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MRC	 Medical Research Council
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PA 	 pressão arterial
PAB 	 perturbação afetiva bipolar
PAD 	 pressão arterial diastólica
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PCR	 proteína C-reativa
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PHB	 fenobarbital
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PML	 leucoencefaloptia multifocal 

progressiva
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PO	 per os
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PRM	 primidona
PTT	 púrpura trombocitopénica 

trombótica
qid	 quater in die (4x/dia)
QT	 quimioterapia
RCVS	 síndrome de vasoconstrição 

cerebral reversível
RM	 ressonância magnética
rtPA-IV 	 plasminogénio tecidular 

recombinante intravenoso
RTX	 rituximab
SAAF	 síndrome do anticorpo 

antifosfolipídico
SCA	 artérias cerebelosas superiores
SDAD	 síndrome de descontinuação dos 

agonistas da dopamina 
SGB	 síndrome de Guillain-Barré 
SHU	 síndrome hemolítico-urémico
SHU/PTT	 síndrome hemolítico-urémico/
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trombótica

SIADH	 síndrome de secreção inapropriada 
de hormona antidiurética 

SICAD 	 Serviço de Intervenção nos 
Comportamentos Aditivos e nas 
Dependências

SMN	 síndrome maligna dos 
neurolépticos

SNC	 sistema nervoso central 
SNG	 sonda nasogástrica
SNP	 sistema nervoso periférico
SNRI	 serotonin–norepinephrine reuptake 

inhibitor
SPC	 Sociedade Portuguesa de Cefaleias 
SREAT	 Steroid-responsive encephalopathy 

associated with autoimmune 
thyroiditis 

SS	 síndrome serotoninérgica
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da serotonina/selective serotonin 
reuptake inhibitors
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SU	 Serviço de Urgência
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TC	 tomografia computorizada
TCE	 traumatismo cranioencefálico
TEV	 trombectomia mecânica
tid	 ter in die (3x/dia)
TSH	 hormona tiroestimulante
TTPA	 Treponema pallidum particle 

agglutination assay
TVC 	 trombose venosa cerebral
UCI	 Unidades de Cuidados Intensivos
VDRL	 venereal disease research 

laboratory test
VGB	 vigabatrina
VIH	 vírus da imunodeficiência humana 
VMAT2	 transportador 2 das monoaminas 

vesiculares / vesicular monoamine 
transporter 2

VPPB	 vertigem paroxística posicional 
benigna

VS	 velocidade de sedimentação
VZV	 vírus varicela zoster
WFNSS	 World Federation of Neurological 

Surgeons Scale 
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As urgências neurológicas são um motivo frequente de procura dos Serviços de Ur-
gência (SU). A necessidade de uma anamnese detalhada e de um exame neurológico mi-
nucioso, que permitam marchas diagnóstica e terapêutica adequadas, não se coaduna, 
muitas vezes, com o ritmo frenético dos SU. A necessidade de uma gestão rigorosa de 
tempo é imprescindível ao bom funcionamento dos mesmos, mas frequentemente esta é 
uma condição pouco favorável aos Neurologistas, em particular aos internos em formação. 

O livro Urgências em Neurologia surge desta dificuldade inerente em contrabalançar 
gestão de tempo e diagnóstico diferencial apropriado, disponibilizando de forma rápida, 
mas sistemática, abordagens e protocolos sobre as apresentações e entidades neuroló-
gicas mais importantes e/ou frequentes no SU.

Este manual conta com a participação de internos da especialidade e recém-espe-
cialistas em Neurologia, de membros da Comissão Científica da Sociedade Portuguesa 
de Neurologia (que prontamente se disponibilizaram para um trabalho editorial árduo 
e desafiante) e é o corolário de uma simbiose já estabelecida entre as direções da So-
ciedade Portuguesa de Neurologia e da Comissão de Internos e Recém-Especialistas em 
Neurologia (CIREN). É uma obra abrangente, que foi organizada em torno dos temas 
mais importantes para o exercício da Neurologia clínica, em ambiente de urgência: 
doenças cerebrovasculares, cefaleias, epilepsia, doenças neuromusculares, complicações 
neurológicas na gravidez, complicações neuro-oncológicas, entre outros. 

Este manual, organizado de forma didática e de fácil consulta, procura facilitar a 
aquisição de conhecimentos considerados fundamentais na Neurologia de urgência, não 
somente para os Internos da especialidade, mas também para todos os Colegas que 
tenham que lidar com a patologia neurológica nos SU, mesmo não sendo especialistas 
na matéria. Procura-se, assim, que seja uma mais-valia para todos e um bom veículo 
de conhecimento e aprendizagem. 

Daniela Garcez
Ex-Presidente da CIREN
Fundação Champalimaud, Lisboa

Isabel Luzeiro
Presidente da SPN
Centro Hospitalar e Universitário de Coimbra 
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capítulo 1.1

Vascularização arterial cervical e intracraniana 
do sistema nervoso central
Filipe Duarte Godinho, Filipe Palavra

A vascularização arterial do encéfalo é assegurada pelas duas artérias carótidas 
internas (circulação anterior) e pelas duas artérias vertebrais (circulação posterior). As 
circulações anterior e posterior comunicam entre si através do polígono arterial do 
cérebro, classicamente conhecido como polígono de Willis, na base do encéfalo. De uma 
forma geral, as estruturas das fossas intracranianas anterior e média são supridas pela 
circulação anterior, enquanto a fossa posterior e a porção posterior dos hemisférios 
cerebrais são vascularizadas pela circulação posterior.

CIRCULAÇÃO ANTERIOR
A artéria carótida comum (ACC) direita tem origem do tronco braquiocefálico, enquanto 

a ACC esquerda tem origem no arco aórtico. A ACC bifurca-se nos seus ramos terminais a 
nível do bordo superior da cartilagem tiroideia (entre C3-C5): a artéria carótida interna (ACI) 
e a artéria carótida externa (ACE). A nível da sua origem, a ACI é mais externa do que a ACE.

A ACI pode dividir-se em vários segmentos. Existem várias classificações possíveis, 
sendo a mais consensual a que considera os seguintes segmentos: cervical, petroso (no 
canal carotídeo), cavernoso (onde apresenta uma configuração em “S”, formando o sifão 
carotídeo) e supraclinoideu (no espaço subaracnoideu). Os principais ramos da ACI 
surgem no segmento supraclinoideu:

–– Ramos colaterais: artéria oftálmica (entra no canal ótico com o nervo ótico); artéria 
hipotalâmica, artérias hipofisárias superior e inferior, artéria comunicante posterior 
e artéria coroideia anterior;

–– Ramos terminais: artéria cerebral anterior (ACA) e artéria cerebral média (ACM).

CIRCULAÇÃO POSTERIOR
As artérias vertebrais (AV) são ramos colaterais pré-escalénicos das artérias subclá-

vias. A AV divide-se em vários segmentos1: V0 – origem; V1 – segmento pré-foraminal; 
V2 – segmento foraminal (desde C6 até C1); V3 – segmento extraespinhal (segmento 
tortuoso, antes de entrar no foramen magnum); e V4 – segmento intracraniano/intra-
dural. Durante o seu trajeto intradural cada AV dá origem aos principais ramos colate-
rais: artéria espinhal anterior (vasculariza os 2/3 anteriores da porção superior da 
medula espinhal) e artéria cerebelosa póstero-inferior (PICA). 

A nível do sulco pontomedular, as duas artérias vertebrais unem-se e dão origem 
à artéria basilar. Esta percorre o sulco basilar, dando origem a dois importantes pares 
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de colaterais: as artérias cerebelosas ântero-inferiores (AICA) e as artérias cerebelosas 
superiores (SCA). A artéria basilar termina nas duas ACP, contribuindo para a formação 
do polígono arterial do cérebro.

POLÍGONO ARTERIAL DO CÉREBRO
As circulações anterior e posterior comunicam entre si formando, como já se refe-

riu, o polígono arterial do cérebro, também conhecido como de Willis, localizado no 
base do encéfalo. É definido pelas duas ACA, a artéria comunicante anterior (ACoA), as 
duas artérias comunicantes posteriores (ACoP) e as duas ACP. O polígono arterial do 
cérebro funciona como um sistema anastomótico ou de circulação colateral, permitindo 
a manutenção do fluxo cerebral no contexto de estenoses progressivas de artérias a 
montante do polígono (ACI, artéria basilar ou AV). Contudo, estão descritas inúmeras 
variações anatómicas do polígono, resultando numa hipoplasia/ausência de um dos 
segmentos arteriais (o polígono «perfeito» está apenas presente em 30% da população)1. 
Uma das variações anatómicas mais frequentes é a existência de uma ACP do tipo fetal 
(com origem na ACI, com uma pequena conexão à artéria basilar)1,2.

ARTÉRIA CEREBRAL ANTERIOR 
A ACA é o ramo terminal da ACI de menor calibre. Desde a sua origem, ambas as 

ACA atravessam a substância perfurada anterior, por cima dos nervos óticos e infletem 
superior e posteriormente, percorrendo a fissura longitudinal mediana, por cima do 
corpo caloso. De uma forma geral, a ACA divide-se em três segmentos: A1 – segmento 
pré-comunicante; A2 – segmento pós-comunicante ou vertical; A3 – segmento pericalo-
so ou distal3. Ao longo do seu trajeto, a ACA dá origem a quatro ramos corticais prin-
cipais: frontobasal/orbitofrontal interno, frontopolar, caloso-marginal e pericaloso (ramo 
terminal)3. Adicionalmente, a ACA providencia ramos perfurantes no seu segmento 
proximal/basal (dos quais se destaca a artéria medial do estriado, também conhecida 
como artéria recorrente de Heubner, ramo inconstante visível na angiografia), que irri-
gam a região parasseptal, a porção anterior dos gânglios basais e diencéfalo e o braço 
anterior da cápsula interna.

A ACA é responsável pela vascularização da superfície basal do lobo frontal, super-
fície interna e porção mais superior da superfície externa dos lobos frontal e parietal, 
pelo corpo caloso (excetuando o esplénio) e circunvolução do cíngulo. Em termos 
funcionais, a ACA associa-se às áreas motora e somatoestésica primárias responsáveis 
pelos membros inferiores, assim como ao córtex pré-frontal (cuja lesão se associa a 
alterações do comportamento e disexecutivas)4.

O enfarte isolado do território da ACA é raro, uma vez que, devido à existência da 
ACoA, uma oclusão da ACA proximal é compensada pela ACA contralateral. O enfarte 
bilateral do território surge frequentemente no contexto vasospasmo secundário a um 
aneurisma da ACoA roto ou perante variações anatómicas do polígono arterial do cére-
bro (por exemplo: duas ACA na dependência de uma ACI)5.

ARTÉRIA CEREBRAL MÉDIA 
A ACM é o ramo terminal da ACI de maior calibre. Desde a sua origem, acima da 

apófise clinoideia anterior, a ACM dirige-se para fora, paralela à crista esfenoidal, para 
depois percorrer o sulco lateral do cérebro (conhecido também com fissura de Sylvius). 
A ACM divide-se em quatro segmentos: M1 – segmento esfenoidal/horizontal; M2 – 
segmento insular; M3 – segmento opercular; M4 – segmento cortical3,6. No segmento 
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M1, a ACM providencia ramos perfurantes (artérias lentículo-estriadas), responsáveis 
pela vascularização do putâmen (exceto do polo anterior), pelo núcleo caudado (porção 
superior da cabeça e corpo), pelo globo pálido externo e pela cápsula interna (porção 
posterior do braço anterior, joelho e 2/3 anteriores do braço posterior)3. As artérias 
lentículo-estriadas são frequentemente afetadas pela hipertensão arterial, através de um 
processo de necrose fibrinoide que resulta em acidente vascular cerebral (lacunar is-
quémico ou hemorrágico)3.

Ao nível do segmento M2, a ACM geralmente divide-se em dois troncos: divisão 
superior e divisão inferior2,4,6. A divisão superior vasculariza o córtex acima do sulco 
lateral, nomeadamente os córtices frontal e parietal, através dos ramos frontobasal/
orbitofrontal externo, pré-frontal, pré-central e central; a divisão inferior vasculariza o 
córtex abaixo do sulco lateral e uma porção variável do córtex parietal, através dos 
ramos temporais (anterior, médio, posterior), ramos parietais (anterior e posterior) e a 
artéria angular (considerado ramo terminal)4,6. Por conseguinte, as áreas corticais vas-
cularizadas pela ACM incluem, entre outras, as áreas motora e somatoestésica primárias 
(exceto porção mais superior e interna), as áreas da linguagem (Broca, e Wernicke) e o 
córtex auditivo primário2.

ARTÉRIA CEREBRAL POSTERIOR 
As artérias cerebrais posteriores (ACP) são os dois ramos terminais da artéria basi-

lar, pertencente à circulação posterior. Desde a sua origem, na fossa interpeduncular, 
cada ACP dirige-se para fora e para trás, contornando os pedúnculos cerebrais, em 
paralelo com a SCA. No início do seu trajeto, relaciona-se inferiormente com o nervo 
oculomotor (III par craniano), fazendo uma pinça vascular juntamente com a SCA. A ACP 
divide-se em quatro segmentos: P1 – segmento pré-comunicante/mesencefálico (até à 
ACoP); P2 – pós-comunicante; P3 – segmento quadrigeminal; P4 – segmento calcarino/
cortical2. A ACP providencia ao longo do seu trajeto ramos perfurantes, ramos coroideus 
e ramos corticais.

A ACP e a ACoP fornecem ramos perfurantes para o mesencéfalo e para o tálamo. 
As artérias tálamo-perfurantes anterior (ou tálamo-tuberais) e as tálamo-perfurantes 
posteriores (estas podem formar um tronco comum, conhecido classicamente como 
artéria de Pacheron, uma variante anatómica geralmente encontrada em associação com 
a hipoplasia P1 de uma das ACP) são ramos provenientes da ACoP que vascularizam o 
tálamo (exceto a porção externa). Do segmento P2 da ACP partem as artérias tálamo-
-perfurantes, responsáveis pela vascularização da porção externa do tálamo2.

As artérias coroideias posteriores externa e interna têm origem no segmento P2 da 
ACP, vascularizando os corpos geniculados, os núcleos talâmicos póstero-interno e in-
terno e o pulvinar. A artéria coroideia póstero-interna providencia ramos para o mesen-
céfalo e para o plexo coroideu do III ventrículo2. A artéria coroideia póstero-externa 
vasculariza os plexos coroideus dos ventrículos laterais e anastomosa-se com a artéria 
coroideia anterior.

A ACP, a nível do segmento P2, dá origem a quatro ramos corticais: ramos tempo-
rais anterior e posterior, ramo calcarino e ramo parieto-occipital5. Assim, a ACP é tam-
bém responsável pela vascularização da superfície inferior e interna dos córtices tem-
poral e occipital, onde se encontra a área visual primária. As alterações de campo visual 
(por exemplo: hemianopsia homónima contralateral) são frequentemente atribuídas a 
oclusões da ACP (mas uma oclusão da ACM também pode gerar o mesmo defeito, pelo 
facto de esta vascularizar as radiações ópticas)2. Oclusões da ACP proximal podem 
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também associar-se a hemiparesia contralateral e defeitos de linguagem (tálamo) e a 
alterações mnésicas (lobo temporal)5.

SÍNDROMES CLÍNICAS DOS TERRITÓRIOS DA ACA, ACM E ACP
Na tabela 1 estão representados os principais defeitos neurológicos associados a 

oclusões vasculares dos territórios da ACA, ACM e ACP. As síndromes vasculares do 
tronco cerebral podem ser consultadas na secção seguinte deste capítulo – Síndromes 
do Tronco Cerebral.
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Tabela 1. Principais defeitos neurológicos associados a oclusões vasculares  
dos ramos terminais da circulação cerebral

Território Défices neurológicos

ACM Proximal (M1) Hemiparesia/hemiplegia contralateral, hemianestesia contralateral, hemianopsia 
homónima contralateral, neglect (direita), afasia global (esquerda). Geralmente existe 
desvio preferencial do olhar ipsilateral (lesão da área ocular frontal).

Divisão superior (M2) Paresia facial central contralateral, paresia braquial contralateral, afasia não-fluente 
(Broca). Em alguns casos pode também haver hemi-hipostesia facial e braquial 
contralaterais.

Divisão inferior (M2) Afasia fluente (Wernicke), defeito de campo visual contralateral (hemianopsia, 
quadrantanopsia, etc,). Pode haver hemi-hipostesia facial e braquial contralaterais.  
Os defeitos motores estão geralmente ausentes. 

Território profundo Hemiparesia contralateral pura. Enfartes mais extensos podem produzir defeitos «corticais» 
como afasia (esquerda) ou neglect (direita). 

ACA Paresia crural contralateral, disfunção executiva (alterações comportamentais), reflexos 
primitivos (preensão), afasia transcortical. Enfartes mais extensos podem causar hemiplegia 
contralateral.

ACP Hemianopsia homónima contralateral. A extensão do enfarte ao esplénio do corpo caloso 
pode causar alexia sem agrafia (esquerda). O atingimento do tálamo pode dar 
hemi-hipostesia contralateral, hemiparesia contralateral e afasia (esquerda). 

Adaptado de Blumenfeld H, 20104.

https://radiopaedia.org/articles/middle-cerebral-artery
https://radiopaedia.org/articles/middle-cerebral-artery
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Síndromes do tronco cerebral
Inês Cunha, Miguel Serôdio, Filipe Palavra

Síndrome de Weber

Síndrome de Benedikt

Síndrome de Claude

Síndrome de Nothnagel

Síndrome de Parinaud

Nervo oculomotor

Pedúnculo cerebral

Substância nigra

Fascículo longitudinal 
medial

Núcleo rubro

Núcleos oculomotor 
principal e acessório

Colículo superior

Lemnisco medial

Feixe corticoespinhal

Fibras transversas cerebelopônticas

Lemnisco medial

Formação reticular

Pedúnculo cerebeloso médio

Núcleo facial
Núcleo do trato solitário

Núcleo da rafe

Fascículo longitudinal medial

Núcleo trigeminal espinhal

Núcleo do abducens

Nervo abducens
Nervo facial

Síndrome 
de Raymond

Síndrome 
disartria-mão 
desajeitada

Síndrome de 
Millard-Gubler

Síndrome locked-in

Síndrome 
de Raymond-
Cestan

capítulo 1.2
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Feixe corticoespinhal

Fibras transversas 
cerebelopônticas

Lemnisco medial

Formação reticular

Pedúnculo cerebeloso médio

Núcleo facial

Núcleo do trato solitário

Núcleo da rafe

Fascículo longitudinal medial

Núcleo trigeminal espinhal

Núcleo do abducens

Nervo abducens

Nervo facial

Síndrome 
one-and-
a-half

Síndrome 
eight-and-
a-half

Síndrome 
de Foville

Feixe corticoespinhal

Fibras transversas 
cerebelopônticas

Lemnisco medial

Formação reticular

Pedúnculo cerebeloso 
médio

Núcleo facial
Núcleo do trato solitário

Núcleo da rafe

Fascículo longitudinal 
medial

Núcleo trigeminal espinhal

Núcleo do abducens

Nervo abducens
Nervo facial

Síndrome 
de Gasperini

Síndrome 
de Brissaud-
Sicard

Síndrome 
de Marie-
Foix
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Lemnisco medial
Fibras simpáticas descendentes

Núcleo ambíguo

Núcleo trigeminal espinhal
Pedúnculo cerebeloso inferior

Núcleo do trato solitário
Fascículo longitudinal medial

Trato espinhotalâmico

Núcleo coclear
Núcleos vestibulares

Núcleo dorsal motor do vago

Feixe corticoespinhal

Núcleo olivar inferior

Núcleo do hipoglosso

Síndrome 
de Babinski-
Nageotte

Síndrome de 
Wallenberg

Síndrome 
de Dejerine

Artéria coroideia anterior

Artéria cerebral posterior

Artéria cerebelosa superior

Artéria cerebelosa ântero-inferior

Artéria cerebelosa póstero-inferior

Artéria cerebral anterior

Artéria cerebral média

Artéria vertebral
Artéria espinhal anterior

Artéria comunicante posterior

Artéria comunicante anterior

Artéria basilar

Artéria oftálmica
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Mapa de dermátomos 
Diogo Carneiro, Filipe Palavra

Keegan JJ, Garrett FD. The segmental distribution of the cutaneous nerves in the limbs of man. 1948.

Ventral
axial line
of arm

Ventral axial
line of leg

capítulo 1.3
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Tabela com raízes, nervos, músculos e reflexos
Maria João Pinto, Filipe Palavra

Movimentos Músculos Raízes Nervos

Inspiração Diafragma C3 - C4 - C5 Nervos frénicos

Adução e rotação interna do braço Grande peitoral
Pequeno peitoral

C5 - C6 - C7 
- C8 - T1

Nervos peitorais medial 
e lateral

Rotação externa do braço Supraespinhoso
Infraespinhoso

C4 - C5 - C6 Nervo supraescapular

Abdução do braço Deltoide C5 - C6 Nervo axilar

Flexão e supinação do antebraço Bicípite braquial C5 - C6 Nervo musculocutâneo

Flexão e desvio radial da mão Flexor radial do carpo C6 - C7 Nervo mediano

Pronação do antebraço Pronador redondo C6 - C7

Flexão da articulação interfalângica (IF)  
do dedo polegar

Longo flexor do polegar C7, C8, T1

Flexão das articulações IF proximais do 2.º  
ao 5.º dedos

Flexor superficial dos 
dedos

C7, C8, T1

Abdução do polegar Curto abdutor do polegar C8 - T1

Oposição do polegar Oponente do polegar C8 - T1

Flexão e desvio ulnar da mão Flexor ulnar do carpo C7 - C8 - T1 Nervo ulnar

Abdução do quinto dedo Abdutor do quinto dedo C8 - T1

Flexão das metacarpofalângicas; abdução  
dos dedos

Interósseos (palmares e 
dorsais)

C8 - T1

Extensão do cotovelo Tricípite braquial, ancóneo C6 - C7- C8 Nervo radial

Flexão do cotovelo (semi-pronação) Braquiorradial C5 - C6

Extensão da mão Extensor radial do carpo C6 - C7 - C8

Extensão do 2.º ao 5.º dedos Extensor comum dos dedos C6 - C7 - C8

(Continua)

capítulo 1.4
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Movimentos Músculos Raízes Nervos

Supinação do antebraço Supinador C5 - C6 - C7 Nervo radial

Extensão do polegar Extensor longo do polegar C7 - C8

Extensão do indicador Extensor próprio do 
indicador

C6 - C7 - C8

Flexão da anca Iliopsoas L1 - L2 - L3 Nervo femoral

Extensão do joelho Quadricípite femoral L2 - L3 - L4

Adução da anca Adutor longo L2 - L3 Nervo obturador

Adutor curto
Gracillis

L2 - L3 - L4

Adutor magno L2 - L3 - L4 - L5

Abdução e rotação interna da anca Glúteo médio
Glúteo mínimo

L4 - L5 - S1 Nervo glúteo superior

Flexão, abdução e rotação interna da anca Tensor da fáscia lata L4 - L5

Extensão e rotação externa da anca Glúteo máximo L5 - S1 - S2 Nervo glúteo inferior

Flexão do joelho Bicípite femoral L5 - S1 - S2 Nervo ciático

Semitendinoso L5 - S1 - S2

Semimembranoso L5 - S1

Dorsiflexão do pé Tibial anterior L4 - L5 Nervo fibular profundo

Extensão do 2.º ao 5.º dedos do pé Extensor curto dos dedos L5 - S1

Extensão do hallux Extensor longo do hallux L5 - S1

Eversão e dorsiflexão do pé Fibulares (longo e curto) L5 - S1 Nervo fibular superficial

Flexão plantar do pé Gastrocnémios
Solear

L5 - S1 - S2 Nervo tibial

Inversão e flexão plantar do pé Tibial posterior L5 - S1

Flexão do hallux Flexor longo do hallux L5 - S1 Nervo tibial

Flexão das articulações IF proximais do 2.º  
ao 5.º dedos do pé

Flexor curto dos dedos S1 - S2

Encerramento dos esfíncteres vesical e anal externo S2 - S3 - S4 Nervo pudendo

Plexo Cervical: C1-C4
Plexo Braquial: C5-T1
Plexo Lombar: T12-L4
Plexo Sagrado: L5-S1



Ta b e l a  c o m  r a í z e s ,  n e r v o s ,  m ú s c u l o s  e  r e f l e x o s

1111

REFLEXOS MIOTÁTICOS MAIS RELEVANTES  
PARA A PRÁTICA CLÍNICA

Bicipital C5-C6

Braquiorradial C6

Tricipital C7

Patelar L3-L4

Aquiliano S1

Nota: A terminologia utilizada neste capítulo segue a nomenclatura anatómica in-
ternacional. Ainda assim, na prática clínica, é frequente designarem-se os nervos e 
músculos ulnares por cubitais, assim como os nervos e músculos fibulares por pero-
neais. 

REFERÊNCIAS
Campbell, W W. Dejong’s The Neurologic Examination. 7th edition. Lippincott Williams & Wilkins. 2013.
Baehr, M; Frotscher, M. Duus’ Topical Diagnosis in Neurology. 5th edition. Thieme. 2012.
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capítulo 2.1

Alteração da consciência 
e síndrome confusional aguda
Pedro Coelho, Marta Carvalho

DEFINIÇÃO DAS ALTERAÇÕES AGUDAS DA CONSCIÊNCIA
Os diferentes níveis da consciência podem ser definidos em vários graus de vigília1:

–– Vigil;
–– Obnubilação: redução ligeira a moderada da vigília, menor interação com o meio 

exterior, bradifrenia, maior número de horas de sono e torpor entre os períodos de 
sonolência; 

–– Estupor: sonolência profunda, com resposta apenas à estimulação vigorosa e con-
tínua; regra geral, apenas conseguem localizar estímulo doloroso;

–– Coma: estado em que não existe reatividade a estímulos externos mesmo após 
estímulo vigoroso; pode existir esgar facial à dor e movimentos inespecíficos não-
-localizadores ou movimentos estereotipados de retirada dos membros, mas não há 
movimentos de localização.
Apesar da utilidade destes termos para a definição do nível da consciência, há 

pouca concordância na sua definição na literatura2. A complementaridade com escalas 
como a escala de coma de Glasgow (GCS) garantem uma observação mais objetiva. Esta 
escala é muito utilizada na avaliação de lesões cerebrais agudas, tendo particular utili-
dade no contexto traumático (a escala é incluída na avaliação da Advanced Trauma Life 
Support [ATLS]) e neurocirúrgico (avaliação da gravidade da hemorragia subaracnoideia, 
por exemplo)1,3.

A GCS tem uma pontuação de 3 a 15, sendo 3 a pior pontuação e 15 a melhor 
pontuação. É composta por três parâmetros: resposta ocular, resposta verbal e respos-
ta motora. Deverão ser consideradas as melhores respostas em cada um dos parâme-
tros. O resultado final é o somatório do valor de cada um dos parâmetros, que deverá 
ser avaliado e detalhado de forma individual – por exemplo, GCS 9 – O2V3M4. A gra-
vidade da lesão cerebral é classificada em: ligeira (GCS 13-15), moderada (GCS 9-12) e 
grave (GCS 3-8).

No caso em que a avaliação da resposta verbal não possa ser efetuada pelo doen-
te se encontrar entubado ou traqueostomizado, poderá ser acrescentado um T ao 
score final – por exemplo: GCS 7T. Relativamente à resposta motora, nas situações em 
que o doente não cumpre ordens, esta é avaliada pela resposta motora que o doente 
efetua à estimulação álgica. Esta deverá incluir avaliação apendicular no leito ungueal 
dos dedos, mas também avaliação central por pinçamento do trapézio e pressão na 
incisura supraorbitária. 

2. APRESENTAÇOES NEUROLÓGICAS MAIS COMUNS NO SU
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BASES NEUROANATÓMICAS
A vigília é garantida por vias ativadoras da formação reticular ativadora ascenden-

te (FRAA) – região paramediana tegmental posterior da protuberância rostral e do me-
sencéfalo4. 

FRAA (vias predominantemente colinérgicas) → tálamo (projeções tálamo-corticais) 
→ córtex - garantia da vigília4. 

As projeções da FRAA são bilaterais → lesão estrutural extensa de um único hemis-
fério ou lesões da região mais caudal da protuberância e do bulbo raquidiano não 
provocam alteração da consciência1. 

Tabela 1. Avaliação da escala de coma de Glasgow (GCS)

Classificação Pontuação

Resposta ocular (O)

Olhos abertos previamente à estimulação Espontânea 4

Abertura ocular após ordem em tom de voz normal ou em voz alta Ao som 3

Abertura ocular após estimulação da extremidade dos dedos Ao toque 2

Ausência persistente de abertura ocular, sem fatores de interferência Ausente 1

Olhos fechados devido a fator local (traumatismo da face ou ocular que impeça 
a abertura ocular)

Não-testável NT

Resposta verbal (V)

Resposta adequada relativamente ao nome, local e data Orientada 5

Resposta não-orientada, mas comunicação coerente Confusa 4

Palavras isoladas inteligíveis Palavras 3

Apenas gemidos Sons 2

Ausência de resposta audível, sem fatores de interferência Ausente 1

Fator que interfere com a comunicação (sedação, barreira linguística, entubação) Não testável NT

No caso em que a resposta verbal não possa ser avaliada por entubação orotraqueal/traqueostomia, poderá ser 
acrescentado um T ao score final – por exemplo: GCS 7T

Resposta motora (M)

Cumprimento de ordens com duas ações A ordens 6

Elevação da mão acima do nível da clavícula ao estímulo na cabeça ou pescoço Localizadora 5

Flexão rápida do membro superior ao nível do cotovelo, padrão predominante 
não-anormal

Resposta em fuga 4

Flexão do membro superior ao nível do cotovelo, padrão predominante 
claramente anormal

Flexão anormal 
(descorticação)

3

Extensão do membro superior ao nível do cotovelo Extensão (descerebração) 2

Ausência de movimentos dos membros superiores/inferiores, sem fatores de 
interferência

Ausente 1

Fator que limita resposta motora (bloqueio neuromuscular farmacológico) Não-testável NT
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ABORDAGEM DO DOENTE COM ALTERAÇÃO DA CONSCIÊNCIA1,2,5

Além da estabilização do doente, esta abordagem permite identificar causas graves 
de alteração da homeostasia que poderão contribuir para a alteração da consciência 
(hiper ou hipotensão, anemia, desequilíbrios hidroeletrolíticos, hiper ou hipotermia, 
hiper ou hipoglicemia). Poderão ser feitas algumas terapêuticas de forma empírica na 
abordagem inicial (Figura 3).

HISTÓRIA CLÍNICA
Após a estabilização inicial do doente, é necessário investigar de forma rápida e 

detalhada a história clínica, que neste tipo de patologia costuma ser fornecida por fa-
miliares/acompanhantes.

–– Última vez que foi visto sem alteração da consciência? Onde é que o doente foi 
encontrado?

–– Como foi a instalação da alteração da consciência (abrupta – crise epilética, hemor-
ragia subaracnoideia, AVC isquémico vertebrobasilar [topo da artéria basilar], he-
morragia intracraniana do tronco cerebral, traumatismo craniano; progressiva – le-
são ocupante de espaço, distúrbio metabólico/infecioso)?

Figura 2. Caraterísticas da resposta em flexão (Sir Graham Teasdale. Institute of Neurological 
Sciences NHS Greater Glasgow and Clyde. 2015).

Flexão anormal
Lenta
Estereotipada
Aproximação do braço 
relativamente au tórax
Rotação do antebraço
Encerramento do polegar
Extensão do membro inferior

Flexão normal
Rápida
Variável
Afastamento do braço 
relativamente ao corpo

Figura 1. Locais para estimulação física (Sir Graham Teasdale. Institute of Neurological Sciences 
NHS Greater Glasgow and Clyde. 2015).

Pressão na extremidade  
dos dedos

Pinçamento do trapézio Incisura supraorbitária
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–– Queixas recentes do doente: cefaleia, febre ou outras queixas sugestivas de infeção, 
diplopia e estrabismo, vertigem, movimentos involuntários;

–– Traumatismo recente (hemorragia intracraniana [hematoma subdural – HSA]; contu-
são cerebral)?

–– Antecedentes pessoais, incluindo antecedentes psiquiátricos, exposição a tóxicos/
fármacos depressores da consciência, antidiabéticos orais e antitrombóticos;

–– Episódios prévios de alteração da consciência.

OBSERVAÇÃO GERAL
–– Avaliação dos sinais vitais e glicemia capilar: 

•• Hipertensão grave: pode indiciar AVC hemorrágico, lesão estrutural com aumen-
to da pressão intracraniana ou indiciar quadro de síndrome de encefalopatia 
posterior reversível/encefalopatia hipertensiva; 

•• Hipotensão grave: é rara a instalação de hipotensão marcada por processo neu-
rogénico agudo e em clara relação com o quadro de alteração da consciência; 
por regra, provocado por processo não-neurogénico; 

•• Febre: infeção do sistema nervoso central (SNC) (meningite, meningoencefalite, 
abcesso);

•• Glicemia: valores de hiperglicemia ou hipoglicemia podem ser responsáveis por 
alteração da consciência, pelo que a sua rápida identificação e correção é essencial;

–– Pele: presença de picadas sugestivas de hábitos tóxicos; petéquias (meningococe-
mia, coagulação intravascular disseminada); equimoses em redor dos olhos ou na 

Figura 3. Abordagem inicial do doente com alteração da consciência.

Avaliação de sinais vitais e abordagem inicial (ABC)

Airway – entubar se GCS < 8
Breathing – manter SpO2 > 90%

Circulation – manter PAM > 70 mmHg
Estabilização da coluna cervical em caso de traumatismo

Colocação de acesso(s) endovenoso(s)
Monitorização da pressão arterial, frequência cardíaca, frequência respiratória, saturação periférica O2, 

temperatura, (monitorização eletroencefalográfica em UCI)
↓

Glicemia capilar
Avaliação analítica sérica (hemograma, coagulação, glucose, função renal,  

hepática e tiroideia, ionograma incluindo cálcio, fósforo e magnésio,  
enzimas de lesão miocárdica, CK, tóxicos) e urina II

Gasimetria arterial
ECG

Radiografia de tórax

Administração de tiamina 100 mg ev + 50 ml glucose 50% ev 
Considerar administração empírica: naloxona (intox. opiáceos), flumazenil (intox. benzodiazepinas), 
benzodiazepina (suspeita estado de mal epilético), antibioterapia (suspeita elevada de infeção SNC)
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Tabela 2. Exame neurológico do doente com alteração da consciência1,2,5

Nível de consciência (vigil, obnubilado, estupor, coma)

Resposta verbal (orientado, discurso confuso, inapropriado ou incompreensível, mutismo)

Padrão respiratório
Regular 
Cheyne-Stokes (lesão hemisférica ou diencefálica bilateral): encefalopatia metabólica, insuficiência cardíaca congestiva, 
DPOC, SAOS);
Hiperventilação (presente na patologia sistémica/metabólica, febre, sépsis, choque);
Hiperventilação central neurogénica (lesão do tegmento pontomesencefálico);
Apnêustica (lesões bilaterais da região caudal da protuberância);
Atáxica/padrão em salvas (transição bulboprotuberancial);
Apneia (lesão bilateral bulbar ventrolateral).

Abertura ocular (espontânea, em resposta a estímulo verbal, doloroso ou sem abertura ocular)

Avaliação pupilar
Pupilas regulares, isocóricas;
Pupila midriática unilateral, pouco reativa à estimulação luminosa, com ptose (lesão III nervo craniano ipsilateral – herniação 
uncal, rutura de aneurisma da artéria comunicante posterior);
Pupila miótica unilateral, com ptose parcial (síndrome de Horner – enfarte laterobulbar ipsilateral);
Pupilas mióticas bilateralmente, regulares e reativas à estimulação luminosa (lesão diencefálica bilateral);
Pupilas médias ou midriáticas bilateralmente, pouco reativas à estimulação luminosa (lesão mesencefálica extensa, bilateral, 
herniação transtentorial, intoxicação com antidepressivos tricíclicos, barbitúricos, anticolinérgicos, anfetaminas, cocaína);
Pupilas punctiformes (pinpoint)¸ reativas à estimulação luminosa (lesão protuberancial, intoxicação com opióides, intoxicação 
colinérgica).

Avaliação de campos visuais
Avaliação do reflexo da ameaça: ausência implica hemianopsia ipsilateral (disfunção da via visual aferente, na ausência  
de disfunção da via eferente do reflexo – VII nervo craniano)
Nota: Em casos de depressão grave da consciência é expectável a ausência bilateral do reflexo de ameaça visual  
(sem valor localizador, ocorre por disfunção telencefálica difusa bilateral)

Avaliação do fundo ocular
A presença de papiledema indica aumento da pressão intracraniana (o papiledema apenas se encontra presente após  
> 12 h de hipertensão intracraniana → a ausência de papiledema não permite excluir hipertensão intracraniana; 
hemorragia sub-hialoideia pode indicar hemorragia subaracnoideia)

Avaliação dos movimentos oculares
Ortoforia – ligeira desconjugação por descompensação de foria ou estrabismo latente é comum com a diminuição  
da consciência;
Desvio conjugado do olhar – se desvio contralateral a paresia – lesão hemisférica/transição pontomesencefálica ipsilateral; 
se desvio ipsilateral a paresia – atividade epilética do hemisfério contralateral ou lesão protuberancial na formação reticular 
paramediana pôntica contralateral à paresia;
Desvio conjugado do olhar em infraversão – compressão tectal por herniação transtentorial (hemorragia talâmica, 
hidrocefalia obstrutiva aguda, lesão ocupante de espaço):
Desvio do olhar em infraversão e em convergência – lesão talâmica/subtalâmica bilateral:
Desvio conjugado do olhar em supraversão – crises epiléticas, crises oculogiras, sono, síncope, lesão dos gânglios da base 
bilateral;

(Continua)
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Tabela 2. Exame neurológico do doente com alteração da consciência1,2,5 
(continuação)

Nível de consciência (vigil, obnubilado, estupor, coma)

Avaliação dos movimentos oculares
Skew deviation – desalinhamento ocular no plano vertical; lesão protuberancial baixa/bulbar alta lateral, sistema vestibular e 
vias vestibulocerebelosas ipsilaterais ao olho hipotrópico; lesão mesencefálica ou da fita longitudinal posterior ipsilateral ao 
olho hipertrópico;
Paresia do VI nervo craniano – poderá corresponder a sinal falsamente localizador (sinal neurológico que ocorre por 
disfunção «à distância» do local anatómico ou via anatómica expetável, contrariando o paradigma de correlação 
clínico-anatómica). Esta paresia pode ocorrer em situações de hipertensão intracraniana;
Reflexo oculocefálico – movimento fluido e conjugado dos olhos no sentido contralateral ao do movimento passivo cervical 
no plano horizontal e vertical → a sua presença implica a normal patência do sistema vestibular, protuberância, mesencéfalo 
e vias de associação envolvidas;
Roving ocular – movimento lateral conjugado lento de vaivém, sugestivo de encefalopatia metabólica; é um sinal que 
garante a normal resposta oculocefálica e respostas calóricas vestíbulo-oculares;
Bobbing ocular – movimento ocular conjugado de rápida infraversão, seguido de retorno lento à posição primária do olhar 
→ sinal de lesão pôntica caudal; existem outros movimentos espontâneos dos olhos semelhantes ao bobbing → lesão 
caudal do tronco cerebral ou compressão de vias oculovestibulares

A presença de movimentos oculares desconjugados no plano horizontal, como oftalmoplegia internuclear ou síndrome  
do um e meio, implica disfunção protuberancial ou da fita longitudinal posterior.
A presença de paresia oculomotora pode indiciar lesão do tronco cerebral

Avaliação de reflexo corneano
A ausência de reflexo corneano poderá indicar defeito da via aferente (nervo trigémeo) ou da via eferente (nervo facial 
bilateral); 
A ausência de reflexo corneano apenas num dos olhos indica lesão do trigémeo ipsilateral; a ausência de pestanejo 
unilateral após estimulação corneana indica lesão do facial ipsilateral;
O fenómeno de Bell (movimento do olho para cima e para fora) é um elemento do reflexo corneano; a sua ausência 
implica lesão mesencefálica.

Avaliação do reflexo velopalatino
A ausência do reflexo implica disfunção dos nervos glossofaríngeo e vago ipsilaterais → indicativo de disfunção bulbar

Avaliação do reflexo da tosse
A ausência do reflexo implica disfunção dos nervos glossofaríngeo e vago → indicativo de disfunção do centro da tosse 
bulbar; poderá estar abolido em quadros de depressão marcada da consciência

Avaliação da resposta motora
Movimentos espontâneos – verificar a presença de assimetria motora; menor utilização de um membro/hemicorpo  
é sugestivo de lesão corticospinhal contralateral;
Resposta de fuga ao estímulo doloroso – é necessário fazer distinção com movimentos espinhais estereotipados –  
(por exemplo, resposta de tripla retirada, que poderá ocorrer mesmo em doentes em morte cerebral);
Resposta localizadora do estímulo;
Resposta em descorticação – lesão extensa do cérebro até à junção mesodiencefálica (pode ocorrer em encefalopatias 
metabólicas/infeciosas/tóxicas);
Resposta em descerebração – lesão envolvendo mesencéfalo e protuberância (pode ocorrer em encefalopatias metabólicas/
infeciosas/tóxicas); 

(Continua)
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região mastoideia (fratura da base do crânio); úlceras de pressão indicam alteração 
da consciência por um período extenso de tempo; icterícia poderá sugerir encefa-
lopatia hepática;

–– Pavilhão auricular, boca e orofaringe: notar a presença de otorreia/otorráquia → 
fratura da base do crânio; hálito alcoólico, hepático ou urémico pode indiciar etio-
logia da alteração da consciência.mordedura do bordo lateral da língua → crises 
epiléticas/estado de mal epilético;

–– Região cervical: estabilizar região cervical caso haja suspeita de traumatismo cer-
vical/fratura; a presença de rigidez da nuca pode indicar HSA ou quadro infecioso 
do SNC.

AVALIAÇÃO NEUROLÓGICA
Na avaliação do doente com alteração da consciência é importante definir: a) o 

nível de consciência, e b) a possível etiologia para a alteração – lesão estrutural supra-
tentorial, lesão estrutural infratentorial, lesão não-estrutural multifocal/difusa com base 
nos achados do exame neurológico.

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNÓSTICO 
–– Exame de imagem: o exame de imagem mais acessível em contexto de urgência 

é a TC-CE, que permite identificar hemorragia intracraniana, hidrocefalia, edema 

Tabela 2. Exame neurológico do doente com alteração da consciência1,2,5 
(continuação)

Nível de consciência (vigil, obnubilado, estupor, coma)

Avaliação da resposta motora
Resposta extensora dos membros superiores com flacidez dos inferiores – lesão envolvendo porção caudal do tronco 
cerebral;
Ausente.

A presença de assimetria nestas respostas pode indicar disfunção na via sensitiva ascendente ou via motora descendente;  
a presença de esgar de dor na avaliação garante que a via sensitiva ascendente está patente e que a ausência  
de resposta ocorre por lesão da via motora descendente. 
A avaliação da resposta motora com a estimulação dolorosa a nível da face (pressão na incisura supraorbitária)  
com correspondente esgar facial permite distinguir a ausência de resposta por lesão medular

Avaliação do tónus muscular
Tónus normal;
Hipertonia dos membros inferiores – sinal importante sugestivo de herniação transtentorial;
Hipertonia generalizada – sugestiva de crises epiléticas ou estado pós-ictal;
Paratonia gegenhalten (rigidez paratónica) – perda de inibição do tónus muscular dependente da integridade do telencéfalo

Avaliação de reflexos osteotendinosos 
Na avaliação dos reflexos, poderemos ter resposta normal, aumentada, diminuída ou ausente; a assimetria na resposta  
é sugestiva de lesão estrutural

Reflexo cutâneo-plantar – uma resposta extensora bilateral pode estar presente em lesões estruturais e metabólicas;  
a resposta extensora assimétrica indica disfunção da via corticospinhal.
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cerebral e efeito de massa provocado por AVC isquémico, tumor ou abcesso. O es-
tudo deverá ser complementado, quando apropriado, com angio-TC dos troncos 
supra-aórticos e cerebrais, que permitem identificar oclusões de grande vaso. O es-
tudo deve contemplar veno-TC quando existe a suspeita de trombose venosa cere-
bral. O estudo de RM-CE deve ser reservado para os casos em que a TC-CE é normal 
e persiste a dúvida etiológica sobre a alteração da consciência (pode identificar 
alterações sugestivas de encefalopatia hipóxico-isquémica, por exemplo). O seu 
estudo pode ser complementado com angio-RM. 

–– Punção lombar: doentes com suspeita de processo infecioso ou inflamatório do 
SNC; não deve ser protelado o início de antibioterapia quando não é possível rea-
lizar punção lombar de forma imediata; realizar TC-CE antes para excluir lesões com 
risco de herniação.

–– EEG: doentes com alteração da consciência inexplicável e suspeita de crises epilé-
ticas.

SÍNDROME CONFUSIONAL AGUDA
Quadro neurológico urgente caracterizado por6:

–– Alteração aguda da cognição com flutuação da atenção e da vigília;
–– O distúrbio representa claramente uma alteração do estado prévio e tem um curso 

flutuante;
–– Envolvimento de outros domínios cognitivos (orientação, memória, linguagem, fun-

ções visuoespaciais e executivas);
–– O quadro não é explicado por patologia neurodegenerativa e existe evidência clíni-

ca ou laboratorial que justifica o quadro clínico.
Dentro do quadro também estão presentes alterações comportamentais e psicomo-

toras com hipo/hiperatividade com ativação simpática e alteração do padrão sono-vigília; 
alterações psiquiátricas com alteração da lógica do pensamento, alucinações, delírios6.

FATORES RELACIONADOS COM O QUADRO CLÍNICO ACOMPANHANTE
Na maioria dos doentes avaliados em serviço de urgência, a síndrome confusional 

aguda surge nos seguintes contextos clínicos (Tabela 3).

FATORES PREDISPONENTES PARA A SÍNDROME CONFUSIONAL AGUDA
Os doentes com maior suscetibilidade para desenvolver síndrome confusional agu-

da têm um ou mais destes fatores predisponentes (Tabela 4). 

Tabela 3. Contextos clínicos relacionados com o desenvolvimento da síndrome 
confusional aguda7

Infeção aguda/sépsis Lesão renal aguda Crises Privação de sono

Desidratação Disfunção hepática Insuficiência cardíaca Dor

Desequilíbrio hidroeletrolítico Abstinência de álcool ou fármacos Cirurgia major Utilização de fármacos 
depressores do SNC

SNC: sistema nervoso central.
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DA SÍNDROME CONFUSIONAL AGUDA
Um dos principais diagnósticos diferenciais da síndrome confusional aguda são os 

quadros demenciais8. Na síndrome confusional aguda há a instalação rápida de um qua-
dro neurológico com um curso clínico flutuante, incluindo flutuação da atenção. Os 
quadros demenciais evoluem de forma lenta e progressiva, com pouca flutuação no seu 
curso clínico e com manutenção da atenção até a uma fase tardia da doença (com ex-
ceção da demência de corpos de Lewy). A distinção entre estas duas entidades pode 
ser difícil quando há a sobreposição dos mesmos – doente demente com síndrome con-
fusional aguda.

Existem ainda outras entidades a considerar no diagnóstico diferencial, nomeada-
mente lesões focais do SNC8:

–– AVC isquémico/hemorragia intracraniana
•• Doentes com afasia de Wernicke poderão mimetizar uma síndrome confusional 

aguda;
•• AVC isquémico do território da artéria cerebral posterior poderá apresentar-se 

com um quadro de síndrome confusional aguda com agitação psicomotora;
•• Hematoma subdural;

–– Meningite/encefalite/meningoencefalite
•• Infeciosa;
•• Autoimune/paraneoplásica; 

–– Crises epiléticas/estado de mal epilético não-convulsivo;
–– Intoxicação/privação de álcool, benzodiazepinas ou outros tóxicos;
–– Patologia psiquiátrica

•• Depressão psicótica;
•• Mania;
•• Esquizofrenia.

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNÓSTICO
A abordagem relativamente aos exames complementares de diagnóstico é, em tudo, 

muito semelhante à realizada para a abordagem da alteração aguda da consciência, des-
tacando-se apenas a menor urgência na realização dos passos enumerados. A utilização 
de EEG e punção lombar aplicam-se em situações de exclusão de diagnóstico diferencial.

ABORDAGEM TERAPÊUTICA
Deverá ser feita uma abordagem assente em duas vertentes7:

–– Abordagem não-farmacológica (abordagem mais importante) com medidas que 
visam restaurar a normal homeostasia e aproximar o doente o mais possível da sua 
rotina habitual; 

Tabela 4. Fatores predisponentes para o desenvolvimento da síndrome 
confusional aguda7 

Idade avançada Elevado número de comorbilidades Alcoolismo História de delírio

Demência Debilidade física (frailty) Desnutrição Politerapia

Baixo nível educacional Depressão Uso de benzodiazepinas, opióides 
ou drogas 
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–– Abordagem farmacológica: não existem medicamentos aprovados para a condi-
ção → utilização off-label de antipsicóticos8.
•• Haloperidol: 0.5 a 1 mg per os ou IM, bid
•• Risperidona: 0,5 mg per os, bid
•• Olanzapina: 1,25 mg a 2,5 mg per os, id
•• Quetiapina: 25 mg per os, bid
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capítulo 2.2

Alterações da linguagem
Pedro Lopes das Neves, Marta Carvalho

DEFINIÇÃO 
Por linguagem entendemos um sistema de símbolos fonéticos ou gráficos, com um 

significado determinado (semântica) e organizados em frases segundo um conjunto de 
regras gramaticais (sintaxe), que, quando produzidos por um emissor e adquiridos por 
um recetor, permitem a transmissão de uma mensagem. Afasia corresponde a um dis-
túrbio adquirido da compreensão ou produção da linguagem, não atribuível a um de-
feito da audição (surdez) ou a um defeito motor na fonação ou articulação do discurso 
(disartria).

FISIOPATOLOGIA 
As alterações da linguagem são causadas por disfunção do córtex cerebral na região 

perissílvica do hemisfério dominante (hemisfério esquerdo em 95% dos dextros e 75% 
dos esquerdinos). Classicamente, podemos classificar as afasias em dois tipos: a) afasias 
não-fluentes, com envolvimento da região frontoparietal dominante (anterior à fissura 
de Sylvius), caraterizadas por dificuldade na produção do discurso, agramatismo e 
preservação da compreensão; e b) afasias fluentes, quando a disfunção ocorre na região 
temporoparietal posterior dominante (posterior à fissura de Sylvius), predominando 
clinicamente um defeito na compreensão e havendo produção de um discurso pouco 
informativo, com parafasias semânticas e neologismos. A afasia de condução é atribuí-
da à lesão do fascículo arqueado que liga as áreas de Broca (porção posterior do giro 
frontal inferior) e Wernicke (porção posterior do giro temporal superior), impedindo a 
repetição de palavras ou frases.

Vários mecanismos fisiopatológicos podem causar disfunção das áreas da linguagem:
–– Vascular: doentes com instalação hiperaguda da afasia. Mecanismos vasculares pos-

síveis: a) isquemia por oclusão arterial (por exemplo, tromboembolismo, cardioem-
bolismo, mecanismo aterotrombótico), sendo a afasia geralmente acompanhada de 
disfunção cerebral das regiões vascularizadas pelo mesmo vaso (divisão superior 
da artéria cerebral média (ACM) esquerda → afasia não-fluente + hemiparesia e he-
mi-hipostesia direita + desvio oculocefálico esquerdo; divisão inferior da ACM direi-
ta → afasia fluente + defeito de campo direito, como hemianopsia ou quadrantanopsia 
direita); b) isquemia por baixo débito cerebral, devendo excluir-se estenose intracra-
niana ou estenose crítica da artéria carótida interna (causadora de disfunção em áreas 
barreira artéria cerebral anterior (ACA)/ACM → afasia transcortical + hemiparesia 
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direita predomínio proximal [«man in a barrel»]); c) hemorragia parenquimatosa 
com envolvimento cortical (deverão ser admitidas as seguintes causas: hipertensão 
arterial, angiopatia amiloide, malformação vascular, discrasia hemorrágica, trombo-
se venosa ou hemorragia intratumoral); d) trombose seio venoso/veia cortical, 
frequentemente acompanhada de cefaleia ou crises epiléticas, devendo ser conside-
rada especialmente nos doentes com estados pró-trombóticos (mulher grávida/pós-
-parto, alterações da coagulação, doente com cancro ou doença sistémica inflama-
tória); e) hemorragia subaracnoideia com extensão à região opercular dominante, por 
exemplo por rutura de aneurisma da ramificação da ACM esquerda, e f)  acidente 
isquémico transitório (AIT) em doentes com afasia transitória;

–– Epilética: a afasia poderá ser ictal (por atividade epilética nas áreas da linguagem), 
ou pós-ictal («paresia de Todd da linguagem»). As crises epiléticas afásicas puras são 
raras, devendo o doente ter memória para o período ictal, e implicam exclusão de: 
a) crise epilética a condicionar apraxia bucofacial (defeito na programação motora 
dos movimentos da boca e face, traduzindo-se na incapacidade de realizar ações 
por imitação como «mandar um beijinho» ou «beber por uma palhinha»); b) crises 
epiléticas tónicas da língua (deverá ser excluída hipertonia ictal da língua), e c) cri-
ses epiléticas focais com alteração do estado de consciência (doente não recorda a 
dificuldade na produção da linguagem durante a crise);

–– Migranosa: mais provável em doentes com antecedentes pessoais de enxaqueca. A 
aura afásica poderá ter uma duração entre 5 e 60 minutos, sendo que a cefaleia (que 
deverá ter caraterísticas migranosas) deverá instalar-se na hora seguinte. A ausên-
cia de cefaleia não exclui esta etiologia («aura típica sem cefaleia»). É causada por 
disfunção cortical transitória pelo mecanismo de depressão cortical alastrante;

–– Infeciosa: mais provável no doente febril, com meningismo, imunodeprimido, com 
infeção ativa (por exemplo, otite, mastoidite, endocardite) ou após cirurgia craniana. 
Devem considerar-se os abcessos ou a meningoencefalite;

–– Traumática: se contexto clínico adequado;
–– Neoplásica: doentes com agravamento progressivo do defeito de linguagem. Divi-

dem-se em: a) lesões primárias do sistema nervoso central (SNC), sendo os gliomas 
os tumores mais frequentes nos adultos, e b) lesões metastáticas, mais frequentes 
em idade avançada, e em doentes com história de neoplasia sistémica;

–– Neurodegenerativa: nos doentes com afasia de instalação crónica e progressiva e 
sem envolvimento de outros domínios cognitivos, deverão considerar-se as afasias 
progressivas primárias (APP), nas suas três variantes: a) variante não-fluente/
agramatical (equivalente à afasia de Broca), caraterizada por agramatismo e apraxia 
do discurso; b) variante semântica (equivalente à afasia de Wernicke), caraterizada 
por dificuldade na nomeação por confrontação e dificuldade na compreensão de 
palavras individuais, e c) variante logopénica, caraterizada por dificuldade na 
repetição de frases e na produção de palavras soltas durante o discurso espontâ-
neo ou nomeação. Do ponto de vista neuropatológico, estas entidades são hete-
rogenias, documentando-se mais frequentemente a acumulação de proteína tau e 
TDP-43 nas variantes não-fluente e semântica e de patologia Alzheimer na varian-
te logopénica.

AVALIAÇÃO CLÍNICA 
A avaliação clínica da afasia deverá incluir os seguintes elementos: a) fluência do 

discurso, avaliada pelo número de palavras produzidas por intervalo de tempo, presença 
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de pausas anómicas (discurso interrompido por dificuldade na produção da palavra 
correta) e esforço demonstrado na produção do discurso; b) compreensão de ordens 
simples e a vários passos; c) nomeação de objetos, partes de objetos e partes do corpo, 
tipicamente comprometida, em maior ou menor extensão, em todos os doentes afásicos; 
d) repetição de palavras simples e frases; e) leitura de ordens simples e sua compreen-
são, e f) escrita espontânea e ditada.

Uma caraterização cuidada do defeito linguístico à cabeceira do doente e a avaliação 
dos defeitos neurológicos acompanhantes poderão permitir localizar topograficamente 
a região cerebral afetada (Tabela 1).

Na avaliação clínica do doente com alterações do discurso, importa ainda realçar que 
o discurso fluente e pouco informativo do doente com afasia de Wernicke pode, por 
vezes, ser erradamente interpretado como um delirium/síndrome confusional aguda. Esta 
síndrome carateriza-se por um marcado defeito da atenção, um curso flutuante, alterações 
do comportamento (letargia ou hiperatividade) e acompanha-se, por vezes, de altera-
ções da perceção com alucinações visuais. Nestes doentes, o discurso, apesar de apre-
sentar um conteúdo incoerente e poder estar lentificado, disártrico e conter alguns erros 
de nomeação, está globalmente correto do ponto de vista sintático e semântico.

Tabela 1. Classificação clínica da afasia

Tipo afasia Fluência Compre-
ensão

Nomea-
ção

Repe-
tição

Leitura Escrita Localização topográfica 
(hemisfério dominante)

Broca ↓ N ↓ ↓ N/↓1 ↓ Área de Broca/região opercular 
frontoparietal

Transcortical 
motora

↓ N N/↓ N N > ↓1 ↓ Lobo frontal anterior e superior 
(poupa área de Broca)/área 
barreira ACA/ACM

Wernicke N ↓ ↓ ↓ ↓ N/↓ Área de Wernicke/região 
temporoparietal posterior

Transcortical 
sensitiva

N ↓ N > ↓ N ↓ N > ↓ Região temporoparietal posterior 
(poupa área de Wernicke)/área 
barreira ACM/ACP

Condução N N ↓ ↓ N/↓1 N < ↓ Região perissílvica posterior 
(envolvimento fascículo arqueado) 

Anómica N2 N ↓ N N N Variável

Transcortical 
mista

↓ ↓ ↓ N ↓ ↓3 Região perissílvica extensa, mas 
poupa áreas de Broca, Wernicke 
e fascículo arqueado

Global ↓ ↓ ↓ ↓ ↓ ↓ Região perissílvica extensa

Notas: 1 compreensão da leitura está intacta; 2 pausas anómicas e parafasias; 3 cópia de frases intacta. 
Abreviaturas: ↓: reduzido/alterado; N: normal/sem alterações; N/↓: sem alterações ou reduzido; 
n > ↓: sem alterações, por vezes reduzido/alterado; n < ↓: reduzido/alterado, por vezes normal.
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ABORDAGEM DIAGNÓSTICA 
A investigação etiológica deverá considerar o tempo de instalação do defeito neu-

rológico, os sinais e sintomas neurológicos e sistémicos acompanhantes, bem como os 
antecedentes pessoais do doente. A figura 1 apresenta um algoritmo de abordagem à 
afasia, com os exames complementares de diagnóstico que deverão ser ponderados 
perante cada hipótese diagnóstica. 

TRATAMENTO 
No tratamento da afasia podemos considerar duas dimensões: a) tratamento dirigi-

do à causa e b) tratamento sintomático da afasia.
No tratamento dirigido à causa da afasia devemos considerar: a) fibrinolíticos ou 

trombectomia endovascular no tratamento agudo do acidente vascular cerebral (AVC) 
isquémico, bem como antitrombóticos na sua prevenção secundária; b) anticoagulação 
terapêutica nos doentes com trombose venosa cerebral (a hemorragia secundária a 
trombose venosa não contraindica o tratamento); c) fármacos antiepiléticos na afasia 
causada por crises epiléticas; d) terapêutica profilática da enxaqueca nos doentes com 
aura afásica; e) antimicrobianos dirigidos ao agente infecioso identificado no doente 
com meningoencefalite ou abcesso cerebral; f) tratamento oncológico no doente com 
afasia causada por neoplasia cerebral, e g) anticolinesterásicos ou memantina nos doen-
tes com afasia de causa neurodegenerativa, sendo que o seu benefício não está prova-
do nos doentes com neuropatologia causadora de degenerescência frontotemporal.

1. ANAMNESE (ANM)
• Tempo de instalação e progressão da afasia
• Sintomas acomplanhantes: cefaleia, vómitos, movimentos involuntários

2. ANTECEDENTES PESSOIAIS (AP)
• Factores de risco vascular (FRV)
• Enxaqueca
• Epilepsia
• Doença oncológica SNC ou sistémica

3. EXAME NEUROLÓGICO (EN)
• Caracterização afasia: (1) �uência; (2) nomeação; (3) compreensão; (4) repetição; (5) leitura; 
 (6) escrita
• Restante exame neurológico, incluindo: defeito de campo visual, força ou sensibilidades; 
 movimentos involuntários
• Sinais meníngeos

4. RESTANTE EXAME FÍSICO (EF)
• Temperatura, pressão arterial
• Exame vascular (ritmo cardíaco, auscultação cardíaca e carotídea)
• Mordedura de língua, incotinência de es�ncteres

Figura 1. Investigação etiológica da afasia (continua).
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Epilética
(afasia ictal 
vs. pós-crítica)

• Estudo imagen:
 TC-CE, RM-CE
• Eletroencefalograma

• ANM: Movimentos involuntários,
 incontinência de es�ncteres, 
 mordedura da língua
• AP: epilepsia, lesão estructural cortical
• EN: movimentos involuntários

Vascular
(AIT)

• Ver investigação vascular• ANM: Queixas neurológica
 transitórias

Epilética • Ver investigação causa epilética
• ANM: episódios paraxísticos
 estereotipados, perda de consciência, 
 movimentos involuntários

Migranosa • Estudo imagem: RM-CE• ANM: Queixas neurológica
 transitórias

Neuro-
degenerativa

• Estudo imagen: RM-CE, PET-FDG, 
 PET marcador Aβ
• Punção lombar: doseamento 
 marcadores D. Alzheimer

• ANM: queixas cognitivas, perda

6. ETIOLOGIA 7. INVESTIGAÇÃO5. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

4. RESTANTE EXAME FÍSICO (EF)

A. HIPERAGUDA

B. AGUDA/SUBAGUDA

D. TRANSITÓRIA

Neoplásia
• Estudo imagen: RM-CE
• Punção lombar

• AP: neoplasia SNC / sistémica, crises
• EN: sinais focais agravamento 
 progressivo

C. CRÓNICA PROGRESSIVA

Traumática
• Estudo imagen:
 TC-CE, RM-CE

• ANM: Movimentos involuntários

Infeciosa

• Estudo imagen:
 TC-CE, RM-CE
• Punção lombar
• Avaliação analítica

• AP: neoplasia SNC / sistémica, crises
• EN: sinais meníngeos, sinais focais
• EF: febre, sopro cardíaco de novo

Vascular

• Estudo imagen:
 TC-CE vs. RM-CE
• Estudo angiográ�co:
 ecodoppler vasos do pescoço, 
 angio-TC vs. angio-RM
• Estudo cardíaco:
 Holter 24 h, Ecocardiograma

• AP: FRV + arritmia embolígena
• EN: Sinais neurológicos focais
• EF: �brilhação auricular, sopro 
 carotídeao

Figura 1. Investigação etiológica da afasia (continuação).
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O tratamento sintomático da afasia passa por avaliação por terapeuta da fala e 
realização de sessões de reabilitação. O uso de agentes farmacológicos (por exemplo, 
memantina) e de estimulação magnética transcraniana em combinação com as sessões 
de terapia tem vindo a ser investigado.

PROGNÓSTICO 
O prognóstico dos doentes com afasia está definido de melhor modo para os doen-

tes com afasia pós-AVC. Assim, alguns fatores parecem ser preditores de mau prognós-
tico, nomeadamente: a) a severidade da afasia na fase aguda; b) a idade avançada; 
c) a dimensão da lesão, e d) a inteligência pré-mórbida. Os doentes sob terapêutica de 
reabilitação melhoram cerca de 70% do seu máximo potencial de recuperação nos pri-
meiros 90 dias pós-AVC.
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capítulo 2.3

Cefaleias
Joana Ferreira Pinto, Marta Carvalho

INTRODUÇÃO 
As cefaleias são um motivo frequente de recorrência ao serviço de urgência; nestas, 

as cefaleias não-traumáticas representam 2-4% e este capítulo será dirigido a esta pa-
tologia. É importante distinguir os doentes com condições subjacentes, cuja ausência 
de tratamento dirigido poderá acarretar consequências nefastas, daqueles com cefaleias 
primárias, para os quais o correto diagnóstico e otimização da terapêutica analgésica 
será essencial na orientação subsequente. 

ASPETOS CLÍNICOS, DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL E INVESTIGAÇÃO
Identificar características de risco:

–– Início súbito (cefaleia explosiva): cefaleia grave, persistente, que atinge a sua 
intensidade máxima num curto período de tempo (segundos a um minuto);
•• Hipóteses diagnósticas mais prováveis: hemorragia subaracnoidea (HSA), síndro-

me de vasoconstrição cerebral reversível (RCVS), disseção arterial, trombose 
venosa cerebral (TVC), apoplexia hipofisária, aneurisma cerebral não-roto (cefa-
leia sentinela), quisto coloide do III ventrículo com hidrocefalia aguda, emergên-
cia hipertensiva e glaucoma de ângulo fechado;

•• Investigação: medir a pressão arterial; pesquisar sinais meníngeos; na investiga-
ção de HSA, deve ser solicitada TC-CE; se a TC-CE for normal, numa cefaleia 
explosiva com poucas horas de evolução, o estudo deve ser complementado com 
angio-TC para investigação de aneurisma cerebral ou malformação vascular; se 
a TC-CE for normal e a cefaleia explosiva já tiver ocorrido há muitas horas ou 
até dias, deve ser realizada punção lombar (para pesquisa de xantocromia); caso 
seja diagnosticada HSA, deve ser realizado estudo angiográfico (angio-TC e, 
posteriormente, angiografia clássica); o angio-TC e o eco-Doppler permitem a 
investigação de RCVS e disseção arterial; na suspeita de TVC deve ser realizado 
veno-TC e/ou RM-CE com veno-RM; do mesmo modo, a RM-CE permite identificar 
apoplexia hipofisária;

•• NOTA: após a exclusão definitiva destas condições secundárias e perante episó-
dios repetidos e estereotipados, deve ser considerada como hipótese diagnósti-
ca a cefaleia explosiva primária. A cefaleia em salvas pode apresentar uma 
evolução muito rápida, atingindo a intensidade máxima em poucos minutos; 
contudo, é transitória (duração entre 15 e 180 minutos) e é acompanhada por 
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sinais autonómicos ipsilaterais (lacrimejo, miose, ptose, injeção conjuntival, ri-
norreia);

–– Febre, infeção concomitante ou recente (em particular no seios perinasais, 
ouvido médio e interno, faringe);
•• Hipóteses diagnósticas mais prováveis: infeção do SNC (meningite, abcesso in-

tracraniano), TVC.
•• Investigação: pesquisar sinais meníngeos; realizar estudo analítico que inclua 

hemograma e proteína C-reativa, hemoculturas, TC-CE (excluir contraindicações 
para a realização de punção lombar – é mandatório nos seguintes grupos de 
doentes: imunocomprometidos, doença ativa no SNC que cause efeito de massa, 
papiledema, crises epiléticas de novo, alteração do estado de consciência e dé-
fices neurológicos focais) e punção lombar com estudo citológico, bioquímico, 
microbiológico e painel de vírus. Para investigação de abcesso cerebral, a TC-CE 
deve ser complementada com administração de contraste. Na suspeita de TVC, 
como complicação de infeção recente ou concomitante, deve ser realizado veno-
-TC e/ou RM-CE com veno-RM. 

–– Crises epiléticas, alteração do estado de consciência ou outras alterações 
ao exame neurológico: qualquer alteração do estado mental, da personalidade 
ou flutuação no nível de consciência sugere uma doença potencialmente grave; 
achados anormais ao exame neurológico são o melhor preditor de patologia intra-
craniana;
•• Hipóteses diagnósticas mais prováveis: 

•• Défices neurológicos focais/crises epiléticas: AVC isquémico ou hemorrágico, 
HSA, TVC, neoplasia, abcesso cerebral, disseção arterial;

•• Alterações no estado mental/crises epiléticas: HSA, infeção do SNC, efeitos de 
tóxicos ou alterações metabólicas, síndrome de encefalopatia posterior rever-
sível (PRES);

•• Sinais meníngeos: meningite, HSA;
•• Papiledema: indica hipertensão intracraniana (HIC), que pode ser secundária 

a lesão estrutural ou idiopática.
•• Investigação: na suspeita de disseção arterial, pesquisar síndrome de Horner 

(ptose, miose e anidrose ipsilaterais à lesão carotídea); TC-CE para investigação 
de lesão vascular cerebral aguda, neoplasia e abcesso; pode ser complementado 
com angio-TC dos troncos supra-aórticos e vasos intracranianos (investigação de 
disseção arterial e aneurisma cerebral) ou administração de contraste (na suspei-
ta de neoplasia ou abcesso); estudo analítico que inclua hemograma e proteína 
C-reativa; hemoculturas; punção lombar com medição da pressão de abertura (na 
suspeita de HIC idiopática), estudo citológico, bioquímico, microbiológico e painel 
de vírus, em doentes com probabilidade de infeção do SNC; na suspeita de PRES 
deve ser realizada RM-CE e o eco-Doppler pode também auxiliar ao diagnóstico. 

–– Cefaleia durante o esforço: instalação rápida de cefaleia com o esforço (exercício 
físico, relações sexuais);
•• Hipóteses diagnósticas mais prováveis: HSA, disseção arterial, RCVS, hemorragia 

intraparenquimatosa;
•• Investigação: deve ser realizada TC-CE para investigação de hemorragia; o estu-

do deve ser complementado com angio-TC dos troncos supra-aórticos e vasos 
intracranianos na suspeita de disseção arterial, aneurisma cerebral e RVCS; caso 
estes exames se revelem normais, deve ser realizada RM-CE com angio-RM;
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•• NOTA: após a exclusão definitiva destas condições secundárias, perante episó-
dios repetidos e estereotipados e na presença de fatores desencadeantes bem 
reconhecidos, devem ser consideradas como hipóteses diagnósticas as cefaleias 
primárias cujo precipitante resida na atividade física extenuante. São disso exem-
plos: a cefaleia primária do exercício e a cefaleia primária associada à atividade 
sexual;

–– Idade superior a 50 anos: doentes com idade superior a 50 anos, que apresen-
tam cefaleia de novo ou com agravamento progressivo estão em risco elevado de 
terem uma causa subjacente para os seus sintomas;
•• Hipóteses diagnósticas mais prováveis: arterite de células gigantes, neoplasia 

primária ou secundária.
•• Investigação: deve ser realizada TC-CE para investigação de lesão estrutural; 

explorar outros sinais e sintomas sugestivos de arterite de células gigantes (al-
terações visuais, claudicação da mandíbula, febre, anorexia, perda ponderal, 
artralgias, mialgias, endurecimento ou dor à palpação das artérias temporais 
superficiais); estudo analítico que inclua hemograma, proteína C-reativa e/ou 
velocidade de sedimentação;

•• NOTA: importa lembrar que a nevralgia do trigémeo clássica é uma cefaleia pri-
mária cuja incidência aumenta com a idade, o que a torna prevalente no idoso. 
As suas caraterísticas típicas (dor facial unilateral, localizada a uma das três di-
visões do nervo trigémeo – raramente a primeira (5%) – recorrente em paroxismos 
de duração breve (de poucos segundos até dois minutos), de intensidade grave, 
tipo choque elétrico, fisgada, facada ou guinada, desencadeada por estímulos 
inócuos no lado afetado da face e não acompanhada por défice neurológico, 
devem ser reconhecidas de modo a instituir a terapêutica mais adequada (boa 
resposta à carbamazepina ou oxcarbazepina, por exemplo); 

–– Alteração da acuidade visual: ocasionalmente, doentes com doença oftalmoló-
gica significativa podem apresentar-se com cefaleias e, nesses casos, a cefaleia pode 
preceder a alteração visual e a dor ocular.
•• Hipóteses diagnósticas mais prováveis: HIC (idiopática ou secundária), PRES, TVC, 

arterite de células gigantes, glaucoma agudo de ângulo fechado.
•• Investigação: fundoscopia; pesquisa de outros sinais e sintomas sugestivos de 

arterite de células gigantes (alterações visuais, claudicação da mandíbula, febre, 
anorexia/perda ponderal, artralgias, mialgias, endurecimento ou dor à palpação 
das artérias temporais superficiais); deve ser realizada TC-CE para investigação de 
lesão estrutural; estudo analítico que inclua hemograma, proteína C-reativa e/ou 
velocidade de sedimentação; medição da pressão intraocular; punção lombar com 
medição da pressão de abertura na suspeita de HIC idiopática; RM-CE para doen-
tes com suspeita de PRES.

–– Gravidez e puerpério: apesar das cefaleias primárias permanecerem as causas 
mais comuns de cefaleia neste grupo, outros diagnósticos relacionados com a gra-
videz devem ser considerados.
•• Hipóteses diagnósticas mais prováveis: pré-eclâmpsia/eclâmpsia, PRES, TVC, RVCS, 

apoplexia hipofisária, síndrome de hipotensão do LCR (espontânea ou após pun-
ção dural iatrogénica acidental);

•• Investigação: pré-eclâmpsia e eclâmpsia devem ser consideradas como causa de 
cefaleias em todas as grávidas com mais de 20 semanas de gestação e até algu-
mas semanas após o parto; todas as grávidas devem ter vigilância regular da 
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Tabela 1. Diagnósticos a não falhar no doente com cefaleia aguda ou súbita  
no serviço de urgência

Diagnóstico História Achados clínicos 

HSA Cefaleia de início súbito, intensidade grave desde 
o início; dor cervical grave, perda de consciência

Náuseas/vómitos, sinais meníngeos, défices 
neurológicos focais, coma

RCVS Cefaleia de início súbito, de curta duração, que 
recorre ao longo de dias ou semanas; pode ter 
desencadeantes (tosse, exercício, fatores 
emocionais)

Défices neurológicos (caso se desenvolva 
edema ou lesão vascular isquémica)

Disseção arterial 
cervical

Traumatismo cefálico ou cervical recente,  
dor cervical proeminente, acufeno

Síndrome de Horner, neuropatias cranianas, 
nistagmo, défices neurológicos focais 
transitórios ou permanentes

Encefalopatia 
hipertensiva/PRES

Crises epiléticas, alterações visuais, cefaleia  
com início insidioso, náuseas/vómitos

Hipertensão arterial grave, papiledema, 
hemorragias retinianas, encefalopatia

Meningite/
encefalite

Febre, dor ou rigidez cervical, confusão, 
deterioração do estado de consciência

Febre, sinais meníngeos, alteração do estado 
mental, crises epiléticas, défices neurológicos, 
petéquias, púrpura

Abcesso cerebral História de infeção recente, rigidez cervical, febre Febre, papiledema, défices neurológicos 
focais, deterioração do estado de consciência

Neoplasia cerebral História de neoplasia, cefaleia exacerbada por 
manobras que aumentam a pressão intracraniana 
(tosse, manobras de Valsalva), náuseas/vómitos

Papiledema, défices neurológicos focais, 
alteração do estado mental, crises epiléticas

Hemorragia 
intraparenquimatosa

Cefaleia de início súbito, fármacos 
hipocoagulantes, hipertensão arterial

Défices neurológicos focais, deterioração  
do estado de consciência, náuseas/vómitos

Quisto colóide do 
III ventrículo com 
hidrocefalia aguda

Cefaleia posicional que resolve com o decúbito, 
confusão, sintomas intermitentes

Alteração do estado mental

HIC idiopática Sexo feminino, excesso de peso, alterações visuais 
intermitentes (diminuição da acuidade visual, 
flashes, diplopia), acufeno

Papiledema, paresia do VI nervo craniano  
uni ou bilateral, défice de campo visual, 
diminuição da acuidade visual

Síndrome de 
hipotensão do LCR

Cefaleia grave com o ortostatismo (frequentemente 
dentro de 15 minutos) que resolve com o decúbito 
a 0º, exacerbada por manobras de Valsalva, 
acufeno, dor cervical, náuseas/vómitos

Exame neurológico normal

Arterite de células 
gigantes

Idade superior a 50 anos, início súbito  
de alterações visuais (perda visual monocular 
transitória), claudicação da mandíbula, febre

Artérias temporais superficiais palpáveis, 
endurecidas, nodulares, febre, perda 
ponderal, elevação da proteína C-reativa  
e velocidade de sedimentação

Glaucoma agudo 
de ângulo fechado

Dor ocular, olho vermelho ou lacrimejante, 
diminuição da acuidade visual, náuseas/vómitos

Injeção conjuntival, córnea edemaciada, 
pupilas médias, fixas, globo ocular firme, 
pressão intraocular elevada (> 30 mmHg)
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pressão arterial e proteinúria; a história clínica detalhada, sobretudo no que 
respeita às caraterísticas ortostáticas da dor, permite o diagnóstico de cefaleia 
por hipotensão do LCR; na suspeita de PRES, TVC, RVCS e apoplexia hipofisária 
deve ser realizada RM-CE; na RM-CE também podem ser evidentes sinais suges-
tivos de síndrome de hipotensão do LCR (diminuição das dimensões do sistema 
ventricular, engorgitamento dos seios venosos, hipófise globosa higromas, he-
matomas subdurais);

–– Fármacos/drogas: doentes medicados com anticoagulantes têm risco aumentado 
de hemorragia, incluindo em localização intracraniana; contracetivos orais são fator 
de risco para tromboembolismo venoso, incluindo TVC; as cefaleias podem ser 
secundárias ao uso de fármacos vasodilatadores; doentes com cefaleias primárias 
podem desenvolver secundariamente cefaleia por uso excessivo de medicação 
analgésica; cocaína, metanfetaminas e outras drogas simpaticomiméticas aumentam 
o risco de hemorragia intracraniana e também são causa de RCVS; nos utilizadores 
de drogas injetáveis deve sempre colocar-se a hipótese de abcesso cerebral, mesmo 
na ausência de febre;

–– Antecedentes relevantes: doentes com história de neoplasia estão em risco de 
desenvolver metastização intracraniana (lesões secundárias, carcinomatose menín-
gea); a doença renal poliquística e as doenças do tecido conjuntivo podem asso-
ciar-se a aneurismas cerebrais, com risco subsequente de HSA; a doença hepática 
ou outras causas de coagulopatia aumentam o risco de hemorragia intracraniana; 
os estados de hipercoagulabilidade predispõem a AVC isquémico ou TVC; doentes 
com infeção pelo vírus da imunodeficiência humana (VIH) ou outras formas de 
imunossupressão estão em risco significativo de terem doença intracraniana (toxo-
plasmose, criptococose, meningite, abcesso cerebral, tumor, AVC) e, por isso, de-
vemos ter um baixo limiar para realizar investigação complementar abrangente 
nestes doentes.

BIBLIOGRAFIA
Cutrer FM, Wippold FJ, Edlow JA. Evaluation of the adult with nontraumatic headache in the emergency 
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Neurol. 2019;39:20-6.
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capítulo 2.4

Vertigem
André Jorge, Marta Carvalho

ABORDAGEM DA VERTIGEM NO SU
1.º É mesmo vertigem? Os doentes com patologia vestibular frequentemente não 

se queixam de vertigem mas, sim, de desequilíbrio ou queixas mais vagas que errada-
mente podem fazer pensar em causa cardiovascular. A ausência de vertigem não deve 
justificar a não realização de exame vestibular completo, na mínima suspeita de pato-
logia vestibular. Causas comuns de «tonturas» não associadas a patologia vestibular: 

–– Hipotensão ortostática (episódios que surgem consistentemente após o levante);
–– Outros causas neurológicas (por exemplo, neuropatia sensitiva, apraxia da marcha).

2.º A vertigem é espontânea/persistente ou desencadeada pela posição? Pode ajudar 
a sugerir a etiologia (isto é, nevrite vestibular ou AVC vs. vertigem paroxística posicional 
benigna [VPPB]), mas em todos os doentes é essencial um exame vestibular sistematizado.

3.º Episódio inaugural ou recorrente? Episódios recorrentes (por exemplo, mensais) 
estão quase sempre relacionados com enxaqueca vestibular e VPPB, e não com AVC ou 
nevrite vestibular.

4.º Há sintomas/sinais associados? Averiguar sempre a presença de defeito de 
campo visual, diplopia, parestesias e/ou fraqueza facial, perda auditiva de novo, disar-
tria, ataxia apendicular ou axial e defeito focal motor e/ou sensitivo – é essencial a 
realização do exame neurológico.

5.º Exame vestibular1:
–– Pesquisa de nistagmo espontâneo: pedir ao doente para fixar um alvo e observar 

atentamente se existe nistagmo e qual a sua direção (isto é, direito, esquerdo, 
upbeat, downbeat ou torsional);

–– Pesquisa de nistagmo excêntrico: avaliar a presença de nistagmo nas posições 
excêntricas direita, esquerda, superior e inferior; a presença simultânea de nistagmo 
espontâneo na linha média, de nistagmo direito intenso no olhar excêntrico direito 
e nistagmo esquerdo intenso no olhar excêntrico esquerdo (ou seja, nistagmo mul-
tidirecional) sugere fortemente etiologia central;

–– Pesquisa de estrabismo vertical de origem central/skew: pedir ao doente para fixar 
um ponto ao longe e tapar os olhos alternadamente (alternate cover test) para 
avaliar desalinhamento vertical;

–– Avaliação do impulso cefálico/ head impulse test (HIT): enquanto o doente fixa um alvo, 
realizamos um movimento curto e rápido de rotação horizontal da cabeça de modo 
a ver se surge uma sacada corretora que reposiciona os olhos na linha de fixação;
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APÓS A ABORDAGEM INICIAL, DEVEMOS TENTAR ENQUADRAR  
O DOENTE NUM DOS SEGUINTES ALGORITMOS4,5

Figura 1. A: Manobra de Dix/Hallpike esquerda (deitar o doente com a cabeça em extensão e 
45º rodada para a esquerda, enquanto observamos a presença de nistagmo evocado pela posição). 
Repetir para o lado contralateral; B: Manobra de Pagnini-McLure (com o doente deitado com elevação 
da cabeceira ~30º, rodar a cabeça para a direita [McLure direito] e observar a presença de nistag-
mo. Repetir para o lado esquerdo [McLure esquerdo].

A

B

–– Após a realização de todos estes passos e na ausência de alterações relevantes, 
principalmente se história sugestiva de vertigem posicional, devem ser realizadas 
manobras posicionais, incluindo a manobra de Dix-Hallpike2 e a manobra de Pag-
nini-McClure3, para avaliação de nistagmo posicional, e se o mesmo está de acordo 
com o esperado fenótipo para o diagnóstico das diferentes variantes de VPPB. 

BIBLIOGRAFIA
	 1.	Kattah JC, Talkad AV, Wang DZ, Hsieh YH, Newman-Toker DE. HINTS to diagnose stroke in the acute 

vestibular syndrome: Three-step bedside oculomotor examination more sensitive than early MRI 
diffusion-weighted imaging. Stroke. 2009;40:3504-10. 

	 2.	Manji H, Connolly S, Kitchen N, Lambert C, Mehta A. Oxford handbook of neurology. Oxford Uni-
versity Press; 2014.

	 3.	Eggers SDZ, Zee DS. Vertigo and imbalance: clinical neurophysiology of the vestibular system. El-
sevier; 2009. 

	 4.	Classificação Internacional de Cefaleias, 3.a edição - 2018. Sinapse. 2018;S2, V18. 
	 5.	Parreira E, Fontes-Ribeiro C, Gens H, Palavra F, Marques IB, Carrilho I, et al. Recomendações Ter-

apêuticas para Cefaleias da Sociedade Portuguesa de Cefaleias – 2021. Sinapse. 2021;21, S1. 
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Vertigem espontânea
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Vertigem posicional

Figura 2. Diagnóstico diferencial de vertigem em contexto de urgência. Skew: estrabismo vertical de 
origem central; HIT: teste do impulso cefálico; SPC: Sociedade Portuguesa de Cefaleias; ORL: otorri-
nolaringologia.
*Nistagmo geotrópico na manobra de Pagnini-McLure diz respeito a nistagmo com direção para o solo, ou seja, nistagmo para a direita no 
McLure direito e nistagmo para a esquerda no McLure esquerdo. Em oposição, o nistagmo apogeotrópico é um nistagmo com direção para o teto, 
ou seja, nistagmo esquerdo no McLure direito e nistagmo direito no McLure esquerdo. 
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capítulo 2.5

Alterações da visão
André Jorge, Marta Carvalho

INTRODUÇÃO
As perturbações da visão no Serviço de Urgência são um grupo heterogéneo de 

patologias tanto neurológicas como oftalmológicas. Segue-se uma abordagem sistema-
tizada essencial por um neurologista geral, seguido do diagnóstico diferencial, com 
base na queixa de apresentação.

ASPETOS CLÍNICOS: AVALIAÇÃO DAS VIAS VISUAIS AFERENTE E EFERENTE1-3

•• Avaliação de acuidade visual (AV) monocular, ao longe (por exemplo, escala de 
Snellen) ou ao perto (por exemplo, escala de Rosenbaum), com auxílio adicional 
de buraco estenopeico;

•• Avaliação de cor monocular, usando cartões de Ishihara ou equivalentes (por 
exemplo, no telemóvel);

•• Avaliação monocular de campos visuais, preferencialmente por confrontação 
(por exemplo, contar dedos);

•• Avaliação de reatividade pupilar (avaliar reflexo fotomotor direto e consensual, 
presença de defeito pupilar relativo aferente [DPRA], presença de anisocoria e a 
variação da mesma na luz e no escuro);

•• Avaliação ocular externa (simetria palpebral, existência de proptose e alterações 
conjuntivais);

•• Avaliação de oculomotricidade (posição primária + oito posições excêntricas, 
versões e ducções, avaliar limitações e assimetrias; realizar cover-uncover e al-
ternate-cover, principalmente se queixa de diplopia, para excluir pequenas fo-
rias/tropias, não-objetiváveis de outra forma);

•• Avaliação do fundo ocular, com oftalmoscopia direta (avaliar disco óptico na 
pesquisa de edema, atrofia, hemorragias ou outras alterações, avaliar mácula e 
retina adjacente). 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL, INVESTIGAÇÃO E TRATAMENTO
Em contexto de SU devemos ter em mente: causas cujo tratamento urgente pode 

ter um impacto significativo no prognóstico visual.

1. Visão turva/perda de visão. É importante saber como aconteceu: súbito ou 
progressivo, mono ou binocular, defeito parcial ou completo do campo visual, transitório 
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ou persistente, sintomas/sinais acompanhantes (por exemplo, oculodinia, cefaleia, diplo-
pia, fraqueza, parestesias, proptose, ptose, claudicação mandibular, poliartralgias de novo).

–– Oclusão de ramo ou artéria central da retina
•• Perda de visão súbita monocular, parcial ou total, indolor 

e sem outros sintomas associados; 
•• Perda AV, cor, defeito altitudinal, segmentar ou total, fun-

doscopia: isquemia retiniana com edema das camadas da 
retina (aspeto esbranquiçado) com presença de cherry/red 
spot;

•• Mais frequente em doente com fatores de risco vascular, mas não necessários;
•• Frequentemente associada a causa embólica (ateroembólica ou cardioembólica), 

pelo que implica uma avaliação vascular e cardíaca; 
•• Investigação: análises com hemograma, PCR e/ou VS, TC-CE, avaliação de vasos 

pescoço (eco-Doppler carotídeo-vertebral e/ou angio-TC vasos supra-aórticos), 
ECG-Holter 24 horas e ecocardiograma;

•• Terapêutica: iniciar AAS e otimização do controlo dos fatores de risco vascular, 
até completar estudo complementar e agir de acordo com o encontrado. 

–– Neuropatia óptica isquémica anterior (NOIA)4

•• Não-arterítica
•• Idoso com fatores de risco vascular (favorecem o diagnóstico, 

mas a sua ausência não o exclui porque existem outros fatores 
de risco [por exemplo, drusas do disco óptico]) com perda 
visual monocular, por vezes altitudinal (superior ou inferior), 
indolor, sobretudo de manhã ao acordar

•• Perda da AV e cor, DPRA, fundoscopia: edema do disco com hemorragias peripa-
pilares; olho contralateral tem escavação do disco óptico pequena (< 0,2 mm, 
cup at risk);

•• Investigação: estudo vascular, análises com hemograma, PCR e/ou VS, TC-CE e 
órbitas (exclusão de compressão aguda); ponderar punção lombar se doente 
imunodeprimido ou história sugestiva de causa infeciosa (por exemplo, febre, 
queixas sistémicas), eco-Doppler carotídeo-vertebral e das artérias temporais 
superficiais e axilares; 

•• Terapêutica: iniciar AAS, otimização do controlo dos fatores de risco vascular; 
pode tentar-se ciclo curto de corticosteróide.

–– Arterítica
•• Quadro semelhante ao anterior, devendo esta hipótese ser 

colocada se idade > 50 anos, queixas sistémicas (perda pon-
deral, febre, polimialgia reumática), claudicação mandibular, 
cefaleias de novo;

•• Perda da AV e cor, DPRA, fundoscopia: presença de edema 
pálido favorece esta hipótese

•• Investigação: análises (hemograma, VS e PCR), eco-Doppler carotídeo-vertebral e 
das artérias temporais superficiais e axilares e biópsia de artéria temporal super-
ficial (consoante a experiência de cada centro);

•• Terapêutica: se suspeita forte, é emergente o início de corticoterapia (metilpred-
nisolona 500-1000 mg/dia durante três dias, seguida de prednisolona 1 mg/kg/
dia [máx. 60 mg/dia]), de modo a evitar outros eventos isquémicos (não esperar 
pela biópsia!).
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–– Neuropatia óptica inflamatória, isto é, nevrite óptica (NO)5

•• Perda visual (ceco-central) e discromatópsia, ao longo de horas/dias, com oculodinia; 
•• Perda da AV e cor, DPRA; fundoscopia: 2/3 normal, 1/3 edema ligeiro do disco 

óptico, sem hemorragias;
•• Investigação: RM-CE e pesquisa de anticorpos anti-AQ4 e anti-MOG (sobretudo 

se perda AV grave, hemorragias peripapilares, defeito altitudinal);
•• Terapêutica: se causa infeciosa pouco provável ou excluída, metilprednisolona 

1 g 3-5 dias.
–– Mimickers de neuropatia óptica

•• Neuroretinite e outras retinopatias (se estrela macular, edema macular, hemorra-
gias retinianas dispersas);

•• Glaucoma agudo (olho vermelho, tenso, opacidade corneana → urgente enviar a 
Oftalmologia).

–– Outras lesões da via óptica
•• Lesão compressiva do nervo óptico (por exemplo, apoplexia pituitária, meningioma); 
•• Patologia infeciosa com envolvimento do nervo óptico (imunodeprimido, queixas 

sistémicas); 
•• Lesões retroquiasmáticas (defeitos hemi ou quadrantanópticos).

2. Perda de visão transitória. Abordada à parte pelos seus diagnósticos diferen-
ciais particulares.

–– Isquemia monocular transitória (amaurose fugaz)
•• Perda visual monocular indolor, duração de minutos/horas, «cortina preta em 

frente ao olho»;
•• Patologia carotídea, patologia cardioembólica ou arterite de células gigantes;
•• Exame visual aferente e eferente habitualmente normal;
•• Investigação: análises, ECG, Holter, ecocardiograma e estudo dos vasos do pescoço;
•• Terapêutica: dependente dos achados. 

–– Aura de enxaqueca 
•• Perda de visão binocular (menos frequentemente monocular), com escotoma 

cintilante/espetro de fortificação e/ou móvel no campo visual;
•• Duração máxima de 1 hora, habitualmente seguida de cefaleia com caraterísticas 

migranosas. 
–– Hipertensão intracraniana (HIC)6

•• Perda transitória visual binocular (obscurações transitórias vi-
suais);

•• Acompanhada de cefaleia que agrava com o decúbito, acufenos 
pulsáteis, diplopia (paresia VI nervo craniano);

•• Fundoscopia: edema bilateral do disco óptico (papiledema)
•• Investigação: TC-CE e veno-TC (exclusão de trombose venosa 

cerebral); se normal: realizar punção lombar com manometria (exclusão de HIC 
idiopática [+ se mulher jovem com excesso ponderal]);

•• Terapêutica: dependente dos achados; se HIC idiopática: inibidores da anidra-
se carbónica, por exemplo, acetazolamida 500 mg 2x/dia, com aumento de 
250 mg/semana consoante a necessidade e a tolerância do doente até 4 g/dia, 
associados a incentivo à perda de peso se excesso ponderal (a abordagem po-
derá ser ajustada mediante a gravidade do quadro inicial);

–– Isquemia do topo da artéria basilar (pode dar perda de visão transitória/cegueira 
cortical)
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3. Diplopia7

Figura 1. Exemplo de uma paresia do III nervo craniano direito.

Primary positionDirection of gaze Direction of gaze

–– Paresia do III nervo craniano
•• Diplopia binocular horizontal/oblíqua;
•• Em posição primária, olho desviado para fora e para baixo; combinação variável 

de estrabismo divergente e vertical (limitação da adução, supradução e/ou infra-
dução), ptose palpebral e midríase;

•• Investigação: análises (incluindo VS), TC-CE; se envolvimento pupilar: angio-TC ce-
rebral (exclusão de aneurisma da artéria comunicante posterior);

•• Terapêutica: se assumida causa microvascular, iniciar AAS; oclusão ocular não 
alternante (se diplopia incomodativa para o doente); reavaliar em três meses.

–– Paresia IV nervo craniano

Figura 2. Exemplo de uma paresia do IV nervo craniano direito.

Primary positionDirection of gaze Direction of gaze

Right superior oblique palsy

•• Diplopia binocular vertical/oblíqua, sobretudo na infraversão (dificuldade a des-
cer escadas/ler);

•• Estrabismo vertical que aumenta para baixo e contralateralmente à paresia; pode 
haver tilt cefálico para o lado contralateral; realizar teste de Bielschowsky;
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•• Investigação: análises (incluindo VS) e TC-CE;
•• Terapêutica: semelhante à da paresia do III nervo craniano.

–– Paresia VI nervo craniano

Figura 3. Exemplo de uma paresia do VI nervo craniano direito.

Primary positionDirection of gaze Direction of gaze

•• Diplopia binocular horizontal, sobretudo ao longe;
•• Estrabismo convergente que aumenta para o lado afetado (limitação exclusiva da 

abdução); 
•• Investigação: análises (incluindo VS) e TC-CE;
•• Terapêutica: semelhante à da paresia do III e IV nervos cranianos.

–– Oftalmoplegia internuclear

Figura 4. Exemplo de uma oftalmoplegia internuclear esquerda.

Primary positionDirection of gaze Direction of gaze

•• Diplopia binocular horizontal;
•• Estrabismo divergente que aumenta para o lado contralateral; além da limitação 

da adução com nistagmo abdutor do olho são, pode haver nistagmo rotatório e 
estrabismo vertical;

•• Investigação: TC-CE; se normal, RM-CE (exclusão de lesão isquémica, desmielini-
zante ou outra); considerar punção lombar;

•• Terapêutica: dependente da causa.

–– Outras causas de diplopia aguda
•• Miastenia gravis ocular: diplopia binocular flutuante, mais vespertina; sinais de 

fatigabilidade palpebral; pode ou não assemelhar-se a paresia de um ou vários 
nervos cranianos; pode haver uma evolução para uma forma generalizada;

•• Fistula carotídeo-cavernosa: padrão de diplopia binocular com paresia de um ou 
vários nervos cranianos, proptose, quemose, oculodinia/cefaleia, acufeno pulsá-
til; fundoscopia com engorgitamento venoso;

•• Doença tiroideia do olho: padrão de diplopia binocular que pode ser semelhante 
a lesão de nervos cranianos, proptose, sem dor e sem quemose ou engorgita-
mento venoso;
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•• Diplopia monocular: causa oftalmológica (por exemplo, alteração conjuntival, 
descolamento retiniano, deslocação de lente, queratocone).

4. Problemas pupilares/anisocoria8

–– Midríase monocular (anisocoria maior na luz)
•• Paresia do III nervo craniano: (ver acima) habitualmente acompanhada de fraque-

za de músculos inervados pelo III nervo, no entanto, em causas compressivas 
iniciais pode acontecer isoladamente;

•• Pupila tónica de Adie (lesão do gânglio ciliar): pupila com contração lenta, pode 
haver hipocinesia sectorial ou movimentos vermiformes pupilares. Melhor con-
tração pupilar à convergência que à luz. Sem disfunção oculomotora. Contração 
isolada da pupila midriática 45 minutos após aplicação de pilocarpina a 0,125%, 
em ambos os olhos, confirma o diagnóstico. 

•• Iatrogénica: contacto inadvertido com gotas de fenilefrina ou tropicamida, nebu-
lizações de ipratrópio ou escopolamina (comum em profissionais de saúde/quí-
micos/farmacêuticos).

–– Miose monocular (anisocoria maior no escuro)
•• Síndrome de Horner: miose, ptose ligeira, com anidrose (loca-

liza pré-bifurcação carotídea, neurónio de 1.ª-2.ª ordens) ou 
sem anidrose (localiza pós-bifurcação carotídea, neurónio de 

	 3.ª ordem). Presença de dilation lag (após remoção de luz há um atraso na dila-
tação da pupila afetada) e dilatação isolada da pupila miótica após apraclonidina 
0,5% confirma o diagnóstico. Causas de 1.ª/2.ª ordem: síndrome de Wallenberg 
ou lesão medular ipsilateral acima de T1/lesão ápex pulmonar. Causas de 3.ª or-
dem: disseção carotídea; 

•• Pupila tónica de Adie em fase crónica;
•• Iatrogénica: contacto inadvertido ocular com morfina e outros opióides ou pilo-

carpina.
–– Pupilas pequenas bilaterais: no doente agudo com alteração de estado de consciên-

cia: lesões diencefálicas ou medicação sedativa (opióides). Outras causas: síndrome 
de Horner bilateral, pupilas de Argyll-Robertson, pupilas tónicas crónicas bilaterais. 
(pinpoint pupils → hemorragia pontina);

–– Pupilas grande bilaterais: no doente agudo com alteração de estado de consciência: 
intoxicação por cocaína ou anfetaminas, AVC mesencefálico posterior (núcleo de 
Edinger-Westphal). Outras causas: patologia da junção neuromuscular (síndrome 
de Miller-Fisher ou botulismo), lesão do III nervo bilateral, pupilas tónicas de Adie 
(10% bilateral), cegueira bilateral. 
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capítulo 2.6

Paresia facial
Octávia Costa, Marta Carvalho

DEFINIÇÃO
A paresia facial pode envolver tanto o andar superior como o inferior da face, difi-

cultando a mímica facial. A forma mais comum é a paralisia de Bell (60 a 75% dos casos).

ASPETOS CLÍNICOS
À exceção dos movimentos da mandíbula e da elevação da pálpebra, o nervo facial 

(VII nervo craniano) é responsável por todos os outros movimentos da face. Este nervo 
tem também fibras sensitivas, que são responsáveis pela perceção do sabor das papilas 
gustativas da língua, através do nervo da corda do tímpano.

O córtex somatomotor, localizado no giro pré-central, dá origem às fibras motoras do 
trato corticobulbar que descem sucessivamente através da coroa radiata, cápsula interna, 
mesencéfalo até ao núcleo do nervo facial na protuberância. No núcleo do nervo facial, as 
fibras do primeiro neurónio fazem sinapse com o segundo neurónio motor que dá origem 
ao nervo facial. A porção superior do núcleo facial, responsável pela inervação dos múscu-
los do andar superior da face, recebe informação cortical de ambos os hemisférios cerebrais, 
enquanto a porção inferior, que inerva os músculos do andar inferior da face, recebe apenas 
informação cortical contralateral (Figura 1). Uma paresia facial periférica (segundo neu-
rónio) enfraquece toda a hemiface ipsilateral (Figura 1. A), incluindo os músculos frontal 
e orbicular do olho. Na paresia facial central (primeiro neurónio) não há atingimento do 
músculo frontal, podendo haver fraqueza do músculo orbicular do olho em alguns casos 
(Figura 1.B). No entanto, ressalva-se a ideia de que uma lesão na protuberância (primei-
ro neurónio) poderá mimetizar uma paresia facial periférica (segundo neurónio).

História
A informação mais importante é a relativa à forma de instalação: aguda sugere 

causa vascular ou vírica (se não-traumática); subaguda é frequentemente idiopática 
(paralisia de Bell); gradual e progressiva deve fazer suspeitar de neoplasia. Também é 
importante distinguir entre défice unilateral ou bilateral; averiguar se há antecedente 
de episódio prévio semelhante, surdez ipsilateral, otalgia ou dor facial associada ou 
traumatismo temporal.

Exame neurológico
Apreciar a simetria da face – avaliar as pregas nasolabiais e as rugas da testa; ob-

servar os movimentos espontâneos como o sorriso e o pestanejo. Pedir ao doente para 
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mostrar os dentes/sorrir; assobiar; fechar os olhos com força (e pedir para não os 
deixar abrir quando forçamos com os nossos dedos); olhar para o teto; enrugar o pes-
coço. Avaliar restante exame neurológico – procurando outros sinais neurológicos focais 
que ajudem a localizar topografia da lesão.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
É fundamental distinguir paresia facial central de periférica. Nos casos de suspeita 

de causa central (vascular, tumoral, infeciosa) é essencial a realização de exame de 
imagem. O diagnóstico diferencial da paresia periférica é muito extenso, devendo ser 
consideradas algumas entidades:

•• Paralisia de Bell: instalação espontânea ao longo de 48-72 horas, restante exame 
neurológico e sistémico normais, melhoria ao longo de vários meses, ausência 
de sinais de alarme (Tabela 1); acompanhada de dor auricular em 50% dos casos, 
compromisso do lacrimejo em 30%, alteração do paladar em 35%, hiperacúsia 
em 5%. Doentes que preencham estes critérios não necessitam de exame de 
imagem. Caso não comecem a melhorar em três semanas, devem fazer exame 
de imagem para excluir causa compressiva.

•• Síndrome de Ramsay-Hunt: paresia facial periférica associada a eritema e vesícu-
las no canal auditivo externo, membrana timpânica ou orofaringe ipsilateral. 
Deve-se à reativação do vírus varicella zoster no gânglio geniculado; podem 
existir sintomas vestibulococleares por envolvimento do VIII nervo;

•• Síndrome Melkersson-Rosenthal: doença granulomatosa com paresia facial peri-
férica, edema facial e fissuras linguais (em 25% dos doentes);

Figura 1. Representação anatómica e clínica da lesão do nervo facial (A) e da lesão supranu-
clear (B) (adaptado de Tiemstra JD, Khatkhate N. Am Fam Physician. 2007; 76(7):997-1002).

Núcleo do nervo 
facial (VII nervo 
craniano)

Lesão do 
nervo facial

Nervo 
facial

Lesão 
supranuclear

B. Lesão supranuclearA. Lesão do nervo facial
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•• Neurossarcoidose: 5% dos doentes com sarcoidose têm envolvimento neurológi-
co, sendo a paresia facial periférica a manifestação mais comum; é particular-
mente importante considerar nos casos de envolvimento bilateral;

•• Doença de Lyme: a paresia facial é a manifestação neurológica mais comum, 
devendo sempre ser considerada em regiões endémicas, sobretudo se bilateral 
ou em crianças; 

•• Síndrome de Guillain-Barré: também particularmente importante em casos de 
envolvimento bilateral; pode evoluir rapidamente para um quadro clássico de fra-
queza segmentar e bulbar com arreflexia ou constituir um subtipo que se mani-
festa apenas com diparesia facial e parestesias distais;

•• Fratura do osso temporal: a história de trauma permite um diagnóstico mais linear;
•• Tumores: lesões do ângulo pontocerebeloso (neurinoma do acústico), outras 

neoplasias da cabeça e pescoço): início mais insidioso, por vezes apenas como 
complicação do tratamento cirúrgico;

•• Lesões do tronco cerebral: uma lesão na ponte pode causar uma lesão de segun-
do neurónio (simulando uma lesão periférica), uma vez que o ramo motor do 
nervo facial circunda o núcleo do abducente antes de sair do tronco cerebral, mas 
raramente ocorre de forma isolada dada a proximidade com outras estruturas.

TRATAMENTO 
Lubrificação tópica frequente com gotas com lágrima artificial durante o dia e po-

mada durante a noite. Proteção ocular que inclui encerramento palpebral antes de 
dormir. Ensino de exercícios de reabilitação com massagem dos músculos da face, com 
acompanhamento com plano de reabilitação. 

Tratamento com corticosteróide durante 7-10 dias (por exemplo, 1 mg/kg/dia cinco 
dias, com redução , acompanhado de protetor gástrico. Na síndrome de Ramsay-Hunt, 
utiliza-se uma combinação de corticóide e antivírico (aciclovir ou valaciclovir). Nos 
doentes com evidência de infeção por outros agentes, o tratamento deverá ser adequa-
do às mesmas.

Tabela 1. Sinais de alarme que devem questionar o diagnóstico  
de paralisia de Bell

Instalação gradual/agravamento ao longo de semanas/meses de paresia para paralisia
Paresia facial recorrente
Vertigem, surdez, zumbido
Vesículas no canal auditivo externo, membrana timpânica ou orofaringe
Ausência de melhoria dentro de três meses
Envolvimento bilateral ou de outros nervos cranianos
Fraqueza bulbar ou dos membros
Otite média
Hipertrofia parotídea
Erupção cutânea ou outros sinais de doença de Lyme
Fatores de risco para infeção por VIH
Edema facial/fissuras da língua
Cancro
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PROGNÓSTICO
Na paralisia de Bell, o prognóstico é melhor quando se verificam sinais de recupe-

ração nos primeiros dois a três meses. Fatores de pior prognóstico: paralisia facial 
completa; idade mais avançada; diabetes mellitus; dor não localizada ao ouvido; alte-
ração do paladar; fibrilhação espontânea dos músculos faciais 10 a 14 dias após início 
dos sintomas. Cerca de 10% das pessoas terão novo episódio, sendo mais frequente 
nos primeiros 10 anos.

Na síndrome de Ramsay-Hunt, a recuperação é pior: 50% dos casos mantêm fraque-
za moderada ou grave. O tratamento precoce associa-se a uma melhor recuperação.

BIBLIOGRAFIA
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capítulo 2.7

Fraqueza muscular
Octávia Costa, Marta Carvalho

DEFINIÇÃO
A fraqueza muscular é uma queixa frequente no serviço de urgência, podendo re-

sultar de patologia do sistema nervoso central, sistema nervoso periférico ou patologia 
do músculo. Muitos dos doentes que se queixam de fraqueza não têm défice motor 
objetivo ao exame neurológico. A história e o exame físico cuidadosos permitirão dis-
tinguir fadiga, limitação motora por dor ou disfunção articular e fraqueza verdadeira. 

ASPETOS CLÍNICOS
História 

Indivíduos com doenças sistémicas, como patologia cardiorrespiratória, reumatoló-
gica, oncológica, infeciosa ou inflamatória crónica, podem ter limitação funcional, mas 
não são verdadeiramente fracos. Doentes com fadiga queixam-se frequentemente de 
fraqueza, enquanto aqueles com verdadeira fraqueza muscular queixam-se de incapa-
cidade de realizar tarefas específicas (por exemplo, subir escadas ou pentear o cabelo), 
ou de uma sensação de «peso» ou «rigidez» nos membros. 

Os sintomas e sinais de doença muscular dividem-se em «positivos» – mialgias, cãi-
bras, contraturas, mioglobinúria e rigidez muscular – e «negativos» – fraqueza, intolerân-
cia ao exercício, fadiga e atrofia muscular. A dor muscular (mialgia) é relativamente raro 
em doentes com miopatia e fraqueza verdadeira, mas é frequentemente referida por 
doentes que fazem esforço excessivo, têm cãibras ou fibromialgia. Doentes com polimial-
gia reumática têm limitação por dor e rigidez, mas apresentam força muscular normal.

Exame neurológico
A verdadeira fraqueza muscular é documentada por testes musculares formais, 

sendo mais frequentemente utilizado o sistema de classificação do Medical Research 
Council: 0 – sem contração muscular; 1 – esboço de contração muscular; 2 – movimen-
to do membro ou articulação possível apenas com eliminação da gravidade; 3 – movi-
mento do membro ou articulação apenas contra a gravidade; 4 – força diminuída, mas 
o movimento dos membros ou articulações é possível contra resistência; 5 – força 
normal contra resistência.

É importante a avaliação da presença e padrão de possíveis atrofias, presença de 
fasciculações (que nos pode sugerir fraqueza muscular por lesão de segundo neurónio 
motor), avaliação de movimentos involuntários, tónus, miotonia.
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Deve ser realizada também palpação muscular, que poderá estar associada a algu-
mas patologias que causam fraqueza muscular, como é o caso de miopatias infeciosas, 
algumas miopatias induzidas por drogas, miopatia tiroideia e miopatias metabólicas 
hereditárias.

De seguida, é importante caraterizar os padrões de fraqueza muscular encontrados:
1.	 Primeiro neurónio: atrofia pouco marcada, aumento do tónus, hiperreflexia osteo-

tendinosa, padrão piramidal de fraqueza (fraqueza dos extensores nos membros 
superiores e dos flexores nos inferiores), reflexo cutâneoplantar extensor;

2.	 Segundo neurónio: atrofia, fasciculações, diminuição do tónus, hipo- ou arreflexia 
osteotendinosa, reflexo cutâneoplantar flexor;

3.	 Músculo: atrofia, diminuição do tónus e hipo- ou arreflexia osteotendinosa, reflexo 
cutâneoplantar flexor;

4.	 Junção neuromuscular: fraqueza fatigável, tónus normal ou diminuído, reflexos 
osteotendinosos normais;

5.	 Fraqueza funcional: tónus normal, reflexos osteotendinosos normais, sem atrofia, 
força errática, reflexo cutâneoplantar flexor.
Além destes padrões, devem ser considerados os sinais sensitivos e outros sinais.

LOCALIZAÇÃO DA LESÃO
Fraqueza nos quatro membros

–– Com hiperreflexia osteotendinosa e reflexos cutâneoplantares extensores: lesão da 
medula cervical ou da via piramidal bilateral (o exame das sensibilidades e dos 
nervos cranianos podem ajudar a distinguir);

–– Com hipo- ou arreflexia osteotendinosa: polirradiculopatia, neuropatia periférica ou 
miopatia (o teste sensitivo deve ser normal numa miopatia); no entanto, de salientar 
que também pode acontecer no «choque medular» (que ocorre por lesão aguda e 
severa de primeiro neurónio) nas primeiras horas após lesão, o tónus está diminuí-
do e os reflexos ausentes (apesar de se tratar de uma lesão de primeiro neurónio);

–– Combinação de fraqueza de primeiro neurónio nos membros inferiores e de segun-
do neurónio nos membros superiores: sugere doença do neurónio motor (sem alte-
ração da sensibilidade) ou combinação de mielopatia cervical e radiculopatia (com 
alteração da sensibilidade);

–– Com reflexos normais:
•• Fraqueza fatigável, sobretudo se associada a alteração de nervos cranianos (mo-

vimentos oculares, ptose palpebral, músculos faciais): miastenia gravis;
•• Fraqueza variável com tónus normal: considerar fraqueza funcional.

Fraqueza nos membros inferiores
–– Com hiperreflexia osteotendinosa e reflexos cutâneoplantares extensores: sugere 

lesão medular (pode ser definido um nível lesional de acordo com as alterações 
sensitivas);

–– Com arreflexia osteotendinosa nos membros inferiores: polirradiculopatia, lesões 
da cauda equina ou neuropatia periférica.

Fraqueza unilateral dos membros superior e inferior: lesão do neurónio motor 
superior na medula cervical alta, tronco cerebral ou acima

–– Achados sensitivos contralaterais (hipostesia álgica e térmica) indicam lesão hemi-
medular cervical ipsilateral (Brown-Séquard);
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–– Paresia de nervos cranianos contralaterais ou sinais de tronco cerebral indicam o 
nível do tronco cerebral afetado;

–– Fraqueza ipsilateral da hemiface ou da hemilíngua indicam lesão acima do tronco 
cerebral;

–– Perda de sensibilidade ipsilateral indica lesão acima do bulbo;
–– Defeito de campo visual ou alteração de funções superiores indicam lesão hemis-

férica.

Fraqueza limitada a um único membro
–– Os sinais de primeiro neurónio limitados a um único membro podem ser causados ​​

por lesões medulares, do tronco cerebral ou de um hemisfério cerebral – é necessá-
rio pesquisar alterações de sensibilidades ou pares cranianos que sugiram localização;

–– Se se tratar de fraqueza de segundo neurónio, devem ser consideradas as seguintes 
síndromes consoante os achados:
•• Membro superior – mão;

•• Nervo mediano: fraqueza e atrofia da eminência tenar (abdutor curto do po-
legar); alteração da sensibilidade dos primeiros três dedos;

•• Nervo cubital: fraqueza com ou sem atrofia de todos os músculos da mão, 
exceto primeiro e segundo lumbricais, oponente do polegar, abdutor curto do 
polegar e flexor curto do polegar; alteração da sensibilidade do quinto dedo 
e metade do quarto;

•• Nervo radial: fraqueza da extensão dos dedos e do punho (mão pendente) e 
provavelmente do tricípite e braquiorradial; alterações sensitivas mínimas na 
tabaqueira anatómica; perda do reflexo estilorradial e possivelmente do trici-
pital (se lesão acima do sulco radial);

•• Radiculopatias: fraqueza e alteração da sensibilidade de acordo com o terri-
tório de cada raiz nervosa (Tabela 1);

•• Atrofia bilateral dos pequenos músculos:
•• Com perda sensitiva distal: neuropatia periférica;
•• Sem perda sensitiva: doença do neurónio motor.

Tabela 1. Miótomos dos membros superiores e inferiores 
Miótomo Inervação muscular

C5 Deltóide, bicípite

C6 Deltóide, bicípite, tricípite, flexor radial do carpo

C7 Tricípite, flexor radial do carpo, extensor do carpo radial, extensor comum dos dedos

C8 Abdutor do quinto dedo, abdutor curto do polegar, primeiro interósseo dorsal

T1 Abdutor do quinto dedo, abdutor curto do polegar, primeiro interósseo dorsal

L2 Iliopsoas, quadricípite, adutor longo

L3 Iliopsoas, quadricípite, adutor longo

L4 Quadricípite, tibial anterior

L5 Tibial anterior, tibial posterior, extensor longo do hálux

S1 Gastrocnémio
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•• Membro superior – braço
•• Raiz C5: fraqueza da abdução do ombro, rotação externa e flexão do cotove-

lo; perda do reflexo bicipital; alteração da sensibilidade na face lateral do 
braço;

•• Raiz C6: fraqueza da flexão do cotovelo e da pronação; perda do reflexo es-
tilorradial; perda de sensibilidade na face lateral do antebraço e polegar;

•• Raiz C7: fraqueza da extensão do cotovelo e punho; perda do reflexo tricipi-
tal; perda de sensibilidade no dedo médio;

•• Raiz C8: fraqueza da flexão dos dedos; perda do reflexo flexor dos dedos; 
perda de sensibilidade na face medial do antebraço;

•• Nervo axilar: fraqueza da abdução do ombro (deltóide); perda de sensibilida-
de numa pequena área da face lateral do ombro.

•• Membro inferior
•• Peroneal comum: fraqueza da dorsiflexão do pé (pé pendente) e da eversão 

com inversão preservada; perda de sensibilidade na face lateral da canela e 
dorso do pé;

•• Raiz L4: fraqueza da extensão do joelho e dorsiflexão do pé (pé pendente); 
perda do reflexo rotuliano; perda de sensibilidade na face medial da canela;

•• Raiz L5: fraqueza da dorsiflexão do pé (pé pendente), inversão e eversão, 
extensão do hálux e abdução da anca; perda de sensibilidade na face lateral 
da canela e dorso do pé;

•• Raiz S1: fraqueza da flexão plantar e eversão do pé; perda do reflexo aquilia-
no; perda de sensibilidade no bordo lateral e planta do pé.

BIBLIOGRAFIA
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capítulo 2.8

Alterações da sensibilidade
Filipa Serrazina, Marta Carvalho

INTRODUÇÃO 
A avaliação clínica das alterações da sensibilidade é desafiante, atendendo à natu-

reza subjetiva das queixas. As caraterísticas e distribuição da perturbação sensitiva, 
bem como a presença/ausência de outros sintomas e sinais acompanhantes podem 
ajudar no diagnóstico diferencial. Podem ser reconhecidos vários padrões:

–– Anestesia/hipoestesia: sintoma negativo, habitualmente manifestação de perda de 
discriminação sensitiva ou aumento do limiar sensitivo; descrita como «dormência»; 

–– Disestesia: consiste na perceção anormal desagradável de um estímulo sensitivo;
–– Parestesia: sensação espontânea anormal, habitualmente descrita como formiguei-

ro/picadas/agulhas;
–– Dor neuropática: inclui hiperestesia (sensação exagerada a um estímulo sensitivo) 

e alodinia (sensação dolorosa desencadeada por um estímulo não nociceptivo). 

ASPETOS CLÍNICOS 
É importante apurar: caraterísticas da perturbação sensitiva, localização dos sinto-

mas, perfil de instalação (agudo, subagudo ou crónico), evolução (permanente ou epi-
sódica), fatores de alívio ou de agravamento e sintomas acompanhantes. A localização 
anatómica dos segmentos envolvidos pode sugerir a topografia da lesão, nomeadamen-
te sistema nervoso periférico, medula ou encéfalo. 

–– É importante reconhecer que pode existir dissociação entre a clínica e os achados 
ao exame neurológico, isto é, o doente pode reportar queixas sensitivas, mas a 
observação pode não evidenciar défice objetivo ou, por outro lado, o doente pode 
referir alterações em todo o membro e a avaliação documentar apenas compromis-
so num território de nervo periférico limitado. Frequentemente, os sintomas sensi-
tivos desenvolvem-se antes dos sinais objetivos de alteração da sensibilidade.

ABORDAGEM À LOCALIZAÇÃO TOPOGRÁFICA
Lesões do sistema nervoso periférico

As lesões dos nervos periféricos e das raízes conduzem a alterações sensitivas que 
seguem uma distribuição anatómica característica (Figura 1). Algumas pistas para o 
diagnóstico incluem: alteração da sensibilidade e/ou dor de predomínio distal em mais 
do que um membro (sugerindo neuropatia periférica); perda de sensibilidade numa 
porção restrita de um membro (sugere lesão de nervo periférico ou raiz). Mapear o 
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défice pode levar ao diagnóstico. Por outro lado, a alteração da sensibilidade que afeta 
todo o membro é raramente causada por lesão periférica e deve ser investigada uma 
possível lesão do sistema nervoso central (SNC). 

Lesões medulares
Alguns sinais clínicos de alteração da sensibilidade sugerem lesão medular:

–– Presença de nível sensitivo álgico: dermátomo mais distal abaixo do qual existe 
alteração da sensibilidade. Apesar da presença de nível sensitivo poder ser evoca-
dora da localização da lesão medular, deve ser procurada uma lesão não apenas no 
segmento identificado, mas também acima desse nível; além disso é aceitável que 
o nível sensitivo seja ligeiramente diferente dos dois lados, sem que isso signifique 
a presença de uma segunda lesão medular;

–– Perturbação sensitiva dissociada poupando a face: perturbação da sensibilidade 
termoálgica de um lado do corpo e da sensibilidade vibratória e propriocetiva do 
lado contralateral. Este achado é mais frequentemente encontrado em lesões intrín-
secas da medula. A perturbação sensitiva dissociada também é usada para definir 
a perda de uma modalidade sensitiva com preservação das restantes;

–– Nível sensitivo suspenso: alteração da sensibilidade superficial envolvendo deter-
minado número de dermátomos, com preservação nos dermátomos acima e abaixo 
do défice identificado; 

Figura 1. Dermátomos – Cervical (C); torácico (T); lombar (L) e sagrado (S). Os limites não são 
claramente definidos como ilustrado na figura uma vez que há sobreposição de inervação e varia-
bilidade interindividual (adaptado de Jankovic J, Mazziotta JC, Pomeroy SL, Newman NJ. Bradley’s 
Neurology in Clinical Practice, 2021).
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–– Sinal de Lhermitte: sensação tipo choque elétrico que percorre a coluna e pode irra-
diar para as extremidades, desencadeada pela flexão do pescoço. É uma apresentação 
comum de mielopatia cervical, carateristicamente associada a doenças inflamatórias. 

Lesões do tronco cerebral 
As síndromes do tronco cerebral apresentam habitualmente outros sinais clínicos 

para além do compromisso sensitivo (como défice motor, ataxia ou compromisso de 
nervos cranianos). Lesões que envolvam o núcleo trigeminal, para além do trato espi-
nho-talâmico, levam a um défice da sensibilidade superficial cruzado com envolvimen-
to da hemiface ipsilateral e do hemicorpo contralateral. Lesões que envolvam o tronco 
cerebral proximal podem conduzir a alteração da sensibilidade superficial e profunda 
do hemicorpo contralateral. 

Lesões cerebrais
Lesões cerebrais hemisféricas podem levar a perturbação sensitiva lateralizada em 

que a face está habitualmente também afetada. Alteração sensitiva exclusiva de ori-
gem cerebral resulta habitualmente de lesões talâmicas (território lateral ou inferolate-
ral). A síndrome de dor talâmica é uma sequela possível de um enfarte talâmico e é 
caraterizado por dor reportada espontaneamente ao hemicorpo contralateral, habitual-
mente exacerbada pelo contacto. As lesões do gyrus pós-central podem condicionar 
compromisso das sensibilidades corticais como grafestesia, estereognosia ou discrimi-
nação entre dois pontos. Ocasionalmente, lesões corticais podem afetar apenas um 
membro, o que habitualmente é reconhecido como um padrão pseudorradicular. 

SINTOMAS NEUROLÓGICOS FUNCIONAIS 
Alguns sinais clínicos sugerindo compromisso sensitivo de índole funcional incluem: 

alteração da sensibilidade que não segue uma distribuição topográfica consistente com 
um território anatómico; perda de sensibilidade com um limite claramente definido pela 
linha média ou a transição súbita entre uma área de alteração da sensibilidade e uma 
área de sensibilidade normal; perda de sensibilidade circunferencial à volta do corpo 
ou de uma extremidade; lateralização da sensibilidade vibratória quando avaliada numa 
extremidade óssea da linha média (como o esterno ou o osso frontal) – a vibração é 
transmitida de forma semelhante para ambos os lados, pelo que não são notadas assi-
metrias nos doentes com défice hemissensitivo orgânico. 

ALTERAÇÕES DA SENSIBILIDADE PAROXÍSTICAS 
As alterações da sensibilidade podem também apresentar-se sob a forma de episó-

dios transitórios:
–– Acidente isquémico transitório: perturbação sensitiva que segue topografia vascular, 

de instalação ictal e duração de minutos a horas. Os sintomas são carateristicamen-
te negativos. Mais comum em doentes com fatores de risco vascular;

–– Aura de enxaqueca: a aura sensitiva manifesta-se habitualmente por alteração da 
sensibilidade com sintomas positivos progressivos, carateristicamente de evolução 
distal para proximal, por vezes com envolvimento da língua, com início gradual e 
duração < 60 minutos seguindo-se, tipicamente mas nem sempre, cefaleia de cara-
terísticas migranosas;

–– Crises focais sensitivas: o envolvimento do córtex sensitivo neste contexto pode 
manifestar-se com episódios paroxísticos de perturbação da sensibilidade com caráter 
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positivo, de instalação abrupta e resolução em poucos segundos a minutos. Pode 
seguir um padrão progressivo ao longo de um hemicorpo, com congruência anató-
mica;

–– Amyloid spells: a angiopatia amilóide, carateristicamente reconhecida por ser causa 
de hematomas lobares no idoso, pode também cursar com episódios paroxísticos. 
Estes incluem alteração da sensibilidade com sintomas positivos ou negativos, re-
correntes e estereotipados, evoluindo em segundos a minutos e resolvendo de forma 
gradual no mesmo período. 

SÍNDROMES SENSITIVAS MAIS COMUNS
–– Enfarte talâmico: tipicamente, causa défice sensitivo do hemicorpo contralateral e 

é a principal causa de síndrome sensitiva pura. Habitualmente, todas as modalida-
des sensitivas estão envolvidas;

–– Polirradiculoneuropatia inflamatória desmielinizante aguda (síndrome de Guillain-
-Barré): processo imunomediado caraterizado comummente por desmielinização das 
raízes e nervos periféricos. Deve ser suspeitado perante um quadro de fraqueza 
progressiva em poucos dias, tipicamente ascendente com arreflexia osteotendinosa. 
Embora os sintomas motores sejam habitualmente mais proeminentes, os sintomas 
sensitivos podem ser a forma de apresentação desta síndrome, habitualmente com 
parestesias/hipostesia de instalação nas extremidades distais dos membros inferio-
res e progressão ascendente em dias;

–– Síndrome medular anterior: o paradigma é o enfarte medular por envolvimento da 
artéria espinhal anterior; conduz a compromisso da sensibilidade termo-álgica e 
fraqueza abaixo do nível da lesão, com preservação das sensibilidades profundas. 

–– Hemisecção medular (síndrome de Brown-Séquard): habitualmente resultado de 
trauma medular, consiste em compromisso da sensibilidade vibratória, proprioceti-
va e défice motor ipsilateral à lesão e compromisso da sensibilidade termo-álgica 
do lado contralateral à lesão. 

OUTRAS SÍNDROMES SENSITIVAS
–– Polineuropatia sensitiva: alterações da sensibilidade são tipicamente simétricas e de 

predomínio distal (neuropatia comprimento-dependente ou padrão em meia e luva). 
Os sintomas podem ser negativos, positivos (dor neuropática, parestesias, diseste-
sias) ou ambos. A maioria das neuropatias envolvem fibras motoras e sensitivas, 
embora os sintomas de apresentação sejam habitualmente sensitivos. Estudos de 
condução nervosa e eletromiograma podem ajudar a determinar o compromisso 
predominantemente desmielinizante ou axonal. Contudo, esta patologia raramente 
é observada primariamente no serviço de urgência;

–– Radiculopatia: alteração sensitiva em território cutâneo caraterístico (Figura 1), 
habitualmente associado a dor, quando a causa é compressiva. Dependendo do 
nível afetado, pode haver arreflexia/hiporreflexia concomitante (C5-C6: bicipital e 
estiloradial; C7-C8: tricipital; L3-L4: rotuliano; S1: aquiliano) e, se as raízes anterio-
res estiverem também envolvidas, pode haver fraqueza e atrofia muscular. 

–– Síndrome do túnel cárpico: compressão do nervo mediano conduz a perturbação 
sensitiva da região palmar do primeiro, segundo e terceiro dedos da mão. Sintomas 
e sinais motores podem desenvolver-se com a gravidade, mas os sintomas sensiti-
vos predominam habitualmente numa fase precoce da neuropatia. Carateristicamen-
te, os sintomas agravam durante a noite e podem acordar o doente do sono; 
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–– Neuropatia ulnar: a compressão do nervo ulnar – habitualmente na goteira ulnar, 
no cotovelo – leva a queixas sensitivas no quarto e quinto dedos. Fraqueza dos 
interósseos pode desenvolver-se com a neuropatia avançada, mas os sintomas 
sensitivos habitualmente são predominantes numa fase precoce;

–– Siringomielia: condição caracterizada pela presença de uma cavidade siringomiélica, 
frequentemente associada a malformação de Chiari. O efeito de massa causado por 
esta cavidade resulta em dano das fibras que cruzam na comissura anterior da 
medula, responsáveis pela sensibilidade termo-álgica, resultando carateristicamente 
num nível sensitivo suspenso nos segmentos pelos quais se estende esta cavidade;

–– Lesão das colunas posteriores: perturbação da sensibilidade vibratória e proprioce-
tiva com preservação das restantes modalidades sensitivas; 

–– Numb chin syndrome: hipoestesia ou parestesias na região do mento podem rara-
mente associar-se a uma neoplasia sistémica subjacente, possivelmente não diag-
nosticada, resultando em infiltração do nervo alveolar inferior ou em compressão 
do nervo por metastização ou tumor local. 
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capítulo 2.9

Dor lombar
Rafael Jesus, Marta Carvalho

INTRODUÇÃO 
A dor lombar é uma queixa frequente em contexto de urgência e, apesar de exis-

tirem muitas etiologias, a maioria dos doentes tem dor lombar inespecífica, não se 
encontrando uma patologia neurológica subjacente. Muitos destes doentes têm dor 
musculoesquelética, melhorando em poucas semanas sem tratamento ou com tratamen-
to conservador. Fundamental é identificar a pequena percentagem de doentes (< 1%) 
que tem uma patologia grave.

HISTÓRIA CLÍNICA 
Deve incluir localização, forma de instalação, duração e gravidade da dor, carate-

rísticas de dores prévias e comparação com a atual. Devem ser pesquisados sintomas 
constitucionais (em particular febre e emagrecimento), história de neoplasia, eventos 
precipitantes, história de queda, tratamentos tentados, sintomas neurológicos associa-
dos (fraqueza, quedas ou instabilidade de marcha, dormência ou outras alterações 
sensitivas, alterações intestinais ou urinárias), estabilidade ou progressão dos sintomas, 
história recente de infeções, procedimentos epidurais/espinhais ou uso de drogas inje-
táveis ou fármacos (como corticosteróides e anticoagulantes orais).

EXAME FÍSICO
A inspeção pode revelar hematomas ou anomalias anatómicas, como escoliose ou 

hipercifose. A palpação é realizada para avaliar a sensibilidade vertebral ou dos tecidos 
moles, presente na infeção espinhal, mas podendo observar-se também na metastização 
vertebral e fraturas osteoporóticas. É essencial o exame neurológico, incluindo avalia-
ção dos reflexos osteotendinosos rotuliano (L3-L4) e aquiliano (S1), força, sensibilidade 
e marcha. Pode ter interesse testar reflexo cremastérico (L2). O teste de Lasègue é 
positivo para radiculopatia L4-S1 se a dor irradiar abaixo do joelho. 

ETIOLOGIAS DE DOR LOMBAR
–– Compressão medular ou da cauda equina por hérnia discal: a dor geralmente é o 

primeiro sintoma de compressão medular, mas alterações motoras (como fraqueza 
muscular) e sensitivas estão presentes na maioria dos casos ao diagnóstico. Dis-
função intestinal e/ou urinária surgem habitualmente mais tarde. O diagnóstico e 
o tratamento precoces melhoram o prognóstico;
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–– Compressão medular ou da cauda equina por hematoma epidural: clinicamente 
comporta-se como uma compressão de outra etiologia, sendo fatores de risco a 
toma de anticoagulantes e a existência de procedimentos invasivos na coluna lom-
bar, por exemplo, a realização de uma punção lombar;

–– Doença metastática: doentes com antecedentes de neoplasia são os que têm maior 
risco de dor lombar por metastização. As neoplasias da mama, próstata, pulmão, 
tiroide e rim são responsáveis por 80% das metástases esqueléticas. A dor súbita 
e intensa em doentes com história de cancro deve levantar a suspeita de fratura 
patológica. Podem existir sintomas neurológicos por compressão medular;

–– Fratura vertebral compressiva: pode não haver história de traumatismo. Os fatores 
de risco para fratura osteoporótica incluem idade avançada e uso crónico de corti-
cóides;

–– Abcesso espinhal epidural: é uma causa rara, mas grave de dor lombar. Os sintomas 
iniciais geralmente são inespecíficos (febre e mal-estar), surgindo depois dor loca-
lizada que pode ser seguida de dor radicular e, se não tratada, défices neurológicos. 
Os fatores de risco incluem imunossupressão, injeção espinhal recente ou colocação 
de catéter epidural, uso de drogas injetáveis ​​e outras infeções (por exemplo, infeção 
contígua de ossos ou tecidos moles ou bacteriemia); 

–– Osteomielite vertebral: apresenta-se com dor, que aumenta gradualmente ao longo 
de semanas a meses; a febre pode ou não estar presente. O disco intervertebral 
também pode ser infetado (discite) e a apresentação clínica (desconforto postural, 
dor à palpação, sinais e sintomas neurológicos) pode variar dependendo da exten-
são da infeção; 

–– Radiculopatia: sintomas ou défices relacionados com uma raiz nervosa espinhal. 
Lesões de raízes podem resultar de alterações degenerativas, protrusão discal e 
outras causas. A apresentação clínica varia de acordo com o nível envolvido, 
podendo existir dor, perda sensitiva, fraqueza e alteração dos reflexos osteoten-
dinosos consistentes com a raiz nervosa envolvida. A dor referida ao membro 
inferior é geralmente pior do que a referida à região lombar. A dor ciática refe-
re-se a uma dor aguda ou em queimadura que irradia a partir da nádega ao 
longo do curso do nervo ciático (face posterolateral da perna, geralmente até ao 
pé ou tornozelo), mais frequentemente atribuída à radiculopatia L5 ou S1 por 
patologia do disco;

–– Canal lombar estreito: espondilose (artrite degenerativa), espondilolistese e espes-
samento do ligamento amarelo são as causas mais comuns, sobretudo acima dos 
60 anos. É típica a dor induzida pela deambulação na região gemelar e extremida-
de inferior distal, que resolve com a adoção da posição sentada ou inclinada para 
a frente (claudicação neurogénica). Outros sintomas incluem dor lombar e défice 
motor e sensitivo nos membros inferiores, embora muitos doentes tenham exame 
neurológico normal. Raramente pode existir síndrome da cauda equina (fraqueza 
muscular, anestesia em sela, retenção urinária, incontinência urinária/fecal, disfun-
ção sexual e dor).

OUTRAS ETIOLOGIAS 
Espondilite anquilosante; osteoartrite das articulações da coluna vertebral; escolio-

se e hipercifose; dor referida – aneurisma da aorta abdominal, patologia gastrointestinal 
(pancreatite, úlcera péptica gástrica, colecistite), herpes zoster, patologia pélvica (en-
dometriose, prostatite) e patologia retroperitoneal (cólica renal, pielonefrite).
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INVESTIGAÇÃO IMAGIOLÓGICA 
A maioria dos doentes com dor lombar com menos de quatro semanas de duração 

não necessita de exames de imagem, podendo a sua realização originar achados irre-
levantes, desencadeando estudos adicionais caros, tratamentos desnecessários e inter-
venções cirúrgicas injustificadas. Quando existem sinais de alarme (Tabela 1), no con-
texto de urgência, deverá ser realizada tomografia computorizada (TC) da coluna nos 
segmentos lombar e sagrado. Deve considerar-se o estudo de um segmento superior 
se os achados ao exame neurológico assim determinarem, por exemplo, se existir um 
nível sensitivo dorsal. A ressonância magnética (RM) apresenta maior resolução na 
avaliação da espinal medular, das raízes nervosas e dos discos intravertebrais, mas a 
TC é melhor na avaliação das estruturas ósseas, além de ser uma alternativa quando 
existem contraindicações na realização de RM. A utilização de contraste tem interesse 
na suspeita de doença neoplásica e infeciosa. 

TRATAMENTO 
A maioria dos doentes com causas não-graves de lombalgia melhora independen-

temente do tratamento. Tratamentos não-farmacológicos com calor superficial, massa-
gem, acupuntura e manipulação da coluna são opções possíveis. Não se aconselha 
repouso no leito e a modificação das atividades deve ser mínima. Doentes com fatores 
de risco para desenvolver dor lombar crónica (comorbilidades psiquiátricas ou médicas) 
podem ser referenciados para realizar fisioterapia.

Está indicado o tratamento de curto prazo (duas a quatro semanas) com um anti-
-inflamatório não-esteróide (AINE). O paracetamol é uma alternativa aceitável quando 
há contraindicação para utilização de AINE. Nos casos refratários, pode ser adiciona-
do um relaxante muscular não-benzodiazepínico, como o tiocolquicosido ou a cicloben-
zaprina (se houver contraindicação, combinação de AINE e paracetamol). Os fármacos 
opióides devem ser reservados para os casos que não têm alívio adequado ou têm 
contraindicação para as opções anteriores, devendo a duração do tratamento ser limi-
tada a três a sete dias.

PROGNÓSTICO 
O prognóstico da dor lombar aguda é excelente na maioria dos casos. Apesar das 

recorrências serem comuns, estas têm igualmente um prognóstico favorável. Alguns 

Tabela 1. Sinais de alarme para etiologias graves de dor lombar aguda

Neoplasia História ou suspeita de neoplasia, perda de peso inexplicada, dor noturna e que persiste com 
repouso

Compressão medular/
cauda equina

Incontinência urinária/intestinal, retenção urinária, anestesia em sela, défice motor/sensitivo não 
limitado a uma raiz nervosa isolada (ou, nesse caso, sem melhoria após 4-6 semanas de 
tratamento conservador)

Fratura Trauma, osteoporose, uso prolongado de corticosteróides

Infeção Dor severa, cirurgia recente à coluna, infeção bacteriana recente (particularmente bacteriemia), 
imunossupressão, uso de drogas endovenosas, febre, aumento dos parâmetros inflamatórios, 
sensibilidade à palpação (osteomielite vertebral) e sintomas neurológicos (abcesso epidural)

Hematoma epidural Toma de anticoagulantes orais, trauma, procedimento invasivo (por exemplo: punção lombar)
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doentes com dor lombar aguda desenvolvem dor lombar crónica, sendo fatores de 
risco os comportamentos desajustados face à dor (como a evicção das atividades diá-
rias), a limitação funcional, um estado geral de saúde precário e a existência de comor-
bilidades psiquiátricas.
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capítulo 3.1.1

Acidente vascular cerebral
Rita Gonçalo Pinheiro, Renato Oliveira,  
Carolina Soares, Teresa Pinho e Melo

DEFINIÇÃO 
O acidente vascular cerebral (AVC) carateriza-se pela instalação súbita de sintomas 

e sinais atribuídos a lesão aguda do sistema nervoso central (SNC) de causa vascular, 
incluindo enfarte cerebral, hemorragia intracerebral (HIC) e hemorragia subaracnoideia 
(HSA). Neste capítulo, incluímos o acidente isquémico transitório (AIT) em que os sinto-
mas neurológicos agudos devidos a isquemia cerebral têm duração inferior a 24 horas. 
O AVC é uma emergência médica e deve ser orientado em contexto de Via Verde de AVC.

EPIDEMIOLOGIA 
O AVC é uma das principais causas de morbilidade a nível mundial e a segunda 

causa de morte. A incidência global aumentou 70% entre 1990 e 2019, estimando-se 
12,2 milhões de casos em 2019, com uma prevalência de 101 milhões. Cerca de 87% 
são isquémicos, 10% são HIC e 3% são HSA.

ETIOLOGIA
Acidente vascular cerebral isquémico e acidente isquémico transitório

De acordo com o principal mecanismo fisiopatológico, o AVC é classificado segun-
do o Causative Classification System – Trial of Org 10172 in Acute Stroke Treatment 
(CCS-TOAST) (Tabela 1).

Hemorragia intracerebral
A hemorragia intracerebral (HIC) pode classificar-se de acordo com a sua localização. 

Quando ocorre nos gânglios da base, cápsula interna e tálamo designa-se hematoma 
profundo; quando surge em áreas corticossubcorticais do parênquima encefálico desig-
na-se hematoma lobar. 

A hipertensão arterial (HTA) é a principal causa dos hematomas profundos e das 
hemorragias do tronco cerebral e do cerebelo. Os hematomas lobares associam-se mais 
frequentemente a angiopatia amiloide cerebral. Outras causas de HIC:

–– Malformações vasculares: aneurismas saculares ou micóticos, angiomas cavernosos, 
malformações arteriovenosas (MAV);

–– Tumores intracranianos: primários do SNC (por exemplo, glioblastoma multiforme) 
ou secundários (metástases de melanoma, carcinoma células renais, coriocarcinoma, 
carcinoma broncogénico);

3. URGÊNCIAS E EMERGÊNCIAS NEUROLÓGICAS

3.1. Doença cerebrovascular
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–– Discrasias hemorrágicas;
–– Transformação hemorrágica de AVC isquémico;
–– Trombose venosa cerebral;

Tabela 1. Classificação CCS-TOAST

Doença ateromatosa de grande vaso extra ou intracraniano

Doença 
cardioaórtica 
embolígena

Alto risco Risco baixo ou incerto

Trombo na aurícula esquerda Calcificação do anel mitral

Trombo no ventrículo esquerdo FOP

Fibrilhação auricular Aneurisma do septo auricular

Fibrilhação auricular paroxística Aneurisma do septo auricular e FOP

Doença do nódulo sinusal
Flutter auricular

Aneurisma do ventrículo esquerdo sem trombo

Enfarte agudo do miocárdio recente
Doença valvular aórtica ou mitral reumática
Válvula cardíaca mecânica ou bioprotésica

Ateroma complexo na aorta ascendente ou arco aórtico 
proximal
Outra (por exemplo, BAV de 3.º grau)

Enfarte do miocárdio crónico (Fej < 28%)

ICC sintomática (Fej < 30%)

Cardiomiopatia dilatada não isquémica

Endocardite trombótica não bacteriana

Endocardite infeciosa

Fibroelastoma papilar

Mixoma auricular esquerdo

Doença de pequeno vaso

Outra causa 
determinada

Perturbações da hemostase, disseção arterial, CID aguda, CADASIL, vasculite cerebral, TVC, aneurisma 
clinicamente relevante, AVC induzido por drogas, displasia fibromuscular, trombocitopenia induzida pela heparina 
tipo II, síndromes de hiperviscosidade, síndromes de hipoperfusão, causas iatrogénicas, meningite, enfarte 
migranoso, MELAS, síndrome de moyamoya, SAF primária, infeção primária da parede arterial, vasospasmo 
ou vasoconstrição segmentar, anemia de células falciformes, síndrome de Sneddon, SHU/PTT, outras

Causas 
indeterminadas

Desconhecida
Embolia criptogénica
Investigação incompleta
Não classificável (duas ou mais causas)

Fej: fração de ejeção; ICC: insuficiência cardíaca congestiva; FOP: foramen ovale patente; BAV: bloqueio aurículo-ventricular; CID: coagulação 
intravascular disseminada; CADASIL: Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy; TVC: trombose 
venosa cerebral; MELAS: Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis, and Stroke-like episodes Syndrome; SAF: síndrome anticorpo antifosfo-
lipídico; SHU/PTT: síndrome hemolítico-urémico/púrpura trombocitopénica trombótica.
Adaptado de Ay H, Benner T, Arsava EM, Furie KL, Singhal AB, Jensen MB, et al. A Computerized Algorithm for Etiologic Classification of 
Ischemic Stroke: The Causative Classification of Stroke System. Stroke. 2007;38:2979-84.
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–– Traumatismo cranioencefálico;
–– Agentes simpaticomiméticos (cocaína, descongestionantes nasais);
–– Outras vasculopatias: vasculite primária/secundária, síndrome moyamoya, Cerebral 

Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopa-
thy (CADASIL), síndrome de vasoconstrição cerebral reversível, síndrome de ence-
falopatia posterior reversível.

Hemorragia subaracnoideia
A causa mais frequente é a rotura de aneurisma cerebral correspondendo a 85% dos 

casos de HSA não-traumática. O risco de aneurisma intracraniano aumenta quando as-
sociado a história familiar (pelo menos um familiar de primeiro grau), doenças do tecido 
conjuntivo (por exemplo, Ehlers-Danlos) e doença renal poliquística autossómica domi-
nante. Os principais fatores de risco para rotura de aneurisma são tabagismo, HTA, 
abuso de álcool, raça negra, sexo feminino, utilização de fármacos simpaticomiméticos, 
aneurismas com tamanho ≥ 7 mm e aneurismas com bordos irregulares.

Causas menos frequentes de HSA: 
–– Malformações vasculares: MAV, angiomas cavernosos, fístulas arteriovenosas durais;
–– Disseção arterial intracraniana;
–– Angiopatia amilóide cerebral;
–– Síndrome de vasoconstrição cerebral reversível;
–– Síndrome de encefalopatia posterior reversível;
–– Anticoagulantes, fibrinolíticos;
–– Discrasias hemorrágicas;
–– Outras causas: apoplexia pituitária, anemia de células falciformes, cocaína, neopla-

sias cerebrais ou cervicais, síndrome de moyamoya, síndrome de hiperperfusão 
cerebral pós-endarterectomia, vasculites primárias ou secundárias do SNC, vasculi-
te infeciosa (por exemplo, aneurisma micótico), trombose venosa cerebral.
Os restantes 15% dos casos de HSA não-traumática são de causa idiopática. Estes 

subdividem-se em HSA perimesencefálica, caracterizada pela presença de sangue apenas 
na região perimesencefálica e nas cisternas pré-pônticas, e não-perimesencefálica. 

ASPETOS CLÍNICOS
A apresentação clínica de AVC/AIT é variável e depende do território vascular afe-

tado e da sua extensão (ver Capítulo 1. Neuroanatomia funcional). Alguns dados clínicos 
podem indicar maior probabilidade dos defeitos neurológicos se deverem a HIC (cefa-
leia, vómitos, alteração do estado de consciência e pressão arterial (PA) elevada), no 
entanto, a distinção entre AVC isquémico e HIC é imagiológica. 

A HSA apresenta-se classicamente com cefaleia de instalação súbita, explosiva («a 
pior da vida»), podendo estar associada a alteração do estado de consciência, náuseas, 
vómitos, fotofobia, meningismo, dor cervical e sinais focais. Em 70% dos doentes, a HSA 
é acompanhada de vasospasmo que surge habitualmente ao 3.º- 4.º dias após o início 
dos sintomas, atinge o pico ao 7.º-10.º dias e resolve ao 14.º-21.º dias. A isquemia 
cerebral tardia é uma complicação associada ao vasospasmo entre o 3.º e 14.º dias de 
HSA e é definida como qualquer deterioração neurológica com duração ≥ 1 hora não 
explicada por outra causa neurológica ou sistémica. A HSA pode ser acompanhada de 
síndrome de resposta inflamatória sistémica, febre, complicações cardiopulmonares por 
libertação de catecolaminas (edema pulmonar, disfunção ventricular, cardiomiopatia de 
Takotsubo) e hiponatremia (por libertação de peptídio natriurético cerebral (cerebral 
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salt wasting syndrome) ou síndrome da secreção inapropriada de hormona antidiuréti-
ca (ADH) (SIADH)). Na HSA perimesencefálica, a apresentação clínica é mais ligeira e a 
ocorrência de vasospasmo é menos frequente.

DIAGNÓSTICO E TRATAMENTO 
O AVC é uma emergência médica e deve ser abordado no contexto de Via Verde de 

AVC, uma estratégia organizada para identificação, orientação e tratamento mais adequado, 
planeado e rápido desta patologia nas várias fases pré, intra e inter-hospitalar. Nas secções 
seguintes será detalhado o diagnóstico e tratamento do AVC isquémico, AIT, HIC e HSA. 

Acidente vascular cerebral agudo – Via Verde de AVC
A. Via Verde AVC pré-hospitalar: identificação de sinais de alerta de AVC na comu-
nidade ou instituição de saúde; contacto com o INEM-112, ativação da Via Verde AVC 
pré-hospitalar pelo Centro de Orientação de Doentes Urgentes (CODU) e transporte do 
doente ao Serviço de Urgência (SU) do hospital adequado.

B. Via Verde AVC intra-hospitalar:
1.	 Estabilização clínica do doente: 

a)	 Avaliação da permeabilidade da via aérea: iniciar ventilação assistida em doentes 
com alteração do estado de consciência ou disfunção bulbar com compromisso 
da via aérea; 

b)	 Avaliação da frequência respiratória e SpO2: iniciar suplementação de O2 se SpO2
 

< 94%; 
c)	 Avaliação da estabilidade hemodinâmica: 

	 i.	 Evitar hipotensão ou hipovolemia; 
	 ii.	 Colocar dois acessos venosos;

d)	 Avaliação da temperatura e glicemia: tratar hipertermia e hipoglicemia (< 60 mg/dl).
2.	 Confirmação de diagnóstico de AVC:

a)	 História clínica: 
	 i.	 Caraterização dos sintomas, incluindo hora e circunstância do seu início; 
	 ii.	 Antecedentes pessoais relevantes, incluindo alergias, contraindicações para 

terapêutica de revascularização, grau de autonomia (mRankin prévio);
	 iii.	 Medicação habitual, nomeadamente anticoagulação;

b)	 Exame neurológico e quantificação do defeito neurológico pela escala National 
Institutes of Health Stroke Scale (NIHSS);

c)	 Meios complementares de diagnóstico:
	 i.	 Avaliação imagiológica:

–– TC-CE sem contraste: confirmar o diagnóstico de AVC, estabelecer diag-
nóstico diferencial entre AVC isquémico e hemorrágico e avaliar extensão 
da lesão (Alberta Stroke Program Early CT Score [ASPECTS]);

–– Angio-TC:
•• No AVC isquémico – angio-TC dos troncos vasculares supra-aórticos e 

artérias intracranianas se suspeita de oclusão de grande vaso e candi-
dato a tratamento endovascular; 

•• Na HIC – angio-TC se suspeita de malformação vascular ou veno-TC 
se suspeita de trombose venosa cerebral;

•• Na HSA – angio-TC para investigação de causas, nomeadamente de 
aneurisma cerebral;
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	 ii.	 Eletrocardiograma;
	 iii.	 Avaliação laboratorial (hemograma com plaquetas, estudo da coagulação, 

função renal, hepática, glicose, parâmetros inflamatórios, troponina, rastreio 
toxicológico, teste de gravidez se mulher em idade fértil);

3.	 Tratamento do AVC.

Tratamento do acidente vascular cerebral isquémico e acidente isquémico 
transitório
Tratamento de acidente vascular cerebral com indicação para trombólise 
endovenosa 
1. Indicações para plasminogénio tecidular recombinante intravenoso (rtPA-IV) 
no doente com início dos sintomas < 4h30:

–– NIHSS ≥ 5, ou < 5 se sintomas incapacitantes;
–– Idade ≥ 18 anos;
–– PA < 185/110 mmHg e glicemia capilar > 50 mg/dl;
–– Ausência de contraindicações.

2. Indicações para rtPA-IV no doente com início dos sintomas ≥ 4h30: 
–– Início dos sintomas conhecido entre as 4 horas e 30 e 9 horas, se:

	 i.	 Ausência de indicação para TEV (ou TEV não disponível);
	 ii.	 Mismatch core-penumbra em RM/TC de perfusão;

–– Início dos sintomas ao acordar, a menos de 9h do ponto médio do sono, se:
	 i.	 Ausência de indicação para TEV (ou TEV não disponível);
	 ii.	 Mismatch FLAIR-DWI na RM-CE (área de enfarte < 1/3 do território da ACM em 

DWI e sem lesão em FLAIR) ou mismatch core-penumbra em RM/TC de perfusão;

Mismatch core-penumbra em RM/TC de perfusão:
–– volume core < 70 ml (CBF < 30%);
–– ratio volume hipoperfusão/core > 1,2;
–– Tmáx > 6 seg (TC ou RM perfusão); 
–– volume mismatch >10 ml

3. Indicações para rtPA em doente anticoagulado:
–– Varfarina: se INR ≤ 1,7;
–– Anticoagulantes orais:

•• Se última toma ≥ 48 h e sem insuficiência renal;
•• Se última toma desconhecida: considerar rtPA-IV se atividade anti-Xa < 0,5 ml 

(em doente a realizar inibidor do fator Xa) ou tempo de trombina < 60 seg (em 
doente a realizar inibidor direto da trombina) (opinião de peritos);

•• Dabigatrano: considerar rtPA-IV em combinação com idarucizumab (opinião de 
peritos).

4. Contraindicações absolutas para rtPA-IV:
–– HIC aguda ou prévia; 
–– HSA; 
–– TCE grave na instalação dos defeitos;
–– TCE grave, AVC isquémico ou cirurgia intracraniana ou intraespinhal < 3 meses; 
–– Tumor ou hemorragia gastrointestinal < 21 dias; 
–– PA incontrolável (> 185/110 mmHg); 
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–– Coagulopatia (plaquetas < 100 000/mm3, INR > 1,7, aPTT > 40 s, ou PT > 15 s);
–– heparina de baixo peso molecular (HBPM) em dose terapêutica < 24 horas ou toma 

de anticoagulantes orais há < 48 horas;
–– Endocardite infeciosa;
–– Disseção do arco aórtico;
–– Neoplasia intracraniana intra-axial.

5. Situações particulares a considerar rtPA-IV caso a caso:
–– NIHSS > 25; 
–– Melhoria precoce dos defeitos neurológicos (se sintomas se mantiverem incapacitantes);
–– Grau de dependência prévio (modified Rankin Scale [mRS] > 2); 
–– Crise convulsiva na instalação de AVC; 
–– Valores iniciais de glicémia < 50 ou > 400 mg/dl (se normalização da glicemia);
–– Punção dural < 7 dias; 
–– Punção arterial em local não-compressível < 7 dias; 
–– Trauma major sem envolvimento crânio-encefálico < 14 dias;
–– Cirurgia major < 14 dias; 
–– História de menorragia ativa recente sem anemia ou hipotensão significativa (se 

anemia clinicamente significativa, consultar Ginecologia de urgência);
–– Disseção arterial cervical extracraniana; 
–– Disseção arterial intracraniana; 
–– Aneurisma cerebral não-roto (se aneurisma < 10 mm);
–– Malformação vascular intracraniana não-tratada; 
–– Micro-hemorragias conhecidas (se < 10 micro-hemorragias);
–– Neoplasia intracraniana extra-axial; 
–– Síndrome coronário aguda < 3 meses;
–– Pericardite aguda; 
–– Trombo ventricular ou auricular; 
–– Mixoma cardíaco ou fibroelastoma papilar; 
–– Neoplasia sistémica conhecida (se esperança média de vida > 6 meses e ausência 

de risco hemorrágico);
–– Gravidez; 
–– Retinopatia diabética hemorrágica; 
–– Anemia de células falciformes;
–– Uso de drogas.

6. Administração de rtPA-IV:
–– Dose: 0,9 mg/kg (máximo 90 mg); 
–– Bólus de 10% do total, seguido de perfusão da restante dose durante 60 minutos;
–– Manter PA ≤ 185/110 mmHg, reavaliar exame neurológico a cada 15 minutos e 

vigiar potenciais complicações da terapêutica fibrinolítica:
	 i.	 Hemorragia intracraniana sintomática:

•• Se cefaleia intensa, HTA, náuseas, vómitos, agravamento neurológico: sus-
pender perfusão, realizar TC-CE emergente e avaliar hemograma, INR, fibri-
nogénio; 

•• Tratamento: 
•• Crioprecipitado (10 U durante 10-30 minutos), realizar dose adicional se 

fibrinogénio < 150 mg/dl; 
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•• Ácido tranexâmico (1000 mg IV durante 10 minutos ou ácido E-aminoca-
proico 4-5 g durante 1 hora, seguido de 1 g IV até controlo da hemorragia);

•• Avaliar necessidade de colaboração da hematologia e neurocirurgia.
	 ii.	 Angioedema orolingual:

•• Suspender perfusão de rtPA-IV e descontinuar IECA;
•• Se edema circunscrito à região anterior da língua e lábios, não entubar; se 

edema envolvendo a laringe, palato, orofaringe e rápida progressão, consi-
derar apoio de Medicina Intensiva e entubação;

•• Tratamento: 
•• 1.ª linha: metilprednisolona 125 mg ev, difenidramina 50 mg ev, ranitidina 

50 mg ev; 
•• 2.ª linha: epinefrina (0,1%) 0,3 ml sc ou 0,5 ml por nebulizador;

7. Nas primeiras 24 horas após rtPA-IV:
–– Manter PA ≤ 180/105 mmHg:

•• Tratamento de HTA:
•• Labetalol: 10-20 mg ev, durante 1-2 minutos, pode ser repetido uma vez;
•• Nicardipina: 5 mg/h ev, titulado até 2,5 mg/h a cada 5-15 minutos (máximo 

15 mg/h);
•• Podem ser considerados outros fármacos (hidralazina, enalapril);

•• Reavaliar o exame neurológico a cada 15 minutos nas duas primeiras horas após 
início da perfusão, a cada 30 minutos durante as 6 horas seguintes e a cada hora 
durante as restantes;

•• Evitar procedimentos invasivos (sonda nasogástrica, cateteres vesicais, linhas 
arteriais);

•• Vigiar potenciais complicações da terapêutica fibrinolítica.

Tratamento de acidente vascular cerebral com indicação  
para trombectomia mecânica 

A trombectomia mecânica (TEV) é realizada em unidade de saúde com neurorradio-
logia de intervenção disponível, pelo que o doente com indicação para TEV pode ter de 
ser transferido para outro hospital (Via Verde AVC inter-hospitalar). 

1. Indicações para TEV no doente com início de sintomas < 6 horas (até pun-
ção femoral):

–– Idade ≥ 18 anos;
–– mRS prévio ≤ 1;
–– NIHSS ≥ 6;
–– ASPECTS ≥ 6;
–– Oclusão sintomática da artéria carótida interna (ACI) intracraniana e/ou dos seg-

mentos proximais da ACM (M1 e M2);
–– Oclusão sintomática da artéria basilar após discussão individualizada do caso.

2. Indicações para TEV no doente com início de sintomas entre 6-24 h (até 
punção femoral):

–– Oclusão sintomática da ACI intracraniana ou do segmento proximal da ACM (M1):
	 i.	 Critérios ensaio DEFUSE-3 aplicáveis até às 16 h: RM/TC perfusão com mismatch 

penumbra-core (core < 70 ml, penumbra > 15 ml, ratio hipoperfusão/core 
> 1,8);
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	 ii.	 Critérios ensaio DAWN aplicáveis até às 24 h: TC perfusão ou RM difusão com 
mismatch clínica-core (se idade < 80 anos, NIHSS 10-19 e core ≤ 30 ml; se 
idade < 80 anos, NIHSS ≥ 20 e core ≤ 50 ml; se idade ≥ 80 anos, NIHSS ≥ 10 
e core ≤ 20 ml);

	 iii.	 Presença de circulação colateral moderada a boa visível na angio-TC (na impos-
sibilidade de realizar métodos avançados de imagem) aplicável apenas até às 
12 horas de início dos sintomas;

–– Oclusão sintomática da artéria basilar após discussão individualizada do caso.

Tratamento do acidente isquémico transitório ou acidente vascular cerebral 
sem indicação para trombólise endovenosa ou trombectomia mecânica 

Na ausência de contraindicação, deve ser iniciada prevenção secundária de AVC de 
acordo com a tabela 2. O doente com AVC isquémico agudo deve ser internado. No 
caso de AIT, está indicado o internamento hospitalar se:

–– Unidade hospitalar sem capacidade para realizar consulta especializada em 24 horas;

Tabela 2. Estratégias de prevenção secundária de AIT/AVC

Prevenção secundária Comentários

Antiagregação simples 
AAS 100 ou 150 mg 
(se alergia ou CI – clopidogrel 75 mg)

Maioria dos casos

Dupla antiagregação 
Clopidogrel 300 mg (dose de carga) + AAS 
75-300 mg (1.º dia) 

↓
Clopidogrel 75 mg + AAS 75-300 mg (21 dias) 

↓
Antiagregação simples 
(a partir dos 21 dias)

Iniciar nas primeiras 24 horas no AVC isquémico minor (NIHSS < 4) 
ou no AIT
CI: indicação para anticoagulação, uso regular de anti-inflamatórios 
não-esteróides, história de hemorragia intracraniana e risco de 
hemorragia gastrointestinal. 

Anticoagulação Desaconselhada na fase aguda do AVC isquémico pelo risco  
de transformação hemorrágica. 
Se indicada, pode ser iniciada de acordo com a extensão da lesão 
isquémica:
– AIT: próprio dia;
– AVC minor: três dias depois do evento;
– AVC moderado: seis dias depois do evento;
– AVC major: 14 dias depois do evento

Considerar outros fatores que possam influenciar o início  
da anticoagulação:
– Motivo da anticoagulação
– Gravidade clínica 
– Transformação hemorrágica

AAS: ácido acetilsalicílico; CI: contraindicação; AIT: acidente isquémico transitório.
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–– Unidade hospitalar sem capacidade para realizar estudo da circulação cerebral intra 
e extracraniana através de angio-TC ou eco-Doppler nas primeiras 24 horas;

–– Doente de alto risco – ABCD2 score ≥ 4, estenose significativa de grande vaso, 
estenose intracraniana, afasia ou paresia com duração superior a 5 minutos, AIT de 
repetição.

Casos particulares
–– Valvulopatia mecânica: as válvulas mecânicas têm um elevado risco embólico, pelo 

que a decisão de suspender a anticoagulação deve ser caso a caso. Se AVC isqué-
mico minor, considerar manter a anticoagulação mesmo na fase hiperaguda do AVC. 
Se sinais neurológicos indicativos de lesão vascular moderada a grave e/ou oclusão 
de grande vaso, protelar a anticoagulação 24 horas até repetição de TC-CE e decidir 
nessa altura.

–– Disseção arterial:
•• Extracraniana – antiagregação simples ou anticoagulação;
•• Intracraniana – antiagregação simples.

–– Placas aórticas: indicação para antiagregação simples. Se placa complexa (> 4 mm 
espessura, e/ou componente de ateroma móvel), pode ser considerada dupla antia-
gregação. Sem estudos suficientes para recomendar anticoagulação.

Abordagem inicial no internamento em doente com acidente vascular cerebral 
isquémico: 

–– Nível de cuidados: doentes tratados com AVC isquémico agudo devem ser admitidos 
em Unidade de AVC;

–– Monitorização clínica e vigilância do estado de consciência nas primeiras 24-72 horas: 
•• Se agravamento clínico e/ou deterioração do estado de consciência, realizar 

exame de imagem urgente para excluir transformação hemorrágica ou enfarte 
maligno; 

•• Se deterioração do estado de consciência ou disfunção bulbar com compromisso 
da via aérea, considerar apoio da equipa Medicina Intensiva para suporte venti-
latório;

•• Se transformação hemorrágica ou enfarte maligno, considerar apoio da equipa 
de Neurocirurgia para craniectomia descompressiva. 

–– Monitorização contínua cardíaca e de sinais vitais nas primeiras 24-72 horas:
•• Perfil tensional alvo ≤ 220/120 mmHg, ou ≤180/105 mmHg se realizado rtPA-IV;
•• Vigiar presença de fibrilhação auricular ou outras arritmias;
•• Glicemia alvo de 140-180 mg/dl;
•• Temperatura < 38 ºC;

–– Realização de TC-CE às 24 horas após tratamento fibrinolítico e, na ausência de 
transformação hemorrágica significativa, iniciar AAS 100-150 mg/dia ou anticoagu-
lação, conforme adequado;
•• Prevenção de trombose venosa profunda (HBPM em dose de profilática ou meias 

de compressão pneumática intermitente, em caso de contraindicação para HBPM);
•• Avaliação de disfagia;
•• Avaliação por medicina física e reabilitação; 
•• Remoção precoce da algália;
•• Levante precoce, exceto se existir doença vascular de grande vaso e/ou suspei-

ta de mecanismo hemodinâmico para os sinais neurológicos. 
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Tratamento do acidente vascular cerebral hemorrágico
Hemorragia intracerebral 

Após estabilização clínica do doente, história clínica, exame neurológico e confir-
mação de HIC por TC-CE, considerar investigação adicional por RM-CE ou angiografia 
de subtração digital (DSA), em doentes selecionados com suspeita de HIC não-hiper-
tensiva.

1. Abordagem aguda à HIC:
–– Nível de cuidados:

•• Doentes com HIC devem ser admitidos em Unidade de AVC;
•• Doentes com HIC moderada a severa, hemorragia intraventricular, hidrocefalia 

ou HIC infratentorial deve ser considerada a transferência para centros com 
equipa de Neurocirurgia e, se indicado, a admissão em Unidade de Cuidados 
Intensivos;

–– Controlo tensional:
•• HIC ligeira a moderada: PA sistólica entre 130-150 mmHg;
•• HIC extensa: não existe evidência suficiente para estabelecer uma recomendação;
•• Reduzir PA gradualmente e evitar oscilações;

–– Reversão de anticoagulação:
•• Suspender anticoagulantes e/ou antiagregantes;
•• Varfarina ou outro anticoagulante antagonista da vitamina K:

•• Se INR ≥ 2: concentrado de complexo protrombínico (CCP) (25-50 UI/kg), se-
guido de vitamina K (10 mg ev);

•• Se INR 1,3-1,9: CCP (10-20 UI/kg);
•• Novos anticoagulantes orais:

•• Se última toma ≤ 2 horas: carvão ativado;
•• Se inibidores fator Xa: andexanet α, de acordo com as recomendações do 

Resumo das Características do Medicamento;
•• Se dabigatrano: idarucizumab – dois administrações consecutivas de 2,5 g/50 ml 

ev em bólus ou perfusão ao longo de 5 a 10 minutos; considerar nova admi-
nistração de 5 g/ml em caso de recorrência clinicamente significativa e tempos 
de coagulação prolongados (aPTT, tempo de trombina diluído [dTT] ou tem-
po de coagulação de ecarina [ECT]);

•• Se antídotos indisponíveis, considerar CCP (37,5-50 UI/kg);
•• Heparina: sulfato de protamina – 1 mg por cada 100 UI heparina; monitorizar 

aPTT 5-15 minutos e depois 2-8 horas após primeira administração;
–– Redução da pressão intracraniana (PIC):

•• Elevação da cabeceira a 30º e analgesia;
•• Diurese osmótica (manitol 0,25-1 g/kg): considerar quando se pretende reduzir 

transitoriamente a PIC, por exemplo, até cirurgia;
–– Intervenção neurocirúrgica (decisão em colaboração com a Neurocirurgia):

•• HIC ou hemorragia intraventricular com hidrocefalia e deterioração do estado de 
consciência: considerar monitorização da PIC e derivação ventricular externa 
(DVE); 

•• HIC supratentorial com volume > 20-30 ml e Escala de Coma de Glasgow (GCS) 
entre 5 e 12: considerar evacuação de hematoma minimamente invasiva;

•• HIC supratentorial com deterioração do estado de consciência: considerar eva-
cuação de hematoma por craniotomia;
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•• HIC supratentorial extensa com desvio das estruturas da linha média e deteriora-
ção do estado de consciência, ou aumento da PIC refratária ao tratamento médico: 
considerar craniectomia descompressiva com ou sem evacuação de hematoma; 

•• HIC infratentorial com deterioração do estado de consciência, compressão do 
tronco cerebral e/ou sinais de hidrocefalia obstrutiva, ou volume ≥15 mL: pre-
conizar evacuação do hematoma emergente com ou sem DVE.

2. Prevenção e tratamento de complicações:
–– Vigilância de sinais de aumento da PIC e herniação cerebral: alteração do estado 

consciência, simetria das pupilas, pupilas dilatadas e não reativas, paresias oculo-
motoras, agravamento de náuseas/vómitos, cefaleia e aumento da PA com redução 
da FC e FR (reflexo de Cushing);

–– Monitorização da ocorrência de crises epiléticas: instituir fármaco antiepilético em 
caso de crises; ponderar EEG se alteração do estado de consciência sem outra cau-
sa identificável e suspeita de crises;

–– Monitorização cardíaca contínua nas primeiras 24 a 72 horas;
–– Monitorização da glicemia: tratar se glicemia < 40-60 mg/dl ou > 180-200 mg/dl;
–– Monitorização da temperatura;
–– Profilaxia da trombose venosa profunda: meias de compressão pneumática ou HBPM 

24 a 48 horas após a instalação da HIC;
–– Avaliação da disfagia;
–– Avaliação pela Medicina Física e Reabilitação.

3. Reinício de anticoagulação/antiagregação:
–– Se elevado risco trombótico (por exemplo, válvula mecânica): considerar o reinício 

precoce;
–– Se FA não-valvular: considerar de forma individualizada sete a oito semanas após 

HIC, ponderando risco/benefício;
–– Se FA e risco hemorrágico elevado: considerar encerramento do apêndice auricular;
–– Se indicação para antiagregação: ponderar risco/benefício.

Hemorragia subaracnoideia 
Quando a suspeita de hemorragia subaracnoideia (HSA) é elevada, mas a TC-CE é 

normal ou inconclusiva, deve ser realizada uma punção lombar após 12 horas de ins-
talação dos sintomas para avaliar a presença de sangue ou xantocromia (por espectro-
fotometria) do LCR. 

Após confirmação de HSA, deve ser pesquisado o local da hemorragia:
–– Angio-TC: identifica aneurismas ≥ 3 mm;
–– DSA: identifica aneurismas de pequenas dimensões (realizar se angio-TC negativa);

•• Se HSA não-perimesencefálica e primeira DSA negativa: repetir três semanas 
depois;

•• Se HSA perimesencefálica: não é necessário repetir DSA.

1. Abordagem aguda à HSA:
–– Admissão em centros com Neurorradiologia de intervenção/Neurocirurgia com ca-

pacidade para intervenção urgente;
–– Monitorização clínica: nível de consciência, sinais focais, crises epiléticas;
–– Monitorização cardíaca contínua e de parâmetros vitais:
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•• Tratar HTA se PA sistólica > 180 mmHg, evitar oscilações tensionais;
•• Tratar glicemia > 180 mg/dl;
•• Tratar febre;

–– Manutenção da euvolemia:
•• Iniciar hidratação ev – 3l/24 h de solução salina isotónica (NaCl 0,9%);
•• Algaliar e quantificar balanço hídrico (que deve ser = 0);
•• Monitorizar e tratar alterações hidroeletrolíticas;

–– Profilaxia da trombose venosa profunda: meias de compressão pneumática;
–– Tratamento da rotura aneurismática: intervenção a ser realizada o mais cedo pos-

sível; o tratamento endovascular vs. clipagem cirúrgica deve ser discutido entre 
Neurorradiologia de intervenção e Neurocirurgia; o método escolhido depende da 
idade, tamanho, morfologia, localização, relação com outros vasos, experiência do 
centro e disponibilidade da equipa.

2. Prevenção e tratamento de complicações:
–– Re-hemorragia: tratar precocemente a rotura aneurismática e controlar PA;
–– Hidrocefalia: considerar DVE;
–– Crises epiléticas: iniciar fármaco antiepilético;
–– Isquemia cerebral tardia:

•• Prevenção: manter euvolemia e iniciar nimodipina 60 mg por via oral de 4 em 
4 horas;

•• Monitorização de vasospasmo com Doppler transcraniano diária ou a cada dois 
dias;

•• Em caso de deterioração neurológica, excluir isquémia cerebral tardia por exame 
de imagem (TC-CE ou RM-CE) e vasospasmo sintomático por Doppler transcra-
niano; a DSA pode ser considerada em caso de necessidade de intervenção en-
dovascular;

–– Hiponatremia:
•• Cerebral salt wasting syndrome: solução salina hipertónica (1,5-3%) e fludrocor-

tisona 0,2-0,4 mg de 12 em 12 horas;
•• SIADH: restrição hídrica e diuréticos de ansa.

PROGNÓSTICO
1.	 AVC isquémico/AIT – a taxa de mortalidade é maior nas primeiras semanas após 

o evento, podendo chegar aos 20-50%. A morbilidade e a incapacidade sequelares 
são variáveis. Entre 10 e 15% dos doentes são institucionalizados. O risco de recor-
rência de AVC é de 10% no primeiro ano e 5% ao ano nos anos seguintes. No caso 
dos AIT, o risco de AVC é 5% às 48 horas e 17% aos três meses.

2.	 HIC – a taxa de mortalidade aos 30 dias é de cerca de 40%. O risco de recorrên-
cia depende da localização de HIC, idade, presença, número e localização de 
micro-hemorragias, presença de siderose superficial cortical difusa, HTA mal 
controlada, raça negra e presença dos alelos APOE ε2 e ε4.

3.	 HSA – a taxa de mortalidade varia entre 20 e 60%. O risco de re-hemorragia é maior 
nas primeiras 72 horas (50-90% casos ocorre nas primeiras 6 horas). As escalas 
clínicas World Federation of Neurological Surgeons Scale (WFNSS) e Hunt and Hess 
dão informação relativamente ao prognóstico clínico. A escala radiológica modifi-
cada de Fisher permite estimar a probabilidade de vasospasmo e de isquemia ce-
rebral tardia (Tabela 3). 
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capítulo 3.1.2

Trombose venosa cerebral
Sofia Rodrigues, Teresa Pinho e Melo

DEFINIÇÃO 
A trombose venosa cerebral (TVC) é menos frequente que o acidente vascular ce-

rebral (AVC) isquémico ou hemorrágico, no entanto o seu reconhecimento tem vindo a 
aumentar, sobretudo devido a um maior grau de suspeição e ao uso crescente dos 
métodos de imagem. Raramente tem uma apresentação hiperaguda e pode ter diversas 
apresentações clínicas.

EPIDEMIOLOGIA 
Incidência anual de 0,22 a 1,57 por 100.000 por ano. Mais frequente nas mulheres, 

num ratio de 3:1, em provável relação com o risco acrescido associado à gravidez, puer-
pério e toma de contracetivos orais. Afeta adultos com uma média de idade de 37 anos. 

FISIOPATOLOGIA 
Parcialmente desconhecida, sendo propostos dois mecanismos distintos: trombose 

das veias cerebrais e seios durais com obstrução da drenagem, levando a lesões paren-
quimatosas e aumento da pressão capilar e venosa com disrupção da barreira hema-
toencefálica; oclusão dos seios venosos com diminuição da absorção de líquido cefa-
lorraquidiano (LCR) e aumento da pressão intracraniana.

ASPETOS CLÍNICOS
Cefaleia é o sintoma mais frequente, podendo ocorrer isoladamente ou preceder outros 

sintomas. As caraterísticas podem ser variáveis. Geralmente, o início é gradual mas pode 
ser explosivo e mimetizar hemorragia subaracnoideia. A localização da cefaleia não tem 
relação com o seio trombosado. Quando associada a hipertensão intracraniana, pode haver 
agravamento da cefaleia com decúbito, náuseas e vómitos, alterações visuais e papiledema. 

A TVC pode acompanhar-se de sinais focais, crises epiléticas e alteração do estado 
de consciência, dependendo da gravidade, localização e da presença de isquemia ou 
hemorragia. 

DIAGNÓSTICO
Imagiológico – RM-CE com veno-RM ou TC-CE com veno-TC

–– Demonstração de ausência de fluxo e presença de trombo intraluminal:
•• Sinais diretos em TC-CE – sinal do triângulo denso (hiperdensidade triangular no 

seio longitudinal superior), sinal da corda (hiperdensidade espontânea ao longo 
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do seio transverso), sinal do delta vazio (defeito de preenchimento no seio lon-
gitudinal superior visível em veno-TC);

•• Sinais indiretos em TC-CE – captação de contraste da foice e tenda do cerebelo, 
dilatação venosa, anomalias parenquimatosas;

–– Identificação/exclusão de complicações associadas à TVC: isquémicas (enfarte ve-
noso e edema difuso) ou hemorrágicas, presentes em 60-80% dos doentes.

Etiológico
–– Identificação de fatores de risco transitórios ou permanentes (Tabela 1);
–– Estudo de trombofilias – recomendado em doentes com elevada probabilidade, 

nomeadamente em doentes com história pessoal ou familiar de trombose venosa, 
idade jovem, TVC sem fator de risco transitório ou permanente.

TRATAMENTO
1.	 Tratamento antitrombótico agudo – recanalizar seio/veia ocluídos, prevenir propa-

gação do trombo, tratamento estado protrombótico subjacente:
–– Heparina de baixo peso molecular (HBPM) – 1 mg/kg subcutânea, de 12/12 horas; 
–– Heparina não-fracionada – doentes com contraindicação para HBPM (por exemplo, 

insuficiência renal) ou que possam necessitar de reversão rápida da anticoagu-
lação (por exemplo, necessidade de neurocirurgia).
•• A presença de enfarte venoso hemorrágico, hemorragia intracerebral ou he-

morragia subaracnoideia isolada não contraindicam anticoagulação na TVC.
2.	 Tratamento endovascular – considerar apenas em casos com deterioração neuroló-

gica progressiva apesar da anticoagulação adequada, embora evidência muito limi-
tada.

3.	 Tratamento de complicações:
–– Hipertensão intracraniana:

•• PL terapêutica – pode ser considerada pelo potencial efeito benéfico na perda 
visual e/ou cefaleia;

•• Acetazolamida – pode ser considerada na cefaleia severa ou risco de perda 
visual;

Tabela 1. Fatores de risco para TVC

Transitórios Permanentes

–– Infeções SNC, ORL e sistémicas
–– Gravidez e puerpério
–– Desidratação
–– Precipitantes mecânicos – TCE, PL, 

procedimentos neurocirúrgicos
–– Fármacos – contracetivos orais, 

terapêutica hormonal de substituição, 
asparaginase, tamoxifeno, 
glucocorticóides

–– Doenças inflamatórias – LES, Behçet, granulomatose com poliangiite, DII, 
sarcoidose

–– Neoplasias – SNC, tumores sólidos extra-SNC, hematológicos
–– Estados protrombóticos genéticos ou adquiridos – défice proteína C, S  

e antitrombina, mutação gene G20210A protrombina, SAAF, doenças 
mieloproliferativas, síndrome nefrótico, HPN, hiperhomocisteinemia

–– Policitemia, trombocitopenia, anemia grave
–– Fístula dural
–– Doença tiroideia

SNC: sistema nervoso central; ORL: otorrinolaringológicas; TCE: traumatismo cranioencefálico; PL: punção lombar; LES: lúpus eritematoso sistémico; 
DII: doença inflamatória intestinal; SAAF: síndrome do anticorpo antifosfolipídico; HPN: hemoglobinúria paroxística noturna.
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•• Corticosteróides – considerar apenas em doentes com doença de Behçet ou 
outra doença inflamatória;

•• Craniectomia descompressiva – considerar em doentes com TVC aguda e lesão 
parenquimatosa ocupante espaço com risco de herniação cerebral;

–– Crises epiléticas – iniciar fármaco antiepilético, não existe evidência para trata-
mento profilático;

–– Infeções. 

PREVENÇÃO 
1.	 Tratamento antitrombótico após fase aguda:

–– Varfarina (INR alvo 2-3) ou dabigatrano (150 mg 2 id);
–– Se neoplasia ou gravidez e puerpério – HBPM;
–– Se insuficiência renal – varfarina.

2.	 Suspensão de terapêuticas hormonais combinadas, particularmente em mulheres 
com história prévia de TVC.
Duração da anticoagulação – não existe evidência suficiente para fazer uma reco-

mendação mas, regra geral, deve manter-se no mínimo por très meses. De acordo com 
a estratificação do risco individual, pode-se fazer anticoagulação:

–– 3 a 6 meses – se TVC associada a fator de risco transitório; 
–– 6 a 12 meses – se TVC não-provocada; 
–– Indefinidamente – se TVC recorrente, tromboembolismo venoso após TVC, TVC 

associada a trombofilia severa (mutação homozigótica G20210A do gene da pro-
trombina, mutação homozigótica fator V Leiden, deficiências proteína C, S ou anti-
trombina, trombofilias combinadas ou SAAF).

PROGNÓSTICO
Geralmente favorável, existindo recuperação completa em 79% dos doentes. O risco 

de recorrência é de 2 a 7%. A morte ocorre em 5% na fase aguda, tendo como princi-
pal causa a herniação transtentorial secundária a lesões hemorrágicas de grandes 
dimensões.

Preditores de mortalidade aos 30 dias: alteração estado consciência, TVC do sistema 
venoso profundo, hemorragia hemisfério direito, lesões da fossa posterior. Após fase 
aguda, mortalidade maioritariamente relacionada com doenças subjacentes;

Preditores mau prognóstico a longo prazo: infeção SNC, neoplasias, TVC sistema 
venoso profundo, lesões hemorrágicas, GCS < 9 à admissão, alterações estado cons-
ciência, idade > 37 anos, género masculino.

BIBLIOGRAFIA
	 1.	Ferro JM, Correia M, Pontes C, Baptista MV, Pita F. Cerebral Venous Thrombosis Portuguese Collab-

orative Study Group (Venoport). Cerebral vein and dural sinus thrombosis in Portugal: 1980-1998. 
Cerebrovasc Dis. 2001;11(3):177-82.

	 2.	Coutinho JM, Ferro JM, Canhão P, Barinagarrementeria F, Cantú C, et al. Cerebral venous and sinus 
thrombosis in women. Stroke. 2009;40(7):2356-61. 

	 3.	Coutinho JM. Cerebral venous thrombosis. J Thromb Haemost. 2015;13 Suppl 1:S238-44.
	 4.	Martinelli I, Sacchi E, Landi G, Taioli E, Duca F, Mannucci PM. High risk of cerebral vein thrombosis 

in carriers of a prothrombin-gene mutation and in users of oral contraceptives. N Engl J Med. 1998.
	 5.	de Bruijn SF, Stam J, Koopman MM, Vandenbroucke JP. Case-control study of risk of cerebral sinus 

thrombosis in oral contraceptive users and in [correction of who are] carriers of hereditary pro-
thrombotic conditions. The Cerebral Venous Sinus Thrombosis Study Group. BMJ. 1998;316(7131): 
589-92. 



U r g ê n c i a s  e m  N e u r o l o g i a

7878

	 6.	Ferro JM, Bousser MG, Canhão P, Coutinho JM, Crassard I, Dentali F, et al. European Stroke Organi-
zation. European Stroke Organization guideline for the diagnosis and treatment of cerebral venous 
thrombosis - endorsed by the European Academy of Neurology. Eur J Neurol. 2017;24(10):1203-13.

	 7.	Ferro JM, Coutinho JM, Dentali F, Kobayashi A, Alasheev A, Canhão P, et al. Safety and Efficacy of 
Dabigatran Etexilate vs Dose-Adjusted Warfarin in Patients With Cerebral Venous Thrombosis: A 
Randomized Clinical Trial. JAMA Neurol. 2019;76(12):1457-65.

	 8.	Siddiqui FM, Dandapat S, Banerjee C, Zuurbier SM, Johnson M, Stam J, et al. Mechanical thrombec-
tomy in cerebral venous thrombosis: systematic review of 185 cases. Stroke. 2015;46(5):1263-8.

	 9.	Ferro JM, Canhão P, Stam J, Bousser MG, Barinagarrementeria F, ISCVT Investigators. Prognosis of 
cerebral vein and dural sinus thrombosis: results of the International Study on Cerebral Vein and 
Dural Sinus Thrombosis (ISCVT). Stroke. 2004;35(3):664-70.

	 10.	Ferro JM, Lopes MG, Rosas MJ, Ferro MA, Fontes J. Cerebral Venous Thrombosis Portugese Collab-
orative Study Group. Long-term prognosis of cerebral vein and dural sinus thrombosis. results of 
the VENOPORT study. Cerebrovasc Dis. 2002;13(4):272-8. 



7979

capítulo 3.1.3

Síndrome de encefalopatia 
reversível posterior
Gonçalo Cabral, Teresa Pinho e Melo

DEFINIÇÃO 
A síndrome de encefalopatia reversível posterior (PRES) é uma entidade clínico-ra-

diológica caraterizada por disfunção neurológica aguda associada a edema cerebral 
vasogénico subcortical reversível, envolvendo predominantemente a região parieto-oc-
cipital bilateralmente. 

EPIDEMIOLOGIA 
A idade média de ocorrência é de 45 anos, embora possa surgir em qualquer faixa 

etária. Na idade adulta existe uma preponderância do sexo feminino, mesmo excluindo 
os casos relacionados com eclâmpsia.

FISIOPATOLOGIA 
Pode resultar de disrupção dos mecanismos de autorregulação do fluxo sanguíneo 

cerebral e/ou de disfunção endotelial, desencadeados, respetivamente, por subida signi-
ficativa ou abrupta da pressão arterial ou por libertação de toxinas endógenas (por exem-
plo, citocinas inflamatórias nas doenças autoimunes ou sépsis) ou exógenas (por exemplo, 
quimioterapia ou fármacos imunossupressores). Ambos os mecanismos fisiopatológicos 
levam a disfunção da barreira hematoencefálica e a edema vasogénico.

ETIOLOGIA 
A tabela 1 mostra as patologias que podem desencadear ou estar associadas a PRES.

ASPETOS CLÍNICOS 
A PRES desenvolve-se de forma aguda ou subaguda, em várias horas ou dias, e os 

sintomas dependem da região envolvida. As principais manifestações clínicas são en-
cefalopatia, crises epiléticas, cefaleia e alterações visuais (visão desfocada, defeito de 
campo visual, cegueira cortical, alucinações). A cefaleia é geralmente difusa e de início 
progressivo, pelo que a presença de cefaleia explosiva deve fazer suspeitar de síndro-
me de vasoconstrição cerebral reversível (RCVS) concomitante. Também podem surgir 
sinais focais (por exemplo, afasia, hemiparesia). 

DIAGNÓSTICO 
As caraterísticas clínicas e imagiológicas são inespecíficas, sendo um diagnóstico 

de exclusão. Suspeitar quando existem:
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–– Pelo menos, um dos seguintes sintomas neurológicos agudos – encefalopatia, crises 
epiléticas, cefaleia, perturbação visual ou outros sinais focais; 

–– Um ou mais fatores de risco – HTA grave ou flutuações da pressão arterial, falência 
renal, tratamento imunossupressor ou quimioterapia, pré-eclâmpsia/eclâmpsia, doen-
ça autoimune; 

–– Achados imagiológicos típicos (Figuras 1 e 2):
•• Edema vasogénico frequentemente bilateral e predominantemente posterior;
•• Padrão imagiológico mais típico é o parietoccipital; outros padrões descritos – 

barreira holohemisférica, sulco frontal superior, subcortical (tálamo ou gânglios 
da base) ou infratentorial (mais atípico). 

Além destas alterações, 15-30% dos doentes apresentam lesões com restrição à 
difusão que tipicamente não respeitam território de vaso, 40% apresentam captação 
leptomeníngea e 10-25% apresentam hemorragias intracranianas. O estudo angiográfico 
pode mostrar a presença concomitante de vasoconstrição, sugerindo sobreposição com 
RCVS. Da mesma forma, estão descritos padrões imagiológicos de PRES em cerca de 
17-38% dos doentes com RCVS.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Depende da manifestação clínica e das características imagiológicas. Alguns exemplos: 

–– Doenças cerebrovasculares – RCVS, acidente vascular cerebral (AVC) isquémico 
(particularmente da circulação posterior), cerebral autosomal dominant arteriopathy 
with subcortical infarcts and leukoencephalopathy (CADASIL), mitochondrial ence-
phalomyopathy, lactic acidosis, and stroke-like episodes (MELAS), vasculite SNC, 
trombose venosa cerebral, leucoaraiosis;

–– Doenças desmielinizantes/autoimunes – primárias do SNC (esclerose múltipla, en-
cefalomielite desmielinizante aguda), secundárias a doenças sistémicas (lúpus eri-
tematoso sistémico, doença de Behçet);

–– Doenças infeciosas – leucoencefalopatia multifocal progressiva, encefalite herpética, 
outras encefalites infeciosas;

–– Doenças associadas a neoplasias – tumores primários do SNC (linfoma, glioblasto-
ma), metástases cerebrais, doença desmielinizante associada a quimioterapia, en-
cefalopatia pós-radioterapia, encefalite autoimune/paraneoplásica;

Tabela 1. Patologias frequentemente associadas a PRES

Patologias Exemplos

Doenças hipertensivas Encefalopatia hipertensiva, HTA essencial, feocromocitoma, aldosteronismo primário

Doenças renais Doenças glomerulares, doenças túbulo-intersticiais, agudas ou crónicas

Doenças hematológicas Anemia de células falciformes, SHU, PTT 

Doenças autoimunes LES, granulomatose com poliangiite, esclerodermia, poliarterite nodosa

Doenças obstétricas Pré-eclâmpsia, eclâmpsia

Fármacos imunossupressores ou 
citotóxicos

Ciclosporina, tacrolimus, sirolimus, citarabina, cisplatina, vincristina, bevacizumab, 
gencitabina, tocilizumab, hidroxicloroquina, imunoglobulina

Outras doenças sistémicas Choque, sépsis

HTA: hipertensão arterial; SHU: síndrome hemolítico-urémica; PTT: púrpura trombocitopénica trombótica; LES: lúpus eritematoso sistémico.
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–– Doenças tóxicas/metabólicas – leucoencefalopatia tóxica (por exemplo, heroína), 
síndrome de desmielinização osmótica.

TRATAMENTO 
Não existe tratamento específico. Dado que as alterações clínicas e imagiológicas 

são reversíveis quando a causa está controlada, a prioridade é a sua identificação e 
resolução. Dependendo da gravidade e evolução clínica, considerar admissão em Uni-
dade de Cuidados Intensivos. 

Algumas considerações terapêuticas:
–– HTA – não existem recomendações sobre os fármacos anti-hipertensores a serem 

usados, mas existe alguma tendência para usar bloqueadores dos canais de cálcio 
pelo seu efeito vasodilatador; recomenda-se:
•• Internar em unidade com monitorização contínua de pressão arterial (PA);
•• Reduzir gradualmente a PA (cerca de 25% nas primeiras três a quatro horas);
•• Evitar a redução abrupta ou oscilação da PA, ou hipotensão arterial;

–– Crises epiléticas – tratar perante crises recorrentes, lesão cerebral estabelecida e/
ou alterações no eletroencefalograma que se associem a baixo limiar para crises, 
ou ainda em doentes com alteração do estado de consciência com suspeita de es-
tado de mal epilético não-convulsivo; a escolha do fármaco antiepilético e a duração 

Figura 1. Doente de 30 anos com padrão imagiológico sugestivo de PRES após quimioterapia. 
RM-CE: (T2/ FLAIR) mostra lesões hiperintensas no cerebelo (a), protuberância (b), lobos occipitais 
(c, d), parietais (e) e frontais (f).

a

d
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e

c
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do tratamento não está estabelecida; na pré-eclâmpsia ou eclâmpsia está recomen-
dado o sulfato de magnésio ev; 

–– Cefaleia – analgesia.

PROGNÓSTICO 
Geralmente reversível e com evolução clínica e imagiológica favoráveis, no entan-

to cerca de 10-20% dos doentes permanecem com sequelas. A mortalidade está repor-
tada em 3-6% dos casos, geralmente atribuível a complicações como hemorragia intra-
craniana, edema da fossa posterior e compressão do tronco cerebral ou hidrocefalia 
aguda, edema cerebral difuso ou aumento da pressão intracraniana. A causa subjacen-
te, o tempo até ao tratamento e as caraterísticas imagiológicas são fatores que afetam 
o prognóstico.
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capítulo 3.1.4

Síndrome de vasoconstrição 
cerebral reversível
Gonçalo Cabral, Teresa Pinho e Melo

DEFINIÇÃO 
A síndrome de vasoconstrição cerebral reversível (RCVS, do inglês reversible cere-

bral vasoconstriction syndrome) é uma síndrome clínica e radiológica, cujas principais 
manifestações incluem cefaleia explosiva e documentação de vasoconstrição segmentar, 
que resolve espontaneamente. A RCVS não é uma entidade única mas, sim, a apresen-
tação comum de várias patologias caraterizadas por vasoconstrição reversível da vas-
culatura cerebral, como a síndrome Call-Fleming ou a angiopatia pós-parto.

EPIDEMIOLOGIA 
A incidência é desconhecida. A RCVS afeta geralmente doentes entre os 20-50 anos 

de idade, contudo qualquer faixa etária pode ser afetada. É geralmente mais comum 
no sexo feminino, sendo que a apresentação nos homens tende a ser uma década mais 
cedo do que nas mulheres (quarta vs. quinta década de vida).

FISIOPATOLOGIA 
A fisiopatologia permanece desconhecida, contudo alterações transitórias do tónus 

vascular que levam a vasoconstrição, provocadas por descarga neuronal espontânea ou 
impulsionadas pelos vasos, parecem ser o mecanismo chave fisiopatológico. A desre-
gulação do tónus pode ser induzida pela hiperatividade do tónus simpático, disfunção 
endotelial e stress oxidativo. Por outro lado, uma explicação anatómica proposta para 
a vasoconstrição e a cefaleia é que a vasculatura arterial cerebral é densamente iner-
vada por aferências sensitivas da primeira divisão do nervo trigémeo e raiz dorsal do 
segundo nervo cervical.

ETIOLOGIA 
A RCVS pode ocorrer sem claro fator desencadeante, contudo, pelo menos, 30-60% 

dos casos são secundários a um fator precipitante identificável (Tabela 1). O intervalo 
de tempo entre a exposição ao fator precipitante e o desenvolvimento da RCVS pode 
ser variável (desde poucos dias até vários meses). Os principais fatores reportados in-
cluem agentes farmacológicos vasoativos e o estado pós-parto (correspondendo a mais 
de 50% dos casos). A RCVS tem vindo a ser ainda relacionada com história de enxaque-
ca e disseção arterial cervical, mas é incerto se esta última representa uma causa ou 
complicação da síndrome.
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ASPETOS CLÍNICOS
A cefaleia é a principal manifestação, podendo ser a única. O seu início é agudo, 

com máximo de intensidade na instalação (thunderclap headache), semelhante à rutura 
aneurismática. Esta cefaleia é geralmente intensa, bilateral, podendo associar-se com 
sintomas acompanhantes de náuseas, vómitos, fotofobia ou sonofobia. A duração da 
dor geralmente é curta (uma a três horas), contudo pode ser variável. Habitualmente é 
relatado pelo menos um fator precipitante (por exemplo, atividade sexual, esforço físico, 
manobra de Valsalva ou stress emocional). Em alguns casos, a cefaleia é mais progressi-
va e de intensidade menos severa, mas a ausência de cefaleia é uma exceção. A cefaleia 
explosiva pode recorrer durante uma a quatro semanas, sendo esta uma pista impor-
tante para a suspeição diagnóstica de RCVS. Para além da cefaleia, estes doentes podem 
apresentar défices focais, transitórios ou persistentes, nomeadamente alterações visuais, 
sensitivas, afasia ou défice motor, ou crises epiléticas. Sintomas persistentes, incluindo 
hemiparesia, afasia, hemianopsia ou cegueira cortical sugerem AVC.

As manifestações clínicas tipicamente seguem um curso agudo e autolimitado, com 
resolução sintomática em três semanas e sem novos sintomas após um mês. Por defi-
nição, há resolução da vasoconstrição em três meses. Raramente, a vasoconstrição 
(particularmente se severa e prolongada) pode não reverter totalmente.

DIAGNÓSTICO
Critérios de diagnóstico:

–– Cefaleia aguda e severa com ou sem défices neurológicos ou crises epiléticas;
–– Curso monofásico sem novos sintomas após um mês do início dos sintomas;
–– Vasoconstrição segmentar das artérias cerebrais documentada por angiografia, 

angio-TC ou angio-RM;
–– Sem evidência de HSA aneurismática;

Tabela 1. Fatores precipitantes e condições associadas à RCVS

Pós-parto Associado ou não com substâncias vasoativas; pré-eclâmpsia/eclâmpsia

Fármacos vasoativos Drogas toxifílicas – canábis, cocaína, ecstasy, anfetaminas, LSD
Antidepressivos – SSRI, SNRI
α-simpatomiméticos – descongestionantes nasais, noradrenalina, triptanos
Derivados ergotamínicos – bromocriptina, patch nicotina, ginseng, binge drinking

Tumores secretores  
de catecolaminas

Feocromocitoma, tumores carcinóides brônquicos, tumores glómicos

Derivados sanguíneos  
ou Imunossupressores

Tacrolimus, ciclofosfamida, eritropoietina, imunoglobulina, transfusão glóbulos vermelhos, 
interferão-α

Doença vascular Disseção arterial cervical, aneurisma intracraniano sem rutura, TVC 

Procedimentos cirúrgicos Endarterectomia carotídea, procedimentos endovasculares, cirurgia cabeça e pescoço

Outros Hipercalcemia, porfiria, anemia hemolítica, PTT, LES, SAAF, TCE, HSD espinhal, hipotensão  
do líquor, intoxicação por fenitoína

SSR: selective serotonin reuptake inhibitors; SNRI: serotonin–norepinephrine reuptake inhibitor; TVC: trombose venosa cerebral; PTT: púrpura 
trombocitopénica trombótica; LES: lúpus eritematoso sistémico; SAAF: síndrome do anticorpo antifosfolipídico; TCE: traumatismo cranioencefálico; 
HSD: hematoma subdural.
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–– Estudo citoquímico normal ou quase normal (proteínas < 100 mg/dl, leucócitos 
< 15 células/μl);

–– Normalização completa ou quase completa da vasculatura cerebral arterial por es-
tudo angiográfico de follow-up, dentro de um período de três meses desde o início 
dos sintomas.
Para o diagnóstico de RCVS é fundamental o estudo angiográfico, por método con-

vencional (método gold-standard) ou por métodos indiretos (TC ou RM), para documen-
tação de vasoconstrição. As irregularidades no calibre afetam principalmente a circulação 
anterior (mas também pode afetar a posterior) e são sobretudo bilaterais e difusas. 
O período de vasoconstrição máximo é atingindo aos 16 dias de clínica. Se for realiza-
do de forma muito precoce, o estudo angiográfico pode ser normal e nesses casos deve 
ser repetido. O diagnóstico de RCVS só é confirmado quando há documentação da re-
versibilidade da vasoconstrição, num período de três meses (Figura 1). 

O estudo imagiológico por TC ou RM pode demonstrar alterações em 12-81% dos 
doentes (Figura 2), sendo que as alterações mais típicas são: 

–– HSA da alta convexidade (altamente sugestivo); 
–– Hemorragia intraparenquimatosa, geralmente de localização lobar; 
–– Lesões isquémicas, sobretudo em territórios barreira;
–– Padrão de edema cerebral reversível, manifestando-se como PRES.

O estudo por Doppler transcraniano é útil para monitorizar a vasoconstrição cere-
bral. A biópsia cerebral não está recomendada, estando reservada somente nos casos 
de suspeita de vasculite. 

a

Figura 1. Doente de 30 anos com RCVS pós-parto. Angiografia ao terceiro dia: estenoses focais 
dos segmentos P1 (a), estenoses focais dos segmentos A1 e M1 à esquerda (c). Angiografia às oito 
semanas: resolução das estenose focais (b, d). 

a b

c d
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Na investigação complementar deve ser incluído ainda estudo analítico extenso, 
estudo toxicológico e ainda pesquisa de ácido vanilmandélico e ácido 5-hidroxindola-
cético para exclusão de feocromocitoma. O estudo do LCR pode apresentar alterações 
em até 60% dos doentes.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
Entidades que se apresentam por sintomas de cefaleia severa e/ou caraterísticas 

radiológicas de vasoconstrição reversível (Tabela 2).

TRATAMENTO
As recomendações atuais baseadas em estudos retrospetivos incluem:

–– Suspensão de todos os precipitantes exógenos, incluindo fármacos vasoconstri-
tores;

–– Repouso no leito e evicção de esforços físicos, atividade sexual, manobras Valsalva 
ou outros triggers que possam estar relacionados, por alguns dias a semanas, 
consoante a gravidade dos sintomas;

Figura 2. Lesões encontradas em doentes com RCVS. TC-CE (a, b) demonstrando HSA da alta 
convexidade parietal esquerda e frontal direita, numa doente com 51 anos, admitida no SU por 
cefaleia explosiva, cujo diagnóstico final foi de RCVS. RM-CE (T2/FLAIR): HSA parietal esquerda (c).

a b c

Tabela 2. Diagnóstico diferencial de RCVS

Cefaleia severa e complicações 
hemorrágicas

HSA aneurismática, hemorragia intracraniana, hemorragia intraventricular, 
hemorragia subdural aguda, apoplexia pituitária

Cefaleia severa e complicações isquémicas 
ou hemorrágicas

Disseção arterial cervical, TVC, vasculite do SNC, HSA aneurismática  
com vasospasmo

Cefaleia severa com pleocitose no estudo 
do LCR

Vasculite SNC, meningite

Cefaleia grave com estudo por TC ou LCR 
normal ou quase normal

Disseção arterial cervical, TVC, PRES sem evidência de vasoconstrição, 
aneurisma sintomático sem evidência de HSA, hipotensão intracraniana 
espontânea

HSA: hemorragia subaracnoideia; TVC: trombose venosa cerebral; SNC: sistema nervoso central; LCR: líquido cefalorraquidiano; PRES: posterior 
reversible encephalopathy syndrome.
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–– Tratamento sintomático: analgesia, medicação antiepilética, monitorização da PA e 
tratamento da HTA;

–– Casos graves: monitorização em unidades de cuidados intensivos; 
–– Fármacos: bloqueadores dos canais de cálcio (nimodipina, verapamilo) e sulfato 

magnésio. Os primeiros parecem promover um alívio sintomático. Geralmente, a 
duração do tratamento é de 4-12 semanas. Contudo este grupo farmacológico não 
demonstrou ter influência na evolução da vasoconstrição ou nas outras complica-
ções da RCVS (AVC isquémico ou hemorrágico). Estes fármacos devem ser usados 
com precaução, para evitar diminuição abrupta da TA. Em casos graves de vaso-
constrição ou em caso de sinais de progressão clínica, a administração intra-arterial 
nimodipina, epoprostenol (vasodilatadores) ou a técnica por angioplastia por balão 
podem ser alternativas, mas a indicação e eficácia destes tratamentos mantém-se 
pouco claras, havendo risco de lesão por reperfusão bem como existência de re-
corrência da vasoconstrição. A corticoterapia não está recomendada.

PROGNÓSTICO 
A maioria dos doentes apresentam uma excelente recuperação em dias-semanas, 

sem aparentes sequelas. A recorrência da síndrome parece ser rara. O prognóstico a 
longo prazo é determinado pela ocorrência de AVC (isquémico ou hemorrágico) que são 
as principais complicações desta síndrome. Cerca de 1-5% dos doentes desenvolvem 
um curso fulminante, sobretudo durante o período da gravidez ou período pós-parto, 
em relação com enfartes multifocais, hemorragia intracraniana e edema extenso. Fato-
res de mau prognóstico incluem sinais focais neurológicos na apresentação inicial, rá-
pido declínio clínico ou alterações imagiológicas desde início.
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capítulo 3.1.5

Encefalopatia hipóxico-isquémica
Manuel Machado, Teresa Pinho e Melo

DEFINIÇÃO 
Lesão cerebral difusa resultante da interrupção ou redução severa do fluxo sanguí-

neo cerebral, normalmente em consequência de paragem cardíaca ou de um estado de 
hipoxemia severa, como asfixia ou intoxicação. 

FISIOPATOLOGIA 
Em consequência de fluxo sanguíneo cerebral insuficiente, observa-se perda de 

consciência segundos após uma paragem cardíaca. As reservas de oxigénio neuronais 
desaparecem em aproximadamente 20 segundos, e as reservas de glucose e adenosina 
trifosfato esgotam-se em apenas 5 minutos, levando a lesão neuronal irreversível por 
mecanismo fisiopatológico multifatorial.

ASPETOS CLÍNICOS
A apresentação clínica é heterogénea. O doente pode apresentar-se em coma e ter 

evolução variável para morte cerebral, estado de vigília não-reativa (disfunção cortical, 
estando preservadas as funções do tronco cerebral), estado de consciência mínima 
(preservação parcial de consciência manifestada através de comportamentos reprodutí-
veis, tais como o cumprimento de ordens simples), ou ter recuperação com ou sem 
défices neurológicos. 

Os doentes podem ainda apresentar um estado de mal epilético mioclónico, defini-
do como mioclonias contínuas e vigorosas envolvendo os músculos da face, dos mem-
bros e abdominais. As mioclonias podem ser sensíveis ao toque e/ou ao som, e envol-
ver os músculos do diafragma, interferindo com a ventilação.

Em contexto agudo, o exame neurológico deve contemplar:
–– Escala de Coma de Glasgow; 
–– Presença ou ausência de movimentos espontâneos;
–– Resposta motora ao estímulo verbal, toque e álgico; 
–– Simetria das pupilas, tamanho e resposta à luz; 
–– Função dos restantes nervos cranianos, incluindo reflexos córneos, oculocefálicos, 

oculovestibulares e faríngeo;
–– Padrão respiratório (espontâneo, atáxico, etc.).

Devem ser identificados fatores que possam influenciar o estado de consciência, 
tais como medicação (por exemplo, anticolinérgicos, sedativos, curarizantes), alterações 
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metabólicas ou doença sistémica (por exemplo, alterações hidroeletrolíticas, disfunção 
de órgão) e hipotermia.

DIAGNÓSTICO
Os exames complementares de diagnóstico têm valor prognóstico. A tabela 1 mos-

tra a sua utilidade clínica no contexto da encefalopatia hipóxico-isquémica. 

TRATAMENTO
Medidas de suporte e preventivas são centrais na abordagem a estes doentes: 

–– Prevenção de infeção nosocomial; 
–– Prevenção do tromboembolismo venoso e úlcera de stress;
–– Controlo da pressão arterial para pressão arterial média entre 65 e 80 mmHg;
–– Prevenção da hiperglicemia.

A hipotermia induzida (temperatura de 32-34 ºC) após paragem cardíaca parece ter 
impacto positivo na evolução neurológica, podendo ser equacionada em casos particu-
lares. 

PROGNÓSTICO
A abordagem ao prognóstico deverá combinar o exame neurológico, os exames 

complementares de diagnóstico e o contexto clínico geral. 
Embora seja variável, a lesão cerebral após paragem cardíaca é frequentemente gra-

ve, levando a maior parte dos doentes à morte ou a um estado comatoso nas primeiras 

Tabela 1. Exames complementares de diagnóstico e sua utilidade clínica

Exames complementares de 
diagnóstico 

Utilidade clínica

Eletroencefalograma Valor prognóstico: 
–– Supressão do ritmo de base com descargas periódicas contínuas e padrão de surto 

supressão – mau prognóstico (sensibilidade de 50%, especificidade de 100%);
–– Ritmo de base mantido com reatividade mantida – bom prognóstico. 

Monitorização 
eletroencefalográfica contínua

Deteção de crises epiléticas subclínicas e estados de mal não-convulsivos.

Potenciais evocados 
somatossensitivos

Valor prognóstico: 
–– Ausência bilateral de potenciais corticais entre o 1.º e 3.º dia após PCR – mau 

prognóstico (especificidade quase 100%).

Biomarcadores no soro 
(enolase neuroespecífica)

Valor prognóstico:
–– Níveis elevados – mau prognóstico (limitações na interpretação prognóstica)

Neuroimagem Valor prognóstico:
–– TC-CE – presença de edema – mau prognóstico (na fase aguda é muitas vezes 

normal); 
–– RM-CE – estudo de difusão é particularmente sensível à isquemia e o mapa ADC pode 

traduzir uma medida quantitativa da lesão cerebral. 

PCR: paragem cardiorrespiratória; TC-CE: tomografia computorizada crânio-encefálica; RM-CE: ressonância magnética crânio-encefálica; ADC: 
coeficiente de difusão aparente.
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24 horas. Dos sobreviventes, apenas uma pequena percentagem apresenta recuperação 
neurológica completa aos 30 dias após o evento.

Existem sinais clínicos com especial valor preditivo: 
–– Sinais de bom prognóstico: 

•• Despertar precoce após a reanimação cardiopulmonar;
•• Localizar o estímulo da dor ou capacidade para cumprir ordens. 

–– Sinais de mau prognóstico: 
•• Pupilas dilatadas e fixas após 6 horas do evento;
•• Olhar sustentado em supraversão (geralmente por lesão bi-hemisférica com en-

volvimento talâmico);
•• Escala de Coma de Glasgow ≤ 4 nas primeiras 48 horas;
•• Ausência de resposta córnea ou reação pupilar à luz após 24 horas do evento;
•• Ausência de resposta motora nas 24 ou 72 horas após o evento; 
•• Estado de mal mioclónico precoce.

Para decisão de retirada de medidas de suporte de vida, dois critérios clínicos 
apresentam 100% de especificidade na determinação de mau prognóstico: 

•• Ausência de resposta em extensão motora ao estímulo álgico ao 3.º dia; 
•• Ausência de reflexos pupilares ou córneos ao 3.º dia. 
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capítulo 3.2.1

Abordagem da primeira crise epilética
Maria João Malaquias, Ricardo Rego

DEFINIÇÕES 
Uma crise epilética é definida como a presença de sinais e/ou sintomas transitórios 

resultantes de uma atividade neuronal síncrona e excessiva. Não é equivalente a epi-
lepsia. As crises epiléticas podem ser classificadas em: 

–– Crises sintomáticas agudas (CSA): crises epiléticas que ocorrem em relação temporal 
próxima com uma agressão aguda ao SNC, que pode ser metabólica, tóxica, estrutural, 
infeciosa ou inflamatória. Esta relação temporal próxima varia em função da patologia 
subjacente – em regra, nos primeiros sete dias após uma lesão, como um enfarte cere-
bral ou uma contusão, mas intervalos maiores no caso de um processo patológico 
persistente, como seja uma causa infeciosa/inflamatória. Por outro lado, o intervalo deve 
ser considerado inferior em causas sistémicas como a hiponatremia, que deve ser do-
cumentada nas 24 horas precedentes à crise para que esta lhe possa ser atribuída; 

–– Crises provocadas: alguns autores conotam esta designação com crises desenca-
deadas por causas tóxico-metabólicas (como contraponto, as crises sintomáticas 
agudas estariam relacionadas com causas estruturais agudas). As recomendações 
da Liga Internacional Contra a Epilepsia (ILAE) vão no sentido de usar sempre «cri-
ses sintomáticas agudas», especificando tipo de causa;

–– Crises sintomáticas remotas: secundárias a lesão cerebral pré-existente e estática, 
como, por exemplo, evento vascular cerebral ou meningite no passado;

–– Crises não-provocadas: crises que ocorrem na ausência de fator precipitante, tam-
bém designadas como crises espontâneas e que ocorrem num contexto de epilepsia; 
as crises sintomáticas remotas são um tipo de crise não-provocada. As crises em 
epilepsias idiopáticas são «não-provocadas», mas não são «sintomáticas remotas», 
no sentido em que não há uma lesão pré-existente (embora exista a predisposição 
para crises recorrentes espontâneas); 

–– Crises focais: crises que têm origem em redes neuronais limitadas a um único he-
misfério; 

–– Crises generalizadas: crises com origem em algum ponto interior, mas que rapida-
mente envolvem redes neuronais bilaterais. 

EPIDEMIOLOGIA 
Estima-se que cerca de 8-10% da população geral terá uma crise epilética durante 

a vida, mas apenas 2-3% irá desenvolver epilepsia posteriormente. A importância da 

3.2. Epilepsia
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classificação das crises em sintomáticas agudas ou remotas prende-se com o risco de 
recorrência e, consequentemente, a necessidade de tratamento. Uma CSA tem um risco 
de recorrência de 10-20% (exceto traumas penetrantes e encefalites herpéticas, em que 
o risco é > 50%). As crises sintomáticas remotas têm uma mortalidade no primeiro mês 
mais baixa que as sintomáticas agudas, mas o risco de recorrência é mais elevado. Nas 
crises não provocadas o risco de recorrência é de 30-35% nos primeiros cinco anos, 
mas após a segunda crise o risco aumenta para 75%. 

ASPETOS CLÍNICOS
A abordagem de uma crise epilética começa com uma história clínica detalhada do 

episódio (recorrendo à descrição de testemunhas, sempre que possível) e realização do 
exame neurológico. Devem ser respondidas as questões: 

–– «Tratou-se mesmo de uma crise epilética?»: o evento paroxístico deve ser distingui-
do de outros, de natureza não-epilética (a saber, enxaqueca com aura, acidente 
isquémico transitório, síncope, distúrbio do movimento, perturbação do sono ou 
crise não-epilética psicogénica);

–– «Qual o tipo de crise?»: através da caracterização semiológica da crise, esta pode 
ser classificada em focal (com ou sem perturbação da consciência; quais os sintomas 
motores e não-motores predominantes; evolução ou não para tónico-clónica bilate-
ral), generalizada (quais os sintomas motores e não-motores predominantes) ou com 
origem desconhecida. Um cenário comum no serviço de urgência (SU) é a crise 
inaugural em sono com descrição apenas da fase de atividade convulsiva bilateral, 
podendo o início ter sido focal ou generalizado; nos doentes idosos, presumimos 
naturalmente um início focal; noutros grupos etários, a dúvida persistirá até escla-
recimento por outros elementos da história clínica, exame neurológico ou exames 
subsidiários; 

–– «Há elementos localizadores ou lateralizadores?»: mesmo na crise inaugural de uma 
epilepsia focal e num contexto de SU é, por vezes, possível recolher informação 
preciosa quanto às zonas sintomatogénicas ictais. Essa informação pode vir a ser 
especialmente relevante no caso de futura refratariedade e necessidade de trata-
mento cirúrgico. Recomenda-se averiguar e registar: a aura nas palavras do doente; 
a existência de um predomínio unilateral de automatismos ou postura distónica; de 
uma postura tónica assimétrica; de uma versão ocular e/ou cefálica; ou ainda, na 
fase pós-ictal mais imediata, pesquisar um défice motor assimétrico e o reflexo 
cutâneo-plantar; 

–– «É seguro que foi uma crise inaugural?»: com frequência, o doente é trazido ao SU 
por uma crise-índice mais aparatosa (muitas vezes, a primeira tónico-clónica bila-
teral), mas colhendo a história com cuidado apura-se que já houve crises no pas-
sado. Por exemplo, na epilepsia mioclónica juvenil é comum terem ocorrido múlti-
plas crises mioclónicas antes da primeira crise tónico-clónica; na epilepsia de au-
sências juvenil terem ocorrido algumas ausências que foram desvalorizadas; ou em 
epilepsias focais serem ignoradas (ou escondidas), auras psíquicas ou crises subtis 
com automatismos, sobretudo se não houver perda de consciência associada ou se 
esta for breve. 
Adicionalmente, devem ser revistos os antecedentes pessoais, medicamentosos, do 

desenvolvimento psicomotor (DPM) e familiares, com vista a determinar se há fatores 
de risco relevantes. Uma história de complicações no parto (por exemplo, anóxia cere-
bral), infeção prévia do SNC, AVC, traumatismo cranioencefálico e cirurgia do SNC su-
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gerem crise sintomática remota. O mesmo ocorre se existir história de atraso do DPM, 
dismorfias/envolvimento extraneurológico ou história familiar de epilepsia.

O exame físico pode fornecer dados preciosos, tanto a favorecer uma causa aguda 
(por exemplo: febre, rigidez nucal, hipertensão grave, défice focal que persiste para 
além do esperado num estado pós-ictal, sinais de abstinência alcoólica), como sintomá-
tica remota (como sejam dismorfias sugestivas de cromossomopatias, lesões cutâneas 
caraterísticas de neurofacomatoses, hemiatrofia associada a lesões uni-hemisféricas, ou 
paresia bulbar evocando polimicrogiria perissilviana bilateral). 

A abstinência alcoólica é uma causa comum de CSA no SU, ocorrendo em regra 7 
a 48 horas após a última bebida; devem ser pesquisados sintomas e sinais de absti-
nência – ansiedade, sudorese, taquicardia, tremor. No doente agudamente etilizado com 
crises devemos sempre procurar outras causas, nomeadamente traumáticas, infeciosas 
ou epilepsia prévia com má adesão a fármaco anticrise epilética (FACE). Em relação a 
drogas de abuso, o risco é maior com cocaína, anfetaminas, NMDA e ecstasy; e baixo 
com heroína e marijuana. A abstinência de benzodiazepinas e barbitúricos é também 
um desencadeante potencial de CSA. 

Na tabela 1 são listados alguns fármacos que baixam o limiar convulsivo e que 
podem estar associados a CSA (ou a agravamento de epilepsia pré-existente):

MEIOS COMPLEMENTARES DE DIAGNÓSTICO
São uma continuação da anamnese/exame neurológico com o objetivo de esclarecer 

o tipo de crise (focal ou generalizada; sintomática aguda ou não-provocada) e sua 
etiologia (idiopática/genética, estrutural, infeciosa, imune, metabólica ou desconhecida). 

–– Análise de sangue/urina: permite identificar distúrbio infetometabólico, relacionado 
com CSA. Deve incluir glicemia (estes distúrbios não dependem da existência de 
diabetes de longa duração), função renal, função hepática (a insuficiência hepática 
fulminante causa crises epiléticas), ionograma (interessa também, especialmente no 
sódio, a velocidade com que se atinge determinado valor – uma rápida velocidade 
de correção de um défice grave, em poucas horas, pode ser deletéria), rastreio de 
tóxicos na urina, etanol, avaliação de parâmetros inflamatórios, sedimento urinário. 
Na tabela 2 estão representados os valores para os distúrbios metabólicos mais 
comuns. 

–– Neuroimagem: todos os doentes que se apresentam com uma crise epilética inau-
gural devem realizar TC cerebral no SU à procura de lesão estrutural (tumor primá-
rio ou metástase do SNC, enfarte/hematoma cerebral, angioma cavernoso, outras 

Tabela 1. Fármacos associados a risco aumentado de crises epiléticas

Classe farmacológica 

Antibióticos/antivirais Penicilina, cefalosporinas, carbapenemes, fluorquinolonas, isoniazida, aciclovir (raro)

Antidepressivos Antidepressivos tricíclicos, bupropiona, inibidores seletivos do da recaptação de serotonina 
(raro)

Antipsicóticos 1.ª geração: clorpromazina (maior risco), haloperidol, pimozida (baixo risco); 2.ª geração: 
clozapina (maior risco), risperidona (raro)

Outros Lítio, tramadol 
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malformações vasculares, esclerose do hipocampo, displasia cortical). Em alguns 
casos, deve ser também considerada a realização de RM cerebral urgente (naqueles 
que exista suspeita de etiologia suscetível de tratamento modificador – infeciosa, 
imunológica, vascular). Todos os doentes com um diagnóstico de epilepsia sem 
etiologia evidente após a avaliação no SU devem fazer RM programada. Até 20% 
das crises inaugurais com TC cerebral sem alterações têm lesão epiletiforme na RM. 

–– Eletroencefalograma (EEG): o EEG de rotina (durando entre 20 minutos e uma hora) 
é um exame com baixa sensibilidade diagnóstica (em média, cerca de 40% das epi-
lepsias têm atividade epiletiforme interictal num primeiro EEG de rotina) e baixo valor 
preditivo negativo (ou seja, a ausência de alterações não exclui epilepsia). O aumen-
to da duração do registo, a repetição do exame, o registo de sono após privação 
na véspera e o registo nas 24 horas subsequentes a uma crise aumentam a sensi-
bilidade diagnóstica, que pode chegar aos 90% no caso dos registos de 24 ou mais 
horas. O EEG contribui decisivamente para classificar a epilepsia, em particular se 
isso não é claro pelos restantes dados clínico-imagiológicos. Se houver atividade 
epiletiforme interictal focal ou multifocal é de presumir que estaremos perante 
uma epilepsia focal; reciprocamente, o achado de descargas epiletiformes generali-
zadas aponta para uma epilepsia generalizada (se a atividade de base for normal e 
não houver lentificações focais, sugere uma epilepsia generalizada idiopática). Esta 
classificação tem implicações imediatas na escolha de FACE. Alguns padrões são 
específicos de determinadas síndromes epiléticas (por exemplo, ausências infantis, 
pontas centrotemporais). O EEG é também importante para determinar o risco de 
recorrência após o primeiro evento (se existir atividade epiletiforme o risco de re-
corrência é 83 vs. 41% na sua ausência). Na avaliação em SU de CSA o EEG é espe-
cialmente importante em doentes com alterações persistentes do estado mental que 
sugiram estado de mal não-convulsivo, ou em doentes em que se suspeite que um 
défice neurológico focal possa ser de natureza pós-ictal. 

–– Estudo do LCR: na suspeita de meningite, encefalite ou hemorragia subaracnoideia. 

TRATAMENTO

–– Nas CSA, o tratamento primário é o da causa subjacente;
–– É comum a recorrência precoce de CSA, pelo que se recomenda usar FACE durante 

a fase aguda da doença subjacente ou enquanto o fator precipitante esteja presen-
te. Não há dados para recomendar uma duração exata dos FACE em todos os 
doentes e a decisão deve ser individualizada, por exemplo mais curto numa hipo-
natremia resolvida, mas mais longo numa encefalite herpética ou num doente 

Tabela 2. Alterações metabólicas associadas a crises epiléticas provocadas

Parâmetro bioquímico Valor de cut-off provável associado a crise epilética 

Sódio < 115-120 mg/dl (hiponatremia); >145 mg/dl (hipernatremia)

Cálcio < 5,0 mg/dl (hipocalcemia)

Magnésio < 0,8 mg/dl (hipomagnesemia)

Glicose < 35-40 mg/dl (hipoglicemia); > 400 mg/dl (hiperglicemia)

Creatinina, ureia > 10,0 mg/dl; > 100 mg/dl
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neurocrítico. Em doentes com CSA em contexto de TCE a evoluir favoravelmente a 
duração tipicamente recomendada é de duas semanas; 

–– Considerar EEG dois a três meses após a alta hospitalar em doentes que continuem 
a tomar FACE por CSA e/ou atividade epiletiforme em EEG na fase aguda. Se o EEG 
não tiver atividade epiletiforme, deve-se reduzir e parar os FACE;

–– Os indivíduos com lesão estrutural epiletogénica na neuroimagem e/ou atividade 
epiletiforme no EEG e/ou crise noturna (se jovens) têm risco de recorrência > 60% 
após a primeira crise não-provocada (caindo na definição de epilepsia), pelo que 
devem iniciar FACE de forma crónica; 

–– Deve ser explicada a importância da adesão terapêutica regular, bem como os fa-
tores que diminuem o limiar epiletogénico (stress, privação de sono, álcool). É 
importante tipificar as atividades laborais e de lazer habituais do doente, fornecen-
do conselhos de segurança individualizados (risco de manuseio de máquinas pesa-
das, ou atividades desportivas a evitar enquanto não houver controlo sustentado). 
As implicações sobre a condução devem também ser debatidas (se crise não-pro-
vocada ou isolada – pode voltar a conduzir após seis meses livre de crises, após 
parecer fornecido por neurologista; se crise provocada – pode conduzir após pare-
cer de neurologista; se epilepsia – pode voltar a conduzir após um ano livre de 
crises, confirmado por neurologista; consultar legislação disponível no site da Liga 
Portuguesa Contra a Epilepsia). A questão da morte súbita inesperada em epilepsia 
(SUDEP) deve ser abordada precocemente no seguimento do doente, mas tipicamen-
te essa discussão não ocorre no contexto do SU;

–– Considerações de terapêutica medicamentosa – ver capítulo Fármacos anticrises 
epiléticas.
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capítulo 3.2.2

Estado de mal epilético
Axel Ferreira, Ricardo Rego

DEFINIÇÃO
O estado de mal epilético (EMEp) é uma condição que resulta da falência dos me-

canismos responsáveis pelo término da crise convulsiva ou da iniciação de mecanismos 
que levam a crises anormalmente prolongadas (após o ponto temporal t1). É uma con-
dição que pode ter consequências a longo termo (após o ponto temporal t2), incluindo 
morte neuronal, lesão neuronal e alteração das redes neuronais, dependendo do tipo e 
da duração das crises1.

No EMEp tónico-clónico o ponto temporal t1 é aos cinco minutos e o t2 é aos 30 mi-
nutos. No EM focal, o ponto temporal t1 é aos 10 minutos e o t2 é aos > 60 minutos. No 
EM de ausência, o ponto temporal t1 é aos 10-15 minutos e o t2 é desconhecido1.

O EMEp refratário é definido por atividade epilética continua não-controlada por tera-
pêutica com fármacos anticrises epiléticas (FACE) de primeira e de segunda linha2. O EMEp 
super-refratário é definido como um EMEp não-controlado por agentes de terceira linha3.

EPIDEMIOLOGIA
A incidência do estado de mal é de 10-20/100.000 pessoas/ano. Afeta predominan-

temente o sexo masculino. Tem dois picos de incidência, nas crianças jovens (até aos 
oito anos) e nos adultos com > 60 anos. A incidência nos idosos é 3-10 vezes maior 
que nos adultos jovens4. 

De todos os EMEp, 12 a 43% progridem para EMEp refratário e 10 a 15% progride 
para EMEp super-refratário. A incidência de EMEp refratário é de 3.4/100.0005 e a de 
EMEp super-refratário é de 0.7/100.000 pessoas/ano6. 

A causa do EMEp é sintomática aguda em mais de 50% dos casos, sendo as causas 
mais frequentes hipoxia, distúrbios metabólicos e níveis baixos de FACE na maioria dos 
estudos. Em alguns estudos, o AVC e as etiologias remotas foram as causas mais fre-
quentes. Na criança, a causa mais frequente são as convulsões febris4.

A mortalidade do EMEp varia entre 1,9 e 40%, dependendo sobretudo da idade, da 
duração e da etiologia A mortalidade pode ser tão alta como 80% em EMEp que têm como 
etiologia hipoxia, AVC, infeções do sistema nervoso central e alterações metabólicas4.

ETIOLOGIA
A etiologia do estado de mal convulsivo é dividida entre conhecida e desconhecida 

(ou criptogénica). Dentro das causas conhecidas existem as causas agudas (AVC, into-
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xicação, encefalite, etc.), remotas (pós-traumática, pós-encefalite, displasia cortical, etc.) 
e progressivas (tumores, demências, etc.), segundo a sua relação temporal com o EMEp. 
O termo criptogénico não deve ser usado no caso de síndromes epiléticos conhecidos, 
mesmo que estes sejam definidos como idiopáticos ou genéticos1.

As causas do EMEp podem ser estruturais, tóxico-metabólicas, infeciosas e autoimu-
nes. Em seguida, apresenta-se uma tabela (Tabela 1) com uma listagem exaustiva de 
causas conhecidas de EMEp.

CLASSIFICAÇÃO DE ESTADO DE MAL E CRITÉRIOS DE DIAGNÓSTICO
A classificação do EMEp é feita segundo a definição de quatro eixos: semiologia, 

etiologia, correlação com EEG e idade1. O eixo semiológico é o mais importante. O EMEp 
é definido em primeiro lugar segundo a existência de sintomas motores proeminen-
tes e, em segundo lugar, o grau de alteração do estado de consciência7. A classificação 
semiológica do EMEp é apresentada na tabela 2. O diagnóstico de EMEp é feito segun-
do a duração e o tipo de crise, segundo o descrito anteriormente na secção Definição 
e demonstrado na figura 1. A classificação etiológica está organizada segundo o des-
crito na secção de etiologia.

O terceiro eixo é o da relação com o eletroencefalograma (EEG). O EEG tem um 
valor diminuído nos casos de EMEp convulsivo, uma vez que a semiologia costuma ser 
evidente e os artefactos podem dificultar a sua interpretação. No entanto, o EEG é 
fundamental no diagnóstico do EMEp não-convulsivo (EMNC), uma vez que os sinais 
clínicos podem ser subtis e inespecíficos. O EEG é também a única ferramenta diagnós-
tica disponível no caso de o doente estar em coma8. Neste contexto, são usados os 
Critérios EEG de Salzburgo para EMNC9.

O quarto eixo da classificação é o da idade, separando-se as faixas etárias da se-
guinte forma: 

Tabela 2. Classificação semiológica do EMEp

Com sintomas motores proeminentes Sem sintomas motores proeminentes –  
EMEp não-convulsivo (EMNC)

1)	 EMEp convulsivo (tónico-clónico)
a)	 Convulsivo generalizado
b)	 Início focal com evolução para EMEp convulsivo 

bilateral
c)	 Desconhecido se início focal ou generalizado

2)	 EMEp mioclónico
a)	 Com coma
b)	 Sem coma
3)	 Motor focal
a)	 Crises motoras focais repetidas (Jacksoniana)
b)	 Epilepsia parcial contínua
c)	 Status adversivo
d)	 Status oculoclónico
e)	 Paresia ictal

4)	 Status tónico
5)	 EMEp hipercinético

1)	 EMNC com coma
2)	 EMNC sem coma

a)	 Generalizado
	 i)	 Status típico de ausência
	 ii)	 Status atípico de ausência
	 iii)	 Status de ausência mioclónico
b)	 Focal
	 i)	� Sem alteração da consciência (aura contínua)
	 ii)	 Status afásico
	 iii)	 Com alteração da consciência
c)	 Desconhecido se focal ou generalizado
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5 min

10 min

30 min

60 min

desconhecido10 a 15 min

Tratamento deve ser iniciado Estado de mal deve ser controlado

Estadio 1 Estadio 2

t1

t1 t2

t1

t2

t2

Estadio 3
A

B

C

Estado de mal
tónico-clónico
generalizado

Estado de mal
focal com
alteração da
consciência

Estado de mal
de ausência

Figura 1. Definição prática de estado de mal segundo o tipo e tempo de crise. t1: crise anormal-
mente prolongada; t2: crise provoca consequências a longo prazo.

Tabela 3. Exames complementares de diagnóstico

Todos os doentes A considerar segundo a apresentação clínica

1)	 Glicemia capilar
2)	 Sinais vitais
3)	 TC cerebral
4)	 Testes laboratoriais

a)	 Glicemia
b)	 Hemograma completo
c)	 Função renal
d)	 Ionograma
e)	 Cálcio (total e ionizado)
f)	 Magnésio
g)	 Níveis de FACE

5)	 Monitorização EEG contínua

1)	 RM cerebral
2)	 Punção lombar
3)	 Painel toxicológico para as toxinas que mais frequentemente causam EMEp

a)	 Isoniazida
b)	 Antidepressivos tricíclicos
c)	 Teofilina
d)	 Cocaína
e)	 Simpaticomiméticos
f)	 Álcool
g)	 Organofosfatos
h)	 Ciclosporina

4)	 Outros exames laboratoriais
a)	 Função hepática
b)	 Troponinas seriadas
c)	 Estudo de coagulação
d)	 Gasimetria
e)	 Erros inatos do metabolismo
f)	 Estudo autoimune (incluindo encefalites autoimunes)
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1.	 Neonatal (0 a 30 dias).
2.	 1.ª infância (1 mês a 2 anos).
3.	 2.ª infância (2 aos 12 anos).
4.	 Adolescência e idade adulta (12 aos 59 anos).
5.	 Idoso (≥ 60 anos),

O diagnóstico clínico é realizado tendo apenas como base a clínica e o EEG, contu-
do, o diagnóstico etiológico deve ser realizado logo que possível, ocorrendo em simul-

Tabela 4. Tratamento emergente (1.ª linha)

Fármaco Classe/nível 
de evidência

Dose e taxa de administração Efeitos 
adversos

Considerações

Midazolam I A 0,2 mg/kg IM até máximo de 10 mg Depressão 
respiratória
Hipotensão

Curta duração de ação
Eliminação renal

Lorazepam I A 0,1 mg/kg IV até máximo de 4 mg 
por dose Máximo até 2 mg/min
Pode ser repetida a cada 5-10 minutos

Hipotensão 
Depressão 
respiratória

Longa duração de ação
Solução contém propilenoglicol

Diazepam IIa A 0,15 mg/kg IV até máximo de 10 mg
Pode ser repetida a cada 5 minutos

Curta duração de ação
Solução contém propilenoglicol

Tabela 5. Tratamento urgente (2.ª linha), dar até dois fármacos

Fármaco Classe/nível 
de evidência

Dose e taxa de administração Efeitos adversos Considerações

Valproato  
de sódio

IIa A 20-40 mg/kg IV em infusão, podem 
ser dados até + 20 mg/kg
Após 10 min da dose de infusão 
administrar 3-6 mg/kg/min

Hiperamoniemia
Hepatotoxicidade
Pancreatite
Trombocitopenia

Usar com precaução em 
doentes com TCE
Preferir em doentes com 
GBM

Fenitoína IIa B 20 mg/kg IV, podem ser dados até 
+ 5-10 mg/kg
Até 50 mg/min, dose adicional 
pode ser dada 10 min após infusão

Hipotensão 
Arritmias
Síndrome da luva 
púrpura

Apenas compatível com soro 
salino
Solução contém 
propilenoglicol

Midazolam 
(infusão)

IIb B 0,2 mg/kg IV a uma taxa  
de infusão de 2 mg/min
Depois infusão continua  
de 0,05-2 mg/kg/hora

Depressão 
respiratória
Hipotensão

Curta duração de ação
Taquifilaxia
Eliminação renal

Fenobarbital IIb C 20 mg/kg IV, podem ser dados até 
+ 5-10 mg/kg
Até 50-100 mg/min, dose adicional 
pode ser dada 10 min após infusão

Hipotensão
Depressão 
respiratória

Solução contém 
propilenoglicol

Levetiracetam IIb C 1000-3000 mg IV, 2-5 mg/kg/min
60 mg/kg, 6 mg/kg/min no estudo 
ESETT11

Interação mínima com outros 
FACE
Sem metabolização hepática
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Tabela 6. Tratamento de estado de mal refratário (3.ª linha)

Fármaco Classe/nível 
de evidência

Dose e taxa de administração Efeitos adversos Considerações

Midazolam 
(infusão)

IIa B 0,2 mg/kg IV a uma taxa  
de infusão de 2 mg/min
Depois infusão continua  
de 0,05-2 mg/kg/hora

Depressão respiratória
Hipotensão

Curta duração  
de ação
Taquifilaxia
Eliminação renal

Propofol IIb B Dose de carga de 1-2 mg/kg  
a uma taxa de 20 mcg/kg/min
Depois infusão continua a 
30-200 mcg/kg/min (usar com 
precaução se dose  
> 80 mcg/kg/min)

Hipotensão (dose de 
carga)
Depressão respiratória
Falência cardíaca
Rabdomiólise
Acidose metabólica
Insuficiência renal

Requer ventilação 
mecânica
É necessário ajustar  
o intake calórico 
diário (1,1 kcal/ml)

Tiopental IIb B 2-7 mg/kg
Administrar a taxa de 
administração ≤ 50 mg/min

Hipotensão
Depressão respiratória
Depressão cardíaca

Requer ventilação 
mecânica
Metabolizado em 
pontobarbital

Valproato de 
sódio

IIa B 20-40 mg/kg IV em infusão, 
podem ser dados até  
+ 20 mg/kg
Após 10 min da dose de infusão 
administrar 3-6 mg/kg/min

Hiperamoniemia
Hepatotoxicidade
Pancreatite
Trombocitopenia

Usar com precaução 
em doentes com TCE
Preferir em doentes 
com GBM

Levetiracetam IIb C 1000-3000 mg IV,  
2-5 mg/kg/min

Interação mínima com 
outros FACE
Sem metabolização 
hepática

Fenitoína IIb C 20 mg/kg IV, podem ser dados 
até + 5-10 mg/kg
Até 50 mg/min, dose adicional 
pode ser dada 10 min após 
infusão

Hipotensão 
Arritmias
Síndrome da luva 
púrpura

Apenas compatível 
com soro salino
Solução contém 
propilenoglicol

Lacosamida IIb C 200-400mg IV
Até 200mg a cada 15 minutos

Hipotensão
Prolongamento  
do intervalo PR

Interação minima  
com outros FACE

Topiramato IIb C 200-400 mg PO/SNG
300-1600 mg/dia PO,  
2-4 vezes/dia

Acidose metabólica Sem formulação IV

Fenobarbital IIb C 20 mg/kg IV, podem ser dados 
até + 5-10 mg/kg
Até 50-100 mg/min, dose 
adicional pode ser dada 10 min 
após infusão

Hipotensão
Depressão respiratória

Solução contém 
propilenoglicol
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tâneo e em paralelo com o tratamento. Assim, os exames complementares para diag-
nóstico etiológico, presentes na tabela 3, são separados em exames a realizar em todos 
os doentes com EMEp e exames a realizar segundo a suspeita clínica10.

TRATAMENTO
O tratamento do EMEp para os efeitos deste capítulo vai ser dividido em tratamen-

to emergente (Tabela 4), urgente (Tabela 5), de EMEp refratário (Tabela 6) e terapia al-
ternativas para EMEp (Tabela 7)10, Antes do início da terapia é necessário ter em consi-
deração a necessidade de assegurar a via aérea, uma vez que os tratamentos são se-
dativos. É também importante relembrar que o tratamento etiológico é, muitas vezes, 
fundamental para a resolução do EMEp. A terapia emergente deve ser administrada a 
todos os doentes, bem como a terapia urgente, exceto se a causa do EMEp for conhe-
cida e imediatamente corrigida. 

PROGNÓSTICO 
EMEp convulsivo:
•• Mortalidade hospitalar → 9-21%

Tabela 7. Terapêuticas alternativas para o estado de mal

Farmacológicas Não-farmacológicas

Ketamina
Corticosteróides
Anestésicos inalados
Imunomodulação

Estimulação do nervo vago
Dieta cetogénica
Hipotermia
Eletroconvulsivoterapia
Estimulação magnética transcraniana
Tratamento cirúrgico

Tabela 8. Status Epilepticus Severity Score (STESS), traduzido livremente para 
português a partir da versão original

Caraterísticas STESS

Consciência Vígil ou sonolento/confuso 0

Estuporoso ou em coma 1

Pior tipo de crise Focal com ou sem perda de consciência, ausência ou mioclónica* 0

Convulsiva generalizada 1

Estado de mal epilético não-convulsivo em coma 2

Idade < 65 anos 0

≥ 65 anos 2

História prévia de 
crises

Sim 0

Não ou desconhecida 1

Total 0-6

*No contexto de uma epilepsia generalizada genética.
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•• Mortalidade aos 30 dias → 19-27%
•• Mortalidade do EMEp de novo em doente hospitalizado → 61%
•• Taxa de sequelas neurológicas graves → 11-16%
•• Taxa de deterioração funcional → 23-26%
•• Escala de coma de Glasgow 2-4 aos 90 dias → 39%

EMNC:
•• Mortalidade hospitalar → 18-52%
•• Mortalidade aos 30 dias → 65%
•• Mortalidade nos doentes diagnosticados nos primeiros 30 minutos → 36%
•• Mortalidade nos doentes diagnosticados após 24 horas → 75%
•• Mortalidade nos doentes com resolução do quadro antes das 10 horas → 10%
•• Mortalidade nos doentes com resolução do quadro após as 20 horas → 85%
•• Mortalidade nos doentes com causa aguda → 27%
•• Mortalidade nos doentes sem causa aguda → 3%

EMEp refratário:
–– Mortalidade hospitalar → 23-61%
–– Mortalidade aos três meses → 39%
–– De volta ao estado funcional prévio após três meses → 39%
–– Doentes com epilepsia após EMEp de novo → 88% (vs. 22% nos não refratários)

Para a determinação do prognóstico propomos o uso do Status Epilepticus Severity 
Score (STESS)12. Um score de 0-2 terá um prognóstico favorável em relação à taxa de 
mortalidade (no estudo original de 3% no grupo com STESS favorável vs. 39% no grupo 
com STESS desfavorável), bem como na taxa de retorno ao estado prévio (81% no gru-
po com STESS favorável vs. 35% no grupo com STESS desfavorável).
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capítulo 3.2.3

Fármacos anticrises epiléticas
Gonçalo Videira, Ricardo Rego

CONCEITOS GERAIS
–– Baixa eficácia ou intolerabilidade do primeiro fármaco → preferir trocar (preferir 

titulações lentas); perda de eficácia prévia → ponderar add-on;
–– Bloqueadores dos canais de Na+ agravam crises de ausência ou mioclónicas, mas 

podem ser úteis nas crises tónico-clónicas generalizadas (mesmo as associadas a 
estas síndromes);

–– Doses orais e ev são semelhantes em todos os fármacos anticrises epiléticas (FACE);
–– FACE indutores → geralmente ↓ níveis e eficácia de ACO e antivitamina K;
–– Insuficiência renal e hepática provocam acumulação de FACE (↓ excreção e ↓ ligação 

a proteínas) → intoxicação;
–– FACE que se ligam muito a proteínas → níveis séricos baixos são adequados em 

condições de proteínas baixas (doença renal grave, doença hepática grave, etc.);
–– Evitar CBZ, LTG, OXC, PHT em asiáticos → risco de Stevens-Johnson (HLA-B*15:02);
–– Rash com bloqueador dos canais de Na+ (CBZ, LTG, OXC, PHT): trocar para outra 

classe;
–– Na gravidez o objetivo primeiro é manter o controlo de crises, sobretudo con-

vulsivas generalizadas. Na escolha de FACE evitar VPA, politerapia e doses altas 
por ↑ risco de malformações; os mais seguros são LTG e LEV. Os riscos de malfor-
mações são maiores no 1.º trimestre; em trimestres subsequentes é menos perigo-
so aumentar doses ou associar FACE, 

–– Monitorização de níveis séricos: confirmar adesão terapêutica, suspeita de toxici-
dade ou guiar ajustes de doses em situações de farmacocinética alterada. Necessá-
ria com maior frequência com PHT (cinética não-linear). Na gravidez está recomen-
dada monitorização regular, sobretudo de LTG, LEV, OXC; também PHT, PB, TPM, 
ZNS. Descidas superiores a 1/3 dos níveis pré-concecionais aumentam risco de 
descompensação;

–– Níveis séricos padrão (mg/l)8: CBZ 4-12; GBP 2-20; LCM 10-20; LEV 12-46; LTG 2.5-15; 
OXC 3-35; PGB 2-8; PHB 10-40; PHT 10-20; TPM 5-20; VPA 50-100.

EFEITOS ADVERSOS SELECIONADOS A TER EM CONTA  
NO SERVIÇO DE URGÊNCIA1

–– Sonolência: CLB (+), CZP (+), ESL, ETS, GBP, LCM, LEV, LTG, PHB (+), PRM, TPM (+), 
VGB, ZNS (+);
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Tabela 1. Sugestão de FACE com base no tipo de crise

Tipo de crises Primeira linha Segunda linha Terceira linha

Ausências VPA, ETS* LTG LEV, ZNS, CLB, CLN, ACT

Mioclónicas VPA, LEV, CLN CLB TPM, ZNS, PB

Tónico-clónicas 1.ªs VPA

Focais LEV, CBZ, LTG OXC, 
ESL, LCM

TPM, VPA, PER, PHT, ZNS, 
BRV**

PB, GBP, PGB, CLB

Incerto se focal ou generalizada, 
> 21 anos

LEV, CBZ, LTG OXC, 
ESL, LCM

VPA, PER, PHT, ZNS, TPM, 
CLB, BRV**

PB, GBP, PGB

Incerto se focal ou generalizada, 
< 21 anos

VPA, LTG, LEV CLB, CBZ, PER, ESL, 
OXC, LCM

PB, TPM, ZNS

Ajustar a escolha de acordo com o perfil do doente (idoso?; mulher em idade fértil?; etc.). Pode ser útil o uso de algoritmos 
que consideram variáveis clínicas para estabelecer uma hierarquia de escolhas (preferenciais, 2.ª ou 3.ª linha) como o 
disponível em: https://epipick.org/#/Intro

*Apenas em farmácia hospitalar;**Indisponível em Portugal até à data desta edição.
ACT: acetazolamida; BRV: brivaracetam.
Baseado em Glauser, et al., 2013; atualizado com Beniczky, et al., 2021.

–– Desequilíbrio/ataxia: CBZ (+), CLB, CZP, ESL, ETS, GBP, LCM, LEV, LTG, OXC (+), PHT (+), 
TPM (+), VGB, ZNS;

–– Agravamento das crises de ausências ou mioclónicas: CBZ, ESL, GBP, LTG (apenas 
mioclónicas), OXC, PGB, PHT, VGB;

–– Encefalopatia: CBZ, PHT, VPA, VGB;
–– Depressão: LEV, ETS, PHB, PHT, PRM, VGB;
–– Alteração comportamento: CLB, CZP, LEV, PER, PHB (+), PHT, TPM (+), VGB (+), ZNS;
–– Psicose: CBZ, ETS (+), GBP, LEV, PHB, PHT, TPM, VPA, VGB (+);
–– Diminuição da cognição: CBZ, CLB, CZP, ESL, PHB (+), PHT, PRM, TPM, ZNS;
–– Ganho de peso: CBZ, GBP, PER, PGB, VGB, VPA;
–– Distúrbio gastrointestinal: CBZ, ETS (+), GBP, LEV, OXC, VPA, ZNS;
–– Hiponatremia: CBZ, ESL, OXC;
–– Leucopenia: CBZ (+), ETS, OXC, PHB, PHT;
–– Rash/Stevens-Johnson: CBZ (+), ESL, ETS, LTG (+), OXC (+), PHB, PHT (+), TPM, ZNS.

COMORBILIDADES ESPECÍFICAS
–– Doença renal: ajuste dos FACE listados na tabela 2. Preferir doses baixas de FACE 

muito ligados a proteínas. Evitar TPM e ZNS pela possibilidade de litíase renal;
–– Doença hepática: evitar VPA, PHT, CBZ, ↓ doses de FACE com metabolização hepá-

tica;
–– Doença psiquiátrica: VPA, LTG, CBZ, OXC são estabilizadores de humor; evitar PHB, 

VGB, TPM, LEV, ZNS, ETS, PER. Indutores podem ↓ níveis de SSRI (fluoxetina) e an-
tipsicóticos;

–– Enxaqueca: preferir VPA, GBP, TPM;
–– Doenças de sangue: CBZ, PHT, ETS, VPA associadas a agranulocitose;

https://epipick.org/#/Intro
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–– Contracetivo oral: indutores diminuem eficácia (Tabela 2), ACO ↓ níveis de LTG;
–– Doenças oncológicas: VPA pode ↑ a toxicidade da QT; indutores podem diminuir 

eficácia.
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capítulo 3.3.1

Síndrome de Guillain-Barré
Luís Ribeiro, Teresa Coelho

DEFINIÇÃO
Sob o termo síndrome de Guillain-Barré (SGB) encontra-se um conjunto de síndromes 

clínicas manifestadas por uma poliradiculoneuropatia inflamatória aguda com resultante 
fraqueza muscular e reflexos osteotendinosos diminuídos. A heterogeneidade clínica 
permite a classificação da SGB em vários subtipos, nomeadamente: polirradiculoneuro-
patia desmielinizante inflamatória aguda (AIDP); neuropatia axonal motora aguda (AMAN); 
neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (AMSAN) e síndrome de Miller-Fisher9,13.

EPIDEMIOLOGIA
A maior parte dos estudos epidemiológicos da SGB foram feitos nos Estados Unidos 

da América (EUA) e Europa, e a incidência global varia de 0,8 a 1,9 por cada 100.000 ha-
bitantes. Apesar de poder ocorrer em qualquer idade, a incidência aumenta com a idade 
(0,6 por 100.000 nas crianças e 2,7 por 100.000 em pessoas com mais de 80 anos). 
Existe uma ligeira predominância do sexo masculino (1,5:1) particularmente em doentes 
idosos. Apesar de não existirem diferenças raciais na incidência global, há diferenças 
demográficas importantes na incidência dos diferentes subtipos de SGB. Na Europa e 
América do Norte, a AIDP é o subtipo mais frequente (representando cerca de 90% dos 
casos), enquanto em países asiáticos e da América Latina as formas axonais são mais 
frequentes (representando cerca de 30 a 50% dos casos)6,9,13.

FISIOPATOLOGIA
É uma doença imunomediada, na qual os mecanismos de imunidade humoral e 

celular terão implicação no seu desenvolvimento. Classicamente, há descrição de uma 
infeção nas semanas que antecedem o início da clínica (tanto bacteriana, por exemplo, 
Campylobacter jejuni, como vírica, por exemplo, Influenza, SARS-CoV-2), sendo também 
bem descrito na literatura a sua associação à inoculação de diversas vacinas. Julga-se 
que estes eventos levem à produção de anticorpos que reagem cruzadamente com 
gangliosídeos e glicolípidos específicos (por exemplo, GM1) que estão distribuídos di-
fusamente pela mielina do sistema nervoso periférico – processo denominado por mi-
metização molecular2,3,11,12,18,20. Os achados patológicos na SGB incluem a infiltração 
linfocítica de raízes e nervos periféricos (incluindo nervos cranianos), seguida de des-
truição da mielina mediada por macrófagos. Este processo resulta na deficiente propa-
gação do impulso elétrico com eventual ausência ou atraso marcado da condução, 

3.3. Doenças Neuromusculares
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sendo que a recuperação está tipicamente associada a remielinização. Em alguns doen-
tes com inflamação severa pode haver, secundariamente, destruição axonal e, menos 
frequentemente, pode haver um ataque imune diretamente direcionado aos axónios.

ASPETOS CLÍNICOS
A apresentação típica da SGB corresponde a um quadro de fraqueza muscular bila-

teral rapidamente progressiva (ao longo de poucos dias), classicamente descrita como 
ascendente e de início na porção distal dos membros inferiores (embora possa iniciar-se 
proximalmente ou até nos membros superiores) que pode envolver mais parte os nervos 
cranianos. Outros doentes podem apresentar, precocemente, atingimento facial, oculo-
motor ou bulbar e só depois haver fraqueza apendicular (síndrome de Miller-Fisher). 
Para além do défice de força, os doentes podem apresentar alterações sensitivas, ataxia 
e disfunção autonómica. A dor muscular ou radicular é frequente e pode anteceder a 
clínica. A maior parte dos doentes terá reflexos osteotendinosos reduzidos ou abolidos 
(no entanto, a hiperreflexia pode estar presente, particularmente em alguns subtipos)6,8. 
Segundo o mais descrito na literatura, a fraqueza muscular progride até quatro sema-
nas, mas na prática clínica a maior parte dos doentes atinge o seu nadir até duas se-
manas e, raramente, esta progride até às seis semanas. Durante a fase progressiva, 
20-30% dos doentes desenvolve insuficiência respiratória com necessidade de ventilação 
invasiva e, consequentemente, admissão em cuidados intensivos. Apesar das diferentes 
variantes do SGB terem em comum alguns aspetos do padrão evolutivo, fisiopatologia 
e clínica, há importante diferença prognóstica entre elas. A AIDP corresponde a um 
processo de desmilinização monofásico no qual se atinge um plateau clínico às duas 
ou quatro semanas, com recuperação tipicamente completa com a remielinização ao 
final de algumas semanas a poucos meses. A AMAN é um subtipo puramente motor 
tipicamente caracterizado por défice de força simétrico e rapidamente progressivo com 
precoce atingimento respiratório. Cerca de 70% tem infeção prévia por Campylobacter 
jejuni (consequentemente elevados títulos de anticorpos antigangliosídeos) e até 30% 
tem hiperreflexia (podendo confundir o diagnóstico). A probabilidade de recuperação é 
mais variável, mas frequentemente assiste-se a recuperação completa podendo, no 
entanto, ser mais demorada dos que a anterior. A AMSAN difere da prévia ao adicionar 
também atingimento sensitivo, o prognóstico desta variante é pior do que as anteriores, 
sendo a taxa de recuperação completa inferior. A variante Miller-Fisher corresponde a 
cerca 5% dos casos de SGB e carateriza-se por uma tríade de ataxia (desproporcional 
ao grau de disfunção sensitiva), arreflexia e oftalmoplegia. A instalação de uma oftal-
mologia externa de modo agudo é um sinal cardinal desta variante. A tríade não tem 
de ser completa para ser feito o diagnóstico e frequentemente existe também fraqueza 
muscular apendicular, ptose, paresia facial ou bulbar. Está associada a presença de 
anticorpos anti-GQ1b. O prognóstico é geralmente favorável11, Existem ainda outras 
variantes mais raras (SGB puramente sensitivo e variante braquio-cervico-faríngea) que 
não serão abordadas por fugirem ao âmbito deste manual. 1,3,6,8,17

DIAGNÓSTICO
O da SGB é clínico, pelo que o mais importante é uma história clínica e um exame 

neurológico compatíveis. No entanto, deve ser realizado estudo laboratorial básico 
(hemograma, ionograma, função renal, hepática e tiroideia, vitamina B12 e folatos) para 
exclusão de diagnósticos diferenciais. O estudo de líquor é recomendado, sendo o 
achado típico a dissociação albumino-citológica (a qual corresponde a proteinorraquia 
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sem pleocitose), embora a normalidade desta análise não exclua o diagnóstico particu-
larmente quando realizada precocemente (nos primeiros dias de clínica)6. A eletromio-
grafia e os estudos de condução nervosa são muito úteis no diagnóstico (embora não 
obrigatórios) e no prognóstico, sendo este um exame de elevada sensibilidade particu-
larmente quando realizado entre os 12.º-15.º dias de clínica (embora um exame normal 
não exclua o diagnóstico partícularmente se realizado antes do 12.º dia)15. A presença 
de latências distais prolongadas, velocidades de condução diminuídas, dispersão tem-
poral, bloqueios de condução, ondas F prolongadas ou ausentes e reflexo H prolonga-
do ou ausente são todos sinais que suportam desmielinização e, portanto, SGB. A titu-
lação de anticorpos antigangliosídeos não é necessária para o diagnóstico (presentes 
em cerca de 60-70% dos doentes) mas pode ter utilidade na identificação das diferentes 
variantes de SGB (anti-GM1 mais frequentemente associado ao AMAN e anti-GQ1 à 
síndrome de Miller-Fisher)6,15. A realização de testes de função respiratória (pressão 
inspiratória máxima [PIM]; pressão expiratória máxima [PEM] e capacidade vital [CV]) 
são recomendados, refletem a função respiratória neuromuscular e predizem a força 
diafragmática. Doentes com valores de CV inferiores a 15-20 ml/kg, valores de PIM 
inferiores a 30 cm/H2O e/ou valores de PEM inferiores a 40 cm/H2O devem ser sinali-
zados como tendo elevada probabilidade de vir a necessitar de ventilação invasiva. 
Estudos imagiológicos (ressonância magnética e/ou tomografia computadorizada) da 
coluna são recomendados para a exclusão de diagnósticos alternativos (nomeadamente 

Se
ve

rit
y

Weeks Months Years
Infection

Serum antibodies to gangliosides

Progression Plateau phase Recovery phase Disability

Figura 1. Time course da síndrome de Guillain-Barré (adaptado de Lancet. 2016; 388:717–27. 
Disponível em: http://dx.doi.org/10.1016/ S0140-6736(16)00339-1). 
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causas mecânicas de mielopatia) e, adicionalmente, podem revelar achados que apoiam 
o diagnóstico (realce das raízes com gadolínio)5,7,15,17,16.

TRATAMENTO
O tratamento desta patologia é essencialmente de suporte, devendo regularmente 

ser avaliado agravamento clínico, incluindo monitorização da função respiratória e al-
terações disautonómicas que impliquem medidas de suporte mais invasivas como, por 

Figura 2. Guillain-Barré disability score 

Score Descriptions

0 A healthy state

1 Minor symptoms and capable of running

2 Able to walk 10 m or more without assistance but unable to run

3 Able to walk 10 m across an open space with help

4 Bedridden or chairbound

5 Requiring assisted ventilation for at least part of the day

6 Dead

Adaptado de Lancet. 2007;6(7):P589-594. Disponível em: https://doi.org/10.1016/S1474-4422(07)70130-8.

Incapaz de deambular
sem ajuda (disability score ≥ 3),
especialmente se < 2 semanas

após início de clínica

• IgEV 0,4 g/kg/d, 5 dias
• Plasmaferese

Sintomas ligeiros
(disability score 1-2)

Regularmente avaliar
Função respiratória
• Progressão da fraqueza 
 muscular
• Deglutição
• Disfunção autonómica
• Dor 
Complicações
• Trombose venosa (ponderar 
 enoxaparina em doentes 
 aletuados)
• Úlceras de pressão 
• Infeção pulmonar
Outros tratamentos 
concomitantes
• Fisioterapia
• Terapia da fala
• Psicologia 

• Reavaliar diariamente 
 e avaliar deterioração

Deterioração após melhoria
ou estabilização*

Melhoria ou estabilização

Preparar alta para ambulatório
ou centro de reabilitação

• IgEV 0,4 g/kg/d, 5 dias
• Plasmaferese

Fluxograma terapêutico da síndrome de Guillain-Barré
*Se agravamento após oito semanas, reconsiderar o diagnóstico e ponderar polineuropatia desmielinizante inflamatória crónica (CIDP).
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exemplo, a intubação orotraqueal na primeira. Não obstante, em alguns doentes, me-
diante o seu score funcional, como se pode observar no fluxograma abaixo, poderá ser 
indicada a terapêutica com imunoglobulinas ou plasmaferese4,10,13,14,16,19.

PROGNÓSTICO
O prognóstico do SGB é variável como acima foi sendo descrito, pode variar de 

recuperação completa em poucas semanas à morte. O caso mais frequente correspon-
de a um pico de sintomas ao 10.º-14.º dias de clínica com recuperação completa ou 
praticamente completa ao final de algumas semanas a meses. Cerca de 80% dos doen-
tes têm marcha independente aos seis meses e 60% atingem força normal aos 12 meses. 
Estima-se que cerca de 15-20% ficarão com défices residuais, 1-10% ficarão com défices 
severos e os restantes terão recuperação completa. A velocidade de recuperação é 
altamente variável (semanas a meses), sendo tipicamente mais lenta quando há atin-
gimento axonal. A mortalidade varia entre diferentes estudos entre 2-10% (sendo 
menor em hospitais terciários com equipas mais especializadas). São fatores de mau 
prognóstico: idade superior a 57 anos; necessidade de cuidados intensivos; necessi-
dade de ventilação invasiva; valor de Medical Research Council (MRC) inferior a 40; 
hospitalização superior a 11 dias; infeção gastrointestinal precedente. Valores de po-
tencial de ação muscular composto (CMAP) inferiores a 20% do normal estão associados 
a mau prognóstico e a sua persistência após um mês do início da clínica tem acresci-
do valor de mau prognóstico. Tipicamente, é uma doença monofásica, pelo que a re-
caída é rara5,16,17,19.
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capítulo 3.3.2

Crise miasténica
Paulo Venâncio-Ferreira, Teresa Coelho

DEFINIÇÃO
A crise miasténica (CM) corresponde a uma complicação da miastenia gravis (MG) 

em que ocorre insuficiência respiratória com necessidade de intubação e ventilação 
mecânica por fraqueza dos músculos respiratórios e/ou bulbares1. Trata-se de uma 
urgência neurológica2 que, em conjunto com a síndrome de Guillain-Barré (SGB), é uma 
das causas mais comuns de insuficiência respiratória aguda primária neuromuscular em 
doentes admitidos em Unidades de Cuidados Intensivos (UCI)3. 

EPIDEMIOLOGIA
Nos doentes com MG, 15-20% vão desenvolver pelo menos um episódio de CM4, 

geralmente entre 8 a 12 meses desde o início da doença. No entanto, a CG pode ser a 
apresentação inicial de MG em cerca de 20% dos doentes. Apresenta uma distribuição 
bimodal: < 55 anos (sexo feminino 4:1) e > 55 anos (afeta ambos os sexos na mesma 
proporção). A idade média de apresentação é de 59 anos4. 

ASPETOS CLÍNICOS 
A história nos doentes com história conhecida de MG geralmente aponta para agra-

vamento da fraqueza, quer sistémica quer bulbar, embora raramente o sintoma de 
apresentação possa ser insuficiência respiratória isolada2. 

Dada a fraqueza generalizada, os doentes podem não apresentar sinais de dificul-
dade respiratória, incluindo, por exemplo, o uso de músculos acessórios. Além disso, 
a síndrome clínica pode ser confundida e agravada por aumento de dose de anticoli-
nesterásicos, que podem precipitar uma crise colinérgica (CC). Esta CC pode associar-se 
inicialmente a salivação, sintomas gastrointestinais e, finalmente, agravamento da fra-
queza muscular2. 

Existem vários fatores que podem precipitar CM, incluíndo infeções (~40%) e vários 
fármacos1,4 (Tabela 1). No entanto, até 30% dos casos podem não apresentar um fator 
desencadeante evidente4. 

DIAGNÓSTICO 
1.	 CM iminente (impending myasthenic crisis) – agravamento clínico rápido que, na 

opinião do médico assistente, pode levar a CM num curto período de tempo (dias 
a semanas)3.
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2.	 CM manifesta (manifest myasthenic crisis) – agravamento da fraqueza associada a 
miastenia com necessidade de intubação ou ventilação não-invasiva para evitar 
entubação (exceto quando usadas em contexto de rotina pós-operatória)3.

TRATAMENTO 
1.	 Tanto a CM iminente como manifesta devem ser abordadas em regime de interna-

mento, nomeadamente em UCI.
2.	 Suspensão/diminuição de fármacos associados a agravamento de MG.
3.	 Monitorização da força dos músculos respiratórios.
4.	 Se provas alteradas, realização de intubação, com suspensão temporária de antico-

lenesterásicos.
5.	 Início rápido de tratamento com plasmaferese (PF) ou imunoglobulinas (IgIV) (Tabe-

la 2). 
6.	 Associadamente, início de corticoides, como prednisolona (60-100 mg/dia) em 

conjunto com PF/IgIV (apesar de ser um potencial desencadeante, é seguro nos 

Tabela 1. Potenciais deseacadeantes de crise miasténica

–– Infeções
–– Cirurgias
–– Gravidez 
–– Stress
–– Diminuição de medicação imunossupressora 

–– Fármacos
Antibióticos
Antiarrítmicos
Bloqueadores da junção neuromuscular
Quinina
Esteróides
Lítio
Toxicidade do magnésio
Verapamil
Hormonas tiroideias
β-bloqueadores
Cloroquina
Fenitoína
Penicilinamina

Tabela 2. Tratamentos de primeira linha usados na crise miasténica

Plasmaferese Imunoglobulinas

Posologia Uma sessão em dias alternados durante 10 
dias

400 mg/kg durante 5 dias

Resposta Melhoria em 2 dias, efeito de 3-4 semanas Melhoria em 4-5 dias, efeito de 4-8 semanas

Vantagens Resposta a tratamento mais rápida Maior facilidade de administração
Menos efeitos adversos

Desvantagens Necessidade de acesso venoso central Resposta a tratamento mais lenta

Contraindicações Instabilidade hemodinâmica, hemorragia 
interna, doença coronária instável

Défice de IgA
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doentes entubados e os seus efeitos só ocorrem vários dias depois, quando o uso 
é mais seguro) e sua continuação posterior1-4.
Nota: Na presença de doente com indicação para PF mas sem condições clínicas 

para tal, poderá ser usada como alternativa imunoadsorção plasmática (IA), associada 
a eficácia semelhante e a menos efeitos laterais. Ao contrário da PF, a IA permite uma 
depuração praticamente completa das Ig e imunocomplexos circulantes, sem afetar 
outras proteínas do plasma ou necessidade de substituição com plasma fresco conge-
lado, albumina ou IgIV5,6. 

PROGNÓSTICO 
A mortalidade em doentes com CM varia entre os 5-19%. As principais causas de 

morte incluem choque sético e insuficiência respiratória. Aproximadamente 25% dos 
doentes conseguem ser extubados em uma semana, 50% em duas semanas e 75% em 
um mês1. 
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	 2.	Muscle and Neuromuscular Junction Disorders. Continuum (Minneap Minn). 2019;25(6):1785-1806.
	 3.	Neurocritical Care. Continuum (Minneap Minn). 2021;27(5):1344-64.
	 4.	Wendell LC, Levine JM. Myasthenic crisis. The Neurohospitalist. 2011;1(1):16-22.
	 5.	Stummvoll G, Aringer M, Handisurya A, Derfler K. Immunoadsorption in autoimmune diseases af-
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capítulo 3.4.1

Mioclonias
Rita Rodrigues, Rita Simões

DEFINIÇÃO 
As mioclonias são movimentos involuntários que se caracterizam por abalos mus-

culares, súbitos e breves, que podem ser causados por contração muscular excessiva 
(mioclonias positivas) ou por perda do tónus muscular (mioclonias negativas). 

CLASSIFICAÇÃO E APRESENTAÇÃO CLÍNICA 
Podem ser classificadas de acordo com a distribuição corporal (Figura 1), de acordo 

com a neurofisiologia subjacente (Figura 2) e de acordo com a etiologia (Figura 3).
A classificação neurofisiológica é a mais prática uma vez que identifica a presumí-

vel fonte das mioclonias, orientando a abordagem diagnóstica e terapêutica. 

3.4. Doenças do movimento

Mioclonias

Focais Multifocais Segmentares Generalizadas

Figura 1. Classificação anatómica.

Mioclonias

Corticais Subcorticais Espinhais Periféricas

Figura 2. Classificação neurofisiológica.
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Mioclonias corticais: 
–– Forma mais comum;
–– Afetam predominantemente os MS e face (> representatividade cortical destas 

áreas);
–– Sensíveis aos estímulos (táteis ++; visuais);
–– Se prolongadas → epilepsia parcial contínua (estado de mal epilético focal). 

Mioclonias subcorticais (isto é, mioclonias do tronco cerebral):
–– Não segmentares: startle fisiológico, hiperecplexia e mioclonias reflexas reticu-

lares:
•• Sensíveis aos estímulos (auditivos ++; táteis; visuais);

–– Segmentares: mioclonias do palato (definido como tremor por alguns autores).
•• Mioclonias negativas podem ser corticais ou subcorticais (incluem asterixis, 

mioclonias negativas axiais e dos MI; mioclonias epiléticas negativas).

Mioclonias espinhais: segmentares ou proprioespinhais (refletindo a organização 
medular segmentar e a presença de vias proprioespinhais ou espinhais intrínsecas que 
conectam os diferentes segmentos espinhais):

–– Podem estar presentes em repouso e persistir durante o sono;
–– Podem ou não ser sensíveis ao estímulo;
–– As mioclonias segmentares têm geralmente uma lesão estrutural subjacente, en-

quanto as proprioespinhais não têm etiologia clara na maioria dos casos.

História clínica
• tóxicos/medicação em curso/infeções recentes/hipóxia 
Antecedentes pessoais e familiares:
• epilepsia/demência/outra doença neurodegenerativa/doença metabólica;
Exame neurológico
• estado de consciência / sinais neurológicos focais

Excluir mimics:
Tiques
Coreia

Hemibalismo
Tremor distónico
Abalos funcionais

Estudo complementar inicial

Estudo dirigido de acordo com a etiologia suspeita

Análises básicas para excluir infeções/distúrbios metabólicos ou hidroeletrolíticos
Pesquisa de tóxicos/drogas de abuso na urina
TC-CE para excluir lesão estrutural/lesões hipóxico-isquémicas
EEG para excluir crises epiléticas / estado de mal epilético não convulsivo

RM-CE e/ou
medular

Estudo
do cobre

Ensaios
enzimáticos

Testes
genéticos

Anticorpos onconeuronais +
pesquisa de neoplasia oculta

Punção
lombar

Figura 4. Algoritmo diagnóstico.
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Mioclonias periféricas: secundárias a lesões dos nervos periféricos, plexos, raízes 
ou, raramente, corno anterior da medula. O exemplo mais comum é o espasmo hemi-
facial; as outras causas são raras.

ALGORITMO DIAGNÓSTICO
Veja a figura 4.

TRATAMENTO 
As mioclonias podem ser reversíveis com o tratamento da etiologia subjacente, 

embora os tratamentos dirigidos sejam raros. Na maioria, o tratamento é sintomático 
(Tabela 1).
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capítulo 3.4.2

Discinesias agudas
Rita Raimundo, Rita Simões

As discinesias agudas são um distúrbio do movimento com uma fenomenologia mui-
to heterogénea, variando entre manifestações coreicas, distónicas, mioclónicas e balísticas. 
Neste capítulo vamos centrar-nos nas mais frequentemente observadas no serviço de 
urgência: as discinesias tardias e discinesias na doença de Parkinson idiopática (DPi).

DISCINESIAS TARDIAS
Definição 

Doenças do movimento hipercinéticas associadas ao uso crónico de bloqueadores 
dos recetores da dopamina (habitualmente 3-6 semanas).

Epidemiologia
Uma das causas mais comuns de manifestações hipercinéticas de início na idade 

adulta.

Fatores de risco
–– Sexo feminino;
–– Idade avançada;
–– Ascendência africana;
–– Perturbação afetiva, tabagismo, diabetes mellitus.

Etiologia 
Tipicamente associada ao uso de antipsicóticos típicos como haloperidol (cerca de 

20% dos doentes), e a antieméticos bloqueadores dos recetores de dopamina, entre 
muitos outros fármacos (ver Tabela 1).

Fisiopatologia 
As hipóteses atualmente vigentes englobam um estado de hipersensibilidade per-

sistente à dopamina, a toxicidade dos antipsicóticos no estriado e a desregulação da 
transmissão GABAérgica.

Manifestações clínicas 
Movimentos involuntários repetitivos e relativamente rítmicos:

–– Discinesias orobucolinguais: mais comuns, caraterizadas por movimentos de mas-
tigação, protusão da língua, lip-smacking, entre outros. Habitualmente poupam o 
andar superior da face (em oposição à doença de Huntington);
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–– Movimentos coreicos: tronco (opistótonos) e pélvis (pelvic thrusting);
–– Discinesias respiratórias: padrões respiratórios irregulares e hiperventilação transi-

tória.
Os sintomas manifestam-se habitualmente cerca de três a seis meses após toma 

contínua destes fármacos, contudo já foi reportada a sua apresentação após uma toma. 
Também está descrito o aparecimento destes sintomas após a suspensão ou redução 
do fármaco precipitante (withdrawal dyskinesia).

Tratamento
–– Prevenção: preferir o uso de antipsicóticos atípicos, nomeadamente a clozapina 

(iniciar com 6,5-12,5 mg id, aumentar 25-50 mg a cada 3-7 dias até máx. de 
550 mg/dia bid);

–– Descontinuação do fármaco precipitante;
–– Withdrawal dyskinesia: desmame muito lento do fármaco e inclusive reintroduzi-lo; 
–– Tratamento farmacológico:

•• Inibidores da VMAT2 (vesicular monoamine transporter 2) (evidência nível A): 
•• Tetrabenazina (iniciar com 12,5 mg id, aumentar semanalmente 12,5 mg/dia 

até máx. de 100 mg/dia tid);
•• Valbenazina e deutetetrabenazina (indisponíveis em Portugal);

•• Antioxidantes: 
•• Gingko biloba (evidência nível B: doses não definidas na literatura); 
•• Vitamina E (evidência nível U: doses não definidas na literatura);

•• Clonazepam (evidência nível B: iniciar com 0,5 mg/dia, aumentar 0,5 mg a cada 
5 dias até máx. de 4 mg/dia);

•• Amantadina (evidência nível C: iniciar com 100 mg/dia, aumentar semanalmente 
100 mg até máx. de 300 mg/dia tid);

–– Casos graves e refratários: estimulação cerebral profunda (DBS) dos globos pálidos 
internos (GPi) (evidência nível C).

Prognóstico
Habitualmente, os sintomas melhoram com a suspensão do fármaco precipitante, 

contudo em cerca de 10-30% dos doentes tornam-se irreversíveis e persistentes.

Tabela 1. Fármacos associados a discinesias tardias

Antipsicóticos típicos (1.ª geração) e atípicos (2.ª geração) Antieméticos (metoclopramida, proclorperazina, prometazina)

Anticolinérgicos (trihexifenidilo) Anti-histamínicos (hidroxizina, cinarizina, flunarizina)

Lítio Antimaláricos (cloroquina)

Antidepressivos tricíclicos (trazodona, clomipramina, 
doxepina, amitriptilina)

Anti-hipertensores (antagonistas dos canais de cálcio)

SSRI (fluoxetina, sertralina) Ansiolíticos (agonistas GABA e barbitúricos)

Inibidores da MAO Antibióticos (ciprofloxacina)

Antiepiléticos (carbamazepina, lamotrigina, fenitoína, 
gabapentina, valproato)

Hormonas sexuais (estrogénio)
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DISCINESIAS NA DOENÇA DE PARKINSON IDIOPÁTICA
Definição 

Movimentos involuntários associados ao tratamento dopaminérgico; complicações 
motoras da DPi.

Epidemiologia 
Ocorrem em ~33% dos doentes após dois anos de terapêutica com levodopa e em 

até 75% após 10 anos de terapêutica.

Fatores de risco
–– Dose de levodopa (e não-duração do tratamento);
–– Tempo de duração da DPi;
–– DPi de início precoce;
–– Flutuações motoras;
–– Fenótipo acinético-rígido;
–– Assimetria marcada de captação do núcleo caudado no DaTScan;
–– Sexo feminino, baixo peso corporal, não-fumadores, subtipo ansioso-depressivo.

Manifestações clínicas 
Movimentos coreicos, distónicos, mioclónicos ou balísticos; com distribuição focal, 

segmentar ou generalizada. Podem ser ou não incómodas.

Tipos

Discinesias na DPi

Induzidas
pela levodopa

Induzidas pela
neuroestimulação (DBS)

• Apenas descritas na DBS 
 dos núcleos subtalâmicos 
 (STN) e em doentes com 
 discinesias antes 
 da cirurgia
• Habitualmente, 
 manifestam-se como 
 distonia do MI 
 contralateral, cerca 
 de um mês após a cirurgia

Pico de dose

• As mais frequentes
• Ocorrem quando 
 é atingido nível máximo 
 de dopa (ON)
• Movimentos coreicos 
 envolvendo o tronco 
 e os MS

• Ocorrem na subida/
 descida dos níveis 
 de dopa
• Movimentos coreicos/
 balísticos envolvendo 
 ++ MI

Bifásicas/
transicionais

• Ocorrem quando são 
 atingidos níveis baixos 
 de dopa (++ no início 
 da manhã, antes da 
 1.ª toma de levodopa)
• Tipicamente, 
 manifestam-se como 
 distonia do pé 
 unilateral

Distonia
do OFF

Figura 1. Tipos de discinesias na doença de Parkinson idiopática.



U r g ê n c i a s  e m  N e u r o l o g i a

130130

Fisiopatologia 
As hipóteses vigentes atualmente envolvem disfunção dopaminérgica (desenervação 

da substância nigra e sensibilização dos recetores de dopamina no estriado), estimula-
ção dopaminérgica pulsátil (não-contínua) e alteração da modulação de vias não-dopa-
minérgicas.

Complicações relacionadas com as discinesias 
Em situações de agravamento do padrão de discinesias, estes movimentos podem 

ser de tal forma exuberantes e incómodos que motivem uma atuação emergente.
–– Rabdomiólise: com possível evolução para insuficiência renal aguda; 
–– Desidratação;
–– Traumatismos:

Discinesias associadas à DPi

Pico de dose

• ↓ Dose levodopa 
 ou fracionamento 
 das doses
• Suspender ou ↓ outros 
 fármacos com efeito 
 dopaminérgico
• Amantadina (iniciar 
 com 100 mg/dia, 
 aumentar semanalmente 
 100 mg até máx. 
 de 300 mg/dia tid)
• Clozapina (iniciar 
 com 6,5-12,5 mg id, 
 aumentar 12,5 mg 
 a cada 3-7 dias até 
 máx. de 50 mg/dia)

• ↑ Dose levodopa
• Introduzir ou 
 ↑ outros fármacos 
 com efeito 
 dopaminérgico

Terapias
avançadas

• Gel intestinal de levodopa (Duodopa)
• Apomor�na subcutânea (bomba infusora)
• Cirurgia (DBS-STN ou GPi, palidotomia)

Bifásicas

• 1 comprimido levodopa 
 ao acordar (mastigando 
 o comprimido)
• 1 comprimido de levodopa 
 durante a noite (SOS)
• Introduzir ou ↑ outros 
 fármacos com efeito 
 dopaminérgico
• Terapêutica 
 dopaminérgica 
 de longa duração 
 durante a noite

Distonia do OFF

Noturna/início
da manhã Diurna

OFF
intermitente

• ↑ Dose levodopa ou 
 ↓ intervalo entre as doses
• Introduzir ou ↑ outros 
 fármacos com efeito 
 dopaminérgico

• 1 comprimido de levodopa 
 mastigada em SOS
• Apomor�na subcutânea 
 SOS (caneta: iniciar com 
 2 mg, aumentar 1 mg 
 a cada 3-5 dias até máx. 
 20 mg/dia tid)
• Apomor�na sublingual SOS 
 (em processo de submissão 
 à entidade reguladora)
• Levodopa inalada SOS 
 (indisponível em Portugal)

Figura 2. Tratamento das discinesias associadas à doença de Parkinson idiopática.
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–– Sintomas não-motores associados às discinesias: psicose, euforia;
–– Discinesias respiratórias/distonia laríngea;
–– Síndrome de discinesias-hiperpirexia: síndrome rara, mas fatal, caraterizada pela 

presença de hiperpirexia e discinesias generalizadas, frequentemente associada a 
alteração do estado de consciência, disautonomia e elevação da CK. Desencadeada 
por temperatura ambiente elevada, infeções, trauma ou alterações recentes do 
tratamento dopaminérgico. Diagnóstico diferencial com síndrome maligna dos neu-
rolépticos e síndrome serotoninérgico.

Tratamento
–– Tratamento em fase aguda:

•• Redução da terapêutica dopaminérgica;
•• Fluidoterapia endovenosa;
•• Vigilância da temperatura, CK e função renal;
•• Sedação e ventilação mecânica.

–– Ajuste farmacológico de forma a prevenir novos episódios:
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capítulo 3.4.3

Distonia aguda e estado distónico
Bruna Meira, Rita Simões

TRATAMENTO DE REAÇÕES DISTÓNICAS AGUDAS  
SECUNDÁRIAS A FÁRMACOS

–– Tratamento de suporte: via área, respiração, circulação;
–– Suspensão do fármaco responsável;
–– Reversão farmacológica da distonia:

•• 1.ª linha: biperideno (Akineton®) 5 mg/1 ml – 5 mg IV ou IM;
•• 2.ª linha: anti-histamínico (por exemplo: clemastina 2 mg IV ou IM); clonazepam 

1-2 mg PO;
–– Prevenção de recorrências: tri-hexifenidilo 2 mg tid durante 2-5 dias, PO;
–– Monitorizar durante 24 horas em caso de recorrência.

ESTADO DISTÓNICO
Definição 

Exacerbação aguda da distonia com generalização severa.

Manifestações clínicas
–– Movimentos tónicos (contrações sustentadas e posturas anormais) > movimentos 

fásicos, rápidos e repetitivos;
–– Febre, taquicardia, taquipneia, hipertensão, sudorese e disautonomia, desidratação, 

rabdomiólise; progride frequentemente com disfunção bulbar e insuficiência respi-
ratória;

–– Coreia, balismo ou mioclonias, podem acompanhar a distonia;
–– Mais comum em idade pediátrica ou adolescentes (60-80%).

Ocorre habitualmente em doentes com diagnóstico prévio de distonia secundária 
(distonia secundária a paralisia cerebral é a mais frequente, desencadeada por infeção) 
ou hereditária (DYT1, doença de Wilson (após início de D-penicilamina); GNAO1, disto-
nia-parkinsonismo de início rápido (DYT12); erros inatos do metabolismo (distúrbios 
mitocondriais, acidúria glutárica).

Fatores precipitantes
Infeção (causa mais frequente), alteração farmacológica recente (segunda causa mais 

frequente). Outros precipitantes: neurolépticos (pimozina, haloperidol), trauma, cirurgia, 
anestesia, distúrbio metabólico, stress, dor, DRGE, obstipação, puberdade, falha de 
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Agravamento contínuo da distonia (posturas interferem com capacidade de tolerar posição sentada 
ou decúbito)
+ perturbação do sono
± distúrbio metabólico (febre, desidratação, ionograma anormal, CK > 1000 IU/L, mioglobinúria)
± falência metabólica, renal, respiratória, cardiovascular

Address Precipitant 
Tratar precipitantes

Tratar infecção (antibióticos se apropriado)
Descontinuar fármaco percipitante
Identi�car potenciais precipitantes 
musculo-esqueléticos (por exemplo, 

subluxação anca)
Tratar obstipação

Tratar re�uxo gastroesofágico
Detetar e tratar problemas técnicos 

de DBS/bomba baclofeno

Begin supportive care
Tratamento de suporte

Considerar em casos refratários:
GPi-DBS bilateral (benefício em dias,

seguido de melhoria progressiva) 
Bomba de Baclofeno

Palidotomia/talomotomia

Admissão urgente na UCI
Hidratação IV

Antipiréticos ± cobertores de arrefecimento
Analgesia (opióides se necessário)
Restaurar boa qualidade de sono

Monitorizar: CK, ionograma, enzimas hepáticas
Tratar rabdomiólise

Suporte intensivo (intubação/ventilação; 
ionotrópicos e diálise se necessário)

Calibrate sedation 
Sedação

Hidrato de cloral, via oral, 30-100 mg/kg, 
intervalos de 3-6 h

+
Clonidina, via oral, dose inicial 1-5 µg/kg

de 8-8 h e aumentar até intervalos 3-3 h
ou clonidina, IV, 0,5-2,0 µg/kg/h

±
Midazolam IV 30-100 µg/kg/h

Propofol 0,3-3 mg/kg/h
Relaxantes musculares não-despolarizantes

Dystonia specif medications
Tratamentos especí�cos distonia

Via oral/entérica, em combinação:
Trihexifenidilo 3-6 mg/dia, ↑ se tolerável

Tetrabenazina 12,5-100 mg/dia
Risperidona 2-6 mg/dia, 
Sulpirida 200-800 mg/dia, 

Haloperidol 2-5 mg a cada 4-8 h
Baclofeno 25 mg TID

Clonazepam, Flurazepam, Diazepam
Gabapentina

Levodopa

Tratamento estado distónico
(ABCD)
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bomba de baclofeno intratecal, falha da DBS (switching off inadvertido, fim de bateria, 
open circuit). Um terço sem fator precipitante identificado.

Diagnóstico diferencial 
Síndrome maligna dos neurolépticos; síndrome serotoninérgica; hipertermia malig-

na; catatonia; síndrome de abstinência de baclofeno intratecal, reações distónicas 
agudas secundárias a fármacos. 

Alterações analíticas 
Leucocitose, ↑ CK, ↑ PCR, mioglobinúria e mioglobinemia, hipocalcemia, hipercale-

mia, acidose metabólica, disfunção renal.

Prognóstico 
Dez por cento de mortalidade; recuperação completa ou incompleta; recorrência é 

frequente.

Abordagem terapêutica no estado distónico
Figura.

BIBLIOGRAFIA
	 1.	Gandhi SE, Newman EJ, Marshall VL. Emergency presentations of movement disorders. Pract Neurol. 

2020;0:1-10.
	 2.	Albanese A, Bhatia K, Bressman SB, Delong MR, Fahn S, Fung VSC, et al. Phenomenology and clas-

sification of dystonia: a consensus update. Mov Disord. 2013;28(7):863-73.
	 3.	Allen NM, Lin JP, Lynch T, King MD. Status dystonicus: a practice guide. Dev Med Child Neurol. 

2014;56(2):105-12.
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capítulo 3.4.4

Coreia aguda e subaguda 
Ana Isabel Gonçalves, Rita Simões

DEFINIÇÃO
Coreia deriva do grego khoreia que significa dança. É um distúrbio hipercinético 

caraterizado por movimentos involuntários, irregulares, imprevisíveis, breves e aleató-
rios, simulando uma dança ou sensação de inquietude ao observador1. A coreia per si 
é uma manifestação clínica que pode surgir isoladamente ou fazer parte de uma cons-
telação de sintomas. Pode ser primária (idiopática ou generalizada) ou secundária (ad-
quirida). Geralmente, as causas adquiridas apresentam um perfil temporal agudo ou 
subagudo, em contraste com as genéticas que habitualmente têm progressão mais 
lenta, podendo existir exceções2.

FISIOPATOLOGIA 
O mecanismo fisiopatológico não está totalmente esclarecido, sendo consensual 

que existe uma desregulação da via doparminérgica com diminuição da atividade da 
via indireta, aumento da estimulação dos recetores D2 da dopamina e consequente 
aumento do output tálamo-cortical (Figura 1)3. 

ETIOLOGIA
Tabela 1.

ABORDAGEM DIAGNÓSTICA
A coreia de instalação aguda e subaguda tem, na grande maioria dos casos, uma 

etiologia potencialmente tratável. A história clínica deve incluir a descrição detalhada 
dos antecedentes pessoais (risco vascular, patologia tiroideia, patologia renal em 
hemodialise, rash e artralgias, sintomas de tireotoxicose, infeções recentes), fármacos, 
exposição a tóxicos, hábitos alcoólicos e outras toxicofilias, comportamentos de risco, 
assim como antecedentes familiares.

–– O primeiro passo será distinguir coreia de outros movimentos involuntários como 
atetose, mioclonias, distonia e movimentos pseudocoreoatetósicos (movimentos 
anormais restritos a um segmento corporal com défice sensitivo propriocetivo);

–– Caraterizar a coreia como generalizada vs focal. Se focal, quais os segmentos afe-
tados e simetria;

–– Descrever outras alterações do movimento coexistentes como distonia, mioclonias 
ou tiques, assim como outras manifestações neurológicas e neuropsiquiátricas; 
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Tabela 1. Etiologias de coreia aguda e subaguda

Lesão estrutural Induzida por fármacos /drogas/tóxicos

Levodopa, agonistas dopaminérgicos

Contracetivos orais com estrogénios

Neurolépticos: interrupção, síndrome tardia

Estimulantes do SNC: cocaína «crack dancing», anfetaminas, 
metilfenidato

Antiepiléticos: fenitoína, carbamazepina, lamotrigina, etossuximida

Lítio

Antidepressivos tricíclicos

Digitálicos

Álcool: intoxicação aguda e abstinência

Anóxia

Monóxido de carbono, mercúrio, manganésio, tálio, tolueno

Vascular: AVCi, AVCh, malformações vasculares, 
doença de moyamoya, MELAS

Tumores

Inflamatória: EM, ADEM, sarcoidose

Distúrbios metabólicos/endócrinos

Hiperglicemia não-cetótica

Hipoglicemia

Hipo/hipenatremia

Hipocalcemia

Hipertiroidismo

Hipomagnesemia

Uremia

Insuficiência adrenal

Degenerescência hepatocerebral adquirida

Hipo/hiperparatiroidismo

Infeções Autoimune

HIV: infeção primária, infeção oportunista LES, SAF, esclerodermia, Behçet, poliarterite nodosa

Toxoplasmose Doença celíaca

Granuloma criptocócico Coreia Sydenham 

Tuberculoma Coreia pós-infeciosa

Parvovírus B19 Coreia gravidarum

Sarampo Outros

Paramixovírus (papeira) Policitemia vera

Vírus West Nile Intoxicação por monóxido de carbono

Doença de Creutzfeldt-Jakob Mercúrio

Encefalite japonesa Post-pump chorea (complicação de circulação extracorporal)

Adaptada de: Fahn S, Jankovic J, Hallet M. Principles and practice of Movement Disorders. 2nd edition. Elsevier, 2011; Jankovic J, Mazziotta, 
J, Pomeroy S, Newman N. Bradley and Daroff’s Neurology in Clinical Practice. 8th edition. Elsevier, 2021; Termasarasab, P. Chorea. Continuum 
Journal. 2019;25(4, Movement Disorders):1001-35.
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–– A observação do doente deve incluir um exame físico geral (com PA, glicemias e 
temperatura), e prestar particular atenção a sinais/sintomas sistémicos que podem 
estar associados à etiologia da coreia. 

Exames complementares de diagnóstico 
–– Análises gerais com hemograma, ionograma, glicemia, função renal, função hepá-

tica, função tiroideia, velocidade de sedimentação, HIV. Prosseguir estudo segundo 
hipóteses mais prováveis pela anamnese e exame objetivo;

–– Neuroimagem (RM-CE/TC-CE);
–– PL nos casos sugestivos de etiologia infeciosa ou autoimune/paraneoplásica (Tabela 2). 

TRATAMENTO 
Dirigido à etiologia subjacente (por exemplo, controlo glicémico na hiperglicemia 

não-cetótica, flebotomia na policitemia vera, imunoterapia nas coreias autoimunes). 
Se a coreia for ligeira e não incómoda, poderá não ser instituído tratamento sinto-

mático6,7,8.

Tabela 2. Coreia aguda e subaguda de etiologia paraneoplásica/autoimune

Antigénio Doença do movimento Caraterísticas adicionais Tumor associado

Recetor NMDA Coreia, discinesias orobucolingual, 
distonia de membro, estereotipias, 
catatonia

Alterações psiquiátricas, amnésia, 
crises, disautonomia, coma

Se > 18 anos: 
teratoma ovário; 
timoma, CPCP

LGI1 Coreia, crises distónicas faciobraquiais, 
mioclonias, parkinsonismo

Encefalite límbica
Hiponatremia

Timoma, CPCP

CASPR2 Coreia, ataxia Encefalite límbica, síndrome de Morvan, 
neuromiotonia, dor neuropática

Timoma

Recetor GABAB Coreia, ataxia, OMS Encefalite límbica CPCP

Recetor GABAA Coreia, SPS, OMS Estado de mal, encefalite límbica Timoma, CPCP

IgLON5 Coreia, parkinsonismo, ataxia,  
limb stiffness, distonia

Distúrbio do sono REM e não-REM, 
estridor, sintomas bulbares, defeito 
cognitivo, alt. movimentos oculares

Não reportado

Recetor 
dopamina D2

Coreia, distonia Alteações psiquiátricas Não reportado

CRMP5 Coreia, ataxia Encefalite límbica, encefalomielite, 
neuropatias

Timoma
CPCP

Hu Pseudoatetose, ataxia Encefalite límbica, polineuropatia, 
encefalopatia

Ca ovário, mama 
CPCP

GAD65 Coreia, SPS, oftalmoplegia, 
parkinsonismo

Encefalite límbica, epilepsia Raro
Timoma, Linfoma
Ca mama, Ca cólon

OMS: opsoclonus-myoclonus syndrome; SPS: stiff-person syndrome; CPCP: carcinoma de pequenas células do pulmão; Ca: carcinoma.
Adaptada de: Damato V, Balint B, Kienzler AK, Irani SR. The clinical features, underlying immunology, and treatment of autoantibody-mediated 
movement disorders. Mov Disord. 2018;33(9):1376-1389. doi:10.1002/mds.27446; Mckeon A, Vincent A. Autoimmune Movement Disorders. 
1st ed. (S.J. Pittock and A. Vincent E, ed.). Elsevier B.V., 2016;133. doi:10.1016/B978-0-444-63432-0.00017-7.
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Figura 1. Desregulação da via dopaminérgica com diminuição da atividade da via indireta e 
aumento da estimulação dos recetores D2 da dopamina (adaptado de: Jankovic J, Mazziotta, J, Po-
meroy S, Newman N. Bradley and Daroff’s Neurology in Clinical Practice. 8th edition. Elsevier, 2021). 

Tratamento sintomático 

Antipsicóticos: 
–– Haloperidol – dose inicial 1-15 mg/dia toma única ou dividida em 2x/dia, até 80 mg/dia.
–– Risperidona – dose inicial 0,5 mg 2x/dia; se necessário aumentar 1 mg/dia até um máximo de 8 mg/dia.
–– Olanzapina – dose inicial 2,5 mg/dia; se necessário aumentar semanalmente até ao máximo. 
–– Quetiapina – dose inicial 25 mg/dia; se necessário aumentar gradualmente até um máximo 400-800 mg/dia.
–– Clozapina – dose inicial 12,5 mg a 25 mg ao deitar; se necessário aumentar 25 a 50 mg/dia conforme tolerado; 

dose máxima 200 mg/dia.

Depletores pré-sinápticos da dopamina: 
–– Tetrabenazina – dose inicial 12,5 a 25 mg/dia; se necessário aumentar gradualmente; dose máxima 150-200 mg/dia.

Benzodiazepinas: 
–– Clonazepam – dose inicial 0,5 mg; se necessário aumentar gradualmente até um máximo 4 mg/dia.

Antiepiléticos: 
–– Valproato de sódio – dose inicial de 250 mg/dia; se necessário aumentar 250 mg semanalmente até 3x/dia.  

Se resposta não satisfatória poderá ser aumentado gradualmente até 1500 mg/dia.

https://doi.org/10.1186/s40734-017-0056-0
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capítulo 3.5.1

Demência rapidamente progressiva 
Cristina Ionel, Ana Morgadinho

DEFINIÇÃO 
De acordo com os critérios da National Institute on Aging – Alzheimer’s Association 

de 2011, a demência é a evidência de declínio no desempenho e funcionamento em 
dois ou mais domínios cognitivo-comportamentais, percecionado pelo doente e infor-
mador, objetivado em avaliação cognitiva, e com impacto funcional nas atividades de 
vida diária (perda de autonomia). Os sintomas de um quadro demencial podem dizer 
respeito aos seguintes domínios cognitivos: memória, linguagem, funções executivas, 
funções visuoespaciais e comportamento.

Apesar de não estar formalmente definido o tempo de evolução, considera-se que 
a demência rapidamente progressiva (DRP) tem uma instalação em menos de um a dois 
anos, embora mais frequentemente seja em semanas (agudo) a meses (subagudo).

ETIOLOGIA 
O paradigma da DRP é a doença priónica, sendo a mais frequente a doença de 

Creuztfeldt-Jakob (DCJ) esporádica. Contudo, perante a suspeita de DRP é importante 
ter em conta as outras causas neurodegenerativas e as causas reversíveis/tratáveis. 

A tabela 1 apresenta as várias etiologias possíveis. 

ABORDAGEM DIAGNÓSTICA
1.	 Confirmar que o quadro não é compatível com delirium (ver capítulo 20) ou pato-

logia psiquiátrica primária.
2.	 Confirmar que a evolução é, de facto, rapidamente progressiva, tendo em conside-

ração que as manifestações de deterioração cognitiva podem muitas vezes passar 
despercebidas, sobretudo nos casos neurodegenerativos não-priónicos. Nestas si-
tuações, é a ocorrência de um agravamento rápido, como parte da evolução natural 
da doença ou desencadeado por um evento sistémico (metabólico/infecioso), que 
faz procurar os cuidados médicos, nomeadamente os serviços de urgência. 

3.	 Caraterizar as manifestações iniciais que podem fornecer pistas acerca do diagnós-
tico etiológico. 

4.	 Procurar por sintomas não-neurológicos, exposição a fármacos, drogas ou outros 
tóxicos pode igualmente ajudar na orientação diagnóstica. 

5.	 Pedir meios complementares de diagnóstico (Tabela 2). 

3.5. Perturbações cognitivas e neuropsiquiátricas
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Tabela 1. Etiologias de demência rapidamente progressiva

Etiologia Instalação Caraterísticas clínicas 

Neurodegenerativa

Doença priónica:
–– Esporádica: DCJ esporádica, insónia 

fatal esporádica
–– Genética: DCJ genética, insónia 

familiar fatal, síndrome Gerstmann-
Sträussler-Scheinker; 

–– Adquirida: variante DCJ, DCJ 
iatrogénica, kuru

Subaguda Alterações comportamentais, sinais piramidais, extrapiramidais, 
cerebelosos, visuais, mioclónus

Doença de Alzheimer Subaguda –

Demência com corpos de Lewy Subaguda Flutuação cognitiva e da vigília, parkinsonismo, alucinações 
visuais, alterações sono REM

Degenerescência frontotemporal Subaguda Afasia, alterações comportamentais do tipo frontal, sinais  
do 1.º ou 2.º neurónio motor

Síndrome corticobasal Subaguda Afasia, fenómeno alien limb, apraxia, alterações sensitivas  
do tipo cortical, rigidez, distonia, mioclonias

Vascular

Demência por multienfartes Aguda/
subaguda

Progressão em escada, outros sinais focais motores, sensitivos, 
visuais, fatores de risco vascular 

Demência por enfarte estratégico 
(hipocampo, tálamo, giro angular)

Aguda Fatores de risco vascular

Angiopatia amilóide cerebral Subaguda Cefaleia, crises epiléticas, amyloid spells

Vasculite primária do SNC Aguda Sintomas neurológicos multifocais

Hematoma subdural Subaguda Sinais focais, história de traumatismo/quedas, alcoolismo,  
uso de antiagregantes/anticoagulantes

Autoimune

Encefalite autoimune/paraneoplásica Aguda/
subaguda

Variáveis, consoante os anticorpos (ver capítulo 20)

Autoimune

Neurolúpus Subaguda Depressão, psicose, crises epiléticas, eventos trombóticos

Steroid-responsive encephalopathy 
associated with autoimmune thyroiditis 
(SREAT)

Subaguda Alterações comportamentais, crises epiléticas, ataxia, mioclonias, 
eutiroidismo na maioria

Tumoral

Neoplasia primária do sistema nervoso 
central (SNC)/Metástases

Subaguda –

Linfoma primário do SNC Subaguda Sintomas psiquiátricos, sinais focais, crises epiléticas

(Continua)
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Tabela 1. Etiologias de demência rapidamente progressiva (continuação)

Etiologia Instalação Caraterísticas clínicas 

Linfoma intravascular Subaguda Febre, lesões cutâneas

Infeciosa

Demência por HIV Aguda/
subaguda

Lentificação psicomotora, défice executivo, depressão

Leucoencefalopatia multifocal progressiva Subaguda Imunocomprometidos

Neurossífilis (Treponema pallidum) Subaguda Depressão, psicose, pupila de Argyll Robertson

Doença de Whipple (Tropheryma 
whipplei)

Subaguda Sintomas psiquiátricos, movimentos involuntários, oftalmoplegia, 
mioclonias, sintomas gastrointestinais

Doença de Lyme (Borrelia burgdoferi) Subaguda Neuropatias cranianas, psicose, meningite, poliradiculopatia

Encefalite herpética Aguda Alterações do comportamento, sinais focais, crises epiléticas, 
alteração da consciência, febre

Tóxico-metabólica

Alterações hidroeletrolíticas Aguda –

Alterações endócrinas Subaguda –

Encefalopatia urémica/hepática Aguda –

Tóxico-metabólica

Encefalopatia de Wernicke (défice de 
vitamina B1 – tiamina)

Aguda Ataxia, alterações oculomotoras (oftalmoparesia, nistagmo); 
alcoolismo

Défice de vitamina B3 – niacina Subaguda 3 D: dermatite, diarreia, demência

Défice de vitamina B12 – 
cianocobalamina 

Subaguda Défice cognitivo é menos frequente; acroparestesias; ataxia 
sensitiva; neuropatia óptica

Degenerescência hepatocerebral Subaguda Parkinsonismo, discinesias cranianas

Toxicidade por metais – chumbo, 
mercúrio, bismuto, manganésio

Aguda/
subaguda

Procurar história de exposição
Chumbo: neuropatia, sintomas psiquiátricos
Mercúrio orgânico: parestesia, ataxia, alteração visual 
concêntrica; mercúrio inorgânico: tremor
Bismuto: tremor, ataxia, disartria, mioclónus
Manganésio: parkinsonismo

Drogas ilícitas Aguda/
subaguda

–

Iatrogénica

Fármacos (por exemplo, lítio, 
anticolinérgicos, opiáceos, 
benzodiazepinas)

Aguda/
subaguda

Procurar relação temporal entre o início dos fármacos  
e os sintomas cognitivos

Outras

Crises epiléticas/estado de mal 
não-convulsivo

Aguda/
subaguda

Flutuação do conteúdo/nível consciência, sinais subtis como 
automatismos orobucais, manuais
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TRATAMENTO E PROGNÓSTICO
O tratamento e o prognóstico dependem da etiologia. 
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Tabela 2. Meios complementares de diagnóstico para investigação de demência 
rapidamente progressiva 

1.ª linha 2.ª linha

Análises Hemograma, coagulação
Bioquímica: função renal e hepática; ionograma 
(sódio, potássio, fósforo, cálcio, magnésio)
Função tiroideia (TSH, T4 livre)
Vitamina B12
VS, PCR
Serologias: HIV, RPR
Análise sumária de urina
Doseamento de fármacos/tóxicos (consoante 
suspeita)

Autoimunidade: ANA, ANCA, ds-DNA, anticorpos 
antitiroglobulina e antitiroperoxidase
Anticorpos antineuronais de superfície e intracelulares
Eletroforese de proteínas/imunoeletroforese
Marcadores de linfoma: LDH, β2-microglobulina
Outros testes endocrinológicos: PTH, cortisol
Serologias: Borrelia burgdoferi 
Esfregaço de sangue periférico
Urocultura
Pesquisa de metais em urina 24 horas

LCR Citoquímico com contagem celular
Bandas oligoclonais
Proteína 14-3-3
Tau-total e tau fosforilada
β-amilóide (Aβ40 e Aβ42; relação Aβ42/Aβ40)
Anatomopatológico
PCR vírus neurotrópicos
Anticorpos antineuronais de superfície  
e intracelulares

Citometria de fluxo
PCR Tropheryma whipplei 
PCR vírus JC
VDRL (consoante serologia sangue)
RT-QuIC

Imagiologia TC cranioencefálica 
RM encefálica
Radiografia torácica

Angio-TC/angio-RM cerebral
Angiografia cerebral
TC tóraco-abdomino-pélvica
Ecografia tiróide/mamária/testicular
FDG-PET de corpo inteiro
PET amilóide cerebral

Outros Eletroencefalograma Biópsia cerebral (com ou sem biópsia meníngea)
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capítulo 3.5.2

Abstinência alcoólica 
Cláudia Lima, Ana Morgadinho

DEFINIÇÃO 
A síndrome de privação alcoólica ocorre nos indivíduos cujo uso crónico de etanol 

conduziu a uma dependência fisiológica da substância para manutenção da homeosta-
sia, em caso de cessação ou redução abrupta do consumo. 

EPIDEMIOLOGIA
O etanol é a substância aditiva cujo consumo é mais amplamente disseminado. O 

relatório da Organização Mundial de Saúde (2018) aponta o nosso país como o 14.º com 
maior consumo anual per capita (12,6 l, média global 6,4 l). A prevalência do padrão 
de consumo abusivo e dependência na população entre os 15-74 anos é de 3,6%. Dados 
globais apontam para que 10% das mulheres e 20% dos homens possam vir a sofrer de 
dependência alcoólica. Destes, cerca de 50% desenvolverão sintomas em caso de redu-
ção/cessação abrupta do consumo e 5-15% terão manifestações clinicamente graves. 
As crises convulsivas por privação ocorrem em 5-15% dos doentes e o delirium tremens 
em menos de 5%. 

A maioria das pessoas será suscetível à descontinuação abrupta de uma qualquer 
substância aditiva. Contudo, nem todos os doentes apresentam quadros de igual gra-
vidade. Desconhece-se o motivo desta variabilidade, que pode ter uma base genética. 
Apesar de os sintomas de privação serem por necessidade dose-dependentes, desco-
nhece-se qual o valor exato a partir do qual existe risco, tendo este variabilidade inte-
rindividual.

FISIOPATOLOGIA 
O etanol é um depressor do sistema nervoso central, simultaneamente potencian-

do mecanismos inibitórios e inibindo mecanismos excitatórios. Apesar da fisiopato-
logia ser complexa e envolver vários tipos de recetores, influencia principalmente 
dois neurotransmissores: o ácido gama aminobutírico (GABA) e o glutamato. A expo-
sição crónica induz alterações neuronais adaptativas de modo a preservar o equilíbrio 
entre o tónus excitatório e inibitório. O etanol liga-se aos recetores GABA-A pós-si-
nápticos, induzindo sedação. Com o consumo continuado, isto leva à sua infrarregu-
lação. Por oposição, o etanol inibe os recetores NMDA do glutamato, levando à sua 
suprarregulação compensatória. O aumento do tónus inibitório induz também a sobre-
-expressão de outros neurotransmissores excitatórios, como a dopamina e a serotonina. 
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Estes mecanismos de retroação explicam a tolerância e o facto de consumidores 
crónicos conseguirem manter a vigília e funcionalidade mesmo quando expostos a 
doses elevadas da substância. Em consequência, quando o consumo é reduzido ou 
cessado de forma abrupta, estas alterações adaptativas persistem e ocorre um dese-
quilíbrio temporário, com aumento do tónus excitatório e diminuição do tónus inibi-
tório, o que explica que os sintomas de privação sejam tendencialmente de «hipera-
tivação».

ASPETOS CLÍNICOS 
As manifestações clínicas da privação alcoólica começam habitualmente nas pri-

meiras 6 horas após a cessação do consumo e podem persistir até duas semanas. Em 
caso de recrudescência do consumo, os sintomas habitualmente resolvem nas primei-
ras 24 a 48 horas. 

O síndrome de privação ocorre num contínuo de gravidade. Os sintomas iniciais 
são habitualmente mais ligeiros. Os mais frequentes são tremores, ansiedade, náusea/
vómitos, cefaleia, diaforese e insónia. Os sintomas tendem a ser semelhantes para cada 
indivíduo entre episódios de privação. Após as 24 horas, tendem a intensificar-se, com 
ansiedade grave, tremores e disautonomia mais evidente. 

Nesta fase pode surgir também atividade alucinatória. As alucinações são relativa-
mente comuns nos consumidores crónicos de álcool nas primeiras horas de abstinência, 
podendo ocorrer em até 25% dos doentes. São maioritariamente de ordem sensitiva (por 
exemplo, parestesias) ou visual, sendo mais raras as alucinações auditivas, que em 
casos graves podem assumir um caráter persecutório. O doente tem habitualmente 
preservação do insight. Tendem a resolver ao fim de 24 horas. 

As crises epiléticas sintomáticas da privação alcoólica podem ocorrer precocemen-
te, nas primeiras 6 horas, sendo mais frequentes a partir das 12 horas. Mais de 90% 
ocorrem nos primeiros dois dias. São habitualmente tónico-clónicas generalizadas e 
raras vezes progridem para estado de mal. A ocorrência de estado de mal epilético deve 
levar à pesquisa de causas coexistentes. De facto, em mais de 50% dos doentes apu-
ram-se outras comorbilidades, como epilepsia prévia ou lesões estruturais cerebrais. 
Cerca de um terço dos doentes com crises de privação desenvolvem posteriormente 
delirium tremens.

O delirium tremens tem pico de incidência ao quinto dia de privação, podendo 
durar até uma semana. Nesta fase, ocorre uma encefalopatia grave com desatenção, 
flutuação do estado de consciência, alucinações e agitação psicomotora, coexistindo 
desequilíbrios hidroeletrolíticos graves e disautonomia. Os fatores de risco para delirium 
tremens são história prévia, ocorrência de crises convulsivas, idade superior a 30 anos, 
último consumo há mais de 48 horas, tensão arterial sistémica > 150 mmHg ou fre-
quência cardíaca superior a 100 bpm, consumo de longa data, abuso coexistente de 
benzodiazepinas, e comorbilidades sistémicas agudas.

Uma nota clínica que tem particular interesse reiterar é a necessidade de apurar 
qual o motivo da abstinência. Patologias como a pancreatite aguda ou quadros infecio-
sos sistémicos ou do SNC podem ser a causa inicial da privação, e esta mascarar os 
sintomas iniciais de outras doenças potencialmente graves. 

DIAGNÓSTICO
Tabela 1.
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TRATAMENTO 
O tratamento em regime ambulatório pode ser considerado nos doentes com sín-

drome de privação de gravidade ligeira (CIWA-Ar < 15), sem sintomas disautonómicos 
graves, sem história pessoal de delirium tremens ou crises convulsivas em contexto de 
privação, e com capacidade cognitiva e motivação para adesão terapêutica. Todos os 

outros doentes devem ser tratados em contexto hospitalar (Tabela 3):
Relativamente às crises epiléticas por privação alcoólica, estas são habitualmente 

do tipo tónico-clónico generalizado. Raramente progridem para estado de mal epilético 
e a ocorrência desta entidade deve motivar investigação adicional. O tratamento é se-
melhante ao das restantes crises epiléticas, salvaguardando-se apenas que a fenitoína 
parece ser menos eficaz nas crises por privação alcoólica.

PREVENÇÃO 
Quando é previsível a redução abrupta do consumo, por exemplo em contexto de 

internamento de doente alcoólico, deve ser iniciada terapêutica profilática. As benzo-
diazepinas de longa duração de ação devem ser preferidas caso não exista contraindi-
cação (por exemplo, insuficiência hepática grave). A gabapentina pode ser uma opção 
em casos de privação muito ligeira a ligeira (CIWA-Ar 0-15). A tiaprida funciona como 
antitremórico e antipsicótico. 

PROGNÓSTICO 
A mortalidade do delírium tremens era historicamente muito alta, mas a identifi-

cação mais precoce e a maior disponibilidade de terapêuticas de suporte resultou 
numa redução muito significativa de desfechos fatais, sendo inferior a 5%. Estes factos 

Tabela 1. Critérios de diagnóstico DSM-5 vs. ICD-10

DSM-5 ICD-10

A. �Cessação ou redução abrupta de consumo pesado ou prolongado  
de álcool

F10.3 Síndrome de abstinência – grupo  
de sintomas em combinação e gravidade 
variáveis ocorrendo após redução relativa  
de consumo de uma substância após o seu uso 
persistente. Pode complicar com convulsões

B. �Dois ou mais dos seguintes sintomas surgindo horas a dias após 
redução do consumo:

Disautonomia
Tremor aumentado das mãos
Insónia
Náuseas/vómitos
Alucinações visuais, táteis ou auditivas 
Agitação psicomotora 
Ansiedade 
Convulsões tónico-clónicas generalizadas

C. �Os sinais e sintomas são clinicamente significativos e provocam 
relevante limitação funcional

F10.4 Síndrome de abstinência com delírio 
– semelhante a F10.3, acrescendo delirium,  
ou delirium tremens no caso da privação 
alcoólica

D. �Os sinais e sintomas não são atribuíveis a outra doença  
ou privação/intoxicação com outra substância
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sublinham a necessidade de um reconhecimento rápido dos sintomas e intervenção 
terapêutica precoce. 

BIBLIOGRAFIA
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hol-withdrawal-epidemiology-clinical-manifestations-course-assessment-and-diagnosis#H2515103915 

Tabela 2. Clinical Institutes Withdrawal Assessment Scale for Alcohol (CIWA-Ar)

Náuseas/vómitos Cefaleia Agitação Alterações visuais

0. Ausentes
4. Náusea intermitente
7. Náusea constante e 
vómitos frequentes

0. Ausente
1. Muito ligeira
2. Ligeira
3. Moderada
4. Moderadamente grave
5. Grave
6. Muito grave
7. Extremamente grave

0. Ausente
1. Ligeiramente hiperativo
4. Moderadamente inquieto, 
acatísico
7. Agitação grave, 
inquietude constante

0. Ausentes
1. Muito ligeira 
fotossensibilidade
2. Ligeira fotossensibilidade
3. Moderada 
fotossensibilidade 
4. Alucinações visuais 
moderadas
5. Alucinações visuais graves
6. Alucinações visuais muito 
graves 
7. Alucinose contínua

Sudorese Ansiedade Alterações auditivas Alterações táteis

0. Sem suores visíveis
1. Suor quase impercetível, 
mãos húmidas 
4. Suor evidente na fronte
7. Diaforese

0. Ausente
4. Ansiedade moderada, 
doente reservado 
7. Crise de pânico 

0. Ausentes
1. Muito ligeira hiperacúsia 
ou hiperplexia
2. Ligeira hiperacúsia ou 
hiperplexia
3. Modearada hiperacúsia 
ou hiperplexia
4. Alucinações 
moderadamente graves 
5. Alucinações graves
6. Alucinações muito graves
7. Alucinose contínua 

0. Ausentes 
1. Parestesias muito ligeiras
2. Parestesias ligeiras
3. Parestesias moderadas
4. Alucinações táteis 
moderadamente graves
5. Alucinações táteis graves
6. Alucinações táteis muito 
graves
7. Alucinose contínua

0. Ausente
1. Não visível, mas sentido 
nas pontas dos dedos
4. Tremor postural 
moderado
7. Tremor grave mesmo em 
repouso 

0. Orientado e capaz de 
cálculo seriado
1. Incapaz de cálculo 
seriado
2. Desorientação temporal 
(< 2 dias do mês)
3. Desorientado temporal 
(> 2 dias do mês)
4. Desorientação espacial 
ou autopsíquica

Soma aritmética de cada item, pontuação máxima 67.
< 10: privação muito ligeira
10-15: privação ligeira
16-20: privação moderada
> 20: privação grave 

https://www.uptodate.com/contents/alcohol-withdrawal-epidemiology-clinical-manifestations-course-assessment-and-diagnosis#H2515103915
https://www.uptodate.com/contents/alcohol-withdrawal-epidemiology-clinical-manifestations-course-assessment-and-diagnosis#H2515103915
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Tabela 3. Algoritmo terapêutico em contexto hospitalar

1.	 Monitorização de sinais vitais

2.	 Contenção física ou química em caso de agitação grave/agressividade 

3.	 Vigilância clínica até que o doente se encontre lúcido durante, pelo menos, 24 horas 

4.	 Tratamento sedativo
4.1.	As benzodiazepinas são a primeira linha
	 Diazepam 10-20 mg ev cada 1-2 h até se atingir sedação
	 ou
	 Lorazepam 1-4 mg cada 1-2 h até se atingir sedação
4.2.	� Em caso de agitação grave haloperidol 5-10 mg po/im, repetindo cada 30 minutos, conforme necessário

5.	 Tratamento de complicações orgânicas
5.1.	 Tiamina 200-300 mg por dia por via im (ou ev)
5.2.	 Reposição iónica (Mg2+) e glicémica 
5.3.	 Vitamina K se necessário de acordo com tempo de protrombina
5.4.	 Ácido fólico 5 mg/dia em caso de anemia ou polineuropatia 

Tabela 4. Doses aconselhadas no tratamento preventivo da abstinência alcoólica 
(todos os fármacos são administrados por via oral)

Diazepam  
(longa duração)

Dia 1: 
20 mg q6-12 h 

Dia 2: 
10 mg q6 h 

Dia 3: 
10 mg bid 

Dia 4: 
10 mg id noite 

Oxazepam  
(curta duração)

Dia 1: 
30 mg 6/6 h

Dia 2: 
30 mg 8/8 h 

Dia 3: 
30 mg 12/12 h 

Dia 4: 
30 mg id noite 

Lorazepam  
(curta duração)

Dia 1: 
30 mg 6/6 h

Dia 2: 
30 mg 8/8 h 

Dia 3: 
30 mg 12/12 h 

Dia 4: 
30 mg id noite 

Gabapentina Dia 1: 
300 mg 6/6 h

Dia 2: 
300 mg 8/8 h 

Dia 3: 
300 mg 12/12 h 

Dia 4: 
300 mg id 

Tiaprida 100 mg 3-4 id 

Tiamina Pelo menos, 200mg qid 

http://www.sicad.pt/PT/EstatisticaInvestigacao/Paginas/default.aspx
http://www.sicad.pt/PT/EstatisticaInvestigacao/Paginas/default.aspx
https://apps.who.int/iris/bitstream/handle/10665/274603/9789241565639-eng.pdf?ua=1
https://apps.who.int/iris/bitstream/handle/10665/274603/9789241565639-eng.pdf?ua=1
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Síndrome maligna dos neurolépticos
Daniela Pimenta Silva, Ana Morgadinho

capítulo 3.5.3

DEFINIÇÃO 
A síndrome maligna dos neurolépticos (SMN) é uma emergência neurológica poten-

cialmente fatal, que resulta de uma reação idiossincrática ao uso de fármacos bloquea-
dores dos recetores D2 da dopamina. 

Epidemiologia 
A incidência varia entre 0,02 e 3% dos doentes medicados com neurolépticos. 

Maioritariamente jovens adultos, mas pode atingir qualquer idade. Parece ser mais 
frequente em homens. Tal distribuição correlaciona-se com a exposição a estes fárma-
cos e nem a idade nem o sexo constituem fatores de risco por si.

FATORES DE RISCO 
–– Farmacológicos:

•• Exposição a fármacos bloqueadores dos recetores D2 da dopamina (Tabela 1):
•• Início do tratamento ou alterações da dose;
•• Dose elevada (apesar de SMN não ser dependente da dose);
•• Alteração de neuroléptico para outro;
•• Administração parentérica; 

•• Polimedicação: antipsicóticos e não antipsicóticos, como o lítio, antieméticos e 
inibidores seletivos da recaptação da serotonina (SSRI);

•• Cessação abrupta de agonistas dopaminérgicos:
•• Síndrome parkinsonismo-hiperpirexia – síndrome indistinguível da SMN em 

doentes com doença de Parkinson (DP) nos quais se suspende abruptamente 
a medicação antiparkinsónica ou a estimulação da DBS;

–– Ambientais: agitação e contenção física, desidratação, temperatura elevada;
–– Demográficos: múltiplas comorbilidades médicas, psiquiátricas ou neurológicas;
–– História prévia: episódio prévio de SMN ou de catatonia.

Alguns fármacos associados a SMN: antipsicóticos típicos (por exemplo, haloperidol, 
clorpromazina); antipsicóticos atípicos (por exemplo, risperidona, olanzapina); antiemé-
ticos (por exemplo, metoclopramida, prometazina, domperidona) e outros (lítio, desi-
pramina, trimipramina, tetrabenazina). 
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FISIOPATOLOGIA 
O antagonismo dos recetores D2 da dopamina leva a uma hipofunção dopaminér-

gica central que conduz a um desequilíbrio entre as vias dopaminérgica nigrostriatal 
(rigidez e parkinsonismo) e hipotalâmica (hipertermia e disautonomia). Existe incerteza 
quanto aos mecanismos fisiopatológicos, sendo este um dos mais aceites. 

APRESENTAÇÃO CLÍNICA
Os sintomas e sinais desenvolvem-se em algumas horas a três dias. Podem surgir 

até 30 dias depois de se iniciar o bloqueador dos recetores da dopamina, ou até dois 
meses nos fármacos de ação prolongada. Uma vez suspenso o fármaco, a resolução é 
autolimitada com uma média de 7-10 dias até um mês, mas há casos reportados de 
seis meses. 

Complicações: rabdomiólise e insuficiência renal aguda (IRA), arritmias cardíacas, en-
farte agudo do miocárdio, cardiomiopatia de Takotsubo, pneumonia de aspiração, trombo-
se venosa profunda, tromboembolismo pulmonar, trombocitopenia, coagulação intravascu-
lar disseminada, falência multiorgânica, e morte. 

DIAGNÓSTICO (CRITÉRIOS)
Diagnóstico sindromático: 70% dos doentes desenvolvem a tétrade clássica. A hi-

pertermia e a rigidez são os sinais cardinais para uma elevada suspeita clínica.
–– Casos mais ligeiros estão descritos com agentes antipsicóticos atípicos, como a 

clozapina, aripiprazole e paliperidona. A hipertermia pode estar ausente e a rigidez 
ser ligeira, podendo apresentar-se apenas com sintomas e sinais disautonómicos. 
Assim, é razoável considerar o diagnóstico de SMN quando dois dos quatro sinais 
da tétrade estão presentes no contexto clínico apropriado. 

Diagnóstico etiológico: a SMN é um diagnóstico de exclusão: 
–– História clínica detalhada com identificação de dados que sugiram diagnósticos 

alternativos ou potenciais fatores de risco para SMN (por exemplo, alterações re-
centes à medicação, como início de neuroléptico, alterações à dose, início de outros 
fármacos);

–– Avaliação analítica para excluir infeção sistémica, endocrinopatia, tóxicos, e 
identificar alterações sugestivas de SMN, bem como determinar a gravidade (nível 
de CK);

–– Exame de imagem (TC-CE e/ou RM-CE) para excluir lesão/infeção/inflamação do 
SNC;

–– Punção lombar para excluir infeção do SNC;
–– Eletroencefalograma para excluir estado de mal epilético não-convulsivo.

Tabela 1. Tétrade de sinais e sintomas da síndrome maligna dos neurolépticos

Alteração do estado mental Rigidez Hipertermia Disautonomia

Delirium, catatonia/mutismo, 
encefalopatia, estupor e 
coma

Outras manifestações motoras: tremor, 
parkinsonismo, distonia, trismus, coreia, 
crises oculogíricas, sialorreia, disfagia e 
disartria.

Temp. > 38 ºC Taquicardia
Labilidade da TA
Taquipneia
Diaforese
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Alterações laboratoriais associadas: 
–– ↑ CK (tipicamente acima de 1000 U/l);
–– Leucocitose (10000-40000 x 106/mm3), com desvio esquerdo da fórmula leucoci-

tária;
–– ↑ LDH, fosfatase alcalina (FA) e transaminases hepáticas;
–– Alterações iónicas: hipoCa, hipoMg, hipo/hiperNa, hiperK, acidose metabólica;
–– ↑ Proteína C-reativa e velocidade de sedimentação;
–– ↓ Ferro sérico ocorre frequentemente na SMN e é um marcador sensível mas ines-

pecífico de SMN em doentes psiquiátricos com doença aguda. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
É importante reiterar que a SMN nem sempre é um diagnóstico fácil, e é necessário 

um elevado nível de suspeição e estar atento aos sinais clínicos e laboratoriais. O diag-
nóstico diferencial com síndrome serotoninérgica é dos mais difíceis. 

Tabela 2. Critérios de diagnóstico segundo a DSM-V: critérios major + 2 critérios 
minor

Critérios de diagnóstico major Critérios de diagnóstico minor 

–– Exposição a antagonista 
dopaminérgico há < 72 h

–– Rigidez severa
–– Hipertermia (Temp. > 38 ºC)

Diaforese
Disfagia
Tremor
Incontinência
Alteração do estado de consciência 

Mutismo
Taquicardia
TA elevada ou lábil
Leucocitose
Aumento da CK

Tabela 3. Diagnóstico diferencial de síndrome maligna dos neurolépticos

Diagnóstico Caraterísticas clínicas distintivas

Síndrome serotoninérgico Hipertermia e rigidez menos severas; mioclonias, hiperreflexia, midríase, sintomas GI

Hipertermia maligna História de anestésicos inalados halogenados ou succinilcolina, exposição a calor 
extremo e exercício vigoroso; evolução mais fulminante

Catatonia maligna Alterações psiquiátricas prodrómicas (psicose, agitação), sintomatologia motora positiva 
(flexibilidade cérea, distonia, movimentos estereotipados)

Síndrome anticolinérgica central História de ingestão de anticolinérgicos; ausência de rigidez; presença de flushing, 
midríase, xerostomia, retenção urinária

Abuso de drogas Rigidez não é comum; história de consumo de drogas de abuso

Outros diagnósticos que podem ter apresentação clínica semelhante à SMN e que devem ser excluídos:
–– Doenças sistema nervoso central (SNC): infeciosas (meningite, encefalite), inflamatórias (por exemplo, stiff-person 

syndrome, encefalites autoimunes/paraneoplásicas), estado de mal epilético; 
–– Doenças sistémicas: infeciosas (por exemplo, sépsis, tétano, raiva), encefalopatia metabólica, endocrinopatia 

(tireotoxicose, feocromocitoma), choque térmico, porfiria aguda;
–– Drogas/tóxicos: tóxicos (por exemplo, CO, salicilatos, metais pesados, lítio), privação/abuso de substâncias (por 

exemplo, cocaína, MDMA, fenciclinida, anfetaminas, álcool), efeitos secundários extrapiramidais de fármacos.
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TRATAMENTO 
Não existem guidelines para o tratamento da SMN. A evidência existente é baixa.

1.	 Reconhecimento precoce e suspensão do fármaco antagonista da dopamina (ou 
reintroduzir levodopa nos doentes com síndrome parkinsonismo-hiperpirexia):
a)	 Suspender outros fármacos potenciadores (por exemplo, Li, SSRI, antieméticos).

2.	 Abordagem de suporte:
a)	 Monitorização cardiorrespiratória e sinais vitais;
b)	 Medidas de arrefecimento corporal (antipiréticos são pouco eficazes);
c)	 Monitorização e correção de desidratação (hidratação ev vigorosa) (atenção a 

perdas insensíveis – febre, diaforese, taquipneia), desequilíbrios hidroeletrolíti-
cos e ácido-base, e IRA;

d)	 Heparina de baixo peso molecular – prevenção de trombose venosa.
3.	 Tratamento específico (Tabela 4):

PROGNÓSTICO 
Mortalidade varia de 5 a 20%, relacionada com complicações da SMN. Principais fato-

res de risco para mortalidade elevada são administrações «depot» e doença neurológica 

Tabela 4. Tratamento específico da síndrome maligna dos neurolépticos

Fármaco Posologia Mecanismo de ação/
indicação

Efeitos secundários

Bromocriptina
(per os; SNG)

Dose inicial: 2,5 mg de 8/8 horas
Titular 2,5-7,5 mg/dia
Dose máxima: 40 mg/dia
Continuar até 10 dias após melhoria SMN  
e depois reduzir lentamente.

Agonista dopamina/
SMN moderada-
severa

Hipotensão, 
náuseas, vómitos, 
agravamento da 
psicose

Dantroleno 1-2,5 mg/kg ev a cada 6-8 horas (dose máxima 
10 mg/kg/dia)
Não está estabelecida a dose e duração; 
é razoável passar a per os aquando da 
estabilidade clínica e reduzir lentamente.

Relaxante muscular; 
não usar em 
monoterapia/SMN 
severa

Raros; hepatotóxico 
com o uso 
prolongado;  
CI com BCC

Benzodiazepinas Lorazepam até 8 mg/dia
Diazepam 10 mg ev, de 8/8 horas

Agitação psicomotora 
e relaxante muscular

Sonolência, 
sedação diazepam 
- insuficiência 
respiratória

Amantadina Dose inicial: 100 mg 
Titular até 200 mg, de 12/12 horas

Dopaminérgico e 
anticolinérgico/SMN 
moderada-grave

ECT Tratamento de 2.ª linha. Considerado quando: SMN refratário ao tratamento médico nas  
24-48 horas; catatonia e rigidez proeminentes; psicose associada. Habitualmente 6 a 10 sessões.
(Nota: descritas complicações cardiovasculares e estado de mal epilético nos doentes SMN)

ev: endovenoso; im: intramuscular; SNG: sonda nasogástrica; CI: contraindicado; BCC: bloqueadores dos canais de cálcio; ECT: eletroconvul-
sivoterapia.
Nota: Em muitos doentes, pode ser necessário o apoio da Medicina Intensiva. 
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estrutural prévia. Caso seja necessário reintroduzir neurolépticos (risco de recorrência 
30%), deve-se fazê-lo em meio hospitalar e ter em atenção aos seguintes fatores: 

–– Reduzir potenciais fatores de risco;
–– Iniciar apenas após duas semanas da resolução da SMN;
–– Começar doses baixas e titular lentamente;
–– Preferir antipsicóticos de baixa potência ou atípicos.
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Síndrome de descontinuação dos agonistas 
da dopamina
José Rosa, Ana Morgadinho

capítulo 3.5.4

DEFINIÇÃO
A síndrome de descontinuação dos agonistas da dopamina (SDAD) constitui um 

conjunto de sintomas psiquiátricos e disautonómicos graves e incapacitantes em doen-
tes com doença de Parkinson (DP), relacionado com a redução ou suspensão de ago-
nistas dopaminérgicos (por exemplo, ropinirol, rotigotina, pramipexol).

EPIDEMIOLOGIA 
A prevalência da SDAD situa-se entre 15 e 19% dos doentes com DP. Foi já também 

descrita, menos frequentemente, em doentes com síndrome de pernas inquietas. 

FISIOPATOLOGIA
Apesar de pouco conhecida, a hipótese mais provável é a de disfunção das vias 

dopaminérgicas mesocorticolímbicas. Estas são ativadas pelos agonistas dopaminérgi-
cos, conduzindo ao desenvolvimento de comportamentos de recompensa e vício. Tra-
ta-se do mesmo mecanismo proposto para a perturbação de controlo de impulsos e a 
síndrome da desregulação dopaminérgica observadas em alguns doentes com DP. A 
suspensão dos agonistas gera sintomas de privação semelhantes aos dos consumidores 
de substâncias de abuso.

FATORES DE RISCO 
–– Perturbação de controlo de impulsos (PCI) relacionada com agonistas dopaminérgi-

cos;
–– Doses elevadas de agonista dopaminérgico; 
–– Duração do tratamento com o agonista dopaminérgico;
–– Dose de levodopa e dose total de medicação dopaminérgica (equivalentes de levo-

dopa).
A probabilidade de desenvolver SDAD na ausência de fatores de risco é de 3%, 

podendo atingir os 90% na presença dos mesmos. O pós-operatório da cirurgia de es-
timulação cerebral profunda constitui igualmente um período de maior risco pela redu-
ção dos agonistas dopaminérgicos previamente à cirurgia. A taxa de redução do ago-
nista dopaminérgico não influencia o risco de SDAD. O risco de SDAD é semelhante 
com todos os agonistas dopaminérgicos.
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APRESENTAÇÃO CLÍNICA
–– Sintomas psiquiátricos: ansiedade, perturbação de pânico, fobia social, agorafobia, 

disforia, depressão, agitação, irritabilidade, drug craving e ideação suicida;
–– Sintomas autonómicos: diaforese, náuseas, vómitos, rubor facial, hipotensão ortos-

tática;
–– Outros: insónia, fadiga severa, dor generalizada.

Os sintomas podem surgir no início, durante ou após a suspensão do agonista 
dopaminérgico. São habitualmente muito incapacitantes, com grande impacto social e 
ocupacional. 

DIAGNÓSTICO
O diagnóstico é clínico e a hipótese deve ser colocada perante a relação temporal 

entre a redução ou suspensão do fármaco e o aparecimento de sintomas, na ausência 
de outra patologia médica ou psiquiátrica que os justifique. A SDAD não se associa a 
agravamento da doença de DP, nomeadamente dos sintomas motores. A distinção faz-
-se pela ausência de melhoria apesar da otimização do tratamento antiparkinsónico com 
titulação da levodopa ou introdução de outros fármacos antiparkinsónicos (por exemplo, 
inibidores da MAO, inibidores da COMT).

Diagnóstico diferencial (Tabela 1) 

TRATAMENTO 
A única terapêutica eficaz é a reposição do agonista dopaminérgico, com risco de 

recorrência dos efeitos secundários que levaram à redução/suspensão do fármaco 
(muito frequentemente perturbação de controlo de impulsos [PCI] ou alucinações).

Titular a levodopa, introduzir outros fármacos antiparkinsónicos ou iniciar antide-
pressivos são alternativas ineficazes e podem aumentar outros efeitos adversos (por 
exemplo, discinesias de pico de dose).

Não existem normas de orientação clínica ou recomendações relativamente à redu-
ção ou reintrodução de agonistas dopaminérgicos, pelo que a relação risco-benefício 
deve ser sempre discutida com o doente. 

Tabela 1. Diagnóstico diferencial de síndrome de descontinuação dos agonistas  
da dopamina

Diagnóstico Exemplos

Agravamento de sintomas motores e 
não-motores de DP

Tratamento insuficiente, baixa adesão

Síndrome de privação de outros fármacos Benzodiazepinas, inibidores da recaptação da serotonina

Síndrome de privação de substâncias de 
abuso

Cocaína, anfetaminas

Patologia psiquiátrica Perturbação da ansiedade generalizada, distimia, depressão

Patologia médica Feocromocitoma, doença neoplásica
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PROGNÓSTICO
A duração dos sintomas e o prognóstico são altamente variáveis. Os sintomas são 

autolimitados em cerca de metade dos doente e remitem espontaneamente ao fim de 
alguns dias ou semanas. Noutros casos, os sintomas podem prolongar-se ao longo de 
meses a anos. Por este motivo, alguns doentes não toleram a descontinuação dos ago-
nistas dopaminérgicos e preferem manter a medicação apesar dos efeitos secundários 
que motivaram a sua suspensão (por exemplo, PCI), com grande impacto na qualidade 
de vida.
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Síndrome serotoninérgica
Filipa Dourado Sotero, Ana Morgadinho

DEFINIÇÃO 
A síndrome serotoninérgica (SS) é uma entidade clínica, potencialmente ameaçado-

ra da vida, que resulta de um aumento da atividade serotoninérgica, tanto no sistema 
nervoso central (SNC) como no sistema nervoso periférico (SNP). 

EPIDEMIOLOGIA 
A incidência da SS é desconhecida, em parte por ser subdiagnosticada, quer pela 

apresentação clínica e gravidade variáveis quer pela atribuição de sintomas da SS a 
outras entidades clínicas. A sua incidência espelha o uso crescente de agentes seroto-
ninérgicos na prática clínica, estimando-se que ocorra em 14-17% das pessoas sob 
doses supraterapêuticas de inibidores seletivos de recaptação da serotonina (SSRI).

FISIOPATOLOGIA 
A SS resulta do aumento agudo da concentração sináptica de serotonina, consequên-

cia de efeitos em múltiplos subgrupos de recetores 5-HT e monoaminérgicos. O meca-
nismo geral da SS é o aumento da ativação destes recetores, a qual pode ocorrer por: 
a) aumento da síntese de serotonina; b) aumento da liberação de serotonina; c) agonis-
mo direto do recetor 5-HT; d) inibição da recaptação da serotonina, e e) diminuição do 
metabolismo da serotonina. Assim, diversos fármacos com diferentes mecanismos fo-
ram associados a SS (Tabela 1). A SS pode ocorrer após uso ou introdução de apenas 
um desses fármacos, mas é mais provável quando dois ou mais são usados simulta-
neamente.

A hiperativação dos neurónios serotoninérgicos centrais e periféricos está na géne-
se dos sintomas da SS. No SNC, estes estão localizados predominantemente no tronco 
cerebral, na linha média nos núcleos da rafe, e desempenham um papel relevante na 
manutenção da vigília, controlo do tónus ​​muscular, termorregulação e emese mediada 
por quimiorrecetores. No SNP, os recetores serotonérgicos estão envolvidos no tónus ​​
do músculo liso vascular e na motilidade gastrointestinal. 

ETIOLOGIA
Os fármacos e/ou drogas podem causar a SS atuando em cada um destes mecanismos: 

–– Suplementação de triptofano: aumentam a síntese de serotonina; 
–– Anfetaminas e catinonas sintéticas: aumentam da liberação de serotonina; 

capítulo 3.5.5
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–– Sumatriptano, buspirona e dietilamida do ácido lisérgico: agonistas do recetor da 
serotonina; 

–– SSRI, antidepressivos tricíclicos e cocaína: inibem a recaptação da serotonina;
–– IMAO: diminuem o metabolismo da serotonina. 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS E DIAGNÓSTICO 
As manifestações neurológicas são variadas e refletem o grau de atividade seroto-

ninérgica, sendo frequente a presença da tríade (Tabela 1). 
A hiperreflexia, clónus e rigidez são particularmente comuns e são mais evidentes 

nos membros inferiores. O clónus pode ser útil para inferir a gravidade da SS, sendo 
que na SS ligeira o clónus é despertável; a SS moderada apresenta-se com clónus es-
pontâneo e na SS grave este está ausente devido à rigidez. Casos graves de SS podem 
apresentar hipertermia refratária e crises epiléticas e ser complicados por falência 
respiratória, arritmias cardíacas, rabdomiólise e coagulação intravascular disseminada. 
O início dos sintomas na SS ocorre rapidamente após titulação ou overdose de agentes 
serotoninérgicos. Vinte e oito por cento dos doentes desenvolve sintomas na primeira 
hora e 61% apresenta sintomas após seis horas (Tabela 2).

DIAGNÓSTICO 
O diagnóstico da SS é clínico, pelo que uma história clínica rigorosa integrando 

exame físico e neurológico são essenciais. Os critérios de diagnóstico de Sternbach e 
Hunter foram desenvolvidos para ajudar no diagnóstico, sendo os últimos mais sensí-
veis (84 vs. 75%) e específicos (97 vs. 96%) (Tabela 3). 

As medições dos níveis de serotonina não se fazem por rotina, não são um indica-
dor reprodutível de toxicidade e não se correlacionam com a apresentação clínica, não 

Tabela 1. Tríade de sinais e sintomas da síndrome serotoninérgica

Alteração do estado  
mental (40%)

Hiperexcitabilidade neuromuscular (50%) Disfunção autonómica (40%)

Ansiedade, agitação, 
desorientação, delírio, 
alucinações e coma

Tremor, mioclonias, hiperreflexia, clónus, 
rigidez e reflexo cutâneo-plantar extensor 
bilateralmente

Diaforese, rubor facial, midríase, taquicardia, 
taquipneia, hipertermia, hipertensão, vómito 
e diarreia

Tabela 2. Espetro de sintomas na SS em função da gravidade

Gravidade Alteração estado mental Hiperativação neuromuscular Disfunção autonómica

Ligeira Ansiedade, inquietação
insónia

Hiperreflexia, tremor
mioclónus

Diaforese, rubor
midríase, taquicardia

Moderada Agitação Opsóclonus,
clónus espontâneo ou induzido

Hipertensão,
hipertermia (< 40º),
náusea, vómito, diarreia

Grave Confusão, delírio, coma Rigidez, falência respiratória Hipertermia (> 40º),
pressão arterial lábil

Adaptado de R. Wang, et al.5
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sendo por isso úteis no diagnóstico. A SS faz diagnóstico diferencial com a síndrome 
maligna dos neurolépticos e com a toxicidade aos anticolinérgicos (Tabela 4).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
Ver tabelas 3 e 4.

TRATAMENTO
–– Descontinuar agentes serotoninérgicos: em regra, a SS resolve em 24 horas após a 

suspensão, mas fármacos com semividas mais longas podem manifestar-se durante 
mais tempo (por exemplo, IMAO).

–– Tratamento de suporte: 
•• Monitorização cardiorrespiratória, fluidoterapia e oxigénio (SpO2 > 94%); 
•• Sedação com benzodiazepinas (diazepam 5-10 mg ev, pode repetir-se em 8-10 mi-

nutos) ajuda a controlar agitação e normaliza TA (preferir sedação química vs. 
contenção física, pelo risco de contração muscular isométrica, acidose láctica e 
hipertermia);

•• Controlo de disautonomia – hipertensão e/ou taquicardia – preferir fármacos de 
ação rápida: esmolol e nitroprussiato; na hipotensão associada aos IMAO – preferir 

Tabela 3. Critérios de Hunter para diagnóstico de SS3

Critérios de Hunter

1.	 História de exposição a agente serotoninérgico

2.	 Um ou mais dos seguintes:
Clónus espontâneos
Clónus despertável com agitação e diaforese
Clónus ocular com agitação agitação e diaforese
Tremor e hiperreflexia
Hipertonia
Temperatura > 38 ºC com clónus despertável 

Tabela 4. Diagnóstico diferencial da SS 

Síndrome serotoninérgica Síndrome maligna neurolépticos Toxicidade anticolinérgicos

Fármacos Fármacos serotoninérgico Antagonista dopamina; Suspensão 
agonista dopamina

Anticolinérgicos

Início Em 24 horas Dias-semanas Em 1-2 horas

Resolução Em 24 horas +- 9 dias Em horas-dias

Aspetos 
semelhantes

– Hipertermia, alt consciência, 
diaforese, disautonomia

Hipertermia, midríase, agitação, 
delírio, alucinações

Aspetos 
distintos

Mioclonias, midríase, 
hiperreflexia, tremor, 
náusea, vómito, diarreia

Hiporreflexia, sinais extrapiramidais, 
ausência de hiperexcitabilidade 
neuromuscular

Pele e mucosas secas, retenção 
urinária, silencio abdominal, tónus e 
reflexos normais

Adaptado de R. Wang, et al.5
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doses baixas de aminas simpaticomiméticas de ação direta (fenilefrina ou epine-
frina). Evitar agentes indiretos (por exemplo, dopamina).

•• Controlo de temperatura – o tratamento agressivo e atempado da hipertermia 
pode evitar complicações graves da SS (crises, coma). Se > 41 ºC, preconiza-se 
sedação, bloqueio neuromuscular e intubação orotraqueal imediatas. Na indução, 
evitar succinilcolina (pelo risco de hipercaliémia). Os antipiréticos são pouco úteis 
na SS, uma vez que a hipertermia tem origem na contração muscular mantida. 

•• Se sedação e controlo dos sinais vitais difícil → antagonistas da serotonina: ci-
proheptadina (bloqueador 5HT1A e 5HT2A): dose inicial 12 mg, seguido de 2 mg 
a cada 2 horas oral ou SNG. Dose manutenção 8 mg 6/6 horas quando estabili-
zado.

–– Reavaliação da necessidade de retomar agentes serotoninérgicos após SS.

PROGNÓSTICO
A maioria (70%) dos casos de SS resolve completamente em 24-72 horas, se SS 

reconhecida atempadamente, removido o precipitante e forem prestados cuidados de 
suporte apropriados. Aproximadamente 40% requerem admissão em unidade de cuida-
dos intensivos e 25% necessitam de intubação orotraqueal (SS grave). Se SS moderada 
deve fazer-se monitorização cardiorrespiratória e permanecer sob observação até reso-
lução. Se SS ligeira, observação 12-24 horas pode ser suficiente. Por outro lado, se 
ausência de sintomas até às 6-8 horas após sobredosagem com SSRI, a probabilidade 
de SS é baixa. Os SSRI raramente foram associados a morte, mesmo em sobredosagem, 
quando sem ingesta concomitante de outros fármacos. 
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Catatonia
Catarina Damas, Ana Morgadinho

DEFINIÇÃO 
Síndrome neuropsiquiátrica heterogénea caracterizada por alterações comportamen-

tais, da linguagem e motoras.

EPIDEMIOLOGIA 
Prevalência de 5-20% em enfermarias de Psiquiatria.

FISIOPATOLOGIA 
Mal definida. Possíveis mecanismos: hipoatividade/redução da densidade de rece-

tores GABA-A; hipoatividade da dopamina; hiperatividade do glutamato, que poderá 
causar desregulação da função GABA-A; hipótese genética – história de catatonia em 
familiares em primeiro grau, > se catatonia periódica (27%).

ASPETOS CLÍNICOS
Duas apresentações principais: hipocinética – prevalecem o estupor, mutismo, ne-

gativismo e sustentação de posturas; hipercinética – prevalecem a agitação, ecolalia, 
ecopraxia, esgar, estereotipias.

Dois subtipos de catatonia: maligna – febre alta, instabilidade autonómica, rigidez, 
delirium, mutismo, catalepsia, estereotipias, sustentação de posturas; periódica – rara, 
caraterizada por episódios de início rápido e com duração de 4-10 dias, que recorrem 
ao longo de semanas a anos. Possível padrão autossómico dominante.

DIAGNÓSTICO
Diagnóstico sindromático: diagnóstico diferencial com síndrome maligna dos neu-

rolépticos, estado de mal epilético não-convulsivo, mutismo acinético e síndrome con-
fusional agudo.

–– Prova terapêutica do lorazepam: 2 mg lorazepam ev. Se melhoria ao fim de 5-10 mi-
nutos, é favorável ao diagnóstico de catatonia. Se lorazepam ev não disponível, 
pode fazer-se a prova com lorazepam intramuscular ou per os – neste caso, o in-
tervalo de tempo entre a primeira e a segunda dose deverá ser de 15 ou 30 minu-
tos, respetivamente. Se não houver resposta, não exclui catatonia. Não aconselhada 
se suspeita de síndrome confusional aguda.

–– Diagnóstico etiológico: sintomas catatónicos de etiologias psiquiátricas = não-psi-
quiátricas.

capítulo 3.5.6
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–– A perturbação afetiva bipolar (PAB) constitui provavelmente o maior subgrupo de 
doentes com catatonia; 

–– 20-39% das catatonias tem etiologia não-psiquiátrica. As mais comuns: perturbação 
do espetro do autismo, lúpus eritematoso sistémico, síndrome de anticorpos anti-
fosfolipídicos, encefalite anti-NMDAR, abstinência de clozapina, transplante hepáti-
co ou renal.
Outras etiologias menos frequentes:

–– Esclerose múltipla, encefalite autoimune/paraneoplásica não-NMDAR;
–– Dexametasona, interferão-α 2b peguilado; paliperidona, ziprasidona, toxicidade do 

lítio; hiponatremia associada a venlafaxina; levetiracetam; tramadol, meperidina; 
quinolonas, azitromicina; efavirenz, ribavirina; toxicidade do manganésio; abstinên-
cia alcoólica, de benzodiazepinas ou zolpidem;

–– Lobectomia temporal;
–– AVC, síndrome de encefalopatia posterior reversível; hematoma subdural, mielinó-

lise pôntica e extrapôntica;
–– Demência frontotemporal, doença de Parkinson, doença de Wilson, variante West-

phal da doença de Huntington, Niemman-Pick tipo C, xantomatose cerebrotendino-
sa, gangliosidose GM2;

–– Neurocisticercose, neurossífilis, panencefalite esclerosante subaguda, encefalite ví-
rica, doenças priónicas;

Tabela 1. Critérios de diagnóstico de catatonia da 5th Diagnostic and Statistical 
Manual of Mental Disorders (DSM-V)

A síndrome é dominada por três ou mais dos seguintes sintomas:

  1.	 Estupor: ausência de reação motora ou outras a estímulos enquanto acordado.

  2.	 Catalepsia: manutenção de posturas fixas sentado ou em ortostatismo por períodos prolongados, com movimento 
mínimo independentemente de estímulos externos.

  3.	 Flexibilidade cérea: manipulação passiva pelo observador do corpo ou segmento corporal do doente para assumir 
certas posturas, que o doente mantém por períodos prolongados.

  4.	 Mutismo: comunicação verbal mínima ou ausente; não aplicável se afasia.

  5.	 Negativismo: motor – aumento da resistência à manipulação passiva dos membros (= paratonia); social – resistência à 
abertura ocular, à alimentação, ao contacto visual.

  6.	 Posturas: assume postura contra gravidade de forma espontânea e ativa.

  7.	 Maneirismos: movimentos repetitivos e idiossincráticos, únicos do indivíduo.

  8.	 Estereotipias: motora – movimento involuntário, coordenado, rítmico, seguindo um padrão, aparentemente sem 
propósito e repetido. Estereotipia fónica – vocalizações repetitivas e sem significado aparente.

  9.	 Agitação: não-influenciada por estímulos externos, pode associar-se a disautonomia.

10.	 Esgar: expressões faciais exageradas.

11.	 Ecolalia: repetição quase simultânea das palavras ou frases produzidas por outra pessoa.

12.	 Ecopraxia: imitação dos movimentos ou gestos do examinador.
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–– Hipo ou hipernatremia, défice de glicose-6-fosfato, doenças do ciclo da ureia, por-
firia, défice de metilenotetrahidrofolato redutase (MTHFR);

–– Anemia perniciosa, púrpura trombocitopénica trombótica.
A catatonia é, muito provavelmente, uma entidade subdiagnosticada no Serviço de 

Urgência.
Exames auxiliares de diagnóstico:

–– Hemograma, esfregaço de sangue periférico, glicose, creatinina, ureia, sódio, po-
tássio, cloro, magnésio, AST, ALT, GGT, FA, bilirrubina total, PCR;

–– TC-CE e eletroencefalograma;
–– Outros estudos dirigidos, como punção lombar e RM-CE em casos selecionados.

TRATAMENTO
O tratamento da etiologia subjacente deve ser simultâneo ao tratamento sintomá-

tico. Este deve ser mantido na dose que permitiu a remissão, pelo menos até ser resol-
vida a patologia de base.

Se ao fim de cinco dias não houver resposta às benzodiazepinas, agendar ECT. 
Enquanto aguarda ECT, pode introduzir-se terapêutica farmacológica de 2.ª linha.

PREVENÇÃO 
O desmame das benzodiazepinas deverá ser lento para evitar recorrência de sinto-

mas. Alguns casos requerem benzodiazepinas e/ou ECT de manutenção a longo prazo, 
principalmente se a etiologia da catatonia for incerta, se houver recorrência com o 
desmame farmacológico ou durante a fase de manutenção de ECT.

PROGNÓSTICO 
O prognóstico geralmente é bom. Se a deteção for precoce, a resposta ao tratamen-

to é melhor. A resposta terapêutica pode ser subótima no caso de algumas patologias 

Tabela 2. Tratamento sintomático da catatonia 

Lorazepam 1.ª linha. Iniciar com 1-2 mg per os, IM ou IV. Se não responder, repetir a administração  
após 3 horas. A dose deve ser titulada de acordo com o equilíbrio entre a resposta terapêutica  
e a sedação (reportado até 24 mg/dia). Intervalo entre tomas: 4-12 horas.

Diazepam 1.ª linha. Se indisponibilidade de lorazepam. Menos estudado do que lorazepam.

Amantadina 2.ª linha. Dose inicial: 100 mg/dia. ↑ 100 mg a cada 3 a 4 dias até ao máximo  
de 400 mg/dia, dividido em 2 tomas.

Memantina 2.ª linha. Dose inicial: 10 mg/dia. Se ineficaz ao fim de 3-4 dias, ↑ para 10 mg 12/12 h.

Topiramato 2.ª linha. Dose: 200-400 mg/dia, divido em tomas de 12 em 12 h.

Zolpidem 2.ª linha. Uso em relatos de casos de patologia afetiva. 10 mg 8/8 h. 

Clozapina, 
Quetiapina, 
Olanzapina

2ª linha. Apenas usado em casos de doença psiquiátrica subjacente inequívoca. A sua 
administração não é recomendada noutras etiologias pelo risco acrescido de síndrome maligna 
dos neurolépticos.

Eletroconvulsivoterapia 
(ECT) 

1.ª linha na catatonia maligna. 2.ª linha se catatonia refratária a benzodiazepinas. Três sessões 
por semana inicialmente.
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neurológicas crónicas (mas não se sabe ao certo quais respondem menos). Se a catato-
nia não for tratada, pode progredir para catatonia maligna.

Mortalidade: 20% na catatonia maligna.
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Lorazepam 2 mg po, IV ou IM,  até 4 mg 6 x/dia conforme a resposta OU Diazepam

Tratar etiologia

Quando etiologia resolvida, fazer desmame da terapêutica sintomática

Se resposta
subótima

Agendar ECTs 3 ECTs por semana

2ª linha: Amantadina / Memantina / Topiramoto / Zolpidem

ECTs de manutenção

Figura 1. Tratamento sintomático da catatonia. ECT: sessões de eletroconvulsivoterapia.
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capítulo 3.5.7

Síndromes funcionais
Verónica Cabreira, Ana Morgadinho

DEFINIÇÃO 
As doenças neurológicas funcionais (DNF), previamente conhecidas como «síndro-

mes de conversão», «histeria» ou «doenças psicossomáticas», designam um conjunto 
de sintomas que se caraterizam por inconsistência e incongruência com outras doenças 
neurológicas reconhecidas. Os doentes com DNF podem apresentar-se agudamente no 
serviço de urgência (SU) com sintomas que se assemelham a outras doenças neuroló-
gicas como acidente vascular cerebral (AVC) ou crises epiléticas, motivo pelo qual são 
a principal causa de falsos diagnósticos das emergências neurológicas.

EPIDEMIOLOGIA 
As DNF são comuns (pelo menos, 0,4-4% das observações no SU e 9% de todas as 

emergências neurológicas). Predominam no género feminino (71%), afetam todos os 
grupos etários, incluindo crianças. Incidência mais elevada nas faixas etárias dos 18-
40 anos e dos 13-17 em SU pediátricos, tendendo a ocorrer em contextos socioeconó-
micos mais desfavorecidos. 

FISIOPATOLOGIA 
Embora o mecanismo fisiopatológico das DNF seja desconhecido, a existência de 

sinais clínicos positivos semelhantes em diferentes populações, dados de neuroimagem 
funcional e estudos neurofisiológicos, bem como as respostas positivas a determinados 
tratamentos em ensaios clínicos aleatorizados, atestam a sua veracidade. As comorbi-
lidades psiquiátricas devem ser consideradas fatores de risco e não causais. 

ASPETOS CLÍNICOS
Sintomas motores ou sensitivos funcionais: 

–– Até 25% dos casos de stroke mimic (semelhante a enxaqueca ou crises epiléticas);
–– Um ou vários membros podem ser afetados; a apresentação mais comum é a he-

miparesia;
–– Descrição dos sintomas motores pelos doentes: sensação de membro «pesado», «au-

sente» ou não o reconhecer como seu. Descrição dos sintomas sensitivos pelos doentes: 
«dor», «formigueiro», «espetadelas» ou sensação de membro «pesado» ou «dormente»;

–– A presença de dor carece de uma investigação mais detalhada e o neglect ou apraxia 
podem justificar alguns falsos positivos ao exame;
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–– Sinais clínicos positivos (Tabela 1), isoladamente, devem ser interpretados com 
cautela: 
•• O sinal de Hoover embora com uma especificidade próxima de 100%, pode estar 

presente em doença neurológica estrutural (como AVC da área motora suplemen-
tar);

•• Queda do membro superior (MS) sem pronação (especificidade de 93-95%), está 
também descrita em AVC talâmicos ou cerebelosos;

•• O exame sensitivo é subjetivo, pelo que os sinais clínicos (incluindo splitting da 
sensibilidade vibratória no osso frontal e esterno) são geralmente pouco fiáveis, 
isoladamente, para a exclusão de uma doença estrutural (sensibilidade 50-95% 
e especificidade 14-88%). Ocasionalmente, podem acompanhar-se de enevoamen-
to da visão (astenopia) ou hipoacusia, ipsilateralmente aos sintomas;

•• A combinação de sintomas motores e sensitivos é frequente;
•• Alterações na marcha típicas quando membro inferior (MI) afetado: dragging leg, 

sudden buckling of the knee, lentidão excessiva, walking on ice.
Perante a suspeita clínica de AVC, o protocolo típico da via verde deve ser imple-

mentado. 1,3% dos doentes tratados com trombólise ev têm uma DNF. Possivelmente 
pelo predomínio em faixas etárias jovens, a taxa de hemorragia cerebral sintomática 
pós-trombólise é baixa (0-0,5%). 

Crises não-epiléticas 
As crises não-epiléticas psicogénicas ou funcionais (por vezes, também referidas na 

literatura como crises dissociativas ou pseudocrises) são episódios paroxísticos de al-
teração da consciência, movimento ou sensibilidade que mimetizam uma crise epilética:

–– 10% das admissões por crise no SU e 25% dos estados de mal epiléticos refratários 
admitidos em Unidades de Cuidados Intensivos; 

Tabela 1. Sinais clínicos de défice motor de etiologia funcional 

Sinal clínico Descrição

Sinal de Hoover Défice motor com extensão voluntária do MI, que resolve com a flexão do MI contralateral 
(especificidade de 100%)

Sinal do abdutor Défice da abdução da coxa que retorna ao normal com a abdução contra resistência do MI 
contralateral. Sinal semelhante descrito nos membros superiores MS (finger abduction sign) 

Dragging leg O MI «plégico» é arrastado com rotação interna ou externa da coxa, sem circundução

Queda sem pronação Queda isolada do MS na prova dos braços estendidos, sem movimento de pronação 
associado (especificidade entre 93 e 95%)

Give-way weakness Força inicialmente normal que «colapsa» com a manutenção do movimento contra resistência

Sinal do platisma Contração do platisma ipsilateral à paresia facial

Pseudoptose Ilusão de ptose devida a contração exagerada do orbicular dos olhos acompanhada  
de incapacidade de contração do frontalis

Inconsistências motoras Capacidade para caminhar em pontas ou calcanhares não consistente com o défice na 
dorsiflexão/flexão plantar objetivado no leito

Adaptado de Finkelstein, et al., 20212.
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–– 33% dos doentes com crises funcionais progridem para estado de mal epilético 
funcional, com risco de efeitos adversos nomeadamente entubação em 15% e au-
mento da mortalidade (2,5 vezes a da população geral);

–– A história clínica detalhada deve ser colhida com doente e testemunha indagando 
sobre: semiologia ictal e pós-ictal, fatores de risco para epilepsia (convulsões febris, 
traumatismo craniano grave, infeções SNC e história familiar de epilepsia), comor-
bilidades e sintomas premonitórios. Pródromos disautonómico ou dissociativo (des-
conexão do mundo ou do próprio corpo) são frequentes e podem inclusive ser 
despertados por benzodiazepinas. Ambos podem preceder crises de início focal ou 
outros eventos fisiológicos (por exemplo, síncope). Imagens de vídeo são particu-
larmente úteis.

–– Avaliação clínica (Tabela 2):
•• Pesquisar movimentos de pestanejo, resistência à abertura ocular e flutuação das 

crises em resposta a estímulos (100% específicos);
•• Perda de consciência > 2 minutos é um sinal altamente específico de crise fun-

cional, enquanto a ocorrência de traumatismo, incontinência urinária ou início 
noturno não permitem fazer a distinção;

•• Podem simular síncopes com atonia prolongada e ausência de interação com o 
meio (drop attacks);

•• ↑CK ou leucocitose, per se, não excluem crise funcional;
•• Manobras que visem provocar dor ou desconforto do paciente são desencoraja-

das (como deixar cair o membro superior sobre a face), até porque frequente-
mente são negativas em estados dissociativos. A aplicação de um diapasão na 
narina poderá ser um estímulo eficaz e eticamente mais defensável;

–– Tratamento: pesar relação risco-benefício, evitando fármacos antiepiléticos, sedati-
vos ou placebo; privilegiar ambientes calmos, minimizar intervenções invasivas e 

Tabela 2. Caraterísticas clínicas distintivas entre crises epiléticas e crises funcionais

Característica 
semiológica

Crises funcionais Epilepsia

Motor Movimentos assíncronos, side-to-side, rotação da pélvis, 
movimentos laterais da cabeça, opistótonos, atonia prolongada 

Convulsões generalizadas, movimentos 
bilaterais síncronos

Vocalização Choro ou sussurro Grito ictal (vocalização) no início das 
crises generalizadas

Incontinência Ocasional/rara Frequente

Mordedura 
de língua

Linha média (rara) Bordo lateral (comum)

Olhos Resistência à abertura ocular; fixação visual Abertos

Amnésia Variável; por vezes conscientes durante as crises ou com 
recuperação rápida da consciência

Comum

Duração Frequentemente prolongada, > 3 minutos, curso flutuante < 2-3 minutos

Outros Cefaleia peri-ictal Cianose, crises mais frequentemente 
estereotipadas
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acalmar o paciente através da sugestão («os seus sinais vitais estão estáveis, a 
crise está a passar»).

Doenças do movimento funcionais
–– Segunda causa de apresentação aguda de doenças do movimento no SU; 
–– 21% afetam pacientes com mais de 60 anos; 
–– Podem ter início súbito e remissão espontânea e a região afetada varia ao longo do 

tempo;
–– A «bizarria» do movimento não estabelece o seu caráter funcional – distonias es-

pecíficas de tarefa, síndromes stiff-person e flutuações motoras da doença de Par-
kinson podem ser igualmente «bizarras»;

–– Pesquisar distratibilidade (diminuição ou resolução durante a história ou realização 
de tarefas motoras com membro não-afetado) e/ou entrainment (aquisição da fre-
quência de outra tarefa motora, finger tapping por exemplo);

–– Tremor funcional pode ser de repouso, postural ou de ação. Caraterísticas:
•• Variabilidade em frequência, ritmo, eixo ou direção (incluindo pausa durante 

movimentos balísticos contralaterais); variação de amplitude, pelo contrário, 
pode surgir em tremor de outras etiologias; 

•• Coativação de músculos antagonistas no início do movimento;
•• Whack-a-mole sign (emergência ou agravamento do movimento noutra parte do 

corpo quando o segmento inicialmente afetado é suprimido pelo examinador);
–– A resistência à movimentação passiva (Gegenhalten) pode simular parkinsonismo; 
–– Os tiques funcionais tendem a ser complexos e privados de premonitory urge. 

DNF e suspeita de síndrome de cauda equina
50% dos doentes têm estudos de imagem negativos. Reflexos aquilianos ausentes 

ou diminuídos contrariam a hipótese funcional (78 vs. 12%). Tónus do esfíncter anal 
anormal ou elevado volume residual são sinais pouco específicos. Dada a gravidade do 
quadro, estudos de neuroimagem são frequentemente necessários.

DIAGNÓSTICO 
O diagnóstico deve ser efetuado por um Neurologista:

1.	 Demonstração de inconsistência interna (variabilidade, reversibilidade) e/ou incon-
gruência com padrões conhecidos de uma doença neurológica de causa estrutural.

2.	 História clínica detalhada e interpretação séria dos sintomas – estes são reais, ge-
nuínos e comportam geralmente grande sofrimento.

3.	 Pesquisar sinais clínicos positivos (rule-in vs. diagnóstico de exclusão).
4.	 O antecedente de evento traumático não é necessário nem suficiente para o diag-

nóstico.
5.	 O diagnóstico de DNF não deve assentar na presença de uma comorbilidade psi-

quiátrica. 
6.	 O diagnóstico de DNF não exclui outra doença neurológica (nomeadamente AVC, 

epilepsia ou esclerose múltipla), presente em 7 a 22% dos doentes (overlay funcional).
7.	 «La belle indifférence» (aparente ausência de preocupação com os seus sintomas), 

embora mais sugestiva de DNF, pode surgir em doenças neurológicas estruturais.
8.	 As situações de simulação/malingering, motivadas por ganho secundário, são raras 

e distinguem-se das DNF pela sua intencionalidade. Enquanto na simulação há uma 
marcada discrepância entre o que o doente diz conseguir fazer e a sua performance 
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no dia a dia, nas DNF a variabilidade pode ser demonstrada, e o paciente está cien-
te desta.
No SU, perante a probabilidade de um diagnóstico com elevada morbimortalidade, 

o limiar para a persecução de exames complementares é geralmente mais baixo. A es-
colha dos exames deverá ser seletiva e dirigida à dúvida diagnóstica, até porque várias 
outras doenças neurológicas podem cursar com investigações normais (por exemplo, 
enxaqueca). A investigação seriada, repetitiva e desnecessária resulta num agravamen-
to do estado de ansiedade do doente e reduz confiança no médico que «desconhece o 
seu diagnóstico», com custos desnecessários e atrasos no diagnóstico.

TRATAMENTO
O tratamento das DNF é complexo e deve ser iniciado o mais precocemente possível. 

O primeiro momento do tratamento é assumir e transmitir o diagnóstico ao doente, 
utilizando a designação «funcional», evitando outros termos utilizados anteriormente 
(psicogénico, psicossomático,etc.). Não devemos desvalorizar nenhuma das queixas e 
explicar que sabemos que a alteração neurológica não é «voluntária». Enfatizar os sinais 
clínicos positivos e explicar a fisiopatologia provável (por exemplo, analogia software e 
hardware). Evitar salientar o que o paciente não tem ou os achados negativos dos exa-
mes complementares. Deve ser um tratamento multidisciplinar, que terá de incluir, entre 
outros, a avaliação por Psiquiatria e a realização de psicoterapia e fisioterapia.

PROGNÓSTICO 
Existe uma elevada probabilidade de recorrência ao SU. O intervalo de tempo entre 

a apresentação e o diagnóstico correlaciona-se inversamente com o prognóstico, refor-
çando assim a importância do diagnóstico e orientação destes doentes em contexto 
agudo.
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capítulo 3.6.1

Nevrite óptica
Francisco Sabença, Pedro Abreu

DEFINIÇÃO
Inflamação ou desmielinização do nervo óptico com perda de acuidade visual. 

Causa comum de lesão do nervo óptico aguda em crianças e adultos.

EPIDEMIOLOGIA
Incidência mundial entre 0,94 a 2,18/100.000 habitantes. Maior incidência no sexo 

feminino (rácio 1:3 na Europa), dos 20 aos 50 anos de idade, em populações de maior 
latitude, durante a primavera e indivíduos com ascendência norte-europeia.

FISIOPATOLOGIA
Desmielinização inflamatória do nervo óptico, resultando em vários graus de blo-

queio de condução, por ativação predominantemente de células T e libertação de cito-
cinas pró-inflamatórias, embora possa existir também envolvimento de células B e 
ativação microglial.

ASPETOS CLÍNICOS
Apresentação clássica com diminuição da acuidade visual de instalação aguda ou 

subaguda, na maior parte dos casos, unilateral e dolorosa.
Diminuição da acuidade visual: progressão entre várias horas a alguns dias e nadir 

atingido em duas semanas. Doentes descrevem obscurecimento difuso e sensação de 
visão enevoada; também fenómenos visuais positivos através de fotópsias ou fosfenos. 
A perda de acuidade visual é normalmente moderada (20/200) em doentes com nevri-
te óptica (NO) idiopática e NO associada a esclerose múltipla (EM) e mais severa (20/400) 
na NO associada a doença do espetro da neuromielite óptica (NMOSD) e doença asso-
ciada ao anticorpo antiglicoproteína oligodendrocitária da mielina (anti-MOG). O envol-
vimento bilateral é mais comum nas crianças e em adultos com seropositividade para 
anticorpos anti-MOG ou anti-aquaporina 4.

Dor: presente em cerca de 92% dos doentes. Tipicamente retro-orbitária ou perio-
cular e exacerbada por movimentos oculares. Precede a perda visual em 90% dos casos, 
duração de três a cinco dias. 

Defeitos de campo visual: escotoma central, cecocentral (Figura 1), altitudinal, ar-
queado, défices hemianópticos. Escotomas centrais mais comuns que defeitos de cam-
po periféricos. Sem padrão específico. Escotoma cecocentral mais frequente na NO 

3.6. Doenças desmielinizantes e outras doenças inflamatórias
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idiopática e na nevrite secundária a EM. Defeito de campo altitudinal mais frequente na 
NMOSD. 

Discromatopsia: ocorre precocemente, padrão espetral variável (vermelho-verde e 
azul-amarelo).

Defeito pupilar aferente relativo (DPAR): frequente; a sua ausência deve alertar para 
um diagnóstico diferencial.

Fundoscopia: disco óptico normal em 2/3 – forma retrobulbar, mais comum na NO 
idiopática ou associada à EM; disco óptico com edema da papila em 1/3 (Figura 2). Se in-
flamação significativa do disco, hemorragias, inflamação ocular – suspeita de infeção, 
inflamação granulomatosa ou NO associada com MOG-IgG. Periflebite retiniana: maior risco 
de conversão para EM. Após episódio: disco pálido, especialmente do seu aspeto temporal.

DIAGNÓSTICO
É clínico. Excluir outras causas de perda da acuidade visual aguda monocular (por 

exemplo, neuropatia óptica isquémica, compressão do nervo óptico). Após diagnóstico, 
distinguir entre formas típicas e atípicas (Tabela 1).

Forma típica: NO idiopática ou secundária a surto de EM. NO é a primeira manifes-
tação EM em 25% dos casos; ocorre em 70% das EM no decorrer da doença. 

Forma atípica: classificados de acordo com presença ou ausência de patologia sis-
témica (sarcoidose, doenças do tecido conjuntivo (por exemplo, lúpus eritematoso 
sistémico), vasculite ou etiologia paraneoplásica). Se ausência de patologia sistémica, 
considerar NMOSD, MOG-IgG e neuropatia óptica recorrente inflamatória crónica (CRION). 

Exames complementares de diagnóstico:
Potenciais evocados visuais: exame sensível da transmissão axonal, úteis na con-

firmação de casos subtis de NO. Latência P100 anormal é caraterística de desmieliniza-
ção, mas não diferencia a etiologia inflamatória da NO.

Figura 1. Escotoma cecocentral (adaptado de Daroff RB, Jankovic J, Mazziotta JC, Pomeroy SL. 
Bradley’s neurology in clinical practice. Elsevier, 2016). 
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Tomografia de coerência óptica (OCT): identifica patologia subtil do nervo óptico e 
retiniana. Fase aguda: espessamento da camada fibrosa peripapilar nervosa (Figura 3). 
Fase crónica: atrofia focal da camada fibrosa nervosa e macular.

Ressonância magnética (RM): exame sensível (90%) para deteção de NO. Achados: 
realce do nervo óptico por gadolínio em 95% dos casos (Figura 4); hipersinal em T2 do 
nervo óptico em 89% (Figura 5). Ajuda a estratificar o risco de conversão futura para 

Figura 2. Edema da papila objetivado em fundoscopia (retirado de Daroff RB, Jankovic J, Maz-
ziotta JC, Pomeroy SL. Bradley’s neurology in clinical practice. Elsevier, 2016).

Tabela 1. Caraterísticas da nevrite óptica típica e atípica

 Típica Atípica

Idade Adultos jovens Idade > 50 anos ou < 12 anos

Lateralidade Unilateral Bilateral

Dor Retro-orbitária ligeira, agravamento com 
movimentos oculares

Dor retro-orbitária severa, ausência de dor, dor 
persistente > 2 semanas

Visão Défice visual ligeiro a moderado seguido 
de recuperação espontânea

Défice visual grave, sem recuperação após  
3 semanas, progressão > 2 semanas

Fundoscopia Normal ou edema da papila Edema da papila severo, neurorretinite, hemorragias 
do disco óptico, inflamação do segmento 
ântero-posterior, exsudados retinianos marcados

Causas comuns Nevrite óptica idiopática, esclerose 
múltipla, doença sistémica autoimune 
(síndrome de Sjögren, lúpus eritematoso 
sistémico)

NMOSD, MOG-IgG, CRION, granulomatose 
(sarcoidose), doença sistémica autoimune (síndrome de 
Sjögren, lúpus eritematoso sistémico, paraneoplásica, 
sífilis, doença de Lyme, tuberculose)
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EM. Se NO atípica: distribuição e aparência do nervo óptico e inflamação da órbita, 
cerebral e meníngea úteis no diagnóstico diferencial. A ausência de alterações não 
exclui o diagnóstico.

Estudos de líquido cefalorraquidiano (LCR): importantes na etiologia e diagnóstico 
diferencial. NO típica: ligeira pleocitose (< 50 células/mm3). NO atípica: pleocitose 
marcada (> 100 células/mm3), por exemplo, MOG-IgG. Consumo de glicose: etiologia 
atípica infeciosa ou infiltrativa. Análise serológica: causa infeciosa subjacente. Presença 
de bandas oligoclonais e síntese intratecal de IgG: marcadores da EM, menos comuns 
na NMOSD e MOG-IgG.

Microns
300

200

100

0

TEMP TEMPSUP NAS NF

0 20 40 60 80 100 120 140 160 180 200 220 240

Figura 3. Espessamento da camada fibrosa peripapilar nervosa na OCT (adaptado de Daroff RB, 
Jankovic J, Mazziotta JC, Pomeroy SL. Bradley’s neurology in clinical practice. Elsevier, 2016). 

Figura 4. RM-CE T1 Gd+ coronal: realce da bainha do nervo (direita) e nervo (esquerda) (adap-
tado de Bennett JL. Optic Neuritis. Continuum (Minneap Minn). 2019;25(5):1236-1264). 
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Considerar ainda: hemograma, velocidade de sedimentação eritrocitária ou proteína 
C-reativa, função renal e hepática, vitamina B12 e ácido fólico, enzima conversora de 
angiotensina, autoanticorpos, anticorpos anti-aquaporina 4 e anti-MOG, serologia sífilis 
e rastreio de tuberculose ativa.

TRATAMENTO (Tabela 2)

Tabela 2. Tratamento da nevrite óptica

Tratamento Dose Duração Notas

1.ª linha Metilprednisolona IV 1000 mg/dia 3-5 dias Tratamento standard

2.ª linha Plasmaferese – 5 dias NO refratária à CCT
Bons resultados na NMOSD

IVIg 2 g/kg 5 dias Fraca evidência de benefício

PREVENÇÃO
Identificação e respetivo tratamento da patologia subjacente, como exemplo, atra-

vés de terapêutica modificadora da doença se NO associada a EM ou terapêutica imu-
nossupressora se NO associada a NMOSD, MOG-IgG ou doença sistémica autoimune.

PROGNÓSTICO
Geralmente favorável. Depende da etiologia, duração e gravidade da perda de 

acuidade visual, presença de lesão prévia e o resultado de tratamentos prévios. Re-
cuperação célere inicial nas primeiras semanas após início dos sintomas, seguida de 
uma recuperação mais lenta que pode durar vários meses. Mais de 90% dos doentes 
recuperam substancialmente, recuperação completa é típica. Tratamento com corti-
coterapia (CCT) acelera recuperação visual, mas não influencia prognóstico a longo 
prazo. Exceção, tipicamente grave e maior risco de recorrência se associada a NMOSD 
ou MOG-IgG.

Figura 5. RM-Órbitas T2 axial: Hipersinal em T2 do nervo óptico direito (cortesia do Dr. Bruno Di 
Muzio, Radiopaedia.org, rID: 43363). 
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Mielopatia aguda
Raquel Rocha, Pedro Abreu

capítulo 3.6.2

DEFINIÇÃO
Síndrome que se carateriza por qualquer disfunção medular, traduzindo numa alte-

ração motora, sensorial e autonómica. Se lesão resultado de inflamação, denomina-se 
mielite.

EPIDEMIOLOGIA
A incidência depende da etiologia da mielopatia, sendo relativamente comum no 

caso da mielopatia espondilótica não-traumática ou mais rara como na mielite transver-
sa aguda (MTA) idiopática, cuja incidência anual é estimada em 1/1.000.000 e 1/250.000.

FISIOPATOLOGIA
Na mielite ocorre quebra da barreira hematoencefálica com pleocitose do líquido 

cefalorraquidiano (LCR). Marcadores inflamatórios elevados, como a interleucina-6, cor-
relacionam-se com a gravidade da doença. 

ASPETOS CLÍNICOS
Pistas etiológicas envolvem tempo de instalação de sintomas, síndrome medular 

específica e outros sintomas extramedulares – geralmente não são suficientemente es-
pecíficos.

Sinais e sintomas comuns: instabilidade da marcha; espasticidade, descoordenação 
ou diminuição da força muscular dos membros, urgência ou retenção urinária, inconti-
nência intestinal, nível sensitivo. 

Nível sensitivo: sensação descrita como «um cinto que aperta», associado a hipos-
tesia, por vezes parestesias, abaixo do nível da lesão (pergunta útil: a temperatura da 
água é a mesma em todo o corpo quando está no banho?); define-se como o nível mais 
caudal de cada lado no qual a sensibilidade táctil superficial e a discriminação sensibi-
lidade álgica são mantidas; indica lesão naquele nível do dermátomo da medula ou um 
a dois segmentos acima; presente tanto na região posterior como anterior do tronco 
para lesões cervicais e torácicas.

Paresia ipsilateral, afetando sobretudo os músculos extensores dos braços (deltoi-
des, tríceps, extensores do punho e extensores dos dedos) e os músculos flexores das 
pernas (flexão da anca, flexão do joelho e dorsiflexão do pé). Se aguda: paresia flácida 
(choque medular). Ao longo dos dias: tónus aumentado (espasticidade), hiperreflexia, 
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sinal de Babinski (sinais de Tromner e Hoffman, se lesão cervical) presentes. Ausência 
de sinal de Babinski não exclui o atingimento do trato corticoespinhal. 

Outros: 
Sinal de Beevor: deslocamento para cima do umbigo quando o doente se senta ou 

levanta a cabeça de uma posição reclinada – fraqueza relativa dos músculos abdominais 
inferiores em comparação com os músculos abdominais superiores; indica lesão medu-
lar entre T10 e T12. Os reflexos cutâneo-abdominais, cremastéricos ou anocutâneos, 
estão ausentes abaixo do nível da lesão da medula espinhal. 

Síndromes medulares: 
1.	 Completo/transverso: paresia e hipostesia de todas as modalidades bilaterais, abai-

xo da lesão.
2.	 Brown-Séquard: paresia e hipostesia vibratória/propriocetiva ipsilaterais e hipostesia 

álgica/térmica contralateral.
3.	 Posterior: hipostesia vibratória/propriocetiva bilateral, poupando força muscular e 

sensibilidade álgica/térmica. Sinal de Lhermitte sugere atingimento posterior cervical.
4.	 Póstero-lateral: paresia e hipostesia vibratória/propriocetiva bilaterais, poupando 

sensibilidade álgica/térmica.
5.	 Anterior: paresia e hipostesia álgica/térmica bilaterais, poupando sensibilidade 

profunda.
6.	 Central: hipostesia álgica/térmica com distribuição em forma de faixa (nível sensi-

tivo suspenso). Em lesões mais extensas ocorre envolvimento do corno ventral e 
das colunas laterais.

Tabela 1. Sinais e sintomas que distinguem a mielopatia aguda  
de outras síndromes

Sinais fortemente indicativos de mielopatia

Nível sensitivo tórax/abdómen

Sinais cruzados do trato espinhal (por exemplo, sinais piramidais unilaterais com sinais do trato espinho-talâmico contralateral)

Sinais sensitivos específicos do trato espinhal (por exemplo, alteração da sensibilidade álgica com proprioceção preservada; 
nível sensitivo suspenso)

Retenção urinária

Sinais consistentes, mas não diagnósticos de mielopatia

Hipostesia em meia e luva (considerar neuropatia periférica)

Hiporreflexia/hipotonia (considerar neuropatia periférica)

Sinais de neurónio motor superior unilateral ou bilateral (considerar lesão cerebral)

Sinais sugestivos de diagnóstico alternativo

Espasmos, em vez de espasticidade (considerar stiff-person syndrome)

Rigidez paratónica (considerar envolvimento do lobo frontal)

Alterações cognitivas (considerar lesão cerebral)

Disartria e disfagia (considerar distúrbio do tronco cerebral, como DNM)

DNM: doença do neurónio motor.
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DIAGNÓSTICO
Prioridade inicial: excluir emergência cirúrgica, sobretudo lesão compressiva aguda 

(por exemplo, abcesso hemorragia epi/subdural, descompensação aguda de mielopatia 
espondilótica). Se índice de suspeição deste tipo de lesão compressiva é alto deve 
considerar-se efetuar de imediato exame de imagem, sendo o ideal ressonância mag-
nética. Se imagem demonstrar compressão – cirurgia deve ser realizada sem demora 
para prevenir défices neurológicos irreversíveis.

Ressonância magnética (RM) medular: exame de escolha na mielopatia aguda, a TC 
deve ser considerada se o último exame não estiver disponível, se suspeita de lesão 
compressiva aguda ou se o doente não o poder realizar. Orientar o exame imagiológico 
para o segmento medular afetado, sugerido pelo exame neurológico. Sequências T2 e 
STIR mais sensíveis que sequências T1 para lesões parenquimatosas da medula. Os 
resultados da RM e suspeita clínica orientam investigação adicional (Tabela 2).

TRATAMENTO
Se metástase epidural, abscesso ou hemorragia epi/subdural: tratamento urgente. 

No caso de enfarte medular, dependendo da hora de instalação dos défices, considerar 
tratamento trombolítico. Se outra etiologia (geralmente requer investigação etiológica 
adicional): fazer tratamento empírico.

Mielite aguda (desmielinizante, inflamatória ou indeterminada): corticosteróides IV 
doses altas (metilprednisolona IV 1 g/dia/5 dias). Considerar plasmaférese se compro-
metimento significativo durante/após corticoterapia. Tratamento não deve ser suspenso 
se suspeita de infeção viral recente. 

Tabela 2. Diagnóstico diferencial de mielopatia aguda

Curso clínico Sinal hiperintenso em T2;  
< 3 segmentos vertebrais 

Sinal hiperintenso em T2;  
> 3 segmentos vertebrais

ou

(nadir em 3 semanas de clínica)

–– MT Idiopática/parainfeciosa 
–– MT associada a EM
–– Enfarte medular

–– MT Idiopática/parainfeciosa 
–– NMOSD/MOG
–– ADEM
–– Enfarte medular
–– Mielite paraneoplásica
–– Mielite secundária a doença sistémica

ou

–– Compressão medular
–– Infeção crónica (HIV, HTLV, 

sífilis, etc.)
–– Tumor intrínseco medular
–– Sarcoidose

–– Fístula dural arteriovenosa
–– Sarcoidose
–– Compressão medular
–– Tumor medular intrínseco
–– Degenerescência subaguda combinada
–– Deficiência de cobre

–– EM
–– Sarcoidose

–– NMO
–– Sarcoidose
–– Mielite secundária a doença sistémica

LCR: contagem de células, glicose, proteínas, bandas oligoclonais, índice de imunoglobulina G (IgG), citologia (a menos que imagem, história 
e exame físico já sugiram um diagnóstico claro), estudo microbiológico. Avaliação do LCR ajuda na distinção entre mielopatia de causa infla-
matória (mielite) ou não inflamatória de causa não-compressiva (Tabela 3).
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Tratamento imunossupressor ou tratamento modificado do curso natural da doença 
de longo prazo para reduzir possibilidade de surtos ou progressão dos défices: neces-
sário se esclerose múltipla (EM), neuromielite óptica (NMO), neurossarcoidose e doenças 
inflamatórias sistémicas. Se sarcoidose: corticosteróides orais de alta dose durante um 
período prolongado (por exemplo, prednisona 1 mg/kg/dia por 6/12 meses). Se doen-
ça inflamatória sistémica ou doença do espetro da neuromielite óptica: corticoterapia 
oral e agentes imunossupressores poupadores de corticóides (azatioprina, micofenola-
to de mofetil, rituximab). Se EM: tratamento modificador de doença.

PROGNÓSTICO

Depende da etiologia. Na mielite, 1/3 com poucos ou nenhuns défices; 1/3 grau 
moderado de incapacidade; 1/3 incapacidade grave. Mau prognóstico se progressão 
rápida e choque medular. Melhor prognóstico: diagnóstico e tratamento precoces.

BIBLIOGRAFIA

	 1.	Bhat A, Naguwa S, Cheema G, Gershwin ME. The epidemiology of transverse myelitis. Autoimmun 
Rev. 2010;9(5):A395-9.

	 2.	Lee MJ, Aronberg R, Manganaro MS, Ibrahim M, Parmar HA. Diagnostic Approach to Intrinsic Ab-
normality of Spinal Cord Signal Intensity. Radiographics. 2019;39(6):1824-1839. 

	 3.	Schmalstieg WF, Weinshenker BG. Approach to acute or subacute myelopathy. Neurology. 2010;75 
(18 Suppl 1):S2-8. 

	 4.	Cho TA, Bhattacharyya S. Approach to Myelopathy. Continuum (Minneap Minn). 2018;24(2, Spinal 
Cord Disorders):386-406.

Tabela 3. Hipóteses diagnósticas a considerar no caso de etiologia não-
compressiva

Mielopatia aguda/subaguda inflamatória Mielopatia aguda/subaguda 
não-inflamatória

Esclerose múltipla Enfarte medular 

Neuromielite óptica Embolia fibrocartilaginosa

Sarcoidose Hematomielia

Lúpus eritematoso sistémico Toxicidade por óxido nitroso

Síndrome de Sjögren Síndrome de descompressão

Etiologia infeciosa: febre, leuc > 100 cells/μl; VDRL, HIV, Borrelia, PCR de vírus 
herpes simplex tipo 1 e 2, varicela zoster, citomegalovírus; serologia para varicela 
zoster e outros se indicado (incluindo Epstein-Barr e HHV-6 em doentes 
imunossuprimidos)

Mielopatia pós-radioterapia precoce 

Após vacinação

Etiologia parainfeciosa (Mycoplasma, Zika, SARS-CoV-2)

ADEM

Etiologia Paraneoplásica
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Encefalites autoimunes
Diogo Costa, Pedro Abreu

DEFINIÇÃO
Inflamação cortical, por vezes, também subcortical, associada à presença de anti-

corpos contra antigénios presentes nos neurónios que condiciona quadro encefalopáti-
co agudo/subagudo. 

FISIOPATOLOGIA
Dois mecanismos. Anticorpos contra antigénios da membrana celular neuronal (antir-

recetores de N-metil-D-aspartato [NMDAR]; anti-leucine-rich, glioma inactivated 1 [LGI1]; 
antiproteína associada à contactina 2 [CASPR2]; antirrecetores de ácido α-amino-3-hidro-
xi-5-metil-4-isoxazolepropiónico [AMPAR]; antirrecetores de ácido gama-aminobutírico [GA-
BAR]; antiproteína 6 do tipo dipeptidil-peptidase [DPPX]): ligam-se a antigénios presentes 
na superfície da membrana (por exemplo, proteínas sinápticas), predominam mecanis-
mos ligados à imunidade humoral e causam disfunção neuronal reversível – menos asso-
ciados a tumores, melhor resposta à imunoterapia. Anticorpos contra antigénios intrace-
lulares neuronais (vários, incluindo antidescarboxilase do ácido glutâmico 65 (GAD65); 
anti-Hu; anti-Yo; anti-Ma2; anti-Ri; anti-CV2/proteína mediadora da resposta à colapsina 5 
(CRMP5); antianfifisina): predominam mecanismos citotóxicos mediados por células T, com 
perda neuronal frequente – mais associados a tumores, pior resposta à imunoterapia. Em 
termos etiológicos – fatores causadores conhecidos: a) neoplasia (EAI paraneoplásica); b) 
encefalite herpética recente (EAI pós-infeciosa); c) tratamento com inibidores do check-point 
imune ou anti-TNFα (EAI iatrogénica), d) sem fator causador (EAI idiopática).

EPIDEMIOLOGIA
Dependente do tipo de encefalite. Encefalite anti-NMDAR: crianças e jovens adultos 

(idade mediana 21 anos), predomina no sexo feminino (4:1). Encefalite límbica: acima 
dos 45 anos, sem predominância de género. Encefalite paraneoplásica: doente com 
neoplasia conhecida ou oculta (sobretudo quando elevado risco neoplásico: fumador, 
idoso, perda ponderal inexplicada). Encefalite autoimune idiopática (EAI): doentes com 
história pessoal ou familiar de doença autoimune.

ASPETOS CLÍNICOS
Apresentação mais comum: défice mnésico, alteração do estado consciência/mental 

e/ou sintomas psiquiátricos de novo, com início subagudo (últimos três meses) e pro-

capítulo 3.6.3
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gressão rápida ao longo de dias a semanas. Podem ter existido sintomas prodrómicos 
(síndrome gripal com febre baixa, mialgias e cefaleia). Podem associar-se: sinais neuro-
lógicos focais, crises epiléticas, doenças do movimento, alteração da linguagem, alte-
ração do estado de consciência e disautonomia.

Outras apresentações possíveis: apresentação epilética (por exemplo, estado de mal 
epilético refratário inaugural – NORSE, quando associado a período de febre – FIRES), 
apresentação como doença do movimento subaguda (isolada é raro), apresentação di-
sautonómica, apresentação como doença do sono (parassónias, apneia do sono – anti-
-IgLON family member 5 [IgLON5]). 

DIAGNÓSTICO 
Critérios clínicos + alterações em meios complementares de diagnóstico: líquido 

cefalorraquidiano (LCR); ressonância magnética (RM) cerebral; eletroencefalograma 
(EEG); deteção de anticorpos antineuronais no soro ou LCR e exclusão de outras 
causas.

RM cerebral: hiperintensidades em ponderação T2 com múltiplos padrões de atin-
gimento possíveis. Mais típico: encefalite límbica. Menos típicos: cortical/subcortical 
multifocal, estriatal, diencefálico, rombencefalite, meningoencefalite. Pode ser normal. 
Alterações podem surgir apenas quando a RM é repetida alguns dias depois.

EEG: lentificação ou atividade epilética focal, periodic lateralized epileptiform dis-
charges (PLED), extreme delta brush. Pode ser normal.

LCR: pleocitose linfocítica moderada (20-200 células), hiperproteinorraquia, índice 
de IgG aumentado, bandas oligoclonais sem correspondência no soro. Pode ser normal.

Anticorpos antineuronais: contra antigénios de superfície e anti-GAD65 – pesquisar 
no LCR e soro. Mais sensível no LCR: anti-NMDAR. Mais sensível no soro: LGI1; contra 
antigénios intracelulares (exceto anti-GAD65): pesquisar apenas no soro.

Encefalite autoimune possível
1.	 Início subagudo (progressão rápida com menos de três meses) de défices de me-

mória de trabalho, alteração do estado mental (diminuição ou alteração do nível de 
consciência, letargia ou alteração da personalidade) ou sintomas psiquiátricos.

2.	 Pelo menos um dos seguintes: sinais neurológicos focais de novo; crises epiléticas 
não explicadas por uma doença prévia; pleocitose do LCR (mais de cinco leucócitos 
por mm3); RM com caraterísticas sugestivas de encefalite (hiperintensidades em 
ponderação T2 altamente localizadas a um ou ambos os lobos temporais mesiais 

Tabela 1. Algumas características clínicas mais típicas de alguns anticorpos

Anti-NMDAR Início com sintomas psiquiátricos que progridem em dias a semanas para os restantes sintomas (entre 
outras: alteração do discurso, crises, alterações do movimento, disautonomia). Associação com 
teratoma ovárico em mulheres jovens

Anti-LGI1 Crises distónicas braquiofaciais, hiponatremia

Anti-CASPR2 Hiperexcitabilidade nervo periférico, insónia grave, disautonomia (síndrome de Morvan)

Anti-DPPX Diarreia grave e perda de peso, mioclonias, tremor, hiperecplexia

Anti-GAD65 Diabetes mellitus, stiff person syndrome, crises epiléticas
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ou multifocais, envolvendo substância branca, substância cinzenta ou ambas com-
patíveis com desmielinização ou inflamação).

Encefalite autoimune definitiva
Cumpre critérios para encefalite autoimune possível e tem anticorpo antineuronal 

de superfície ou intracelular identificado no soro ou LCR.

Encefalite autoimune provável seronegativa
Cumpre o ponto 1. da EAI possível, não tem anticorpos antineuronais identificados 

mas tem dois dos seguintes: RM com caraterísticas sugestivas de encefalite autoimune 
e/ou LCR com pleocitose, bandas oligoclonais isoladas ou elevação do índice de IgG e/
ou biópsia cerebral com infiltrados inflamatórios.

Encefalite anti-NMDAR provável
–– Início agudo/subagudo (menos de três meses) de pelo menos quatro em seis dos 

seguintes:
•• Comportamento anormal (psiquiátrico) ou disfunção cognitiva;
•• Alteração do discurso (redução do débito verbal, mutismo);
•• Crises epiléticas;
•• Doença do movimento, discinésias ou rigidez/posturas anómalas;
•• Diminuição do estado de consciência;
•• Disfunção autonómica ou hipoventilação central.

–– Pelo menos uma das seguintes alterações:
•• EEG anormal: atividade desorganizada ou lenta difusa ou focal, atividade epilé-

tica ou extreme delta brushes;
•• LCR: pleocitose ou bandas oligoclonais.

Encefalite anti-NMDAR definitiva
Presença de um dos seis sintomas acima e positividade para o anticorpo anti-NMDAR 

no LCR.
Diagnósticos diferenciais importantes: 

–– Tóxico-metabólicos: encefalopatia tóxica, encefalopatia urémica, encefalopatia he-
pática, encefalopatia de Wernicke, défice de vitamina B12, lesão cerebral por hiper-
glicemia;

–– Infeciosos: encefalite vírica (HSV1, HSV2, VZV, HHV6), neurossífilis, leucoencefalop-
tia multifocal progressiva (PML);

–– Imunomediado: encefalomielite disseminada aguda (ADEM), doença do espetro da 
neuromielite óptica (NMOSD), variantes atípicas de esclerose múltipla (por exemplo, 
EM tumefactiva), doença de Behçet, neurossarcoidose, lúpus eritematoso sistémico, 
doença associada a IgG4;

–– Neoplásicos: tumores da série glial, linfoma;
–– Degenerativos: doença de Creutzfeld-Jakob, primeira manifestação de demência 

primária.
Incluir no estudo: a) sangue: velocidade de sedimentação, amónia, vitaminas B1 e 

B12, ácido fólico, hormona tiroestimulante (TSH), enzima conversora da angiotensina 
(ECA), proteína C-reativa (PCR), serologias HIV e VDRL, anti-AQP4, anti-MOG, estudo 
autoimune (anticorpos antinucleares [ANA], anticorpos antifosfolipídeos e anticoagulan-
te lúpico), anticorpos antitiroideus, complemento e imunoglobulinas; b) urina: inclusive 
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Tabela 2. Tratamento das encefalites autoimunes

Tratamento de 1.ª linha

Metilprednisolona endovenosa 1 g diariamente durante 3 a 7 dias

Imunoglobulinas humanas endovenosas 0,4 g/kg/dia durante 5 dias

Plasmaferese 5-10 sessões em dias alternados

Tratamento de 2.ª linha

Rituximab endovenoso 375 mg/m2 semanalmente durante 4 semanas ou duas doses de 1000 mg 
separadas por 14 dias

Ciclofosfamida endovenosa 750 mg/m2 mensalmente até notada melhoria

Casos especialmente refratários Considerar inibidores da IL-6 (ou IL-1, no caso de FIRES)

Suspeita elevada
ou con�rmção

de EAI

Tumor presente? EAI ligeira
a moderada não
paraneoplásica

Sem
contraindicação

para corticoterapia

MTP seguida
de desmame curto

ou longo
Tentar outro

tratamento de
1ª linha
diferente

Sem melhoria
após

2-4 semanas

IVIG

Sem melhoria CiclofosfamidaRituximab

Sem melhoria

PLEX

Contraindicação para
corticoterapia e risco

tromboembólico
elevado ou

hiponetrémia grave

EAI grave
(anti-NMDAR

grave, NORSE,
disautonomia

grave)

Tratamento
combinado
(MTP + IVIG

ou MTP + PLEX)

Sem melhoria

Contraindicação
para

corticoterapia

Tratamento
do tumor
+/– MTP

Sem melhoria

Ciclofosfamida

Figura 1. Abordagem terapêutica à encefalite autoimune. 
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rastreio de tóxicos; c) LCR: pesquisa de bandas oligoclonais, índice IgG, bacteriológico, 
PCR de vírus HSV1, HSV2, VZV, citometria de fluxo (em contexto clínico apropriado: PCR 
vírus JC, proteína 14-3-3).

TRATAMENTO 
–– Admissão em Unidade de Cuidados Intensivos se estado de mal refratário ou disau-

tonomia grave. 
–– Ponderar tratamento empírico de encefalite infeciosa com aciclovir e antibióticos 

até negatividade no LCR.
–– Imunoterapia:

•• Começar assim que as etiologias infeciosas estiverem excluídas por LCR (células, 
glicose, PCR vírus, Gram, tinta-da-china, eventualmente Ziehl-Neelsen);

•• Menor tempo entre início da clínica e tratamento = melhor prognóstico;
•• Nas EAI paraneoplásicas, mediadas por células T, será de esperar menor vanta-

gem em tratamentos dirigidos à imunidade humoral (isto é, IVIG, PLEX, RTX), 
considerar tratamento com ciclofosfamida.

–– Rastreio oncológico: tomografia computarizada (TC) toraco-abdomino-pélvica; ma-
mografia e ecografia mamária; ecografia escrotal; FDG-PET de corpo inteiro se 
exames anteriores negativos. Tratamento dirigido ao tumor, se diagnosticado.

PROGNÓSTICO 
Melhor nas EAI com anticorpos de superfície, principalmente se tratadas precoce-

mente com imunoterapia. Pior nas EAI com anticorpos contra antigénios intracelulares, 
principalmente nas quais não se encontrou ou não foi possível tratar a neoplasia. Para 
as encefalites anti-NMDAR, preditores de pior prognóstico: admissão em Unidade de 
Cuidados Intensivos, ausência de melhoria clínica às quatro semanas de tratamento, 
ausência de tratamento nas primeiras quatro semanas após início de sintomas, RM 
cerebral alterada, mais de 20 leucócitos/ul no LCR.
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Meningite e encefalite agudas infeciosas
Mónica Santos, José Vale

capítulo 3.7.1

DEFINIÇÃO
Na meningite, a infeção está localizada nas meninges que revestem o sistema ner-

voso central (SNC); na encefalite o processo infecioso afeta o encéfalo (focal, multifocal 
ou difusa). Na encefalite é frequente o envolvimento meníngeo, designando-se muitas 
vezes por meningoencefalite. O processo infecioso acompanha-se de uma resposta in-
flamatória (mono ou polimorfonucleares) no líquido cefalorraquidiano (LCR). De acordo 
com a evolução, distinguem-se formas agudas (horas/dias) e crónicas (> 4 semanas). 

ETIOLOGIA
Os agentes mais frequentes da meningite aguda infeciosa são o Streptococcus 

pneumoniae e Neisseria meningitidis; na idade pediátrica e adultos jovens, a menin-
gite viral é mais frequente que a bacteriana. A causa mais frequente de encefalite 
aguda no adulto é o vírus herpes simplex tipo 1. Esta forma potencialmente grave e 
tem uma morbilidade e mortalidade significativa se o tratamento não for iniciado 
precocemente.

ASPETOS CLÍNICOS 
Meningite: a tríade clássica – cefaleia + febre + rigidez da nuca está presente em 

< 50% dos casos. Pode existir alteração do estado de consciência, habitualmente de 
grau ligeiro e rigidez da nuca; os sinais de Kernig e Brudzinski não são frequentes. 
Podem coexistir focos contíguos de infeção, como otite ou sinusite (meningite pneu-
mocócica), choque sético e exantema cutâneo petequial (meningite meningocócica) ou 
sintomas sistémicos virais e fotofobia intensa (meningite viral). Em casos graves com 
hidrocefalia, existe cefaleia intensa com caraterísticas de hipertensão intracraniana, 
vómitos, papiledema, e alteração marcada do estado de consciência.

Encefalite: tipicamente caraterizada por alteração do estado de consciência, crises 
epiléticas, febre e sinais neurológicos focais. Alguns agentes patogénicos têm um tro-
pismo por algumas regiões do encéfalo (Tabela 1); na encefalite herpética, são muito 
frequentes as crises epiléticas e queixas mnésicas (tropismo para o lobo temporal). De 
forma a orientar o diagnóstico etiológico, o contexto epidemiológico (contacto recente 
com pessoas doentes, exposição a vetores/animais, ou atividades em meio rural/áreas 
endémicas) e imunodepressão (por exemplo, infeção pelo vírus da imunodeficiência 
humana) são essenciais.

3.7. Infeções
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DIAGNÓSTICO
Meningite/encefalite: suspeita clínica através da história e exame objetivo. 
Considerar que o diagnóstico diferencial inclui: delirium, alterações psiquiátricas, 

neoplasia cerebral e causas não infeciosas de meningite/encefalite (por exemplo, ence-
falite autoimune). 

Exames complementares
–– Punção lombar (PL) (atenção às contraindicações [Figura 1]):

•• Citoquímico do LCR: padrão de pleocitose, proteinorraquia e glicorraquia (Tabe-
la 2); 

•• Microbiológico do LCR com Gram, exame cultural e pesquisa de agentes por 
polymerase chain reaction (PCR) no LCR.

–– Hemoculturas para identificação do agente bacteriano;
–– Ressonância magnética (RM) cranioencefálica é muito mais sensível que a tomogra-

fia computorizada (TC) na deteção de alterações parenquimatosas;
–– O eletroencefalograma (EEG) é muito importante para caracterizar a presença de 

atividade epilética.

TRATAMENTO
Avaliar a tratar alterações sistémicas (por exemplo, hipotensão, disfunção autonó-

mica, síndrome de secreção inapropriada de hormona antidiurética [SIADH]) e neuroló-
gicas (por exemplo, estado de mal epilético, hipertensão intracraniana).

Meningite bacteriana
–– Primeira administração empírica de antibiótico na primeira hora;
–– Tratamento adjuvante com dexametasona IV 10 mg 6/6 h se doença moderada a 

grave (Escala de Coma de Glasgow < 12) e suspeita de infeção por pneumococo ou 
H. influenzae.

Meningite vírica
Caráter normalmente autolimitado, não requer terapêutica antiviral dirigida.

Tabela 1. Agentes etiológicos de encefalite viral e atingimento preferencial  
do sistema nervoso central

Atingimento 
preferencial do SNC

Agente infecioso

Lobo temporal Vírus herpes simplex (HSV) – muito sugestivo, vírus varicela zoster (VZV); Treponema pallidum 
(bilateral), herpes vírus tipo 6 (bilateral)

Lobo frontal HSV (giro cingulado, em associação com lobo temporal)

Gânglios da base  
e tálamo

Vírus respiratórios, doença de Creutzfeld-Jakob, raiva, West Nile, encefalite japonesa, tuberculose

Tronco cerebral Enterovírus, West Nile, encefalite japonesa, raiva, Listeria monocytogenes, Mycoplasma pneumoniae

Cerebelo VZV, West Nile, Mycoplasma pneumoniae
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Tabela 2. Achados na punção lombar e exame citoquímico do líquido 
cefalorraquidiano (LCR), dependendo da etiologia infeciosa

Etiologia 
infeciosa

Aspeto Pressão de abertura Leucócitos
(cels/mm3)

Predomínio de 
células

Glicose
(mg/dl)

Proteínas
(mg/dl)

LCR normal Límpido 12-20 cmH2O < 5 N/A N N

Viral Límpido Normal/ligeiro ↑ 5-1000 Linfócitos Normal/
ligeiro ↓

Normal/
ligeiro ↑

Bacteriana Turvo, 
purulento

↑ > 100 Neutrófilos ↓↓ ↑

Tuberculosa Límpido ou 
turvo

↑ 5-500 Linfócitos ↓↓ ↑↑

Fúngica Límpido ou 
turvo

↑ 5-500 Linfócitos ↓ ↑

N/A: não se aplica.

Suspeita de meningite bacteriana aguda

Não

Não Sim

Manter tratamento
até culturas

Antibioterapia
dirigida

Hemoculturas e punção lombar

LCR compatível com LCR

Coloração de gram do LCR positiva

Antibioterapia empírica
(e dexametasona)

Sim

Hemoculturas

TC-CE sem contraindicações

Punção lombar

Antibioterapia empírica
(e dexametasona)

Imunossupressão, história de doença cerebral, crises epiléticas, papiledema, alteração do estado
de consciência, sinais neurológicos focais ou outra contraindicação para punção lombar?

Figura 1. Abordagem inicial na suspeita de meningite bacteriana aguda. Outras contraindicação 
na realização de punção lombar: choque, alterações da coagulação incluindo plaquetas < 100/ul 
e terapêutica anticoagulante, ferida no local da punção, insuficiência respiratória. 
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Exceto se suspeita de meningite herpética em doente internado: considerar tera-

pêutica com aciclovir IV 10 mg/kg 8/8 h.

Encefalite
Até ser excluída etiologia herpética, deve ser iniciada terapêutica antiviral empírica 

com aciclovir IV 10 mg/kg 8/8 h (Figura 2).

Não Sim

Sim

Não Sim: ACICLOVIR

Não

Punção lombar

Exame citoquímico sugestivo
de encefalite?

RM-CE idealmente dentro de 28-48 h

Se baixa suspeita de encefalite, considerar suspender aciclovir (após PCR herpes negativa)
Se encefalite herpética con�rmada, manter aciclovir durente 14 dias (ou 21 dias, se imunossupressão)

Repetir punção lombar
em 24-48 h

TC-CE negativa

Suspeita de encefalite

Figura 2. Abordagem inicial na suspeita de encefalite aguda. 

Tabela 3. Terapêutica antibiótica empírica em caso de suspeita de meningite 
aguda bacteriana em Portugal

Caraterística do doente Antibiótico empírico

18-50 anos Ceftriaxona IV 2 g 12/12 h OU Cefotaxima 2 g 6/6 h
1COM ou SEM Vancomicina IV 15-20 mg/kg 12/12 h (de acordo com níveis séricos)

> 50 anos Ceftriaxona IV 2 g 12/12 h OU Cefotaxima 2 g 6/6 h
Ampicilina IV 2 g 4/4 h
1COM ou SEM Vancomicina IV 15-20 mg/kg 12/12 h (de acordo com níveis séricos)

Fratura da base do crânio Ceftriaxona IV 2 g 12/12 h OU Cefotaxima 2 g 6/6 h
Vancomicina IV 15-20 mg/kg 12/12 h (de acordo com níveis séricos)

Outras condições 
predisponentes2

Ceftriaxona IV 2 g 12/12h OU Cefotaxima 2 g 6/6 h 
Ampicilina IV 2 g 4/4 h
Vancomicina IV 15-20 mg/kg 12/12 h (de acordo com níveis séricos)

1. A administração de vancomicina aplica-se em doentes com origem em países de alta prevalência de estirpes resistentes a cefalosporinas ou 
com doença moderada a grave (GCS < 12). 2. Gravidez, alcoolismo, cirrose hepática, insuficiência renal crónica, diabetes mellitus, doenças 
hemolinfoproliferativas e outras situações de imunossupressão.
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Se suspeita simultânea de possível encefalite e meningite: iniciar terapêutica empí-
rica para as duas entidades. 

PREVENÇÃO
Vacinas contra agentes infeciosos mais comuns (Streptococcus pneumoniae, Neisse-

ria meningitidis, Hamophillus influenzae).

BIBLIOGRAFIA 
	 1.	Aksamit AJ Jr, Berkowitz AL. Meningitis. Continuum (Minneap Minn). 2021;27(4):836-54. 
	 2.	Antunes F, Mota-Miranda A. Meningites e Outras Infeções do Sistema Nervoso Central. In Manual 

sobre doenças infecciosas. Permanyer Portugal. 2012:315-43. 
	 3.	Venkatesan A. Encephalitis and Brain Abscess. Continuum (Minneap Minn). 2021;27(4):855-86.
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Abcesso e empiema do sistema 
nervoso central
Helena Machado, José Vale

DEFINIÇÃO
Coleção purulenta localizada no parênquima cerebral, habitualmente rodeada por 

uma cápsula vascularizada. 

EPIDEMIOLOGIA
M > F. A incidência global de abcessos cerebrais tem diminuído, em parte por re-

dução de infeções não tratadas como otites e sinusites. Fatores predisponentes: sinu-
site, otite média, mastoidite ou infeção dentária, endocardite bacteriana, infeção pul-
monar, traumatismo craniano ou neurocirurgia recentes, estados de imunossupressão, 
doença cardíaca congénita.

FISIOPATOLOGIA
A formação do abcesso tem início numa área focal de inflamação (cerebrite), que 

evolui em semanas para uma coleção encapsulada de pus e necrose. Mecanismos co-
muns: disseminação hematogénea de um foco distante (endocardite bacteriana, infeção 
pulmonar, abdominal ou cutânea); invasão contígua de foco local (seios perinasais, 
ouvido médio e células mastoideias); inoculação iatrogénica (traumatismo craniano e 
intervenção cirúrgica). Em 20% dos casos a fonte primária de infeção não é identificada. 
Na disseminação hematogénea, geralmente os abcessos são múltiplos, situam-se no 
território da artéria cerebral média, na junção substância cinzenta-branca e em territó-
rios vasculares de fronteira. Na invasão contígua são geralmente solitários e adjacentes 
ao foco de infeção. Os abcessos por otite e mastoidite localizam-se no lobo temporal 
ou hemisfério cerebeloso, e por sinusite no lobo frontal e temporal. A maioria são 
polimicrobianos, e os agentes patogénicos dependem do estado imunológico e fonte 
primária de infeção. Os agentes infeciosos mais comuns são estreptococos aeróbios e 
anaeróbios, estafilococos, Bacteroides, enterobacterias e outras bactérias anaeróbias. 
Nos imunocomprometidos pode também haver infeção por Nocardia e Rhodococos equi, 
Mycobacterium tuberculosis, fungos (Candida, Mucorales, Aspergillus, Cryptococcus) e 
parasitas (Toxoplasma gondii). 

ASPETOS CLÍNICOS
A tríade de cefaleia, febre e défice neurológico focal está presente em apenas 20% 

dos doentes com abcesso cerebral. A cefaleia é o sintoma inicial mais frequente, poden-

capítulo 3.7.2
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do também estar presente sonolência, confusão, crises epiléticas e défices neurológicos 
focais. Alguns doentes podem apresentar sinais de hipertensão intracraniana (náuseas, 
vómitos, depressão do estado de consciência e edema da papila). É frequente não haver 
febre, principalmente no início. Tem geralmente uma apresentação subaguda (uma a 
duas semanas) mas alguns doentes têm uma apresentação fulminante em horas, enquan-
to outros podem ter uma evolução indolente mimetizando um tumor cerebral. Um 
doente estável pode, em horas ou poucos dias, evoluir para estado comatoso, geralmen-
te devido a rotura do abcesso para o espaço ventricular ou subaranoideu.

DIAGNÓSTICO
–– Estudo de neuroimagem: a TC e RM com contraste são fundamentais para o diagnós-

tico. A RM é mais sensível do que a TC, principalmente se na fase inicial e localizados 
na fossa posterior, mas a TC tem maior acessibilidade e identifica adequadamente os 
abcessos e a resposta à terapêutica. Na fase inicial de formação do abcesso piogénico, 
na TC visualiza-se uma área mal delimitada de hipodensidade com ou sem efeito de 
massa. Na RM essa área apresenta hiperintensidade em T2, restrição à difusão na região 
do edema e o contraste revela uma área de realce homogéneo. Quando o abcesso se 
torna encapsulado, na TC acentua-se a hipodensidade focal que fica rodeada de um 
anel captante de contraste, e o edema envolvente é hipodenso. Na RM visualiza-se o 
interior do abcesso hipointenso em T1, com restrição à difusão intensa e homogénea 
(centro de pus e necrose), com realce com gadolínio em anel em torno do abcesso 
(cápsula). Em T2 o interior é hiperintenso e a cápsula iso-hipointensa. A difusão, 
espetroscopia e perfusão podem ajudar na diferenciação entre abcesso e tumor. 

–– Estudo analítico: incluir hemograma, marcadores inflamatórios (VS, PCR) e serologia 
HIV. Os marcadores inflamatórios estão geralmente aumentados e cerca de metade 
dos doentes têm leucocitose. 

–– Microbiologia: hemoculturas, que são positivas em 25-50%. A cultura do material 
do abcesso permite o diagnóstico etiológico definitivo mas é negativa em 20-25%. 
Colheita até três dias após início dos antibióticos. 

–– Radiografia do tórax.
–– Ecocardiograma se suspeita de endocardite. 
–– Punção lombar: raramente útil para o diagnóstico. Há risco de herniação, a cultura 

é frequentemente estéril e o perfil citoquímico do LCR não auxilia no diagnóstico. 

Diagnósticos diferenciais:
–– Empiema subdural, meningite bacteriana e abcesso epidural;
–– Hematoma subdural;
–– Tumores cerebrais primários ou metastáticos;
–– Enfarte subagudo dos núcleos da base ou do tálamo.

TRATAMENTO
O standard de tratamento no abcesso cerebral é antibioterapia (AB) endovenosa 

associada a intervenção cirúrgica, com erradicação da fonte primária de infeção. Em 
alguns casos selecionados o tratamento médico conservador pode ser razoável.

–– Antibioterapia: a AB deve ser iniciada quanto antes, após a aspiração cirúrgica e 
colheitas para cultura. Devem ser utilizados antibióticos com boa penetração no SNC 
e cobertura para aeróbios e anaeróbios. A escolha vai depender da fonte primária 
de infeção presumida. A duração de tratamento deve ser quatro a oito semanas.
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–– Adequar a AB ao resultado das culturas. Dado que muitos abcessos são polimicrobianos, 
deve-se manter cobertura para anaeróbios mesmo que não sejam isolados na cultura. 

–– Tratamento cirúrgico: pode ser realizada aspiração estereotáxica guiada por ima-
gem, punção-drenagem ou excisão. Tem propósito diagnóstico para identificar o 
agente patogénico, e terapêutico para drenagem da coleção purulenta e descom-
pressão. Em casos selecionados é razoável optar pelo tratamento médico conserva-
dor: abcessos pequenos (< 2,5 cm), bom estado clínico à apresentação (GCS > 12) 
e com agente patogénico identificado na hemocultura ou noutra amostra. Deve-se 
repetir exame de imagem e reconsiderar cirurgia se ausência de melhoria em uma 
a duas semanas ou deterioração.

–– Fármacos antiepiléticos (FAE): apesar de haver autores que recomendem a terapêu-
tica antiepilética profilática pelo elevado risco de crises, não há dados que suportem 
a sua utilização por rotina. 

–– Corticosteróides: não estão indicados por rotina. 

Tabela 1 . Esquemas antibióticos empíricos recomendados no tratamento  
dos abcessos cerebrais de acordo com a fonte de infeção

Fonte de infeção Agentes patogénicos Antibióticos

Dentário ou seios 
paranasais

Streptococcus, Haemophilus, 
bactérias anaeróbias (por exemplo, 
Fusobacterium, Actinomyces), S. 
aureus

Ceftriaxone ou cefotaxime + metronidazol; 
Adicionar vancomicina se alto risco para S. aureus (por 
exemplo, sinusite crónica, cirurgia recente aos seios nasais)
Alternativa para as infeções odontogénicas: penicilina G + 
metronidazol

Ouvido médio Streptococcus, Enterobacteriaceae, 
P. aeruginosa, bactérias anaeróbias 
(por exemplo, Bacteroides)

Ceftriaxone ou cefotaxime + metronidazol;
Alternativa: substituir a cefalosporina por ceftazidime ou 
cefepime para cobertura de pseudomonas

Pós-cirúrgico ou 
pós-traumático

Staphylococcus, Streptococcus, 
Enterobacteriaceae, P. aeruginosa, 
bactérias anaeróbias (por exemplo, 
Clostridium)

Pós-cirúrgico: vancomicina + ceftazidime ou cefepime ou 
meropenem
Pós-traumático: ceftriaxone ou cefotaxime + vancomicina ± 
metronidazol

Disseminação 
hematogénea 
(endocardite 
bacteriana, 
infeção pulmonar)

S. aureus, Streptococcus, 
Enterococcus, bactérias anaeróbias 
(Fusobacterium, Actinomyces, 
Nocardia)

Ceftriaxone ou cefotaxime + metronidazol + vancomicina;
Adicionar meropenem ou linezolide se alto risco de norcardia;
Regime empírico para endocardite se suspeição

Origem 
desconhecida

Variável Ceftriaxone ou cefotaxime + vancomicina + metronidazol;
Imunocomprometido: ceftazidime + vancomicina; ou cefepime + 
metronidazol; ou vancomicina + meropenem;
HIV: sulfadiazina e pirimetamina se suspeita de toxoplasmose;
Adicionar antifúngico ou antituberculoso se suspeição.

Doses recomendadas para adultos com função renal e hepática normais: ceftriaxone 2 g 12/12 h; cefotaxime 2 g 4/4 h ou 6/6 h; metroni-
dazol 500 mg 6/6 h ou 8/8 h; penicilina G 12 a 24 milhões U/dia em perfusão contínua ou 2-4 milhões U 4/4 h; cefepime 2 g 8/8 h; 
ceftazidima 2 g 8/8 h; meropenem 2 g 8/8 h; linezolide 600 mg 12/12 h; vancomicina 15 mg/kg 8/8 h ou 12/12 h até níveis  
15-20 µg/ml.
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PROGNÓSTICO
Taxa de mortalidade < 20%. Sequelas neurológicas em 25-50% (epilepsia é a mais 

comum). Fatores de mau prognóstico: atraso no diagnóstico e tratamento, apresentação 
com depressão do estado de consciência, tratamento inadequado, abcessos grandes, 
profundos, multiloculados ou multifocais, da fossa posterior ou com rotura ventricular, 
estado de imunossupressão e disseminação hematogénea, 

Empiema intracraniano subdural
Coleção purulenta numa cavidade pré-existente, entre a dura-máter e a aracnóide. 

É uma infeção grave que se não for tratada pode levar à morte. Geralmente ocorre por 
invasão direta (sinusite, otite e mastoidite) ou inoculação iatrogénica (por exemplo, 
cirurgia recente). Raramente por disseminação hematogénea. Pode estar associado a 
trombose dos seios venosos e tromboflebite, e originando abcesso cerebral, hidrocefa-
lia ou enfarte. Os agentes patogénicos mais comuns são estreptococos aeróbios, Sta-
phylococcus, H. influenzae, S. pneumoniae, e outras bactérias anaeróbias e gram nega-
tivas. Menos frequentemente P. aeruginosa e Salmonella. 

Clinicamente apresentam febre, cefaleia, rigidez da nuca, por vezes associado a 
vómitos, alteração do estado de consciência, crises epiléticas e sinais focais, com uma 
deterioração rápida que pode evoluir para coma e morte. Estudo com hemograma, 
PCR, VS e hemoculturas. PL contraindicada se hipertensão intracraniana pelo risco de 
herniação mas os achados podem sugerir a presença de infeção. LCR: aumento da 
pressão de abertura, pleocitose (50-1000/mm3) com predomínio PMN, hiperproteinor-
raquia (> 100 mg/dl), e hipoglucorraquia. A cultura do LCR pode ser estéril.

TC e RM com contraste. Na TC visualiza-se área hipodensa sobre o hemisfério ou 
ao longo da foice, com margens bem delineadas após contraste. Pode haver envolvi-
mento ósseo. Na RM observa-se coleção hipointensa em T1 e hiperintensa em T2, cujas 
margens realçam com gadolínio. O tratamento standard é drenagem cirúrgica e anti-
bioterapia (cefalosporina de 3.ª geração + metronidazol + vancomicina). 

Abcesso espinhal epidural
A localização mais comum é no espaço epidural posterior da coluna dorsolombar 

e com extensão de três a quatro níveis vertebrais. É uma emergência neurológica que 
requer diagnóstico e intervenção atempada. A incidência tem aumentado devido a 
procedimentos e instrumentação espinhal e uso de drogas injetáveis. Fatores predispo-
nentes: comorbilidades e estados de imunossupressão (diabetes, alcoolismo, HIV), de-
formação, instrumentação espinhal (cirurgia, cateteres, doença degenerativa articular) 
ou fonte de infeção (osteomielite, infeção cutânea, urinária). O mecanismo principal é 
por disseminação hematogénea, podendo também ocorrer invasão local (osteomielite 
vertebral, abcesso do psoas) ou por inoculação iatrogénica. O agente patogénico mais 
comum é o S. aureus. Outros menos comuns são: estafilococos coagulase-negativo, 
bactérias gram negativas e P. aeruginosa. Pode haver lesão da medula espinhal por 
compressão mecânica ou oclusão vascular. Os sintomas mais comuns são dor da colu-
na vertebral ao nível da lesão, dor radicular, défice motor, sensitivo e alteração de es-
fíncteres. Pode haver febre em metade dos doentes. O perfil temporal dos sintomas é 
variável. A RM com contraste é o exame de eleição mas a mielografia por TC é também 
muito sensível. Hemograma, PCR, VS e hemoculturas. PL não é realizada por rotina pelo 
risco infecioso e pouca utilidade diagnóstica. O tratamento de eleição é antibioterapia 
e drenagem cirúrgica, com erradicação do foco primário de infeção. AB empírica com 
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cefalosporina de 3.ª geração + vancomicina ou cefazolina, durante quatro a oito semanas. 
Estado neurológico mais grave à apresentação e atraso do diagnóstico e tratamento 
predizem um pior prognóstico. 
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Neurossífilis, neuroborreliose 
e neurocisticercose
Daniela Ferro, José Vale

NEUROSSÍFILIS

DEFINIÇÃO 
Infeção do sistema nervoso central (SNC) pela bactéria espiroqueta Treponema 

pallidum, subespécie pallidum, transmitida maioritariamente por via sexual.

EPIDEMIOLOGIA
Afeta maioritariamente adultos jovens (3.ª-4.ª décadas), predominando nos homens. 

É mais comum em doentes com infeção por vírus da imunodeficiência humana (VIH), 
numa fase precoce da infeção.

FISIOPATOLOGIA
Após a inoculação a espiroqueta T. pallidum tem uma fase de disseminação sisté-

mica (poucas horas/dias) com invasão também do SNC. Os quadros clássicos dependem 
do envolvimento de múltiplas estruturas: meninge/meningovascular com espessamen-
to difuso e infiltração linfocitária das meninges e das artérias – dois tipos de arterite: 
endarterite de Heubner (artérias de médio e grande calibre) e endarterite de Nissl-Al-
zheimer (vasos de pequeno calibre); perda neuronal e atrofia cortical (predomínio lobos 
frontais e temporais); desmielinização no gânglio da raiz dorsal com degenerescência 
secundária das colunas posteriores da medula espinhal.

ASPETOS CLÍNICOS
Tabela 1.

DIAGNÓSTICO
–– Sintomas e sinais neurológicos compatíveis com o diagnóstico de neurossífilis. 
–– Teste treponémico sérico positivo: Treponema pallidum particle agglutination assay 

(TPPA) ou fluorescent treponemal antibody test absorption test (FTA-Abs). 
–– Diagnóstico definitivo: venereal disease research laboratory test (VDRL) positivo no 

líquido cefalorraquidiano (LCR)/deteção de ADN de T. pallidum no LCR ou tecidos 
cerebrais/identificação de espiroqueta nos tecidos após imuno-histoquímica. 

–– Diagnóstico provável: pleocitose e/ou proteinorraquia no LCR, sem outra causa 
para tal.

capítulo 3.7.3
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TRATAMENTO
Se reação de Jarisch-Herxheimer (febre, cefaleia, mialgias, taquicardia, leucocitose, 

crises) nas primeiras 12-24 horas após início de tratamento – tratar com anti-inflama-
tórios não-esteróides.

SEGUIMENTO
Sucesso terapêutico apurado através da resposta clínica e das alterações do LCR. 

Fazer nova análise do LCR aos três a seis meses, esperando-se diminuição da pleocitose 

Tabela 1. Apresentações clínicas da neurossífilis 

Estádio Caraterísticas clínicas

Precoce (primeiros 2 anos)

Neurossífilis assintomática Alterações no LCR compatíveis com neurossífilis (ver secção Diagnóstico) num doente sem 
sinais ou sintomas neurológicos

Meningite sifilítica Cefaleia, fotofobia, náuseas/vómitos com meningismo
Neuropatias cranianas, incluído neuropatia óptica ou coclear com hipovisão e surdez
Confusão e crises epiléticas (+ meningite do vértex)

Precoce ou tardia

Sífilis meningovascular AVC com predileção pelo território da artéria cerebral média com hemiparesia, 
hemi-hipostesia e hemianopsia contralaterais, podendo associar-se a alteração da 
linguagem e/ou anosognosia e fenómeno de extinção
Neuropatias cranianas
Meningomielite com mielopatia progressiva
Meningismo

Tardia

Quadro demencial/
comportamental (general 
paresis)

Demência progressiva com queixas mnésicas, cefaleias, tremor, disartria, irritabilidade, 
alterações da personalidade, crises epiléticas, depressão ou mania, psicose

Degenerescência dos gânglios 
da raiz dorsal e cordões 
posteriores da medula 
espinhal (tabes dorsalis)

Ataxia sensitiva por défice propriocetivo, diminuição da sensibilidade vibratória, 
parestesias e dor nos membros inferiores, alterações esfincterianas e diminuição de reflexos 
osteotendinosos
Artropatia neuropática (articulações de Charcot)
Frequentemente acompanhado de anomalias pupilares (pupilas de Argyll Robertson)

Gomas sifilíticas do SNC

AVC: acidente vascular cerebral; LCR: líquido cefalorraquidiano.

Tabela 2. Tratamento da neurossífilis

1.ª linha Benzilpenicilina via intravenosa, 4.000.000 UI a cada 4 horas, durante 10 a 14 dias

2.ª linha (se alergia à penicilina) Ceftriaxone 2 g 1x/dia durante 10-14 dias
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e/ou proteinorraquia. Depois, análise do LCR a cada seis meses até normalização da 
contagem de células (habitualmente nos primeiros dois anos após tratamento).

NEUROBORRELIOSE

DEFINIÇÃO
Infeção do SNC por espiroquetas do complexo Borrelia burgdorferi sensu lato, 

sendo na Europa as mais comuns as espécies Borrelia garinii e B. afzelii.

EPIDEMIOLOGIA
Maior incidência em mulheres adultas que em homens, com pico sazonal nos meses 

de junho e julho. Anticorpos específicos para Borrelia presentes em 5-20% das pessoas 
saudáveis.

FISIOPATOLOGIA
A inoculação cutânea pela carraça Ixodes ricinus permite a entrada da bactéria na 

derme do hospedeiro (fase inicial – lesão cutânea no local da mordedura, eritema mi-
grans), seguindo-se uma fase de disseminação hematogénica da Borrelia (fase 2 – febre, 
mialgias, artralgias, linfadenopatia e envolvimento multiorgânico); semanas a meses 
depois (fase 3), a ativação do sistema imunitário do hospedeiro pode controlar a infeção, 
mesmo sem tratamento antibiótico. Se a infeção persistir e não for feito o tratamento 
adequado, os sintomas sistémicos e de envolvimento de órgão tornam-se crónicos 
(durante meses/anos – formas tardias). A infeção do SNC acontece normalmente na fase 
de disseminação hematogénica do micro-organismo.

ASPETOS CLÍNICOS
As manifestações neurológicas mais comuns são: polirradiculite/inflamação de di-

versas raízes nervosas e/ou nervos cranianos. Síndrome de Garin-Bujadoux-Bannwarth: 
meningite linfocítica, radiculite dolorosa (carateristicamente no dermátomo correspon-
dente à picada da carraça com dor que pode ser difícil de tratar) e neuropatias cranianas. 
O nervo craniano mais frequentemente atingido é o nervo facial (por vezes, bilateral). 

Manifestações raras: encefalomielite, acidentes vasculares cerebrais por vasculite, 
polineuropatia periférica (PNP), miosite.

Considerar na avaliação diagnóstica as manifestações extraneurológicas: mordedu-
ra de carraça (identificada em 1/3 dos doentes); eritema migrans (25-50% dos doentes) 
e manifestações sistémicas. 

DIAGNÓSTICO
Sangue: anticorpos IgM e IgG para Borrelia burgdorferi (presentes três e seis semanas 

após a exposição, respetivamente; podem persistir vários anos mesmo após tratamento). 
LCR: pleocitose, proteinorráquia, aumento da síntese intratecal de IgG (pode ser 

normal na PNP). Anticorpo contra a Borrelia burgdorferi na maioria dos doentes; a PCR 
tem uma sensibilidade baixa (10-30%).

TRATAMENTO 
Duração de 14 dias na neuroborreliose precoce e de 14-21 dias na neuroborreliose 

tardia (Tabela 3).
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PROGNÓSTICO/SEGUIMENTO
Monitorização clínica. Neuroborreliose precoce: melhoria marcada das manifesta-

ções neurológicas após tratamento em semanas a meses; um ano após tratamento, 90% 
dos doentes estão assintomáticos. Neuroborreliose tardia: maioria estabilidade clínica, 
com sintomas neurológicos residuais relevantes em 60-80% dos casos.

NEUROCISTICERCOSE

DEFINIÇÃO
Infeção do SNC pelo parasita Taenia solium. 

EPIDEMIOLOGIA

Infeção parasitária mais comum do SNC. Endémica no México, América Central, 
América do Sul, África, Sudeste asiático, Índia, Filipinas e sul da Europa. Em Portugal, 
mais nas zonas menos desenvolvidas do país; atualmente, é mais comum em imigran-
tes de regiões endémicas.

FISIOPATOLOGIA 
Consumo de carne contaminada crua ou mal cozinhada com ingestão dos ovos do 

micro-organismo. Estes dão origem a larvas que podem atingir vários tecidos (entre 
eles, o SNC e o músculo), formando quistos.

ASPETOS CLÍNICOS
Manifestações relacionadas com a localização dos quistos: intracerebrais – assinto-

máticos, défices focais por efeito de massa e/ou crises epiléticas; intraventriculares – 
hidrocefalia por irritação meníngea, obstrução do fluxo de LCR, envolvimento de nervos 
cranianos e/ou de vasos; subaracnoideus – meningite crónica; medula espinhal – me-
ningite ou síndromes medulares. 

Clínica mais comum: crises epiléticas (70% doentes) e hipertensão intracraniana. 
Formas mais graves: cisticercose racemosa (envolvimento espaço subaracnoideu e in-
traventricular) com grande morbilidade e risco de morte; encefalite por cisticercose 
(infeção massiva do parênquima cerebral).

Tabela 3. Esquemas antibióticos utilizados na neuroborreliose

Antibiótico Dose de adulto

Doxiciclina 100 mg PO bid ou tid ou 
200-300 mg PO 1x/dia (se peso não inferior 50 kg) 

Ceftriaxone 2 g EV 1x/dia

Cefotaxime 2 g EV tid

Penicilina G 5 milhões de unidades EV qid

PO: per os; bid: bis in die (2x/dia); tid: ter in die (3x/dia); qid: quater in die (4x/dia).
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DIAGNÓSTICO
Tomografia computorizada (TC) e ressonância magnética (RM) cerebrais com múlti-

plas lesões quísticas com e sem captação de contraste; a presença de quistos com 
nódulo hiperintenso excêntrico no interior em RM (escólex – segmento anterior do 
parasita), é um achado patognomónico desta entidade. 

LCR: normal ou pleocitose linfocítica ou eosinofílica, hipoglicorraquia e proteinor-
raquia. Diagnóstico definitivo: demonstração histológica. 

Critérios diagnósticos propostos estão representados na tabela 4.
Diagnóstico definitivo: 1 critério absoluto; 2 critérios imagiológicos major + 1 cri-

tério clínico; 1 critério imagiológico major + 1 critério imagiológico confirmatório + 
1 critério clínico; 1 critério imagiológico major + 2 critérios clínicos (pelo menos 1 major) 
+ ausência de outra explicação.

Diagnóstico provável: 1 critério imagiológico major + 2 critérios clínicos; 1 critério 
imagiológico minor + 1 critério clínico major.

TRATAMENTO 
Antiparasitários (terapêutica dupla se > 2 lesões cerebrais viáveis), corticosteróides, 

resseção cirúrgica quando necessário. Se só lesões calcificadas sequelares: não requer 
tratamento dirigido.
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Figura 1. Caraterísticas serológicas e clínicas da neurossífilis precoce e tardia (adaptado de Rop-
per AH. Neurosyphilis. N Engl J Med. 2019;381(14):1358-63). 
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Tabela 4. Critérios diagnósticos de neurocisticercose 

Categorias Critérios

Absoluto Confirmação histológica do parasita (biópsia)
Lesões quísticas com escólex na TC ou RM
Visualização direta de parasitas no espaço subretiniano por fundoscopia

Critérios imagiológicos

Major Lesões quísticas com escólex
Lesões captantes de contraste
Lesões quísticas multilobuladas no espaço subaracnoideu
Calcificações típicas no parênquima cerebral

Confirmatório Resolução das lesões quísticas após tratamento
Resolução espontânea de lesões únicas captantes
Migração dos quistos ventriculares em neuroimagem sequencial

Minor Hidrocefalia obstrutiva
Captação das leptomeninges da base do crânio

Critérios clínicos

Major Deteção de anticorpos/antigénios específicos
Cisticercose fora do SNC (por exemplo, calcificações musculares)
Evidência de contacto com Taenia solium

Minor Manifestações clínicas sugestivas de neurocisticercose
Viver numa área endémica para neurocisticercose

TC: tomografia computorizada; RM: ressonância magnética; SNC: sistema nervoso central.

Tabela 5. Tratamento da neurocisticercose

Forma Subgrupo Recomendação

Neurocisticercose intraparenquimatosa

Cistos viáveis ou lesões captantes (quistos em 
degeneração)

1-2 quistos Albendazol + corticosteróides

> 2 quistos Albendazol + praziquantel + corticosteróides

Cisticerco calcificado Qualquer número Sem necessidade de tratamento

Encefalite (com edema cerebral difuso) Corticosteróides

Neurocisticercose extraparenquimatosa

Intraventricular Remoção cirúrgica 
possível

Remoção cirúrgica (sem tratamento médico,  
se completa)

Sem possibilidade de 
remoção cirúrgica 

Shunt ventricular seguido de tratamento médico 
(antiparasitário + corticosteróides)

Subaracnoideia Shunt ventricular (se hidrocefalia) seguido de antiparasitário

Hidrocefalia sem quistos visíveis Shunt ventricular

Cisticercose espinhal (intra- ou extramedular) Remoção cirúrgica ou tratamento antiparasitário + corticosteróides

Cisticercose ocular Remoção cirúrgica dos quistos
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PROGNÓSTICO/SEGUIMENTO
Bom prognóstico. Complicação mais comum: epilepsia sequelar. Controlo da epilep-

sia mais fácil após tratamento antibiótico. Se formas graves (forma racemosa): taxa de 
mortalidade atinge 20%. 
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Crise prolongada de enxaqueca
Ângela Abreu, Isabel Luzeiro

capítulo 3.8.1

DEFINIÇÃO
Uma crise de enxaqueca sem aura tem: a) duração entre 4 a 72 horas (sem trata-

mento ou tratamento pouco eficaz); b) pelo menos, duas das seguintes caraterísticas: 
localização unilateral, pulsatibilidade, dor moderada ou intensa e agravamento por ou 
causando evitamento de atividade física de rotina, e c) durante a cefaleia tem náuseas/
vómitos ou fotofobia e fonofobia. Para fazer o diagnóstico de enxaqueca sem aura são 
necessários cinco episódios cumprindo critérios da ICHD-31.

Uma crise de enxaqueca com aura tem: a) pelo menos, um dos sintomas de aura 
visual, sensitivo, linguagem, motor, tronco cerebral ou retiniano totalmente reversíveis; 
b) três das seguintes: pelo menos, um sintoma de aura alastra em cinco ou mais minu-
tos; dois ou mais sintomas de aura sucessivos; duração de 5 a 60 minutos de cada 
sintoma; pelo menos, um sintoma é positivo; pelo menos, um sintoma é unilateral; a 
aura é acompanhada ou seguida de cefaleia. Para diagnóstico de enxaqueca com aura 
são necessários dois episódios cumprindo critérios da ICHD-31.

O estado de mal de enxaqueca (EME) carateriza-se por um episódio debilitante de 
enxaqueca com duração superior a 72 horas, podendo existir remissão temporária de 
até 12 horas com sono ou medicação1. A cefaleia deverá ser semelhante às enxaque-
cas habituais, à exceção da intensidade e duração1. 

Um estudo retrospetivo de um centro terciário francês de cefaleias reportou uma 
prevalência de 3%2. Já um estudo multicêntrico com 253 doentes com enxaqueca repor-
tou que 24,3% dos doentes com enxaqueca com aura e 20,6% sem aura apresentavam 
episódios compatíveis com EME3.

Estado de aura de enxaqueca corresponde a, pelo menos, três episódios de aura 
em três dias consecutivos segundo apêndice da ICHD-31. Um estudo reportou uma maior 
prevalência em doentes com enxaqueca episódica pouco frequente. As crises têm ha-
bitualmente duração média de quatro semanas (três a cinco semanas)2.

Aura persistente sem enfarte ocorre num doente com enxaqueca com aura, e a aura 
é semelhante a auras precedentes, exceto que um ou mais sintomas da aura persistem 
durante ≥1 semana na ausência de enfarte por neuroimagem. Os sintomas são frequen-
temente bilaterais1.

3.8. Cefaleias e dor facial
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FISIOPATOLOGIA
Desconhece-se o mecanismo fisiopatológico especificamente para o EME. Existe um 

caso reportado de EME que na ressonância magnética e PET durante o episódio revelou 
edema cerebral vasogénico4.

DIAGNÓSTICO
A anamnese deverá ser cuidada com intuito de excluir sinais de alarme sugestivos 

de cefaleia secundária.
O diagnóstico diferencial inclui apoplexia pituitária, disseção da artéria vertebral, 

abcesso cerebral, sinusite esfenoidal, síndrome de vasoconstrição cerebral reversível, 
hemorragia subaracnoideia, hematoma subdural, hipertensão intracraniana idiopática, 
hidrocefalia, meningite e glaucoma agudo.

Tabela 1. Indicações para internamento numa crise prolongada  
de enxaqueca

Desidratação grave ou/e vómitos recorrentes 

Cefaleia persistente apesar de terapêutica em SU

Comorbilidades médicas ou psiquiátricas que necessitem de monitorização 

Cefaleia persistente e abuso de medicação para desintoxicação

TRATAMENTO AGUDO DE CRISE DE ENXAQUECA5

Tabela 2. Tratamento de crise de enxaqueca 

Crises ligeiras 
a moderadas

Anti-inflamatórios não-esteróides
Ibuprofeno 400-600 mg; naproxeno 500-550 mg; diclofenac 50-100 mg; ácido acetilsalicílico  
500-1000 mg

Crises graves Triptano
Início rápido e curta duração: 6 mg SC ou 50/100 mg oral; eletriptano 20/40/80 mg oral;  
rizatriptano 5/10 mg oral; almotriptano 12,5 mg oral; zolimitriptano 5 mg spray nasal  
ou 2,5/5 mg oral;
Início lento e longa duração: naratriptano 2,5 mg oral; frovatriptano 2,5 mg oral

Náusea Ligeira: zolmitriptano orodispersível 2,5/5 mg
Moderada: metoclopramida 10 mg ou domperidona 10 mg
Marcada: sumatriptano 6 mg SC; zolmitriptano 5 mg spray nasal; naproxeno 500 mg supositório

Notas: 
– �No caso de recorrência utilizar segunda toma de triptano ou adicionar inicicialmente anti-inflamatórios não-esteróides (AINE) (por exemplo, 

naproxeno) ao triptano;
– �Os fármacos por via oral frequentemente não são absorvidos por vómitos ou gastroparesia. Nestes casos existem alternativas como zolmitrip-

tano em spray nasal associando-se ao naproxeno retal.
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TRATAMENTO AGUDO DE CRISE PROLONGADA DE ENXAQUECA5,6

Tabela 3. Tratamento de crise prolongada de enxaqueca no SU

1.ª linha –– Hidratação EV (500 a 1000 ml de NaCl a 0,9%) em todos os doentes
–– Sumatriptano 6 mg SC é eficaz e de ação rápida, no controlo da dor, náusea, fonofobia 

e fotofobia11,12

–– Metoclopramida EV adicionado a um dos seguintes: cetorolac 30 a 60 mg EV, 
paracetamol 1000 mg EV ou acetato de lisina 1000 mg EV (não utilizar se risco 
hemorrágico)

2.ª linha
(casos resistentes ou com 
contraindicações para 
triptanos)

–– Clopromazina EV 0,1 mg/kg 
–– Dexametasona 4 a 16 mg EV – eficaz particularmente na prevenção de recorrência; 

limitado a < 6 vezes/ano. Risco de osteonecrose avascular
–– Bloqueio anestésico nos pontos gatilho com lidocaína 1 a 2% ou bupivacaína a 0,5%

3.ª linha –– Valproato de sódio 500 a 1000 mg EV (perfusão em 15 min.)
–– Levetiracetam 500 a 1000 mg EV (perfusão em 15 min.)
–– Propofol 10-40 mg bólus inicial + 10-20 mg bólus adicionais (dose máxima 120 mg)

Na aura persistente sem enfarte existem apenas relatos de possível eficácia com 
ácido valpróico, lamotrigina, furosemida ou ketamina.

O tratamento do estado de aura de enxaqueca também não se encontra estudado 
pela sua raridade. Existem raros relatos na literatura de eficácia com acetazolamida e 
lamotrigina.

PREVENÇÃO TEMPORÁRIA
As alterações hormonais podem levar a um EME. Profilaxia perimenstrual em mu-

lheres com ciclos regulares do dia -2 a +3 (sendo o dia 1 o primeiro dia de menstruação) 
com frovatriptano (2,5 mg bid - agonista do recetor 1B/1D com semivida de 26 horas) 
ou naratriptano (1 mg bid com semivida de 16 horas) revelou ser eficaz na prevenção 
de enxaqueca menstrual sem evidência enxaqueca de rebound. Caso não exista respos-
ta ao frovatriptano ou naratriptano deverão ser tentados outrs triptanos como suma-
triptano (100 mg tid), rizatriptano 10 mg, zolmitriptano (2,5 mg tid) e naratriptano 
(1 mg bid) ou ainda naproxeno (500 mg bid)5,6.

PROGNÓSTICO
Os doentes com enxaqueca episódica pouco frequente após EME voltam ao padrão 

habitual de cefaleias. Nos doentes com enxaqueca episódica frequente cerca de metade 
volta ao padrão habitual, 25% passam a ter baixa frequência e 25% evoluem para en-
xaqueca crónica3.

Fatores de risco para um pior prognóstico incluem necessidade de internamento7, 
mulheres afro-americanas, doença renal crónica, insuficiência cardíaca congestiva, abu-
so de opoides e perturbações de humor5.

Um estudo populacional em Taiwan demonstrou ainda que doentes com EME têm 
um risco de 1,81 de suicídio comparativamente a um grupo controlo8.
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Cefaleia em salvas
Alexandra Silva, Isabel Luzeiro

DEFINIÇÃO 
A cefaleia em salvas, também designada por cluster headache, é um tipo raro de 

cefaleia, sendo a mais frequente das cefaleias trigémino-autonómicas (CTA). Atinge três 
vezes mais o sexo masculino, com início maioritariamente na faixa etária dos 20 aos 
40 anos. Habitualmente os doentes são fumadores, muito ativos a nível laboral e com 
consumo excessivo de cafeína1,2.

É considerada a cefaleia mais intensa. Carateriza-se pela presença de uma dor uni-
lateral, de início abrupto e que atinge a intensidade máxima em menos de 15 minutos, 
com sinais disautonómicos ipsilaterais (sendo apenas obrigatório um dos seguintes 
sintomas ou sinais, ipsilaterais à dor: hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo, rinorreia 
e/ou congestão nasal, ptose e/ou miose e edema palpebral, sudorese ou rubor frontal 
e facial, sensação de ouvido tapado) e/ou sensação de inquietude e agitação. Apresen-
ta um padrão circadiano, surgindo habitualmente durante a noite, cerca de uma a duas 
horas após o doente adormecer (normalmente sempre no mesmo horário), acordando-o 
com uma dor excruciante, tipo facada, de intensidade máxima, unilateral e sempre do 
mesmo lado, irradiando frequentemente para a região orbitária. Durante o dia podem 
também ocorrer crises, apesar de menos frequentes. As crises ocorrem em média uma 
a oito vezes por dia, com duração de 15 a 180 minutos. É frequente a necessidade de 
aplicação de toalhas frias na zona dolorosa ou abrir a janela para apanhar frio. A crise 
costuma terminar de forma abrupta, tal como se iniciou1,2,3. Para além de um padrão 
circadiano, esta cefaleia tem também um padrão circanual, principalmente na sua 
forma episódica (crises que ocorrem no mesmo mês, ou na mesma estação do ano, 
anualmente).

Existem duas formas de cefaleia em salvas:
–– Episódica (85-90%): existem pelo menos dois períodos de salva, com duração de 

sete dias a um ano (quando não tratados) e separados por períodos de remissão 
livres de dor iguais ou superiores a três meses;

–– Crónica (10-15%): ocorrem sem um período de remissão, ou com remissões com 
duração inferior a três meses, durante pelo menos uma ano5.
Cerca de um terço dos doentes podem alternar da forma episódica para a forma 

crónica ou vice-versa. Os doentes com ciclos mais longos de cefaleia ou com períodos 
livres de crise mais curtos parecem ter maior tendência a evoluir para uma forma cró-
nica2.

capítulo 3.8.2
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Foram identificados desencadeantes para as crises, no caso de o doente se encon-
trar num período de maior suscetibilidade, nomeadamente o álcool, vasodilatadores 
(nitroglicerina), exercício físico/calor, elevadas altitudes e odores intensos1,3.

FISIOPATOLOGIA
A fisiopatologia das CTA ainda não está totalmente esclarecida, mas pensa-se que 

existam fatores de risco genéticos e ambientais. Cinco por cento dos casos têm trans-
missão autossómica dominante e os familiares em primeiro grau destes doentes têm 
maior risco de sofrer deste tipo de cefaleia2.

Três mecanismos cerebrais parecem ser predominantes nas CTA: 
–– Sistema trigémino-vascular: é responsável pela componente álgica das CTA. Inicia-

-se no ramo oftálmico (V1) do nervo trigémio que recebe aferências da região 
frontal, olho, dura-máter e grande vasos cranianos e projeta-se para os diversos 
núcleos nociceptivos do tronco cerebral e da medula cervical alta (o chamado 
complexo trigémino-cervical, que inclui o nervo occipital), posteriormente para o 
tálamo e por último para o córtex. Este complexo inclui várias moléculas sinali-
zadoras, das quais se salienta o CGRP, que se encontra elevado durante uma crise 
de cefaleia em salvas;

–– Sistema autonómico: é responsável pelo lacrimejo, congestão conjuntival e restan-
tes manifestações autonómicas, a maioria das quais envolve hiperativação do sis-
tema nervoso parassimpático ou inativação do sistema nervoso simpático. A via 
implicada é a do núcleo salivar superior para o gânglio esfenopalatino. A molécula 
sinalizadora principal é o peptídeo intestinal vasoativo, que se encontra aumentado 
durante a crise;

–– Hipotálamo (substância cinzenta hipotalâmica posterior): permite explicar as res-
tantes manifestações das CTA. É a região responsável pela manutenção do ritmo 
circadiano e onde se encontram as áreas responsáveis pela agressividade, justifi-
cando assim quer o padrão temporal das crises quer a inquietude associada. A 
principal molécula mediadora deste sistema é a melatonina, que frequentemente 
está alterada nestes doentes. 
Pensa-se que o hipotálamo será a primeira área a ser ativada durante a crise, se-

guida do sistema trigémino-vascular e a ativação autonómica1,4.

DIAGNÓSTICO 
O diagnóstico desta cefaleia é muito típico, no entanto, por vezes, existe erro no 

diagnóstico, assumindo-se como nevralgia do trigémeo, sinusite ou patologia dentária. 
Outro diagnóstico diferencial muito importante é a cefaleia hemicrania paroxística, 
considerando-se critério diagnóstico a resposta positiva à indometacina, resolvendo a 
situação clínica1. Para despiste de possíveis causas secundárias, recomenda-se a reali-
zação de RM-CE (estudo da hipófise e do seio cavernoso) e o estudo arterial dos vasos 
intracranianos e do pescoço2.
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TRATAMENTO1,2,5

Tabela 1. Tratamento da cefaleia em salvas

Tratamento agudo da crise
Pelo caráter súbito e muito intenso da dor, a 
terapêutica deve ter início rápido e eficácia 
elevada, pelo que os fármacos por via oral não 
são considerados como 1.ª linha

–– Oxigénio a 100% em alto débito por máscara facial  
(10 a 15 l/min), 20 minutos no mínimo; 

–– Triptanos: 
•• Sumatriptano 6 mg, subcutâneo; 
•• Zolmitriptano 5 a 10 mg, nasal; 

–– 2.ª Linha:
•• Sumatriptano 20 mg, nasal;
•• Zolmitriptano 10 mg, orodispersível;
•• Octreótido 100 mcg, subcutâneo;
•• Lidocaína 10%, nasal.

Tratamento ponte ou de transição
Para utilização durante curtos períodos (preventivo 
em doentes com ciclos curtos de cefaleia ou 
transição para terapêutica profilática)

–– Prednisona 30 a 100 mg/dia, oral – durante 10 a 18 dias,  
com descontinuação progressiva ao longo de 3 semanas;

–– Bloqueio farmacológico do grande nervo occipital ipsilateral  
com corticosteróides.

Tratamento profilático
Tem como finalidade a diminuição da frequência  
e intensidade das crises

–– Verapamilo 240 a 960 mg/dia, dividido em 3 doses:
•• Monitorização com ECG: risco de bradicardia, bloqueio 

auriculoventricular ou arritmias;
–– Carbonato de lítio 600 a 1500 mg/dia, oral:

•• Controlo da litémia;
•• Reações adversas: tremor, hipotiroidismo, disfunção renal;

–– Melatonina 10 mg/dia, oral:
•• Diariamente, à noite.

Tratamento não-medicamentoso
O doente deve ser ensinado a evitar 
desencadeantes

–– Álcool;
–– Vasodilatadores (nitroglicerina);
–– Exercício físico intenso;
–– Calor.

PROGNÓSTICO
Este tipo de cefaleia tem um forte impacto a nível pessoal e social na vida do 

doente, estando reportados casos de ideação suicida. A maioria dos casos são formas 
esporádicas (90%), mas em 15% dos casos podem tornar-se crónicas (apesar de a evo-
lução se fazer em ambos os sentidos). Cerca de 20% dos casos têm remissões espon-
tâneas e prolongadas. A forma crónica pode ser mais persistente mas alguns casos 
regridem para formas episódicas2,3.
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Nevralgia do trigémeo
Rita Machado, Isabel Luzeiro

capítulo 3.8.3

DEFINIÇÃO
A nevralgia do trigémeo (NT) carateriza-se por breves episódios recorrentes de dor 

unilateral do tipo choque elétrico, de início e término abruptos, localizada ao território 
inervado por uma ou mais divisões (nervo oftálmico, maxilar e mandibular) do quinto 
par craniano (trigémeo), que são tipicamente desencadeados por estímulos inócuos (por 
exemplo, mastigar, falar)1. 

FISIOPATOLOGIA
No seu local de entrada na protuberância, o nervo trigémeo perde a bainha de 

mielina associada a células de Schwann, processo comum a todos os nervos periféri-
cos, sendo substituída por mielina central produzida por oligodendrócitos. Esta zona 
de transição torna-o particularmente suscetível à lesão, mais especificamente, à des-
mielinização. A compressão do quinto par craniano é o principal mecanismo da NT, 
mas as lesões do tronco cerebral também são responsáveis por uma pequena propor-
ção de casos2. Cerca de 80-90% dos casos de NT são causados por compressão da 
porção sensitiva do nervo, com desmielinização focal secundária, por um pequeno 
ramo adjacente da artéria basilar, mais frequentemente a artéria cerebelosa superior3. 
Contudo, para que seja atribuída associação causal com uma compressão neurovas-
cular, o vaso aberrante deve produzir alterações anatómicas na raiz trigeminal, como 
distorção ou atrofia4. Outras causas compressivas incluem tumores, como o schwan-
noma vestibular, meningioma ou quisto epidermóide, e, raramente, o aneurisma sa-
cular ou a malformação arteriovenosa5-7. A desmielinização de uma ou mais vias tri-
geminais na ponte, associa-se tipicamente a uma placa desmielinizante de esclerose 
múltipla, localizada no zona de entrada da raiz do quinto par, mas também pode 
ocorrer por tumores do ângulo ponto-cerebeloso, ou por outras lesões estruturais do 
tronco cerebral8. 

EPIDEMIOLOGIA 
A NT apresenta uma incidência anual de 4-13 casos por 100.000 habitantes9,10. 

Apesar de se tratar de uma patologia rara, representa a nevralgia mais frequente na 
população adulta, com uma incidência que aumenta gradualmente com a idade. A 
maioria dos casos têm início após os 50 anos e são mais frequentes no sexo feminino 
(60 vs. 40%)11. 
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DIAGNÓSTICO 
O diagnóstico da NT é clínico, baseando-se em três critérios principais, estabeleci-

dos pela Classificação Internacional de Cefaleias – versão 3 (ICHD-3) (Tabela 1)1. A dor 
é unilateral, tem curta duração e é descrita como uma facada, guinada, fisgada ou 
choque elétrico. Localiza-se mais frequentemente no território do segundo ou terceiro 
ramo do nervo trigémeo. Pode-se associar a sintomas autonómicos ligeiros, como o 
lacrimejo, hiperemia conjuntival ou rinorreia11,12. Adicionalmente, 14-50% dos doentes 
têm dor contínua concomitante na mesma distribuição anatómica, menos intensa do 
que a dor paroxística, do tipo latejante, moinha ou pressão, com duração de horas a 
dias13. Os desencadeantes álgicos são estímulos mecânicos inócuos, como o toque leve, 
falar ou mastigar2. Até 50% dos doentes recordam-se do momento exato do início da 
dor, que geralmente dura entre uma fração de segundos até dois minutos, mas há 
doentes que descrevem uma duração de 2-10 minutos. O número de paroxismos dolo-
rosos é muito variável, desde 0 a mais de 50 por dia2,4,13. É comum haver um período 
refratário de vários minutos, durante o qual a dor não pode ser desencadeada.

–– A NT pode ser classificada em três tipos, de acordo com o mecanismo fisiopatoló-
gico subjacente1:

–– NT clássica: por compressão neurovascular associada a evidência de alterações 
morfológicas da raiz do nervo trigémeo;

–– NT secundária (15%): por patologia subjacente, envolvendo o nervo trigémeo (por 
exemplo, tumor do ângulo ponto-cerebeloso), ou a sua origem no tronco cerebral 
(por exemplo, placa desmielinizante de esclerose múltipla);

–– NT idiopática (10%): sem etiologia aparente, após investigação detalhada (eletrofi-
siologia e neuroimagem).

TERAPÊUTICA MÉDICA AGUDA
As agudizações da NT caraterizam-se por uma elevada frequência de paroxismos 

dolorosos e associam-se frequentemente a desidratação e anorexia, porque a ingestão 
de fluídos e alimentos desencadeia a dor. Nestes casos, o tratamento intra-hospitalar é 
necessário, para hidratação e titulação do antiepilético2. Na tabela 2 apresenta-se a 
evidência existente14.

TERAPÊUTICA MÉDICA CRÓNICA
O tratamento preventivo da NT clássica ou idiopática deve-se iniciar pela terapêu-

tica farmacológica e preferencialmente pela carbamazepina (200-1200 mg/dia) (grau I, 

Tabela 1. Critérios de diagnóstico da NT de acordo com a Classificação 
Internacional de Cefaleias – versão 3 (ICHD-3)1

A.	 Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral na distribuição anatómica de um ou mais ramos do nervo trigémeo,  
sem irradiação para outros territórios, e preenchendo os critérios B) e C).

B.	 A dor tem todas as seguintes caraterísticas:
a)	 Duração desde uma fração de segundos até 2 minutos;
b)	 Intensidade grave;
c)	 Tipo choque elétrico, fisgada, facada ou guinada.

C.	 É precipitada por estímulos inócuos dentro da distribuição anatómica do nervo trigémeo afetado.

D.	 Não é explicada de melhor forma por outro diagnóstico da ICHD-3.
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nível A)14,15. A opção de segunda linha é a oxcarbazepina (600-1800 mg/dia), de eficá-
cia semelhante e com melhor perfil de segurança (grau I, nível B). Em alternativa, também 
podem ser utilizados o baclofeno (40-80 mg/dia) ou a lamotrigina (400 mg/dia), isola-
damente ou em associação à carbamazepina ou oxcarbazepina (grau IIa, nível C). Nos 
casos refratários, existe evidência que apoia o uso da toxina botulínica de tipo A (grau I, 
nível B). Na NT secundária, o tratamento preventivo segue as mesmas recomendações, 
apesar de ter de ser complementado por uma estratégia terapêutica dirigida à patologia 
subjacente. 

TERAPÊUTICA CIRÚRGICA
O tratamento cirúrgico está indicado apenas nos casos refratários à terapêutica 

médica preventiva. As estratégias que parecem ser eficazes no tratamento da NT in-
cluem a descompressão microvascular, os procedimentos percutâneos sobre o gânglio 
trigeminal e a radiocirurgia com gamma-knife (grau I, nível C)2,14. A escolha entre as 
diferentes opções depende das caraterísticas individuais nomeadamente, preferência do 
doente, perfil de efeitos adversos da técnica e experiência do centro.

NOTA: O tratamento da nevralgia do trigémeo é extensível a outras nevralgias da 
face.

PROGNÓSTICO
As agudizações da NT podem durar semanas ou meses, seguidas de intervalos livres 

de dor de semanas até anos, apesar de a maioria das remissões durar apenas alguns 
meses13. O prognóstico a curto-prazo é favorável, com boa resposta à terapêutica pre-
ventiva, mas não existem estudos de história natural a longo prazo2.
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e de 2 mg/min a partir daí

Levetiracetam (1000-4000 mg/dia) Grau IIb, nível C

Lacosamida (200 mg/dia)
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Cefaleia por hipertensão 
intracraniana idiopática
Inês Carvalho, Isabel Luzeiro

capítulo 3.8.4

DEFINIÇÃO
A síndrome de hipertensão intracraniana idiopática, anteriormente designada de 

hipertensão intracraniana benigna ou pseudotumor cerebri, refere-se a um aumento 
da pressão intracraniana, associado à presença de um líquido cefalorraquidiano (LCR) de 
caraterísticas normais e à ausência de hidrocefalia ou lesões expansivas1,2. A cefaleia 
atribuída a hipertensão intracraniana idiopática (HICI) constitui uma cefaleia de novo ou 
agravamento de uma cefaleia pré-existente, causada por hipertensão intracraniana 
idiopática, geralmente acompanhada por outros sintomas e/ou sinais clínicos e/ou 
neuro imagiológicos de HICI, com caraterísticas típicas sugestivas de HICI (Tabela 1)3. 

Por outro lado, algumas doenças (sistémicas, endocrinológicas, hematológicas, genéti-
cas, obstrução à drenagem venosa) e fármacos, podem estar associados ou causar um 
aumento da pressão intracraniana (PIC), passando a designar-se estes casos de hiper-
tensão intracraniana secundária2,4.

EPIDEMIOLOGIA
A incidência anual da HICI é de 1-3/100.000 e não há predomínio de género na 

pré-puberdade, embora a partir desta fase haja uma preponderância nas mulheres (15-
45 anos). O principal fator de risco é a obesidade, sendo que outros fatores associados 
a um aumento do risco são a hipertensão arterial, a presença de irregularidades mens-
truais, síndrome do ovário poliquístico e aumento recente do peso¹. 

FISIOPATOLOGIA
Desconhecida, embora a preponderância da HICI em mulheres jovens sugira uma 

influência hormonal4. 

CLÍNICA
Os sintomas habitualmente refletem um aumento da PIC ou a presença de papile-

dema, encontrando-se resumidos na tabela 2.

DIAGNÓSTICO
O diagnóstico de HICI engloba obrigatoriamente os pontos descritos na tabela 3.
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TRATAMENTO
As medidas terapêuticas recomendadas estão descritas na tabela 4.
Não estão recomendadas as PL repetidas com o objetivo de reduzir a PIC, pois 

não parecem trazer benefício a longo prazo, constituem procedimentos desagradáveis 
para o doente e podem precipitar posteriormente o aparecimento de cefaleia por hipo-
tensão intracraniana5. A exceção são as mulheres grávidas, onde as PL repetidas podem 
ser benéficas (pela limitação na utilização dos fármacos acima mencionados durante a 
gravidez)1. 

Os corticosteróides também não são usados por rotina na HICI, excetuando-se nos 
casos mais graves que aguardam tratamento cirúrgico mas, ainda assim, o seu uso é 
controverso4.

PROGNÓSTICO
Os doentes com HICI requerem vigilância a longo prazo, visto poder haver recorrên-

cias (sobretudo se houver aumento de peso associado)4,5. A periodicidade do follow-up 
é orientada com base na severidade dos sintomas e na resposta ao tratamento, pelo 
que é necessária uma abordagem multidisciplinar4.

Tabela 1. Critérios de diagnóstico de cefaleia atribuída a HICI3

A.	 Nova cefaleia ou agravamento significativo (aumento da frequência e/ou intensidade duas ou mais vezes)  
de uma cefaleia pré-existente e que preencha o critério C

B.	 Ambos os seguintes: 
1.	 Foi feito o diagnóstico de HICI
2.	 Aumento da pressão do LCR > 250 mm de LCR (ou > 280 mm de LCR em crianças obesas)

C.	 Um ou ambos os seguintes:
1.	 A cefaleia surgiu em relação temporal com a HICI ou levou ao seu diagnóstico
2.	 A cefaleia acompanha-se por um ou ambos os seguintes:

a)	 acufeno pulsátil
b)	 edema papilar

D.	 Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-33

Tabela 2. Sintomas de HICI1-5

1.	 Cefaleias: geralmente diárias, pulsáteis, associadas a náuseas, vómitos e fotofobia, agravamento com o decúbito, 
exercício físico e manobras de Valsalva, por vezes com cervicalgia; no entanto, podem assumir qualquer fenótipo e ter 
caraterísticas semelhantes a cefaleias primárias2-4 (ver tabela 1)

2.	 Sintomas visuais: perda visual e/ou de campos visuais transitória ou persistente

3.	 Tinnitus pulsátil

4.	 Tonturas 

5.	 Dor lombar/radicular

6.	 Disfunção cognitiva

7.	 Diplopia binocular: geralmente horizontal por parésia dos VI pares cranianos
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Tabela 3. Diagnóstico de HICI3,6

1. Avaliação oftalmológica completa 
(incluindo aferição da acuidade 
visual, avaliação formal de campos 
visuais e fundoscopia)

–– Identificação de disfunção do nervo óptico (défice da acuidade visual e dos 
campos visuais, discromatópsia e defeito pupilar aferente relativo)

–– Identificação de papiledema (pode ser unilateral, assimétrico ou pode estar 
ausente em doentes com atrofia óptica ou em casos de recorrência, pelo que 
podem ser necessárias técnicas mais específicas para melhor caraterização, 
como a angiografia fluoresceínica)4,5 

2. Neuroimagem –– Preferencialmente RM-CE e veno-RM (alternativamente TC-CE e veno-TC)
–– A RM pode demonstrar sinais imagiológicos indiretos sugestivos de aumento da 

PIC: descida das amígdalas cerebelosas, sela turca vazia ou parcialmente vazia, 
achatamento da esclera posterior, tortuosidade dos nervos ópticos, estenose  
de seios venosos ou ventrículos de tamanho reduzido em forma de fenda2 

3. Punção lombar (PL) –– Para o diagnóstico, a pressão de abertura deve ser medida na ausência de 
tratamentos para baixar a PIC, com o doente posicionado em decúbito lateral 
com as pernas em extensão3 

–– Uma pressão de abertura superior a 25 cm nos adultos ou superior a 28 cm 
nas crianças obesas é considerada anormal5 

–– O LCR deve ter caraterísticas normais

4. Exame neurológico –– Normal, exceto por alteração de pares cranianos

5. Exclusão de causas secundárias

Tabela 4. Tratamento da HICI4

1. Medidas não-farmacológicas

1.	 Redução do peso e cirurgia bariátrica, se necessário5

2.	 Tratamento cirúrgico: colocação de shunt ventriculoperitoneal, fenestração da bainha do nervo óptico ou stenting  
de seio venoso cerebral, em caso de estenose4 

2. Medidas farmacológicas

1.	 Acetazolamida (250-2000 mg/dia, divididas em 3-4 tomas diárias): devendo alertar-se o doente para os seus efeitos 
laterais mais frequentes (parestesias, diarreia, disgeusia, depressão e litíase renal)5

2.	 Topiramato até (200mg/dia): em casos de intolerância à acetazolamida4

3.	 Fármacos habitualmente usados na profilaxia da enxaqueca: se cefaleias persistentes apesar das medidas anteriores
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Cefaleia por hipotensão 
de líquido cefalorraquidiano
Gonçalo Bonifácio, Isabel Luzeiro

DEFINIÇÃO 
A cefaleia é o principal sintoma da síndrome de hipotensão intracraniana, estando 

presente em 97% dos casos não-iatrogénicos, sendo ortostática – surge com o ortosta-
tismo e resolve completamente com o decúbito – em 92%1. A cefaleia é atribuída a esta 
causa quando se desenvolve em relação temporal com o aparecimento da hipotensão 
de LCR ou leva à sua descoberta2.

A cefaleia após punção dural é o exemplo clássico de cefaleia por hipotensão de 
LCR, sendo a sua incidência estimada em mais de 50% das punções lombares3 e das 
punções durais acidentais durante anestesia epidural4.

A síndrome de hipotensão intracrania espontânea é uma entidade rara, com inci-
dência estimada de 5/100.000/ano, provavelmente subestimada. Surge quando há uma 
perda (leak) ou hipotensão de LCR, e além da cefaleia carateriza-se habitualmente por 
náuseas e vómitos, dor/rigidez cervical e alterações acústico-vestibulares (tinnitus, 
tonturas ou alterações auditivas)5-7. 

FISIOPATOLOGIA 
O leak de LCR ocorre a nível espinhal e pode surgir num contexto conhecido (pós-

-punção lombar, por exemplo) ou surgir após pequenos traumas que podem passar 
despercebidos, habitualmente em contexto de fatores de suscetibilidade prévia como 
síndromes de hipermobilidade, patologia degenerativa da coluna vertebral, variantes 
anatómicas como os divertículos perirradiculares, ou em doentes sujeitos a cirurgia 
bariátrica1,6-8.

A hipotensão de LCR provoca uma diminuição da flutuabilidade das estruturas in-
tracranianas e consequente distensão dos nervos sensitivos, causando a cefaleia. O jogo 
de pressões intracraniano leva a uma compensação da hipotensão de LCR com a dila-
tação do componente venoso, contribuindo também para a tração das estruturas e 
consequente dor6,9.

Nos casos de etiologia conhecida, o diagnóstico é clínico mas, perante uma apre-
sentação de cefaleia ortostática sem trauma identificado, é necessário confirmar o 
diagnóstico. Pelos critérios da terceira versão da Classificação Internacional de Cefaleias, 
é necessário demonstrar a existência do leak ou ter uma pressão de abertura < 60 mm 
LCR2. Contudo, a punção lombar demonstra hipotensão de LCR em apenas 2/3 dos 
casos e a presença do leak não é identificável numa proporção importante de doentes 

capítulo 3.8.5
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(até 52%), especialmente quando se trata de leaks de baixo débito ou intermitentes. Os 
métodos utilizados para identificar a localização incluem a RM medular, a mielografia 
por TC, RM ou de subtração digital e a cisternografia1,7,8.

Mesmo sem a presença de critérios formais de diagnóstico, a RM encefálica e medular 
pode apresentar caraterísticas sugestivas do diagnóstico. No caso da RM encefálica, os 
achados sugestivos incluem a captação meníngea de gadolínio, a dilatação venosa difusa, 
a descida cerebral global (brain sagging), o engorgitamento da hipófise ou os hematomas/
higromas subdurais, sendo normal em menos de 20% dos casos. Já a RM medular pode 
identificar os pontos de suscetibilidade dural, como os divertículos radiculares, ou a pa-
tologia degenerativa da coluna vertebral que facilita a lesão dural com traumas minor1.

TRATAMENTO 
O tratamento inicial da cefaleia por hipotensão de LCR, independentemente da 

causa é conservador. Consiste em repouso no leito, hidratação IV, cafeína ou teofilina 
oral, e analgesia com paracetamol, anti-inflamatórios não-esteróides ou gabapentanói-
des. As cefaleias pós-punção dural respondem habitualmente ao tratamento conservador 
nas primeiras 48 horas, enquanto as hipotensões intracranianas espontâneas necessitam 
habitualmente de terapêutica de segunda linha1,7,8,10.

Quando o tratamento conservador falha, o passo seguinte é a realização de um 
blood patch, que consiste na colheita de sangue venoso autólogo e injeção do mesmo 
no espaço epidural. Esta administração irá aumentar a pressão exercida sobre o espaço 

Causa conhecida Espontânea

Exames de imagem

Local do leak
desconhecido

Local do leak
conhecido

Pressão abertura < 60 mm LCR

Cola com �brina
ou tratamento cirúrgico

Bloqueio do grande
nervo occipital

Cefaleia ortostática
Náuseas e vómitos, dor cervical, tonturas, tinnitus, etc.

Repouso no leito, hidratação IV, cafeína/teo�lina,
analgésicos/AINE/gabapentanóides

Blood patch epidural

Blood patch (multinível)

Figura 1. Quadro resumo da abordagem à cefaleia por hipotensão de LCR.
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tecal e encerrar o leak. Os volumes transfundidos variam de acordo com quem o realiza 
e a tolerância do doente, sendo utilizados volumes entre 5 e 50 ml6,7. Volumes > 20 ml 
parecem ser mais eficazes1. Modificações da técnica são, por vezes, utilizadas para aumen-
tar a eficácia, como a realização na posição de Trendelenburg7 ou a realização a múltiplos 
níveis simultaneamente11,12. Nos casos em que a localização do leak é conhecido, a 
realização do blood patch nesse nível não parece aumentar a eficácia1. Mais de metade 
dos doentes respondem ao primeiro blood patch, estando descritas realizações de múl-
tiplos blood patches até obter resposta satisfatória1.7,8.

Nos casos em que o local do leak é conhecido e, pelo menos, dois blood patches 
foram ineficazes, a administração de cola de fibrina a nível do leak ou o encerramento 
cirúrgico do mesmo são alternativas13. Nos casos em que não se conhece o local do 
leak e os blood patches foram ineficazes, a realização de bloqueio do grande nervo 
occipital é uma opção com eficácia reportada14.

PROGNÓSTICO 
O prognóstico é habitualmente ótimo, com recuperação completa após tratamento 

conservador ou os primeiros blood patches1.
As alternativas terapêuticas permitem tratamentos mais invasivos nas formas refra-

tárias, mas estão dependentes da identificação do local do leak. Uma minoria de doen-
tes com cefaleia ortostática sem etiologia identificada tem habitualmente um curso 
prolongado de doença, contrastando com os restantes pela elevada incapacidade e má 
resposta terapêutica.
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Cefaleia por arterite de células gigantes 
Leonor Rebordão, Isabel Luzeiro

DEFINIÇÃO
Cefaleia que se desenvolve em estreita relação temporal com arterite de células 

gigantes (ACG), frequentemente associada a hipersensibilidade do escalpe e/ou a clau-
dicação da mandíbula.

Deve-se à inflamação das artérias cefálicas, principalmente dos ramos da artéria 
carótida externa. São particularmente afetados os doentes do género feminino com 
idade ≥ 50 anos (pico de incidência aos 70 anos) e de raça caucasiana. 

FISIOPATOLOGIA
A ACG é caraterizada por inflamação imunomediada com recrutamento de células 

T e monócitos que se diferenciam em macrófagos e células gigantes, sendo desenca-
deada uma cascata pró-inflamatória com estenose luminal e, por conseguinte, isquemia 
distal. A inflamação ocorre de forma segmentar, embora longas porções das artérias 
possam estar envolvidas.

A amaurose fugaz pode preceder défices persistentes. Inicialmente, há envolvimen-
to apenas monocular mas, na ausência de tratamento, 25-50% dos doentes terá afeção 
do olho contralateral dias a semanas mais tarde. ACG oculta, com envolvimento ocular 
isolado, pode ocorrer em 20% doentes. 

Exame objetivo: 
–– Palpação dolorosa ou espessamento das artérias temporais com ou sem redução da 

pulsação;
–– Alodinia do couro cabeludo;
–– Se envolvimento sistémico: presença de sopros carotídeos ou da artéria subclávia 

e pulso ou tensão arterial reduzidos nos membros superiores;
–– Achados oftalmológicos: neuropatia óptica isquémica anterior, oclusão da artéria 

central da retina, coroideia ou paresia de nervos cranianos. Fundoscopia: palidez e 
edema do disco. 
O diagnóstico é clínico, corroborado, numa primeira avaliação na urgência por 

determinação da velocidade de sedimentação. Na dúvida, deve medicar-se o/a doente 
para evitar desfechos irreversíveis.

Exames complementares:
–– Avaliação analítica: ↑ velocidade de sedimentação (VS), ↑ proteína C reativa (PCR), 

anemia normocítica normocrómica, ↑ plaquetas e ↑ enzimas hepáticas; 

capítulo 3.8.6



C e f a l e i a  p o r  a r t e r i t e  d e  c é l u l a s  g i g a n t e s 

221221

–– Eco-Doppler das artérias temporais: espessamento das artérias (sinal do halo), ar-
térias não compressíveis (sinal de compressão), estenose focal e oclusão; se sus-
peita clínica elevada e eco-doppler positivo pode ser feito o diagnóstico de ACG;

–– RM-CE/angio-RM: captação das paredes arteriais;
–– Biópsia das artérias temporais: gold-standard para o diagnóstico de ACG, com evi-

dência de inflamação granulomatosa e destruição da lâmina elástica interna dos 
vasos. Aquando das primeiras biópsias 30% são falsos negativos. Esta deverá ser 
realizada o mais precocemente possível (com ou sem tratamento);

–– Se se suspeitar de envolvimento extracraniano deverá ser realizada angio-TC tórax/
PET-FDG.

TRATAMENTO
A ACG é uma urgência neurológica. Na suspeita ou diagnóstico de ACG, o início do 

tratamento é emergente. Se elevada suspeição de ACG, o tratamento deve ser iniciado 
prontamente com corticoterapia (CT) em alta dose, com prednisolona 40-60 mg/d. Se 
visão ameaçada ou perda visual estabelecida, pode considerar-se ciclo de metilpredni-
solona IV 1g/d durante três dias seguido de CT oral. A CT em alta dose deve ser man-
tida até resolução clínica e laboratorial, VS e PCR (em média duas a quatro semanas), 
com posterior redução progressiva em 12-18 meses. A melhoria sintomática reforça o 
diagnóstico de ACG. A sintomatologia, a VS e PCR são indicadores da atividade da 
doença e recidiva. Embora o método de seguimento não esteja estabelecido, está des-
crita avaliação mensal nos primeiros seis meses após diagnóstico e depois trimestral. 
Efeitos adversos da CT crónica devem ser monitorizados e prevenidos. Tocilizumab, um 

Tabela 1. Sintomas sistémicos e oculares de ACG

Sintomas sistémicos Sintomas oculares

Cefaleia ou cervicalgia de novo
Palpação dolorosa, ingurgitamento e redução do pulso das 
artérias temporais e alodinía do couro cabeludo
Claudicação mandibular
Polimialgia reumática
Claudicação dos membros
Sintomas constitucionais (febre, anorexia, fadiga, perda 
ponderal)

Perda de visão súbita, severa e sequencial (não simultânea 
nos dois olhos)
Acuidade visual < 20/200
Defeito altitudinal
Ausência de perceção da luz
Dor ocular
Diplopia (III, IV, VI)

Tabela 2. Critérios diagnósticos de ACG

Sintomas sistémicos

Idade > 50 anos
Cefaleia de novo
Alerações da artéria temporal (palpação dolorosa, ausência de pulso)
VS > 50 mm/h
Biópsia artéria temporal positiva

Adaptado de The American College of Rheumatology, 1990.
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inibidor da interleucina 6, ou agentes poupadores de CT como metotrexato, podem ser 
úteis na ACG refratária, recidivante ou se efeitos secundários ou risco elevado de CT. 
Antiagregação ou anticoagulação não devem ser utilizados, exceto se por outra indica-
ção. O papel das estatinas é incerto. 

PROGNÓSTICO
Nesta patologia, a vigilância é crucial. A CT pode ser reduzida e posteriormente 

descontinuada, contudo, alguns doentes necessitam de doses baixas de manutenção 
para controlo sintomático. As recidivas são mais frequentes no primeiro ano após o 
diagnóstico. A ACG não parece ter impacto na sobrevida, porém, pode afetar a quali-
dade de vida. Adicionalmente, existem riscos associados à CT, como risco aumentado 
de enfarte agudo do miocárdio, acidente vascular cerebral, aneurisma e dissecção, que 
poderão ser fatais.
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Tabela 3. Critérios diagnósticos de cefaleia atribuída a ACG de acordo  
com a Classificação Internacional de Cefaleias (ICHD-3)

Sintomas sistémicos

A.	 Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B.	 Foi diagnosticada ACG

C.	 Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo menos, um dos seguintes:
1.	 A cefaleia desenvoleu-se em estreita relação temporal com os outros sintomas e/ou sinais clínicos ou biológicos 

iniciais ou conduziu ao diagnóstico de ACG.
2.	 A presença de um ou de ambos os seguintes:

a)	 A cefaleia agravou significativamente a par do agravamento da ACG
b)	 A cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu nos primeiros três dias de tratamento com 

corticosteróides em altas doses.
3.	 A cefaleia associa-se a hipersensibilidade do escalpe e/ou claudicação da mandíbula.

D.	 Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Tabela 4. Quadro resumo do tratamento da ACG

Elevada suspeição PDN 40-60 mg/d

Visão ameaçada/ perda visual estabelecida Metilprednisolona IV 1g/d durante 3 dias seguido de 
PDN 40-60 mg/d

ACG refratária/recidivante/efeitos adversos CT Tocilizumab ou metotrexato
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Abordagem de lesão ocupante de espaço 
do sistema nervoso central
Ana Rita Silva, José Bravo Marques

capítulo 3.9.1

Os tumores primários e os secundários (ou metastáticos) do sistema nervoso central 
(SNC) são a causa mais frequente de lesões intracranianas ocupantes de espaço. Os 
capítulos que se seguem referem-se sobretudo aos vários aspetos da clínica das neo-
plasias intracranianas primárias ou secundárias, mencionando-se no diagnóstico dife-
rencial quando apropriado, outras etiologias.

EPIDEMIOLOGIA
Os tumores secundários do SNC são a principal causa de doença neoplásica no SNC 

e têm origem mais frequentemente no cancro do pulmão, seguido do cancro da mama 
e do melanoma. Dos tumores primários do SNC, os mais frequentes são os meningiomas 
(um terço dos casos). Seguem-se os gliomas, que podem ser de alto ou de baixo grau: 
glioblastomas, oligodendrogliomas, astrocitomas e ependimomas e os linfomas do SNC.

FATORES DE RISCO
A maioria dos tumores primários do SNC é esporádica. Os únicos fatores de risco 

identificados são a exposição à radiação e as síndromes genéticas como a neurofibro-
matose.

MECANISMOS DE AÇÃO E CLÍNICA
Os sintomas das metástases cerebrais e dos gliomas de alto grau evoluem em dias 

a semanas, enquanto os sintomas de gliomas de baixo grau ou outros tumores indo-
lentes progridem ao longo de meses a anos, podendo ser assintomáticos.

As neoplasias cerebrais, enquanto lesões ocupantes de espaço, podem causar sin-
tomas através de três mecanismos diferentes:

–– Cefaleia: é a manifestação clínica mais comum dos tumores cerebrais e o sintoma 
de apresentação em 50% dos casos. No entanto, os tumores cerebrais são uma 
causa rara de cefaleia;

–– Crises epiléticas: estão presentes em 50-80% dos casos com tumores primários do 
SNC (principalmente, tumores de baixo grau) e em 10-20% com metástases cerebrais.

EXAME NEUROLÓGICO
Deve ser avaliada a presença e gravidade de défices neurológicos focais, bem como 

excluída a presença de papiledema na fundoscopia.

3.9. Complicações Neuro-Oncológicas
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O restante exame físico deve incluir a pesquisa de febre, icterícia ou palidez 
cutânea, rash, eritemas, organo ou adenomegalias e atrofia muscular.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
–– Tumor primário do SNC

•• Tumores extra-axiais
•• Meningiomas são os mais frequentes;
•• Outros: schwannomas, tumores da hipófise e da glândula pineal;

•• Tumores Intra-axiais
•• Gliomas são os mais frequentes, nomeadamente os glioblastomas;
•• Outros: oligodendroglioma, astrocitoma, ependimoma, linfoma primário do SNC;

–– Lesão metastática no SNC
•• Considerar esta hipótese se história prévia de neoplasia, fatores de risco pessoais 

(por exemplo, tabagismo) ou história familiar de neoplasia;
•• As neoplasias que mais frequentemente metastizam para o SNC são os tumores 

da mama, pulmão, melanoma e rim;
–– Lesão infeciosa

•• Considerar em doentes com infeção sistémica recente, história de imunossupres-
são ou comportamentos de risco;

•• Exemplo: toxoplasmose, criptococose, leucoencefalopatia multifocal progressiva, etc.
–– Doença vascular

•• Acidente vascular cerebral, malformação arteriovenosa, inflamação relacionada 
com angiopatia amiloide cerebral, síndrome de encefalopatia posterior reversível;

•• Recordar que os hematomas podem ser secundários a tumores;
–– Inflamatório

•• Doenças desmielinizantes do SNC (esclerose múltipla, doenças do espetro da 
neuromielite óptica, encefalomielite aguda disseminada), encefalites autoimunes, 
doenças sistémicas autoimunes (LES, Behçet, Sjögren, sarcoidose).

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNÓSTICO
–– Estudo analítico: hemograma, proteína C-reativa, velocidade de sedimentação, fun-

ção hepática, função renal;

Efeito de massa e obstrução
da circulação de LCR1. Aumento da pressão

intracraniana
Cefaleias, fotofobia,
náuseas e vómitos

Irritação do córtex cerebral2. Alteração dos potenciais
membranares Crises epiléticas

Compressão, invasão de estruturas e interrupção
da circulação sanguínea3. Sinais neurológicos

focais

Figura 1. Mecanismo de ação e sintomas das LOE.
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–– A RM-CE com contraste é o exame mais indicado no esclarecimento da etiologia da 
LOE (Figura 2):
•• Gliomas de alto grau. Massas hipointensas em T1, com realce heterogéneo após 

contraste. Os glioblastomas têm como caraterística distintiva a presença de ne-
crose central (em até 85% casos), circundada por realce periférico de contraste. 
A presença de edema vasogénico à periferia é comum. A infiltração giriforme é 
um marcador específico de alguns gliomas que têm caraterísticas moleculares de 
glioblastoma mas que têm a histologia parecida com gliomas de baixo grau;

•• Gliomas de baixo grau. Lesões hiperintensas em T2, muitas vezes com envolvimen-
to do córtex cerebral e da substância branca adjacente. Sem edema vasogénico ou 
captação de contraste. A presença de calcificações sugere oligodendroglioma;

•• Metástases cerebrais. Massas redondas, bem circunscritas e quase sempre com 
captação de contraste, que pode ser em anel, homogénea por toda a lesão ou 
heterogénea. Podem ser múltiplas lesões. Podem associar-se a edema importan-
te e desproporcional para o tamanho da lesão. A hemorragia em lesões metas-
táticas é mais comum com melanoma e carcinoma de células renais;

•• Abcessos cerebrais. Apresentam-se com captação de contraste em anel e distin-
guem-se pela presença de marcada restrição à difusão;

•• Doença desmielinizante/inflamatória do SNC. Podem demonstrar edema e capta-
ção de contraste na fase aguda. As doenças desmielinizantes tendem a evidenciar 
múltiplas lesões em várias localizações em simultâneo (supra e infratentoriais e 
medulares). Algumas doenças inflamatórias podem apresentar efeito de massa, 
como as doenças do espetro da neuromielite óptica, neuro-Behçet, neurossarcoi-
dose e CLIPPERS;

•• Doença cerebrovascular. Os enfartes embólicos e as hemorragias intraparenqui-
matosas podem apresentar captação de contraste na fase subaguda e ser con-
fundidos com tumores. Os enfartes embólicos distinguem-se pelo padrão de 
captação giriforme, por localização que respeita território arterial e pelo início 
súbito de sintomas. Em ambos os casos, o diagnóstico pode ser esclarecido re-
petindo a RM-CE em quatro a seis semanas. No caso das malformações arterio-
venosas, distinguem-se pela presença de produtos de hemossiderina que se 
destacam nas sequências GRE e SWI. Nesse caso, a angiografia cerebral per-
mite o diagnóstico definitivo (e, eventualmente, tratamento);

–– A biópsia cerebral por estereotaxia ou cirurgia aberta permite o diagnóstico defini-
tivo, contudo, em qualquer tumor cerebral, primário ou metastático, exceto no 
linfoma primário em que só tem indicação a biópsia, a cirurgia com remoção com-
pleta é preferível à remoção parcial ou biópsia, o que para lá confirmar o diagnós-
tico é um passo importante no tratamento;

–– A espetroscopia e perfusão por RM não estão indicadas por rotina, mas podem 
contribuir para o diagnóstico diferencial com outras lesões cerebrais. Os tumores 
da série glial de alto grau habitualmente associam-se a elevações de colina e dimi-
nuição do N-acetilaspartato e aumento da perfusão. Os estudos por PET e SPECT 
auxiliam o diagnóstico diferencial de recidiva;

–– A punção lombar tem um papel limitado, devendo ser realizada se houver suspeita 
de linfoma primário do SNC (para colheita de citologia e citometria de fluxo) ou 
para o diagnóstico diferencial com lesões infeciosas ou inflamatórias. Está, no en-
tanto, contraindicada no caso de lesões de grandes dimensões com desvios da linha 
média, hidrocefalia obstrutiva ou efeito de massa sobre o quarto ventrículo;
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RM-CE com contraste num adulto imunocompetente
com imagem sugestiva de tumor cerebral

• Evitar corticoterapia
• Punção lombar para citologia e citometria de �uxo
• Biópsia estereotáxica para diagnóstico

Aparência típica de tumor cerebral 
primário? (por exemplo, glioblastoma 

ou glioma de baixo grau)

Tumor primário sistémico identi�cado?
(por exemplo, com TC toraco-abdomino-pélvico ou PET)

Tumor com base de implantação dural?

Meningioma

Sim

Sim

Sim

Sim

Não

Não

Não

Não

Suspeita de doença metastática do SNC?
• Massa redonda, bem circunscrita, com edema em torno 

da lesão
• Múltiplas lesões
• Mais do que um compartimento envolvido (por exemplo: 

parênquima e leptomeninges)
• História conhecida de neoplasia

• Determinar o melhor local para biópsia 
(SNC ou extra-SNC) se houver tumor identi�cado 
fora do SNC e se ausência de diagnóstico histológico

• Consulta de Oncologia
• Consulta de Neurocirurgia, se metástase cerebral 

única ou dúvida de diagnóstico
• Corticoterapia no tratamento de sintomas graves, 

edema signi�cativo ou se risco de herniação
• Antiepilético se crise epilética ou história sugestiva 

de crise epilética

Suspeita de linfoma do SNC?
• Lesões hipointensas ou isointensas 

em T2/FLAIR
• Captação homogénea de contraste
• Localização periventricular, no corpo caloso 

ou nos gânglios da base
• Marcada restrição à difusão

Excluir causas infeciosas,
in�amatórias e vasculares

• Consulta de Neurocirurgia
• Corticoterapia no tratamento sintomático de sintomas 

graves, edema signi�cativo ou se risco de herniação
• Antiepilético se crise epilética ou história sugestiva 

de crise epilética

Considerar diagnósticos
diferenciais

Sim Não

Figura 2. Abordagem de LOE do SNC.



U r g ê n c i a s  e m  N e u r o l o g i a

228228

–– Na suspeita de lesão metastática, deve ser realizado TC toraco-abdomino-pélvico 
com contraste e, se inconclusivo, PET de corpo inteiro.

TRATAMENTO SINTOMÁTICO
Os corticosteróides estão indicados em doentes sintomáticos, para redução do 

edema cerebral e melhoria da cefaleia e dos défices neurológicos focais. Se sintomas 
moderados a graves, recomenda-se uma dose de carga de 8 mg de dexametasona en-
dovenosa, seguida de 16 mg/dia oral dividido em duas a quatro doses. A dose deve 
ser progressivamente reduzida até dose mínima eficaz. A sua utilização deve ser evi-
tada se não foi excluída infeção do SNC ou se suspeita de linfoma primário do SNC 
(antes da realização de biópsia cerebral), já que os corticosteróides promovem lise dos 
linfócitos, o que pode dificultar o diagnóstico de linfoma em material de biópsia.

Na suspeita de hipertensão intracraniana por disseminação leptomeníngea, deve ser 
discutida em consulta multidisciplinar a possibilidade de associar radioterapia holocra-
niana à corticoterapia.

A derivação ventrículo peritoneal (DVP) para drenagem de LCR intraventricular, tem 
muitas vezes indicação para tratar e melhorar os sintomas de uma hidrocefalia causada 
por tumores com obstrução da circulação do LCR (em regra, localizados na fossa pos-
terior) ou em doentes com hidrocefalia associada a disseminação leptomeníngea. Em 
situações de hidrocefalia associada a outras etiologias como, por exemplo, meningites, 
a DVP poderá estar igualmente indicada.

Os antiepiléticos devem ser introduzidos em doentes que se apresentam com crise 
convulsiva ou com história suspeita de atividade epilética e não devem ser usados 
profilaticamente a não ser no período perioperatório. Em caso de necessidade, devem 
ser preferidos antiepiléticos com poucas interações medicamentosas e titulação rápida, 
como é o caso do levetiracetam ou da lacosamida, ambos com formulação oral e en-
dovenosa. Deve ser ajustada a dose do fármaco à função renal.

Pode ainda ser necessária a utilização de analgésicos para controlo da dor.

TRATAMENTO DIRIGIDO
–– Tumor do sistema nervoso central (primário ou secundário) → o tratamento deve 

ser discutido em reunião multidisciplinar e pode incluir: cirurgia com remoção total 
da lesão (se possível), radioterapia e quimioterapia, imunoterapia, terapêutica-alvo 
e terapêutica paliativa. Na decisão terapêutica são considerados: a idade, as comor-
bilidades e o estado geral do doente, bem como o prognóstico do tumor;

–– Doença infeciosa do SNC → antimicrobianos dirigidos (antibioterapia e/ou antifún-
gico) e drenagem cirúrgica de abcessos (pode contribuir para identificação de 
agente);

–– Doença inflamatória e/ou desmielinizante do SNC → tratamento dirigido com imu-
nomoduladores;

–– Doença cerebrovascular → prevenção secundária de lesões isquémicas, abordagem 
cirúrgica ou por neurorradiologia de intervenção no caso de malformações arterio-
venosas.

BIBLIOGRAFIA
	 1.	Wong ET, Wu JK. Overview of the clinical features and diagnosis of brain tumors in adults. Dispo-

nível em: https://www.uptodate.com/contents/search. Acedido em 30 março, 2021.



229229

Compressão medular metastática 
Marco Fernandes, José Bravo Marques

capítulo 3.9.2

INTRODUÇÃO
A compressão medular metastática de etiologia neoplásica define-se como a com-

pressão do saco dural e do seu conteúdo (medula espinhal ou cauda equina), causada 
por massa tumoral extra- ou intradural, com lesão neurológica associada. Corresponde 
a uma emergência oncológica, uma vez que o reconhecimento adequado e tratamento 
precoce influenciam grandemente o prognóstico dos doentes. 

A compressão medular pode ser causada por diversos mecanismos:
–– Tumores extradurais extramedulares – forma mais frequente, correspondendo a 80% 

dos casos;
•• Geralmente causada por metastização óssea para as vértebras, podendo levar a 

colapso vertebral;
•• Extensão direta através dos foramina intervertebrais – menos frequente, corres-

pondendo a 10-15% dos casos, e mais associada a casos de linfoma, neuroblas-
toma e sarcoma;

–– Tumores intradurais extramedulares – podem ocorrer isoladamente ou mais frequen-
temente no contexto de uma disseminação leptomeníngea do tumor; 

–– Mais raramente, pode ocorrer metastização parenquimatosa intramedular.
A compressão medular de etiologia neoplásica foi reportada em virtualmente todos 

os tumores com envolvimento multissistémico. Em idade adulta, os tumores mais fre-
quentemente associados são: mama, pulmão e próstata (15-20% para cada tipo de tu-
mor). O linfoma não-Hodgkin, mieloma múltiplo e cancro renal são responsáveis por 
5-10% dos casos. Os tumores colorretais, tumores de origem indeterminada (embora a 
posteriori seja reconhecido como tendo muitas vezes origem em tumores do pulmão e 
tumores primários gastrointestinais) e sarcomas são outros tipos de tumores que fre-
quentemente podem metastizar e causar compressão medular. Em idade pediátrica, os 
tumores que mais frequentemente causam compressão medular são o sarcoma de 
Ewing, tumor de Wilms, linfomas, sarcoma de tecidos moles e sarcoma ósseo. Nesta 
faixa etária, o mecanismo principal relaciona-se com compressão direta por massas 
paravertebrais que infiltram o canal vertebral pelos buracos de conjugação, e não com 
metastização óssea para a coluna vertebral.

O local de compressão mais frequente é a nível torácico (60-80%), seguido de lom-
bossagrado (15-30%) e cervical (< 10%). Até 50% dos doentes tem envolvimento ≥ 1 nível 
na altura do diagnóstico. 
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EPIDEMIOLOGIA
A compressão medular de etiologia neoplásica é uma complicação relativamente 

frequente nos doentes oncológicos, ocorrendo em 5-10% dos casos. A idade mediana 
do diagnóstico é de 65 anos. A maioria dos casos ocorre em doentes com diagnóstico 
conhecido de neoplasia, mas em 8-34% dos casos, pode ser a manifestação inicial de 
doença oncológica.

APRESENTAÇÃO CLÍNICA
A apresentação clínica é variada e encontra-se sumarizada na tabela 1. 

Tabela 1. Apresentação clínica

Sinais e sintomas Frequência Caraterísticas

Dor 83-96% Geralmente, o sintoma inicial pode estar presente durante semanas a meses antes  
do diagnóstico.
Inicialmente, dor axial causada por envolvimento ósseo, que agrava após períodos de 
decúbito dorsal por distensão dos plexos venosos medulares por aumento da pressão 
local (o inverso sucede geralmente com dor relacionada com coluna degenerativa); 
pode ser aliviada com a posição de sentado/ortostatismo.
Ao longo do tempo, com invasão das raízes nervosas ou redução dos foramina 
intravertebrais por colapso vertebral, pode assumir um caráter radiculopático, que 
quando ocorre na coluna dorsal causa «dores em cinturão» irradiada e unilateral,  
que agrava com os movimentos ou com a manobra de Valsalva.

Défices motores 61-91% Segundo sintoma mais frequente, uma vez que a maioria das compressões medulares 
ocorre a nível anterior por metastização para o corpo vertebral, com consequente 
compromisso da via corticoespinhal.
Envolvimento de primeiro neurónio se compressão acima do cone medular, embora  
na fase aguda de choque medular possa ocorrer hipotonia flácida.
Envolvimento da cauda equina, geralmente com fraqueza de segundo neurónio, com 
distribuição assimétrica.

Défices sensitivos 40-90% Menos comuns que défices motores.
Geralmente parestesia/hipostesia na extremidade distal dos membros inferiores,  
com progressão proximal.
Envolvimento da cauda equina geralmente associada a hipostesia em sela.
Nível sensitivo não é um marcador sensível do local de compressão medular, geralmente 
1-5 segmentos vertebrais abaixo do local de compressão.
Sinal de Lhermitte pode estar presente nas compressões cervicais.
Compressão dos cordões posteriores, com compromisso das sensibilidades vibratória  
e postural, pode originar ataxia da marcha.

Disfunção de 
esfíncteres

40-57% Geralmente mais tardia e proporcional ao grau de paresia.
Associada a prognóstico desfavorável.
50% dos doentes necessitam de cateterização urinária permanente aquando  
do diagnóstico.
Disfunção sexual pode ser uma manifestação.
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DIAGNÓSTICO
A ressonância magnética (RM) é o exame de escolha, com sensibilidade de 93% e 

especificidade de 97%. É recomendável a sua realização nas primeiras 24 horas se 
existirem défices neurológicos, privilegiando a avaliação de toda a coluna vertebral, 
dada a possibilidade de envolvimento de vários níveis vertebrais. 

A tomografia computorizada (TC) pode ser uma opção para os doentes com con-
traindicação à realização de RM. Pode também ter utilidade no planeamento terapêuti-
co cirúrgico e de radioterapia. A radiografia não tem atualmente valor diagnóstico.

ABORDAGEM INICIAL
A abordagem do doente oncológico com suspeita de compressão medular de etio-

logia neoplásica deve ser realizada de forma urgente e multidisciplinar, com especial 
ênfase na primeira fase de Neurologia, Radio-Oncologia, Neurocirurgia/cirurgia da co-
luna e posteriormente de Fisiatria, de forma a estabelecer plano terapêutico e cuidados 
de suporte. 

Na abordagem inicial, várias medidas podem ser prontamente instituídas, tais como:
–– Estabilização da coluna vertebral:

•• Dado o risco de instabilidade da coluna vertebral por envolvimento ósseo, é 
recomendável que o doente permaneça em decúbito dorsal, especialmente na 
presença de dor/défices neurológicos, até resultados do estudo complementar 
imagiológico.

–– Corticosteróides:
•• Iniciar o quanto antes. Ter em conta a existência de reservas na sua utilização, 

nomeadamente se suspeita de linfoma sem confirmação histológica;
•• Dose de indução e de manutenção não estabelecida – geralmente administrados 

16 mg de dexametasona (oral ou endovenosa), seguidos de dose de manutenção 
de 16 mg/dia, dividida em duas ou três tomas por dia;

•• Em doentes potencialmente candidatos a radioterapia (RT) ou cirurgia, a dose de 
dexametasona deve ser lentamente reduzida durante cinco a sete dias após 
tratamento, até parar. Em caso de agravamento clínico, pode ser retomada tem-
porariamente na dose mínima eficaz;

•• Em doentes não candidatos a RT/cirurgia, a dose deve ser também reduzida 
lentamente; em caso de deterioração clínica, considerar retomar à mínima dose 
eficaz.

–– Bifosfonatos:
•• Em doentes com mieloma múltiplo ou cancro da mama com envolvimento ósseo, 

úteis na redução da dor e do risco de fratura/colapso vertebral;
•• Em doentes com cancro da próstata, podem ser usados para controlo da dor, se 

refratária às terapêuticas analgésicas convencionais. 
–– Cuidados de suporte:

•• Profilaxia de eventos tromboembólicos;
•• Controlo da dor;
•• Avaliação de disfunção de esfíncteres.

TRATAMENTO
O tratamento da compressão medular pode ser curativo em doentes diagnosticados 

e tratados precocemente ou paliativo nos restantes, e engloba a radioterapia e/ou ci-
rurgia. 
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–– Radioterapia: 
•• Tratamento a considerar apenas nos doentes com diagnóstico histológico conhe-

cido e estabilidade da coluna. Ter em consideração que não deve ser realizado 
sem discussão e avaliação prévia do caso por neurocirurgia.

•• Deve ser iniciada assim que diagnóstico confirmado, idealmente nas primeiras 
24 horas em doentes com deambulação autónoma ou sem capacidade de marcha 
com < 24 h de evolução; em doentes com mau prognóstico, a RT geralmente 
tem como objetivo o controlo e redução da dor.

•• Eficácia depende de vários fatores, nomeadamente de performance status do 
doente, da extensão da doença, do grau de compressão medular, da estabilidade 
da coluna vertebral e da radiossensibilidade do tumor – mieloma múltiplo, linfo-
mas, cancro da mama, próstata e tumor de pequenas células do pulmão são 
geralmente radiossensíveis, enquanto o melanoma e o carcinoma de células re-
nais são tipicamente radiorresistentes.

–– Cirurgia: 
•• A decisão de tratamento cirúrgico para compressão medular deve ser discutida 

com a equipa neurocirúrgica/cirurgia da coluna.
•• Considerada em doentes com instabilidade da coluna, compressão medular cau-

sada por estruturas ósseas, deterioração neurológica rápida do doente antes ou 
durante RT, tumores radiorresistentes, metástases solitárias, bom performance 
status e sobrevida esperada > 3 meses.

•• Em doentes com tetraplegia ou paraplegia > 24 h, a cirurgia deve ser considera-
da apenas para estabilização da coluna e controlo da dor.

•• Depois da cirurgia, os doentes devem fazer radioterapia do local da compressão 
medular metastática.

–– Quimioterapia:
•• Pode ser uma opção para doentes com tumores quimiossensíveis, como linfoma 

de Hodgkin e não-Hodgkin, tumores da linha germinativa e neuroblastoma.
•• Pode ser usada como tratamento adjuvante em doentes tratados com RT e/ou 

cirurgia para cancro da mama, próstata ou mieloma múltiplo.
•• Pode ser considerada nas recidivas de tumores quimiossensíveis já submetidos 

a RT.

PROGNÓSTICO
A maioria dos doentes com compressão medular metastática tem diagnóstico tardio 

já com um quadro neurológico estabelecido e, consequentemente, prognóstico reser-
vado. O tempo médio de sobrevida é estimado em dois a três meses, maioritariamente 
atribuível a doença oncológica avançada e morbilidade associada aos défices neuroló-
gicos. O preditor mais importante de sobrevida é a capacidade de marcha aquando do 
diagnóstico, com sobrevida a um ano estimada em 56%, em oposição a 21% para 
doentes sem capacidade de marcha. O prognóstico é influenciado ainda por diversos 
fatores, nomeadamente o tipo de tumor primário, extensão da doença, ocorrência de 
metastização múltipla, rapidez da progressão de défices neurológicos e radiossensibi-
lidade do tumor. A resposta aos tratamentos (RT/cirurgia) também é fortemente influen-
ciada pelos défices neurológicos aquando do diagnóstico, sendo mais favorável nos 
doentes com capacidade de marcha e sem envolvimento de esfíncteres. A combinação 
de cirurgia e RT mostrou melhores resultados na capacidade de marcha e sobrevida aos 
6 e 12 meses, pelo que deve ser fortemente considerada nos doentes candidatos a 
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Tabela 2. Critérios de Tokuhashi Revised

Indicador de prognóstico Pontuação

Karnofsky performance status

Pobre (10-40%) 0

Moderado (50-70%) 1

Bom (80-100%) 2

Número de metástases ósseas extraespinhais

≥3 0

1-2 1

0 2

Número de metástases vertebrais

≥3 0

1-2 1

0 2

Metástases de órgãos viscerais

Não-removíveis 0

Removíveis 1

Sem metástases 2

Tumor primário

Pulmão, osteossarcoma, estômago, bexiga, esófago, pâncreas 0

Fígado, vesícula biliar, indeterminado 1

Outros 2

Rim, útero 3

Reto 4

Tiróide, mama, próstata, carcinóide 5

Grau de paresia

Completa 0

Incompleta 1

Sem paresia 2

Sobrevida estimada Total

6 meses 0-8

6-12 meses 9-11

>12 meses 12-15
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terapêutica combinada. A sobrevida pode ser estimada em < 6 meses, 6-12 meses e 
> 12 meses através dos critérios de Tokuhashi Revised, que reúne os diferentes fatores 
associados ao prognóstico mencionados (Tabela 2).

CONCLUSÕES 
A compressão medular metastática é uma emergência oncológica que requer abor-

dagem multidisciplinar. Os défices neurológicos aquando do diagnóstico, nomeadamen-
te a capacidade de marcha autónoma, são os principais preditores de resposta terapêu-
tica e de sobrevida. Neste sentido, o reconhecimento de sintomas e o diagnóstico 
precoce são essenciais para instituição de terapêutica e prevenção de lesão neurológica 
irreversível. 
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Complicações neurológicas dos tratamentos 
oncológicos em contexto de urgência
Daniela Garcez, José Bravo Marques

As complicações neurológicas em contexto de urgência, resultantes dos tratamentos 
oncológicos, podem ser concomitantes à realização dos tratamentos (por exemplo, 
quimioterapia [QT]) ou ocorrer meses ou até anos após a suspensão dos mesmos (por 
exemplo, inibidores de checkpoint).

Este artigo revê as complicações neurológicas de alguns tratamentos oncológicos 
que habitualmente surgem em contexto de urgência, nomeadamente aquelas associadas 
à QT e aos inibidores do checkpoint, modalidades terapêuticas utilizadas, por vezes, 
em concomitância ou de forma sequencial e também às complicações da radioterapia. 
Outras modalidades de tratamento como hormonoterapia, terapêuticas alvo e CART-cells 
podem também acompanhar-se de complicações neurológicas agudas, mas por serem 
avaliadas e familiares a médicos de várias especialidades, ou muito raras, não são aqui 
discutidas.

QUIMIOTERAPIA
Encefalopatia aguda

Os sintomas podem iniciar-se nas primeiras horas ou poucos dias após a adminis-
tração do agente de QT, sendo que a maioria dos doentes recupera após a descontinua-
ção do fármaco e tratamento de suporte. 

Vários agentes de QT têm sido associados a encefalopatia aguda (Tabela 1), entre 
eles: agentes alquilantes, antimetabólicos e anti-hormonais, alcalóides da vinca, agentes 
inibidores da topoisomerase, intercalantes de DNA, antiangiogénicos e imunomodula-
dores.

Alguns dos mecanismos propostos na encefalopatia associada à QT são a disrupção 
da barreira hematoencefálica (BHE), toxicidade direta sobre as células neuronais e da 
glia, formação de metabólitos tóxicos e depleção de folatos. O risco de encefalopatia 
pode aumentar com vários fatores como a forma de administração da QT (por exemplo, 
intratecal), dose do fármaco administrada e maior ou menor capacidade de penetração 
na BHE, realização concomitante ou prévia de radioterapia craniana, idade avançada e 
também pela presença de comorbilidades neurológicas e sistémicas.

Um tipo particular de encefalopatia aguda induzido pela QT é a síndrome de ence-
falopatia posterior reversível (PRES), uma vasculopatia caraterizada por alterações agu-
das a subagudas do estado mental, cefaleias, crises epiléticas e alterações visuais. 
Habitualmente associada à HTA e eclâmpsia, pode ser precipitada por vários fármacos 

capítulo 3.9.3
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de QT, agentes biológicos e imunomoduladores (Tabela 2), como consequência de dis-
função endotelial e disrupção da BHE. 

Ao contrário da encefalopatia associada à QT, em que a RM-CE, na maior parte das 
vezes, não releva alterações significativas, na PRES, as alterações habitualmente con-
templam hiperintensidades T2/FLAIR de predomínio subcortical, de topografia parieto-
-occipital e cerebelosa bilateral, que acabam por melhorar após descontinuação do 
fármaco e tratamento de suporte (Tabela 3).

Estão também descritas formas de leucoencefalopatia associadas à QT de instalação 
gradual e duração crónica, por vezes progressivas e com compromisso cognitivo (exem-
plo: «chemobrain»), mas fogem do âmbito deste livro.

Complicações vasculares
Podem estar associadas à QT outras complicações vasculares cerebrais causadas 

mecanismos fisiopatológicos diferentes da PRES (já mencionada) (Tabela 4). 
Todas as antraciclinas (exempo: doxorrubicina, mitoxantrona) podem provocar ar-

ritmias e cardiomiopatias e, subsequentemente, AVC isquémicos; a L-asparaginase é 
uma causa conhecida de trombose venosa cerebral, complicação vascular comum em 
crianças com leucemia tratadas com este fármaco e causada pela depleção de vários 
fatores de coagulação (fibrinogénio, antitrombina III, prot. C e S, fatores IX e X e enzimas 
fibrinolíticas); o bevacizumab (anticorpo monoclonal contra rVEGFR e largamente utili-
zado em Oncologia) pode aumentar o risco, tanto de complicações isquémicas (arteriais 
e venosas) como de hemorrágicas.

Tabela 1. Alguns fármacos associados a encefalopatia aguda

Asparaginase Etoposido Paclitaxel

Citarabina Fludarabina Procarbazina

Ciclofosfamida Gemcitabina Tamoxifeno

Cisplatino Hidroxiureia Talidomina

Dacarbazina Ifosfamida Tiotepa 

Docetaxel Imatinib Alcalóides da Vinca (exemplo, vincristina)

Doxorubicina Metotrexato

Tabela 2. Alguns agentes associados ao PRES 

Bevacizumab Citarabina Metotrexato

Capecitabina Fator estimulante de colónias de granulócitos Sorafenib

Cisplatino 5-Fluorouracil Sunitinib

Ciclofosfamida Gemcitabina Tacrolimus

Ciclosporina Ifosfamida Alcalóides da Vinca (exemplo, vincristina)
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Toxicidade cerebelosa
Alguns agentes de QT e, mais frequentemente, a citarabina em dose alta (10-20% 

dos doentes tratados) podem causar uma síndrome cerebelosa (Tabela 5). Para além de 
sinais cerebelosos, podem fazer parte do quadro clínico náuseas e encefalopatia. Ape-
sar da maioria dos doentes recuperar após descontinuação do fármaco, 20-30% podem 
desenvolver sequelas permanentes.

A RM-CE pode ser normal, mas alguns meses depois pode surgir atrofia cerebelosa. 
A abordagem é semelhante à dos doentes com encefalopatia quimioinduzida (Tabela 3).

Meningite assética e infeciosa
É mais frequentemente observada em doentes sob tratamento com QT intratecal, por 

exemplo: metotrexato e citarabina. Está descrita em 10-60% dos doentes submetidos a 
administração intratecal de metotrexato e é uma complicação inflamatória nas meninges, 
habitualmente idiossincrática, causada pelo fármaco. A administração intratecal de QT pode 
também complicar-se com uma meningite infeciosa, em particular com a administração 
via reservatório de Ommaya. Nos casos não infeciosos, o LCR revela habitualmente pleo-
citose ligeira e proteinorraquia, melhorando os sintomas em poucos dias, podendo ser 
administrada terapêutica com corticosteróides para acelerar o processo de recuperação.

Tabela 3. Abordagem do doente com encefalopatia sob tratamento com QT

Encefalopatia em doente sob quimioterapia

Avaliação 
clínica

Rever fármacos administrados em concomitância que poderão contribuir para a alteração do estado mental
Exclusão de causas infeciosas ou de outras causas metabólicas

Avaliação 
laboratorial

Estudo analítico com ionograma completo, tiamina (hiperemese frequente nos doentes sob QT), amónia (mesmo 
na ausência de lesões hepáticas e, sobretudo, nos casos de QT com 5-FU). Ponderar painel de ac. antineuronais
RM-CE para exclusão de lesões estruturais
EEG para despiste de crises subclínicas ou estado de mal epiléptico
Ponderar PL com citoquímico, citologia (citometria de fluxo nos tumores hematológicos), culturas e painel de 
ac. antineuronais

Tratamento Ponderar internamento (julgamento clínico)
Maioria recupera com suspensão da QT e tratamento de suporte (fluidoterapia +/– antiepiléticos)

Tabela 4. Alguns fármacos associados a complicações vasculares 

Aflibercept BCNU Bevacizumab

Cisplatina Inibidores da tirosina quinase (regorafenib, sorafenib, sunitinib) Doxorrubicina

L-asparaginase Metotrexato

Tabela 5. Alguns agentes de quimioterapia associados a disfunção cerebelosa

Ciclosporina 5-Fluorouracilo Vincristina

Citarabina Procarbazina
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Crises neurodisléticas e distonia
Apesar de alguns fármacos de QT estarem associados a reações distónicas agudas 

(por exemplo: 5-FU), as reacções extrapiramidais são, habitualmente, consequência de 
pré-medicação com fármacos antieméticos que atravessam a BHE (por exemplo: meto-
clopramida) e que, frequentemente, integram muitos dos protocolos de QT. O tratamen-
to consiste na administração de biperideno 2,5-5 mg IV ou IM em dose única, podendo 
repetir após 30 minutos.

INIBIDORES DOS CHECKPOINTS IMUNITÁRIOS
Os inibidores dos checkpoints imunitários (ICI) são anticorpos monoclonais que 

têm como alvos principais o antigénio 4 associado aos linfócitos T citotóxicos (CTLA-4), 
a proteína 1 de morte celular programada (PD-1) ou o seu ligante (PD-L1) e aumentam 
a probabilidade de reações autoimunes, mediadas pela ativação das células T CD4+/
CD8+ citotóxicas. Podem envolver qualquer órgão do corpo, sendo a toxicidade cutâ-
nea, gastrointestinal, hepática e endocrinológica as mais frequentes.

As complicações neurológicas da terapêutica com ICI são um evento de toxicidade 
autoimune pouco frequente, com uma incidência global entre 2 a 4%, podendo ser fatais 
se não tratadas. As complicações no sistema nervoso periférico, placa motora e múscu-
lo são mais comuns do que as complicações no SNC e podem ocorrer apresentações 
multifocais (síndromes de sobreposição). O neurologista deverá ser contactado pelos 
médicos da urgência, sempre que possível, para avaliar todos os doentes com sintomas 
neurológicos induzidos pelos ICI. Seguem-se as recomendações (adaptadas) da ASCO 
para cada síndrome neurológica imunomediada decorrente do uso de ICI:

Miosite 

Avaliação laboratorial Hemograma e bioquímica, incluindo AST, ALT, LDH (hepatite concomitante pode ocorrer), 
CK, aldolase e troponina (miocardite concomitante pode ocorrer) e urina. ECG e 
ecocardiograma ou RM cardíaca. Considerar anticorpos para miastenia gravis se clínica 
sugestiva (concomitância com miosite relativamente frequente). Considerar EMG ou 
biópsia, se diagnóstico incerto ou suspeita de síndrome de sobreposição duplo ou triplo 
(+/– miocardite +/– miastenia gravis). Considerar painel de anticorpos para miosite, 
sobretudo se sintomas pré-existentes ao início dos ICI.

Grau Abordagem

G11: fraqueza ligeira +/– dor Manter ICI. Se CK e/ou aldolase ↑ + fraqueza muscular, ponderar corticóide oral, 
iniciando prednisona 0,5 mg/kg/dia. Se mialgia usar paracetamol ou AINE. Considerar 
manter estatinas.

G2: fraqueza moderada 
+/– dor; limitação das 
atividades instrumentais

Suspender ICI temporariamente, enquanto sintomático (ou permanentemente se envolvimento 
extenso). AINE conforme necessário. Se CK ↑ (x3 LSN ou mais), iniciar prednisona ou 
equivalente a 0,5-1 mg/kg/d. 

G3-4: fraqueza grave +/– 
dor; limitação das AVD

Suspender permanentemente ICI. Hospitalizar doentes com fraqueza grave, dispneia, 
disfagia ou rabdomiólise. Iniciar prednisona 1 mg/kg/d ou equivalente; nos casos mais 
graves 1-2 mg/kg de metilprednisolona IV (ou dose mais alta) ou considerar plasmaferese. 
Considerar IgIV, sendo que o início de ação é mais lento. Considerar outra terapia 
imunossupressora, incluindo biológicos (por exemplo, rituximab), TNFa ou antagonistas de 
IL-6 se os sintomas piorarem ou não houver melhoria após duas semanas.
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Miastenia gravis 

Avaliação laboratorial Testar ac. anti-AChR. Se negativos considerar anti-MuSK e LPR4 (negatividade não exclui 
síndrome). Avaliar função respiratória (pressão inspiratória máxima, capacidade vital). 
CK, aldolase, VS, e PCR para possível miosite concomitante, troponina, ECG e eventual 
ecocardiograma/RM cardíaca para despistar miocardite concomitante.
Eletromiograma. Despiste de tumor do timo.

Grau Abordagem

Qualquer grau (não existe G1) Suspender medicação com risco de agravamento da MG (por exemplo: beta-bloqueantes, 
magnésico IV, fluoroquinolonas, aminoglicosídeos). Considerar internamento em qualquer 
grau (potencial de progressão).

G2: alguns sintomas a interferir 
nas AVD. MGFA I (sintomas e 
sinais oculares apenas) 
e MGFA II (fraqueza 
generalizada ligeira).

Suspender ICI (podendo retomar posteriormente pesando risco/benefício). Considerar 
hospitalizar por potencial de deterioração clínica rápida. Iniciar piridostigmina 30 mg PO 
3x/dia e ↑ até max. 120 mg PO 4x/dia. Administrar corticóides (prednisolona 0,5 
mg/kg/dia PO). Desmame de acordo com clínica.

G3-4: apoio nas AVD e 
limitação da marcha, qualquer 
grau de disfagia, paresia 
facial, dispneia, evolução 
rápida ou MGFA III-V (fraqueza 
generalizada moderada a 
grave, crise miasténica)

Recomendações G2 e adicionalmente: 
Suspensão permanente dos ICI. Internar doente (considerar UCI). 
Continuar corticóides durante 3-4 semanas; depois desmame consoante sintomas. Iniciar 
IgIV 2 g/kg IV durante 5 dias (0,4 G/kg/d) ou plasmaferese x5 dias. Considerar 
adicionar rituximab se sintomas refratários. 
Avaliação da função respiratória frequente. Avaliação neurológica diária

Síndrome de Guillain-Barré

Avaliação laboratorial RM coluna s/c contraste (excluir compressão medular e despistar sinais de captação 
leptomeníngea ou polirradiculopatia). Punção lombar: citoquímico, citologia, citometria de 
fluxo (neoplasias hematológicas), culturas. Nota: nos casos de SGB relacionado com ICI, 
o LCR apresenta habitualmente ↑proteínas e ↑células. Considerar painel antineuronais 
(exemplo: ANNA-1) e antigangliosídeos (exemplo: anti-GQ1b para variante de Miller 
Fisher). Eletromiografia. Avaliação da função respiratória (pressão inspiratória máxima e 
capacidade vital). Avaliação neurológica frequente.

Grau Abordagem

Todos os graus (não existe G1) Todos os graus requerem investigação e tratamento devido ao potencial de agravamento 
até disfunção respiratória. 

G2: alguma interferência nas 
AVD, sintomas incomodativos 
para o doente

Suspender ICI (podendo retomar posteriormente consoante risco/benefício). Internar 
doente em unidade diferenciada com capacidade de transferência rápida para UCI. 
Iniciar IgIV (0,4 g/kg/dia durante 5 dias) ou plasmaferese. Nota: plasmafere 
imeadiatamente após IgIV remove imunoglobulinas. Corticosteróides não são 
recomendados no SGB clássico, MAS nas formas relacionadas aos ICI é razoável a sua 
administração em concomitância (metilprednisolona 2-4 mg/kg/dia ou pulso 1 g/dia 
durante 5 dias), seguido de desmame lento. Avaliação neurológica e monitorização da 
função respiratória frequentes. Avaliar disfunção autonómica concomitante.
Tratamento não opióide da dor neuropática (por exemplo: pregabalina, gabapentina ou 
duloxetina) e da obstipação.

G3-4: apoio nas AVD e 
limitação da marcha, qualquer 
grau de disfagia, paresia 
facial, dispneia ou evolução 
rápida 
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Neuropatia periférica

Avaliação laboratorial Excluir causas de neuropatia reversível: HbA1c, vitamina B12, TSH, vitamina B6, folatos, 
eletroforese e imunofixação, CK. Considerar adicionalmente: ANA, VS, PCR, ANCA, anti-
SSA/SSB, RNP, anti-dsDNA, gangliosídeos, anti-MAG, anti-Hu, tiamina, Lyme, hepatite B 
ou C e VIH. Considerar RM coluna c/s contraste. RM-CE se envolvimento craniano, RM 
plexo se suspeita de plexopatia. Considerar PL: citoquímico, citologia (citometria de fluxo 
nas neoplasias hematológicas) e culturas. 
Considerar electromiografia. Se G3-4: ver algoritmo do SGB

Grau Abordagem

G1: sem interferência nas AVD 
e sintomas não incomodativos 
para o doente. Nota: qualquer 
envolvimento craniano 
considerar G2

Considerar suspender ICI e monitorizar sintomas durante uma semana. A manter ICI, 
vigilância apertada.

G2: alguma interferência nas 
AVD, sintomas incomodativos 
para o doente (por exemplo: 
dor sem fraqueza ou limitação 
da marcha)

Suspender ICI (podendo retomar posteriormente consoante risco/benefício).
Vigilância ou iniciar prednisolona 0,5-1 mg/kg/dia. Tratamento dor neuropática (por 
exemplo: pregabalina, gabapentina ou duloxetina)

G3-4: apoio nas AVD 
e limitação da marcha ou 
problemas respiratórios (por 
exemplo, fraqueza MI, pé 
pendente, alterações sensitivas 
rapidamente ascendente). 
Considerar SGB (ver algoritmo).

Suspensão permanente de ICI. Internar doente. Iniciar metilprednisolona 2-4 mg/kg/dia 
IV e proceder de acordo com algoritmo para SGB.

Neuropatia autonómica

Avaliação laboratorial Despiste de outras causas de disautonomia: diabetes, insuficiência adrenal, VIH, 
paraproteinemia, amiloidose, botulismo; considerar outras causas de doenças crónicas 
como parkinsonismo. Sinais vitais (sentado e em ortostatismo). Eletromiografia. Considerar 
anticorpos paraneoplásicos (por exemplo, ↑3-AChR, anti-Hu, VGCC-tipo-N) e screening 
de doenças autoimunes.

Grau Abordagem

G1 (ligeiro): sem incapacidade 
funcional e sintomas não 
preocupantes para o doente 

Ponderar suspender ICI e vigiar sintomas durante 1 semana. Se manter ICI, vigilância 
apertada.

G2 (moderado): alguma 
interferência nas AVD, sintomas 
incomodativos para o doente.

Suspender ICI. Vigilância ou iniciar prednisolona 0,5-1 mg/kg/dia.

G3-4 (severo): limitação das 
AVD e apoio na marcha.

Suspensão permanente do ICI. Internar doente.
Iniciar metilprednisolona 1 g/dia durante três dias, seguido de desmame oral.
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Meningite assética

Avaliação laboratorial RM-CE + RM sela turca c/s contraste. Cortisol da manhã e ACTH para despistar 
insuficiência adrenal. Considerar fortemente PL com medição da pressão de abertura, 
citoquímico, citologia, culturas, PCR para vírus herpes simplex e outros vírus consoante 
suspeita. LCR pode relevar ↑ leucócitos (linfócitos, neutrofilos ou histiócitos reativos).

Grau Abordagem

G1 (ligeiro): sem incapacidade 
funcional e sintomas não 
preocupantes para o doente. 
Nota: qualquer envolvimento 
craniano considerar G2

Suspender ICI (podendo retomar posteriormente pesando risco/beneficio)
Considerar antiviral (aciclovir IV) e ATB empírico, até resultado de LCR.
Após excluída infeção considerar prednisolona PO 0,5-1 mg/kg/dia ou metil IV  
1 mg/kg/dia se sintomas moderados a severos. Desmame após 2-4 semanas; 
monitorizar recorrência. Hospitalização nos G3-4.

G2: G2 (moderado): alguma 
interferência nas AVD, sintomas 
incomodativos para o doente 
(por exemplo: dor sem 
fraqueza ou limitação da 
marcha)

G3-4 (severo): limitação nas 
AVD e apoio na marcha.

Encefalite

Avaliação laboratorial RM-CE c/s contraste (hipersinal em T2/FLAIR; pode ser normal). PL com medição da 
pressão de abertura, citoquímico, citologia, culturas, PCR herpes simplex ou outros, BOC, 
painel anticorpos para encefalite idiopática e paraneoplásica. LCR pode revelar ↑ 
leucócitos com predomínio de linfócitos e/ou ↑proteínas. Análises: VS, PCR, ANCA  
(se suspeita de vasculite), função tiróidea, cortisol da manhã e ACTH, GQ1b, anticorpos 
doença celíaca, painel de anticorpos de encefalite idiopática e paraneoplásica
Excluir anemia/trombocitopenia concomitante. EEG.

Grau Abordagem

G1 (ligeiro): sem incapacidade 
funcional e sintomas não 
preocupantes para o doente. 
Nota: qualquer envolvimento 
craniano considerar G2.

Suspender ICI (podendo retomar posteriormente pesando risco/benefício).
Considerar antiviral (aciclovir IV) até resultado de PCR para herpes negativo no líquor. 
Após excluída infeção considerar metilprednisolona 1-2 mg/kg/dia. 
Se sintomas severos, em progressão ou BOC+, considerar pulso de corticoides (metil IV  
1 g/dia durante 3-5 dias) + IGIV 2 g/kg durante 5 dias (0,4 g/kg/dia) ou 
plasmaferese. Desmame durante 4-6 semanas. Se anticorpo identificado ou sintomas 
refratários considerar rituximab. 
Hospitalização nos G3-4.

G2: G2 (moderado):  
alguma interferência nas AVD, 
sintomas incomodativos para  
o doente (por exemplo: dor 
sem fraqueza ou limitação  
da marcha).

G3-4 (severo): limitação nas 
AVD e apoio na marcha.
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Doenças desmielinizantes

Avaliação laboratorial Avaliação OFT ou neuro-OFT se envolvimento ocular. RM-CE e/ou órbita e/ou medular 
com contraste. PL com citoquímico, citologia, BOC, painel de anticorpos para encefalites 
idiopáticas e paraneoplásicas, PCR vírus (incluindo VJC). Análises: B12, VIH, RPR, ANA, 
Ro/La, TSH, aquaporina-4 IgG, painel ac paraneoplásico (anti-HU, anti–CRMP5/CV2) e 
de encefalites idiopáticas, função tiroidea, cortisol manhã e ACTH. Avaliar obstipação  
e retenção urinária. EEG. Em casos excecionais considerar biópsia

Grau Abordagem

G1: assintomático ou sintomas 
ligeiros; vigilância. 

Intervenção não indicada. Continuar imunoterapia exceto se agravamento dos sintomas 
ou ausência de melhoria. 

G2: sintomas moderados; 
limitação mínima nas AVD.

Parar ICI. 
Iniciar prednisolona 1 mg/kg/dia; desmame durante um mês. Excluir infeção.

G3: severo ou sintomas 
importantes mas não-
potencialmente fatais; limitação 
nas AVD.

Suspender definitivamente ICI.
Tratamento não opióide da dor neuropática (por exemplo: pregabalina, gabapentina ou 
duloxetina).
Internar doente e iniciar pulso de metilprednisolona 1 g/dia e considerar IgIV ou 
plasmaferese se agravamento ou ausência de melhoria ao terceira dia.

1. Graus de acordo com National Cancer Institute: Common Terminology Criteria for Adverse Events Version 5.0. NIH Publication, Bethesda, 
MD, 2018. 

COMPLICAÇÕES DA RADIOTERAPIA
A radioterapia é uma das modalidades terapêuticas mais usadas no tratamento dos 

doentes oncológicos. As complicações neurológicas podem ser de aparecimento preco-
ce ou tardio e envolvem as estruturas do sistema nervoso central ou periférico que se 
encontram no campo da radioterapia (contemplando, por vezes, áreas de tratamento 
não intencionais; por exemplo: alterações do plexo braquial após realização de radio-
terapia a tumores da mama ou do pulmão homolateral).

As alterações neurológicas da radioterapia que levam os doentes a recorrer a uma 
urgência são, sobretudo, as consequentes à radioterapia cerebral, como encefalopa-
tia aguda e cefaleias, ou agravamento de sintoma focal pré-existente, como consequên-
cia do ↑ do edema cerebral resultante da radioterapia (efeito agudo). O tratamento 
baseia-se na corticoterapia e tem geralmente bom prognóstico. 

Podem também aparecer até três meses depois da conclusão da radioterapia a tu-
mores do sistema nervoso central, lesões captantes de contraste em RM, catalogadas 
de pseudoprogressão. São devidas a processo inflamatório no local irradiado e a au-
mento da permeabilidade da BHE, melhorando espontaneamente ou com corticoterapia. 
São difíceis de distinguir, quer pelos sintomas, quer imagiologicamente, de recidiva 
tumoral, distinguindo-se desta última pelo seu carácter reversível. 

As complicações tardias da radioterapia podem aparecer mais do que seis meses 
depois da conclusão da mesma, têm uma fisiopatologia complexa com alterações vas-
culares focais (doenças cerebrovasculares), desmielinização (leucoencefalopatia rádica) 
ou perda neuronal (degenerescência walleriana); têm habitualmente uma instalação 
gradual, mas frequentemente não têm a reversibilidade caraterística das lesões de 
pseudoprogressão. 
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Traumatismo cranioencefálico
André Rêgo, Mário Rui Silva

capítulo 3.10.1

DEFINIÇÃO
Define-se como lesão provocada por qualquer força mecânica no crânio1.

EPIDEMIOLOGIA
Os traumatismos cranianos ligeiros são bastante mais comuns do que os graves. 

Complicações intracranianas em traumatismos cranianos ligeiros são raras, mas podem 
existir lesões em até cerca de 10% dos doentes1-4.

FISIOPATOLOGIA
As repercussões num traumatismo craniano podem ser divididas em:

–– Primárias
•• Zona de impacto (fraturas ósseas, contusões hemorrágicas na zona de impacto, 

tipicamente frontal ou temporal e/ou locais de contragolpe, assim como lesões 
vasculares extraparenquimatosas) e zonas submetidas a forças rotacionais (lesão 
axonal difusa, hemorragias petequiais, hemorragias profundas e edema cerebral)2;

•• Fraturas ósseas – forte associação a hematoma epidural (HED); 

Lineares Envolvimento transverso, tipicamente por forças contusas. As fraturas da base podem ser associadas  
a lesões de nervo craniano (NC) (VII – temporal; VI – clivus) e com potencial para fístulas de líquido 
cefalorraquidiano (LCR). As fraturas occipitais são geralmente mais indicativas de gravidade 
intracraniana (menos mecanismo de defesa do doente e menos proteção dos seios perinasais)2

Com afundamento Associação a casos mais graves, mecanismo semelhante às lineares 

•• Podem formar-se lesões pseudoaneurismáticas com hemorragia subaracnoideia 
(HSA) agudas ou tardias (recomendada angiografia em lesões penetrantes na fase 
aguda e após meses)5;

–– Secundárias – dependendo do mecanismo de impacto, podem existir fatores que 
agravam o quadro neurológico (hipotensão, hipoventilação, perdas hemáticas, hi-
pertermia, focos infecciosos, etc.)2.

Existem quatro tipos de lesões cerebrais2:
–– Lesão axonal difusa;

3.10. Traumatismo
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–– Lesões vasculares (por exemplo, hematoma subdural [HSD]);
–– Contusão;
–– Degeneração em regiões vulneráveis (por exemplo, hipocampo).

O mecanismo de lesão pode ser dividido em1-2:
–– Contuso: lesão mais típica, podendo-se dever a traumatismo direto ou mecanismo 

de desaceleração. As lesões vasculares ocorrem em < 1%;
–– Penetrante: tipicamente com mais lesões vasculares associadas ~25%;
–– Explosivo: típico das lesões em contexto militar.

APRESENTAÇÃO CLÍNICA
A Glasgow Coma Scale (GCS) estratifica gravidade clínica com bom poder discrimi-

natório para lesões cirúrgicas1-2:
–– Ligeira (ou concussão): equivale a traumatismo com neuroimagem por TC inocente;
–– Moderada: GCS entre 9-13;
–– Grave: GCS ≤ 8.

Sintomas Sinais

Concussão Cefaleia migranosa, fadiga, sintomas de 
mal-estar inespecífico, alterações do 
sono, personalidade/comportamento

Alterações cognitivas (atenção, memória, confusão), 
nistagmo, intrusões sacádicas na prova de perseguição, 
alterações da marcha, disartria, ataxia

Traumatismo 
cranioencefálico 
(TCE) moderado 
a grave

Os sintomas podem ser semelhantes à 
concussão

Sinais focais semelhantes à concussão e outros sinais 
de gravidade como assimetria pupilar, posturas, 
alteração do estado de consciência. Sinais de fratura: 
da base (olhos de guaxinim, sinal de Battle, rino/
otorreia, hemotímpano); maciço facial (dor à palpação)

Lesão axonal difusa Progressão clínica rápida Pode culminar num estado vegetativo

DIAGNÓSTICO
A abordagem diagnóstica encontra-se resumida na seguinte tabela1-3, 6-10.

Medidas gerais Abordagem ABC
Avaliação neurológica centrada no GCS, TC-CE emergente na alta suspeita de HED ou HSD agudos 
(alteração do estado de consciência, assimetria pupilar, posturas) e urgente conforme CCTHR (100% 
sensibilidade para lesões neurocirúrgicas e > 80% para lesões neurológicas) ou presença de 
coagulopatia/anticoagulação
Estender avaliação imagiológica a TC cervical se o doente não preencher os critérios NEXUS
Decidir intervenção neurocirúrgica ou conservadora (é comum reavaliar imagiologicamente até 
24 horas, mas nos TCE ligeiros tal poderá ser obviado – exceto se HED)
Apurar mecanismo da queda, perda de consciência, presença de amnésia, sinais e sintomas imediatos, 
sintomas atuais e evolução clínica

Avaliação 
imagiológica

TC simples
–– Idade > 60 anos
–– Mecanismos de alto risco
–– Vómitos
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Avaliação 
imagiológica

–– Agravamento do estado de consciência (incluindo intoxicações)
–– Fratura de crânio não-linear
–– Sinais focais ou amnésia retrógrada persistente
–– Convulsões
–– Coagulopatia

Angio-TC
–– HSA em localização atípica (traumáticas geralmente na alta convexidade) ou com mecanismo de 

queda não bem esclarecido

TRATAMENTO
A terapêutica encontra-se resumida nas seguintes tabelas1-3, 6-10.

Medidas gerais Evitar depressores do SNC nas primeiras seis horas (opióides, benzodiazepinas, etc.) e analgesia 
preferencial com paracetamol (não aumenta risco hemorrágico). A descontinuação dos 
antitrombóticos é comum, com a reintrodução precoce de anticoagulação associada a agravamento 
hemorrágico, pelo que esta deve ser ponderada de forma personalizada

Fraturas Isoladas lineares – geralmente inocentes, mas possível associação a HED, TVC ou diástase da sutura
Com afundamento – tratamento conservador se ausência de pneumocéfalo, sinais neurológicos, 
hematoma pequeno, < 1 cm, ausência de envolvimento sinusal frontal, deformidade cosmética  
ou contaminação. Devem ser administrados antibióticos profiláticos

Concussão Existem guidelines da AAN (opinião de perito) para o regresso ao desporto nos atletas com 
concussão, dependendo da gravidade da mesma, pelo facto de existir uma maior propensão  
a lesões intracranianas após um primeiro TCE. As medidas podem variar entre regressar em uma 
semana após resolução de sintomas até um mês com progressiva adaptação dos treinos 

Contusão Pode haver progressão em 25% nas primeiras 24 horas, mas rara necessidade de neurocirurgia

Hemorragia 
subaracnoideia

Hemorragia superficial sem atingimento das cisternas basais (ao contrário da aneurismática). Sangue 
na vala sílvica requer imagem vascular. O vasospasmo é subestimado com o pico ao terceiro dia 
(sobretudo jovens e GCS < 8)

Hematoma 
subdural

Agudo (até 14 dias) de maiores dimensões (> 10 mm ou > 5 mm de desvio) ou se GCS < 8 com 
sinais de progressão, alterações pupilares ou sinais de HIC deve ser sempre evacuado. GCS 
< 8 devem ser monitorizados com PIC

Hematoma epidural Neurocirurgia: lesões de maior volume ou com GCS < 8. Monitorização: lesões de mais pequeno 
volume

Lesão axonal difusa RM é mais sensível na deteção, sobretudo através de DTI (lesões corticomedulares frontais e 
temporais, cápsula interna, s. cinzenta profunda, mesencéfalo e corpo caloso)

TCE grave não 
neurocirúrgico 
(guidelines BTF)

Estabilização hemodinâmica, manter PAS > 100 mmHg, preferencialmente com soros hipertónicos 
(vantagens hemodinâmicas sobre manitol)
Monitorização multimodal
Doentes com GCS > 13 devem repetir TC em 12 horas, os restantes devem ser vigiados 
preferencialmente em unidade de intensivos
Doentes com GCS < 8 são colocados em terapia baseada na monitorização PIC, preferencialmente 
através de DVE

(Continua)
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TCE grave não 
neurocirúrgico 
(guidelines BTF) 

Outros fatores:
–– Manter plaquetas > 50.000/mm3 se necessidade de intervenção neurocirúrgica emergente. 

Controlar outros parâmetros analíticos da coagulação 
–– Antiepiléticos podem estar indicados para prevenir crises precoces até sete dias após (sobretudo 

lesões penetrantes e fratura com afundamento e suspeita de lesão dural)
–– Cirurgia descompressiva permanece controversa
–– Hipotermia e barbitúricos em alta dose – reservada a casos com HIC refratária a medidas 

médicas e cirúrgicas

Em estudo Topiramato com potencial de diminuição de risco de epilepsia; substâncias tróficas como IGF-1 têm 
demonstrado efeitos benéficos neurocognitivos; transplantação de tecido cortical fetal para a loca da 
lesão tem demonstrado melhorias neurocognitivas por potencial libertação de fatores neurotróficos 

PROGNÓSTICO
Um terço dos doentes tem desfecho fatal e 25% vive com sequelas. A idade é um 

fator de mau prognóstico independente. Existem vários para além da magnitude das 
próprias lesões1,2,9:

Concussão Défices vestibulares associados a recuperação mais prolongada

Fraturas com 
afundamento

Maior incidência de lesões intracranianas e défices neurológicos

HSD Apresentação em coma com mortalidade >50%

Lesão axonal difusa Duração do coma relaciona-se com gravidade da lesão

Edema maligno Maior desvio da linha média do que expetável por lesão focal, obliteração das cisternas 
basais e sulcos e desdiferenciação corticossubcortical.
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Traumatismo vertebromedular
André Rêgo, Mário Rui Silva

DEFINIÇÃO
Define-se como lesão provocada por qualquer força mecânica exercida sobre a 

coluna vertebral ou, mais particularmente, sobre a medula espinhal1. 

EPIDEMIOLOGIA
Distribuição bimodal, sobretudo entre os 15-29 e a partir dos 65 anos. A principal 

causa de morte relaciona-se com complicações respiratórias1-3. 

FISIOPATOLOGIA
A lesão medular é uma lesão a dois tempos: o primeiro tempo por lesão directa e 

o segundo progressivo, por reação inflamatória. A maioria das lesões ocorre a nível 
cervical (55%) com as restantes regiões de forma mais ou menos equivalente. Em cerca 
de 20% dos casos coexistem lesões em locais não contíguos1-2. 

APRESENTAÇÃO CLÍNICA
As lesões são divididas em completas e incompletas e são categorizadas conforme 

a classificação ASIA juntamente com a graduação de força muscular pela MRC1-2.

Choque 
medular

Hipotensão arterial juntamente com reflexos miotáticos abolidos, geralmente acompanhada de bradicardia 
e com resposta a vasopressores. A lesão condiciona alteração dos reflexos mais próximos, pelo que 
lesões cervicais podem manter reflexos sagrados preservados inicialmente. A resolução ocorre em dias a 
meses com o regresso progressivo dos reflexos medulares

Síndrome da 
corda central

É a síndrome mais comum, geralmente por mecanismo de hiperextensão com compressão provocada por 
osteofitose anterior e ligamento flavum posterior. O envolvimento preferencial dos cordões anteriores 
explica a desproporção na fraqueza dos membros superiores relativamente aos inferiores

Síndrome da 
corda anterior

Mecanismo de lesão por flexão ou retropulsão discal, tipicamente não é uma síndrome motora pura, 
ocorrendo alguns sintomas sensitivos. Importa distinguir de causa vascular

Síndrome da 
coluna posterior

Mecanismo de lesão por hiperextensão cervical, tipicamente com disrupção do trato espinho-talâmico, 
mas também com componente motora, havendo dissociação das modalidades sensitivas

capítulo 3.10.2
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Síndrome de 
Brown-
Séquard

Ocorre mais frequentemente na região cervical e geralmente por mecanismo de lesão penetrante, mas em 
casos de lesão contusa também pode ocorrer por hiperextensão. Tipicamente não é puro, mas existe uma 
assimetria da força muscular e marcada alteração sensibilidade termoálgica no membro inferior menos parético 

Síndrome 
cervicomedular

Devido à localização, as manifestações clínicas podem incluir hipoventilação, hipotensão, tetraparesia (clínica 
motora mimetiza síndrome corda central), alterações da sensibilidade e padrão de alteração da sensibilidade 
facial de Déjerine (lesão alta com distribuição perioral e caudal afetando as regiões periféricas faciais)

Síndrome do 
cone medular

A apresentação típica é paraparesia, reflexos miotáticos dos membros inferiores abolidos e anestesia  
em sela com mistura de sinais de primeiro e segundo neurónio. A perda de reflexo bulbocavernoso  
e anal é permanente (ao contrário das restantes lesões, em que geralmente volta em 48 horas)

Síndrome da 
cauda equina

Distingue-se da síndrome do cone medular pela fraqueza ser assimétrica e ausência de sinais de primeiro 
neurónio. Existe uma maior resistência a traumatismo comparativamente à medula pela maior capacidade 
de regeneração das raízes

Síndromes 
medulares 
transitórios

Sobretudo com a síndrome mão ardente relacionada com possível lesão da corda central das fibras mais 
mediais do trato espinho-talâmico. Geralmente dura segundos a minutos, raramente > 24 h. Alterações da 
sensibilidade da mão e braço poderão ocorrer por lesão radicular, geralmente com estenose cervical associada

Fraturas 
vertebrais

A presença de fraturas vertebrais deve ser acautelada com necessidade de diferentes tipos de 
imobilização, tração e intervenções cirúrgicas, sobretudo para as fraturas a nível cervical (dissociação 
atlanto-occipital, fraturas do côndilo occipital e atlanto-axiais, entre outras)

A escala ASIA/IMSOP deve ser utilizada para avaliar o doente do ponto de vista 
funcional1-2:

Grau A Sem função motora ou sensitiva no segmento S4 e S5

Grau B Função sensitiva preservada abaixo do nível sensitivo e estende-se até segmento S4 e S5

Grau C Função motora preservada abaixo do nível sensitivo e na maioria dos músculos principais a força muscular  
é inferior a grau 3 (escala MRC)

Grau D Função motora preservada abaixo do nível sensitivo e na maioria dos músculos principais a força muscular  
é superior a grau 3 (escala MRC)

Grau E Função motora e sensitiva normais

DIAGNÓSTICO
A abordagem diagnóstica encontra-se resumida na tabela seguinte1,2:

Abordagem geral Abordagem ABC mantendo PAS > 90 mmHg
Colar cervical rígido com região frontal fixa se: múltiplas lesões, alteração do estado de consciência, 
sinais neurológicos ou dor na linha média cervical
SNG ajuda nos vómitos e descomprime o estômago (importante no íleus funcional) e algaliação pode 
ser necessária
Exame neurológico para detalhar nível lesional
Corticoterapia não está recomendada



U r g ê n c i a s  e m  N e u r o l o g i a

250250

Imagiologia TC cervical segundo critérios NEXUS (doente vígil e assintomático não necessita)
–– Linha cervical média posterior indolor
–– Sem evidência de intoxicação
–– Nível de vigília normal
–– Sem défices focais
–– Sem outras lesões dolorosas

Pode haver necessidade de complementar o estudo com TC do restante neuroeixo e RM 
(preferencialmente com imagens STIR)

TRATAMENTO 
O tratamento encontra-se resumido na tabela1,2,4:

Abordagem 
geral

Estabilização hemodinâmica (pode haver instabilidade nas lesões cervicais ou torácicas altas)  
e ventilatória (lesões acima de C2 afetam o centro respiratório e entre C3-C5 podem comprometer  
a função do frénico). Doentes com síndrome da corda central cervical devem ser vigiados em unidades  
de intensivos

Síndrome 
medular central

A decisão cirúrgica é controversa, mas pode haver casos em que está indicada, sobretudo se houver  
um reagravamento clínico, instabilidade vertebral ou síndrome incompleta

Síndrome da 
corda anterior

Tratamento cirúrgico indicado se compressão medular ou instabilidade vertebral

Síndrome do 
cone medular

Não há grande evidência no tratamento cirúrgico

Síndrome da 
cauda equina

Deve ser intervencionada cirurgicamente em < 24 horas se de origem herniária; no entanto se 
traumática não existe evidência que a intervenção melhore o desfecho (à semelhança da síndrome  
do cone medular) 

PROGNÓSTICO
Os principais fatores de mau prognóstico são a idade, gravidade clínica e presença 

de doença osteoarticular. Outros fatores a ter em conta1-3:
–– Síndromes transitórias medulares – um episódio de disfunção transitória medular 

aumenta o risco de lesão medular se existir contacto medular em RM;
–– Síndrome da corda anterior – a síndrome medular de pior prognóstico funcional;
–– Síndrome de Brown-Séquard – apresentação com variante clássica com pior prog-

nóstico funcional do que as variantes incompletas.
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Síndrome de desmielinização osmótica
Carlos Figueiredo, Mário Rui Silva

DEFINIÇÃO 
A síndrome de desmielinização osmótica (SDO) é um conjunto de apresentações 

clínicas de desmielinização de estruturas do sistema nervoso central devida a distúrbios 
hidroeletrolíticos.

A principal causa é a correção rápida da hiponatremia, especialmente se a hipona-
tremia for crónica (> 48 h). Cerca de 47% dos casos estão associados a hipernatremia 
grave (Na+ < 120 mmol/l). Alterações relacionadas com outros eletrólitos, em particular 
o potássio, também podem estar associados a SDO1. 

EPIDEMIOLOGIA
Manifesta-se mais frequentemente entre os 30 e os 50 anos e a maioria dos doen-

tes são homens. 
Fatores de risco para SDO2: 

–– Alcoolismo crónico;
–– Malnutrição;
–– Uso prolongado de diuréticos;
–– Transplante hepático;
–– Polidipsia psicogénica.

FISIOPATOLOGIA
Em casos de hiponatremia crónica (> 48 h ou progressão < 0,5 mmol/h) ocorre 

remoção de osmólitos orgânicos e inorgânicos das células, levando à normalização 
do volume celular. Quando a hiponatremia é rapidamente corrigida, sem que o balan-
ço de osmólitos possa ser retomado, existe uma redução do volume celular de acor-
do com o gradiente osmótico, causando morte celular1. Os oligodendrócitos são as 
células mais afetadas, levando a desmielinização relativamente simétrica, na ausência 
de inflamação2. 

ASPETOS CLÍNICOS 
O fator desencadeante precede os sintomas em 1-14 dias. 
Existe geralmente um curso bifásico, com um quadro inicial de encefalopatia ou 

crises devidas à hiponatremia. Existe melhoria após correção do desequilíbrio e um 
novo agravamento alguns dias depois, devido à desmielinização1. 

capítulo 3.11.1
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A SDO é altamente variável nas suas manifestações, que se correlacionam com o 
local mais afetado e dividem-se tipicamente em pôntica ou extrapôntica (podendo 
ocorrer em simultâneo ou separadamente). Na mielinólise pôntica é frequente o envol-
vimento da basis pontis, causando lesão da via corticobulbar e corticospinhal, e menos 
frequente do tegmentum pontis (causando alterações pupilares e da oculomotricidade)2. 

Na mielinólise extrapôntica podem existir alterações do movimento (por desmieli-
nização dos gânglios da base) e quadros neuropsiquiátricos (por envolvimento de es-
truturas corticais ou subcorticais). 

As manifestações mais frequentes são devidas a encefalopatia (alterações da vigi-
lância, memória, iniciativa, concentração, entre outros). A SDO pode também ser assin-
tomática ou oligossintomática1. 

DIAGNÓSTICO
O diagnóstico deve ser suspeitado na presença de uma evolução clínica compatível 

(em particular com o curso bifásico) e a presença de fatores de risco para o seu desen-
volvimento1. 

A TC pode mostrar alterações sugestivas, mas é pouco sensível. O exame de esco-
lha é a RM-CE, que pode confirmar a suspeita, mostrando lesões desmielinizantes (hi-
perintensas em T2 e FLAIR, hipointensas em T1). Estas são tipicamente simétricas e 
podem envolver a ponte, cerebelo, corpo geniculado lateral, tálamo, cápsulas externa 
e extrema. É frequente uma forma em tridente no centro da ponte, poupando a ponte 
ventrolateral e os tratos corticoespinhais3,4. As alterações da RM podem estar presentes 
desde o primeiro dia de sintomas, ou só serem detetadas num exame de follow-up. Se 
um primeiro exame for normal nos primeiros sete dias, deve considerar-se a repetição 
do exame dentro de uma ou duas semanas. A revisão do estudo analítico nos dias 
anteriores ao desenvolvimento de sintomas pode mostrar um distúrbio eletrolítico re-
levante (em particular a hiponatremia)1.

TRATAMENTO1,2

–– Prevenção
•• Em casos de hiponatremia grave (<120mmol/L), a incidência de SDO é significa-

tivamente reduzida se a correção for lenta (<0.5mmol/L/h ou <8-10 mmol/L/dia).
•• Corrigir outros distúrbios hidroeletrolíticos acompanhantes.

Tabela 1. Manifestações clínicas da mielinólise centropôntica e extrapôntica

Mielinólise centropôntica Mielinólise extrapôntica

Encefalopatia/alteração do estado de 
consciência
Disartria 
Disfagia
Tetraparesia
Ataxia
Oftalmoparesia
Alterações pupilares
Síndrome locked-in

Alterações do movimento:
–– Síndrome acinético-rígida
–– Distonia
–– Coreia
–– Mioclonias 
–– Tremor

Alterações neuropsiquiátricas:
–– Alterações cognitivas (predomínio frontal)
–– Alterações psiquiátricas (depressão, mania, labilidade emocional)
–– Crises epiléticas
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•• A abordagem de doentes com sintomas associados a hiponatremia grave (por 
ex. alteração do estado de consciência ou crises epilépticas) e fatores de risco 
para SDO é particularmente difícil. A maioria das manifestações graves poderá 
ser revertida com uma subida de 5% do sódio sérico e uma correção lenta daí 
em diante irá prevenir o desenvolvimento de SDO. 

–– Sintomático
•• Uma proporção significativa dos doentes apresenta remissão espontânea.
•• Considerar a reindução de hiponatremia após uma correção excessivamente rápida.
•• Existe benefício no tratamento com Levodopa ou agonistas dopaminérgicos em 

doentes com síndromes acinético-rígidos.

PROGNÓSTICO1 

Entre 24-39% dos doentes apresentam uma recuperação para o seu estado basal, 
enquanto 33-50% apresentam sequelas com impacto funcional.

A duração e extensão das lesões na RM não tem uma boa correlação com a evolu-
ção clínica.

Preditores de mau prognóstico:
–– Hiponatremia < 114 mmol/l;
–– Hiponatremia com hipocaliemia acompanhante;
–– Alteração do estado de consciência.
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Degenerescência combinada subaguda 
Mariana Rocha, Mário Rui Silva 

DEFINIÇÃO
O termo degenerescência combinada subaguda refere-se à mielopatia e patologia 

de nervo periférico associadas à deficiência de vitamina B12 (ou cobalamina).
Os produtos de origem animal (carne, peixe e lacticínios) são as principais fontes 

alimentares de cobalamina. A sua absorção implica a produção de fator intrínseco (FI) 
pelas células gástricas parietais, a ligação da vitamina B12 ao FI e posterior absorção 
deste complexo no íleo terminal. Apenas cerca de 5% da vitamina B12 é absorvida na 
sua forma livre. A maioria da cobalamina absorvida é armazenada no fígado, sendo 
necessários muitos anos para a depleção destas reservas1.

As etiologias mais frequentes são1:
–– Anemia perniciosa ou gastrite autoimune – cursa com reduzida produção de FI, 

podendo existir anticorpos anticélulas parietais ou anti-FI;
–– Outras causas de má absorção adquirida – em contexto de gastrite atrófica e hipo-

cloridia, após cirurgias gástricas ou resseção do íleo terminal, assim como em várias 
patologias gastrointestinais (infeção por Helicobacter pylori, doença inflamatória 
intestinal, linfoma, amiloidose, doença celíaca, sobrecrescimento bacteriano, entre 
outras) e na pancreatite crónica;

–– Deficiência nutricional – rara, ocorrendo apenas em vegetarianos estritos;
–– Induzida por fármacos – sobretudo antagonistas dos recetores H2, inibidores da 

bomba de protões, metformina e após a exposição a óxido nítrico;
–– Outras – na infeção pelo VIH pode ocorrer a diminuição dos níveis de vitamina B12, 

mas o significado clínico desta associação é incerto.

EPIDEMIOLOGIA
A sua prevalência aumenta com a idade, sobretudo pela sua associação à anemia 

perniciosa. Estima-se que cerca de 5% dos idosos têm baixos níveis de cobalamina2. 

FISIOPATOLOGIA 
A cobalamina atua como cofator em duas reações bioquímicas. Uma envolve a 

conversão da metilmalonil-coenzima A em succinil-coenzima A, que participa no ciclo 
de Krebs. A acumulação destes precursores cursa com a inserção anómala de ácido 
gordos de cadeia ímpar nos lípidos das membranas, como os presentes na bainha de 
mielina. É possível que esta alteração esteja subjacente às lesões de fibras mielinizadas 

capítulo 3.11.2
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que caraterizam a doença. Por outro lado, a cobalamina também participa na conversão 
da homocisteína em metionina. A metionina posteriormente é convertida em S-adeno-
silmetionina, que é utilizada nas reações de metilação do sistema nervoso. O compro-
metimento desta reação pode interferir com a síntese de DNA e consequentemente com 
a formação dos oligodendrócitos e das bainhas de mielina1,3.

ASPETOS CLÍNICOS
O mais caraterístico é o quadro iniciar-se com parestesias persistentes das mãos e 

posteriormente dos pés. Com a progressão da doença surgem as alterações da marcha 
e o aumento do tónus dos membros, sobretudo nos membros inferiores. O doente 
também se pode apresentar com sinais e sintomas cognitivos que vão desde irritabili-
dade, apatia e sonolência até um estado confusional marcado, depressão com sintomas 
psicóticos e/ou demência. O mais frequente é estes sintomas ocorrerem em estádios 
mais tardios da doença. Esta patologia também pode cursar com alterações visuais e 
estas podem anteceder as outras manifestações clínicas ou serem a única manifestação 
desta doença. Pode ocorrer perda visual bilateral, escotomas cecocentrais e atrofia 
óptica em casos mais avançados. Uma minoria dos doentes apresenta sinais do tronco 
cerebral e/ou cerebelosos, coreia e disfunção autonómica1,3.

O exame neurológico é habitualmente normal na fase inicial da doença. Com a 
progressão, há evidência de envolvimento dos cordões posteriores e laterais da medula 
espinhal. A diminuição da sensibilidade vibratória é o sinal mais consistente, sobretudos 
nos membros inferiores e frequentemente atinge o tronco. O défice motor habitualmen-
te é limitado aos membros inferiores, de ligeiro predomínio proximal e associa-se a 
sinais piramidais. Numa fase inicial os reflexos osteotendinosos podem ser normais ou 
estar diminuídos, provavelmente secundário à neuropatia em contexto de défices vita-
mínicos múltiplos (que frequentemente acompanham o défice de cobalamina). A marcha 
é predominantemente atáxica.

DIAGNÓSTICO
O diagnóstico é confirmado se, na presença do contexto clínico adequado, existirem 

níveis séricos reduzidos de vitamina B12 e/ou aumento dos níveis seus precursores, o 
ácido metilmalónico e a homocisteína. A medição dos precursores é sobretudo útil na 
presença de clínica sugestiva e de níveis de cobalamina no limite inferior da normali-
dade. As alterações hematológicas podem estar ausentes, mas a manifestação clássica 
é a anemia macrocítica. Pode também ocorrer macrocitose eritrocitária e hipersegmen-
tação dos polimorfonucleares na ausência de anemia.

A RM cervicodorsal é importante para excluir causas estruturais. Na degenerescên-
cia combinada subaguda a RM pode ser normal ou apresentar hipersinal em T2 nos 
cordões posteriores ou laterais, assim como realce com gadolínio. O «sinal do V inver-
tido» consiste no hipersinal em T2 dos cordões posteriores nos cortes axiais, semelhan-
te à aparência da letra V invertida.

Os PEV podem apresentar alterações antes do desenvolvimento de sintomatologia 
visual.

Os ECN evidenciam a presença de uma polineuropatia (geralmente axonal) em cer-
ca de 50% dos casos.

TRATAMENTO
O tratamento habitualmente é realizado com injeções intramusculares de cobalamina. 

Após o primeiro mês é mantida uma injeção mensal indefinidamente. A suplementação 
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oral com 1000 μg diários já foi utilizada com algum sucesso, mas é necessária maior 
vigilância para assegurar a eficácia do tratamento e há menos evidência em casos de 
envolvimento neurológico grave1,4.

PROGNÓSTICO
O fator mais importante na resposta ao tratamento é a duração dos sintomas, sen-

do a melhoria clínica mais marcada se a terapêutica for instituída nos primeiros três 
meses. Apesar de existir melhoria clínica na maior parte dos doentes, a terapêutica 
pode apenas parar a progressão da doença se a sintomatologia apresentar muito tempo 
de evolução3.
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Tabela 1. Regime terapêutico mais utilizado na degenerescência combinada 
subaguda

Duração Posologia

Primeiros 7 dias Cobalamina 1000 μg IM, 1x por dia

No primeiro mês Cobalamina 1000 μg IM, semanal

Após o primeiro mês Cobalamina 1000 μg IM, mensal
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Encefalopatia metabólica
Mariana Rocha, Mário Rui Silva

DEFINIÇÃO E MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS
O termo encefalopatia metabólica é usado para descrever um estado de disfunção 

cerebral difusa induzido por uma alteração metabólica. A sua apresentação clínica 
inclui alterações da vigília, orientação, atenção, cognição e comportamento, e pode 
variar desde um quadro de lentificação ligeira até ao coma. A flutuação de sintomas 
é uma caraterística típica. Mioclonias multifocais, tremor postural, sinais piramidais 
(espasticidade, RCP extensores) ou crises convulsivas tipicamente generalizadas po-
dem acompanhar o quadro. Em casos de encefalopatia grave podem observar-se 
movimentos de roving ocular desconjugados. Outras manifestações clínicas podem 
ser específicas de cada etiologia. Fisiopatologicamente ocorre edema cerebral, altera-
ções na função de neurotransmissores, acumulação de metabolitos tóxicos e falência 
energética1.

ENCEFALOPATIA HEPÁTICA
Pode ser classificada como aguda ou crónica. As principais causas de doença hepá-

tica aguda são hepatites virais, fármacos hepatotóxicos, toxinas e doença vascular. Ao 
contrário da doença hepática crónica, os doentes apresentam frequentemente irritabili-
dade, agitação, crises epiléticas e edema cerebral, enquanto sinais piramidais e extra-
piramidais são menos frequentes. 

A doença hepática crónica pode dever-se a alcoolismo, hepatites virais, doença de 
Wilson, doenças do ciclo da ureia. Pode ocorrer agudização de uma doença hepática 
crónica quando existe um shunt porto-sistémico. A agudização pode ser desencadeada, 
entre outros, por infeção intercorrente, excesso de consumo de proteínas, obstipação 
ou uso de sedativos1.

A encefalopatia hepática é uma das principais causas de morbilidade e mortalidade 
na doença hepática crónica2.

FISIOPATOLOGIA
A fisiopatologia não é totalmente conhecida, mas deve-se principalmente à elevação 

de amónia no sangue arterial e cérebro. A amónia é absorvida no trato gastrointestinal 
e transportada para o fígado para eliminação. Na presença de insuficiência hepática ou 
shunt portocava existe aumento dos níveis de amónia arterial. Em situações de falência 
hepática, o músculo esquelético também atua na metabolização da amónia. No SNC é 
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metabolizado em glutamina pelos astrócitos, resultando num aumento da transmissão 
GABAérgica e alterações na função astrocitária1.

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS
Pode manifestar-se por encefalopatia de gravidade variável, mioclonias multifocais 

positivas ou negativas (em particular mioclonias negativas com a extensão dos braços 
e punhos designados asterixis), tremor postural, sinais de libertação frontal e parkin-
sonismo. Até 60% dos doentes com cirrose hepática sem evidência clara de encefalo-
patia mostram anormalidades significativas em baterias de testes neuropsicológicos, 
sendo os testes para atenção, concentração, perceção visuoespacial e velocidade e 
precisão motora os mais frequentemente alterados. Nos casos graves pode manifestar-
-se por coma com resposta em descorticação ou descerebração2.

ESTUDO ANALÍTICO
As enzimas hepáticas e bilirrubina sérica podem estar alteradas, tal como o estudo 

da função hepática (albumina sérica, fatores de coagulação e INR). O doseamento de 
amónia arterial pode ser útil, mas um valor normal não exclui encefalopatia hepática. 

IMAGEM
Na doença hepática crónica pode observar-se hiperintensidade em T1 bilateral nos 

globos pálidos por acumulação de manganês, mas não se relacionam com a gravidade 
da encefalopatia hepática. A TC-CE pode mostrar sinais de edema cerebral.

EEG
O achado eletroencefalográfico característico são as ondas trifásicas, que se associa 

a lentificação do ritmo dominante posterior, com presença de frequências teta (4-8 Hz) 
e delta (< 4 Hz). Em casos graves pode coexistir atividade epileptiforme. 

TRATAMENTO
Identificar e tratar infeções intercorrentes e fatores desencadeantes (exemplo: he-

morragia gastrointestinal [GI], suspender sedativos)1. 
Restrição do consumo de proteínas na dieta, e administração de enemas de limpeza 

e lactulose (20-30 g; 3-4x/dia) para reduzir a absorção de amónia no trato GI. Antibió-
ticos como rifaximina (550 mg 2x/dia), metronidazol e neomicina podem ser alternati-
vas à lactulose. Aminoácidos de cadeia ramificada podem ser usados em combinação. 
Após a fase aguda o doente deve consumir a maior quantidade de proteína permitida 
para evitar catabolismo e caquexia2. 

Na insuficiência hepática aguda a lactulose não mostrou um benefício significativo. 
O desenvolvimento de edema cerebral pode ser tratado com manitol. 

Em casos refratários poderá estar indicado o transplante hepático. 

ENCEFALOPATIA URÉMICA E ASSOCIADA A DIÁLISE
É causada pela acumulação de produtos do metabolismo das proteínas e pela perda 

da função homeostática e endócrina do rim. A encefalopatia deve-se ao efeito de diver-
sas moléculas como a ureia, paratormona e moléculas intermédias. Estes compostos 
afetam a neurotransmissão GABAérgica e glutamatérgica.

Além das manifestações comuns às restantes encefalopatias metabólicas, na ence-
falopatia urémica aguda pode observar-se hiperventilação (secundária a acidose meta-
bólica) e tetania (por alterações do metabolismo do cálcio). As mioclonias são mais 
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frequentes do que em outras etiologias. As mioclonias podem também dever-se ao 
efeito de fármacos em níveis plasmáticos superiores devido à insuficiência renal. 

Na uremia crónica predomina a lentificação, apatia e inatenção. Podem coexistir 
perturbação do sono e síndrome das pernas inquietas. 

O EEG mostra lentificação difusa com excesso de atividade teta e delta, tornando-se 
mais lento com a progressão da encefalopatia. A encefalopatia urémica é tratada por 
terapêutica de substituição de função renal. Os sintomas melhoram em dias a semanas, 
podendo permanecer sintomas ligeiros2.

SÍNDROME DE DESEQUILÍBRIO DA DIÁLISE2,3

A diálise também pode induzir um quadro de encefalopatia, cefaleia, náuseas, vó-
mitos e crises epiléticas durante ou pouco tempo depois do tratamento. Este deve-se 
à rápida normalização de eletrólitos que leva a transferência de água resultando em 
edema cerebral. Resolve com a redução da duração ou eficácia dialítica. 

ENCEFALOPATIA DE WERNICKE ASSOCIADA À DIÁLISE2,3

Os doentes com doença renal crónica sob diálise estão em risco para o desenvol-
vimento de encefalopatia de Wernicke devido à redução do consumo dietético por re-
dução do apetite e à perda de tiamina durante a diálise (a tiamina é uma vitamina hi-
drossolúvel). Os doentes devem fazer suplementação de tiamina durante a diálise para 
evitar o desenvolvimento desta complicação. 

DISTÚRBIOS DO METABOLISMO DA GLICOSE
Hipoglicemia

A rapidez de instalação da hipoglicemia é o fator mais importante ao desenvolvimen-
to de sintomas. Na hipoglicemia aguda e inferior a 30 mg/dl surge um estado confusio-
nal, cefaleias, tremor, ansiedade e hipersudorese; com a sua progressão surgem espasmos 
musculares, posturas em descerebração, mioclonias e crises epiléticas. O uso de betablo-
queadores pode frenar estes sintomas. Se inferior a 10 mg/dl: coma com pupilas midriá-
ticas, hipotonia e respiração superficial. Os danos são irreversíveis se a hipoglicemia não 
for corrigida rapidamente. Os défices neurológicos focais são raros. Na instalação su-
baguda hipoglicemia (+ comum) os sintomas são mais frustres: lentificação psicomoto-
ra e desenvolvimento gradual de alterações do estado de consciência. A hipoglicemia 
crónica é rara e cursa com alterações insidiosas da memória e comportamento4,5.

Etiologias mais frequentes: insulina e fármacos antidiabéticos orais – sobretudo na 
hipoglicemia de instalação aguda; alcoolismo e doença hepática; má nutrição grave; 
tumores secretores de insulina. Os fatores de risco para a hipoglicemia são a diminuição 
da ingestão calórica, uremia, doença hepática, infeções graves, gravidez, neoplasias e 
queimaduras4. Quando o diagnóstico etiológico é incerto, deve avaliar-se a de insulina, 
peptídeo C e hemoglobina glicosilada4.

A hipoglicemia é uma emergência médica e deve ser considerada em todos os 
doentes com alterações do estado de consciência4. O tratamento é realizado com gli-
cose endovenosa. O prognóstico depende do tempo de instalação da hipoglicemia5. 

Hiperglicemia
A hiperglicemia é mais bem tolerada, mas também cursa com sintomas neurológi-

cos. Definem-se duas síndromes: a cetoacidose diabética (CAD) e a síndrome hiperos-
molar hiperglicémica (SHH). 
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A CAD ocorre sobretudo na DM1, desenvolve-se ao longo de vários dias e é preci-
pitada por infeções ou incumprimento da medicação. Cursa com anorexia, náuseas, dor 
abdominal, desorientação, hiperventilação e/ou coma4,5. Diagnóstico: hiperglicemia 
> 250 mg/dl, acidose metabólica (pH < 7,30, bicarbonatos séricos < 18 mEq/l) e pre-
sença de corpos cetónicos séricos ou urinários6. O tratamento é um bólus inicial de 
insulina endovenosa de 0,1 U insulina por kg, seguida por uma infusão contínua de 
0,1  U/kg/h até a glicemia atingir valores inferiores a 200 mg/dl. Posteriormente a 
perfusão é ajustada para manter uma glicemia de 150 a 200 mg/dl até à resolução da 
cetoacidose. A acidose deve ser tratada com bicarbonato de sódio (50-100 mmol)4.

A SHH é mais frequente em doentes idosos com DM2. Cursa com mais desidratação 
e desenvolve-se mais lentamente que a CAD. Diagnóstico: hiperglicemias marcadas 
(> 600 mg/dl), osmolaridade sérica aumentada (> 320 mOsm/l) e ausência de corpos 
cetónicos significativos6. Pode cursar com défices neurológicos focais, crises epiléticas 
e alterações do estado de consciência4. O acidente vascular cerebral pode acompanhar 
a SHH, quer como uma complicação associada ao estado pró-trombótico ou como um 
precipitante. A hemicoreia e a epilepsia partialis contínua são duas complicações ra-
ras4. No tratamento, a prioridade é a manutenção da volemia. Se presente, a hiperna-
tremia deve ser corrigida com soro heminormal. A insulinoterapia é semelhante à 
descrita na CAD.

DISTÚRBIOS DO METABOLISMO DA ÁGUA E ELETRÓLITOS
Hiponatremia (Na+ sérico < 135 mmol/l)

A hiponatremia é separada em três categorias de acordo com a volemia: hipovolé-
mica, euvolémica ou hipervolémica. 

A síndrome de excreção inapropriada de hormona antidiurética (SIADH) é a causa 
mais frequente de hiponatremia. Pode ser secundária a várias patologias neurológicas 
(geralmente centrais e infeciosas, mas também presente em patologia traumática, infla-
matória e na síndrome de Guillain-Barré). Pode também ser induzida por fármacos, no-
meadamente os SSRI, SNRI, antidepressivos tricíclicos e antiepiléticos (CBZ, OXC e ESL)8. 

A sintomatologia inicial (Na+ 125-130 mmol/l) inclui mal-estar geral, tonturas, náuseas 
e sonolência; posteriormente surgem alterações do estado consciência (incluindo coma), 
cefaleias e crises epiléticas. Se existir instalação aguda de Na+ sérico < 115-120 mmol/l 
há risco de herniação cerebral e paragem respiratória. As hiponatremias crónicas podem 
ser assintomáticas; cursar com sintomatologia mais ligeira como tonturas e alterações 
cognitivas; ou apresentarem sintomas graves se Na+ < a 110 mmol/l4,8. 

A avaliação diagnóstica da hiponatremia inclui a determinação da osmolaridade sérica 
e urinária e da volemia. Diferenciar SIADH de cerebral salt wasting: a SIADH é um diag-
nóstico de exclusão que implica uma osmolaridade sérica baixa (< 275 mOsm/kg), urina 

Tabela 1. Etiologias mais frequentes de hiponatremia

Hiponatremia hipovolémica Hiponatremia euvolémica Hiponatremia hipervolémica

Cerebral salt wasting
Perdas gastrointestinais
Diuréticos
Perdas para o terceiro espaço

SIADH
Hipotiroidismo 
Insuficiência suprarrenal

Cirrose hepática
Insuficiência cardíaca
Insuficiência renal
Síndrome nefrótica
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inapropriadamente concentrada (> 100 mOsm/kg), euvolemia, sódio urinário > 30 mmol/l 
e função tiroideia e suprarrenal normais; na cerebral salt wasting há hipovolemia.

No tratamento, é fundamental documentar a duração da hiponatremia. Limitar a 
correção do sódio a 10 mmol/l nas primeiras 24 horas e 8 mmol/l/dia nos restantes 
dias, pelo risco de síndrome de desmielinização osmótica. Atenção aos doentes com 
hiponatremia hipovolémica em que a correção da hipovolemia pode promover diurese 
e corrigir rapidamente o sódio sérico.

Hipernatremia (Na+ sérico >145 mmol/l)
Nas hipernatremias de instalação aguda há perda de volume celular; nas hiperna-

tremias crónicas há uma relativa preservação do volume cerebral por mecanismos 
compensatórios. As etiologias mais frequentes são a desidratação e a administração de 
fluidos hipertónicos4,5,8. Os sintomas são a fraqueza, irritabilidade, hiperreflexia, tremor, 
mioclonias ou coreia. Em casos mais graves há encefalopatia, crises epiléticas (menos 
frequentes comparativamente com a hiponatremia) e hemorragias cerebrais. Estas últi-
mas podem ser subdurais, intraparenquimatosa ou subaracnoideias e, habitualmente, 
ocorrem por rutura venosa associada à perda de volume cerebral5,8. O tratamento da 
hipernatremia implica a correção da etiologia e o tratamento da hiperosmolaridade. 

DISTÚRBIOS DO METABOLISMO DO POTÁSSIO
Hipo (K+ < 3,5 mmol/l) e hipercaliemia (K+ > 5 mmol/l)

Os distúrbios do metabolismo do potássio habitualmente afetam o sistema nervoso 
periférico. Na hipocaliemia há sintomas se K+ for < 3,0 mmol/l. As etiologias mais 
frequentes são o aumento da deslocação intracelular do potássio e as perdas renais e/ou 
gastrointestinais. Os sintomas mais associados à hipocaliemia são a fraqueza muscular 
(proximal > distal), cãibras, parestesias ou rabdomiólise. Se K+ for < 2,0 mmol/l pode 
existir paresia ascendente com disfunção respiratória. A hipercaliemia aumenta o risco 
de arritmias cardíacas4,8.

Tabela 2. Tratamento da hiponatremia

Tratamento

Hiponatremia 
sintomática ou aguda

NaCl hipertónico a 3%, 100 ml a cada 10 minutos Repetir até 3x, se necessário
Corrigir até 4-6 mmol/l

Hiponatremia crónica 
sintomática

NaCl hipertónico a 3%, 1 a 2 bólus de 150 ml
Monitorizar sódio entre os bólus 
Corrigir até 5 mmol/l

Hiponatremia com 
sintomas ligeiros

Tratar mediante a etiologia (descontinuar fármaco, restrição hídrica, etc.)

SIADH Tratar a etiologia, se possível
Restrição hídrica (< 800 ml/dia)
Se HSA e risco de vasospasmo: NaCl hipertónico a 3%

Cerebral salt wasting Tratar a etiologia, se possível
Solução isotónica – NaCl 0,9%
Se hiponatremia grave – NaCl hipertónico a 3% e/ou comprimidos de sal (1 a 2 g até 3x/dia)10
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A hipercaliemia é menos frequente mas é potencialmente fatal. Associa-se à doença 

renal crónica terminal, diabetes mellitus e a fármacos como os inibidores do sistema 
renina-angiotensina-aldosterona. Alterações eletrocardiográficas por ordem crescente de 
gravidade: ondas T apiculadas, perda de ondas P, alargamento progressivo do complexo 
QRS até fusão com onda T (padrão de onda sinusoidal), fibrilhação ventricular e assis-

Tabela 3. Tratamento da hipernatremia

Tratamento

Hipernatremia aguda (< 48 h) Solução hipotónica – NaCl 0,45%
Corrigir 2 mmol/l por hora até Na+ 145mmol/l

Hipernatremia crónica Solução hipotónica – NaCl 0,45%
Corrigir até 0,5 mmol/l por hora ou até 10 mmol/l por dia

Hipernatremia crónica com sintomas 
ligeiros

Hidratação oral, se possível 

Estimar o défice de água
Água corporal total × ( Sódio sérico

140
 – 1)

Água corporal total é cerca de 45% do peso em kg

Tabela 4. Tratamento da hipocaliemia

Tratamento

Hipocaliemia ligeira a moderada
Se K+ 3,0 – 3,4 mmol/l

Cloreto de potássio PO – 600 a 1200 mg 2 a 4x por dia
Se perdas renais, utilizar diurético poupador de potássio (exemplo: amilorida 
5 mg por dia)

Hipocaliemia grave ou sintomática
Se K+ 2,5 – 3,0 mmol/l

Cloreto de potássio EV: 20-40 mEq em 1l de SF
Cloreto de potássio PO – 600 a 1200 mg 2 a 4x por dia
Se hipomagnesemia: óxido de magnésio 250-500 mg oral id ou bid; sulfato 
de magnésio EV 1-2 g em 100 ml de SF 

Tabela 5. Tratamento da hipercaliemia

Tratamento

1.º Antagonismo imediato dos efeitos cardíacos
Se alts. ECG ou K+ > 6,5 mmol/l

10 ml de gluconato de cálcio a 10% em perfusão 2-3 minutos

2.º Redistribuição do potássio
Se K+ > 6,0 mmol/l

10 U de insulina rápida em 500 ml de soro glicosado a 5%
Nebulização de salbutamol durante 30 minutos

3.º Remoção do potássio
Se K+ > 5,0 mmol/l

Resina permutadora de iões – 25 a 50 g oral em 100 ml 
Lactulose ou enema 30-50g em 150 ml água tépida
Diuréticos – furosemida 1 mg/kg
Hemodiálise
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tolia. Os sintomas neurológicos são infrequentes e habitualmente ocorrem após as alte-
rações cardíacas. Estes incluem fraqueza muscular, paralisia ascendente e parestesias4,5. 

DISTÚRBIOS DO METABOLISMO DO CÁLCIO
Hipo e hipercalcemia

A hipo e a hipercalcemia podem cursar com sintomas neurológicos, porque o cálcio 
é importante na função muscular e como estabilizador de membrana. A hipocalcemia 
cursa com parestesias (ou hipostesia) periorais e das extremidades, cãibras e, em casos 
graves, crises epiléticas, laringospasmo e broncospasmo. Se crónica pode causar cefa-
leias e sintomas extrapiramidais como coreia ou parkinsonismo. As etiologias mais 
frequentes são o défice de vitamina D e o hipoparatiroidismo. Os sinais de Chvostek e 
Trousseau podem estar presentes. O tratamento depende da gravidade e da rapidez de 
instalação do distúrbio. Nas hipocalcemias graves habitualmente é necessária a admi-
nistração de cálcio EV – gluconato de cálcio ou cloreto de cálcio. Na terapêutica cróni-
ca geralmente é necessária a administração de cálcio e vitamina D4,8. A hipercalcemia 
associa-se ao hiperparatiroidismo, doenças granulomatosas, neoplasias, doença tiroideia 
e iatrogenia medicamentosa. As hipercalcemias ligeiras podem cursar com alterações 
da personalidade, dificuldades de concentração, depressão e ansiedade. As hipercalce-
mias graves cursam com alterações do estado de consciência, défice motor de predo-
mínio proximal, sintomas gastrointestinais e alterações eletrocardiográficas. O trata-
mento inclui a reposição da volemia, inibição da reabsorção óssea com bifosfonatos, 
furosemida e/ou hemodiálise4,8. 

DISTÚRBIOS DO METABOLISMO DO MAGNÉSIO 
Hipo e hipermagnesemia

O magnésio distribui-se maioritariamente a nível intracelular e os seus níveis são 
regulados pelos rins. A hipomagnesemia habitualmente cursa com hipocalcemia e hipo-
caliemia. Resulta de ingestão inadequada, nutrição parentérica prolongada, má absorção 
ou alcoolismo. Pode cursar com tremores, fasciculações, cefaleias, alterações do estado 
de consciência, arritmias ou insuficiência cardíaca. Os doentes com sintomas graves devem 
ser monitorizados hemodinamicamente e o tratamento é a reposição do magnésio com 
sulfato de magnésio 1 a 2 g endovenoso (a dose ser reduzida em cerca de 50% na pre-
sença de insuficiência renal). Nos doentes com sintomas mínimos ou assintomáticos, a 
reposição deve ser oral (cloreto de magnésio, lactato de magnésio, óxido de magnésio 
ou carbonato de magnésio) 4,8. A hipermagnesemia pode ocorrer na doença renal cróni-
ca, na toma excessiva de suplementos de magnésio oral ou após infusões de magnésio 
(habitualmente utilizadas nas mulheres grávidas com eclâmpsia). Cursa com náuseas, 
cefaleias, alterações do estado de consciência, diminuição ou ausência dos reflexos 
miotáticos; se for grave pode existir hipotensão, bradicardia e paralisia muscular com 
falência respiratória. O tratamento é a cessação da suplementação. Nos doentes com 
doença renal deve ser realizada fluidoterapia (cloreto de sódio a 0,9%) e um diurético 
de ansa (furosemida). Se há doença renal crónica avançada (TFGe < 15 ml/min/1,73 m2) 
poderá ser necessário realizar diálise. Os efeitos cardíacos e neuromusculares da hiper-
magnesemia podem ser revertidos com cálcio endovenoso4,8.
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Cefaleia na gravidez 
Ângela Abreu, Isabel Luzeiro

ABORDAGEM 
A anamnese de uma cefaleia não difere pela gravidez. 
Se cefaleia em mulher com idade gestacional ≥ 20 semanas, excluir sempre pré-

-eclâmpsia.

Mulheres com história de cefaleias 
Testes diagnósticos não são necessários se as caraterísticas da cefaleia não se 

modificaram e a pré-eclâmpsia for excluída. A maioria das mulheres com cefaleias 
primárias já têm diagnóstico estabelecido antes da gravidez1.

Devem ter-se em atenção sinais de alerta de cefaleias que podem surgir durante a 
gravidez (Tabela 1).

Tabela 1. Causas mais frequentes de cefaleia numa mulher grávida

Enxaqueca Cefaleia tipo tensão Cefaleia em salvas

Disseção carotídea e vertebral AVC isquémico AVC hemorrágico

Hipertensão intracraniana idiopática Trombose venosa cerebral Cefaleia pós-punção da dura

Cefaleia explosiva primária Apoplexia pituitária Síndrome de vasoconstrição cerebral 
reversível

Vasculite primária do SNC Infeção Cefaleia por uso excessivo  
de medicação

Pré-eclâmpsia/eclâmpsia PRES Tumor intracerebral

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNÓSTICO
–– RM-CE 1,5 T: Ausência de radiação ionizante; sem efeitos secundários na gravi-

dez; Gadolínio: deve ser evitado na gravidez exceto se melhorar prognóstico; 
risco de morte neonatal, doenças reumatológicas, inflamatórias e infiltrativas no 
feto 2,3.

–– TC-CE: Exposição a radiação ionizante pelo feto é mínima3; Contraste iodado: pode 
interferir transitoriamente com desenvolvimento da tiróide do feto; não estão re-

capítulo 3.12.1

3.12. Complicações neurológicas na gravidez e puerpério
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portadas complicações no feto de exposições breves; o contraste deve ser utilizado 
quando clinicamente indicado4.

–– Punção lombar (PL) com manometria: após exclusão de lesão ocupando espaço com 
RM-CE ou TC-CE, deve ser realizada se suspeita de hipertensão intracraniana ou 
infeção. 

ENXAQUECA
Definição

Cefaleia frequentemente unilateral, alternante, pulsátil, acompanhada de náuseas 
e/ou vómitos, fono e fotofobia. Obriga habitualmente a repouso. Frequentemente de-
sencadeantes associados. Cerca de 2% das mulheres têm o primeiro episódio de enxa-
queca durante a gravidez (1.º trimestre)5.

Tratamento agudo6,7 

1.ª linha: 
Paracetamol 1 g 8/8h (categoria B); se ausência de resposta na próxima toma adi-

cionar ao paracetamol um dos seguintes: metoclopramida 10 mg (categoria B); cafeína 
40 a 50 mg (categoria C se doses elevadas; seguro doses moderadas); 

Bloqueio anestésico do nervo grande occipital com 2 cc de lidocaína a 2% (catego-
ria B).

2.ª linha: 
Triptanos: sumatriptano 50 a 100 mg oral/1 a 6 mg SC/5 a 20 mg intranasal (par-

to prematuro; atonia uterina particularmente no 3.º trimestre – categoria C); 
Ondansetron 8 mg (categoria B – contudo existem dados de aumento de risco de 

defeito de septo cardíaco e fenda do palato); 
Ácido acetilsalicílico e AINE (ácido acetilsalicílico, naproxeno, ibuprofeno e cetorolac): 
1.º trimestre: risco de aborto e defeitos congénitos. Não utilizar. 
Entre as 20 e 30 semanas: risco de oligohidrâmnios; se usado por < 48 h global-

mente seguro. 
Após 30 semanas: não deve ser utilizado por risco de constrição canal arterial, 

hipertensão pulmonar, enterocolite necrotizante, lesão renal e hemorragia intracerebral.
Codeína 30 mg (evitar no 1.º trimestre por risco de malformações do SNC; risco de 

abstinência e depressão respiratória – categoria C).

Tratamento enxaqueca refratária
1.ª linha: Bloqueio anestésico do nervo grande occipital com 2 cc de lidocaína a 

2% categoria B); hidratação ev.
2º linha: sumatriptano 6 mg SC; metoclopramida 10-20 mg ev; clorpromazina 

12,5-25 mg ev (categoria C – no 3.º trimestre risco de efeitos extrapiramidais ou sín-
drome de abstinência); AINE ev (categoria C – utilizar apenas entre as 20 e 30 semanas 
e duração inferior a 48 horas); metilprednisolona 60-120 mg ev (categoria C – deve ser 
evitado no 1.º trimestre; restrição de crescimento); sulfato de magnésio 1 g ev durante 
15 minutos (categoria D – desmineralização óssea, hipocalcemia e hipermagnesemia se 
utilização por mais de cinco a sete dias).

Prognóstico e follow-up 
Entre 60 a 70% das mulheres referem melhoria durante gravidez, sobretudo nos 

dois últimos trimestres. Esta melhoria é mais evidente nas mulheres com enxaqueca 
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associada a período menstrual, enxaqueca sem aura, enxaqueca episódica pouco fre-
quente antes de engravidar7. Cerca de 8% das mulheres agravam e as restantes não têm 
alteração da frequência ou intensidade da enxaqueca. Mulheres com enxaqueca com 
aura tem habitualmente um curso durante a gravidez mais imprevisível8. Existe ainda 
um aumento de risco de AVC isquémico nas mulheres com enxaqueca com aura. Fre-
quentemente, existe agravamento da enxaqueca no pós-parto sobretudo se enxaqueca 
menstrual, pelo que é necessário seguimento no puerpério; a amamentação parece 
diminuir risco de agravamento9.

CEFALEIA TIPO TENSÃO
Definição

Cefaleia mais frequente. Tipo pressão. Intensidade variável. Habitualmente não 
obriga ao repouso.

Tratamento agudo6,7

Terapêuticas não-farmacológicas
Calor, massagem, repouso, terapia comportamental, atividade física aeróbia.
1ª linha: Paracetamol 1 g 8/8 h; 
2ª linha: Paracetamol 500 mg + cafeína 100 mg.

Prognóstico 
Durante a gravidez, 82,5% apresentam melhoria ou remissão de cefaleias e 17,9% 

mantêm as queixas de forma inalterada, não sendo habitual o agravamento10.

CEFALEIA EM SALVAS
Definição

Cefaleia recorrente com duração de semanas a meses intercalada com períodos de 
remissão. Intensidade máxima em poucos minutos, unilateral e associada a sintomas 
autonómicos como congestão nasal, lacrimejo, sudorese facial, edema palpebral unila-
teral. Sem relação com flutuações hormonais8.

Tratamento agudo6,7

1.ª linha: oxigénio a 100%;
2.ª linha: sumatriptano SC ou intranasal; lidocaína 4% 0,5 ml na narina afetada;
3.ª linha: metilprednisolona 60-120 mg ev (categoria C – deve ser evitada no 

1.º trimestre, restrição de crescimento).

Prognóstico
Durante a gravidez, 69,9% das mulheres que sofrem de cefaleias em salvas demons-

tram melhoria ou remissão das manifestações da doença, 20,7% mantêm as queixas de 
forma inalterada e 9,4% agravam.10

HIPERTENSÃO INTRACRANIANA IDIOPÁTICA
Definição

A gravidez é um fator de risco para hipertensão intracraniana idiopática; prevalên-
cia de 2 a 12% durante a gravidez.11 61% dos casos têm início no 1.º trimestre12,13. Pode 
existir agravamento a partir da 20.ª semana pelo aumento ponderal. A cefaleia é geral-
mente diária, holocraniana, progressiva e agravada pelas manobras de Valsalva. Pode 
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estar associada a papiledema, distúrbios visuais, acufenos ou paresia do VI nervo cra-
niano. É obrigatório realizar RM-CE com angio e veno-RM, PL e campimetria.

Tratamento
1.ª linha: Controlo de peso durante a gravidez com dieta; analgesia com parace-

tamol para controlo de cefaleia;
2.ª linha: Se alterações visuais, PL evacuadoras seriadas com intervalo de 10 a 

15 dias12,13;
3.ª linha: Fenestração do nervo óptico se perda visual e refratariedade às PL se-

riadas13.
–– Não está recomendada utilização de diuréticos ou acetazolamida;
–– Parto eutócico não está contraindicado nem aumenta risco de perda visual12,15.

Prognóstico
Deve existir um seguimento apertado com vigilância neurológica e oftalmológica 

(com campimetria). O prognóstico para mãe e bebé é excelente. O risco de perda visual 
é semelhante às mulheres não-grávidas. Não existe maior risco de aborto espontâneo13.
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Epilepsia na gravidez
Axel Ferreira, Ricardo Rego

DEFINIÇÃO
Mulher grávida com epilepsia, definida como: pelo menos, duas crises de epilepsia 

com > 24 h de intervalo; uma crise não provocada com um risco de recorrência > 60% 
num período de 10 anos ou diagnóstico de uma síndrome epilética1.

EPIDEMIOLOGIA E RISCO DE EPILEPSIA DURANTE A GRAVIDEZ
Embora não existam dados seguros sobre a prevalência e a incidência de epilepsia 

durante a gravidez, segundo o estudo EURAP cerca de 66% das mulheres com epilepsia 
mantêm-se sem crises durante a gravidez, sendo que cerca de 15% têm pelo menos 
uma CTCG durante a gravidez2. 

Nos estudos sobre frequência de crises antes e durante a gravidez, a frequência de 
crises aumenta em 14-32% e diminui em 3-24% das grávidas. Também, das grávidas 
com epilepsia que se mantiveram sem crises 9-12 meses antes da gravidez, 84-92% 
mantêm-se sem crises durante a gravidez3.

A frequência de crises também pode alterar entre o primeiro trimestre e os restantes, assim 
cerca de 16% das grávidas podem ter um aumento e 12% uma diminuição da frequência de 
crises. O aumento do número de crises durante a gravidez já foi associado ao uso de LTG2.

O EMEp tem uma incidência aproximada de 0,6% nas grávidas com epilepsia, cerca 
de metade destes casos são EMEp convulsivo2.

FISIOPATOLOGIA
A origem da recorrência de crises durante a gravidez é multifatorial4:

–– Diminuição da concentração plasmática (> 35%) e alteração do metabolismo dos 
FACE durante a gravidez (+ comum).
•• A LTG, ZNS, OXC e o LEV são os FACE mais associados a este efeito.

–– Diminuição da dose ou descontinuação do FACE (medo de teratogenicidade);
–– Flutuações hormonais (especialmente entre a 8.ª e a 16.ª semanas de gravidez);
–– Privação de sono;
–– Stress psicossocial.

Risco materno-fetal
As crises focais sem bilateralização não parecem estar associadas a riscos para o 

feto. No entanto, as CTCG, incluindo as crises focais a bilaterais tónico-clónicas estão 

capítulo 3.12.2
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associadas a hipóxia e acidose láctica, que podem induzir asfixia fetal. Ainda, as que-
das associadas a crises podem provocar trauma uterino e, como tal, afetar o feto5.

Um estudo associou crises durante a gestação com aumento do risco de baixo peso 
ao nascimento, parto prematuro e baixo peso para a idade gestacional6. O aconteci-
mento de CTCG durante a gravidez também já foi associado a baixo QI verbal na 
descendência7.

O uso de FACE durante a gravidez também está associado a malformações congé-
nitas (particularmente no 1.º trimestre), parto prematuro, baixo peso ao nascimento e 
baixo score APGAR ao nascimento4. No estudo EURAP, a percentagem de malformações 
congénitas major foi de 5%. No entanto, estas malformações foram mais frequentes 
com o uso de VPA (10,3%) e PB (6,5%), em contraste com o uso de LTG (2,9%) e LEV 
(2,8%). A taxa de malformações parece ser dose dependente8.

O uso de FACE durante a gravidez pode ter efeitos deletérios cognitivos e comporta-
mentais na descendência4. Uma meta-análise mostrou que o uso de VPA durante a gravi-
dez está associado a um maior risco de atraso de desenvolvimento cognitivo, da linguagem 
e psicomotor e autismo. O uso de OXC e LTG também está associado a autismo9.

Amamentação
A amamentação tem diversos benefícios para a mãe e o bebé. Para a criança, ela 

permite diminuir o risco de infeção grave das vias aéreas inferiores, dermatite atópica, 
asma, otite média aguda, gastroenterite, obesidade, diabetes do tipo 1 e 2, leucemia, 
síndrome de morte súbita do lactente e enterocolite necrotizante. Para a mãe, ela per-
mite também diminuir o risco de diabetes tipo 2, cancro da mama, cancro do ovário e 
depressão materna pós-parto10. 

O estudo NEAD demonstrou que os filhos de mães sob FACE que são amamentados 
não apresentam um maior número de efeitos adversos aos três e seis anos. Ainda, 
estes apresentam benefícios cognitivos (QI e capacidades verbais) em relação aos não 
amamentados11. O estudo MONEAD demonstrou que as concentrações séricas de FACE 
nas crianças amamentadas eram significativamente mais baixas do que as concentra-
ções no sangue materno, sendo que em cerca de 50% dos casos as concentrações es-
tavam abaixo do limite inferior para quantificação12.

Estes dados permitem recomendar a amamentação a mães sob FACE.

TRATAMENTO
O controlo das crises epiléticas durante a gravidez é de extrema importância para 

o bem estar fetal e materno, sendo que o risco associado ao uso de FACE, em doentes 
dependentes destes fármacos para controlo de crises, é provavelmente menor que o 
risco associado às crises4.

Recomendações terapêuticas:
–– Manter tratamento com ácido fólico durante a gravidez;
–– Evitar mudança de FACE durante a gravidez, especialmente no primeiro trimestre;
–– Evitar descontinuação de FACE durante a gravidez;
–– Obter níveis de FACE antes e durante a gravidez, trimestralmente, especialmente 

para LTG, OXC, LEV, CBZ e PHT; 
–– Durante a gravidez, os FACE devem ser ajustados segundo a frequência de crises, 

especialmente das crises com generalização e os seus níveis pré-gravidez;
–– Perceber se existem vómitos que possam estar associados com a recorrência de 

crises; 
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–– Suspeitar de outras causas de crises durante a gravidez, uma vez que podem estar 
associadas a pré-eclâmpsia e eclâmpsia, especialmente se os níveis de FACE se 
mantiverem estáveis;

–– Ajustar as doses de FACE para doses pré-gravidez, progressivamente, até 10 dias 
após o parto.
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Pré-eclâmpsia e eclâmpsia
Rafael Dias, Ricardo Rego

DEFINIÇÃO
Pré-eclâmpsia define-se como a presença de hipertensão e proteinúria OU hiperten-

são e sinais sistémicos de lesão de órgão-alvo, que surge após as 20 semanas de 
gestação, numa mulher previamente normotensa1-3.

Eclâmpsia é a manifestação epilética dos distúrbios hipertensivos da gravidez (hi-
pertensão gestacional, pré-eclâmpsia, síndrome de HELLP) e define-se como a ocorrência 
de coma ou crises epiléticas tónico-clónicas, focais ou multifocais de novo, na ausên-
cia de outras patologias causadoras (por exemplo, epilepsia, acidente vascular cerebral 
agudo isquémico ou hemorrágico, ou consumo de drogas), numa mulher grávida com 
> 20 semanas de gestação4.

EPIDEMIOLOGIA
Pré-eclâmpsia é o distúrbio hipertensivo da gravidez com maior morbilidade e 

mortalidade, afetando 5-7% das mulheres grávidas e sendo responsável anualmente por 
70.000 mortes maternas e 500.000 mortes fetais, mundialmente1.

A incidência de eclâmpsia varia de acordo com nível socioeconómico dos países, 
sendo de 1,5 a 10 casos em cada 10.000 nascimentos em países de elevado nível so-
cioeconómico e de 19,6 a 142 por 10.000 nascimentos em países de baixo nível socioe-
conómico5-12.

Os principais fatores de risco para desenvolvimento de pré-eclâmpsia e eclâmpsia 
são semelhantes (Tabela 1)1.

Tabela 1. Fatores de risco para desenvolvimento de pré-eclâmpsia e eclâmpsia

Fatores de risco major

–– Eclâmpsia prévia

–– Hipertensão crónica

–– Diabetes mellitus pré-gestacional

–– Multípara

(Continua)
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Tabela 1. Fatores de risco para desenvolvimento de pré-eclâmpsia e eclâmpsia 
(continuação)

–– Índice de massa corporal pré-gestação > 30 kg/m2

–– Síndrome antifosfolipídico

Outros fatores de risco

–– Lúpus eritematoso sistémico

–– História prévia de natimorto

–– Índice de massa corporal pré-gestação > 25 kg/m2

–– Nulípara

–– História prévia de descolamento prematuro da placenta 

–– Reprodução medicamente assistida

–– Doença renal crónica

–– Idade materna > 35 anos

–– Suscetibilidade genética (mãe, pai)

Fatores de risco raros

–– História familiar de pré-eclâmpsia

–– Feto com trissomia 13

FISIOPATOLOGIA
A fisiopatologia da pré-eclâmpsia inclui de forma central a placenta, sendo neces-

sária a sua existência, mas não a do feto para ocorrer e, apesar de casos raros de 
pré-eclâmpsia até às 6-8 semanas pós-parto, geralmente é curada dias a semanas após 
dequitadura1,13,14.

Várias teorias para explicar a disfunção placentária foram descritas, nomeadamente 
stress oxidativo, células natural killer anormais na interface materno-fetal e fatores 
genéticos e ambientais; no entanto, ainda nenhuma confirmação conclusiva em huma-
nos foi atingida1. 

A fisiopatologia das crises epiléticas eclâmpticas não está ainda esclarecida. Tendo 
em consideração a associação inicialmente descrita entre a síndrome da encefalopatia 
posterior reversível (PRES) e a pré-eclâmpsia e eclâmpsia, dois modelos fisiopatológicos 
foram descritos tendo em consideração o papel central da hipertensão nestas patologias. 
De acordo com o primeiro modelo, a hipertensão causa um colapso do sistema autorre-
gulatório da circulação cerebral, levando a hiperperfusão, disfunção endotelial e edema 
vasogénio e/ou citotóxico. No segundo modelo, a hipertensão causa ativação do siste-
ma autorregulatório cerebral, levando à vasoconstrição dos vasos cerebrais, hipoperfu-
são, isquemia localizada, disfunção endotelial e edema vasogénio e/ou citotóxico15.

ASPETOS CLÍNICOS 
A apresentação clínica da pré-eclâmpsia encontra-se delineada na tabela 2. Cerca 

de 85% das doentes apresentam-se após as 34 semanas de gestação ou durante o 
parto com hipertensão e proteinúria de novo e cerca de 10% desenvolvem previamente 
às 34 semanas de gestação16,17.
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A eclâmpsia ocorre em doentes com pré-eclâmpsia, no entanto, pode ocorrer pre-
viamente ao reconhecimento do diagnóstico de base. Em 59% dos casos ocorre ante-
parto, 20% intraparto e 21% ocorre no puerpério18.

As crises epiléticas eclâmpticas são geralmente tónico-clónicas generalizadas, no 
entanto mais raramente podem ocorrer crises epiléticas focais, multifocais ou coma1.

Tabela 2. Apresentação clínica da pré-eclâmpsia

Sinais e sintomas Caraterísticas

Hipertensão1 Aumento gradual atingindo pressão arterial (PA) 135/85 mmHg 1-2 semanas antes de atingir 
nível hipertensivo (PA ≥ 140/90 mmHg)1

Dor retrosternal, 
epigástrica, abdominal 
superior19

Intensa, constante (1-6 h) que geralmente se inicia à noite, intensidade máxima no epigastro/
retrosternal baixo, pode irradiar para hipocôndrio direito ou posteriormente19

Cefaleia1,20,21 Cefaleia tipo «latejar/martelar» temporal, frontal, occipital ou difusa, de início gradual e 
evolução > 72 h, podendo associar-se a fono/fotofobia, distúrbios visuais, náuseas e vómitos. 
Persiste apesar de analgesia, no entanto resposta eficaz a analgésica não exclui 
diagnóstico1,20,21

Sintomas visuais22,23 Visão turva, fotopsia (flashes luminosos), escotomas. Diplopia ou amaurose fugaz pode 
ocorrer23. Distúrbios visuais associados a pré-eclâmpsia podem ser sintomas de PRES22

Acidente vascular 
cerebral24

Geralmente hemorrágicos, mas isquémicos também podem ocorrer. Crises epiléticas 
eclâmpticas podem ocorrer nalguns casos 24

Hiperreflexia 
generalizada21

Achado comum, clónus pode estar presente 21

Crises epiléticas4 A presença de crises epiléticas em doentes com pré-eclâmpsia fazem diagnóstico de 
eclâmpsia 4

Edema pulmonar1,25 Os sintomas caraterísticos de dispneia, dor torácica e reduzida saturação de oxigénio 
(< 93%) é preditivo de pior prognóstico 25

DIAGNÓSTICO (CRITÉRIOS)
Os critérios de diagnóstico de pré-eclâmpsia encontram-se delineados na tabe-

la 31-3.

Tabela 3. Critérios de diagnóstico e de gravidade de pré-eclâmpsia1-3

Hipertensão (pressão arterial sistólica ≥ 140 mmHg ou pressão arterial diastólica ≥ 90 mmHg em, pelo menos, duas 
ocasiões, separadas por pelo menos quatro horas, numa mulher grávida ≥ 20 semanas de gestação, previamente 
normotensa) 
E
pelo menos, um dos seguintes:

–– Pressão arterial sistólica ≥ 160 mmHg ou pressão arterial diastólica ≥ 110 mmHg em, pelo menos, duas ocasiões, 
separadas por, pelo menos, quatro horas, em repouso*

(Continua)
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Tabela 3. Critérios de diagnóstico e de gravidade de pré-eclâmpsia1-3 (continuação)

–– Proteinúria (≥ 300 mg de proteínas numa amostra de urina de 24 horas 
OU 
rácio proteínas/creatinina ≥ 0,3 
OU 
tira-teste urina ≥ 2+ (apenas se outros métodos ausentes)

–– Trombocitopenia (< 100.000/microlitro)*

–– Aumento das transaminases hepáticas pelo menos 2x o valor de referência 
OU 
dor abdominal persistente intensa epigástrica/quadrante superior direito*

–– Concentração plasmática creatinina > 1,1 mg/dl 
OU 
duplicação do valor basal de creatinina, na ausência de outra doença renal*

–– Edema pulmonar*

–– Sintomas cerebrais (cefaleias de novo persistentes não enquadrados em nenhum outro diagnóstico) ou visuais (visão turva, 
escotomas, flashes luminosos) de novo*

*A presença de um destes critérios indica a presença de pré-eclâmpsia de caraterísticas graves.

O diagnóstico de eclâmpsia é um diagnóstico clínico baseado na ocorrência de 
crises epiléticas tónico-clónicas na ausência de outras patologias causadoras (epilepsia, 
acidente vascular cerebral agudo, hemorragia intracerebral, ou consumo de drogas), 
numa mulher grávida com um distúrbio hipertensivo da gravidez (hipertensão gesta-
cional, pré-eclâmpsia, síndrome de HELLP)4.

Na ausência de critérios de diagnóstico para distúrbio hipertensivo da gravidez, o 
diagnóstico de eclâmpsia pode ser feito em mulheres grávidas com crises epiléticas 
com achados clínicos e neuroimagiológicos típicos de PRES22.

TRATAMENTO 
A abordagem terapêutica da pré-eclâmpsia e eclâmpsia inclui diversos aspetos 

nomeadamente decisão de timing do parto, local de vigilância, monitorização laborato-
rial, controlo hipertensivo, entre outras, fora do objetivo deste livro3.

Assim, o tratamento descrito aqui focar-se-á nos aspetos neurológicos relacionados 
com a doença, devendo a abordagem destes doentes ser realizada com equipa multi-
disciplinar juntamente com médicos especialistas em ginecologia/obstetrícia.

Tabela 4. Orientação terapêutica neurológica - pré-eclâmpsia e eclâmpsia

Profilaxia antiepilética

Candidatos –– Todas as mulheres com pré-eclâmpsia com sinais de gravidade3,26;
–– Ponderar em mulheres com pré-eclâmpsia sem sinais de gravidade de acordo com risco/

benefício3

Timing –– Iniciar profilaxia no início do trabalho de parto/indução/cesariana e manter até 24 horas após 
parto3

(Continua)
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Tabela 4. Orientação terapêutica neurológica - pré-eclâmpsia e eclâmpsia 
(continuação)

1.ª linha –– Sulfato de magnésio endovenoso (ev) 4-6 g em bólus de 20-30 minutos seguido de 1-2 g/h 
dose de manutenção3,4,27;
OU

–– Sulfato de magnésio intramuscular (IM) 10 g bólus (5 g em cada nádega) seguido de 5 g a 
cada 4 horas (pode ser misturado com 1 ml de solução lidocaína 2% pois administração IM é 
dolorosa)3

2.ª linha –– Apenas se sulfato de magnésio contraindicado (miastenia gravis, hipocalcemia, insuficiência 
renal grave, isquemia cardíaca, bloqueio cardíaco, miocardite);

–– Benzodiazepinas (diazepam) 
OU 
Fenitoína

Terapêutica antiepilética

Crise epilética 
presenciada

–– Abordagem ABCDE com colocação em decúbito lateral esquerdo, se possível e oxigenação 
(8-10 l/min) de modo a prevenir hipoxigenação fetal3;

–– Em casos raros de doente agitada, não sendo possível a colheita de análises e/ou colocação 
de acessos/algaliação poderá ser utilizado 1 mg de clonazepam ev 
OU 
10 mg de diazepam ev 
OU 
Midazolam para sedação ligeira (usar com precaução pelo risco de inibir reflexos laríngeos e 
causar pneumonia de aspiração)3

Timing –– Iniciar tratamento aquando da apresentação da crise epilética e manter até, pelo menos, 24 h 
após parto3

1.ª linha –– Sulfato de magnésio ev 6 g em bólus de 15-20 minutos seguido de 2 g/h dose de manutenção

2.ª linha –– Se recorrência de crises epiléticas sob sulfato de magnésio pode ser administrado novo bólus 
2-4 g de sulfato de magnésio em 5 minutos3

Casos refratários –– Em casos refratários a sulfato de magnésio poderá ser considerada a administração de fenitoína 
(15-20 mg/kg, máx. 50 mg/min), entubação orotraqueal e admissão em unidade de cuidados 
intensivos3;

–– Casos refratários impõem realização urgente de exame de imagem cerebral para avaliação de 
complicações maternas3

Toxicidade do sulfato de magnésio

–– A toxicidade e efeitos adversos do sulfato de magnésio estão relacionados com a sua 
concentração sérica (Figura 1)3;

–– Monitorização da toxicidade do magnésio deverá ser realizada de forma clínica de acordo com 
a figura 13;

–– Em caso de insuficiência renal, a dose de manutenção deverá ser 1 g/h ev e níveis de 
magnésio deverão ser verificados a cada 4 horas3;

–– Se a concentração sérica exceder os 9,6 mg/dl (8 mEq/l), a infusão deverá ser interrompida e 
níveis séricos de magnésio deverão ser verificados de 2 em 2 horas. Quando os níveis séricos 
de magnésio forem inferiores a 8,4 mg/dl (7 mEq/l), a perfusão deverá ser reiniciada a uma 
taxa de infusão mais lenta3;

(Continua)
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Tabela 4. Orientação terapêutica neurológica - pré-eclâmpsia e eclâmpsia 
(continuação)

Toxicidade do sulfato de magnésio

–– Doentes em risco de depressão respiratória (Figura 1) podem necessitar de entubação 
orotraqueal e correção emergente com 10 ml ev de gluconato de cálcio 10% administrado em 
3 minutos juntamente com furosemida ev para acelerar o ritmo de excreção3

Terapêutica anti-hipertensiva

Candidatos –– Hipertensão grave de inicio agudo (pressão arterial sistólica ≥ 160 mmHg ou pressão arterial 
diastólica ≥ 110 mmHg)3

1ª linha –– Labetalol ev 10-20 mg, seguido de 20-80 mg ev cada 10-30 minutos até dose cumulativa 
máxima de 300 mg3

OU
–– Hidralazina 5 mg ev ou im, seguido de 5-10 mg ev cada 20-40 minutos até dose cumulativa 

máxima de 20 mg3

OU
–– Nifedipina (libertação imediata) 10-20 mg per os, repetido em 20 min de acordo com 

necessidade, seguido 10-20 mg cada 2-6 horas até dose cumulativa máxima de 180 mg3

Tabela 5. Concentração sérica de magnésio e sua toxicidade28

Concentração sérica de magnésio Efeito

mmol/l mEq/l mg/dl

2-3,5 4-7 5-9 Níveis terapêuticos

> 3,5 > 7 > 9 Perda de reflexos osteotendinosos

> 5 > 10 > 12 Paralisia respiratória

> 12,5 > 25 > 30 Paragem cardiorrespiratória

PROGNÓSTICO 
Pré-eclâmpsia

A taxa de recorrência da pré-eclâmpsia depende da sua gravidade e data de início 
da gestação, podendo ser de 25-65% nos casos de pré-eclâmpsia prévia grave preco-
ce29,30.

Mulheres com distúrbios hipertensivos da gravidez, nomeadamente pré-eclâmpsia, 
apresentam risco acrescido de desenvolver hipertensão e doença cardiovascular (AVC, 
insuficiência cardíaca, EAM, etc.) 31.

Hipertensão relacionada com gravidez associa-se a risco de desenvolvimento de 
hipertensão nos descendentes 32.

Eclâmpsia 
Complicações maternas podem ocorrer em até 70% dos doentes com eclâmpsia 

(Tabela 6)33. Algumas complicações menos comuns incluem hemorragia intracerebral e 
amaurose fugaz 34.
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Hemorragia e isquemia cerebral são as principais causas de morte em doentes com 
eclâmpsia 35.

Recorrência de eclâmpsia ocorre em 2% das gestações futuras 36,37.
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Doença cerebrovascular na gravidez
Carolina Sousa Fernandes, Teresa Pinho e Melo

DEFINIÇÃO
A gravidez gera alterações fisiológicas que predispõem a grávida a doenças com 

envolvimento cerebrovascular. 

EPIDEMIOLOGIA
A gravidez e o puerpério estão associados a um aumento do risco de doenças ce-

rebrovasculares, com uma incidência três vezes superior à da mulher não-grávida. O AVC 
hemorrágico é mais frequente do que o isquémico. A pré-eclâmpsia/eclâmpsia corres-
ponde a 11-47% dos casos de AVC na gravidez. O parto por cesariana associa-se a maior 
incidência de AVC que o parto vaginal. 

ADAPTAÇÕES FISIOLÓGICAS NA GRAVIDEZ
Alterações hemodinâmicas

Durante a gravidez o sistema cardiovascular sofre algumas alterações em resposta 
às necessidades metabólicas. O estrogénio induz a atividade da renina que leva à re-
tenção de sódio e água e, consequentemente, ao aumento de volume plasmático 
desde as seis semanas até ao terceiro trimestre (40-50% superior ao basal). O débito 
cardíaco, a fração de ejeção e a frequência cardíaca aumentam em resposta ao desen-
volvimento fetal e à hipervolemia materna. A resistência vascular sistémica diminui a 
partir da quinta semana e é acompanhada pela diminuição da pressão arterial (PA) até 
cerca da 20.ª semana, a partir da qual volta a subir. 

Vasos e tecido conjuntivo 
As paredes dos vasos sofrem um processo de remodeling com redução do conteú-

do em colagénio e elastina e consequente perda de distensibilidade, tornando-as mais 
vulneráveis à hemorragia durante a fase final da gravidez. 

Coagulação
A gravidez associa-se ao risco de tromboembolismo devido ao estado de hipercoagu-

labilidade – os fatores procoagulantes estão aumentados, os inibidores da coagulação 
estão diminuídos e outros mediadores da formação e lise de coágulos também estão al-
terados. O défice de ferro e as respostas de fase aguda associadas ao trauma e hemorra-
gia do parto também contribuem para o estado pró-trombótico no período do puerpério.

capítulo 3.12.4
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Existe ainda um aumento da atividade das enzimas hepáticas e da taxa de filtração 
glomerular, alteração da ligação de moléculas a proteínas circulantes e diminuição dos 
níveis de albumina sérica, o que leva a alterações na farmacocinética de muitos fármacos. 

ASPETOS CLÍNICOS
Doenças hipertensivas da gravidez

Patologias que ocorrem durante a gravidez e/ou puerpério com a hipertensão arte-
rial (HTA) como fator comum. São a complicação médica mais frequente (5-10% das 
gravidezes) e a principal causa de morbimortalidade materna e fetal:

–– Hipertensão gestacional – PA sistólica > 140 mmHg ou PA diastólica > 90 mmHg de 
novo em mulheres com mais de 20 semanas de gravidez, na ausência de proteinu-
ria. Condição relativamente benigna, contudo 25% desenvolvem pré-eclâmpsia;

–– Pré-eclâmpsia/eclâmpsia – doença multissistémica caraterizada por HTA de novo 
após as 20 semanas, acompanhada de proteinúria (≥300mg/24 h) ou lesão renal 
aguda, disfunção hepática, alterações neurológicas (encefalopatia, crises epiléticas), 
hemólise, trombocitopenia ou restrição ao crescimento fetal. Pode também ocorrer 
durante o parto ou menos frequentemente no pós-parto (geralmente nas primeiras 
48 h). A eclâmpsia corresponde ao aparecimento de crises epiléticas numa doente 
com pré-eclâmpsia. O tipo de AVC mais frequentemente associado à pré-eclâmpsia 
é o hemorrágico.

Síndrome de encefalopatia posterior reversível (PRES)
Forma de encefalopatia hipertensiva caracterizada por edema cerebral reversível 

associado a hipertensão, crises epiléticas, hemorragia cerebral e AVC isquémico. Pode 
ser uma consequência direta da pré-eclâmpsia/eclâmpsia. Ver Capítulo 3.1 Doenças 
Cerebrovasculares – “Síndrome de encefalopatia posterior reversível” para mais detalhes 
sobre a apresentação clínica e diagnóstico.

Síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (RCVS)/ 
Angiopatia pós-parto

Caracteriza-se por cefaleias intensas e estenose reversível das artérias intracerebrais, 
muitas vezes complicado por edema cerebral reversível, AVC isquémico ou hemorragia 
lobar ou subaracnoideia. O RCVS eclâmptico apresenta-se com cefaleia explosiva, crises 
epiléticas e défices neurológicos focais. Ver Capítulo 3.1 Doenças Cerebrovasculares – 
“Síndrome de vasoconstrição cerebral reversível”.

AVC hemorrágico 
As alterações fisiológicas na parede dos vasos durante a gravidez, juntamente com 

o esforço e trauma do parto, aumentam a suscetibilidade de hemorragia cerebral em 
mulheres grávidas, nomeadamente com patologia cerebrovascular pré-existente. As 
principais causas de hemorragia cerebral na gravidez são: pré-eclâmpsia/eclâmpsia, 
malformações arteriovenosas (MAV) cerebrais, aneurismas cerebrais e coagulação intra-
vascular disseminada.

AVC isquémico
Os principais mecanismos etiológicos na gravidez são o cardioembolismo, a trom-

bose venosa cerebral (TVC) e a vasoconstrição. Outras causas de AVC isquémico na 
gravidez incluem: doenças autoimunes sistémicas, síndrome de moyamoya, disseção 
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arterial, cardiomiopatia peri-parto, coriocarcinoma e embolia de líquido amniótico ou 
ar. A embolia de líquido amniótico deve ser considerada quando há evidência de isque-
mia cerebral difusa ou multifocal em particular se existir tromboembolismo pulmonar. 

Trombose venosa cerebral
Resulta da estase venosa e do estado de hipercoagulabilidade da gravidez, que 

atinge o seu máximo nas 6 semanas pós-parto, período em que a TVC é mais frequente. 
A apresentação é semelhante à da TVC em não grávidas, mas com melhor prognóstico.

DIAGNÓSTICO
O diagnóstico é semelhante ao das mulheres não grávidas, contudo existe a preo-

cupação com a utilização de radiação ionizante e produtos contrastados com potencial 
efeito deletério para o feto. 
1.	 TC-CE, angioTC e angiografia – os potenciais riscos da exposição à radiação ioni-

zante para a mãe e feto dependem do tempo de gravidez e da dose de radiação 
aplicada, maior durante a embriogénese e menor no terceiro trimestre:
–– Doses > 100 mGy – danos podem incluir microcefalia, défice intelectual e neo-

plasias fetais, pelo que a utilização antes das 12 semanas está desaconselhada;
–– Doses < 50 mGy – dose de radiação a ser usada quando a TC-CE é necessária, 

com proteção na região abdominal. 
–– Contraste iodado é considerado genericamente seguro, havendo um risco redu-

zido de hipotiroidismo fetal. 
2.	 RM-CE – preferível à TC-CE, pois não utiliza radiação ionizante. A evidência sobre 

a utilização de contraste com gadolíneo é controversa, devendo ser evitada. A ex-
creção de gadolíneo no leite materno é residual podendo ser utilizado durante a 
amamentação. Em caso de suspeita de TVC é possível o diagnóstico por RM sem 
contraste. 

TRATAMENTO E PREVENÇÃO SECUNDÁRIA
Pré-eclâmpsia/eclâmpsia

–– Ácido acetilsalicílico (AAS) – grávidas em risco de pré-eclâmpsia, dose de 100-150 mg 
das 14 às 36 semanas;

–– Cálcio – na prevenção da pré-eclâmpsia em mulheres em risco e com baixa ingesta 
de cálcio (< 600 mg/dia) está recomendada a suplementação com cálcio, dose de 
1.5-2 g/dia;

–– Anti-hipertensores:
•• HTA ligeira (140-159/90-109 mmHg) – metildopa, beta-bloqueadores seletivos, 

bloqueadores dos canais de cálcio (nifedipina). IECAs e ARAs estão contraindica-
dos.

•• HTA grave (≥160/110 mmHg) – labetalol ev, hidralazina ou nifedipina oral. 
–– Sulfato de magnésio – reduz a progressão de pré-eclâmpsia para eclâmpsia, e pre-

vine crises epiléticas (superior ao diazepam e à fenitoína); dose inicial 4-6 g em 
20-30 min, seguido de perfusão contínua de 2g/h ev. Pode ser feito bólus adicional 
de 2 g em caso de crise. 

PRES e RCVS 
O objetivo do tratamento é normalizar a PA, controlar as crises, minimizar o vasos-

pasmo e o risco de hemorragia ou enfarte secundários (ver sulfato de magnésio e 
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terapêutica antihipertensora acima). Os bloqueadores de canais de cálcio, além de re-
duzirem a PA, melhoram a cefaleia e o vasospasmo. Considerar laxantes para reduzir 
as manobras de Valsalva.

AVC hemorrágico
Os aneurismas cerebrais e as MAVs têm risco aumentado de rotura durante a gra-

videz, pelo que se já forem conhecidos, devem ser tratados antes da conceção. Se 
ocorrer rotura aneurismática durante a gravidez, esta deve ser tratada de forma emer-
gente. Se coexistir uma urgência obstétrica (trabalho de parto ativo, sofrimento fetal 
ou eclâmpsia) que impeça tratamento imediato, a mulher deve ser submetida a cesa-
riana emergente, seguida do tratamento vascular. Se MAV detetada durante a gravidez 
optar por vigilância e o parto por cesariana deve ser preferido ao vaginal, pelo risco de 
hemorragia com a manobra de Valsalva. 

AVC isquémico 
–– Tratamento agudo:

•• rtPA-IV:
•• Deve ser considerado em mulheres grávidas com AVC isquémico potencial-

mente incapacitante; os riscos e benefícios devem ser cuidadosamente pesa-
dos em equipa;

•• Não realizar em caso de suspeita de embolia de líquido amniótico;
•• Não atravessa a placenta e não é expectável o risco de teratogenicidade;
•• Não existem ensaios clínicos controlados com a utilização de rtPA-IV em grá-

vidas; 
•• Nos casos reportados, as complicações graves são raras – transformação he-

morrágica de lesão isquémica, hematoma intra-uterino, hemorragia placentá-
ria, descolamento da placenta e consequente morte fetal. Os casos de morte 
materna/fetal reportados não estão diretamente relacionados com a alteplase, 
mas sim com complicações da doença de base.

•• Trombectomia mecânica: apesar de utilizar radiação ionizante, deve ser conside-
rada.

–– Prevenção secundária:
•• Antiagregação plaquetária – AAS, dose diária de 100-150mg.
•• Hipocoagulação – sempre que necessária, a heparina de baixo peso molecular 

(HBPM) deve ser a escolha de eleição. A varfarina é teratogénica de forma dose-
-dependente, especialmente no 1º trimestre. Não há evidência para recomendar 
a utilização de anticoagulantes orais diretos em mulheres grávidas.

•• Estatinas – contraindicadas por risco de anomalias congénitas.

Parto
O parto por si só pode ser uma medida terapêutica, nomeadamente em caso de 

pré-eclâmpsia/eclâmpsia. Em grávidas sob hipocoagulação deve ser preferido o parto 
programado, de forma que esta possa ser suspensa com a antecedência necessária 
(24 h para HBPM). Em caso de parto emergente em mulheres sob HBPM, deve ser ad-
ministrado sulfato de protamina. O parto vaginal está contraindicado em mulheres sob 
antagonistas da vitamina K. 

A tabela 1 contém informação sobre a segurança na gravidez dos principais fárma-
cos utilizados em doença cerebrovascular.
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Tabela 1. Fármacos utilizados em doença cerebrovascular e o seu perfil  
de segurança na gravidez

Fármaco Categoria 
FDA

Atravessa a 
placenta

Transferência para leite 
materno

Comentário

Acenocumarol D Sim Sim Embriopatias

AAS B Sim Bem tolerado 100 a 150mg id

Alteplase C Não Desconhecido Sem teratogenicidade

Apixabano – Sim Sim Não recomendado

Atenolol D Sim Sim Teratogénico

ARAs D Desconhecido Desconhecido Contraindicado (morte fetal)

Bisoprolol C Sim Sim Bradicardia fetal

Clopidogrel B Desconhecido Sim Dados insuficientes

Dabigatrano – Sim Desconhecido Não recomendado

Digoxina C Sim Sim Seguro

Edoxabano – Desconhecido Sim Contraindicado

Enoxaparina B Não Não Trombocitopenia, osteoporose 
(menos que heparina não 
fracionada)

Estatinas X Sim Desconhecido Teratogénico

Ezetimibe – Sim Desconhecido Dados insuficientes

Fenofibrato C Sim Sim Dados insuficientes

Furosemida C Sim Bem tolerado Oligohidrâmnios

HNF B Não Não Trombocitopenia, osteoporose

Hidroclorotiazida B Sim Sim Oligohidrâmnios

IECAs D Sim Sim Contraindicado

Labetalol C Sim Sim Sem teratogenicidade

Metildopa B Sim Sim Sem teratogenicidade

Metoprolol C Sim Sim Sem teratogenicidade

Nifedipina C Sim Sim Sinergismo com sulfato de 
magnésio (hipotensão)

Propranolol C Sim Sim Bradicardia e hipoglicémia

Rivaroxabano -– Sim Sim Contraindicado

Varfarina D Sim Metabolito inativo Embriopatias

Verapamil C Sim Sim Sem teratogenicidade

Categoria FDA: A) Sem risco em estudos controlados em humanos; B) Risco em animais, mas não em humanos ou sem risco em animais e dados 
insuficientes em humanos; C) Risco não está excluído, sem estudos controlados em humanos e estudos em animais insuficientes ou a revelar risco, 
ponderar risco benefício; D) Evidência de risco; X) Contraindicado. HNF: heparina não fracionada.
Adaptado de ESC Guidelines for the management of cardiovascular diseases during pregnancy.
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PROGNÓSTICO
A morbilidade é determinada pelo tipo de AVC, a sua gravidade, a terapêutica de 

fase aguda e a prevenção secundária. A mortalidade das doenças cerebrovasculares na 
gravidez e puerpério estima-se estar entre 2.7 e 20.4%. História pessoal de doença 
cerebrovascular não deve impedir mulheres em idade fértil de tentarem uma gravidez. 
Contudo, existe um risco acrescido de aborto e complicações obstétricas, comparando 
com mulheres sem história de AVC. 
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Miastenia gravis na gravidez
Axel Ferreira, Teresa Coelho

DEFINIÇÃO
A miastenia gravis (MG) é uma doença auto-imune caracterizada por fraqueza flu-

tuante dos músculos extra-oculares e dos membros (principalmente proximais). 

EPIDEMIOLOGIA E RISCO DURANTE A GRAVIDEZ
A prevalência de MG é de 120-250:1.000.000 em mulheres em idade fértil; a sua 

frequência aumenta com a idade1. 
Durante a gravidez a MG:

–– Agrava em 41%;
–– Melhora em 29%;
–– Mantém-se estável em 30%2.

A gravidade da MG antes da gravidez parece ser o único fator preditor da gravida-
de durante a gravidez. Outros fatores como timectomia prévia, concentração de anti-
corpos antirrecetor da acetilcolina, número de anos de progressão da doença e gravi-
dade da MG na gravidez prévia não pareceram ser determinantes de gravidade3.

O risco de MG de novo não é maior na grávida, no entanto, aumenta cinco vezes 
nos primeiros seis meses após o parto3.

O risco de aborto espontâneo é maior nas mulheres com MG3.
O risco de MG transitória neonatal é de 9-30%4.

TRATAMENTO
As principais considerações sobre tratamento de MG durante a gravidez e a ama-

mentação estão sumariadas na tabela 14-6.
Durante a gravidez é necessário evitar fatores que possam causar exacerbações, 

como o início de novas medicações ou a descontinuação de terapia imunossupressora. 
São recomendados o diagnóstico e tratamento atempados de infeções com atenção ao 
risco de certos antibióticos, como as fluroquinolonas e os aminoglicosídeos. É impor-
tante vigiar a função tiroideia. Se considerado adequando e necessário, deve ser feita 
timectomia antes do início da gravidez4.

BIBLIOGRAFIA
	 1.	Andersen JB, Heldal AT, Engeland A, Gilhus NE. Myasthenia gravis epidemiology in a national cohort; 

combining multiple disease registries. Acta Neurol Scand Suppl. 2014:26-31.
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Esclerose múltipla na gravidez
Inês Gomes, Pedro Abreu

INTRODUÇÃO
A esclerose múltipla (EM) é uma doença inflamatória do sistema nervoso central que 

afeta predominantemente mulheres em idade fértil. Até aos finais do século XX: influência 
negativa da gravidez no curso da EM; estudo pioneiro Pregancy in Multiple Sclerosis (PRIMS) 
e outros mais recentes: gravidez não interfere de forma negativa no curso da doença. 
Tratamento modificador de doença (TMD) deve ser iniciado ou mantido em todas as doen-
tes com EM com atividade recente, independentemente do desejo de engravidar, a opção 
terapêutica e o aconselhamento destes aspetos devem ser efetuados pelo médico neu-
rologista assistente da doente, a gravidez deve ser planeada. Segurança e risco do TMD 
no período pré-conceção e gravidez em constante atualização, definido pelas entidades 
reguladoras Food and Drug Administration (FDA) e European Medicines Agency (EMA).

FISIOPATOLOGIA
Gravidez = estado de imunotolerância – redução da atividade inflamatória associa-

da à doença e diminuição da taxa de surtos, sobretudo no terceiro trimestre. Mecanis-
mos: 1. Disrupção do balanço Th1:Th2; aumento da ativação dos linfócitos T helper; 
maior diferenciação de linfócitos CD4+ em células Th2 – ambiente que diminui ativida-
de de doenças predominantemente mediadas por células Th1, como a EM. 2. Elevação 
das hormonas gestacionais (estrogénios, progesterona, prolactina, glucocorticóides e 
leptina) – resposta anti-inflamatória. Conclusão: esperar uma melhoria/estabilização da 
doença durante a gravidez.

Primeiros três meses pós-parto: provável risco aumentado de atividade de doença 
(surtos e/ou atividade na RM). Mecanismo principal: alterações hormonais. Fatores 
preditores de surtos no pós-parto: a) número elevado de surtos nos anos pré-gravidez 
ou durante a gravidez; b) EDSS elevado; c) doente naïve de TMD, ou d) utilização prévia 
de fármacos com alta eficácia. A amamentação não tem efeito negativo na doença, tem 
efeito positivo se exclusiva. 

RECOMENDAÇÕES GERAIS
1) Pré-conceção

–– Abordar tema da gravidez no momento do diagnóstico, particularmente nas doentes 
que vão iniciar TMD. Escolha do TMD adequada e segura para mulheres em idade 
fértil (por exemplo: evitar teriflunomida pelos riscos de teratogenicidade);

capítulo 3.12.6
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–– Considerar decisão de gravidez num período em que a atividade de doença esteja 
reduzida. 

–– Assegurar suplementos de ácido fólico e ter atenção à correção do défice de vita-
mina D;

–– Fertilidade dos doentes com EM não está diminuída pela doença ou tratamentos 
aprovados. Não existe maior risco de abortos espontâneos, cesarianas, partos pre-
maturos ou anomalias de desenvolvimento;

–– Na presença de infertilidade: a) contributo sintomas ou sequelas da doença? (por 
exemplo; disfunção sexual e fadiga); b) tratar sintomas emocionais ou psicológicos 
(por exemplo: antidepressivos), e c) técnicas de procriação medicamente assistida 
(PMA) – informar do aumento do risco de surto após uso de agonistas da gonado-
trofina coriónica humana (β-hCG) e aumento da taxa anualizada de surtos nos três 
meses após a utilização de técnicas de PMA, caso a gravidez não ocorra; 

–– Explicar que a EM é uma doença multifatorial para a qual contribuem fatores gené-
ticos e ambientais (infeção pelo vírus Epstein Barr, tabagismo, défice vitamina D, 
obesidade na adolescência); risco de um doente com EM ter um filho com a doen-
ça é de 1,5 a 3% (a probabilidade será de 1 em cada 67, risco 20 vezes superior à 
população geral em países ocidentais);

–– Não existe teste pré-natal que avalie o risco de transmissão de EM.

2) Durante a gravidez
–– Informar o médico, assim que possível, da gravidez;
–– Não é uma gravidez de risco; não interfere negativamente na progressão e no cur-

so da doença;
–– Recomendação usual: não efetuar TMD durante a gravidez. Plano partilhado entre 

médico e doente, definido pré-conceção, ou interromper a sua utilização assim que 
uma gravidez não planeada é confirmada (Tabela 1). Exceções se doença muito 
ativa com previsão de risco elevado de surtos durante a gravidez;

–– TMD aceites como seguros durante a gravidez: acetato de glatirâmero; interferão β 
(em doentes selecionadas). Casos excecionais (formas muito ativas da doença): 
equacionada a manutenção de natalizumab (intervalo alargado de seis a oito sema-
nas entre as tomas e até às 34 semanas); alternativa: usar como terapia de resgate 
em caso de reativação grave da doença. Alertar o obstetra e o neonatologista para 
o risco de anemia e trombocitopenia nos recém-nascidos;

–– Restantes TMD: não usar durante a gravidez – suspender antes da conceção com 
períodos de washout adaptados de acordo com a respetiva semivida; fumarato de 
dimetilo pode ser considerado até confirmação de gravidez;

–– Determinar atividade da doença com avaliação clínica regular, mínimo três em três 
meses. Evitar RM para monitorização da carga lesional durante a gravidez – realizar 
apenas se fundamental para decisão terapêutica. Administração de gadolínio está 
contraindicada;

–– Sintomas podem agravar: fadiga, desequilíbrio, sintomas urinários, sobretudo no 
3.º trimestre. Infeções do trato urinário frequentes na gravidez, com agravamento 
temporário da sintomatologia da EM. Comuns na fase final da gravidez: paralisia 
de Bell e neuropatias de compressão (síndrome do túnel cárpico, meralgia paresté-
sica) – distinguir de surto; 

–– Sem contraindicação para qualquer tipo de parto ou analgesia/anestesia. Se seque-
las importantes – paraparesia e/ou espasticidade grave dos membros inferiores e/
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ou disfunção vesical grave – discutir opções de parto vaginal instrumentado ou 
parto por cesariana;

–– Surtos durante a gravidez: avaliar gravidade em termos de impacto funcional. Só 
tratar surtos incapacitantes: 1 g de metilprednisolona durante três a cinco dias, sem 
necessidade de esquema de desmame oral. Evitar sempre dexametasona – atraves-
sa a placenta.

3) Pós-parto e amamentação
–– Identificar fatores preditores de surtos após o parto;
–– Decisão sobre amamentação e início de TMD após o parto – avaliar os riscos de ati-

vidade de doença, o desejo da mulher amamentar e fatores psicológicos e emocionais;

Tabela 1. Resumo das orientações de utilização na gravidez e amamentação  
dos tratamentos modificadores de doença aprovados na esclerose múltipla

TMD Washout antes da conceção Uso durante a 
gravidez

Uso durante a 
amamentação

Interferão β Não necessário Aceitável Aceitável (avaliar risco/
benefício)

Acetato de 
glatirâmero

Não necessário Aceitável Possivelmente aceitável 
(avaliar risco/benefício)

Teriflunomida Suspender antes da conceção (procedimento  
de eliminação acelerada e manter contraceção até 
níveis plasmáticos < 0,02 mg/l)

Contraindicado Contraindicado

Fumarato de 
dimetilo

Não necessário
(considerar usar até gravidez confirmada)

Não recomendado Não recomendado

Fingolimod Suspender antes da conceção, manter contraceção 
dois meses

Não recomendado Não recomendado

Natalizumab Dependendo do nível de atividade da doença
1) Abordagem conservadora: suspender e manter 
contraceção 2-3 meses;
2) Abordagem ativa: manter até ao fim do segundo 
trimestre ou até às 34 semanas (testar β-hCG antes 
de cada infusão)

Não recomendado 
(pode ser considerado 
em doença muito ativa)

Não recomendado

Alemtuzumab Suspender antes da conceção, manter contraceção 
quatro meses

Não recomendado Não recomendado

Ocrelizumab Suspender antes da conceção, manter contraceção 
12 meses

Não recomendado Não recomendado

Cladribina Suspender antes da conceção, manter contraceção 
seis meses

Não deve ser usado Contraindicado

Siponimod Suspender antes da conceção, manter contraceção 
pelo menos 10 dias

Não recomendado Contraindicado

Ofatumumab Suspender antes da conceção, manter contraceção 
seis meses

Não recomendado Aceitável (avaliar risco/
benefício)
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–– Eficácia de imunoglobulinas ou pulsos de corticosteróides no controlo da doença no 
período pós-parto tem baixa evidência. Se risco elevado de surtos: ponderar iniciar 
TMD; 

–– Amamentação sem efeito negativo na doença. Se doente não estiver a efetuar TMD: 
aconselhar. Se doente a efetuar TMD: potencial risco de excreção dos fármacos no 
leite materno e escassez de informação sobre os riscos relacionados para recém-
-nascido. Exceções: interferão β, acetato de glatirâmero e ofatumumab (compatíveis 
com a amamentação);

–– Risco aumentado de depressão pós-parto em doentes com EM;
–– Surto durante período de amamentação: tratamento com bólus de metilprednisolo-

na e amamentar duas a quatro horas após a perfusão (permitindo diminuir a quan-
tidade de fármaco excretado no leite materno).
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Morte cerebral
Madalena Rosário, Miguel Rodrigues

Em Portugal, a morte cerebral corresponde à cessação irreversível das funções do 
tronco cerebral. O seu reconhecimento é importante na limitação do encarniçamento 
terapêutico, para além do aproveitamento de órgãos para eventual transplantação. Por 
isso, torna-se um ato de grande responsabilidade com repercussão médica, ética e legal, 
e consequências permanentes.

De acordo com a lei vigente, a verificação de morte cerebral em adultos requer a 
realização de, pelo menos, dois conjuntos de provas, com intervalo adequado à situação 
clínica (entre um mínimo de duas horas e 24 horas ou mais, especialmente em casos de 
anóxia cerebral pós-paragem cardíaca). Deve ter ocorrido tempo suficiente entre a lesão 
e o início das provas, de acordo com a opinião dos clínicos, para que não existam dúvi-
das sobre a irreversibilidade da situação clínica. As provas são feitas por médicos espe-
cialistas de Neurologia, Neurocirurgia ou médicos com experiência em Cuidados Inten-
sivos, salvaguardando que nenhum dos médicos participantes pertença a equipas envol-
vidas no transplante de órgãos ou tecidos e, pelo menos, um não pertença à unidade 
ou serviço onde o doente está internado.

O diagnóstico de morte cerebral e as provas aplicadas são iminentemente clínicas. 
Obrigam à verificação de condições prévias, nomeadamente exclusão de outras causas 
reversíveis num doente em coma profundo sem respiração espontânea por uma causa 
conhecida e irreversível, e também à constatação da ausência de reflexos do tronco 
cerebral, onde se inclui a prova da apneia.

Um elemento de confusão frequente na avaliação destes doentes é a ocorrência de 
reflexos espinhais. Estes podem ter várias fenomenologias (mais frequentemente tripla 
retirada, flexão ou extensão dos dedos ou até ligeira rotação cefálica), embora sejam 
estereotipados no mesmo doente. Na sua definição, são tipicamente desencadeados por 
flexão cervical ou estímulos abaixo do pescoço, mas nunca acima.

Os exames complementares em doentes em morte cerebral não substituem a ava-
liação clínica, embora sejam fundamentais para determinar a doença de base e/ou 
clarificar a etiologia da morte, bem como para confirmar as condições prévias exigidas. 
Podem também ser importantes na impossibilidade de executar algumas das provas 
clínicas, caso os médicos responsáveis considerem necessário (por exemplo, doentes 
com traumatismo cervical, onde não é possível avaliar reflexos oculocefálicos).

Distinguem-se exames eletrofisiológicos, como EEG e potenciais evocados somatos-
sensitivos e auditivos do tronco cerebral; e exames de avaliação da circulação cerebral, 
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como angiografia cerebral de quatro vasos, angio-TC, cintigrafia de perfusão e Doppler 
transcraniano. Destes, os mais relevantes na prática clínica são os que documentam a 
ausência de circulação cerebral, ao serem os menos influenciados por fatores externos, 
entre os quais se destacam a angiografia cerebral e o Doppler transcraniano.
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Mínimo de dois conjuntos de provas, intervalo entre 2-24 horas
Médicos especialistas de Neurologia, Neurocirurgia ou com experiência em Cuidados Intensivos

• TAS ≥ 100 mmHg ou TAM 
≥ 60 mmHg

• Conhecimento da causa 
e irreversibilidade da situação

• Coma profundo (GCS 3)
• Ausência de respiração 

espontânea
• Ausência de causas reversíveis1

Condições prévias

• Re�exos fotomotores
• Re�exos oculocefálicos
• Re�exos oculovestibulares2

• Re�exos corneopalpebrais
• Re�exo faríngeo
• Re�exo da tosse
• Prova da apneia3

Ausência de re�exos
do tronco cerebral

• Angiogra�a cerebral 
 de 4 vasos

• Doppler transcraniano
• EEG
• Potenciais evocados 

somatossensitivos/
auditivos

Meios complementares
de diagnóstico
(facultativo4)

1Ausência de hipotermia (temperatura central < 35 °C), alterações endócrino-metabólicas, agentes depressores do sistema nervoso central (garantir 
cinco semividas de agentes depressores do SNC, assumindo função hepática e renal normais), incluindo álcool e agentes bloqueadores neuromus-
culares.
2Garantir patência do canal auditivo externo e integridade da membrana do tímpano; posicionar a cabeça 30° acima do plano do leito; perfundir 
cada canal auditivo durante 60 segundos, com intervalo ≥ 5 minutos entre cada lado, com pelo menos 20 ml de água fria através de uma seringa, 
avaliando os movimentos oculares extrínsecos.
3Pré-oxigenação FiO2 100% por 10 min; primeira gasimetria para confirmar normocápnia (PaCO2 35-45 mmHg); desconexão do ventilador man-
tendo oxigenação por sonda endotraqueal com O2 4-6 l/min; vigiar movimentos respiratórios durante 10 minutos; segunda gasimetria. Teste positi-
vo se PaCO2 final ≥ 50 mmHg ou diferença para a primeira de, pelo menos, 10 mmHg, na ausência de esforço ventilatório, tosse ou abalos 
diafragmáticos. Suspender prova se se observar movimentos respiratórios, instabilidade hemodinâmica (TA sistólica ≤ 100 mmHg ou TA média 
< 60 mmHg apesar de inotrópicos/vasopressores), dessaturação (Sat O2 < 85% > 30 segundos) ou arritmia instável.
4Na ausência de fatores confundentes e contraindicações à avaliação dos vários reflexos do tronco cerebral, de acordo com decisão dos médicos 
avaliadores.


