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N\l A PARALISIA CEREBRAL NO SECULO XXI

XI Congresso

Sociedade

Portuguesa
Neuropediatria O —

Escola Superior de Tecnologia da Satde de Lishoa

PROGRAMA
Quinta-feira, 1 de Fevereiro de 2018

10h00 ABERTURA

10h15 CONFERENCIA
O panorama da Paralisia Cerebral em Portugal no século XXI - Registo Nacional (PNVPC5A).
Oportunidades para a investigacdo
Daniel Virella (Neonatologista e Epidemiologista - Lisboa)
Presidéncia: Eulalia Calado (Neuropediatra, Lisboa)

10h45 MESA REDONDA
Causas e comorbilidades na Paralisia Cerebral
Moderadora: Maria da Graca Andrada (Fisiatra, Lisboa)

10h45 Etiologias na Paralisia Cerebral e contributos para a prevencao
José Paulo Monteiro (Neuropediatra, Almada)

11h05 Subvisdo na Paralisia Cerebral: da neuroplasticidade ao tratamento
Eduardo Silva (Neuroftalmologista, Coimbra)

11h25 Coffee-break

11h45 Défice cognitivo e perturbagdes da comunicacdo na Paralisia Cerebral: como minorar a vulnerabilidade e facilitar a
participacao?
Luis Borges (Neuropediatra, Coimbra)

12h05 Epilepsia como comorbilidade major na Paralisia Cerebral
Cristina Pereira (Neuropediatra, Coimbra)

12h45 SESSAO DE APRESENTACAO DE COMUNICACOES ORAIS |
Moderadores: Inés Carrilho (Porto), Pedro Cabral (Lisboa)

13h30 Almoco

14h30 SIMPOSIOS BIOMARIN e BIOGEN

15h30 CONFERENCIA
Quando pensar em doenca neurodegenerativa numa crianga com o diagnéstico de Paralisia
Cerebral?
Angels Garcia-Cazorla (Neuropediatra, Investigadora, Barcelona)
Presidéncia: Clara Barbot (Neuropediatra, Porto)

16h00 Coffee break

16h20 MESA REDONDA
As terapias na Paralisia Cerebral
Moderador: Rui Vasconcelos (Neuropediatra, Funchal)

16h20 Hipotermia na Encefalopatia hipéxico-isquémica: experiéncia do CHLC
Teresa Tomé (Neonatologista, Lisboa)

16h35 Toxina botulinica: quando usar, como usar e até quando usar?
Olavo Gongalves (Neuropediatra, Coimbra)

16h50 Tratamento da baba: médico ou cirdrgico?
Cristina Duarte (Fisiatra, Almada)

17h05 Bomba intra-tecal de baclofeno: qual a experiéncia dos neuropediatras nacionais?

Sofia Quintas (Neuropediatra, Lisboa)

XlI Congresso da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria
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17h20 Doenca do movimento na Paralisia Cerebral: indicagdes da estimulagao cerebral profunda
Teresa Temudo (Neuropediatra, Porto)

17h35 Glial progenitor cells for treatment of myelin disorders. A window for Cerebral Palsy?
Joana Osério (Neuropediatra, Investigadora, Dinamarca)

18h20 Assembleia Geral da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria

Sexta-feira, 2 de Fevereiro de 2018

08h30 SESSAO DE APRESENTAGCAO DE POSTERS

Moderadores: Ana Moreira (Lisboa), Célia Barbosa (Porto), Susana Rocha (Barreiro), Andreia Pereira (Faro)

09h30 MESA REDONDA
A Paralisia Cerebral na primeira pessoa
Moderador: Olavo Gongalves (Neuropediatra, Coimbra)

09h30 Quando avancar com o diagndstico de Paralisia Cerebral aos pais?
Testemunhos dos pais (Sara e Miguel Santos)

09h45 Os cuidadores na Paralisia Cerebral: como cuidar deles?
Testemunho de uma mée (Anabela Gongalves)

10h00 Transicdo para a Vida Adulta na Paralisia Cerebral
Testemunho de um jovem (Rita Patricio)

10h15 Viver com Paralisia Cerebral
Testemunho de um adulto (Rui Coimbras, Lisboa)

10h30 Como integrar a evidéncia cientifica nas expectativas da familia?
Eulélia Calado (Neuropediatra, Lisboa

11h00 Coffee break

11h30 SESSAO DE APRESENTACAO DE COMUNICACOES ORAIS II

Moderadores: Maria José Fonseca (Almada), Alexandra Cabral (Coimbra)
13h00 Almoco
14h00 SIMPOSIO EISAI

15h00 MESA REDONDA
A Paralisia Cerebral como modelo de “doenca” complexa
Moderadora: Helena Portela (Fisiatra, Lisboa)

15h00 Quem é o coordenador dos cuidados?
Maria Jodo Lage (Neonatologista, Lisboa)

15h15 Como gerir as expectativas dos pais e a escassez de recursos na MFR?
Ana Cadete (Fisiatra, Amadora)

15h30 A complexidade dos cuidados nutricionais na Paralisia Cerebral
Paula Guerra (Pediatra Nutrigdo, Porto)

15h45 O papel da cirurgia ortopédica na crianca com Paralisia Cerebral
Jorge Mineiro (Ortopedista, Lisboa)

16h15 Coffee break

16h45 SESSAO DE APRESENTACAO DE COMUNICAGOES ORAIS lli

Moderadores: Ménica Vasconcelos (Coimbra), José Pedro Vieira (Lisboa)

18h30 ENCERRAMENTO
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CONFERENCIA
Quinta-feira, 1 de Fevereiro de 2018 - 10H15-10H45

O PANORAMA DA PARALISIA CEREBRAL
EM PORTUGAL NO SECULO XXI. REGISTO
NACIONAL (PVNPC5A). OPORTUNIDADE
PARA A INVESTIGACAO.

Daniel Virella, pelo Programa de Vigilancia Nacional de Paralisia
Cerebral aos 5 Anos de Idade em Portugal(PVNPC5A).

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais do Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Sociedade
Portuguesa de Neonatologia da Sociedade Portuguesa de Pediatria
e Federacao das Associacdes Portuguesas de Paralisia Cerebral.
danielvirella@chlc.min-saude.pt

A paralisia cerebral (PC) é uma condi¢ao crénica frequente
na inféncia, com progressiva penetracdo na idade adulta. A gran-
de heterogeneidade de causas, afectacao funcional, morbilidade
associada e potencial de integracdo social requer fontes de in-
formac@o estruturadas, alargadas geograficamente e no tempo.
O Programa de Vigilancia Nacional de Paralisia Cerebral aos 5
Anos de Idade (PVNPC5A) proporciona informagao socio-demo-
gréfica, clinica e funcional actualizada das criangas com parali-
sia cerebral nascidas no século XXI. O PVNPC5A usa definicoes,
classificacdes e instrumentos comuns a Surveillance of Cerebral
Palsy in Europe - SCPE, complementados com instrumentos de
classificacdo préprios. O seu sucesso deve-se ao compromisso
e ao esforco dos notificadores. A divulgacdo dos indicadores
permite o planeamento da prevencéo, tratamento, reabilitagao,
apoio social e educativo adaptado as realidades nacional, regio-
nal e local. E hoje possivel caracterizar com pormenor os factores
de risco da PC nas criancas nascidas em Portugal entre 2001 e
2009 e as caracteristicas clinicas e funcionais das criangas com PC
residentes em Portugal aos 5 anos de idade entre 2006 e 2014.
Sabe-se que sofrem PC ~1,75%. criancas nascidas no século XXI;
que em ~10% a PC teve causa pds-neonatal, em outros ~10% é
causada por malformacdes encefalicas e que os casos associados
a hipdxia perinatal sdo <20%; que ~43% nasceram prematuras
(e que o risco de PC sobe exponencialmente com a prematuri-
dade); que ~40% dos casos sado formas ligeiras de PC mas que
outros ~40% s&o graves ou muito graves; que a morbilidade e
afectagdo funcional mais grave é mais prevalente nas criancas
que nasceram de termo e naquelas com formas de PC disqui-
néticas do que nas espasticas; que a epilepsia é a morbilidade
mais frequente (~40%) e que se associa a maior gravidade mas
que as perturbagdes nutricionais e da visdo estdo provavelmente
subdiagnosticadas. Mas muito ha por saber e entender.

MESA REDONDA
CAUSAS E COMORBILIDADES NA PARALISIA CEREBRAL

Quinta-feira, 1 de Fevereiro de 2018 — 10h45-12h45

ETIOLOGIAS NA PARALISIA CEREBRAL E
CONTRIBUTOS PARA A PREVENCAO

José Paulo Monteiro

Neurologista Pediatrico, Centro de Desenvolvimento da Crianga
Torrado da Silva - Servico de Pediatria — Hospital Garcia Orta
neuroped@hgo.min-saude.pt

O Sistema Nervoso Central é complexo e fragil. A definicao
de Paralisia Cerebral de 2006 é a seguinte “ conjunto de de-

sordens permanentes do movimento e da postura, causando
limitacdo de atividades causadas por uma perturbacao estatica,
nao progressiva, que ocorreu num cérebro em desenvolvimen-
to, frequentemente acompanhadas por perturbacdo da percep-
¢do, cognicdo, comunicagdo, comportamento e por problemas
musculo-esqueléticos secundarios”.

As etiologias sdo multiplas: pré-natais (malformacées, noxas
pré-natais, infeccdes TORCH, CMV ou Zika, genéticas, metabd-
licas), perinatais (Encefalopatia Hipoxico-Isquemica, AVC peri-
natal, leucomalacia da prematuridade) e pds-natais (kernicterus,
infeccdes pds-natais, traumatismos)

Frequentemente a etiologia é desconhecida, uma propor-
¢ao significativa de criangas ndo tem antecedentes pré ou pe-
rinatais significativos. Noutros casos podem coexistir multiplos
factores de risco e eventos associados na mesma crianga.

A investigacado baseia-se numa cuidados histéria clinica e
num exame detalhado, complementado por avaliagdes analiti-
cas e pela RM encefélica. O didlogo com o Neurorradiologista
é fundamental, uma vez que uma mesma noxa pode implicar
diferentes padrdes lesionais. Por outro lado diferentes padrées
neurorradiolégicos podem ser a tradugdo do mesmo insulto.
Existem ainda situacdes genéticas e metabdlicas que podem
apresentar-se na consulta com um fenétipo de paralisia cere-
bral. Se a RM encefalica ndo explica o fendtipo observado, se
existe uma histéria familiar, se o quadro clinico parece progres-
sivo e atipico, com flutuagdes e periodos de descompensacao,
entdo é fundamental a investigacdo metabdlica e genética.

A prevencao tera que ser realizada a diversos niveis: da so-
ciedade, dos técnicos de salde e das familias. Sao fundamen-
tais as intervencdes a nivel pré-natal, intervindo na cascata de
eventos que leva ao parto prematuro. E necesséario um esforgo
integrado, coordenado e multidisciplinar que integre os multi-
plos factores de risco envolvidos nas etiologias pré, peri e pds-
-natais. Na verdade, apesar dos progressos na compreensao da
fisiopatologia da paralisia cerebral, ndo tem havido decrésci-
mos significativos da sua taxa de incidéncia.

VISION IN CEREBRAL PALSY: FROM
NEUROPLASTICITY TO TREATMENT.

Eduardo D Silva, MD, PhD, FEBO
HSM-CHLN (Lisboa), CCC (Coimbra), H Lusiadas (Lisboa), IOC (Rio
de Janeiro).

Over 40-75% of children with cerebral palsy have some form
of a visual problem or impairment.” (Black, P.D., 1980) They may
have a visual acuity loss, field defect, oculomotor problems and/
or a processing problem.

The goal of vision assessment and eye examination is to ob-
tain a thorough assessment about the children’s visual capabili-
ties to better understand their needs during early intervention
and education.

The assessment has 3 stages: 1. Quality of incoming visual
information; 2. the quality of higher visual functions; and 3. the
effect of visual impairment on development.

Understanding the plasticity of the different areas of the
visual cortex and performing a complete assessment of visual
functioning is of the utmost importance to maximize of capaci-
ties of children with several degrees of impairment.

Several case reports will be presented to illustrate the dif-
ferent areas of assessment and intervention, and their impact in
the child’s quality of life.

In summary, complete eye examination in a step-wise man-
ner enables problem identification (level). This ideally should
be performed as a part of a multidisciplinary work, essential

XlI Congresso da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria
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to uncover dysfunction. It should be underscored that this is a
slow and tedious process that requires family and care-takers
cooperation.

EPILEPSIA COMO COMORBILIDADE
MAJOR NA PARALISIA CEREBRAL

Cristina Pereira
Neuropediatria - CHUC-HPC

A Epilepsia é frequente nas criancas com Paralisia Cerebral
(PC) sendo considerada um marcador de gravidade. A incidén-
cia de epilepsia em pacientes com PC varia entre 15-90%, de-
pendendo da etiologia. No que diz respeito a prevaléncia, a
rede de Vigilancia Europeia da PC publicou uma prevaléncia
de 35%, e em Portugal, o estudo sobre Vigilancia Nacional de
PC aos 5 anos de idade de 44.2%. E mais frequente nas crian-
cas com PC discinética ou espastica bilateral ou que associam
défice intelectual, auditivo ou visual e sem marcha. Os fatores
neonatais que aumentam o risco de epilepsia na PC sdo: mal-
formagdes cerebrais, RN de termo, I. Apgar inferior a 4 ao 5°
minuto e convulsdes neonatais. Outros fatores descritos sdo a
existéncia de défice intelectual ou de histéria familiar de epi-
lepsia. Os fatores preditivos de bom prognéstico da epilepsia
nestes pacientes sdo: cogni¢do normal, um Unico tipo de crises,
controlo das crises em monoterapia e neuroimagem normal.

As crises mais comuns s&o focais motoras do tipo espasmos
ou focais com evolugdo para ténico-clénicas bilaterais. Um tipo
de crises tipicas deste grupo sdo as crises reflexas. Os status
n&o convulsivos podem ocorrer em até 50% dos casos. As ence-
falopatias epiléticas mais frequentemente associados a PC sao
os Sindromes de West e de Lennox-Gastaut.

O tratamento farmacolégico da epilepsia na PC enfrenta va-
rios problemas: maior propensdo para efeitos adversos, maior
dificuldade na sua detecdo e existéncia de comorbilidades. E
necessario adequar expetativas terapéuticas com o objetivo de
tratar crises diurnas, minimizar traumatismos, reconhecer e tra-
tar estados de mal ndo convulsivos e evitar crises convulsivas
prolongadas. Frequentemente a Epilepsia na PC é farmacorre-
sistente pelo que devem ser considerados precocemente dieta
cetogénica, estimulador do nervo vago e cirurgia da epilepsia.

MESA REDONDA
AS TERAPIAS NA PARALISIA CEREBRAL
Quinta-feira, 1 de Fevereiro de 2018 - 16h20-18h20

HIPOTERMIA TERAPEUTICA NA
ENCEFALOPATIA HIPOXICO ISQUEMICA -
EXPERIENCIA DO CHLC

T.Tomé, F.Pinto , C.Matos , E.Vieira, G.Cassiano,l.Macedo;
L.Brito , M.Gongalves

Introducdo: A incidéncia da encefalopatia hipdxico isquémi-
ca (EHI) estima-se entre 1-3 /1000 nado vivos.

Desde 2010 ha evidéncia cientifica sobre a eficicia e a se-
guranca da hipotermia terapéutica (NNT 1:6-7), sendo esta a
recomendada pelo International Liaison Commitee on Ressus-
citation.

Metodologia: Em 2009 iniciou-se um processo da sua im-
plementacao no CHLC com formagao da equipa e estruturacdo
de protocolos. Em Junho de 2010 foi tratado o primeiro recém-
-nascido (RN).

Apresenta-se uma avaliagdo prospectiva numa coorte de 90
RNs, sendo feita uma anélise descritiva e analitica e uma analise
de regressao logistica das variaveis com influéncia no prognéstico.

Resultados: Numa coorte de 90 RNs com EHI moderada
a grave, 80% (50) sobreviveram. Ndo houve diferencas entre
os sobreviventes e os dbitos no que diz respeito aos factores
pré-natais. Em relacdo as caracteristicas na admissao os dbitos
tiveram situacdo mais desfavoravel ao nascer com indice de
Apgar <5 2,4% vs 1,8 %, e maior necessidade de reanimacao
avanc¢ada. Também a EEG foi mais alterado 87 vs 37%.

A evolugao dos dbitos cursou com a EEG anormal nas pri-
meiras 48h e alteragdes mais graves na REM CE. Os dbitos tive-
ram mais alteracdes da coagulacao (73% vs. 58%) e repercussdo
multiorganica (72,2%vs27,8%).

No seguimento de 50 sobreviventes feito entre os 18m -44m,
com exame neuroldgico seriado e avaliagdo do desenvolvimento
aplicando a Bayley I, 71% (33) tém “sobrevivéncia intacta”.

As alteracdes na REM CE e a alteracdo persistente do exame
neuroldgico tiveram maior valor prognoéstico para a evolugdo
desfavoravel depois dos 18 meses.

Conclusdes: Os resultados da mortalidade e das sequelas
sdo sobreponiveis aos da literatura.

Contudo os casos com evolugdo desfavoravel justificam a
investigacdo de terapéuticas adjuvantes, e a discussao da even-
tual suspensdo da hipotermia.

TOXINA BOTULINICA: QUANDO USAR,
COMO USAR E ATE QUANDO USAR.

Olavo Gongalves*
neuropediatra, diretor clinico do “centro de reabilitacdo de
paralisia cerebral de Coimbra”

Objetivo da comunicagdo: Dar a conhecer os desafios que
tém surgido com a administracdo de toxina botulinica na para-
lisia cerebral.

Sumario: A Medicina baseada na evidéncia:

1-Evidéncia cientifica com particular destaque aos novos

desafios.

2-Experiéncia pessoal e institucional.

3-Expectativa e valores do doente e sua familia.

Esperamos que no final da intervencao tenha ficado clara a
resposta aos desafios que foram solicitados quando fui convida-
do e que colocaram no titulo.

Paralisia cerebral é o paradigma de entidade com mdiltiplas
incapacidades que exige modelo de reabilitacdo muito comple-
to e multidimensional, se tivermos em conta prevencao prima-
ria, secundaria e terciaria.

A administragédo de toxina botulinica-A ao provocar “desner-
vacao” quimica transitéria, parcial e dose-dependente, é “ape-
nas” um momento da intervencéo j& com abundante evidéncia
cientifica tendo em consequéncia lugar préprio de utilizacdo e
bem integrada num modelo de intervencéo interdisciplinar e
dindmico como o que praticamos no nosso centro.

TRATAMENTO DA SIALORREIA: MEDICO
OU CIRURGICO?

Cristina Duarte e Susana Almeida (Médica Fisiatra, Centro de
Desenvolvimento da Crianca Torrado da Silva, Hospital Garcia
de Orta, Almada)

A sialorreia é definida como o extravasar da saliva da boca.
E normal nas criangas até adquirirem controlo oro-motor, que
ocorre pelos 18-24 meses de idade. Babar-se apds os 4 anos é

Xl Congresso da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria
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considerado patoldgico.

Sialorreia anterior define-se quando a saliva escorre da
boca e é claramente visivel. Sialorreia posterior ocorre quando
a saliva escorre através da orofaringe para a hipofaringe. Em
criancas e jovens com paralisia cerebral (PC) habitualmente é
o resultado do limitado controlo oro-motor por incoordenagao
motora e dificuldades de percepg¢ao sensorial, e ndo por exces-
siva salivacdo.

Ocorre em cerca de 40% das PC e tem um impacto significa-
tivo médico e psicossocial.

A avaliagcdo deve ser feita com recurso a escalas de gravida-
de e de impacto na crianca/jovem e familia.

E importante diferenciar entre sialorreia anterior e posterior.
Podem ser independentes ou coexistir.

Ha varios tipos de tratamento cujos objetivos sdo: melhorar
o controlo oro-motor, reduzir a producao da saliva ou redirecio-
nar o fluxo da saliva.

Sempre que possivel deve haver uma abordagem multidis-
ciplinar, progredindo dos tratamentos conservadores para os
mais invasivos, até o controlo da saliva ter melhorado e os efei-
tos secundarios, se presentes, serem manejaveis. Um controlo
completo da sialorreia ndo é possivel.

As estratégias oro-motoras, assim como a cirurgia de reco-
locacdo do canal salivar sdo contraindicadas para a sialorreia
posterior.

Os anticolinérgicos orais (glicopirulato, escopolamina, ben-
ztropin e benzhexol) referidos na literatura como usados com
alguma eficacia, ndo estdo comercializados em Portugal, pelo
que nao temos experiéncia da sua utilizagao.

As injecdes de toxina botulina tipo A nas glandulas salivares,
submaxilar e ou parétidas, sdo recomendadas quando o trata-
mento com anticolinérgicos orais nao foi eficaz. Em Portugal,
por nao termos disponiveis os anticolinérgicos orais indicados,
usamos a administracdo intra-glandular de toxina botulina, sem-
pre que as estratégias de controlo oro-motor ndo tenham o re-
sultado esperado e para a sialorreia posterior.

Recomenda-se que a aplicacdo seja apds localizagdo da
glandula por ecografia.

A cirurgia deve ser reservada para doentes com sialorreia
anterior profusa e persistente, em que o tratamento conserva-
dor ndo resultou, e doentes com sialorreia posterior que tém
aspiracdo crénica e/ou infecdes respiratorias recorrentes.

CELULAS PROGENITORAS GLIAIS PARA
TRATAMENTO DE DOENCAS DA MIELINA:
UMA JANELA DE OPORTUNIDADE PARA A
PARALISIA CEREBRAL?

Joana Osério

A Paralisia Cerebral é causada por lesdes em éreas cerebrais
vulneraveis a hipdxia e inflamagao durante o periodo perinatal,
e resulta em défices motores e/ou cognitivos. Distintos padrées
de lesdo cerebral afetam o cérebro do doente prematuro e
doente de termo, refletindo as diferencas biolégicas em cada
estadio de desenvolvimento gestacional. As células progenito-
ras da glia sdo particularmente suscetiveis a insultos no periodo
perinatal, particularmente no doente prematuro, e a sua lesdo
resulta na diminuicdo da mielinizacdo e consequente atrofia
cerebral. Células progenitoras da glia podem ser derivadas
de células-tronco embrionarias (embryonic stem cells) ou cé-
lulas-tronco pluripotentes induzidas (induced pluripotent stem
cells); apds transplante em modelos animais, estas diferenciam-
-se oligodendrécitos produtores de mielina, a base pre-clinica

que sustenta o seu uso no tratamento de leucodistrofias pri-
mariamente hipomielinizantes. Nesta sessdo serdo discutidos
os resultados pré-clinicos de transplante de células humanas
progenitoras gliais em modelos hipomielinizantes e as possibili-
dades de estender o seu uso em casos selecionados de doentes
com Paralisia Cerebral.

MESA REDONDA
A PARALISIA CEREBRAL NA PRIMEIRA PESSOA
Sexta-feira, 2 de Fevereiro de 2018 - 9h30-11h00

QUANDO AVANCAR COM O
DIAGNOSTICO DA PARALISIA CEREBRAL
AOS PAIS?

Sara e Miguel Santos
Testemunhos de Pais

Como pais de uma crianca com paralisia cerebral de 9 anos,
partilhamos a nossa histéria e o nosso percurso até e apds o
“palavrao” paralisia cerebral.

Queremos também passar a experiéncia de muitos pais, e,
sobretudo, o resultado de muitas conversas e partilhas. Infeliz-
mente ninguém que nos disse que a noticia foi bem dada, no
momento certo e da forma correcta.

Por isso, sentimos que temos a responsabilidade de mostrar
o nosso lado, para poder ajudar quem esta desse lado, para
humanizar a noticia e diminuir o sofrimento e a angustia de no-
Vos pais.

COMO CUIDAR DELES?

Anabela Gongalves
(Mae do Salvador)

Deles quem?

Nao se cuida sé da crianga com Paralisia Cerebral!

Apoios Inexistentes!

Seré criado um problema social grave pela inexisténcia de
apoio aos cuidadores.

A importéncia dos amigos, familia e profissionais informados.

A importancia dos pais ndo desistir de lutar pelos direitos
dos seus filhos e cuidadores.

A importéancia de se ouvir a opinido dos pais para melhorar
ou adequar a informagéo ao tratamento, tendo em conta que
cada caso é um caso.

A importéancia de sermos TODOS humildes em aceitar, que
no que diz respeito ao cérebro, nada sabemos.

A importancia de ser “De Coragao”.

VIVER COM PARALISIA CEREBRAL

Rui Coimbras
Membro da Direcdo FAPPC — Federacgao das Associa¢des
Portuguesas de Paralisia Cerebral

Era uma vez um rapazinho ...

Um dia, esse rapazinho sai do radar dos neuro pediatras, e
rapidamente o “rapazinho” vira adulto e faz o seu percurso de
vida em diferentes areas. Quero focar-me na educacao (pilar
fundamental para o resto), no trabalho, na carreira, no matrimé-
nio, na paternidade e, sempre esquecido, na cultura.

Quero partir da educacdo, e falar do importante que é um
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bom inicio. E dai que saem as bases para o resto. Quando a
base falha, tarde ou nunca de endireita. O periodo da escola
dura “apenas” 12 a 15 anos!

Quero pegar nesta metafora e aplicd-la ao plano médico,
porque todo o trabalho que nao for feito nestas tenras idades,
teré reflexos nefastos para o futuro. Este periodo, dura sé, uma
vida todal!

Vou falar em custos versus proveitos durante o meu percur-
so académico e profissional.

Quero falar de uma nova geracdo de pessoas com PC, para
a qual todos nés contribuimos para a sua formacéo, e que nao
encontram agora expectativas de trabalho. Onde estamos to-
dos a falhar enquanto sociedade? Estamos a medir para saber-
mos gerir?

E sobre o futuro, quero dar-vos a minha visdo da importan-
cia dos centros de referéncia / reabilitacdo na area da paralisia
cerebral.

Quero terminar a comunicacdo lancando dois desafios a
classe médica, sobre temas relacionados com os portadores de
paralisia cerebral.

Falar destes temas no tempo que terei disponivel, é o desa-
fio que me proponho levar a cabo.

COMO INTEGRAR A EVIDENCIA
CIENTIFICA NAS EXPECTATIVAS DA
FAMILIA?

Eulélia Calado
Neuropediatra

A Paralisia Cerebral (PC) é a deficiéncia motora mais fre-
quente na idade pediétrica, atingindo 1 em 500 criangas. Nas
etiologias pré-natais e perinatais da PC o diagndstico ja pode
ser feito no final do primeiro semestre (idade corrigida), tor-
nando possivel uma intervencéo especifica muito mais precoce.

Apds o diagnodstico de PC todos os pais querem os melhores
tratamentos para o seu filho, o que obriga os clinicos a inves-
tigarem e actualizarem-se constantemente sobre a evidéncia
cientifica das multiplas intervencdes propostas para a PC. Mes-
mo nos paises desenvolvidos 10 a 40% das criangas com PC
nao recebem terapias provadas eficazes e cerca de 20% sao
submetidas a terapéuticas desadequadas.

As questdes mais frequentemente colocadas pelos pais aos
médicos e a que estes devem estar preparados para responder,
utilizando uma linguagem cientifica, mas clara e acessivel, séo:
1) o que é que se passa de anormal com o meu fillho? Opor-
tunidade para abordar, de uma maneira empética, o elevado
risco/ diagndstico de PC. 2) O que é a Paralisia Cerebral e onde
encontrar a melhor informacao online? Indicar os websites com
informacdo mais actualizada e fidedigna sobre PC. 3) Qual o
prognéstico? Nao depende sé do grau da limitagdo motora
mas também das comorbilidades frequentemente coexistentes
como o défice cognitivo, a epilepsia e a subvisdo. Sempre que
possivel recorrer aos dados de meta-analises recentes. 4) Quais
os tratamentos com melhores resultados? Mostrar aos pais da-
dos de revisdes sistematicas sobre as intervencdes mais eficazes
na PC. 5) O que podemos esperar do nosso filho? Informar so-
bre os factores preditivos e facilitadores de bons “outcomes”.

A informacao sobre PC, desenvolvida a partir da combi-
nacdo entre a melhor evidéncia cientifica e o conhecimento
prético dos clinicos, doentes e familiares, deve poder ajudar
as pessoas com PC e suas familias a tomar decisdes sobre as
intervencgdes que lhes sdo mais adequadas, com o posterior re-
conhecimento da qualidade dos resultados obtidos.

MESA REDONDA
A PARALISIA CEREBRAL COMO MODELO DE “DOEN-

CA” COMPLEXA
Sexta-feira, 2 de Fevereiro de 2018 - 15h00-16h15

QUEM E O COORDENADOR DE
CUIDADOS?

Maria Joao Lage
UCIN, Hospital de Dona Estefania, CHLC

Em cada ano que passa é mais provavel que um pediatra
tenha ao seu cuidado um maior nimero de criancas com doen-
¢a crénica complexa. O aumento da sobrevivéncia dos grandes
prematuros e das criangas com malformagdes congénitas, asso-
ciado ao aumento do nimero de criangas sobreviventes a doen-
cas graves com apoio dos cuidados intensivos e da tecnologia
de suporte vital (nutricdo parentérica, ventilagao, traqueotomia,
gastrostomia, pacemaker) faz com que mais de 6000 criancas
em Portugal necessitem diariamente de uma rede de cuidados
pediatricos diferenciados. Qualquer que seja o diagndstico,
este grupo de criancas e as suas familias partilham uma série de
dependéncias funcionais e de necessidades: o apoio multidisci-
plinar de uma estrutura hospitalar; tecnologia, polimedicacdo
e cuidados domicilidrios permanentes; hospitalizacées frequen-
tes e a necessidade absoluta de uma boa coordenacao de cui-
dados. No seu quotidiano, as criancas com doenca complexa
transitam entre centros de reabilitagdo, consultas hospitalares,
apoios locais e a escola, o que exige uma circulagado paralela da
informacao clinica atualizada, acessivel aos varios profissionais
e a prépria familia. A partir do diagnéstico de uma doenca cré-
nica complexa, o pediatra pode ser o interlocutor privilegiado
junto do doente e dos familiares. E sua fungdo coordenar os
apoios necessérios e a equipa de profissionais que presta cui-
dados ao doente, promover reunides regulares de discussao e
atualizacdo do plano terapéutico e paliativo e dos meios com-
plementares de diagndstico, antecipar e preparar com a familia
a transicdo para os servigos de adultos ou discutir um plano de
apoio no fim de vida e no luto. No ambiente hospitalar, pode
ainda coordenar consultas de diversas especialidades e exames
complementares, reduzir ao minimo as deslocag¢des do doente
ao hospital e ser informado quando o doente é internado, reor-
ganizando o plano de cuidados na alta hospitalar.

COMO GERIR AS EXPECTATIVAS DOS
PAIS E A ESCASSEZ DE RECURSOS DE
MEDICINA FiSICA E REABILITACAO

Ana Cadete

A definicdo de Paralisia Cerebral (PC), salienta que ao pro-
blema motor, se associam com muita frequéncia alteracées
sensoriais, cognitivas, comportamentais, epilepsia, de comu-
nicagdo e musculoesqueléticas, que condicionam progndstico
funcional.

Ao planificar um tratamento de reabilitacao, este devera ser
dirigido ndo apenas & vertente motora, mas a cada crianga como
um todo, integrada na sua familia e comunidade. O tratamen-
to de reabilitacdo abandonou o modelo de tratamento direto &
crianca e sua deficiéncia, passando a ser um modelo centrado na
familia, em que o objetivo de toda a intervencéo é a atividade e
participacao da crianga na familia, escola e sociedade. As estra-
tégias terapéuticas deverdo ser dirigidas as estruturas e funcdes
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do corpo, atividade e participagao da crianga. O tratamento deve
ser orientado por objetivos, baseada na atividade, tendo sub-
jacente os principios da aprendizagem motora, considerando o
ambiente determinante no desenvolvimento da crianca.

O modelo de Cuidados Centrados na Familia é o conceito
chave para a dindmica dos servicos de reabilitacdo, caracteri-
zando-se por uma parceria e colaboracdo entre pais e profissio-
nais. Baseados num respeito e confianca mutua estabelecem e
decidem objetivos terapéuticos, comunicam e partilham infor-
macao, estando inerente a todo o processo as necessidades da
familia, crencas e opg¢des de intervencgéo terapéutica. Conside-
ra-se que este modelo fortalece e capacita a familia, levando-
-a aderir e envolver-se nas estratégias terapéuticas, permitindo
gerir expectativas.

Os recursos de MFR serdo sempre escassos. Sé podemos
gerir as expectativas das familias e a escassez de recursos se as
criangas com PC ou em risco de PC forem referenciadas atem-
padamente para os Servicos/Centros de Reabilitagdo para uma
intervencdo terapéutica precoce; se a pratica dos nossos servi-
cos estiver de acordo com os Cuidados Centrados na Familia; se
os servicos hospitalares conseguirem articular com os recursos
da comunidade, seguranca social e educacao; se existirem cen-
tros de reabilitacdo especificos com capacidade de resposta.

COMUNICA(,'()ES ORAIS |
Quinta-feira, 1 de Fevereiro de 2018 - 12h45-13h30
Moderadores: Inés Carrilho (Porto), Pedro Cabral (Lisboa)

ANALYSIS OF CEREBRAL PALSY
EXTREME CLUSTERS: RISK FACTORS AND
ASSOCIATED COMORBIDITIES

Mano AL MD", Folha T MSc?, Andrada MG PhD?, Cadete A
MSc*, Gouveia R PhD®, Gaia T MSc?, Alvarelhdo J PhD?, Calado,
E PhD?; Virella, D MSc? on behalf of National Surveillance of
Cerebral Palsy at 5-years-old Program

1 - Paediatrics Resident at Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, Lisbon; 2 — Centro de Reabilitagao

de Paralisia Cerebral Calouste Gulbenkian (Lisbon), Santa Casa da
Misericérdia de Lisboa; 3 — Federacdo das Associacdes Portuguesas
de Paralisia Cerebral e Centro de Reabilitacdo de Paralisia Cerebral
Calouste Gulbenkian (Lisbon), Santa Casa da Misericérdia de
Lisboa; 4 - Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacdo do Hospital
Fernando Fonseca (Amadora); Seccdo de Reabilitacdo Pediatrica
da Sociedade Portuguesa de Medicina Fisica e de Reabilitagao;

5 - Sociedade Portuguesa de Pediatria do Neurodesenvolvimento
da Sociedade Portuguesa de Pediatria; 6 — Centro de Paralisia
Cerebral de Beja; 7 — Escola Superior de Saide da Universidade
de Aveiro; Federacgao das Associacdes Portuguesas de Paralisia
Cerebral; 8 - Servico de Neurologia Pediatrica do Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisbon; Sociedade
Portuguesa de Neuropediatria; 9 - Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais do Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central; Sociedade Portuguesa de Neonatologia da Sociedade
Portuguesa de Pediatria.

Email: anacostamano@gmail.com

Objective: Cerebral palsy (CP) is the most common child-
hood motor deficiency. There is a wide range of functional im-
pairment between these patients. This study aims to investigate
the risk factors and major morbidities associated with severe
impairment in children with CP in Portugal.

Methods: A cross-sectional with nested retrospective cohort
study was conducted using active surveillance data from 5-year-
old children born in Portugal between 2001 and 2007 (n=2170).
Based on this data, extreme clusters according to SCPE defini-

tions and functional classifications were extracted (highly func-
tional (n=130) versus severely affected (n=210)) and analyzed
using bivariate and multivariate logistic regression models.

Results: Multivariate logistic regression revealed that prema-
turity (OR= 0.65, 95% Cl 0.49-0.91) and low birth weight (OR=
0.48, 95% CI 0.31-0.75) were associated with a better functional
profile. In the other hand, being light-for-gestational age (OR=
2.57,95% Cl 1.21-5.30), anoxia (OR= 7.85, 95% CI 2.93-21.07),
brain malformation (OR= 13.90, 95% Cl 3.59-53.85), discynetic
(OR=124.71, 95% Cl 10.20-1524.98) and ataxic (OR= 9.35, 95%
Cl 0.29-300.30) CP subtypes were significantly associated with
severe functional impairment. All the tested outcomes were sig-
nificantly more prevalent among the severely affected group.
Epilepsy was the most prevalent comorbidity among highly
functional patients.

Conclusions: Prematurity and low birth weight are appar-
ently associated with a better functional profile. Differences on
physiopathology and the potential of the remaining grey matter
may probably cause a different pattern of clinical subtypes and
functionality degree of CP.

A DIVERSIDADE DA EPILEPSIA NA
PARALISIA CEREBRAL EM PORTUGAL NO
SECULO XXI

Daniel Virella', Teresa Folha?, Maria da Graca Andrada®, Ana
Cadete*, Rosa Gouveia®, Teresa Gaia®, Joaquim Alvarelhao’,
Eulilia Calado®, em nome do Programa de Vigilancia Nacional de
Paralisia Cerebral aos 5 Anos de Idade em Portugal (PVNPC5A).

1 - Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais do Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, e Sociedade
Portuguesa de Neonatologia da Sociedade Portuguesa de Pediatria.
2 - Centro de Reabilitacdo de Paralisia Cerebral Calouste Gulbenkian
(Lisboa), Santa Casa da Misericérdia de Lisboa.

3 - Federacao das Associagdes Portuguesas de Paralisia Cerebral e
Centro de Reabilitacdo de Paralisia Cerebral Calouste Gulbenkian
(Lisboa), Santa Casa da Misericérdia de Lisboa. 4 — Servico de
Medicina Fisica e de Reabilitacdo do Hospital Fernando Fonseca
(Amadora) e Seccdo de Reabilitacdo Pediatrica da Sociedade
Portuguesa de Medicina Fisica e de Reabilitagdo. 5 — Sociedade
Portuguesa de Pediatria do Neurodesenvolvimento da Sociedade
Portuguesa de Pediatria. 6 — Centro de Paralisia Cerebral de Beja. 7
— Escola Superior de Satde da Universidade de Aveiro e Federacdo
das Associacdes Portuguesas de Paralisia Cerebral. 8 — Servico de
Neurologia Pediatrica do Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar
de Lisboa Central, e Sociedade Portuguesa de Neuropediatria.
Email: danielvirella@chlc.min-saude.pt

Introducgdo: A epilepsia é uma morbilidade frequente e de-
terminante de gravidade nas criangas com paralisia cerebral (PC).

Objectivos: Explorar a diversidade da epilepsia nas criancas
com PC aos 5 anos, nascidas no século XXI.

Metodologia: Da base do PVYNPC5A foram seleccionados
os sobreviventes aos 5 anos de idade residentes em Portugal
entre 2006 e 2014 (coortes de nascimento 2001-2009). Usaram-
-se definicdes, classificacdes e instrumentos comuns da SCPE e
a classificacdo portuguesa de incluséo escolar. Epilepsia medi-
cada foi considerada activa.

Resultados: De 1458 criangas identificadas, tinham informa-
¢do sobre epilepsia 1281 e 1252 sobre uso de antiepilépticos.
Foi assinalada epilepsia em 44,2% (IC95%[41,5-46,9)) e epilep-
sia activa em 40,3% (IC95%[37,65-43,1]); em 94% das criangas
assinaladas com epilepsia foi referida medicacdo. A prevalén-
cia é maior nas criancas de termo com PC (49%vs.36%) e me-
nos frequente (31,1%) nas nascidas as 28-31 semanas. E maior
nas criangas com PC de causa pds-neonatal (66,4%vs.41,9%),
especialmente se prematuras (82,4%vs.62,5%). Também ¢é
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mais prevalente na PC devida a CMV (68,6%). A prevaléncia é
maior quando referidas convulsdes nas primeiras 72h de ida-
de (63,5%vs.33,7%) e quando referido Apgar<é aos 5 minu-
tos (51,8%vs.41,1%). A prevaléncia de epilepsia é semelhante
nos trés tipos clinicos de PC mas, nos casos com PC predomi-
nantemente espastica, é menos frequente na prematuridade.
Nas formas espasticas bilaterais, a prevaléncia é 50% maior
(49,6%vs.34,0%). A prevaléncia é maior quando na RM predo-
minam lesdes da substancia cinzenta (46,7%), malformacdes
cerebrais (54,5%) ou lesdes diversas (59,8%). As lesées da subs-
tancia cinzenta mais associadas a epilepsia sdo as para-sagitais
(61,2%). A prevaléncia de epilepsia associa-se significativamente
a gravidade da afectagdo funcional, neurossensorial ou cogniti-
va. As criancas com PC n3o integradas ou excluidas do sistema
de ensino tém prevaléncia de epilepsia significativamente maior.

Conclusdes: O PVNPC5A proporciona informagéo epide-
mioldgica e clinica que permite identificar os grupos com PC
mais afectados pela epilepsia.

EPILEPSIA EM CRIANCAS COM
PARALISIA CEREBRAL - EXPERIENCIA
DO CENTRO DE DESENVOLVIMENTO DA
CRIANCA TORRADO DA SILVA

Joana Matias, Raquel Machado, Sofia Reis, Cristina Duarte,
Susana Almeida, José Paulo Monteiro, Maria José Fonseca
Consulta de Neuropediatria, Consulta de Medicina Fisica e
Reabilitacdo Pediatrica, Centro de Desenvolvimento da Crianca
Torrado da Silva. Servico de Pediatria — Hospital Garcia de Orta
Email: neuroped@hgo.min-saude.pt

Introducgdo: A epilepsia é uma patologia frequente em crian-
cas com paralisia cerebral (PC), estimando-se que afete 15 a 60%
destes doentes. E considerada um marcador de gravidade da
PC, associando-se a maior compromisso cognitivo, menor grau
de autonomia e qualidade de vida. Os autores descrevem as ca-
racteristicas da epilepsia numa populagao de criancas com PC.

Metodologia: Estudo descritivo transversal em criancas
com PC seguidas na consulta de Neuropediatria ou Reabilita-
¢do Pediatrica de um hospital nivel Il. A presenca e o tipo de
epilepsia foram correlacionados com: as diferentes formas de
PC, a idade da primeira crise, convulsdes neonatais, atraso do
desenvolvimento psicomotor (ADPM) ou défice cognitivo.

Resultados: Estudaram-se 267 criangas com PC (52% do
género masculino): 67% espastica bilateral, 19% espastica uni-
lateral, 11% disquinética, 1% ataxica e 2% n&o classificavel. Nes-
ta amostra, 44% das criancas tinham epilepsia (82% focal, 13%
espasmos infantis, 2% generalizada e 3% indeterminada); 16%
dos casos tinham epilepsia refrataria.

A presenca de epilepsia foi superior nas criancas de termo
ou prematuras tardias (47% vs. 41%), nas criancas com PC es-
pastica bilateral (47% vs. 39%) e nas criangas com PC nivel IV
ou V na classificagdo da fungdo motora GMFCS (62% vs. 31%).
Nas criangas com epilepsia, a ocorréncia de convulsées no pe-
riodo neonatal foi superior (22% vs. 14%). Em 53% dos casos a
primeira convulsdo ocorreu durante o primeiro ano de vida. A
frequéncia de ADPM ou défice cognitivo foi superior no grupo
com epilepsia (92% vs. 70%, p<0,001).

Conclusdes: A paralisia cerebral, particularmente nas for-
mas mais graves com espasticidade bilateral, associa-se a uma
elevada frequéncia de epilepsia, mais frequentemente focal. Na
maioria dos casos, a epilepsia manifesta-se durante o primeiro
ano de vida, constituindo um marcador precoce da disfuncao
neurolégica subjacente.

COMUNICACOES ORAIS II

Sexta-feira, 2 de Fevereiro de 2018 - 11h30-13h00
Moderadores: Maria José Fonseca (Almada), Alexandra
Cabral (Coimbra)

O RECEM NASCIDO DE RISCO
NEUROLOGICO - AVALIACAO E
INTERVENCAO

Alexandra Cabral, Eugénia Gaspar, Catarina Ferreira, Joana
Lobo, Rosario Nazaré, Marlene Sousa, Olavo Gongalves
Centro de Reabilitacdo de Paralisia Cerebral de Coimbra
Email: alexandracabral@sapo.pt

Introdugdo: O Centro de Reabilitagdo de Paralisia Cerebral
de Coimbra (CRPCC) proporciona acompanhamento e apoio
terapéutico a portadores de Paralisia Cerebral (PC), dispondo
de técnicos com formacédo especifica para intervencdo no pri-
meiro ano de vida.
Com o objetivo de proporcionar apoio terapéutico precoce
e considerando os principais fatores de risco perinatais de para-
lisia cerebral, foi estabelecido com as maternidades do distrito
de Coimbra e com o Hospital de Aveiro, um projeto de avalia-
¢do e intervencdo em criangas com maior risco de PC.
Objetivo: Avaliar o resultado do projeto de avaliagdo e in-
tervengdo em criangas com risco de PC, nomeadamente no que
se refere ao diagndstico de paralisia cerebral e aos apoios tera-
péuticos proporcionados.
Metodologia: Anilise retrospetiva dos processos das crian-
cas encaminhadas, com os seguintes fatores de risco:
- Criancas de termo com encefalopatia hipdxico-isquémica
(EHI) grau Il e lll

- Criancas prematuras com alteracdes na ecografia transfon-
tanelar (Leucomalécia periventricular = grau Il, hemorragia
intraventricular= grau Ill, enfarte venoso hemorragico)

- Criancas prematuras com idade gestacional <29 semanas

- Criancas com o diagndstico de acidente vascular cerebral

- Criangas com anomalia no exame neuroldgico (AEN), nas con-

sultas de seguimento, até aos 12 meses de idade corrigida.

Resultados: Entre margo/2006 e dezembro/2016 seguimos um
total de 282 criangas. Abandonaram a consulta 19 (7%) criancas.

Atualmente, 70 (25%) criancas tém diagnéstico estabelecido de
Paralisia Cerebral (41 espasticas bilaterais, 20 espasticas unilaterais
e 9 discinéticas), tendo iniciado tratamentos de reabilitagdo nos pri-
meiros meses de vida e mantendo seguimento no nosso Centro.

Da populagdo acompanhada sem o diagndstico de paralisia
cerebral, 65/212 (30%) beneficiaram de apoio por perturbacdo
do desenvolvimento.

Conclusdo: Consideramos existir uma boa adesao das fami-
lias ao seguimento no CPRCC.

Os fatores de risco de PC que utilizdmos, permitiram o diag-
néstico e intervencdo terapéutica atempados em 70 criancas
com PC (25% do total).

PARALISIA CEREBRAL - A REALIDADE
NUM HOSPITAL DE TIPOLOGIA B1

Maria Sdo Pedro!, Mafalda Matias', Sara Fonseca?, Inés
Ganhao', Susana Rocha’, Elisabete Gongalves'

1 - Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo;

2 - Servico de Pediatria, Hospital Pediétrico Integrado - Centro
Hospitalar de Sao Joao

Email: mia.sps@gmail.com

Introdugdo: A Paralisia Cerebral (PC) refere-se a um con-
junto heterogéneo de situagdes que condicionam alteracdes
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da funcdo motora, movimento e/ou postura, caraterizadas por
serem permanentes, mas nao inalteraveis, e ndo progressivas.
Resultam de agressdes de etiologia variada com interferéncia
no desenvolvimento do cérebro imaturo. Tem uma prevaléncia
aproximada de 2/1000 nados vivos, sendo mais frequente em
prematuros. A comorbilidade é a regra, sobretudo com pertur-
bacbes sensoriais, cognitivo-comportamentais e epilepsia.
Metodologia: Estudo descritivo e retrospetivo realizado
através da consulta dos processos clinicos das criangas com 5
ou mais anos e adolescentes seguidos em consulta de Neuro-
pediatria entre 2008 e 2017 com o diagndstico de PC, num hos-
pital de tipologia B1. Foram analisadas variaveis de acordo com
o Programa de Vigilancia Nacional da PC, salientando-se: tipo e
etiologia da PC, défices motores resultantes e comorbilidades
associadas. Anélise estatistica realizada no Microsoft Excel®.
Resultados: Identificados 39 casos de PC com idades entre
5 e 19 anos (média 11,5%4,55 anos). A PC do tipo espastico foi
a mais frequente, com predominio bilateral, sendo a principal
etiologia encefalopatia hipdxico-isquémica (EHI) (15;38,5%), se-
guida por perturbacdo do desenvolvimento cerebral do préter-
mo (10;25,6%) e AVC perinatal (4;10,3%). Destaca-se um caso de
malaria do SNC. No que respeita a comorbilidades, foi frequente
a associacdo com perturbacdo do desenvolvimento intelectual
(28;71,8%), epilepsia (23;59%) e estrabismo (16;41%). Em 10 ca-
sos verificou-se luxagdo da anca (25,6%) e em 11 casos desnutri-
¢&0o (28,2%), com colocagdo de PEG em apenas 4 destes (36,4%).
Discussao/Conclusdes: A PC é uma entidade com uma am-
pla variedade de manifestacdes cujo seguimento implica uma
intervencao multidisciplinar com vista a prevenir e tratar as com-
plicacdes, potenciar as capacidades individuais e promover uma
melhor integragado e bem-estar. Contrariamente a tendéncia na-
cional, no nosso estudo, a EHI ainda foi a etiologia mais frequen-
te, em provavel relacdo com inclusdo de idades mais abrangentes.

A REALIDADE DOS DOENTES COM
PARALISIA CEREBRAL AOS 5 ANOS NUM
HOSPITAL DE NIVEL Il

Andreia Forno', Alexandra Rodrigues', Pedro Silva?, Cidalia
Freitas?, Silvio Carvalho?, Paulo Rego Sousa'

1 - Servico de Pediatria, Hospital Central do Funchal, 2 — Servico
de Medicina Fisica e Reabilitacdo, Hospital Central do Funchal
Email: aforno_@hotmail.com

Introducdo: A vigilancia epidemioldgica dos casos de parali-
sia cerebral (PC) representa uma elevada importéancia, permitin-
do o desenvolvimento de medidas de prevencao, intervencéo e
acompanhamento da doenca.

Objectivo: Caracterizar as co-morbilidades dos doentes
com PC incluidos no Programa de Vigilancia Nacional de Para-
lisia Cerebral aos 5 anos de idade (PVNPC5A), nascidos entre
2001 e 2010, com seguimento num hospital de nivel Il.

Metodologia: Revisdo dos formularios de notificacdo do PVYNP-
C5A dos doentes com diagndstico de PC, nascidos entre 2001 e
2010, com seguimento num hospital de nivel Il. Foram utilizados os
critérios de inclusdo e exclusao do registo nacional do PVNPC5A.

Resultados: Foram identificados 54 doentes com PC, dos
quais 35 com formulario de notificagdo completo. Destes, 51%
sdo do sexo masculino. Em relagdo ao tipo de PC, 91% é do
tipo espastica (53% tetraparésica, 25% unilateral, 22% diplégi-
ca), 6% disquinésica distdnica e 3% néao classificavel de acordo
com os critérios do Surveillance of Cerebral Palsy in Europe
(SCPE). Relativamente a avaliagdo funcional, 34% apresenta
uma funcdo motora de nivel V de acordo com a classificacdo
GMFCS. A motricidade bimanual (BMFM) é de nivel V em 34%,
enquanto o desempenho na alimentagado (CDA) é de nivel | em
40% dos casos. A Escala Viking da Fala é de nivel | em 40% e

de nivel IV em 31% dos doentes. A Classificacdo do Controlo
da Baba encontra-se no nivel | em 48%. Dos défices associados,
77% apresenta défice cognitivo, 54% défice visual e 3% défice
auditivo. 37% das criangas apresenta epilepsia e 28% subluxa-
¢ao/luxacado da anca. Verificou-se que 78% das criancas possui
integracdo no sistema de ensino.

Conclusées: A caracterizacdo dos doentes com PC, assim
como a identificagdo das suas co-morbilidades, torna-se fun-
damental para a adequacdo dos meios disponibilizados. Assim
sendo, a notificacdo destes doentes deve ser incentivada.

ENCEFALOPATIA NEONATAL:
ETIOLOGIA E MORBILIDADE

Ana Jacinta Abreu, Filipa Rodrigues, Joana Pimenta, Cristina
Pereira, Conceicao Robalo

Neuropediatria - Centro de Desenvolvimento da Crianga — Centro
Hospitalar e Universitério de Coimbra (CHUC)

Email: filipa.a.rodrigues@gmail.com

Introducdo: A encefalopatia neonatal é um sindrome clinico
com grande variedade etiolégica a que se associa uma elevada
morbilidade.

Objetivos: Caracterizar etiologicamente e definir a morbili-
dade de recém-nascidos (RN) diagnosticados com encefalopa-
tia neonatal, com um seguimento minimo de 3 anos.

Métodos: Estudo descritivo observacional de RN com en-
cefalopatia, que realizaram um video-EEG no periodo neonatal,
entre janeiro de 2010 e dezembro de 2014. Foram consultados
os processos dos RN, através do SClinic®, com registo de vari-
aveis demogréficas, do diagndstico clinico, da etiologia, da ava-
liacdo do perfil de desenvolvimento, das sequelas neuroldgicas
e planos de reabilitacdo.

Resultados: Amostra de 82 criancas, sem predominio de
género. As etiologias mais frequentes foram: encefalopatia
hipdxico-isquémica (59,8%), vascular (20,5%) e malformacées
do SNC (8,5%). Cinquenta e trés por cento (n= 27) das criancas
com EHI foram submetidas a protocolo de hipotermia induzida.

Obteve-se informagdo sobre a evolugdo em 75 casos
(91,5%). Destas, 11 faleceram antes dos 3 anos de idade, 5 das
quais ainda no periodo neonatal. Vinte e oito criancas (37%)
n3o apresentam sequelas. Quarenta e trés RN (57%) entraram
em programas de reabilitagdo. Trés criancas com sequelas ndo
estavam integradas em qualquer programa. Catorze apresen-
tam um défice motor isolado, 8 um défice cognitivo-motor, 6
um défice cognitivo isolado e 7 apresentam défices multiplos.

A mortalidade global foi de 15%.

Conclusdo: Apesar da evolugdo das estratégias terapéu-
ticas, a morbilidade e a mortalidade mantém-se elevadas. O
acesso e a duracdo dos programas de reabilitacdo, que nos
parecem determinantes para uma evolucdo favoravel, ndo sado
faceis nem uniformes.

VIGILANCIA NACIONAL DA
PARALISIA CEREBRAL AOS 5 ANOS DE
IDADE: CONTRIBUTO DA ASSOCIACAO
DE PARALISIA CEREBRAL DE VIANA DO
CASTELO

Ana Vaz', Pedro Marinho', Emilia Monteiro’, Luisa Patricio’,
Célia Barbosa?, Conceicao Correia’

1 - Unidade Local de Saude do Alto Minho; 2 — Hospital de Braga
Email: ana.carvalho.vaz@ulsam.min-saude.pt

Introdugdo e Objetivos: O Programa de Vigilancia Nacional
da Paralisia Cerebral aos 5 anos de idade teve inicio em Portu-
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gal em 2006, partilhando as defini¢cdes e critérios da classifica-
cao da Surveillance of Cerebral Palsy in Europe.

A Associacdo de Paralisia Cerebral de Viana do Castelo par-
ticipa no Programa.

Propomos o presente trabalho para apresentagao no Xl Con-
gresso da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria com o fim de
divulgar dados das criancas com Paralisia Cerebral e assim:

1) Conhecer melhor a realidade local;

2) Fazer uma anélise comparativa com os resultados Nacionais.

Metodologia: As criancas em andlise foram seleccionadas ten-
do como base a data de nascimento. Embora os resultados nacio-
nais publicados se refiram as criancas nascidas entre 2001 e 2007,
neste trabalho incluimos as criancas nascidas entre 2001 e 2012.

Para recolha de dados foram consultados os processos clini-
cos e os formularios de registo de dados do Programa.

Constituiu-se uma base de dados no Statistical Package for
Social Sciences, onde constam dados socioeconémicos, ante-
cedentes pré e perinatais, tipos de Paralisia Cerebral, funcio-
nalidade, comorbilidades, indicadores de gravidade, factores
etioldgicos, entre outros. A andlise dos dados foi feita através
do mesmo programa estatistico.

Resultados: De realcar a gravidade dos casos identifica-
dos e tratados no distrito, destacando: perturbacdo grave da
motricidade global (niveis IV e V - 53,06%), perturbacao gra-
ve da comunicagéo (niveis lll, IV e V em 51,02%), perturbacdo
do desenvolvimento intelectual em 69,39%, epilepsia ativa em
32,65%. Quanto a etiologia destaca-se a encefalopatia hipoxi-
coisquémica (20,40%) e malformacoes do SNC (18,36%)

Conclusdo: Com este trabalho conhecemos melhor os nos-
sos doentes e fica a possibilidade de um estudo comparativo
com os dados Nacionais.

CIRURGIA ORTOPEDICA NA PARALISIA
CEREBRAL: 15 ANOS DE EXPERIENCIA NUM
SERVICO DE REABILITACAO PEDIATRICA DE
UM CENTRO DE REABILITACAO

Amorim I', Ataide S?, Stuve T', Reis V3, Batalha I*

1 - Interno de Medicina Fisica e de Reabilitacdo (MFR) do Centro
de Medicina de Reabilitacdo de Alcoitdo (CMRA); 2 — Interno de
MFR do Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca; 3 — Assistente
Hospitalar Graduada de MFR do CMRA,; 4- Diretora do Servico de
MFR SRPD-CMRA

Email: isabeldeamorim@gmail.com

Introducdo: A paralisia cerebral (PC), é a causa mais comum
de incapacidade motora em criancas. Os défices neuroldgicos
da PC, nomeadamente as alteragdes do ténus, postura e do
movimento, estdo frequentemente associados a alteracdes
musculo-esqueléticas. O tratamento cirdrgico, depende da
idade, do quadro neuromotor e da funcionalidade da crianca,
nomeadamente da sua capacidade para a marcha.

Material/Métodos: Os autores realizaram um estudo transver-
sal retrospetivo das 100 cirurgias realizadas em 84 criancas com
PC, seguidas num Centro de reabilitacdo, nos dltimos 15 anos.

Palavras chave: Paralisia cerebral, tratamento cirlrgico,
programa de reabilitacdo.

Resultados: Apds andlises dos dados obtidos, os autores
concluiram que a idade média a data da cirurgia foi de 11
anos. Das 84 criangas operadas, 29% (N=24) realizava marcha,
(GMFSC 1,1l e lll) e 71% (N=50) eram criangas ndo deambulan-
tes. A semelhanca da literatura, os autores observaram que as
criancas deambulantes (GMFCS |, Il e lll), foram maioritariamen-
te submetidas a procedimento cirlrgico a nivel masculo-tendi-
noso, ao contrério das criangas com maior limitagdo funcional

(GMFCS IV e V) que foram submetidas na maioria dos casos a
procedimento cirlrgico a nivel 6sseo. As indicagdes gerais para
cirurgia, incluiram deformidades do sistema musculo esqueléti-
co ja instaladas, com limitacdo na funcionalidade. Observou-se
um decréscimo do nimero de cirurgias realizadas por ano nos
Ultimos 6 anos.

Conclusao: O papel da Medicina Fisica e de Reabilitacao é
fundamental, tendo em conta a complexidade das complica-
¢oes expectaveis da PC, podendo protelar ou mesmo evitar um
procedimento cirlrgico, através da realizagdo de um programa
de reabilitagdo multimodal, com recurso a aplicagcdo de toxina
botulinica, utilizagdo de ortdteses e técnicas especiais de cine-
siterapia. A analise de marcha é um contributo importante na
decisdo da modalidade cirdrgica destas criancas. O programa
de reabilitagdo no pds-operatério torna-se preponderante na
recuperacao, otimizacao da funcionalidade e melhoria da quali-
dade vida destas criancas.

COMUNICA(;@ES ORAIS 1l

Sexta-feira, 2 de Fevereiro de 2018 - 17h00-18h30
Moderadores: Médnica Vasconcelos (Coimbra), José Pedro
Vieira (Lisboa)

AVALIACAO DO ESTADO
NUTRICIONAL DE CRIANCAS COM
PARALISIA CEREBRAL (PC) SEGUIDAS
NO CENTRO DE REABILITACAO E
SEMI-INTERNATO DA ASSOCIACAO DE
PARALISIA CEREBRAL DE COIMBRA (APCC)

Bastos, Ana*; Cabral, Alexandra**, Gongalves, Olavo**
*Nutricionista ** Pediatra e Neuropediatra

Centro de Reabilitacdo de Paralisia Cerebral de Coimbra
Email: ana.bastos@apc-coimbra.pt

Introdugdo: Problemas alimentares/nutricionais fazem parte
da variada co-morbilidade habitualmente associada a incapaci-
dade motora na PC, paradigma de situacdo multi-incapacitante,
devendo por isso serem avaliados pelas consequéncias que po-
dem trazer, especialmente nos primeiros anos de vida.

A existéncia de inadequado controle oro-motor (sucgéo,
mastigacao, degluticdo, respiracdo), disfagia, refluxo gastro-
-esofagico, gastroparésia e ma postura levam a mais tempo
para refeicdes e perturbacées nutricionais com consequéncias
conhecidas.

Objetivo: Avaliar estado nutricional de criangas seguidas na
APCC, em casos consecutivos avaliados em consulta especifica,
comparando 2 grupos, 1 frequentador do semi-internato onde
o apoio multidisciplinar sucede nos dias Uteis.

Amostra/ Métodos: Foram incluidas 52 criancas consecuti-
vas com PC (23 meninos, 29 meninas), idade 2 a 15 anos (média
9). Foi excluida outra patologia pediatrica que interferisse com
a alimentacao/crescimento.

Avaliou-se peso despido, (balanca vertical, cadeira ou pedi-
atrica eletrénica, dependendo da autonomia, tamanho), esta-
tura (estadiometro vertical ou medi¢cbes segmentadas), indice
de massa corporal, regime dietético e classificagdo pela fungao
motora global (GMFCS) e desempenho alimentar (CDA).

Resultados: Criancas com PC tipo disquinético apresentam
maior comprometimento do estado nutricional, classificando-se
em percentis de IMC/Idade e peso/ Idade inferiores.
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Populagdo global [P < 25]
Tipo PC IMC/Idade Peso/Idade
Espastico unilateral (28) 22% 44%
Espastico bilateral (9) 58% 43%
Disquinético (12) 83% 67%
Atéxico (3) 66% 33%

Quanto maior o comprometimento no Desempenho Ali-
mentar, pior é o estado nutricional.

Populacdo global [P < 25]
CDA IMC/Idade Peso/Idade
1 28% 21%
2 57% 57%
3 0% 0%
4 74% 40%
5 74% 75%

As criancas do Semi-internato apresentam melhor estado
nutricional que as da amostra global.

IMC/Idade - Peso/ldade -
[P < 25] [P < 25]
Global 55,8% 42,3%
Semi —internato 42,3% 33,4%

Conclusées: Face aos dados encontrados mesmo com no-
vas tabelas especificas para PC associadas com GMFCS, re-
forca-se necessidade de intervencao especializada por equipa
multidisciplinar tendo em vista a melhoria nutricional.

DOENCAS NEUROMUSCULARES
COM COMPROMISSO VENTILATORIO:
O DESAFIO DA TRANSICAO PARA A
PNEUMOLOGIA DE ADULTOS NUM
HOSPITAL TERCIARIO

Claudia Marques-Matos'2, Miguel Santos®*, Teresa Moreno*5,
Ana Saianda*®, Rosario Ferreira*®, Susana Moreira*’, Teresa
Bandeira*¢

1 - Servico de Neurologia do Centro Hospitalar de Sdo Joao,
Porto; 2 — Departamento de Neurociéncias e Saide Mental,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto; 3 —
Servigo de Neurologia do Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa;
4 — Centro Académico de Medicina de Lisboa; 5 — Unidade

de Neuropediatria do Departamento de Pediatria do Centro
Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa; 6 - Unidade de Pneumologia
Pediatrica do Departamento de Pediatria; Hospital de Santa
Maria; Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa; 7 — Servico de
Pneumologia do Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa

Email: marques.matos.claudia@gmail.com

Introducgdo: A ventilacdo nao invasiva (VNI), a praticabilida-
de da cirurgia de correcéo de escoliose, cuidados nutricionais e
corticoterapia, alteraram definitivamente a histéria natural das
doencas neuromusculares (DNM) com compromisso ventilatd-
rio e inicio em idade pediatrica.

Objetivo e metodologia: Estudo descritivo da experiéncia
de um Hospital terciario na transicdo para a Pneumologia de

Adultos, de DNM com compromisso ventilatério.

Resultados: Desde Julho/2015, transitaram para a unidade
de cuidados ventilatdrios de adultos, 12 doentes com DNM.
A idade mediana a data do estudo foi de 22 anos (IQR 20-25).
Nestes 2 anos nao se registaram ébitos nem perdas para o se-
guimento. Os diagnésticos foram: 6 (50%) distrofias muscula-
res, 4 miopatias congénitas e 2 doengas do neurdénio motor.
Cerca de 17% mantém marcha auténoma, a maioria (75%) nao
apresentam défice intelectual e 33,3% apresentam insuficiéncia
cardiaca. Sete doentes (58%) encontram-se sob VNI domiciliaria
apenas no periodo noturno, 16% (2/12) estdo dependentes da
ventilagdo 24h/dia, 1 sob ventilacdo invasiva e 2 n&o ventila-
dos. Sete doentes (58,3%) beneficiam de tosse mecénica. Sao
alimentados por gastrostomia 4 (33,3%) dos doentes e 9 (75%)
foram submetidos a cirurgia de correcdo da escoliose.

A mediana de idade ao diagndstico foi de 4,5 anos (IQR 3-9)
e de perda de ambulagdo 10 anos (IQR 0-12). Para os doen-
tes submetidos a estes procedimentos a cirurgia para escoliose
ocorreu aos 11 anos (IQR 11-13) e a instituigdo de VNI aos 13
anos (IQR 5-16,5).

Conclusdes e consideracdes finais: Este estudo demonstra
a eficacia de um Programa de transicdo de doentes crénicos
complexos, dependentes de tecnologia, da pneumologia pedi-
atrica para a de adultos. Neste periodo nao se verificaram ébi-
tos nem perdas para seguimento. Este processo foi facilitado
pela co-existéncia de especialidades no mesmo centro Hospi-
talar. No futuro, a percecédo de satisfacdo de doentes, familias e
profissionais com o programa deve ser inquirido.

INDICACOES PARA ESTIMULACAO
CEREBRAL PROFUNDA NA DISTONIA
EM IDADE PEDIATRICA: CASUISTICA DE
UM HOSPITAL TERCIARIO E REVISAO DA
LITERATURA

Andreia Fernandes', Sofia Duarte?, Ana Moreira?, Sofia Quintas®,
Begofa Cattoni*, Miguel Coelho®, Eulélia Calado?, José Pedro Vieira?
1 - Servico de Neurologia - CHLC; 2 - Servico de Neurologia
Pediatrica do Hospital D. Estefania-CHLC; 3 — Unidade de
Neuropediatria do Hospital de Santa Maria — CHLN; 4 - Fisica
Radia¢des, Centro Gamma Knife-Cuf Infante Santo; 5 — Servico de
Neurologia do Hospital de Santa Maria - CHLN

Email: andreiarcfernandes@hotmail.com

Introdugdo: A estimulacdo cerebral profunda (ECP) no trata-
mento da distonia com inicio em idade pediatrica (DIP) tem-se
revelado eficaz, sobretudo na distonia primaria generalizada re-
frataria a terapéutica farmacoldgica. Nas distonias secundarias,
a heterogeneidade subjacente a diversidade etioldgica reflete-
-se numa resposta a ECP variavel, sendo a sua utilizacdo nestes
casos controversa.

Objetivos: Apresentacdo da casuistica dos doentes segui-
dos nosso centro com DIP submetidos a ESC entre 2005 e 2017.

Reflexdo e anélise comparativa com a literatura acerca das
indicacoes para ECP na DIP.

Metodologia: Foram revistos processos de 5 doentes, de-
signados D1 a D5, e colhidos dados referentes a: etiologia, ida-
de de inicio, distribuicdo corporal e evolucdo da distonia, idade
a data da cirurgia, alvo de estimulacao, resposta terapéutica e
complicacdes.

Resultados: Relativamente a etiologia da distonia: D1 e D2
tinham diagndstico de Neurodegenerescéncia associada a pan-
totenato-quinase (PKAN) estabelecido aos 9 e 6 anos de ida-
de, respetivamente; D3 paralisia cerebral discinética-distonica
sequelar a kernicterus; D4 crises discinéticas em contexto de
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mutacdo GNAO1 desde os 3 anos e D5 Sindrome de Tourette
diagnosticado aos 7 anos.

Todos os doentes apresentavam quadro disténico generali-
zado aquando da cirurgia.

A data da cirurgia a mediana das idades foi 13 anos (8 - 20)
e de duracdo da doenca 8 anos (2-20). Em todos o alvo de es-
timulag&o foi o globo pélido interno e em D5 também o nicleo
accumbens. Houve registo de melhoria do quadro disténico
em todos os doentes. D2 faleceu em reintervencao cirlrgica
na sequéncia de agravamento passados 2 anos. Sem registo de
complicacdes nos restantes casos.

Conclusdes: Apresentamos 5 casos de DIP secundaria sub-
metidos a ECP que sdo um contributo para a discussédo das in-
dicagdes e utilidade da ESC na DIP. A dimensao da amostra e a
heterogeneidade clinica e da abordagem e seguimento péds-ci-
rargico limitaram a interpretagado dos resultados terapéuticos.

DIAGNOSTICO E TRATAMENTO
DA ESCLEROSE MULTIPLA DE INiCIO
EM IDADE PEDIATRICA: UM ANO EM
RETROSPECTIVA

Filipe Palavra'2, Carmen Costa’, Cristina Pereira', Conceigdo
Robalo', Isabel Fineza', Ménica Vasconcelos'

1 - Centro de Desenvolvimento da Crianca, Hospital Pediatrico,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2 — Faculdade de
Medicina, Universidade de Coimbra

Email: filipepalavra@gmail.com

Introducdo: A esclerose miultipla (EM) é uma doenca des-
mielinizante e imunomediada do sistema nervoso central. Até
10% dos casos podem surgir em idade pediatrica, constituindo,
em termos clinicos, um desafio diagnéstico e terapéutico.

Objectivo: Descrever o grupo de doentes com diagndstico
de EM em seguimento na consulta de Doengas Desmielinizan-
tes Pediatricas do nosso centro.

Métodos: Estudo observacional e descritivo, baseado na
consulta dos processos hospitalares dos doentes com diagnés-
tico de EM (incluindo de Sindrome Clinico Isolado [SCI]) e que
foram observados pelo menos uma vez em consulta de Doen-
cas Desmielinizantes, no periodo entre 1 de Janeiro e 31 de
Dezembro de 2017. Foram recolhidas varidveis demogréficas,
clinicas, imagioldgicas e laboratoriais.

Resultados: |dentificaram-se 13 doentes (10 do género fe-
minino), com idade média de 16 anos e 4 meses. Onze foram
observados aquando do primeiro surto e em 2 diagnosticou-
-se retrospectivamente um surto adicional. Doze doentes tém
diagnéstico de EM surto-remissao (EMSR) e 1 doente mantém-
-se em SCI. O tempo mediano para o diagnéstico de EMSR foi
de 32 dias. A mediana da pontuacdo na Expanded Disability
Status Scale (EDSS) pés-tratamento corticosterdide foi de 1.5
(n=12). Todos os doentes foram submetidos a puncao lombar,
identificando-se bandas oligoclonais em 75% dos casos. Em 9
doentes, a RM inicial permitiu fazer o diagnéstico de EM. Trés
doentes iniciaram tratamento com natalizumab e 4 com farma-
cos imunomoduladores de primeira linha. Dois doentes entra-
ram num ensaio clinico e 2 recusaram tratamento. Os 2 casos de
diagnéstico mais recente aguardam pelo inicio da terapéutica.
Em 3 dos doentes tratados modificou-se a prescri¢ao inicial por
efeito adverso ou faléncia terapéutica.

Conclusdo: No periodo de 1 ano, foi observada uma diver-
sidade importante de fenétipos clinicos de EM pediétrica, que
trouxeram importantes desafios, principalmente no plano tera-
péutico. A consolidacdo da experiéncia clinica serd fundamen-
tal, numa doencga complexa como esta.

CARGA GENETICA DA EPILEPSIA
NUMA COORTE NA PENINSULA IBERICA

Sofia Gouveia', Ana Fernédndez-Marmiesse'; Francisco
Laranjeira?, Iria Roca', Maria Luz Couce’

1 - Unidad de Diagnéstico y Tratamiento de Enfermedades
Metabdlicas Congénitas, Hospital Clinico Universitario de Santiago
de Compostela, Spain; 2 — Unidade de Bioquimica Genética,
Centro de Genética Médica Jacinto Magalhaes, Centro

Email: sofia.bsg@gmail.com

Introducdo: Nas Ultimas décadas, estudos sobre a base mo-
lecular de transtornos epilépticos aumentaram a descoberta de
novos genes identificados através de sequenciacdo de exoma
completo. As muta¢des dominantes de novo sdo frequente-
mente detectadas. O mosaicismo somatico e os transtornos
recessivos sdo também identificados com regularidade.

Metodologia: Durante 4 anos foram analizados mais de 200
pacientes portugueses e espanhdis, com epilepsia de inicio in-
fantil. E apresentada uma descricao dos resultados provenientes
da aplicagdo de um painel personalizado baseado em NGS para
o fluxo de trabalho de diagnéstico desses pacientes. Sequencia-
¢ao simultédnea das zonas codificantes (exdes, incluindo zonas
intrénicas adjacentes) de 226 genes associados a estas patolo-
gias usando a tecnologia de hibridizacdo em solucao (Sure Select
XT, Agilent) e subsequente sequenciacdo na plataforma MiSeq
(lumina). A plataforma NGS abrange 1) um design de painel
personalizado atualizado periodicamente com novos genes asso-
ciados a epilepsia e sugeridos por publicagdes cientificas; 2) um
algoritmo de priorizagdo de variante que tem em consideracéo
frequéncias de populacao especificas, perfis de susceptibilidade
a mutacdo para mutacgdes especificas e diferentes sensibilidades
para algoritmos de variant calling e 3) um método de deteccao
de CNVs desenvolvido internamente (PattRec).

Resultados: Foram encontradas 66 variantes em 29 genes
diferentes envolvidos na excitabilidade neuronal, neurodesen-
volvimento, transmissdo sindptica, caminhos metabdlicos e
morfogénese cerebral. Um rendimento diagndstico global de
40-50% foi alcangado. As mutacées de novo e as CNVs cons-
tituem uma percentagem importante da carga genética nos
casos identificados.

Conclusdo: Sao avaliadas as possiveis causas dos casos nao
diagnosticados, bem como os desafios e as lacunas de conheci-
mento que foram identificadas no decorrer do desenvolvimento
do trabalho. Este estudo mostra que a introducao desta ferra-
menta molecular no protocolo de diagnéstico para transtornos
epilépticos reduz o tempo de diagnéstico, diminui o nimero de
testes e tratamentos (a maioria é desnecessario e mesmo con-
traproducente) e orienta o aconselhamento genético.

MIELOPATIA AGUDA NAO
NEOPLASICA EM IDADE PEDIATRICA
- CARACTERIZACAO DOS ASPECTOS
NEUROIMAGIOLOGICOS. EXPERIENCIA DE
UM CENTRO PEDIATRICO.

Mafalda Mendes Pinto’, Carolina Figueira', Filipe Palavra?,
Ménica Vasconcelos?, Carmen Costa?, Ricardo Veiga'

1 - Area Funcional de Neurorradiologia, Servico de Imagem
Médica — Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2 —
Departamento de Neuropediatria, Centro de Desenvolvimento da
Crianca Dr. Luis Borges — Hospital Pediatrico — Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

Email: mafaldamendespinto@hotmail.com

Introdugdo: A lesdo medular aguda representa uma enti-
dade pouco comum em idade pediatrica mas potencialmente
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muito grave, com possibilidade de franco compromisso da qua-
lidade de vida, ou mesmo sobrevida da crianga.

Apesar de existirem varias etiologias — traumaticas, inflama-
térias, infecciosas, vasculares, neoplasicas/ paraneoplasicas, a
apresentacao clinica pode ser semelhante, tornando dificil a sua
distincao.

A neuroimagem, em particular a Ressonéncia Magnética
(RM), desempenha um papel crucial para a concretizagdo do
diagnéstico e acompanhamento destas lesdes.

Objetivos: Analise do padrao neuroimagioldgico das lesdes
medulares agudas ndo neoplasicas em idade pediatrica admiti-
das nos Ultimos anos no nosso hospital, como ferramenta auxi-
liar para o diagndstico etioldgico.

Metodologia: Foi realizada anélise retrospectiva dos casos
de mielopatia aguda em idade pediatrica admitidos entre Ja-
neiro de 2010 e Dezembro de 2017 no nosso hospital, quanto
a apresentacdo e evolugado clinica e sobretudo estudos de RM
vertebro-medular realizados.

Resultados: Obtivemos um total de 28 doentes, 12 do sexo
feminino, 16 do sexo masculino, com idades entre os 1 e os 17
anos na altura do diagnéstico.

As etiologias mais frequentes foram vascular (46%), infeciosa
(25%) e inflamatdria/ desmielinizante (25%).

A anélise minuciosa e atenta das imagens de RM vertebro-
-medular revelou um padrdo de envolvimento predominan-
temente anterior para as lesdes vasculares, com hipersinal
extenso nos corddes medulares anteriores nas sequéncias pon-
deradas em T2; as lesbes de outras etiologias, nomeadamente
inflamatérias e infecciosas apresentavam um hipersinal multifo-
cal e difuso.

Conclusdes: A semelhanca clinica entre as diferentes etiolo-
gias de mielopatia aguda reforca a importancia da neuroimagem,
nomeadamente o estudo da localizagdo das lesdes, grau de ex-
pansdo medular, padréo de realce, nimero e topografia das le-
sbes para a concretizacdo do diagndstico etioldgico. Salienta-se,
contudo, e apesar de se tratar de uma ferramenta diagndstica
de grande importéancia, a necessidade de integrar os achados de
neuroimagem com a clinica e os estudos laboratoriais.

POSTERS

Sexta-feira, 2 de Fevereiro de 2018 - 8h30-9h30
Moderadores: Ana Moreira (Lisboa), Célia Barbosa (Porto),
Susana Rocha (Barreiro), Andreia Pereira (Faro)

ENCEFALOPATIA SCNSA - DOIS CASOS
CLiNICOS

Ruben Rocha, Inés Carrilho
Centro Materno Infantil do Norte, Centro Hospitalar do Porto
Email: rubenrocha@gmail.com

Introdugdo: O gene SCNB8A codifica a subunidade 8 alfa do
canal de sédio dependente da voltagem. Mutagbes nesta subu-
nidade tém sido associadas a um ganho de funcdo do canal e
estdo relacionadas com a encefalopatia epilética tipo 13. Trata-
-se de uma doenca rara, caracterizada por um inicio precoce de
crises epiléticas refratarias a terapéutica e associada a atraso do
desenvolvimento psicomotor.

Caso clinico: Os autores descrevem duas criancgas, atualmen-
te com 2 anos de idade, com inicio de crises aos 4 e 6 meses de
idade. Uma delas apresentou-se com um sindrome de espas-
mos infantis e a outra com um estado de mal convulsivo gene-
ralizado. Ambas desenvolveram posteriormente vérios tipos de
crises: crises ténico-clonicas generalizadas, tonicas, miocldnicas,

auséncias e crises focais (incluindo estado de mal focal). As cri-
ses rapidamente se tornaram refratérias. Embora esteja descrita
uma resposta satisfatéria aos farmacos bloqueadores dos canais
de sédio, nestes dois casos, até ao momento, a resposta pa-
rece ser apenas transitéria. Os eletroencefalogramas mostram
um ritmo de base lento e atividade epiletiforme multifocal. As
ressonancias magnéticas cerebrais iniciais ndo apresentavam al-
teracdes de relevo. O diagnéstico foi feito recorrendo a painéis
multigene de encefalopatias epiléticas. As duas criancas apre-
sentam um atraso global do desenvolvimento.

Concluséo: Clinicamente é dificil distinguir os varios tipos
de encefalopatia epilética. O estudo genético é fundamental
no diagndstico e, atualmente, também na selecdo de farmacos.
Nestes dois casos, a terapéutica dirigida ndo teve uma resposta
tao satisfatéria como o esperado.

SINDROME DE LEIGH: APRESENTACAO
INICIAL COMO PARALISIA CEREBRAL

Catarina Brito', Sofia Quintas?, Patricia Janeiro®, Anténio Levy?
1-Departamento de Neurorradiologia, Servico de Radiologia,
Hospital Beatriz Angelo, Loures, 2- Unidade de Neurologia
Pediatrica, 3- Unidade de Doengas Metabdlicas, Departamento
de Pediatria, Hospital Santa Maria (CHLN), Centro Académico de
Medicina de Lisboa

Email: catarina.brito@hbeatrizangelo.pt

Introducgdo: A sindrome de Leigh (LS) é uma encefalopatia
necrotizante subaguda fatal rara do grupo de doencas genéti-
cas da cadeia respiratéria mitocondrial que resulta numa regres-
sdo do desenvolvimento psicomotor (DPM) durante o primeiro
ano de vida. A mutacdo monogénica SURF 1 é a causa mais
frequente de SL por deficiéncia de Citocromo-c Oxidase.

Caso clinico: Reporta-se o caso de uma crianca de 4 anos,
com antecedentes familiares de paralisia cerebral que apresen-
ta ligeiro atraso do DPM e diplegia espastica de inicio no final
do primeiro ano de vida, com regressdo subita do DPM, perda
da capacidade alimentar, distonia dos membros e hipotonia
axial em contexto infecioso, aos 2 e aos 4 anos de idade. A ava-
liagdo complementar inicial com RM-CE, array CGH e o painel
Rett-like ndo revelaram alteracdes. Posteriormente, no contex-
to de regressdo do DPM, sdo evidentes sinais de atrofia cere-
bral e cerebelosa difusa e hipersinal T2 no estriado e das fibras
em U na RM-CE. E avaliado o painel de doencas metabdlicas,
o estudo de DNA mitocondrial e estudo genético NGS para
doencas mitocondriais (genes nucleares), onde se identificam
duas mutagdes em heterozigotia no gene SURF1, confirmando
o diagnéstico de SL. Houve recuperacao funcional parcial e re-
torno da capacidade alimentar apés o internamento, com apoio
da fisioterapia e terapéutica suplementar com biotina e tiamina.

Discussao: A heterogeneidade clinica e genética das doen-
cas mitocondriais representam um verdadeiro desafio diagnéds-
tico, ilustrando-se, neste caso, uma apresentagao clinica inicial
como paralisia cerebral. Nao se definem caracteristicas clinicas
especificas dentro da heterogeneidade genética da SL, sendo
o fenétipo da mutagdo SURF1 frequentemente associado a re-
gressao DPM, alteragdes do movimento e morte por insuficién-
cia respiratéria.

A caracterizacdo dos achados clinicos, laboratoriais e ima-
gioldgicos serdo fundamentais na definicdo do espectro clinico
e fisiopatoldgico da mutacdo SURF1, limitando o estudo gené-
tico e promovendo o avanco terapéutico.
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PARAPLEGIA ESPASTICA
FAMILIAR TIPO 30 POR MUTACAO EM
HETEROZIGOTIA NO GENE KIF1A

Angela Pereira’, Gabriela Pereira?, Teresa Temudo®

1 - Pediatria, Hospital de Braga, angela.gpereira@hotmail.
com; 2 - Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto
Douro (Hospital Distrital de Chaves); 3 — Neuropediatria, Centro
Hospitalar do Porto

Email: angela.gpereira@hotmail.com

Introdugdo: As mutacdes no gene KIF1A foram recente-
mente associadas a paraplegia espastica familiar tipo 30 e sdo
pouco comuns. As descri¢des iniciais reportaram hereditarieda-
de autossémica recessiva, mas este fendtipo foi alargado em
2015 apds conhecimento de duas familias, ndo relacionadas,
com transmissdo dominante e expressao variavel.

Caso clinico: Rapaz com 7 anos, pais ndo consanguineos as-
sintomaticos, gestacado de termo com restricdo de crescimento
intra-uterino. Comecou a caminhar pelos 12 meses, com defor-
midade dos pés que evoluiu rapidamente para posi¢do equino-
varus fixa, condicionando incapacidade para a marcha. O desvio
dos pés inicialmente era redutivel e sem sinais piramidais, com
marcha corrigida pelo uso de talas. Nessa altura, o quadro clini-
co foi interpretado como tratando-se de uma distonia idiopéti-
ca e por essa razdo é efetuado o painel de genes de distonias;
os resultados foram negativos. Aos 5 anos é notada fraqueza e
atrofia muscular distal, limitagdo da dorsiflexao e sinais pirami-
dais nos membros inferiores, sem sinais cerebelosos nem altera-
¢6es motoras dos membros superiores. O seu desenvolvimento
psicomotor evoluiu com atraso global ligeiro (Ql global pela
Escala WPPSI-R de 75).

A investigacao laboratorial basica e metabdlica e as veloci-
dades de conducéo nervosa dos membros inferiores resultaram
irrelevantes. A RMN-CE aos 4 anos mostrou alargamento global
dos sulcos corticais e pequeno quisto do cavum vergae.

As mutacdes SPG3 e SPG4 foram negativas e prosseguiu
estudo genético, tendo-se encontrado variante missense
c.206C>T(p.Ser69Leu) no exdo 3 do gene KIF1A, em heterozi-
gotia, assumida como patogénica, a mesma descrita na publi-
cagdo de 2015.

O estudo dos pais nao foi ainda possivel.

Conclusdes: Do nosso conhecimento, esta é a 3*familia com
a variante encontrada. O estudo dos pais sera importante para
melhor caracterizagdo. Consideramos que a divulgagdo dos
novos casos poderd facilitar a compreensao da patogenia da
mutagdo, numa patologia em que a identificacdo de novas va-
riantes tem implicado dificuldades de interpretacao.

UMA CAUSA RARA DE DISTONIA DE
INICIO PRECOCE

Sénia Almeida', Maria Adriana Rangel?, Carlos Neiva?, Inés
carrilho®, Miguel Ledo*, Fatima Santos?, Marta Vila Real?

1 - Servico de Pediatria, Centro Hospitalar do Baixo Vouga, Aveiro;
2 - Unidade de Neurociéncias da Infancia e da Adolescéncia,
Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia e
Espinho; 3 - Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar do
Porto; 4 — Unidade de Neurogenética, Servico de Genética Médica,
Centro Hospitalar S&o Joao, Porto

Email: sonimalmeida@gmail.com

Introducdo: A distonia (DYT) é das doengas do movimento
mais frequentes da infancia. Contudo, pela grande heteroge-
neidade clinica e mdltiplas etiologias, a avaliacdo diagndstica é
um desafio. Pode ser adquirida ou hereditaria, encontrando-se

cada vez mais genes identificados. Os mais frequentes nas for-
mas precoces isoladas sdo DYT1-TOR1 e DYT6-THAP1 e com
parkinsonismo DYT12-ATP1A3.

Caso Clinico: Menina de oito anos, referenciada para Neu-
ropediatria aos quatro por dificuldades na manipulacdo e al-
teragdes posturais da mao direita notadas aos dois anos. Pais
consanguineos, com ancestrais brasileiros. Primo em 2°grau
com suspeita de distonia. Inicialmente objetivou-se distonia do
membro superior direito (MSD), com mao tendencialmente em
hiperextensdo e dedos em flexdo. Um ano depois iniciou dor
nos membros inferiores e claudicacdo com esforgo e distonia
do pé em pontas. Era ainda evidente distonia oromandibular,
sobretudo ao sorrir, distonia da lingua, disartria e anterocolis.
Manteve agravamento progressivo, sobretudo da distonia do
MSD e axial. Aos 7 anos apresentava alguma rigidez dos mem-
bros e aos 8 distonia do MS esquerdo. Na investigacao etiold-
gica, apds estudo metabdlico e imunoldgico basicos negativos,
eletromiografia e RM craniana normais, foram excluidas DYT1
e DYTé. Posteriormente realizou RM craniana com espectros-
copia, que foi normal, e puncdo lombar para doseamento de
neurotransmissores e estudo metabdlico do liquor, também
sem alteracdes. Pelo surgimento posterior de parkinsonismo,
excluiu-se ainda DYT12. Dada a negatividade da investigacao
realizada, referenciou-se para consulta de genética, na qual foi
diagnosticada DYT16-PRKRA com mutacdo c.665C>T, exado 7.

Conclusao: Este caso salienta a investigagao etioldgica rea-
lizada de acordo com o diagnéstico clinico de distonia precoce
generalizada progressiva, com exclusdo inicial das causas mais
frequentes até ao achado de uma distonia rara recentemente
descrita, DYT16-PRKRA, associada a parkinsonismo. A literatura
descreve apenas 15 doentes de 7 familias, 4 brasileiras. Destes,
13 doentes apresentavam a mutacdo descrita neste caso.

A INFLUENCIA DA WII TERAPIA
NO DESENVOLVIMENTO COGNITIVO E
MOTOR NA PARALISIA CEREBRAL

Alexandre Almeida*'2, Ana Pinto*"?, Rui Botelho*'#, Sofia
Borges*1:5;6

*1 — Associacao de Paralisia Cerebral de Vila Real, *2 — Técnico
Auxiliar de Fisioterapia, *3 — Psicéloga Saude, *4 — Psicomotricista,
*5 — Psicdloga Clinica, *6 —Diretora Técnica da Associagao de
Paralisia Cerebral de Vila Real

Email: dt@apcvr.pt

Resumo: Uma das novas areas que vem beneficiando com
os avancos da Realidade Virtual é a (Re)habilitagao.

As criancas com paralisia cerebral apresentam dificuldades no
controlo neuromuscular, de postura e do equilibrio, resultante de
uma lesdo cerebral estética que afeta o cérebro durante o seu
desenvolvimento. E uma condigdo complexa caracterizada por
multiplas situagdes neuroldgicas irreversiveis e ndo progressivas,
existindo uma grande diversidade de casos de paralisia cerebral
distintos, quer na gravidade, nos aspetos afetados e nas condi-
¢oes socio-afetivas. A (Re) habilitagdo cognitiva, utiliza varios mé-
todos para estimular a recuperacgao das fun¢des cognitivas, como
a realidade virtual através da terapia WII, aliando a atividade lU-
dica com a terapéutica, tendo em conta o perfil de funcionalida-
de do utente, obtendo um feedback imediato. A Nintendo Wii
encoraja os sujeitos para o desenvolvimento cognitivo e motor,
independentemente da sua incapacidade, estes sdo impelidos
para a realizagdo de movimentos repetitivos e ritmados. Através
da visualizagdo do movimento ¢ ativado o sistema de neurdnios-
-espelho no cérebro, facilitando a construgédo de programas mo-
tores, ou seja, a integragdo de novos movimentos.
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Assim, o presente estudo compreende uma amostra de 10
criancas com o diagnéstico de PC entre os 7 e os 18 anos. A
avaliacdo foi realizada através da aplicagdo das GMFM-88, Mo-
tricity Index e WISC-III.

As criancas sdo submetidas a uma intervencdo padronizada
uma vez por semana, durante 24 semanas com a utilizagado da Wii.

A proposta deste estudo é avaliar a utilizacdo da Ninten-
do Wii para ser considerada um recurso terapéutico capaz de
promover o desenvolvimento de competéncias cognitivas, pro-
porcionando o aumento do controlo postural e da mobilidade
funcional de sujeitos portadores de paralisia cerebral, sugerin-
do que a Nintendo Wii venha a ser considerada mais uma ferra-
menta utilizada na (re) habilitagao.

PARALISIA CEREBRAL NO FOLLOW UP
DE UM TUMOR RENAL

Catarina Garcia', Cristina Rosado Coelho?, Mariana Fernandes?®,
Jilia Duarte?, José Paulo Monteiro®

1 — Departamento de Pediatria, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca, EPE; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de
Setubal; 3 — Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia
de Lisboa Francisco Gentil; 4 - Servico de Neuroradiologia, Hospital
Garcia de Orta, EPE; 5 — Centro de Desenvolvimento da Crianga,
Servico de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, EPE

Email: catarinasmgarcia@gmail.com

Introducdo: A ulegiria é um padrdo especifico de atrofia
cerebral caracteristico de lesées hipdxico-isquémicas ocorridas
no periodo neonatal. O espetro clinico é amplamente variavel.

Caso clinico: Crianca do sexo feminino, 22 meses, com
diagnéstico pré-natal de massa renal sélida; parto por cesaria-
na as 34 semanas com somatometria adequada (p50). Efetuou
RM abdomino-pélvica que documentou volumosa lesao homo-
génea co ponto de partida renal direito. Em D10 de vida foi
submetida a nefroureterectomia direita. O exame anatomopa-
tolégico documentou um nefroma mesoblastico celular. Nao se
registaram intercorréncias peri-operatdrias; ficou referenciada a
consulta de Nefrologia e Cirurgia pediatricas, mantendo sem-
pre um perfil tensional adequado.

Aos seis meses é referenciada a consulta de Neuropediatria
objectivando-se microceflia, hipotonia axial, atraso desenvolvi-
mento com muita dificuldade na fixagdo e seguimento visual.
Efectuou RM cranioencefélica que revelou marcada atrofia cor-
tico-subcortical temporal posterior, occipital e parietal bilateral
com perda de volume da substéncia branca; padrao de atrofia
cortical tipo ulegirico; atrofia ligeira do restante parénquima ce-
rebral também com regides de padréo ulegirico embora menos
exuberante.

Aos 19 meses inicia crises parciais breves com paragem de
atividade e olhar fixo. O electroencefalograma revelou ativi-
dade paroxistica fronto-temporal direita acentuada durante o
sono, tendo iniciado terapéutica com valproato de sédio. Atu-
almente mantém seguimento multidisciplinar e tem evoluido
para uma tetraparésia espastica de predominio direito.

Conclusdo: Apresentamos o caso de uma crianca com diag-
ndstico pré-natal confirmado de nefroblastoma mesoblastica
celular que apresenta uma atrofia cerebral ulegirica marcada e
evolugdo para um quadro de paralisia cerebral.

Pelo padrdo neurorradiolégico foi colocada a hipétese de
lesdes cerebrais decorrentes de alteragées hemodinamicas/
tensionais pré-natais mantidas eventualmente associadas a
patologia tumoral renal existente. Apesar dos tumores renais
congénitos serem na sua maioria benignos, as altera¢des fisio-
patolégicas sistémicas decorrentes do seu estabelecimento in
Utero podem ter implicacdes futuras permanentes.

MANIFESTACAO NEUROLOGICA GRAVE
DE DOENCA DE WILSON: O QUE FAZER
QUANDO A TERAPEUTICA MEDICA FALHA?

Mario Sousa’, Filipe Palavra??, Teresa Temudo®, Marina
Magalh&es®, Isabel Gongalves®, Concei¢do Robalo?

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2 — Centro de Desenvolvimento da Crianga, Hospital
Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra;

3 - Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra; 4 - Servico
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Introducdo: A Doenca de Wilson (DW) é uma doenga rara do
metabolismo do cobre. O uso de quelantes do cobre (qCu) ou sais
de zinco (sZn) é eficaz no seu tratamento. No entanto, 40% dos do-
entes com manifestacdes neuroldgicas nao respondem ao trata-
mento e 20% podem ter um agravamento paradoxal. O transplan-
te hepatico, nestes casos, continua a ser uma opgao controversa.

Caso Clinico: Adolescente de 14 anos com DW, com quadro
inicialmente caracterizado por posturas disténicas generalizadas
e disartrodisfonia. Mantinha autonomia da marcha e em pratica-
mente todas as actividades do dia-a-dia (AVDs). Analiticamente,
apresentava ceruloplasmina sérica <0.07g/L e cupruria das 24h
de 3.34 umol/dL. A biépsia hepética revelou hepatopatia créni-
ca, com esteatose microvesicular e cobre hepético (figado seco)
de 559.29 pg/g. Iniciou tratamento com D-peniciliamina com
titulagdo progressiva. No entanto, apds inicio desta terapéutica
verificou-se agravamento progressivo das manifestacdes neuro-
|6gicas, inicialmente associadas a aumentos de dose. Foi ten-
tada terapéutica com Triantereno e posteriormente com sZn,
também sem beneficio. Realizou tratamento com qCu durante
1 ano, mantendo-se um agravamento progressivo das manifes-
tacdes neuroldgicas. Nesta altura, apresentava anartria, disfagia
(necessitando de SNG), posturas distdnicas fixas e dolorosas,
com envolvimento axial e apendicular marcado e perda de au-
tonomia na marcha. Perante este agravamento e dada a refrac-
tariedade ao tratamento médico foi proposta para transplante
hepatico. Trés meses apds o transplante, regista-se melhoria do
quadro neuroldgico, nomeadamente da disfagia (deixando de
necessitar de SNG) e das posturas disténicas, principalmente a
nivel axial e dos membros inferiores. Voltou a adquirir funciona-
lidade da méao direita e marcha (com apoio).

Conclusdo: A realizacdo de transplante hepético em doentes
com DW com atingimento neuroldgico grave, na auséncia de en-
volvimento hepatico significativo, é controversa. No entanto, como
este caso ilustra, pode ser uma opcao terapéutica util, com impacto
positivo na qualidade de vida do doente e da propria familia.

ENCEFALOPATIA NEONATAL: VELHOS
E DIFICEIS DIAGNOSTICOS DIFERENCIALIS,
NOVOS ERROS INATOS DO METABOLISMO

Inés Romao Luz', Joana Pinto?, Cristina Pereira', Paula Garcia®,
Concei¢do Robalo'

1- Neuropediatria, CDC, HP, CHUC; 2- Servico de Neurorradiologia,
CHUC; 3- Centro de Referéncia de Doencas Hereditérias do
Metabolismo, CHUC.

Email: romao.luz@sapo.pt

Introducdo: A encefalopatia neonatal (ENN) pode dever-se
a evento hipdxico-isquémico, a infecdo, iatrogenia ou a doen-
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cas genéticas, onde se incluem os erros inatos do metabolismo
(EIM). Descrevemos o caso de uma latente cuja evolugao clinica,
estudos neurofisiolégico e imagioldgico colocaram em duvida
o diagnéstico inicial de encefalopatia hipdxico-isquémica (EHI).

Caso Clinico: Latente de 8 meses, primeira filha de mae
adolescente, sem registo de intercorréncias durante a gestagao.
Parto distocico, 1A 1/4/4 e pH do cordéo de 7,28. Crises em D1.
Por preencher critérios para hipotermia induzida, foi transferida
para o nosso hospital. O eletroencefalograma apresentou um
padrédo de surto-supressao e a RM-CE revelou alteragdes de si-
nal simétricas, lenticulo-capsulares, dos tadlamos e regices peri-
-roléndicas, sugestivas de EHI, com restri¢do a difusdo exclusiva
dos nucleos pélidos, que seria atipica. Morfologicamente foi-se
destacando microcefalia, micrognatia e pavilhdes auriculares
proeminentes. Manteve quadro neurolégico severo, com crises
polimérficas, espasmos ténicos generalizados com postura em
opistétonos e apneias, com periodos de grande irritabilidade.
Apresentava também amaurose, hipertonia periférica, incapa-
cidade de degluticdo, refluxo gastro-esofagico e dependéncia
de oxigénio suplementar, mantendo-se sem aquisicdes psico-
motoras. O rastreio neonatal foi normal e o estudo metabdlico
dirigido excluiu doenca de Krabbe, doencas dos peroxisomas,
défice da glicosilagdo das proteinas, encefalopatia da glicina e
défice de Glut 1. Os neurotransmissores no LCR estavam dimi-
nuidos (SHIAA 296 e HVA 212 nmol/L). O exoma de patologias
veio permitir a identificacdo de uma variante patogénica em he-
terozigotia do gene ASNS (p.GLN93%).

Conclusdes: Perante a suspeita de EHI, com pardmetros neu-
rofisiolégicos e imagiolégicos atipicos, é fundamental a exclusao
de patologias passiveis de tratamento especifico ou de aconse-
lhamento genético, como é o caso dos EIM. O diagnéstico de
défice de asparagina sintetase cumpre o segundo desiderato e
permite tracar um progndstico. Apesar das alteragdes clinicas e
bioquimicas retrospetivamente serem compativeis com esta pato-
logia, foi o estudo genético que orientou o diagnéstico.

CITOMEGALOVIRUS (CMV) CONGENITO
- A PROPOSITO DE DOIS CASOS

Tania Mendo', Catarina Borges', Joana Monteiro', Gabriela
Reis', Sénia Fernandes?, Fatima Furtado®
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Introducdo: A infeccdo congénita por CMV ocorre em 0,2
a 2,2% dos nados vivos a nivel mundial, sendo resultado da
transmissdo transplacentéria de infeccdo materna priméria ou
recidivante. Os RN podem apresentar-se assintomaticos, restri-
¢do do crescimento intra-uterino, prematuridade, microcefalia,
ictericia, petéquias, hepatoesplenomegalia, calcificacdes peri-
ventriculares, coriorretinite ou pneumonite.

Descricdo dos casos: O primeiro caso, lactente, actualmen-
te com 12 meses, referenciado a consulta ao nascimento por
microcefalia (PC <P3). Dos antecedentes pré-natais destacam-
-se, gestacao vigiada, serologias do 3° trimestre sem alteragdes,
pesquisa de Streptococcus B desconhecido. Parto eutdcico as
39s, peso e comprimento adequado a idade gestacional. Perio-
do neonatal precoce sem intercorréncias. Ndo passou nas OEA.
A ecografia transfontanelar revelou hemorragia peri-intraventri-
cular grau 3 a direita e 2 a esquerda, dilatagdo dos ventriculos
laterais e microcalcificacdes. Neurologicamente, apresentava-
-se hipertonia generalizada e hiperreflexia, suspeitando-se de

infeccdo a CMV realizou PCR e pesquisa de CMV no cartdo
de Guthrie ambas positivas. Realizou RM-CE “Extensa malfor-
magao cortical tipo polimicrogirico, com lesdes da substancia
branca e aparentes calcificacdes e sinéquias no interior de ven-
triculos ligeiramente aspectos sugestivos de infeccdo congénita
a CMV.” Neste momento apresenta atraso do desenvolvimento
psicomotor, epilepsia controlada com Valproato, aguardando
avaliagdo por neuro-oftalmologia e Otorrinolaringologia.

Segundo caso, crianca com 2 anos, primeira gravidez de ter-
mo, vigiada, ecografias normais. Das serologias realca-se CMV néo
imune as 27s e CMV IgM positivo com avidez fraca as 33s de ges-
tacdo. Passou nas OEA. Dos exames complementares realizados,
destaca-se viruria positiva para CMV, hemograma, funcdo hepética e
ecografia transfontanelar sem alteragdes. No momento com exame
clinico normal e desenvolvimento estaturo-ponderal e psicomotor
sem alteragdes. Aguarda avaliagdo por otorrinolaringologia.

Conclusdo: A infeccdo congénita a CMV apesar de rara,
continua a manifestar-se no nosso pais, ndo sendo, obrigato-
rio a pesquisa de CMV durante a gravidez. As suas sequelas
podem ser graves com repercussao no desenvolvimento psico-
motor e cognitivo.

ENCEFALOPATIA HIPERAMONIEMICA
INDUZIDA POR VALPROATO

Mariana Capela', Carolina Batista', Otilia Cunha', Marta Vila
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Introdugdo: A encefalopatia hiperamoniémica é uma compli-
cacdo rara e potencialmente fatal associada ao acido valprdico
(VPA). O mecanismo pelo qual o VPA induz hiperamoniémia é par-
cialmente desconhecido, mas parece estar relacionado com o ci-
clo da ureia. Um disturbio na metabolizagdo da aménia leva a sua
acumulagao no organismo, com consequente neurotoxicidade.

Descri¢do do caso: Descreve-se o caso de um adolescente
de 13 anos de idade, do sexo masculino, levado ao Servico de
Urgéncia por desorientacao, disartria e fala arrastada. Seis dias
antes da admissao, tinha iniciado acido valprdico (VPA) por epi-
lepsia. Analiticamente apresentava niveis supraterapéuticos de
VPA (118,22mg/dL) e hiperamoniémia (97,8mmol/L) e o padrao
eletroencefalografico era compativel com encefalopatia grave.
A sintomatologia e os niveis de aménia melhoraram com a sus-
pensao do VPA e tratamento com L-carnitina, fluidos hipercalé-
ricos e dieta hipoproteica transitéria.

Conclusdes: Os niveis de amdnia devem ser doseados nos
doentes com alteracdes do estado de consciéncia medicados
com VPA. A encefalopatia é uma complicacdo grave, que pode
ocorrer mesmo com niveis terapéuticos de VPA e que é reversi-
vel com a suspensao do tratamento.

DESVENDAR AS DOENCAS RARAS
COM OS AVANCOS DA TECNOLOGIA NGS

Sofia Gouveia', Ana Fernandez-Marmiesse'; Francisco
Laranjeira?, Iria Roca', Maria Luz Couce’
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Introdugdo: As doencas raras representam um problema
mundial que afeta 6-8% da populacdo. Algumas destas pato-
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logias podem apresentar sintomas comuns que podem ser atri-
buidos equivocadamente a uma doenga comum levando a uma
sensibilizacdo reduzida e a um diagndstico tardio.

Metodologia: Nos Ultimos anos, os avangos tecnolégicos em
NGS e em métodos de enriquecimento estdo a mudar drastica-
mente ndo apenas a investigacdo sobre doencas raras, mas tam-
bém o fluxo de trabalho de diagnéstico. Neste estudo, analisa-
mos os marcos alcancados com este progresso, particularmente
sobre patologias metabdlicas e de desenvolvimento neurolégico.

Resultados: As tecnologias NGS permitiram por um lado,
isolar de maneira facil e rapida novos genes associados a pato-
logias através de estratégias que incluem estudos WGS e WES
e, por outro lado, desenvolver painéis genéticos de baixo custo
que tém aumentado as taxas de diagndstico de doencas raras;
ajudaram a desvendar o amplo espectro fenotipico dos genes,
alterando os processos de diagnédstico atuais; revelaram a he-
ranca digénica e o papel importante de CNVs e mutacdes de
novo em transtornos do desenvolvimento neurolégico e mos-
traram evidéncias das mutagdes em mosaico no desenvolvi-
mento de doencas raras. Além de todos os resultados benéficos
descritos, as tecnologias NGS tém ainda limitagdes e desafios
que precisamos enfrentar, incluindo dificuldades na demonstra-
¢do de causalidade da variante; variantes ndo detectadas em
regides codificantes (exdes ricos em GC, regides altamente
homdlogas) e regides ndo codificantes; limitacdes da bioinfor-
mética na anélise de dados NGS; variantes nao detectadas em
mosaicismo somatico e mutacdes epigenéticas.

Conclusdes: Analisamos como estas limitagcdes podem ser
superadas; as preocupagdes éticas surgidas pela descoberta aci-
dental de variantes de significado incerto ou variantes em genes
relacionados com cancro ou doencas de manifestacdo tardia,
quando n3o sao estes os objectivos do estudo e, acima de tudo,
avaliamos como a implementacdo das ferramentas NGS deveria
ser obrigatdria nos sistemas de saide em todo o mundo.

ENCEFALOPATIA COM LESAO
ESPLENICA ASSOCIADA A PIELONEFRITE
AGUDA - CASO CLiNICO
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Resumo: MERS (mild encephalopathy/encephalitis with a
reversible splenial lesion) é uma encefalopatia aguda caracte-
rizada por lesdes esplénicas, transitérias, a nivel da RMN cere-
bral e com bom prognéstico. A sua patofisiologia ainda néo é
totalmente conhecida, mas estd maioritariamente associada a
infeccdes agudas viricas e bacterianas.

Apresenta-se caso clinico de adolescente de 16 anos, do
sexo feminino, previamente saudavel, observada no servico de
urgéncia por prostracdo e parestesias do terco distal do mem-
bro inferior direito, com 2 horas de evolucéo.

Tinha sido observada no dia anterior por febre e queixas
urinérias, com 24 horas de evolucdo, e medicada com cefuro-
xime oral para pielonefrite aguda. Referia contacto com aguas
fluviais até 2 dias antes. A admissao, apresentava-se prostrada,
lentificada, com monoparésia crural a direita (grau 4+) e com
hipostesia algica/tactil no pé homolateral. O estudo analitico
revelou leucocitose com neutrofilia e elevagdo dos parametros
inflamatérios. Na urocultura, ocorreu crescimento de E. Coli. Da

puncao lombar, LCR limpido com 6 leucécitos/ul (17% polimor-
fonucleares e 83% mononucleares), bioquimica normal, exames
culturais e biologia molecular para virus e Mycoplasma negati-
vos. A TAC-CE revelou reducado da amplitude dos espacos de li-
quor, morfologia em fenda do espaco ventricular e apagamento
dos sulcos corticais na alta convexidade. A RMN do neuroeixo
revelou lesdo com morfologia ovéide centrada ao esplénio do
corpo caloso, com restricao a difusdo, compativel com edema
intra-mielinico. Verificou-se recuperacdo do estado de consci-
éncia e dos défices neurolégicos ao 3° dia, com o tratamento
dirigido a pielonefrite aguda. Nove semanas depois, permane-
ce assintomatica, com exame neuroldgico normal. A RMN de
controlo 5 meses apds, encontra-se normal.

Apesar de raro e mais associado a infec¢des viricas, o sindro-
me MERS deve ser tido em conta aquando do aparecimento de
quadros neuroldégicos em doentes com infecgdes bacterianas,
nomeadamente pielonefrites agudas.

SINDROME DO CORNO OCCIPITAL:
QUANDO A NEUROIMAGEM E PONTO DE
PARTIDA PARA O DIAGNOSTICO

Mafalda Mendes Pinto', Carolina Figueira', Paula Garcia?, Pedro
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Introducgdo: O sindrome do corno occipital, doenca gené-
tica rara de transmissdo recessiva ligada ao X, resulta de um
defeito no gene ATP7A que codifica uma proteina transporta-
dora de cobre. Caracteriza-se por hiperelasticidade e laxidez
cuténeas, hipermobilidade articular, diverticulos vesicais, hér-
nias inguinais, quadros disautondmicos com diarreia crénica,
malformacdes cardiacas e défice cognitivo ligeiro a moderado.

Os estudos de neuroimagem podem revelar defeitos de mieli-
nizagdo, atrofia com ventriculomegalia e/ou tortuosidade vascular.

Caso Clinico: Menino de 5 anos referenciado para consulta
de Doencas Metabdlicas por atraso do desenvolvimento psico-
motor e movimentos coreo-atetdsicos distais.

A observacio apresentava ligeira disartria, dismorfismos fa-
ciais com fécies alongada, pavilhdes auriculares grandes, cabelo
seco e aspero, pele laxa e seca, hipermobilidade articular e dis-
metria. Dos antecedentes destacava-se histéria de hérnia ingui-
nal direita submetida a correcéo cirirgica aos 2 meses de vida,
sem outras intercorréncias no periodo fetal, peri e pds-natal.

Realizou RM crénio-encefélica que revelou tortuosidade vas-
cular difusa, com formacdo de multiplos “loops” das principais
ansas vasculares do poligono de Willis e sistema vertebro-basilar.

Perante tais achados, compativeis com sindrome de tortuo-
sidade arterial, colocou-se a hipdtese de distirbio do metabo-
lismo do cobre. O estudo laboratorial demonstrou reducéo dos
valores séricos de cobre e ceruloplasmina. O diagndstico foi
confirmado por estudo genético, onde foi detectada, em hemi-
zigotia, a variante c.375delA (p.Ala126GInfs*2) no gene ATP7A.

Conclusées: O caso clinico apresentado revelou uma apre-
sentacdo inicial heterogénea e diversificada e, isoladamente,
n3o se mostrou consistente com nenhuma entidade clinica/
diagnéstica. O estudo de RM realizado desempenhou um pa-
pel fundamental na sequéncia de eventos que culminaram no
diagnéstico de sindrome do corno occipital. Este caso ilustra a
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importéncia de uma abordagem multidisciplinar resultante de
uma boa articulagdo entre pares.

ENCEFALOMIELITE AGUDA
DISSEMINADA E NEVRITE OPTICA
RECORRENTE (ADEM-NO) ANTI-MOG
POSITIVA EM IDADE PEDIATRICA - UM
FENOTIPO RARO
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Introdugdo: Os anticorpos anti-glicoproteina oligodendro-
citica da mielina (anti-MOG) associam-se a diversas formas de
doenca desmielinizante do sistema nervoso central. Em idade
pediatrica, relacionam-se com formas mais precoces de doen-
¢a, maior carga lesional e intervalo inter-surtos paradoxalmente
superior. A apresentacao clinica sob a forma de encefalomielite
aguda disseminada (ADEM) seguida de nevrite 6ptica (NO) re-
corrente constitui um fenétipo raro.

Caso clinico: Menino de 11 anos, com quadro subagudo
de cefaleia holocraniana persistente, procedida as 3 semanas
de mialgias difusas incapacitantes, agravadas as 4 semanas e
associadas a flutuacao da vigilia, alteracdo do comportamento,
incoeréncia do discurso e esfor¢o miccional. Foi trazido ao Ser-
vico de Urgéncia, onde se objectivou uma parésia facial central
esquerda, disartria ligeira, sinais de irritacdo meningea e uma
tetraparésia espastica. O estudo complementar revelou leuco-
citose de predominio neutrofilico (22.9 G/I) e PCR de 3.1 mg/
dL. O estudo citoquimico do LCR revelou uma hiperproteinor-
raquia (108 mg/dl), com pleocitose de predominio mononuclear
(390 cels/mm?, das quais 57% mononucleares). A RM identificou
lesdes bi-hemisféricas, difusas, cértico-subcorticais de predomi-
nio fronto-temporal e sugestivas do diagndstico de uma ADEM.
Iniciou-se corticoterapia endovenosa, com melhoria clinica fran-
ca e manutencdo apenas de queixas vesicais aos 12 meses de
seguimento (estudo urodindmico a corroborar uma contrac¢do
miccional ineficaz). Aos 17 meses apresentou uma NO direita,
tendo reiniciado corticoterapia, com beneficio. Aos 30 meses
desenvolveu uma NO esquerda, tendo sido feita a pesquisa dos
anticorpos anti-MOG séricos, a qual se revelou positiva. Por ia-
trogenia associada a corticoterapia crénica, iniciou azatioprina,
com boa tolerabilidade e sem novos eventos clinicos.

Conclusdes: As doencgas mediadas por anticorpos anti-
-MOG associam-se a um grande pleomorfismo fenotipico. A
ADEM-NO é uma variante cujo diagnéstico precoce é funda-
mental, pois tem implicagdes terapéuticas importantes (pela
sua corticossensibilidade), com impacto significativo na preser-
vagdo da acuidade visual.

MIMETIZADOR RARO DE NEVRITE
OPTICA - CASO CLINICO
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Introdugdo: O diagndstico de uma nevrite 6ptica (NO) é es-
sencialmente clinico. A sua possivel associagdo a uma doenga
desmielinizante primaria do sistema nervoso central (SNC) exi-
ge uma investigagdo complementar precoce e exaustiva, dado
poder modificar-se a histéria natural da doenca com recurso a
intervencao farmacoldgica.

Caso Clinico: Adolescente de 17 anos com quadro de dor
retro-orbitaria do olho esquerdo (OE) com 1 semana de evo-
lugdo, associada a défice da acuidade visual. Ao exame, apre-
sentava acuidade visual corrigida (AVc) de 8/10 no OE e defeito
pupilar aferente relativo (DPAR). Na fundoscopia, observava-se
edema do nervo dptico a esquerda e discretas hemorragias pe-
ripapilares, assumindo-se o diagnéstico de NO. Foi internado
para estudo complementar e tratamento com corticosterdides
endovenosos. Realizou pungado lombar que nao revelou altera-
¢des citoquimicas e a pesquisa de bandas oligoclonais foi nega-
tiva. A RM-CE nao revelou lesdes parenquimatosas e a pesquisa
de anti-AQP4 e anti-MOG foi negativa. Durante o internamento,
verificou-se melhoria da AVc do OE apresentando, a data de alta,
9/10. Na consulta de seguimento registou-se um agravamento
da AVc no OE e no exame oftalmolégico observou-se uma altera-
¢ao do reflexo foveal e macular (apesar da reducdo do edema do
disco dptico) e a presenca de exsudados junto ao pdlo superior
do disco, com sinais de vitrite e presenca de lesdo retiniana junto
a artéria temporal superior. Suspeitando-se de uma leséo de na-
tureza infecciosa, foi efectuado um estudo alargado, que revelou
uma serologia positiva para Toxocara canis, tendo-se confirmado
este resultado por immunoblot do humor aquoso, colhido da ca-
mara anterior especificamente para este fim.

Conclusdo: A NO é a hipdtese de diagndstico mais provavel
num doente que se apresenta com défice subagudo de acui-
dade visual monocular, associado a dor e DPAR. Contudo, este
caso destaca a importéncia de se considerarem outras etiolo-
gias, principalmente na presenca de sinais atipicos.

TRANSPLANTE DE CELULAS
HEMATOPOIETICAS NA
ADRENOLEUCODISTROFIA LIGADA AO X:
DESCRICAO DE 3 CASOS

Ana Paula Rocha'?, Teresa Painho'3, Clara Marecos', Carla
Conceicdo*, Sofia Duarte’, Rita Silva', José Pedro Vieira'

1 - Servico de Neurologia, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central: 2 - Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar de Leiria; 3 — Servico de Pediatria Médica, Hospital
Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 4 — Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central

Email: paulasacrocha@gmail.com

Introducdo: O transplante de células hematopoiéticas (TCH)
é atualmente o Unico tratamento que pode estabilizar a pro-
gressdo da doenga e prolongar a sobrevida nos doentes com
adrenoleucodistrofia (ADL) ligada ao X. O score de Loes parece
correlacionar-se com os resultados pés-transplante, com melhor
prognostico se score <9.

Casos clinicos: Apresentam-se 3 casos de ADL cerebral da
infancia: uma crianca de 7 anos com alteragdes de compor-
tamento e deterioracido da escrita e leitura; uma crianga de 6
anos com convulsées com febre e perturbacdo de ansiedade; e
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uma de 6 anos com hiperpigmentacéo cuténea, distratibilidade
facil, dificuldades na escrita e estrabismo. No exame neurolégi-
co salientava-se no caso 1 uma monoparésia e hiperreflexia no
membro superior esquerdo; no caso 2, estrabismo divergente
a direita; e no caso 3 alteragdes no equilibrio e coordenagao.
Todos os doentes tinham elevacdo dos acidos gordos de ca-
deia muito longa, elevagdo ACTH e cortisol normal, e as RM-CE
revelaram hipersinal bilateral e simétrico em T2 da substancia
branca (SB) posterior dos hemisférios cerebrais, com predomi-
nio periventricular; o score de Loes inicial era de 11, 9 e 13,
respetivamente. O estudo genético do gene ABCD1 confirmou
o diagndstico e foi feito transplante de células hematopoiéti-
cas. No caso 1 houve deterioragao clinica e imagioldgica rapida
pos-transplante; no caso 2, 5 meses pds-transplante, verifica-se
uma afasia global, postura parkinsénica e agitacdo motora, com
deterioracao imagioldgica; no caso 3, houve melhoria clinica
imediata com progressao imagioldgica 3 anos pos-transplante.
Conclusao: O diagndstico clinico é geralmente tardio, e a sus-
peigao perante alteracdes da SB é fulcral para o tratamento atem-
pado. O TCH deveré ser realizado assim que surgirem lesdes na
SB. Na nossa amostra, houve progressao imagiolégica da doenca
e deterioracéo clinica em 2 dos 3 doentes, demonstrando a gra-
vidade do quadro e a progressao da doenca mesmo apds TCH.

NEUROFIBROMA ESPINHAL
SOLITARIO

Inés Ganhao', Maria S3o Pedro’, Elisabete Gongalves', Amets
Irafieta?, Susana Rocha'

1 - Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo;

2 — Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Lisboa Central
Email: inesieganhao@gmail.com

Introducgéo: Os Neurofibromas sdo tumores benignos com-
postos por células de Schwann e fibroblastos. Habitualmente
sao esporadicos, solitarios e de crescimento lento, mas podem
estar associados a neurofibromatose tipo 1. Quando emergem
das raizes dos nervos espinhais, localizam-se mais comummente
na regido cervical e manifestam-se por dor e alteracdes sensiti-
vas. Se atingirem uma grande dimensao, pode ocorrer mielopa-
tia por compressao da medula espinhal.

Caso clinico: Adolescente do sexo masculino, 14 anos, pre-
viamente saudavel, apresenta-se com quadro com 2 meses de
evolucdo de fraqueza progressiva dos membros inferiores, as-
sociada a quedas frequentes e incapacidade para percorrer lon-
gas distancias. Sem histdria de trauma ou febre e sem queixas
de esfincteres. No exame neurolégico apresentava paraparesia
espastica com nivel sensitivo em D4-5. Sem estigmas cutaneos
de neurofibromatose. A ressondncia magnética mostrou uma
volumosa lesdo expansiva intra-espinhal ao nivel da transicdo
D1-D2, com extensdo ao canal de conjugacdo direito e apex
pulmonar homolateral, e consequente compressdo, desvio e
edema da medula espinhal. Foi iniciada corticoterapia e reali-
zada excisdo tumoral, com ressecdo completa do componente
dural e reducado do componente epidural. O diagnédstico histo-
|6gico revelou um neurofibroma com 18x11x6mm. O adoles-
cente iniciou neuro-reabilitagdo com recuperacdo dos défices
motores e sensitivos. Aguarda observacdo por oftalmologia e
sequenciacdo do gene NF1.

Conclusdes: Logo apds o Schwannoma, o Neurofibroma é
o segundo tipo mais comum de tumor benigno da bainha de
nervos periféricos. Apresenta um pico de incidéncia entre os
20 e 30 anos, sendo raro em idade pediatrica. E mandatéria a
exclusdo de neurofibromatose tipo 1, uma vez que tem implica-
¢des no progndstico e vigilancia.

O VALOR DA ANGIO-RESSONANCIA
MAGNETICA EM CRIANCAS COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1-
EXPERIENCIA DO CHVNG/E

Ana Filipa Geraldo', Marta Vila Real?, Ftima Santos?, Ana Pinto
Ferreira®, Pedro Rodrigues*, Joana Nunes'

1 - Unidade de Neurorradiologia, Servico de Imagiologia do
Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia;
2 — Unidade de Neuropediatria, Servico de Pediatria do Centro
Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia; 4 —
Unidade de Ressonancia Magnética, Servico de Imagiologia do
Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia;
3 — Servigo de Anestesiologia do Centro Hospitalar Vila Nova de
Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia

Email: anafilipageraldo@gmail.com

Introdugdo: A neurofibromatose tipo 1 (NF1) é uma faco-
matose com transmissdo autossémica dominante causada por
mutagdes no gene supressor tumoral NF1. E classicamente
caracterizada por lesdes cuténeas e oculares bem como risco
aumentado de tumores multi-sistémicos. Adicionalmente, a li-
teratura refere uma maior incidéncia de lesdes vasculares no
sistema nervoso central (SNC) nesta populagéo, incluindo tor-
tuosidade, estenoses e oclusdes arteriais, aneurismas e padréo
de Moya-Moya, o que pode aumentar o risco de eventos vascu-
lares isquémicos ou hemorragicos.

Objectivos: Avaliar a prevaléncia e o tipo de vasculopatia
do SNC em criangas com NF1 e o papel da angio-RM TOF no
diagnéstico dessa entidade no nosso centro.

Metodologia: Anidlise retrospectiva de todos os estudos
consecutivos de RM CE realizados no CHVNG/E a criancas com
diagnéstico confirmado de NF tipo 1, desde 1 de Novembro de
2016 (data em que os exames de RM neuropediatrica passaram
a ser realizados de forma sistematica no nosso hospital) até 31
de Dezembro de 2017.

Resultados: Dos 452 exames de RM pediatrica efectuados
no CHVNG/E nesse periodo, oito (n=5 do sexo masculino; mé-
dia de idades de 8.4 anos) cumpriam os critérios de inclus3o.
A anélise dos estudos de angio-RM TOF (disponivel em todos
os casos) permitiu objectivar alteragdes vasculares em 75% dos
casos (6/8 doentes), nomeadamente padrao de Moya-moya em
n=2, estenose de grande ou médio vaso sem padrdo Moya-
-Moya associado em n=2, aumento da tortuosidade vascular
em n=1 e pequeno aneurisma sacular em n=1. Nao se identi-
ficaram lesGes isquémicas/hemorragicas agudas ou sequelares
associadas. Todos os examinados ja tinham realizado anterior-
mente RM-CE (média=3), mas nenhum dos exames prévios in-
cluiu angio-RM ou tinha levantado a suspeita de vasculopatia.

Conclusdes: Os resultados da nossa amostra reiteram a
elevada associagdo entre a NF1 e vasculopatia do SNC e su-
blinham a importancia de adicionar angio-RM na avaliacdo neu-
roimagioldgica destes doentes.

VASCULOPATIA DE MOYAMOYA - 3
CASOS CLINICOS

Hugo Déria’, Luis Cardoso’, Angelo Carneiro’, Cristina Garrido?,
Inés Carrilho?, Sénia Figueiroa?, Teresa Temudo?, Manuela Santos?
1 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto —
Hospital de Santo Anténio, Porto; 2 — Servico de Neuropediatria,
Centro Hospitalar do Porto — Centro Materno-Infantil do Norte, Porto
Email: Martins-hugo@campus.ul.pt

Introducdo: A doenca de Moyamoya representa uma pato-
logia cerebrovascular crénica caracterizada por estenose pro-
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gressiva da porgao terminal da artéria carétida interna (ACI) e
por uma rede vascular colateral adjacente. Clinicamente predo-
minam os sintomas isquémicos, podendo haver défice cogniti-
vo, epilepsia ou movimentos involuntérios. Quando associada
a outras patologias, considera-se sindrome de Moyamoya. A
angiografia e a Angio-RM estabelecem o diagnéstico.

Casos Clinicos: Um menino de 18 meses foi internado por
hemiparésia esquerda de instalacdo aguda. A RM cerebral re-
velou lesdo cortical fronto-parieto-insular e outras focais no
centro semi-oval e na coroa radiada direitas. O estudo angio-
gréfico revelou oclusdo do topo da ACI direita. Um dia apés a
alta apresentou hemiparésia direita e lesdes de novo estriato-
-capsulares, na coroa radiada, centro semi-oval, corticofrontal,
insular e temporal superior esquerdo. Os estudos angiograficos
mostraram estenose progressiva das artérias do poligono de
Willis. Foi submetido a revascularizacdo cerebral. O segundo
caso é uma adolescente de 14 anos com histéria de tiroidite
auto-imune e cefaleias com caracteristicas migranosas. A RM
cerebral revelou diminuigao global do fluxo sanguineo cerebral,
lesées glidticas em territério de fronteira e padrdo angiogréfico
tipico. O terceiro caso é um adolescente de 14 anos com episé-
dios de défices neuroldgicos focais transitorios, um com parésia
braquial direita e outro com afasia. A RM cerebral revelou le-
sbes cortico-subcorticais, fronto-temporo-insular e parietais es-
querdas. Apresentava as alteracdes angiogréficas em questéo e
foi submetido a revascularizagao cerebral.

Conclusdo: A Doenca e o sindrome de Moyamoya retra-
tam uma entidade pouco frequente no mundo ocidental e a
sua consideracdo no diagndstico diferencial pode ser tardia.
Pretendemos com estes casos alertar para a sua existéncia, mi-
nimizando o atraso diagndstico e permitindo uma intervengao
terapéutica mais atempada.
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08h30-09h30 CASOS CLINICOS
Presidéncia: Ana Luisa Cruz, José Mario Roriz

09h30-10h25  SESSAO: Risco vascular em Portugal
Presidéncia: José Manuel Calheiros, Manuel Correia

09h30-09h50 Um olhar atento ao risco vascular dos portugueses: resultados do primeiro Inquérito Nacional de Satde
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Carlos Dias
09h50-10h05 A utilidade do MAPA na gestédo do tratamento anti hipertensor do doente com AVC
Fernando Pinto
10h05-10h20  Challenging dyslipidemia under the current treatment options
Alberto Zambon
10h20-10h25  Questdes
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Maria Jodo Quintela
Presidéncia: Castro Lopes

10h50-11h20 Intervalo

11h20-11h45  CONFERENCIA: Key Performance Measures of the Quality of Acute Stroke Care in Germany
E. Bernd Ringelstein
Presidéncia: Vitor Tedim Cruz

11h45-12h30  SIMPOSIO Boehringer Ingelheim
Anticoagulacdo 3.0: A importancia dos nACOs na gestdo do doente com AVC
Moderador: Prof. José Ferro
Palestrantes: Dra. Luciana Gongalves, Dr. Jodo Sargento Freitas

12h30-13h15  SESSAO DE ABERTURA
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Convidado: José Miguel Judice

13h15-14h30 Intervalo

14h30-15h25  SESSAO: Implementacdo da Telemedicina no sistema de cuidados do AVC
Presidéncia: Ana Paiva Nunes, Elsa Azevedo

14h30-14h50 Implementacdo dos modelos de networking e de telemedicina no tratamento dos doentes com AVC
Marc Ribé

14h50-15h05 Resultados da experiéncia de telemedicina no AVC agudo em Portugal
Gustavo Santo
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Paula Amorim
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15h25-16h15  SESSAO: A Neurossonologia nas decisées clinicas do doente cerebrovascular
Presidéncia: Elsa Azevedo, José Ferro

15h25-15h40 A ajuda do “estetoscépio” cerebral no AVC isquémico agudo
Joao Sargento Freitas

15h40-15h55 Estenoses carotideas de indicacdo cirurgica discutivel
Elsa Azevedo
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Marta Carvalho

16h10-16h15 Questdes
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17h45-18h45  SESSAO: Tratamento de reperfusido do AVC isquémico agudo
Presidéncia: Manuel Ribeiro, Teresa Pinho e Melo

17h45-18h00 Dos ensaios clinicos as indicagdes atuais de tratamento
Joao Sargento Freitas

18h00-18h20  What's the best tool for the job?
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18h40-18h45 Questdes
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08h30-09h25 COMUNICAQOES ORAIS I
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09h25-10h35  SESSAO: AVC e doenca sistémica
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09h40-09h55  AVC e doencas hematolégicas
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Conhecer e tratar o AVC: o contributo tnico de rivaroxabano
Moderacao: Prof. Doutor Vitor Tedim Cruz
Palestra: Dr. Alexandre Amaral e Silva

Contributo da anticoagulagédo na prevencdo do AVC em Portugal

Prof. Doutor Vitor Tedim Cruz
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Desconhecimento da etiologia - o que sabemos hoje acerca de ESUS?
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Discussao
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Bart van der Worp
Presidéncia: Miguel Rodrigues
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Prof. Jorge Polénia
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15h00-15h15 Stroke outcome in children
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Moderacao: Prof. Dr. Miguel Viana Baptista
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Susanna Rodriguez

18h50-19h00 Panorama dos sobreviventes de AVC em Portugal
Anténio Conceicao

19h00-19h05  Questdes
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Marcos Barbosa

11h35-11h55  Antithrombotic dilemas after cerebral hemorrhage
Rustam Al-Shahi Salman

11h55-12h00 Questdes

12h00-12h25 CONFERENCIA: Patent foramen ovale: What is the best treatment to prevent stroke
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Presidéncia: Catarina Fonseca

12h25-12h55 CONFERENCIA DE ENCERRAMENTO: Medicina de precisdo. O doente e ndo a doenca
Convidado: Joan Montaner
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Distribuicdo de Prémios
Atribuicdo da Bolsa de Investigacido

15h00/19h00  Curso AVC
Organizacdo: Carla Ferreira, Miguel Rodrigues

15h00-17h00  SESSAO DE INFORMAGAO A POPULAGCAO GERAL
Organizagao: Castro Lopes
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CASOS CLINICOS

ENTRE O CORACAO E OS VASOS
DO PESCOCO: AORTITE SIFILITICA COMO
CAUSA DE ENFARTE CEREBRAL.

Catarina Pinto, Luis Albuquerque, José Pedro Rocha Pereira,
Cristina Ramos.

Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto.
cat.mendes.pinto@gmail.com

Introducdo: O enfarte cerebral pode ter varias etiologias,
sendo a disse¢do das artérias cervicais uma causa rara, mas im-
portante nos doentes mais jovens. A dissecdo da aorta e do
tronco braquiocefalico é ainda mais rara, com poucos casos
descritos na literatura e geralmente associada a doencas sub-
jacentes do tecido conjuntivo.

Caso Clinico: Mulher de 53 anos, auténoma, com varios fato-
res de risco vascular e suspeita de Sifilis em tratamento. Recorre
ao servico de urgéncia por alteracdo do estado de consciéncia,
disartria e desvio da comissura labial com hora de instalagao incer-
ta, tendo sido vista bem pela ltima vez 6 horas antes. A admissao
é descrita como sonolenta, anosognésica, sem assomatognosia,
disartrica, com hemianopsia homénima esquerda, hemiparesia es-
querda com face grau 4 e hemihipostesia esquerda, pontuando 13
no NIHSS. Foi ativada a Via Verde de AVC e do estudo realizado,
a TC simples revelou imagem de enfarte recente em territério da
artéria cerebral média (ACM) direita e territério fronteira entre esta
e a artéria cerebral anterior (ACA) direita. No estudo de perfu-
sao, além das areas de enfarte estabelecido visiveis na TC sim-
ples, constatava-se hipoperfusao do territério cortico-subcortical
da ACM e éreas de isquemia em territdrio fronteira entre a ACM/
ACA e ACM/ACP direitas. O estudo angiogréfico por TC mostrava
normal permeabilidade das principais artérias cervicais e intracra-
nianas. No estudo angiografico da emergéncia dos grandes vasos
da crossa da aorta, era visivel defeito de preenchimento tubular na
origem do tronco braquiocefalico, com trombo parietal endofitico,
tendo sido sugerida a hipdtese de aortite sifilitica a condicionar
disseccao nesta topografia.

Em reunido multidisciplinar foi decidido hipocoagular a doen-
te, mantendo vigilancia. O estudo analitico revelou VDRL positivo,
tendo continuado o tratamento que iniciara em ambulatério.

Realizou TC cerebral no D3 de internamento que revelava,
de novo, miltiplos enfartes frontais e temporais laterais, insular
e na coroa radiada, bem como parieto-occipital direitos, suge-
rindo enfartes cerebrais com origem embdlica. Realizou angio-
-TC toréacico no D12 de internamento que mostrou disse¢do no
tronco braquiocefélico parcialmente recanalizada, tendo sido
mantida a hipocoagulacao.

Conclusao: Este caso mostra-nos a importancia das aquisi-
¢oes de imagem do angio-TC desde a origem dos grandes va-
sos, uma vez que, a ter sido realizada uma aquisicdo apenas dos
vasos do pescoco, teria passado despercebida a dissecdo do
tronco braquiocefélico. Este é um caso raro de uma disseccao
da origem do tronco braquiocefalico por aortite sifilitica como
causa de enfarte cerebral.

A IMPORTANCIA DE OLHAR PARA
A ORIGEM DOS GRANDES VASOS NO
ANGIO-TC.

Catarina Pinto, Ricardo Cruz Martins, Viriato Alves, Cristina Ramos.
Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto.
Email: cat.mendes.pinto@gmail.com

Introducdo: A dissecdo adrtica, apesar de rara, é uma causa
importante de hipoperfusdo e isquemia cerebrais com sintomas

que variam desde alteracdes subtis do estado de consciéncia
até sincope ou enfarte cerebral. Apresentamos dois casos com
clinicas e desfechos distintos, mas que realcam a importancia
do reconhecimento desta patologia.

Caso Clinico 1: Mulher de 83 anos, auténoma, com hiper-
tensdo medicada. Recorre ao servico de urgéncia por queda
com diminuicdo da forca no hemicorpo esquerdo. A entrada,
encontrava-se bem acordada, ndo verbalizava nem cumpria
ordens, tinha olhar preferencial para a direita, com aparente
neglet esquerdo. Hemiparésia esquerda com membro superior
plégico e membro inferior grau 2, pontuando 21 no NIHSS. Re-
alizou TC cerebral simples que ndo mostrava imagem de enfarte
recente. O estudo de perfusdo revelou hipoperfusdo hemisféri-
ca direita, particularmente em territério fronteira e no angio-TC
n3o se identificaram alteragdes no preenchimento das artérias
cerebrais ou dos troncos supra-adrticos. Nas aquisicdes mais
inferiores do angio-TC foi detetada dissecdo da artéria aorta,
tendo realizado angio-TC toracico que confirmou a dissecdo
adrtica, tipo A de Stanford com envolvimento do tronco bra-
quiocefalico. A doente foi transferida para abordagem cirtrgica
da dissecdo por cirurgia cardio-toracica. Recuperou totalmente
dos défices neuroldgicos.

Caso Clinico 2: Mulher de 81 anos, auténoma, com mdl-
tiplos fatores de risco vascular, antecedentes de neoplasia da
mama, arterite de células gigantes e hipocoagulada por fora-
men oval patente. Recorre ao servico de urgéncia por sincope,
apos a qual apresenta alteracdo da linguagem e hemiparesia di-
reita. A entrada encontrava-se acordada, sem verbalizar e sem
cumprir ordens, com hemiparésia direita MS grau 2 e Ml grau
3, pontuando 16 no NIHSS. Realizou TC cerebral simples sem
evidéncia de enfarte recente. O estudo de perfusdo revelava
hipoperfusdo no territério completo da artéria cerebral média
esquerda, sem enfarte estabelecido. No angio-TC objetivava-se
provavel dissecao do segmento ascendente da aorta, tipo A de
Stanford com envolvimento da emergéncia dos troncos supra-
-adrticos, com menor preenchimento das artérias cardtidas
comum e interna esquerdas, sem imagens de oclusdo arterial.
Pelas comorbilidades a doente n3o foi candidata a intervengao
cirtrgica e acabou por falecer no dia seguinte.

Conclusdo: A dissecdo da aorta como causa de isquemia
cerebral deve ser ativamente procurada na presenca de um
estudo de perfusdo sugestivo de hipoperfusdo cerebral sem
imagens de estenose ou oclusdo arterial nos troncos supra-
-adrticos. Apesar de rara, esta entidade pode ter um resultado
devastador.

. QUANDO TUDO ACONTECE ... DA
LESAO DA VERTEBRAL A DISSECCAO
CAROTIDEA E OUTRAS COMPLICACOES

Ana Palricas'?, Gil Nunes'3, Vania Almeida®, Ana Pidal'?,
Socorro Pifieiro’?, Alexandre Amaral-Silva'?

1 - Unidade de AVC; 2 - Servico de Medicina; 3 - Unidade de
Neurologia, Hospital Vila Franca de Xira
ana.palricas@hvfx.pt

Introducdo: Os sinais clinicos e o estudo complementar ini-
ciais nem sempre refletem a globalidade dos processos patolé-
gicos em curso na fase aguda do AVC. A monitorizacao clinica
e hemodindmica continuas sdo fundamentais na identificagao
precoce de complicagdes e na adequada estratificacdo das op-
¢Oes terapéuticas.

Caso Clinico: Homem, 73 anos, com hipertensao arterial e
dislipidemia, recorreu ao servico de urgéncia por cefaleia frontal
direita, desequilibrio na marcha e diminuicado da viséo no olho
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direito, com 4 dias de evolucio. A observacio apresentava sin-
drome de Horner direito, nistagmo horizonto-rotatério e disar-
tria, NIHSS=1. TAC-CE sem alteragdes agudas. Internado por
suspeita de AVC isquémico vertebro-basilar, iniciando antiagre-
gacdo. Realizou Ecodoppler identificando-se lesdo intracrania-
na da artéria vertebral direita, sem outras alteragdes. Realizou
RMN-CE que mostrou enfarte laterobulbar direito e reducao de
calibre da carétida interna (ACl) intracavernosa homolateral.

Ao terceiro dia, identificou-se parésia facial, hemiparésia e
hemihipostesia esquerdas, de novo, NIHSS=7. Repetiu ecodo-
ppler que revelou dissecgao ndo oclusiva da ACI direita e RMN-
-CE que documentou lesdes isquémicas agudas no territério
carotideo direito. Foi transferido para o Hospital de referéncia
para eventual terapéutica endovascular (TEV), tendo iniciado
dupla antiagregagao. Na reavaliagdo por Ecodoppler documen-
tou-se oclusdo distal da ACI direita, confirmada por angioTAC,
pelo que n&o realizou TEV e iniciou hipocoagulagao. Registou-
-se melhoria progressiva do défice motor, mantendo Horner di-
reito, parésia facial, hemiparésia e hipostesia esquerdas.

Dois dias depois, reagravamento neurolégico com desvio
conjugado do olhar, hemiandpsia, parésia facial e hemiplegia
esquerdas, NIHSS=15. A RMN-CE revelou lesces isquémicas hi-
peragudas no territério da cerebral média (ACM) direita, reper-
meabilizacdo da ACI direita e trombo na ACM homolateral. Nova
transferéncia hospitalar, ao abrigo da Urgéncia Metropolitana,
para TEV, ndo conseguida por impossibilidade de passagem do
fio-guia e com complicacdo posterior de hemorragia por lacera-
¢&o do palato mole, com necessidade de entubacao orotraqueal.

Regressou ao nosso hospital, mantendo défice major
(NIHSS=17), com necessidade de internamento em UCI por
infecdo respiratéria. Ao 15° dia, episédio de ressangramento
orofaringeo com aspiragéo, que culminou no ébito.

Conclusdo: A monitorizagao clinica e hemodindmica conti-
nuas no doente com AVC agudo permite a caracterizagao ri-
gorosa dos processos patolégicos em curso e ajuste das estra-
tégias terapéuticas. Em situagdes complexas como a descrita,
a auséncia de acessibilidade imediata a alguns meios de diag-
néstico e tratamento (nomeadamente a TEV) pode contribuir
para atrasos na implementagdo das terapéuticas adequadas e
aumentar o risco de complicagdes graves.

EMBOLISMO ARTERIAL GASOSO
CEREBRAL APOS BIOPSIA PULMONAR
TRATADO COM OXIGENIOTERAPIA
HIPERBARICA

Anténio Martins de Campos, Helena Felgueiras, Pedro Carneiro
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/ Espinho
antonio.mmcm.campos@gmail.com

Introducdo: O embolismo arterial gasoso cerebral pode
resultar da introducao directa de ar nas artérias ou de embo-
lizacdo paradoxal do sistema venoso devido a shunt direito-
-esquerdo. Geralmente, ocorre como iatrogenia de procedi-
mentos médicos invasivos ou cirurgias. Deve ser considerado
uma emergéncia médica, estando associada a morbilidade e
mortalidade elevadas secundarias a isquemia cerebral.

Caso Clinico: Homem, 63 anos, fumador. Por suspeita de
neoplasia pulmonar realizou bidpsia transtoracica guiada por
TC a lesdo cavitada. O procedimento decorreu sem complica-
¢oes imediatas. No recobro, teve instalacdo subita de paragem
cardio-respiratéria, sem dispneia ou dor toracica prévia, rever-
tida ap6s um ciclo de suporte basico de vida. Foi transportado
para a sala de emergéncia. Encontrava-se respiratoriamente e
hemodinamicamente estavel e, ao exame neurolégico, apre-

sentava Escala de Coma de Glasgow de 7 (O4V1M2), reflexos
do tronco cerebral presentes, resposta motora a dor com ex-
tensdo dos membros superiores e paratonia marcada dos mem-
bros inferiores. Analiticamente ndo héa nada a destacar, o ECG
encontrava-se em ritmo sinusal e o Ecocardiograma nao revelou
alteracdes estruturais. Realizou TC cerebral que revelou embo-
lismo gasoso em ramos corticais de ambas as artérias cerebrais
médias, principalmente a direita. Foi transferido para a Unidade
de Medicina Hiperbarica onde realizou oxigenioterapia hiper-
barica, com desaparecimento do ar subaracnoideu na TC de
controlo no dia seguinte. Recuperou clinicamente, permane-
cendo discreta hemiparesia esquerda.

Conclusdes: A embolia arterial gasosa é uma causa rara de
AVC isquémico, com prevaléncia na literatura de 0,1%. E ainda
uma complicacdo rara associada a bidpsia pulmonar transto-
racica. O diagndstico consiste na visualizagdo de ar nos vasos
cerebrais, pelo que a realizacdo emergente de TC é essencial.
Bolhas gasosas de pequenas dimensdes podem néao ser visi-
veis pelo que é fundamental a suspeicéo clinica. O tratamento
consiste em oxigenioterapia hiperbarica que causa diminuicdo
do tamanho das bolhas gasosas, melhorando o grau de obstru-
¢ao e a perfusdo cerebral. O tratamento adequado e atempado
pode reduzir de forma significativa a morbilidade associada a
embolia arterial gasosa.

REMISSAO UNILATERAL DE TREMOR
ESSENCIAL APOS AVC ISQUEMICO NO
CORTEX FRONTAL CONTRALATERAL

Daniela Pimenta Silva', Ana Castro Caldas1, Sofia Grenho
Rodrigues'?, Diana Aguiar de Sousa'?, Patricia Canh&o'?

1 - Unidade de AVC, Servigo de Neurologia, Departamento das
Neurociéncias, Hospital de Santa Maria - CHLN, Lisboa; 2 - Servico
de Neurologia do Hospital da Luz; 3 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa

daniela.p.silva@chln.min-saude.pt

Introdugdo: O tremor essencial é uma das doencas do
movimento mais frequentes, sendo estimada uma prevalén-
cia superior a 5%, em pessoas com idade superior a 65 anos.
Caracteriza-se por um tremor postural e/ou de ac¢do dos mem-
bros superiores, podendo envolver tremor ceféalico, tronco e
membros inferiores, na auséncia de outros sinais neuroldgicos
que sugiram outra etiologia. Ocasionalmente, tem sido descrita
a remissao do tremor essencial apds lesdes vasculares agudas,
particularmente quando localizadas no cerebelo, protuberan-
cia, tadlamo e braco posterior da cépsula interna. Contudo, é
mais raro o seu desaparecimento apds lesao vascular em locali-
zacao cortico-subcortical frontal.

Caso clinico: Homem de 57 anos, hipertenso e diabético,
com o diagndstico de tremor essencial desde os 46 anos de
idade, associado a incapacidade funcional e com fraca respos-
ta a terapéutica médica. Foi admitido no SU por instalagdo ao
acordar de monoparésia e parestesias do membro superior es-
querdo; o doente referia também que o tremor do membro su-
perior esquerdo tinha desaparecido. Ao exame neuroldgico na
admissdo, apresentava hipostesia e pronacdo desse membro,
com forca muscular de grau 4 nos segmentos musculares dis-
tais; observava-se também tremor postural e de acgdo no mem-
bro superior direito, que estava ausente no membro parético
(documentacéo por video). A RM-CE revelou focos isquémicos
agudos na regido cértico-subcortical adjacente as margens do
sulco central a direita, ao nivel da convexidade média/alta, e
na regido posterior da coroa radiéria. A investigacao etioldgica
do AVC (estudo de vasos extra e intracranianos, Holter de 24h,
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ecocardiograma transesofagico, estudo protrombético) ndo re-
velou alteracdes, tendo o doente sido medicado com antiagre-
gacao plaquetaria, estatina e optimizado o controlo de factores
de risco vascular. Apéds 6 dias de internamento na unidade de
AVC, verificava-se o quase total desaparecimento do defeito
sensitivo e motor do membro superior esquerdo, que se man-
tinha sem tremor.

Discussdo: Este caso descreve a remissdo do tremor essen-
cial contralateral a uma lesdo isquémica cértico-subcortical, ao
nivel da area sensitivo-motora primaria. A fisiopatologia do tre-
mor essencial permanece desconhecida. Estudos neurofisiol6-
gicos mostram que existe actividade neuronal ritmica envolven-
do vias cerebelo-ponto-talamo-corticais com correspondéncia
com a frequéncia do tremor. O papel do cértex motor na sua
perpetuacdo tem sido proposto em estudos de estimulagao
magnética transcraniana e estudos de correspondéncia EEG/
EMG. Contudo, sdo raros os casos de AVC envolvendo a regido
perirolandica que deem suporte a esta evidéncia, tal como o
caso que se apresenta.

DOENCA DE PEQUENOS VASOS E
HEMORRAGIAS CEREBRAIS ASSOCIADAS
A NOVAS VARIANTES PATOGENICAS DO
COL4A1

José Manuel Aratjo’, José Nuno Alves’, Ricardo Taipa?, Isabel
Alonso?®, Carla Ferreira', Jodo Pinho'

1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2 - Unidade de
Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto; 3 - Centro de
Genética Preditiva e Preventiva (CGPP), Instituto de Biologia
Molecular e Celular (IBMC), Universidade do Porto; Instituto de
Investigacdo e Inovagao em Salde (i3S)
josedearaujo88@gmail.com

Introdugdo: As manifestagdes neuroldgicas associadas a
mutacdes do gene COL4A1 incluem porencefalia, hemiplegia
infantil, sindrome de HANAC (angiopatia hereditaria com ne-
fropatia, aneurismas e caibras) e também doenca de pequenos
vasos cerebrais com hemorragias sem outras manifestacoes
adicionais.

Casos Clinicos: Familia A: Trés membros familiares afecta-
dos: caso index, sua mae e filha. Caso index: Homem, sem an-
tecedentes relevantes, internado aos 53 anos por hemorragia
cerebelosa hemisférica direita, com perfil tensional facilmente
controlado com ramipril. RM com leucoencefalopatia periven-
tricular (Fazekas Il). Mae: Mulher com antecedentes de HTA,
DM2, insuficiéncia renal crénica, quistos renais. Défice motor
direito subito com hemorragia lenticular esquerda aos 54 anos.
Agravamento de défice motor direito com hemorragia do cen-
tro semioval esquerdo aos 68 anos. Défice motor esquerdo
subito, com hemorragias subcorticais frontoparietais bilaterais
simultaneas aos 69 anos. Alteragdo de novo da linguagem e
disartria subitas, com hemorragias corticais e subcorticais bila-
terais simultdneas aos 77 anos. RM cerebral com leucoencefalo-
patia extensa (Fazekas Ill). Défices neurolégicos focais sequela-
res e sindrome demencial. Filha: Jovem de 31 anos, investigada
com RM cerebral por sindrome vertiginoso recorrente, com evi-
déncia de lesbes da substancia branca (Fazekas I). Estudo gené-
tico do gene COL4A1 permitiu identificar uma nova variante no
exdo 32 [c.2563G>C; p.(Gly855Arg)] no caso index. O estudo
de segregacao familiar permitiu confirmar a presenca desta va-
riante na mae e filha afectadas apoiando a sua patogenicidade.

Familia B: Um membro familiar afectado. Mulher, sem ante-
cedentes relevantes, internada aos 38 anos por AVC hemorra-
gico lenticular direito. Durante o internamento recorréncia de

hemorragias sucessivas no espaco de dias, profundas, cortico-
-subcorticais e pontina. Aos 48 anos internada por AVCs he-
morragicos dos ganglios da base bilaterais simultdneos. RM
cerebral com leucoencefalopatia periventricular (Fazekas I).
Apresenta défices neuroldgicos focais sequelares, sindro-
me demencial e perturbagdo do humor. Estudo genético do
gene COL4AT revelou a presenca de uma variante no exao 47
[c.4232G>C,; p.(Gly1411Ala)], ndo descrita previamente e cuja a
andlise bioinformatica indica que seré patogénica.

Discussdo: Existem menos de 80 familias descritas na litera-
tura com mutacdées do COL4A1, e mais frequentemente estas
associam-se a manifestacées com inicio em idade precoce. No
entanto, tém sido cada vez mais identificados casos com ini-
cio em idade adulta, cujas manifestacdes se podem limitar a
leucoencefalopatia e AVC hemorragico. Reportamos as carac-
teristicas clinicas das primeiras duas familias portuguesas com
doenca de pequenos vasos e hemorragias cerebrais, associadas
a duas novas variantes patogénicas do gene COL4A1.

SUICIDIO AOS 3 MESES, APOS
SUCESSO DA VIA VERDE DO AVC! ONDE
FALHAMOS?

Bernardo Moreno; Filipa Pereira; Mariana Saavedra; André Maia
e Silva; Orlando Cardoso; Joana Gomes; Ana Alves; Barbara
Moreira da Cruz

Servico de Medicina Fisica e Reabilitacdo do Hospital da Senhora
da Oliveira

bernardomoreno90@gmail.com

Introducdo: O acidente vascular cerebral (AVC) constitui a
principal causa de incapacidade em adultos em Portugal.

A depressao poés-AVC(DPAVC) é o problema psiquiétrico
mais comum, ocorrendo em aproximadamente 31-33% dos
sobreviventes. A depressao afeta negativamente a resposta
ao programa de reabilitacdo, diminuindo a qualidade de vida.
Além disso, o risco de suicidio aumenta para o dobro compara-
tivamente com a populagao geral.

Caso Clinico: Homem, 49 anos, Rankin prévio 0, mecanico,
casado, 2 filhos, foi admitido na urgéncia do Hospital no dia 18
de Julho de 2017 por AVC isquémico no territério da artéria
cerebral média esquerda, em contexto de dissecdo da artéria
carétida interna(ACl) esquerda.

Apresentava-se afasico global, com desvio oculocefalico
para a esquerda, hemiparesia e hemianestesia da face e hemi-
corpo direito, com plégia do membro superior direito e mem-
bro inferior direito grau 2/5. NIHSS 18.

Realizou trombdlise, sem reversao dos défices, tendo sido
transferido para outro hospital onde realizou trombectomia
com aspiragdo de trombos na ACI, ramo inferior do segmento
M2 e artéria cerebral anterior esquerda. Em D2 com NIHSS 2.

Regressou ao hospital de origem no D7, tendo sido ob-
servado por Fisiatria. Apresentava-se consciente, colaborante,
orientado, apatia moderada, afasia motora transcortical minor,
hemiparesia direita com face, grau 4/5, com alteracdes da des-
treza manual minores e marcha independente mas assimétrica.

Iniciou programa de reabilitagdo durante internamento com
enfermagem de reabilitacdo e fisioterapia. Posteriormente,
apos alta, iniciou tratamento no Servico de MFR, incluindo te-
rapia ocupacional.

Dada a auséncia de terapeuta da fala e psicéloga na equi-
pa de reabilitacdo de AVC do hospital, iniciou terapia da fala
no exterior., Apds 1 més, com excelente recuperacdo motora,
onde ja apresentava rankin 1, Indice barthel:100, por manter
ansiedade e desanimo foi pedida consulta de Psiquiatria/Neu-
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ropsicologia (marcagao para Fevereiro 2018)

Aos 2 meses,iniciou fluoxetina por suposta depressao, que
o doente por possivel efeito secundério e por vontade prépria
suspendeu.

Aos 3 meses, deu entrada no SU por paragem cardio-respi-
ratéria na sequéncia de enforcamento, acabando por falecer.

Conclusdo: A reabilitacdo de um sobrevivente AVC ndo se
rege apenas nos aspectos fisicos e como tal, existem sintomas
escondidos que devem ser avaliados.

As equipas de reabilitacdo de AVC, segundo as guidelines
internacionais devem incluir psicdlogos desde a fase aguda e,
neste caso, teria sido crucial, salvando uma vida.

E essencial alertar todos profissionais de satde e entida-
des competentes desta premente necessidade de melhorar e
“equipar” as equipas de reabilitacdo do AVC com os diferentes
profissionais exigidos.

COMUNICACOES ORAIS

“VOCE NO AVC - CHLO", USO DE
APLICACAO DE SMARTPHONE COMO
ESTRATEGIA DE REDUCAO DO TEMPO
PORTA-AGULHA

Marco Fernandes', Bruna Meira', José Tiago Baptista?, Miguel
Viana-Baptista'®

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Egas Moniz, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental; 2 - Servico de Neurorradiologia,
Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 3 -
CEDOC - NOVA Medical School, Universidade Nova de Lisboa
marcoa.fernandes91@gmail.com

Introducéo: No tratamento de fase aguda do AVC isquémi-
co, o prognéstico funcional correlaciona-se inversamente com
o tempo que decorre entre a instalagdo dos sintomas e o inicio
de reperfusdo arterial. O tempo porta-agulha é o resultado da
cooperacao de uma equipa multidisciplinar. O uso de platafor-
mas online constitui uma forma rapida e organizada de partilha
e discussao de informacdes sobre doentes com ativacdo de Via
Verde AVC (VV AVC).

Metodologia: Uso de aplicacdo de smartphone (WhatsA-
pp®) como ferramenta de comunicagdo online para partilha de
informacao sobre doentes com ativacdo de VV AVC. Incluidos no
férum de discussdo todos os Neurologistas que realizam Servico
de Urgéncia, Neurorradiologistas de Intervencdo e Internistas
da U-AVC. Consideradas duas modalidades distintas de parti-
lha de informac&o: casos clinicos e duvidas; para notificacdo e
discussdo de doentes considerados candidatos a tratamento de
reperfusdo arterial (trombdlise e/ou trombectomia). Foi realizada
a comparacao dos tempos porta-agulha de doentes submetidos
a trombdlise endovenosa prévios a criacdo do grupo (Janeiro a
Junho de 2017), e apds a sua implementacao (Julho a Novembro
de 2017), no Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental (CHLO). O
método de anélise foi o teste T-student, assumindo significado
estatistico para valor p<0,05. A data da avaliagdo dos resultados
desta estratégia de comunicacao, foi aplicado um questionario
de avaliagéo da iniciativa aos membros do grupo.

Resultados: Incluidos 71 doentes submetidos a trombdlise
endovenosa (4 foram excluidos por ativacdo da Via Verde AVC
intra-hospitalar). A média de idades foi de 71,87 anos (DP 14,19),
sendo 39 doentes (54,9%) do género masculino. Apresentavam
pontuagao NIHSS a entrada com mediana de 12 (intervalo in-
terquartil 7-17). 37 doentes (52,1%) incluidos antes da criacdo
do grupo, e 34 doentes (47,9%) apds. Nao se verificaram dife-

rencas entre o tempo porta-agulha prévio (46,03 min com DP
14,55) e posterior (52,06 min com DP 24,45) a criagdo do grupo
(p=0,206). A impressao global obtida através do questionario é
de que a implementagao desta estratégia de comunicacéo serviu
para melhorar os cuidados oferecidos aos doentes com ativacdo
de VW AVC, devendo assim ser mantida no tempo.

Conclusées: A utilizagdo desta aplicagdo smartphone nao per-
mitiu reduzir o tempo porta-agulha no periodo estudado, tratan-
do-se contudo de resultados preliminares. No futuro, a discussao
de doentes de Via Verde AVC através de plataformas online por
equipas multidisciplinares, com um periodo de avaliagao dos resul-
tados mais longo, poderd demonstrar beneficios na reducao dos
tempos de reperfusao arterial em doentes com AVC isquémico.

TRATAMENTO ENDOVASCULAR
DO ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
ISQUEMICO AGUDO EM DOENTES COM
ALBERTA STROKE PROGRAM EARLY CT
SCORE INICIAL 5-7

Andreia Carvalho', Marta Rodrigues?, Mariana Rocha’, Joana
Nunes?, André Cunha?, Tiago Gregério®*, Ludovina Paredes®*,
Henrique Costa'#, Sérgio Castro?, Miguel Veloso'*, Manuel
Ribeiro?, Pedro Barros'*

1 - Servico de Neurologia; 2 — Servico de Imagiologia, Unidade de
Neurorradiologia; 3 - Servico de Medicina Interna; 4 — Unidade de
AVC, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho
farna07@gmail.com

Introduc&o: O score ASPECTS (Alberta Stroke Program Early CT
Score) tem sido utilizado como um critério de selecdo para o trata-
mento endovascular (EVT) do AVC isquémico agudo por oclusao de
grande vaso da circulacdo anterior, dado o seu valor prognéstico. O
beneficio do EVT nos doentes com ASPECTS >7, os mais represen-
tados nos ensaios clinicos randomizados e controlados que levaram
a aprovacgao do EVT, estd bem estabelecido. Por outro lado, existe
escassa evidéncia relativamente ao papel do EVT no subgrupo de
doentes com ASPECTS inicial intermédio (5-7).

Metodologia: Anélise retrospetiva de todos os doentes
submetidos a EVT da circulagdo anterior entre janeiro 2015 e
julho 2017, com comparacao da eficacia e seguranca entre os
subgrupos ASPECTS 5-7 versus >7.

Resultados: A amostra de 244 doentes (idade média 7113
anos, 46.3% homens) incluiu 85 casos de ASPECTS 5-7 e 159
ASPECTS >7. Os dois subgrupos revelaram-se homogéneos,
excetuando NIHSS a admissdo (mediana 18 vs 16) e taxa de
oclusdes em tandem (25,9% vs 8,2%), ambos os casos p<0.05.
Nos resultados clinicos aos 3 meses, embora uma maior per-
centagem de doentes no grupo ASPECTS>7 tenha atingido
mRS <2 (45.9% vs 66.7%) e mRS <1 (25.9% vs 44.7%), apds cor-
recdo para potenciais fatores confundidores com um modelo
de regressao logistica verificou-se apenas uma tendéncia ndo
significativa para melhores resultados no subgrupo ASPECTS
>7 (MRS <2 OR ajustado 1.96, Cl 95% 0.94-4.08; mRS <1 OR
ajustado 2.15, Cl 95% 0.95-4.89). Relativamente a taxa de mor-
talidade aos 3 meses e de hemorragia intracraniana (ICH), total
e sintomatica, ndo se registaram diferencas entre os grupos.

Conclusées: Estes resultados apontam no sentido de que os
doentes com ASPECTS 5-7 também podem beneficiar do EVT,
com taxas de independéncia funcional aos 3 meses de aproxima-
damente 50%, sem acarretar um risco acrescido de mortalidade
ou ICH, comparativamente aos doentes com ASPECTS >7. Uma
subanalise do ensaio MR CLEAN, que incluiu 93 doentes com AS-
PECTS 5-7, ndo demonstrou diferencas com significancia estatis-
tica na independéncia funcional aos 3 meses (p ajustado = 0.358),
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mortalidade e ICH sintomética, comparativamente aos doentes
com ASPECTS >7. Assim, um ASPECTS inicial mais baixo nao
traduz necessariamente uma auséncia de beneficio da reperfu-
s&o. Apesar de o ASPECTS inicial ser um importante predictor do
progndstico, este score tem uma limitagao relevante dado que
negligencia a eloquéncia das diferentes areas, que ndo deve ser
descurada aquando da selecao dos doentes para EVT.

TRATAMENTO DE FASE AGUDA DO
AVC MINOR (NIHSS <5): EXPERIENCIA DE
UM CENTRO.

Rita Ivo'; Alberto Fior?; Ana Paiva Nunes?

1 - Servico Medicina Interna; Hospital Egas Moniz, CHLO. Lisboa;
2 - Unidade Cerebrovascular; Hospital de Sao José, CHLC. Lisboa
rita.d.ivo@gmail.com

Introdugdo: O tratamento de fase aguda nao estd formal-
mente recomendado para doentes com NIHSS<5. Contudo,
cada vez existe maior evidéncia de que o seu tratamento tem
impacto importante na capacidade funcional aos 3 meses O ob-
jetivo principal deste trabalho é caracterizar os doentes com AVC
minor submetidos a terapéutica de fase aguda no nosso centro.

Metodologia: Andlise retrospectiva do registo prospectivo de
doentes submetidos a terapéutica de fase aguda durante o peri-
odo de 1/1/2011 a 31/12/2016 com NIHSS pré intervencao < 5.

Resultados: Dos 1604 doentes tratados, 267 (16,6%) tinham
NIHSS inicial <5. Foram submetidos a terapéutica fibrinolitica
(rt-PA) 199 (75%), endovascular (TEV) 33 (12%) e ambas 35
(13%) doentes. A maioria apresentava diagndstico prévio de
hipertensdo arterial (74%) e dislipidemia (49%). Os valores de
NIHSS 4-5 estavam presentes em 140 doentes (67,4%). 7,6 %
dos doentes tiveram transformacdo hemorragica na TC de 24h,
3 (1,15%) das quais sintomaticas (14 HI e 3PH). Quanto a etio-
logia, em 24% dos doentes foi cardioembdlica, 20% indetermi-
nada, 19% por oclusdo de grandes vasos, 17% por oclusao de
pequenos vasos e 7% de outra etiologia. Os AlTs representa-
ram 9% e os stroke mimics 4% dos doentes. Aos 3 meses 190
(71.5%) doentes tinham mRankinde O e 1 e 81 % mRs < 2 com
uma mortalidade de 1,12%.

Dos 208 doentes com Angio-TAC reportada na admissao 85
(40,9%) tinham oclusdo de grande vaso (OGV). Destes, 56,4%
foram submetidos a rt-PA, 15,4% a TEV e 28,2% a terapéutica
mista com rt-PA e TEV. 14 doentes com OGV pontuavam um
NIHSS inicial de 0 antes da intervencao.

Conclusdes: Na nossa série um numero significativo de
doentes com NIHSS baixo tinham OGYV, realcando a importan-
cia da realizagdo da Angio-TAC mesmo em doentes com AVC
considerados minor. Os nossos dados vdo de encontro a outros
estudos que reportam que o tratamento é seguro, hé baixa per-
centagem de complicagdes hemorragicas e um bom resultado
aos 3 meses. Pretende-se reforcar a importancia da avaliagao
destes doentes em contexto de Via Verde de AVC.

TERAPEUTICA ENDOVASCULAR
DO AVC ISQUEMICO DA CIRCULACAO
ANTERIOR COM OCLUSAO DE GRANDE
VASO E APRESENTACAO COM BAIXA
PONTUACAO NO NIHSS

Ana Sardoeira'*, Denis F. Gabriel'*, Gongalo Videira', Angelo
Carneiro?, Rui Felgueiras’

1 - Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias,
Centro Hospitalar do Porto; 2 - Servico de Neurorradiologia,
Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar do Porto.
ana.sardoeira@gmail.com; denisdegabriel@gmail.com

Introducdo: A forca de recomendagéo da evidéncia para o
tratamento do AVC isquémico com oclusdo de grande vaso em
doentes com NIHSS inferior a 6 com trombectomia é menor,
pelo que os doentes podem nao ser candidatos a trombecto-
mia até sofrerem agravamento. O atraso na reperfusdo pode
influenciar negativamente o resultado clinico.

Objetivo: Comparar o resultado funcional aos 3 meses
(mRankin) dos doentes com NIHSS inferior a 6 admitidos inicial-
mente para trombectomia com o resultado daqueles em que
se optou por protelar até agravamento e NIHSS superior a 6.

Métodos: Reviram-se os processos clinicos dos doentes
com AVC isquémico admitidos inicialmente no Centro Hospita-
lar do Porto ou apds transferéncia de outro hospital, no periodo
de 1 de janeiro 2015 até 31 de agosto 2017. Foram incluidos
AVC isquémicos da circulagdo anterior, NIHSS igual ou inferior
a 5 na admissao inicial e com evidéncia de oclus&o arterial pro-
ximal de novo por angio-TC (ACI, M1, M2 proximal). Os tes-
tes exato de Fisher e de Mann-Withney foram utilizados para
comparacao de variaveis binarias e continuas, respetivamente
e regressao logistica para avaliagdo do impacto da decisdo no
resultado funcional aos 3 meses (STATA 14.0).

Resultados: 25 doentes foram incluidos, apds revisdo de 595
processos. Destes, 11 (46%) estavam independentes (mRs<2) aos
3 meses. Maior idade (p=0,04), enfarte estabelecido no TC logo
na avaliacdo inicial (p=0,04) e aumento na pontuagao NIHSS até
a trombectomia (p=0,04) foram fatores que se associaram signifi-
cativamente a dependéncia aos 3 meses ou mortalidade. Apenas
9 (34,6%) foram candidatos a trombectomia apds a confirmagao
de oclusdo de grande vaso. Destes, maior proporcao ficou in-
dependente aos 3 meses (46% vs 29%, p=0,33). Esta decisdo
aumentou a chance de um bom prognéstico funcional (OR 2,1,
p=0,38, IC 95% 0,40-10,9; OR 7,78, p=0,17, IC 95% 0,42-143,7,
apos ajustamento para as variaveis significativas na analise univa-
riada). Nao se verificaram taxas significativamente diferentes de
recanalizacdo nem houve diferenca no nimero de trombdlises
entre os grupos (3 vs 3, p=0,63). Houve deterioracdo neurolégica
em 19 (73%) doentes. Em 11 (58%) deles, tinha-se optado por
protelar a trombectomia.

Conclusdo: Os resultados mostram, a semelhanca da lite-
ratura recente, uma clara tendéncia para melhores resultados
quando a reperfusdo é precoce, ainda que a baixa dimensao
amostral tenha limitado o poder estatistico deste estudo. Estes
resultados questionam a préatica ainda comum de apenas con-
siderar terapéutica endovenosa e/ou endovascular em doentes
com NIHSS igual ou superior a 6.

TRATAMENTO COMBINADO VERSUS
TROMBECTOMIA PRIMARIA NO AVC
ISQUEMICO AGUDO POR OCLUSAO DE
GRANDE VASO

Mariana Rocha', Andreia Carvalho', Marta Rodrigues?, André
Cunha?, Tiago Gregério®*, Ludovina Paredes®*, Pedro Barros'#,
Sérgio Castro?, Miguel Veloso'#, Manuel Ribeiro?, Henrique
Costa'*

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/
Espinho; 2 - Servico de Imagiologia, Unidade de Neurorradiologia,
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho; 3 - Servico de
Medicina Interna, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho; 4
- Unidade de AVC, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho
mariana.ag.rocha@gmail.com

Introdugdo: Nos doentes com AVC isquémico agudo por
oclusdo de grande vaso da circulacdo anterior, o tratamento en-
dovascular (EVT) em combinagdo com a trombélise endovenosa

12° Congresso Portugés do AVC



Sinapse® | Suplemento 1 | Volume 18 | N.°1 | Maio de 2018

(IVT) é superior a IVT isolada. As guidelines atuais suportam a
utilizagdo, sempre que possivel, de tratamento combinado, sen-
do que ambas as formas de tratamento devem ser iniciadas o
mais rapido possivel.

Metodologia: Anélise retrospetiva dos doentes submetidos
a tratamento endovascular por oclusao de grande vaso na circu-
lagao anterior entre janeiro de 2015 e junho de 2017. Compara-
cdo da eficacia e seguranca entre os doentes submetidos a EVT
primario vs tratamento combinado (EVT+IVT).

Resultados: Foram analisados 234 doentes, 82 (35%) sub-
metidos a EVT e 152 (65%) a EVT+IVT. Os motivos mais fre-
quentes para a nao realizacdo de IVT foram tempo sintomas-
-agulha superior a 4,5h e hipocoagulagéo oral prévia. Na anélise
univariada, ndo se registaram diferencas significativas na idade,
sexo, fatores de risco vascular, NIHSS ou ASPECTS & admissao.
Os doentes que realizaram EVT+IVT tém significativamente
mais oclusées da ACI intracraniana [48 (31,6%) vs 16 (19,5%);
p=0,048] e menor taxa de casos de etiologia cardioembdlica
[57 (69,5%) vs 72 (47,4%); p=0,01]. Nos resultados funcionais e
de segurancga, apesar de uma maior percentagem de doentes
submetidos a EVT+IVT terem atingido a independéncia funcio-
nal [98 (64,9%) vs 42 (52,5%)], estes resultados nao obtiveram
significancia estatistica (p=0,066). Apds ajuste para as variaveis
idade, NIHSS, ASPECTS, oclusdo ACI intracraniana, etiologia
cardioembdlica e tempo sintomas-recanalizacdo, a realizagdo
de IVT nao foi um preditor independente de nenhum dos resul-
tados estudados (independéncia funcional, hemorragia total e/
ou sintomatica ou mortalidade).

Discussdo e conclusdo: Os nossos resultados sugerem a
auséncia de diferencas estatisticamente significativas entre os
doentes submetidos a terapéutica combinada ou EVT primario.
E importante salientar que o facto de os doentes submetidos a
EVT priméria ndo realizarem IVT pela presenca de contraindica-
¢oes impde um importante viés de selecdo. Contudo, apds ajus-
te para possiveis varidveis confundidoras, continuaram a ndo se
verificar diferencas estatisticamente significativas.

A literatura recente tem-nos trazido dados contraditérios. Uma
meta-analise sugere que os resultados funcionais so significati-
vamente superiores nos doentes submetidos a tratamento com-
binado. Por outro lado, foram publicados trabalhos que apontam
para uma maior taxa de recanalizacdo e uma menor taxa de trans-
formagdes hemorragicas nos doentes submetidos a EVT primario.
Aguardamos os resultados dos ensaios clinicos randomizados que
procuram comparar estas duas estratégias de tratamento no sub-
grupo de doentes sem contraindicacao para realizacdo de IVT.

NECESSIDADE DE REDEFINICAO
DO CONCEITO DE REVASCULARIZACAO
EFICAZ NO TRATAMENTO
ENDOVASCULAR DO ACIDENTE VASCULAR
CEREBRAL ISQUEMICO AGUDO?

Andreia Carvalho', Marta Rodrigues?, Mariana Rocha’, Telma
Santos', André Cunha?, Tiago Gregério®*, Ludovina Paredes®*,
Henrique Costa'*, Sérgio Castro?, Miguel Veloso'*, Manuel
Ribeiro?, Pedro Barros'#

1 - Servico de Neurologia; 2 - Servico de Imagiologia, Unidade de
Neurorradiologia; 3 - Servico de Medicina Interna; 4 — Unidade de
AVC. Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho
farna07@gmail.com

Introdugdo: Uma declaracdo de consenso publicada em
2013 recomendou a utilizacdo da escala modified Treatment
In Cerebral Ischemia (mTICI) na classificacdo do grau de revas-
cularizacdo angiogréfica obtido apds tratamento endovascular

(EVT) do AVC isquémico agudo, fundamentalmente devido a
sua capacidade de correlagdo com o resultado clinico. Foi de-
monstrado que o score mTICI=2b era o ponto de corte ideal na
previsdo de independéncia funcional aos 3 meses e, desde en-
tao, os scores mTICl 2b ou mTICI 3 tém sido igualmente aceites
como uma definicdo de revascularizacdo eficaz. No entanto, o
score mTICl 2b inclui uma grande heterogeneidade de estados
de revascularizacdo e trabalhos recentemente publicados tém
demonstrado diferencas significativas nos resultados clinicos
entre os grupos mTICl 2b e mTICI 3. Numa tentativa de respon-
der a questdo da heterogeneidade do score mTICI 2b, Goyal et
al. sugeriram a utilizagdo de uma escala mTICI revista, adicio-
nando o score mTICI 2c.

Objetivo: Aplicacdo da escala mTICI revista e avaliagdo da
correlagdo com resultado clinico.

Metodologia: Andlise retrospetiva de casos consecutivos
de EVT da circulagdo anterior realizados entre janeiro 2015 e
julho 2017. Os doentes com scores mTICI 2b ou 3 foram reclas-
sificados de acordo com a escala mTICl revista.

Resultados: A populagdo de 226 doentes apresenta uma
idade média de 71 anos, NIHSS & admissao de 16 e ASPECTS
de 8 (medianas). Os 3 grupos (mTICI 2b/2¢/3) sdo constituidos
por populacdes homogéneas. No modelo de regressao logis-
tica, verificaram-se diferencas estatisticamente significativas
entre os grupos mTICI 3 e mTICIl 2b a nivel da independén-
cia funcional (OR 0.39, 95%CI 0.18-0.86), bem como em rela-
¢ao a mortalidade e risco de hemorragia (total e sintomatica);
relativamente a comparacdo mTICI 3 versus mTICI 2c apenas
se constatou diferenca com significancia estatistica na taxa de
hemorragia total (OR 7.08, 95%CI 1.80-27.82). Os resultados
clinicos foram significativamente diferentes entre os subgrupos
de doentes mTICI 2¢/3 versus mTICI 2b (mRS<2 66.7% vs 50%,
p=0.020; mRS<1 48.1% vs 26.6%, p=0.003).

Conclusdes: A escala de revascularizagao angiogréfica “ide-
al” deve ser simples, intuitiva e demonstrar uma correlacao
clara com os resultados clinicos. A defini¢do atual de revascu-
larizagdo eficaz tem sido colocada em causa, dada a grande
heterogeneidade do grupo classificado com o score mTICI 2b.
Os nossos resultados parecem indicar que a utilizagdo de uma
escala como a de Goyal, com uma redefinicdo do conceito de
revascularizagao eficaz (scores mTIC| 2c ou mTICI 3), tem uma
maior capacidade de predicao de um bom resultado clinico.

CARACTERIZACAO DO ACESSO A
TERAPEUTICA ENDOVASCULAR NO AVC
ISQUEMICO AGUDO EM PORTUGAL:
RESULTADOS INICIAIS DO ESTUDO EVT-PT

Ricardo Soares-dos-Reis'; Mariana Dias?; Ana Paiva Nunes?;
Patricia Ferreira®; Joana Ramos Lopes®; Denis Gabriel®; Angelo
Carneiro®; Luis Miguel Veloso®; Pedro Barros®; Pedro Teoténio?;
Jodo Pedro Filipe'; Elisa Campos Costa’; Guilherme Oliveira’;
Jodo Pedro Marto?; Sofia Calado®; Jaime Rocha’; Carla Ferreira’;
Jodo Sargento-Freitas* e Restante Grupo do Estudo EVT-PT

1 - Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto, Portugal; 2 - Centro
Hospitalar de Lisboa Norte, Lisboa, Portugal; 3 - Centro Hospitalar
Lisboa Central, Lisboa, Portugal; 4 - Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra, Coimbra, Portugal; 5 - Centro Hospitalar do Porto,
Porto, Portugal; 6 - Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia e
Espinho, Portugal; 7 - Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal; 8 -
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Braga, Braga, Portugal; 10 - CINTESIS, Porto, Portugal
jsargentof@hotmail.com

Introdugdo: O AVC é uma patologia com elevada morbi-
-mortilidade, sendo que o tratamento atempado de fase aguda
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é uma das principais formas de minorar as consequéncias desta
patologia. Desde 2015, houve uma expansao da terapéutica de
fase aguda com a validacao cientifica da terapéutica endovas-
cular (TEV). Neste contexto, foram organizadas redes de cuida-
dos de dmbito local e regional, com a intervencao de multiplos
profissionais de salde.

Objetivos: O objetivo do estudo é caracterizar a frequéncia
e dispersdo geogréfica do acesso a TEV, de forma a compre-
ender o acesso real da populagéo a este tratamento inovador.

Metodologia: Foram incluidos todos os doentes com resi-
déncia em Portugal continental a quem foi iniciado um proce-
dimento endovascular para tratamento de AVC isquémico em
Hospitais do SNS entre julho de 2015 e junho de 2017. A dis-
persdo geografica foi determinada através do cdédigo-postal de
residéncia do doente e reportada em taxa de TEV por 100.000
habitantes. Foi realizada padronizacdo direta para idade com a
populagéo portuguesa de 2016.

Resultados: Foi realizado um total de 1608 TEV no periodo
em anélise. A taxa bruta de TEV em Portugal continental foi
de 8,18/100.000 habitantes, tendo-se verificado crescimento da
taxa de TEV no periodo do estudo (taxa ano 1: 6,38/100.000 ha-
bitantes; taxa ano 2: 9,99/100.000 habitantes). As taxas padro-
nizadas por distrito de TEV variaram entre 1,69 e 18,0/100.000
adultos. Nos mapas de dispersao geografica, registou-se um
claro gradiente entre o litoral e o interior e entre as regides do
norte e centro em relagdo ao sul.

Conclusdes/Discussao: Este é o primeiro estudo que cara-
teriza a dispersdo geografica da TEV em Portugal Continental,
revelando disparidades entre as regiGes litorais e o interior e
sul. No entanto, a taxa global de TEV est4 de acordo com a
publicada noutros paises ocidentais. O mapeamento do acesso
a TEV é essencial para avaliar a equidade de acesso e ajustar as
estratégias no terreno.

Compromissos: Sem conflitos de interesse a declarar.

A TRANSFERENCIA
INTERHOSPITALAR PARA TROMBECTOMIA
MECANICA ACARRETA UM TEMPO MAIS
PROLONGADO ATE TRATAMENTO E ESTE
ESTA ASSOCIADO A PIOR PROGNOSTICO

Inés Carvalho', Jodo Pinho', Marta Rodrigues?, Renata Silva®, Vera
Montes®, Rita Rodrigues®, Pedro Barros®¢, Sérgio Castro?, Miguel
Veloso®>%, José Mario Roriz®, Carla Ferreira', Manuel Ribeiro?
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inesspac@hotmail.com

Introdugdo: A mudanca de paradigma no tratamento do
AVC isquémico agudo com a trombectomia mecénica (TM) exi-
ge dos sistemas de salide uma reorganizagéo criteriosa, ndo sé
do planeamento da distribui¢do dos centros de TM, como tam-
bém da agilizacdo do processo de transferéncia interhospitalar
de doentes. A compreensao do processo de transferéncia e seu
impacto clinico nos doentes foi o objectivo deste estudo.

Metodologia: Estudo retrospectivo, de todos os doentes
adultos com AVC isquémico agudo, submetidos a TM depois
de admissao directa em Centro Terciario de AVC ou apos trans-
feréncia para TM partindo de 2 centros referenciadores (dis-
téncias 67 e 25km), no periodo de Janeiro/2015 a Julho/2017.

Comparacao das caracteristicas clinicas e imagioldgicas, dos
tempos envolvidos no processo até a realizagdo de TM e do
prognéstico funcional aos 3 meses, dos grupos “admissao di-
recta” e "transferéncia”.

Resultados: Foram incluidos 238 doentes (admissao directa
= 101; transferéncia = 137), com idade mediana 74 (interva-
lo interquartil [IIQ] = 62-81), 48.3% do sexo masculino, NIHSS
mediano 17 (11Q=13-20), ASPECTS mediano 9 (IQ=8-10), trom-
bdlise realizada em 159 doentes (66.8%) e localizacdo mais
frequente da oclusdo de grande vaso o segmento M1 isolado
(48.7%). Entre os 137 doentes transferidos, em 31 (22.6%) nao
foi realizada TM, sendo o motivo mais frequente o aumento
da area de enfarte estabelecido (35.5%). O tempo sintomas-
-recanalizacdo no grupo “admissdo directa” foi 251.5 minu-
tos (11Q=183-302) e no grupo “transferéncia” foi 355 minutos
(11Q=285-413) (p<0.001). A regressao logistica binomial multi-
variavel revelou que a transferéncia se associa a um odds ratio
(OR) = 0.34 (intervalo de confianca de 95% [IC95%]=0.16-0.70,
p=0.004) para ocorréncia de independéncia funcional aos 3 me-
ses, apOs ajuste para as variaveis idade, NIHSS admissao, gli-
cemia admissdo, ASPECTS admissdo, trombdlise endovenosa,
insuficiéncia cardiaca e AVC ao acordar. No entanto, quando a
variavel tempo sintomas-recanalizacdo foi incluida no modelo,
a transferéncia deixou de ser predictor do prognéstico fun-
cional (OR=0.59, 1C95%=0.22-1.57, p=0.289). Incrementos de
15 minutos no tempo até recanalizagdo associam-se a um OR
ajustado = 0.92 (IC95%=0.86-0.98, p=0.017) de independéncia
funcional aos 3 meses.

Conclusdes: A necessidade de transferéncia interhospitalar
para TM associa-se a um tempo significativamente mais longo
decorrido entre o inicio dos sintomas e a recanalizagdo. Um
tempo mais prolongado até TM associa-se a pior progndstico
funcional aos 3 meses.

AVALIACAO DOS MECANISMOS
DE REGULAGCAO VASCULAR CEREBRAL
COM DOPPLER TRANSCRANIANO NAS
ESTENOSES DAS ARTERIAS CEREBRAIS
MEDIAS

Marta Carvalho'?, Pedro Castro'?, Claudia Sousa®, Anténio
Bastos-Leite?*, Elsa Azevedo'?

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto;

2- Departamento de Neurociéncias Clinicas e Saide Mental da
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Unidade de
Neuropsicologia do Servico de Neurologia do Centro Hospitalar
S&o Jodo, Porto; 4-Servico de Imagiologia Médica da Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto

martacv@med.up.pt

Introdugdo: As estenoses arteriais intracranianas ateroscle-
réticas sdo responsaveis por um numero significativo de AVC a
nivel mundial, com uma elevada taxa de recorréncia. O trata-
mento médico agressivo é a primeira linha de prevencdo mas
ainda assim a sua faléncia é frequente, importando encontrar
marcadores que permitam identificar os doentes em maior risco.

Objectivos: Avaliar a reserva vascular cerebral em doen-
tes caucasianos com estenoses ateroscleréticas unilaterais da
artéria cerebral média através dos testes de autorregulagao
cerebral (ARC), vasorreatividade cerebral (VRC) e acoplamento
neurovascular (ANV), e os fatores que influenciam a resposta a
esses testes.

Métodos: estudo caso-controlo de uma coorte de doentes
hospitalares adultos com estenose unilateral >50% da artéria
cerebral média confirmada por angioRM cerebral, e um grupo
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de controlos saudaveis. Os doentes foram subcategorizados
em estenoses moderadas (50-69%) e graves (>=70%). Foram
excluidos os doentes que tinham estenoses carotideas >50%
e lesdes extensas da substancia branca. Foi avaliada a pressao
arterial (Finometer), a velocidade de fluxo nas artérias cerebrais
médias (Doppler transcraniano), eletrocardiograma e CO2 tele-
-expiratério. A ARC foi avaliada pela funcdo de transferéncia
(coeréncia, ganho e fase), a VRC medida pela resposta a hipo-
capnia (hiperventilagao) e hipercapnia (carbogénio a 5%), e o
ANV pela resposta durante o teste cognitivo N-Back.

Resultados: Foram avaliados 30 doentes e 23 controlos
com igual distribuicdo etaria e géneros. 16 tinham estenoses
moderadas e 14 graves. Em ambos os grupos de estenoses, a
eficacia da ARC e da VRC ao CO2 foi significativamente menor
no lado ipsilateral a estenose (p<0,05) mas ndo em relagdo ao
ANV. Quando comparando os resultados com os controlos sau-
daveis, tanto a ARC (fase) como a VRC ao CO2 e o ANV foram
significativamente diferentes entre controlos e doentes, apenas
ipsilateralmente a estenose (p<0,05), embora para o ANV este
valor sé tenha atingido valor significativo no grupo das esteno-
ses graves. A eficicia da ARC (fase) foi tanto pior quanto maior
o grau de estenose (p<0,05), a semelhanca da VRC ao CO2,
embora esta ndo sendo estatisticamente significativa.

Conclusées: O teste de vasorreatividade ao CO2 e a autor-
regulacao cerebral (fase) permitem detetar disturbios de regu-
lagdo vasomotora cerebral mesmo para estenoses moderadas
(50-70%), parecendo também ser Uteis para medir o efeito do
grau de estenose. O acoplamento neurovascular, por seu lado,
s6 esta alterado para estenoses graves, sugerindo preservacédo
da hiperemia funcional associada a atividade cognitiva até fases
mais tardias da doenca vascular intracraniana.

FOSFOLIPASE A2 NO
ESCLARECIMENTO ETIOLOGICO DO AVC
ISQUEMICO

Joana Ramos-Lopes’, Ricardo Varela', José Leite?, Fernando
Rodrigues®, Inés Baldeiras', Bruno Rodrigues’, Cristina
Machado’, Carla Nunes', M. Carmo Macério', Anténio Freire-
Gongalves', Gustavo Santo’, Fernando Silva', Jodo Sargento-
Freitas’

1-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2-Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar de
Coimbra; 3- Servico de Patologia Clinica, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

joanaflopesé@gmail.com

Introducdo: A fosfolipase A2 associada a lipoproteinas
(Lp-PLA2) é uma lipase de serina independente de célcio que
deriva predominantemente das células hematopoiéticas e in-
flamatérias. Cerca de 70-80% do nivel de Lp-PLA2 associa-se a
fraccao lipidica das LDL e é considerada como um biomarcador
inflamatério relacionado com placas de aterosclerose, embora
o seu papel neste processo ainda nao esteja esclarecido. Em
funcado destas propriedades, a Lp-PLA2 emergiu como um mar-
cador de inflamac&o vascular em estudos de base populacional,
configurando-se, aparentemente, como um factor independen-
te de risco vascular ateromatoso em doenca coronéria e cere-
brovascular. A evidéncia que suporta a sua correlagdo na do-
enca coronaria encontra-se ja demonstrada, desconhecendo-se
ainda o seu papel na investigacao etioldgica cerebrovascular.

Métodos: Estudo observacional prospectivo, Foram inclui-
dos doentes consecutivos com diagnédstico de AVC isquémico
de etiologia cardioembdlica, aterotrombdtica ou lacunar, defi-
nida segundo classificagdo TOAST, e doentes ESUS. Todos os

doentes dosearam a Lp-PLA2 em sangue periférico entre o 3°
e 14° dias apds o evento, de acordo com o kit/protocolo “Lp-
-PLA2 - SNIBE", por método de Quimioluminescéncia. Realiza-
ram-se analises estatisticas ndo paramétricas e teste ANOVA.

Resultados: Foram incluidos 96 doentes, 41 homens
(42,7%), com idade média de 75,31 anos (+11,88); 12,5% com
AVC lacunar, 16,7% aterotrombético, 46,9% cardioembdlico e
24% ESUS. A distribuicdo dos niveis de Lp-PLA2 n3o foi ho-
mogénea entre etiologias (teste ANOVA, F=2.982; p=0.035),
sendo inferior nos ESUS: 143,3 (+ 42,8) ng/mL. Nos eventos do
tipo lacunar a média do nivel de Lp-PLA2 foi de 160,5 (+ 50,8)
ng/mL, nos aterotrombdticos de 156,2 (+ 55,3) ng/mL e nos car-
dioembdlicos de 175,3 (+ 54,6) ng/mL. No teste Mann-Whitney
ndo se verificou significancia estatistica com presenca prévia de
factores de risco vasculares ou antecedentes de coronariopatia
ou AVC isquémico. Também nao se verificou significancia esta-
tistica entre niveis de Lp-PLA2 e mRS aos 3 meses apds evento.

Conclusdo: A Lp-PLA2 ndo é homogénea entre os meca-
nismos etioldgicos do AVC isquémico, sendo reduzida nos do-
entes ESUS e semelhante entre lacunares, cardioembdlicos e
aterotrombéticos, reforcando a presenca de mecanismos fisio-
patolégicos distintos nos doentes ESUS.

Agradecimentos: Dr. Fernando Rodrigues, Grupo ISODER

ACUIDADE DA ESCALA ROPE PARA
DIAGNOSTICO DE “FORAMEN OVALE
PATENTE” ASSOCIADO A UM PADRAO DE
CORTINA NO DOPPLER TRANSCRANIANO

Sofia Rodrigues', F4tima Soares', Vitor Oliveira’, Teresa Pinho e
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1 - Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
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Introducgdo: A escala ROPE foi criada como um auxilio para
determinar a probabilidade de a causa de um acidente vascular
cerebral criptogénico poder ser devida a um “foramen ovale
patente” (FOP). Contudo, tem sido generalizada a sua utiliza-
¢do, existindo centros que também a utilizam para selecionar
doentes para encerramento de FOP quando a pontuagdo é
maior ou igual a 6.

Objectivo: Determinar se uma pontuagado na escala ROPE
maior ou igual a 6 se associa a um FOP com uma comunicagao
direito-esquerda de maiores dimensdes.

Metodologia: A escala ROPE consiste em 6 variaveis: his-
téria de hipertenséo, histéria de diabetes, histéria de AVC ou
AlT, tabagismo, enfarte cortical na imagem e idade do doente.

Avalidmos retrospetivamente os dados de doentes com
AVC isquemico que realizaram, em 2016, Doppler transcraniano
com injeccdo de solucdo salina agitada para pesquisa de co-
municacao direito-esquerdo no laboratério de hemodinamica
cerebral do Centro Hospitalar Lisboa Norte. Foram registados
os dados demograficos dos doentes, os elementos da escala
ROPE e a quantificagdo do tamanho da comunicacdo tendo em
conta o numero de sinais quantificados com ou sem manobra
de Valsalva. Considerou-se como ponto de corte para determi-
nar um FOP de grandes dimensdes a presenca de um padrao
em cortina. Foi obtida uma curva ROC e utilizada a estatistica-c
para determinar a acuidade da escala ROPE e o valor preditivo
do ponto de corte=6.

Resultados: Foram incluidos no estudo 106 doentes, com
uma idade média (desvio padrao) de 50.1 (13.2) anos, 58 do-
entes eram homens (54.7%). A mediana do valor da escala de
ROPE foi de 6 com uma intervalo interquartis de 5-7. Trinta e
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oito doentes apresentaram um padrdo em cortina. A estatitica-
-c obtida foi de 0.51 (intervalo de confianca 95% de 0.39-0.63).
Um ponto de corte=6 associou-se a uma sensibilidade de 50%
e a uma taxa de falsos positivos de 43% para detec¢do de um
padrdo em cortina.

Conclusdes: A escala ROPE apresentou um baixa acuidade
para identificar um FOP associado a uma padrao de cortina na
avaliagdo por Doppler transcraniano.

ULTRASSONOGRAFIA
CEREBROVASCULAR PRECOCE COMO
PREDITORA DE TRANSFORMACAO
HEMORRAGICA APOS TROMBECTOMIA

Alexandra Silva, Joana Lopes, Luis Cruz, Jorge Lourenco, André
Costa, Egideo Machado, César Nunes, José Coelho, Ricardo
Varela, Cristina Machado, Bruno Rodrigues, Carla Cecilia, Carmo
Macario, Luis Cunha, Gustavo Cordeiro, Fernando Silva, Jodo
Sargento-Freitas

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Portugal
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Introducdo: A recanalizacdo de AVCs isquémicos com oclu-
sdo de grande vaso tem um impacto clinico dramético na re-
cuperacao funcional, no entanto, aumenta a possibilidade de
lesdo de reperfusdo e, potencialmente, de transformacao he-
morragica. Fundamentalmente, a lesdo de reperfusdo comeca
por ser um fenédmeno hemodinamico, que perante a sua per-
sisténcia podera exacerbar a lesdo tecidular. No entanto, na
prética clinica torna-se dificil o diagndstico precoce de hiper-
perfusdo, antecipando a sua possivel traducdo sintomatica. O
Doppler Transcraniano Codificado a Cores (DTCC) pelas suas
caracteristicas apresenta-se como uma ferramenta diagnédstica
potencialmente (til, contudo a sua acuidade diagnédstica neste
dominio nao foi ainda avaliada.

Objetivos: O objetivo deste trabalho consiste em avaliar a
capacidade preditora de transformacdo hemorragica da realiza-
¢do de DTCC precoce apds trombectomia.

Metodologia: Estudo de coorte histérica incluindo doentes
consecutivos durante um periodo de 33 meses com AVC isqué-
mico da circulacdo anterior com oclusdo de grande vaso que
obtiveram recanalizagao arterial apds trombectomia e realiza-
ram DTCC nas primeiras 24 horas apds instalagao sintomatica.
Recanalizacao foi definida de acordo com a graduacao TICI no
angiograma final (2b ou 3). Foram quantificadas as velocidades
médias no segmento M1 da artéria cerebral média (ACM) sin-
tomatica e assintomaética, bem como o réacio ACM sintomatica/
assintomatica (RaACMs). A transformacdo hemorragia foi quan-
tificada na TAC-CE realizada as 24 horas apds instalacdo sin-
tomaética por neurorradiologista cego para informagao clinica
e hemodinamica, de acordo com a escala proposta no estudo
ECASS. Foi considerada transformacdo hemorrégica qualquer
hematoma parenquimatoso (PH1 ou PH2). A anélise estatisti-
ca compreendeu comparagdes univariaveis e multivariaveis por
regressao logistica ajustada para idade, NIHSS de entrada e hi-
pertensao arterial.

Resultados: Incluimos 101 doentes, com idade média de
67,99 anos (DP:13,86), sendo 59 (58.4%) do sexo masculino.
A Velocidade média na ACM sintomatica teve uma média de
59.61cm/seg (DP: 20.21), enquanto o RaACMs médio foi 1.06
(DP:0.36). A velocidade média da ACM sintomatica nao foi es-
tatisticamente diferente nos doentes que fizeram transforma-
¢ado hemorragica: 66.43cm/seg (11.17) vs. 58.78cm/seg (20.93),
p=0.072. O RaACMs foi superior nos doentes com transforma-

¢ao hemorragica: 1.32(0.39) vs. 1.02(0.34), p=0.01. Em anélise
multivaridvel o RaAACMs manteve-se como preditor de transfor-
magao hemorragica: OR: 6.84 (1.19-39.17) p=0.031.
Conclusdes: O RaACMs avaliado precocemente por DTCC,
nas primeiras 24 horas ap6s AVC isquémico submetido a trom-
bectomia é um preditor independente de transformacdo hemor-
ragica. Estes dados traduzem uma possivel nova aplicacdo da
ultrassonografia cerebrovascular, com potencial impacto clinico.

PAPEL DA REVASCULARIZACAO
AVALIADA POR ECO-DOPPLER COMO
MARCADOR PROGNOSTICO NO AVC
ISQUEMICO
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Azevedo'?3, Pedro Castro?®
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Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Portugal
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Introducdo: As escalas de progndstico propostas e valida-
das no AVC isquémico apresentam acuidade razoavel, permitin-
do prever o estado funcional a longo prazo e morte com base
nos fatores de risco vascular, tais como hipertensédo, diabetes
mellitus (DM), fibrilagdo auricular (FA), assim como em dados
demogréficos (idade) e clinico-laboratoriais & admissao (como
NIHSS e glicemia). Contudo, nenhuma destas escalas contem-
pla o estado de recanalizacdo apéds as intervencdes de fase
aguda.

Objetivo: Determinar se a paténcia do vaso intracraniano
afetado avaliada por critérios ultrassonograficos influencia o
prognéstico do doente (estado funcional aos 3 meses e mortali-
dade), para além dos restantes fatores j& conhecidos.

Metodologia: Foram recolhidos dados demogréficos e clini-
cos de doentes com AVC isquémico em territorio carotideo ad-
mitidos numa UAVC durante 3 meses, incluindo os submetidos
a tratamento de revascularizacdo na fase aguda (trombdlise en-
dovenosa, trombectomia mecanica). A paténcia do vaso intra-
craniano afetado foi posteriormente determinada pelo estudo
com eco-Doppler transcraniano. Os resultados principais foram
a mortalidade e estado funcional (escala de Rankin modificada)
aos trés meses.

Resultados: Foram incluidos 85 doentes, 45 homens, com
idade média 72 + 13 anos. 77% apresentavam hipertensao,
40% DM, 66% dislipidemia e 29% FA. O NIHSS basal mediano
foi de 12. 40% foram tratados com rTPA e 11% por trombecto-
mia mecanica. Na reavaliagdo por eco-Doppler 29% dos doen-
tes mantinham oclusdo do vaso intracraniano afetado. Na anéa-
lise univariada, a paténcia do vaso afetado associou-se a menor
mortalidade (p=0,003) e a maior independéncia aos 3 meses
(p= 0,019). Apds regressao logistica multivariada, verificou-se
que a oclusdo persistente do vaso se associou a um risco eleva-
do de mortalidade (OR 5,2, p=0,01) e pareceu estar tendencial-
mente associada a maior dependéncia aos 3 meses, sem atingir
significancia estatistica (OR 2,3, p=0,17).

Conclusées: A oclusdo persistente do vaso afetado as 24
horas apds AVC isquémico, que pode ser obtido por métodos
nao-invasivos e simples como o eco-Doppler transcraniano, po-
dera tornar-se um importante marcador de progndstico reser-
vado. Contudo, é necessério testar e expandir este estudo a
coortes de maior dimens3o.
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O RED CELL DISTRIBUTION WIDTH
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Introducéo: O red cell distribution width (RDW) é um bio-
marcador de progndstico reconhecido em diferentes patolo-
gias, nomeadamente nas doengas vasculares. Um RDW elevado
é preditor de mortalidade e mau prognédstico apds o AVC is-
quémico, no entanto, o mecanismo subjacente é ainda desco-
nhecido.

Objectivo: Avaliar a relacdo entre o RDW, a gravidade do
AVC isquémico, as complicagdes precoces pds-trombdlise e a
sobrevida a 1 ano.

Metodologia: Estudo retrospectivo de uma coorte de do-
entes consecutivos com AVC isquémico da circulagdo anterior
submetidos a trombdlise endovenosa durante um periodo de
9 anos. Os dados clinicos, analiticos e imagioldgicos foram re-
colhidos a partir de uma base de dados prospectiva, comple-
mentados com dados dos processos dos doentes. A sobrevida
a um ano foi obtida através da Plataforma de Dados da Saude.
A populacéo foi distribuida em 4 quartis de acordo com a distri-
buicdo do RDW pré-trombdlise e foi realizada anélise estatistica
com analise univariada, curvas de Kaplan-Meier e regressao de
Cox multivariada.

Resultados: A populacdo total foi de 602 doentes. Doen-
tes com quartis de RDW elevados eram mais velhos e mais fre-
quentemente hipertensos e com etiologia cardioembdlica para
o AVC. Doentes com RDW elevado apresentaram mais infeccdo
precoce, com correlacdo positiva com a proteina C reactiva. O
RDW nao se associou ao NIHSS na admissdo, ASPECTS na ad-
missao, NIHSS as 24h ou a ocorréncia de hemorragia intracra-
niana sintomatica (HICs). Os doentes com RDW mais elevado ti-
veram sobrevida a 1 ano diminuida (p<0.001) e esta associacdo
persistiu apds exclusdo do 1° més da anélise (p=0.037). Depois
de ajuste para as variaveis de interesse, incluindo gravidade do
AVC, infeccao precoce e ocorréncia de HICs, o RDW manteve
valor preditor de sobrevida a um ano.

Conclusdo: O RDW é um preditor de sobrevida a um ano
em doentes com AVC isquémico tratados com trombdlise en-
dovenosa, sendo independente da gravidade, da resposta a
trombdlise e de complicacdes precoces pds-trombdlise.

REVISAO SISTEMATICA:
TRATAMENTO DO ACIDENTE VASCULAR
CEREBRAL ISQUEMICO NA ENDOCARDITE
INFECCIOSA

Sofia Ribeiro, José Ferro
sofiar@campus.ul.pt

Introducdo: O Acidente Vascular cerebral (AVC) é a principal
complicacdo neuroldgica da endocardite infecciosa, ocorrendo
em cerca de 10% dos casos. O rapido diagnéstico e tratamento

sd0 a chave para o sucesso da recuperacdo dos doentes vitimas
de AVC. Contudo, os tratamentos actuais apresentam resulta-
dos controversos no que respeita a sua eficacia e seguranca.

Objectivo: Avaliar a eficacia e a seguranca do tratamento
por trombectomia em comparagdo com os tromboliticos no
AVC isquémico no contexto de endocardite.

Métodos: Realizou-se uma revisdo sistematica da literatura
recorrendo as bases de dados electrénicas da Scielo, b-on, Pub-
med e Cochrane. Outros estudos foram obtidos através da con-
sulta das referéncias dos artigos seleccionados. As expressdes
de busca utilizadas foram “stroke endocarditis thrombolysis”,
“stroke endocarditis thrombectomy”, “stroke AND endocarditis
AND thrombolysis”, “endocarditis AND thrombolysis”, “stroke
AND endocarditis AND thrombectomy”, “endocarditis AND
thrombectomy”, “endocarditis AND stroke AND recombinant
tissue plasminogen activator”, “endocarditis AND stroke AND
urokinase” e “endocarditis AND stroke AND streptokinase”.

Resultados: A pesquisa inicial levou a obtencao de 262 ar-
tigos, dos quais 30 foram seleccionados através da leitura do
titulo e resumo. Destes, depois de lido o texto integral, foram
escolhidos 25 artigos, sendo 24 séries de casos clinicos e 1 es-
tudo retrospectivo de séries de casos. Para a analise estatistica
dos resultados recorreu-se a tabelas 2x2 comparando os resul-
tados da trombectomia em relacdo a trombdlise intravenosa
(IV), trombectomia relativamente ao tratamento combinado e
trombdlise IV comparativamente ao tratamento combinado. Ve-
rificou-se que o risco de hemorragia intracraniana era 4,25 ve-
zes maior nos doentes expostos a trombdlise IV relativamente
aos que faziam trombectomia (p=0,00046), com uma diferenca
de risco de 76,47%. Foi também observada uma tendéncia de
maior independéncia (mMRS=<2) nos doentes tratados por trom-
bectomia (p-value entre 0,05 e 0,1) relativamente aos tratados
com trombdlise IV.

Conclusdes: A trombectomia mecanica pode ser uma alter-
nativa nos doentes com endocardite infecciosa, nos quais a uti-
lizacdo de tromboliticos poderd estar contra-indicada.

Como principais limitagdes desta revisdo sistematica lista-
mos terem os artigos amostras de pequena dimensao, a exis-
téncia de poucos artigos sobre este assunto e o possivel viés de
publicacdo que favorece os resultados positivos.

HEMORRAGIAS SUBARACNOIDEAS
NAO TRAUMATICAS DA CONVEXIDADE
SECUNDARIAS A DOENCA ATEROMATOSA
DE GRANDES VASOS CERVICAIS OU
INTRACRANIANOS.

José Nuno Alves', Ana Brés?, Marta Rodrigues®, Jodo Pinho',
Jodo Sargento-Freitas?, Pedro Barros®, José Manuel Amorim?,
Fernando Silva?, Miguel Veloso®, Gustavo Cordeiro?, Sérgio
Castro®, Carla Ferreira’
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- Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia / Espinho

jose.nuno.aalves@gmail.com

Introducdo: As hemorragias subaracnoideas ndo traumaticas
da convexidade (HSAc) sdo uma entidade rara, representando
menos de 10% de todas as HSA. A angiopatia amiloide, a sindro-
me de vasoconstricdo cerebral reversivel e as tromboses venosas
cerebrais sdo as suas causas mais frequentes mas, no seu diag-
nostico diferencial etiolégico, encontra-se também a patologia
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ateromatosa de grandes vasos cervicais ou intracranianos.

Objectivo: Caracterizagdo de uma populacdo de doentes
com o diagnéstico de HSAc associadas a doenca ateromatosa
de grandes vasos cervicais ou intracranianos.

Metodologia: Série de casos retrospectiva, de 3 hospitais
portugueses, de doentes adultos com HSAc e patologia vascular
ateromatosa de grandes vasos cervicais ou intracranianos. Os da-
dos foram obtidos através de consulta de processo clinico.

Resultados: A populacao identificada inclui 12 doentes, 9
do sexo masculino, sendo a idade mediana de 60 anos (47-83).
4 doentes estavam previamente antiagregados e nenhum anti-
coagulado. A apresentacéo clinica inicial mais frequente foi o
desenvolvimento de défices neuroldgicos focais permanentes
(50%). No decorrer do evento, as manifestacdes clinicas mais
prevalentes foram os défices neurolégicos focais permanentes
ou transitérios (11/12) e cefaleias (7/12). A localizagao da lesao
ateromatosa foi a ACl cervical em 6 doentes, ACM em 4 e ACI
intracraniana em 2. Onze doentes apresentavam estenose su-
perior a 70% ou oclusdo de um grande vaso ipsilateral a HSAc.
A HSAC foi ipsilateral a estenose/oclusdo em todos os casos, re-
gistando-se um caso de HSAc bilateral e 2 casos de HSAc disse-
minada (>4 sulcos). Nove doentes apresentavam evidéncia de
lesGes isquémicas recentes. Relativamente & prevengao secun-
déria, 6 doentes foram duplamente antiagregados, 5 ficaram
sob antiagregacao simples e 1 doente foi hipocoagulado. Um
doente foi submetido a angioplastia e outro a endarterectomia.

Conclusdo: A doenca ateromatosa de grandes vasos é uma
causa rara de HSAc, mas o seu reconhecimento implica medi-
das de diagnéstico e terapéutica especificas. Acredita-se que o
mecanismo patofisiolégico possa estar relacionado com a rup-
tura de colaterais piais fridveis, compensatoriamente dilatados.

DOENCA CEREBROVASCULAR
COMO PRINCIPAL CAUSA DE DECLINIO
COGNITIVO LIGEIRO E DEMENCIA NUMA
COORTE DE BASE POPULACIONAL
PORTUGUESA
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Introdugdo: A doenga cerebrovascular tem um elevado
peso epidemioldgico na populagado portuguesa, constituindo a
primeira causa de mortalidade e sendo fonte de elevada mor-
bilidade. Os dados relativos a epidemiologia da deméncia e
declinio cognitivo ligeiro em Portugal s&o escassos, sendo que
o Unico estudo realizado mostra uma prevaléncia de deméncia
vascular igual a da doenca de Alzheimer.

Objetivo: Determinar a prevaléncia e as principais causas de
DCL e deméncia na populagao do Porto.

Métodos: Este estudo foi realizado na coorte de base popu-
lacional EpiPorto, constituida por uma amostra representativa
da populagdo do Porto (>18 anos), selecionada de forma alea-
téria e seguida desde 1999. Na reavaliagdo de 2013-2015 des-
ta coorte foram observados 730 participantes com idade =55
anos, que foram submetidos ao Mini Mental State Examination

e ao Montreal Cognitive Assessment. Aqueles que pontuaram
abaixo dos pontos de corte ajustados a populagado portuguesa
(1.5 DP) foram avaliados por um neurologista através de um
protocolo padronizado, incluindo anamnese e avaliacdo clinica
das fungdes cognitivas, na presenga de um familiar proximo e
com acesso aos ficheiros clinicos eletrénicos dos participantes,
que foram classificados como tendo ou ndo DCL ou deméncia.
Nos casos positivos foi determinada a etiologia mais provavel,
tendo em conta também o resultado de estudos analiticos e
exames de imagem.

Resultados: 133 participantes apresentaram desempenho
abaixo dos pontos de corte, destes foi confirmado DCL e de-
méncia em 36, correspondendo a uma prevaléncia bruta de
1.0% para deméncia e 4.0% para DCL. A prevaléncia ajustada
(padronizada para a populagao portuguesa pelo método direto)
foi de 1.3% e 4.1%, respetivamente. A deméncia vascular foi a
causa mais comum de compromisso cognitivo (52.8%), seguida
pela doenca de Alzheimer (36.1%).

Conclusdo: Os resultados deste estudo realcam o papel da
doenca cerebrovascular na epidemiologia da deméncia em Por-
tugal e reforcam a importancia da implementacéo de estraté-
gias preventivas de saiude publica, que permitam a prevencao
de uma parte importante do declinio cognitivo na populacado
portuguesa.

RASTREIO DA DOENCA
CEREBROVASCULAR NA COMUNIDADE
HOSPITALAR

Ana Santos'; Felizarda Santiago'; Josefina Pina?; Patricia
Santos®; Alvaro Oliveira%; Ana Fidalgo'; Margarida Tomé?

1- UAVC; 2 - Servico de Satde Ocupacional (SSO); 3 - Servico de
Neurologia IFaro; Centro Hospitalar Universitario do Algarve

Introdugdo: O AVC isoladamente ¢ ainda a primeira causa
de morte e de incapacidade em Portugal. Pode em grande par-
te ser prevenido, pela modificacdo de alguns fatores de risco,
que promovem a ocorréncia desta doenca, na maioria das vezes
catastréfica, com custos socias e econdmicos elevados.

A reducgéo da mortalidade prematura, que se verifica antes
dos 70 anos de vida, com consequente reducdo dos anos de
vida potencialmente perdidos, constitui um dos objectivos do
Programa Nacional da DGS.

A estratégia de prevencao deve basear-se por um lado na
adocdo de estilos de vida saudaveis e por outro na correcgao
dos factores de risco modificaveis (FRM).

Objetivos: Contribuir para a redugao da incidéncia de AVC
na comunidade hospitalar.

Metodologia: Entre Abril e Agosto de 2017 rastrearam-se
128 trabalhadores, com idade > a 45 anos. Aplicou-se um in-
quérito, visando estratificar o grupo por niveis de risco. 199

Aos trabalhadores que preenchessem pelo menos um FRM
com seguimento no médico assistente, o SSO emitiu nota
clinica orientadora; os restantes foram avaliados em consulta
complementado com exames complementares de diagndstico,
orientacdo clinica e posterior encaminhamento para a respecti-
va especialidade.

0-2012 Numero/ Percentagem

Resultados: Em 70,30% foram identificados pelo menos um
FRM; destes, 58,59% detinham seguimento no médico assisten-
te e 11,71% nédo eram seguidos pelo médico assistente. Desisti-
ram da participacao no programa 0,78%.

Apresentavam habitos tabagicos 14% dos trabalhadores;
31% pré-hipertensao, 21% com hipertensao; 47% com pré-obe-
sidade, 17% com obesidade grau |, 2% obesidade grau Il e 1%
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obesidade grau Ill; 91% apresentava valores de colesterol = 190
mg/dl; 23% com risco de complicagdes metabdlicas aumentado
e 46% muito aumentado face ao perimetro da cintura.

Dos participantes, 60% apresentavam Risco Moderado para
DCV e 0,8% Risco Alto; ndo se observaram participantes com
Risco Muito Alto.

Discussao/Conclusao: Este programa possibilita a preven-
¢do e promogao da saude através de um esforco conjunto entre
os servigos envolvidos, aos trabalhadores que adiram.

Estas iniciativas visam modificar comportamentos e estilos
de vida, bem como aceitar estratégias de salide direccionadas
para os individuos de maior risco, capazes de favorecerem uma
vida com mais qualidade, maior longevidade e menor probabi-
lidade de doenca vascular cerebral

POLUICAO DO AR AMBIENTAL
E OCORRENCIA DE HEMORRAGIA
INTRACEREBRAL ESPONTANEA NO
ALGARVE

Hipélito Nzwalo'2, Jerina Nogueira', Patricia Guilherme?,
Ana André®, Pedro Abreu', Catarina Félix®, Fatima Ferreira®,
Ana Cristina Guerreiro®, Ana Marreiros’, Nicola Logallo?, Carla
Bentes®
1 - Departamento de Ciéncias Biomédicas e Medicina,
Universidade do Algarve; 2 - Department of Clinical Medicine,
University of Bergen; 3 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar
Universitario do Algarve; 4 - Departamento de Salde Piblica e
Planeamento, Algarve; 5 - Laboratério de EEG/Sono, Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Maria
nzwalo@gmail.com

Introducdo: O impacto negativo da poluicdo ambiental na
salde é inquestionavel. Em relacdo a saude cerebrovascular,
sabe-se que exposicdo a particulas em suspensao inalaveis de
didmetro aerodindmico <2.5 pym (PM2.5) aumenta o risco de
ocorréncia de AVC. No entanto, ao contrério do que se sucede
com o AVC isquémico, na hemorragia intracerebral espontanea
(HICE) esta associagdo tem sido inconsistentemente demons-
trada. Fatores como a suscetibilidade individual, os ritmos bio-
|6gicos e as variagdes de temperatura podem potencialmente
influenciar esta relagao.

Objetivos: Avaliar a correlagao entre a exposicdo ambiental
a particulas PM2.5 e a ocorréncia da HICE.

Metodologia: Estudo case-crossover com base numa série
de doentes com HICE representativa da comunidade local. Os
niveis de PM2.5 foram obtidos de 3 estacdes da rede regional
de monitorizagdo da qualidade do ar. Comparam-se os niveis
nos trés dias pré-evento precedentes (Lag 1,2,3) com os do pe-
riodo de controlo (Lag 14-17). Foram considerados os dados de
poluicdo da estacdo mais proxima (< 40 km2) de cada residén-
cia. A anélise foi estratificada para caracteristicas clinico-demo-
gréficas; ritmos bioldgicos circadianos e circanual; temperatura
e humidade (regressao logistica condicionada).

Resultados: Foram incluidos 308 doentes com HICE (2010-
2015); idade média 70,8 anos (intervalo 29-99 anos); maioria do
sexo masculino (231/62.8%). Os valores médios (ug/l) de PM2.5
foram mais elevados nos dias pré-evento (Lag1:7.76, Lag2:7.64,
Lag3:7.74) em comparagao com o periodo de controlo (Lag14-
17:6.77). Para cada incremento de 5 pg/l de PM2.5, a hipdtese
de HICE aumentou em 1,031 (OR=1,031, 95%Cl=1,002-1,061;
p=0,037), 1,023 (OR=1,023, 95%ClI=0,990-1,056; p=0,036) e
1,035 (OR=1,035, 95%CI=1,005-1,067; p=0,024) para o Lag
1,2,3 respetivamente. Considerando a média PM2.5 (Lag1,2,3)

a hipétese de ocorréncia da HICE (P<0.05) foi mais elevada em
maiores de 70 anos - 1,025 (OR=1,025, 95%CI=1,001-1,050); do-
entes com mRS pré-HICE < 2 - 1,030 (OR=1,030, 95%CI=1,011-
1,050); na HICE profunda - 1,027 (OR=1,027, 95%Cl=1,006-
1,048); de inicio matinal -1,033 (OR=1,033, 95%Cl=1,006-1,061),
no outono - 1,058 (OR=1,058, 95%Cl=1,015-1,102) e inverno
- 1,031 (OR=1,031, 95%CI=1,001-1,063); e em temperaturas
méaximas (OR:1,030, 96%Cl=1,001-1,059) e minimas (OR=1.29,
95%Cl=1,00-1,058 ) inferiores a 17.5 e 8.5 °C, respetivamente.
A humidade nao influenciou a associacao entre PM2.5 e a ocor-
réncia da HICE.

Discussdo: A associacdo entre a exposi¢do a niveis ambien-
tais PM2.5 e a ocorréncia de HICE foi demonstrada numa regido
em que a poluicdo do ar ndo é um problema de salde publica
relevante. Determinadas caracteristicas clinico-demograficas,
varidveis meteoroldgicas e as variages circadianas/circanuais
influenciam o impacto da concentracdo ambiente de PM2.5
para a ocorréncia da HICE.

Compromissos/Agradecimentos: Este trabalho foi possivel
gragas ao patrocinio da Sociedade Portuguesa de AVC (“Bolsa
de Investigacdo em Doencas Vasculares Cerebrais 2016")

IMPACTO DE AIT PREVIO NO
PROGNOSTICO DE AVC ISQUEMICO -
REVISAO SISTEMATICA E META-ANALISE
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Carmo?, Jorge Ferreira?, Miguel Viana Baptista'>

1 - Servigo de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental; 2 - Servico de Cardiologia, Hospital
Santa Cruz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 3 - CEDOC -
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Introdugdo: Estudos observacionais retrospectivos tém
mostrado resultados contraditérios sobre impacto de Acidente
Isquémico Transitério (AIT) prévio no progndstico de doentes
com AVC isquémico. O mecanismo apontado é o de neuro-
protecgao através de precondicionamento isquémico remoto.
A prevencao secundéria com anti-trombdtico em doentes com
AIT prévio tem sido o principal viés apontado aos diversos es-
tudos, pelo possivel impacto desta terapéutica no progndstico
de futuro AVC isquémico.

Objectivo: Revisdo sistematica e meta-analise de estudos
observacionais que avaliem o efeito da ocorréncia de AIT prévio
no prognoéstico de doentes com AVC isquémico.

Metodologia: Pesquisa nas bases de dados PubMed, Em-
base e Scopus até 30 de Outubro 2017 de estudos que ava-
liassem impacto de AIT prévio no progndstico de doentes com
AVC isquémico. Identificadas 15 publicacdes de entre os quais
foram seleccionados 2 subgrupos de estudos que avaliam de
forma uniforme bom prognéstico (modified Rankin Scale < 1) a
data de alta (n=3) e a trés meses (n=4). Realizada meta-analise
para cada um dos subgrupos, seguida de meta-regressao ajus-
tada para utilizagdo prévia de anti-trombédtico no subgrupo com
progndstico definido a trés meses.

Resultados: Os 15 estudos identificados incluem 22335 do-
entes, 2350 com AIT prévio. Nos subgrupos definidos foram
incluidos 12358 doentes, 795 com AIT prévio (progndstico a
data de alta), e 813 doentes, 238 com AIT prévio (progndstico
a 3 meses). A ocorréncia de AIT prévio associa-se a bom prog-
néstico apds AVC isquémico agudo a data de alta (OR: 1,37; IC
95% 1,12 - 1,68) e a trés meses (OR: 2,29; IC 95% 1,59 - 3,29).
Na meta-regressao dos estudos com progndstico a trés meses,
o efeito de AIT prévio foi independente da terapéutica prévia
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com anti-trombéticos (p=0,912).

Conclusées: A ocorréncia de AlT prévio podera estar asso-
ciada a melhor prognéstico em doentes com AVC isquémico,
podendo este efeito ser independente da terapéutica prévia
com anti-trombético.

RECORRENCIA DE EVENTOS
VASCULARES APOS AVC EMBOLICO DE
CAUSA INDETERMINADA NO ADULTO
JOVEM

Jodo Pedro Marto', Ricardo Oliveira?, Cléudia Borbinha', Manuel
Salavisa', Sofia Calado'®, Miguel Viana Baptista'~
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Fernando Fonseca; 3 - CEDOC - Nova Medical School da
Universidade Nova de Lisboa.
joao.pedro.seabra.marto@gmail.com

Introdugdo: A recorréncia de eventos vasculares apés AVC
embdlico de causa indeterminada (Embolic Stroke of Undeter-
minated Source - ESUS) no adulto jovem nao se encontra esta-
belecida.

Objectivo: Comparar risco de recorréncia de eventos vascu-
lares entre ESUS e outras etiologias, em doentes adultos com
primeiro AVC isquémico em idade jovem.

Metodologia: Estudo observacional de doentes consecuti-
vos admitidos com primeiro AVC isquémico com entre os 18-55
anos de idade, entre 1 de Janeiro 2009 e 30 de Setembro 2017.
Foram incluidos doentes com seguimento minimo de 1 més e
estudo vascular completo. Os endpoints de interesse foram: 1)
Recorréncia de eventos vasculares cerebrais (AVC e/ou AlT); 2)
Morte de causa vascular; 3) Qualquer evento vascular (AVC, AlT,
enfarte agudo do miocérdio, trombose venosa, outra trombose
ou dissecgao arterial e necessidade de revascularizacdo cardi-
aca). Curvas de Kaplan-Meier foram utilizadas para anélise de
sobrevivéncia, juntamente com regressao de Cox para avaliar
associagao entre ESUS e endpoints.

Resultados: Foram incluidos 289 doentes com um tempo
de seguimento médio de 3,6 = 2,6 anos, com uma média de
idade de 46,6 = 7,7 anos, 175 (60,5%) do sexo masculino. 87
(30,1%) doentes com ESUS. Neste subgrupo foram identifica-
dos 8 eventos vasculares cerebrais (Taxa de incidéncia 2,8/ 100
pessoa-ano), 2 mortes de causa vascular vasculares (Taxa de in-
cidéncia 0,6/ 100 pessoa-ano) e 11 eventos vasculares (Taxa de
incidéncia 3,9/ 100 pessoa-ano). Em comparagdo com outras
etiologias os doentes com ESUS nao apresentaram diferencas
no risco de recorréncia de eventos vasculares cerebrais (Ha-
zard ratio 0,70; IC 95% 0,32-1,55; p=0,385), de morte de causa
vascular (Hazard ratio 0,32; IC 95% 0,07-1,42; p=0,136) e de
qualquer evento vascular (Hazard ratio 0,55; IC 95% 0,28-1,06;
p=0,076).

Conclusdo: Na nossa coorte de doentes com primeiro AVC
isquémico em idade jovem, os doentes com AVC embdlico de
causa indeterminada ndo apresentaram diferente risco de re-
corréncia de eventos vasculares.

AVC ISQUEMICO EM DOENTES COM
CANCRO NAO HEMATOLOGICO

Mariana Branco', Augusto Ferreira?, Susana Pereira?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Entre o Douro e
Vouga, Santa Maria da Feira; 2 -Servico de Neurologia, Instituto
Portugués de Oncologia do Porto
mariana_c_branco@hotmail.com

Introducdo: A relacédo entre cancro e doenga vascular cere-
bral é complexa e n3o se encontra ainda satisfatoriamente es-
clarecida. O estudo dos mecanismos etiolégicos e das caracte-
risticas do AVC isquémico nos doentes oncoldgicos é essencial
para o desenvolvimento de estratégias eficazes de prevencao,
diagnéstico e tratamento.

Objetivo: Caracterizar o AVC isquémico em doentes com
tumores malignos sélidos.

Métodos: Foram revistos os registos clinicos dos doentes
adultos com doenca oncoldgica ndo hematoldgica e que sofre-
ram AVC isquémico apds o diagnédstico de cancro, entre 2012 e
2017. Foram colhidos dados demogréficos, relativos ao tumor e
seu tratamento, antecedentes patoldgicos relevantes, caracte-
risticas intrinsecas ao AVC e informagao relativa ao estudo etio-
|6gico e tratamento do mesmo. Seguidamente procedeu-se a
andlise estatistica descritiva.

Resultados: Foram identificados 55 doentes (39 do sexo
masculino e 16 do sexo feminino), com idade média de
65.1+12.3 anos. Os tumores mais frequentemente identificados
foram os digestivos (29.1%), seguidos dos da cabeca e pescogo
(21.8%) e pulmao (12.7%). A mediana de tempo desde o diag-
néstico de cancro até ao evento vascular foi de 9.0 (intervalo
interquartis=[2.0;36.0]) meses. Em 34.5% dos casos verificava-
-se metastiza¢do do tumor a data do AVC. 27.3% ocorreram nos
primeiros trés meses apos cirurgia e 36.4% ocorreram em doen-
tes sob quimioterapia (regimes a base de platina em 80.0% des-
tes casos). Em 10.9% dos casos nao se verificava nenhum fator
de risco vascular tradicional e 20.0% apresentavam apenas um,
sendo a hipertensao arterial o mais comum (67.3%). A maioria
(41.8%) dos AVC resultaram de mecanismo presumivelmente
embdlico, sendo a oclusdo de pequenos vasos o mecanismo
menos comum (14.5%). 23.6% dos doentes apresentavam trom-
bocitopenia e 7.3% trombocitose. O evento vascular motivou a
suspensao ou interrupgao temporaria da terapéutica oncoldgi-
ca em 60.7% dos doentes que se encontravam sob quimiote-
rapia e/ou radioterapia, ou que iam iniciar tratamentos (50.9%
dos doentes).

Conclusao: Os resultados relativos aos mecanismos do AVC
isquémico nos doentes com cancro vao de encontro aos de es-
tudos prévios, realcando o peso dos enfartes embdlicos nesta
populagdo. Os nossos dados sugerem que os regimes terapéu-
ticos a base de platina possam ter um papel na ocorréncia de
AVC em doentes sob quimioterapia, sendo necessérios estudos
inferenciais de grande dimens&o para verificar esta associagao.
A doenca vascular cerebral isquémica constituiu por si sé um
fator de mau prognéstico na doenca oncoldgica, interferindo
com a concretizagdo do tratamento oncoldgico previamente
proposto.

CARACTERIZACAO DO AVC INTRA-
HOSPITALAR NUM HOSPITAL TERCIARIO

Filipa Dourado Sotero’, Teresa Pinho e Melo'?, Patricia Canhao'-?
1 - Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Departamento

de Neurociéncias e Saide Mental, Hospital de Santa Maria,

Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2 - Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa

fdouradosotero@gmail.com

Introdugdo: O Acidente Vascular Cerebral intra-hospitalar
(AVCi) é definido como o AVC que ocorre no doente hospitali-
zado. Séries recentes estimam que represente entre 2.2% a 17%
do total de AVC's internados num hospital. A sua caracterizacdo
é relevante para identificar o contexto em que é mais frequente
ocorrer e as etiologias especificas a determinadas condi¢des.
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Métodos: Estudo descritivo, retrospectivo, dos AVCi, em
doentes adultos, ocorridos no Hospital de Santa Maria entre
Janeiro 2014 e Maio 2017, identificados através da analise dos
formulérios de pedido de apoio aos servicos recebidos pelo
Servico de Neurologia. Complementou-se a informagdo com
consulta do processo clinico. Ndo foram incluidos os doentes
internados no servico de Neurologia nem em Unidades de Cui-
dados Intensivos. Dos 386 pedidos de apoio a doentes com
AVC, identificaram-se 64 doentes com o diagndstico de AVCi.
Recolheram-se as seguintes informacdes: servico de interna-
mento, motivo de internamento, contexto em que ocorreu o
AVC, caracteristicas demogréficas, tipo de AVC e etiologia.

Resultados: Dos 64 AVCi, 40 (62,5%) eram do sexo mas-
culino, e a idade média de 68,7 anos (SD=14,2). A distribuicdo
dos AVCi nos diferentes servicos foi: 16 (25%) na Cardiologia;
7 (10,9%) Cirurgia Vascular; 6 (9.4%) Medicina Interna; 5 (7,8%)
Cirurgia Geral; 5 (7,8%) Infecciologia; 5 (7,8%) Gastroenterolo-
gia; 4 (6,3%) Cirurgia Cardiotoracica, e os restantes distribuidos
por outros servicos. Os motivos de internamento foram: proce-
dimentos electivos (18 casos, 8 na Cardiologia de Intervengao,
6 na Cirurgia Vascular e 4 noutras cirurgias), patologia cardiaca
(11 casos), infeccdo (11 casos), hemorragia digestiva (5 casos),
patologia vascular (4 casos), insuficiéncia renal (4 casos), anemia
(3 casos), fracturas (3 casos).

Os tipos de AVCi foram: 55 (85,9 %) isquémicos, 5 (7,8%)
hemorragicos e 4 (6,3%) tromboses venosas cerebrais. |dentifi-
caram-se multiplos mecanismos associados a aumento do risco
do AVCi, uns relacionados directamente com o motivo de in-
ternamento (ex: EAM, endarterectomia, colocagado de prétese
valvulares cardiacas), outros com factores associados ao inter-
namento (ex: suspensao de anticoagulacéo, alteragdes hemodi-
namicas), para além das etiologias habitualmente identificadas
pela classificacdo etiolégica (TOAST).

Conclusdo/Discussdo: Os doentes com AVCi constituem
uma populagdo particular, expostos a comorbilidades e condi-
¢oes de risco diferentes dos doentes em que o AVC é o motivo
do internamento. A identificacdo dos locais e contexto em que
o AVCi ocorre permite que sejam organizados cuidados orien-
tados para a prevencao, imediato reconhecimento dos sinais,
compreensao dos mecanismos do AVC e organizacdo de for-
mas de actuag@o para a instituicdo de terapéutica emergente.

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL DA
BASILAR - A EXPERIENCIA DE UM CENTRO

Madalena Vicente', Patricia Ferreira?, Ana Paiva Nunes?

1 - Hospital Curry Cabral, Medicina 7.2 - Centro Hospitalar Lisboa
Central; 2 - Hospital de Sao José, Unidade CerebroVascular -
Centro Hospitalar Lisboa Central

mg_vicente@hotmail.com

Introducdo: A oclusdo de artérias da circulacdo posterior
corresponde a cerca de 20% dos acidentes vasculares cerebrais
(AVC) isquémicos. A oclusdo da artéria basilar é rara, ocorrendo
em cerca de 1% de todos os AVC isquémicos. A apresentacdo
clinica da trombose de basilar é muito variavel, desde sintomas
ligeiros e transitérios a eventos fatais.

Métodos: Estudo observacional retrospetivo, através da
andlise dos processos clinicos dos doentes internados numa
Unidade de AVC de um Hospital Central por AVC isquémico
da artéria basilar no periodo decorrido entre janeiro de 2010 e
junho de 2017.

Resultados: Foram incluidos 39 doentes, 38.5% (n=15) do
sexo feminino e 61.5% (n=24) do sexo masculino, com uma
média de idade de 61 anos. Analisando os fatores de risco car-

diovascular, verificou-se que 66.7% (n=26) dos doentes eram
hipertensos, 64% (n=25) tinham dislipidémia, 23% (n=9) eram
diabéticos e 28% (n=11) tinham patologia cardiaca (doenca is-
quémica ou fibrilhacdo auricular). Cerca de 21% dos doentes
cumpriam antiagregacdo e 41% estatina. O NIHSS médio na
admissao foi de 13 e no que respeita a abordagem 39% (n=15)
dos doentes fizeram trombdlise; 72% (n=28) foram submetidos
a tratamento endovascular (TEV), 23% (n=9) fizeram trombdlise
seguida de TEV e 28% (n=11) receberam tratamento conser-
vador. No que respeita a etiologia, seguindo a classificagdo de
TOAST, a causa dominante foi a aterosclerose de grandes vasos
em 44% (n=17) dos doentes, seguida de causa indeterminada
em 33% (n=13), etiologia cardioembdlica em 18% (n=7) ou ou-
tra causa determinada em 5% (n=2). O NIHSS médio a data
da alta foi 9, com melhoria dos défices neurolégicos em 36%
(n=14). Relativamente a capacidade funcional pds evento, a
média da escala de Rankin modificada (mRs) & data da alta foi
de 4. Na avaliacdo aos 3 meses, verificou-se melhoria funcional
em 54% (n=19) dos doentes, sendo que 46% (n=16) alcancou
autonomia (mRs inferior a 2).

Discussao: Apesar de se tratar de uma amostra pequena, os
resultados obtidos foram animadores com uma percentagem
significativa de doentes a alcancar a independéncia funcional
aos 3 meses. De referir que houve um viés de registo, ja que
alguns doentes terdo sido codificados segundo a classificagdo
de TOAST, sem especificagdao do territério. Ndo obstante os
avancos no diagndstico, abordagem terapéutica e prevencdo
do AVC, a morbimortalidade continua elevada. Nao esta esta-
belecida a melhor abordagem terapéutica e afiguram-se neces-
sérios mais estudos que permitam definir a melhor estratégia
para os doentes.

FATORES PREDITIVOS DE
HEMORRAGIA NO TRATAMENTO AGUDO
DO ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
ISQUEMICO

Teresa Barata Silvério1, Francisca Abecasis2, Rafael
Nascimento3, Ana Claudia Ribeiro1, Liliana Pereira1, Miguel
Rodrigues1

1 - Hospital Garcia de Orta, Almada, Servico de Neurologia;

2 - Hospital Garcia de Orta, Almada, Servico de Medicina Interna;
3 - Hospital Central do Funchal, SESARAM EPE, Servico de
Medicina Interna.

teresabaratasilverio@gmail.com

Introdugdo: Fibrindlise e trombectomia, usadas no trata-
mento do Acidente Vascular Cerebral (AVC) isquémico, tém
beneficio comprovado. Estao descritas complicagdes hemor-
ragicas (CH), intra e extracranianas, destacando-se hemorragia
intracraniana sintomatica por ter pior prognéstico funcional e
elevada mortalidade.

Associam-se varios fatores de risco, clinicos, laboratoriais e
radiolégicos, a CH, com diferente peso relativo consoante seja
hemorragia intra ou extracerebral.

Pretendemos descrever fatores de risco para CH em doen-
tes internados em Neurologia.

Metodologia: Em doentes internados entre 01/01/2016 e
30/06/2017 com AVC isquémico, submetidos a fibrindlise e/
ou trombectomia, foram recolhidos retrospetivamente dados
demogréficos, fatores de risco vascular, medicacdo, dados la-
boratoriais e imagioldgicos, gravidade (escala NIHSS) e CH.
Apresentam-se frequéncias e estatistica inferencial com qui-
-quadrado e U de Mann-Whitney.

Resultados: Incluimos 101 doentes, 56,4% homens, idade
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mediana 75 anos (amplitude 22-94).

Como fatores de risco apresentavam 77,2% hipertensao,
58,4% dislipidemia, 31,7% fibrilhacao auricular, 30,7% diabetes
e 29,7% tabagismo.

A data do AVC 25,7% estavam antiagregados, 2,0% dupla-
mente antiagregados e 4,0% anticoagulados.

Fizeram fibrindlise 93,1% e trombectomia 33,7%. A mediana
de NIHSS na admiss&o era 14, reduzindo para 7 apds tratamento.

Observaram-se CH em 28,3%: transformacao hemorragica
da lesdo isquémica em 23,0%, sintomatica 11,1%; 3% gengivor-
ragia; 2,0% hematuria; 2,0% hemorragia interna e 1% hemorra-
gia gastrointestinal.

Influenciaram a transformagdo hemorragica anti-agregacdo
simples prévia (p=0,03) e a transformacdo hemorrégica sinto-
maética valores elevados de INR (média 1,91 vs 1,08, p=0,007).
Pelo contrario, dupla anti-agregacao prévia condicionou maio-
res taxas de hemorragia em localizagdo extracraniana (p=0,03).

Nao houve diferencas nas taxas de hemorragia intra e extra-
craniana entre doentes que realizaram unicamente trombdlise
ou trombectomia. Fazer trombdlise mais trombectomia relati-
vamente a exclusivamente trombdlise condicionou maiores ta-
xas de transformagado hemorragica da lesao isquémica (50% vs
14,9%, p<0,0001), sem maior transformagao hemorragica sinto-
matica e hemorragia extracraniana.

De igual forma, comparando com trombectomia exclusiva,
observaram-se maiores taxas de transformacdo hemorragica da
lesao isquémica (50% vs 0%, p<0,0001).

Maior pontuagao na escala NIHSS na admissao influencia a
transformacao hemorragica (mediana 15 vs 12, p=0,027) e he-
morragia extracraniana (20 vs 12, p=0,007).

Conclusées: A taxa de CH na nossa populacao foi elevada
comparando com ensaios clinicos, mas ndo com estudos obser-
vacionais e os fatores de risco diferentes para eventos intra e
extracranianos.

A gravidade do AVC é um dos fatores de risco com mais
impacto, tal como demonstramos.

O reconhecimento de fatores de risco para hemorragia po-
dera ajudar a prever potenciais complicagdes, sem inviabilizar a
realizacdo do tratamento agudo do AVC isquémico, com moni-
torizacdo adequada.

PNEUMONIA APOS ACIDENTE
VASCULAR CEREBRAL ISQUEMICO
AGUDO: PREDITORES E IMPLICACOES

Liliana Pereira, Edite Sanches, Fernando Martins, Elsa Pereira,
Miguel Rodrigues

Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta,
Almada

lipereira@yahoo.com

Introducgdo: As infecdes sao frequentes apds acidente vas-
cular cerebral (AVC) agudo. A pneumonia é comum e pode in-
fluenciar negativamente o prognéstico.

Pretendemos caracterizar a ocorréncia de pneumonia em
doentes internados numa Unidade de AVC, identificar fatores
de risco e avaliar impacto no internamento, resultado funcional
e sobrevivéncia.

Metodologia: Foi efetuado o registo retrospetivo numa
Unidade de AVC durante 12 meses. Coletdamos dados demo-
gréficos, antecedentes, subtipo (OCSP) e gravidade (NIHSS),
tratamento agudo, pneumonia, duragédo do internamento e in-
capacidade/mortalidade (mRS) na alta. Apresentam-se frequén-
cias, comparacdes pelos testes qui-quadrado, comparagéo de
medianas e U de Mann-Whitney. O risco de pneumonia foi cal-

culado por tabelas de contingéncia e regressao logistica, com
odds ratio (OR) e intervalos de confianca de 95% (IC95%).

Resultados: Incluimos 155 doentes (52,3% homens, idade
mediana 73 anos), 89,0% tinham AVC isquémico, 6,5% AVC he-
morrégico, 2,6% AlT e 1,9% TVC.

Como fatores de risco apresentavam 76,8% hipertensao,
71,0% dislipidemia, 36,1% tabagismo, 28,4% fibrilhacdo auricu-
lar, 24,5% diabetes e 13,5% AVC prévio.

Dos doentes com AVC isquémico 62,7% fizeram fibrindlise
e 29,6% trombectomia (82,5% sob sedacédo, 17,5% anestesia).
O NIHSS mediano na admissao era 12, 7 apds tratamento e 4
na alta.

Foram fatores preditivos de pneumonia: género masculi-
no (17,3% vs 5,4%, p=0,02), idade >80 anos (24,4% vs 7,0%,
p=0,003), hipertensdo (15,1% vs 0,0%, p=0,01), diabetes
(26,3% vs 6,8%, p=0,001), fibrilhagao auricular (20,5% vs 8,1%,
p=0,03), trombectomia (21,4% vs 9,0%, p=0,04), enfarte total
circulagdo anterior (19,1% vs 5,7%, p=0,01), e NIHSS as 24 ho-
ras >4 (19,2% vs 1,3%, p<0,04). Em analise multivariada perma-
neceram significativos género masculino (OR 7,03, IC95% 1,35-
36,55, p=0,02) e idade >80 anos (OR 9,21, IC95% 1,93-43,96,
p=0,005).

Observou-se tendéncia para mais pneumonias com trom-
bectomia sob anestesia vs sob sedacdo (42,9% vs 15,2%,
p=0,096).

O internamento foi prolongado nos doentes com pneumo-
nia (mediana 19 vs 9 dias, p=0,008). Estes estavam mais incapa-
citados na alta (94,4% com mRS>2 vs 5,6%, p<0,001), mas este
efeito é mediado por maior gravidade do AVC. A mortalidade
nao foi superior nos doentes com pneumonia (25,0% vs 10,9%,
p=0,22).

Conclusées: A ocorréncia de pneumonia relacionou-se ape-
nas com fatores demograficos e ndo com clinicos. A incapacida-
de e mortalidade nao foram determinadas pela pneumonia, ad-
mitindo-se que os cuidados em Unidade de AVC o justifiquem.

A maior taxa de pneumonia na trombectomia sob anestesia
é reportada na literatura, mas a diferenca no nosso estudo nao
foi significativa. A ocorréncia em idades mais avancadas pode
aumentar mortalidade nos doentes mais frageis.

FATORES DE PROGNOSTICO DE
SOBREVIDA NO AVC HEMORRAGICO:
CASUISTICA DE UM CENTRO HOSPITALAR.

Michel Mendes, Ricardo Almendra, Rita Raimundo, Vera Espirito
Santo, Ana Gracga Velon, Andreia Veiga

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

michelgmendes@gmail.com

Introdugdo: O AVC hemorragico corresponde a cerca de 10
a 20% dos acidentes vasculares cerebrais e apresenta uma taxa
de morbilidade e mortalidade superior comparativamente ao
AVC isquémico.

Objetivos: Caracterizar os doentes diagnosticados com
AVC hemorragico e identificar os fatores de prognéstico de
sobrevida.

Metodologia: Anélise retrospetiva dos doentes internados
na Unidade de AVC, com diagnéstico de AVC hemorragico en-
tre janeiro de 2014 e dezembro de 2016 atendendo aos dados
demogréficos e clinico-imagiolégicos, complicacdes e mortali-
dade. Os dados foram analisados utilizando o programa SPSS
versao 22.0®.

Resultados: Foram identificados 158 doentes, maioritaria-
mente do sexo masculino (62%) e com uma idade média de 72
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+ 13 anos. A distribuicdo dos fatores de risco foi a seguinte:
hipertensao (74%), dislipidemia (39%), diabetes mellitus (30%),
antecedentes de AVC (25%) e habitos etilicos marcados (18%).
Os doentes encontravam-se medicados com antiagregante pla-
quetario em 30% dos casos e 15% sob hipocoagulagao oral,
maioritariamente com varfarina. A admissdo, 84% dos doentes
apresentaram tensdo arterial elevada, dos quais 29% tinham
uma tensao arterial sistdlica superior a 185mmHg ou diastdli-
ca superior a 120mmHg. Verificou-se taquicardia em 11% da
amostra. A glicemia capilar foi superior a 126mg/dL em 58%
dos casos. Foi detetado leucocitose (leucécitos >11.5x 109 /L)
em 18% dos doentes e infegao ad initium em 15%. Em relacdo a
TC cranioencefalica de admissdo, a hemorragia teve uma locali-
zagao profunda (ganglios da base/tdlamo) em 64% dos casos e
lobar em 29% dos casos. Em 37% dos casos a TC cranioencefali-
ca revelou inundagao ventricular, em 34% desvio das estruturas
da linha média e em 59% compressao do sistema ventricular,
sendo que 13% dos casos apresentava todas estas caracteris-
ticas, o que conferiu uma taxa de mortalidade de 65% a este
subgrupo de doentes. 41% dos casos desenvolveram infecao
nosocomial.

A andlise estatistica mostrou que existe uma associacdo
significativa entre um NIHSS alto a admissdo e a mortalidade.
Verificou-se pior sobrevida nos doentes com infecao a admissao
(p=0.009), leucocitose (p=0.001) e nos doentes que apresenta-
ram lesdo hemorrdgica com inundagéo ventricular, moldagem
dos ventriculos e desvio da linha média (p<0.001). Os doentes
sob hipocoagulagéo, hipertensos na admissao e com hemorra-
gias lobares apresentaram uma tendéncia para pior progndsti-
co, mas esta nao foi estatisticamente significativa.

Conclusdes: A andlise desta populacao identifica fatores
que, a admissao, influenciam o prognéstico dos doentes com
AVC hemorragico enfatizando a importancia de uma interven-
¢ao precoce no controlo do perfil tensional, frequéncia cardiaca
e quadro infecioso.

CASUISTICA DOS DOENTES COM
SEQUELAS DE AVC INTERNADOS NUM
SERVICO DE REABILITACAO PEDIATRICA
NA ULTIMA DECADA

Tomas Stuve de Barros'; Ménica Bettencourt?; Filipe de Matos®
1 - Interno de formac&o especifica de MFR CMR de Alcoitao;

2 - Assistente Hospitalar de MFR CMR de Alcoitdo; 3 - Interno

de formacao especifica de MFR HGO, Centro de Medicina de
Reabilitacdo de Alcoitao, Alcabideche
tstuvedebarros@gmail.com

Introdugdo: O AVC em idade pediétrica € um evento raro
com consequéncias que podem ser indetectaveis ou deixar
sequelas muito graves. As consequéncias de um AVC no de-
senvolvimento de uma crianca variam consoante a sua idade,
localizacdo, extensao e presenca de outras comorbilidades. Os
tratamentos de reabilitacdo multidisciplinares e em regime de
internamento podem melhorar o quadro clinico e funcional em
muitos destes casos.

Objectivo: Caracterizar a populagdo de doentes com o
diagnéstico de AVC internados no nosso servico na ultima dé-
cada.

Metodologia: Estudo prospectivo, nao intervencional.
Coorte de 28 doentes internados entre 2007-2017. Incluidos
doentes em idade pediatrica (0-21 anos), com diagndstico de
AVC, que cumpriram um primeiro programa de reabilitagdo em
regime de internamento. Foram registadas as idades em que
ocorreu o evento, sexo, raga, comorbilidades existentes, tempo

entre evento e internamento, duragdo do internamento, esca-
la de medida de independéncia funcional (MIF) & entrada e a
saida. Os subscores da escala MIF, auto-cuidados, controlo de
esfincteres, cognitivo (comunicagdo+cognicdo social) e motor
foram também avaliados.

Resultados: 28 doentes cumpriam os critérios selecciona-
dos, 8 sexo feminino e 20 masculino. Destes, 14 sofreram um
AVC de natureza isquémica e 14 hemorragica. As comorbilida-
des mais frequentes no grupo dos hemorragicos foram as mal-
formagdes arterio-venosas, presentes em 7 doentes. No grupo
dos isquémicos ndo houve uma comorbilidade em destaque. A
média de idades do AVC foi de 11.27 anos (minimo 3.18 anos,
maximo 18.34). Média de duracdo do internamento 95.37 dias
(minimo 31, méaximo 233), mediana de 64.5 dias. O intervalo
médio entre o AVC e o internamento foi de 7.31 meses (minimo
0.67 meses, maximo 103 meses), mediana 1.4 meses. O score
MIF médio a entrada foi 59.05 (minimo 18, maximo 119), e a
data de alta o score médio foi de 84.53 (minimo 18, maximo
126). Os ganhos médios nesta escala foram 27.9 (minimo 0, ma-
ximo 55), representando um aumento de (22.14%) na escala. O
maior aumento foi verificado nos subgrupo motor 25.22% e o
menor no cognitivo 12.22%.

Conclusdes: Os resultados obtidos permitem inferir que um
programa de reabilitacdo multidisciplinar em regime de inter-
namento constituiu um beneficio importante na recuperacdo
apds-AVC em doentes em idade pediatrica, o que se verificou
pelo aumento verificado nos valores da escala MIF e seus subs-
cores. Cabe a MFR ajudar a diminuir o impacto que esta pato-
logia tem no desenvolvimento de uma crianga, permitindo que
este apesar de tudo, seja o mas harmonioso possivel.

APHASIA RAPID TEST (ART):
ESTUDOS DE TRADUCAO, ADAPTACAO E
VALIDAGCAO PARA A POPULACAO

José Beato-Coelho'; Miguel Tédbuas-Pereira'; Sandra Freitas?;
Dra. Joana Afonso- Ribeiro'; Joana Parra’; Cristina Martins?;
Miguel Silva*; Maria Assuncdo Matos®¢; Ana Rita Nogueira’;
Fernando Silva'; Jodo Sargento-Freitas'; Gustavo Cordeiro'; Luis
Cunha'*?; Isabel Santana’*

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra - Portugal; 2 - Faculdade de Psicologia e de
Ciéncias da Educacdo da Universidade de Coimbra, Coimbra -
Portugal; 3 - Faculdade de Letras da Universidade de Coimbra,
Coimbra - Portugal; 4 - Faculdade de Medicina da Universidade
de Coimbra, Coimbra - Portugal; 5 - Servico de Medicina Fisica

e Reabilitagdo, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
Coimbra - Portugal; 6 — Escola Superior de Satide da Universidade
de Aveiro, Aveiro — Portugal; 7- Servico de Medicina Interna,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra — Portugal
jmcoelho87@gmail.com

Introdugdo: A avaliagdo classica da afasia é demasiado lon-
ga para que se possa usar como ferramenta de monitorizacdo
no contexto de AVC agudo. O Aphasia Rapid Test (ART) é uma
escala com 26 pontos que permite avaliar a severidade da afa-
sia num doente com AVC agudo num curto espago de tempo.

Objetivo: O objetivo deste estudo é adaptar e validar a es-
cala para o portugués de Portugal.

Métodos: Foram incluidos 56 doentes com alteragao de lin-
guagem em contexto de AVC agudo, tendo sido avaliados no
primeiro (D1) e sétimo dia (D7). Em D7 foram avaliados por 2
avaliadores independentes para se avaliar concordancia intera-
valiadores. Para estudar a validade concorrente, num subgrupo
de 20 doentes foi aplicada também a Bateria de Avaliacdo de
Afasias de Lisboa (BAAL). A capacidade preditiva da ART foi
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avaliada aos 6 meses, através do valor da subescala de afasia
da NIHSS.

Resultados: O alpha de Chronbach foi de 0.796. O coeficiente
de concordancia entre os 2 examinadores foi excelente (0.985). A
correlacdo entre o ART e a BAAL é forte (r=-0.958, p<0.001). O
estudo por graficos de Bland-Altman corroborou as boas concor-
déncia interavaliadores e validade concorrente. A ART em D1 é
preditor independente de bom resultado a longo prazo.

Conclusdo: Este estudo apresenta resultados confiaveis
para o portugués de Portugal, com valores de consisténcia
interna, concordancia interavaliadores e validade concorrente
adequados, tornnado a ART um bom instrumento para avalia-
¢do e monitorizacao da afasia em doentes com AVC.

TESTE DE MEMORIA DOS 5
OBJECTOS: APLICACAO EM PESSOAS COM
AFASIA

José Fonseca', Filipa Miranda?, Isabel Pavao Martins'

1 - Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina
de Lisboa, Instituto de Medicina Molecular; 2 - Laboratério de
Terapia da Fala, Centro Hospitalar de Lisboa Norte
jfonseca@medicina.ulisboa.pt

Introdugéo: O Teste de Meméria dos 5 Objectos (M50) é
simples, rapido, necessita de uma muito reduzida componente
verbal, esta validado para a populacdo portuguesa e pode ser
utilizado como teste de rastreio de alteracdes de meméria em
pessoas com afasia.

Objectivos: Avaliar o desempenho no teste M50 de pesso-
as com afasia vascular isquémica e verificar qual a influéncia da
idade, escolaridade, tempo de evolugdo, gravidade da afasia e
capacidade de compreensao.

Método: O teste M50 foi aplicado a individuos com afasia
vascular com idade = 50 anos, =4 anos de escolaridade e <30
dias ou =6 meses de evolucdo. Verificou-se a influéncia da idade,
escolaridade, tempo de evolugdo, gravidade da afasia e capaci-
dade de compreensao no desempenho. Analisou-se a influéncia
da frequéncia do nome dos objectos no desempenho no teste.
Os sujeitos com afasia foram comparados a um grupo de con-
trole saudavel emparelhados por idade, sexo e escolaridade, na
proporcao de uma pessoa com afasia para um sujeito controle.

Comparou-se o desempenho entre os grupos clinicos e o
grupo de controle através de teste t para amostras indepen-
dentes. Efectuou-se uma regressdo linear multipla para verifi-
car qual o peso das varidveis idade, escolaridade, tempo de
evolucdo, compreensdo e gravidade da afasia no desempenho
do teste. Recorreu-se no grupo de pessoas com afasia a uma
ANOVA de medidas repetidas para comparar a diferenca de
pontuacdo em cada um dos 5 objectos entre a primeira tenta-
tiva de evocacdo e a evocacdo apds interferéncia e entre cada
uma das duas tentativas de evocacgao.

Resultados: Foram testados 91 individuos (44 agudos e 47
cronicos), 48 mulheres, com uma média de idade 65.1+11.1 e
8.7+5.1 de escolaridade. As pontuagdes variaram entre 3.7 e
4.8 na evocacao imediata e 4.4 apds interferéncia. A idade in-
fluencia o desempenho mas n&o a gravidade da afasia, defeito
de compreensdo ou tempo de evolugdo. Comparado com os
controles, o desempenho foi mais baixo no grupo com afasia.

Conclusdes: O teste de M50 é simples, répido e permite
avaliar a populacdo com afasia. Esta apresenta valores mais bai-
x0s que os controles, mas o seu desempenho nao é influencia-
do pelo tempo de evolugdo, gravidade da afasia e capacidade
de compreensdo, o que constitui uma mais-valia para a aplica-
¢ao deste teste nesta populacao.

TROMBOLISE E RECUPERACAO DA
AFASIA

José Fonseca', Joana Morgado?, Gabriela Leal®, Ana Catarina
Fonseca?, Teresa Pinho e Melo?, Isabel Paviao Martins'

1 - Laboratério de Estudos de Linguagem, Faculdade de Medicina
de Lisboa, Instituto de Medicina Molecular; 2 - Hospital Garcia de
Orta; 3 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Norte
jfonseca@medicina.ulisboa.pt

Introducdo: Na fase aguda do AVC é extremamente dificil
prever a recuperacado da afasia por existirem muitos factores
que a influenciam. A introdugdo do tratamento trombolitico,
em fase aguda, com as inerentes repercussdes hemodinamicas
associadas, veio acrescentar mais uma variavel a ter em conta.

Objectivos: O nosso estudo visa investigar os preditores
da recuperacdo da afasia e identificar quais os itens da escala
NIHSS que reflectem o melhor desempenho linguistico, uma
semana apos a trombdlise.

Materiais e métodos: Utilizamos dados de um arquivo de
pessoas com afasia apds AVC da ACM esquerda, tratados com
trombdlise intravenosa. A recuperacdo da afasia foi medida
por uma medida verbal compésita (CVS) (£ pontuagdes NIHSS
Linguagem + Perguntas + Ordens). A dimensao da lesdo foi
categorizada através da escala ASPECTS e a permeabilidade
vascular foi correlacionada com um teste de afasia padronizado,
quando realizados dentro de um intervalo de dois dias.

Resultados: Dos 228 sujeitos incluidos (média de idade 67,32
anos, 131 homens), 72% apresentaram alguma melhoria na lin-
guagem, das quais foi completa em 31%. A recuperacao total foi
prevista pela escala ASPECTS (OR = 1,65; IC 95%, 1,295-2,108;
P <0,00) e pela gravidade inicial da afasia (OR = 0,439; IC 95%,
0,242-0,796; P <0,007). O valor do CVS correlaciona-se melhor
com medidas de afasia padronizadas (quociente da afasia, gravi-
dade, compreenséo) do que o item NIHSS -_Linguagem.

Conclusdes: A dimensao da lesao e a gravidade inicial da
afasia s@o os principais preditores da recuperacao da afasia uma
semana apds a trombdlise. A pontuacdo do valor compésito
verbal NIHSS parece caracterizar melhor o desempenho linguis-
tico que o item isolado da linguagem da mesma escala.

FORMACAO EM TESTE DE
DEGLUTICAO - GANHOS EM SAUDE DE UM
PROCEDIMENTO

Fernando Martins, Edite Sanches, Elsa Pereira, Miguel Rodrigues,
Liliana Pereira

Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta,
Almada

fmctm82@gmail.com

Introducdo: A detecdo da disfagia e atuacdo precoce pe-
rante a mesma é fator importante na diminuicdo de tempos
de internamento e complicacdes. E teméatica de investigacdo
e intervencdo por diferentes profissionais de saude, presente
recorrentemente nos congressos da SPAVC.

Os enfermeiros sao cruciais na identificacdo e prevencao
de complicacdes. Detetada a necessidade de melhorar o ras-
treio de disfagia implementou-se o Volume-Viscosity Swallow
Test (V-VST), com formacao pelos Enfermeiros Especialistas em
Enfermagem de Reabilitagdo do servico a toda a equipa de en-
fermagem e elaboracdo de Norma de Procedimento de forma
a uniformizar atitudes.

Os autores pretendem avaliar o impacto desta intervencao
na incidéncia de pneumonia nosocomial.
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Metodologia: Foi efetuado o registo prospetivo da aplica-
cao de testes de disfagia a doentes internados numa Unidade
de AVC nos 6 meses seguintes a formacao, para comparagao
com igual periodo anterior. Foram documentados dados demo-
gréficos, subtipo de AVC, aplicacdo de teste de disfagia e seus
resultados, ocorréncia e data de entubacgéo nasogastrica e diag-
néstico de pneumonia. Apresentam-se frequéncias e compara-
¢do entre variaveis pelos testes qui-quadrado, considerando-se
estatisticamente significativo valor p<0,05.

Resultados: Foram incluidos 155 doentes incluidos (52,3%
homens, mediana de idades 73 anos), 89,0% tinham AVC isqué-
mico, 6,5% AVC hemorragico, 2,6% AlT e 1,9% TVC.

Foi realizado teste de disfagia a 52,3% dos doentes, existin-
do justificacdo clinica para nao realizacdo do mesmo em 91,9%
dos restantes casos. Apds a formacdo a aplicagdo de teste de
disfagia subiu de 42,3% para 62,3% (p=0,25) e do V-VST de
39,4% para 93,9% (p<0,001). O nimero de doentes que ndo
realizou teste quando clinicamente indicado desceu de 11,1%
para 3,4% (p=0,015). Manteve-se semelhante a taxa de ocor-
réncia de disfagia (39,7% e 38,2%, p=0,69).

Foram entubados nasogastricamente 45,2% doentes por
uma mediana de 3 dias (1 a 71), 50,0% antes da formacao e
40,3% depois (p=0,08). O numero de dias de entubacdo ndo
variou ao longo do tempo, nem dependeu do tipo de teste re-
alizado, dependendo apenas da presenca ou nao de disfagia.

Diagnosticou-se pneumonia em 11,6% doentes, 77,8% dos
episddios considerados decorrentes de aspiragdo. A sua ocor-
réncia diminuicdo apds a formacao (15,4% vs 7,8%, p=0,003),
com a realizacdo de qualquer teste de disfagia (18,9% vs 4,9%,
p<0,001) e especificamente com V-VST (19,2% vs 8,7%, p=0,05).

Conclusdes: A analise dos dados confirma a aplicacao efe-
tiva do teste de avaliacdo da degluticdo por toda a equipa de
enfermagem apds formagao, com consequente ganho em sau-
de na diminui¢cdo do nimero de pneumonias.

UM NOVO “OLHAR"” NA
MOBILIDADE FUNCIONAL APOS ACIDENTE
VASCULAR CEREBRAL

Anabela Correia'?, Carla Pimenta'?

1 - Fisioterapeuta, Hospital Curry Cabral, Centro Hospitalar de
Lisboa Central; 2 - Assistente convidada, ESTeSL - Escola Superior
de Tecnologia da Salde de Lisboa, Instituto Politécnico de Lisboa
abdcorreia@gmail.com

Introducdo: As alteracdes do controlo postural sdo comuns
apos acidente vascular cerebral (AVC), comprometendo a mo-
bilidade funcional que depende da estabilidade e do equilibrio.
As alteragdes no equilibrio poderao estar relacionadas com a in-
capacidade de analisar corretamente as diferentes informaces
sensoriais de modo a produzir uma resposta motora adequada.

Objetivo: Verificar os efeitos dos exercicios oculomotores
(EOM) e de estabilizagcdo do olhar (EEO), na melhoria da mo-
bilidade funcional em individuos com alteracdes de equilibrio
pds AVC.

Metodologia: Ensaio clinico aleatorizado, controlado, sem
ocultagdo. Os individuos referenciados ao Servico de Medicina
Fisica e de Reabilitacdo de um hospital terciario, maiores de 60
anos, 3 a 15 meses apds AVC, com alteragdes de equilibrio e
marcha auténoma constituiram a populagdo em estudo. Apds a
avaliacdo inicial, os individuos foram alocados por aleatorizacdo
com estratificacdo por idade, funcionalidade e equilibrio, ao gru-
po observacional (GO) ou de intervenc¢ao (Gl). O Gl realizou um
programa domicilidrio de EOM e de EEO durante trés semanas,
adicionalmente ao tratamento habitual de reabilitacdo. Foi consi-

derado sucesso da intervencado a descida minima de 4 segundos
no Timed Up and Go Test (TUG). Para comparar a mobilidade
funcional entre Gl e GO foi utilizado o teste Qui-quadrado. Foi
calculado o risco relativo (RR) de sucesso, com o respetivo 1C95%.

Resultados: Dos 171 individuos referenciados, durante 40
meses, 56 constituiram a amostra em estudo, dos quais 9 foram
excluidos durante a fase experimental. O GO ficou constituido
por 18 homens e 7 mulheres, com uma mediana de idade de 72
anos [min. 65, max. 87]. O Gl ficou constituido por 15 homens
e 7 mulheres, com uma mediana de idade de 75 anos [min. 60,
max. 86]. O sucesso foi atingido em 8/22 individuos do Gl (me-
diana da variagcdo do TUG -1,66 segundos) e 2/25 individuos
do GO (mediana da variagdo do TUG -0,98 segundos); RR=4,5;
IC95% 1,08-19,18; p=0,012.

Conclusao: De acordo com os resultados obtidos os EOM
e EEO parecem ser um complemento promissor a intervengao
da fisioterapia apds AVC. Este tipo de exercicios atua para além
do sistema somatossensorial (onde se centram as abordagens
mais tradicionais) para a recuperacao da mobilidade funcional.

Agradecimentos: Dra Marta Alves e Dr. Daniel Virella (Ga-
binete de Andlise Epidemioldgica e Estatistica do Centro de
Investigagao do Centro Hospitalar de Lisboa Central)

Nota: O primeiro autor declara que este trabalho é candida-
to ao prémio para Técnicos de Saude, Técnicos de Diagndstico
e Terapéutica e Enfermeiros.

ESTARAO OS SOBREVIVENTES DE
AVC SATISFEITOS COM OS CUIDADOS DE
REABILITACAO?

Joana Matos*; Ursula Martins; Rita Marques; José Bissaia
Barreto; Sofia Toste; Joana Leal; Inés Taboas; Filomena Melo
Servigo de Medicina Fisica e de Reabilitagao do CHEDV
Diretora de Servico: Catarina Aguiar Branco
*joana.ifmatos@gmail.com

Introdugdo: Cada vez mais, a intervencdo precoce no AVC
devolve & sociedade sobreviventes (vs doentes), com bons
progndsticos vitais mas com alguma incapacidade crénica.

Porém, pouca atencéo é dada a percecdo do mesmo relati-
vamente a sua condi¢ao, défices e impacto, ou satisfacao rela-
tivamente a reabilitacdo e integracdo na familia/comunidade.

Objetivo: Neste trabalho, pretende-se avaliar o estado fun-
cional do sobrevivente de AVC e grau de satisfagdo com os cui-
dados de reabilitagdo, centrado na sua percecao.

Material e Métodos: Entre junho e setembro de 2017
aplicaram-se, aos doentes de AVC/AIT observados em con-
sulta multidisciplinar pds-AVC, questionérios (PostSTROKE-
-CheckList, HOSPSAT, HOMESAT, SATIS-STROKE) e efetuou-se
a caracterizagdo clinica/funcional dos mesmos. Excluiram-se
doentes com eventos ndo vasculares, alteracdes graves da fala/
linguagem ou compreens&o.

Resultados: Avaliaram-se 91 doentes, 63% homens; com
idade média de 72 anos; 18% sofreram AlT, 79% AVC e 3%
outros eventos vasculares (PRES; trombose venosa). 86% dos
eventos foram isquémicos. O tempo médio pds-AVC foi de 3
meses; 83,5% tiveram alta para o domicilio e 37,4% necessita-
vam de cuidador informal. A média do IB foi 80 e da MIF 108.

Na PostSTROKE CheckList todos apresentaram alteragdes,
sobretudo (>50%) na meméria, depressao, espasticidade, loco-
mocao e cuidar de si mesmo. 41% negava ter recebido informa-
¢ao das mudancas de estilo de vida necessérias.

No SATIS-STROKE a maioria das atividades sdo realizadas
sem dificuldade (>50% dos doentes), contudo 30% tem pelo
menos alguma dificuldade em 2/3 das tarefas.
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Os sobreviventes manifestaram, de forma global, satisfacéo rela-
tivamente ao internamento, tratamentos de reabilitacdo e cuidados
domicilidrios pés-alta, mas alguma insatisfacdo ao nivel da quanti-
dade de tratamento (30%), grau de recuperacdo (15%) e na infor-
magao dos cuidados domiciliares disponiveis da comunidade (30%).

Conclusdo: Os questionarios de satisfacdo e funcionalidade
permitem avaliar melhor a importéncia e impacto funcional do
AVC na qualidade de vida do sobrevivente, mesmo naqueles
com boas pontuacdes nas escalas funcionais. A satisfacdo dos
sobreviventes deve ser tida como um indicador da qualidade
dos cuidados recebidos e devera ser um dos objetivos do in-
ternamento, programa de reabilitacdo e retorno ao domicilio.

O PAPEL DA REABILITACAO NA
CERTIFICACAO DAS UNIDADES DE AVC
PELA EUROPEAN STROKE ORGANIZATION
- EXPERIENCIA DE UMA UNIDADE DE AVC

Ana Campolargo, José Vitor Gongalves, Joana Marques dos
Santos, Jodo Paulo Castro

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho
anacampolargo@gmail.com

Introdugdo: O AVC é uma das principais causas de morbi-
lidade e mortalidade na Europa. Os cuidados em Unidades de
AVC organizadas sdo considerados a base do tratamento dos
doentes com AVC. Para melhorar a acessibilidade a estes cuida-
dos e uniformizar a qualidade dos mesmos, a European Stroke
Organisation (ESO) desenvolveu critérios baseados em ensaios
clinicos randomizados, guidelines clinicas e consensus de espe-
cialistas, para a certificacdo destas unidades como Stroke Units
ou Stroke Centers. Estes critérios e recomendagdes incluem
os cuidados de reabilitacdo em fase aguda, desenvolvidos por
equipas multidisciplinares organizadas, cuja actuagao se baseia
em protocolos préprios.

Objectivos e metodologia: Propomo-nos analisar as reco-
mendacdes e critérios da ESO para a certificagdo das Unidades
de AVC, no que toca a reabilitacdo, com vista a evidenciar a
importancia desta valéncia na fase aguda do AVC, assim como
partilhar a nossa experiéncia enquanto equipa de reabilitagdo
no processo de certificagdo da Unidade de AVC do Centro
Hospitalar de Vila Nova de Giaia/ Espinho (CHVNG/E), como
primeiro Stroke Center da Europa.

Resultados: No que se refere aos cuidados de reabilitacao,
as unidades certificadas devem incluir: uma equipa multidiscipli-
nar com um Médico Especialista em Neurorreabilitagdo, Fisio-
terapeutas, Terapeutas da Fala, Terapeutas Ocupacionais, En-
fermeiros de Reabilitacdo e apoio de Neuropsicologia. Devem
ainda estar disponiveis protocolos de avaliagado nas diferentes
areas da reabilitagao, incluindo o de avaliacdo geral, da degluti-
¢ao e de orientacdo apés a alta hospitalar.

A certificagdo da Unidade de AVC do CHVNG/ E, néo sé es-
timulou a melhor estruturacdo da equipa e meios ja disponiveis,
como a criagao de protocolos de actuagao proprios, adaptados
a realidade do nosso centro. Permitiu ainda que fosse possivel
iniciar novos projectos, de forma a ir de encontro aos critérios ja
descritos, nomeadamente a colaboragdo com o Servico de Neu-
ropsicologia, que se encontra em desenvolvimento e a estimu-
lacdo da eventual integragdo de um Terapeuta Ocupacional na
equipa de reabilitacdo, de que ainda ndo dispomos de momento.

Conclusdo: A certificagdo das Unidades de AVC tem como
objectivo a optimizacdo e uniformizacdo dos cuidados de satde
as vitimas de AVC na Europa.

O papel da equipa de reabilitacdo é essencial neste pro-
cesso. Os critérios propostos pela ESO para a certificacdo das

Unidades de AVC devem ser encarados ndo como um entrave
a “certificacdo das mesmas, mas como um estimulo a criagdo
de equipas multidisciplinares com protocolos de actuagéo de-
finidos e uniformizados de forma a disponibilizar cuidados de
reabilitacdo de exceléncia.

E-POSTERS

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL NO
ALGARVE - CASUISTICA DA UAVC DO
CHUA EM 2016

Mariana Figueiras, Pedro Vilas, Tania Madureira, André Floréncio,
Giovanni Cerullo, Joana Pestana, Ana Fidalgo, Ana Lopes

Centro Hospitalar Universitario do Algarve, Unidade de Faro,
Servico de Medicina Interna 1, Unidade de AVC

Introdugdo: O AVC é uma das principais causas de morbi-
mortalidade nos paises desenvolvidos e a principal causa de in-
capacidade neurolégica grave. As doencas do aparelho circula-
tério continuaram a ser a principal causa de morte em Portugal,
com 29,8% dos dbitos registados, em 2015, mais 0,5% do que
no ano anterior. No conjunto das doencas do aparelho circula-
tério, evidenciam-se os AVC, que representaram 10,8% do total
de mortes no pais (dados INE).

Objectivos: O estudo pretende caracterizar os doentes in-
ternados numa UAVC: género, idade, tipo de AVC, realizagao
ou ndo de fibrindlise, tempos porta-agulha, porta-TAC e inicio
de sintomas-agulha, complicacées da fibrindlise, NIHSS a en-
trada e a saida.

Metodologia: Estudo observacional descritivo retrospectivo
com base no registo clinico a data da alta dos doentes interna-
dos na UAVC no ano de 2016.

Resultados: De um total de 136 doentes internados na
UAVC do CHUA mais de 70% ¢ do sexo masculino. Em relacao
ao tipo de evento apenas 22 tiveram um AVC do tipo hemor-
ragico e 114 tiveram um evento isquémico. Destes ultimos a
maioria reuniu critérios para tratamento fibrinolitico. Quanto a
escala NIHSS a entrada a mais baixa foi de 1 e a mais alta de 27.
A saida o doente com maior diminuicdo da escala NIHSS foi de
15. As complicacdes relacionadas com a fibrindlise ocorreram
em menos de 5% dos doentes. Em relagcdo aos tempos estuda-
dos neste trabalho ainda estao sob analise estatistica.

Conclusdes: O AVC isquémico foi o mais frequente em ho-
mens e representa a maioria dos AVC internados na unidade.
As complicacdes derivadas da fibrindlise verificaram-se mais
doentes com NIHSS muito elevado a entrada e com mdltiplas
comorbilidades prévias.

INFECAO DO TRATO URINARIO
APOS ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
ISQUEMICO AGUDO: PREDITORES E
IMPLICACOES

Edite Sanches, Fernando Martins, Elsa Pereira, Miguel
Rodrigues, Liliana Pereira

Unidade de AVC, Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta,
Almada

edite.sanches@hgo.min-saude.pt

Introdug@o: As infe¢Ges sdo comuns apds AVC agudo, sen-
do ainfecdo do trato urinario (ITU) frequente. Pode ter impacto
negativo no progndstico, mas é prevenivel.
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Pretendemos descrever a taxa de ITU numa Unidade de
AVC (UAVCQ), fatores preditivos e consequéncias.

Metodologia: Em doentes internados numa UAVC em 12
meses recolhemos retrospetivamente dados demogréficos,
antecedentes, subtipo (OCSP), gravidade (NIHSS), algaliagao,
ocorréncia de ITU, duracdo do internamento e resultado fun-
cional (mRS). Apresentam-se frequéncias, comparacgdes pelos
testes qui-quadrado, comparacado de medianas e U de Mann-
-Whitney. O risco de ITU foi calculado por tabelas de contin-
géncia e regressao logistica, com odds ratio (OR) e intervalos
de confianca de 95% (IC95%).

Resultados: Incluimos 155 doentes (52,3% homens, idade
mediana 73 anos), 89,0% com AVC isquémico, 6,5% AVC he-
morrégico, 2,6% AIT e 1,9% TVC. Em 35,5% foi diagnosticada
ITU, 90,0% apds 48 horas de internamento, mais frequente nos
algaliados (55,3% vs 16,5%, p<0,001).

Foram algaliados 49,0%: 51,4% dos AVC isquémicos (61,5%
submetidos a tratamento agudo e 26,1% ndo submetidos),
40,0% dos hemorragicos e 33,3% das TVC. A duracao mediana
de algaliacdo foi 4 dias (1 a 77 dias).

No AVC isquémico, a taxa de ITU mantém-se superior nos
algaliados (76,5% vs 23,5%, p<0,001) e a duracdo mediana de
algaliacao foi superior nos doentes com infecdo (2 vs 5 dias,
p=0,03).

Influenciaram ocorréncia de ITU a idade >80 anos (50,0%
vs 31,6%, p=0,04), fibrindlise/trombectomia (43,8% vs 21,4%,
p=0,012) e existéncia de enfarte total da circulacdo anterior
(47,1% vs 27,1%), p=0,015). Em analise multivariada apenas al-
galiacdo permanece significativa (OR 4,71, 1C95% 2,04-10,90,
p<0,001), e se duracdo >96 horas (OR 3,15, IC95% 1,05-9,50,
p=0,04).

A taxa de ITU foi superior nos doentes algaliados subme-
tidos a fibrindlise/trombectomia (59,3% vs 18,9%, p<0,001)
mas ndo nos algaliados sem procedimento (33,3% vs 14,7%,
p=0,16). Esta diferenca nao é justificada pelo tempo mediano
de algaliacao (ambos 4 dias, p=0,64).

Nem doenca prostatica, nem gravidade na escala NIHSS a
admissao, 24 horas e alta influenciaram ocorréncia de ITU.

Os doentes com ITU tiveram duracdo mediana de interna-
mento maior (12 vs 9 dias, p=0,04), mas sem influenciar prog-
néstico (MRS>2 62,7% vs 46,0%, p=0,06) nem mortalidade
(5,9% vs 5,7%, p=0,97).

Conclusdes: Observdmos uma taxa de ITU superior a publi-
cada. O Unico fator preditivo foi algaliacdo, principalmente >96
horas. As orientacdes para trombdlise desaconselham algaliagao
rotineira, mas este procedimento foi frequente nesta terapéutica.
A angiografia indica algaliacdo prévia, merecendo avaliagao pros-
petiva da seguranca do procedimento sem algaliacdo.

MORTALIDADE EM DOENTES
INTERNADOS POR AVC ISQUEMICO:
ANALISE RETROSPETIVA DE UMA SERIE
HOSPITALAR

Isabel Taveira, Hélder Pinto, Claudia Vicente, Hipdlito Nzwalo,
José Sousa e Costa

Unidade de AVC, Servico de Medicina Interna, Hospital do Litoral
Alentejano

isabeltaveira89@gmail.com

Introducdo: A mortalidade intra-hospitalar associada ao
AVC Isquémico varia entre 3% e 18%. Existem poucos estudos
locais sobre a mortalidade intra-hospitalar em Portugal, parti-
cularmente de areas geogréficas periféricas. A identificacdo de
fatores associados a mortalidade intra-hospitalar pode poten-

cialmente contribuir para identificacdo de grupos de risco e de
areas de intervencao para a melhoria do progndstico do AVC
Isquémico.

Objetivos: identificar fatores de risco associados a morta-
lidade intra-hospitalar em doentes admitidos por AVC isqué-
mico.

Metodologia: Estudo retrospetivo analitico de base hos-
pitalar, de série consecutiva, de doentes admitidos por AVC
Isquémico de Janeiro/2012 a Dezembro/2015. Foi realizada a
andlise bivariada e multivariada para identificar os fatores de-
mogréficos e clinicos preditores de morte intra-hospitalar. A
significancia estatistica foi definida como valor de P < 0.05. A
analise foi realizada com o programa SPSS (versao 22) (IBM Cor-
poration, 2013).

Resultados: Dos 851 doentes internados, 72 morreram,
configurando uma mortalidade de 8%. Na anélise bivariada, a
idade avancada (>70 anos) (p=0.016); a presenca de Diabetes
Mellitus (p=0.021); anemia associada a doenca renal crénica
(p<0.001); sindromes totais da circulacdo anterior (p<0.001); e a
ocorréncia de complicagdes infeciosas (p<0.001) associaram-se
a morte intra-hospitalar, assim como score de Rankin modifica-
do pré-ictus (mRS) >2 (p<0.01).

Os preditores da mortalidade global foram mRS = 2
(OR=11.46, IC 95%, p<0.001) e ocorréncia de complica¢des in-
feciosas (OR=4.56, IC 95%, p=0.007).

Conclusdes: A mortalidade intra-hospitalar identificada esté
dentro dos valores reportados na literatura internacional. No
entanto, dada a natureza intra-hospitalar e a anélise limitada ao
internamento, a possibilidade de viés de selecdo por exclusdo
dos casos de morte pré-internamento deve ser considerada. A
prevencao de complicacdes infeciosas pode potencialmente re-
duzir a mortalidade intra-hospitalar.

HEMORRAGIA CEREBRAL E O PAPEL
DA RESPOSTA INFLAMATORIA

Mafalda Seabra'#, Sérgio Fonseca®, Francisca Costa®, Elsa
Azevedo'?#, Pedro Castro'-24

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Jo&o, Porto;

2 - Unidade de AVC, Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto; 3 -
Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Sado Joao, Porto;
4 - Departamento de Neurociéncias Clinicas e Saide Mental da
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugado: as hemorragias cerebrais espontaneas acom-
panham-se de uma resposta de stress e inflamatéria sistémica,
traduzida por hiperglicemia e aumento do racio neutréfilos/lin-
fécitos (RNL). O nosso objectivo foi determinar se estes factores
afectam o progndstico.

Métodos: avaliamos os doentes admitidos no nosso centro
entre setembro a dezembro de 2014 com uma hemorragia ce-
rebral esponténea. Os dados clinicos, laboratoriais e radiolégi-
cos foram analisados de modo a avaliar a sua influéncia no out-
come, definida como mortalidade aos 30 dias e independéncia
funcional aos 90 dias (Escala de Rankin modificada (ERm) <2).

Resultados: Foram incluidos 51 doentes. A mortalidade aos
30 dias foi de 40% e apenas 26% dos doentes eram indepen-
dentes aos 90 dias. Maior mortalidade e dependéncia aos 30
dias associaram-se, a admissdo, a maiores valores de glicemia
(p=0,001), pressao arterial sistdlica mais elevada (p=0,008 e
0,005, respetivamente) e menor pontuagao na Escala de Coma
de Glasgow a entrada (p<0,001). Maior mortalidade também se
associou a maior volume do hematoma (p<0,001) e menor in-
dependéncia a presenca de sangue intraventricular (p=0,021) e
a maior valor de RNL (p=0,008). No modelo de regressao logis-
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tica multivariada, a hiperglicemia (beta=1,02, IC95% 1,01-1,05;
p=0,019) e RNL (beta=1,49, IC95% 1,01 — 1,79, p=0,046) foram
preditores de dependéncia aos 90 dias, mas ndo de mortalida-
de (p>0,05).

Conclusdes: Uma reposta inflamatéria de stress inicial mais
exuberante, evidenciada por valores mais elevados de glicemia
e aumento do RNL, parecem ser um fator de mau prognéstico
funcional nas hemorragias intracerebrais espontaneas. Futura-
mente, estes marcadores poderdo ajudar na selecdo de doen-
tes para tratamento diferenciado na fase aguda.

ANGIO-TC MULTIFASICA -
UMA ALTERATIVA NA AVALIACAO
IMAGIOLOGICA DA VIA VERDE DO AVC.

Luis Albuquerque, Catarina Mendes Pinto, José Pedro Rocha
Pereira, Angelo Carneiro.

Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto.
luis.pinheiro87@gmail.com

Introdugdo: O tratamento do AVC isquémico agudo por
oclusdo de grande vaso tem sido alvo de grande evolugao,
sobretudo com a comprovagéo do beneficio da trombectomia
mecanica.

A sua aplicagdo depende da selecdo adequada dos doen-
tes, sendo um dos fatores mais importantes a demonstragao
de penumbra isquémica significativa, frequentemente avaliada
pela TC de perfusao. Outro fator preponderante e intimamen-
te relacionado com a preservacao da penumbra isquémica é a
existéncia de circulagdo pial colateral, que pode ser estimada
pela angio-TC multifasica.

Esta técnica consiste na realizacdo de trés aquisi¢des he-
licoidais sucessivas que permitem, além de demonstrar uma
oclusao arterial, avaliar o grau de circulacdo colateral em fases
temporais distintas. A correlacdo entre o grau de colateralidade
e o outcome clinico ainda é alvo de investigagdo. Um estudo a
decorrer incluiu doentes com circulacdo colateral considerada
moderada ou boa, enquanto o estudo ESCAPE utilizou como
critério de inclusdo a presenca de circulagao colateral 250% do
territério em isquemia.

A angio-TC multifasica apresenta vantagens em relacdo a TC
de perfusdo, nomeadamente minimizacado de artefactos relacio-
nados com o movimento, menores doses totais de contraste
e radiacdo e auséncia de necessidade de pds-processamento
das imagens.

Caso Clinico: Mulher de 76 anos, com antecedentes de fi-
brilhagdo auricular hipocoagulada, admitida no servico de ur-
géncia, por instalacdo subita de défice motor esquerdo, com 3
horas de evolugdo. O exame neuroldgico a admissao revelava
anosognosia, assomatognosia, hemianépsia homénima esquer-
da, hemiparésia (grau 2) e hemi-hipostesia esquerdas, pontuan-
do 16 na escala NIHSS.

A TC cerebral simples demonstrava pequena éarea de en-
farte agudo em territério profundo da artéria cerebral média
(ACM) direita, perfazendo 8 pontos na escala ASPECTS. Devido
ao grau elevado de agitacdo da doente, optou-se pela realiza-
¢ao de angio-TC multifasica, em detrimento do habitual estudo
de perfusdo que, além de documentar oclusdo do topo da ar-
téria cardtida interna direita e segmento M1 da ACM, revelou
um padrao de circulacdo colateral moderado, pelo que se pro-
cedeu a realizagdo de trombectomia mecanica, onde se obteve
recanalizacdo total (TICI3).

Reavaliagdo as 24 horas revelava melhoria do estado neuro-
|6gico, mantendo hemi-extin¢do visual, discreta hemiparesia e
hemi-hipostesia esquerdas, pontuando 5 na escala NIHSS. A TC

cerebral de controlo mostrava enfarte nas areas previamente
visualizadas no estudo da admissao, sem novas areas de enfarte
agudo.

Conclusdes: A angio-TC multifasica é uma ferramenta util
na avaliacdo da indicagdo para trombectomia mecénica, sobre-
tudo em doentes agitados. Mais estudos sdo necessarios para
melhorar a sua aplicagdo no algoritmo do AVC agudo.

ESTADO NEUROLOGICO E
FUNCIONALIDADE DOS UTENTES
SUBMETIDOS A TERAPEUTICAS DE
REPERFUSAO NA VIA VERDE DO AVC:
PROJETO DE INVESTIGACAO.

Pereira, Joel'; Oliveira, Arlinda?; Rodrigues, Ricardo'; Andrade,
Sofia'; Fernandes, Silvia®

1 - Enfermeiro, Unidade de AVC, Servico de Saude da Regigo
Auténoma da Madeira, E.PE., Funchal, Portugal; 2 - Enfermeira
Especialista em Enfermagem de Reabilitacdo, Unidade de AVC, Servico
de Satde da Regido Auténoma da Madeira, E.PE., Funchal, Portugal.
joelper@gmail.com

Introdugdo: O AVC constitui um grave problema de saide,
associado a elevada mortalidade e incapacidade. O seu trata-
mento na fase aguda passou a ser uma emergéncia médica com
o aparecimento das terapéuticas de reperfusdo. O sucesso des-
tas terapéuticas (trombdlise EV e/ou trombectomia) sao tanto
mais eficazes quanto mais cedo forem administradas, podendo
provocar a remissao dos défices neuroldgicos e consequente
impacto na funcionalidade do utente.

A Via Verde (VW) do AVC é uma via prioritaria, emergente
sendo o objetivo aumentar a reperfusdo na fase aguda, ten-
do assumido nova organizagdo na Unidade de AVC do Funchal
desde Marco de 2017.

Objetivos: S3o objetivos deste projeto de investigacdo: (1)
comparar o estado neurolégico dos utentes admitidos pela VV
AVC, na admissdo e aquando da alta; (2) comparar o nivel de
funcionalidade dos utentes admitidos pela VV AVC, no primei-
ro levante e aquando da alta; e (3) analisar as relagdes entre
estas variadveis e género, idade, dias de internamento, tempos
sintomas-porta, porta-imagem, porta-agulha, e tipo de proce-
dimento.

Metodologia: Estudo quantitativo, longitudinal.

Populacdo: Utentes da Unidade de AVC (entre Outubro e
Dezembro 2017).

Variaveis e instrumentos: (1) estado neuroldgico, avaliado
através da escala NIHSS; (2) funcionalidade, através do indice
de Barthel; e (3) varidveis de caracterizagao através de formula-
rio preenchido pelo enfermeiro.

Procedimentos: A avaliacdo do estado neuroldgico é rea-
lizada na admissdo e aquando da alta; a funcionalidade é ava-
liada no levante e alta; o registo dos tempos é efetuado em
minutos.

Anilise /discussao dos resultados: Estando a colheita de
dados prevista para o periodo entre Outubro e Dezembro de
2017, resultados preliminares serdo apresentados em Janeiro
de 2018. Seré utilizada estatistica descritiva e inferencial, com
recurso ao software estatistico SPSS.

Conclusdes: Com este estudo, pretende-se apresentar re-
sultados preliminares da eficacia das terapéuticas de reperfusdo
realizadas nesta unidade, apds reorganizacgao da VV AVC.

Referéncias: - Guidelines for the Early Management of Pa-
tients With Acute Ischemic Stroke: A Guideline for Healthcare
Professionals From the American Heart Association/AmericanS-
troke Association. 2013
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AVALIACAO E INTERVENCAO DO
PSICOLOGO EM CASOS DE ACIDENTE
VASCULAR CEREBRAL

Teresa Santos Moreira Dias
Psicéloga Clinica, Centro de explicagdes do Sameiro
teresasmdias@gmail.com

O envelhecimento surge associado a um processo marcado
por alteracdes bioldgicas, psicoldgicas e sociais. Estas altera-
¢cdes podem refletir-se ao nivel do comportamento, tipos de
atividades e intera¢des sociais. O envelhecimento é um proces-
so que ocorre ao longo do tempo, de forma progressiva e varia
de individuo para individuo.

Na sociedade atual, o envelhecimento tem sido um impor-
tante fendmeno social, devido ao aumento da longevidade,
reducdo da taxa de natalidade, conduzindo a um aumento da
populagéo idosa (Moreira& Nogueira, 2008, Hartmann, 2008,
Couto 2005, Ferreira-Alves & Novo, 2006).

O acidente vascular cerebral (AVC) é muito comum na po-
pulacdo idosa e é uma das principais causas de morte a nivel
mundial. S&o variados os défices resultantes de um AVC a ni-
vel fisico, cognitivo-comportamental e emocional. E essencial
a intervencdo de uma equipa multidisciplinar com vérios pro-
fissionais especializados como: médicos, enfermeiros, fisiotera-
peutas, terapeutas da fala, terapeutas ocupacionais, psicdlogos
e assistentes sociais. Os objetivos da equipa multidisciplinar
sd0: maximizar a recuperacao do doente e facilitar a sua rein-
tegracdo no ambiente familiar e social. As etapas do processo
passam por prevencao, controlando os fatores de risco; trata-
mento agudo, reduzir a repercussao e a reabilitacdo permitir ao
doente lidar com a sua incapacidade e tornar-se o mais inde-
pendente possivel.

O papel do Psicdlogo Clinico é fulcral em todo este proces-
so. Neste sentido é importante que o Psicélogo, forneca infor-
magcdes e apoio ao doente e seus familiares; assim como fazer
uma avaliacdo e intervencdo na modificacdo de comportamen-
tos que estejam a interferir com o seu bem-estar.

Com a minha comunicagado no congresso pretendo desen-
volver o conceito de envelhecimento, avc e consequéncias,
assim como alguns testes importantes feitos pelo psicélogo
que avaliem o doente afetado por avc e principais formas de
intervencao: tratamento através de medicagdo antidepressiva,
terapia cognitivo-comportamental e apresentacdo de um plano
de desenvolvimento individual e atividades.

Palavra-chave: envelhecimento, intervencao, psicélogo

Key-words: aging, intervention, psychologist

ABANDONO TERAPEUTICO EM
DOENTES COM AVC: UM CASO CLINICO

Helga Martins’, Josefina Pina' & Idalia Matias’
1 - Enfermeiras do Centro Hospitalar Universitario do Algarve —
Faro, Portugal.

Introducdo: O Acidente vascular cerebral (AVC) é conside-
rado uma epidemia mundial e um problema de saide publica.
A nivel mundial os dados mencionam que o AVC ¢ a segunda
causa principal de morte e é uma das principais causas de inca-
pacidade. E salientar, que os dados sio alarmantes, em que a
cada ano cerca de 15 milhdes de pessoas sofrem um AVC, em
que 5 milhdes de doentes com AVC, acabam por falecer.

No entanto, a OMS refere que um dos pilares para o suces-
so na prevencgao e na gestdo das doengas cardiovasculares é a
ades3do ao regime terapéutico, por parte do doente.

Caso clinico: O caso clinico de enfermagem foi elaborado
segundo a metodologia da NANDA-Internacional.

(1) Avaliagdo: Homem de 55 anos com antecedentes de hi-
pertensao arterial e dislipidémia, e com histdria de fraca adesao
ao regime terapéutico, tendo como motivo de internamento no
hospital um AVC lacunar. Doente consciente e orientado autop-
siquica e no tempo e espaco. Sem deficit neurolégico e motor.
Pele integra. Independente nas atividades de vida diarias.

(2) Diagnéstico de enfermagem: Falta de adesdo terapéu-
tica que pertence a Classe 2- Controlo da saide, do Dominio
1- Promoc3o da saude.

(3) Intervencdo de enfermagem: As intervencdes de en-
fermagem para o abandono terapéutico sdo nomeadamente,
identificar as causas de fraca adesao do regime terapéutico; ex-
plicar a necessidade de adesao do regime terapéutico; educar
o doente sobre a gestao do regime terapéutico; utilizar estraté-
gias comportamentais (lembretes e o reforco do comportamen-
to do doente); utilizar estratégias educativas; motivar e elogiar
a adesao do regime terapéutico e articular com Enfermeiro de
familia.

(4) Outcome: Adesao da autogestdo do regime terapéutico
por parte do doente.

Conclusdo: O enfermeiro tem um papel relevante e funda-
mental na otimizagdo da adesao terapéutica do doente, o que
contribui para a promoc¢édo da saude no doente com AVC.

SINDROME DE VASOCONSTRICAO
CEREBRAL REVERSIVEL: REVISAO DE 7
CASOS

Margarida Lopes', Eduardo Freitas'?, Ana Filipa Santos', Jodo
Pinho', Carla Ferreira’

1- Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2- Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo
margaridarl90@gmail.com

Introdugdo: A sindrome de vasoconstricdo cerebral rever-
sivel (SVCR) é caracterizada por cefaleias recorrentes de carac-
ter explosivo e estenoses multifocais reversiveis das artérias
cerebrais, com ou sem sinais neurolégicos focais associados.
Trata-se de uma entidade nosoldgica clinicamente importante,
considerando a sua incidéncia em individuos jovens e a possibi-
lidade de complicagdes graves, nomeadamente AVC isquémico
ou hemorragico.

Objectivos: Caracterizacgo clinica, imagiolégica e prognds-
tica de um conjunto de doentes com SVCR.

Métodos: Revisdo dos processos electronicos de doentes in-
ternados no Hospital de Braga (2015-2017) com o diagndstico
de SVCR.

Resultados: Incluiram-se sete doentes, quatro do sexo
masculino, com idade média de 41 anos (23-67). A SVCR foi
espontédnea em trés doentes e secundaria em quatro, ao puer-
pério (1 doente), disautonomia em contexto de sindrome de
Guillain-Barré (1) e exposicdo a canabindides (1) ou inibidores
selectivos de recaptacdo de serotonina (1). A principal forma
de apresentacao foi cefaleia recorrente de caracter explosivo
(6 doentes), com desencadeante das cefaleias identificado em
trés doentes: actividade sexual (3 doentes), manobras de val-
salva (1), esforco fisico (1). Trés doentes apresentaram défice
neurolégico focal. O estudo angiografico na admisséo foi nor-
mal em dois doentes, com tempo médio entre o inicio da clinica
e o diagndstico de 8 dias (tempo indeterminado num doente).
Observaram-se varias complicagdes: hemorragia subaracnoi-
deia (2 doentes), hemorragia intracerebral (2), enfarte cerebral
(1) e crises convulsivas (1). Cinco doentes foram tratados com
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nimodipina e a reversibilidade da vasoconstricdo foi compro-
vada, em média, 107 dias (12-254) apés o estudo angiogréfico
diagnéstico. Trés doentes ficaram com défices persistentes e
ndo se verificou nenhum ébito.

Conclusées: Esta série mostra a heterogeneidade dos preci-
pitantes e complicacdes associadas a SVCR. O diagndstico des-
ta entidade nem sempre é ébvio, sobretudo quando o quadro
se resume a cefaleia isolada ou quando o estudo angiografi-
co inicial é normal. Pensa-se que alguns casos diagnosticados
como cefaleia primaria possam tratar-se de SVCR nao identifica-
da, sendo fundamental incluir esta entidade no diagnéstico di-
ferencial de doentes com cefaleia de caracter explosivo, ainda
que a investigacdo inicial seja negativa.

VASCULOPATIA DE MOYAMOYA - 3
CASOS CLINICOS

Hugo Déria’, Luis Cardoso', Angelo Carneiro’, Cristina Garrido?,
Inés Carrilho?, Sénia Figueiroa?, Teresa Temudo?, Manuela
Santos?

1 - Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio, Porto; 2 - Servico de Neuropediatria, Centro
Hospitalar do Porto — Centro Materno-Infantil do Norte, Porto
martins-hugo@campus.ul.pt

Introducgdo: A doenca de Moyamoya representa uma pato-
logia cerebrovascular crénica de etiologia provavelmente gené-
tica, caracterizada por estenose progressiva da porcao terminal
da artéria carétida interna, uni ou bilateralmente, bem como
por uma rede vascular colateral adjacente. O paradigma clini-
co na crianga sdo os sintomas isquémicos, podendo também
haver défice cognitivo, epilepsia ou movimentos involuntarios.
Quando associada a outras patologias, assume a denominagédo
de sindrome de Moyamoya. A angiografia convencional e a
Angio-RM estabelecem o diagnéstico definitivo. Enquanto que
nos paises asiaticos constitui uma causa importante de acidente
vascular cerebral, nos ocidentais a sua baixa incidéncia pode
elevar o limiar de suspeicao diagnéstica.

Casos Clinicos: Serao apresentados trés casos de vasculo-
patia de Moyamoya com énfase nas suas caracteristicas imagio-
l6gicas. O primeiro caso clinico retrata um menino de 18 me-
ses internado por hemiparésia esquerda de instalagdo aguda,
submetido a RM cerebral que revelou lesdo cortical extensa,
fronto-parieto-insular direita, bem como outras focais no centro
semi-oval e na coroa radiada ipsilaterais. O estudo angiografi-
co revelou oclusdo do topo da artéria carétida interna direita.
Colocou-se a hipdtese diagndstica de vasculopatia de etiolo-
gia auto-imune e foi iniciada corticoterapia. Um dia apés a alta,
apresenta nova hemiparésia, desta vez direita, com lesdes de
novo a nivel estriato-capsular, na coroa radiada, centro semi-
-oval e corticofrontal, insular e temporal superior esquerdos.
Os estudos angiograficos mostraram estenose progressiva das
artérias do poligono de Willis. Apés o diagnéstico, foi subme-
tido a revascularizacdo cerebral e iniciou desmame da cortico-
terapia. No segundo caso, uma adolescente de 14 anos com
antecedentes pessoais de tiroidite auto-imune era seguida em
consulta externa por cefaleia com caracteristicas migranosas.
Fez RM cerebral que revelou diminuicdo global do fluxo sangui-
neo cerebral, lesdes glidticas na substéncia branca em territério
de fronteira e padrao angiogréfico tipico. A doente nao foi sub-
metida a cirurgia por recusa dos pais. Por fim, um adolescente
de 14 anos apresentou dois episddios de défices neuroldgicos
focais transitérios, um com parésia braquial direita e outro
com afasia. A RM cerebral revelou lesdes cortico-subcorticais,
fronto-temporo-insular e parietal esquerdas. Apresentava as

alteracdes angiogréficas em questdo e foi submetido a revas-
cularizagao cerebral.

Conclusdo: A Doenca e o sindrome de Moyamoya retra-
tam uma entidade pouco frequente no mundo ocidental e a
sua consideracdo no diagndstico diferencial pode ser tardia.
Pretendemos com estes casos alertar para a sua existéncia, mi-
nimizando o atraso diagndstico e permitindo uma intervengao
terapéutica mais atempada.

SINDROME DE MOYA-MOYA
EM DOENTE COM ATEROSCLEROSE
CERVICO-ENCEFALICA - ABORDAGEM
MULTIDISCIPLINAR E MULTIHOSPITALAR

Ana Palricas’?, Gil Nunes'?, Ana Nunes?, Denise Lopes'?,
Socorro Pifieiro’3, Ana Pidal’?, Candida Barroso®, Carlos Vara
Luiz*, Alexandre Amaral-Silva'

1 - Unidade de AVC; 2 - Servico de Medicina; 3 - Unidade de
Neurologia, do Hospital Vila Franca de Xira; 4 - Servico de
Neurocirurgia, do Hospital de Sao José, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, EPE.

ana.palricas@hvfx.pt

Introducdo: A estenose lentamente progressiva do segmen-
to terminal das artérias cardtidas internas (ACI) e segmento pro-
ximal das artérias cerebrais anteriores (ACA) e médias (ACM)
condiciona um compromisso cronico da perfusdo cerebral e
pode levar ao desenvolvimento compensatério de uma rede de
finos vasos colaterais. Este padrao angiogréafico de vasculariza-
¢do é conhecido como Moya-Moya, caracteristico da doenca
primaria (D. Moya-Moya) ou associado a outras situacdes que
condicionem compromisso crénico da perfusdo cerebral (Sin-
drome Moya-Moya). Ndo existe tratamento curativo, centran-
do-se a terapéutica na otimizacado da perfusdo cerebral através
de estratégias de revascularizagdo cirdrgica.

Caso clinico: Mulher, 45 anos, caucasiana, com hipertensao
arterial, dislipidemia e tabagismo. Recorreu ao servico de ur-
géncia por diminuicdo da forca a esquerda e alteracdo da fala,
de inicio stbito. A observagdo: disartria ligeira, parésia facial
central e hemiparésia esquerdas (NIHSS=6). Realizou TAC-CE
que mostrou multiplas areas de hipodensidade, sugerindo hi-
poperfusdo crénica no territério da ACM e ACA direitas e an-
gioTAC evidenciando oclusdo dos segmentos M1 de ambas as
ACMs e circulacao colateral de pequenos vasos compativel com
padrdo Moya-Moya bilateralmente.

No internamento na UAVC, manteve-se estavel, persistindo
os défices neuroldgicos registados na admissao. Realizou eco-
doppler cervical e transcraniano que mostrou estenose signi-
ficativa da cardtida externa bilateralmente, oclusao distal da
ACM direita, estenose significativa proximal da ACM esquerda
e circulagdo posterior com velocidades de fluxo aumentadas
compativeis com fendmeno compensatério. Restante estudo
etioldgico sem alteracdes de relevo.

Foi discutida a situagdo com a equipa de Neurocirurgia do
Hospital de referéncia sendo a doente encaminhada para ci-
rurgia de revascularizacdo. Para melhor caracterizacao, realizou
RMN-perfusdo que mostrou marcada hipoperfusao dos territo-
rios carotideos, de predominio direito, e angiografia cerebral
que confirmou os achados do estudo por AngioTAC. Foi pos-
teriormente submetida a cirurgia com anastomose terminolate-
ral da artéria temporal superficial direita com a ACM direita. A
TAC-CE de controlo ndo mostrou evidéncia de complicacées.
A angiografia de reavaliagdo mostrou aumento da perfusdo
vascular no hemisfério direito, bem como paténcia vascular do
bypass. Teve alta com os défices descritos a admissao, referen-
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ciada para reabilitagéo.

Conclusao: A aterosclerose da ACI e dos seus ramos termi-
nais pode manifestar-se por hipoperfusdo crénica dos territd-
rios subsidiarios. O raro desenvolvimento de uma rede colateral
com padrao Moya-Moya pode ser insuficiente para assegurar a
adequada perfusao cerebral, justificando cirurgia de revascula-
rizacdo. Nestas situagdes menos frequentes, o estudo criterioso
e a adequada articulagdo entre equipas multidisciplinares sdo
fundamentais na orientacdo dos doentes permitindo a otimiza-
¢do do prognéstico funcional.

AS DIFICULDADES NA DEFINICAO
DA ETIOLOGIA DE UM “ENFARTE
MIGRANOSO”

Ana Gongalves, Vanessa Silva, Nuno Inéacio
Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo, Loures

Introducdo: Nas uUltimas décadas vérios estudos epidemio-
|6gicos tém relatado uma possivel associagdo entre enxaqueca
e AVC isquémico, em particular a enxaqueca com aura, sendo
propostos multiplos mecanismos potencialmente responsaveis
pela ocorréncia de AVC isquémico nestes doentes.

Caso clinico: Caso 1, mulher, 21 anos, fumadora, com ante-
cedentes de enxaqueca com aura visual episddica, admitida por
cefaleia de caracteristicas migranosas e amputagdo do campo
visual esquerdo, semelhante aos episddios anteriores, exceto
na duragdo dos sintomas (presentes ha 5 dias). Ao exame neu-
rolégico destacava-se hemianopsia homénima esquerda, sem
outras alteracdes. Dos exames realizados salienta-se a RM-CE,
que evidenciou lesdo isquémica no territério cortico-subcortical
da artéria cerebral posterior (ACP) direita. O ecocardiograma
transtoracico com injecdo de solugdo salina revelou possivel
foramen oval patente (FOP), posteriormente confirmado por
ecocardiograma transesofagico.

Caso 2, homem, 35 anos, fumador, com antecedentes de
enxaqueca com aura visual episddica, desde a infancia, admi-
tido por perturbacao visual referida ao hemicampo direito, no-
meadamente escotomas cintilantes com espectro de fortifica-
cao e figuras geométricas, associada a sensacdo de amputacao
do campo visual direito, com 3 horas de duracdo e posterior-
mente cefaleia frontal pulsatil e cervicalgia direita, com nause-
as e vomitos. Ao exame neuroldgico apresentava hemiandpsia
homonima direita, sem outras alteragdes. A RM-CE com estudo
arterial evidenciou AVC isquémico no territério cortico-subcor-
tical da ACP esquerda, sem estenoses ou dissec¢des arteriais.
O ecocardiograma transesofagico revelou a presenca de FOP.

Nos 2 casos, o restante estudo etiolégico ndo demonstrou
quaisquer alteracdes potencialmente implicadas na etiologia
dos AVCs.

Conclusdo: Descrevemos 2 casos de AVC isquémico com
critérios de enfarte migranoso (considerando a classificacdo da
International Classification of Headache Disorders 3). Nestes ca-
sos raros de AVC associado a enxaqueca sdo mais tipicamente
identificadas multiplas pequenas lesdes isquémicas, sendo me-
nos frequente a presenca de enfartes resultantes da oclusdo de
um grande vaso. Nos casos descritos com oclusdo de grande
vaso, as lesdes isquémicas identificadas afetam sobretudo o pa-
rénquima cerebral correspondente a circulagao posterior, como
aconteceu nos nossos doentes. Nos 2 casos descritos, apesar
do shunt identificado ndo ser sugestivo de um FOP de grandes
dimensées, a morfologia do enfarte documentado é muito su-
gestiva de um mecanismo embdlico. Podemos assim considerar
a provavel interacdo e potenciacao de diferentes mecanismos,
nomeadamente aqueles presumivelmente inerentes a enxaque-

ca com aura (“spreading depression”, disfuncdo endotelial) e
outros como alteracdes estruturais inatas (FOP) e factores de
risco adquiridos (tabagismo) que, em conjunto, podem promo-
ver os eventos isquémicos descritos.

SINDROME SNEDDON, CASUISTICA
DE UMA CONSULTA DE DOENCA
CEREBROVASCULAR.

Raquel Rocha, Vanessa Carvalho, Filipe Correia

Servigo de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de
Saude de Matosinhos

raquelrocha6418@gmail.com

Introdugdo: A Sindrome de Sneddon (SS) é uma vasculo-
patia trombética nao-inflamatéria rara caracterizada pela com-
binacdo de doenca cerebrovascular, HTA e livedo racemosa. A
incidéncia é estimada em 4 por 1 milhdo por ano na populagdo
em geral, e geralmente ocorre em mulheres em idade fértil. A
etiologia é desconhecida e menos de 50% dos casos associam-
-se a Sindrome Antifosfolipidico.

Objectivos: Realizar uma andlise retrospectiva dos doentes
com SS seguidos na consulta de doencgas cerebrovasculares;
identificar as caracteristicas clinicas e imagioldgicas associadas.

Métodos: Analisamos, retrospectivamente, os registos dos
doentes seguidos na consulta de doenca cerebrovascular de
Janeiro a Novembro de 2017 (N=742). Identificamos os que
cumpriam critérios para o diagndstico de SS. Excluimos doen-
tes com outra etiologia para os eventos vasculares, de acordo
com o TOAST.

Resultados: Dois doentes cumpriam critérios clinicos para SS.

Caso 1: Senhora de 49 anos, hipertensa com instalacdo agu-
da de alteragbes da linguagem em 2014. Objectivamente apre-
sentava défice de fluéncia verbal, disgrafia e livedo racemosa
exuberante nos membros inferiores. A RMN-CE mostrou seque-
las de enfartes cortico-subcorticais na regido fronto-temporal
esquerda e parietais bilaterais. Do estudo etioldgico realizado,
apresentava anticorpos antifosfolipidicos (AAF) positivos, tendo
iniciado hipocoagulacdo. Sem novos eventos mas com queixas
mnésicas no follow-up.

Caso 2: Senhora de 43 anos com antecedente de hiper-
tensdo que desde 2012 apresentava episddios transitérios de
amaurose fugaz e défice motor no MSD. Sem alteracdes ao
exame neuroldgico mas apresentava livedo racemosa nos mem-
bros. A RMN-CE revelou multiplas lesdes de substancia branca
subcortical bi-hemisférica com predominio posterior, a corres-
ponder a lesdes de natureza vascular isquémica. Constatados
AAF positivos tendo sido hipocoagulada. Sem novos eventos
mas com queixas mnésicas no follow-up.

Discussdo: Encontramos 2 casos de SS, o que representa
0,27% da nossa coorte, sendo esta uma frequéncia de ocor-
réncia relativamente idéntica a reportada na literatura. Todos
os doentes apresentavam AAF positivo. Ndo existe um padrao
imagioldgico especifico desta sindrome tal como representado
nos dois casos: lesdes corticais (caso 1) e lesdes subcorticais e
leucoaraiosis (2 caso).

Conclus3o: A fisiopatologia da Sindrome de Sneddon nao
é totalmente compreendida. A evidéncia de trombose vascular
e recanalizacdo na pele e cérebro bem como a presenca de al-
teracdes analiticas relacionadas com a coagulagado suportam a
convicgao da coagulopatia como principal mecanismo. Apesar
da raridade desta sindrome, o seu diagndstico atempado per-
mite alterar o tratamento preventivo e provavelmente o prog-
nostico de recorréncia de eventos vasculares a curto prazo e
défices cognitivos a longo prazo.
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UMA CAUSA RARA DE AVC

Rita Raimundo, Ricardo Almendra, Michel Mendes, Vera Espirito
Santo, Andreia Veiga

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

ritaraimundo15@gmail.com

Introdugdo: A sindrome de Osler-Weber-Rendu, também
designada Telangiectasia hemorragica hereditaria, é uma pato-
logia rara com padrao autossémico dominante de hereditarie-
dade, caracterizada por aparecimento de malformacdes arte-
riovenosas em mdultiplos rgaos. Apresentamos 2 casos numa
familia com manifestacdes clinicas distintas.

Casos Clinicos: Senhora de 55 anos internada no servico de
Medicina Interna com evolucédo favoravel de sindrome infecioso
gastrointestinal agudo sob ciprofloxacina. Como antecedentes
de relevo a referir Carcinoma mamario, submetida a mastecto-
mia radical bilateral 5 anos antes, atualmente sob hormoterapia.
Ao 3° dia de internamento iniciou quadro rapidamente evolutivo
iniciado por parestesias dos membros inferiores e culminando em
paraparésia flacida com reflexos osteotendinosos 1+, sem alte-
racdes sensitivas e com RCP em flexao bilateral, associada a re-
tengao urinaria e disautonomia. No periodo de 24h evoluiu com
insuficiéncia respiratdria grave e manifestou défice motor braquial
direito com sinal de Babinski bilateral na auséncia de compromis-
so sensitivo. Sem alteragdes analiticas de relevo, seroldgicas ou
do liquor. RMN do neuroeixo com evidéncia de lesdes de nature-
za isquémica recentes, cortico-subcorticais, frontoparietais bilate-
rais, de provavel etiologia embdlica. O extenso estudo realizado
revelou volumosa malformacéo vascular (MAV) no lobo pulmonar
superior esquerdo e o ecocardiograma transesofagico com mi-
crobolhas comprovou shunt direito-esquerdo. Foi submetida a
intervencao vascular bem sucedida com embolizacao e exclusdo
da MAV, verificando-se porém extensa trombose das veias ilia-
cas comuns e da veia subclavia direita aquando da realizagdo do
procedimento, pelo que foi iniciada terapéutica hipocoagulante.

Durante uma das visitas de familiares & doente, o filho de 30
anos referiu cefaleia holocraniana de intensidade elevada com
3 semanas de evolugdo, associada a nauseas e vertigem. Ante-
cedentes de epistéxis frequente durante a infancia. Ao exame
objetivo apresentava telangiectasias mucocutaneas, com exame
neurolégico sem alteracdes. O estudo imagiolégico mostrou he-
matoma intra-axial frontal direito em fase de reabsorc¢ao. Realizou
Angio-RMN CE e Arteriografia cerebral classica sem evidéncia
de alteragdes vasculares, nomeadamente shunts arterio-venosos.
Como intercorréncia, cerca de 2 semanas ap6s a alta, iniciou quei-
xas algicas no membro inferior esquerdo, que apds estudo se
verificou corresponder a trombose venosa profunda, pelo que ini-
ciou hipocoagulagdo e controlo imagiolégico apertado da lesao
hemorragica cerebral. Realizado teste genético para Sindrome de
Osler-Weber-Rendu, que se encontra em curso.

Conclusdo: A Sindrome de Osler-Weber-Rendu, para além
das complicacbes isquémicas e hemorragicas associadas a MAY,
apresenta um risco aumentado de tromboembolismo venoso,
cujo mecanismo permanece indeterminado. Apresentamos es-
tes casos com o intuito de mostrar as diversas manifestacdes
clinicas desta causa incomum de AVC.

SINDROME DE HIPERPERFUSAO
CEREBRAL APOS ANGIOPLASTIA ARTERIAL
INTRACRANIANA

Luis B. Cardoso, Hugo Déria, Catarina Pinto, Angelo Carneiro
Centro Hospitalar do Porto, Porto
luis.branco.cardoso@gmail.com

Introdugdo: A sindrome de hiperperfusdo cerebral (SHC) é
uma complicacdo bem documentada da endarterectomia e an-

gioplastia carotideas. Comparativamente, existem menos casos
descritos na literatura acerca do dano de reperfusdo cerebral
apds angioplastia de vasos intracranianos. A SHC pode ser de-
finida como uma lesao cerebral focal que ocorre até 30 dias
apos procedimento de revascularizacdo e é caracterizada por
manifestacdes clinicas como cefaleias, crises epiléticas, défices
neurolégicos focais ou depressdo do estado de consciéncia. As
alteracdes imagioldgicas incluem edema cerebral, hemorragia
intracraniana ou evidéncia de hiperperfusdo (aumento do flu-
xo sanguineo cerebral superior a 100% em relagao aos valores
prévios). O reconhecimento clinico precoce é crucial uma vez
que o edema cerebral pode ser revertido nas etapas iniciais. No
entanto, quando héa progressao para hemorragia endocraniana,
as taxas de mortalidade podem chegar aos 50%.

Caso Clinico: Mulher de 71 anos seguida na consulta de
Neurologia por AlTs recorrentes, com ano e meio de evolu-
¢do, caracterizando-se por disartria e défice motor esquerdo.
Tinha antecedentes de DM e HTA, sob terapéutica farmacolé-
gica, nomeadamente, dupla antiagregacao, antidiabético oral
e estatina. Em RM e Angio-TC recentes observavam-se lacunas
isquémicas em territério fronteira das artérias cerebral anterior
e média (ACA e ACM), bilateralmente, e estenose suboclusiva
do segmento M1 da ACM e de 70% do segmento A1 da ACA
direitas. Recorreu ao servico de urgéncia por agravamento da
hemiparesia esquerda, com flutuacdo dos défices, desde ha
quatro dias. Ao exame neuroldgico apresentava hemiextingao
visual esquerda, hemiparesia e hemihipostesia esquerdas. A TC
demonstrava agravamento das lesdes isquémicas hemisféricas
direitas e lesao focal cértico-subcortical frontal direita de novo.
No dia seguinte realizou-se angioplastia com baldo seguida
de colocacdo de stent (2,5x15mm) no segmento M1 direito e
angioplastia com baldo do segmento A1 direito, com franca
melhoria do preenchimento arterial a jusante. Sem complica-
¢des angiogréficas, a doente manteve dupla antiagregacéo e
vigilancia tensional com valores de pressdo arterial média que
oscilaram entre 88 e 105mmHg. Cinco dias depois apresentou
rapido afundamento para estado comatoso. A TC revelou volu-
moso hematoma agudo intraparenquimatoso fronto-insular di-
reito. Sem indicagao para abordagem neurocirirgica, a doente
faleceu nesse dia.

Discussao: A isquemia cerebral crénica secundaria a este-
nose leva a vasodilatacdo crénica, perda da autorregulagéo e
consequente auséncia de vasoconstricdo que proteja o leito
vascular. Um aumento agudo da pressado de perfusdo cerebral
em areas de tecido enfartado/hipoperfundido pode levar a he-
morragia intraparenquimatosa. Vigilancia clinica e controlo ten-
sional sdo cruciais nas semanas seguintes a angioplastia.

DISSECAO CAROTIDEA ASSOCIADA A
PRATICA DESPORTIVA - BODY PUMP

Sofia Grenho Rodrigues'?, Diana Aguiar de Sousa?, Patricia
Canhao?

1 - Unidade de AVC, Servico de Neurologia do Hospital de Santa
Maria - CHLN, Lisboa. 2 - Ser-vico de Neurologia do Hospital da
Luz, Lisboa.

anasofia.grodrigues@gmail.com

Introdugdo: As dissecdes dos vasos cervicais constituem
uma causa pouco comum de acidente vascular cerebral (AVC)
isquémico na populacdo em geral, mas sdo responsaveis por
até cerca de 20% dos AVC's em idade jovem. Podem ocorrer
espontaneamente ou apos traumatismos cra-nianos e/ou cervi-
cais, sendo por isso associadas a algumas actividades desporti-
vas. Apre-sentamos um caso de dissecdo carotidea em relacéo
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temporal com a pratica de Body Pump.

Caso Clinico: Homem, 43 anos, antecedentes de hiperten-
sdo arterial. Admitido no servico de urgéncia por inicio subito
de auséncia de emissao de discurso e diminuigdo da forca mus-
cular do hemicorpo esquerdo (NIHSS 14 a admissao). Referia
ter iniciado a pratica de Body Pump no dia anterior, apds o
que se instalou cervicalgia lateral anterior direita. Na admissao
apresentava-se sonolento mas facilmente despertavel, anosog-
nésico, sem emissao de discurso esponténeo, com reflexo de
ameaca sem resposta a esquerda, desvio preferencial do olhar
para a direita, parésia facial central esquerda e hemiparésia es-
querda. A TC-CE demonstrou sinais precoces de isqué-mia no
territério da Artéria Cerebral Média (ACM) direita e a Angio-
-TC revelou dissecdo desde a origem da artéria carétida interna
(ACI) direita e oclusdao do segmento M1 distal da ACM direita.
Foi submetido a trombdlise endovenosa e trombectomia me-
canica, tendo-se obtido recanalizacao parcial da ACM (TICI2B),
mantendo-se a ACl ocluida. A RM cervical com supressao de
gordura confirmou a existéncia de dissecao da ACI direita. Ve-
rificou-se melhoria franca durante o interna-mento e teve alta
independente para as actividades de vida diaria (mRankin 1).

Conclusdes: Em doentes jovens, com AVC isquémico, deve
ser apurada, nos antecedentes, a pratica de modalidades des-
portivas que podem estar associadas a dissecdo de vasos cer-
vicais. Mais de quarenta e cinco modalidades desportivas fo-
ram associadas a ocorréncia de dissecdes de artérias cervicais,
correspondendo a maioria a desportos aquaticos (sobretudo
mergulho), cor-rida, golf e desportos de combate. Apesar de
terem sido descritas varias modalidades de exercicio efectua-
das em ginasio com relacdo temporal a dissecdes arteriais, de
acordo com o nosso conhe-cimento, nao existe nenhum caso
publicado associado ao Body Pump, que devera passar a fazer
parte da lista de actividades fisicas associadas a dissecdo de
vasos cervicais.

“UM MAL NUNCA VEM SO - A
PROPOSITO DE UM CASO DE ACIDENTE
VASCULAR CEREBRAL HEMORRAGICO”

Angela Mota', Carla Eira', Sara Machado', José Pedro Fonseca',
Jodo Tavares’, Rachel Silvério', Luis Isidoro?, Anténio Monteiro'
Servigo e Instituicdo: Servico de Medicinal e Neurologia2, Centro
Hospitalar Tondela-Viseu, E.PE.

angelamota1987@gmail.com

Introducdo: Anualmente, a incidéncia do acidente vascular
cerebral (AVC) hemorragico varia de 16-33 casos por 100.000
pessoas, sendo a hipertensdo arterial (HTA) e a angiopatia
amildide os fatores de risco mais importantes. Onze por cento
dos casos de AVC hemorragico desenvolvem epilepsia como
complicacdo, sendo a sua forma de apresentacao variavel e re-
presentando nalguns casos um verdadeiro desafio diagndstico.

Caso clinico: Mulher, 79 anos, com antecedentes de AVC
hemorragico lobar intraparenquimatoso em territério profundo
da artéria cerebral média esquerda (7 meses), diabetes mellitus
tipo 2, HTA estadio Il e dislipidémia.

A apresentacado do evento vascular prévio caracterizou-se
por disartria grave, hemiplegia e hipostesia do hemicorpo direi-
to, tendo como sequelas: discreta disartria, hipoestesia distal e
hemiparésia (4/5) direita.

No presente episddio, a doente recorreu ao Servigco de Ur-
géncia em duas ocasides em 7 dias, inicialmente por agrava-
mento marcado dos défices pré-existentes, foi excluido AVC
“de novo”, tendo regressado ao seu estado neurolégico prévio
apds 24h. Quatro dias depois, reinicia agravamento de défices

pré-existentes com posterior crise convulsiva tonico-clénico ge-
neralizada (TCG), da qual recuperou com afasia de expressao e
mioclonias da hemiface direita.

Do estudo realizado, salienta-se tomografia computorizada
cranio-encefalica seriada com sequela de lesdo clastica lenticu-
lar e capsula externa esquerda, excluindo-se hemorragia “de
novo” ou evento isquémico. A clinica da doente motivou reali-
zacdo de eletroencefalograma, com atividade lenta e paroxisti-
ca temporal esquerda indicativo de alteragdes funcionais defi-
citarias com capacidade epileptogénica. Pela suspeita de crises
epilépticas focais iniciou Levetiracetam 500 mg 2id com ajustes
progressivos da dose até controlo sintomatico e terapia da fala
com recuperac¢ao para o seu habitual.

Discussao: Os AVCs hemorragicos lobares estdo associa-
dos a elevado risco de convulsées. No presente caso, o insulto
permanente resultante do AVC hemorragico em territério es-
tratégico promoveu o desenvolvimento de crises parciais que
se caracterizaram por agravamento de défices neurolégicos
sequelares e que inevitavelmente evoluiram para crise TCG. A
terapéutica antiepilética tornou-se necessaria pelo elevado ris-
co de recorréncia.

No contexto do AVC, a epilepsia tardia (90%) é mais co-
mum do que a precoce (35%), sendo que este risco aumenta ao
longo do tempo. Assim, o seguimento destes doentes torna-se
imprescindivel, de modo a permitir um diagndstico e tratamen-
to precoce face ao facto desta condicdo se associar a grande
morbimortalidade.

Conclusdes: Este caso-clinico representou um desafio diag-
néstico pela forma de apresentacdo da epilepsia e reforca a
importancia da avaliacao global do AVC pelas potenciais conse-
quéncias, pds-evento, que lhe estdo subjacentes.

ENDOCARDITE INFECCIOSA E AVC
CARDIOEMBOLICO

Mariana Figueiras, André Floréncio, Giovanni Cerullo, Joana
Pestana, Ana Fidalgo, Ana Lopes

Centro Hospitalar Universitério do Algarve, Unidade de Faro,
Servico de Medicina Interna 1, Unidade de AVC

Introducgdo: As lesdes cerebrais observadas nos pacientes
com endocardite infecciosa (El) envolvem vérios mecanismos
patofisioldgicos que vao desde sepsis, tromboembolismo, me-
ningite e vasculite. O AVC ocorre em aproximadamente 35%
dos doentes com El e a sua mortalidade pode chegar aos 20%.
A RMN ou a TAC s&o ferramentas importantes na deteccao des-
tas complicacbes e a abordagem destes doentes requer uma
equipa multidisciplinar. Estudos recentes sugerem que a cirur-
gia precoce, quando indicada, é segura na presenca de eventos
cerebrais isquémicos. Por outro lado a terapéutica antitrombé-
tica e antibidtica constituem um desafio no seu tratamento.

Caso Clinico: Homem de 59 anos, com antecedentes de eti-
lismo e tabagismo. Foi levado ao servigo de urgéncia (SU) a 13
de novembro por desorientacdo e agitagdo psicomotora com
24 horas de evolucado. Ao exame neuroldgico apresentava-se
desorientado no tempo e no espago e agressivo sem outros
défices neuroldgicos. A TC CE realizada no SU néo tinha altera-
¢des assim como a pungao lombar. Analiticamente verificava-se
uma importante subida dos pardmetros inflamatérios pelo que
ficou internado e iniciou antibioterapia empirica. Durante o in-
ternamento o doente manteve-se sonolento e com periodos de
agitacdo e heteroagressividade. As 72 horas de internamento
objectiva-se fibrilhacdo auricular com resposta ventricular rapi-
da e elevacdo das troponinas e do BNP. Por manter os parame-
tros inflamatérios persistentemente elevados com periodos de
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febre alta, foi escalada antibioterapia e realizado um ecocardio-
grama transtoracico. Este revela valvula adrtica com vegetagao
de 11 mm, que condiciona regurgitacdo moderada a severa.
Foi realizada nova colheira de hemoculturas e ajustada antibio-
terapia. No dia 25 de novembro, por agravamento do estado
neurolégico, foi pedida TC CE que mostra enfarte isquémico
extenso temporoinsuloparietal direito que oblitera os sulcos
corticais adjacentes. A data o doente continua internado.

Discussao/Conclusdo: Nosso caso clinico a probabilidade
do evento cerebral isquémico ter tido origem num émbolo in-
feccioso é consideravel e, somando a condicao de hipocoagula-
¢ao, o risco de transformacao hemorragica é ainda maior. Neste
contexto, a trombdlise poderia ter tido um desfecho catastré-
fico e em muitas orientagdes internacionais é uma contraindi-
cacdo. J& a trombectomia poderia ter sido benéfica, contudo
ainda existe poucos dados acerca do seu beneficio.

REMOCAO DE PLACA DE ATEROMA
DURANTE TROMBECTOMIA POR OCLUSAO
VASCULAR INTRACRANIANA - RELATO DE
UM CASO

Marcos Veiga, Isabel Fragata, Carolina Pinheiro, Manuela Mafra,
Jodo Reis, Ana Nunes
Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa

Introducgdo: A trombectomia é hoje o tratamento aprovado
nas oclusdes de grande vaso intracranianas. A remo¢do meca-
nica dos trombos permitiu o seu estudo histoldgico, e a melhor
compreensao da etiologia do AVC. Os trombos frequentemen-
te sdo ricos em eritrdcitos, e podem ser frescos ou organiza-
dos, consoante a quantidade relativa de eritrécitos, plaquetas
e fibrina. A patologia aterosclerética intracraniana é causa de
10% dos AVCs isquémicos, e manifesta-se frequentemente por
trombose da placa. Sdo contudo raros os trombos com com-
ponente ateromatosa, e estdo associados a piores resultados
de reperfuséo.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, com 38 anos de
idade, indiano, sem antecedentes médicos relevantes, admi-
tido por quadro de instalagdo subita de afasia global, desvio
conjugado do olhar para a esquerda, hemiandpsia homdnima
direita, parésia facial central e hemiplegia direita (NIHSS 24),
sem hora conhecida de inicio dos sintomas. A TC-CE demons-
trou desdiferenciagédo cortico-subcortical temporal esquerda e
a Angio-TC objectivou uma oclusdo M1 esquerda. Foi conside-
rado elegivel para trombectomia mecénica.

Na angiografia cerebral, observou-se oclusdo em T da Ar-
téria Cardtida Interna Esquerda, tendo-se realizado trombec-
tomia aspirativa com repermeabilizagdo da Artéria Cerebral
Média (ACM). Depois de re-oclusdo da ACM, e apds novas
tentativas de aspiracdo, decidiu-se efectuar trombectomia com
stent retriever. Na remocao do stent, apds cerca de 10 minutos
in situ, obteve-se fragmento tecidular de cor branca, com tex-
tura semelhante a gordura, que foi enviado para estudo anato-
mo-patoldgico. Obteve-se uma repermeabilizagao TICI 2b, por
migracao distal de fragmentos de trombo para ramo M4.

O relatério de anatomia patoldgica reportou “fragmentos
de parede arterial interessando a camada intima com revesti-
mento endotelial (expressdo de CD31), degenerescéncia mixdi-
de, ligeiro infiltrado inflamatério linfocitario, proliferacdo capilar
focal (recanalizacdo) e necrose fibrindide focal, aspectos com-
pativeis com arteriosclerose”.

Houve uma evolugdo neuroldgica favoravel (NIHSS 2 a data
de alta). O Doppler transcraniano a data de alta mostrava nor-
mal permeabilidade da ACM.

ConclusGes: A patologia aterosclerética intracraniana é uma
causa pouco frequente de AVC nos paises ocidentais. A trombecto-
mia de oclusdes intracranianas por trombose de placa ateromatosa
tem menor taxa de sucesso, e frequentemente implica angioplastia
e stenting na fase aguda. Os autores reportam um caso de trombec-
tomia em que foi removida a placa de ateroma utilizando um stent
retriever, sem necessidade de stenting definitivo adjuvante.

CEGUEIRA CORTICAL TRANSITORIA
POS-ANGIOGRAFIA CEREBRAL: A
PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Carla Maravilha', Alberto Fior?, Marisa Mariano?, Patricia
Ferreira?, Isabel Fragata®, Ana Paiva Nunes?

1- Servico Medicina Interna 1.4, Hospital de Sao José, CHLC. Lisboa;
2- Unidade Cerebrovascular, Hospital de Sao José, CHLC. Lisboa; 3-
Servico de Neurorradiologia, Hospital de Sao José, CHLC. Lisboa
carla.maravilha.p@gmail.com

Introdugdo: A cegueira cortical transitéria (CCT) é uma
complicacdo rara mas bem conhecida da angiografia cerebral.
A incidéncia é reportada em 0.3-1% das angiografias cerebrais.
A fisiopatologia permanece incerta e habitualmente os doen-
tes referem cegueira cortical poucos minutos ap6s a injecdo de
contraste resolvendo em poucos dias.

No nosso centro realizaram-se 4.185 angiografias cerebrais
em 6 anos com descri¢do apenas de 1 caso de CCT.

Caso clinico: Homem de 75 anos, com histéria conhecida de
dislipidémia medicada com estatina e HTA nao tratada. Admiti-
do como via verde AVC por parésia facial central direita (PFCD)
e paraparésia dos membros inferiores. A observacao (3 horas de
evolucdo de défices) objectivava-se PFCD, anisocéria e hemihi-
postesia direita. A TC-CE mostrava hipodensidade cerebelosa
esquerda que se interpretou como sequelar e a angio-TC reve-
lava oclusdo do topo da artéria basilar por trombo endoluminal.
Foi submetido a fibrindlise e a trombectomia mecénica com
repermeabilizacao total (261 minutos desde inicio da clinica).

Uma hora e trinta minutos apds a realizagdo do procedimento
angiografico desenvolveu quadro de cegueira cortical, sem ou-
tros défices de novo. A TC-CE realizada de urgéncia ndo mostra-
va lesdes isquémicas ou hemorragicas de novo, mas evidenciava
edema do cértex occipital, bilateralmente. O exame fundoscé-
pico ndo mostrava alteragdes. Para esclarecimento do quadro
clinico realizou RM-CE que mostrou lesdes isquémicas agudas
cerebelosas bilaterais, assim como pequenas lesdes punctiformes
com restricdo a difusdo do cértex occipital posterior parassagital
esquerdo, que ndo justificavam o quadro clinico. Colocou-se a hi-
pétese de cegueira cortical apds administracdo de contraste pelo
que iniciou hidratagao e dexametasona com melhoria progressiva
dos sintomas. Ao fim de 36h ja ndo apresentava alteragdes visuais.

Conclusao/Discussdo: A cegueira cortical transitéria apds
angiografia é uma situagdo rara e habitualmente benigna, mas
que coloca importantes dividas no diagnéstico diferencial, es-
pecialmente em doentes com AVC da circulagdo posterior.

SiNDROME DE VILLARET COMO
APRESENTACAO RARA DE DISSECAO
CAROTIDEA

Angela Abreu’, Leonor Rebordao’, Tiago Baptista?, Sara
Machado’, Amélia Nogueira Pinto’, Elsa Parreira’

1 - Servigo de Neurologia e 2 - Servigo de Neurorradiologia do
Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca E.PE.
angelarosaabreu@gmail.com

Introducéo: A sindrome de Villaret é uma entidade clinica
rara que envolve parésia do IX, X, XI e Xl nervos cranianos e
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sindrome de Horner ipsilateral. Esta sindrome deve levantar a
suspeita de patologia do espaco retro-faringeo dado ser a area
onde estas estruturas estdo em maior proximidade.

Caso clinico: Homem, de 37 anos de idade, com antece-
dentes pessoais de obesidade e HTA, que recorreu ao SU por
um episddio de cefaleia associada a olho vermelho. Negava
traumatismos, acidentes ou manipulagao cervical recente. Foi
objetivada crise hipertensiva e hipocaliemia, tendo tido alta. No
dia seguinte ao acordar notou dificuldade na articulagdo verbal,
desvio da lingua para a esquerda, perda do paladar e disfagia
para sélidos e liquidos. Recorreu ao SU onde foi medicado com
penicilina para uma amigdalite pultacea. Por manter as queixas,
cerca de um més e meio depois, foi de novo encaminhado para
o SU. A observacio neurolégica apresentava miose e ptose a
esquerda, reflexo faringeo diminuido, elevagao assimétrica do
véu do palato com desvio da uvula para a esquerda, atrofia do
esternocleidomastoideu e trapézio esquerdos sem alteragéo da
forca muscular, lingua com desvio para a esquerda e atrofia e
discretas fasciculagdes no bordo externo da hemilingua esquer-
da. Estas alteragdes eram compativeis com parésia do IX, X, XI
e Xll nervos cranianos esquerdos e sindrome de Horner ipsilate-
ral (sindrome de Villaret). Para investigacdo etioldgica realizou
RM-CE e cervical com angio-RM dos vasos do pescogo e intra-
cranianos que revelaram dissecdo da artéria carétida interna es-
querda ao nivel do bulbo carotideo, condicionando redugao do
calibre da artéria em toda a sua extensao, sem lesdo isquémica
associada. Ficou medicado com &cido acetilsalicilico.

Conclusdo: Apresentamos um caso clinico de um homem
de 37 anos que se apresentou com parésia do do IX, X, Xl e
Xl nervos cranianos esquerdos e sindrome de Horner ipsilateral
(sindrome de Villaret). A investigacédo etiolégica documentou
dissecdo da artéria cardtida interna esquerda desde o bulbo
carotideo.

Com este caso pretendemos salientar que a Sindrome de
Villaret é uma apresentacdo rara de dissecdo carotidea mas
que, pelas implicagdes terapéuticas, deve ser sempre pondera-
da e investigada mesmo na auséncia de dor cervical ou fatores
desencadeantes.

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
ISQUEMICO SOB DOSE ELEVADA DE
PROGESTATIVOS CiCLICOS

Catarina Madeira', Joana Pestana?, André Floréncio?, Giovanni
Cerullo?, Ana Paula Fidalgo?

1 - Servico de Medicina Interna 3, Centro Hospitalar Universitario
do Algarve — Unidade de Faro; 2 - Unidade de AVC, Centro
Hospitalar Universitario do Algarve — Unidade de Faro.
catarina_madeira@hotmail.com

Introducdo: A associagado entre o uso combinado de contra-
ceptivos orais e 0 aumento do risco de acidente vascular cere-
bral (AVC) ja foi inGmeras vezes relatado, no entanto os contra-
ceptivos apenas com progesterona sdo frequentemente usados
em todo o mundo e o seu impacto na doenca cardiovascular e
cerebrovascular é supostamente reduzido.

Objectivo: Relatar caso de AVC isquémico devido ao uso
de dois progestativos ciclicos (progesterona 100mg/id, nores-
tisterona 10mg/id) numa mulher de 47 anos com tabagismo
(34UMA), consumo esporadico de cocaina, dislipidemia, fibro-
mioma uterino, menometrorragias, anemia ferropénica.

Caso Clinico: Assintomética até Agosto de 2016, altura em
que tem episddio de alteracdo de meméria com duracao 2 ho-
ras e recuperacgao esponténea, ndo sendo realizada tomografia
computorizada cranio-encefélica (TC-CE) por recusa da doen-

te. Em Setembro de 2017 inicia quadro de flutuagao do estado
de consciéncia, erro de nomeagéo, compreensao para ordens
simples, paresia facial central direita e hemiparesia direita. No
servico de urgéncia, a doente encontrava-se consciente, he-
modinamicamente estavel, afasia global, paresia facial central
direita ligeira, forca muscular e sensibilidade algica direita ligei-
ramente diminuida. NIHSS 8. Electrocardiograma em ritmo si-
nusal. TC-CE: “Enfarte isquémico recente...trombo endoluminal
no segmento M2 esquerdo...” N&o fez fibrindlise, porque a sin-
tomatologia estaria instalada ha mais de 24h, ficando internada
na unidade de AVC, medicada com enoxaparina em dose profi-
lactica e acido acetilsalicilico (AAS). Eco-doppler carotideo/ ver-
tebral, transcraniano e ecocardiograma transtoracico, holter e
MAPA sem alteracdes. Ressonancia magnética cranio-encefali-
ca (RM-CE) confirmou lesdes vasculares isquémicas sub-agudas
em territorio da artéria cerebral média esquerda. O caso foi dis-
cutido com centro de referéncia de AVC, nao tendo indicacao
para trombectomia. Serologias e estudo autoimune negativos.
Teve alta medicada com atorvastatina 40 mg/id e AAS 100mg/
id, mantendo suspensao de progestativos. Foi orientada para a
consulta de AVC onde se mantém em seguimento, ginecologia
e de medicina fisica e reabilitacao.

Conclusdo: Apresentamos caso de AVC isquémico numa
mulher de 47 anos, fumadora, consumo de cocaina, dislipide-
mia, sob uso excessivo de progestativos, sem indicacao clinica
e fora de prescricao médica. Sdo muitos os estudos que indicam
que o uso de progestativos sdo seguros em relacao ao risco de
AVC. No entanto, o impacto do uso de progestativos relativa-
mente ao risco de AVC entre mulheres com fatores de risco
cardiovasculares ainda estao por esclarecer e por isso o uso de
progestativos nestas mulheres deve ser ponderado. Este caso
demonstra a necessidade de manter os estudos nesta area.

HEMATOMA EPIDURAL CERVICAL
MIMETIZADOR DE AVC: UM OLHAR MAIS
ATENTO A IMAGIOLOGIA

Ary de Sousa', José Rosa', Ana Paiva Nunes?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE; 2 - Unidade Cerebro Vascular (UCV), Centro Hospitalar de
Lisboa Central, EPE

arydesousamd@gmail.com

Introdugdo: O hematoma epidural cervical é um importante
mimetizador de AVC. E uma condicdo que pode n3o ser ime-
diatamente evidente apds primeiras modalidades de imagem,
principalmente em situagdes que requerem decisdes rapidas
como é o caso do AVC isquémico agudo. Este caso clinico pre-
tende incrementar o reconhecimento deste mimetizador que,
caso nao identificado, pode conduzir a complicacdes catastréfi-
cas uma vez que o rtPA pode agravar a hemorragia.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 68 anos, apresen-
tou-se no Servico de Urgéncia cerca de 1 hora ap6s instalacédo
abrupta de hemiparesia direita isolada, tendo sido activada a
Via Verde do AVC. Na avaliagao inicial apresentava um NIHSS
de 3. Realizou TC-CE que ndo evidenciou alteracdes de is-
quemia precoce, e a angiografia por TC (angio-TC) dos vasos
supra-adrticos foi reportada como normal. A hipdtese de AVC
isquémico foi considerada. Contudo, perante auséncia de sinais
neurolégicos da face e posterior referéncia de cervicalgia inten-
sa a preceder os sintomas motores, procedeu-se a reavaliacdo
dos exames de imagem antes de qualquer decisao terapéutica.
Identificou-se uma massa com ténue hiperdensidade intradural
extra-espinhal ao nivel cervical na angioTC. A RM cervical con-
firmou hematoma epidural espinhal lateral direito com extensao
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de C1 a D1. Ao longo do dia seguinte verificou-se recuperagao
clinica espontanea.

Conclusdo: Este caso clinico demonstra como devemos
estar cientes desde mimetizador de AVC, mesmo perante sin-
dromes unilaterais isolados e principalmente na auséncia de en-
volvimento de nervos cranianos. O diagnéstico do hematoma
epidural cervical nesta situagdo foi extremamente importante
para evitar potenciais complicagdes da trombdlise intravenosa.

KISSING VERTEBRAL ARTERIES

Marcia Pacheco’, Jaime Pamplona?, Gil Nunes®*, Ana Palricas'*,
Denise Lopes'#, Ana Pidal'#, Socorro Pifieiro®*, Candida
Barroso®, Alexandre Amaral-Silva®*

1 - Servico de Medicina do Hospital Vila Franca de Xira; 2 - Servico
de Neurorradiologia do Hospital de Sao José, Centro Hospitalar
de Lisboa Central, EPE; 3 - Unidade de Neurologia do Hospital Vila
Franca de Xira; 4 - Unidade de AVC do Hospital Vila Franca de Xira
marciapacheco.rpm@gmail.com

Introdugdo: A compressao do tronco cerebral por “kissing
vertebral arteries” é extremamente rara. As caracteristicas clini-
cas, diagndstico e opgdes terapéuticas sé foram documentadas
em alguns relatos de casos.

Caso clinico: Homem de 60 anos, recorreu ao servico de
urgéncia por cefaleia frontotemporal, vertigem rotatéria, dese-
quilibrio da marcha e descoordenacdo motora esquerda com
24 horas de evolugao. Referia ainda valores de pressao arterial
elevados (com sistdlicas > 200mmHg). Na admissdo apresenta-
va nistagmo horizonto-rotatério na levoversdo ocular e hemia-
taxia do membro inferior esquerdo. Realizou TAC-CE que nédo
documentou lesdes vasculares agudas. Ficou internado com
a suspeita de AVC isquémico vertebro-basilar. Nas primeiras
horas apds admissao, verificou-se deterioragcdo neuroldgica,
com diplopia, ptose palpebral a esquerda e hemihipostesia
homolateral. Realizou RM e Angio RM-CE que documentaram
ectasia das artérias vertebrais bilateralmente, com compressao
da superficie antero-lateral esquerda do tronco cerebral pela
artéria vertebral esquerda e consequente enfarte isquémico na
regido comprimida. O doente foi medicado com anti-agregante
e estatina, tendo sido optimizada a terapéutica antihiperten-
sora. Teve alta ao 8° dia de internamento, mantendo discreto
nistagmo horizonto-rotatério, disartria e hemiparesia atéaxica
esquerda (MRS=3), sendo referenciado a programa de reabi-
litacdo. Duas semanas apés a alta, foi observado em consulta
externa, relatando nova deterioragdo neuroldgica, com sono-
|éncia, disartria moderada e agravamento da hemiparesia ata-
xica esquerda, com incapacidade total para a marcha, durante
a semana anterior. Foi reinternado na UAVC e realizou nova RM
e Angio RM-CE que documentaram nova lesdo isquémica no
pedunculo cerebeloso esquerdo — também por compressao da
artéria vertebral esquerda. O doente foi aconselhado a evitar
manobras de valsalva, manter o controle rigoroso da pressao
arterial e o mesmo tratamento medicamentoso. A possibilidade
de descompressao cirlrgica esta atualmente em discussdo com
o Departamento de Neurocirurgia do Hospital de referéncia.

Conclusao: Este caso destaca o papel de uma variacdo anaté-
mica das artérias vertebrais com ectasia bilateral e consequente
compressao do tronco cerebral, como uma causa rara de sinto-
mas neurolégicos e mesmo de acidente vascular cerebral isqué-
mico. A descompress3o cirdrgica foi descrita como uma opgao
de tratamento bem sucedida em casos selecionados.

PARESIA DE TODD: MIMETIZADOR DE
ENFARTE CEREBRAL.

Catarina Pinto, Ricardo Cruz Martins, José Pedro Rocha Pereira,
Cristina Ramos.

Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto.
cat.mendes.pinto@gmail.com

Introducdo: O enfarte cerebral é a terceira causa de morte
nos paises industrializados e a sua incidéncia aumenta com a
idade. Algumas condicées clinicas podem mimetizar a apresen-
tacdo de um enfarte cerebral, funcionando como um confundi-
dor diagnéstico e podendo levar a erros na conduta terapéutica
se nao forem rapidamente reconhecidos.

Caso Clinico: Homem de 83 anos, previamente auténomo,
com antecedentes de hipertensao e dislipidemia para os quais
estava medicado. Histéria de AVC prévio em 2012 do qual recu-
perou totalmente, permanecendo sob antiagregacgéo plaqueta-
ria. Recorre ao servico de urgéncia apds ter sido encontrado no
chao pela esposa com hemiparésia esquerda e disartria. Tinha
sido visto bem pela dltima vez 5 horas antes. Foi ativada a Via
Verde de AVC e na sala de emergéncia foi objetivada crise con-
vulsiva com perda de controlo de esfincteres que cedeu com
diazepam. A admissio apresentava anosognosia, hemianopsia
homénima esquerda, hemiparesia esquerda com face grau 3,
pontuando 13 no NIHSS. Neste contexto, realizou TC cerebral
simples que ndo revelava sinais de lesdo isquémica recente,
nomeadamente em territério cortical da artéria cerebral média
direita. No estudo de perfusdo observava-se hipoperfusao em
territério carotideo direito. O estudo angiografico por TC mos-
trava normal permeabilidade das principais artérias cervicais e
intracranianas e revelava ainda lesdo expansiva frontal anterior
direita, com captacdo intensa e heterogénea de contraste, com
sinais de necrose central. A lesdo apresentava marcado aumen-
to do volume sanguineo cerebral no mapa de perfuséo. Assim,
o estudo de perfusao foi interpretado como disfuncado hemisfé-
rica direita em contexto de estado pds-critico, por crise convul-
siva secundaria a lesdo expansiva.

O doente foi internado para estudo da lesao, tendo realiza-
do RMN encefélica que revelou lesdo extra-axial com implanta-
¢ao dural, tendo sido colocadas as hipéteses de meningioma
ou hemangiopericitoma. A lesdo foi abordada cirurgicamente
e o resultado anatomo-patoldgico revelou meningioma atipico
(grau Il OMS).

Conclus3o: A parésia de Todd é um mimetizador conhecido
de enfarte cerebral agudo. Neste caso em particular, foi interes-
sante observar como o estudo de perfusao foi ao mesmo tem-
po confundidor (por apresentar uma hipoperfusdo em territério
carotideo direito que fez suspeitar de uma estenose carotidea,
excluida depois pelo estudo angiogréfico) e esclarecedor (por
nos mostrar uma lesdo hipervascularizada com caracteristicas
de lesdo agressiva que se veio a revelar um tumor, provavel
ponto de partida para as crises convulsivas).

INVASAO ARTERIAL - COMPLICACAO
DE UM VIRUS COMUM

Margarida Lopes', Eduardo Freitas'?, José Araujo’, Ana Filipa
Santos', Sara Varanda', Filipa Sousa’, Ricardo Maré’

1- Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2- Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo
margaridar|90@gmail.com

Introdugdo: A associagdo entre a infeccdo pelo VIH e o AVC
encontra-se bem estabelecida, havendo mdltiplos mecanismos

12° Congresso Portugés do AVC



Sinapse® | Suplemento 1 | Volume 18 | N.°1 | Maio de 2018

propostos, particularmente a ocorréncia de infeccdes oportunis-
tas, o cardioembolismo, a coagulopatia, a vasculopatia e a pré-
pria terapéutica anti-retrovirica. O virus Varicella zoster (VWZ) foi
o Unico que mostrou replicar-se nas artérias, sendo a vasculopatia
atribuida ao préprio VIH meramente especulativa. Pensa-se que
muitos dos casos de vasculopatia em doentes com infeccdo por
VIH serao vasculopatia por VVZ nao diagnosticada.

Caso clinico: Mulher de 37 anos, natural de Mogambique.
Observada por cefaleias e febre com trés semanas de evolucao,
com deterioragao progressiva do estado geral, astenia e anore-
xia, seguidos de diplopia horizontal uma semana antes da ad-
missdo. O exame neuroldgico mostrou limitagdo da abdugéo do
olho esquerdo isolada. A TC e angioTC cerebrais realizadas na
admissdo n3o revelaram alteracdes. A RM cerebral evidenciou,
na transicao bulbo-protuberancial, centrada a meninge, espes-
samento e captacdo andémala de contraste. A pungado lombar
mostrou pressao de abertura normal, 105 células (87% de linfé-
citos), proteinas 1.1 g/L e glicose normal. Verificou-se a presen-
ca de DNA de VVZ no LCR e o estudo sérico mostrou anti-HIV
positivo com carga virica >1 milhdo de cdpias/pL. Foi internada
sob aciclovir endovenoso e, uma semana depois, anti-retroviri-
cos. Ao longo do internamento, verificou-se agravamento com
depressado do estado de consciéncia, oftalmoparésia complexa,
disfagia com necessidade de entubacao nasogastrica, disartria,
hemiparésia direita, alteracdo cruzada da sensibilidade e ata-
xia. Foi adicionada corticoterapia endovenosa em altas doses.
A segunda RM cerebral com angioRM, 20 dias apds a primeira,
mostrou multiplas lesdes isquémicas recentes, bilaterais, supra
e infratentoriais e estenoses focais alternadas com ectasias na
circulagdo anterior e posterior. Completou tratamento com 21
dias de aciclovir e manteve corticoterapia oral em esquema de
desmame lento, além da terapia anti-retrovirica ajustada ao
perfil de resisténcias do VIH, com boa resposta clinica, nomea-
damente melhoria do estado de consciéncia, da oftalmoparésia
e do défice motor direito e resolucdo da disartria, da disfagia e
das alteragdes sensitivas.

Conclusao: Tal como ocorreu no caso descrito, um estudo an-
giografico inicial normal ndo exclui o diagnéstico de vasculopa-
tia por VVZ, provavelmente porque as alteracdes mais precoces
ocorrem nas artérias de menor calibre. Nos doentes com VIH, a
evolucao natural da vasculopatia por VVZ é modificada pela imu-
nodepressdo, sendo mais frequente a progressao das alteracdes
vasculares com desenvolvimento de sintomas neuroldgicos de
novo, apesar do tratamento com aciclovir endovenoso.

O AVC QUE PODIA TER SIDO
EVITADO... ASSIMETRIA NO ECODOPPLER

Gil Nunes'2, Ana Palricas'?, Ana Denise Lopes'?, Ana Nunes?,
Socorro Pifieiro’?, Ana Pidal"3, Alexandre Amaral-Silva'?

1 - Unidade de AVC; 2 - Unidade de Neurologia; 3 - Servico de
Medicina, Hospital Vila Franca de Xira

gil.nunes@hvfx.pt

Introducdo: O estudo etioldgico criterioso apés um AVC
isquémico permite orientar e otimizar a terapéutica de preven-
¢ao secundaria. No ecodoppler a identificacdo de estenoses ou
oclusdes vasculares, principalmente quando sintomaticas, nao
deve ser relativizada.

Caso Clinico: Mulher de 75 anos, com antecedentes de
diabetes mellitus, hipertensdo arterial, status pds-neoplasia da
mama e AVC isquémico em 2015 com ligeira disartria sequelar,
trazida ao Servico de Urgéncia por dificuldade na fala. No exa-
me neuroldgico apresenta afasia de expressao, parésia facial
central, hemiplegia e hemihipostesia direitas, com NIHSS=18.

Realizou TAC-CE documentando-se ténues hipodensidades
corticossubcorticais frontal anterior e parietal parassagital es-
querdas, refletindo lesdes isquémicas recentes em territério
fronteira. Hipodensidades sequelares, corticossubcortical fron-
tal parassagital esquerda, aflorando o parénquima rolandico, e
na vertente inferior da cabeca do nicleo caudado esquerdo.

No 3° dia de internamento apresentou depressao do esta-
do de consciéncia. Foi realizada TAC-CE que revelou edema
maligno do territério da ACM esquerda, com efeito de massa,
desvio das estruturas da linha média e transformacao hemorra-
gica cortico-pial e subaracnoideia intralesional. Foi otimizada a
terapéutica, com melhoria progressiva do estado de conscién-
cia, tendo tido alta com o quadro deficitario major, referenciada
para a RNCCI para reabilitagdo.

Do estudo efetuado determinou-se como etiologia ate-
rosclerose de grandes vasos, destacando-se no Ecodoppler
carétida interna esquerda com perfil de elevada resisténcia e
componente diastdlica invertida e artéria oftdlmica ipsilateral
com velocidades de fluxo de baixa amplitude e aplanamento
da curva espectral compativel com oclusdo distal intracraniana
da ACI. Ecodoppler Transcraniano sem janela acustica temporal
esquerda.

Revendo o histérico clinico, constatava-se a realizagdo de
Ecodoppler em 2015, no decurso do anterior internamento,
onde se documentou assimetria das velocidades de fluxo nas
artérias cardtidas internas por diminuicado a esquerda, com apla-
namento da curva espectral ao nivel da artéria oftalmica homo-
lateral, compativel com lesao intracraniana da ACIE, tendo sido
sugerida a realizacdo de angioTAC para melhor caracterizacao
dos achados, que néo se chegou a concretizar. No seguimento
em ambulatério ndo foi efetuado nenhum controlo subsequen-
te nem proposta nenhuma terapéutica especifica.

Conclusdo: Os achados indiretos da ultrassonografia, quan-
do integrados no contexto clinico, complementam a caracte-
rizacdo etioldgica do AVC, permitindo estratificar as op¢des
diagnésticas e guiar as orientagdes terapéuticas. No entanto,
para que possam ser adequadamente integradas no algoritmo
diagndstico, é necessério que os profissionais conhecam em
pormenor as suas potencialidades e a aplicabilidade das técni-
cas ultrassonograficas.

TEIA CAROTIDEA COMO POSSIVEL
CAUSA DE AVC ISQUEMICO

Leandro Marques’, José Aratjo’, Jodo Pinho', Carla Ferreira’
Servico de Neurologia, Hospital de Braga
leo_marques@live.com.pt

Introdugdo: A teia carotidea é uma projeccdo de tipo
membrana, que se estende desde a parede posterior da arté-
ria carétida interna, habitualmente logo apés a sua origem. E
postulado que estas projeccdes tenham origem embrionaria.
A prevaléncia da teia carotidea é desconhecida, assim como
o mecanismo fisiopatoldgico preciso pelo qual causa eventos
isquémicos. A teia carotidea pode contribuir ou ser causa de
AVC isquémico em doentes sem outra causa determinada, prin-
cipalmente de idade jovem.

Caso clinico: Mulher de 69 anos, com antecedentes de dis-
lipidemia, anemia, Ulcera péptica e depressao, é levada ao SU
por ter sido encontrada com alteracdo da fala com 2 horas de
evolucdo. Ao exame neurolégico apresentava afasia mista e
hemianopsia homdnima direita, com NIHSS 9. Realizou TC CE,
que nao revelou sinais precoces de enfarte nem vasos hiperden-
sos (ASPECTS 10), e Angio-TC dos troncos supra-adrticos e in-
tracranianos, que revelou uma estrutura com uma configuracéo
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triangular nos cortes sagitais, parcialmente calcificada, que se
extendia da parede posterior da ACl esquerda, logo apéds a sua
origem, sugestivo de teia carotidea, condicionando estenose
bulbar proximal inferior a 50%, sem oclusées de grande vaso.
Foi submetida a trombdlise endovenosa e 24 horas apds, tinha
um NIHSS de 0, e a TC CE nao mostrava lesao isquémica nem
complicacdes hemorragicas. O estudo analitico confirmou a dis-
lipidemia, e o estudo cardiaco (EcoTT e Holter 24 horas) revelou
insuficiéncia adrtica moderada. Teve alta sob antiagregacao.

Conclusdo: A investigagao etiolégica do AVC isquémico é
essencial para a instituicdo da adequada prevencdo secunda-
ria. Tendo em conta que em 20-40% dos AVCs isquémicos ndo
é identificada uma causa, é muito importante a identificacdo
de alteracdes pouco frequentes que sejam causas possiveis de
AVC isquémico, como a teia carotidea. Recentemente foi repor-
tado um risco elevado de recorréncia de AVC isquémico ou AIT
em doentes com teias carotideas e foi sugerido o tratamento
com stenting.

CAPSULAR WARNING SYNDROME:
O PAPEL DA TERAPEUTICA MEDICA
AGRESSIVA

Adilson Marcolino', Pedro Castro'?3, Luisa Fonseca®, Elsa
Azevedo'?3, Goreti Moreira®

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Sdo Jodo; 2 - Unidade
de AVC, Centro Hospitalar Sdo Jo&o; 3 - Departamento de
Neurociéncias Clinicas e Saide Mental, Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto

claudiomarcolino@yahoo.com.br

Introducdo: A “Capsular warning syndrome” (CWS) é de-
finida como consistindo em trés ou mais acidentes isquémicos
transitérios com sindrome lacunar ocorridos dentro de 24 horas.
Apesar da histéria tipica e curso clinico, a localizacdo exata da
isquemia pode variar de um caso para o outro. Esta sindrome
assume particular importancia porque apresenta alto risco de
desenvolver enfarte cerebral com défice neurolégicos perma-
nentes. Existem varias hipoteses relacionadas com a fisiopatolo-
gia da CWS e, consequentemente, ndo ha consenso geral sobre
as opg¢des de tratamento para alterar a progressao da doenca.

Caso clinico: Senhor de 82 anos, autdbnomo para as ati-
vidades da vida diaria, com antecedentes de dislipidémia, ne-
frectomia esquerda had mais de 12 anos e prostatectomia por
neoplasia, medicado habitualmente com atorvastatina. Trazido
ao servico de urgéncia por episddios transitérios repetidos de
défices neuroldgicos caracterizados por disartria, hemiparésia e
hemihipostesia esquerdas, durando cada episédio aproximada-
mente 10 minutos. O doente foi internado na Unidade de AVC,
tendo iniciado antiagregagdo com AAS 100 mg, mantendo a
atorvastatina 20 mg. Apds repeticdo de mais um evento nas
primeiras 24 horas iniciou dupla antiagregacao (AAS 100 mg +
clopidogrel 75mg). Desde entdo manteve-se sem recorréncia
das queixas. O perfil hipertensivo foi ajustado progressivamen-
te com medicac3o oral. Do estudo etioldgico ndo se evidenciou
causa cardioembdlica ou estenose aterosclerdtica significativa
cervical ou intracraniana. A RM craneoencefélica revelou lesao
isquémica aguda na regido lenticulo-capsular direita.

Conclusdo: Apresenta-se um caso com apresentacéo clinica
dramatica, sugestiva de CWS, em que o doente nado repetiu
défices neuroldgicos apds instituicdo de dupla antiagregagao.
Mesmo sem grau de evidéncia robusta, a instituicdo de tera-
péutica médica agressiva precocemente podera ser Gtil em
doente com isquemia cerebral por doenca de pequenos vasos
com défices neuroldgicos flutuantes.

QUAL O IMPACTO NA EVOLUGCAO
FUNCIONAL AVALIADO PELA MIF DA
TROMBOLISE, TROMBECTOMIA OU
AMBOS OS PROCEDIMENTOS NOS
DOENTES COM AVC?

Jodo Castro, Joana Marques, Vitor Gongalves, Jodo Neves, Ana
Campolargo

Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho
joaofc22@gmail.com

Introdugdo: Apesar da trombdlise endovenosa com rtPA
em fase aguda melhorar o prognéstico dos doentes apds AVC
isquémico, varios ensaios recentes sugerem que a adicdo de
trombectomia mecéanica podera ser superior na melhoria do
prognéstico. A avaliacdo funcional dos doentes com AVC pode
ser realizada com varias escalas, sendo a Medida de Indepen-
déncia Funcional (MIF) amplamente usada e aceite.

Objectivos: Investigar a influéncia da trombdlise com ou
sem trombectomia associada na evolucao funcional do doente
com AVC avaliado pela MIF.

Metodologia: Os dados foram recolhidos prospectivamente
a partir dos doentes internados por AVC na UAVC do CHVNG/E
durante o primeiro trimestre de 2017. A informacao foi obtida
através do proprio doente e do processo clinico informatico.
Foi aplicada a escala MIF, conforme as normas orientadoras a
todos os doentes em 3 momentos: & admissao na UAVC; data
do primeiro levante; data de alta.

Resultados: Um total de 107 doentes estiveram internados por
AVC durante o primeiro trimestre de 2017. A idade média foi 69,56
anos e 56,2% foram homens. Relativamente a etiologia, 82,4% fo-
ram isquémicos, 6,5% hemorrégicos e 1,9% trombose dos seios ve-
nosos. Da populagdo admitida com AVC isquémico (n=89), 53,9%
n&o foram submetidos a qualquer dos procedimentos (n=48), 19,1%
foram submetidos a trombdlise (n=17), 12,4% a trombectomia
(n=11) e 14,6% a ambos os procedimentos (n=13). A MIF média a
admissao na UAVC foi de 61,21 e a média a data de alta de 80,28. A
duracdo média do internamento foi de 6,74 dias. A evolucao média
da MIF revelou significancia estatistica (p=0,003) nos varios grupos
de procedimento efectuado: ndo submetidos a trombdlise ou trom-
bectomia 21,72+SD23,63; trombdlise 11,24+SD20,69; trombecto-
mia 2,09+SD31,55; e trombdlise + trombectomia 7,85+SD21,97.

Conclusées: Embora os doentes que nao foram submetidos a
procedimentos de trombdlise ou trombectomia tenham apresen-
tado melhoria significativa, os doentes que foram submetidos iso-
ladamente a trombdlise e a trombdlise + trombectomia também
apresentaram melhoria estatisticamente significativa. A realizacdo
isolada de trombectomia é a que se associa a uma evolucao fun-
cional menor durante o internamento embora este valor possa ter
sido influenciado pelo pequeno nimero da amostra. A melhoria mais
acentuada dos doentes que nao foram submetidos a qualquer um
dos procedimentos pode dever-se a menor gravidade do seu estado
funcional inicial bem como ao maior tempo de permanéncia e conse-
quentemente de reabilitagdo na UAVC, por se tratarem em algumas
situagdes de casos sociais que aguardavam colocacéo apds alta.

PODE O ESTADO FUNCIONAL
AVALIADO PELA MIF A ADMISSAO NUMA
UAVC PREDIZER O DESTINO A DATA DE
ALTA E OBITO?

Jodo Castro, Joana Marques, Vitor Gongalves, Jodo Neves, Ana
Campolargo

Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho
joaofc22@gmail.com

Introdugdo: Identificar dados clinicos a admissdo numa
UAVC que possam predizer o destino dos doentes a data de
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alta poderia ajudar no desenvolvimento de planos que melho-
rassem o progndstico dos doentes com AVC. O estado funcio-
nal de um doente no momento da admissao, na medida em que
reflecte a sua capacidade em colaborar no programa de reabili-
tacdo, pode ser um bom preditor do outcome funcional apds o
AVC e deste modo, correlacionar-se com o destino pds-alta. A
Medida de Independéncia Funcional (MIF), é amplamente usa-
da e aceite como um instrumento de avaliagdo multifuncional
devendo ser aplicada em vérios momentos ao longo do proces-
so de reabilitacdo.

Objectivos: Investigar se o estado funcional do doente com
AVC a admissdo numa UAVC com a MIF pode predizer o desti-
no pds alta e o dbito.

Metodologia: Os dados foram recolhidos prospectivamente
a partir dos doentes internados por AVC na UAVC do CHVNG/E
durante o primeiro trimestre de 2017. A informacao foi obtida
através do proprio doente e do processo clinico informatico.
Foi aplicada a escala MIF, conforme as normas orientadoras a
todos os doentes em 3 momentos: & admissao na UAVC; data
do primeiro levante; data de alta. Foi registada o destino do
doente apds a alta hospitalar e a ocorréncia de dbito.

Resultados: Um total de 107 doentes estiveram internados
por AVC durante o primeiro trimestre de 2017. A idade média
foi 69,56 anos e 56,2% foram homens. Relativamente a etiologia,
82,4% foram isquémicos, 6,5% hemorragicos e 1,9% trombose
dos seios venosos. Da populagdo admitida com AVC isquémico,
53,9% nao foram submetidos a qualquer procedimento, 19,1%
foram submetidos a trombdlise, 12,4% a trombectomia e 14,6%
a ambos os procedimentos. A MIF média a admissao na UAVC foi
de 61,21. A duracdo média do internamento foi de 6,74 dias. A
taxa de 6bito na UAVC durante o periodo em anilise foi de 6,5%
(n=7). A MIF média a admissao variou de forma estatisticamente
significativa (p=0,001) para os varios grupos de destino pds-alta:
domicilio (MIF média 75,64); Centro de Reabilitacdo (53,00); Cui-
dados Continuados (39,88). A MIF média a admissdo quando
ocorreu dbito foi de 35,29 (p=0,0001).

Conclusdes: A avaliagdo funcional & admissdo numa UAVC
pela escala MIF é um instrumento prognéstico que pode ajudar
a identificar os doentes em maior risco bem como aqueles com
maior capacidade de recuperacdo funcional. Um baixo score
na FIM a admiss&o revela-se um importante factor preditivo de
mau prognéstico.

ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
EM IDADE ATIVA: CARACTERIZACAO
PESSOAL, CLINICA E FUNCIONAL
DOS UTENTES ENVIADOS PARA A
FISIOTERAPIA.

Carla Pimenta'2

1 - Fisioterapeuta, Hospital Curry Cabral, Centro Hospitalar de
Lisboa Central; 2 - Assistente convidada, ESTeSL - Escola Superior
de Tecnologia da Salde de Lisboa, Instituto Politécnico de Lisboa.
carla.vicente.pimenta@gmail.com

Introdugdo: A incidéncia do Acidente Vascular Cerebral
(AVC) aumenta com a idade, no entanto a morbilidade causada
pelo AVC numa populagao jovem e ativa tem um grande impac-
to no individuo e na sociedade.

Objetivo: Analisar as carateristicas pessoais, clinicas e a
capacidade funcional dos individuos com AVC em idade ativa
enviados para a fisioterapia.

Metodologia: Estudo observacional, descritivo e transver-
sal. A populagao alvo é constituida por todos os individuos com
diagnéstico de AVC enviados para a fisioterapia num hospital

terciario, em regime ambulatério, num periodo de 3 anos. A
amostra é constituida pelos individuos adultos com menos de
65 anos. Foram recolhidos dados de caracterizagdo pessoal e
clinica, para a analise funcional foi utilizada a versdo portugue-
sa da Motor Assessement Scale (MAS) e foi realizado o Timed
Up and Go Test (TUG) para a avaliagdo da mobilidade funcio-
nal. Utilizando o programa Microsoft Excel para MAC® (versdo
15.36) foram elaboradas tabelas para registo dos dados recolhi-
dos que foram analisados através de estatistica descritiva.

Resultados: Dos 151 individuos enviados para a fisioterapia
64 tinham menos de 65 anos (42,4% da populacéo), incluindo
10 com menos de 45 anos (6,6% da populacao). A amostra em
estudo tem uma mediana de idade de 54 anos [min. 28, max.
64] e é constituida por 38 homens e 26 mulheres; 64% dos
AVC's foram isquémicos e a maioria dos individuos (73,4%) ti-
nham o tempo de instalagcdo do AVC inferior a um ano. Os indi-
viduos com menos de 65 anos obtiveram uma pontuacdo média
na MAS de 29,4 pontos [min. 4, max. 48], com uma mediana de
31,5. O valor médio obtido no TUG, realizado aos elementos
com capacidade de realizar marcha auténoma (n=52), foi de
21,69 segundos [min. 7,33, max. 87,56], com uma mediana de
15,92 segundos; observa-se que 38 dos individuos (73%) demo-
ram mais de 14 segundos a completar o teste, o que correspon-
de arisco de queda.

Conclusdo: Embora o AVC em idade ativa ndo seja comum,
a prética clinica demonstra que existem muitos utentes nesta
faixa etaria que apresentam incapacidades e limitagdes resul-
tantes do AVC que influenciam a sua a capacidade funcional
e laboral, com consequéncias pessoais e sociais significativas.
Com este estudo, pelas suas dimensdes e limitagdes, ndo é pos-
sivel elaborar consideracdes definitivas sobre a incidéncia de
AVC em idade ativa e as suas repercussdes funcionais, no entan-
to pretende contribuir para uma reflexdo sobre esta tematica.

A SATISFACAO COM OS CUIDADOS
DE REABILITACAO DO CUIDADOR
INFORMAL DO SOBREVIVENTE DE AVC:
DUAS VERSOES DA MESMA REALIDADE

Joana Matos*; Joana Silva; Bruno Guimaraes; Paulo Couto; Sofia
Toste; Inés Taboas; Joana Leal; Filomena Melo

Servico de Medicina Fisica e de Reabilitagdo do CHEDV

Diretora de Servigo: Catarina Aguiar Branco
*joana.ifmatos@gmail.com

Introdugdo: A maioria dos sobreviventes de AVC tem alta
para o domicilio, ficando muitos, dependentes de cuidadores
informais. Estes tém de ajustar o seu dia-a-dia para garantir ao
sobrevivente os cuidados necessarios e desempenham um pa-
pel importante na ajuda, cuidados e satisfacdo do sobrevivente
de AVC, sendo essenciais no processo de reabilitagao.

Objetivo: Determinar a caracterizacdo subjetiva do estado
funcional do doente e grau de satisfacdo com os cuidados de
reabilitacdo segundo a percecao do cuidador informal.

Material e Métodos: Entre junho e setembro de 2017,
aplicaram-se, aos cuidadores informais de AVC/AIT observados
em consulta multidisciplinar pds-AVC, questionarios (HOSPSAT,
HOMESAT, SATIS-STROKE) e efetuou-se a caracterizagdo do
cuidador. Incluiram-se apenas cuidadores diarios. Os mesmos
questionarios foram aplicados ao doente. No final, as respostas
de ambas as partes foram comparadas.

Resultados: Avaliaram-se 34 cuidadores, 79,4% mulheres,
com idade média de 55,7 anos; 52,9% eram filho(a)/genro/nora
e 38,2% marido/esposa. A maioria (55,9%) dedicava >6h/dia
aos cuidados e apenas 15% tinha ajuda formal. Nos doentes, a
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média do IB foi 80 e da MIF 108. O tempo médio pds-AVC foi
de 3 meses.

No SATIS-STROKE a maioria das atividades séo realizadas
sem dificuldade (>50% dos doentes), contudo 30% tem pelo
menos alguma dificuldade em 2/3 das tarefas. A concordéncia
de resposta nos cuidadores é de 83%,; 10% considera que o
familiar tem mais dificuldade e 7%, menor dificuldade.

Os cuidadores manifestaram, de forma global, satisfacdo
com o internamento, tratamentos de reabilitagdo e cuidados
domiciliares pds-alta mas alguma insatisfacdo (13%) no escla-
recimento de ddvidas no internamento e no reconhecimento,
por parte dos cuidados de salde, das dificuldades do cuida-
dor. 25% dos cuidadores também manifestam insatisfagdo em
relacdo a informagdo dos servicos e cuidados disponiveis na
comunidade a que podem recorrer em caso de necessidade e
tipo, quantidade de tratamento de reabilitacdo e grau de recu-
peracdo do sobrevivente pés-alta. Os sobreviventes tém maior
insatisfacdo ao nivel da quantidade de tratamento (30%), grau
de recuperagao (15%) e na informagao dos cuidados domicilia-
res disponiveis da comunidade (30%).

Conclusdo: A maioria dos sobreviventes e cuidadores estao
satisfeitos com os cuidados hospitalares e pés alta de recupera-
¢do pés AVC. O grau de satisfacdo dos sobreviventes e cuida-
dores com os cuidados de reabilitagdo representa um indicador
da qualidade dos servicos médicos recebidos e deve ser consi-
derado na avaliacio do processo de reabilitacio. E importante a
percecao do cuidador acerca do estado funcional, dificuldades
do sobrevivente e insatisfagdes no processo de reabilitacdo.

O IMPACTO FUNCIONAL DO AIT -0
QUE PERMANECE ALEM DO TRANSITORIO

Joana Matos*; José Barreto; Joana Silva; Ursula Martins; Sofia
Toste; Inés Taboas; Joana Leal; Filomena Melo

Servico de Medicina Fisica e de Reabilitagdgo do CHEDV
Diretora de Servigo: Catarina Aguiar Branco
*joana.ifmatos@gmail.com

Introducdo: O Acidente Isquémico Transitério (AIT), previa-
mente descrito como um evento minor e de curta duracéo, é
agora visto como um sinal de alarme de um AVC subsequente,
cujo o risco pode ser significativamente reduzido pelo diagnds-
tico atempado e a abordagem dos fatores de risco.

Apesar das alteragdes motoras e sensitivas do AlT serem
temporarias, ele representa em si mesmo um problema, sendo
que alguns dos sobreviventes de AIT sentem perdas que afetam
negativamente a sua qualidade de vida em termos biopsicosso-
ciais, muitas vezes ao longo de anos, para as quais nao lhes é
oferecido tratamento.

Estas alteracdes passam facilmente despercebidas, sobretu-
do nos sobreviventes com aparente recuperacdo funcional, mas
que lidam com atividades mais complexas no seu dia-a-dia e
com responsabilidades sociais, laborais e familiares.

Objetivo: Com este trabalho pretende-se realizar um levan-
tamento do estado funcional dos sobreviventes de AIT, de acor-
do com a sua percecdo, e determinar que dominios funcionais
sdo mais afetados apds este evento.

Material e Métodos: Entre junho e setembro de 2017 apli-
caram-se, aos doentes com AIT observados em consulta mul-
tidisciplinar pds-AVC, questionérios (PostSTROKE-CheckList e
SATIS-STROKE) e efetuou-se a caracterizacao clinica/funcional
dos mesmos. Excluiram-se doentes com eventos néo vascula-
res, alteragbes graves da fala/linguagem ou compreensao.

Resultados: Avaliaram-se 16 doentes, 69% homens; com
idade média de 75,4 anos. O tempo médio pds-AlT foi de 3

meses; 94% tiveram alta para o domicilio. A média do IB foi 92
e da MIF 118.

Na PostSTROKE CheckList todos apresentaram alteragdes,
sobretudo (~30%) na memoria, locomocao, cuidar de si mesmo
e realizar atividades de lazer e 40-60% na alteracdo da mobili-
dade dos membros e sentir-se mais deprimido ou ansioso. 38%
negava ter recebido informacdo das mudancas de estilo de vida
necessarias.

No SATIS-STROKE a maioria das atividades sao realizadas
sem dificuldade (>50% dos doentes), contudo 20% tem pelo
menos alguma dificuldade em 2/3 das tarefas.

Conclusado: Em muitos doentes, o AlT marca a divisdo entre
um passado saudavel e um futuro incerto. Alteracdes pos-AlT
subtis mas significativas podem passar despercebidas e, ao ndo
ser tratadas, resultar na reducdo da qualidade de vida, prejudi-
car o retorno ao trabalho e atividades sociais.

E importante explorar estas alteracdes e impacto do AIT de
acordo com os sintomas percecionados pelo sobrevivente

FISIOTERAPIA NA REATIVACAO
DE CIRCUITOS NEUROMOTORES
AUTOMATICOS ASSOCIADOS A
ESTIMULACAO NEUROSENSORIAL APOS
ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL

A. Cristina Vidal'?, Ana Sequeira'?, Sofia Pinto"? e Claudia
Costa'?3

1-Hospital Garcia de Orta, EPE; 2- Escola Superior de Saide Egas
Moniz; 3- Escola Superior de Saide Atlantica

Introdugdo: Um dos objetivos da intervengao do Fisiotera-
peuta consiste na identificacdo de circuitos neuromotores que
podem ser reativados, apds o Acidente Vascular Cerebral (AVC).
A selecdo de vias de modelacdo motora e sensorial que contri-
buam para a recuperacdo de movimentos em défice, depende
de aprendizagens neuromotoras adquiridas, ao longo da vida.
Nesta abordagem, a estimulacdo de gestos automaticos é pri-
mordial. Adicionalmente, os estimulos auditivos ritmicos, como
a musica, tém sido associados a respostas motoras otimizadas,
apos lesdo cerebral. Na sequéncia, a exposicdo de individuos a
musicas adequadas pode reativar movimentos, que geram pa-
drées previamente aprendidos, como a danca.

Caso Clinico: Um individuo, do sexo masculino, com 47
anos, natural de Cabo Verde, com diagnéstico médico de AVC,
submetido a craniotomia descompressiva, com 4 meses de
evolucdo Apresenta hemiparésia do hemicorpo direito e afasia.
Durante as sessdes de Fisioterapia foi submetido a estimula-
¢do neurosensorial para reativar circuitos motores automaticos.
Esta foi realizada através da exposicdo ao som de musica, com
capacidade de reativar o padrdo motor automético da danca,
aprendido antes da lesdo cerebral.

A andlise de movimento foi realizada por observacao direta
e registada através de video, na posicao ortostatica e nas fases
da marcha, nos seguintes momentos: antes, durante e apés a
estimulagdo neurosensorial (musica). Verificou-se um aumento
da velocidade da marcha (durante e apds a estimulagdo neuro-
sensorial), assim como um aumento da activacdo dos flexores
dorsais (membro inferior parético), durante a fase oscilante.
Na observacao qualitativa verificou-se a otimizacdo da posicao
ortostatica, nomeadamente na capacidade de transferéncia de
peso, para o membro inferior parético.

Conclusdes: A interagdo da reativacdo dos gestos motores
automaticos com a estimulagdo neurosensorial, no dmbito da
Fisioterapia promove uma reflexdo, sobre a atual pratica clini-
ca. E importante, considerar sobre a eventual relevancia de se
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investir e desenvolver abordagens, que foquem mais a especia-
lizacdo dos estimulos, aplicados na recuperacdo do individuo
com AVC, em detrimento de outras menos direcionadas, ainda
que dotadas de vertentes mais abrangentes e intensivas.

Os resultados encontrados neste caso clinico fundamen-
tam-se pelo facto da audicdo de sons ritmicos induzidos pela
musica acionarem os centros motores dos ganglios da base,
associados também teoricamente, aos circuitos neuronais dos
movimentos automaticos.

No futuro, sera necessério desenvolver a investigacdo sobre
a estimulagdo neurosensorial na reativacdo de circuitos motores
automaticos, apds acidente vascular cerebral.

ESCRITA - TECLADO VS MANUAL? UM
ESTUDO DE CASO

Filipa Miranda"2? José Fonseca', Gabriela Leal'?

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

tf filipamiranda@gmail.com

Introducdo: Nos paises desenvolvidos a escrita manual tem
vindo a cair em desuso, sendo transferida para interfaces que
recorrem a teclados. De acordo com alguns modelos cogniti-
vos, a alteracdo do padrdo de escrita manual para teclado pode
repercutir-se em diferentes tipos de erros, ja demonstrados em
alguns casos descritos na literatura.

Caso Clinico: Mulher de 36 anos (1.W.), dextra, estudante de
engenharia quimica que ha cerca de dois anos sofreu um AVC
isquémico fronto-temporal e nlcleo-capsular a esquerda. Apre-
senta, actualmente hemiparesia direita de predominio braquial,
hemianopsia homénima direita e afasia andmica. |.W. utiliza a
mao esquerda para escrever manualmente e no teclado, pro-
duzindo erros fonolégicos nas duas modalidades. No entanto,
ocorrem significativamente (p=0.03) menos erros na escrita
através do teclado.

Conclusdes: Uma vez que o tipo de erros é semelhante nas
duas modalidades, pode excluir-se um defeito no processamen-
to da memoria de trabalho ortogréfica. Os dados s&o suges-
tivos de uma falha na via responsavel pela escrita manual, na
conversado alogréfica/letra-forma, que nao é necesséria para a
escrita no teclado. Estes resultados podem ser relevantes do
ponto de vista tedrico para um melhor entendimento do pro-
cesso cognitivo da escrita e do ponto de vista pratico, pois a
nova geracdo de pessoas, que tém ou podem vir a ter afasia,
utilizam maioritariamente a escrita por teclado, sendo que esta
nova realidade deverd ser, futuramente, considerada na avalia-
cdo e intervencao das alteragdes adquiridas da escrita.

IMPACTO FUNCIONAL DO AVC EM
DOENTES AMPUTADOS

Filipa Correia’, Carolina Barbeiro', Natalia Ramos’', Jorge Jacinto'
1 - Servigo de Reabilitagdo de Adultos 3 (SRA3) do Centro de
Medicina de Reabilitagdo de Alcoitdo (CMRA)
filipa.correia@scml.pt

Introducdo: Uma elevada percentagem dos doentes com
amputacdo de membro inferior apresenta doenca vascular es-
tabelecida e multiplos fatores de risco cardiovasculares, confe-
rindo risco acrescido de ocorréncia de AVC. A prevaléncia de
AVC com hemiparesia sequelar em doentes com amputagdo de
membro inferior varia entre 8-18%, atingindo, na maioria dos

casos, o mesmo lado. Num elevado nimero destes doentes, é
possivel alcancar uma marcha funcional com prétese. O objeti-
vo deste trabalho é descrever a evolucgao funcional de dois do-
entes com histéria pregressa de amputacdo de membro inferior
e posterior AVC, admitidos no CMRA.

Casos Clinicos: 1. Doente do sexo masculino, de 63 anos,
auténomo nas AVD com uso de prétese endosquelética por
amputagao transtibial esquerda no contexto de isquémia agu-
da do membro, que 14 anos apds, sofreu AVC isquémico do
hemisfério direito com quadro de hemihipostesia e hemiparesia
esquerdas com movimentos ativos contra-gravidade, sequela-
res. Apds programa de reabilitagdo em ambulatério, foi possivel
retomar a marcha com apoio de piramide a direita.

2. Homem de 57 anos, submetido a amputacao transfemu-
ral esquerda de etiologia traumatica, com utilizacdo, desde en-
tdo, de protese exosquelética que permitia marcha funcional
sem auxiliares. Foi internado no CMRA por AVC hemorrégico
nucleo-capsular direito ocorrido 27 anos apds a amputacédo, do
qual resultou hemiparesia esquerda espastica e hemihipostesia
ipsilateral, com perda do equilibrio dindmico em ortostatismo.
Atendendo ao aumento do ténus no hemicorpo esquerdo, com
membro superior afuncional e membro inferior apresentando
coto volumoso com postura em adugdo e extensdo, o inter-
namento pretendeu, sobretudo, a verticalizacdo e maximiza-
¢do de autonomia nas atividades de vida diaria (AVD). Apds 3
meses, foi possivel assumir o ortostatismo com a prétese, com
significativa melhoria do equilibrio e maior funcionalidade nas
AVD. No entanto, o doente manteve necessidade de ajuda para
colocagéo da protese, apresentando marcha néo funcional por
reacdo associada do membro residual em aducao.

Conclusdo: Os dois casos descritos partilham a ocorréncia
de AVC com hemiparesia sequelar do mesmo lado de am-
putacdo prévia do membro inferior. A combinacdo das duas
comorbilidades nao constitui uma contra-indicagdo a prote-
tizacdo, sendo possivel obtencdo de resultados funcionais. A
lateralidade da hemiparesia constitui um dos mais importantes
fatores preditivos para o sucesso do treino pos-protésico nestes
doentes, ja que estd mantida a funcionalidade do hemicorpo
contralateral, permitindo maior estabilidade e uso de auxiliar de
marcha, se indicado. O nivel de amputagao transtibial constitui
também fator de maior sucesso funcional, quando comparado
com outros niveis de amputagao superiores.

AVC BULBAR - UM DESAFIO NA
REABILITACAO

Filipa Correia’, Afonso Pegado?, Sofia Proenca’, Jorge Jacinto'
1 - Servico de Reabilitagdo de Adultos 3 (SRA3) do Centro de
Medicina de Reabilitacdo de Alcoitdo (CMRA); 2 - Servico de
Medicina Fisica e de Reabilitagdo - Centro Hospitalar de Lisboa
Central, E.PE.

filipa.correia@scml.pt

Introdugdo: Os eventos isquémicos do tronco cerebral cor-
respondem a 20-25% de todos os AVC, ocorrendo no territério
arterial vertebro-basilar. Constituem um grupo clinicamente he-
terogéneo que pode incluir ataxia, diplopia, disartria, disfagia
e, em muitos casos, hemiparesia/tetraparesia. A reabilitagao
destes doentes permanece ainda um desafio.

Caso clinico: Homem de 72 anos, de raca negra, admiti-
do no CMRA para programa multidisciplinar de reabilitacédo
no contexto de AVC bulbar com 3 meses de evolucdo. Na fase
aguda, destaca-se a necessidade internamento na Unidade de
Cuidados Intensivos por pneumonia de aspiragdo grave com
depressdo do estado de consciéncia. A entrada do CMRA, en-
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contrava-se desnutrido, com estado geral degradado; disfagia
grave, alimentando-se por sonda nasogastrica; disfonia e di-
sartria marcadas; labilidade emocional; quadro neuromotor de
tetraparesia espastica de predominio crural; equilibrio sentado
ausente; dor generalizada nas mobilizagdes; necessidade de
ajudas totais nas atividades de vida diaria (AVD), com Medida
de Independéncia Funcional (MIF) de 30/126.

Durante o internamento, atendendo aos défices motores e
reduzida capacidade de colaboragdo em programa intensivo,
foram privilegiadas medidas de conforto com vista a melhoria
da qualidade de vida. Neste sentido, foi feito tratamento com
toxina botulinica para facilitacdo dos cuidados de higiene e
diminuicdo da dor no contexto da espasticidade; foi realizado
posicionamento em cadeira de rodas (CR) de conforto e, pos-
teriormente, por melhor controlo de tronco e maior tolerancia
a posicao de sentado, passou para CR mecanica; foi confecio-
nada tala de posicionamento para punho e mao esquerdos.
Ajustou-se a medicacdo antidepressiva e antialgica, com efica-
cia. Por disfagia grave, que condicionou multiplas infecdes res-
piratérias por aspiragdo, foi colocada PEG. Apds 17 semanas,
verificou-se melhoria global, embora sem traducdo funcional
(MIF 31/126). Teve alta para o domicilio com apoio da familia,
estando previsto um reinternamento para dar continuidade ao
processo de reabilitagao.

Conclusdo: O prognéstico funcional dos doentes com AVC
do tronco cerebral depende da localizagdo da lesdo e da gra-
vidade dos sintomas. Os doentes beneficiam de um programa
de reabilitacdo multidisciplinar intensivo, individualizado e com
objetivos realistas, visando promover uma melhoria na qualidade
de vida, mesmo quando néo é possivel obtencdo de ganhos fun-
cionais significativos. Assim, o programa de reabilitacdo destes
doentes devera incluir medidas de adaptacdo aos défices ad-
quiridos, nomeadamente através da prescricdo de produtos de
apoio, estratégias para melhoria da posicéo de sentado, garantia
de nutricdo adequada, tratamento da dor e espasticidade, bem
como prevencao de intercorréncias infeciosas ou outras.

FISIOTERAPIA NEUROLOGICA NO
AVC DO CEREBELO.

Ana Ferreira, Raquel Pimentel, Ana Rodrigues, Sara Ferreira
Physico® — Gabinete de Fisioterapia e Exercicio Clinico. Maia.
geral@physico.pt

Introducdo: A incidéncia de AVCs em pessoas jovens tem
vindo a aumentar sendo as sequelas motoras um dos principais
motivos de dependéncia destes doentes. Sabe-se com base
na neurofisiologia, que diferentes estimulos tém diferentes re-
sultados na neuroplasticidade apds lesdo cerebral. Com este
trabalho apresentamos um estudo de caso em que foi feita
uma intervencao diferenciada de Fisioterapia Neuroldgica, de-
finida com o objetivo de potenciar as capacidades neuronais
presentes, promover a neuroplasticidade adequada e evitar o
aparecimento de compensacdes fisicas nocivas a reaquisi¢do do
movimento.

Metodologia: Neste estudo de caso é descrito o raciocinio
clinico de avaliacdo e de intervencdo da valéncia de Fisioterapia
Neurolégica num doente de 39 anos apds um AVC isquémico
da artéria cerebelosa superior direita no contexto de uma fibri-
lagdo auricular ndo diagnosticada previamente. Como principal
comprometimento motor este paciente apresentava uma ataxia
da marcha com necessidade de utilizar bengala para se deslocar
e de ajuda nas AVDs que implicassem a utilizagdo de ambos os
membros superiores quando se encontrava de pé. Neste tra-
balho foram analisados os registos de imagem da marcha e da

tarefa sentar-levantar no momento de avaliagéo e ao fim de 6
sessoes de tratamento.

Resultados: Na avaliacdo inicial de Fisioterapia foi identifi-
cado como principal problema a diminuicdo da atividade glo-
bal do tronco que se traduzia numa necessidade de manter os
membros superiores junto ao tronco para aumento de estabili-
dade, de uma marcha de base alargada com passos pequenos
e uma fixacdo funcional da cervical. Foi definido um plano de
intervencao com duragao média de 60 minutos, 3 vezes por se-
mana, com o objetivo de melhorar a atividade da musculatura
estabilizadora do tronco através da utilizacdo de informagao
somatossensorial organizada e em contexto de atividades fun-
cionais. Ao fim de 6 sessdes foi possivel observar uma melhoria
das caracteristicas da marcha e do sentar-levantar, referindo o
doente uma nocao de maior equilibrio sem necessidade de uti-
lizar bengala.

Conclusées: Este tipo de intervencao de Fisioterapia Neu-
rolégica tem por base o conhecimento da neurofisiologia, ten-
do sido descrito inicialmente na década de 50 na Inglaterra,
pelo Neurologista Karel Bobath, ficando também conhecido
por Conceito de Bobath. Com este tipo de intervencao, neste
paciente, foi possivel potenciar as suas competéncias motoras
que se traduziram numa melhoria da marcha e independéncia
funcional.

“QUE AZAR O MEU OU SERA ERRO
VOSSO?” A IMPORTANCIA DA CORRETA
ORIENTACAO

Filipa Pereira, André Maia e Silva, Bernardo Moreno, Mariana
Saavedra, Maria Jodo Azevedo, Barbara Moreira da Cruz, Ana Alves
Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacdo do Hospital da
Senhora da Oliveira - Guimaraes
filipaalexandrapereira@hospitaldeguimaraes.min-saude.pt

Introdugdo: A abordagem dos sobreviventes com AVC
agudo implica uma série de etapas e o sucesso no progndstico
funcional depende da articulagéo estruturada entre as diversas
entidades. A precocidade de uma avaliacdo clinico-funcional e
socio-familiar, bem como o inicio de um programa de reabili-
tacdo coordenado e interdisciplinar tem influéncia positiva nos
resultados funcionais a curto, médio e longo prazo. Apéds in-
ternamento em hospital de agudos, o sobrevivente devera ser
orientado para programa dereabilitagdo pelo Fisiatra, segundo
as orientacdes e organigrama da Norma da Orientagao Clinica
054/2011.

Casos Clinicos: Homem, de 77 anos, rankin prévio 0, com
antecedentes de HTA, Dislipidemia, FA, protese total anca
(PTA) esquerda. Admitido no SU por afasia, assimetria facial,
hemianopsia homénima, hemiplegia e hemihipostesia direitas
(NIHSS 17). TC CE "isquemia aguda no territério da ACM es-
querda”. Contraindicacdo para trombdlise por varfine, e ape-
sar do ASPECTS 7 recusado para tromboectomia por 6h30 de
clinica. Ap6s observacao por MFR, foi orientado para UCC de
média duracdo, mas de forma independente pela equipa de
gestdo de altas (EGA) foi transferido para UCC de longa du-
ragdo. Apos 3 meses: afasia mista, plegia do membro superior,
parésia do membro inferior, espasticidade, sem equilibrio de
tronco, luxagado PTA esquerda, retracdes musculo-esqueléticas
(Rankin 5, indica Barthel 5, MIF 30).

Homem, de 59 anos, rankin prévio 0, com antecedentes de
HTA. Admitido no SU por disartria, desvio do olhar conjugado
para a direita, hemiplegia com face e hemihipostesia esquer-
da (NIHSS 14); TC CE “M1 trombo na ACM direita”. Transfe-
rido para realizacdo de tromboectomia, que foi suspensa por
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extensa area de enfarte, tendo sido submetido a craniotomia
descompressiva. Apos avaliacdo de MFR, e dada a idade e a
gravidade neurolégica, colocou-se a hipétese de Centro de
Reabilitacdo como orientagdo. De forma independente pela
EGA foi transferido para UCC de longa duracdo. Apds 3 me-
ses - disartria, SNG, torcicolo esquerdo, plegia do hemicorpo
esquerdo espastica e com retragdes musculo-esqueléticas, sem
equilibrio cefalico ou de tronco; acamado (Rankin 5, indice Bar-
thel 0, MIF 22).

Conclusdes: Estes dois casos clinicos destacam a importan-
cia do acesso a equipa de reabilitacdo coordenada e a neces-
sidade de definir regras de orientacdo. Existe uma norma de
orientacdo clinica 54/2011, que nao foi cumprida, motivo pelo
qual os dois sobreviventes de AVC n3o atingiram o seu poten-
cial maximo funcional, aumentado os custos diretos e indiretos.

FALA E LINGUAGEM - A MEDICINA
FiSICA E DE REABILITACAO NA UNIDADE
DE ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL

José Vitor Gongalves, Joana Marques dos Santos, Jodo Paulo
Castro, Ana Campolargo

Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia / Espinho, Vila Nova de Gaia
07854@chvng.min-saude.pt

Introdugédo: O AVC é em Portugal a principal causa de mor-
bilidade e mortalidade. E consensual a importancia de um ini-
cio precoce da reabilitagdo nestes doentes e daqui decorre a
importancia de uma equipa multidisciplinar de reabilitacdo nas
Unidades constituida por Fisiatra, Fisioterapeuta e Terapeuta da
Fala. Relativamente as alteracdes na fala e linguagem esta tam-
bém demonstrada uma maior eficacia na reabilitacdo quando
esta é iniciada precocemente.

Metodologia: Com vista a conhecer o perfil dos doentes
internados na Unidade bem como para o seu follow-up foram
registados todos os doentes no que diz respeito a avaliagao da
fala e linguagem aquando da admisséo e alta, diagnéstico de
admissao, localizagdo anatdémica, procedimento(s) realizado(s),
tempo de internamento e destino pods alta.

Resultados: O registo iniciou-se em Fevereiro de 2017 con-
tabilizando-se, até ao momento, 380 doentes sendo que neste
trabalho irdo ser utilizados os primeiros 100. 58 eram do género
masculino e 42 do género feminino com uma idade média de
69,6 anos. 82 doentes com AVC isquémico, 11 com AVC he-
morragico e 7 com um diagndstico que nao AVC. A localizagao
anatdémica mais frequente foi a Artéria Cerebral Média Esquer-
da. 53 doentes sem disartria na admisséo e alta com um tempo
médio de internamento de 4 dias sendo que a maior parte nao
foi submetida a nenhum tratamento. Com disartria ligeira a mo-
derada 40 doentes com 3 sem disartria na alta e uma média de
internamento de 14 dias sendo a maior parte ndo submetida a
tratamento. Um doente com disartria severa e 6 sem verbaliza-
¢do. Relativamente a linguagem 71 doentes sem alteracdes da
linguagem com uma média de internamento de 9 dias sendo
que a maior parte ndo foi submetida a nenhum procedimento
e como local mais frequente a artéria cerebral média direita. 29
doentes com afasia e um tempo médio de internamento de 9,2
dias e local anatéomico mais frequente a artéria cerebral média
esquerda.

Conclusdo: Os resultados obtidos estdo de acordo com a
literatura no que diz respeito a distribuicdo no tipo de AVC bem
como na idade média e género. Relativamente a gravidade pa-
rece existir uma relacdo entre a gravidade com as alteracdes
identificadas a nivel da fala e linguagem e tempo de interna-
mento o que vai de encontro ao estabelecido na literatura.

Apesar dos resultados irem de encontro ao ja definido existe a
necessidade de aumentar o nimero de registos analisados no
sentido de confirmar a tendéncia descrita.

EQUIPA NA REABILITACAO DO AVC
- O QUE QUEREMOS E O QUE (NAO)
SABEMOS

Ursula Martins'; Rita Marques'; Jodo Cunha’; Jodo Amaro®;
Joana Gomes?; André Maia e Silva?; Ana Alves?

1 - Servico de MFR do CHEDV - Directora: Catarina Aguiar Branco;
2 - Servico de MFR Hospital S. de Oliveira — Guimaraes — Directora:
Barbara Moreira Cruz; 3 - Servico Saude Ocupacional Centro
Hospitalar Sdo Jodo - Director Pedro Norton
ana.ursula.cm@gmail.com

Introdugdo: Em reabilitacdo, profissionais de varias areas
trabalham em conjunto, procurando dar ao utente o méaximo
de competéncias, adaptadas a sua condicdo, tendo em vista
a melhor fungdo e a sua participagdo. Na reabilitagdo do AVC,
este trabalho implica a articulagdo de vérias areas da reabilita-
¢do, devendo ser interdisciplinar e coordenado ,disponibilizan-
do assim cuidados seguros e eficientes, com uma visao holistica
centrada no sobrevivente de AVC e seu cuidador.

Em Portugal, frequentemente o trabalho realizado na rea-
bilitagdo do AVC nado ocorre verdadeiramente em equipa, es-
tando os diferentes intervenientes no processo de reabilitacao
descoordenados, com falhas ao nivel da comunicacéo e lideran-
ca. Assim, ocorre facilmente um trabalho individual e simplista,
sendo importante a resolucdo dos conflitos e dificuldades na
formacao e articulagdo destas equipas.

Objectivos: Rever o modelo de funcionamento da equipa
de reabilitacdo de AVC, objetivar as dificuldades encontradas,
e demonstrar a necessidade de formacdo dos intervenientes.

Metodologia: Publicacées na pubmed em inglés ou portu-
gués. Querie utilizada: Stroke rehabilitation, team work reha-
bilitation.

Resultados: Existe evidéncia cientifica de que se obtém me-
lhores resultados clinicos-funcionais quando existem equipas de
reabilitagdo interdisciplinares coordenadas, com resultados ao ni-
vel da reducao da mortalidade, melhoria funcional e menor grau
de dependéncia, e menor necessidade de institucionalizagdo.

A equipa de reabilitacdo de AVC deve ser constituida por
médico de medicina fisica e de reabilitacdo (MFR), enfermeiro
de reabilitacao, fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, terapeu-
ta da fala, nutricionista, assistente social e psicélogo.

A equipa deve ser coordenada por médico MFR, garantindo
uma colaboracao interdisciplinar baseada na boa comunicacao,
definicdo integrada de objetivos e responsabilizacdo de cada
elemento da equipa. Neste modelo devem existir reunides re-
gulares da equipa em que sao definidos os objetivos baseados
na ICF, avaliada objetivamente a evolucéo, discutidos os proble-
mas e procuradas solu¢des.

As maiores dificuldades encontradas na formacéo das equi-
pas, sdo a escassa disponibilizacdo de profissionais, limitacdes
ao nivel da comunicagao entre os elementos, auséncia de for-
magao em lideranga pelo coordenador e auséncia de conheci-
mento do papel de cada interveniente pelos diferentes elemen-
tos da equipa.

Conclusdo: Apesar do progresso no tratamento da fase
aguda do AVC em Portugal nos dltimos anos, é fundamental
mudar o paradigma nacional relativo as equipas de reabilitacao.

Devem ser criadas condi¢des para a atuagdo de uma equi-
pa de reabilitacdo especializada precocemente, e otimizadas
as capacidades técnicas de cada profissional envolvido, expo-
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nenciando os resultados através da melhoria da capacidade de
trabalho em equipa.

OMBRO DOLOROSO DO
HEMIPLEGICO - ABORDAGEM
TERAPEUTICA E PREVENTIVA

Filipa Vilabril, Jorge Rocha Melo, Elza Pires, Carla Miranda, Lucia
Dias

Servico de Medicina Fisica e de Reabilitagdo do Centro Hospitalar
de Tras-os-Montes e Alto Douro.

filipavilabril@gmail.com

Introdugdo: O AVC é uma causa importante de morbilida-
de a longo prazo. Aproximadamente 50% dos sobreviventes
apresentam hemiplegia sequelar. Destes, 50% v&o viver com
um membro superior ndo funcional e 65% apresentam ombro
doloroso do hemiplégico (ODH) é meses apds o evento cere-
brovascular.

Trata-se de uma complicagdo comum e complexa que pode
surgir nas primeiras semanas ou até 3 a 6 meses apds o AVC.

Esta afecdo prejudica os resultados do programa de reabi-
litacdo e reduz a participacdo do doente, tornando-o funcio-
nalmente dependente e prejudicando a sua qualidade de vida.

Objetivos: Fazer uma revisdo bibliografica e sistematizar a
abordagem terapéutica e preventiva do ODH, de acordo com
os niveis de evidéncia existentes.

Metodologia: Pesquisa bibliogréafica recorrendo a base de
dados online Pubmed/MEDLINE, Cochrane e Google Scholar,
utilizandos os termos MeSH: “hemiplegia”, “shoulder pain” e
“stroke"”. Critérios de inclusdo: artigos cientificos redigidos em
inglés ou portugués, nos ultimos 5 anos, cuja leitura do resumo
traduziu relevancia.

Resultados: As causas do ODH, normalmente multifatoriais,
incluem fatores mecénicos e neurolégicos como por exemplo a
subluxagdo do ombro, a capsulite adesiva, a espasticidade ou o
sindrome de dor regional complexa.

O diagnéstico desta entidade é clinico. O tratamento conser-
vador deve ser a primeira abordagem, dando enfase & melhoria
da biomecanica e funcdo do ombro. A dor deve ser controlada
com estratégias farmacoldgicas e ndo farmacoldgicas. Alguns
doentes podem beneficiar de tratamentos mais invasivos.

Medidas preventivas, como o posicionamento e a manipulacdo
do membro superior, podem reduzir o risco de desenvolver ODH.

Concluséo: A inexisténcia de uma abordagem compreensi-
va do ODH e o diagndstico incorreto da sua etiologia dificultam
o tratamento dirigido. As evidencias limitadas, contraditérias ou
ndo especificas relativamente a maioria dos tratamentos, bem
como a falta de guidelines, torna o tratamento desta entidade
desafiante.

Uma abordagem estruturada podera ajudar a obter uma
melhor resposta terapéutica, contribuindo para o sucesso da
reabilitacdo e para a melhoria da qualidade de vida do doente.

“AVALIACAO DA DEGLUTICAO EM
DOENTES COM AvVC”

Jéssica Casquinha e Rebeca Medeiros
Escola Superior de Salide de Santarém
rebeca.medeiros92@gmail.com; sakura_jes@hotmail.com

Este trabalho foi realizado com o objetivo de responder as
necessidades de informacdo identificadas em profissionais de
salde, nomeadamente enfermeiros, sobre as diferentes esca-
las utilizadas para a avaliacdo da degluticado em doentes com

AVC, como também na mobilizagdo de uma das escalas (Escala
GUSS), sendo esta a metodologia empregada no contexto de
prética clinica em causa, o Hospital de Vila Franca de Xira.

A degluticdo é uma funcéo fisioldgica muito importante e
envolve um processo complexo de eventos motores e senso-
riais orofaringeos, que garantem o transporte de alimentos des-
de a ingestao até ao inicio da digestao (Dias, 2015). A Disfagia é
a alteragdo da degluti¢do, sendo a sua origem mais comum por
AVC, sendo a incidéncia entre 22% a 65% dos doentes. Nestes
casos aumenta o risco de desnutri¢do, hospitalizagdo prolonga-
da, acrescentando também o risco de pneumonia, que é das
razdes mais repetidas de reinternamento da pessoa com AVC
(Kind et al., 2007) e mortalidade (Ramsey et al, 2003).

A avaliacdo da degluticdo tem como objetivos, detetar a
presenca de disfagia; caraterizar a sua gravidade; determinar
as causas; planear a reabilitacdo e aferir os resultados do trata-
mento (Maccarini et al. 2007). Para realizar esta avaliacdo exis-
tem diversas escalas, mas as mais utilizadas sdo a Escala GUSS,
Escala FOIS e Escala DOSS. A escala mobilizada no contexto
de pratica clinica em causa é a Escala GUSS, que engloba dois
momentos de avaliacdo, e os resultados em conjunto irdo de-
monstrar a gravidade da disfagia/risco de aspiracdo. No pri-
meiro momento, existe a vigilancia do doente, saber se esta
alerta, perceber se a tosse é eficaz e se existe degluticdo da
saliva, onde o somatério ird dar um valor entre 1 e 5. No caso
de o somatdrio estar compreendido entre 1 e 4, deve realizar-se
mais tarde uma nova avaliacao, nao passando para o segundo
momento. Se a apreciacdo atingir o somatério de 5, significa
que a pessoa esta apta para avancar para o segundo momento.
Passando ao segundo momento, ira ser validado se a pessoa
consegue realizar a degluticdo de trés amostras com diferentes
consisténcias (dgua + espessante) — 1° pudim, 2° mel e 3* néctar.

Através da avaliacao da degluticao é possivel aumentar indi-
vidualizacdo de cuidados de enfermagem, como também a sua
qualidade, reduzindo riscos inerentes a presenca desta altera-
¢do num doente com AVC, potenciando também a integragado
da familia/cuidador na preparagao para a alta, direcionando os
ensinos para as necessidades sentidas.

Referéncias: Cardoso, A. T., Rainho, J. M., Quitério, P. C.,
Cruz, V., Magano, A. M., & Castro, M. (2011). Avaliacdo clinica
nao-invasiva de disfagia no AVC - Revisao sistematica. Revista
de Enfermagem Referéncia, 135-143.

Dias, C.J.(2015). Functional Oral Intake Scale (FOIS):contributo
para a validacéo cultural e linguistica para o portugués Europeu.
Lisboa: Escola Superior de Saude de Alcoitao.

Kind, A. e. (2007). Bouncing-Back: rehospitalization in pa-
tients with complicated transitions in the first thirty days after
hospital discharge for acute stroke. Home Health Care Service
Quarterly, Vol. 26, n° 4, p. 37-55.

Maccarini, A. e. (2007). Clinical non-instrumental evaluation
of dysphagia. Ata Otorhinolaryngologica Italica , Vol. 27, n°® 6,
p. 299-305.

Ramsey, D., Smithard, D., & Kalra, L. (2003). Early Assess-
ments of dysphagia and aspiration risk in acute stroke patients.
Stroke , Vol. 34, p. 1252-1257.
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Com o apoio

Medtronic

Further, Together

2 E 3 DE MARCO DE 2018
HOTEL CURIA PALACE SPA&GOLF
CURIA, AVEIRO, PORTUGAL

PROGRAMA
Sexta-feira, 2 de Marco de 2018

14h00

14h00

14h00-14h25
14h25-14h50
14h50-15h10
15h10-15h30
15h30-15h45
15h45-16h05
16h05-16h25
16h25-16h45

16h45

17h15

17h15-17h35
17h35-17h55
17h55-18h15
18h15-18h35
18h35-18h55

18h55

19h15-20h15

20h30

ABERTURA

Curso pré-congresso - Genética nas doengas do movimento
Moderador: José Vale

Principios basicos da Genética Médica — Jorge Sequeiros
Diagnéstico genético de doencas hereditarias - Isabel Alonso
Parkinsonismo hereditério — Leonor Guedes

Distonia e coreias hereditarias — Ana Morgadinho

PAUSA

Ataxias hereditarias — Joana Damasio

Paraparésias espasticas hereditérias — Leal Loureiro

Doencas do movimento hereditérias na crianga — Teresa Temudo
CAFE

UPDATE

Moderadores: Jodo Massano e Maria José Rosas

Doenca de Parkinson — Miguel Gago

Distonia — Marina Magalhaes

DBS nas doengas do movimento — Miguel Coelho

Ataxias cerebelosas e paraparésias espasticas — Cristina Costa
Sindromes parkinsénicas atipicas — Miguel Grunho

PAUSA

Conferéncia “"New and old genetics for Movement Disorders”
Vincenzo Bonifati

Moderador: Leonor Correia Guedes - APOIO BIAL®

JANTAR
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Sabado, 3 de Marco de 2018
08h00-08h45 ABERTURA

14h00 Doencas do movimento iatrogénicas — sessdo video. Tiago Mestre
Moderador: Nuno Vila-Cha

08h45-10h15 Comunicagdes orais, Ciéncia Basica
Moderadores: Tiago Outeiro, Catarina Oliveira

10h15-10h30 CAFE

10h30-12h00 Comunicagdes orais, trabalhos/casos clinicos
Moderadores: Rita Simdes, Margarida Rodrigues

12h00 SIMPOSIO ZAMBON®
13h00 ALMOCO

14h00-15h15 Comunicagdes orais, trabalhos/casos clinicos
Moderadores: Rita Sim&es, Margarida Rodrigues

15h15-15h30 PAUSA

15h30-16h45 Casos clinicos com video

Moderadores: Cristina Januario, Mario Miguel Rosa
16h45-17h00 PAUSA

17h00-18h15 Casos clinicos com video

Moderadores: Cristina Januario, Mario Miguel Rosa

18h15 Atribuicdo de Prémios
(Trabalho de ciéncia basica / Trabalho clinico / Caso clinico com video)

18h30 Assembleia Geral
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COMUNICACOES ORAIS, CIENCIA BASICA.
Sabado, 3 de Marco de 2018 — 08h45-10h15

Moderadores: Tiago Outeiro, Catarina Oliveira

DOPAMINERGIC NEURONS IN SUBSTANTIA
NIGRA PARS COMPACTA INVIGORATE
FUTURE MOVEMENT SEQUENCES

Marcelo D Mendonga'?3, Joaquim Alves da Silva'?, Ledia
Hernandez*, José Obeso?, Rui M Costa'’

1 - Champalimaud Research, Champalimaud Centre for the
Unknown, Lisbon, Portugal; 2 - NOVA Medical School | Faculdade
de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisbon,
Portugal; 3 - Servigo de Neurologia, Hospital Egas Moniz — Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, Lisbon, Portugal; 4 - HM CINAC,
Hospital HM Puerta del Sur, Mostoles, Madrid, Spain; Universidad
CEU San Pablo, Madrid, Spain; CIBERNED, Madrid, Spain; 5 —
Department of Neuroscience, Zuckerman Mind Brain Behavior
Institute, Columbia University, New York NY 10032, USA

Background: Current basal ganglia models have been fo-
cusing on the role of dopamine in movement initiation. This
contrasts with what is observed in Parkinson’s Disease (PD)
where chronic dopamine depletion leads not only to loss of
movements (akinesia) but also to reduction in their speed and
amplitude (bradykinesia).

Methods: Inspired by the repetitive finger tapping manoeu-
vre used to assess PD patients we developed a new self-paced
operant task, in which mice learn to perform a sequence of ac-
tions using only one forepaw. We collected data on speed, ac-
celeration and spatial position of the mouse paw and lever. A
miniature epifluorescence microscope (~1.99) was used to im-
age GCaMPéf fluorescence (a calcium indicator) in dopaminer-
gic Substantia Nigra pars compacta (SNpc) cells while TH-cre
mice performed the task. After animals learned the task partial
dopamine depletion is induced by unilateral intrastriatal 6-Hy-
droxydopamine (6-OHDA) injection.

Results: Healthy mice learned the task, with a progres-
sive increase in speed and reduction in variability. During task
performance, we identified distinct populations of SNpc neu-
rons specifically modulated by reward consumption or move-
ment sequence initiation. Phasic activity of a subpopulation of
movement-modulated SNpc neuron preceded the start of a
learned lever-press sequence and was related to the upcoming
sequence vigor (higher activity related with faster movements
and/or longer sequences). Unilateral SNpc depletion with
6-OHDA lead to a side specific loss of movement vigour (with
slower movement and shorter sequences).

Conclusion: We developed a clinically-relevant task for
skilled movements assessment in mice, and identified SNpc cor-
relates of movement vigor. Dopamine depletion caused slower
movement speeds and shorter movement sequences. Ongoing
analysis will allow us to clarify the role of SNpc dopaminergic
neurons in healthy and chronic dopamine depleted conditions.
This will increase our understanding of basal ganglia dysfunc-
tion in PD.

INDUCED PLURIPOTENT STEM CELL-

DERIVED MESENCHYMAL STEM CELLS
AS A SOURCE OF NEUROPROTECTIVE
FACTORS FOR PARKINSON'S DISEASE

Ana Marote'?3, Margarita Chumarina*, Fabio Teixeira'?, Cldudia
Serre-Miranda'?, Luisa Pinto"%3, Laurent Roybon*, Anténio
Salgado'?

1 - Life and Health Sciences Research Institute (ICVS), School of
Health Sciences, University of Minho, Braga, Portugal; 2 - ICVS/3B's,
PT Government Associate Laboratory, Braga/Guimaraes, Portugal;

3 - Behavioral and Molecular Lab (Bn’ML), University of Minho,
Braga Portugal; 4 - Stem Cell Laboratory for CNS Disease Modeling,
Wallenberg Neuroscience Center, Department of Experimental
Medical Science, BMC A10, Lund University, Lund, Sweden

Mesenchymal stem cells (MSCs) are an adult population of mul-
tipotent stem cells with strong paracrine-mediated regenerative
effects. In our lab, we have previously shown that the conditioned
medium of MSCs isolated from human bone marrow (BM) is able
to induce neuronal differentiation in vitro and improve motor phe-
notype in an animal model of Parkinson’s disease (PD). Despite
these promising results, the existing sources of primary MSCs do
not allow the acquisition of sufficient cells for widespread clinical
use and rely on invasive isolation protocols. Our strategy is to use
induced pluripotent stem cells (iPSCs) as a source of an autologous
and more homogenous population of MSCs and explore the thera-
peutic potential of its secretome in the context of PD. For that,
iPSCs were obtained by reprogramming peripheral blood mono-
nuclear cells with the non-integrating Sendai virus and screened
for karyotype abnormalities, pluripotency markers expression and
in vitro differentiation into the three germ layers. MSCs were then
generated by maintaining iPSCs in an induction medium followed
by continuous passaging to select cells with MSCs-like morphol-
ogy and flow cytometry analysis to confirm the expression of clas-
sic MSCs' surface markers. To assess the paracrine potential of
generated cells, the conditioned medium of iPSCs-derived MSCs
was collected and applied to neural progenitor cells (NPCs), show-
ing similar neuronal differentiation outputs when compared to
bone marrow-derived MSCs. These results pave the way for the
use of iPSCs-derived MSCs as source of neuro-regulatory factors
and a possible therapeutic tool for PD. Therefore, we have also
generated dopaminergic neurons from a mouse embryonic stem
cell reporter line (expressing GFP under the control of the tyrosine
hydroxylase (TH) promoter), which can be used as an in vitro model
to assess iPSC-derived MSCs neuroprotective effects.

TAUROURSODEOXYCHOLIC ACID
IMPROVES MOTOR SYMPTOMS IN A
MOUSE MODEL OF PARKINSON'S DISEASE

Sara Duarte-Silva"?*; Alexandra Isabel Rosa*; Anabela Silva-
Fernandes'? Maria Jodo Nunes®; Andreia Neves Carvalho®;
Elsa Rodrigues®*; Maria Jodo Gama®*; Cecilia Maria Pereira
Rodrigues®*; Patricia Maciel''%; Margarida Castro-Caldas®®

1 - Life and Health Sciences Research Institute (ICVS), School of
Medicine, University of Minho, Braga, Portugal; 2 - ICVS/3B's - PT
Government Associate Laboratory, Braga/Guimaraes, Portugal;

3 - Research Institute for Medicines (iMed.ULisboa), Faculty of
Pharmacy, Universidade de Lisboa, Av. Prof. Gama Pinto, 1649-
003, Lisboa, Portugal; 4 - Department of Biochemistry and Human
Biology, Faculty of Pharmacy, Universidade de Lisboa, Av. Prof.
Gama Pinto, 1649-003 Lisbon, Portugal; 5 - Department of Life
Sciences, Faculty of Science and Technology, Universidade NOVA
de Lisboa, 2829-516, Caparica, Portugal

* contributed equally to the work

Parkinson'’s disease (PD) is the second most common neu-
rodegenerative disorder worldwide, for which no effective
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treatment is available. In the present study, we investigated the
ability of the compound tauroursodeoxycholic acid (TUDCA)
to improve the motor performance of a pharmacologically in-
duced mouse model of PD, the MPTP model. Twelve-weeks-
old male mice were sequentially assigned by cage into four
groups of 17 animals each: control group (injected with saline);
MPTP animals (single i.p. injection, 40mg/Kg); TUDCA-treated
mice before MPTP injection (pre-symptomatic treatment); and
TUDCA-treated animals after MPTP administration (post-symp-
tomatic treatment). TUDCA was administered during 3 days,
either before or after MPTP administration, at a dose of 50mg/
Kg. Mice were assessed using a panel of behavioral paradigms,
including the SHIRPA protocol, motor swimming and beam bal-
ance tests, footprint analysis, muscular strength evaluation, ad-
hesive removal and pole tests. At the end of the trial mice were
sacrificed for neuropathology evaluation and exploration of the
cellular mechanisms underlying TUDCA effects. We observed
that MPTP-injected animals display a robust motor phenotype
with relevant deficits in movement initiation, together with a
loss of dopaminergic neurons in the substantia nigra pars com-
pacta, as well as loss of TH-positive fibers in the striatum, mim-
icking the human disorder. Strikingly, TUDCA treatment either
before or after MPTP administration was able to improve motor
phenotype and restore the loss of TH-positive fibers. Interest-
ingly, a decrease of dopamine was detected in MPTP mice and
a trend towards recovery was observed in TUDCA-treated mice.
Supporting this functional recovery, TUDCA could also improve
neuropathology by reducing astrogliosis and microgliosis, as
well as restoring the levels of inflammatory-related molecules,
suggesting a strong contribution of the anti-inflammatory prop-
erties of this bile acid. Furthermore, TUDCA also modulated the
activation of Parkin, decreasing the accumulation of its target
PARIS in the striatum of treated animals, suggesting an impor-
tant role of TUDCA in Parkin activation and consequently a re-
stored mitochondrial turnover. Our findings provide preclinical
evidence supporting the use of TUDCA therapy in Parkinson's
disease patients.

MECANISMOS DE PROTECCAO
NEURONAL CONTRA STRESS OXIDATIVO
MEDIADOS PELA DJ-1: IMPLICACOES NA
DOENCA DE PARKINSON

Sandra Anjo'2, Matilde Melo', Andreia Ferreira’=, Nuno
Jordao'"?, Liliana R. Loureiro'?, Licia Sabala'3, Pedro
Castanheira®, Mario Graos'#, Bruno Manadas'

1 - Center for Neuroscience and Cell Biology, University of
Coimbra, Coimbra; 2 - Faculty of Sciences and Technology,
University of Coimbra, Coimbra; 3 - Faculty of Sciences and
Technology, University of Coimbra, Coimbra; 3Department of
Chemistry, University of Aveiro, Aveiro; 4 - Biocant, Biotechnology
Transfer Association, Cantanhede

Introducdo: A proteina DJ-1, uma das proteinas associadas
a formas hereditarias da DP, tem sido relacionada com resposta
ao stress oxidativo tendo um papel importante na proteccao
contra este estimulo. Diversas fun¢des tém-lhe sido propostas,
as quais tém contribuido para aumentar o conhecimento sobre
os mecanismos envolvidos em processos neurodegenerativos
causados por stress oxidativo. Contudo os mecanismos pelos
quais esta exerce a sua fungdo, assim como os mecanismos res-
ponséveis pela sua regulacdo, ndo estdo totalmente compre-
endidos. Assim, serd espectavel que sejam alcancados impor-
tantes conhecimentos sobre a DP ao se elucidar a sua fungéo
fisiologica.

Objectivo: Com este projecto pretendeu-se elucidar os
mecanismos de ac¢do da DJ-1, mais precisamente clarificar os
mecanismos pelos quais esta proteina exerce a sua capacidade
neuroprotectora através da identificacdo da sua rede de inte-
rac¢des durante condicdes de stress oxidativo.

Metodologia: Foi realizado um estudo exaustivo do interac-
toma da DJ-1 que permitiu identificar e quantificar as proteinas
presentes na sua rede de interaccoes em condicdes de stress
oxidativo. Este estudo foi realizado em condi¢cdes bem defini-
das associadas a activacdo de importantes vias de sobrevivéncia
centrais para a capacidade neuroprotectora da DJ-1 (as vias da
ERK1/2 e PI3-K/Akt), e com importantes implicagdes para o es-
tudo da DJ-1 no contexto da DP dado ter sido também obser-
vado um impacto evidente na actividade mitocondrial causado
pelas condigdes experimentais usadas.

Resultados: Este trabalho resultou na identificacdo de 881
proteinas envolvidas na rede de interac¢des da DJ-1 contribu-
indo para a elucidacdo dos mecanismos de protecgao neuronal
mediados pela DJ-1 contra o stress oxidativo, apontando assim
novos possiveis mecanismos. Para além disso, muitas dessas
proteinas estdo ainda correlacionas com mecanismos celulares
implicados na DP.

Conclusao: Os resultados obtidos contribuem para um me-
lhor entendimento da funcdo fisiolégica da proteina DJ-1 e de
alguns dos mecanismos envolvidos no estabelecimento e pro-
gresséo da DP.

EFFECT OF PERIPHERAL BRIAN-DERIVED
NEUROTROFIC FACTOR GENE DELIVERY
ON DISEASE PROGRESSION IN A MOUSE
MODEL OF SPINOCEREBELLAR ATAXIA
TYPE 3

Joel Pires'?*; Sara Duarte-Silva'?*; Anabela Silva-Fernandes'?
Andreia Neves-Carvalho'?; Célia Sousa''?; Raquel Ribeiro'?;
Victor Pintor?; Rui Correia®; Stirling Carpenter®; Cétia Lopes*5¢;
Ana P&go*5%7 and Patricia Maciel'2

1 - Life and Health Sciences Research Institute (ICVS), School

of Health Sciences, University of Minho, 4710-057 Braga,
Portugal; 2 - ICVS/3B’s - PT Government Associate Laboratory,
Braga/Guimaraes, Portugal; 5 - Pathology Department, Sao

Joao University Hospital, Porto, Portugal; 4 - i3S e Instituto de
Investigacdo e Inovagao em Salde, Universidade do Porto, Rua
Alfredo Allen, 208, 4200-135 Porto, Portugal; 5 - INEB e Instituto
de Engenharia Biomédica, Universidade do Porto, Rua Alfredo
Allen, 208, 4200-135 Porto, Portugal; 6 - FMUP e Faculdade

de Medicina da Universidade do Porto, Alameda Prof. Hernani
Monteiro, 4200-319; 7 - ICBAS e Instituto de Ciéncias Biomédicas
Abel Salazar, Universidade do Porto, R. Jorge de Viterbo Ferreira
228, Porto, Portugal

*These authors have contributed equally to this work.

Spinocerebellar ataxia type 3 (SCA3) is an autosomal domi-
nant spinocerebellar ataxia caused by a CAG triplet expansion
in the ATXN3 gene. Although the central nervous system is piv-
otal in this disease, the peripheral nervous system (PNS) is also
frequently affected, being the most common form of peripheral
nerve involvement in SCA3 patients a double neuronopathy in
most of these patients (mainly sensory neuronopathy combined
with motor neuron disease). The degeneration of the motor fi-
bers causes muscle atrophy, cramps, distal weakness with foot
drop, and fasciculation, which may further aggravate motor
disability. Since neuron-targeted gene delivery is a promising
strategy to treat peripheral neuropathies, in this study we use
polymeric nanoparticles based on thiolated trimethyl chito-
san (TMCSH) grafted with the non-toxic carboxylic fragment
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of the tetanus neurotoxin (HC) to allow neuron targeting and
explored to deliver a plasmid DNA encoding for the brain de-
rived neurotrophic factor (BDNF) - TMCSH-HC/BDNF, in order
to test the effect of peripheral administration of BDNF-carrying
nanoparticles in the disease progression of SCA3 animal model
(CMVMJD135 mice) and better understand the involvement of
the PNS in this disease.

In this sense, we bilaterally injected the quadriceps of
CMVMJD135 mice with the TMCSH-HC/BDNF nanoparticles at
5 weeks of age (one week before the symptoms onset) and per-
formed a longitudinal battery of motor tests to assess disease
progression.

This study confirmed a clear involvement of the PNS in the
disease progression of the CMVMJD135 mice. Although the
single-muscle injection TMCSH-HC/BDNF nanoparticle treat-
ment had no statistically significant impact on strength or other
motor deficits observed in the CMVMJD135 mouse model, we
observed a trend towards improved performance during the
time of analysis. Further pathological analyses of muscle, neu-
romuscular junctions and nerve still need to be performed to
further clarify the impact of this treatment in the CMVMJD135
mouse model with the present study design, and further experi-
ments with multiple site injections need to be performed to as-
sess the clinical utility of this approach.

LET-7 MICRORNA-BASED THERAPY
ALLEVIATES NEUROPATHOLOGY,
IMBALANCE AND MOTOR INCOORDINATION
IN MACHADO-JOSEPH DISEASE

Sénia Patricia Duarte'-?, Beatriz Estremores’, Janete Cunha-Santos'3,
Catarina Oliveira Miranda'?, Jodo Barata', Albert La Spada®, Luis
Pereira de Almeida'?

1 - CNC - Center for Neuroscience and Cell Biology, University of
Coimbra, Rua Larga, 3004-504 Coimbra, Portugal; 2 - IIIUC - Instituto
de Investigacao Interdisciplinar, University of Coimbra, 3030-789
Coimbra, Portugal; 3 - Faculty of Pharmacy, University of Coimbra,
3000-548 Coimbra, Portugal; 4 - Departmentof Neurology, University
of Duke, Durham, North Carolina 27708, USA.

Machado-Joseph disease or spinocerebellar ataxia type 3
(MJD/SCAB3) is a genetic neurodegenerative disorder associat-
ed with expansion of the number of CAGs in the coding region
of the MJD1 gene, which translates into an expanded polyglu-
tamine tract within ataxin-3 protein. MJD patients have severe
clinical manifestations and premature death and there is no
treatment available to modify disease progression. We and oth-
ers provided evidence that autophagy impairments contribute
to MJD pathogenesis. Recently, we also brought evidence that
the let-7 microRNA is a key regulator of autophagy with particu-
lar relevance in polyglutamine disorders. In this work we aimed
at investigating let-7 potential as a new therapeutic approach in
a lentiviral (LV)-based and in a transgenic mouse model of MJD.
Co-injection of LV encoding human ataxin-3 MUT and LV encod-
ing let-7 or mir-scrambled (scr) was performed into the striatum
of C57/BL6 mice, and 4 weeks post-injection, the striatum was
collected and processed for microRNA, protein and immuno-
histochemical analysis. Balance and motor coordination were
assessed in the transgenic (Tg) mouse model of MJD up to 12
weeks post-injection of LV encoding let-7 or mir-scr into the cer-
ebella. Injection of LV vectors encoding let-7 into the striatum
resulted in a 20% increase of let-7 levels and increased levels of
LC3-Il in let-7 injected hemisphere. A robust and significant let-
7-mediated reduction in the number of ubiquitin-positive inclu-
sions, as well as a significant reduction of neuronal dysfunction

were observed upon let-7 overexpression. At 9 weeks post-in-
jection, a better performance in accelerated rotarod, swimming
pool, footprint overlap and beam walking tests was observed in
the let-7-treated group of Tg mice. In conclusion, the present
work indicates that let-7 activates autophagy, reduces neuronal
dysfunction and aggregation in the mammalian brain and ame-
liorates motor deficits. Therefore, autophagy activation mediat-
ed by let-7 may represent a new therapeutic approach for MJD.
Acknowledgements: This work was financed by the Euro-
pean Regional Development Fund (ERDF), through the Centro
2020 Regional Operational Programme under project CENTRO-
01-0145-FEDER-000008:BrainHealth 2020, and through the COM-
PETE 2020-Operational Programme for Competitiveness and Inter-
nationalisation and Portuguese national funds via FCT, I.P., under
projects POCI-01-0145-FEDER-007440 and P2020-PTDC/NEU-
NMC/0084/2014, and EU Joint Programme-Neurodegenerative
Disease Research (Transnational call) projects SynSpread Ref. JPND-
CD/0001/2013 and ModelPolyQ; the Richard Chin and Lily Lock
MJD Research Fund and the National Ataxia Foundation. Sénia Du-
arte, was supported by a FCT fellowship (SFRH/BPD/87552/2012).

LIFESPAN-ENHANCING GENETIC
MUTATIONS DIFFERENTIALLY IMPACT A
CAENORHABDITIS MODEL OF MACHADO-
JOSEPH DISEASE.

Marta Costa'?, Dulce Almeida’?, Andreia Teixeira Castro'?,
Patricia Maciel'?

1 - Life and Health Sciences Research Institute (ICVS), School of
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Machado-Joseph disease (MJD) is the most prevalent inher-
ited cerebellar ataxia worldwide. It is caused by a CAG expan-
sion in ATXN3, a genetic alteration that leads to the formation
of a toxic ATXN3 protein, containing an expanded PolyQ se-
quence in its structure. Although the mutant ATXN3 (mATXN3)
protein is present since birth, it only leads to neuronal toxicity
later in life, an evidence that puts the aging phenomenon as a
significant risk factor for the emergence of this disease.

To understand the role of aging in the onset and progres-
sion of MJD, we tested the effect of genetic mutations affecting
distinct and highly conserved aging-related signaling pathways
(insulin signaling, dietary restriction and mitochondrial function)
upon important disease features of the model, including motor
impairment and intraneuronal mATXN3 aggregation.

Although we observed that most of lifespan-increasing mu-
tations decreased mATXN3 aggregation measures in this model,
(the exception being the dietary restriction-causing mutation),
not all longevity-related modifications ameliorated the motor
phenotype of the transgenic animals. Transcriptomic analysis of
the single and double mutants, focusing important markers of
proteostasis, demonstrated the putative relevance of autopha-
gy and hsp110 disaggregase as modulators of mMATXN3 aggre-
gation while increased levels of catalase seem to be necessary
for the improvement in motility.

These modifier pathways can increase the understanding of
the pathogenic mechanisms and, most important in the case of
an incurable disease such as MJD, have the potential to provide
novel therapeutic targets.
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TAILORING GENE EDITING STRATEGIES
FOR THE TREATMENT OF MACHADO-
JOSEPH DISEASE
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Introduction: Machado-Joseph disease (MJD) is a fatal and
untreatable, dominant neurodegenerative disorder. It is caused
by an unstable expansion of a CAG tract in the coding region of
the ATXN3 gene, resulting into a polyglutamine repeat expan-
sion (1). This confers a toxic gain-of-function to the resultant
ataxin-3, leading to the formation of neuronal intranuclear in-
clusions and to cell death (2). Specific gene correction or inac-
tivation can be achieved through engineered nucleases, such
as TALENs and CRISPR/Cas systems (3). Upon the introduction
of targeted double strand breaks, genome editing is attained
through the activation of endogenous machinery, facilitating
the generation of knock-out and knock-in models (4).

Material and Methods: In order to suppress ATXN3 gene
expression through the insertion of a loss-of-function mutation, a
panel of sequences (TALENs and CRISPR), directed against an ear-
ly exon of the human gene, were designed and constructed. Func-
tional characterization was performed in HEK 293T cells, through
the surveyor mutation detection assay. One sequence of each sys-
tem was selected and intra-cranially delivered to an in vivo lentiviral
mouse model of MJD, using adeno-associated viral particles. The
neuropathological markers were assessed 4 weeks after surgery.

Results: Surveyor mutation detection assay revealed the ed-
iting capability of our customized nucleases both in HEK 293T
cells, and in striatal samples of the mouse model. We observed
a reduction in the levels of wild-type ataxin-3 in human cells and
a drastic reduction of the mutant protein in the animal model,
in a dose-dependent manner. Immunohistochemical analysis of
mouse brain sections revealed the same tendency for the reduc-
tion of aggregates in the striatum.

Conclusions: Genome editing technologies based on pro-
grammable nucleases opened up the possibility of treating
diseases that are caused by gene mutations at their source.
Accordingly, our results suggest that both TALEN and CRISPR
systems are able to efficiently target and modify the ATXN3
gene, leading to the insertion of a loss-offunction mutation, and
consequently to its knock-out.

1 - Kawaguchi, Y et al. Nat Genet. 1994; 8(3): 221-8; 2 — Bettencourt,
C etal. Orphanet J Rare Dis.2011; 6:35; 3 - Cox DB et al. Nat Med. 2015;
21(2):121-31; 4 — Gaj T et al. Trends Biotechnol. 2013; 31(7):397-405.
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TESTING THE THERAPEUTIC POTENTIAL
OF MESENCHYMAL STEM CELLS AND
THEIR SECRETOME IN AN ANIMAL MODEL
OF MACHADO-JOSEPH DISEASE

Andreia Neves-Carvalho, PhD'?; Barbara Mendes-Pinheiro,
PhD'?; Joana S. Correia, MSc"?; Joel Pires, MSc'?, Sara Duarte-
Silva, PhD"?, Susana Monteiro, PhD'?, Fabio G. Teixeira, PhD"?,
Fatima Lopes, PhD"2, Rui Lima, MSc'?, Nuno A. Silva, PhD'?,
Anténio J. Salgado, PhD"? and Patricia Maciel, PhD"2

1 - Life and Health Sciences Research Institute (ICVS), School of
Health Sciences, University of Minho, 4710-057 Braga, Portugal;

2 - ICVS/3B's - PT Government Associate Laboratory, Braga/
Guimaraes, Portugal

The low regeneration potential of the Central Nervous System
(CNS) represents a challenge for the development of new thera-
peutic strategies for neurodegenerative diseases, including spino-
cerebellar ataxias. Mesenchymal Stem Cells (MSCs) and their sec-
retome have been proposed as possible therapeutic tools for CNS
disorders. Here, we aimed to assess in vivo the effects of MSCs
transplantation and/or the effect of MSCs secretome administra-
tion on disease progression in a well-characterized mouse model of
Machado-Joseph disease (CMVMJD135). MSCs were cultured and
either the cells or their secretome were stereotaxically administered
into the spinal cord, substantia nigra/striatum or cerebellum of the
CMVMJD135 mice at 5 weeks of age (pre-symptomatically). Litter-
mate (SHAM) controls underwent a similar surgery with administra-
tion of culture medium only. Mice were analysed longitudinally using
a panel of motor behaviour tests to assess disease progression from
7 to 30 weeks of age. MSC secretome administration into the cervi-
cal spinal cord showed no overall effects on disease progression.
Interestingly, however, the MSC-transplanted mice showed an im-
provement of balance deficits at the ages analyzed so far. Likewise,
no overt positive effects were observed upon MSC secretome ad-
ministration in the substantia nigra/striatum. Effects of cell transplan-
tation at this location are still under evaluation. Remarkably, while
MSC secretome administration into the cerebellum had no effect on
gait and muscle strength, it significantly improved motor and bal-
ance deficits of CMVMJD135 mice. Although this studly is still ongo-
ing, MSC transplantation seems to have some therapeutic potential
to improve motor dysfunction in Machado-Joseph disease.

REPEATED MESENCHYMAL STROMAL
CELLS TREATMENT SUSTAINABLY
ALLEVIATES MACHADO-JOSEPH DISEASE/
SPINOCEREBELLAR ATAXIA TYPE-3

AND THERAPEUTIC SUCCESS CAN BE
MONITORED BY 1H-MRS

Catarina Oliveira Miranda', Adriana Machado', Teresa Silva',
Joao Barata', Ana Vasconcelos-Ferreira’, Dina Pereira’, Clévio
Noébrega', Sénia Patricia Duarte', José Sereno?, Lorena Petrella?,
Vitor Paiva®, Jodo Castelhano?, Rui Nobre', Miguel Castelo-
Branco?*, Luis Pereira de Almeida"®

1- CNC - Centro de Neurociéncias e Biologia Celular, Universidade
de Coimbra, Portugal; 2 - ICNAS - Instituto de Ciéncias Nucleares
Aplicadas a Saude, Coimbra, Portugal; 3 - MARE - Centro de
Ciéncias do Mar e do Ambiente, Universidade de Coimbra,
Portugal; 4 - IBILI - Instituto Biomédico de Investigagéo de Luz e
Imagem, Universidade de Coimbra, Portugal; 5 - FFUC - Faculdade
de Farmacia, Universidade de Coimbra, Portugal.

Machado-Joseph disease (MJD)/Spinocerebellar ataxia type
3, the most common dominant spinocerebellar ataxia (SCA)
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worldwide, is caused by the over-repetition of a CAG repeat
in ATXN3/MJD1 gene, which translates into a polyglutamine
tract within ataxin-3 protein. There is no treatment for this fatal
disorder. Despite evidence from exploratory clinical trials that
mesenchymal stromal cells (MSCs) are safe and delay disease
progression in SCAs, the unanticipated regression of patients to
the status prior to treatment makes the investigation of causes
and solutions urgent and imperative. The objective of this work
was to investigate the efficacy of a single intracranial injection
and compare it with repeated systemic MSCs administrations
in alleviating MJD phenotype and neuropathology in a trans-
genic mouse model of MJD, using motor behaviour, immuno-
histochemistry, western blot, neurospectroscopy and structural
magnetic resonance analysis. A single transplantation of MSCs
only produced transient effects, in accordance with longitudinal
assessments by MRI disclosing drastic decrease in MSC's graft
volume over time. On the contrary, periodic administrations
promoted sustained motor behaviour alleviation. This suggests
MSCs therapies should be re-designed to get sustained ben-
eficial results in clinical practice. MSCs transplantation could
correspondingly promote neuroprotection in treated MJD
mice, as revealed by preservation of the volume of cerebellar
lobules and Purkinje cell number. Importantly, we observed
that MSCs repeated treatment promoted an increased expres-
sion of GABA and the complex glutamate-glutamine and a de-
creased expression of myo-inositol, which correlated with motor
improvements, indicating that these metabolites may serve as
valid neurospectroscopic biomarkers of treatment (and possibly
disease as well). In conclusion, this study brings novel contri-
butions to the design of new clinical approaches for MJD and
other SCAs/polyglutamine disorders as it provides evidence
that repeated intravenous transplantation of MSCs sustainably
alleviate MJD phenotype and its efficacy can be monitored by
the non-invasive 1H-MRS technique.

Financing: This work was financed by ERDF, through the CEN-
TRO under project CENTRO-01-0145-FEDER-000008:BrainHealth
2020, and COMPETE 2020 via FCT, I.P, under projects POCI-
01-0145-FEDER-007440 and P2020-PTDC/NEU-NMC/0084/2014,
and EU JPND project ModelPolyQ; by the Richard Chin and Lily
Lock Machado Joseph Disease Research Fund; and by NAF. Catarina
Miranda, Ana Vasconcelos-Ferreira, Dina Pereira, Clévio Nobrega,
Sénia Duarte, Rui Nobre, Lorena Petrella and Vitor Paiva were sup-
ported by the FCT fellowships.

SENSORIMOTOR INTEGRATION,

RATHER THAN MOTOR BEHAVIOR, IS
CHANGED IN A KNOCKOUT MODEL OF A
DOWNSTREAM TARGET OF SMN

Jorge Diogo da Silva'?, Marta Daniela Costa'-2, Patricia Maciel'?
1 - Life and Health Sciences Research Institute (ICVS), School

of Medicine, University of Minho, Campus de Gualtar, 4710-

057 Braga, Portugal; 2 - ICVS/3B’s - PT Government Associate
Laboratory, Braga/Guimaréaes, Portugal

Introduction: The pathogenesis of RNA splicing disorders is
often associated with the impact on the targets of the specific
affected splicing machinery, since these pre-mRNA molecules
are misspliced or not processed at all. Stasimon is one of the tar-
get genes that is aberrantly spliced in spinal muscular atrophy
(SMA), a movement disorder which is the most frequent genetic
cause of infant mortality, and that is caused by a mutation on
SMN, an essential part of a specific type of spliceosome.

Objectives: Our objective was to characterize a nematode
model of Stasimon deficiency, since this was identified as the
main gene affected by missplicing in SMA and no characteriza-

tions of such a model have been reported.

Methods: We took advantage of the immense potential of
Caenorhabditis elegans as a model to study neuronal disorders,
to perform extensive characterizations of both motor and senso-
rial phenotypes, and as an easy model of pharmacological tests.

Results: We provide the first characterization of a nematode
model of stasimon knockdown. Contrarily to what would have
been expected, since symptoms of SMA are mostly motor, we
have not detected any motor abnormalities in several indepen-
dent behaviors in our model. However, we have observed that
egg laying, a behavior regulated by cholinergic, serotonergic,
and dopaminergic inputs, is altered in our model, with a lar-
ge increase in the egg-laying posture. We have also identified
changes in the environmental response to food, which point to
a dysregulation in a serotonin-dependent circuit.

Discussion: These results point to a change in sensorimotor
integration rather than motor behaviors, which is line with the
new dogma emerging in SMA biology, that the observed motor
neuron death occurs non-cell autonomously, being the primary
defect in upstream proprioceptive neurons.

COMUNICACOES ORAIS, TRABALHOS/CA-

SOS CLIiNICOS.
Sabado, 3 de Marco de 2018 - 10h30-12h00

Moderadores: Rita Simdes, Margarida Rodrigues

DOENCA DE PARKINSON DE INiCIO
PRECOCE - QUAL O PAPEL DA MUTACAO
DA PARKINA EM HETEROZIGOTIA?

Claudia Lima', Ana Margarida Novo', Maria Rosario Almeida?,
Ana Morgadinho', Cristina Januario'?

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de
Coimbra; 2 - Centro de Neurociéncia e Biologia Molecular,
Universidade de Coimbra; 3 - Faculdade de Medicina, Universidade
de Coimbra

Introdugdo: A patogenicidade das mutagdes do gene
PARK2 em homozigotia ou heterozigotia composta é bem co-
nhecida, tratando-se da principal causa de Doenca de Parkinson
(DP) de transmissdo autossdémica recessiva. Traduz-se fenotipi-
camente por DP de inicio precoce e progressao relativamente
benigna, com boa resposta a terapéutica dopaminérgica. O
papel da heterozigotia das mutacées da parkina na etiologia e
fisiopatologia da DP é alvo de controvérsia.

Objectivos: Apresentacdo e discussao de série de 7 doen-
tes com DP de inicio precoce e mutacao do gene PARK2 em
heterozigotia.

Métodos: Caracterizagdo clinica de série de doentes com
DP de inicio antes dos 50 anos nos quais de identificou a pre-
senca de uma mutagdo em heterozigotia no gene da parkina.
Nestes doentes foram excluidas mutacées em outros genes
(LRRK2, alfa sinucleina, PINK, DJ1) por sequenciacdo e/ou
MLPA. Em 3 dos 7 doentes foram também excluidas mutacées
no gene GBA.

Resultados: Total de 5 doentes (71,4%) do sexo feminino,
com idade média ao inicio dos sintomas de 46,6 anos [43-69],
existindo histéria familiar de DP em um caso. Tempo médio de
evolucdo de doenca de 11,7 anos [2-21]. A forma de apresen-
tagdo foi sindrome acinético-rigido assimétrico em 6 (85,7%)
doentes. Ocorreram discinésias com baixas doses de levodopa
em 6 doentes (85,7%), com fenémenos distdnicos precoces em
2 dos 7 casos. Um doente apresenta fendtipo mais grave, com
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declinio cognitivo importante. Nos 7 doentes estudados, identi-
ficaram-se 6 mutacées pontuais do gene PARK2 e um caso com
heterozigotia para triplicacdo no exdo 4. Nao se identificaram
mutagoes nos restantes genes estudados.

Conclusdo: Desconhece-se o efeito causal da mutagado da
parkina em heterozigotia no desenvolvimento e evolugdo da
DP, ndo sendo actualmente considerada patogénica. Em seis
dos casos apresentados, o fendtipo é semelhante ao que se
verifica na DP com homozigotia para mutacées de PARK2.

HETEROGENEIDADE DE FENOTIPOS
ASSOCIADOS A MUTACAO DA LRRK2 NA
MESMA FAMILIA

Daniela Vieira', Mério Sousa', Ana Morgadinho', Fradique
Moreira', Cristina Januéario'
1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducdo: A mutacdo no gene LRRK2 é a que mais frequen-
temente se associa a Doenca de Parkinson (DP) familiar de inicio
tardio. O seu fendtipo tem sido considerado em tudo semelhante
ao da DP idiopética, no entanto a apresentacao da doenca é muito
variavel sugerindo uma forte influéncia de factores modificadores.

Objetivos: Descricdo da variabilidade fenotipica associada a
mutacdo LRRK2 numa mesma familia.

Metodologia: Avaliagio clinica e imagioldgica de 3 indivi-
duos da mesma familia com DP associada & mutagao LRRK2.

Resultados: O caso index é uma doente de 70 anos com alte-
racdo da linguagem e perturbacées mnésicas de inicio aos 68 anos
e evolugao progressiva. A avaliagao neuropsicoldgica e estudo do
LCR foram sugestivos de variante Afasia priméaria progressiva com
patologia de Doenca de Alzheimer. Cerca de 2 anos apds inicio
sintomético desenvolve parkinsonismo, ndo estando sob terapéu-
tica neuroléptica, tendo sido identificado um defeito pré-sindptico
bilateral no DaTSCAN, que suportou o diagndstico de DP. Um dos
irm3aos desta doente tinha um diagnéstico de Doenca de Parkin-
son desde os 55 anos, sendo portador da mutacdo LRRK2. Este
apresentava DP com distonia do hemicorpo direito de predomi-
nio do membro inferior, e ainda sintomas nao-motores com um
componente &lgico significativo. Foi pesquisada a mesma muta-
¢ao no caso index, que se revelou positiva. O filho desta doente
iniciou um quadro de depressao aos 49 anos, nessa altura com
sinais frustres de parkinsonismo, tendo também sido identificada
a mesma mutacdo (G2019S). Aos 52 anos apresenta moderada
sintomatologia parkinsénica - rigidez bilateral e axial (défice dopa-
minérgico pré-sindptico bilateral confirmado no DaTSCAN) com
boa resposta terapéutica - mas também alteragdes mnésicas e um
comportamento desinibido.

Conclusdes: A heterogeneidade fenotipica associada a muta-
¢ao LRRK2 existe mesmo em individuos da mesma familia. Outros
fatores genéticos individuais podem estar relacionados com uma
modificacdo das vias patoldgicas subjacentes a doenca.

CARACTERIZACAO DOS INTERNAMENTOS
DE DOENTES COM DOENCA DE
PARKINSON E O USO DE ANTIPSICOTICOS
DURANTE A SUA HOSPITALIZACAO

Inés Carvalho', Margarida Lopes’, Eduardo Freitas'?, Ana Sofia
Costa', Sara Varanda', Gisela Carneiro', Margarida Rodrigues’
1- Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2- Servigo de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia (ULSAM), Viana do Castelo

Introducdo: A Doenca de Parkinson (DP) associa-se a maior

risco de hospitalizacdo. Recorre-se frequentemente a adminis-
tragdo de antipsicdticos para controlo dos sintomas compor-
tamentais que surgem nestes doentes. O uso destes farmacos
parece associar-se a agravamento motor, ao prolongamento
do internamento e a maior mortalidade. A clozapina é o Unico
agente comprovadamente eficaz a utilizar nesta populagéo, po-
dendo usar-se a quetiapina alternativamente.

Objectivos: Caracterizar os internamentos por qualquer
motivo de doentes com DP relativamente a administracdo de
antipsicéticos, nomeadamente quanto a frequéncia e ao tipo de
agente utilizado, no ano de 2017.

Metodologia: Analisaram-se os processos relativos a inter-
namentos de doentes com DP. Recolha de dados demogréficos,
motivo de admiss&o, histéria de administracao de antipsicéticos
e mortalidade durante a hospitalizacao.

Resultados: Apuraram-se 156 internamentos, correspon-
dendo a um total de 105 doentes. A idade média foi de 80
anos, com predominio do sexo masculino (60%) e a maior parte
foi admitida em servicos de especialidades médicas. Verificou-
-se a administragao de antipsicoticos em 20% dos internamen-
tos, sendo que, em 81% dos casos a prescrigao foi feita de for-
ma fixa. O haloperidol foi 0 agente mais vezes selecionado para
as tomas em SOS, enquanto a quetiapina foi o mais utilizado na
forma fixa. Constatou-se que, em 68% dos internamentos onde
foram administrados antipsicéticos, os doentes estavam previa-
mente medicados com estes farmacos no domicilio, enquanto
que 32% os iniciaram no internamento. A média de dias de hos-
pitalizacdo dos doentes a quem ndo foram administrados an-
tipsicéticos foi de 11 dias, sendo que nos doentes que fizeram
antipsicéticos foi de 16 dias (p = 0,044). A taxa de mortalidade
durante o internamento foi de 8%.

Conclusées: O uso de antipsicoticos em doentes parkin-
sénicos parece estar associado a efeitos deletérios, nomeada-
mente a maior duracao da hospitalizacdo. Alertamos para a ne-
cessidade do uso ponderado destes farmacos nestes doentes.

HIGH RISK OF DROWNING IN PEOPLE
WITH PARKINSON

Maria Ana Neves', Raquel Bouga'?, Joaquim J Ferreira'?3

1 - Instituto de Medicina Molecular, Lisbon, Portugal; 2 - Campus
Neurolégico Sénior (CNS), Torres Vedras, Portugal; 3 - Laboratory
of Clinical Pharmacology and Therapeutics, Faculty of Medicine,
University of Lisbon, Portugal

Swimming is a multi-task physical activity, characterized by
the coordination of breathing with continuing and harmonic
movements of upper and lower limbs. Parkinson’s disease (PD)
is characterized by asymmetric motor impairment which may
hinder patients’ ability to swim. Although there is scarce data
available, there are anecdotal reports of swimming problems
and almost drowning.

The aim of this study was to evaluate the frequency of
changes in swimming capacity after PD. A web-based and pa-
per self-administered questionnaire was conducted in Portugal
and United Kingdom.

From the 309 collected answers, 78.64% (n=243) of patients
knew how to swim before PD symptoms onset. From these,
55.97% (n=136) reported to have had or felt possible to have an
episode of drowning. The most common reasons to stop swim-
ming were difficulties in coordinating body movements (n=71)
and floating (n=57).

Although water environment is usually considered enjoyable
and aquatic exercise associated with potential benefits for PD
patients, almost all patients of our sample (78.64%) described
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changes in swimming performance and a high percentage of
these reported to have had or felt possible to have an episode
of drowning. We hypothesize that the cause for this major risk is
the asymmetric motor features and lack of coordination usually
present in PD patients. More studies are needed to replicate
these findings and understand which disease-related features
contribute to decrease in swimming performance and increase
risk of drowning.

RESULTADOS COMPARATIVOS ENTRE A
PROVA DA DOPA PRE-OPERATORIA E A
ESTIMULAGCAO CEREBRAL PROFUNDA

Diogo Fitas'%; Maria José Rosas??®; Joana Parada Lima?*; Carina
Reis®; Paulo Linhares®’; Rui Vaz3¢7

1- Unidade de Neurologia, Unidade Local de Salde do Alto
Minho; 2- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao;
3- Unidade de Neurociéncia Hospital CUF - Porto; 4- Gabinete de
Neuropsicologia do Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de
S&o Jodo; 5- Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de
Sao Joao; 6- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;

7- Servico de Neurocirurgia, Centro Hospital de Sao Joao

Introducdo: A estimulagdo cerebral profunda (DBS) é um
tratamento eficaz e geralmente seguro na Doenca de Parkinson
(DP), em doentes cuidadosamente selecionados. A prova da
Dopa tem como objetivo prever o beneficio expectével com a ci-
rurgia, sendo rotineiramente realizada no estudo pré-operatério.

Objetivos: comparar resultados clinicos obtidos com a DBS
com os da Prova da Dopa pré-operatdria.

Metodologia: estudo transversal e retrospetivo com analise
de 118 doentes com DP submetidos a DBS. Os dados foram
colhidos através de registo clinico. A avaliagdo motora foi feita
através da Unified Parkinson’s Disease Rating Scale (UPDRS).
Andlise estatistica através de SPSS v24.

Resultados: idade média dos participantes de 59 anos e me-
diana da duragdo da doenca de 11 anos, com predominio da
forma acinético-rigida (62%). O nicleo-alvo usado foi o subtala-
mico em 90%. O UPDRS médio na prova da Dopa foi 14,01 + 6,8,
muito semelhante ao resultado apds um ano de DBS de 14,42 +
7,2 (p=1,000). Cerca de 37,9% dos pacientes ficaram sem me-
dicacdo dopaminérgica ap6s a cirurgia. Nao foram identificadas
interagdes com género (p=.575), duracdo da doenca (p=.692),
nucleo-alvo (p=.991), fenétipo de doenca(p=.248) e tratamento
com Dopa (p=.102). Valores médios de UPDRS mais baixos foram
obtidos de forma estatisticamente significativa nos doentes com
menos duracdo de doenca (p=.007), bem como naqueles que
foram submetidos a DBS no nicleo subtalamico (p<.001).

Conclusdes: este estudo mostra que a Prova da Dopa é um
teste fidedigno que ajuda a prever o resultado clinico obtido
com a DBS, com sobreposicdo dos resultados transversal aos
grupos considerados.

CINTA DE BIOFEEDBACK VIBROTATIL
PARA DOENTES COM DP

Helena Gongalves', Rui Moreira', Cristina Santos', Margarida
Rodrigues?

1 - Universidade do Minho, Center for MicroElectroMechanical; 2 -
Servigo de Neurologia H Braga

Introducdo: As alteragdes da marcha sdo uma das mais im-
portantes causas de limitagdo funcional na DPI. O freezing da
marcha é muitas vezes incapacitante e dificil de tratar farmaco-
logicamente. Este facto foi impulsionador para desenvolver um

dispositivo médico que, para além de enderecar o tratamento
deste sintoma, permitisse contornar as limitagdes dos disposi-
tivos atuais. Diversos dispositivos baseados em biofeedback ja
foram testados na DPI, alguns com bons resultados no freezing,
Metodologia: Foi desenvolvida uma cinta, onde esta inte-
grado um sistema de biofeedback vibrotatil. Este dispositivo
fornece estimulos vibrotéteis consoante a marcha de cada utili-
zador: visa-se que o feedback seja integrado no sistema motor
de cada doente, de modo a contornar o freezing. A cinta foi tes-
tada em 15 pacientes com DPI. Foram excluidos doentes com
deméncia ou doenca osteoarticular grave. Avaliaram-se a me-
lhor frequéncia de vibracdo e o intervalo minimo de percecao
vibratdria, os graus de adaptabilidade e conforto do sistema.
Resultados e conclusées: Foi identificada a frequéncia de
vibracdo (180Hz) a utilizar no sistema final. Também foi verifica-
do que o tempo minimo de percecéo vibratdria esta de acordo
com a duragao dos eventos de um ciclo de marcha (250ms). O
estudo permitiu validar a eficiéncia da aquisicdo e segmentacao
da marcha, constando-se que o estimulo vibrotatil podera ser
fornecido de acordo com a marcha de cada paciente. Concluiu-
-se ainda que, este sistema constituiu uma ferramenta eficien-
te para avaliacdo da marcha. Por fim, os doentes apontaram o
dispositivo como um sistema confortavel, ajustavel e intuitivo.

SOLUCOS INTRAT~AVEIS COMO FORMA
DE APRESENTACAO DE DOENCA DE
PARKINSON

Denis F. Gabriel', Ménica Garrido?, Jodo Martins®, Alexandre
Mendes', Marina Magalhaes', Jodo Chaves'

1 - Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias,

Centro Hospitalar do Porto. 2 - Servico de Gastrenterologia,
Departamento de Medicina, Centro Hospitalar do Porto. 3 - Servico
de Neurologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos.

Introdugdo: Na literatura, encontramos referéncia aos so-
lugos como podendo fazer parte dos sintomas ndo motores da
doenca de Parkinson (DP) discutindo-se a sua associagdo com a
patologia e/ou com a terapéutica dopaminérgica.

Caso clinico: Homem, 77 anos, com inicio ha 7 anos de um
quadro de solucos persistentes (4-6 salvas/dia), interrompiveis
pelo vémito mas resistentes as terapéuticas habituais (cloro-
promazina, domperidona, gabapentina, sertralina, pimozida e
baclofeno). A investigacdo alargada da etiologia dos solucos
foi negativa. Nos ultimos meses, o doente desenvolveu uma
sindroma parkinsdnica mista de predominio esquerdo, que res-
ponde a L-dopa com diminuicdo concomitante da frequéncia
dos solugos (2-3 salvas/dia).

Discussao: No presente caso, os solucos podem corresponder a
uma forma de apresentacdo da DP. O envolvimento pelo processo
patoldgico da regido bulbar nas fases iniciais da doenca, do nervo
vago e do sistema nervoso simpético, estruturas que fazem parte do
arco aferente dos solugos, podem explicar os mesmos.

DA DISAUTONOMIA AO PARKINSONISMO
- UM JOVEM COM ATROFIA DE MULTIPLOS
SISTEMAS

Diogo Reis Carneiro, Mario Sousa, Ana Morgadinho, Cristina
Januério

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

Introdugdo: A AMS é uma doenca neurodegenerativa com-
plexa. Segundo os critérios diagndsticos desta sinucleinopatia, a
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fendmenos disautondémicos deve associar-se um sindrome cerebe-
loso (AMS-C) ou parkinsénico (AMS-P). Com idade média de inicio
aos 57 anos, o progndstico é reservado, com rapida progressao
para incapacidade e reduzido potencial de resposta a terapéutica.

Caso Clinico: Homem de 36 anos, com quadro de lenti-
ficagdo motora do hemicorpo esquerdo, sem quedas, com 8
meses de evolugdo e inicio no pds-operatério de dilatacdo de
estenose uretral. Referéncia a tremor de repouso ocasional
do membro inferior esquerdo. Ainda hipofonia, sem disfagia.
Nogdo de urgéncia miccional e sensacdo de esvaziamento
incompleto a preceder o quadro motor em cerca de 2 anos,
com realizacdo de estudo urodindmico que objectivou bexiga
hiperactiva e estenose uretral. Desde a mesma data queixas de
fadiga facil, sintomas compativeis com perturbacdo do sono-
-REM, disfuncao eréctil, hipotensao ortostatica, queixas subjec-
tivas de memédria, apatia e adinamia. Ao exame, observamos
um sindrome parkinsénico acinético-rigido de predominio no
hemicorpo esquerdo (UPDRS motor de 29), hiperreflexia gene-
ralizada sem outros sinais piramidais ou cerebelosos. A fixagao
ocular era instavel e as sacadas verticais hipométricas. O estudo
de causas secundarias de parkinsonismo foi negativo. A RMN-
-CE revela hipersinal linear lateral aos nucleos lenticulares e das
fibras ponto-cerebelosas transversas em T2, hipossinal putami-
nal em SWI e atrofia cerebelosa difusa. O DATSCAN mostra-
va diminui¢do marcada dos transportadores pré-sinapticos da
dopamina, predominantemente direitos. A Cintigrafia Cardiaca
com 123I-MIBG nao evidenciava desnervacdo simpética cardia-
ca. A resposta a levodopa foi pobre, sem melhoria nos sintomas
motores e ndo-motores.

Conclusdo: Estamos perante um caso de AMS-P provavel,
singular pela idade de inicio, associada ao exame de imagem
caracteristico, e pela abundancia de sintomas ndo-motores que
protelaram o diagndstico até a emergéncia do parkinsonismo.

APRESENTAGAO CLINICA DO
PARKINSONISMO VASCULAR E DA
DOENCA DE PARKINSON: RESULTADOS DE
UM CENTRO HOSPITALAR.

Michel Mendes, Rafael Jesus, Rita Raimundo, Ricardo Almendra,
Ana Graca Velon

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

Introdugdo: O Parkinsonismo vascular (PV) designa um
subtipo de parkinsonismo que se cré relacionado com lesdes
vasculares cerebrais. Presume-se que o PV, por vezes, n3o seja
reconhecido como entidade clinica distinta da Doenca de Pa-
rkinson (DP), sendo portanto subdiagnosticado. E importante
estabelecer um diagnéstico etioldgico visto que condiciona a
orientacdo terapéutica e o progndstico do doente.

Objetivos: Caracterizar e comparar a forma de apresenta-
¢do da doenca na DP e no PV.

Metodologia: Estudo transversal dos doentes, observados
na consulta de doencgas do movimento, com diagnéstico de DP
ou PV nos dltimos 5 anos. Avaliou-se a demografia e a apresen-
tacao clinica do parkinsonismo. A anélise estatistica foi efetuada
utilizando o programa SPSS versao 23.0®.

Resultados: Foram identificados 50 doentes (DP: 34 e PV:
16) com uma idade média de 71+10 anos e 75+6 anos com DP
e PV, respetivamente. Verificou-se que 52% da amostra era do
sexo masculino. Ndo se obtiveram diferencas significativas em
relacdo a idade ou ao género.

O sintoma inicial mais frequente nos doentes com DP e PV
foi o tremor (53%) e a instabilidade postural (63%), respetiva-

mente. Comparou-se a primeira manifestacao referida pelo do-
ente, familia e médico, sendo o tremor mais vezes valorizado
pelo doente do que pelos restantes. Utilizou-se o teste de con-
cordancia de Kappa para avaliar a concordancia entre o sintoma
inicial referido por estes. Obteve-se um grau de concordancia
estatisticamente significativo entre a avaliacdo do doente e do
médico (p < 0,001).

Constatou-se que os doentes com PV apresentam simetria
clinica inaugural (56%) e com predominio dos membros inferio-
res (63%), ao contrario dos doentes com DP (p <0,001).

Conclusdes: Os resultados deste trabalho vao de encontro
aos dados descritos na literatura. A presenca de clinica bilate-
ral, com predominio nos membros inferiores e instabilidade da
marcha no inicio do quadro so caracteristicas que favorecem
o diagndstico de PV.

ELEVACAO E SUPORTE DO PE: UM
PADRAO DE MARCHA DISTINTIVO NA
DOENCA DE PARKINSON VASCULAR

Miguel Gago'23, Flora Ferreira®, Catarina Carvalho?, Nafiseh
Mollaei®, Estela Bicho®, Lurdes Rodrigues', Nuno Sousa?3, Jodo
Gama®, Carlos Ferreira®

1 - Neurology Department, Hospital da Senhora da Oliveira,
Guimaraes, EPE, Portugal; 2 - Life and Health Sciences Research
Institute (ICVS), School of Medicine, University of Minho, Braga,
Portugal; 3 - ICVS-3Bs PT Government Associate Laboratory, Braga,
Guimaraes, Portugal; 4 - Algoritmi Center, Department of Industrial
Electronics, School of Engineering, University of Minho, Braga,
Portugal; 5 - LIAAD, INESC TEC, Porto, Portugal

Introducdo: A alteracdo da elevacdo e do suporte do pé
tem sido associada a um maior risco de quedas na Doenca de
Parkinson Idiopatica (DPI). Contudo, a literatura na Doenca de
Parkinson Vascular (DPV) é escassa, muito menos a sua resposta
a levodopa.

Objetivo: Investigar o padrao de elevacao e suporte do pé
em doentes com DPl e DPV e a sua resposta a levodopa.

Métodos: Numa coorte, com diagndstico clinico longi-
tudinal retrospetivo, composta por 15 doentes com DPV, 15
doentes com DPI e 15 adultos saudaveis, foi efetuada analise
cinemética da marcha (GaitUp®) com registo de parametros
espaco-temporais e de elevagao/suporte do pé, durante per-
curso continuo (60 metros) em Off e On. Efetuada anélise des-
critiva e anélise comparativa com teste estatistico de Kruskal-
-Wallis e Mann-Whitnney (inter-grupo), Wilcoxon (intragrupo) e
Spearman (correlagdo dados clinicos e cinematicos), com p de
significancia <0.05.

Resultados: Em Off (DPV vs. DPI), os doentes com DPV
apresentaram marcha mais lenta (velocidade(m/s)(0.64 vs. 0.82),
com passos mais curtos (ciclos(m)(0.68 vs. 0.95)), mais instavel
(tempo em duplo suporte(%)(30 vs. 25.9) e com maior dificul-
dade na elevacdo dos pés (angulo (°) de saida (-44.3 vs.-52.8) e
de ataque (6.87 vs. 14.8), altura (m) méaxima do calcanhar (0.20
vs. 0.24 ) e ponta do pé (0.063 vs. 0.11). Apds levodopa, os
doentes com DPI apresentaram maior beneficio (+5.3% a +
12.9%) na velocidade, cadéncia e comprimento da passada,
e estabilidade postural dindmica (menor tempo em duplo su-
porte (-6.3%)). Apesar da baixa resposta clinica na DPV (AMDS-
-UPDRS-10%), verificou-se uma correlacdo com A angulo de
saida (r=0.58, p=0.024).

Conclusdo: O padréo de elevacao e suporte do pé podera
constituir um parametro da marcha distintivo da DPV, sustentan-
do decisdes terapéuticas. A franca heterogeneidade fenotipica
verificada na DPV poderé ser explicada por diferentes graus de
atingimento de vias dopaminérgicas e ndo dopaminérgicas.
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HIDROCEFALIA DE PRESSAO NORMAL -
REVISAO DE 5 ANOS

Inés Laranjinha'; Sara Duarte'; Nuno Vila-Cha'
1 - Servigo de Neurologia — Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio (CHP-HSA).

Introdugdo: A hidrocefalia de pressdo normal (HPN) carac-
teriza-se pela triade alteracdes da marcha, incontinéncia urina-
ria e deterioragdo cognitiva. O diagndstico é suportado pela
evidéncia imagiolégica de alargamento ventricular com normal
pressao de liquido cerebro-espinhal e melhoria da marcha apds
puncdo lombar evacuadora. Em 70-90% ha resposta clinica a
drenagem ventricular. Em muitos casos associa-se a outra doen-
ca neurodegenerativa.

Objectivos: Revisdo sistematica de doentes com suspeita
de HPN submetidos a puncdes lombares (PL) evacuadoras.

Metodologia: Foram analisados retrospectivamente doen-
tes internados no servico de Neurologia do Hospital de Santo
Anténio entre janeiro de 2012 e dezembro de 2017, revendo
registos clinicos do internamento e do acompanhamento pos-
terior em consulta externa.

Resultados: Durante 5 anos, foram internados 31 doentes
(51,6% do sexo feminino) com suspeita de HPN, com idade
de 74,9+6,9anos (médiaxdesvio-padrdo) e duracdo da clinica
3,3+2,8 anos. Todos apresentavam alteracdes da marcha, 26/31
incontinéncia urinaria e 25/31 declinio cognitivo, estando a tria-
de presente em 21/31. Os achados em TC e RM cerebral foram
sugestivos de HPN em 26/28 e 10/20, respectivamente. Houve
melhoria neurolégica pés-PL em 21/31; 15/21 colocaram deri-
vacao ventriculoperitoneal (3 perderam follow-up e 2 recusaram
cirurgia). Aos 6 meses, 11 mantinham a melhoria (7 tinham ini-
cialmente deterioragdo cognitiva). A data da Gltima observacao,
foi colocada hipétese clinica de associacdo com outra doenca
neurodegenerativa em 6 doentes.

Conclusdes: A HPN deve ser considerada no diagndstico
diferencial de alteracées da marcha pelo potencial de tratamen-
to. Mesmo perante um estadio avancado da doenca, habitual-
mente preditor de pior prognéstico, alguns doentes da nossa
amostra apresentaram melhoria clinica. A HPN pode associar-se
a outras doengas neurodegenerativas, ilustrado na nossa anali-
se, o que dificulta o diagndstico e agrava o progndstico. Assim,
além de elevada suspeicdo diagnéstica, serdo necessarios me-
lhores marcadores da doenca para diagndstico e progndstico
da possivel intervencao terapéutica.

“STIFF YOUNG WOMAN": CASO CLiNICO

Mario Sousa’, Ricardo Varela', Diogo Reis Carneiro’, Cristina
Januario®, Ana Morgadinho'

1 - Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

Introdugdo: “Stiff-Person syndrome”(SPS) classicamente
é caracterizado por rigidez progressiva associada a espasmos
musculares, envolvendo os musculos axiais e dos membros,
e por respostas de startle exageradas (Hyperekplexia). O es-
pectro fenotipico é amplo podendo manifestar-se como “SPS
classico”,”Stiff limb syndrome”, variantes que combinam sin-
tomas neuroldgicos adicionais (“Stiff person plus”), ou mesmo
sob a forma de “Progressive encephalomyelitis with rigidity and
myoclonus”(PERM). O diagndstico desta patologia na pratica
clinica continua a ser dificil, podendo por vezes mimetizar ini-
cialmente outras patologias.

Caso Clinico: Jovem de 27 anos, desenvolve quadro com 1

ano de evolugdo caracterizado por espasmos musculares paro-
xisticos distais do membro inferior esquerdo(MIE), intermiten-
tes, predominantemente durante o exercicio, mas presentes
também em repouso. Posteriormente desenvolve postura dis-
ténica em inversao do pé esquerdo, com limitagdo progressiva
da marcha. Nesta altura apresentava episédios de agravamen-
to associados a contextos de ansiedade, tendo iniciado esci-
talopram 20 mg. Cerca de 1 més depois agravamento rapido
das posturas distdnicas, tornando-se fixas e dolorosas e com
incapacidade progressiva da marcha, dando entrada no servi-
¢o de urgéncia neste contexto. Apds inicio de benzodiazepi-
nas e tri-hexifenidilo em titulagdo progressiva, e suspensdo de
SSRI, houve uma melhoria progressiva da sintomatologia. Dos
restantes antecedentes pessoais destaca-se a presenca de DM
insulinotratada. RM-CE nao revelou alteragdes estruturais. PL
sem alteracdes citoquimicas. Realizou prova terapéutica com
levodopa até 400 mg sem beneficio. NGS de distonias(58 ge-
nes) foi negativo. Cerca de 2 meses depois desenvolve hiper-
-reactividade a estimulos auditivos e tateis. A pesquisa sérica
de Ac. anti-GAD®5, foi positiva e posteriormente confirmada a
sua presenca no LCR.

Conclusao: Apesar da forma de inicio mimetizar fenomenolo-
gicamente uma distonia com inicio focal pelo membro inferior es-
querdo, com posterior generalizagdo secundaria, a presenca de
uma evolugao rapidamente progressiva, a presenca de resposta
de startle exagerada e a hipersensibilidade aos SSRIs, sao sinais
atipicos, que nos devem fazer repensar o diagnéstico inicial.

SINDROME DE LEIGH: DIFICULDADES DE
DIAGNOSTICO

Paula Salgado’, Célia Nogueira??, Cristina Pereira®, Lisbeth
Silva?, Maria Jodo Malaquias', Luis Cardoso?, Laura Vilarinho?3,
Ricardo Taipa®, Manuel Melo Pires®, Marina Magalh3es'

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

2 - Unidade de Investigagdo e Desenvolvimento, Departamento
de Genética Humana, Instituto Nacional de Saide Doutor Ricardo
Jorge, Porto; 3 - Unidade de Rastreio Neonatal Metabolismo

e Genética, Departamento de Genética Humana, Instituto
Nacional de Saide Doutor Ricardo Jorge, Porto; 4 - Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto; 5 - Servico de
Neuropatologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto.

Introdugdo: A sindroma de Leigh é uma doenca neurodege-
nerativa progressiva de inicio precoce associada a defeitos da
fosforilagdo oxidativa mitocondrial. A doenca caracteriza-se por
um inicio subagudo com regressao psicomotora e encefalopatia
associada a necrose do estriado.

Caso clinico: Homem de 45 anos, 2° filho de pais ndo con-
sanguineos e sem histéria familiar de doenca neurolégica, parto
distécico por ventosa, desde cedo com atraso do desenvolvi-
mento psicomotor (sentou pelos 8 meses, andou pelos 17 me-
ses); sempre caminhou em “pontas” e caia muito. Pelos 5 anos
era evidente uma paraparésia espastica; pelos 10 anos havia
envolvimento dos membros superiores e fala. Posteriormente
foi associando uma sindrome extrapiramidal (distonia genera-
lizada e tremor miocldnico) com agravamento da disartria até
anartria. Aos 15 anos encontrava-se em cadeira de rodas. A RM
cerebral mostrou hipersinal T2 bilateral e simétrico, envolvendo
o corpo estriado, com hipossinal em T1, compativel com necro-
se estriatal, sem alteragdes na espetroscopia, apesar da eleva-
¢ao sérica de lactato e piruvato. A bidpsia de musculo revelou
alteragdes miopaéticas inespecificas e o doseamento da ativida-
de enzimatica da cadeia respiratéria mitocondrial (complexo
LILII e IV) foi normal. A pesquisa das mutacdes MELAS, MERRF,
NARP, tRNA', tRNAY:, ATPase 6, ATPase 8 e posterior sequen-
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ciagdo completa do DNA mitocondrial foram negativas. O es-
tudo prosseguiu com a realizacdo de um painel de NGS com
200 genes nucleares associados a doengas mitocondriais, que
identificou duas novas mutacoes [p.R66* (c.196C>T) e p.R96H
(c.287G>A)] em heterozigotia composta no gene NDUFS8, para
as quais cada um dos pais é heterozigoto, confirmando a segre-
gacdo das mesmas.

Conclusdo: Apresentamos um caso de sindroma de Leigh,
com espectroscopia normal, cujo estudo genético por NGS iden-
tificou duas novas mutacdes no gene NDUFS8. Pretendemos
realcar a relevancia do estudo genético, utilizando a nova tecno-
logia de NGS, permitindo esclarecer a etiologia molecular deste
doente, confirmando uma suspeita diagnéstica de longa data.

COMUNICACOES ORAIS, TRABALHOS / CA-

SOS CLINICOS.
Sabado, 3 de Marco de 2018 - 14h00-15h15

Moderadores: Rita Sim&es, Margarida Rodrigues

ATAXIA, COREIA E DISTONIA
GENERALIZADA COM HISTORIA FAMILIAR
- CASO CLiNICO

Ricardo Varela', Rui Aradjo", Mério Sousa’', Isabel Alonso?, Ana
Morgadinho', Isabel Fineza®

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de
Coimbra; 2 - Laboratério de Genética Médica, Instituto de Biologia
Molecular e Celular do Porto; 3 - Centro de Desenvolvimento da
Crianca, Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra

Introdugéo: O sindrome clinico de coreia com distonia gene-
ralizada de padrao de transmissao autossémico dominante tem
sido objecto de uma expansédo genotipica que extrapola a tutela-
da pela Doenca de Huntington. A mutagado do gene da adenilato
ciclase 5 (ADCY5) foi recentemente descrita como causa de al-
guns destes quadros. O seu fendtipo encontra-se em expansao.

Caso clinico: Menino de 12 anos, com quadro de perturba-
¢ao do movimento e dificuldades motoras desde os 12 meses,
com quedas frequentes, nogao de flutuagao diurna com agrava-
mento vespertino a condicionar globalmente atraso na concre-
tizacdo de etapas motoras em associa¢do, com menor gravida-
de, a perturbacao do desenvolvimento social e de linguagem.

Periodo gestacional e parto sem alteracdes. Sem histéria de
consanguinidade parental. Mae com histéria doenca de movi-
mento hipercinética sem diagndstico estabelecido, apurando-se
afec¢ao inespecifica do movimento em outros familiares maternos.

Ao exame neuroldgico com evidéncia de disartria ligeira,
ataxia cinética e apendicular da marcha em associacdo a mo-
vimentos coreico-disténicos generalizados com predominio
orofacial e mandibular. Sem sinais piramidais, tremor, telangiec-
tasias ou apraxia oculomotora

Realizada investigagdo complementar com RMNce, rastreio
de metabolopatias, estudo de cinética do cobre, esfregaco de
sangue periférico, citoquimica do LCR e doseamento de neu-
rotransmissores (5-HIAA, HVA) sem quaisquer alteracdes. Sem
reposta a prova terapéutica com levodopa. Realizado estudo
genético com painel NGS para distonias incluindo adicdo de
estudo do gene ADCYS5, com identificacdo de variante em he-
terozigotia neste Ultimo (c.2866G>A;p.Asp956Asn) provavel-
mente patogénica segundo anélise bioinformatica. Estudo de
segregacao paternal em curso.

Conclusdes: O substracto genotipico da coreia hereditéaria

benigna encontra-se em expansao, sendo a pesquisa da muta-
cao do gene ADCYS5 potencialmente relevante nos complexos
sindromaticos de diagndstico definitivo ndo estabelecido.

DIAGNOSTICO DE ATAXIA CEREBELOSA
AUTOSSOMICA RECESSIVA TIPO 10 (SCAR
10): IMPLICACOES PARA O TRATAMENTO

Carlos Figueiredo', Lia Leitdo', Mariana Santos’, Ana Filipa
Brandao?, Isabel Alonso?, Jorge Sequeiros?, Cristina Costa’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca,
Amadora, Portugal; 2 - CGPP-IBMC, I3S, Universidade do Porto,
Porto, Portugal

Introducdo: As caracteristicas clinicas e imagioldgicas rara-
mente permitem orientar o diagndstico diferencial nas ataxias
cerebelosas autossémicas recessivas. Os painéis de sequencia-
cdo de nova geracdo (NGS) tém mostrado a sua utilidade em
estabelecer um diagnéstico definitivo e a permitir um aconse-
lhamento genético adequado. A SCAR10 associa-se a défice
de CoQ10 existindo casos descritos em que a reposicao oral
permitiu a estabilizacgdo da doenca.

Resultados: Apresentamos 2 casos isolados de ataxia cere-
belosa progressiva. Caso #1: Mulher de 35 anos com disartria,
diplopia e ataxia da marcha desde os 23 anos de idade. A obser-
vacdo apresentava nistagmo cerebeloso, disartria, ataxia apen-
dicular e da marcha, hiperreflexia e reflexos cutaneo-plantares
extensores bilateralmente. Caso #2: Homem de 51 anos com
disartria, disfagia, ataxia da marcha e hiperreflexia com inicio
aos 36 anos. RM-CE revelou atrofia cerebelar global em ambos
os casos. Foram pesquisadas causas secundarias de ataxia, mas
n3o foram detetadas alteragdes além de um défice de CoQ10
no caso #2 (ndo testado no #1). Mdltiplos testes genéticos fo-
ram negativos, incluindo SCA3, CABC1 (causador de deficiéncia
de CoQ10), POLG e FRDA. Um painel NGS mostrou que estes
doentes apresentam uma variante patogénica de ANO10 em
homozigotia (#1) e heterozigotia composta (#2), confirmando
o diagndstico de SCAR10 em ambos os casos. Sob tratamento
com doses altas de CoQ10 os doentes tém apresentado uma
evolucao lenta da doenga ao longo dos ultimos 5 anos.

Conclus3o: Este caso ilustra a utilidade da NGS para alcan-
car um diagnéstico definitivo em casos “esporadicos” de ataxia
cerebelosa. Em casos raros, como os descritos, o tratamento
pode contribuir para que a doenca progrida lentamente.

COEXISTENCIA DE UMA VARIANTE
PATOGENICA NO GENE CACNA1A E DA
EXPANSAO DMJ NUMA MESMA FAMILIA

Lia Leitdo"; Carlos Figueiredo'; Mariana Santos'; Ana Filipa
Brand3o?; Ana Lopes?; Jorge Sequeiros??; Isabel Alonso?;
Cristina Costa’

1 - Servigo de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
Amadora; 2 - IBMC - Instituto de Biologia Molecular e Celular; i3S
- Instituto de Investigagdo e Inovacdo em Salde, Universidade do
Porto; 3 - ICBAS - Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar,
Universidade do Porto

Introducdo: Apesar da identificagdo de um numero cres-
cente de genes responsaveis por ataxias espinocerebelosas au-
tossémicas dominantes (SCAs), uma proporcao significativa de
casos ainda permanece actualmente sem diagndstico. A Doen-
¢a de Machado Joseph/Ataxia Cerebelosa tipo 3 (DMJ/SCA3)
é a SCA mais prevalente a nivel mundial. Variantes patogéni-
cas do gene CACNATA associam-se tipicamente a enxaqueca
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hemiplégica familiar ou a ataxia episddica tipo 2, mas podem
também causar uma ataxia cerebelosa lentamente progressiva.

Métodos: Descricdo de uma familia com ataxia progressiva
de hereditariedade autossémica dominante em que coexistem
uma variante patogénica no gene CACNA1A e a expansdo DMJ.

Resultados: Dois irmaos, um homem de 78 anos (doente
#1) e uma mulher de 90 anos (doente #2) iniciam aos 20 anos
um quadro cerebeloso lentamente progressivo, caracterizado
por disartria, ataxia apendicular e da marcha. A histéria familiar
era sugestiva de transmissdo autossémica dominante (AD). A
RM encefalica mostrou atrofia cerebelosa difusa. Os testes ge-
néticos para SCA2, DMJ/SCA3, SCA4, SCA7, SCA10, SCA12,
SCA14 e DRPLA foram negativos. O doente #3 (filho do doente
#1) apresenta, aos 26 anos, quadro de nistagmo, disartria, sinais
piramidais nos membros inferiores e marcha espastico-ataxica.
Os pais eram consanguineos. Apurou-se que a mae (falecida
aos 30 anos) tinha uma marcha de base alargada. A RM cerebral
mostrou ligeira atrofia cerebelosa. Um teste genético solicitado
por outro neurologista foi positivo para DMJ/SCA3. Requisita-
do posteriormente, um painel de sequenciacdo de nova gera-
¢do (NGS) para ataxias AD revelou a presenga de uma variante
patogénica do gene CACNA1A, c.1748G> A (p.Arg583GlIn), no
doentes #1 e #2, mas nao no doente #3.

Conclusdes: Ainda que raramente, distintas causas gené-
ticas responsaveis por ataxia cerebelosa AD podem coexistir
numa mesma familia. Destacamos o papel dos painéis NGS na
obtencdo de um diagndstico definitivo nestes casos.

ATAXIA CEREBELOSA DE INiICIO TARDIO
EM DOENTE COM ATRASO COGNITIVO

Denis F. Gabriel, Luis Albuquerque?, Ligia Almeida®, Jorge Pinto
Basto®, Marina Magalh&es'

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias,

Centro Hospitalar do Porto. 2 - Servico de Neurorradiologia,
Departamento de Neurociéncias, Centro Hospitalar do Porto.

3 - Laboratério de Genética Molecular e Genémica Clinica, CGC
Genetics, Centro Hospitalar do Porto.

Introducéo: No passado a ataxia espinocerebelosa autossé-
mica recessiva tipo 8 (SCARS) ou ataxia cerebelosa autossémica
recessiva tipo 1 (ARCA1) (causada por variantes patogénicas no
gene SYNET) era tida como rara, de curso benigno com envol-
vimento cerebeloso exclusivo e restrita ao Canada. Apds a des-
cricdo de outras familias ao longo do globo, corresponde hoje
a 5% das ataxias autossdmicas recessivas e apresenta fenétipos
diversos, com frequente envolvimento extra-cerebeloso.

Caso clinico: Mulher de 30 anos, filha de pais consanguine-
os, desde jovem com dificuldade na fala e de aprendizagem,
que motivou abandono escolar aos 9 anos. Pelos 28 anos iniciou
diplopia e ataxia da marcha, esta dltima de agravamento pro-
gressivo. Aos 31 anos, o envolvimento dos membros superiores
era notdrio, com incapacidade para a escrita. Nessa altura, ao
exame apresentava alteragdo da oculomotricidade (sacadas hi-
pométricas), disartria escandida e sindroma cerebelosa axial e
apendicular de predominio esquerdo (SARA 12 pontos), com
auséncia de sinais piramidais, de alteragdes sensitivas ou de
aparentes deformidades no esqueleto axial e apendicular. O
exame oftalmolégico foi normal. Mantém marcha auténoma. A
RM cerebral revelou atrofia pancerebelosa. A eletromiografia
foi normal. Foi excluido défice de vitamina E. Suspeitando-se de
uma ataxia cerebelosa autossdmica recessiva, foi realizado estu-
do genético que revelou uma variante patogénica previamente
nao descrita no gene SYNET, em homozigotia, que resulta em
proteina truncada (c.16636C>T, p.Arg5546%).

Conclusdo: Descrevemos o fendtipo de uma nova mutagao
numa familia portuguesa. Do nosso conhecimento, correspon-
de a terceira mutacdo identificada em familias portuguesas,
no norte do pais. O atraso mental é, para ja, a Unica alteracao
extra-cerebelosa no fenétipo da doente. A semelhanca da des-
cricdo classica nas primeiras familias, a ataxia teve inicio tardio.
O curto follow-up (1 ano) ndo permite ainda aferir sobre a be-
nignidade da evolucdo da ataxia da marcha.

IMPORTANCIA DO ESTUDO DE TENSORES
DE DIFUSAO NA ATAXIA DE FRIEDREICH

Carla Guerreiro', Ana Castro Caldas?, Sofia Reimao'

1 - Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte, Lisboa; 2 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de
Lisboa Norte, Lisboa

Introducgdo: A ataxia de Friedreich (AF) é a ataxia heredita-
ria mais frequente, autossémica recessiva, provocada por uma
mutacdo no gene FRDA, que origina um défice de frataxina. O
estudo de tensores de difusao (ETD) permite mapear in vivo os
principais feixes de substancia branca, tendo demonstrado na
AF, em concordancia com os dados neuropatoldgicos, atrofia
assimétrica dos feixes de substancia branca do tronco cerebral,
cerebelo e medula espinhal. Estd documentada a correlacdo
entre a atrofia peridentada e da decussacdo dos pedinculos
cerebelosos superiores com a gravidade clinica.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de uma mulher de 47 anos,
com antecedentes pessoais de perturbacdo da ansiedade e de-
pressdo. Sem histdria familiar relevante. Era seguida desde ha 15
anos em consulta de Doencas do Movimento por quadro de dese-
quilibrio da marcha com quedas associadas e dificuldade nos movi-
mentos finos de agravamento progressivo. Ao exame neuroldgico
apresentava nistagmo horizonto-rotatério em todas as posi¢oes do
olhar, voz escandida, ataxia apendicular moderada e axial marcada
com ROTs diminuidos e RCP em flex3o bilateral, e ainda diminuicao
da sensibilidade algica e tactil distal. A RMN-CE inicial nao revelou
alteragdes. O EMG documentou polineuropatia sensitivo-motora
axonal ligeira. O teste genético para AF revelou homozigotia para
expansdo GAA no gene da frataxina. Apds cerca de 15 anos de
follow-up, apresentava agravamento significativo com marcha com
apoio bilateral, ROTs ausentes e RCP em flexdo, anestesia algica
até aos cotovelos e joelhos. A RMN-CE feita com protocolo dirigi-
do, incluindo ETD, documentou marcada atrofia dos pedunculos
cerebelosos superiores, com reducao da anisotropia fraccional e da
normal coloracdo no ETD e auséncia da imagem correspondente
a sua decussacdo no mesencéfalo. Adicionalmente, mostrava tam-
bém marcada reducéo dimensional da medula cervical.

Conclusdo: O estudo morfoldgico e de tensores de difusao
permitiu a avaliacdo e caracterizacdo in vivo da degenerescén-
cia dos feixes de substancia branca na AF e a sua correlagao
com a evolugdo clinica.

PARAPARESIAS ESPASTICAS FAMILIARES

- CASUISTICA DA CONSULTA DE
NEUROGENETICA DO CENTRO HOSPITALAR
E UNIVERSITARIO DE COIMBRA

Inés Antunes Cunha’, Bruno Silva', Ana Bras', Joana Afonso
Ribeiro', Cristina Januario’

1 - Servico de Neurologia, Centro Hospitalar da Universidade de
Coimbra

Introducgdo: As paraparésias espasticas familiares (HSP) sdo
um grupo de doengcas hereditérias clinica e geneticamente mui-
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to heterogéneo, caracterizado por espasticidade e fraqueza
muscular nos membros inferiores. Tipicamente classificam-se
em formas puras e complexas (com outros sinais neurolégicos
associados). A prevaléncia estimada em Portugal é 4.1:100 000,
sendo as mutagdes mais frequentes de transmissdo AD a SPG4
e SPG3A, e as de transmissao AR SPG11 e SPG15.

Objectivo: Caracterizacdo exaustiva da clinica, forma de
hereditariedade e genética das familias com HSP seguidas
na Consulta de Neurogenética do servico de Neurologia do
CHUC, com vista a melhoria no diagnéstico e identificacdo de
subtipos j& descritos.

Métodos: Foi realizado um estudo transversal e retrospecti-
vo. Os processos clinicos dos doentes foram analisados e reco-
Ihidos os dados demogréficos, clinicos e genéticos, com reava-
liagdo sempre que possivel.

Resultados: Identificdmos 41 doentes, pertencentes a 33
familias, sendo 61% do sexo masculino. A idade média de ini-
cio da sintomatologia foi de 27,25 anos. O tempo médio até
a 1% consulta foi de 14,5 anos.A histdria familiar foi sugestiva
de transmissdo AD em aproximadamente metade dos doentes.
Identificdmos mutacées em apenas 16 doentes. A mutagdo no
gene SPG4 foi a mais comum - 11 doentes pertencentes a 7
familias, com fenédtipo puro. Seguem-se as mutagdes no gene
SPG11 - 1 homozigoto e 3 heterozigéticos compostos com fe-
nétipo complexo. Um outro doente apresentou mutagdo no
gene SPG3A, apresentando um fendtipo de HSP pura. Nos
restantes 25 doentes, maioritariamente formas puras de HSP,
nao foi ainda identificada mutagao responsavel, racional para a
realizagdo de novos painéis multigene.

Conclusdo: Neste grupo de doentes sé foram identificadas
mutacdes SPG4, SPG11 e SPG3A, as mais frequentemente des-
critas na populagdo portuguesa. A dificuldade de diagnéstico
nos restantes doentes remete para a aplicabilidade de novos
painéis genéticos, considerando-se benéfico o advento de futu-
ras técnicas de sequenciacao.

DISTONIA TARDIA - ANTEROCOLIS COMO
FORMA DE APRESENTACAO

Octévia Costa', Eduardo Freitas'?, Ana Filipa Santos', Sofia
Rocha', Sara Varanda', Gisela Carneiro', Margarida Rodrigues’
1 - Servigo de Neurologia, Hospital de Braga; 2 - Servico de
Neurologia, Unidade Local de Sadde do Alto Minho

Introducgdo: A distonia tardia ocorre apds exposicdo, num
periodo de meses a anos, a antipsicéticos e outros farmacos
que bloqueiem receptores dopaminérgicos. O anterocolis é
uma forma rara de distonia cervical, geralmente incapacitante
para o doente.

Caso Clinico: Mulher de 61 anos, com deméncia de Alzhei-
mer com 8 anos de evolugdo, submetida 5 anos antes a cirurgia
de estimulacéo cerebral profunda (estimulador desligado ha 4
anos), medicada previamente com varios antipsicoticos. Desde
Janeiro 2017 medicada com olanzapina, inicia postura de flexao
sustentada do pesco¢o que condiciona dificuldade na alimen-
tacdo. Apresentava distonia cervical em anterocolis marcada e
fixa e acatisia severa, ndo se conseguindo sentar. Apds adminis-
tragdo de propofol para realizou TC-CE e cervical apresentava
diminuicdo da postura anormal. Estes exames mostraram inver-
sdo da lordose cervical, com esbogo de cifose centrado em C4
e escoliose dextroconvexa. Iniciou biperideno sem melhoria. Na
semana seguinte, foi introduzido propranolol e trihexefenidilo
e suspensa olanzapina, acrescentando-se posteriormente tetra-
benazina. Apresentou melhoria da postura cervical, apresentan-
do duas semanas depois laterocolis esquerdo que ja permitia a

alimentacao, e melhoria da acatisia. Nao foi necessaria aplica-
¢&o da toxina botulinica.

Conclusdo: A ocorréncia de distonia apds administragdo de
olanzapina iniciada 5 meses antes, assim como a sua melhoria
apos a sua suspensdo permite concluir que se trata de caso de
distonia tardia. A existéncia de patologia degenerativa constitui
fator de risco para esta situagcdo que, frequentemente, persis-
te apesar da suspensdo do agente causal. O tratamento ndo
farmacoldgico e a abordagem com antipsicéticos com melhor
perfil de efeitos extrapiramidais devem por isso ser privilegia-
dos nos doentes com deméncia.

DEEP BRAIN STIMULATION IN DYSTONIA

David Prescott'-?, Filipe B Rodrigues'?3, Gongalo S Duarte'?,
Joaquim J Ferreira'?, Jodo Costa'24>

1 - Clinical Pharmacology Unit, Instituto de Medicina Molecular,

PT; 2 - Laboratory of Clinical Pharmacology and Therapeutics,
Faculty of Medicine, University of Lisbon, PT; 3 - Huntington'’s
Disease Centre, Institute of Neurology, University College London,
UK; 4 - Center for Evidence Based Medicine, Faculty of Medicine,
University of Lisbon, PT; 5 - Portuguese Collaborating Center of the
IberoAmerican Cochrane Network, Faculty of Medicine, University
of Lisbon. Lisboa, PT

Background: Dystonia is a disabling disorder character-
ised by involuntary posturing of affected regions. Deep brain
stimulation (DBS) is an intervention typically reserved for severe
cases, although uncertainty exists regarding its efficacy, safety
and tolerability.

Objectives: To compare DBS versus sham-stimulation, best
medical therapy or placebo in dystonia.

Methods: We identified studies for inclusion using the Co-
chrane Movement Disorders Group Trials Register, the Cochrane
Central Register of Controlled Trials, MEDLINE and Embase up
to July 2017. Double-blind, parallel, randomised, controlled tri-
als (RCTs) comparing DBS versus sham-stimulation in adults with
dystonia were included. We performed meta-analyses using a
random-effects model. The primary efficacy outcome was im-
provement on any validated symptomatic rating scale, and the
primary safety outcome was adverse events.

Main results: We included two RCTs, enrolling a total of 102
participants. Both trials evaluated DBS on the GPi nucleus, with
assessment at 3 and 6 months of stimulation. One of the stud-
ies included participants with generalised and segmental dysto-
nia, while the other included participants with cervical dystonia.
Both studies were considered at high risk for several domains.

DBS may improve cervical dystonia related impairment, with
a mean difference of 9.8 fewer units (95% Cl 16.08 fewer to 3.52
fewer units) on the Toronto Western Spasmodic Torticollis Rat-
ing Scale at 3 months. We are uncertain whether DBS improves
overall generalised or segmental dystonia related impairment.
DBS may have little or no difference in the risk of adverse events
and tolerability (RR 1.58, 95% CI 0.98 to 2.54).

Conclusions: DBS may improve overall efficacy in the treat-
ment of cervical dystonia in adults with moderate to severe dys-
tonia. It is unclear whether DBS may improve overall efficacy in
generalised and segmental dystonia. Treatment with DBS may
appear to be safe and tolerable. Further research is still needed
to establish clinical efficacy, safety and tolerability.
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TRATAMENTO DO TREMOR DE ACCAO
DO MEMBRO SUPERIOR COM TOXINA
BOTULINICA ECOGUIADA

Carlos Figueiredo', Leonor Rebordao’, Rita Moiron Simdes?,
Patricia Pita Lobo', Cristina Costa’

1- Servico de Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando da
Fonseca, Amadora; 2- Servico de Neurologia, Hospital Beatriz
Angelo, Loures

Introdugdo: O tremor de accdo dos membros superiores
esta presente em multiplas patologias neuroldgicas e pode con-
dicionar incapacidade significativa. Dependendo da sua etiolo-
gia, estdo preconizados distintos tratamentos farmacoldgicos
orais, que se associam frequentemente a um beneficio limitado
e a uma alta incidéncia de efeitos adversos. A eficacia da toxina
botulinica no tratamento do tremor essencial do membro supe-
rior tem sido reportada nalguns casos, embora esta abordagem
ainda n3o esteja formalmente recomendada.

Caso Clinico: Descrevemos os casos de quatro doentes com
tremor incapacitante dos membros superiores refractério a tra-
tamento oral. Os doentes foram avaliados clinicamente através
de Goal attainment scaling (GAS) antes e depois do tratamento
com toxina botulinica tipo A sob controlo ecogréfico de muascu-
los de um dos membros superiores.

#1: Mulher de 74 anos, dextra, com tremor essencial; limita-
¢do nas tarefas domésticas por tremor exuberante bilateral de
predominio direito.

#2: Homem de 72 anos, dextro, com historia de alcoolismo
e tremor cerebeloso bilateral. Incapacidade para as activida-
des de vida diéria (AVDs), agravada ap6s episddio de paragem
respiratéria e subsequente AVC condicionando plegia braquial
esquerda.

#3: Mulher de 50 anos, dextra, com sequelas de AVC isqué-
mico talamico direito e tremor de Holmes contralateral.

#4: Mulher de 63 anos, dextra, com tremor de Holmes do
membro superior direito secundario a lesao talamo-capsular es-
querda, no contexto de esclerose mdltipla.

Observou-se beneficio na GAS com o tratamento, de 12,3
(#1), 22,7 (#2), 12,8 (#3) e 20,1 (#4), refletindo-se em maior ca-
pacidade funcional para as AVDs nos casos 1,2 e 4. Num Unico
caso (#3), ocorreu fraqueza do membro superior tratado.

Conclusdo: Independentemente da etiologia, o tratamento
com toxina botulinica ecoguiada demonstrou melhoria do tre-
mor nos quatro doentes, com beneficio significativo nas AVDs
em 3 deles. Em casos cuidadosamente selecionados de tremor
refractério & medicacao, o tratamento com toxina botulinica po-
dera ser uma opc¢éo a considerar.

TREMOR ORTOSTATICO APOS INJECAO
EPIDURAL ACIDENTAL DE ROCURONIO

Denis F. Gabriel’, Marcio Cardoso?, Joana Damasio’, Marina
Magalhaes', Luis F. Maia'

1 - Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Centro
Hospitalar do Porto. 2 - Servico de Neurofisiologia, Departamento
de Neurociéncias, Centro Hospitalar do Porto.

Introducdo: O tremor ortostético (TO) é uma doenga do
movimento rara podendo surgir isolado ou associado a outras
condigdes neuroldgicas. A fisiopatologia é hoje melhor com-
preendida conhecendo-se o importante papel das conexdes
cerebelo-tdlamo-corticais.

Caso clinico: Homem, 73 anos, admitido para prostatecto-
mia radical apds diagndstico de adenocarcinoma da préstata.

Na inducdo anestésica foi inadvertidamente administrado por
via epidural um relaxante neuromuscular (rocurénio). Minutos
depois, o doente iniciou disartria e disfagia, que reverteram com
sugammadex, um agente especifico para reversdo do bloqueio
neuromuscular. No dia seguinte, o doente iniciou instabilidade
postural em ortostatismo e na marcha. Ao exame apresentava
contracdes musculares repetitivas, quase continuas nos mem-
bros inferiores com melhoria gradual em dias, mantendo-se
posteriormente a instabilidade em ortostatismo e na marcha.
O registo eletromiografico dos movimentos foi compativel com
o diagnéstico de tremor ortostético (frequéncia de 14 Hz em
ortostatismo). A RM encefélica e lombar, assim como o estudo
analitico alargado (func¢do tiroideia, electroforese de proteinas,
vitaminas B1 e B12, anticorpos antitiroideus e anti-neuronais)
n3o revelaram alteracdes. O doente ndo estava medicado pre-
viamente com farmacos bloqueadores dopaminérgicos. Foi ini-
ciado clonazepam, obtendo-se melhoria sintomatica sustentada
ap6s mais de 1 ano de follow-up.

Discussao: N&o sdo conhecidos os efeitos do rocurénio no
sistema nervoso central na espécie humana. Noutros aciden-
tes reportados na literatura, ndo ha mencéo a sequelas neuro-
l6gicas. A coincidéncia temporal entre o desenvolvimento do
quadro e o acidente levam-nos a considerar a possibilidade de
ter havido difusdo do farmaco para o espacgo subaracnoideu
admitindo-se a hipotese que este tenha atuado como trigger
para a manifestacdo do tremor ortostatico, num doente previa-
mente suscetivel.

ESPASMO HEMIFACIAL SINTOMATICO
A ANEURISMA FUSIFORME DA ARTERIA
BASILAR

Sofia Xavier, Tiago Gil Oliveira, José Manuel Amorim, Raquel
Carvalho, Sara Varanda, Jo&o Soares-Fernandes, Jaime Rocha,
Gisela Carneiro, Margarida Rodrigues

Servico de Neurologia e Neurorradiologia, Hospital de Braga,

O espasmo hemifacial é uma doenca do movimento que se
deve geralmente a compressdes vasculares na zona de saida
da raiz dorsal do nervo facial podendo ser secundario a outras
causas estruturais.

Senhor de 70 anos de idade é encaminhado a consulta por
contracdes involuntarias da hemiface esquerda com 6 anos de
evolucdo. Ao exame objectivo o doente apresenta espasmo he-
mifacial esquerdo atingindo a regido orbicular mas também a
metade inferior da face (severidade 3 em 4 e frequéncia 75%), o
restante exame neurolégico é normal, em particular sem altera-
cOes nos pares cranianos e sem sinais cerebelosos.

Trazia uma RMN cerebral, realizada em 2011, que mostrava
um pequeno aneurisma fusiforme da artéria basilar. Nova an-
gio-RMN, seis anos depois, demonstrou aumento marcado da
dilatagdo aneurismética da artéria basilar, com sinais de trom-
bose parcial ou lentificacdo do fluxo, condicionando deforma-
¢ao significativa da ponte, bolbo e feixe esteato-acUstico-facial
esquerdo.

Estdo descritos raros casos de aneurisma fusiforme da ar-
téria basilar como causa de espasmo hemifacial. A abordagem
terapéutica endovascular destes aneurismas é complexa e o tra-
tamento cirdrgico ndo é em geral considerado. Assim, opta-se
habitualmente por uma atitude conservadora que se baseia nos
factores de risco vascular e prevencao de complicacdes embd-
licas. Neste caso optou-se pela antiagregacao plaquetaria com-
binada com aplicacbes regulares de toxina botulinica. Realca-se
a importancia do estudo imagioldgico regular nos doentes com
este tipo de lesdes.
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Auditério da Escola Superior de Enfermagem de Coimbra - Pélo B

ENCONTRO NACIONAL DE EPILEPTOLOGIA

Sexta-feira, 9 de Marco de 2018

Abertura do secretariado

Comunicagdes Orais
Moderadores - Joel Freitas, Francisca Sa

Sessdo de Abertura

Conferéncia 1:

Crises Sintomaticas Agudas — Convergéncias e Divergéncias
Palestrante: E. Beghi, Mildo. Moderadores: Manuela Santos, José Pimentel
Casos Clinicos

Comunicagoes Orais

Intervalo

Encontro com o Especialista — Inicio precoce de dieta Catogénica em lactentes
Palestrante: A. Ramirez Camacho, Barcelona. Moderador: Sofia Duarte

Simpésio Satélite A
Almocgo
Posteres

Encontro com o Especialista — Avangos no tratamento da Epilepsia em doentes com
Esclerose Tuberosa
Palestrante: D. Kruger, EUA. Moderador: José Carlos Ferreira

Conferéncia 2:

Epilepsia, contracecdo, gravidez e amamentacao

Convergéncias e Divergéncias

Palestrante: T. Tomson, Estocolmo. Moderadores: Peter Grebe, Rute Teotdnio
Casos Clinicos

Comunicagées Orais

Intervalo

Conferéncia 3:

Protocolos de Avaliacdo na Cirurgia da Epilepsia
Convergéncias e Divergéncias

Palestrante: J. Remi, Munique. Moderadores: Francisco Sales, Carla Bentes
Casos Clinicos

Comunicagdes Orais

Jantar LPCE

Sarau no Conservatério de Musica de Coimbra

30° Encontro Nacional de Epileptologia
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Sabado, 10 de Marco de 2018

Conferéncia 4:

Estado de Mal Epiléptico

Convergéncias e Divergéncias

Palestrante: M. Leitinger, Salzburgo. Moderadores: Nuno Canas, Ricardo Rego
Casos Clinicos

Comunicagées Orais

Encontro com o Especialista — Diagnéstico Precoce de Cerdide Lipofuscinose Neuronal

tipo 2 Olhar para além das crises
Palestrante: L. Palma, Roma. Moderador: José Paulo Monteiro

Intervalo

Encontro com o Especialista — Terapia de Estimulagdo do Nervo Vago.
Palestrante: A. Ugalde, Madrid. Moderador: Jodo Chaves

Encontro com o Especialista — Estimulacdo Cerebral Profunda
Palestrante: J. Peltola, Tampere. Moderadores: M. Rito e A. Campos

Simpédsio Satélite B

Almoco

Pésteres

Simpésio Satélite C

Conferéncia 5:

Para além do Diagnéstico do Sindrome Epilético em Idade Pediatrica
Convergéncias e Divergéncias

Palestrante: L. de Palma, Roma. Moderadores: Conceicado Robalo, Pedro Cabral

Casos Clinicos / Comunicacdes Orais

Comunicagdes Orais
Moderadores: Catarina Cruto, Inés Cordeiro

Mensagem final e Entrega de prémios

Assembleia Geral da LPCE

30° Encontro Nacional de Epileptologia
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COMUNICACOES ORAIS
Sexta-feira, 9 de Marco de 2018 — 08h30-09h30

Moderadores: Joel Freitas, Francisca Sa

ELEVACAO DA TROPONINA | APOS
CRISES EPILETICAS DOCUMENTADAS EM
VIDEO-EEG EM DOENTES COM EPILEPSIA
REFRATARIA: ASSOCIACAO COM
PARAMETROS CLINICOS E FATORES DE
RISCO PARA SUDEP

Helena Rocha', Maria Teresa Faria?, Francisca Sa'3, Rui Farinha®,
Manuel Campelo®, Pedro Barata Coelho®, Mafalda Seabra’,
Jorge Pereira?, Elisabete Martins®, Ricardo Rego'

1-Unidade de Neurofisiologia, 2-Servico de Medicina Nuclear,
Centro Hospitalar Sdo Joao, Porto; 3-Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa; 4-Servico de Patologia
Clinica, 5-Servico de Cardiologia, Centro Hospitalar Sdo Jodo,
Porto; 6-Faculdade de Ciéncias da Saude, Universidade Fernando
Pessoa, Porto; 7-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Sao
Jodo, Porto; 8-Departamento de Medicina, Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto, Porto.

helen.roch@gmail.com

Introducgdo: A disfuncao cardiaca poderé estar envolvida nos
mecanismos de SUDEP. Alguns estudos reportaram elevacéo da
Troponina | de alta sensibilidade (Tnl-hs) apds crises epiléticas.
Propusemo-nos avaliar o perfil de Tnl-hs apds crises documen-
tadas em video-EEG e a sua relacdo com a variabilidade da fre-
quéncia cardiaca (FC) e fatores de risco conhecidos para SUDEP.

Métodos: Avaliaram-se, prospetiva e consecutivamente,
doentes com epilepsia refratéria admitidos na Unidade de Mo-
nitorizacdo de Epilepsia entre maio/2016 e dezembro/2017. A
Tnl-hs foi doseada na admissao (basal), bem como as 6 e as
12-18 horas apds a primeira crise observada. Considerou-se
significativo um aumento de pelo menos 50% do valor basal.
Excluiram-se os doentes sem crises. Colheram-se dados rela-
tivos a semiologia, duracdo da crise e ocorréncia de supressdo
pos-ictal generalizada. Os parametros de variabilidade da FC
(SDNN/RMSSD) foram obtidos a partir da anélise de 1 hora do
Holter de 48 horas, em vigilia e repouso.

Resultados: Incluimos 49 doentes: 30 mulheres, idade me-
diana de 40 (16-73) anos e duracao da epilepsia de 11 (1-67)
anos. A maioria (59%) tinha epilepsia do lobo temporal. Dez do-
entes (21%) apresentaram elevacao significativa da Tnl-hs apds
a crise, sem associacao com a idade ou fatores de risco vascular.
Essa elevacao associou-se a crises secundariamente generaliza-
das (p=0,00), crises mais prolongadas (p=0,02), supressao pds-
-ictal generalizada (p=0,00) e FC ictal méxima - valor absoluto e
relativo (p=0,014). N&o foi encontrada diferenca estatisticamen-
te significativa na frequéncia de crises nem nas medidas de va-
riabilidade de FC, entre doentes com e sem aumento da Tnl-hs.

Conclusdo: Nesta populagdo, 21% dos doentes tiveram
elevacdo da Tnl-hs apds crises epiléticas documentadas em
video-EEG, principalmente secundariamente generalizadas, in-
dependentemente da idade e da presenca de fatores de risco
vascular. Sugerimos que esta elevacao represente lesdo miocar-
dica transitéria, devendo ser investigada como eventual meca-
nismo contributivo para SUDEP.

VALOR LATERALIZADOR DA
MORDEDURA LATERAL DA LINGUA EM
CRISES FOCAIS COM MOVIMENTOS
TONICO-CLONICOS - ANALISE
RETROSPECTIVA NUMA UNIDADE DE
MONITORIZACAO DE EPILEPSIA

Anténio Martins de Campos’, Ricardo Rego?

1-Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/
Espinho; 2-Unidade de Neurofisiologia, Servico de Neurologia,
Centro Hospitalar S&do Joao.
antonio.mmcm.campos@gmail.com

Introdugdo: A mordedura do bordo lateral da lingua (MBLL)
é relativamente comum em crises epilépticas com movimentos
ténico-clénicos (CTCG). Em CTCG de inicio focal, poder-se-ia
especular que uma activagdo assimétrica da musculatura oro-
-lingual tenderia a causar lesdo preferencial num ou noutro bor-
do da lingua, dependendo do hemisfério de inicio ictal (HII).
A literatura existente ndo é conclusiva quanto a este potencial
valor lateralizador.

Objectivos: Investigar o valor lateralizador da MBLL em cri-
ses focais.

Metodologia: Anélise retrospectiva dos registos clinicos
dos doentes da Unidade de Monitorizagdo de Epilepsia da
nossa instituicdo de novembro de 2011 a dezembro de 2017.
Recolheram-se varidveis demogréficas, clinicas, electroence-
falograficas e imagioldgicas. Realizou-se anélise estatistica no
IBM SPPS Statistics 23.

Resultados: De 307 doentes monitorizados, 51 apresenta-
ram CTCG, 21 dos quais (41,2%) sofreram mordedura de lingua.
Houve no total 68 CTCG, sendo que 23 CTCG (33,8%) cursaram
com MBLL. N&o ocorreram MBLL graves, a requerer sutura e/
ou pausa alimentar. A MBLL foi caracterizada em 15 episddios
e correlacionada, em cada crise, com outra informagao semio-
|6gica lateralizadora e com a lateralizacdo do EEG ictal. Dos
15 episddios de MBLL, 7 ocorreram no bordo esquerdo e 8 no
direito. O lado da mordedura de lingua foi ipsilateral ao HIl em
53,3% dos episddios. O lado em que ocorreu a mordedura de
lingua nao teve associacao significativa com o HIl (teste do x2
com valor p=0,071).

Conclusées: Na nossa série, a prevaléncia de mordedura de
lingua em episddios convulsivos encontra-se dentro do repor-
tado na literatura. A associacdo entre o lado da mordedura e
HIl ndo foi significativa. Este resultado é concordante com o
nico trabalho existente na literatura sobre o tema, que incluiu
7 doentes. O lado da mordedura da lingua ndo parece ter valor
lateralizador, sendo necessario trabalhos com uma populagao
ainda maior para corroborar estes achados.

ETIOLOGIA DA ACTIVIDADE
EPILEPTICA INTERCRITICA PERIODICA EM
EEG EM AMBULATORIO

Fabio Carneiro', Carla Bentes*3#, Ana Rita Peralta?3*
1-Servico de Neurologia, Hospital de Garcia de Orta;
2-Departamento de Neurociéncias e Satide Mental (Neurologia).
Hospital de Santa Maria, CHLN. Lisboa; 3-Laboratério de EEG/
Sono. Hospital de Santa Maria, CHLN. Lisboa; 4-Faculdade de
Medicina. Universidade de Lisboa. Lisboa.
fabiojbcarneiro@gmail.com

Introducdo: As descargas periddicas (DP) sao frequentes em
contexto de patologia estrutural e metabdlica aguda e subagu-
da, sendo etiologicamente inespecificas. Contudo, a actividade
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epiléptica intercritica periddica (AEICP) em EEG de escalpe em
doentes com Epilepsia em contexto crénico é rara, estando do-
cumentada associacdo com displasia cortical em doentes com
Epilepsia refractéaria submetidos a cirurgia da Epilepsia.

Objectivo: Avaliacdo das etiologias associadas a AEICP em
doentes com Epilepsia em EEG de escalpe realizados a doentes
sem patologia aguda, em ambulatério.

Metodologia: Revisao retrospectiva de EEGs com descri¢éo
de AEICP, através da pesquisa de “period*” na base de dados,
e respectivos dados clinicos entre 1991-2017. Foram incluidos
doentes com diagnéstico de Epilepsia com pelo menos um EEG
com AEICP e documentacao imagioldgica de lesdo epileptogé-
nea ou RM 3T sem alteracdes. Foram excluidos EEG realizados
em doentes em internamento hospitalar ou com lesdes cere-
brais agudas.

Resultados: De 18667 EEGs realizados no laboratério neste
periodo, foram selecionados 40 doentes com média de idades
de 43.5 anos (8-81 anos), sendo 24 (60.0%) do sexo feminino.

A AEICP era mais frequentemente unilateral (85.0%), fronto-
-temporal (45.0%) e com frequéncia méaxima entre 1-4Hz (me-
diana de 1Hz).

As etiologias encontradas foram: hipoxica/isquémica (n=6,
15.0%); sem lesdo epileptogénea identificada (n=6; 15.0%);
esclerose mesial temporal (n=5; 12.5%), malformacdes do de-
senvolvimento cortical (n=4, 10.0%), onde se incluem displasia
focal cortical (n=3) e heterotopia periventricular (n=1); neopla-
sica (n=4; 10.0%); imune (n=4; 10.0%); infeciosa (n=2; 5.0%);
outras etiologias (n=7; 17.5%). Trés doentes apresentaram > 1
lesdo com potencial epileptogéneo, nomeadamente Esclerose
Tuberosa, encefalopatia hipdxico-isquémica e atrofia cortical
em co-existéncia com esclerose mesial temporal nos trés casos.

Conclusdes: A AEICP em ambulatério é pouco frequente.
Contrariamente a série cirdrgica descrita, a AEICP crénica é
etiologicamente inespecifica, surgindo em associacdo a diver-
sos tipos de patologia estrutural.

IDADE COMO RISCO DE
RECORRENCIA APOS A PRIMEIRA CRISE
EPILEPTICA - SEGUIMENTO DE 2 ANOS
NUM HOSPITAL TERCIARIO

Pedro Bras, José Rosa, Soraia Teixeira, Manuel Machado, Inés
Menezes Cordeiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Central.
helty_bras@hotmail.com

Introducdo: Na populacdo idosa existe um pico de incidén-
cia de epilepsia de novo, todavia a influéncia da idade na recor-
réncia apos a primeira crise epiléptica esta pouco esclarecida e
por determinar.

Objectivos: Avaliar a primeira crise epiléptica e o impacto
da idade no seu risco de recorréncia.

Métodos: Estudo retrospectivo unicéntrico, incluindo doen-
tes com mais de 18 anos, observados por um neurologista no
servico de urgéncia apds uma primeira crise epiléptica durante
o periodo de um ano, com pelo menos uma segunda avaliagao.
Excluidas crises sintomaticas agudas. Comparados dois grupos
etérios (<65 anos e =65 anos) em relacdo as suas caracteristicas
clinicas, imagioldgicas e analise de sobrevida até a segunda cri-
se epiléptica, utilizando o método de Kaplan-Meier.

Resultados: Incluidos 59 doentes, 36 (61%) homens, idade
média 63,5+20 anos (entre 19 e 94 anos), verificando-se recor-
réncia de crise epiléptica em 23 doentes, apds um periodo mé-
dio de 195+207 dias (mediana 122), tendo 18 idade =65 anos
(valor-p =0,027 comparando com o grupo <65 anos). O peri-

odo médio de seguimento sem recorréncia foi 544+321 dias.
A maioria foram medicados apds a primeira crise (76%) mas
sem predominio de grupo etério (valor-p 0,255). Na populagao
idosa medicada verificou-se uma taxa de doentes com niveis
infraterapéuticos do antiepiléptico de 62% a data da segunda
crise. Neste grupo houve maior nimero de doentes com lesao
estrutural na TC-CE (valor-p 0,012) mas sem maior incidéncia de
recorréncia neste subgrupo. Da anélise de sobrevida verificou-
-se associacdo de maior recorréncia de crise com a idade mais
avancada (p=0,037).

Conclusdes: Verificou-se uma associacao entre idade mais
avancada e maior recorréncia de crises epilépticas e uma maior
incidéncia de niveis infraterapéuticos na altura da segunda cri-
se. A idade podera ser um factor de risco indirecto de recorrén-
cia ao condicionar, por diversos factores, niveis reduzidos de
antiepilépticos nos doentes idosos.

INDIVIDUALIZACAO POSOLOGICA
DE LEVETIRACETAM: AVALIACAO DA
CAPACIDADE PREDITIVA DE TRES
MODELOS FARMACOCINETICOS

Rui Silva', Jamal Paulino', Anabela Almeida??, Joana Goncalves',
Francisco Sales?®, Ana Silva*, Amilcar Falcdo'3, Ana Fortuna'3*
1-Laboratério de Farmacologia e Cuidados Farmacéuticos da
Faculdade de Farmacia da Universidade de Coimbra, Coimbra,
Portugal; 2-CIVG - Centro de Investigacdo Vasco da Gama. Escola
Universitaria Vasco da Gama, Coimbra, Portugal; 3-CIBIT — Coimbra
Institute for Biomedical Imaging and Tanslational Research,
University of Coimbra; 4-Centro de Referéncia de Epilepsia
Refratéria, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra (CHUC),
Coimbra, Portugal; *Ana Fortuna, PharmD, Ph.D
anacfortuna@gmail.com

Introdugdo: O Levetiracetam (LEV) é um farmaco antiepi-
lético de segunda geracao utilizado no tratamento das crises
focais e generalizadas. Este farmaco apresenta uma absorcao
intestinal quase completa (95 %), praticamente n&o se liga as
proteinas plasmaticas e é totalmente excretado na sua forma
inalterada por via renal. Apesar destas caracteristicas farmaco-
cinéticas bastante vantajosas, o LEV apresenta uma considera-
vel variabilidade inter- e intra-individual, principalmente nas po-
pulagbes especiais, como os insuficientes renais e/ou hepaticos,
criancgas, idosos e gravidas. Na literatura, existem vérios mode-
los farmacocinéticos que permitem individualizar e otimizar os
regimes posoldgicos a ser instituidos a cada doente epilético.
Todavia a sua aplicacdo a outras populagdes, nomeadamente a
Portuguesa, implica, primeiramente, a sua validacao.

Objetivo: Avaliar a capacidade preditiva de trés modelos
farmacocinéticos em estimar as concentracdes plasmaticas de
LEV em doentes epiléticos adultos Portugueses.

Material e métodos: Este estudo incluiu 21 concentracdes
plasmaticas de LEV, obtidas de 18 doentes epiléticos adultos
(4 homens e 14 mulheres, média de idades: 30 + 11,1 anos),
internados no Centro de Referéncia de Epilepsia Refrataria do
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra. As concentra-
¢oes plasmaticas de LEV foram determinadas por cromatografia
liquida de elevada resolugdo acoplada a um detetor de diodos
apds extracdo liquido-liquido das amostras de plasma. Foram
recolhidos dados demogréficos, analiticos e terapéuticos de
cada doente.

Os valores de volume de distribuicdo e da clearance do
LEV foram estimados para cada doente através de uma folha
de célculo em Excel® aplicando trés modelos farmacocinéticos
distintos (Modelo A, Modelo B e Modelo C). As co-varidveis
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consideradas no modelo A incluiram o peso e administragdo
concomitante de farmacos antiepiléticos indutores enzimaticos;
no modelo B foram considerados o peso, a dose de LEV ad-
ministrada e a taxa de filtragdo glomerular (TFG); enquanto no
modelo C foram considerados o peso e a TFG. A TFG foi esti-
mada segundo a equacdo do estudo da Modificagdo da Dieta
em Doenca Renal. As concentracdes plasmaticas de LEV foram
estimadas segundo o modelo mono-compartimental com ab-
sor¢do e eliminacdo de primeira ordem.

A capacidade preditiva foi avaliada através do célculo do
erro médio de predicdo (EM) e do erro quadratico médio de
predicdo (EQM) que estimam, respetivamente, a exatidao e a
precisdo. A anélise estatistica foi realizada através do programa
informético Statistical Package for the Social Science (SPSS) 24.

Resultados: O Modelo B demostrou ser o de maior exati-
dao e precisdo no que diz respeito a sua capacidade para esti-
mar as concentragdes plasmaticas de LEV, apresentando o me-
nor valor absoluto de EM (-0,69 mg/L), enquanto os Modelos A
e C apresentaram valores de 1,45 e 6,11 mg/L, respetivamente.
Adicionalmente, o Modelo B foi também o que apresentou me-
nor valor de EQM (18,76 mg2/L2), seguido do Modelo A (43,64
mg2/L2) e do Modelo C (85,5 mg2/L2).

Conclusdo: Este foi um estudo preliminar de avaliacdo de
concentragdes plasmaticas de LEV em doentes epiléticos adul-
tos Portugueses. Os resultados descritos demonstraram que o
Modelo B é exato e preciso na determinagao das concentracdes
plasmaéticas de LEV nesta populacdo. Desta forma, perspetiva-se
que o mesmo venha a ser uma ferramenta bastante Util na préatica
clinica, uma vez que permitira calcular e ajustar as doses necessa-
rias para que se obtenha o efeito farmacolégico desejado.

PERTURBACOES DA PERSONALIDADE
NA EPILEPSIA DO LOBO TEMPORAL

Filipa Novais, Mafalda Andrea, Ana Franco, Susana Loureiro, Luis
Camara Pestana

Centro de Referéncia de Epilepsias Refratarias do Hospital de
Santa Maria, CHLN

novais.filipa@gmail.com

Introdugdo: A Perturbacdo da Personalidade (PP) define-se
como um padrédo de tragos de personalidade inflexiveis e desa-
daptativos, que causam incapacidade funcional ou sofrimento
subjetivo. Constam de 10 tipos, que se agrupam em 3 clus-
ters - A (Esquizoide, Esquizotipico, Paranoide), B (Borderline,
Narcisico, Histridnico, Antissocial) e C (Dependente, Evitante
e Obsessivo-compulsivo). As pessoas com epilepsia (PCE) tém
maior risco de sofrer de PP com prevaléncias que poderao che-
gar aos 75%.

Objetivos: Analisar a frequéncia e tipo de PP, numa amostra
de PCE, acompanhadas no Centro de Referéncia de Epilepsia
Refratéria do Hospital de Santa Maria (CHLN).

Métodos: Anilise retrospetiva de dados relativos a avalia-
¢do pré-cirdrgica de 121 pessoas com epilepsia refratéria (ER).
A avaliacdo da personalidade foi feita utilizando o Millon Mul-
tiaxial Clinical Inventory-Il. Considerou-se um score>85 para a
definicdo de PP. Quando obtidos estes scores em mais do que
um tipo de PP considerou-se Sem outra especificacao (SOE).
Analisaram-se os tipos de PP e a sua frequéncia de acordo com a
localizacao da zona epileptogénica (temporal vs extratemporal).

Resultados: 70% das pessoas com ER apresentaram pelos me-
nos um dos tipos de PP. Os tipos mais frequentes foram a PP SOE
(40; 47%), seguida da PP Obsessiva (17; 20%) e da PP Dependente
(14; 16%). Nao foram encontradas diferencas estatisticamente sig-
nificativas relativamente a zona epileptogénica (p=0,297).

Conclusdo: Na nossa populacdo, a prevaléncia de PP em
PCE é muito superior ao descrito na populagdo geral. Elas po-
derdo estar associadas, quer a vivéncia psicoldgica da prépria
doenca, quer a atividade epileptiforme interictal, ao atingimen-
to de estruturas mesiais e frontais ou a défices da cognicdo so-
cial e teoria da mente.

CONFERENCIA 1
Sexta-feira, 9 de Marco de 2018 — 09h45-11h15

Moderadores: Manuela Santos, José Pimentel

ACUTE SYMPTOMATIC SEIZURES:
CONVERGENCES AND DIVERGENCES

Ettore Beghi
IRCCS Istituto di Ricerche Farmacologiche Mario Negri, Milano, Italy

Acute symptomatic seizures (ASS) are defined as clinical seizures
occurring at the time of a systemic insult or in close temporal asso-
ciation with a documented brain insult. The Epidemiology Com-
mission of the International League Against Epilepsy (ILAE) defined
ASS as those events occurring within 1 week of stroke, traumatic
brain injury, anoxic encephalopathy, or intracranial surgery; at first
identification of subdural hematoma; at the presence of an active
central nervous system (CNS) infection; or during an active phase of
multiple sclerosis or other autoimmune diseases, or at the presence
of severe metabolic derangements (documented within 24 h by
specific biochemical or hematologic abnormalities), drug or alcohol
intoxication and withdrawal, or exposure to well-defined epilepto-
genic drugs. ASS differ from unprovoked seizures and epilepsy in
several important aspects: 1. Unlike epilepsy, the proximate cause
can be clearly identified; 2. Short-term mortality is higher; 3. Long-
term recurrence rate and mortality are lower; 4. The pathophysi-
ological mechanisms underlying ASS and unprovoked seizures are
different. However, there is a significant overlap in the age-specific
incidence of these two seizure types that can be explained not only
by possible misclassification but also by the presence of a shared
genetic predisposition. In addition, the different biochemical and
pathological mechanisms may just reflect different time-dependent
pathologic changes in the brain following a CNS insult. The differ-
ing response of ASS and unprovoked seizures to the current an-
tiepileptic drugs may just reflect the symptomatic action of these
compounds, which may be effective in controlling seizures in the
short-term (the time of occurrence of ASS) but not in the long-term.
On this background, ASS can be considered at the extremity of a
spectrum of the epileptogenic process that follows a brain insult.

CRISE CONVULSIVA COMO
MANIFESTACAO INICIAL DE NEOPLASIA
PRIMARIA DO SISTEMA NERVOSO
CENTRAL: CASUISTICA DE UM CENTRO
HOSPITALAR.

Michel Mendes', Rita Raimundo', Rafael Jesus', Ana Graca
Velon', Pedro Guimar3es'

1-Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real; 2-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar
do Porto, Porto.

michelgmendes@gmail.com

Introdugdo: As crises epilépticas correspondem a uma das
complicacdes mais comuns das neoplasias primarias do sistema
nervoso central (npSNC), ocorrendo em 50-80% destes doen-
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tes. Estas sdo manifestac3o inicial da doenca em cerca de 20 a
40% dos casos.

Objetivos: Caracterizar os doentes em que a manifestacao
inicial de npSNC foi uma crise epilética e comparar a sobrevida
com doentes com apresentacao distinta.

Metodologia: Anélise retrospetiva dos doentes internados
no servico de Neurologia, com diagnédstico de npSNC entre
2011 e 2017.

Resultados: Foram identificados 103 doentes com diagnds-
tico de npSNC dos quais 27% foram diagnosticados apds uma
crise epiléptica. Esta foi a forma de apresentacdo em 18% dos
glioblastomas multiformes, 29% dos meningiomas, 38% dos as-
trocitomas e 50% dos oligodendrogliomas.

Nos doentes com crises ao diagndstico, a neoplasia localiza-
va-se no lobo frontal, parietal e temporal, em 57%, 25% e 14%
dos casos, respetivamente. Foi analisada a localizagdo da lesao
dos doentes com apresentacdes distintas.

Em relacdo a semiologia da crise epiléptica, 61% dos do-
entes apresentaram crises com inicio focal com evolucdo para
ténico-clonica bilateral, 29% uma crise focal motora e 10% uma
crise focal ndo motora. Foi também analisada a semiologia da
crise segundo a localizagdo da lesao.

O eletroencefalograma revelou atividade paroxistica focal
em 18% dos casos e atividade lenta do tipo lesional em 21%. A
maioria dos doentes obteve controlo das crises com apenas um
antiepilético, sendo que apenas 7% necessitou de pelo menos
trés farmacos. O farmaco mais usado foi o levetiracetam em
79% da amostra. Utilizando o método Kaplan-Meier, foi calcula-
do e comparado o tempo de sobrevida dos doentes com e sem
crises na apresentacdo da doenca.

Conclusdo: Este trabalho vai de encontro aos dados en-
contrados na literatura. A sobrevida dos doentes com crises na
apresentacdo da doenca parece ser superior, possivelmente pelo
diagnéstico ser mais precoce e a localizagao mais favoravel.

CRISES SINTOMATICAS AGUDAS NO
INTERNAMENTO DE NEUROLOGIA:
CARACTERIZACAO DA POPULACAO AO
LONGO DE 2 ANOS

Rita Raimundo, Michel Mendes, Rafael Jesus, Andreia Veiga,
Pedro Guimaraes

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

ritaraimundo15@gmail.com

Introdugdo: As crises sintométicas agudas sdo definidas
como crises com uma relagao temporal estreita com lesdes ce-
rebrais agudas ou disturbios sistémicos graves. Representam
uma importante percentagem das crises epiléticas inaugurais,
diferindo das crises ndo provocadas em relagdo ao risco de re-
corréncia, progndstico e abordagem terapéutica.

Objetivo: Caracterizar a populagdo com crises sintomaticas
agudas.

Metodologia: Revisdo retrospetiva do registo clinico dos
doente admitidos no servico de Neurologia entre janeiro de
2016 e dezembro de 2017 com crises sintomaticas agudas sem
diagnéstico prévio de Epilepsia.

Resultados: Identificamos um total de 41 doentes, 56% do
sexo masculino, média de idades de 71 anos. 88% dos doentes
apresentaram uma crise epilética como primeira manifestagcao
da patologia de base. A etiologia mais frequente foi infecdo
em 43.9% dos doentes (24.4% do SNC e 19.5% sistémica), se-
guida de causa vascular em 24.4% (AVC isquémico em 19.5% e
trombose venosa cerebral em 4.9%) e trauma cranio-encefalico

em 14.6%. Com uma prevaléncia menor encontramos a etiolo-
gia toxica (9.8%) e metabdlica (7.3%). Em cada um dos grupos
etioldégicos foram avaliados o timing e o tipo de crise, os acha-
dos do EEG, a frequéncia de desenvolvimento de estado de
mal epilético e o nimero de farmacos antiepiléticos utilizados.
Considerando as etiologias mais frequentes, evidenciaram-se
diferencas relevantes: na Infecdo do SNC encontramos 70% de
crises com semiologia ténico-clénica bilateral, na maioria dos
casos sem evidéncia de atividade paroxistica intercritica no
EEG; no AVC isquémico encontramos 62.5% de crises focais,
com atividade paroxistica focal intercritica em 62.5% do total
de casos; ocorreu o desenvolvimento de estado de mal epiléti-
co em 30% e 37.5% dos casos, respetivamente.

Conclusdes: As etiologias que mais frequentemente estao
por base neste tipo de crises no internamento de Neurologia
sdo as Infecdes do SNC e as Doencas cerebrovasculares, con-
tudo a prevaléncia de distarbios sistémicos ndo é desprezivel.

ENCEFALITES - DA CRISE SINTOMATICA
AGUDA A EPILEPSIA

Filipa Rodrigues, Cristina Pereira, Carmen Costa, Ménica
Vasconcelos, Isabel Fineza, Concei¢cdo Robalo

Neuropediatria, Centro de Desenvolvimento da Crianga, Hospital
Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra (HP-
CHUQ).

filipa.a.rodrigues@gmail.com

Introdugdo: A encefalite é uma disfuncdo aguda do SNC
com inflamagao cerebral, usualmente causada por um agente
infeccioso. A sua expressdo clinica é muito variavel, sendo uma
causa importante de crises sintométicas agudas na crianca. O
tratamento dirigido as causas trataveis mais comuns, associado
ao tratamento de suporte, é de extrema importancia para mini-
mizar sequelas neuroldgicas.

Objectivos: Caracterizar os casos de encefalite infecciosa e
suas sequelas.

Material e métodos: Estudo observacional e descritivo dos
processos clinicos das criangas internadas no HP-CHUC com en-
cefalite e meningoencefalite, entre 01/01/2010 e 31/12/2015,
considerando: varidveis demogréficas, apresentacdo clinica,
exames auxiliares de diagnéstico, agentes etioldgicos, terapéu-
tica, evolugdo aguda e sequelas.

Resultados: Identificaram-se 35 criangas, maioritariamente
do sexo masculino (66%). A mediana de idades foi de 8 anos. A
apresentacéo clinica foi diversa, sendo os sinais mais frequen-
tes: febre, prostracao, vomitos e cefaleias. Ocorreram crises sin-
tométicas agudas em 54% dos casos. Todos realizaram puncgao
lombar e EEG. Os agentes etioldgicos mais frequentes foram:
HSV (7) (HSV1 - 6; HSV2 - 1), Mycoplasma pneumoniae (5), EBV
(3), VZV (2) e enterovirus (2). A RM-CE, realizada em 80% dos
casos, identificou alteracdes em 15 criangas. Todas iniciaram
terapéutica empirica com aciclovir, 18 anti-epilépticos e 14 me-
tilprednisolona endovenosa. Catorze criangas necessitaram de
internamento em UCI. N&o houve registo de dbitos. A epilepsia
foi a sequela mais frequente (11), com instalagdo na fase aguda
da doenca, exceto num dos casos. O défice intelectual/atraso
de desenvolvimento (6), perturbacdo do comportamento (4) e
perturbacdo da fala/linguagem (4) foram as restantes sequelas
mais frequentemente identificadas.

Conclusédo: O agente etioldgico foi identificado em 65% dos
casos. O EBV e o HSV2 foram os agentes que causaram seque-
las mais incapacitantes. Realcamos a alta prevaléncia da morbi-
lidade epilética (31%), a sua instalacdo precoce e a necessidade
de vigilancia em consulta de epilepsia.
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CONFERENCIA 2
Sexta-feira, 9 de Marco de 2018 - 15h00-16h30

Moderadores: Peter Grebe, Rute Teoténio

EPILEPSY, CONTRACEPTION, PREGNANCY
AND BREASTFEEDING -
CONVERGENCES AND DIVERGENCES

Torbjérn Tomson
Department of Clinical Neuroscience, Karolinska Institutet,
Stockholm, Sweden

Women with epilepsy that are of childbearing age face spe-
cial challenges. These include pharmacokinetic interactions
between contraceptives and antiepileptic drugs (AEDs), tera-
togenic risks with AEDs, changes in AED concentrations during
pregnancy and the risk of deterioration in seizure control, and
the question about safety of breastfeeding while on AEDs. In
this talk we will discuss preferences in contraception in relation
to patients’ AED, and which combinations to avoid. We will fur-
thermore review the relative teratogenic potential of different
AEDs regarding malformations as well as cognitive and behav-
ioral development, and based on this discuss drug selection for
the woman that is planning pregnancy, underlining the impor-
tance to avoid valproate whenever possible. We will also discuss
the value of drug level monitoring during pregnancy and how
to act on declining serum concentrations. Among controversial
issues, special attention will be given to the following:

Which is the most suitable contraceptive for a woman on
lamotrigine?

Is polytherapy always worse than monotherapy during preg-
nancy?

Should AEDs be switched or withdrawn in a woman already
pregnant?

Should dose-adjustments be made based on declining AED-
levels during pregnancy without increase in seizures?

Does folate supplementation decrease fetal risks associated
exposure to AEDs?

Should breastfeeding be encouraged regardless of the AED
used by the mother?

EURAP - AN INTERNATIONAL
ANTIEPILEPTIC DRUGS AND PREGNANCY
REGISTRY - INTERIM REPORT NOVEMBER
2017

Joana Parra
on behalf of EURAP International
joana_parra@hotmail.com

Background: EURAP is a prospective observational study of
pregnancies with antiepileptic drugs (AEDs). It started in Europe
in 1999 and later extended to other nations worldwide. EURAP
aims to collect data, evaluate and compare the risk of major
congenital malformations (MCM) following intake of different
AEDs and their combinations during pregnancy and share it in
an international registry.

Methods: Women taking AEDs at the time of conception,
irrespective of the indication, are included. Information on de-
mographics, type of epilepsy, seizure frequency, family history
of malformations, drug therapy and other potential risk factors
is obtained, and follow-up data are collected at each trimes-
ter, birth and one year after delivery. To avoid selection bias,
only pregnancies recorded before foetal outcome is known and
within week 16 of gestation contribute to the prospective study.
We present the data of the November 2017 interim report.

Results: Forty-two countries are actively collaborating and
23728 pregnancies have been registered, 13100 as prospec-

tive pregnancies. Maternal age was 30.0+5.1 years and 88%
of women were Caucasian. In 45.6% the reported pregnancy
was the first. In 99,2% epilepsy was the indication for treatment,
53% had localization-related and 41.2% generalized epilepsy.
Most (80.3%) were on a single AED, more often lamotrigine.
A total of 11849 livebirths, 760 spontaneous abortions, 255 in-
duced abortions, 168 stillbirths and 68 perinatal deaths were
recorded. There were 614 (5.0%) MCM, 20 syndromics and/or
monogenic cases and 73 chromosomal abnormalities in the pro-
spective cohort of 12340 pregnancies (spontaneous abortions
are excluded). One or more MCM were observed in 4.6% of
pregnancies with monotherapy as opposed to 6.9% of pregnan-
cies with polytherapy. In Portugal, 5 centres contributed with 76
records, 23 included as prospective.

Conclusions: The risk of MCM is dependent on type of AED
and other variables, which should be considered when manag-
ing women with epilepsy.

ESTADO DE MAL EPILEPTICO NA
GRAVIDEZ: DO DESAFIO CLINICO A
EMERGENCIA TERAPEUTICA

Rita Martins, Leonor Rebord3o, Raquel Tojal, Anténio Martins
Servico de Neurologia e Laboratério de Neurofisiologia do Hospital
Prof. Doutor Fernando Fonseca.

mleonor.rebordao@gmail.com

Introdugdo: O Estado de Mal (EM) durante a gravidez é raro
e ocorre mais frequentemente em doentes sem epilepsia, re-
presentando um risco elevado para a mae e feto. A eclampsia
e patologias autoimunes sdo as causas mais frequentemente
reportadas na literatura.

Caso clinico: Mulher de 29 anos, desde os 9 meses de ida-
de com epilepsia secundaria a displasia cortical frontal direita.
Apresenta crises parciais complexas (CPC), semiologicamente
caracterizadas por aura inespecifica, seguida de perda de cons-
ciéncia, distonia do membro superior esquerdo. Nos Ultimos 5
anos tornou-se refractaria e em Janeiro de 2017 foi submeti-
da a ressecgdo da lesdo com controlo temporario. Trés meses
depois, observa-se aumento crescente do nimero de crises,
concomitante ao diagnédstico de gravidez gemelar ndo plane-
ada. Admitida por EM, iniciou-se perfusdo de propofol, com
controlo das crises em doses subterapéuticas ndo anestésicas.
Verificava-se recrudescimento nas tentativas de suspensdo do
propofol, pelo que se manteve até ao final da gravidez. Sub-
metida a cesariana eletiva, nascimento de dois nados vivos sem
intercorréncias, com posterior controlo da epilepsia.

Conclusdo: A abordagem terapéutica do EM na gravidez
deve ser individualizada, representando um desafio clinico.
Consideramos que a variagdo hormonal representou um papel
desencadeante e perpetuador no nosso caso.

CONFERENCIA 3
Sexta-feira, 9 de Marco de 2018 — 17h00-18h30

Moderadores: Francisco Sales, Carla Bentes

GUIDELINES OF EVALUATION FOR
EPILEPSY SURGERY - CONVERGENCES
AND DIVERGENCES

Jan Rémi
Consultant neurologist and epileptologist, Department of
Neurology, University of Munich

The majority of epilepsy patients will be treated with anti-
epileptic drugs (AEDs), and this treatment is successful in more
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than 60% of patients. When patients are not rendered seizure
free by more than 2 adequate AEDs, they are classified as medi-
cally refractory. In case of focal epilepsy, they should then be
evaluated for epilepsy surgery. When epilepsy surgery is pos-
sible it may pose a chance of seizure freedom for the patient.

There are several proposed pathways for patients towards
epilepsy surgery. They typically involve at least non-invasive
EEG-video-monitoring, dedicated epilepsy-protocol-MRI, neu-
ropsychological evaluation and if available nuclear medicine
studies like FDG-PET and/or ictal SPECT.

In the evaluation, convergence of results is usually quoted as
being required, but congruence of all results is rare. Typically,
then, the results are weighted towards their specific relevance
to allow proceeding with surgery. In case an epileptogenic zone
cannot yet be clearly defined, for example in non-MRI-lesional
extratemporal lobe epilepsy, invasive EEG studies with stereo-
tactically placed depth electrodes or craniotomy-placed strip-
or grid-electrodes is necessary. These electrodes are used to
narrow down the epileptogenic zone and to delineate eloquent
cortex, to be able to define the resection zone. The risks of
invasive as well as non-invasive EEG-video-monitoring and its
associated diagnostic studies have to be weighed against the
possible side effects like seizure-associated injuries. The proto-
cols for these procedures differ from country to country, taking
different availabilities of the studies into account.

In last effect, the evaluation for epilepsy surgery strives for
absolute congruence of results and clear delineation of epilep-
togenic zone and eloquent cortex, but rarely achieves this goal.
This shortcoming entails the necessity of highly specialized
epilepsy surgery centers, where specialists from different disci-
plines can provide their expertise to achieve high enough con-
gruence and low enough discrepancy of results to allow surgery.

CIRURGIA DE EPILEPSIA COM
DESCONEXAO POSTERIOR - EXPERIENCIA
DE UM CENTRO

Alexandra Santos’, Clara Romero?, Nuno Canas®*, Francisca S&°,
José Carlos Ferreira®, Pedro Cabral® e José Cabral’

1-Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental;
2-Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Universitario do
Algarve; 3-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental; 4-Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo.
alexandrasantos@campus.ul.pt

Introducdo: As técnicas cirlrgicas para tratamento de epi-
lepsia refractaria hemisférica evoluiram da resseccéo (hemisfe-
rectomia) para a desconexao (hemisferotomia), mantendo efica-
cia com menor morbilidade. Na epilepsia refractaria multilobar
subhemisférica as técnicas de desconexdo tém também sido
usadas mais frequentemente, mas a sua eficacia no controlo de
crises e seguranga raramente tém sido reportadas.

Objectivos: Avaliar o outcome e morbilidade dos doentes
submetidos a desconexdo posterior no Grupo de Cirurgia de
Epilepsia do Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.

Metodologia: Anélise retrospectiva dos doentes submeti-
dos a desconex&o posterior no nosso centro, através da consul-
ta do processo clinico e da base de dados dos doentes subme-
tidos a cirurgia de Epilepsia.

Resultados: Onze doentes foram submetidos a desconexao
posterior entre 2010 e 2016. Seis doentes eram do género mas-
culino. A idade mediana a data da cirurgia era 7 anos (entre 2 e
52 anos). A duracdo média da epilepsia antes da cirurgia era 3
anos (entre 1,8 e 46 anos). A desconexao foi realizada a direita
em 7 doentes. Existem resultados anatomo-patolégicos em 5

doentes: 2 leses isquémicas, 2 displasias corticais e um doente
com heterotopias e polimicrogiria. Apés um follow-up médio
de 57 meses (entre 23 e 80 meses), o outcome foi Engel la em
3 doentes, Ib num doente, Ilb num doente, llla num doente e
IVb noutro - ILAE 1 em 3 doentes, 3 num doente, 4 em dois
doentes e 5 noutro doente. Um doente teve edema cerebral
maligno que necessitou de craniectomia descompressiva, ten-
do ficado em estado vegetativo permanente e faleceu um ano
apos a cirurgia e 3 doentes foram submetidos a hemisferotomia
por recorréncia das crises.

Conclusdes: A técnica de desconexdo posterior mostrou
bons resultados no controlo de crises em epilepsia multilobar,
podendo poupar a funcdo motora em doentes cuidadosamente
selecionados, ndo sendo isenta de complicagoes.

EXPERIENCIA DE 17 ANOS DE
IMPLANTACAO DE ESTIMULADOR DE
NERVO VAGO

Inés Laranjinha', Joel Freitas', Jodo Ramalheira?, Jodo Lopes?,
Rui Rangel®, José Lopes Lima', Jodo Chaves'

1-Servico de Neurologia; 2-Servico de Neurofisiologia; 3-Servico
de Neurocirurgia — Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo
Anténio (CHP-HSA).

m.i.laranjinha@gmail.com

Introdugdo: O estimulador do nervo vago (ENV) represen-
ta uma opgao terapéutica paliativa em doentes com epilepsia
refractaria ao tratamento médico e sem indicacdo para cirurgia
curativa.

Objectivos: Avaliar os resultados da implantagdo de ENV no
nosso centro hospitalar em termos de eficacia, complicacoes e
impressao subjectiva.

Meétodos: Foram revistos os processos clinicos dos doentes
submetidos a colocacdo de ENV no Centro Hospitalar do Porto
entre 2000 e 2016. Foi feita caracterizagao do tipo de epilepsia,
idade de inicio, duragcdo de doenca e nimero de anti-epilépti-
cos a data de implantacdo do ENV. Num follow-up de dois anos,
foi determinada eficacia (nUmero de farmacos, reducao da fre-
quéncia/duragéo de crises, nimero de quedas) e complicacbes
precoces ou tardias.

Resultados: Foram implantados 107 ENV em 61 doen-
tes do sexo masculino (57%) com epilepsia desde os 5,6+6,6
anos (média+desvio-padrao), classificada como estrutural em
49 (46%), sindromes epilépticos em 26 (24%), genética em 18
(17%), desconhecida em 13 (12%) e imunoldgica em 1 (0,9%).
A data de colocacdo do ENV, tinham uma idade média de
25,7£13,6 anos e duragédo de epilepsia de 20,2+11,6 anos. A
maioria dos doentes (70, 65%) apresentou melhoria apds o ENV,
56 (52%) com reducédo na frequéncia de crises, 59 (55%) na du-
ragao e 16 (15%) deixaram de ter quedas. Todos mantiveram os
anti-epilépticos, sendo que metade (54, 50%) subiu a dose dos
mesmos. Foi substituido o gerador em 17 casos. Registaram-
-se complicagdes precoces em 28 doentes (26%) e tardias em
20 (19%). Subjectivamente foi referida melhoria em 42 doentes
(39%), melhoria marcada em 22 (21%) e auséncia de beneficio/
pioria em 40 (37%).

Conclusdes: O ENV é uma opcao terapéutica em doentes
com epilepsia refractaria com beneficio numa larga percenta-
gem de doentes. Os efeitos secundarios so ligeiros e na gran-
de maioria transitérios. A nossa experiéncia é semelhante a
descrita em outras séries.
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TERMOABLACAO POR RADIOFREQUENCIA
COM SEEG PARA O TRATAMENTO DA
EPILEPSIA. PRIMEIROS DOIS CASOS
TRATADOS NO HSM

Alexandre Rainha Campos’, Anténio Gongalves-Ferreira’, José
Pimentel?, Rita Peralta?, Carla Bentes? e Grupo da Cirurgia da
Epilepsia do Hospital de Santa Maria

1-Servico de Neurocirurgia do Hospital de Santa Maria; 2-Servico
de Neurologia do Hospital de Santa Maria.
arcampos.nc@gmail.com

Introducgdo: A termoablacao por radiofrequéncia é uma téc-
nica que pode ser associada ao registo de estereoEEG (SEEG) e
que permite, de forma precisa e restrita, inativar focos epilepto-
génicos atuando em nds da rede epileptogénica.

Casos clinicos: Homem, 30 anos, crises desde os 12, ca-
racterizadas por movimentos involuntarios acompanhados de
perda de consciéncia e, por vezes, afasia, com 3 crises/semana
farmaco-resistentes. Exame neurolégico sem alteragdes. Video-
-EEG com zona de inicio ictal fronto-temporal esquerda (8 cri-
ses), frontal direita (1 crise) e frontal bilateral (2 crises). RM-CE
sem lesdo. Fez estudo por SEEG com 2 elétrodos temporais, 2
na insula e 4 frontais esquerdos e 2 frontais direitos que revelou
zona de inicio ictal e atividade epileptica intercritica periédica
em dois contactos (5 e 6) do elétrodo frontal inferior esquerdo.
Fez-se termoablacdo entre os contactos 5 e 6 com normalizagao
do EEG e sem novas crises ha 11 meses.

Homem, 35 anos, crises desde os 22 anos caracterizadas por
alteracdo da consciéncia e automatismos. Mantinha 6-12 crises/més
farmaco-resistentes. Exame neurolégico sem alteragdes. Video-EEG
com 3 crises com zona de inicio ictal temporal anterior e inferior
a direita. RM-CE mostrou heterotopia cortical justa ventricular com
0,08 cm3 junto ao corpo do hipocampo direito. Fez estudo com um
elétrodo de SEEG com 8 contactos. Contacto 1 no hipocampo e
2 e 3 na heterotopia. O registo intraoperatério mostrou atividade
epiléptica maxima nos contactos 1, 2 e 3. Fez-se ablagdo entre os
contactos 2 e 3 com controlo completo de crises ha 3 meses.

Nao houve complicagdes intra ou pds-operatdrias.

Concluséo: Em pessoas com focos ou lesdes epileptogénicas
de reduzidas dimensdes, é possivel mapear e trata-las eficaz-
mente com ablacdo por radiofrequéncia com elétrodos de este-
reoEEG. A morbilidade cirdrgica é inferior por se tratar de uma
técnica menos invasiva do que a remocao classica das lesdes.

CONFERENCIA 4
Sabado, 10 de Marco de 2018 — 08h30-10h00

Moderadores: Nuno Canas, Ricardo Rego

CONVERGENCES AND DIVERGENCES IN
STATUS EPILEPTICUS

Markus Leitinger
Department of Neurology, University of Salzburg

This talk will focus on definition and classification of status
epilepticus (SE), diagnostic criteria of nonconvulsive SE (NCSE),
and various treatment strategies.

In 2015 the International League Against Epilepsy (ILAE) pro-
posed a new definition of status epilepticus that uses a time T1
of five minutes to diagnose convulsive SE (CSE) and 10 minutes
for focal SE and absence SE compared to traditional 30 minutes.
Four taxonomic axes were introduced, i.e. semiology, etiology,

EEG, and age. Based on semiology, SE types with prominent
motor phenomena at any time (including CSE) are distinguished
from those without (i.e. non-convulsive SE, NCSE). This allows
for the first time to calculate the incidence of NCSE in popu-
lation based studies. The additional investigation of vigilance
before treatment is necessary to improve correlation to out-
come. Etiology is differentiated into known (symptomatic) and
unknown (cryptogenic). Within symptomatic etiologies, acute
(e.g. acute stroke, intoxication, malaria), remote (e.g. posttrau-
matic), progressive (e.g. brain tumor), and SE in defined clinical
syndromes (e.g. Juvenile Absence Epilepsy) are distinguished.
The differentiation of acute versus remote has been one week.
This arbitrary time limit is challenged especially in cases with
a more gradual onset and prolonged pathogenetic course like
with encephalitis. EEG is the mainstay in the diagnosis of NCSE.
However, there are numerous proposals of diagnostic criteria
for NCSE, but only one retrospective multicentre evaluation
study so far. Is the diagnosis of NCSE warranted without an EEG
in patients with acute onset of disturbed consciousness and
minor jerks e.g. in perioral region? First line treatment of SE
with benzodiazepines followed by second line with antiepileptic
drugs is well established. However, there is an increasing aware-
ness of potentially harmful effects of third line therapies with
anaesthetics. Tailoring aggressiveness of therapy to individual
patients with a particular SE is a major task for future studies.

ESTADO DE MAL NAO CONVULSIVO
PERSISTENTE: MAU PROGNOSTICO VITAL
E FUNCIONAL A LONGO PRAZO

Miguel Nunes, Pedro Viana, Ana Patricia Antunes, Carla Bentes,
Ana Rita Peralta

Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa.
mdnunes@campus.ul.pt

Introducdo: O estado de mal ndo convulsivo (EMNC) pode
permanecer por periodos prolongados de tempo, apesar da ins-
tituicdo de regimes de antiepiléticos apropriados. Nao existem
dados sobre as caracteristicas clinicas deste tipo de EMNC per-
sistente (EMNCP) na literatura. Este trabalho tem como objetivos
descrever as caracteristicas demograficas, clinicas e o progndsti-
co funcional no EMNCP. Como objetivo secundario pretendiam-
-se encontrar variaveis associadas ao pior progndstico funcional.

Métodos: Estudo retrospetivo realizado no servico de Neuro-
logia, HSM/CHLN, em doentes com diagnéstico de EMNC defini-
do pela presenca de alteracdes da consciéncia ou comportamen-
to associados a critérios neurofisioldgicos de EM, selecionados
através da base de dados de EEGs realizados entre 01/01/2010 e
31/12/2015. Definiu-se EMNCP como o EMNC com persisténcia
de atividade epilética pelo menos 24h apds o inicio de 3 farmacos
antiepiléticos apropriados; os dados clinicos foram obtidos através
da consulta dos processos clinicos. Foi feita uma entrevista telefd-
nica para avaliagdo do progndstico a data do estudo.

Resultados: Dos 110 doentes selecionados pelo resultado
do EEG, 32 doentes apresentavam critérios de EMNCP. Na
admissdo 60% eram independentes. A mediana de duracao
do EMNCP foi 20 dias. 40,6% dos doentes tinham epilepsias
prévias. 42,1% dos doentes sem epilepsia tinham uma doenca
aguda do SNC (mais frequentemente vascular); 26,3% tinham
causas remotas, 26,3% eram NORSE e um doente nao realizou
investigacdo completa. Dois doentes faleceram no internamen-
to e, na alta, 68,8% tinham mRS =4. Na avaliagdo a data do es-
tudo (3,1 +1,3 anos depois do EMNCP), 50% dos doentes tinha
mRS=6 e 73,1% mRS=4. O recurso a sedacdo e a maior duragdo
do EMNCP associaram-se a maior dependéncia ou morte.
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Conclusao: Este série sugere que o EMNP pode surgir em
etiologias variadas e é uma patologia com uma importante mor-
bilidade e mortalidade, sobretudo a longo prazo. Estudos futuros
devem avaliar a melhor abordagem terapéutica nestes doentes.

ESTADO DE MAL NAO CONVULSIVO
RECORRENTE, PERIODICO E
AUTOLIMITADO: EVIDENCIA PARA
MECANISMOS “ON-OFF” NA
ICTOGENESE?

Ana Arraiolos, Ana Gongalves, Vanessa Silva, Rita Simées, Ana
Rita Pinto, José Vale, Nuno Canas

Servico de Neurologia, Hospital Beatriz Angelo, Loures.
arraiolos.ana@gmail.com

Introducéo: O estado de mal ndo convulsivo (EMNC) é uma
entidade com caracteristicas clinicas e electrograficas heterogé-
neas. O EMNC ocorrendo de forma recorrente e periddica ra-
ramente foi descrito, sendo desconhecida a sua fisiopatologia.
Apresentamos um caso clinico de uma doente com EMNC re-
correntes e periddicos, tendo a particularidade de cada um dos
episédios de estado de mal ser autolimitado temporalmente.

Caso Clinico: Mulher, 50 anos, com antecedentes de epi-
lepsia focal de dificil controlo desde os 30 anos. Nos ultimos
10 anos apresenta exclusivamente episédios periddicos (15 -15
dias) e auto-limitados (48h duragéo) de alteracdes do estado da
consciéncia sem fatores precipitantes evidentes. Na sequéncia
de dois destes episédios a doente foi admitida no nosso hos-
pital, tendo o video-EEG evidenciado pontas/ ondas abruptas
com frequéncia >2.5Hz na regido central alta direita, cumprindo
assim critérios EEG de EMNC. A RM cerebral ictal ndo apre-
sentou alteracdes. Em ambos estes episddios, e independen-
temente das manipulagdes farmacoldgicas efetuadas, o EMNC
remitiu espontaneamente em 48h, com normalizacdo do EEG e
exame neuroldgico. A extensa investigacdo etioldgica, incluin-
do causas auto-imunes, hormonais, infecciosas e paraneopla-
sicas, foi inconclusiva. No seguimento, e apesar de medicada
com 4 farmacos antiepiléticos, mantém os episddios de EMNC
de forma periddica e autolimitada.

Discussdo / Conclusdo: Neste caso, o facto dos episddios
de EMNC serem periddicos, nao terem factores desencadeantes,
serem autolimitados independentemente da terapéutica efectu-
ada na fase aguda e ocorrem recorrentemente apesar de suces-
sivos ajustes da terapéutica antiepiléptica, sugere a existéncia
de mecanismos “on-off” ciclicos envolvidos na ictogénese. Estes
mecanismos poderao resultar diretamente de uma disfuncao in-
trinseca de determinados circuitos neuronais, ou que a mesma
ocorra indirectamente por influéncia de fatores extra-cerebrais.
O esclarecimento dos mecanismos fisiopatoldgicos inerentes a
casos como este poderao levar a uma melhor compreensao dos
fatores envolvidos na génese das crises epilépticas.

CONFERENCIA 5
Sabado, 10 de Marco de 2018 - 15h30-17h00

Moderadores: Conceicdo Robalo, Pedro Cabral

ENCEFALOPATIAS EPILEPTICAS DO
PRIMEIRO ANO DE VIDA - DIAGNOSTICO
ETIOLOGICO POR NGS

Mafalda Sampaio'?, Inés Carrilho', Cristina Garrido', Ruben
Rocha’, Rui Chordo®, Sénia Figueiroa', Manuela Santos’
1-Servico de Neuropediatria, Centro Materno-Infantil do Norte,

Porto; 2-Unidade de Neuropediatria, Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar S. Jodo, Porto; 3-Servico de Neurofisiologia, Centro
Hospitalar do Porto.

mafaldansampaio@gmail.com

Introdugdo: As encefalopatias epilépticas (EE) representam
um grupo de epilepsias de inicio precoce, associadas a um mau
prognéstico neurolégico. Nos ultimos anos, o avango das téc-
nicas de diagndstico molecular, designadamente a next gene-
ration sequencing (NGS), tem permitido estabelecer um diag-
néstico etiolégico num numero crescente de casos, aumentar o
conhecimento da etiopatogenia e, por vezes, orientar a estraté-
gia terapéutica. Os autores pretendem apresentar a experién-
cia desta abordagem diagnéstica, desde 2015 até ao presente.

Metodologia: Estudo retrospetivo dos doentes com EE com
inicio no primeiro ano de vida que realizaram estudo etiolégico
por painel NGS até final de 2017. Anélise de varidveis demogra-
ficas, dados fenotipicos e genotipicos.

Resultados: Amostra de 15 doentes, 11 do sexo masculino,
idades atuais entre 2 e 19 anos (mediana 5 anos), 1 doente fale-
cido. Nove apresentavam atraso do desenvolvimento prévio ao
inicio da epilepsia. O inicio da epilepsia ocorreu nos primeiros
3 meses em 9 doentes. A apresentacao clinica foi com crises
focais (n=8), espasmos epilépticos (n=6) e crises miocldnicas
(n=1). Do ponto de vista sindrémico, 6 doentes apresentaram
sindrome de West, 4 EE infantil precoce, 2 EE com inicio depois
dos 3 meses e 2 epilepsia infantil com crises focais migraté-
rias. Todos evoluiram com atraso cognitivo e motor. O painel
NGS de encefalopatias epilépticas permitiu o diagnéstico em
9 doentes (indice diagndstico 60%), com os seguintes genes
envolvidos: SCN8A (n=2), DNM1, SPTAN1, HCN1, SLC35A2,
SLC12A5, ASNS e ARHGEF9. Até a data, foi proporcionado o
diagnéstico pré-natal a uma familia.

Conclusées: Estes resultados ilustram uma experiéncia ainda
breve, mas com um elevado indice diagnédstico, o que se devera
a selecdo criteriosa dos doentes. Salientamos a relevancia desta
abordagem pela possibilidade de um diagnéstico etiolégico, com
as implicacdes inerentes para os doentes e respetivas familias.

ESTUDO EEG-RMF DA PONTA-ONDA
CONTINUA DO SONO (POCS) NAS FASES
INICIAIS DO SONO. TESTE DE UM MODELO
FISIOPATOLOGICO.

Alberto Leal', Ana Moreira?, José P Vieira?

1-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquiatrico de Lisboa;
2-Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar Lisboa Central.
a.leal@neuro.pt

Introducgdo: O Sindrome de Ponta-Onda Continua do Sono
(POCS) constitui a principal encefalopatia epiléptica tratavel na
idade pediatrica, permanecendo os seus mecanismos fisiopa-
tolégicos mal caracterizados. O nosso grupo de investigacao
publicou um modelo explicativo atribuindo papel fulcral a des-
conexdo talamo-cortical. Propusemos que os fusos do sono de-
sencadeiam a actividade paroxistica, pelo que postulamos que
tal aconteceria na transicdo da fase | para a fase Il e ndo na
transicdo da vigilia para a fase | do sono.

Objectivos: Testar a hipétese de o desencadear da activida-
de paroxistica na POCS ocorrer fundamentalmente na transicao
da fase | para a fase Il do sono.

Metodologia: Em dois doentes com POCS efectuamos re-
gistos simultaneos de EEG e Ressonancia Magnética Funcional
(EEG-RMf) com a duragdo de 30 minutos, incluindo vigilia e
sono. Separamos e classificamos as redes neuronais de repouso
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(RNR) usando o software FSL. A RNR epiléptica foi identificada
pela sua configuragéo espacial e correlagdo com os geradores
dos paroxismos EEG obtidos num modelo anatémico realista.
Quantificamos a amplitude das oscilagdes BOLD de baixa fre-
quéncia das vérias RNRs ao longo das varias fases de vigilia-
-sono, e o indice de paroxismos.

Resultados: Na transicdo vigilia-fase | o indice de paroxis-
mos passou de 10 para 25%, sendo que a transicdo para fase
Il provocou um aumento para 85%. Observou-se aumento do
sinal BOLD na transicdo da fase | para a Il, mas ndo da fase
Il para a fase Ill nas RNRs epilépticas. Algumas RNRs fisiolégi-
cas também evidenciaram aumento anémalo do sinal BOLD na
anterior transicdo sugerindo um efeito da POCS na fisiologia
destas redes.

Conclusdes: O inicio da POCS na transi¢do da fase | para a ll
do sono suporta a predicdo do modelo explicativo previamente
proposto sendo compativel com o papel critico proposto para
os fusos de sono na POCS.

Agradecimentos: Cristina Menezes

NEW GENES ON INFANTILE EPILEPTIC
ENCEPHALOPATHIES - FIVE YEARS
EXPERIENCE OF A TERCIARY CENTER
REVIEW

Clara Marecos', Sandra Jacinto?, Ana Isabel Dias?, Amy
McTague®, Lucy Raymond®*, Manju Kurian?, José Pedro Vieira?,
Sofia Duarte?

1-Paediatric Neurology trainee, Paediatric Neurology Department,
Hospital de Dona Estefénia; 2-Paediatric Neurologist, Paediatric
Neurology Department, Hospital de Dona Estefénia; 3-Institute of
Child Health, University College London; 4-Cambridge Institute for
Medical Research, University of Cambridge
claravazmarecos@gmail.com

Background and aims: The use of Next Generation Sequenc-
ing (NGS), exome and panels, in the previous years has allowed
major advances on the identification of causative genes of paedi-
atric epileptic encephalopahies(EE).

Methods: Review of clinical files of children with EE due to
new genes identified by NGS since 2012.

Results: We present 10 children (7 boys, 17months-21
years), all presenting with seizures refractory to medical treat-
ment in the newborn period and all evolving to global develop-
mental delay without dysmorphic features or organomegalia. A
few distinctive clinical features include global severe hypotonia
and scarce spontaneous movements in the child with SLC25A22
mutation and spastic tetraparesis related to KCNQ2, GRIN2A
and SCNL2A. The child with MEF2C mutation presents continu-
ous stereotypies and the one with SPTAN T mutation also shows
Rett-like stereotypies but also global chorea and dystonia. One
of the 2 children with STXBP1 mutation has autism.

All children presented with global lentification of eletrogenesis
except ATP1A3 and multifocal paroxystic activity on EEG. SCNL2A
mutation was the only associated with neonatal burst — suppres-
sion pattern and ATPTA3 with nonconvulsive status epilepticus.

The only consistent positive response to treatment occurred
with the use of ketogenic diet on the children with ATP1A3 and
GRIN2A mutations.

Conclusion: The recognition of new causative genes of
paediatric EE allows the recognition of suggestive phenotypes,
more individualized treatment directed to the dysfunction of
codified proteins and paves the way to eventual future genetic
treatment. All genes involved code for proteins relevant for syn-
aptic function.

COMUNICACOES ORAIS
Sabado, 10 de Marco de 2018 - 17h00-18h30

Moderadores: Catarina Cruto, Inés Cordeiro

A DIVERSIDADE DA EPILEPSIA NA
PARALISIA CEREBRAL, EM PORTUGAL

Daniel Virella', Teresa Folha?, Maria da Graca Andrada®, Ana
Cadete*, Rosa Gouveia®, Teresa Gaia®, Joaquim Alvarelhdo’,
Eulélia Calado®, em nome do Programa de Vigilancia Nacional de
Paralisia Cerebral aos 5 Anos de Idade em Portugal (PVNPC5A).
1-Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais do Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, e Sociedade
Portuguesa de Neonatologia da Sociedade Portuguesa de
Pediatria; 2-Centro de Reabilitagdo de Paralisia Cerebral Calouste
Gulbenkian (Lisboa), Santa Casa da Misericordia de Lisboa;
3-Federacao das Associagoes Portuguesas de Paralisia Cerebral e
Centro de Reabilitagdo de Paralisia Cerebral Calouste Gulbenkian
(Lisboa), Santa Casa da Misericérdia de Lisboa; 4-Servico de
Medicina Fisica e de Reabilitacdo do Hospital Fernando Fonseca
(Amadora) e Seccdo de Reabilitacdo Pediatrica da Sociedade
Portuguesa de Medicina Fisica e de Reabilitagao; 5-Sociedade
Portuguesa de Pediatria do Neurodesenvolvimento da Sociedade
Portuguesa de Pediatria; 6-Centro de Paralisia Cerebral de Beja;
7-Escola Superior de Satde da Universidade de Aveiro e Federacao
das Associagdes Portuguesas de Paralisia Cerebral; 8-Servico de
Neurologia Peditrica do Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar
de Lisboa Central, e Sociedade Portuguesa de Neuropediatria.
eulaliacalado.np@gmail.com

Introducdo: A epilepsia é uma morbilidade frequente e de-
terminante de gravidade nas criangas com paralisia cerebral (PC).

Objectivos: Explorar a diversidade da epilepsia nas criancas
com PC aos 5 anos, nascidas no século XXI.

Metodologia: Da base do PVNPC5A foram seleccionados
os sobreviventes aos 5 anos de idade residentes em Portugal
entre 2006 e 2014 (coortes de nascimento 2001-2009). Usaram-
-se definicdes, classificacdes e instrumentos comuns da SCPE e
a classificacdo portuguesa de incluséo escolar. Epilepsia medi-
cada foi considerada activa.

Resultados: De 1458 criancas identificadas, tinham informacao
sobre epilepsia 1281 e 1252 sobre uso de antiepilépticos. Referén-
cia a epilepsia em 44,2% (1C95%[41,5-46,9)) e epilepsia activa em
40,3% (IC95%[37,65-43,1)); em 94% das criancas assinaladas com
epilepsia foi referida medicacdo. A prevaléncia é maior nas crian-
cas de termo com PC (49%vs.36%) e menos frequente (31,1%)
nas nascidas as 28-31 semanas. E maior nas criancas com PC de
causa pds-neonatal (66,4%vs.41,9%), especialmente se prematu-
ras (82,4%vs.62,5%). Também é mais prevalente na PC devida a
CMV (68,6%). A prevaléncia é maior quando referidas convulsdes
nas primeiras 72h de idade (63,5%vs.33,7%) e quando referido Ap-
gar<é aos 5 minutos (51,8%vs.41,1%). A prevaléncia de epilepsia
é semelhante nos trés tipos clinicos de PC mas, nos casos com PC
predominantemente espastica, é menos frequente na prematuri-
dade. Nas formas espasticas bilaterais, a prevaléncia é 50% maior
(49,6%vs.34,0%). A prevaléncia é maior quando na RM predomi-
nam lesdes da substancia cinzenta (46,7%), malformacdes cere-
brais (54,5%) ou lesdes diversas (59,8%). As lesdes da substancia
cinzenta mais associadas a epilepsia s@o as para-sagitais (61,2%). A
prevaléncia de epilepsia associa-se significativamente a gravidade
da afectagdo funcional, neurossensorial ou cognitiva. As criangas
com PC né&o integradas ou excluidas do sistema de ensino tém
prevaléncia de epilepsia significativamente maior.

Conclusées: O PVNPC5A proporciona informacdo epide-
mioldgica e clinica que permite identificar os grupos com PC
mais afectados pela epilepsia.
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ESTUDO DA DINAMICA
NEUROVASCULAR ICTAL NAS EPILEPSIAS
REFRACTARIAS

Alberto Leal'?, Daniel Carvalho®

1-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquiétrico de
Lisboa; 2-AFFIDEA Caselas — Ressondncia Magnética; 3-Servico de
Neuropediatria, Centro Hospitalar Lisboa Central.

a.leal@neuro.pt

Introducdo: A caraterizacdo da dindmica espéacio-temporal
das crises epilépticas é de fundamental importancia na selec¢ao
de casos para cirurgia da epilepsia. O EEG no escalpe, apesar das
conhecidas e importantes limitagdes, continua a ser a metodolo-
gia com maior impacto na construcao dos modelos funcionais em
doentes individuais. A Ressonancia Magnética Funcional (RMf)
obtida em conjunto com o EEG demonstrou grande potencial
para melhorar a correlagdo anatomo-funcional nestes eventos,
e poderé ser um complemento importante em casos com alta
frequéncia de crises. Os registos de crises em EEG-RMf é no en-
tanto dificil e a sua incorporagéo nos protocolos de investigacdo
para cirurgia da epilepsia esté ainda nos primérdios.

Objectivos: Demonstrar o valor dos registos EEG-RMf ictais
para melhorar os modelos dindmicos da actividade epiléptica.

Metodologia: Em 6 doentes com epilepsias refractérias
submetidos a EEG-RMf foi possivel obter registos ictais com
qualidade suficiente para quantificar a resposta neuro-vascular
(BOLD). Utilizando regressores deslocados no tempo obtive-
mos imagens dindmicas da activacdo BOLD associada as crises.
Comparamos este modelo dindmico com os modelos estéticos
obtidos pelo processamento da actividade interictal num mo-
delo anatémico realista.

Resultados: A anélise dos mapas BOLD ictais ao longo do
tempo permitiu seguir a dinamica espacio-temporal das crises
com resolugdo de segundos, e evidenciar com maior clareza
o envolvimento de diferentes &areas cerebrais. Particularmente
importante foi a detecgao das areas de inicio ictal, que em mui-
tos dos casos ainda ndo estavam associadas a actividade EEG
detectavel no escalpe, bem como o envolvimento de areas pro-
fundas com pouca tradugédo EEG no escalpe.

Conclusdes: O registo EEG-RMf de eventos ictais melhora
significativamente a robustez dos modelos anatomo-funcionais
nas epilepsia focais, contribuindo para melhorar o tratamento
cirtrgico das epilepsias refractarias.

Agradecimentos: Cristina Menezes pelo apoio técnico na
Ressonéncia Magnética.

METODOLOGIA DE QUANTIFICACAO
DAS CRISES NA EPILEPSIA DE AUSENCIAS

Daniel Carvalho', Alberto Leal?

1-Servico de Neuropediatria, Centro Hospitalar Lisboa Central;
2-Servico de Neurofisiologia, Centro Hospitalar Psiquiatrico de
Lisboa.

daniel@neuro.pt

Introdugdo: A ocorréncia de crises é simultaneamente o
definidor de epilepsia e o principal factor de morbilidade que
importa controlar. O método mais usado para aferir a eficacia
dos diversos tratamentos é o relato da incidéncia das mesmas
pelo doente ou familiares. Este método tem imprecisdes que
frequentemente originam importantes discrepéncias entre o
numero de crises reportadas e as que efectivamente ocorre-
ram. Esta discrepancia é particularmente importante quando as
crises sdo subtis e o doente sofre perturbacdes da consciéncia

impedindo um registo mnésico adequado.

Para avaliar o potencial de técnicas de registo EEG prolon-
gado em ambulatério e melhorar a precisao da informagao ictal,
desenhamos um protocolo de quantificagao das crises que apli-
camos a epilepsia de auséncias.

Metodologia: Em doentes com epilepsia de auséncias efec-
tuamos EEGs prolongados (24h) usando um sistema miniaturi-
zado (5.6gr de peso, Actiwave da firma CamNtech) com capaci-
dade para 2 canais (Fz e Cz). O electroencefalégrafo foi colado
na cabeca, na proximidade do vértex. No final do registo o EEG
foi transferido para o sistema de revisao, sendo os eventos ictais
processados em software de deteccdo automatica (dClamp).

Resultados: Em 4 doentes com epilepsia de auséncias obti-
veram-se registos com excelente qualidade técnica, com redu-
zidos artefactos e boa tolerabilidade. A preparacdo do registo
demorou 15 minutos, e o processamento final, cerca de 20 mi-
nutos. A comparacgao do nimero de crises detectadas automa-
ticamente com a visualizacdo exaustiva do tragado evidenciou
eficacia superior a 95%. Foi igualmente efectuado hipnograma
para correlagdo com fases de sono. Os parametros quantifica-
dos incluiram a hora da ocorréncia, duragéo e fase de sono/vi-
gilia. A comparacdo com os eventos sinalizados pelo doente/fa-
miliar evidenciou clara superioridade da metodologia proposta.

Conclusdes: Descrevemos metodologia de quantificacdo de
crises optimizada para aplicagdo/processamento rapido, que os
nossos resultados sugerem ter potencial para melhorar o fluxo
de informac&o na gest&o clinica da epilepsia de auséncias.

EPILEPSIA APOS CONVULSOES
NEONATAIS SECUNDARIAS A EVENTO
VASCULAR IDIOPATICO

Mariana Valente Fernandes’, Cristina Rosado Coelho?, Maria
José Fonseca®, José Paulo Monteiro®

1-Servigo de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia
Francisco Gentil, Lisboa; 2-Servico de Neurologia, Hospital

de Sdo Bernardo, Centro Hospitalar de Setubal; 3-Centro de
Desenvolvimento da Crianca Torrado da Silva, Hospital Garcia de
Orta, Almada.

mariana.valente.fernandes@gmail.com

Introdugdo: As convulsdes neonatais sdo um factor de risco
para epilepsia e a evolugao clinica relaciona-se com a etiologia.
Todavia, esta pouco estudada a evolugdo dos doentes de acor-
do com diferentes causas do evento vascular.

Objectivo: Descrever a evolucgo clinica e a possibilidade de
desenvolver epilepsia em criangas com convulsdes no periodo neo-
natal, secundérias a um evento vascular sem etiologia determinada.

Material e métodos: Andlise retrospectiva dos doentes
com convulsdes neonatais secundarias a lesdo vascular, sem do-
enca materna significativa, gestagdo normal, parto de termo,
Apgar ao 5° minuto superior a 5, auséncia de doenca sistémica
neonatal e estudo etioldgico vascular negativo, acompanhados
num centro de referéncia de Neuropediatria, entre Janeiro de
1995 e Dezembro de 2017.

Resultados: Identificamos 22 doentes (11 do sexo feminino,
11 do sexo masculino), com convulsdes neonatais iniciadas en-
tre D1 e D16 de vida. O tempo médio de follow up é 7,2 anos.
Em 12 doentes, foi identificada uma lesdo isquémica (na maior
parte dos casos em territério da ACM esquerda) e, em 10, uma
lesdo hemorragica. Em 95% dos doentes houve controlo das
convulsdes neonatais apenas com Fenobarbital, suspenso an-
tes dos trés meses. Cinco doentes (22,7%) desenvolveram epi-
lepsia, idade mediana 7 anos (19 meses-8 anos). Destes, trés
apresentam sequelas de lesao isquémica (dois num sé territério
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cerebral, um doente com lesao multifocal), tendo um deles epi-
lepsia refractaria. Os dois doentes com hematomas talamicos
neonatais desenvolveram epilepsia, um deles com evolugado
para padréo ponta-onda continua no sono.

Conclusao: Nos doentes com convulsdes neonatais secunda-
rias a um evento vascular idiopatico, o risco de desenvolver epi-
lepsia ndo pode ser menosprezado, salientando-se a possibilida-
de de esta surgir numa idade mais avangada e de dificil controlo,
pelo que o acompanhamento prolongado é fundamental. Sao
necessarios estudos longitudinais multicéntricos para estratificar
o risco e possibilitar o aconselhamento fundamentado aos pais.

EPILEPSIA E ANOMALIAS
CROMOSSOMICAS: MAIS DO QUE OS
OLHOS VEEM

Cristina Rosado Coelho', Mariana Valente Fernandes?, Ana
Duarte?, Lurdes Ventosa®, Laura Lourengo®, Maria José Fonseca®,
José Paulo Monteiro®

1-Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Bernardo, Centro Hospitalar
de Setubal; 2-Servico de Neurologia, Instituto Portugués de
Oncologia Francisco Gentil, Lisboa; 3-Centro de Desenvolvimento da
Crianga Torrado da Silva, Hospital Garcia de Orta, Almada.
cristinamrosado@gmail.com

Introdugdo: Diferentes manifestacdes neuroldgicas tém
sido associadas a anomalias cromossémicas, incluindo epilepsia
e atraso global do desenvolvimento.

Objectivos: Analisar as caracteristicas clinicas, neurofisiolégi-
cas, imagioldgicas de criangas seguidas em consulta de Epilepsia
Pediatrica no Centro de Desenvolvimento da Crianca Torrado da
Silva, Hospital Garcia de Orta, entre 2008-2017, com o diagnds-
tico de epilepsia associada a anomalia cromossdmica (rearranjos
cromossomicos, locais frageis, aneuploidia, poliploidia).

Métodos: Revisao retrospectiva dos processos, com registo
das caracteristicas demogréficas, manifestacdes clinicas, tipo de
crises epilépticas, caracteristicas neurofisioldgicas, imagiolégi-
cas, terapéutica, eficacia e prognéstico.

Resultados: Identificados 1140 doentes acompanhados em
consulta de Epilepsia Pediatrica. Trinta e dois doentes (2,8%)
com diagnéstico simultdaneo de anomalia cromossémica e epi-
lepsia. Predominio do género masculino (56%). A idade de ini-
cio da epilepsia foi variavel: 21% < 1 ano, 50% entre 1-5 anos de
idade e 29% > 5 anos. Descrevem-se as caracteristicas dos do-
entes com diferentes anomalias cromossémicas, como a sindro-
me X fragil (6), sindrome de Angelman (4), sindrome de Down
(3), sindrome de Wolf-Hirschhorn (2), sindrome de Klinefelter
(2), entre outros. Salienta-se que a maioria destas anomalias
cromossomicas apresentaram aspectos electroclinicos inespe-
cificos, apenas a sindrome de Angelman apresentou manifes-
tacdes electroclinicas mais especificas. A resposta a terapéutica
anti-epiléptica foi favoravel em 81% dos casos.

Discussao e Conclusées: O progndstico global da crianga é
mais influenciado pela gravidade do atraso do desenvolvimento
do que pela epilepsia. Salienta-se que, em alguns destes casos,
os doentes ndo demonstram dismorfias craniofaciais relevantes
ou grave atraso do desenvolvimento, apesar de apresentarem
uma anomalia cromossémica, sendo fundamental a investiga-
¢ao genética neste contexto clinico.

Nesta nova era da investigagdo genética, é essencial a ca-
racterizacdo pormenorizada de cada anomalia cromossémica,
uma descricdo o mais detalhada possivel de cada caso e uma
adequada avaliacdo eletroclinica, para que se consiga encontrar
uma correlagado fendtipo/gendtipo e progressivamente identifi-
car mais genes associados a epilepsia.

AVALIACAO DA RELAGCAO ENTRE
A VARIABILIDADE DA FREQUENCIA
CARDIACA E FATORES DE RISCO
ESTABELECIDOS PARA SUDEP EM
DOENTES COM EPILEPSIA FOCAL
REFRATARIA

Francisca S&'2, Maria Teresa Faria®, Helena Rocha', Manuel
Campelo?, Pedro Barata Coelho®, Mafalda Seabra®, Jorge
Pereira®, Elisabete Martins’, Ricardo Rego'
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de Cardiologia, CHSJ; 5-Servico de Neurologia do CHSJ;
6-Departamento de Ciéncias da Saude, Universidade Fernando
Pessoa, Porto 7-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.
franciscavieirasa@gmail.com

Introducdo: A disfuncdo autondmica tem sido implicada nos
mecanismos de SUDEP. Ha, no entanto, resultados contraditdrios
correlacionando a variabilidade da frequéncia cardiaca (FC), um
marcador de disfuncdo autonémica, com fatores de risco para SU-
DEP. Propusemo-nos avaliar esta associagdo numa populagdo de
doentes com epilepsia refrataria avaliados numa unidade de moni-
torizagdo de epilepsia.

Métodos: Avaliaram-se, consecutiva e prospectivamente, do-
entes com epilepsia refrataria, admitidos para monitorizagdo video-
-EEG, entre abril/2016 e dezembro/2017. Todos realizaram Holter-
-ECG de 48h.,. As medidas de variabilidade de FC (SDNN, RMSSD)
e FC méxima basal foram calculadas automaticamente numa hora
de tragado em vigilia e repouso. Foram excluidos doentes, com fre-
quéncia tao elevada de crises, que inviabilizasse a avaliagdo duma
hora de tracado. Foi aplicada a escala do inventario SUDEP-7.

Resultados: Incluimos 47 doentes, 28 mulheres, com idade me-
diana de 41 (16-73) anos, duracdo mediana de epilepsia de 14 (1-67)
anos, 51% com epilepsia do lobo temporal. Nenhum doente tinha
doenca cardiovascular conhecida, mas 35% tinham fatores de risco
cardiovasculares. A pontuagao da escala de SUDEP-7 variou entre 1
e 8. Nao foi encontrada associacdo entre os parametros de variabi-
lidade da FC e a pontuagdo no SUDEP-7, mesmo quando corrigido
para a idade, presenca de fatores de risco vasculares, e lateralizacédo
presumida da zona epileptogénica. Encontrdmos uma correlacéo
negativa entre a duragéo da epilepsia e a medida SDNN (r=-0,458;
p=0,036), mas ndo para a RMSSD, e uma correlacdo positiva entre
duracéo da epilepsia e a FC maxima basal (r=0,267; p=0,013).

Conclusdo: Contrariamente ao descrito, na nossa populagdo
nao foi encontrada associacao entre as medidas SDNN ou RMSSD
e a escala SUDEP-7.

Contudo, a duragéo da epilepsia, um fator estabelecido de risco
para SUDEP, correlacionou-se com valores mais baixos de SDNN
e valores mais elevados de FC basal, sugerindo um risco cardiaco

aumentado, nos doentes com epilepsias mais longas.

LIVERPOOL SEIZURE SEVERITY
SCALE: AVALIACAO DA CONCORDANCIA
COM A IMPRESSAO SUBJECTIVA DO
DOENTE OU CUIDADOR

Isabel Lougdo de Amorim', Ana Franco', Ana Rita Peralta’2?3,

Carla Bentes'23, Alexandre Campos?**, Sofia Quintas35,
Anténio Gongalves Ferreira?*#, José Pimentel'?3
1-Departamento de Neurociéncias, Servico de Neurologia, Laboratério
de EEG/ Sono, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte; 2-Centro de Referéncia para Epilepsias Refractérias do
Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 3-Faculdade
de Medicina da Universidade de Lisboa; 4-Departamento de
Neurociéncias, Servico de Neurocirurgia, Hospital de Santa Maria,
Centro Hospitalar Lisboa Norte; 5-Servico de Neuropediatria, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
isabelmlamorim@gmail.com

Introducdo: A modificacdo da gravidade das crises epilép-
ticas é importante na avaliacdo da resposta terapéutica dos
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doentes epilépticos. A escala Liverpool Seizure Severity Scale
(LSSS) foi desenvolvida com este objectivo mas a sua aplicabi-
lidade é pouco conhecida. O objectivo deste estudo foi avaliar
a concordéncia entre a LSSS e a impressao subjectiva (IS) do
doente ou cuidador sobre a gravidade das crises.

Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes com epilepsia
focal refractaria submetidos a estimulacdo cerebral profunda
do nucleo anterior do tdlamo (DBS/NAT) seguidos no Cen-
tro de Referéncia para Epilepsias Refractérias no Hospital de
Santa Maria. Os doentes foram avaliados em cada 3-6m pés-
-cirurgia. Aqueles implantados desde 2012 foram também ava-
liados pré-cirdrgicamente. Registou-se a IS (melhor, igual, pior)
relativamente a avaliacdo anterior e a IS global. Avaliou-se a
concordéncia da mediana da variagdo da LSSS relativamente a
pré-cirurgia e a IS global, ou, em cada avaliagao, a variacéo da
LSSS e da IS relativamente a avaliacdo anterior.

Resultados: Dos 5 doentes com LSSS pré-cirdrgica, a mé-
dia da LSSS foi concordante em 60%(3 em 5) com a IS global.
N&o se modificou num doente que melhorou, e discordante
num em que agravou ap6s DBS/NAT. Nos total dos 13 doentes
avaliados, foram registadas 52 variacées da LSSS em relacéo a
LSSS anterior. A mediana de LSSS por doente foi 35.0 (IQR=20)
com variagdes medianas entres avaliacdes de 10.0 (IQR=12.5).
Houve concordancia da variacado da LSSS e a IS relativamente a
avaliagédo anterior em 38,5%.

Discussdo: Nesta série reduzida, a variacdo da LSSS docu-
mentou, na sua maioria, melhoria subjectiva da gravidade das
crises com a DBS/NAT. Porém, as oscilagdes da LSSS em cada
avaliacdo ndo parecem refletir a percepcao dos doentes, pos-
sivelmente por variagdes temporarias das caracteristicas das
crises. Provavelmente, outros factores também influenciam a IS.
Estudos futuros sdo necessarios para validar esta escala.

MONTREAL COGNITIVE
ASSESSMENT (MOCA) ENQUANTO
METODO DE IDENTIFICACAO DA
DISFUNCAO COGNITIVA EM PACIENTES
COM EPILEPSIA: VALIDADE PSICOMETRICA
E INFLUENCIA DAS VARIAVEIS
SOCIODEMOGRAFICAS NO DESEMPENHO

Sandra Freitas'23, Joana Lima*, Joana Nogueira??, Claudia
Sousa®, Diana Duro?%5, Catarina Cunha®, Mario R. Simdes®?,
Carolina Garrett*®, Isabel Santana'>”7

1-Centro de Neurociéncias e Biologia Celular (CNC), Universidade
de Coimbra, Coimbra, Portugal; 2-Centro de Investigacdo em
Neuropsicologia e Intervencdo Cognitivo Comportamental
(CINEICC), Universidade de Coimbra, Coimbra, Portugal;
3-PsyAssessmentlLab, Faculdade de Psicologia e de Ciéncias da
Educagéo, Universidade de Coimbra, Coimbra, Portugal; 4-Servico
de Neurologia, Centro Hospitalar de S&o Joao, Porto, Portugal;
5-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario

de Coimbra, Coimbra, Portugal; 6-Faculdade de Medicina,
Universidade do Porto, Porto, Portugal; 7-Faculdade de Medicina,
Universidade de Coimbra, Coimbra, Portugal
sandrafreitas0209@gmail.com

Introdugcdo: O Montreal Cognitive Assessment (MoCA;
Nasreddine et al., 2005; Simdes et al., 2008) é o instrumento
recomendado pela LPCE para a avaliacdo cognitiva breve dos
pacientes com Epilepsia.

Objectivos: O presente estudo tem por objetivo a anali-
se das propriedades psicométricas do MoCA na avaliacdo de
pacientes com Epilepsia e o estudo da influéncia das variaveis
sociodemograficas no desempenho destes pacientes no MoCA.

Metodologia: 213 pacientes com Epilepsia foram recru-
tados na consulta de Neurologia do Centro Hospitalar e Uni-
versitario de Coimbra (Coimbra) e na consulta de Neurologia
do Centro Hospitalar de Sdo Jodo (Porto). O diagnéstico foi
estabelecido por consenso de equipa multidisciplinar de acor-
do com a classificagéo internacional (Shorvon, 2011). Todos os
pacientes foram examinados em consulta de especialidade de
Neurologia com realizacdo de EEG e RM e foram estudados
com uma extensa bateria de avaliacdo neuropsicolégica.

Resultados: O MoCA revelou boas propriedades psicomé-
tricas na avaliagdo dos pacientes com Epilesia. O Alpha de Cron-
bach, enquanto indicador de consisténcia interna, apresentou
um valor de .81. Ao nivel da validade de constructo, foram ob-
servadas correlagdes positivas e estatisticamente significativas
entre a pontuacao total no MoCA e as pontuagdes em todos os
seus dominios. A escolaridade foi a varidvel sociodemografica
com maior influéncia no desempenho no MoCA (r=.59, p<.01),
confirmando-se melhores desempenhos nos pacientes mais
escolarizados, seguida da idade (r=-.27, p<.01), com melhores
desempenhos nas idades mais jovens. No entanto, apenas a es-
colaridade revela valor preditivo do desempenho, explicando
59% da variancia total explicada dos resultados.

Conclusées: Os resultados apontam para a validade psico-
métrica do MoCA na avaliagdo cognitiva dos pacientes com Epi-
lepsia, verificando um significativo poder preditivo da escolarida-
de no desempenho destes doentes na prova. (Bolsa LPCE 2016).

POSTERES
Sexta-feira, 9 de Marco de 2018 — 14h00-14h30
Sabado, 10 de Marco de 2018 - 14h00-14h30

ANGIOMAS CAVERNOSOS
SUBMETIDOS A CIRURGIA DA EPILEPSIA

Isabel Lougdo de Amorim'-2, José Pimentel"234, e pelo Grupo
de Cirurgia de Epilepsia e Centro de Referéncia de Epilepsias
Refractarias

1-Departamento de Neurociéncias, Servico de Neurologia,
Laboratério de EEG/ Sono, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar Lisboa Norte; 2-Grupo de Cirurgia de Epilepsia, Hospital
de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 3-Centro de
Referéncia de Epilepsias Refractérias do Hospital de Santa Maria,
Centro Hospitalar Lisboa Norte; 4-Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa.

isabelmlamorim@gmail.com

Introdugdo: A epilepsia é uma das manifestacdes clinicas
nos angiomas cavernosos (AC). A refractariedade a terapéutica
anti-epiléptica pode ocorrer, sendo a cirurgia de epilepsia (CE)
uma das alternativas.

Pretendemos fazer uma analise descritiva de doentes com
AC e epilepsias refractérias submetidos a CE, analisando o res-
pectivo comportamento pds-operatério.

Métodos: Estudo retrospectivo, relativo a base de dados do
Grupo da CE do Centro de Referéncia de Epilepsias Refracta-
rias, de doentes com epilepsia refractaria por AC, submetidos a
cirurgia. As varidveis consideradas foram: sexo, idade de inicio
da epilepsia, tempo decorrido até a cirurgia, localizacdo do AC,
termpo de seguimento pds-cirurgia e classe de Engel.

Resultados: Dos doentes da CE, 5 tinham o diagnéstico de
AC, sendo 3 do sexo masculino. A média de idades de inicio
das crises foi 19.2 anos (DP=16.42) e a média de idades na cirur-
gia foi 51.4 anos (DP= 15.82). Pré-cirurgicamente, 2 (40.0%) dos
doentes tinham frequéncia diaria de crises, 2 (40.0%) com fre-
quéncia mensal e 1 (20.0%) com frequéncia semanal. Todos se
situavam no lobo temporal, 3 mesiais, e 2 neocorticais. O tem-
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po médio de seguimento pds-operatério foi de 6.8 anos. Dois
doentes voltaram a ter crises, 1 neocortical (Engel Il) e outro
mesial (Engel Il). A diferenca no tempo entre o inicio das crises
e a cirurgia, no grupo livre de crises e no grupo com crises ndo
foi estatisticamente significativa (29.7 vs 49.0 anos, p=0.081).
Discussdo: Quarenta por cento dos doentes voltaram a ter
crises, possivelmente por reconfiguracéo de redes epilépticas ou
presenca de cicatriz cortical. A média de anos entre a primeira
crise e a cirurgia nestes doentes era superior ao grupo sem crises.
Apesar de ser apenas uma tendéncia, esta serd uma das variaveis
a influenciar a remisséo de crises. Outros estudos sdo necessa-
rios, com amostras maiores, para se tirarem ilagdes consistentes.

ASSISTOLIA ICTAL NUM DOENTE
COM EPILEPSIA TEMPORAL ESQUERDA
SECUNDARIA A ANGIOMA CAVERNOSO

Vanessa Oliveira', Joel Freitas?, Pedro Guimaraes?, Paulo Coelho?,
Jodo Lopes?, Jodo Ramalheira?, Rui Rangel®, Jodo Chaves'
1-Servico de Neurologia, 2-Servico de Neurofisiologia, 3-Servico
de Neurocirurgia, Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo
Anténio (CHP-HSA).

vanessa_oliveira9@hotmail.com

Introducgdo: A assistolia ictal € uma manifestacéo rara po-
tencialmente grave de uma epilepsia. A patofisiologia subjacen-
te ainda ndo é clara, estando geralmente associada a epilepsias
focais, do lobo temporal e farmaco-resistentes. Apesar de al-
guns autores defenderem uma natureza benigna e autolimita-
da, tem sido sugerida uma relagdo entre esta manifestacéo e a
morte subita inesperada na epilepsia (SUDEP), tornando o seu
diagnéstico e tratamento essenciais.

Caso Clinico: Homem de 53 anos, dextro, com histéria de
crises desde os 14 anos. Algumas das crises foram descritas
como sincopes convulsivas, com quedas e ocasionalmente com
movimentos involuntérios dos membros superiores. Por vezes
progrediam para crises ténico-clénicas bilaterais, com pos-critico
com alteracées da linguagem. A ressonéncia magnética (RM) en-
cefélica 1.5 Tesla feita inicialmente n&o relevou alteracées, mas a
RM encefalica 3 Tesla documentou uma imagem sugestiva de an-
gioma cavernoso temporal anterior esquerdo. A monitorizacao
video-EEG registou trés crises com ponto de partida temporal
anterior esquerdo, que culminaram numa bradiarritmia com pos-
terior assistolia. Encontrava-se sem crises sob eslicarbazepina e
zonisamida, mas apds discussdo em reuniao multidisciplinar de
epilepsia, foi decidido tratamento cirdrgico. O doente foi sub-
metido a cirurgia de ressec¢do do angioma, sem intercorréncias
e mantem-se sem crises aos 3 meses apos a cirurgia.

Conclusdo: Este caso ilustra um doente com epilepsia fo-
cal temporal esquerda sintomatica a angioma cavernoso, com
multiplos episddios de assistolia ictal. Nas epilepsias focais que
se apresentam com quedas ou atonia, deve ser considerada a
hipotese de se tratar de uma assistolia ictal a resultar numa sin-
cope. Neste caso, apesar da epilepsia ndo ser considerada re-
fratéria, optou-se por um tratamento cirdrgico tendo em conta
a potencial gravidade desta manifestagao.

EPILEPSIA TEMPORAL MESIAL
ASSOCIADA A ESCLEROSE HIPOCAMPAL -
CIRURGIA APOS EPILEPSIA REFRACTARIA?

Sofia Helena Ferreira’, Carolina Lopes?, Guilherme Silva®,
Claudia Melo', Mafalda Sampaio’, Dilio Alves?, Raquel Sousa’
1-Servico de Pediatria, 2-Servico de Neurologia, 3-Servico de
Neurorradiologia, Centro Hospitalar de Sdo Joao.
sofiahferreira@gmail.com

Introducdo: A epilepsia do lobo temporal mesial associada
a esclerose hipocampal evolui frequentemente para epilepsia

refrataria. A precocidade de inicio e a duracdo da epilepsia pa-
recem correlacionar-se com pior outcome cirdrgico.

Casos clinicos: 7 anos, sexo feminino, atraso de desenvol-
vimento e autismo associados a microduplicagdo 3g29. Iniciou
aos 3 anos crises febris e posteriormente em apirexia. RM cere-
bral com redugao do volume e alteragao do sinal do hipocampo
direito. EEG com atividade dominada por ritmos rapidos e sur-
tos de ondas delta abruptas de enorme amplitude. Medicada
com valproato de sédio e clobazam, sem crises ha 2 anos.

12 anos, sexo feminino, excelente aproveitamento escolar,
apresenta aos 12 anos crise ténica com bilateralizacdo. Iniciou 2
anos antes episddios de desconforto epigastrico e sensacéo de
desrealizacdo. RM cerebral com hipocampo direito com hipersi-
nal e perda das digitacdes. EEG com descargas epileptiformes
generalizadas, com inicio hemisférico direito. Medicada com
levetiracetam e oxacarbazepina, mantém auras diarias.

16 anos, sexo feminino, atraso de desenvolvimento e autismo
associados a variante patogénica do gene SCN8A. Iniciou aos 3
meses crises, inicialmente de dificil controlo e com estados de mal.
RM cerebral com hipocampo esquerdo de reduzido volume. EEG
com atividade epileptiforme temporal esquerda. Medicada com
carbamazepina, topiramato e levetiracetam, crises raras ha 2 anos.

19 anos, sexo feminino, episédios de aura epigastrica, auto-
matismos mastigatérios e paragem psicomotora. Mau aproveita-
mento escolar. RM cerebral com diminuicdo do volume do hipo-
campo esquerdo. EEG com descargas epileptiformes temporais
esquerdas. Medicada com eslicarbazepina e levetiracetam.

20 anos, sexo masculino, iniciou aos 10 anos episddios de
desconforto abdominal. Mau aproveitamento escolar. RM ce-
rebral com reducdo do volume hipocampal direito. EEG com
surtos de atividade teta, ritmica frontal, maxima a direita. Medi-
cado com carbamazepina, abandonou a consulta.

Conclusédes: Pretende-se discutir o papel da cirurgia de epi-
lepsia antes da refratariedade da epilepsia e do agravamento
cognitivo e comportamental.

EXPERIENCIA-PILOTO NO USO DE
DISPOSITIVOS PARA DETECCAO E ALERTA
DE CRISES EPILEPTICAS EM PARES
CUIDADOR-DOENTE

Cristina Silva', Ricardo Rego?

1-Liga Portuguesa Contra a Epilepsia; 2-Unidade de Neurofisiologia
e Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto.
cristina.silva@epilepsia.pt

Introducido: Alguns dispositivos electrénicos para deteccéo e
alerta de crises epilépticas, como a pulseira “Embrace” (PE), estao
disponiveis comercialmente e comecam a ser procurados pelos
doentes. Presume-se que se forem de facil utilizacdo e tiverem
boa acuidade diagndstica, deverao contribuir para melhorar a as-
sisténcia as crises e a qualidade de vida dos doentes e cuidadores.

Objectivos: Testar um ndmero substancial de PE em condi-
¢des reais, avaliando a repercussao do seu uso nos cuidadores.

Metodologia: Recrutamento e seleccdo de pares cuidador/
doente (PCD) em consultas de neurologia/neuropediatria no
norte de Portugal, cumprindo os critérios: epilepsia com crises
convulsivas; dependéncia em relacdo a um(a) cuidador(a); ca-
pacidade para lidar com os requisitos técnicos do sistema. Os
cuidadores foram avaliados antes e apds um periodo de dois
meses de utilizacdo da PE, usando escalas para qualidade de
vida (WHOQOL), “stress” parental, e sintomas psicopatolégi-
cos. Recolheram-se as experiéncias qualitativas de utilizacdo.

Resultados: Foram seleccionados 19 PCD e 15 completa-
ram o periodo previsto. Os quatro que ndo terminaram tiveram
dificuldades inultrapassaveis com aspectos técnicos do sistema.
Os cuidadores foram maioritariamente mulheres (n=14), com
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idade média de 46 anos. Comparando as médias das avalia-
¢des basais e finais na WHOQOL, houve melhorias discretas e
ndo significativas na maioria dos itens. Numa anélise qualitativa,
a maioria dos PCD reportou dificuldades técnicas (emparelha-
mento, bateria) e a ocorréncia comum de falsos positivos. Trés
cuidadores manifestaram desejo de continuar a utilizar o siste-
ma no futuro e nesses houve melhorias substanciais nas pontu-
agoes WHOQOL.

Conclusdes: Em condicdes reais e com os critérios de selec-
cao utilizados, houve dificuldades significativas na experiéncia
de utilizacdo da PE na maioria dos PCD. Ainda assim, num quin-
to desta populacdo a experiéncia foi favoravel e repercutiu-se
numa melhoria da qualidade de vida. Estes achados sugerem
que os critérios de selec¢do para o uso deste sistema podem
ser refinados e avaliados em estudos futuros.

INDUCAO DO SONO DURANTE
O REGISTO DE EEG PEDIATRICO:
COMPARAGAO ENTRE A MELATONINA E O
HIDRATO DE CLORAL

Lara Gongalves', Maria Luiza Felix', Andreia Pinto?, Sandra
Facanha?, Isabel Matias?, Cristina Pereira?, Conceicdo Robalo?
1-Curso de Neurofisiologia da Escola Superior de Satde P. Porto
em Estagio Curricular no Laboratério de EEG, Hospital Pediatrico
de Coimbra, Centro Hospitalar Universitario de Coimbra, Coimbra
2-Laboratério de EEG, Hospital Pediatrico de Coimbra, Centro
Hospitalar Universitario de Coimbra, Coimbra.
labeeg@chuc.min-saude.pt

Introducdo: Num eletroencefalograma pediatrico, o sono
promove o aumento da sensibilidade deste exame, permitindo
a obtencao de um tracado com menos artefactos, fornecendo
informacdes sobre a maturacao cerebral e caracteristicas eletro-
gréficas especificas de alguns sindromes epiléticos.

Para que o sono ocorra, pode ser necessario recorrer a Me-
latonina ou ao Hidrato de Cloral. A melatonina é uma hormona
produzida naturalmente pelo nosso organismo, sendo impor-
tante na regulacdo do ciclo sono-vigilia. Pode ser administrada
com seguranca em criangas a partir dos 6 meses. O Hidrato de
Cloral consiste num farmaco sedativo e hipnético usado como
método de sedacao que, além de alteragdes na macroestrutura
do sono, pode provocar efeitos adversos: nduseas, vomitos, ta-
quicardia, ataxia, etc.

Métodos: Realizou-se uma analise retrospetiva de 20 eletro-
encefalogramas, escolhidos de forma aleatéria, entre janeiro e
fevereiro de 2015, em criangas dos 2 aos 17 anos. 10 estavam
sob a acado de hidrato de cloral e 10 sob melatonina. Estes exa-
mes foram realizados no Laboratério de Eletroencefalografia do
Hospital Peditrico de Coimbra.

Resultados: Nos exames sob melatonina, 90% das criangas
adormeceram, com laténcia média ao sono de 21.8 minutos.
100% destas cumpriram o tempo minimo de sono estipula-
do (20 minutos), observando-se elementos das fases de sono
NREM 1 e 2 em 8 casos e NREM 3 num deles.

Nos exames sob hidrato de cloral, 70% das criancas ador-
meceram, com laténcia média ao sono de 40.7 minutos, apenas
cinco completando o tempo estipulado. Em quatro individuos
observaram-se elementos de sono caracteristicos das fases 1
e 2 do sono NREM e em dois registaram-se apenas elementos
caracteristicos de uma das fases do sono NREM.

Conclusdo: Apesar da amostra reduzida, a melatonina reve-
la-se uma estratégia farmacoldgica de facil utilizacdo e sem efei-
tos adversos significativos para inducao de sono num laboraté-
rio pediatrico de eletroencefalografia, apresentando ainda uma
eficacia acrescida em relacdo a terapéutica com hidrato cloral.

CARACTERIZACAO DE UMA
POPULACAO DE ADULTOS COM PADRAO
ELETROENCEFALOGRAFICO TiPICO DE
EPILEPSIA DE AUSENCIA.

Rafael Jesus, Vera Espirito Santo, Rita Raimundo, Michel
Mendes, Rui Choréo, Pedro Guimaraes

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

rafaelgeraldo92@gmail.com

Introducdo: A epilepsia de auséncias caracteriza-se por crises
generalizadas ndo motoras com cessagao de atividade e alteracdo
transitdria da consciéncia, associada ou ndo a outros componentes
clinicos. Embora tipicas da infancia ocorrem no adulto, de novo ou
como persisténcia da entidade que surgiu em idade mais precoce.

Métodos: Foi consultado o arquivo de eletroencefalogramas
realizados num Laboratério de Neurofisiologia durante 10 anos
tendo sido selecionados doentes cujos registos, realizados em
idade adulta, apresentavam critérios eletroencefalogréficos para
crises de auséncia («atividade paroxistica generalizada com pon-
ta-onda de frequéncias 2-4Hz, com atividade de base normal»).

Resultados: Foram incluidos 13 doentes (4 homens e 9
mulheres), com média de idades de 44,5 anos (minima 20 e
méaxima 70). 61,5% dos doentes apresentavam critérios eletro-
-clinicos de auséncias e 38,5% nao apresentavam clinica que
sugerisse epilepsia de auséncias. 50% dos casos com critérios
eletro-clinicos de epilepsia de auséncias apresentavam adicio-
nalmente crises ténico-clénicas generalizadas. Apenas 2 casos
apresentaram clinica inaugural em idade adulta. Verificou-se
histéria familiar de epilepsia em 53,8% dos casos selecionados.
Os farmacos mais utilizados no controlo foram o valproato e
a lamotrigina. 30,8% dos doentes apresentavam crises, apesar
da terapéutica instituida. Um caso ndo apresentava sintomas
desde a infancia, embora mantivesse padrao eletroencefalogra-
fico compativel; realizou avaliacdo neuropsicolégica sob moni-
torizacdo eletroencefalogréfica tendo apresentado melhoria na
performance ap6s bélus de valproato.

Conclusdo: A ocorréncia de crises de auséncia no adulto é
incomum resultando usualmente da persisténcia da epilepsia
ocorrida na infancia. Parte significativa dos individuos com crité-
rios elétricos de crises de auséncia podem néo evidenciar clinica
sugestiva. Embora raro e por vezes de dificil reconhecimento,
este diagnédstico deve ser pensado no adulto.

DESENVOLVIMENTO E VALIDACAO
DE UMA NOVA METODOLOGIA DE
QUANTIFICACAO SIMULTANEA DA
LACOSAMIDA, LEVETIRACETAM E
ZONISAMIDA EM PLASMA DE DOENTES
EPILEPTICOS

Joana Gongalves', Jamal Paulino', Francisco Sales?, Amilcar
Falcdo'?, Ana Fortuna'3*

1-Laboratério de Farmacologia e Cuidados Farmacéuticos da
Faculdade de Farmacia da Universidade de Coimbra, Pélo das
Ciéncias da Salde, Azinhaga de Santa Comba, 3000-548 Coimbra,
Portugal; 2-Centro de Referéncia de Epilepsia Refratéria, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra (CHUC), Coimbra, Portugal;
3-CIBIT — Coimbra Institute for Biomedical Imaging and Tanslational
Research, Universidade de Coimbra, Coimbra, Portugal.
anacfortuna@gmail.com

Introdugdo: Tem-se tornado evidente que, devido a eleva-
da variabilidade inter e intra-individual, a dose oralmente admi-
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nistrada de farmacos antiepilépticos (FAE) ndo se correlaciona
obrigatoriamente com os efeitos terapéuticos e/ou tdéxicos dos
mesmos. Por conseguinte, é atualmente defendido que os do-
entes com epilepsia em tratamento com FAEs (incluindo os de
nova geragao) devem ser monitorizados recorrendo as concen-
tragdes plasmaticas do farmaco. Esta realidade apela a uma me-
dicina personalizada, adaptando o tratamento farmacoldgico as
caracteristicas individuais de cada doente. De acordo com as
diretrizes internacionais, é obrigatéria uma determinagéo exata
e precisa dos niveis plasmaticos de FAEs.

Objetivo: De forma individualizar o regime posolégico a ad-
ministrar ao doente epilético, o presente trabalho teve como
objectivo principal desenvolver e validar uma técnica analitica
de cromatografia liquida de elevada resolugdo com detetor de
diodos (HPLC-DAD) para quantificar simultaneamente a laco-
samida, levetiracetam e zonisamida em plasma de individuos
com epilepsia.

Metodologia: Amostras de sangue (1 mL) foram recolhidas
a 25 doentes [10 do sexo masculino e 15 do sexo feminino, ida-
de média de 32 anos (intervalo 16-66); indice de massa corporal
(IMC) médio de 26,67 kg/m2 (intervalo 19,83-34,72)] internados
no Centro de Referéncia de Epilepsia Refrataria do CHUC,EPE
entre Setembro de 2017 e Janeiro de 2018. Doentes nao sujei-
tos a tratamento com lacosamida, levetiracetam ou zonisamida,
ou que nao se apresentassem em estado estacionario foram
excluidos. As amostras foram centrifugadas para obtencédo do
plasma, o qual foi sujeito a um processo de extracgao liquido-
-liquido e submetido ao método HPLC-DAD aqui desenvolvido,
utilizando uma coluna de fase reversa C18, de 5 cm de compri-
mento, e uma fase mdvel barata constituida por dgua e ace-
tonitrilo. As gamas de calibracdo definidas para a lacosamida,
levetiracetam e zonisamida foram, respectivamente, 0,5-30,0
mg/L, 2,5-40,0 mg/L e 0,5-50,0 mg/L (r = 0,998); todas incluem
as margens terapéuticas dos FAes.

Resultados: O método inovador de HPLC-DAD desenvolvi-
do demonstrou ser preciso (coeficiente de variacao < 8.87 %),
exato (bias entre -12.41 e 8.30 %), e selectivo a vérios farmacos
potencialmente co-administrados com os trés FAEs aqui testa-
dos. Entre os varios doentes em estudo, 22 faziam tratamento
com levetiracetam, 3 com lacosamida e 7 com zonisamida. No
total, foram analisadas 28 amostras de plasma, sendo que ape-
nas 21,43 % das concentracdes observadas de levetiracentam
se encontravam dentro da margem terapéutica; por sua vez,
66,67 % e 77,78 % das concentragdes observadas, respectiva-
mente, para a lacosamida e zonisamida estavam dentro da mar-
gem terapéutica. Observou-se que individuos obesos com IMC
= 30 kg/m2 apresentam, tendencionalmente, concentracdes
plasmaticas inferiores aos individuos ndo obesos.

Conclusado: A nova técnica de HPLC-DAD aqui apresentado
demonstrou ser aplicada com sucesso na pratica clinica e refor-
¢a a importéncia de monitorizar as concentragdes plasmaticas
de FAEs para individualizar o regime posoldégico do doente
epilético.

DIETA CETOGENICA NAS EPILEPSIAS
REFRACTARIAS DO ADULTO

Pedro Lopes, Inés Cunha, Conceicado Bento
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
ines.antcunha@gmail.com

Introducdo: A epilepsia refractaria mantém-se um desafio
terapéutico, sendo a cirurgia a primeira alternativa a ser con-
siderada. Quando esta indicacdo se esgota, outras armas tera-
péuticas sdo exploradas, nomeadamente a neuroestimulacao e

a implementacao de dieta cetogénica. Apesar das dificuldades
de adesdo nos adultos, a experiéncia da dieta cetogénica em
idade pediatrica tem aumentado o interesse nesta intervencao.

Caso Clinico: Mulher, 29 anos, sem antecedentes pré ou peri
natais relevantes, com atraso de desenvolvimento ligeiro, inicia
quadro de crises focais com alteracdo do estado de conscién-
cia aos 10 anos. Até aos 20 anos, manteve-se controlada com
antiepiléptico em monoterapia. Posteriormente verificou-se um
agravamento clinico com crises frequentes, com mdltiplas que-
das e consequente perda de autonomia, ndo controlaveis com
diversos esquemas terapéuticos. Do estudo complementar, a
RM CE 3T mostrava uma extensa displasia parietoccipital bila-
teral. O video-EEG e o SPECTictal documentaram crises com
inicio bilateral, pelo que a doente foi recusada para cirurgia
ressetiva, tendo sido realizada implantacédo de estimulador do
nervo vago, sem melhoria. Dada a refratariedade do quadro, foi
proposto tratamento com dieta modificada de Atkins, verifican-
do-se melhoria clinica significativa desde entao (crises menos
frequentes e significativo ganho de autonomia).

Conclusdo: Este caso ilustra a eficicia da dieta cetogénica
na epilepsia refrataria nos adultos, sugerindo a existéncia de be-
neficio em considerar a introdugéo desta terapéutica numa fase
mais precoce. Dietas menos restritivas podem vir a permitir uma
maior facilidade na compliance da dieta, sendo necessarios mais
estudos nesta area para avaliar o seu efeito a longo prazo.

TRAZODONA: NOVO ANTI-EPILEPTICO
NO SINDROME DE DRAVET?

Linda Azevedo Kauppila', Isabel Amorim', Carla Bentes'-234,
Ana Rita Peralta’ 234

1-Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias e

Saude Mental, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Lisboa; 2-Laboratério de EEG/Sono, Servico de Neurologia,
Departamento de Neurociéncias e Satide Mental, Hospital Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa; 3-Instituto de
Medicina Molecular de Lisboa, Lisboa; 4-Faculdade de Medicina da
Universidade de Lisboa, Lisboa.

Imkazevedo@gmail.com

Introducgdo: O sindrome de Dravet (SD), associado a muta-
¢des do gene SCNTA, caracteriza-se por uma epilepsia grave,
refractaria a terapéutica com anti-epilépticos. Descrevemos um
caso de uma doente cujas crises epilépticas melhoraram signifi-
cativamente com trazodona.

Caso clinico: Mulher, 25 anos, com crises epilépticas e atraso
do desenvolvimento psicomotor desde os 5 meses e o diagndsti-
co genético de mutacdo do gene SCNTA em 2016. Habitualmen-
te, sob terapéutica anti-epiléptica tripla (rufinamida, zonisamida,
clonazepam), tinha 1-2 crises/noite ténico-clénicas generalizadas
(registadas pela mae e documentadas por PSG) e mdltiplos pa-
roxismos bifrontais de pontas e polipontas (aproximadamente
170/h de sono), frequentemente associados a fenomenologia
clénica com movimentos palpebrais e oculares subtis (aproxima-
damente 90/h de sono). Em Junho de 2017, a mae da doente re-
feria insénia significativa pelo que foi introduzida trazodona (225
mg/noite). Desde ent&o, verificou-se melhoria significativa da fre-
quéncia das crises (apenas 4 crises em 4 meses) e do padrdo de
sono, mantendo um sono regular, ndo-fragmentado, de 7-8 ho-
ras/noite. Repetiu PSG em Outubro 2017, que ndo documentou
crises epilépticas tonico-clénicas, mostrou uma clara reducao das
crises mioclénicas (cerca de 0,7/h de sono) e da actividade epi-
|éptica intercritica (30/h). A PSG documentou uma macroestru-
tura de sono semelhante, excepto o aumento de sono de ondas
lentas (7 para 28% do tempo total de sono), comparativamente a
PSG prévia a introdugao de trazodona.
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Conclusdo: Dados recentes de estudos animais sugerem
que a modulacao de vias serotoninérgicas pode funcionar como
potencial alvo terapéutico no SD. O efeito benéfico de lorca-
serina (agonista dos receptores da serotonina) ou fenfluramina
(agente libertador de serotonina) foi documentado em raros
casos em humanos. O nosso caso clinico mostra pela primeira
vez o beneficio da trazodona no tratamento da epilepsia no SD.
A substancial reducao da actividade epiléptica ictal e interictal,
sem marcada alteragdo da macroestrutura do sono, sugere um
efeito directamente anti-epiléptico.

DISCINESIA PAROXISTICA
CINESIGENICA NO DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DA EPILEPSIA - CASO
CLiNICO.

José Beato-Coelho, Patricia Marques, Pedro Correia, Conceigédo
Bento, Francisco Sales, Argemiro Geraldo

Servigco de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de Coimbra
jmcoelho87@gmail.com

Introdugdo: Os movimentos hipercinéticos constituem uma
manifestacdo de doencas neuroldgicas de varios espectros. As
discinesias paroxisticas sdo um grupo particularmente desafian-
te pela sua apresentacao clinica com movimentos hipercinéticos
que cursam com conservacao da consciéncia. Existem 3 sub-
-tipos distintos com desencadeantes distintos, a cinesigénica, a
n3o cinesigénica e a induzida pelo exercicio. Ha habitualmente
uma histéria familiar positiva. Apresenta-se aqui caso clinico re-
velador do desafio que esta patologia representa.

Caso clinico: Mulher de 19 anos que apresenta desde os 11
episddios de movimentos involuntérios dos membros superio-
res que sao desencadeados por situagdes de stress e movimen-
tos bruscos. A mae e o avd paterno apresentariam movimentos
semelhantes, mas que melhoraram significativamente com a
idade. Foi acompanhada inicialmente pela psiquiatria que faz
um diagndstico inicial de tiques. Realizou estudo de imagem
que era normal. Face a auséncia de resposta terapéutica foi co-
locada como hipétese origem epilética tendo sido medicada
com é&cido valproico e orientada para consulta de Neurologia.
Nesta foi realizado EEG com video que identifica um movimen-
to coreiforme do membro superior com duracdo de alguns
segundos sem manifestacdo electroencefalografica. Foi pedi-
do estudo genético tendo sido identificada mutagdo no gene
PRRT2 - discinesia paroxistica cinesigénica.

Conclusdo: As discinesias paroxisticas fazem diagndstico
diferencial com crises epilépticas e alteragdes psicogénicas. A
histéria familiar positiva levanta hipotese de patologia genética.
A suspeita clinica e a observagao/registo de um evento torna-
ram possivel orientar o estudo genético e chegar a um correto
diagnéstico.

ENCEFALOPATIA EPILEPTICA B
NEONATAL ASSOCIADA A MUTACAO DO
GENE KCNQ2

Ana Mafalda Matias’, Patricia Dias?, Alberto Leal®, Susana Rocha'
1-Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo;
2-Servico de Genética Médica, Departamento de Pediatria, Centro
Hospitalar Lisboa-Norte; 3-Servico de Neurofisiologia, Centro
Hospitalar Psiquiatrico de Lisboa.
susanarocha@chbm.min-saude.pt

Introducdo: As encefalopatias epilépticas consistem num
grupo de patologias caracterizadas pela ocorréncia de convul-

sdes frequentes e refratarias em idades precoces, como o peri-
odo neonatal. Estas podem ou nao condicionar défices neuro-
-cognitivo-comportamentais futuros, ou até mesmo ser fatais.
Ao longo dos dltimos anos, tem sido possivel relacionar estas
mesmas sindromes com determinadas mutagdes genéticas.

Caso Clinico: Recém-nascida de termo que inicia as 24 horas
de vida episddios paroxisticos caracterizados por postura tonica
do hemicorpo com desvio oculocefélico e clonias palpebrais, que
cessavam espontaneamente em segundos, seguidos de choro.
O electroencefalograma (EEG) mostrava electrogénese de base
bem estruturada com excesso de descontinuidade e ritmos len-
tos sobre as derivagdes frontais, além de abundante activida-
de paroxistica nas derivacdes frontais esquerdas. Controlo das
crises aos 23 dias de vida com fenobarbital e fenitoina. Estudo
metabdlico alargado, RM-CE e arrayCGH sem alteragdes. Evo-
lugdo com atraso global do desenvolvimento psicomotor (DPM),
com hipotonia global e aquisicdo de marcha auténoma sé aos 3
anos, marcado atraso de linguagem e estereotipias. Face com
dismorfismos minor inespecificos. Actualmente com 7 anos, esta
sem crises desde o segundo ano de vida, sob carbamazepina.
EEG mantém escassa actividade paroxistica frontal bilateral. A
sequenciacdo do exoma identificou uma variante patogénica
c.1678C>T (p.Arg560Trp) no gene KCNQ2.

Conclusdes: Mutagdes em genes como o KCNQ2 e KCNQ3
estdo classicamente associadas as convulsdes neonatais familia-
res benignas. No entanto, muta¢des do gene KCNQ2 tém sido
descritas em casos de encefalopatia epiléptica neonatal, habi-
tualmente com crises ténicas precoces, padrdo surto-supressao
no EEG, e com boa resposta a bloqueadores dos canais de s6-
dio, mas com mau progndstico em termos de DPM, tal como
no caso apresentado.

O LARGO ESPECTRO FENOTIPICO
DAS MUTACOES SCN1A

Jodo Peres', Isabel Alonso?, Teresa Moreno®

1-Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando
Fonseca; 2-Instituto de Biologia Molecular e Celular; 3-Servico de
Neuropediatria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, HSM.
jpperes13@gmail.com

Introdugdo: O SCN1A é um gene que codifica a subunida-
de alfa 1 de um canal de sédio mediado pela voltagem. Esta
implicado em varias epilepsias relacionadas com a febre, entre
elas o Sindrome de Dravet, o GEFS+ e as convulsdes febris. As
mutagdes nonsense desde gene estdo classicamente relaciona-
das com fendtipos mais graves. Apresentamos um caso de um
fendtipo ligeiro de uma mutacdo nonsense do gene SCN1A.

Caso clinico: Doente de 18 anos com antecedentes familia-
res e pessoais irrelevantes. Inicia crises febris aos 6 meses. Aos
2 anos ocorre a primeira crise apirética e 2 meses mais tarde,
estado de mal convulsivo. A investigagdo metabdlica e RM - CE
foram normais. EEG com CPO 3-4 Hz irregulares e generaliza-
dos. Nos anos seguintes as crises tonaram-se mais frequentes
e prolongadas, assumindo diferentes semiologias (mioclénicas,
versivas esquerdas, dialépticas com automatismos, CTCG com
parésia de Todd e afasia pds critica) indiciando uma epilepsia
multifocal. Aos 10 anos, as crises tornaram-se mais curtas, ape-
nas agravando nas intercorréncias infecciosas. Do ponto de vista
neurolégico apds bom desenvolvimento psicomotor inicial, foi-
-se evidenciando um defeito cognitivo ligeiro com necessidade
de curriculo escolar adaptado, mas actualmente a terminar curso
profissional. Sem outros défices no exame neurolégico. Por epi-
lepsia refractéria, ndo lesional de provavel etiologia genética, foi
realizado painel NGS de encefalopatias epilépticas que revelou
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uma mutacdo nonsense em heterozigotia do gene SCN1A.

Discussdo: A relacdo gendtipo-fendtipo nas mutagdes do
gene SCN1A ¢ dificil de estabelecer, uma vez que este é re-
gulado por factores epigenéticos que modificam o fendtipo.
Estudos prévios relacionavam mutacdes capazes de truncar a
proteina com fendtipos mais graves. Tal associacdo tem vindo a
ser questionada em estudos recentes.

Testar o gene SCN1A, mesmo em fenétipos ligeiros de epi-
lepsias relacionadas com a febre, assume especial importancia
pela escolha mais apropriada dos antiepilépticos e a possibili-
dade de aconselhamento genético.

EPILEPSIA ASSOCIADA A
ANTICORPOS ANTIGADé65

Inés Cunha, Pedro Lopes, Conceicdo Bento, Francisco Sales
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
ines.antcunha@gmail.com

Introducdo: A epilepsia do lobo temporal pode estar asso-
ciada a presenca de anticorpos anti-GAD65 (isoforma 65 da des-
carboxilase do acido glutdamico), em particular se associada a al-
teragdes de memoria e de comportamento. Apesar de rara, esta
entidade é cada vez mais reconhecida, devendo ser considerada
na medida em que poderé justificar uma terapéutica especifica.

Caso Clinico: Mulher, 19 anos, sem antecedentes pré ou peri
natais relevantes e desenvolvimento psicomotor normal, que aos
15 anos teve episddio de cefaleia intensa e vomitos seguido de
alteracdo de comportamento durante 2 dias. Progressivamente,
ao longo de 2 anos, verificaram-se episddios breves de altera-
¢ao da responsividade associados a queixas mnésicas e baixa do
rendimento escolar, tendo sido medicada com antidepressivo e
ansiolitico. Aos 17 anos, inicio de crises tdnicoclonico generali-
zadas, pelo que foi medicada inicialmente com LVT 1000mg id,
sem resposta, e depois com Oxcarbamazepina, com melhoria.
Do estudo complementar, a avaliagdo neuropsicoldgica confir-
mou a perda de meméria. Na RMN CE 1,5T néo foi descrita
qualquer alteragéo, tendo sido posteriormente realizada RMN
CE 3T que revelou uma esclerose temporal mesial bilateral. O
Video EEG mostrou atividade paroxistica interictal e crises ele-
troclinicas com localizacdo temporal bilateral independente. A
presenca de uma epilepsia temporal associada a dismnésia e
alteracdo do comportamento levou a estudo de autoimunidade,
sendo este positivo para Ac anti-GAD65 no soro e LCR.

Conclusdo: Perante um quadro recente de epilepsia tempo-
ral associada a alteracdo de memoria e de comportamento, a
hipétese de auto-imunidade, nomeadamente a presenca de an-
ticorpos anti-GAD65, deveré ser considerada. O caso descrito
alerta ndo sé para a importancia da histéria clinica, como o inte-
resse crescente no estudo analitico, imagioldgico e eletroclinico
mais aprofundado, no diagnéstico etioldgico das Epilepsias.

EPILEPSIA DE AUSENCIAS
CONTROLADA MANTENDO EPISODIOS DE
BLEFAROSPASMO

Ana Aires'?, Luis Braz'?, Dilio Alves'?

1-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Sdo Joao;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Servico de
Neurofisiologia Centro Hospitalar Sao Joao.
ana.aires.mail@gmail.com

Introducdo: As crises epiléticas de auséncias caracterizam-
-se por curtos periodos de perda de consciéncia, clonias pal-
pebrais e automatismos simples. Os doentes com epilepsia de

auséncias e clonias palpebrais tipicamente apresentam crises
de auséncia com clonias das pélpebras e EEG a revelar ponta-
-onda generalizada. Contudo, as epilepsias generalizadas idio-
paticas podem acompanhar-se de movimentos paroxisticos de
encerramento ocular que nao tém qualquer alteragéo eletroen-
cefalogréfica.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino de 26 anos com
histéria de epilepsia de auséncias mioclonicas refrataria, com
crises dos 2 aos 18 anos, diminuindo a frequéncia de eventos
desde entao.

Pelos 22 anos, apds gravidez e sob valproato de sédio de
libertacdo prolongada 500 mg 2id, iniciou episédios repetidos
de movimentos paroxisticos palpebrais, sem perda de consci-
éncia ou alteracdes motoras associadas. A observacio, apre-
sentava exame neurolégico normal. Realizou EEG (em vigilia e
sono) que revelou raros surtos de ponta-onda irregular genera-
lizada na hiperpneia e no sono, contudo sem correspondéncia
electroencefalografica dos paroxismos palpebrais. Durante o
acompanhamento, manteve os referidos movimentos palpe-
brais, ndo apresentando recorréncia de crises epilépticas, pelo
que manteve a medicagao antiepiléptica.

Conclusées: Os movimentos palpebrais paroxisticos, seme-
lhantes a beflarospasmo, podem surgir associados a epilepsias
generalizadas e nao ser de origem epiléptica. Os estudos suge-
rem que estejam geneticamente ligados a epilepsias generali-
zadas idiopaticas fotossensiveis. E importante fazer a distincéo
destes movimentos das crises epilépticas de auséncia, dado que
se evitam aumentos de medicagao antiepiléptica desnecesséarios.

EPILEPSIA DO LOBO TEMPORAL
E SINTOMATOLOGIA OBSESSIVO-
COMPULSIVA - QUE RELACAO?

Violeta Nogueira', Fatima Urzal?, Inés Menezes Cordeiro®,
Francisca Sa*

1-Servigo de Psiquiatria, Centro Hospitalar Psiquiatrico de Lisboa;
2-Servigo de Psiquiatria, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental;
3-Servico de Neurologia do Centro Hospitalar Lisboa Central;
4-Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental.
violeta.nogueira@campus.ul.pt

Introducdo: A elevada prevaléncia de doengas psiquiétricas
nos doentes com epilepsias focais é conhecida, nomeadamente
perturbacdes do humor, da ansiedade, e perturbagao obsessi-
vo-compulsiva (POC). Nos doentes com epilepsia refractaria do
lobo temporal (ELT) a incidéncia de doenca psiquiatrica chega
aos 70%, com cerca de 25% representada por patologia do es-
pectro OC. A presenca de sintomas OC tem sido descrita com
o inicio das crises epiléticas, particularmente em doentes com
histéria psiquiétrica prévia, longa duracao da epilepsia, e eleva-
da frequéncia de crises (>5 crises mensais).

Caso clinico: Mulher de 30 anos de idade, com seguimento
em consulta de Neuropediatria e Pedopsiquiatria dos 13 aos
18 anos, com os diagndsticos de epilepsia, perturbacdo do
comportamento alimentar e perturbacdo da personalidade.
Clinicamente assintomatica até aos 24 anos, altura em que rei-
nicia crises focais, do tipo automotor e com generalizagdo se-
cundaria. Nesta altura inicia também sintomatologia depressiva
associada a pensamentos intrusivos recorrentes de contetdo
violento relacionados com a sua atividade laboral (“matar uma
gravida ou um recém-nascido” sic), e de divida patolégica com
comportamentos de verificagdo variados, geradores de grande
ansiedade. No dltimo ano, com agravamento da sintomatologia
psiquiatrica e refratariedade das crises com 1 a 3 crises mensais,
apesar de medicada com Eslicarbazepina, Clobazam, Levetira-
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cetam, Zonisamida e Escitalopram. Foi referenciada para ava-
liagdo pré-cirtrgica. Da investigacdo complementar a destacar
RM-CE com esclerose mesial temporal esquerda. Na monito-
rizacdo Video-EEG registaram-se crises psicogénicas e crises
epilépticas com padréao ictal temporal esquerdo. O registo inte-
rictal apresentava abundante atividade epileptiforme temporal
bilateral de predominio esquerdo. Estudo de encefalites auto-
-imunes negativo. Escala Y-BOCS compativel com sintomas OC
de gravidade moderada.

Discussao e Conclusdes: A POC estad descrita em até 15-
20% dos doentes com ELT, especialmente na epilepsia refra-
téria. Neste caso destacamos o facto de a sintomatologia OC
estar relacionada temporalmente com o controlo da epilepsia,
sugerindo uma disfungdo de substrato neurobioldgico partilha-
do. Discutem-se ainda as dificuldades diagndsticas e terapéuti-
cas que estes doentes colocam.

EPILEPSIA FOCAL MOTORA EM
CRIANCA COM HEMIPARESIA ESPASTICA
IPSILATERAL

Rita Rodrigues, Peter Grebe

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

arodrigues.rita@gmail.com

Introducdo: A epilepsia da infancia com pontas centrotem-
porais € uma sindrome epiléptica com bom prognéstico, carac-
terizada por crises focais ao adormecer ou ao acordar, exame
neurolégico e estudo imagiolégico normais, habitualmente
com remissao espontanea na adolescéncia.

Caso Clinico: Adolescente de 16 anos, com antecedentes
de asfixia perinatal e atraso do desenvolvimento psicomotor,
enviado a consulta de epilepsia aos 9 anos de idade por crises
focais com inicio aos 7 anos. As crises consistiam em clonias
da hemiface e dos membros direitos, sem perda de conscién-
cia, com afasia pds-ictal. Geralmente ocorriam ao acordar, por
vezes em clusters, com intervalos inter-ictais de 30 a 60 dias.
Ao exame neuroldgico apresentava uma hemiparesia espastica
direita e uma ataxia apendicular bilateral sequelares, sem outras
alteragdes. A RM-CE documentou hipersinal em T2 talamo-len-
ticular e peritrigonal bilateral, compativel com andxia perina-
tal. O EEG revelou atividade paroxistica centrotemporal bila-
teral de predominio esquerdo. Iniciou carbamazepina ajustada
ao peso, que nao tolerou, e depois acido valprdico em dose
crescente até 400mg 2id, sem controlo definitivo. Apds novo
cluster, em 2010, foi referenciado a consulta de epilepsia, tendo
sido associado levetiracetam em dose crescente até 250mg 2id.
Desde entdo sem novas crises, passando progressivamente a
monoterapia com levetiracetam, assistindo-se a uma redugao
relativa da dose durante o crescimento. Apés 5 anos, livre de
crises e com EEGs persistentemente normais, suspendeu a me-
dicagdo. Um ano e meio depois encontra-se assintomatico, sem
novas crises e com EEG normal para a idade.

Conclusdo: Os antecedentes e a presenca de hemiparesia
ipsilateral as crises sugeriam uma epilepsia sintomaética. Porém,
o padrao de crises e o EEG permitiram diagnosticar uma epi-
lepsia autolimitada evitando a medicacdo prolongada e a es-
tigmatizagdo associada. O caso ilustra a necessidade de uma
abordagem aberta, mesmo na presenca de uma etiologia apa-
rentemente dbvia.

EPILEPSIA HIPERMOTORA
RELACIONADA COM O SONO E
HIPOTENSAO PERI-ICTAL EM MUTACAO
DO GENE STX1-B

Joao Peres'?, Francisco Antunes®?, Bilal Zonjy**, Samden D
Lhatoo®*

1-Servico Neurologia, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca,
Amadora; 2-Servico Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada;
3-Epilepsy Center, University Hospitals Cleveland Medical Center,
Cleveland OH 44022; 4-Center for SUDEP Research.
jpperes13@gmail.com

Introducdo: O gene STX1-B codifica a proteina sintaxina-
-1B. As mutagdes neste gene foram recentemente implicadas
em sindromes epilépticas relacionadas com a febre (GESF+). As
mutac¢des deste gene nao foram ainda reportadas na epilepsia
hipermotora relacionada com o sono (SHE).

Caso clinico: Doente de 20 anos, com histéria familiar im-
portante, mas mal caracterizada de epilepsia, foi admitido na
unidade de monitorizacdo video-EEG devido a epilepsia incon-
trolavel, compativel com SHE. As monitorizages electroence-
falografica e fisiolégica evidenciaram actividade epileptiforme
proveniente do lobo frontal esquerdo e hipotensado peri-ictal
marcada. A RM-CE com protocolo de epilepsia nao revelou
qualquer alteragdo. A suspeita de uma sindrome epiléptica ge-
neticamente determinada motivou o estudo com sequenciacdo
de nova geracdo de genes relacionados com a epilepsia, que
revelou uma mutacao provavelmente patogénica no gene STX
1B. Apds introducdo de carbamazepina houve uma melhoria
consideravel do nimero de crises.

Conclusdes: Perante um doente com epilepsia focal nao
lesional refractéria e histéria familiar de epilepsia, o estudo ge-
nético poderd ser Util, uma vez que a sua positividade pode-
r4 evitar estudos invasivos. A mutagdo do gene STX 1B pode
apresentar-se com fenétipo SHE, e deve considerar-se a sua
pesquisa nestes doentes.

A propagacao da actividade epileptogénica para a area 25
de Brodmann (substancia cinzenta subcalosa) podera ser res-
ponséavel pela hipotensao arterial peri-ictal.

EPILEPSIA REFLEXA INDUZIDA
PELA ALIMENTACAO - UM ESTIMULO
COMPLEXO

Catarina Damas, Anabela Valadas
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Setudbal.
cndamas@gmail.com

Introducgdo: A epilepsia reflexa pode ser despertada por es-
timulos complexos, como a alimentacdo. Constitui um subtipo
raro de epilepsia reflexa, com menos de 100 casos descritos na
literatura.

Caso Clinico: Individuo do sexo masculino, 15 anos de ida-
de, apresentou-se com histéria de trés anos de multiplas crises
ténico-clénicas generalizadas diarias predominantes de manha.
Apresentava défices ligeiros da memoria verbal, evocacédo e
aprendizagem associativa, dificuldades executivas em tarefas
de dificuldade moderada, flexibilidade cognitiva limitada e nivel
baixo de aprendizagem na avaliagdo neuropsicoldgica, sendo
o restante exame neurolégico normal. Laboratorialmente sem
alteracdes relevantes. O EEG revelou atividade epileptiforme
escassa frontal bilateral (complexos ponta onda isolados), sem
atividade anémala com hiperventilacdo ou estimulagao lumino-
sa intermitente. A RM crénio-encefalica revelou hipersinal das
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capsulas externas em T2 FLAIR, das regides externas das coroas
radidrias, subcortical insular e parietal direito com gliose inespe-
cifica, acentuacdo dos sulcos insulares posteriores de predomi-
nio direito, mas morfologia do hipocampo preservada. Sob dois
antiepilépticos em dose optimizada manteve crises diarias com
clonias do membro superior esquerdo e levoversao cefalica. Por
duvida no diagnéstico, realizou monitorizacdo Video-EEG, que
revelou epilepsia reflexa despertada pela alimentacao.
Conclusées: Tentativas passadas de encontrar um estimulo es-
pecifico durante o processo da alimentacado nao foram bem suce-
didas. Dada a complexidade do processo da alimentacéo, é pos-
sivel que varios fatores estejam envolvidos na indugéo das crises.

PERTURBACAO RESPIRATORIA DO
SONO EM DOENTE COM ESTIMULACAO
DO NERVO VAGO

Inés Laranjinha', Rui Rangel?, Jodo Chaves'

1-Servico de Neurologia; 2-Servico de Neurocirurgia — Centro
Hospitalar do Porto — Hospital de Santo Antdnio (CHP-HSA).
m.i.laranjinha@gmail.com

Introducgdo: O estimulador do nervo vago (ENV) represen-
ta uma opgao terapéutica paliativa em doentes com epilepsia
refractaria, reduzindo em média 45% a frequéncia das crises.
E muito bem tolerado, associando-se a efeitos secundarios
ligeiros e geralmente transitérios. Contudo, recentemente fo-
ram descritas pertubacgdes respiratérias do sono (DRS) poten-
cialmente graves associadas ao ENV: agravamento de apneia
obstrutiva do sono (AQS) pré-existente, aumento do indice de
apneia/hipopneia e comprometimento do tratamento da AOS.

Caso Clinico: Doente de 16 anos, do sexo masculino, se-
guido por encefalopatia congénita de etiologia provavel em
macroduplicacdo do gene COX6A1, com epilepsia miocldnica,
défice cognitivo e de atencdo / hiperactividade. Apresenta cri-
ses mioclénicas em clusters desde os 4 anos, algumas das quais
com componente ténico, por vezes com alteragcdo do estado de
consciéncia, diarias (de predominio matinal) e fonossensiveis,
com varios estados de mal mioclénicos. Encontrava-se medi-
cado com éacido valpréico 1300mg/dia e clonazepam 2mg/dia,
sem melhoria com as combinacdes de anti-epilépticos previa-
mente instituidas. Foi submetido a implantagdo de ENV em
abril 2015, com consequente reducdo de 25% na frequéncia de
crises e menor duracdo dos periodos do estado de mal. Em
julho de 2016 (com ENV de intensidade 1,75/2mA e frequén-
cia 5min), surgiram queixas de roncopatia e nogao de pausas
respiratérias durante o sono, agravadas com aumento de in-
tensidade do ENV. Realizou polissonografia (PSG) em feverei-
ro de 2017, que nao revelou alteragdes. Foi decidido desligar
o estimulador em julho de 2017, com consequente resolugao
completa dos sintomas respiratérios durante o sono.

Conclusées: Nos ultimos anos, tém sido descritos alguns
casos de DRS em doentes com ENV. Descrevemos um caso de
epilepsia refractaria em que o ENV esteve na origem de ronco-
patia e apneia do sono; representa um efeito secundario raro e
grave desta terapéutica, que neste caso implicaram desligar o
estimulador.

PERFIL CLINICO-EPIDEMIOLOGICO
DE DOENTES COM ESPASMOS
INFANTIS ATENDIDOS NA CONSULTA
DE NEUROPEDITRIA DO HOSPITAL
AGOSTINHO NETO

Antonia Fortes’, Albertina Lima?

1-Servico de neurologia do Hospital de Agostinho Neto ,Praia,
Cabo Verde 2-Servigo de neurologia do Hospital Agostinho Neto
,Praia, Cabo Verde.

tonya508@hotmail.com

Introducgdo: A sindrome de west é uma forma de epilepsia
generalizada que se inicia no primeiro ano de vida com pico de
incidéncia entre 5 e 8 meses, caracterizada por espasmos ou
mioclonias, regressdo do desenvolvimento neuropsicomotor e
alteracdo electroencefalografica denominada de hipsarritmia.

Objetivo: Estudar os aspectos clinico-epidemioldgicos dos
pacientes com diagnédstico de epilepsia.

Metodologia: Foi realizado um estudo retrospectivo, de 8
casos de espasmos infantis, através da revisao das fichas de aten-
dimento em ambulatério de neuropediatria do HAN. O estudo
analisou as seguintes variaveis: sexo, faixa etdria, sinais/sintomas,
principais exames realizados e principais drogas utilizadas.

Resultados: Totalizaram-se 8 casos de espasmos infantis.
O sexo masculino correspondeu a 4(50%) dos casos e o sexo
feminino a 4(50%). As faixas etérias analisadas foram de 3 me-
ses a 12 meses. Os sinais mais frequentes foram: espasmos, re-
gressao no desenvolvimento psicomotor, hipotonia. Os exames
mais utilizados foram: tomografia computadorizada de crénio
(85,7%), electroencefalograma (87,5%). As drogas mais utiliza-
das foram: valproato de Sédio, vigabatrina, hidrocortisona.

Conclusdo: O conhecimento do perfil clinico epidemiolégi-
co de doentes com espasmos infantis, o diagndstico precose
torna-se muito importante para orientar futuras politicas de
saude na crianca.
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Reunido de Primavera 2018
Sociedade Portuguesa de Cefaleias
Fatima, 4 e 5 de maio

Tema preferencial:
Cefaleias secundarias

Sexta-feira, 4 de Maio de 2018
13h00-14h00 AFIXAQAO DOS CARTAZES

14h30-17h00 CASOS CLINICOS

Moderadores: Elsa Parreira, Miguel Rodrigues

01. Aula de ténis como desencadeante de crise de cefaleia em salvas

Elsa Parreira, Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora

02. Cluster headache sine headache

Andreia Carvalho', Telma Santos', Marta Rodrigues?, Pedro Barros', Dalia Meira®, Hugo Morais’

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

03. Cluster-like headache secondary to sphenoid sinus mucocele

Francisco Sousa, Mariana Branco, Rita Rodrigues, Marta Lopes, José Mario Roriz, Luis Ruano

Servico de Neurologia, Hospital Sdo Sebastido, Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Santa Maria
da Feira

04. Cefaleia hemicrania paroxistica responsiva a indometacina e meningioma da base do cranio -
relacédo causal?

Vanessa Carvalho', Pedro Bem?, Paulo Coelho’

1- Servico de Neurologia e 2- Servico de Neurorradiologia, Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de
Saude de Matosinhos

05. Hemicrania continua secundaria

Joana Ramos-Lopes, Jodo Duraes, Isabel Luzeiro, Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

06. Hemicrania continua: desafio diagnéstico, fisiopatolégico e terapéutico

Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Rodrigues

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada

07. Nevralgia de Sluder - uma cefaleia rara com melhoria apés bloqueio do ganglio pterigopalatino
Vanessa Oliveira', Gongalo Videira', Ana Regalado??, Marta Pacheco®, Maria Soares®, Carlos Andrade'
1- Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, 2- Unidade Funcional de Dor Crénica e 3-
Servico de Anestesiologia, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto

08. Cefaleia unilateral seguida de oftalmoparesia — a sindrome de Tolosa-Hunt

Goncalo V. Bonifacio, Catarina Damas, Palhas Vieira, André Militdo, Cristina Rosado Coelho, Cristina
Semedo, Rui Matos

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Setdbal

09. Sindrome da primeira dentada

Alexandra Silva, Helena Gens, Isabel Luzeiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

10. A sindrome da orelha vermelha

Isabel Lougdo de Amorim’, Linda Azevedo Kauppila', Isabel Pavao Martins'

1- Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte; 2- Laboratério de
Linguagem, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa

11. Sindrome da orelha vermelha apés cirurgia otorrinolaringolégica

Carolina Soares’; Andreia Costa'?; Pedro Abreu'?; Madalena Pinto’

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Joao, Porto; 2- Departamento de Neurociéncias
Clinicas e Satde Mental, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

12. Cefaleia com manifestacdes autonémicas: complicacdo pouco comum de neoplasia da faringe
Daniela Ferro', Andreia Costa'?, Beatriz Flor de Lima?®, Jodo Lobo?3, Mafalda Seabra'?, Ricardo Reis'?,
Pedro Abreu'?

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Joao; 2- Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto, Porto; 3- Servico de Radiologia, Centro Hospitalar de Sdo Joao
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18h00-19h30

20h30

08h15-09h15

COMUNICACOES ORAIS

Moderadores: Raquel Gil Gouveia, Livia Sousa

01. Enxaqueca e doengas autoimunes - a experiéncia de uma consulta de cefaleias

Joana Esteves', Ana Rita Silva?, Octavia Costa?, Sara Varanda?

1- Servico de Medicina Interna, Hospital de Santa Maria Maior, Barcelos; 2- Servico de Neurologia,
Hospital de Braga

02. Aura de enxaqueca: sintomas paroxisticos visuais em enxaqueca e outras patologias neurolégicas
Axel Ferreira, Paulo S. Coelho

Servigo de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de Sadde de Matosinhos

03. Prevaléncia elevada de cefaleia por uso excessivo de medicacdo numa consulta de cefaleias
Margarida Lopes', Melina Lopes?, Eduardo Freitas'?, José Manuel Aradjo’, Sara Varanda’

1- Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2- Unidade de Saide Familiar MaxiSatde, ACeS Cavado |,
Braga; 3- Servico de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo

04. Tratamento da enxaqueca crénica com toxina botulinica tipo A - experiéncia de um centro

Paula Salgado, Gongalo Videira, Carlos Andrade, Carlos Correia

Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do
Porto

05. Tratamento da enxaqueca com toxina botulinica tipo A - experiéncia do primeiro ano de utilizacdo
num centro de cefaleias de um hospital distrital

Angela Abreu, André Rego, Sara Machado, Elsa Parreira

Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora

06. Toxina botulinica tipo A na enxaqueca crénica: um efeito terapéutico subestimado?

Isabel Pavdo Martins'?, Bruno Miranda'?, Cristiana Silva', Adelaide Sousa'

1- Consulta de Cefaleias e Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa
Norte; 2- Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa

Proclamacdo do Prémio Tecnifar de Investigacdo em Cefaleias
Proclamacdo da Bolsa Tecnifar de Investigacdo em Cefaleias

Sabado, 5 de Maio de 2018

APRESENTAQZ\O E DISCUSSAO DE CARTAZES

Moderadores: Elia Baeta, Fatima Almeida, Gabriela Machado, Helena Gens, Isabel Luzeiro, Liliana Pereira,
Manuela Palmeira, Paula Esperanca, Sara Machado, Sara Varanda, Anténio Jorge, Jorge Machado, Manuel
Marinho e José Barros

01. Analise retrospetiva de doentes triados para Neurologia com cefaleia, num servico de urgéncia
Rafael Jesus, Rita Raimundo, Michel Mendes, Vera Espirito-Santo, Andreia Matas, Pedro Guimaraes
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto Douro, Vila Real

02. Bruxismo noturno e lombalgia crénica: comparacéo da qualidade de vida

Mara Lima"', Bruno Silva?, David Sanz?, Jorge Silva'#, Isabel Luzeiro?

1- Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra; 2- Servico de Neurologia, 3- Servico de Cirurgia
Maxilo-Facial, 4- Servico de Reumatologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

03. Cefaleia pés-traumatica — caracterizacdo de uma amostra

Alexandra Silva, Helena Gens, Isabel Luzeiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

04. Estudo da enxaqueca em idade pediatrica nos cuidados de satide primarios da regido Centro de
Portugal

Rafaela Lopes', Mariana Mina?, Inés Madanelo®, Beatriz Silva®, Carine Silva®, Joana Cebola®, Mariana
Ribeiro’, Lara Tomas®, Inés Figueiredo®, Luis Amaral’®, Luis Paixdo'®, Ana Esperanca'’, Vania Pinto'?, Filipe
Palavra"'3, Inés Rosendo''®

1 — Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra, 2 — Unidade de Saude Familiar “A Ribeirinha”,
Guarda, 3 — Unidade de Cuidados de Salde Personalizados de Vouzela, 4 — Unidade de Satide Familiar
Pulsar, Coimbra, 5 — Unidade de Saude Familiar Agueda +, Agueda, 6 — Unidade de Cuidados de Saude
Personalizados Fonte do Rei, Leiria, 7 — Unidade de Cuidados de Saude Personalizados Figueira da Foz
Urbana, 8 — Unidade de Saude Familiar Lusitana, Viseu, 9 — Unidade de Salude Familiar Serra da Lous3,
10 — Unidade de Saude Familiar Coimbra Centro, 11 — Unidade de Saide Familiar Flor de Sal, Aveiro 12
- Unidade de Cuidados de Salide Personalizados Belmonte 13 — Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

05. Sindrome do ardor bucal: revisdo da casuistica da consulta de cefaleias

Ana Rita Machado, Anténio Mestre, Isabel Luzeiro

Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
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06. Enxaqueca sem aura em doente com sindrome de Silver Russell

José Coelho'?, Isabel Dinis?, Filipe Palavra'*

1- Centro de Desenvolvimento da Crianga, Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC); 2- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 3- Unidade de
Endocrinologia Pediatrica, Servico de Pediatria de Ambulatério, Hospital Pediatrico, CHUC; 4- Faculdade
de Medicina, Universidade de Coimbra

07. Etiologia rara de fenémenos visuais seguidos de cefaleia

Eduardo Freitas'?, Miguel Neves®, Margarida Lopes?, José Manuel Araujo?, Inés Carvalho?, Sara Varanda®.
1 - Servico de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo; 2 - Servico de Neurologia, Hospital
de Braga; 3 - Servico de Neurorradiologia, Hospital de Braga

08. Cefaleia sintomatica associada a atividade sexual

José Manuel Araujo, Leandro Marques, Jodo Pinho, Ana Filipa Santos

Servico de Neurologia, Hospital de Braga

09. Cefaleias secundarias a sindrome de Wallenberg

Teresa Barata Silvério, Liliana Pereira, Ana Claudia Ribeiro

Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta, Almada

10. Sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel com vasosespasmo focal

Angela Abreu, Sara Machado, Amélia Nogueira Pinto, Elsa Parreira

Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando da Fonseca

11. Aneurisma fusiforme do segmento intracraniano da artéria carétida interna: complicagio tardia
de traumatismo cranioencefalico?

Marlene Saraiva', Lidia Dias?, Luisa Alves'

1- Servico de Neurologia e 2- Servico de Neurocirurgia; Hospital de Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa
Ocidental

12. Cefaleia hemicraniana de causa invulgar

Ivania Alves', Carla Fraga', Manuel Ribeiro?

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tamega e Sousa; 2- Servico de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar Vila Nova Gaia/ Espinho

13. Cefaleia e malformacao de Chiari tipo I: a importancia dos critérios de diagnéstico

Joao Durées, Joana Ramos Lopes, Isabel Luzeiro, Livia Sousa

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

14. Cefaleia e sindrome de Horner como primeira manifestacdo de um macroprolactinoma

Andreia Fernandes, Diana Melancia, Isabel Henriques, Paula Esperanca

Servico de Neurologia, Hospital Santo Anténio dos Capuchos, Centro Hospitalar Lisboa Central

15. Cefaleia no neuro-Behcet

André Régo', Angela Abreu’, Daniela Garcez'?, Jodo Serddio?, Elsa Parreira’, Amélia N Pinto', Catarina
Favas®, Sara Machado'

1- Departamento de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora, Amadora;

2- Departamento de Neurologia, Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil, Lisboa;
3- Departamento de Medicina IV, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora, Amadora.

16. Sindrome do pseudotumor cerebri de causa rara

Ivania Alves', Carla Fraga', Natélia Oliveira?, Carlos Vasconcelos®

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tamega e Sousa; 2- Servico de Medicina Interna, Centro
Hospitalar Tamega e Sousa; 3- Unidade de Imunologia Clinica, Centro Hospitalar do Porto

9h30-10h40 CONFERENCIAS

Presidéncia: José Pereira Monteiro

Cefaleias organicas na crianca e no adolescente
Filipe Palavra

Cefaleias e doencgas cerebrovasculares

Patricia Canhado

11h00-12h30 CASOS CLINICOS

Moderadores: Isabel Pavdo Martins e Carlos Fontes Ribeiro

01. Puerpério complicado por duas cefaleias secundarias

Margarida Lopes', Eduardo Freitas'?, Sofia Xavier®, Sara Varanda', Jodo Soares-Fernandes®, Margarida
Rodrigues’

1- Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2- Servico de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do
Castelo; 3- Servico de Neurorradiologia, Hospital de Braga

02. Sindrome SMART (stroke-like migraine attacks after radiation therapy) - dois casos ilustrativos
Sofia Grenho Rodrigues, Raquel Gil Gouveia

Departamento de Neurologia, Hospital da Luz Lisboa, Lisboa

03. Sindrome SMART (Stroke-like Migraine Attacks after Radiation Therapy)

Francisco Sabenga', Anténio Campos', Helena Felgueiras', Marta Rodrigues?, Joana Nunes?, Graga Sousa’,
Pedro Carneiro'

1- Servico de Neurologia e 2- Unidade de Neurorradiologia do Servico de Imagiologia, Centro Hospitalar
de Vila Nova de Gaia/ Espinho
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04. Cefaleia associada a tumefacéo craniana

André Régo', Leonor Rebordao’, Elsa Parreira’, Amélia N Pinto', Ding Zhang?, Sara Machado'

1- Departamento de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora; 2-
Departamento de Neurocirurgia, Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.

05. Enxaqueca e esclerose multipla: coincidéncia ou causalidade?

Eduardo Freitas'?, Elia Baeta’

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo; 2 - Servico de Neurologia, Hospital
de Braga

06. Cefaleia persistente em doente com angiopatia amiloide e hematomas cerebrais de repeticao.
Angela Abreu, Simao Cruz, Elsa Parreira

Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, Amadora

07. Fistula arteriovenosa dural como causa de cefaleia secundaria

Rafael Jesus, Rita Raimundo, Michel Mendes, Vera Espirito-Santo, Pedro Guimaraes

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

08. A flebotomia como terapéutica em doente com cefaleias com caracteristicas de enxaqueca e
poliglobulia.

José Beato-Coelho, Bruno Silva, Pedro Correia, Isabel Luzeiro

Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de Coimbra

12h45-13h45 ASSEMBLEIA-GERAL ELEITORAL
15h15-17h15 REUNIAO DA COMISSAO DE TRADUCAO DA CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE
CEFALEIAS

Coordenador: José Pereira Monteiro
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RESUMOS

AULA DE TENIS COMO DESENCADEANTE
DE CRISE DE CEFALEIA EM SALVAS

Elsa Parreira
Servico de Neurologia, Hospital Professor Fernando Fonseca
elsaparreira@hotmail.com

Introdugdo: Os fatores habitualmente implicados no de-
sencadear das crises de cefaleia em salvas sdo a ingestdo de
bebidas alcodlicas e menos frequentemente alteragdes mete-
oroldgicas, luzes ou odores intensos, aumento da temperatura
corporal e nitroglicerina.

Apesar de descrito por Blau em 1999, o exercicio fisico como
desencadeante das crises de cefaleia em salvas ndo tem sido
referido nas grandes séries de doentes publicadas na literatura.

Apresentamos um doente com cefaleia em salvas em que a
prética de exercicio fisico intenso desencadeia crises violentas.

Caso clinico: Homem de 54 anos seguido em consulta por
cefaleia em salvas desde ha 8 anos, inicialmente com dois surtos
por ano mas desde ha 4 anos com episédios diarios sem in-
tervalos livres. As crises sdo progressivamente mais resistentes
a terapéutica preventiva necessitando de terapéutica multipla
(com corticoides que interrompeu pelos efeitos secundarios,
verapamilo, topiramato, litio, melatonina e bloqueio do nervo
grande occipital) e em doses crescentes para se obter apenas
controlo parcial das crises. Ao longo destes anos tem sobretudo
crises noturnas (cerca de 90 minutos apds adormecer) mas tam-
bém crises diurnas (1 a 3 por dia) nos periodos de agravamento.
Quando realiza exercicio fisico intenso (pratica de ténis) mas
ndo com exercicio mais ligeiro (caminhadas) refere o apareci-
mento ao fim de cerca de 30 minutos de crises extremamente
violentas e que ao contrario das crises espontaneas respondem
muito mal ao sumatriptano injetavel. Nao identifica outros pre-
cipitantes, nomeadamente banho quente ou aumento da tem-
peratura ambiente.

Conclusdo: Apresentamos o caso de um homem com cefa-
leia em salvas com crises desencadeadas por exercicio fisico,
crises essas mais violentas que as crises espontaneas. O aumen-
to da temperatura corporal ndo parece estar implicado, pois
outras situagdes de aumento de temperatura corporal ndo de-
sencadeiam crises sendo o mecanismo fisiopatolégico mais pro-
vavelmente implicado a ativagdo autonémica ou vasodilatacao.

CLUSTER HEADACHE SINE HEADACHE

Andreia Carvalho', Telma Santos’, Marta Rodrigues?, Pedro
Barros', Délia Meira®, Hugo Morais’

1. Servico de Neurologia, 2. Unidade de Neurorradiologia do
Servico de Imagiologia, 3. Servico de Oftalmologia, Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho.
farna_07@hotmail.com

Introducdo: A cefaleia em salvas (CS) caracteriza-se por
crises de dor intensa, nas regides supraorbitaria e/ou tempo-
ral, unilateral, com 15-180 minutos de duracdo, associada a =1
sintoma disautonémico ipsilateral e/ou sensagado de inquieta-
gao/agitacdo, e que podem ocorrer com uma periodicidade de
uma crise a cada 2 dias até 8 vezes por dia. No entanto, uma
condigdo sine qua non para o diagndstico desta entidade é a
existéncia de cefaleia.

Caso clinico: Homem, 65 anos, sem antecedentes patolégi-
cos relevantes, recorreu por episédio diario de ptose palpebral
e alteracdo pupilar esquerdas, apds o almoco, com 90 a 120 mi-

nutos de duracdo e 4 semanas de evolugdo. Sem cefaleia, cervi-
calgia, olho vermelho, lacrimejo ou congestao nasal; sem histéria
de trauma, infecdo recente ou uso de colirios. A observacéo du-
rante um episddio, constatada sindrome de Horner incompleta
esquerda, com recuperagao total apds 120 minutos; sem outras
alteracdes ao exame neurolégico e oftalmolégico. Realizou TC-
-CE com angio que ndo demonstrou lesdes estruturais e excluiu
nomeadamente a existéncia de disseccdo carotidea ou das arté-
rias vertebrais. O almogo diferia das outras refeicdes apenas no
consumo de alcool; feita prova terapéutica com cessacdo desse
héabito, sem recorréncia dos sintomas. RM cranio-encefalica/cer-
vical e radiografia toracica nao revelaram alteracées.

Discussdo: Os casos de sindrome de Horner intermitente
descritos na literatura estdo associados essencialmente a le-
sdes carotideas ou da medula cervical, a administracao epidural
de anestésicos locais do tipo amida ou a CS. Apesar de nes-
ta Gltima entidade a existéncia concomitante de cefaleia com
caracteristicas especificas ser uma condi¢do necessaria para
o seu diagndstico, existem escassos relatos de CS que foram
precedidas por episddios de sintomas disautonémicos isolados,
inclusive sindrome de Horner, anos antes do aparecimento da
cefaleia. Rolf Salvesen foi o primeiro a descrever um caso de
sindrome de Horner transitéria e recorrente, durante 6 sema-
nas, que antecedeu a CS por 6 anos, e propds a designacao
cluster headache sine headache, havendo autores que sugerem
que esta entidade deva ser considerada uma variante da CS.
Dado o consumo de alcool ser um conhecido fator despole-
tante das crises de CS, a periodicidade destes episddios, a au-
séncia de lesdes estruturais que justifiquem uma sindrome de
Horner e a semelhanga com os casos clinicos reportados por
Murphy et al. e Salvesen, leva-nos a considerar como hipétese
diagndstica mais provavel um primeiro episédio de cluster hea-
dache sine headache.

CLUSTER-LIKE HEADACHE SECONDARY TO
SPHENOID SINUS MUCOCELE

Francisco Sousa, Mariana Branco, Rita Rodrigues, Marta Lopes,
José Mario Roriz, Luis Ruano

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

franciscoalvesousa@gmail.com

Introduction: The great majority of cases of cluster head-
ache (CH) are primary, but there are several reported cases of
CH secondary to underlying structural lesions. The identifica-
tion of these lesions is crucial to the achievement of an effective
treatment and favorable outcome, although the determination
of a cause-effect relationship between the two entities may be
challenging. Trigeminal-autonomic headaches secondary to pa-
ranasal sinus mucoceles are rare.

Case report: We present the case of a 62 year-old man pre-
senting to Neurology consultation with a eight-week history of a
severe, strictly left orbito-temporal headache, with a frequency
of three episodes per week, occasionally more than one at the
same day. Most of them occurred in the first half of the night,
waking him up, lasting between thirty minutes to one hour. The
headache was always associated with ipsilateral conjunctival in-
jection and lacrimation. A sphenoid sinus mucocele was identi-
fied on MRI and its removal led to a total remission of the pain.

Discussion: To our best knowledge, no cases of CH second-
ary to sphenoid sinus mucoceles have ever been described in
literature. Activation of the trigeminovascular system due to ir-
ritation of mucosal trigeminal receptors, to direct contact with
the trigeminal nerve or to local edema and inflammation, pos-
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sibly play a role in the patophysiology of the headache. This
case reinforces the need to perform neuroimaging studies in CH
patients, especially when atypical features are present, in order
to identify underlying structural lesions that may be treatable.

CEFALEIA HEMICRANIA PAROXISTICA
RESPONSIVA A INDOMETACINA E
MENINGIOMA DA BASE DO CRANIO -
RELACAO CAUSAL?

Vanessa Carvalho', Pedro Bem?, Paulo Coelho'

1 - Servigo de Neurologia e 2 - Servico de Neurorradiologia,
Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de Saide de Matosinhos
fvs.carvalho@gmail.com

Introducdo: A cefaleia hemicrania paroxistica (HP) é uma
cefaleia trigémico-autonémica (CAT) caracterizada por paroxis-
mos de dor com duracdo de 2-30 minutos e resposta absoluta
a indometacina.

Caso clinico: Mulher, 65 anos, referenciada a consulta por
Nevralgia do Trigémio. Apresentava hd 3 meses episddios
paroxisticos de dor muito intensa, na regido orbitaria e malar
esquerdas, com irradiacdo temporal. A dor era em facada, du-
rando meia-hora, diaria, com 4-6 episédios por dia. Associava-
-se a lacrimejo, ptose, injecdo conjuntival e miose. Sem foto
ou fonofobia, sem padrao circadiano, sem alivio com a carba-
mabazepina. Fora submetida a cirurgia bariatrica ha dois anos,
sem outros antecedentes de relevo. O exame neuroldgico era
normal. Atendendo as caracteristicas da dor, foi iniciada indo-
metacina, 3x25 mg/dia, com resolugéo total dos sintomas. A
RM-CE mostrou lesdo expansiva extra-axial compativel com
meningioma medial ao lobo temporal esquerdo, a envolver o
seio cavernoso ipsilateral e suprajacente ao cavum de Meckel.
Foi referenciada a Neurocirurgia, mantendo a medicacdo. No
entanto, apds 3 meses de tratamento, e por iniciativa prépria, a
doente descontinuou a medicac¢do, sem novos episédios de dor
e encontrando-se assintomatica.

Conclusdo: Casos secundarios de HP apresentam frequen-
temente lesGes selares e parasselares, muitas vezes com reso-
lugdo apds remocao cirdrgica. Nesta doente, a localizacéo es-
tratégica da lesdo argumenta em favor de uma relagéo causal.
No entanto, a resposta total e a auséncia de dor mesmo apds
a remocao da terapéutica levantam questdes etioldgicas, fisio-
patoldgicas e terapéuticas, nomeadamente a atribuicdo de sig-
nificado patogénico a lesdes estruturais, bem como o papel da
indometacina nas HP “sintomaticas”.

HEMICRANIA CONTINUA SECUNDARIA.

Joana Ramos-Lopes, Jodo Durées, Isabel Luzeiro, Livia Sousa
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
joanaflopes6@gmail.com

Introdugdo: A hemicrania continua (HC) é uma cefaleia pri-
maria englobada nas cefaleias trigémino-autondmicas, que ne-
cessita de ser reconhecida pelos clinicos devido a incapacidade
funcional que gera e a necessidade de terapéutica especifica.
Caracteriza-se clinicamente por uma dor unilateral persistente,
com periodos de exacerbacdo, acompanhada de pelo menos
um sinal disautondémico ipsilateral e/ou sensacdo de agitagao
ou agravamento com movimentos, totalmente responsiva a do-
ses terapéuticas de indometacina. A HC secundaria esta asso-
ciada a presenca de patologia neuroldgica ou ndo-neurolégica
que desencadeia um quadro clinico semelhante. Descrevemos
dois casos de HC secundaria a duas intervencdes cirlrgicas cra-

nianas por patologia tumoral distinta.

Casos clinicos: CASO 1. Homem, 41 anos, antecedentes de
cirurgia a neurinoma do acustico a direita em 2011. Apds um
intervalo livre de 6 meses inicia cefaleia fronto-parietal direita,
com irradiacdo posterior, persistente, didria, moderada, exacer-
bada a noite, com lacrimejo ipsilateral, que incapacitava para
AVDs. Sem beneficio com a terapéutica sintomatica e tratamen-
tos preventivos classicos para a enxaqueca. Resposta clinica
parcial a indometacina. Desde ha 4 anos que para se manter
controlado necessita de cumprir rigorosamente indometacina
75mg id, zonisamida 100mg id e toxina botulinica. CASO 2.
Mulher, 42 anos, antecedentes de braquiterapia por melano-
ma coroideu direito em 2016. Passados 4 meses inicia cefaleia
temporo-parietal direita, diaria, flutuante em intensidade mas
constante, com rinorreia e sensagdo de edema hemifacial. Res-
posta parcial a analgesia simples, e beneficio significativo com
a introducdo de indometacina. Faz terapéutica de manutengao
com indometacina 75mg id, zonisamida 100mg id e dosulepina
75mg id.

Conclusdo: Os dois casos apresentados ressalvam a impor-
téncia do reconhecimento das caracteristicas clinicas da he-
micrania continua, pela possibilidade de uma vez identificada
poder ser convenientemente tratada. Ambos tiveram resposta
benéfica com indometacina o que, por um lado permitiu o diag-
néstico, como por outro se apresentou como uma alternativa a
terapéuticas convencionais.

HEMICRANIA CONTINUA: DESAFIO
DIAGNOSTICO, FISIOPATOLOGICO E
TERAPEUTICO

Elisa Campos Costa, Liliana Pereira, Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta
elisacamposcosta@gmail.com

Introdugdo: A hemicrania continua (HC) apresenta carac-
teristicas que a aproximam, quer das cefaleias trigémino-auto-
némicas (CTA), quer da enxaqueca. A abordagem terapéutica
é desafiante. Na 3? Classificacdo Internacional de Cefaleias foi
incluida no grupo das CTA, diferenciando-se pela presenca de
dor persistente com exacerbagdes.

Caso Clinico: Mulher de 77 anos, com antecedentes de dis-
lipidemia e gastrite. Avaliada em consulta de Neurologia por
cefaleia desde ha 8 meses, frontal direita, constante, nao pul-
satil, com ocasionais guinadas intensas, com duracdo inferior
a 1 hora, que irradiam a face lateral da piramide nasal ipsila-
teral. Refere sensacdo de ardor ocular e lacrimejo ipsilaterais.
Episddios diarios, sem ritmo circadiano, durante 4 meses, com
intervalo livre de dor de 2 meses, voltando ao padrao inicial.
Acompanha-se de intoleréncia ao movimento e nega fatores
desencadeantes das exacerbacdes. A doente refere alivio sin-
tomatico parcial com metamizol 575 mg ou ibuprofeno 400 mg,
mas intolerancia gastrica. O exame neuroldgico revelou ptose
palpebral direita. Realizou tomografia computorizada e resso-
nancia magnética encefalica, que foram normais. Perante a hi-
potese de HC, subtipo remitente, iniciou omeprazol 20 mg/dia
e etoricoxib 90mg/SOS, sem resposta. Durante o seguimento
manteve cefaleia estritamente direita, com exacerbacgdes du-
rante duas semanas com guinadas intensas que duravam até 2
horas, negando desencadeantes. Admitindo carater nevralgico
iniciou eslicarbazepina 800 mg/dia, referindo melhoria, contu-
do, teve posteriormente recidiva de cefaleia, com caracteris-
ticas semelhantes, mas a esquerda. Admitiu-se diagndstico de
HC com lateralidade alternante, e, na impossibilidade de tera-
péutica anti-inflamatdria por gastrite, iniciou verapamilo, com
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melhoria da frequéncia e intensidade das crises.

Conclusdes: O quadro clinico inicial sugere provavel HC e,
apos inicio de terapéutica com antiepilético assistiu-se a mu-
danca de lado da dor e dos sintomas autonémicos, facto rara-
mente descrito. A sensacdo de ardor/corpo estranho ocular foi
também reportada nalgumas séries como caracteristica exclu-
siva da HC, sugerindo-se a sua inclusao nos critérios diagnosti-
cos, na Classificagdo Internacional de Cefaleias.

NEVRALGIA DE SLUDER - UMA CEFALEIA
RARA COM MELHORIA APOS BLOQUEIO
DO GANGLIO PTERIGOPALATINO

Vanessa Oliveira', Gongalo Videira', Ana Regalado?®, Marta
Pacheco?, Maria Soares®, Carlos Andrade’

1- Servico de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, 2-
Unidade Funcional de Dor Crénica e 3- Servico de Anestesiologia,
Hospital de Santo Antdnio, Centro Hospitalar do Porto
vanessaoliveira.neurologia@chporto.min-saude.pt

Introducdo: A nevralgia de Sluder, também conhecida como
nevralgia do ganglio pterigopalatino, é uma entidade rara, ca-
racterizada por uma cefaleia unilateral, intensa e com inicio nas
regides peri-orbitaria ou nasal lateral. A dor pode ser episédica
ou continua e é tipicamente acompanhada de sinais motores,
sensitivos ou disautondmicos ipsilaterais. Apesar da sobrepo-
sicdo da sua apresentagao clinica com a da cefaleia em salvas,
existem algumas caracteristicas que as distinguem.

Caso clinico: Mulher de 37 anos, com antecedentes de dis-
morfia dentofacial com hiperplasia maxilar e hipoplasia mandi-
bular, submetida aos 32 anos a tentativa osteotomia maxilar.
No pés-operatdrio iniciou quadro de dor na hemiface esquerda
com irradiagdo hemicraniana, tipo pressao, diaria e continua,
sem padrdo circadiano. Apresentava exacerbac¢des da dor com
movimentos bruscos e ao toque, acompanhados de rubor e
edema facial ipsilateral e hiperemia conjuntival. O quadro cau-
sava uma incapacidade marcada, sem resposta a diferentes
terapéuticas analgésicas instituidas. Foi entdo submetida a
blogueio transnasal do ganglio pterigopalatino com ropivaca-
ina e metilprednisolona com melhoria marcada dos paroxismos
de dor e dos sinais disautonémicos. Atualmente é submetida a
este procedimento a cada 4 a 6 semanas para manutencdo do
alivio da dor.

Conclusdo: Apresentamos uma doente com uma cefaleia
secundéria a uma provavel lesdo iatrogénica do géanglio pte-
rigopalatino. As caracteristicas como a duracgdo, presenca de
dor continua e a auséncia de um padrao circadiano sugerem
uma entidade diferente da cefaleia em salvas. Apesar do seu
tratamento ainda ndo estar definido, o bloqueio transnasal do
génglio pterigopalatino é uma técnica nao invasiva, com pou-
cos efeitos secundarios e relativamente facil de executar. Este
tratamento pode ser considerado em cefaleias refractarias e,
como ilustrado, na nevralgia de Sluder.

CEFALEIA UNILATERAL SEGUIDA DE
OFTALMOPARESIA - A SINDROME DE
TOLOSA-HUNT

Gongalo V. Bonifacio, Catarina Damas, Palhas Vieira, André
Militdo, Cristina Rosado Coelho, Cristina Semedo, Rui Matos
Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Setdbal
goncalovbonifacio@gmail.com

Introdugdo: A sindrome de Tolosa-Hunt (STH) é caracteri-
zada por cefaleia unilateral associada a paresia de um ou mais

nervos oculomotores, resultante de inflamacdo granulomatosa
idiopética no seio cavernoso, fissura orbital superior ou érbita.
A ressonancia magnética é fundamental para o diagndstico e
permite excluir outras causas, nomeadamente neoplasicas, vas-
culares e infeciosas. A corticoterapia é eficaz, ndo havendo una-
nimidade no esquema terapéutico a utilizar. Apresentamos um
caso tipico desta etiologia rara de cefaleia secundaria.

Caso clinico: Mulher, 26 anos, sem antecedentes relevan-
tes. Inicia de forma insidiosa cefaleia frontal esquerda tipo
moinha, acompanhada de parestesias faciais ipsilaterais. Apds
uma semana desenvolve visdo progressivamente mais turva,
recorrendo a urgéncia duas semanas depois ja com dor ocu-
lar esquerda. Apresentava ptose palpebral e midriase esquer-
das, paresia complexa da oculomotricidade incluindo IlI, IV e
VI nervos cranianos esquerdos e hipostesia no territério de V1
esquerdo. TC cranio-encefalica com Angio e Veno-TC e exame
do liquido cefalorraquidiano sem alteragdes. Iniciou corticote-
rapia por suspeita de STH, com diminuicdo das queixas algicas
em cerca de 12h.

Realizou RM encefélica ao 7° dia, revelando infiltrado granu-
lomatoso da parede externa do seio cavernoso esquerdo, con-
firmando a hipétese colocada. A data de alta mantinha paresia
parcial do Il nervo e hipostesia em V1 esquerdos.

Dez dias depois mantinha apenas anisocoria e limitacdo da
aducao do olho esquerdo. Iniciou desmame dos corticoesterdi-
des e realizard RM encefélica as 8 semanas apds a alta.

Conclusées: O diagndstico e terapéutica da STH implica a
exclusdo de outras etiologias. As limitacdes no acesso aos MCDT
levaram a iniciar precocemente terapéutica com base em sus-
peicdo clinica, apds exclusdo de patologia infeciosa. Este caso
teve apresentacdo e evolucdo tipicas, permitindo o diagnéstico
e a instituicdo de tratamento com bom resultado. O diagnéstico
definitivo estd dependente da resolucao clinica e imagioldgica.

SINDROME DA PRIMEIRA DENTADA

Alexandra Silva, Helena Gens, Isabel Luzeiro
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
malexandrafdsilva@gmail.com

Introducgdo: A sindrome da primeira dentada (SPD) é uma
patologia incomum. Refere-se a uma algia facial por espasmos
na regido parotidea, que surge na primeira mastigacdo de cada
refeicdo ou simplesmente pelo contato com os alimentos, di-
minuindo de intensidade ao longo do tempo. E caracterizada
pelo desenvolvimento de dor intensa com duracdo de segun-
dos, paroxistica, tipo choque elétrico, no inicio da refeicdo. A
patogénese do SPD é incerta, no entanto, a hipdtese cléassica
defende que o mecanismo se baseia na desenervacao simpati-
ca da glandula parétida, com um aumento da atividade do SN
parassimpatico. A hiperativacado do parassimpatico ira estimular
exageradamente a contragao das células mioepiteliais na glan-
dula parétida, causando dor e secrecao salivar aumentada. A
maior parte das vezes surge como consequéncia de uma inter-
vencao cirlrgica cervical superior.

Caso Clinico: Doente de 56 anos, sexo feminino. Recorre a
consulta em janeiro de 2018, por algia facial diaria. Refere dor
intensa no inicio da mastigagdo ou com a ingestao de alimentos
muito acidos, com duragdo de segundos, tipo choque, associada
a sialorreia. Nog&o de alivio com compressao manual da face.
Ja tinha feito carbamazepina durante 2 meses, sem resultado.
Iniciou gabapentina em julho de 2015, com alguma melhoria, no
entanto encontra-se novamente sintomatica. Tem antecedentes
de laqueacao da artéria carétida interna por aneurisma, em no-
vembro de 2014, com disfagia e ptose do OE sequelar. Como o
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tratamento farmacolégico nao foi eficaz e a doente se encontra-
va bastante sintomatica, foi feita a aplicacdo de toxina botulinica
e bloqueio com bupivacaina em marco de 2018.

Conclusao: E importante reconhecer esta sindrome pouco
comum, e alertar os doentes da sua possibilidade no pré-ope-
ratério de uma cirurgia cervical. Os doentes submetidos a deri-
vagao da artéria cardtida externa ou que apresentam sindrome
de Horner no pds-operatdrio parecem ter maior probabilidade
de desenvolver o SPD.

A SINDROME DA ORELHA VERMELHA

Isabel Lougdo de Amorim', Linda Azevedo Kauppila', Isabel
Pavao Martins'2

1- Servico de Neurologia, Hospital de Santa Maria, Centro
Hospitalar de Lisboa Norte; 2- Laboratério de Linguagem,
Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa

Avenida Professor Egas Moniz, 1649-035 LISBOA, Portugal

isabelmlamorim@gmail.com

Introdugdo: A sindrome de orelha vermelha (SOV) é uma
condicdo rara, caracterizada por episddios de dor na orelha,
cujo sintoma particular é a presenca de eritema desta regiao.

Casos Clinicos: Mulher, 22 anos, desde a infancia com epi-
sédios de dor severa e eritema na orelha esquerda. Apresenta
lacrimejo e edema na regiéo retorauricular. As crises duram 2-8
horas, com frequéncia semanal. Mulher, 82 anos, com episé-
dios de dor severa e eritema na regido da orelha e mastoideia
esquerda desde ha 2 anos. Esta dor associa-se a desconforto
numa regido circunscrita atras da orelha. Apresenta cerca 5 epi-
sédios por dia, com duragdo de minutos. Mulher de 38 anos,
com episddios de dor e eritema da orelha esquerda, geral-
mente evoluindo para cefaleia intensa lateralizada a esquerda,
com sonofobia. Estes episddios sao infrequentes. Mulher de 44
anos, com cefaleia hemicraniana direita, acompanhada por fo-
tofobia, associando-se eritema e edema da orelha ipsilateral.
Frequéncia de 4 vezes por més, com duracdo de 4-48 horas.
Mulher de 45 anos, com enxaqueca desde a adolescéncia e
com alteracdo do padrdo da sua cefaleia ha 5 anos, agora com
dor diaria na regido facial V2 direita, acompanhada de eritema
da orelha. Mulher de 67 anos, com episddios de dor e eritema
desde ha 3 anos localizada na orelha esquerda. Geralmente,
a dor estende-se até a regido temporal. Duragdo de 2 horas,
ocorrendo 2-3 vezes por més. As doentes apresentaram-se re-
fratérias a terapéutica, com minima resposta a farmacos proxi-
mos das suas cefaleias primarias.

Discussdo: O primeiro caso apresenta caracteristicas de um
cluster. O segundo caso sugere uma cefaleia numular. O tercei-
ro e o quarto caso relacionam-se com enxaqueca. Os Ultimos 2
casos apresentam uma histéria prévia de enxaqueca. Na SOV
existe uma desregulacdo autonémica do tronco cerebral, com
hiperactivacdo parassimpatica e vasodilatacdo extratrigeminal.
As restantes manifestacdes variam num espectro desde enxa-
queca até cefaleias trigemino autonémicas, sendo que a res-
posta terapéutica parece seguir o fenétipo clinico associado.

SINDROME DA ORELHA VERMELHA APOS
CIRURGIA OTORRINOLARINGOLOGICA

Carolina Soares’; Andreia Costa'?; Pedro Abreu’?; Madalena Pinto’
1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto;

2- Departamento de Neurociéncias Clinicas e Satide Mental,
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto
carolina_soares_03@hotmail.com

Introdug@o: A sindrome da orelha vermelha é uma entidade
rara, que se caracteriza por paroxismos de dor em queimor e hi-

peremia do pavilhao auricular, mas que carece de uma definicao
etioldgica, fisiopatoldgica e terapéutica, ndo estando incluida
na ICHD-3. Encontram-se reportados apenas 26 casos com etio-
logia secundéria, a maioria relacionada com patologia cervical
ou disfuncao da articulagdo temporo-mandibular.

Caso clinico: Doente de 57 anos, com antecedentes de en-
xaqueca sem aura, sindrome depressivo e ansioso e otite média
esquerda recorrente, submetida a timpanoplastia em maio de
2016. Trés semanas apds a intervencdo cirlrgica, iniciou dor
continua no pavilhdo auricular esquerdo, tipo queimor, VAS
9/10, com periodos de exacerbacdo associados a hiperemia do
pavilhao auricular esquerdo, com irradiacao para a regiao tem-
poroparietal ipsilateral. A dor era agravada pela agua quente
e calor do secador. Ao exame neuroldgico, ndo apresentava
alteracdes exceto dor a picada no bordo superior e lateral do
pavilhao auricular esquerdo associado a hiperemia. Foi aplicada
lidocaina topica em gel, com alivio imediato da dor e da hipere-
mia. A doente foi medicada com pregabalina e lidocaina tépica
e avaliada, posteriormente, em consulta, onde foi ajustado o
tratamento com incremento da pregabalina e adicdo de dulo-
xetina, com boa resposta terapéutica.

Conclusées: llustra-se um caso de possivel de sindrome da
orelha vermelha secundério a timpanoplastia, associacdo esta-
belecida pela relagcdo temporal e caracteristicas clinicas. Apesar
da mé resposta habitual destes quadros a terapéutica médica, a
doente teve uma boa resposta ao tratamento instituido.

CEFALEIA COM MANIFESTACOES
AUTONOMICAS: COMPLICACAO POUCO
COMUM DE NEOPLASIA DA FARINGE

Daniela Ferro1, Andreia Costa'?, Beatriz Flor de Lima®, Jodo
Lobo??3, Mafalda Seabra'-?, Ricardo Reis'?, Pedro Abreu'?

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Joao; 2-
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto; 3- Servico
de Radiologia, Centro Hospitalar de Sdo Joao
danielaferro91@gmail.com

Introducdo: As cefaleias trigéminoautondmicas sdo um gru-
po de cefaleias primarias que se caraterizam por cefaleia uni-
lateral em associacdo com alteragdes autondmicas ipsilaterais.
Por definicdo nenhuma lesdo subjacente pode ser identificada,
contudo existem inimeras descricdes de lesdes estruturais a
causar sintomas similares a estas cefaleias primarias.

Caso: Doente do sexo masculino de 52 anos, com antece-
dentes de carcinoma epidermoide do seio piriforme direito sub-
metido a quimioterapia e radioterapia. Recorreu ao servico de
urgéncia (SU) por cefaleia com 3 semanas de evolucao, hemi-
craniana direita com irradiacdo a regido periorbitaria, continua
mas com periodos de exacerbacdo de intensidade 10/10, ex-
cruciante. A cefaleia foi inicialmente interpretada no contexto
de abcesso odontogénico e orientada por Estomatologia. Por
refratariedade ao paracetamol diério foi realizado agulhamento
seco do masseter direito por suspeita de dor miofascial, sem
beneficio. Nas vérias recorréncias ao SU, o doente foi poste-
riormente tratado com paracetamol endovenoso, cetorolac,
petidina, morfina, pregabalina, bloqueio do ganglio esfenopa-
latino e do grande nervo occipital, corticoterapia endovenosa
e oxigenoterapia, sem beneficio. Na observacdo pela Neuro-
logia, num periodo de exacerbagdo da dor, apresentava ao
exame neurolégico ligeiro edema palpebral e uma sindrome de
Horner ipsilateral. A TC cerebral ndo mostrava alteracdes de
relevo. Apés revisdo das imagens de RM cervical objetivou-se
edema tecidular e tecido necrético/tumoral residual a envolver
a artéria carétida interna ipsilateral.
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Conclusées: llustramos um caso de cefaleia atribuida a pa-
tologia da artéria cardtida cervical (ICH-D3 beta 6.5), neste caso
com manifestagdes trigéminoautondémicas por provavel compro-
misso da cadeia simpatica cervical. Neste caso, os antecedentes
pessoais bem como a refratariedade a terapéutica fizeram levan-
tar a suspeita de uma etiologia secundaria para a cefaleia.

ENXAQUECA E DOENCAS AUTOIMUNES
- A EXPERIENCIA DE UMA CONSULTA DE
CEFALEIAS

Joana Esteves', Ana Rita Silva?, Octéavia Costa?, Sara Varanda?
1- Servico de Medicina Interna, Hospital de Santa Maria Maior,
Barcelos; 2- Servico de Neurologia, Hospital de Braga
1986@hbarcelos.min-saude.pt

Introdugdo: A literatura recente tem debatido o papel da
disfuncdo imunoldgica na fisiopatologia da enxaqueca dada a
crescente evidéncia de associagdo com algumas patologias au-
toimunes.

Objetivos: Determinar a prevaléncia e caracterizar a conco-
miténcia de patologia autoimune numa série de doentes com
enxaqueca.

Metodologia: Estudo observacional retrospetivo de doen-
tes consecutivos, observados pelo menos uma vez numa con-
sulta hospitalar de cefaleia,s no periodo entre outubro de 2014
e marco de 2018, com diagnédstico de enxaqueca, de acordo
com os critérios da International Classification of Headache Di-
sorders 3rd edition, beta.

Resultados: |dentificaram-se 237 doentes com enxaqueca.
Destes, 25 tinham diagnéstico simultaneo de doenca autoimune -
88% do sexo feminino (n=22), 92% com menos de 60 anos (n=23).
Relativamente a patologias com atingimento sistémico: 4 doentes
tinham lipus eritematoso sistémico — 1 com sindrome de sobre-
posicdo com dermatomiosite; 2 com sindrome antifosfolipido; 2
com artrite reumatoide; e 1 com sarcoidose. Quanto a patologias
especificas: 32% com patologia cutanea - 6 com psoriase e 2 com
vitiligo; 28% tinham patologia tiroideia - 6 com doenca de Hashi-
moto, 1 com doenca de Graves; 20% com patologia gastrointes-
tinal - 3 com colite ulcerosa e 2 com doenca de Crohn. 44% dos
doentes estavam sob imunomoduladores (n=11), 45% dos quais
sob corticoterapia crénica (n=5). A maioria (92%, n=23) era segui-
da por enxaqueca sem aura, episddica, tendo sido encaminhados
pelos cuidados de salide primarios (36%, n=9) e pela consulta de
reumatologia (20%, n=5). Destes, havia necessidade de profilaxia
em 52% dos casos (n=13) e 36% preenchiam critérios para outra
cefaleia (n=9) - 3 dessas eram por uso excessivo de medicacao.

Discussdo e conclusdes: Determinou-se uma prevaléncia de
11% de doengas autoimunes nos doentes com enxaqueca. Este
tipo de comorbilidades torna o tratamento abortivo e profila-
tico mais desafiante. Reconhecendo o papel da imunomodu-
lagdo nas doencas autoimunes, o estudo da associacdo entre
a enxaqueca e este tipo de patologias, reveste-se de elevada
pertinéncia, dada a necessidade de terapéutica dirigida, quer
aos sintomas, quer a doenca de base.

AURA DE ENXAQUECA: SINTOMAS
PAROXISTICOS VISUAIS EM ENXAQUECA E
OUTRAS PATOLOGIAS NEUROLOGICAS

Axel Ferreira, Paulo S. Coelho

Servico de Neurologia, Hospital Pedro Hispano, Unidade Local de

Salde de Matosinhos

Introdugdo: A aura visual de enxaqueca é uma entidade

bem conhecida, existindo uma escala validada para o seu diag-
néstico, a Visual Aura Rating Scale. Apesar disso, este diagnds-
tico nem sempre é facil, ja que os sintomas paroxisticos visuais
(SPV) sao referidos por alguns doentes com enxaqueca, mas
também em outras patologias neurolégicas comuns. Torna-se,
assim, relevante conhecer as caracteristicas diferenciadoras dos
SPV nas vérias patologias neuroldgicas.

Metodologia: Analise retrospetiva de todos os doentes
seguidos na consulta de cefaleias, epilepsia e doencas cere-
brovasculares com SPV, entre novembro de 2017 e marco de
2018. Caracterizagdo demogréfica dos doentes, das caracteris-
ticas dos SPV, da eventual cefaleia associada e identificacdo das
caracteristicas diferenciadoras de cada patologia identificada.

Resultados: Foram identificados 24 doentes. 12 com diag-
néstico de enxaqueca (1 deles com aura tipica sem cefaleia), 7
de epilepsia e 5 de patologia vascular cerebral aguda (1 POCI
bilateral, 1 hemorragia cerebral infratentorial e 3 AlTs sem sin-
tomas motores).

Dos parametros avaliados, os que apresentaram maior cor-
relacdo com o diagnédstico foram: 1) a frequéncia dos SPV (tnica
ou um cluster de episédios no caso de o diagndstico ser AVC/
AIT), 2) a lateralizagao Unica (na enxaqueca, os SPV mostraram
lateralizagdo alternada, enquanto na epilepsia os SPV lateraliza-
ram unilateralmente), 3) apresentacao de cor que ndo o branco
(apenas na epilepsia e num dos AIT os SPV apresentaram outra
cor), 4) a duracdo da cefaleia apds os SPV (na enxaqueca a du-
racdo foi sempre igual ou superior a 2 horas, na epilepsia ela
foi sempre igual ou inferior a 2 horas, na patologia vascular ce-
rebral aguda apenas um doente teve cefaleia relacionada com
os SPV), 5) a presenca de sintomas de fonofobia e/ou fotofobia
e nauseas e/ou vomitos (apenas em 2 doentes que apresenta-
ram estes sintomas o diagndstico nao foi de enxaqueca) e 6) a
presenca de sintomas motores (os 2 doentes com AVC, 3 dos
doentes com epilepsia e nenhum dos doentes com enxaque-
ca apresentaram sintomas motores). A duragéo dos sintomas
visuais e o facto de estes se apresentarem como visao turva,
fotdpsias, miodesdpsias, escotomas, hemiandpsia ou amaurose
nao se mostraram como caracteristicas diferenciadoras entre os
diferentes diagndsticos nesta cohorte.

Conclusdes: Neste estudo, as varidveis que apresentaram
maior valor semiolégico foram a lateralizacao unilateral, SPV
com presenca de cor que ndo o branco, a associagdo de sin-
tomas de nauseas e/ou vomitos e fonofobia e/ou fotofobia e a
existéncia de sintomas motores.

PREVALENCIA ELEVADA DE CEFALEIA POR
USO EXCESSIVO DE MEDICACAO NUMA
CONSULTA DE CEFALEIAS

Margarida Lopes', Melina Lopes?, Eduardo Freitas'-3, José Manuel
Aratjo', Sara Varanda'

1- Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2- Unidade de

Saude Familiar MaxiSalide, ACeS Cévado |, Braga; 3- Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo
margaridarl90@gmail.com

Introducdo: A cefaleia por uso excessivo de medicacdo é
uma cefaleia crénica diaria que evolui a partir de outro tipo de
cefaleia devido ao abuso de uma ou mais classes de farmacos
abortivos. Além de interferir com o diagnéstico e tratamento da
cefaleia de base, pode ser dificil de diagnosticar quando o consu-
mo excessivo de medicamentos é desvalorizado pelos doentes.

Objetivos: Caracterizacdo demografica e clinica de um con-
junto de doentes com o diagnéstico de cefaleia por uso exces-
sivo de medicagao.
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Metodologia: Anélise retrospetiva de uma série de doentes
seguidos numa consulta de cefaleias de um hospital terciario,
com o diagnéstico de cefaleia por uso excessivo de medicagéo,
com pelo menos uma consulta entre janeiro de 2015 e margo
de 2018.

Resultados: Vinte e oito doentes preencheram critérios de
cefaleia por uso excessivo de medicacdo, 24 do sexo femini-
no, com média de idades de 45 anos (20-69), correspondendo
a 45% do total de casos de cefaleias secundarias. Quinze do-
entes (54%) tinham antecedentes de sindrome depressiva ou
ansiosa e sete apresentavam outros tipos de dor crénica (25%).
O padrao de abuso mais frequente foi o consumo de vérios
analgésicos simples (32%), de opidides (25%), em combinacao
ou alternados com analgésicos simples, e de apenas um analgé-
sico simples (25%). Em 21 doentes (75%) foi realizado curso de
corticoterapia para auxilio na suspensdo de analgesia, com as-
sociagao de profilaxia para controlo da cefaleia de base em 15
casos. Sete doentes (25%) faltaram a consulta de seguimento.

Conclusées: Esta casuistica estd de acordo com a descri¢do
classica de que a cefaleia por uso excessivo de medicacdo é a
causa mais frequente de cefaleias secundarias. A sua incidéncia,
a interferéncia na gestdo das cefaleias primarias e a elevada
taxa de abandono justificam uma abordagem sistemética e a
implementacdo de um protocolo para rastreio e abordagem
deste tipo de cefaleias.

TRATAMENTO DA ENXAQUECA CRONICA
COM TOXINA BOTULINICA TIPO A -
EXPERIENCIA DE UM CENTRO

Paula Salgado, Gongalo Videira, Carlos Andrade, Carlos Correia
Servigo de Neurologia, Departamento de Neurociéncias, Hospital
de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto
paulasalgado88@gmail.com

Introducgdo: A toxina botulinica é um dos principais trata-
mentos da enxaqueca crénica, reduzindo a frequéncia e a inten-
sidade da cefaleia e melhorando significativamente a qualidade
de vida.

Objetivos: Avaliar a resposta de doentes com enxaqueca
crénica ao tratamento com toxina botulinica.

Métodos: foi analisada a base de dados prospetiva dos do-
entes com enxaqueca crénica tratados com toxina botulinica no
ano de 2017 no Centro Hospitalar do Porto. Houve avaliagdo
das variaveis aos 3 e 12 meses.

Resultados: 35 doentes foram tratados, 33 eram do sexo
feminino e apresentavam idade média de 48 anos. Seis (17%)
apresentavam enxaqueca com aura e 16 (46%) abuso medica-
mentoso. Aos 3 meses apds o primeiro tratamento, o nimero
de dias com cefaleia, seja ou ndo enxaqueca, (23,4 + 4,8 vs 12,9
+ 8,6), com enxaqueca (15,3 = 6,9 vs 8,5 + 6,4) e o consumo
de analgésicos (17,1 = 9,7 vs 8,2 + 7,4) foi significativamente
menor (p<0.01). Contudo, 11 doentes (40,7%) consideraram
subjetivamente que a eficacia de reducéo das crises foi inferior
a 25%. Nos 14 doentes avaliados aos 12 meses, observou-se
um menor nimero de dias com cefaleia (23,6 + 4,8 vs 9,9 + 9,1),
de dias com enxaqueca (18,4 = 7,2 vs 6,1 = 7,3) e de consumo
de analgésicos (20,0 = 7,0 vs 5,1 + 3,8); sendo que apenas 3
doentes (21,4%) consideraram que melhoraram menos de 50%.
Dois doentes (6%) terminaram o tratamento aos 9 meses por
auséncia de beneficio.

Conclusdo: A toxina botulinica foi eficaz no tratamento da
enxaqueca cronica, reduzindo o nimero de dias com cefaleia e
o consumo de farmacos. O efeito aos 12 meses foi mais notério
do que aos 3 meses de terapéutica.

TRATAMENTO DA ENXAQUECA

COM TOXINA BOTULINICA TIPO A -
EXPERIENCIA DO PRIMEIRO ANO DE
UTILIZACAO NUM CENTRO DE CEFALEIAS
DE UM HOSPITAL DISTRITAL

Angela Abreu, André Rego, Sara Machado, Elsa Parreira
Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca
angela.abreu@hff.min-saude.pt

Introducdo: A enxaqueca, particularmente a crénica e a epi-
sédica frequente, é uma doenca incapacitante com repercussao
na qualidade de vida e marcados custos socioeconémicos.

O tratamento com toxina botulinica tipo A estad indicado
em doentes com enxaqueca crénica, que apresentam resposta
inadequada ou intolerancia as medicagdes profildticas da en-
xaqueca.

Objetivos: Apresentar a experiéncia do primeiro ano de uti-
lizacdo do tratamento com toxina botulinica tipo A em doentes
com enxaqueca no nosso centro de cefaleias.

Metodologia: Andlise retrospetiva de doentes com enxa-
queca refrataria que foram submetidos a tratamento com toxi-
na botulinica tipo A com o objetivo de caraterizar a indicacao
para utilizacdo desta terapéutica, avaliar a melhoria global da
frequéncia e intensidade das cefaleias, consumo de farmacos
preventivos e analgésicos e os efeitos adversos aos 3, 6, 9 e 12
meses de tratamento.

Resultados: Foram incluidos 27 doentes (23 mulheres e 4
homens), com idade média de 48,7 anos. 17 doentes tinham
diagnéstico de enxaqueca crénica e os restantes 10 o diagndsti-
co de enxaqueca episddica frequente (numa utilizacdo offlabel)
(6 mulheres e 4 homens). Cerca de 70% dos doentes iniciaram
tratamento com toxina por ineficicia de terapéutica farmacolé-
gica profildtica e os restantes por resposta parcial e/ou efeitos
adversos intoleraveis. Em média, 70% dos doentes estavam me-
dicados com 2 ou mais profilaticos. Globalmente o tratamento
com toxina foi eficaz. Os tratamentos foram bem tolerados com
7 doentes a apresentarem efeitos adversos transitorios. Apenas
1 doente suspendeu o tratamento por franca melhoria (1 crise
por més). Em média, os doentes foram submetidos a 3 trata-
mentos com Botox®.

Conclusao: Globalmente houve melhoria dos doentes trata-
dos com toxina botulinica tipo A e uma boa toleréncia a tera-
péutica. Apesar de o tratamento com toxina botulinica tipo A se
encontrar aprovado apenas para doentes com enxaqueca croni-
ca, provavelmente este sera eficaz em doentes com enxaqueca
episddica frequente com resposta inadequada ou intolerancia
as medicagdes profilaticas da enxaqueca.

TOXINA BOTULINICA TIPO A NA
ENXAQUECA CRONICA: UM EFEITO
TERAPEUTICO SUBESTIMADO?

Isabel Pavdao Martins'2, Bruno Miranda'?, Cristiana Silva',
Adelaide Sousa'

1- Consulta de Cefaleias e Servico de Neurologia, Hospital de
Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte; 2- Faculdade de
Medicina da Universidade de Lisboa

ipavaomartins@gmail.com

Introducdo: A toxina botulinica tipo A estd indicada na tera-
péutica da enxaqueca crénica. A sua eficécia é avaliada em regra
durante as sessoes terapéuticas, ou seja cada 3 meses. Contudo,
o beneficio méaximo da toxina podera ser observado mais cedo.
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Objetivo: Neste estudo avaliamos o beneficio da toxina bo-
tulinica tipo A na enxaqueca crénica comparando a eficacia ao
fim de 1 més com a dos 3 meses.

Método: Analisamos uma série prospetiva de doentes com
enxaqueca cronica, seguidos longitudinalmente na consulta de
Cefaleias. Os doentes receberam toxina botulinica seguindo
o protocolo PREEMPT, com uma média de 150 unidades por
sessdo, e uma repeticdo cada 3 a 4 meses. O impacto das ce-
faleias foi avaliado através de uma escala (HIT-6) aplicada antes
do inicio do tratamento (avaliacdo baseline) e depois regular-
mente, quer a data de cada sessdo, quer 1 més depois de cada
aplicagdo. Avalidmos ainda o impacto da toxina através de uma
andlise individual dos itens da escala.

Resultados: A andlise intercalar realizada em 48 doentes,
93% mulheres, média de idades de 44,8 (+10,4) anos, cerca de
40% com abuso medicamentoso, com um HIT-6 médio no ba-
seline de 67,9, que fizeram tratamento com Toxina entre 3 me-
ses e 2 anos, comprovou o beneficio da toxina (melhoria média
baseline-Ultima avaliacdo = 6,5). O valor médio do HIT-6 ao més
era inferior (=61,77) ou seja melhor, do que o valor médio aos
3 meses (=64,45). Por sessé@o o HIT-6 ao més foi sempre inferior
ao dos 3 meses, com um decréscimo médio de 1,3 pontos.

Conclusdo: O beneficio da toxina estad provavelmente su-
bestimado, uma vez que a sua determinacdo em estudos pré-
vios foi feita na altura em que a toxina botulinica comeca a per-
der o seu efeito.

ANALISE RETROSPETIVA DE DOENTES
TRIADOS PARA NEUROLOGIA COM
CEFALEIA, NUM SERVICO DE URGENCIA

Rafael Jesus, Rita Raimundo, Michel Mendes, Vera Espirito-
Santo, Andreia Matas, Pedro Guimaraes

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

rjesus@chtmad.min-saude.com

Introducdo: a cefaleia é causa comum de referenciagéo ao
servico de urgéncia. Na sua maioria trata-se de cefaleia primaria,
sem causa conhecida que a justifique. E expectével o contacto
“privilegiado” com cefaleias de causa secundéria em contexto de
servico de urgéncia, na especialidade de Neurologia, sendo fun-
damental uma avaliacdo cuidada, na sua precoce identificagao.

Metodologia: retrospetivamente selecionaram-se os doen-
tes triados por cefaleia, para observagdo por Neurologia, num
servico de urgéncia de um hospital publico, durante um ano e
procedeu-se a andlise de diversas variaveis.

Resultados: De um total de 506 doentes triados para Neu-
rologia por cefaleia, apenas 416 apresentavam, com efeito, essa
sintomatologia. Destes, 33% eram do sexo masculino e 67% do
sexo feminino; a média de idades foi 50,1 anos (min. 9, max.
96); 53% apresentavam cefaleia priméaria (CP), 41% cefaleia
secundaria (CS) e 6% assumiram-se como cefaleia inespecifica
(sem dados suficientes para um diagnédstico definitivo). A média
de idades foi superior para individuos com CS, comparativa-
mente a CP (56 e 45 anos respetivamente, p<0,01). Entre as CP,
54% apresentaram cefaleia de tensdo e 45% enxaqueca, tendo
ocorrido apenas 3 casos de cefaleia trigémino-autonémica. Nas
CS, a doenca cerebrovascular (23%), o trauma cranio-encefalico
(21%) e a perturbacdo psiquiatrica/ somatoforme (14%) cons-
tituiram os principais diagnésticos. A proporcao de doentes
com cefaleia primaria ou secundéria, por categoria de triagem
de Manchester foi semelhante (p>0,05). No total, 48 doentes
foram internados, com claro predominio de casos de CS (90%
vs 10%, p<0,01). 98 casos foram referenciados para consulta

externa da especialidade.

Concluséo: os dados obtidos foram de encontro ao descrito
na literatura. E de realcar, porém, uma maior representagao da
cefaleia de causa secundaria no servico de urgéncia de Neu-
rologia. Destaque para o ndmero significativo de doentes tria-
dos erradamente por cefaleia, que apresentavam outra sinto-
matologia (particularmente, sindrome vestibular). A proporcao
significativa de CS atribuida a perturbacdo somatoforme pode
derivar da incorreta avaliagdo de uma CP num doente com co-
morbilidade psiquiatrica importante e pré-existente. A distri-
buicdo de cefaleias primarias e secundéarias por categoria de
triagem de Manchester, ndo apresentou variabilidade

BRUXISMO NOTURNO E LOMBALGIA
CRONICA: COMPARAGAO DA QUALIDADE
DE VIDA

Mara Lima", Bruno Silva?, David Sanz®, Jorge Silva'#, Isabel
Luzeiro?

1- Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra; 2- Servico
de Neurologia, 3- Servico de Cirurgia Maxilo-Facial, 4- Servico de
Reumatologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
marazvlima@gmail.com

Introdugdo: O bruxismo noturno (BN) é um distirbio de
movimento do sono que se associa a dor craniofacial. A reper-
cussdo na qualidade de vida (QV) destes doentes é pouco es-
tudada. A lombalgia crénica (LC) é uma das principais e mais
estudadas causas de dor crénica e disfuncado na QV.

Objetivos: Objetivo primério: determinar a QV dos doentes
com o diagndstico de BN, comparando com a QV dos doentes
com LC. Objetivo secundério: determinar, no grupo com BN,
como é a QV no BN isolado e no BN associado a enxaqueca.

Metodologia: Estudo clinico observacional e transversal,
ndo randomizado, realizado no Centro Hospitalar e Universi-
tério de Coimbra (CHUC) que incluiu 38 doentes adultos, de
ambos os sexos; 18 com BN e 20 com LC. Os instrumentos mé-
tricos aplicados foram inquéritos que avaliaram caracteristicas
da dor, escala de sonoléncia diurna (Epworth), inquérito de QV
(SF-36v2) e escala de ansiedade e depressdo (HADS). A anélise
estatistica foi realizada em SPSSv24.

Resultados: A amostra é maioritariamente feminina e com
IMC elevado. Nas duas patologias a intensidade da dor é se-
melhante. Verifica-se menor incapacidade no BN. A QV é se-
melhante; exceto no desempenho fisico que é menor nos do-
entes com LC. A HADS néo revela diferengas significativas. Nao
se observa relacdo entre a escala de Epworth e as patologias,
apresentando pouca sonoléncia diurna. Entre BN isolado e BN
associado a enxaqueca, as diferencas significativas sdo a nivel
de dor corporal e fungéo social. Na HADS, BN associado a en-
xaqueca apresenta mais ansiedade. HADS e SF-36v2 36v2 apre-
sentam boa correlacdo entre eles, independentemente da pa-
tologia. A intensidade da dor relaciona-se com ansiedade, dor
corporal e funcdo social, e a incapacidade funcional relaciona-se
com dor corporal, funcao fisica e saide geral.

Conclusdo: Doentes com LC apresentam pior desempenho
fisico e maior incapacidade que BN; os restantes pardmetros
da QV s&o sobreponiveis. BN associado a enxaqueca apresenta
mais dor corporal, pior funcdo social, maior intensidade e inca-
pacidade, e mais ansiedade que BN isolado; os restantes para-
metros sao sobreponiveis. Estes dados evocam uma majoracao
da sintomatologia em alguns dominios quando os dois tipos
de dor estdo presentes. Deve-se estudar melhor a relacdo da
ansiedade com BN e enxaqueca e o contexto em que o doente
se insere (farmacoldgico e socioeconémico).
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CEFALEIA POS-TRAUMATICA -
CARACTERIZACAO DE UMA AMOSTRA

Alexandra Silva, Helena Gens, Isabel Luzeiro
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
malexandrafdsilva@gmail.com

Introdugdo: O traumatismo craniano é um problema muito
frequente na populacdo em geral, podendo desencadear uma
cefaleia de novo (com uma relacdo temporal estreita com o
traumatismo) ou levar a um agravamento de uma cefaleia pré-
-existente. A cefaleia pds-traumatica (CPT) constitui um dos
subtipos de cefaleia secundaria mais frequentes.

Objetivos: Identificare analisar os fatores que caracterizam
a cefaleia pds-traumatica nos doentes que frequentam a consul-
ta de Cefaleias dos CHUC.

Métodos: Estudo de coorte histérica incluindo 48 doentes
consecutivos durante um periodo de 38 meses com queixas de
cefaleia apds terem sofrido TCE. Os dados foram obtidos através
do registo da consulta que consta no processo clinico do doente.

Resultados: Feito o estudo casuistico relativo as caracteristi-
cas sociodemograficas da CPT e o seu contexto socioecondémico,
constatou-se que a CPT ocorre numa idade média de 56,25 anos,
sendo mais frequente nas mulheres (72,9%) e nos individuos sem
histéria prévia de cefaleia (77,1%). Esta presente em maior fre-
quéncia em pessoas casadas (68,8%), com um baixo grau de
escolaridade, 4° ano (56,3%) e nos reformados (20,8%). 87,5%
dos doentes sofreram TCE minor. A cefaleia mais encontrada foi
“tipo peso” (45,8%), sem sintomas associados (47,9%), de média
intensidade (50%) e que ocorreu, em média 4,1 dias apds o TCE,
havendo 60,4% dos doentes que mantiveram as queixas algicas
até a data da Ultima consulta. A terapéutica mais utilizada na crise
foi o paracetamol (39,6%), enquanto na profilaxia foi a amitripti-
lina (31,3%). Apresentavam comorbilidades psiquiatricas 41,7%
dos doentes, sendo que 29,2% sofriam de depressao.

Conclusdo: Apds um traumatismo cefalico, varios padrées
de dor podem surgir, inclusivamente simulando uma cefaleia
priméria. Independentemente da intensidade do TCE a cefaleia
surgida perpetua-se no tempo em mais de metade dos casos. A
terapéutica, na globalidade, foi adequada.

ESTUDO DA ENXAQUECA EM IDADE
PEDIATRICA NOS CUIDADOS DE SAUDE
PRIMARIOS DA REGIAO CENTRO DE
PORTUGAL

Rafaela Lopes', Mariana Mina?, Inés Madanelo?, Beatriz Silva®,
Carine Silva®, Joana Cebola®, Mariana Ribeiro’, Lara Tomas?, Inés
Figueiredo®, Luis Amaral’, Luis Paixdo'?, Ana Esperanca'’, Vania
Pinto'?, Filipe Palavra’'3, Inés Rosendo''°

1 - Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra, 2 -
Unidade de Saude Familiar “A Ribeirinha”, Guarda, 3 — Unidade
de Cuidados de Saude Personalizados de Vouzela, 4 — Unidade

de Salde Familiar Pulsar, Coimbra, 5 — Unidade de Salde

Familiar Agueda +, Agueda, 6 — Unidade de Cuidados de Satde
Personalizados Fonte do Rei, Leiria, 7 — Unidade de Cuidados de
Saude Personalizados Figueira da Foz Urbana, 8 — Unidade de
Saude Familiar Lusitana, Viseu, 9 — Unidade de Salide Familiar
Serra da Lous3, 10 — Unidade de Satde Familiar Coimbra Centro,
11 — Unidade de Saude Familiar Flor de Sal, Aveiro 12 — Unidade
de Cuidados de Satde Personalizados Belmonte 13 — Hospital
Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
rafaelalopes16@gmail.com

Introdugdo: A enxaqueca é uma cefaleia primaria comum
que pode ter inicio em idade pediatrica. Contudo, ndo existem

dados concretos sobre esta doenca nos cuidados de saude pri-
marios de Portugal.

Objetivos: Caracterizar uma populagdo pediatrica com
diagnéstico de enxaqueca em seguimento nos cuidados de
saude primérios da regido Centro de Portugal, focando aspetos
demogréficos, epidemioldgicos e clinicos.

Métodos: No primeiro trimestre de 2018, selecionou-se
uma amostra de individuos com idade inferior a 18 anos, de 11
unidades de cuidados de satde primérios da regido Centro de
Portugal. Tinham diagnéstico de enxaqueca codificado (N89)
nos problemas ativos do seu ficheiro informatico individual,
nessas unidades. Foram recrutados sequencialmente, a medida
que compareciam as consultas e entrevistados de acordo com
um guido pré-definido baseado nos critérios ICHD-3beta. Rea-
lizou-se a anélise estatistica descritiva das varidveis recolhidas.

Resultados: Recrutaram-se para o estudo 117 individuos e
apos entrevista clinica apenas 72 cumpriam critérios de inclusao.
Verificou-se uma prevaléncia estimada de enxaqueca pediatri-
ca de 0.35% nessas unidades. O intervalo de tempo decorrido
entre o inicio dos sintomas e a concretizacdo do diagnéstico foi
uma mediana de 1.3 anos (intervalo interquartil de 0-3 anos).
Também nesta amostra, confirmou-se que faziam terapéutica
farmacolégica profilatica 22.2% dos casos e destes, 69.2% en-
contravam-se adequadamente tratados quanto a classe farma-
coldgica em uso e 53.8% quanto a posologia. Aferiu-se a utiliza-
¢ao de terapéutica abortiva de crise em 97.2% dos casos, sendo
que as classes farmacoldgicas mais utilizadas foram os analgési-
cos simples (65.7%) e anti-inflamatérios ndo esteroides (50.0%).
No entanto, apenas uma minoria reportava o uso de triptanos
(2.9%). A automedicacado foi reportada em 12.5% dos casos.
Recorriam a terapéutica ndo farmacolégica 66.7% dos doentes.

Discussdo/Conclusdo: A enxaqueca pediétrica encontra-se
subdiagnosticada nos cuidados de salide primarios e de facto, a
prevaléncia estimada fica aquém dos valores descritos na literatu-
ra. Esta amostra encontra-se adequadamente tratada nos episé-
dios de crise. No entanto, o atraso no diagnéstico, a abordagem
terapéutica ndo farmacoldgica e profilatica deverao ser alvo de
capacitacdo, de modo a otimizar a assisténcia clinica desta popula-
¢do. Mais estudos serdo necessérios para clarificar estas matérias,
durante um periodo de tempo e territério mais abrangentes.

SINDROME DO ARDOR BUCAL: REVISAO
DA CASUISTICA DA CONSULTA DE
CEFALEIAS

Ana Rita Machado, Anténio Mestre, Isabel Luzeiro
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
ritabritomachado@gmail.com

Introdugdo: O Sindrome do Ardor Bucal (SAB) é uma dor
oral crénica caracterizada por um ardor ou outras disestesias
persistentes da cavidade oral, sem evidéncia de alteragdes mu-
cosas.

Objetivos: Este estudo pretende comparar a experiéncia
da Consulta de Cefaleias do Centro Hospitalar e Universitéario
(CHUC) em SAB com o descrito na literatura.

Metodologia: Consultou-se a base de dados informatica
da Consulta de Cefaleias do CHUC, tendo sido identificados 8
doentes com a codificagdo “ardor bucal” ou “burning mouth”
entre janeiro de 2014 e dezembro de 2017 e que cumpriam
os critérios de diagnéstico da Classificacdo Internacional de
Cefaleias (ICHD-3 beta) para SAB. Realizou-se uma anélise re-
trospetiva tendo em conta dados demogréficos, caracterizacdo
sindromatica, comorbilidades e resposta terapéutica.

Resultados: O SAB é uma entidade rara na Consulta de Cefa-
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leias do CHUC. A idade média dos doentes foi de 55 = 11 anos,
com predominio do sexo feminino (n=6), e a duragdo média dos
sintomas foi de 12.2 + 11.7 meses. A maioria descreveu a algia
como um ardor (n=5), todos reportaram sintomas bilaterais e 4
doentes localizaram inespecificamente a dor a mucosa bucal. O
sintoma associado mais frequente foi a alteragdo do gosto (n=3).
O padréao diurno continuo das queixas foi o mais frequente (n=5).
Possiveis causas secundarias identificadas foram diabetes melli-
tus, hipotiroidismo e anemia. 4 doentes sofriam de sindrome de-
pressivo e 2 doentes de ansiedade generalizada. A medicacao
crénica mais frequente foi a antidepressiva (n=5) e a ansiolitica
(n=5). O tratamento com gabapentina (n=5) foi eficaz em apenas
1 doente e o tratamento com carbamazepina (n=1) foi eficaz. A
pregabalina e a amitriptilina foram ineficazes.

Conclusées: De um modo geral, estes casos vao de encontro
ao descrito na literatura. Parece haver uma associacdo com fatores
psicogénicos. O SAB constitui um desafio terapéutico, uma vez
que ndo existe um tratamento eficaz claramente estabelecido.

ENXAQUECA SEM AURA EM DOENTE
COM SINDROME DE SILVER RUSSELL

José Coelho'?, Isabel Dinis?, Filipe Palavra'*

1- Centro de Desenvolvimento da Crianca, Hospital Pediatrico,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2- Servico de
Neurologia, Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra; 3-
Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Servico de Pediatria de
Ambulatério, Hospital Pediétrico, Centro Hospitalar e Universitério
de Coimbra; 4- Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra

jmcoelho87@gmail.com

Introducdo: A sindrome de Silver Russell (SSR) é genética e
ocorre em cada 1/30.000 a 1/100.000 nascimentos. Caracteriza-
-se por um baixo crescimento intrauterino, mantendo-se o rit-
mo de crescimento também baixo, apds o nascimento. Existem
dismorfismos cranianos associados, sendo frequente um atraso
global de desenvolvimento psicomotor, nestas criangas. Quei-
xas de cefaleia ndo se encontram descritas como manifestacdes
associadas a esta sindrome genética.

Caso clinico: Adolescente de 14 anos, do género masculino,
em seguimento regular na consulta de Neurologia Pediatrica
por apresentar queixas de cefaleia. Tem antecedentes de um
SSR, encontrando-se sob tratamento com hormona de cresci-
mento (HC), motivo pelo qual frequenta também a consulta de
Endocrinologia Pediatrica. Na primeira avaliagdo neuroldgica,
realizada aos 12 anos de idade, constatou-se a presenca de
paroxismos de uma cefaleia bifrontal, pulsatil e de intensidade
grave o suficiente para impedir as atividades diarias, durando
varias horas. Associadamente referia fonofobia, fotofobia e
cinesiofobia, bem como néduseas. Nao apresentando qualquer
alteracdo no exame neuroldgico, as caracteristicas descritas fi-
zeram equacionar a possibilidade diagndstica de uma enxaque-
ca sem aura. Optou-se por iniciar tratamento analgésico apenas
para as crises (dado que a sua frequéncia nao justificava o recur-
so a profilaxia), encontrando-se a situacdo clinicamente estavel,
tendo as crises boa resposta clinica ao farmaco analgésico.

Discussao e Conclusdo: N3o existe descrita qualquer asso-
ciagdo entre a SSR e queixas de cefaleia com as caracteristicas
apresentadas. Todavia, entre os efeitos adversos mais frequen-
tes da terapéutica com HC encontra-se a cefaleia, embora néo
estejam categorizados na literatura aspetos semioldgicos tao
sugestivos de enxaqueca como os que pautam este caso. E as-
sim provével que a prevaléncia da enxaqueca sem aura torne
possivel a sua coexisténcia com a SSR e, por isso, se tenha assu-
mido o diagndstico de uma cefaleia primaria.

ETIOLOGIA RARA DE FENOMENOS
VISUAIS SEGUIDOS DE CEFALEIA

Eduardo Freitas'?, Miguel Neves®, Margarida Lopes?, José
Manuel Aratjo?, Inés Carvalho?, Sara Varanda?

1 - Servico de Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do
Castelo; 2 - Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 3 - Servico
de Neurorradiologia, Hospital de Braga
eduardomffreitas@gmail.com

Introdugdo: A enxaqueca é uma causa frequente de cefa-
leias, podendo por vezes ser precedida de aura visual, que se
manifesta por fenémenos visuais positivos simples, sob a for-
ma de pontos ou linhas luminosas tipo fortificacdo. Sendo um
diagnéstico clinico, frequentemente, torna-se necessario excluir
causas secundarias de cefaleias, que podem mimetizar a enxa-
queca com aura.

Caso clinico: Mulher de 59 anos, hipertensa, diabética e
com hepatopatia em investigacdo, recorre a uma urgéncia por
episddios transitérios de pontos luminosos e, mais tarde, luzes
verdes e vermelhas que se moviam no campo visual, seguidos
de cefaleia hemicraniana esquerda, intensa, latejante, sem nau-
seas ou vomitos, sem fatores de alivio ou agravamento. Estes
episddios duravam no maximo 30 minutos e ocorriam cerca de
seis vezes por dia. Apresentava hemiandpsia homdnima direita
isolada. Foi internada e, no primeiro dia de internamento, teve
um episédio compativel com crise focal com alteracdo do es-
tado de consciéncia e progredindo para bilateral, tendo sido
medicada com levetiracetam e valproato de sédio. A RM-cere-
bral mostrou lesdo corticossubcortical occipital esquerda, com
restricdo na difusdo, associada a provavel depédsito de hemos-
siderina nos sulcos regionais. A doente melhorou progressiva-
mente, tendo tido alta assintomatica. Repetiu RM-cerebral dois
meses mais tarde, observando-se involucdo da referida leso.
Foram levantadas vérias hipoteses, tendo sido excluidas, com o
estudo realizado, as etiologias isquémica, infeciosa, neoplasica
e paraneoplasica. Com a involucdo da lesdo e a presenca dos
depésitos de hemossiderina na RM-cerebral, considerou-se a
possibilidade de uma manifestacdo da forma inflamatéria de
angiopatia amiloide cerebral.

Conclusdo: A angiopatia amiloide cerebral é uma entidade
cada vez mais reconhecida. Uma das formas de apresentacdo
possivel é a inflamatéria, que pode ter diversas manifestacdes.
Neste caso, estdo presentes os critérios para cefaleia secunda-
ria a vasculopatia intracraniana crénica — tipo aura de enxaque-
ca, atribuivel a angiopatia amiloide cerebral.

CEFALEIA SINTOMATICA ASSOCIADA A
ATIVIDADE SEXUAL

José Manuel Aratjo, Leandro Marques, Jodo Pinho, Ana Filipa
Santos

Servico de Neurologia, Hospital de Braga
josedearaujo88@gmail.com

Introducdo: A cefaleia explosiva é reconhecida como mani-
festagao clinica nuclear da sindrome de vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR). Substéncias vasoativas e alguns estados fisio-
|6gicos tém sido implicados na sua patogenia, sendo a ativida-
de sexual um precipitante descrito.

Casos Clinicos: Descrevem-se homem e mulher, de 23 e 41
anos respetivamente, com SVCR documentado por métodos
angiograficos. No primeiro caso, antecedentes de perturbacao
obsessivo-compulsiva, medicado com inibidor seletivo da re-
captacdo de serotonina e com consumos toxicofilicos. Dois dias

Reunido de Primavera 2018 — Sociedade Portuguesa de Cefaleias

M



112

Sinapse® | Suplemento 1 | Volume 18 | N.°1 | Maio de 2018

antes da admissao, durante masturbacao e aquando do orgas-
mo, inicia cefaleia explosiva, com duracado de horas, acompa-
nhada de nauseas, fotofobia, fonofobia e cinesiofobia. Nos dias
seguintes, sucederam-se novos episddios de dor semelhante,
desta vez esponténeos e refratarios a analgesia. Exame neuro-
|6gico normal na admissao, verificando-se, dias depois, discreta
paresia facial central direita e aparecimento de singultos. Da
investigacao realizada, a angio-RM mostrou irregularidades do
fluxo arterial em territério vertebrobasilar. Reduziu-se a dose
do antidepressivo e recomendou-se evicgdo de tdxicos. Foi
medicado com nimodipina, corticoide e antiagregante, com re-
solugdo sintomética. Revendo os antecedentes, foi omissa, ini-
cialmente, histéria de cefaleia ocorrendo exclusivamente com
o orgasmo, de inicio aos 17 anos, idéntica a descrita, exceto
na duracdo, cerca de 30 minutos. No segundo caso, a doente
praticava exercicio fisico, ndo havendo antecedentes relevantes
ou medicacdo. Dez dias antes, iniciou cefaleia explosiva com
duracdo de 5 minutos, antecedendo o orgasmo e sem outros
sintomas ou desencadeantes, nomeadamente o exercicio. Exa-
me neuroldgico normal, revelando o angio-TAC mdltiplas este-
noses da artéria basilar. A cefaleia remitiu espontaneamente.
Conclusdo: Cefaleia associada a atividade sexual foi a ma-
nifestacdo inicial da SVCR. Apesar da existéncia de um tipo de
cefaleia primaria com clinica semelhante, e de num dos casos
nao ter sido apurado fator causal, a sua presuncdo deve ser fei-
ta somente apds exclusdo consistente de etiologia secundaria.

CEFALEIAS SECUNDARIAS A SINDROME
DE WALLENBERG

Teresa Barata Silvério, Liliana Pereira, Ana Claudia Ribeiro
Servico de Neurologia, Hospital Garcia de Orta
teresabaratasilverio@gmail.com

Introdugdo: As cefaleias trigémino-autonémicas e a ne-
vralgia do trigémio sdo tradicionalmente consideradas como
entidades distintas e categorizadas em diferentes grupos na
Classificacao Internacional de Cefaleias (ICDH). Contudo, apre-
sentam algumas semelhangas relativamente & sua semiologia
e resposta terapéutica. Podem ter diversas etiologias, entre as
quais, serem secundarias a patologia vascular central.

Caso clinico: Reportamos dois homens, de 45 e 74 anos,
admitidos por Sindrome de Wallenberg, com acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico agudo bulbar dorsolateral esquer-
do, confirmado por RM encefélica. Apds a alta clinica, tiveram
inicio episddios paroxisticos de dor. No primeiro caso, a dor
teve inicio cerca de 3 meses apds o evento, com localizagdo
periorbitaria, unilateral, esquerda, sem irradiacdo, lancinante,
intensa, com duracdo de segundos. Os paroxismos eram sepa-
rados por alguns minutos, diarios e sem desencadeante especi-
fico. Associadamente, apresentava inje¢do conjuntival e edema
palpebral. Por cumprir critérios segundo a ICDH, foi admitido
o diagnéstico de SUNCT secundario. No segundo caso, a dor
teve inicio cerca de um més apds o AVC, de localizagdo pre-
dominante em territério V1 esquerdo, com irradiacdo para a
regido maxilar e mandibular, tipo “choque elétrico”, intensa,
com duracdo de segundos. A dor era recorrente, quer espon-
tédnea quer desencadeada por estimulos ndo nociceptivos na
face, sem outros sintomas associados durante as crises ou pe-
riodo refratario. No intervalo entre os paroxismos apresentava
parestesias e dor continua na hemiface. Considerou-se como
diagnéstico mais provavel nevralgia do trigémio secundaria.

Conclusdes: O aparecimento da dor, ipsilateral a lesao, apds
a ocorréncia de AVC, sugere uma relacdo entre os eventos. A
localizagdo da lesao isquémica (e o provavel envolvimento do

nucleo e feixe trigeminais) reforca a sua importancia na fisiopa-
tologia. O facto da mesma lesdo estar associada a dois tipos de
cefaleias poderéa apoiar a teoria que estas fazem parte de um
espectro da mesma doenca.

SINDROME DE VASOCONSTRICAO
CEREBRAL REVERSIVEL COM
VASOSESPASMO FOCAL

Angela Abreu, Sara Machado, Amélia Nogueira Pinto, Elsa Parreira
Servico de Neurologia, Hospital Professor Doutor Fernando da Fonseca
angela.abreu@hff.min-saude.pt

Introducao: A cefaleia explosiva é uma emergéncia médica e é
caracterizada pela intensidade méxima de dor no primeiro minuto.

A sindrome de vasoconstri¢do cerebral reversivel é caracteri-
zada por cefaleias intensas, frequentemente explosivas e recor-
rentes, com ou sem sinais focais, apresentando vasoespasmos
segmentares de artérias cerebrais, frequentemente bilaterais e
difusos e que sao reversiveis em 3 meses.

Caso clinico: Doente do sexo masculino com 26 anos de
idade com antecedentes de obesidade, hipertensdo arterial e
consumo esporédico canabindides que inicia cefaleia explosiva
occipital, com duragdo de minutos, quando levantava pesos, as-
sociada a nauseas. Durante cerca de 10 dias, episddios recorren-
tes de cefaleia explosiva, associados a atividade fisica, incluindo
atividade sexual, com melhoria parcial a analgesia e ortostatismo
e com agravamento com decubito e manobras de Valssalva.

A observacido ndo apresentava sinais focais. Para investi-
gacao realizou TC-CE com angio TC do poligono de Willis e
exame citoquimico e microbiolégico do LCR com manometria
que ndo apresentavam alteracées. Realizou ainda RM-CE com
angio RM dos vasos do pescoco, poligono de Willis e veno-RM
intracraniana também sem alteracdes. O doppler transcraniano
documentou a presenca de aceleracéo ligeira e focal a nivel da
artéria cerebral média esquerda (VS 136 cm/s).

Foi medicado com nimodipina com redugdo progressiva.
Repetiu doppler transcraniano ao fim de 4 semanas que ndo
revelou vasospasmo e posteriormente Angio TC do poligono e
vasos do pescogo que ndo apresentavam alteracdes.

Ap0ds alta manteve-se sem novos eventos ou sinais focais.

Conclusdo: Apresentamos um caso clinico de um jovem
com cefaleia do esforco recorrente durante 10 dias e cuja inves-
tigagao revelou vasoespasmo ligeiro e focal da artéria cerebral
média esquerda, reversivel em 1 més. Pela focalidade do vaso-
espasmo foi importante excluir outras etiologias particularmen-
te aneurisma oculto pelo vasoespasmo.

ANEURISMA FUSIFORME DO SEGMENTO
INTRACRANIANO DA ARTERIA CAROTIDA
INTERNA: COMPLICACAO TARDIA DE
TRAUMATISMO CRANIOENCEFALICO?

Marlene Saraiva', Lidia Dias?, Luisa Alves'

1- Servico de Neurologia e 2- Servico de Neurocirurgia; Hospital de
Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental
mar.oliveira.saraiva@gmail.com

Introdugdo: O traumatismo cranioencefélico pode condicio-
nar complicacdes tardias graves e potencialmente fatais. Exem-
plo disso sdo os aneurismas intracranianos pds traumaticos, que
representam menos de 1% de todos os aneurismas e estao as-
sociados a uma elevada morbilidade e mortalidade.

Caso clinico: Doente de 18 anos com histéria pessoal co-
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nhecida de traumatismo cranioencefélico complicado por he-
matoma subdural com necessidade de drenagem cirdrgica ur-
gente aos 11 anos, do qual nao resultaram sequelas aparentes.
Permaneceu assintomatica até ha cerca de 1 ano, altura em que
iniciou quadro episédico de cefaleia com caracteristicas de en-
xaqueca, nomeadamente com carater pulsatil, intensidade mo-
derada a elevada, com foto e fonofobia, bem como nauseas
e vomitos associados. Adicionalmente, melhorava com o des-
canso, podendo durar até 2 dias. Apds episddio transitério, de
poucos minutos, e, em repouso, de amaurose do olho esquerdo
recorreu ao servico de urgéncia. A observacdo encontrava-se
normotensa, sem sopros a auscultacdo cardiaca ou carotidea,
bem como com exame neurolégico normal. Realizou TC CE que
mostrou dilatacdo do buraco lacero anterior, razdo pela qual
complementou estudo com RMN CE, documentando-se volu-
moso aneurisma fusiforme da artéria cardtida interna esquerda
com extensa remodelacdo éssea concomitante.

Conclusédo: Perante um doente com histéria pessoal conhe-
cida de traumatismo cranioencefélico, a investigagao etioldgica
de um quadro de cefaleia, mesmo que sem sinais de alarme ou
com critérios diagnésticos para cefaleia priméria, deveré excluir
a presenca de lesdes vasculares intracranianas.

CEFALEIA HEMICRANIANA DE CAUSA
INVULGAR

Ivania Alves', Carla Fraga', Manuel Ribeiro?

1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tamega e Sousa;

2- Servico de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Vila Nova Gaia/
Espinho

ivaniaalves83@gmail.com

Introducdo: As cefaleias hemicranianas nao alternantes ad
initium podem refletir uma cefaleia primaria ou secundaria e
obrigam sempre a exclusdo de organicidade.

Caso clinico: Mulher de 50 anos. Antecedentes: obesida-
de, hipertens&o arterial, insuficiéncia venosa dos membros in-
feriores. Observada em janeiro/2017 por cefaleia hemicraniana
direita que se instalou em dezembro. A dor foi descrita como
muito intensa, constante, associada a fotofobia; sem fono ou
osmofobia, sem agravamento com os esforcos, sem nauseas ou
vomitos. A cefaleia era exclusivamente direita e melhorou ao
longo do més de janeiro. Recorreu ao servico de emergéncia
em dezembro; realizou TAC CE (normal) e angio-TC cerebral,
que revelou uma ectasia focal fusiforme do segmento V4 da
artéria vertebral direita, seguida de discreta estenose focal. Re-
alizou RMN CE que foi normal; o estudo de angio-RMN cerebral
confirmou os achados de angio-TC que, em revisao, sdo suges-
tivos de uma dissecgao arterial.

Nao existe causa para este evento (analises gerais, estudo
autoimune, doppler dos vasos do pescoco, LCR sem alteracdes
relevantes); a doente negava traumatismos prévios a instalagao
da dor. Em marco de 2017, em anélises de rotina, documentada
hematoproteindria. O estudo imunolégico é negativo e estd em
seguimento na consulta de Nefrologia. Repetiu RMN e angio-
-RMN cerebral em fevereiro de 2018: mantém dilatagao focal
de V4 direita mas verificou-se normalizacdo do padrao de fluxo.

Conclusdes: As dissecgdes arteriais sdo uma causa de AVC
e hemorragia subaranoideia em doentes jovens; a cefaleia asso-
ciada é tipicamente cervico-nucal sendo invulgar o atingimento
de regides mais anteriores. Os hematomas intramurais que afe-
tam a média e a adventicia do vaso podem causar uma dilacao
da parede deste que angiograficamente se traduz numa ectasia
focal seguida de estenose. E invulgar uma disseccdo da porcao
terminal da artéria vertebral evoluir sem qualquer complicacao
isquémica ou hemorragica, como neste caso.

CEFALEIA E MALFORMACAO DE CHIARI
TIPO I: A IMPORTANCIA DOS CRITERIOS
DE DIAGNOSTICO

Jodo Duréaes, Joana Ramos Lopes, Isabel Luzeiro, Livia Sousa
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
duraes.jlo@gmail.com

Introducgdo: A cefaleia é o sintoma mais comum na malfor-
magcao de Chiari tipo |, geralmente occipital, com uma duracdo
inferior a 5 minutos, agravada pela manobra de Valsalva e com
boa resposta ao tratamento cirirgico. No entanto, a preva-
|éncia de outros tipos de cefaleia é elevada nesta populacéo,
condicionando a resposta a cirurgia e dificultando a abordagem
terapéutica.

Caso clinico: Mulher, com inicio dos sintomas aos 30 anos,
apresentando cervicalgia bilateral diaria continua tipo tensao
com irradiacdo occipital, bem como paroxismos intensos (6 a
7 por dia) occipitais tipo guinada com duracdo de poucos se-
gundos, ocasionalmente associados a esforcos. As queixas
apresentaram agravamento progressivo com aparecimento de
sinais de disfuncdo romboencefalica (disfagia, disfonia, dese-
quilibrio e tetraparésia ligeira). O estudo complementar revelou
malformacdo de Chiari tipo |, sendo submetida a craniectomia
suboccipital bilateral com remocéo do arco posterior de C1 e
laminectomia de C2. Durante o primeiro ano apds a cirurgia
apresentou melhoria significativa da sintomatologia algica e
funcional. Posteriormente, apresentou reincidéncia com menor
intensidade das queixas algicas e iniciou concomitante quadro
de enxaqueca crodnica. A reavaliacgdo com RM revelou ectopia
das amigdalas sem conflito de espaco, sequelas da intervencéo
cirdrgica e discopatia cervical sem compressdo medular signifi-
cativa. Durante o seguimento foram tentadas varias terapéuti-
cas cronicas (topiramato, valproato de sédio, amitriptilina, dia-
zepam, fluoxetina e toxina botulinica) sem sucesso. Atualmente
com 53 anos, mantém queixas algicas diarias cervicais bilaterais
e parietais a esquerda, apresentando hipertonia da musculatura
cervical, nistagmo horizontal e hemiparésia direita G4+. Aguar-
da terapéutica com neuroestimulador occipital.

Conclusdo: Apesar da coexisténcia de malformagdo de
Chiari tipo | em doentes com cefaleia, a presenca de critérios
de diagnéstico para cefaleia associada a malformacdo prediz
uma melhor resposta a terapéutica cirirgica. Neste caso, a pre-
senca concomitante de patologia osteoarticular e de sequelas
pos-cirurgicas pode ajudar a explicar a manutencao das queixas
apds a cirurgia.

CEFALEIA E SINDROME DE HORNER
COMO PRIMEIRA MANIFESTACAO DE UM
MACROPROLACTINOMA

Andreia Fernandes, Diana Melancia, Isabel Henriques, Paula
Esperanca

Servico de Neurologia, Hospital Santo Anténio dos Capuchos,
Centro Hospitalar Lisboa Central
andreiarcfernandes@hotmail.com

Introdugdo: Uma cefaleia aguda inaugural associada a sin-
drome de Horner (SH) pode ser secundéria a uma lesdo em
qualquer nivel da via 6culo-simpaética. Os sinais e sintomas as-
sociados podem auxiliar na localizacdo da lesdo. A associacao
com parésia dos movimentos oculares (MO) sugere uma lesao
ao nivel do seio cavernoso, ou na regiéo selar ou parasselar com
extensdo ao mesmo.

Apresentamos um caso de cefaleia aguda com SH como pri-
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meira manifestacao isolada de um macroprolactinoma.

Caso clinico: Homem, 53 anos, submetido a cirurgia endos-
cdpica nasossinusal, iniciou ao 8° dia pds-operatério cefaleia bi-
frontal mais lateralizada a direita, muito intensa, incapacitante,
com nauseas e vomitos e agravada pelo declbito, que persistiu
durante 2 dias, ndo cedendo a analgesia com paracetamol e
ibuprofeno. Ao final do 3° dia referia melhoria da dor, notando
nessa noite assimetria das fendas palpebrais, motivo pelo qual
recorre ao servico de urgéncia.

Ao exame neuroldgico objetivava-se ptose palpebral direi-
ta e miose ipsilateral, sem outras alteragcdes. Analiticamente
destacava-se hiponatrémia grave. A TC-CE mostrava preenchi-
mento sinusal em relacdo com cirurgia recente e a angio-TC dos
vasos intracranianos e troncos supra-adrticos excluiu disseccdo
arterial. Nas 12 horas seguintes instalou-se limitagdo dos MO
compativel com lesdo do Il e VI nervos cranianos a direita. A
RM-CE revelou lesdo expansiva intrasselar com lateralizagéo di-
reita e extensao ao seio cavernoso homolateral compativel com
macroadenoma hipofisario. O estudo endocrinoldgico revelou
prolactinémia de 606.69ng/ml e hipopitituirismo. Admitiu-se
macroprolactinoma e iniciou-se terapéutica com bromocripti-
na 10mg/dia e hidrocortisona 25mg/dia verificando-se resolu-
cao da cefaleia e do SH e melhoria laboratorial (prolactinémia
93,6ng/ml) ao 15° dia de tratamento.

Conclusdes: No caso descrito, a apresentacéo clinica inicial
com envolvimento isolado da via simpética ndo era sugestiva de
uma lesdo expansiva selar. Trata-se de uma manifestacao inicial
atipica de um macroprolacinoma previamente assintomatico
que amplifica o diagnédstico diferencial do SH.

CEFALEIA NO NEURO-BEHCET

André Régo', Angela Abreu’, Daniela Garcez'?, Jodo Serddio?,
Elsa Parreira’, Amélia N Pinto', Catarina Favas®, Sara Machado'
1- Departamento de Neurologia, Hospital Professor Doutor
Fernando Fonseca, Amadora; 2- Departamento de Neurologia,
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil,
Lisboa; 3- Departamento de Medicina IV, Hospital Professor Doutor
Fernando Fonseca, Amadora.

andre.rego@nhff.min-saude.pt

Introdugdo: Muitas doencas para além das oncoldgicas
podem-se apresentar como tumores cerebrais, enfatizando a
importancia de diagndstico precoce. As manifestacdes neuro-
|6gicas sao observadas em 5,3-59% de doenca de Behget (DB),
sendo a forma pseudotumoral uma condicao rara.

Caso clinico: Apresentamos um caso clinico de uma mulher
de 40 anos com diagndstico prévio de DB por combinacdo de
uveite, Ulceras classicas e nédulos cutdneos. Estava medicada
com ciclosporina, prednisolona e colchicina. Deu entrada no
S. Urgéncia por cefaleia occipital pulsatil, com uma semana de
evolucdo, de intensidade flutuante, maximo 8/10, associada a
vomitos e alucinagdes visuais, a que se seguiu convulsao ténico-
-clénico generalizada, altura em que se iniciou levetiracetam. A
primeira TC e veno-TC n&o reveleram alteracdes. A avaliagdo do
LCR demonstrou pleiocitose, hiperproteinorraquia e nivel eleva-
do de IL-6; os marcadores infeciosos, incluindo herpes, virus JC e
mycobacterium tuberculosis, assim como a avaliacdo microbiold-
gica e citoldgica foram negativas. A RMN identificou lesdo pseu-
dotumoral parieto-occipital direita com captacao de gadolineo e
com espectroscopia ndo compativel com lesao neoplasica. Assu-
miu-se o diagndstico de neuro-Behcet com lesdo pseudotumo-
ral, iniciando metilprednisolona com resposta clinica, analitica e
imagioldgica. Comecou infliximab e com 8 meses de seguimento
houve ades&o terapéutica com bons resultados e sem efeitos ad-
versos, recorréncias de sintomas ou sintomas de novo.

Conclusées: A neuro-Behget é uma entidade clinica rara a
considerar na investigagcdo de lesdes cerebrais pseudotumorais.
A apresentacao com convulsdes deve alertar para a possibilidade
de trombose venosa cerebral. O rapido diagnéstico reduz o atra-
so no tratamento e condiciona um melhor prognéstico funcional.

SINDROME DO PSEUDOTUMOR CEREBRI
DE CAUSA RARA

Ivania Alves’, Carla Fraga', Natélia Oliveira?, Carlos Vasconcelos®
1- Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Tamega e Sousa;
2- Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar Tamega e Sousa;
3- Unidade de Imunologia Clinica, Centro Hospitalar do Porto

ivaniaalves83@gmail.com

Introducdo: Os critérios de diagndstico da sindrome do
pseudotumor cerebri (SPTC) foram revistos em 2013, contem-
plando casos idiopéticos e secundarios.

Caso clinico: Mulher de 31 anos, IMC=25Kg/m2, sem ante-
cedentes relevantes.

Observada em junho/2016 por cefaleia holocraniana progres-
siva com instalacdo em dezembro/2015. A cefaleia era holocrania-
na, constante; associa-se a fono e fotofobia, sem nauseas/vomitos;
agravada por manobras de Valsalva. Em abril/2016 acrescentaram-
-se episodios de visdo turva e perdas de visdo <1minuto. Obser-
vada por Oftalmologia, documentando-se papiledema bilateral e
parésia do VI direito. Exames complementares: RMN CE e angio-
-RMN normais; pressao de abertura do LCR 46cmH20; andlises
com discreta trombocitose (454 000), VS=26mm, anticardiolipina
IgM fraco positivo; LCR com citoquimico normal, bacteriolégico e
viroldgico negativos, bandas oligoclonais negativas. A este quadro
clinico associou-se: fenémeno de Raynaud (janeiro/2017), dlceras
do palato mole (fevereiro/2017), sindrome sicca (marco/2017). Re-
petiu estudo imunolégico: ANAs positivos, SSA positivo, anticar-
diolipina IgM fraco positivo, PM/Scl75 fracamente positivo. Segui-
da em Consulta de Doencas Autoimunes, ainda sem diagndstico
definitivo (possivel S. Sjégren primério/Sindrome Overlap). Segui-
da em Consulta de Hematologia, sem causa definitiva para a trom-
bocitose, que se tem agravado (Ultimas anélises, plaquetas=787
000). Iniciou hidroxicloroquina e corticoterapia em setembro/2017
e mantém acetazolamida 1500mg/dia. Realizou pulso de metil-
prednisolona 1g 3dias em dezembro/2017. Ultima observacio
(margo/2018): sem melhoria das cefaleias nem das queixas visuais;
campos visuais e resultado de OCT n&o se tém agravado; pressao
de abertura de LCR 29cmH20.

Conclusées: O SPTC é uma entidade rara que ocorre em al-
gumas doencas imunoldgicas. Pressupde-se que a etiologia seja
uma obstrucao de natureza inflamatéria a drenagem de LCR. No
caso desta doente, acresce ainda uma trombocitose sustenta-
da a causar uma possivel hiperviscosidade. A maioria dos casos
descritos na literatura responde favoravelmente a corticoterapia.
N&o ha consenso sobre as atitudes a tomar em casos refratarios.

PUERPERIO COMPLICADO POR DUAS
CEFALEIAS SECUNDARIAS

Margarida Lopes', Eduardo Freitas'?, Sofia Xavier®, Sara
Varanda', Jodo Soares-Fernandes®, Margarida Rodrigues'

1- Servico de Neurologia, Hospital de Braga; 2- Servico de
Neurologia, Hospital de Santa Luzia, Viana do Castelo; 3- Servico
de Neurorradiologia, Hospital de Braga
margaridar|90@gmail.com

Introducgdo: A cefaleia no periodo pds-parto é um sintoma
frequente, podendo ser causada, precipitada ou agravada por
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uma grande variedade de fatores, desde alteracdes fisiologicas
até procedimentos periparto. Apesar de a grande maioria dos
casos corresponderem a cefaleias primarias, existem considera-
¢oes diagnodsticas especiais inerentes a este periodo, que tor-
nam o diagnéstico diferencial muito vasto.

Caso clinico: Doente de 37 anos, com antecedentes de en-
cefalocelo etmoidal com fistula de LCR tratado cirurgicamente
ha 19 anos. Parto por cesariana, apds colocacdo complicada
de cateter epidural com necessidade de tentativas multiplas.
Recorre ao servico de urgéncia no quinto dia de puerpério por
cefaleias holocranianas intensas, com inicio no pés-parto ime-
diato, exclusivamente em ortostatismo e com alivio em decubi-
to, tendo alta apds analgesia e hidratagdo. Recorre novamente
no dia seguinte por persisténcia da cefaleia em decubito. Na
admissao, constatado perfil tensional elevado (PA sistélica 196
mmHg). Foi observada por anestesiologia e submetida a blo-
queio esfenopalatino bilateral com ropivacaina, ocorrendo em
seguida crise convulsiva generalizada. Apds recuperacéo, apre-
sentava exame neurolégico normal. A RM-CE mostrou hiperin-
tensidades bilaterais em T2 e FLAIR na transigdo cortico-sub-
cortical frontal e parietal parassagital e, mais extensamente, nos
lobos temporais e occipitais, com facilitagdo da difuséo, suge-
rindo sindrome de encefalopatia posterior reversivel. Verificou-
-se também ligeiro espessamento e hipercaptagao paquimenin-
gea na convexidade. Foi realizado tratamento sintomatico com
controlo tensional rigoroso, analgesia e instituicdo de antiepi-
|ético, com resolucao das cefaleias e sem recorréncia de crises.

Conclusdes: Discute-se a fisiopatologia da sindrome de
encefalopatia posterior reversivel numa doente com clinica
prévia de cefaleia pds puncdo dural acidental e o papel dos
varios mecanismos concorrentes na sua etiologia: hipotensdo
intracraniana, hipertensao sistémica e administracdo transnasal
de um anestésico local numa doente com antecedentes de en-
cefalocelo etmoidal.

SINDROME SMART (STROKE-LIKE
MIGRAINE ATTACKS AFTER RADIATION
THERAPY) - DOIS CASOS ILUSTRATIVOS

Sofia Grenho Rodrigues, Raquel Gil Gouveia
Departamento de Neurologia, Hospital da Luz Lisboa
anasofia.grodrigues@gmail.com

Introdugdo: A sindrome SMART (stroke-like migraine atta-
cks after radiation therapy) é caracterizada por episddios rever-
siveis de cefaleias com sintomas neuroldgicos corticais, ocor-
rendo como complicacdo tardia de irradiagéo craniana.

Casos Clinicos: Apresentamos dois doentes do sexo mas-
culino (38 e 47 anos), submetidos a radioterapia craniana para
astrocitoma cerebeloso, aos 8 e 14 anos, respetivamente.

O doente mais jovem foi admitido com quadro de hemia-
nopsia homdénima esquerda alternando com periodos de ce-
gueira cortical. Apresentava histéria de multiplos episédios de
alteragdes visuais transitérias (descritos como cortina e nuvem
branca), indolores com duracédo de cerca de 10 minutos. A RM-
-CE documentou lesao subcortical occipital direita, e o eletro-
encefalograma (EEG) e o Doppler transcraniano (DTC) foram
normais. A funcéo visual melhorou para hemianopsia parcial. No
seguimento, o doente continuou a apresentar episédios transi-
térios de perturbacéo visual semelhantes, apesar do tratamento
com dois farmacos antiepiléticos, nimodipina e aspirina.

O doente mais velho apresentou-se com cefaleia tipo enxa-
queca seguida de sensacdo de névoa, sombras e elementos alu-
cinatérios no hemicampo esquerdo, apresentando a admissao
hemianopsia homénima esquerda. A RM-CE demonstrou hipe-

rintensidade cortical temporo-occipital giriforme, e a restante
investigacdo nado revelou alteracdes. Dezoito meses depois,
submetido a tratamento com aspirina, valproato de sédio e ni-
modipina, apresentou novo episdédio de enxaqueca seguido de
alteracdes visuais idénticas. Repetiu RM-CE que demonstrou hi-
perintensidade cortical na mesma localizacdo, e Angio-RM que
mostrou estenose de ambas artérias cerebrais posteriores de
novo, confirmada por DTC. O EEG revelou atividade lenta focal
e irritativa fronto-temporal direita. O doente recuperou, mas as
estenoses vasculares persistiram.

Conclusédo: A sindrome SMART deve ser considerada em to-
dos os doentes com histéria remota de irradiagdo craniana que
se apresentem com defeitos focais. E imperativa a investigacdo
detalhada para melhor entendimento da patologia subjacente.
Os sintomas nem sempre sdo reversiveis e nao existe um trata-
mento consensual.

SINDROME SMART (STROKE-LIKE
MIGRAINE ATTACKS AFTER RADIATION
THERAPY)

Francisco Sabenca', Anténio Campos', Helena Felgueiras',
Marta Rodrigues?, Joana Nunes?, Graca Sousa', Pedro Carneiro’
1- Servico de Neurologia e 2- Unidade de Neurorradiologia do Servico
de Imagiologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/ Espinho
francisco.almeida@chvng.min-saude.pt

Introdugdo: Uma das consequéncias tardias que pode re-
sultar da radioterapia cerebral é a sindrome de SMART (stroke-
-like migraine atacks aftrer radiation therapy), que se caracteriza
por cefaleia tipo enxaqueca, défices neurolégicos focais e crises
convulsivas, com alteragdes sugestivas na RM. A sua fisiopatolo-
gia permanece ainda desconhecida e a literatura nao é conclusi-
va quanto ao melhor tratamento.

Caso clinico: Mulher, 69 anos com antecedentes de menin-
gioma anaplasico submetido a recesséo cirlrgica e radioterapia
ha 18 anos, com sequelas de hemianopsia homénima esquerda
e deterioracdo cognitiva progressiva.

Recorreu ao hospital com queixa de cefaleia pulsatil hemi-
craniana com trés dias de evolugdo, sem remissao com trata-
mento sintomatico, alteracdo do estado de consciéncia e hemi-
paresia esquerda grau 4/5. Nos primeiros dias de internamento
desenvolveu um agravamento dos défices motores, nomea-
damente parésia facial central esquerda, disartria moderada e
agravamento da hemiparesia para grau 3/5 proporcional, segui-
do de um episédio de crise tonico-clonica generalizada. O EEG
ndo registou atividade paroxistica. Os achados imagioldgicos
foram compativeis com sindrome de SMART, com TC cerebral
a demonstrar captacdo de contraste cértico-pial e discreto apa-
gamento dos sulcos e RMN com hipersinal cortical em T2 FLAIR
e realce leptomeningeo apds administracdo de contraste. Sem
sinais de recidiva tumoral. Iniciou tratamento com metilpredni-
solona e levetiracetam, com melhoria progressiva das cefaleias
e sem novos episddios de crises. Aos dois meses de seguimen-
to, mantém-se sem cefaleias, apresentando recuperacao parcial
da hemiparesia (grau 4). A RM de controlo revelou evolugao
imagiolégica favoravel.

Conclusdo: Apesar de a sindrome de SMART ser um diag-
néstico de exclusdo, a sua prevaléncia tem vindo a aumentar
devido a maior sobrevida de doentes submetidos a radiotera-
pia. Atendendo que esta é uma condicdo habitualmente rever-
sivel, com este caso pretendemos salientar a importancia do
reconhecimento dos antecedentes de neoplasia submetida
a radioterapia cerebral no diagnéstico diferencial da cefaleia
aguda.
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CEFALEIA ASSOCIADA A TUMEFACAO
CRANIANA

André Régo', Leonor Rebordao’, Elsa Parreira’, Amélia N Pinto’,
Ding Zhang?, Sara Machado'

1- Departamento de Neurologia, Hospital Professor Doutor
Fernando Fonseca; 2- Departamento de Neurocirurgia, Hospital
Egas Moniz, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.
andre.rego@nhff.min-saude.pt

Introducdo: As cefaleias sdo um sintoma comum e a sua
avaliacdo baseia-se na histéria clinica, exame fisico e exame
neurolégico. A palpacéo das estruturas cranianas é um aspeto
fulcral da avaliagao.

Caso clinico: Apresentamos um caso de uma jovem de 24
anos, natural da Siria, estudante de Economia, sem anteceden-
tes pessoais relevantes ou medicacdo habitual. Recorreu ao ser-
vico de urgéncia por cefaleia com 4 dias de evolugéo associada
a tumefacgéo craniana de novo. Referia dor na regiéo frontal di-
reita inicialmente tipo pulsétil e posteriormente tipo peso com
intensidade méxima 4/10 de carater constante, cedendo total-
mente ao paracetamol. Referia agravamento ao toque. Histdria
de traumatismo cranio-encefélico, possivelmente na mesma
regido, ha cerca de 5 anos. Referia ainda agravamento da dor
com manobras de Valsalva e decubito dorsal. Negava fotofo-
bia, sonofobia, nduseas ou vomitos. Nao tinha sinais focais ao
exame neuroldgico. Realizou TC-CE que demonstrou les3o iso-
densa 6ssea frontal direita da alta convexidade, erosiva, ovoide,
com 15x20 mm com envolvimento da tdbua interna, diploé e
tadbua externa, com discreta projecao intracraniana em relacdo
com manto cortical. A avaliagdo analitica revelou anemia nor-
mocitica normocrémica (11,3 g/dL) e velocidade de sedimen-
tagdo 42 mm/hora. Procedeu-se a investigacao etiolégica para
despiste de neoplasia oculta e distirbios plasmocitarios que foi
negativo. A ressonancia revelou discreto padréo de restricéo e
ténue realce marginal da lesdo. Foi referenciada a Neurocirurgia
para exérese, que decorreu sem intercorréncias. Macroscopi-
camente com aspeto sugestivo de quisto epidermoide, mas a
histologia foi compativel com quisto sseo aneurismatico.

Conclusées: As lesdes liticas do cranio sdo relativamente
comuns e o diagndstico diferencial baseia-se no nimero de
lesGes, idade do doente, aspeto radioldgico e exame histold-
gico®. Apenas 1-3% dos quistos dsseos aneurismaticos encon-
tram-se no complexo cranio-facial, sendo a apresentagao
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Introducdo: A esclerose mdiltipla é uma doenca autoimune
crénica do sistema nervoso central cuja etiologia ainda néo esta
bem estabelecida. Os sintomas de apresentacdo da doenca sao
varidveis e as cefaleias ndo sdo geralmente consideradas um
sintoma de esclerose multipla, embora estas estejam presentes
em mais de metade dos casos em vérios estudos. A enxaqueca
é o tipo de cefaleia mais frequente nos doentes com esclerose
multipla, estando por esclarecer se existe um mecanismo etio-
|6gico comum subjacente ou se se deve a uma maior percecao
da dor nestes doentes.

Caso clinico: Menina de 11 anos, com antecedentes de asma,

apresenta desde os 8 anos episddios de cefaleia frontal, alter-
nando de lado, de intensidade crescente, tipo pulsatil, associa-
da a nauseas e fotofobia, com melhoria com ibuprofeno e com
o repouso. Estes episdédios duram em média 2 dias e ocorrem
aproximadamente uma vez por més. O exame neurolégico nao
evidenciava alteragdes. O estudo analitico ndo revelou alteracoes
e RM-cerebral de baixo campo magnético que mostrava uma le-
s&o no centro semioval direito mal definido com hipersinal nas
sequéncias T2 e FLAIR. Aos 13 anos, teve episddio compativel
com uma crise tonico-clonica generalizada e foi medicada com
4cido valproéico (VPA) 750mg/dia sem recorréncia de crises. Fez
RM-cerebral onde seriam visiveis lesdes da substancia branca
inespecificas. Por efeitos adversos do VPA, foi iniciada zonisa-
mida 200mg/dia, tendo cefaleias apenas esporadicamente. Aos
18 anos, por aumento da frequéncia das cefaleias repetiu RM
do neuro-eixo que mostrou varias lesdes com hipersinal em T2
e FLAIR, periventriculares, subcorticais, justacorticais e cerebe-
losas. Repetiu estudo analitico que n&o revelou alteragdes e no
LCR estavam presentes bandas oligoclonais. Foi estabelecido o
diagnéstico de esclerose mdltipla e foi instituida terapéutica com
acetato de glatiramero, mantendo zonisamida 200mg/dia, como
profilaxia de enxaqueca, cuja frequéncia de episédios se mante-
ve apds o inicio da terapéutica.

Conclusdo: Existe uma maior frequéncia de enxaqueca nos
doentes com esclerose mdltipla, estando ainda por esclarecer
qual a causa desta associacdo. Apresentamos o caso de uma
doente de idade jovem cujo diagnédstico precoce de esclerose
multipla foi possivel no contexto do aumento da frequéncia de
crises de enxaqueca. Com a instituicdo da terapéutica, a fre-
quéncia de episédios de enxaqueca ndo se alterou, sugerindo
uma coexisténcia de ambas as patologias.
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Introdugéo: A ICHD-3 contempla pela primeira vez a angio-
patia amiloide como causa de aura semelhante a da enxaqueca.
Admite especificamente a auséncia de cefaleia ou apenas uma
cefaleia ligeira associada; esta esta caracteristicamente ausente
nas séries de siderose superficial causada por angiopatia amiloi-
de. Apresentamos um caso de angiopatia amiloide e hemato-
mas lobares de repeticdo cuja manifestacdo clinica mais proe-
minente e precoce foi cefaleia crénica didria com exacerbacdes
agudas nos episédios hemorragicos.

Caso clinico: Homem de 70 anos de idade. Desde os 62
anos teve 11 episddios de hematomas lobares, afetando maio-
ritariamente o hemisfério direito e que se manifestaram por
cefaleia intensa, e parestesias no membro superior esquerdo.
Apenas no 10° hematoma (temporal esquerdo) surgiu na fase
aguda afasia e posteriormente deterioracao cognitiva. Desde o
primeiro hematoma referiu sempre cefaleias diérias, disestesias
e alodinia. As cefaleias sdo temporais direitas, tém caracter di-
sestésico, podem ser muito intensas e sofrem agravamento ves-
pertino e noturno. As cefaleias acentuam-se com o esforco fisi-
co, manobras de Valsalva e com o declbito dorsal e impedem
o decubito lateral direito. Podem interromper o sono. Realizou
2 pungdes lombares que nao revelaram alteracdes. Nas RMNs
realizadas ndo se observaram alteracdes adicionais significati-
vas. A angiografia cerebral foi normal. A genotipagem da ApoE
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revelou um gendtipo €3/e3. No LCR detetou-se uma concentra-
¢ao de B-amiloide inferior ao normal. Realizou PET-PIB que foi
compativel com angiopatia amiloide. Mantém cefaleias crénicas
diérias incapacitantes.

Conclusdo: Apresentamos o caso de provavel angiopatia ami-
loide com hematomas lobares de repeticdo cujas manifestacdes
clinicas mais proeminentes desde o inicio foram cefaleias agudas
nos eventos hemorrégicos e cefaleias crénicas diarias incapaci-
tantes. Estas cefaleias preenchem critérios para cefaleia persis-
tente atribuida a hemorragia intracraniana prévia (de acordo com
a ICHD-3) mas admitimos como mais provéavel relacdo causal com
a angiopatia amiloide, hipdtese néo reportada na literatura.
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Introducdo: A avaliacdo da cefaleia no servico de urgéncia
impd&e o objetivo primario de reconhecimento das cefaleias se-
cundarias com subsequente abordagem de situagdes de risco
neurolégico. A identificagdo de sintomas e sinais de alarme é
fulcral na suspeicdo diagndstica.

Caso clinico: Homem, 61 anos, com histéria de linfoma de
Hodgkin tratado com cirurgia e quimioterapia ha cerca de 10 anos.

Avaliado no servico de urgéncia, apresentava cefaleia que
se havia iniciado nesse dia, de instalagdo subita, com aumento
progressivo de intensidade ao longo de 3 horas. Inicialmente
holocraneana, em presséo, quando mais intensa, latejante. Re-
feria no inicio da dor concomitante sensacdo de adormecimen-
to do hemicorpo direito, sobretudo membro superior e mais
tarde “visdo turva”, diplopia, ndusea e vémito. Objetivamente
apresentava limitacdo da abducdo ocular bilateralmente, mais
expressiva a esquerda, incapacidade no olhar conjugado ver-
tical superior e convergéncia ocorrendo nistagmo retratil na
tentativa, esbocando discreto bobbing ocular; restante exame
compativel com sindrome piramidal irritativo e deficitario di-
reito (4+/5, escala MRC) com hemihipostesia homolateral. Re-
alizou TC que revelou area sugestiva de trombose parcial em
malformacao vascular perimesencefélica. Posteriormente sub-
metido a angiografia cerebral que revelou fistula arteriovenosa
dural da tenda do mesencéfalo, Cognard tipo IV, com trombose
parcial da veia principal de drenagem. Decidida abordagem
endovascular com embolizacdo. No seguimento de sangramen-
to tetraventricular pds-procedimento desenvolveu hidrocefalia
sendo submetido a derivagdo ventricular externa e, posterior-
mente, ventriculo-peritoneal. Verificou-se ao longo de 32 dias
evolucdo clinica flutuante, progressivamente favoravel, tendo
tido alta com sindrome sequelar constituido por diplopia e he-
mihipostesia direita.

Conclusdo: O caso visa ilustrar uma situacgo clinica em que
a exata descricdo de sintomas permitiu identificar red flags e
reconhecer sinais neurolégicos representativos de topografia
lesional na dependéncia de uma fistula dural com arquitetura
incomum.

A FLEBOTOMIA COMO TERAPEUTICA
EM DOENTE COM CEFALEIAS COM
CARACTERISTICAS DE ENXAQUECA E
POLIGLOBULIA.

José Beato-Coelho, Bruno Silva, Pedro Correia, Isabel Luzeiro
Servico de Neurologia, Centro Hospitalar Universitario de Coimbra
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Introdugdo: A flebotomia como terapéutica para as cefa-
leias encontra-se descrita na literatura em casos clinicos isola-
dos nos clusters associados a poliglobulia. O mecanismo que se
pensa estar por detrds do desenvolvimento de cefaleias em do-
entes com hiperviscosidade estara relacionado com alteracdes
microcirculatérias que ocorrem. A aplicabilidade da flebotomia
noutras cefaleias ndo esté descrita.

Caso clinico: Homem de 56 anos seguido em consulta de
Hematologia por poliglobulia. Por queixas de cefaleia foi orien-
tado para consulta de especialidade. Nesta constatou-se uma
cefaleia de tipo pulsatil, bifrontal, de intensidade moderada a
grave interferindo com as atividades de vida do doente e impli-
cando repouso. Associadamente apresentava fonofobia, foto-
fobia e cinesiofobia. Esporadicamente referia também nauseas.
A cefaleia assumia um padrao tipicamente associado a agra-
vamento da poliblobulia, referindo um claro agravamento do
padrao das cefaleias. Apés realizacdo de flebotomia melhorava
significativamente e embora as crises recorressem estas ja ndo
implicavam paragem da atividade. Optou-se por iniciar tera-
péutica profilatica com topiramato 25mg 2id.

Conclusdo: Homem de 56 anos com cefaleia com caracteris-
ticas de enxaqueca, mas com resposta a terapéutica com flebo-
tomia, correspondendo a uma cefaleia por outra perturbacédo da
homeostasia (10.7) segundo a ICDH-3. Ha uma associacao clara
entre agravamento do padrao de cefaleia e elevagdo da hemo-
globina. A literatura reporta que a hiperviscosidade em doentes
com suscetibilidade genética se traduz em diferentes padrées
de cefaleia. Nao existem descricdes de casos de cefaleia com
caracteristicas de enxaqueca e com a resposta a flebotomia.
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