=

é

N\ /,,/ . /fi

A X a ==
W/// .

| J)

Z X!

P
f

Editores

José Vale
Inés Cunha
Isabél Luzeiro
Filipe Palavra
\ulguel Rodrigues
Heléna Gens
Rui Araujo

Sodedade Portuguesa de

Neurologia PeRmANYER

Www.permanyer.com



Urgéncias em
Neurologia

Editores

José Vale

Inés Cunha

Isabel Luzeiro
Filipe Palavra
Miguel Rodrigues
Helena Gens

Rui Araujo

PERMANYER
Www.permanyer.com



© 2023 Permanyer Portugal
Av. Duque d'Avila, 92, 6.° Dt°
1050-084 Lisboa
Tel.: 21 315 60 81
permanyer@permanyer.com

PERMANYER
www.permanyer.com www.permanyer.com

AN
TCF Impresso em papel totalmente livre de cloro
N ISBN: 978-84-19418-70-8

@ Este papel cumpre os requisitos de ANSI/NISO Ref.: 7411AP211
739-48-1992 (R 1997) (Papel Estavel)

Reservados todos os direitos
Sem prévio consentimento da editora, ndo podera reproduzir-se, nem armazenar-se num
suporte recuperavel ou transmissivel, nenhuma parte desta publicacao, seja de forma elec-
tronica, mecanica, fotocopiada, gravada ou por qualquer outro método. Todos os comentarios
e opinides publicados sao da responsabilidade exclusiva dos seus autores.



(oordenadores gerais

Direcao SPN

Isabel Luzeiro
Filipe Palavra
Helena Gens
Miguel Rodrigues
Rui Aradjo

Coordenador da Comissao Cientifica da SPN

José Vale

Equipa CIREN

André Régo
Angela Abreu
Axel Ferreira
Beatriz Vicente
Catarina Fernandes
Daniela Garcez
Daniela Pimenta Silva
Diana Melancia
Diogo Costa
Inés Cunha
Margarida Lopes
Rita Rodrigues

Revisao Editorial

Filipe Palavra




utores

Ana Morgadinho
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra
Faculdade de Medicina da Universidade
de Coimbra

Ana Isabel Goncalves
Servico de Neurologia
Hospital Dr. Nélio Mendonga, Funchal

Ana Rita Silva
Servico de Neurologia
Hospital de Braga

André Jorge
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra

André Régo
Servico de Neurologia
Hospital Prof. Doutor Fernando
da Fonseca, Amadora

Angela Abreu
Servico de Neurologia
Hospital Dr. Nélio Mendon¢a, Funchal

Alexandra Silva
Servico de Neurologia
Unidade Local de Saude da Guarda

Axel Ferreira
Servico de Neurologia
Unidade Local de Saude de Matosinhos,
Hospital Pedro Hispano

Bruna Meira
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Hospital de Egas Moniz

Carlos Figueiredo
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia /
Espinho

Carolina Soares
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo
Jodo, Porto

Carolina Sousa Fernandes
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra

Catarina Damas
CNS — Campus Neuroldgico, Torres Vedras

Claudia Lima
Servico de Neurologia
Instituto Portugués de Oncologia
Francisco Gentil, Coimbra

Cristina lonel
Servico de Neurologia
Hospital Garcia de Orta, Almada

Daniela Ferro
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo
Jodo, Porto

Daniela Garcez
Unidade de Neuro-Oncologia
Fundacdo Champalimaud, Lisboa

Daniela Pimenta Silva
CNS - Campus Neuroldgico, Torres Vedras
Faculdade de Medicina da Universidade
de Lisboa



Diogo Carneiro
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra
Faculdade de Medicina da Universidade
de Coimbra

Diogo Costa
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Santo
Antonio
Porto

Filipa Dourado Sotero
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Norte, Hospital de Santa Maria
Faculdade de Medicina da Universidade
de Lisboa

Filipa Serrazina
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Hospital de Egas Moniz

Filipe Duarte Godinho
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Central

Filipe Palavra
Centro de Desenvolvimento da Crian¢a —
Neuropediatria
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra, Hospital Pedidtrico
Faculdade de Medicina da Universidade
de Coimbra

Francisco Sabenca
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia /
Espinho

Goncalo Bonifacio
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Setubal

Gongalo Cabral
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Hospital de Egas Moniz

Gongalo Videira
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Santo
Anténio
Porto

Helena Machado
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio
do Algarve, Faro

flutores

Inés Carvalho
Servico de Neurologia
Hospital da Senhora da Oliveira,
Guimardes

Inés Cunha
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra

Inés Gomes
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra

Isabel Luzeiro
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra
Instituto Politécnico de Coimbra

Joana Ferreira Pinto
Servico de Neurologia
Hospital de Braga

José Bravo Marques
Unidade de Neuro-Oncologia
Fundacdo Champalimaud, Lisboa

José Rosa
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Central

José Vale
Servico de Neurologia
Hospital Beatriz Angelo, Loures
Faculdade de Ciéncias Médicas, NOVA
Medical School, Universidade NOVA
de Lisboa

Leonor Rebordao
CNS — Campus Neuroldgico, Torres Vedras

Luis Ribeiro
Servico de Neurologia
Unidade Local de Saude de Matosinhos,
Hospital Pedro Hispano

Madalena Rosario
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Norte, Hospital de Santa Maria

Manuel Machado
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Central




Urgencias em Nlevrologia

Marco Fernandes
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Hospital de Egas Moniz

Maria Jodao Malaquias
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Santo
Antonio
Porto

Maria Joao Pinto
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo
Jodo, Porto

Mariana Rocha
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia /
Espinho

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

Marta Carvalho
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitario de Sdo
Jodo, Porto
Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto

Miguel Rodrigues
Servico de Neurologia
Hospital Garcia de Orta, Almada

Miguel Serodio
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
Hospital de Egas Moniz

Ménica Santos
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Norte, Hospital de Santa Maria

Octavia Costa
Servico de Neurologia
Hospital de Braga

Paulo Venancio-Ferreira
Servico de Neurologia
Unidade Local de Saude de Matosinhos,
Hospital Pedro Hispano

Pedro Abreu
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo
Jodo, Porto
Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto

Pedro Coelho
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Norte, Hospital de Santa Maria

Pedro Lopes das Neves
Servico de Neurologia
Hospital Prof. Doutor Fernando
da Fonseca, Amadora

Rafael Dias
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo
Jodo, Porto
Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto
Hospital Dr. Nélio Mendonga, Funchal

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

Raquel Rocha
Servico de Neurologia
Unidade Local de Saude de Matosinhos,
Hospital Pedro Hispano

Renato Oliveira
Servico de Neurologia
Hospital da Luz, Lisboa

Ricardo Rego
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo
Jodo, Porto
Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto

Rita Goncalo Pinheiro
Servico de Neurologia
Hospital Prof. Doutor Fernando
da Fonseca, Amadora

Rita Machado
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar e Universitdrio
de Coimbra

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

Rita Rodrigues
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar de Entre o Douro
e Vouga, Santa Maria da Feira



Rita Simoes
Servico de Neurologia
Hospital Beatriz Angelo, Loures

Sofia Rodrigues
Servico de Neurolpgia
Hospital Beatriz Angelo, Loures

Teresa Coelho
Servico de Neurofisiologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Santo
Antonio
Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel
Salazar
Porto

flutores

Teresa Pinho e Melo
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Lisboa
Norte, Hospital de Santa Maria
Faculdade de Medicina da Universidade
de Lisboa

Veronica Cabreira
Servico de Neurologia
Centro Hospitalar Universitdrio de Sdo
Jodo, Porto




Nbreviaturas

AAS
AB
ABC

ACA
ACC
ACE
ACG
ACI
ACM
ACoA
ACoP
ACP
ACT
ADEM
ADH
AICA

AIDP

AINE
AIT
AMAN
AMPAR

APACHE-2

APP
ARA

ASPECTS

ATLS
AUDIT

AV

AVC
AVS
BAV
BCC

acido acetilsalicilico
antibioterapia

avaliacdo de sinais vitais e
abordagem inicial

artéria cerebral anterior

artéria carotida comum

artéria carotida externa

arterite de células gigantes
artéria cardtida interna

artéria cerebral média

artéria comunicante anterior
artérias comunicantes posteriores
artéria cerebral posterior
acetazolamida

encefalomielite disseminada aguda
hormona antidiurética

artérias cerebelosas antero-
inferiores

polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatéria aguda
anti-inflamatorio ndo-esteroide
acidente isquémico transitorio
neuropatia axonal motora aguda
recetores de acido o-amino-3-
hidroxi-5-metil-4-
isoxazolepropionico

Acute Physiology and Chronic
Health Evaluation-2

afasias progressivas primarias
antagonistas do recetor da
angiotensina Il

Alberta Stroke Program Early CT
Score

Advanced Trauma Life Support
Alcohol Use Disorders Identification
Test

artérias vertebrais

acidente vascular cerebral
sindrome vestibular aguda
bloqueio auriculo-ventricular
bloqueadores dos canais de calcio

BHE

bid

BRV
CADASIL

CASPR2

cc
ccp

barreira hematoencefélica

bis in die (2x/dia)

brivaracetam

cerebral autosomal dominant
arteriopathy with subcortical
infarcts and leukoencephalopathy /
arteriopatia cerebral autossémica
dominante com enfartes
subcorticais e leucoencefalopatia
recetores da proteina associada a
contactina 2

crise colinérgica

concentrado de complexo
protrombinico

CCS-TOAST Causative Classification System

cCcT

Cl

CID
Cipp
CIWA-Ar

CLB
CLIPPERS

cM
CMAP

cobu

CREST

CRION

CSA

- Trial of Org 10172 in Acute
Stroke Treatment

corticoterapia

contraindicagdo

coagulagdo intravascular
disseminada

polineuropatia desmielinizante
inflamatoéria crénica

Clinical Institutes Withdrawal
Assessment Scale for Alcohol
clobazam

chronic lymphocytic inflammation
with pontine perivascular
enhancement responsive to
steroids

crise miasténica

valores de potencial de acdao
muscular composto

Centro de Orientacdo de Doentes
Urgentes

calcinose, fendmeno de Raynaud,
envolvimento esofégico,
esclerodactilia, telangiectasia
neuropatia optica recorrente
inflamatoéria crénica

crise sintomatica aguda



cT
CTA
CTLA4

cv
CzP
DBS
DCJ
DIl
DNF
DNM
DP
DPAR
Dpi
DPM
DPPX

DPRA
DRP
DSA
DSM-V

dTT
DVE
DVP
EAI
ECA
ECT
ECT
EEG
EM
EME
EMEp
EMNC
EN
ETS
ev

FA
FACE
Fej
FIRES

FOP
FRAA

FTA-Abs

GABA
GABA-A
GABAR

GAD65

GBP
GCS
Gpi
HAS
HBPM
HHV-6
HIC

corticoterapia

cefaleias trigémino-autondmicas
antigénio 4 associado aos
linfocitos T citotoxicos
capacidade vital

clonazepam

estimulagdo cerebral profunda
doenca de Creuztfeldt-Jakob
doenca inflamatéria intestinal
doencas neuroldgicas funcionais
doenca do neurénio motor
doenca de Parkinson

defeito pupilar aferente relativo
doenca de Parkinson idiopatica
desenvolvimento psicomotor
proteina-6 do tipo dipeptidil-
peptidase

defeito pupilar relativo aferente
deméncia rapidamente progressiva
angiografia de subtracdo digital
5th Diagnostic and Statistical
Manual of Mental Disorders
tempo de trombina diluido
derivagdo ventricular externa
derivacao ventriculo peritoneal
encefalite autoimune

enzima conversora da angiotensina
tempo de coagulacdo de ecarina
eletroconvulsivoterapia
eletroencefalograma

esclerose multipla

estado de mal de enxaqueca
estado de mal epilético

estado de mal ndo-convulsivo
exame neuroldgico
etossuximida

endovenosa

fosfatase alcalina

farmacos anticrise epilética
fracdo de ejecdo

sindrome epilética associada a
infecdo febril

foramen ovale patente

vias ativadoras da formacdo
reticular ativadora ascendente
fluorescent treponemal antibody
test absorption test

acido gama aminobutirico

acido gama-aminobutirico A
recetores de acido gama-
aminobutirico

descarboxilase do acido
glutdmico 65

gabapentina

Escala de Coma de Glasgow
globos palidos internos
hemorragia subaracnoidea
heparina de baixo peso molecular
herpes virus humano 6
hipertensdo intracraniana /
hemorragia intracerebral

HICI
HIT

HIV
HNF
HSD
HSA
HSV
HTA
HTLV

1A
ICC
ICHD-3

ICI
IECA

IF
IG
IgLON5

IRA
IVIG
LCR
LES
LGI1
MAV
MELAS

MERRF

MG
Mi
MOG

MRC
mRS
MS

MT
MTA
MTHFR

NARP
NIHSS

NMDA
NMDAR
NMO
NMOSD

NO
NOIA
NORSE

fibreviaturas

hipertensdo intracraniana
idiopatica

head impulse test/teste do impulso
cefalico

hemorragia intraventricular
heparina nio-fracionada
hematoma subdural

hemorragia subaracnoideia

virus herpes simplex

hipertensao arterial

virus linfotrépico de células T
humanas

imunoadsor¢do plasmatica
insuficiéncia cardiaca congestiva
Classificacdo Internacional de
Cefaleias - versdo 3

inibidores dos checkpoints
imunitarios

inibidores da enzima da conversao
da angiotensina

interfaldngica

imunoglobulinas

IgLON family member 5
intramuscular

insuficiéncia renal aguda
imunoglobulinas endovenosas
liquido cefalorraquidiano

lipus eritematoso sistémico
IEoeucine-rich glioma-inactivated 1
malformacdo arteriovenosa
mitochondrial encephalomyopathy,
lactic acidosis, and stroke-like
episodes syndrome / encefalopatia
mitocondrial, acidose latica e
episodios stroke-like
encefalopatia miocldnica com
fibras ragged red

miastenia gravis

membro inferior

glicoproteina oligodendrocitaria da
mielina

Medical Research Council
modified Rankin Scale

membro superior

mielite transversa

mielite transversa aguda

défice de metilenotetrahidrofolato
redutase

neuropatia, ataxia e retinite
pigmentosa

National Institutes of Health Stroke
Scale

N-metil-D-aspartato

recetores de N-metil-D-aspartato
neuromielite dptica

doenca do espetro da neuromielite
optica

nevrite optica

neuropatia optica isquémica anterior
estado de mal epilético refratario
inaugural



Urgencias em Nlevrologia

NT
ocT
ORL
PA
PAB
PAD
PAS
PCI
PCR
PD-L1

PEM
PF
PHB
PIC
PICA
PIM
PL
PLED

PLEX
PML

PNP
PO
PRES

PRM
PTT

qid
QT
RCVS

RM
rtPA-IV

RTX
SAAF

SCA
SDAD

SGB
SHU
SHU/PTT

nevralgia do trigémeo
tomografia de coeréncia 6ptica
otorrinolaringologia

pressdo arterial

perturbacao afetiva bipolar
pressdo arterial diastélica
pressdo arterial sistélica
perturbacdo de controlo de impulsos
proteina C-reativa

ligante da proteina 1 de morte
celular programada

pressdo expiratdria maxima
plasmaferese

fenobarbital

pressdo intracraniana

artéria cerebelosa postero-inferior
pressdo inspiratoria maxima
puncdo lombar

periodic lateralized epileptiform
discharges

plasmaferese
leucoencefaloptia multifocal
progressiva

polineuropatia periférica

per 0s

sindrome de encefalopatia
posterior reversivel

primidona

purpura trombocitopénica
trombética

quater in die (4x/dia)
quimioterapia

sindrome de vasoconstricdo
cerebral reversivel

ressonancia magnética
plasminogénio tecidular
recombinante intravenoso
rituximab

sindrome do anticorpo
antifosfolipidico

artérias cerebelosas superiores
sindrome de descontinuagdo dos
agonistas da dopamina
sindrome de Guillain-Barré
sindrome hemolitico-urémico
sindrome hemolitico-urémico/
purpura trombocitopénica
trombética

SIADH

SICAD

SMN

SNC
SNG
SNP
SNRI

SPC
SREAT

SSRI

STESS
STN
SuU
SUDEP

TC
TCE
TEV
tid
TSH
TTPA

TVC
ucl
VDRL

VGB
VIH
VMAT2

VPPB
Vs

vzv
WENSS

sindrome de secrecdo inapropriada
de hormona antidiurética

Servico de Intervencdo nos
Comportamentos Aditivos e nas
Dependéncias

sindrome maligna dos
neurolépticos

sistema nervoso central

sonda nasogastrica

sistema nervoso periférico
serotonin-norepinephrine reuptake
inhibitor

Sociedade Portuguesa de Cefaleias
Steroid-responsive encephalopathy
associated with autoimmune
thyroiditis

sindrome serotoninérgica
inibidores seletivos de recaptacao
da serotonina/selective serotonin
reuptake inhibitors

Status Epilepticus Severity Score
nucleos subtalamicos

Servigo de Urgéncia

morte subita inesperada em
epilepsia / sudden unexpected
death in epilepsy

tomografia computorizada
traumatismo cranioencefalico
trombectomia mecanica

ter in die (3x/dia)

hormona tiroestimulante
Treponema pallidum particle
agglutination assay

trombose venosa cerebral
Unidades de Cuidados Intensivos
venereal disease research
laboratory test

vigabatrina

virus da imunodeficiéncia humana
transportador 2 das monoaminas
vesiculares / vesicular monoamine
transporter 2

vertigem paroxistica posicional
benigna

velocidade de sedimentacdao

virus varicela zoster

World Federation of Neurological
Surgeons Scale



’

ndice

Prefacio .. ..o XVII

1. Neuro-anatomia funcional

capitulo 1.1

Vascularizacao arterial cervical e intracraniana do sistema nervoso central . ... 1
Filipe Duarte Godinho, Filipe Palavra

capitulo 1.2

Sindromes do tronco cerebral. .. ... ... .. 5
Inés Cunha, Miguel Serédio, Filipe Palavra

capitulo 1.3

Mapa de dermatomos . ... .t ie 8
Diogo Carneiro, Filipe Palavra

capitulo 1.4

Tabela com raizes, nervos, musculos e reflexos. . ....................... 9
Maria Jodo Pinto, Filipe Palavra

capitulo 1.5

Anatomia dos plexos braquial e lombossagrado ........................ 12
Diogo Carneiro, Filipe Palavra

2. fipresentagoes neuroldgicas mais comuns no §U

capitulo 2.1

Alteracdo da consciéncia e sindrome confusional aguda .................. 14
Pedro Coelho, Marta Carvalho

capitulo 2.2

Alteragdes da linguagem ... ... ...ttt 24
Pedro Lopes das Neves, Marta Carvalho



Urgencias em Nleurologia

capitulo 2.3

Cefaleias. . v e
Joana Ferreira Pinto, Marta Carvalho

capitulo 2.4

K= o =T
André Jorge, Marta Carvalho

capitulo 2.5

Alterac0es da VIS0 .. oottt e
André Jorge, Marta Carvalho

capitulo 2.6

Paresia facial. . .. ... .. i
Octavia Costa, Marta Carvalho

capitulo 2.7

Fragueza muscular. . ... i
Octavia Costa, Marta Carvalho

capitulo 2.8

Alteracoes da sensibilidade ........ ... ... .. .
Filipa Serrazina, Marta Carvalho

capitulo 2.9

Dor lombar. . .o
Rafael Jesus, Marta Carvalho

3. Urgéncias e Emergéncias Neuroldgicas
3.1. Doenga cerebrovascular

capitulo 3.1.1

Acidente vascular cerebral . ... .. ...
Rita Gongalo Pinheiro, Renato Oliveira, Carolina Soares, Teresa Pinho e Melo
capitulo 3.1.2

Trombose venosa cerebral . ........ ... .. . ..
Sofia Rodrigues, Teresa Pinho e Melo

capitulo 3.1.3

Sindrome de encefalopatia reversivel posterior........... ... ... ... ..
Gongalo Cabral, Teresa Pinho e Melo

capitulo 3.1.4

Sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel .. .......... ... ... .. .....
Gongalo Cabral, Teresa Pinho e Melo

capitulo 3.1.5

Encefalopatia hipoxico-isquémica............c ot
Manuel Machado, Teresa Pinho e Melo

30

35

38

44

48

52

57

61

75

79

84

89



indice

3.2. Epilepsia

capitulo 3.2.1

Abordagem da primeira crise epilética............. ... i 92
Maria Jodo Malaquias, Ricardo Rego

capitulo 3.2.2

Estado de mal epilético . ...... .. 97
Axel Ferreira, Ricardo Rego

capitulo 3.2.3

Farmacos anticrises epiléticas. . ........ . 106
GCongalo Videira, Ricardo Rego

3.3. Doengas Neuromusculares

capitulo 3.3.1

Sindrome de Guillain-Barré . . ... ... . . . . e 113
Luis Ribeiro, Teresa Coelho

capitulo 3.3.2

Crise MIaStNICA. . ..ottt i e e 119
Paulo Vendncio-Ferreira, Teresa Coelho

3.4. Doengas do movimento

capitulo 3.5.1

MiOCIONIAS . .ot e 122
Rita Rodrigues, Rita Simées

capitulo 3.4.2

DisCiNesias agudas . . .« v v vttt 127
Rita Raimundo, Rita Simées

capitulo 3.4.3

Distonia aguda e estado distonico .. .............i i 132
Bruna Meira, Rita Simobes

capitulo 3.4.4

Coreia aguda e subaguda . ....... ... .ot 136
Ana Isabel Gongalves, Rita Simées

3.5. Perturbagdes cognitivas e nevropsiquiatricas

capitulo 3.5.1

Deméncia rapidamente progressiva . ... vv vttt 140
Cristina lonel, Ana Morgadinho

capitulo 3.5.2

Abstinéncia alcodlica .. ... ..o 144
Claudia Lima, Ana Morgadinho



Urgencias em Nleurologia

capitulo 3.5.3

Sindrome maligna dos neurolépticos . ............ i 149
Daniela Pimenta Silva, Ana Morgadinho

capitulo 3.5.4

Sindrome de descontinuacdo dos agonistas da dopamina ................. 154
José Rosa, Ana Morgadinho

capitulo 3.5.5

Sindrome serotoninérgica . .. ... ..ov it s 157
Filipa Dourado Sotero, Ana Morgadinho

capitulo 3.5.6

CatatoNia oo e 161
Catarina Damas, Ana Morgadinho

capitulo 3.5.7

Sindromes funcionais . . ... ... e 165
Veronica Cabreira, Ana Morgadinho

3.6. Doengas desmielinizantes e outras doengas inflamatérias

capitulo 3.6.1

NeVIte OPtICA. . v v ottt e 171
Francisco Saben¢a, Pedro Abreu

capitulo 3.6.2

Mielopatia aguda . ... ..ot 177
Raquel Rocha, Pedro Abreu

capitulo 3.6.3

Encefalites autoimunes. . ... . i 181
Diogo Costa, Pedro Abreu

3.7. Infegdes

capitulo 3.7.1

Meningite e encefalite agudas infeciosas .......... ... ... i 186
Mdnica Santos, José Vale

capitulo 3.7.2

Abcesso e empiema do sistema nervoso central ............ ... .. ... ..., 191
Helena Machado, José Vale

capitulo 3.7.3

Neurossifilis, neuroborreliose e neurocisticercose. . ...........covvvuuu.... 196
Daniela Ferro, José Vale

3.8. (efaleias e dor facial

capitulo 3.8.1

Crise prolongada de enXxaqUeca . .. .. .vvu vttt 203
Angela Abreu, Isabel Luzeiro



indice

capitulo 3.8.2

Cefaleia em salvas .. ...t 207
Alexandra Silva, Isabel Luzeiro

capitulo 3.8.3

Nevralgia do trigémeo .. ... ...t e 210
Rita Machado, Isabel Luzeiro

capitulo 3.8.4

Cefaleia por hipertensdo intracraniana idiopdtica........................ 214
Inés Carvalho, Isabel Luzeiro

capitulo 3.8.5

Cefaleia por hipotensdo de liquido cefalorraquidiano..................... 217
Gongalo Bonifdcio, Isabel Luzeiro

capitulo 3.8.6

Cefaleia por arterite de células gigantes ............. ... i, 220
Leonor Reborddo, Isabel Luzeiro

3.9. Complicagdes Neuro-Oncoldgicas

capitulo 3.9.1

Abordagem de lesao ocupante de espaco do sistema nervoso central ......... 224
Ana Rita Silva, José Bravo Marques

capitulo 3.9.2

Compressao medular metastatica ..............iiirieiiienennnnennn. 229
Marco Fernandes, José Bravo Marques

capitulo 3.9.3

Complicacdes neuroldgicas dos tratamentos oncoldgicos em contexto

e UMGBNCIA .« oot e e 235

Daniela Garcez, José Bravo Marques

3.10, Traumatismo

capitulo 3.10.1

Traumatismo cranioencefalico. ... ....... ... ... . i 244
André Régo, Mdrio Rui Silva

capitulo 3.10.2

Traumatismo vertebromedular . ........ ... . . . 248

André Régo, Mdrio Rui Silva

3.11. Complicagdes neurologicas de alteraces metabélicas

capitulo 3.11.1

Sindrome de desmielinizagdo osmMOtiCa. . . ... oot 251
Carlos Figueiredo, Mdrio Rui Silva



Urgencias em Nleurologia

capitulo 3.11.2

Degenerescéncia combinada subaguda ............. ... . . 254
Mariana Rocha, Mdrio Rui Silva

capitulo 3.11.3

Encefalopatia metabdlica ........ ... . e 257
Mariana Rocha, Mdrio Rui Silva

3.12. Complicagdes neurologicas na gravidez e puerpério

capitulo 3.12.1

Cefaleia na gravidez . .......... it e e e 265
Angela Abreu, Isabel Luzeiro

capitulo 3.12.2

Epilepsia na gravidez . .. ... e 269
Axel Ferreira, Ricardo Rego

capitulo 3.12.3

Pré-eclampsia e eclampsia . ... i i 272
Rafael Dias, Ricardo Rego

capitulo 3.12.4

Doenca cerebrovascular na gravidez. . . ... 280
Carolina Sousa Fernandes, Teresa Pinho e Melo

capitulo 3.12.5

Miastenia gravis na gravidez . ........ .. e 286
Axel Ferreira, Teresa Coelho

capitulo 3.12.6

Esclerose multipla na gravidez. ........ .. 289
Inés Gomes, Pedro Abreu

. Morte Cerebral

capitulo 4

Morte cerebral . ... . 293
Madalena Rosdrio, Miguel Rodrigues



Prefdcio

As urgéncias neuroldgicas sdo um motivo frequente de procura dos Servicos de Ur-
géncia (SU). A necessidade de uma anamnese detalhada e de um exame neurol6gico mi-
nucioso, que permitam marchas diagnostica e terapéutica adequadas, ndo se coaduna,
muitas vezes, com o ritmo frenético dos SU. A necessidade de uma gestdo rigorosa de
tempo é imprescindivel ao bom funcionamento dos mesmos, mas frequentemente esta é
uma condicdo pouco favoravel aos Neurologistas, em particular aos internos em formacao.

O livro Urgéncias em Neurologia surge desta dificuldade inerente em contrabalancar
gestdo de tempo e diagnostico diferencial apropriado, disponibilizando de forma rapida,
mas sistematica, abordagens e protocolos sobre as apresentacdes e entidades neurold-
gicas mais importantes e/ou frequentes no SU.

Este manual conta com a participacdo de internos da especialidade e recém-espe-
cialistas em Neurologia, de membros da Comissdo Cientifica da Sociedade Portuguesa
de Neurologia (que prontamente se disponibilizaram para um trabalho editorial arduo
e desafiante) e é o corolario de uma simbiose ja estabelecida entre as direcdes da So-
ciedade Portuguesa de Neurologia e da Comissdo de Internos e Recém-Especialistas em
Neurologia (CIREN). E uma obra abrangente, que foi organizada em torno dos temas
mais importantes para o exercicio da Neurologia clinica, em ambiente de urgéncia:
doencas cerebrovasculares, cefaleias, epilepsia, doencas neuromusculares, complicacdes
neuroldgicas na gravidez, complicacdes neuro-oncologicas, entre outros.

Este manual, organizado de forma didatica e de facil consulta, procura facilitar a
aquisicao de conhecimentos considerados fundamentais na Neurologia de urgéncia, nao
somente para os Internos da especialidade, mas também para todos os Colegas que
tenham que lidar com a patologia neurolégica nos SU, mesmo nao sendo especialistas
na matéria. Procura-se, assim, que seja uma mais-valia para todos e um bom veiculo
de conhecimento e aprendizagem.

Daniela Garcez
Ex-Presidente da CIREN
Fundacdo Champalimaud, Lisboa

Isabel Luzeiro
Presidente da SPN
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra






1. NEURO-ANATOMIA FUNCIONAL

capitulo 1.1

Vascularizacdo arterial cervical e intracraniana
do sistema nervoso central

FiLipe Duarte Gobinto, FiLipe PaLavea

A vascularizacdo arterial do encéfalo é assegurada pelas duas artérias cardtidas
internas (circulacao anterior) e pelas duas artérias vertebrais (circulacdo posterior). As
circulagdes anterior e posterior comunicam entre si através do poligono arterial do
cérebro, classicamente conhecido como poligono de Willis, na base do encéfalo. De uma
forma geral, as estruturas das fossas intracranianas anterior e média sdo supridas pela
circulacdo anterior, enquanto a fossa posterior e a porcdo posterior dos hemisférios
cerebrais sdo vascularizadas pela circulagdo posterior.

CIRCULACAO ANTERIOR
A artéria cardtida comum (ACC) direita tem origem do tronco braquiocefélico, enquanto
a ACC esquerda tem origem no arco aértico. A ACC bifurca-se nos seus ramos terminais a
nivel do bordo superior da cartilagem tiroideia (entre C3-C5): a artéria carétida interna (ACI)
e a artéria carétida externa (ACE). A nivel da sua origem, a ACl é mais externa do que a ACE.
A ACI pode dividir-se em varios segmentos. Existem varias classificacdes possiveis,
sendo a mais consensual a que considera os seguintes segmentos: cervical, petroso (no
canal carotideo), cavernoso (onde apresenta uma configuracdo em “S”, formando o sifdo
carotideo) e supraclinoideu (no espaco subaracnoideu). Os principais ramos da ACI
surgem no segmento supraclinoideu:
- Ramos colaterais: artéria oftalmica (entra no canal 6tico com o nervo o6tico); artéria
hipotalamica, artérias hipofisarias superior e inferior, artéria comunicante posterior
e artéria coroideia anterior;
- Ramos terminais: artéria cerebral anterior (ACA) e artéria cerebral média (ACM).

CIRCULACI\O POSTERIOR

As artérias vertebrais (AV) sdo ramos colaterais pré-escalénicos das artérias subcla-
vias. A AV divide-se em varios segmentos': VO - origem; VI - segmento pré-foraminal;
V2 - segmento foraminal (desde C6 até Cl); V3 - segmento extraespinhal (segmento
tortuoso, antes de entrar no foramen magnum); e V4 - segmento intracraniano/intra-
dural. Durante o seu trajeto intradural cada AV da origem aos principais ramos colate-
rais: artéria espinhal anterior (vasculariza os 2/3 anteriores da porcdo superior da
medula espinhal) e artéria cerebelosa pdstero-inferior (PICA).

A nivel do sulco pontomedular, as duas artérias vertebrais unem-se e ddo origem
a artéria basilar. Esta percorre o sulco basilar, dando origem a dois importantes pares
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de colaterais: as artérias cerebelosas antero-inferiores (AICA) e as artérias cerebelosas
superiores (SCA). A artéria basilar termina nas duas ACP, contribuindo para a formacao
do poligono arterial do cérebro.

POLIGONO ARTERIAL DO CEREBRO

As circulagdes anterior e posterior comunicam entre si formando, como ja se refe-
riu, o poligono arterial do cérebro, também conhecido como de Willis, localizado no
base do encéfalo. E definido pelas duas ACA, a artéria comunicante anterior (ACoA), as
duas artérias comunicantes posteriores (ACoP) e as duas ACP. O poligono arterial do
cérebro funciona como um sistema anastomotico ou de circulacdo colateral, permitindo
a manutencdo do fluxo cerebral no contexto de estenoses progressivas de artérias a
montante do poligono (ACI, artéria basilar ou AV). Contudo, estdo descritas inUmeras
variacdes anatomicas do poligono, resultando numa hipoplasia/auséncia de um dos
segmentos arteriais (0 poligono «perfeito» esta apenas presente em 30% da populacdo)’.
Uma das variagdes anatdmicas mais frequentes é a existéncia de uma ACP do tipo fetal
(com origem na ACI, com uma pequena conexdo a artéria basilar)'2.

ARTERIA CEREBRAL ANTERIOR

A ACA é o ramo terminal da ACI de menor calibre. Desde a sua origem, ambas as
ACA atravessam a substancia perfurada anterior, por cima dos nervos oticos e infletem
superior e posteriormente, percorrendo a fissura longitudinal mediana, por cima do
corpo caloso. De uma forma geral, a ACA divide-se em trés segmentos: Al - segmento
pré-comunicante; A2 - segmento pds-comunicante ou vertical; A3 - segmento pericalo-
so ou distal®. Ao longo do seu trajeto, a ACA da 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 visivel na angiografia), que irri-
gam a regido parasseptal, a porcdo anterior dos ganglios basais e diencéfalo e o braco
anterior da capsula interna.

A ACA é responsavel pela vascularizacdo da superficie basal do lobo frontal, super-
ficie interna e porcdo mais superior da superficie externa dos lobos frontal e parietal,
pelo corpo caloso (excetuando o esplénio) e circunvolucdo do cingulo. Em termos
funcionais, a ACA associa-se as areas motora e somatoestésica primarias responsaveis
pelos membros inferiores, assim como ao cortex pré-frontal (cuja lesdo se associa a
alteracdes do comportamento e disexecutivas)*.

0 enfarte isolado do territorio da ACA é raro, uma vez que, devido a existéncia da
ACoA, uma oclusdo da ACA proximal é compensada pela ACA contralateral. O enfarte
bilateral do territério surge frequentemente no contexto vasospasmo secundario a um
aneurisma da ACoA roto ou perante variacdes anatémicas do poligono arterial do cére-
bro (por exemplo: duas ACA na dependéncia de uma ACI)®.

ARTERIA CEREBRAL MEDIA

A ACM é o ramo terminal da ACI de maior calibre. Desde a sua origem, acima da
apofise clinoideia anterior, a ACM dirige-se para fora, paralela a 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 cortical*®. No segmento
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M1, a ACM providencia ramos perfurantes (artérias lenticulo-estriadas), responsaveis
pela vascularizacao do putamen (exceto do polo anterior), pelo nucleo caudado (por¢ao
superior da cabeca e corpo), pelo globo pélido externo e pela capsula interna (porcao
posterior do brago anterior, joelho e 2/3 anteriores do braco posterior)3. As artérias
lenticulo-estriadas sao frequentemente afetadas pela hipertensao arterial, através de um
processo de necrose fibrinoide que resulta em acidente vascular cerebral (lacunar is-
quémico ou hemorragico)3.

Ao nivel do segmento M2, a ACM geralmente divide-se em dois troncos: divisao
superior e divisdo inferior246, A divisdo superior vasculariza o cértex acima do sulco
lateral, nomeadamente os cortices frontal e parietal, através dos ramos frontobasal/
orbitofrontal externo, pré-frontal, pré-central e central; a divisdo inferior vasculariza o
cortex abaixo do sulco lateral e uma porcdo variavel do cortex parietal, através dos
ramos temporais (anterior, médio, posterior), ramos parietais (anterior e posterior) e a
artéria angular (considerado ramo terminal)*%. Por conseguinte, as areas corticais vas-
cularizadas pela ACM incluem, entre outras, as areas motora e somatoestésica primarias
(exceto porcdo mais superior e interna), as areas da linguagem (Broca, e Wernicke) e o
cortex auditivo primarioZ.

ARTERIA CEREBRAL POSTERIOR

As artérias cerebrais posteriores (ACP) sao os dois ramos terminais da artéria basi-
lar, pertencente a circulacdo posterior. Desde a sua origem, na fossa interpeduncular,
cada ACP dirige-se para fora e para tras, contornando os pedunculos cerebrais, em
paralelo com a SCA. No inicio do seu trajeto, relaciona-se inferiormente com o nervo
oculomotor (Ill par craniano), fazendo uma pinga vascular juntamente com a SCA. A ACP
divide-se em quatro segmentos: P1 - segmento pré-comunicante/mesencefalico (até a
ACoP); P2 — pos-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 talamo.
As artérias talamo-perfurantes anterior (ou talamo-tuberais) e as talamo-perfurantes
posteriores (estas podem formar um tronco comum, conhecido classicamente como
artéria de Pacheron, uma variante anatomica geralmente encontrada em associagao com
a hipoplasia P1 de uma das ACP) sdo ramos provenientes da ACoP que vascularizam o
talamo (exceto a porcdo externa). Do segmento P2 da ACP partem as artérias talamo-
-perfurantes, responsaveis pela vascularizacdo da porcdo externa do talamoZ.

As artérias coroideias posteriores externa e interna tém origem no segmento P2 da
ACP, vascularizando os corpos geniculados, os nucleos talamicos péstero-interno e in-
terno e o pulvinar. A artéria coroideia postero-interna providencia ramos para o mesen-
céfalo e para o plexo coroideu do Ill ventriculo?. A artéria coroideia postero-externa
vasculariza os plexos coroideus dos ventriculos laterais e anastomosa-se com a artéria
coroideia anterior.

A ACP, a nivel do segmento P2, da origem a quatro ramos corticais: ramos tempo-
rais anterior e posterior, ramo calcarino e ramo parieto-occipital®>. Assim, a ACP é tam-
bém responsavel pela vascularizacdo da superficie inferior e interna dos cortices tem-
poral e occipital, onde se encontra a area visual primaria. As alteracdes de campo visual
(por exemplo: hemianopsia homonima contralateral) sdo frequentemente atribuidas a
oclusdes da ACP (mas uma oclusdo da ACM também pode gerar o mesmo defeito, pelo
facto de esta vascularizar as radiacdes dpticas)?. Oclusées da ACP proximal podem
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Tabela 1. Principais defeitos neurolégicos associados a oclusdes vasculares
dos ramos terminais da circulacéo cerebral

Terr

itorio Défices neurolégicos

ACM  Proximal [M1) Hemiparesia/hemiplegia contralateral, hemionestesia contraloferal, hemianopsia

homénima confralateral, neglect [direital, fasia global [esquerdal. Geralmente existe
desvio preferencial do olhar ipsilateral (lesdio da érea ocular frontall.

Divisdo superior (M2)  Paresia facial central contralateral, paresia braquial contralateral, afasia naofluente
[Brocal. Em clguns casos pode fambém haver hemihipostesia facial e braguial
contralaterais.

Divisdo inferior (M2]  Afasia fluente [Wernicke], defeito de campo visual confralateral hemianapsi,
quadrantonopsia, efc,). Pode haver hemi-hipostesia facial e braquial contralateras.
Os defeifos mofores esfiio geralmente ausentes.

Terrtério profundo Hemiparesia confralateral pura. Enfartes mais extiensos podem produzir defeitos «corficais»
como afasia [esquerda) ou neglect [direita).

ACA Paresia crural contraloteral, disfuncdo execufiva (alteragdes comporiomentais), reflexos

primitivos (preensdio), afasia transcortical. Enfartes mais extensos podem causar hemiplegia
contralateral.

ACP Hemianopsia homénima confralateral. A extensdo do enfarte ao esplénio do corpo caloso

pode causar alexia sem agrafia (esquerda). O atingimento do 8lomo pode dar
hemhipostesia confralateral, hemiparesia contralateral e afasia (esquerda).

Adapiado de Blumenfeld H, 2010

tam
alte

SiN

bém associar-se a hemiparesia contralateral e defeitos de linguagem (tdlamo) e a
racbes mnésicas (lobo temporal)®.

DROMES CLINICAS DOS TERRITORIOS DA ACA, ACM E ACP
Na tabela 1 estdo representados os principais defeitos neurolégicos associados a

oclusdes vasculares dos territérios da ACA, ACM e ACP. As sindromes vasculares do
tronco cerebral podem ser consultadas na seccdo seguinte deste capitulo — Sindromes
do Tronco Cerebral.
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capitulo 1.2

Sindromes do tronco cerebral

InEs CunHa, MiGuEL Serdpio, FiLipe PaLavra

/ Nervo oculomotor

Pedinculo cerebral

Substéincia nigra

Sindrome de Claude Ndcleo rubro

Lemnisco medial
Fasciculo longitudinal
medial

Ndcleos oculomotor

Sindrome de Parinaud o o
principal e acessério

Coliculo superior

Nervo abducens
/ Nervo focial
- Feixe corticoespinhal

Fibras transversas cerebeloponticas
Sindrome de Lemnisco medicl
Millard-Gubler 7 p
Pedinculo cerebeloso médio
Sindrome Nicleo da rafe
d\sor'm'o-moo N> Formagdio reficular
desmemdo

Nicleo facial
Nicleo do trato solitdrio
Fasciculo longitudinal medial

Nicleo trigeminal espinhal

Nicleo do abducens
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Nervo abducens
Nervo facial
Feixe corticoespinhal
Fibras transversas
cerebelopdnticas
Lemnisco medial

/ Pedinculo cerebeloso médio

[

N

Formagio reticular

Sindrome > Nicleo da rafe
eight-and- Formacdio reficular
arhalf Nicleo facial

Nicleo do trato solitdrio
Fasciculo longitudinal medial
Nicleo trigeminal espinhal
Nicleo do abducens
Nervo abducens
Nervo facial
Feixe corticoespinhal
Fibras transversas
Sindromel R | cerebe|op6nﬁcas
gzii/\orie- ':.‘ Lemnisco medial
:‘.‘ Pedinculo cerebeloso

Sindrome E "_ médo

o Brkesnik 14 Nicleo da rafe

Sicard i i

Nicleo facial
Nicleo do trato solitério

Fasciculo longitudinal
medial

Nucleo trigeminal espinhel

Nicleo do abducens




§indromes do tronco cerebral
Feixe corticoespinhal
Nicleo olivar inferior
o
Sindrome de
Wallenberg

Lemnisco medial

Fibras simpdticas descendentes

Nicleo ambiguo
;
<«

Trato espinhotalamico

Pedinculo cerebeloso inferior
Nicleo frigeminal espinhal

Nicleo do trato solitério

Fasciculo longitudinal medial
Nicleo coclear

Nocleos vestibulares

Nécleo dorsal motor do vago
Nucleo do hipoglosso

ye——"—

ko,

N

Artéria cerebral anterior
g Artéria comunicante anterior
Artéria oftdlmica
- Aréria cerebral média
Artéria coroideia anterior
Arféria comunicante posferior
__— Artéria cerebral posterior

/_}—V Artéria cerebelosa superior

Artéria basilar

Artéria cerebelosa antero-inferior

Artéria cerebelosa péstero-inferior
Arféria vertebral

Artéria espinhal anferior
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Tlapa de dermatomos

Dioco Carneiro, FiLipe PaLavra

Ventral axial
line of leg

Keegan ||, Garrett D. The segmental distribution of the cutaneous nerves in the limbs of man. 1948
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Tabela com raizes, nervos, mdsculos e reflexos

Maria Jozo Pinto, FiLipe PaLavra

Inspiraggio Dicfrogma C3-C4-C5  Neros frénicos

Adugdo e rotagéo infema do brago Grande peitoral C5-C6-C7  Newos peitorais medial
Pequeno peitoral -C8-T e lateral

Rofaggo externa do brago Supraespinhoso C4-C5-C6  Nervo supraescapular
Infragspinhoso

Abdugdo do brago Deltoide C5-Cb Nervo axilar

Flexéo e supinago do antebrago Bicipite braguial C5-C6 Nervo musculocutdineo

Flexéo e desvio radial do méo Flexor radial do carpo Co-C7 Nervo mediano

Pronagdo do anfebrago Pronador redondo C6-C7

Flexdo da articulagdo inferfaléngica (IF longo flexor do polegar C7,C8, T

do dedo polegar

Flexdo das arficulagdes IF proximais do 2.° Flexor superficial dos C7,C8, Tl

00 5.° dedos dedos

Abdugdo do polegar Curto abdutor do polegar ~ C8- Tl

Oposigdo do polegar Oponente do polegar C8-Tl

Flexdo e desvio ulnar da mdo Flexor ulnar do carpo C7-C8-T Nervo ulnar

Abdugdo do quinio dedo Abdutor do quinio dedo €8 - T

Flexéio das mefacarpofaldngicas; abdugdo Inferdsseos (palmares & C8-Tl

dos dedos dorsais)

Extensdo do colovelo Tricipite braquial, ancéneo  C6-C7-C8  Nervo radial

Flexéo do cofovelo [semipronagdol Braquiorradial C5-Co

Extensdo da mdo Extensor rodial do capo €6 - C7- C8 u

Extensdo do 2.° ao 5.° dedos Extensor comum dos dedos  C6 - C7 - C8

[Continua)
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Supinagdo do antebrago Supinador C5-C8-C7  Nero radil
Extenséio do polegar Extensor longo do polegar  C7 - C8
Extensdo do indicador Extensor préprio do C6-C7-C8
indicador
Flexéo da anca lliopsoas 1-12-13 Nervo femoral
Extenso do joelho Quadricipite femorcl 12-13-14
Adugéo da anca Adutor longo 12-13 Nervo obiurador
Adutor curto 12-13-14
Cracills
Adufor magno 2-13-14-15
Abdugdo e rolagdo infema da anca Cliteo médio 14-15-5] Nervo gliteo superior
Cléteo minimo
Flexdo, abdugdo e rofagdo interna da anca Tensor da féscia lata l4-15
Extenso e rofogdo externa da anca Cliteo méximo 15-81-52 Nervo gliteo inferior
Flexéo do joelho Bicipite femoral 15-S1-52 Nervo cidfico
Semitendinoso 15-S1-52
Semimembranoso 15-S1
Dorsiflexdo do pé Tibial anterior L4-15 Nervo fibular profundo
Extensdo do 2.° ao 5.° dedos do pé Extensor curo dos dedos 15 - §1
Extensdo do hallux Extensor longo do hallux L5 - S1
Eversdo e dorsiflexdo do pé Fibulares (longo e cuto] 15~ 81 Nervo fibular superficial
Flexéo plantar do pé Gasirocnémios 15-81-82 Nervo fibicl
Solear
Inverséo e flexdo plantar do pé Tibial posterior 15-91
Flexdo do hallux Flexor longo do hallux 15-81 Nervo fibial
Flexdo das arficulagdes IF proximais do 2.° Flexor curto dos dedos S1-$2
00 5.° dedos do pé
Encerramento dos esfincteres vesical € anal extemo $2-53-54 Nervo pudendo

Plexo Cervical: C1-C4
Plexo Braquial: C5-T1
Plexo Lombar: T12-14
Plexo Sagrado: L5-S1



Tabela com raizes, nervos, masculos e reflexos

REFLEXOS MIOTATICOS MAIS RELEVANTES
PARA A PRATICA CLINICA

Bicipital C5C6
Braguiorradial Co
Tricipital c7
Patelar 1314
Aquiliano S

Nota: A terminologia utilizada neste capitulo segue a nomenclatura anatémica in-
ternacional. Ainda assim, na pratica clinica, é frequente designarem-se os nervos e
musculos ulnares por cubitais, assim como os nervos e masculos fibulares por pero-
neais.

REFERENCIAS
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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finatomia dos plexos braquial e lombossagrado
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2. APRESENTACOES NEUROLOGICAS MAIS COMUNS NO SU

capitulo 2.1

flteracdo da consciencia
e sindrome confusional aguda

Pebro (oeLHo, MarTA (ARVALHO

DEFINICI:\O DAS ALTERAC()ES AGUDAS DA CONSCIENCIA

Os diferentes niveis da consciéncia podem ser definidos em varios graus de vigilia':

- Vigil;

- Obnubilagdo: reducdo ligeira a moderada da vigilia, menor interacdo com o meio
exterior, bradifrenia, maior nimero de horas de sono e torpor entre os periodos de
sonoléncia;

- Estupor: sonoléncia profunda, com resposta apenas a estimulacdo vigorosa e con-
tinua; regra geral, apenas conseguem localizar estimulo doloroso;

- Coma: estado em que ndo existe reatividade a estimulos externos mesmo apds
estimulo vigoroso; pode existir esgar facial a dor e movimentos inespecificos nao-
-localizadores ou movimentos estereotipados de retirada dos membros, mas nao ha
movimentos de localizacao.

Apesar da utilidade destes termos para a definicio do nivel da consciéncia, ha
pouca concordancia na sua definicdo na literatura?. A complementaridade com escalas
como a escala de coma de Glasgow (GCS) garantem uma observacao mais objetiva. Esta
escala é muito utilizada na avaliacao de lesdes cerebrais agudas, tendo particular utili-
dade no contexto traumatico (a escala é incluida na avaliacdo da Advanced Trauma Life
Support [ATLS]) e neurocirirgico (avaliagdo da gravidade da hemorragia subaracnoideia,
por exemplo)'3,

A GCS tem uma pontuacdo de 3 a 15, sendo 3 a pior pontuacdo e 15 a melhor
pontuacdo. E composta por trés pardmetros: resposta ocular, resposta verbal e respos-
ta motora. Deverdo ser consideradas as melhores respostas em cada um dos parame-
tros. O resultado final é o somatério do valor de cada um dos parametros, que devera
ser avaliado e detalhado de forma individual - por exemplo, GCS 9 - 02V3M4. A gra-
vidade da lesdo cerebral é classificada em: ligeira (GCS 13-15), moderada (GCS 9-12) e
grave (GCS 3-8).

No caso em que a avaliacdo da resposta verbal ndo possa ser efetuada pelo doen-
te se encontrar entubado ou traqueostomizado, podera ser acrescentado um T ao
score final - por exemplo: GCS 7T. Relativamente a resposta motora, nas situacoes em
que o doente ndo cumpre ordens, esta é avaliada pela resposta motora que o doente
efetua a estimulacdo algica. Esta devera incluir avaliacdo apendicular no leito ungueal
dos dedos, mas também avaliacdo central por pincamento do trapézio e pressdao na
incisura supraorbitaria.
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Tabela 1. Avalia¢do da escala de coma de Glasgow (GCS)

Classificagéio Pontuacgio
Resposta ocular (O)
Olhos aberfos previamente ¢ eslimulagdo Esponinea 4
Abertura ocular apds ordem em fom de voz nomal ou em voz alia Ao som 3
Abertura ocular apds eslimulagdo da exiremidade dos dedos Ao foque 2
Auséncia persistente de abertura ocular, sem fatores de interferéncia Ausente |
Olhos fechados devido a fator local (raumatismo da face ou ocular que impega Néodestdvel NT
a aberfura ocular]
Resposta verbal (V)
Resposia adequada relafivamente co nome, local & dafa Orienfoda 5
Resposta ndoorientada, mas comunicagdo coerente Confusa 4
Palavras isoladas inteligiveis Palavras 3
Apenas gemidos Sons 2
Auséncia de resposta audivel, sem fatores de interferéncia Ausente |
Fator que interfere com a comunicagtio (sedagdo, barreira linguisfica, entubagdo)]  Néio festével NT
No caso em que a resposia verbal ndo possa ser avaliada por enfubagdo orofraqueal/fraqueosiomia, poderd ser
acrescentado um T ao score final — por exemplo: GCS 7T
Resposta motora (M)
Cumprimento de ordens com duas agdes A ordens 6
Elevagdo da méo acima do nivel da clavicula ao estimulo na cobega ou pescogo  Localizadora 5
Flexdo rdpida do membro superior ao nivel do cotovelo, padidio predominante  Resposta em fuga 4
ndo-anormal
Flexéio do membro superior o nivel do cotovelo, padido predominante Flexdo anorml 3
claramente anormal descorticacdol
Extensdo do membro superior o nivel do colovelo Extensdo (descerebragdio) 2
Auséncia de movimentos dos membros superiores/inferiores, sem fatores de Ausente ]
inferferéncia
Fator que limita resposta motora (bloqueio neuromuscular farmacolégico) Naoestével NT

BASES NEUROANATOMICAS

A vigilia é garantida por vias ativadoras da formacdo reticular ativadora ascenden-
te (FRAA) - regido paramediana tegmental posterior da protuberancia rostral e do me-

sencéfalo®.

FRAA (vias predominantemente colinérgicas) — talamo (projecdes talamo-corticais)

— cortex - garantia da vigilia*.

As projecdes da FRAA sdo bilaterais — lesdo estrutural extensa de um Unico hemis-
fério ou lesdes da regido mais caudal da protuberancia e do bulbo raquidiano nao

provocam alteracdo da consciéncia'.
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Pingamento do trapézio

Incisura supraorbitdria

Figura 1. Locais para estimulagéo fisica (Sir Graham Teasdale. Institute of Neurological Sciences

NHS Greater Glasgow and Clyde. 2015).
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Flexdo normal
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Figura 2. Carateristicas da resposta em flexdo (Sir Graham Teasdale. Institute of Neurological
Sciences NHS Greater Glasgow and Clyde. 2015).

ABORDAGEM DO DOENTE COM ALTERA(,ZAO DA CONSCIENCIA"25

Além da estabilizacdo do doente, esta abordagem permite identificar causas graves
de alteragdo da homeostasia que poderdo contribuir para a alteracdo da consciéncia
(hiper ou hipotensdo, anemia, desequilibrios hidroeletroliticos, hiper ou hipotermia,
hiper ou hipoglicemia). Poderao ser feitas algumas terapéuticas de forma empirica na
abordagem inicial (Figura 3).

HISTORIA CLINICA

Apds a estabilizacdo inicial do doente, é necessario investigar de forma rapida e
detalhada a histéria clinica, que neste tipo de patologia costuma ser fornecida por fa-
miliares/acompanhantes.
- Ultima vez que foi visto sem alteracdo da consciéncia? Onde é que o doente foi
encontrado?
Como foi a instalacdo da alteracdo da consciéncia (abrupta - crise epilética, hemor-
ragia subaracnoideia, AVC isquémico vertebrobasilar [topo da artéria basilar], he-
morragia intracraniana do tronco cerebral, traumatismo craniano; progressiva - le-
sdo ocupante de espaco, distirbio metabélico/infecioso)?



filteracdo da consciencia e sindrome confusional aguda

Avdliagdo de sinais vitais e abordagem inicial (ABC)

Airway - entubar se GCS < 8
Breathing ~ manter SpO, > 90%
Circulation - manter PAM > 70 mmHg
Estabilizaio da coluna cervical em caso de traumatismo
Colocagio de acesso(s) endovenosols)
Monitorizagéio da pressdo artericl, frequéncia cardiaca, frequéncia respiratéria, saturagdio periférica O,,
femperatura, (monitorizagdo e|etroencefa|ogrc’1ficq em UCI)

U

Glicemia capilar
Avdliagdo anclitica sérica (hemograma, coagulagéio, glucose, fungdo rendl,
hepdtica e firoideia, ionograma incluindo cdlcio, fésforo e magnésio,
enzimas de lesdo miocdrdica, CK, téxicos) e urina |l
Gasimetria arferial
ECG

Radiografia de térax

Administracdo de tiamina 100 mg ev + 50 ml glucose 50% ev
Considerar administragdio empirica: naloxona (infox. opidiceos), flumazenil (intox. benzodiazepinas),
benzodiazepina (suspeita estado de mal epiléfico), antibioterapia (suspeita elevada de infegtio SNC)

Figura 3. Abordagem inicial do doente com alteragdio da consciéncia.

- Queixas recentes do doente: cefaleia, febre ou outras queixas sugestivas de infecao,
diplopia e estrabismo, vertigem, movimentos involuntarios;

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

- Antecedentes pessoais, incluindo antecedentes psiquiatricos, exposicdo a téxicos/
farmacos depressores da consciéncia, antidiabéticos orais e antitrombéticos;

- Episodios prévios de alteracdo da consciéncia.

OBSERVACI:\O GERAL
- Avaliacdo dos sinais vitais e glicemia capilar:

e Hipertensdo grave: pode indiciar AVC hemorragico, lesdo estrutural com aumen-
to da pressdo intracraniana ou indiciar quadro de sindrome de encefalopatia
posterior reversivel/encefalopatia hipertensiva;

* Hipotensdo grave: é rara a instalacdo de hipotensdo marcada por processo neu-
rogénico agudo e em clara relacdo com o quadro de alteracdo da consciéncia;
por regra, provocado por processo ndo-neurogénico;

e Febre: infecdo do sistema nervoso central (SNC) (meningite, meningoencefalite,
abcesso);

e Glicemia: valores de hiperglicemia ou hipoglicemia podem ser responsaveis por
alteracdo da consciéncia, pelo que a sua rapida identificacdo e correcdo é essencial;

- Pele: presenca de picadas sugestivas de habitos toxicos; petéquias (meningococe-
mia, coagulacdo intravascular disseminada); equimoses em redor dos olhos ou na
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Tabela 2. Exame neurolégico do doente com alteracdo da consciéncia'25

Nivel de consciéncia (vigil, obnubilado, estupor, comal

Respostu verbal [orientado, discurso confuso, \'nopropm’odo ou incompreensw’ve\, mutismo)

Padrdio respiratério

Regular

Cheyne-Stokes (lesdo hemisférica ou diencefdlica bilateral): encefalopatia mefablica, insuficiéncia cardiaca congesfiva,
DPOC, SAQS);

Hiperventilagio [presente na patologia sistémica/metabdlica, febre, sépsis, choguel;

Hiperventilagéio central neurogénica (lesdo do tegmento ponfomesencefdlico);

Apnéustica (lesdes bilaterais da regido caudal da profuberéincial;

Atéxica/padréio em salvas [iransigao bulboprotuberancial;

Apneia [lesdo bilateral bulbar venirolaterall.

Abertura ocular (esponfanea, em resposta a esfimulo verbal, doloroso ou sem abertura oculor]

Avaliaggio pupilar

Pupilas regulares, isocéricas;

Pupila midridtica unilatercl, pouco reativa & esfimulagdo luminosa, com plose (lesdo Il nervo craniano ipsilateral ~ heriagdo
uncal, rutura de aneurisma da artéria comunicante posTer'\or);

Puplla midfica unilateral, com plose parcial (sindrome de Homer ~ enfarte laterobulbar ipsilaterall;

Pupilas midficas biloteralmente, regulares e reativas & estimulagdo luminosa (lesdo diencefdlica bilateral);

Pupilas médias ou midridticas bilateralmente, pouco reafivas & estimulacdo luminosa [lesdo mesencefdlica extensa, bilateral,
hemiagdio transtentorial, infoxicagdio com anfidepressivos friciclicos, barbittricos, anticolinérgicos, anfetaminas, cocainal;
Pupilas punciiformes [pinpoint], reativas & esfimulagdo luminosa [leso profubsrancial, infoxicagdo com opidides, infoxicagéio
colinérgica).

Avaliaggio de campos visuais

Avdliagdo do reflexo da ameaca: auséncia implica hemianopsia ipsilateral (disfuntio da via visual aferente, na auséncia
de disfuncéo da via eferente do reflexo = VIl nervo craniano)

Nota: Em casos de depressio grave da consciéncia & expecidvel a auséncia bilateral do reflexo de ameaga visual

(sem valor localizador, ocorre por disfuncdo telencefclica difusa bilateral

Avdliacgio do fundo ocular

A presenga de papiledema indica aumento da pressdo intracraniona (o papiledema apenas se encontra presente apos
> 12 h de hiperiensdo infracraniana — a auséncia de papiledema ndo permite excluir hipertensdo infrocraniang;
hemorragia subhicloideia pode indicar hemorragia subaracnoideial

Avaliaggio dos movimentos oculares

Ortoforia - ligeira desconjugagdo por descompensagdo de foria ou estabismo latente & comum com a diminuico

da consciéncia;

Desvio conjugado do olhar - se desvio contralateral o paresia — lesdo hemisférica/iransicao pontomesencefdlica ipsilateral;
se desvio ipsilateral a paresia - afividade epiléfica do hemisfério confralateral ou leso protuberancial na formagéio reficular
paramediana pénfica confralateral & paresio;

Desvio conjugado do olhar em infraverstio — compressdo tectal por heriagéio transtentorial (hemorragia faldmica,
hidrocefclia obstrufiva aguda, lesdo ocupante de espagol:

Desvio do olhar em infraversdo e em convergéncia - lesdo talamica/subialémica biloteral:

Desvio conjugado do olhar em supraversdio — crises epiléficas, crises oculogiras, sono, sicope, lesdo dos géinglios da base
bilateral:

[Continua)
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Tabela 2. Exame neurolégico do doente com alteracdo da consciéncia'25
(continuacédo)

Nivel de consciéncia (vigil, obnubilado, estupor, comal

Avaliagiio dos movimentos oculares

Skew deviation — desalinhamento ocular no plano verfical; lesio protuberancial baixa/bulbar alta lateral, sistema vesfibular e
vias vesfibulocerebelosas ipsilaterais ao olho hipotrépico; lesso mesencefélica ou da fita longitudinal posterior ipsiloteral ao
olho hipertrépico;

Paresia do VI nervo craniano — poderd corresponder a sinal falsamente localizador [sinal neurolégico que ocorre por
disfungéio <& distancia» do local anatémico ou via anatémica expetdvel, contrariando o paradigma de correlagdo
clinicoanatémica). Esta paresia pode ocorrer em situagdes de hipertensdo infracraniana;

Reflexo oculocefdlico ~ movimento fluido e conjugado dos olhos no senfido contralateral @ do movimento passivo cervical
no plano horizontal e vertical - a sua presenca implica a normal paténcia do sistema vestibular, profubertincia, mesencéfalo
e vias de associagdo envolvidas;

Roving ocular ~ movimento lateral conjugado lento de vaivém, sugesiivo de encefalopatia mefabélica; & um sinal que
garante a nomal resposta oculocefdlica e respostas caléricas vesftbulooculares;

Bobbing ocular ~ movimento ocular conjugado de rpida infraverso, seguido de retorno lenfo & posigao priméria do ohar
~ sinal de lescio ponfica caudal; existem ouiros movimentos espontdneos dos olhos semelhantes ao bobbing - lesdo
caudal do tronco cerebral ou compressdo de vias oculovesfibulares

A presenga de movimentos oculares desconjugados no plana horizontal, como oftalmoplegia inferuclear ou sindrome
do um & meio, implica disfuncao protuberancial ou da fita longitudinal posterior.
A presenca de paresia oculomotora pode indiciar lesdo do fronco cerebral

Avdliaggo de reflexo corneano

A auséncia de reflexo comeano poderd indicar defeifo da via aferente nervo trigémeo) ou da via eferente [nervo facicl
bilateral);

A auséncia de reflexo coreano apenas num dos ohos indica leséo do frigémeo ipsilateral; a auséncia de pestanejo
unilateral apés esfimulagéo comeana indica leséio do focial ipsilateral;

O fenémeno de Bell [movimento do olho para cima e para fora] é um elemento do reflexo comeano; a sua auséncia
implica leso mesencefdlica.

Avaliagdio do reflexo velopalatino
A auséncia do reflexo implica disfungéio dos nervos glossofaringeo e vago ipsilaterais — indicativo de disfuncdo bulbar

Avaliaggio do reflexo da fosse
A auséncia do reflexo implica disfungéo dos nervos glossofaringeo e vago — indicativo de disfuncdo do cento da fosse
bulbar; poderd esfor abolido em quadros de depresséo marcada da consciéncia

Avaliagdio da resposta motora

Movimentos esponiineos = verificar a presenca de assimetria mofora; menor ufilizagdo de um membro/hemicorpo

é sugestivo de lesco corficospinhal contralateral;

Resposta de fuga ao esfimulo doloroso - é necessério fozer disfingéio com movimentos espinhais estereotipados -

[por exemplo, resposta de ripla refirada, que poderd ocorrer mesmo em doentes em morfe cerebrall;

Resposta localizadora do estimulo;

Resposta em descorticagdio — lescio extensa do cérebro até @ jungdo mesodiencefdlica (pode ocorrer em encefolopatias
mefabdlicas/infeciosas/1oxicas);

Resposta em descerebragdo - lesio envolvendo mesencéfalo e profuberéincia [pode ocorrer em encefalopatias mefabdlicas/
infeciosas/toxicas);

[Continua)
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Tabela 2. Exame neurolégico do doente com alteracdo da consciéncia'25
(continuacédo)

Nivel de consciéncia (vigil, obnubilado, estupor, comal

Avaliaggio da resposta motora

Resposta extensora dos membros superiores com flacidez dos inferiores — leso envolvendo porgdo cauddl do fronco
cerebral;

Ausente.

A presenca de assimefria nesfos respostas pode indicar disfuncdo na via sensifiva ascendente ou via mofora descendente;
a presenca de esgar de dor na avaliagdo garante que a via sensifiva ascendente estd patente e que a auséncia

de resposta ocorre por leso da via mofora descendente.

A avaliagio da resposta mofora com a esfimulagdo dolorosa a nivel da face [pressdo na incisura supraorbirial

com correspondente esgar facial permite distinguir @ auséncia de resposta por lesdo medular

Avdliaggio do ténus muscular

Tonus nomal;

Hipertonia dos membros inferiores ~ sinal importante sugesfivo de hemiagdo franstenforial;

Hipertonia generalizada - sugesfiva de crises epiléficas ou estado posictal;

Paratonia gegenhalten (rigidez paraténical - perda de inibicdo do ténus musculor dependente da infegridade do felencéfolo

Avdliocgio de reflexos osteotendinosos
Na avaliagdo dos reflexos, poderemos ter resposia nomal, aumentada, diminuida ou ausente; a assimefria na resposia
é sugestiva de lesdo estrutural

Reflexo cutdneo-plantar ~ uma resposta extensora bilateral pode estar presente em lesdes estuturais & metablicas;
a resposia extensora assimétrica indica disfungdo da via corficospinhal.

regido mastoideia (fratura da base do cranio); Ulceras de pressdo indicam alteracdo
da consciéncia por um periodo extenso de tempo; ictericia podera sugerir encefa-
lopatia hepatica;

- Pavilhdo auricular, boca e orofaringe: notar a presenca de otorreia/otorraquia —
fratura da base do cranio; halito alcoodlico, hepatico ou urémico pode indiciar etio-
logia da alteracdo da consciéncia.mordedura do bordo lateral da lingua — crises
epiléticas/estado de mal epilético;

- Regido cervical: estabilizar regido cervical caso haja suspeita de traumatismo cer-
vical/fratura; a presenca de rigidez da nuca pode indicar HSA ou quadro infecioso
do SNC.

AVALIACAO NEUROLOGICA

Na avaliacdo do doente com alteracao da consciéncia é importante definir: a) o
nivel de consciéncia, e b) a possivel etiologia para a alteracdo - lesao estrutural supra-
tentorial, lesdo estrutural infratentorial, lesdo ndo-estrutural multifocal/difusa com base
nos achados do exame neurolégico.

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO
- Exame de imagem: o exame de imagem mais acessivel em contexto de urgéncia
é a TC-CE, que permite identificar hemorragia intracraniana, hidrocefalia, edema
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Tabela 3. Contextos clinicos relacionados com o desenvolvimento da sindrome

confusional aguda’

Infegtio aguday/sépsis lesdo renal aguda Crises Privagdo de sono

Desidratacdo Disfuncao hepdtica Instficiéncia cardiaca  Dor

Desequilibrio hidroelefrolitico  Abstinéncia de dlcool ou farmacos  Cirurgia major Utlizagéio de farmacos
depressores do SNC

SNC: sistema nervoso cenfral.

cerebral e efeito de massa provocado por AVC isquémico, tumor ou abcesso. O es-
tudo deverd ser complementado, quando apropriado, com angio-TC dos troncos
supra-aorticos e cerebrais, que permitem identificar oclusdes 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 ddvida etioldgica sobre a alteracdo da consciéncia (pode identificar
alteracdes sugestivas de encefalopatia hipoxico-isquémica, por exemplo). O seu
estudo pode ser complementado com angio-RM.

- Puncao lombar: doentes com suspeita de processo infecioso ou inflamatorio do
SNC; ndo deve ser protelado o inicio de antibioterapia quando nao é possivel rea-
lizar puncdo lombar de forma imediata; realizar TC-CE antes para excluir lesées com
risco de herniacdo.

- EEG: doentes com alteracdo da consciéncia inexplicavel e suspeita de crises epilé-
ticas.

SINDROME CONFUSIONAL AGUDA
Quadro neuroldgico urgente caracterizado por®:
- Alteracdo aguda da cognicdo com flutuacdo da atencéo e da vigilia;
- O disturbio representa claramente uma alteracdo do estado prévio e tem um curso
flutuante;
- Envolvimento de outros dominios cognitivos (orientacdo, meméria, linguagem, fun-
¢Oes visuoespaciais e executivas);
- 0 quadro ndo é explicado por patologia neurodegenerativa e existe evidéncia clini-
ca ou laboratorial que justifica o quadro clinico.
Dentro do quadro também estdo presentes alteracdes comportamentais e psicomo-
toras com hipo/hiperatividade com ativagao simpatica e alteracdo do padrao sono-vigilia;
alteracOes psiquiatricas com alteracdo da légica do pensamento, alucinacdes, delirios®.

FATORES RELACIONADOS COM O QUADRO CLiNICO ACOMPANHANTE
Na maioria dos doentes avaliados em servico de urgéncia, a sindrome confusional
aguda surge nos seguintes contextos clinicos (Tabela 3).

FATORES PREDISPONENTES PARA A SINDROME CONFUSIONAL AGUDA
Os doentes com maior suscetibilidade para desenvolver sindrome confusional agu-
da tém um ou mais destes fatores predisponentes (Tabela 4).
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Tabela 4. Fatores predisponentes para o desenvolvimento da sindrome

confusional aguda’

ldade avancada Elevado nimero de comorbilidades  Alcoolismo Histéria de delirio
Deméncia Debilidade fisica (frailty) Desnufricdo Politerapia
Baixo nivel educacional  Depressdo Uso de benzodiazepinas, opisides

ou drogas

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DA SINDROME CONFUSIONAL AGUDA

Um dos principais diagndsticos diferenciais da sindrome confusional aguda sdo os
quadros demenciais®. Na sindrome confusional aguda ha a instalacdo rapida de um qua-
dro neurolégico com um curso clinico flutuante, incluindo flutuacdo da atencdo. Os
quadros demenciais evoluem de forma lenta e progressiva, com pouca flutuacdo no seu
curso clinico e com manutencao da atencdo até a uma fase tardia da doenca (com ex-
cecdo da deméncia de corpos de Lewy). A distincdo entre estas duas entidades pode
ser dificil quando ha a sobreposicdo dos mesmos — doente demente com sindrome con-
fusional aguda.

Existem ainda outras entidades a considerar no diagndstico diferencial, nomeada-
mente lesdes focais do SNC8:
- AVC isquémico/hemorragia intracraniana

e Doentes com afasia de Wernicke poderao mimetizar uma sindrome confusional

aguda;
e AVC isquémico do territorio da artéria cerebral posterior podera apresentar-se
com um quadro de sindrome confusional aguda com agitacdo psicomotora;

¢ Hematoma subdural;
- Meningite/encefalite/meningoencefalite

e Infeciosa;

e Autoimune/paraneoplasica;
- Crises epiléticas/estado de mal epilético nao-convulsivo;
- Intoxicacdo/privacdo de alcool, benzodiazepinas ou outros téxicos;
- Patologia psiquiatrica

e Depressao psicotica;

* Mania;

e Esquizofrenia.

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

A abordagem relativamente aos exames complementares de diagnéstico é, em tudo,
muito semelhante a realizada para a abordagem da alteracdo aguda da consciéncia, des-
tacando-se apenas a menor urgéncia na realizacao dos passos enumerados. A utilizacdo
de EEG e puncdo lombar aplicam-se em situacdes de exclusdo de diagnostico diferencial.

ABORDAGEM TERAPEUTICA
Devera ser feita uma abordagem assente em duas vertentes’:
- Abordagem nao-farmacoldgica (abordagem mais importante) com medidas que
visam restaurar a normal homeostasia e aproximar o doente o mais possivel da sua
rotina habitual;
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- Abordagem farmacolégica: nio existem medicamentos aprovados para a condi-
cdo — utilizacdo off-label de antipsicoticos®.

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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flteracdes da linguagem

Pebro Lopes pas Neves, MarTa (arvaLHo

DEFINICAO

Por linguagem entendemos um sistema de simbolos fonéticos ou graficos, com um
significado determinado (semantica) e organizados em frases segundo um conjunto de
regras gramaticais (sintaxe), que, quando produzidos por um emissor e adquiridos por
um recetor, permitem a transmissao de uma mensagem. Afasia corresponde a um dis-
tdrbio adquirido da compreensdo ou producdo da linguagem, ndo atribuivel a um de-
feito da audicdo (surdez) ou a um defeito motor na fonacdo ou articulacdo do discurso
(disartria).

FISIOPATOLOGIA
As alteracdes da linguagem sdo causadas por disfuncdo do cortex cerebral na regido
perissilvica do hemisfério dominante (hemisfério esquerdo em 95% dos dextros e 75%
dos esquerdinos). Classicamente, podemos classificar as afasias em dois tipos: a) afasias
ndo-fluentes, com envolvimento da regido frontoparietal dominante (anterior a fissura
de Sylvius), caraterizadas por dificuldade na producao do discurso, agramatismo e
preservacdo da compreensado; e b) afasias fluentes, quando a disfuncdo ocorre na regido
temporoparietal posterior dominante (posterior a fissura de Sylvius), predominando
clinicamente um defeito na compreensao e havendo producdo de um discurso pouco
informativo, com parafasias semanticas e neologismos. A afasia de conducdo é atribui-
da a lesdo do fasciculo arqueado que liga as areas de Broca (porcdo posterior do giro
frontal inferior) e Wernicke (porcdo posterior do giro temporal superior), impedindo a
repeticao de palavras ou frases.
Varios mecanismos fisiopatologicos podem causar disfuncdo das areas da linguagem:
- Vascular: doentes com instalagcdo hiperaguda da afasia. Mecanismos vasculares pos-
siveis: a) isquemia por oclusdo arterial (por exemplo, tromboembolismo, cardioem-
bolismo, mecanismo aterotrombético), sendo a afasia geralmente acompanhada de
disfuncdo cerebral das regides vascularizadas pelo mesmo vaso (divisdo superior
da artéria cerebral média (ACM) esquerda — afasia nao-fluente + hemiparesia e he-
mi-hipostesia direita + desvio oculocefalico esquerdo; divisdo 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 critica da artéria carétida interna (causadora de disfuncao em areas
barreira artéria cerebral anterior (ACA)/ACM — afasia transcortical + hemiparesia
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direita predominio proximal [«man in a barrebh]); c) hemorragia parenquimatosa
com envolvimento cortical (deverdo ser admitidas as seguintes causas: hipertensao
arterial, angiopatia amiloide, malformacdo vascular, discrasia hemorragica, 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 pro-tromboticos (mulher gravida/pos-
-parto, alteracdes da coagulacdo, doente com cancro ou doenca sistémica inflama-
toria); e) hemorragia subaracnoideia com extensao a regido opercular dominante, por
exemplo por rutura de aneurisma da ramificacdo da ACM esquerda, e f) acidente
isquémico transitorio (AIT) em doentes com afasia transitoria;

- Epilética: a afasia podera ser ictal (por atividade epilética nas areas da linguagem),
ou pos-ictal («paresia de Todd da linguagem»). As crises epiléticas afasicas puras sdo
raras, devendo o doente ter meméria para o periodo ictal, e implicam exclusdo de:
a) crise epilética a condicionar apraxia bucofacial (defeito na programa¢ao motora
dos movimentos da boca e face, traduzindo-se na incapacidade de realizar acées
por imitacdo como «mandar um beijinho» ou «beber por uma palhinha»); b) crises
epiléticas tdnicas da lingua (devera ser excluida hipertonia ictal da lingua), e c) cri-
ses epiléticas focais com alteracdo do estado de consciéncia (doente ndo recorda a
dificuldade na producdo da linguagem durante a crise);

- Migranosa: mais provavel em doentes com antecedentes pessoais de enxaqueca. A
aura afasica podera ter uma duracdo entre 5 e 60 minutos, sendo que a cefaleia (que
deverd ter carateristicas migranosas) deverd instalar-se na hora seguinte. A ausén-
cia de cefaleia ndo exclui esta etiologia («aura tipica sem cefaleia»). E causada por
disfuncao cortical transitoria pelo mecanismo de depressao cortical alastrante;

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

- Traumatica: se contexto clinico adequado;

- Neoplasica: doentes com agravamento progressivo do defeito de linguagem. Divi-
dem-se em: a) lesOes primarias do sistema nervoso central (SNC), sendo os gliomas
os tumores mais frequentes nos adultos, e b) lesdes metastaticas, mais frequentes
em idade avancada, e em doentes com histéria de neoplasia sistémica;

- Neurodegenerativa: nos doentes com afasia de instalacdo cronica e progressiva e
sem envolvimento de outros dominios cognitivos, deverdo considerar-se as afasias
progressivas primarias (APP), nas suas trés variantes: a) variante ndo-fluente/
agramatical (equivalente a afasia de Broca), caraterizada por agramatismo e apraxia
do discurso; b) variante semantica (equivalente a afasia de Wernicke), caraterizada
por dificuldade na nomeacdo por confrontacdo e dificuldade na compreensdo de
palavras individuais, e c¢) variante logopénica, caraterizada por dificuldade na
repeticao de frases e na producdo de palavras soltas durante o discurso esponta-
neo ou nomeacao. Do ponto de vista neuropatologico, estas entidades sdo hete-
rogenias, documentando-se mais frequentemente a acumulacdo de proteina tau e
TDP-43 nas variantes ndo-fluente e semantica e de patologia Alzheimer na varian-
te logopénica.

AVALIACAO CLINICA
A avaliacdo clinica da afasia devera incluir os seguintes elementos: a) fluéncia do
discurso, avaliada pelo nimero de palavras produzidas por intervalo de tempo, presenca
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Tabela 1. Classificacdo clinica da afasia

Tipo afasia Flogncia ~ Compre-  Nomeo-  Repe- leitora  Escrita  Localizagdio topogrdfica

enstio ¢Go ficGio (hemisfério dominante)

Broca ) N ) ! N/ U Area de Broca/regido opercular
frontoparietal

Transcortical ) N N/4 N N> U Lobo frontal anterior e superior

molora [poupa drea de Brocal/drea
barreira ACA/ACM

Wernicke N y y ! ! N/l Area de Wemicke/ regido
femporopariefal posterior

Transcortical N | N> N ! N> | Regido temporopariefal posterior

sensifiva [poupa drea de Wericke/érea
barreira ACM/ACP

Condugdo N N J U NAT  N<l Regido perissivica posterior
envolvimento fasciculo arqueadol

Anémica N2 N l N N N Varidvel

Transcorfical J J J N J 13 Regido perissilvica extensa, mas

misia poupa dreas de Broca, Wennicke

e fosciculo arqueado

Clobal U U U U ) I Regido perissivica exienso

Notos: ' compreensdo da leitura estd infacta; ? pousas anémicas e parafasias; ° cépia de frases infacia.
Abrevioturas: {: reduzido/alterado; N: normal /sem alteragdes; N/{: sem alieragdes ou reduzido;
n > {: sem aleracdes, por vezes reduzido/alterado; n < {: reduzido/alterado, por vezes normel

de pausas anomicas (discurso interrompido por dificuldade na producdo da palavra
correta) e esforco demonstrado na producdo do discurso; b) compreensao de ordens
simples e a varios passos; ¢) nomeacdo de objetos, partes de objetos e partes do corpo,
tipicamente comprometida, em maior ou menor extensdo, em todos os doentes afasicos;
d) repeticdo de palavras simples e frases; e) leitura de ordens simples e sua compreen-
sdo, e f) escrita espontdnea e ditada.

Uma caraterizacdo cuidada do defeito linguistico a cabeceira do doente e a avaliacdo
dos defeitos neuroldgicos acompanhantes poderdo permitir localizar topograficamente
a regido cerebral afetada (Tabela 1).

Na avaliagdo clinica do doente com alteracdes do discurso, importa ainda realcar que
o discurso fluente e pouco informativo do doente com afasia de Wernicke pode, por
vezes, ser erradamente interpretado como um delirium/sindrome confusional aguda. Esta
sindrome carateriza-se por um marcado defeito da atencao, um curso flutuante, alteracoes
do comportamento (letargia ou hiperatividade) e acompanha-se, por vezes, de altera-
coes da percecdo com alucinagdes visuais. Nestes doentes, o discurso, apesar de apre-
sentar um conteldo incoerente e poder estar lentificado, disartrico e conter alguns erros
de nomeacado, esta globalmente correto do ponto de vista sintatico e semantico.
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1. ANAMNESE (ANM)
+ Tempo de instalagdo e progresso da afasia
* Sintomas acomplanhantes: cefaleia, vémitos, movimentos involuntdrios

¥
2. ANTECEDENTES PESSOIAIS (AP)
* Factores de risco vascular (FRV)
* Enxaqueca
* Epilepsia
* Doenga oncolégica SNC ou sistémica
¥

3. EXAME NEUROLOGICO [EN|

+ Caracterizagdio afasia: (1) fluéncia; (2) nomeagdio; (3) compreensdio; (4) repeticdio; (5) leitura;
(6) escrita

* Restante exame neurolégico, incluindo: defeito de campo visual, forga ou sensibilidades;
movimentos involuntdrios

* Sinais meningeos

4. RESTANTE EXAME FiSICO (EF)

+ Temperatura, presséo arterial

+ Exame vascular (ritmo cardiaco, auscultacgio cardiaca e carofidea)
* Mordedura de lingua, incotinéncia de esfincteres

Figura 1. Investigagdio etiolégica da afasia (continua).

ABORDAGEM DIAGNOSTICA

A investigacdo etioldgica devera considerar o tempo de instalacdo do defeito neu-
rolégico, os sinais e sintomas neuroldgicos e sistémicos acompanhantes, bem como os
antecedentes pessoais do doente. A figura 1 apresenta um algoritmo de abordagem a
afasia, com os exames complementares de diagndstico que deverdo ser ponderados
perante cada hipotese diagnostica.

TRATAMENTO

No tratamento da afasia podemos considerar duas dimensdes: a) tratamento dirigi-
do a causa e b) tratamento sintomatico da afasia.

No tratamento dirigido a causa da afasia devemos considerar: a) fibrinoliticos ou
trombectomia endovascular no tratamento agudo do acidente vascular cerebral (AVC)
isquémico, bem como antitrombdticos na sua prevencao secundaria; b) anticoagulacdo
terapéutica nos doentes com trombose venosa cerebral (@ hemorragia secundaria a
trombose venosa ndo contraindica o tratamento); ¢) farmacos antiepiléticos na afasia
causada por crises epiléticas; d) terapéutica profilatica da enxaqueca nos doentes com
aura aféasica; e) antimicrobianos dirigidos ao agente infecioso identificado no doente
com meningoencefalite ou abcesso cerebral; f) tratamento oncolégico no doente com
afasia causada por neoplasia cerebral, e g) anticolinesterdsicos ou memantina nos doen-
tes com afasia de causa neurodegenerativa, sendo que o seu beneficio ndo esta prova-
do nos doentes com neuropatologia causadora de degenerescéncia frontotemporal.
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| 4. RESTANTE EXAME FiSICO (EF|

5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
A. HIPERAGUDA

* AP: FRV + arritmia emboligena

* EN: Sinais neurolégicos focais

* EF: fibrilhagdio auricular, sopro
carotideco

» ANM: Movimentos involuntdrios,

inconfinéncia de esfincteres,
mordedura da lingua

* AP: epilepsia, lesdo estructural corfical

* EN: movimentos involuntdrios

* ANM: Movimentos involuntdrios

B. AGUDA/SUBAGUDA

* AP: neop|qsia SNC / sistémica, crises

* EN: sinais meningeos, sinais focais

* EF: febre, sopro cardicco de novo
C. CRONICA PROGRESSIVA

* AP: neoplasia SNC / sistémica, crises

* EN: sinais focais agravomento
progressivo

* ANM: queixas cognitivas, perda

D. TRANSITORIA

* ANM: Queixas neurolégica
transitorias

* ANM: episédios paraxisticos

estereotipados, perda de consciéncia,

movimentos involuntdrios

* ANM: Queixas neurolégica
transitérias

6. ETIOLOGIA

>

—>

—>

>

>

—>

Vascular ->

Epilética
(afasiaictal >
vs. pos-critical)

Traumdtica >

Infeciosa >

Neoplasia >

Neuro-
degenerativa
Vascular .
(AIT)

Epilética >

Migranosa >

7. INVESTIGACAO

* Estudo imagen:
TC-CE vs. RM-CE

 Estudo angiogrdfico:
ecodopp|er Vasos ClO pescoco,
angio-TC vs. angio-RM

* Estudo cardiaco:
Holter 24 h, Ecocardiograma

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

* Estudo imagen:
TC-CE, RM-CE

* Estudo imagen:
TC-CE, RM-CE

* Pungéio lombar

* Avaliacdo andlitica

* Estudo imagen: RM-CE
* Pungdio lombar

* Estudo imagen: RM-CE, PET-FDG,
PET marcador AB

* Pungdio lombar: doseamento
marcadores D. Alzheimer

* Ver invesfigacdio vascular

* Ver investigacdo causa epilética

* Estudo imagem: RM-CE

Figura 1. Investigacdo etiolégica da afasia (continuagdo).
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O tratamento sintomatico da afasia passa por avaliacdo por terapeuta da fala e
realizacdo de sessdes de reabilitacdo. O uso de agentes farmacoldgicos (por exemplo,
memantina) e de estimulacdo magnética transcraniana em combinagdo com as sessoes
de terapia tem vindo a ser investigado.

PROGNOSTICO

O prognéstico dos doentes com afasia esta definido de melhor modo para os doen-
tes com afasia pds-AVC. Assim, alguns fatores parecem ser preditores de mau prognos-
tico, nomeadamente: a) a severidade da afasia na fase aguda; b) a idade avancada;
c) a dimensao da lesdo, e d) a inteligéncia pré-morbida. Os doentes sob terapéutica de
reabilitacdo melhoram cerca de 70% do seu maximo potencial de recuperacdo nos pri-
meiros 90 dias p6s-AVC.
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INTRODUCAO

As cefaleias sdo um motivo frequente de recorréncia ao servico de urgéncia; nestas,
as cefaleias ndo-traumaticas representam 2-4% e este capitulo serd dirigido a esta pa-
tologia. £ importante distinguir os doentes com condicdes subjacentes, cuja auséncia
de tratamento dirigido podera acarretar consequéncias nefastas, daqueles com cefaleias
primarias, para os quais o correto diagnostico e otimizacdo da terapéutica analgésica
serd essencial na orientacdo subsequente.

ASPETOS CLiNICOS, DIAGNOSTICO DIFERENCIAL E INVESTIGACI\O

Identificar caracteristicas de risco:

- Inicio subito (cefaleia explosiva): cefaleia grave, persistente, que atinge a sua
intensidade maxima num curto periodo de tempo (segundos a um minuto);

e Hipoteses diagndsticas mais provaveis: hemorragia subaracnoidea (HSA), sindro-
me de vasoconstricdo cerebral reversivel (RCVS), dissecdo arterial, trombose
venosa cerebral (TVC), apoplexia hipofisaria, aneurisma cerebral ndo-roto (cefa-
leia sentinela), quisto coloide do Ill ventriculo com hidrocefalia aguda, emergén-
cia hipertensiva e glaucoma de angulo fechado;

* |nvestigacdo: medir a pressdo arterial; pesquisar sinais meningeos; na investiga-
cdo de HSA, deve ser solicitada TC-CE; se a TC-CE for normal, numa cefaleia
explosiva com poucas horas de evolucdo, o estudo deve ser complementado com
angio-TC para investigacdo de aneurisma cerebral ou malformacdo vascular; se
a TC-CE for normal e a cefaleia explosiva ja tiver ocorrido ha muitas horas ou
até dias, deve ser realizada puncdo lombar (para pesquisa de xantocromia); caso
seja diagnosticada HSA, deve ser realizado estudo angiografico (angio-TC e,
posteriormente, angiografia classica); o angio-TC e o eco-Doppler permitem a
investigacdo de RCVS e dissecdo 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 hipofisaria;

e NOTA: ap6s a exclusao definitiva destas condicdes secundarias e perante episo-
m dios repetidos e estereotipados, deve ser considerada como hipétese diagnosti-

ca a cefaleia explosiva primaria. A cefaleia em salvas pode apresentar uma
evolucdo muito rapida, atingindo a intensidade maxima em poucos minutos;
contudo, é transitéria (duracdo entre 15 e 180 minutos) e é acompanhada por
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sinais autondmicos ipsilaterais (lacrimejo, miose, ptose, injecao conjuntival, ri-
norreia);
- Febre, infecao concomitante ou recente (em particular no seios perinasais,
ouvido médio e interno, faringe);
e Hipdteses diagnoésticas mais provaveis: infecdo do SNC (meningite, abcesso in-
tracraniano), TVC.
e Investigacdo: pesquisar sinais meningeos; realizar estudo analitico que inclua
hemograma e proteina C-reativa, hemoculturas, TC-CE (excluir contraindicacdes
para a realizagdo de puncdo lombar - é mandatério nos seguintes grupos de
doentes: imunocomprometidos, doenca ativa no SNC que cause efeito de massa,
papiledema, crises epiléticas de novo, alteracdo do estado de consciéncia e dé-
fices neuroldgicos focais) e puncdo lombar com estudo citolégico, bioquimico,
microbioldgico e painel de virus. Para investigacdo de abcesso cerebral, a TC-CE
deve ser complementada com administracdo de contraste. Na suspeita de TVC,
como complicacdo de infecdo recente ou concomitante, deve ser realizado veno-
-TC e/ou RM-CE com veno-RM.
- Crises epiléticas, alteracao do estado de consciéncia ou outras alteracoes
ao exame neurologico: qualquer alteracdo do estado mental, da personalidade
ou flutuacdo no nivel de consciéncia sugere uma doenca potencialmente grave;
achados anormais ao exame neuroldgico sdo o melhor preditor de patologia intra-
craniana;
e Hipdteses diagnosticas mais provaveis:
= Défices neuroldgicos focais/crises epiléticas: AVC isquémico ou hemorragico,
HSA, TVC, neoplasia, abcesso cerebral, dissecao arterial;

= Alteracoes no estado mental/crises epiléticas: HSA, infecdo do SNC, efeitos de
toxicos ou alteracoes metabdlicas, sindrome de encefalopatia posterior rever-
sivel (PRES);

= Sinais meningeos: meningite, HSA;

= Papiledema: indica hipertensdo intracraniana (HIC), que pode ser secundaria
a lesdo estrutural ou idiopatica.

® |nvestigacdo: na suspeita de dissecdo arterial, pesquisar sindrome de Horner
(ptose, miose e anidrose ipsilaterais a lesdo carotidea); TC-CE para investigacao
de lesdo vascular cerebral aguda, neoplasia e abcesso; pode ser complementado
com angio-TC dos troncos supra-adrticos e vasos intracranianos (investigacao de
dissecdo arterial e aneurisma cerebral) ou administracdo de contraste (na suspei-
ta de neoplasia ou abcesso); estudo analitico que inclua hemograma e proteina
C-reativa; hemoculturas; puncdo lombar com medicdo da pressao de abertura (ha
suspeita de HIC idiopatica), estudo citologico, bioquimico, microbioldgico e painel
de virus, em doentes com probabilidade de infecao do SNC; na suspeita de PRES
deve ser realizada RM-CE e o eco-Doppler pode também auxiliar ao diagnostico.

- Cefaleia durante o esforco: instalacio rapida de cefaleia com o esforco (exercicio
fisico, relagdes sexuais);

e Hipoteses diagnosticas mais provaveis: HSA, dissecdo arterial, RCVS, hemorragia
intraparenquimatosa;

* |nvestigacdo: deve ser realizada TC-CE para investigacdo de hemorragia; o estu-
do deve ser complementado com angio-TC dos troncos supra-aérticos e vasos
intracranianos na suspeita de dissecdo arterial, aneurisma cerebral e RVCS; caso
estes exames se revelem normais, deve ser realizada RM-CE com angio-RM;
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NOTA: apds a exclusdo definitiva destas condicdes secundarias, perante episo-
dios repetidos e estereotipados e na presenca de fatores desencadeantes bem
reconhecidos, devem ser consideradas como hipdteses diagndsticas as cefaleias
primarias cujo precipitante resida na atividade fisica extenuante. Sdo disso exem-
plos: a cefaleia priméria do exercicio e a cefaleia primaria associada a atividade
sexual;

- lIdade superior a 50 anos: doentes com idade superior a 50 anos, que apresen-
tam cefaleia de novo ou com agravamento progressivo estdo em risco elevado de
terem uma causa subjacente para os seus sintomas;

Hipdteses diagnosticas mais provaveis: arterite de células gigantes, neoplasia
primaria ou secundaria.

Investigacdo: deve ser realizada TC-CE para investigacdo de lesdo estrutural;
explorar outros sinais e sintomas sugestivos de arterite de células gigantes (al-
teracdes visuais, claudicacdo da mandibula, febre, anorexia, perda ponderal,
artralgias, mialgias, endurecimento ou dor a palpacdo das artérias temporais
superficiais); estudo analitico que inclua hemograma, proteina C-reativa e/ou
velocidade de sedimentacdo;

NOTA: importa lembrar que a nevralgia do trigémeo classica é uma cefaleia pri-
maria cuja incidéncia aumenta com a idade, o que a torna prevalente no idoso.
As suas carateristicas tipicas (dor facial unilateral, localizada a uma das trés di-
visdes do nervo trigémeo - raramente a primeira (5%) - recorrente em paroxismos
de duracdo breve (de poucos segundos até dois minutos), de intensidade grave,
tipo choque elétrico, fisgada, facada ou guinada, desencadeada por estimulos
inocuos no lado afetado da face e ndo acompanhada por défice neuroldgico,
devem ser reconhecidas de modo a instituir a terapéutica mais adequada (boa
resposta a carbamazepina ou oxcarbazepina, por exemplo);

- Alteracao da acuidade visual: ocasionalmente, doentes com doenca oftalmolé-
gica significativa podem apresentar-se com cefaleias e, nesses casos, a cefaleia pode
preceder a alteracdo visual e a dor ocular.

Hipdteses diagnosticas mais provaveis: HIC (idiopatica ou secundaria), PRES, TVC,
arterite de células gigantes, glaucoma agudo de angulo fechado.

Investigacdo: fundoscopia; pesquisa de outros sinais e sintomas sugestivos de
arterite de células gigantes (alteracdes visuais, claudicacdo da mandibula, febre,
anorexia/perda ponderal, artralgias, mialgias, endurecimento ou dor a palpacdo
das artérias temporais superficiais); deve ser realizada TC-CE para investigacdo de
lesdo estrutural; estudo analitico que inclua hemograma, proteina C-reativa e/ou
velocidade de sedimentacdo; medicdo da pressao intraocular; punciao lombar com
medicdo da pressao de abertura na suspeita de HIC idiopatica; RM-CE para doen-
tes com suspeita de PRES.

- Gravidez e puerpério: apesar das cefaleias primarias permanecerem as causas
mais comuns de cefaleia neste grupo, outros diagndsticos relacionados com a gra-
videz devem ser considerados.

Hipoteses diagndsticas mais provaveis: pré-eclimpsia/eclampsia, PRES, TVC, RVCS,
apoplexia hipofisaria, sindrome de hipotensdo do LCR (espontdnea ou apds pun-
¢do dural iatrogénica acidental);

Investigacdo: pré-eclaimpsia e eclimpsia devem ser consideradas como causa de
cefaleias em todas as gravidas com mais de 20 semanas de gestacdo e até algu-
mas semanas apos o parto; todas as gravidas devem ter vigilancia regular da
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Tabela 1. Diagnésticos a ndo falhar no doente com cefaleia aguda ou subita

no servico de urgéncia

Diagnéstico Histéria Achados clinicos
HSA Cefaleia de infcio stbifo, infensidade grave desde  Néuseas/vémitos, sinais meningeos, défices
o inicio; dor cervical grave, perda de consciéncia  neurolégicos focais, coma
RCVS Cefaleia de infcio stbito, de curta duragdo, que Défices neurolagicos [caso se desenvolva
recorre ao longo de dias ou semanas; pode fer edema ou lesdo vascular isquémical
desencadeantes [fosse, exercicio, fatores
emocionais|
Dissegdio arterial Traumatismo cefdlico ou cervical recente, Sindrome de Homer, nevropatias cranianas,
cervical dor cervical proeminente, acufeno nistagmo, défices neurolégicos focais
fransitorios ou permanentes
Encefalopatia Crises epiléficas, alierages visuais, cefaleia Hipertensdo arterial grave, papiledema,
hipertensiva/PRES  com inicio insidioso, nduseas/vémitos hemorragios refinianas, encefalopatia
Meningite/ Febre, dor ou rigidez cervical, confusdo, Febre, sinais meningeos, dlteragdo do estado
encefalite deferioragdio do estodo de consciéncia mental, crises epiléicas, défices neurolégicos,

petéquias, plrpura

Abcesso cersbral  Histéria de infegdo recente, rigidez cervical, febre  Febre, papiledema, défices neurolégicos
focais, deterioragdo do estado de consciéncia

Neoplasia cerebrol  Hisféria de neoplasia, cefdleia exacerbada por Papiledema, défices neurolégicos focais,
manobras que aumeniam a pressdo infiacraniana alierago do estado mentdl, crises epiléficas
[tosse, manobras de Valsalva), nduseas,/vomitos

Hemorragia Cefaleia de infcio stbito, famacos Défices neurolégicos focais, deferioragdo
iniraparenquimatosa  hipocoagulantes, hipertensdo arterial do estado de consciéncia, nduseas/vomitos
Quisio coléide do  Cefaleia posicional que resolve com o dectbito,  Aleraggio do estado mental

Il ventriculo com confuso, sinfomas infermitentes

hidrocefalia aguda

HIC idiopdica Sexo feminino, excesso de peso, alteragdes visuais  Papiledema, paresia do VI nervo craniano
intermitentes (diminuigdo da acvidade visual, uni ou bilaterdl, défice de campo visudl,
flashes, diplopia, acufeno diminuicdo da acuidade visual

Sindrome de Cefaleia grave com o ortosfatismo (frequentemente  Exame neurolégico normal

hipotensdo do LCR  dentio de 15 minutos| que resolve com o decibilo
a 0°, exacerbada por manobras de Valsalva,
acufeno, dor cervical, nduseas/vomitos

Atterite de células  Idade superior @ 50 anos, inicio sdbito Avtérias temporais superficiais palpaves,
gigantes de alteragdes visuais [perda visual monocular endurecidas, nodulares, febre, perda
fransitérial, claudicagdo da mandibula, febre ponderal, elevagdo da proteina Creafiva

e velocidade de sedimentagdo

Claucoma agudo Do ocular, olho vermelho ou lacrimejante, Injegdo conjuntival, cémea edemaciada,
de angulo fechado  diminuigéio da acuidade visual, nduseas/vémitos pupllas médias, fixas, globo ocular firme,
pressdo infroocular elevada (> 30 mmHg)
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pressdo arterial e proteinuria; a histéria clinica detalhada, sobretudo no que
respeita as carateristicas ortostaticas da dor, permite o diagnostico de cefaleia
por hipotensdo do LCR; na suspeita de PRES, TVC, RVCS e apoplexia hipofisaria
deve ser realizada RM-CE; na RM-CE também podem ser evidentes sinais suges-
tivos de sindrome de hipotensdo do LCR (diminuicdo das dimensdes do sistema
ventricular, engorgitamento dos seios venosos, hipdfise globosa higromas, he-
matomas subdurais);

- Farmacos/drogas: doentes medicados com anticoagulantes tém risco aumentado
de hemorragia, incluindo em localizacdo intracraniana; contracetivos orais sdo fator
de risco para tromboembolismo venoso, incluindo TVC; as cefaleias podem ser
secundarias ao uso de farmacos vasodilatadores; doentes com cefaleias primarias
podem desenvolver secundariamente cefaleia por uso excessivo de medicacao
analgésica; cocaina, metanfetaminas e outras drogas simpaticomiméticas aumentam
o risco de hemorragia intracraniana e também sdo causa de RCVS; nos utilizadores
de drogas injetaveis deve sempre colocar-se a hipotese de abcesso cerebral, mesmo
na auséncia de febre;

- Antecedentes relevantes: doentes com histéria de neoplasia estdo em risco de
desenvolver metastizacdo intracraniana (lesdes secundarias, carcinomatose menin-
gea); a doenca renal poliquistica e as doencas do tecido conjuntivo podem asso-
ciar-se a aneurismas cerebrais, com risco subsequente de HSA; a doenca hepatica
ou outras causas de coagulopatia aumentam o risco de hemorragia intracraniana;
os estados de hipercoagulabilidade predispdem a AVC isquémico ou TVC; doentes
com infecdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (VIH) ou outras formas de
imunossupressao estdo em risco significativo de terem doenca intracraniana (toxo-
plasmose, criptococose, meningite, abcesso cerebral, tumor, AVC) e, por isso, de-
vemos ter um baixo limiar para realizar investigacdo complementar abrangente
nestes doentes.
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Vertigem

AnprE Jorce, MarTA (ARVALHO

ABORDAGEM DA VERTIGEM NO SU

1.2 £ mesmo vertigem? Os doentes com patologia vestibular frequentemente nao
se queixam de vertigem mas, sim, de desequilibrio ou queixas mais vagas que errada-
mente podem fazer pensar em causa cardiovascular. A auséncia de vertigem ndo deve
justificar a ndo realizacdo de exame vestibular completo, na minima suspeita de pato-
logia vestibular. Causas comuns de «tonturas» ndo associadas a patologia vestibular:
- Hipotensdo ortostatica (episddios que surgem consistentemente apds o levante);
- Outros causas neuroldgicas (por exemplo, neuropatia sensitiva, apraxia da marcha).
2.° A vertigem é espontanea/persistente ou desencadeada pela posicao? Pode ajudar
a sugerir a etiologia (isto é, nevrite vestibular ou AVC vs. vertigem paroxistica posicional
benigna [VPPB]), mas em todos os doentes é essencial um exame vestibular sistematizado.

3.° Episodio inaugural ou recorrente? Episddios recorrentes (por exemplo, mensais)
estdo quase sempre relacionados com enxaqueca vestibular e VPPB, e ndo com AVC ou
nevrite vestibular.

4.° Ha sintomas/sinais associados? Averiguar sempre a presenca 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
realizacdo do exame neurolégico.

5.° Exame vestibular':

- Pesquisa de nistagmo espontaneo: pedir ao doente para fixar um alvo e observar
atentamente se existe nistagmo e qual a sua direcao (isto é, direito, esquerdo,
upbeat, downbeat ou torsional);

- Pesquisa de nistagmo excéntrico: avaliar a presenca de nistagmo nas posicdes
excéntricas direita, esquerda, superior e inferior; a presenca simultanea de nistagmo
espontaneo na linha média, de nistagmo direito intenso no olhar excéntrico direito
e nistagmo esquerdo intenso no olhar excéntrico 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;

- Avaliacdo do impulso cefélico/ head impulse test (HIT): enquanto o doente fixa um alvo,
realizamos um movimento curto e rapido de rotacdo horizontal da cabeca de modo
a ver se surge uma sacada corretora que reposiciona os olhos na linha de fixacao;
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APOS A ABORDAGEM INICIAL, DEVEMOS TENTAR ENQUADRAR
O DOENTE NUM DOS SEGUINTES ALGORITMOS**

Figura 1. A: Manobra de Dix/Hallpike esquerda (deitar o doente com a cabega em extensdo e
45° rodada para a esquerda, enquanto observamos a presenca de nistagmo evocado pela posigéio).
Repetir para o lado contralateral; B: Manobra de Pagnini-McLure (com o doente deitado com elevagdio
da cabeceira ~30°, rodar a cabeca para a direita [McLure direito] e observar a presenca de nistag-

mo.

Repetir para o lado esquerdo [Mclure esquerdo].

Apo6s a realizacdo de todos estes passos e na auséncia de alteracdes relevantes,
principalmente se histéria sugestiva de vertigem posicional, devem ser realizadas
manobras posicionais, incluindo a manobra de Dix-Hallpike? e a manobra de Pag-
nini-McClure3, para avaliacdo de nistagmo posicional, e se 0 mesmo esta de acordo
com o esperado fendtipo para o diagnostico das diferentes variantes de VPPB.
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Vertigem espontdnea

Vertigem posicional
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Figura 2. Diagnéstico diferencial de vertigem em contexto de urgéncia. Skew: estrabismo vertical de

origem central; HIT: teste do impulso cefdlico; SPC: Sociedade Portuguesa de Cefaleias; ORL: oforri-

nolaringologia.
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capitulo 2.5

lteracdes da visdo

AnprE Jorae, MaRTA (ARVALHO

INTRODUCAO

As perturbacdes da visdo no Servico de Urgéncia sdo um grupo heterogéneo de
patologias tanto neurolégicas como oftalmoldgicas. Segue-se uma abordagem sistema-
tizada essencial por um neurologista geral, seguido do diagnostico diferencial, com
base na queixa de apresentacao.

ASPETOS CLINICOS: AVALIACAO DAS VIAS VISUAIS AFERENTE E EFERENTE'3

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

Avaliacao de cor monocular, usando cartdes de Ishihara ou equivalentes (por
exemplo, no telemovel);

Avaliacdo monocular de campos visuais, preferencialmente por confrontacio
(por exemplo, contar dedos);

Avaliacdo de reatividade pupilar (avaliar reflexo fotomotor direto e consensual,
presenca de defeito pupilar relativo aferente [DPRA], presenca de anisocoria e a
variacdo da mesma na luz e no escuro);

Avaliacdo ocular externa (simetria palpebral, existéncia de proptose e alteracdes
conjuntivais);

Avaliacdo de oculomotricidade (posicdo primaria + oito posicdes excéntricas,
versOes e ducgdes, avaliar limitacdes e assimetrias; realizar cover-uncover e al-
ternate-cover, principalmente se queixa de diplopia, para excluir pequenas fo-
rias/tropias, ndo-objetivaveis de outra forma);

Avaliacdo do fundo ocular, com oftalmoscopia direta (avaliar disco 6ptico na
pesquisa de edema, atrofia, hemorragias ou outras alteracdes, avaliar macula e
retina adjacente).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL, INVESTIGACAO E TRATAMENTO

ter um impacto significativo no prognéstico visual.

m Em contexto de SU devemos ter em mente: causas cujo tratamento urgente pode

Visdo turva/perda de visdo. £ importante saber como aconteceu: sibito ou

progressivo, mono ou binocular, defeito parcial ou completo do campo visual, transitorio



filteraaes da visao

ou persistente, sintomas/sinais acompanhantes (por exemplo, oculodinia, cefaleia, diplo-
pia, fraqueza, parestesias, proptose, ptose, claudicacdo mandibular, poliartralgias de novo).
- Oclusdo de ramo ou artéria central da retina

e Perda de visdo subita monocular, parcial ou total, indolor
e sem outros sintomas associados;

e Perda AV, cor, defeito altitudinal, segmentar ou total, fun-
doscopia: isquemia retiniana com edema das camadas da
retina (aspeto esbranquicado) com presenca de cherry/red
spot;

e Mais frequente em doente com fatores de risco vascular, mas ndo necessarios;

¢ Frequentemente associada a causa embodlica (ateroembolica ou cardioembdlica),
pelo que implica uma avaliacdo vascular e cardiaca;

® |nvestigacdo: analises com hemograma, PCR e/ou VS, TC-CE, avaliacdo de vasos
pescoco (eco-Doppler carotideo-vertebral e/ou angio-TC vasos supra-aérticos),
ECG-Holter 24 horas e ecocardiograma;

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

- Neuropatia 6ptica isquémica anterior (NOIA)*

e Ndo-arteritica

¢ |doso com fatores de risco vascular (favorecem o diagnéstico,
mas a sua auséncia ndo o exclui porque existem outros fatores
de risco [por exemplo, drusas do disco 6ptico]) com perda
visual monocular, por vezes altitudinal (superior ou inferior),
indolor, sobretudo de manha ao acordar
e Perda da AV e cor, DPRA, fundoscopia: edema do disco com hemorragias peripa-

pilares; olho contralateral tem escavacao do disco optico pequena (< 0,2 mm,
cup at risk);

e Investigacdo: estudo vascular, analises com hemograma, PCR e/ou VS, TC-CE e
orbitas (exclusdo de compressdo aguda); ponderar puncdo lombar se doente
imunodeprimido ou historia sugestiva de causa infeciosa (por exemplo, febre,
queixas sistémicas), eco-Doppler carotideo-vertebral e das artérias temporais
superficiais e axilares;

e Terapéutica: iniciar AAS, otimizacdo do controlo dos fatores de risco vascular;
pode tentar-se ciclo curto de corticosterdide.

- Arteritica

e Quadro semelhante ao anterior, devendo esta hipotese ser
colocada se idade > 50 anos, queixas sistémicas (perda pon-
deral, febre, polimialgia reumatica), claudicacdo mandibular,
cefaleias de novo;

e Perda da AV e cor, DPRA, fundoscopia: presenca de edema
palido favorece esta hipotese

¢ |nvestigacdo: andlises (hemograma, VS e PCR), eco-Doppler carotideo-vertebral e
das artérias temporais superficiais e axilares e bidpsia de artéria temporal super-
ficial (consoante a experiéncia de cada centro);

o Terapéutica: se suspeita forte, é emergente o inicio de corticoterapia (metilpred-
nisolona 500-1000 mg/dia durante trés dias, seguida de prednisolona 1 mg/kg/
dia [max. 60 mg/dia]), de modo a evitar outros eventos isquémicos (ndo esperar
pela bidpsial).
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- Neuropatia 6ptica inflamatoria, isto €, nevrite optica (NO)®

e Perda visual (ceco-central) e discromatdpsia, ao longo de horas/dias, com oculodinia;

e Perda da AV e cor, DPRA; fundoscopia: 2/3 normal, 1/3 edema ligeiro do disco
optico, sem hemorragias;

¢ Investigacdo: RM-CE e pesquisa de anticorpos anti-AQ4 e anti-MOG (sobretudo
se perda AV grave, hemorragias peripapilares, defeito altitudinal);

e Terapéutica: se causa infeciosa pouco provavel ou excluida, metilprednisolona
1 g 3-5 dias.

- Mimickers de neuropatia 6ptica

¢ 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 lesdes da via optica

® Lesdo compressiva do nervo dptico (por exemplo, apoplexia pituitaria, meningioma);

¢ Patologia infeciosa com envolvimento do nervo 6ptico (imunodeprimido, queixas
sistémicas);

o Lesdes retroquiasmaticas (defeitos hemi ou quadrantanopticos).

2. Perda de visao transitoria. Abordada a parte pelos seus diagnésticos diferen-

ciais particulares.
- Isquemia monocular transitéria (amaurose fugaz)

e Perda visual monocular indolor, duracdo de minutos/horas, «cortina preta em
frente ao olho»;

e Patologia carotidea, patologia cardioembdlica ou arterite de células gigantes;

e Exame visual aferente e eferente habitualmente normal;

e Investigacdo: analises, ECG, Holter, ecocardiograma e estudo dos vasos do pescoco;

e Terapéutica: dependente dos achados.

- Aura de enxaqueca

e Perda de visdo binocular (menos frequentemente monocular), com escotoma
cintilante/espetro de fortificacdo e/ou moével no campo visual;

e Duragdo maxima de 1 hora, habitualmente seguida de cefaleia com carateristicas
migranosas.

- Hipertensdo intracraniana (HIC)®

e Perda transitoria visual binocular (obscuracées transitérias vi-

suais);

e Acompanhada de cefaleia que agrava com o decubito, acufenos

pulsateis, diplopia (paresia VI nervo craniano);

e Fundoscopia: edema bilateral do disco éptico (papiledema)

e |nvestigacdo: TC-CE e veno-TC (exclusdo de trombose venosa
cerebral); se normal: realizar puncdo lombar com manometria (exclusao de HIC
idiopdtica [+ se mulher jovem com excesso ponderal]);

e Terapéutica: dependente dos achados; se HIC idiopatica: inibidores da anidra-
se carbonica, por exemplo, acetazolamida 500 mg 2x/dia, com aumento de
250 mg/semana consoante a necessidade e a tolerancia do doente até 4 g/dia,
associados a incentivo a perda de peso se excesso ponderal (a abordagem po-
dera ser ajustada mediante a gravidade do quadro inicial);
- Isquemia do topo da artéria basilar (pode dar perda de visdo transitoria/cegueira
cortical)
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3. Diplopia’

Direction of gaze Primary position Direction of gaze

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

- Paresia do Ill nervo craniano

e Diplopia binocular horizontal/obliqua;

e Em posicdo primaria, olho desviado para fora e para baixo; combinagdo variavel
de estrabismo divergente e vertical (limitacdo da aducdo, supraducao e/ou infra-
ducdo), ptose palpebral e midriase;

® |nvestigacdo: analises (incluindo VS), TC-CE; se envolvimento pupilar: angio-TC ce-
rebral (exclusdo de aneurisma da artéria comunicante posterior);

o Terapéutica: se assumida causa microvascular, iniciar AAS; oclusdo ocular nao
alternante (se diplopia incomodativa para o doente); reavaliar em trés meses.

- Paresia IV nervo craniano

Direction of gaze Primary position Direction of gaze

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

Right superior oblique palsy

Y

¢ Diplopia binocular vertical/obliqua, sobretudo na infraversao (dificuldade a des-
cer escadas/ler);

e Estrabismo vertical que aumenta para baixo e contralateralmente a paresia; pode
haver tilt cefalico para o lado contralateral; realizar teste de Bielschowsky;
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e |nvestigacdo: analises (incluindo VS) e TC-CE;
o Terapéutica: semelhante a da paresia do Ill nervo craniano.

- Paresia VI nervo craniano

Direction of gaze Primary position Direction of gaze
. = )
= -

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

¢ Diplopia binocular horizontal, sobretudo ao longe;

e Estrabismo convergente que aumenta para o lado afetado (limitacdo exclusiva da
abducdo);

e |nvestigacdo: analises (incluindo VS) e TC-CE;

o Terapéutica: semelhante a da paresia do Ill e IV nervos cranianos.

- Oftalmoplegia internuclear

Direction of gaze Primary position Direction of gaze
T

®  ® ® o o o

Figura 4. Exemplo de uma oftalmoplegia internuclear esquerda.

¢ Diplopia binocular horizontal;

e Estrabismo divergente que aumenta para o lado contralateral; além da limitacdo
da adugdo com nistagmo abdutor do olho sdo, pode haver nistagmo rotatdrio e
estrabismo vertical;

e |nvestigacdo: TC-CE; se normal, RM-CE (exclusdo de lesdo isquémica, desmielini-
zante ou outra); considerar puncdo lombar;

e Terapéutica: dependente da causa.

- Outras causas de diplopia aguda

e Miastenia gravis ocular: diplopia binocular flutuante, mais vespertina; sinais de
fatigabilidade palpebral; pode ou ndo assemelhar-se a paresia de um ou varios
nervos cranianos; pode haver uma evolucdo para uma forma generalizada;

e Fistula carotideo-cavernosa: padrao de diplopia binocular com paresia de um ou
varios nervos cranianos, proptose, quemose, oculodinia/cefaleia, acufeno pulsa-

n til; fundoscopia com engorgitamento venoso;

¢ Doenca tiroideia do olho: padrdo de diplopia binocular que pode ser semelhante
a lesdo de nervos cranianos, proptose, sem dor e sem quemose ou engorgita-
mento venoso;
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¢ Diplopia monocular: causa oftalmologica (por exemplo, alteragdo conjuntival,
descolamento retiniano, deslocacdo de lente, queratocone).

4. Problemas pupilares/anisocoria®

Midriase monocular (anisocoria maior na luz)

e Paresia do Ill nervo craniano: (ver acima) habitualmente acompanhada de fraque-
za de musculos inervados pelo Il nervo, no entanto, em causas compressivas
iniciais pode acontecer isoladamente;

e Pupila tonica de Adie (lesdao do ganglio ciliar): pupila com contracdo lenta, pode
haver hipocinesia sectorial ou movimentos vermiformes pupilares. Melhor con-
tracdo pupilar a convergéncia que a luz. Sem disfuncdo oculomotora. Contragdo
isolada da pupila midriatica 45 minutos ap6s aplicacdo de pilocarpina a 0,125%,
em ambos os olhos, confirma o diagnéstico.

e latrogénica: contacto inadvertido com gotas de fenilefrina ou tropicamida, nebu-
lizacbes de ipratropio ou escopolamina (comum em profissionais de sadde/qui-
micos/farmacéuticos).

Miose monocular (anisocoria maior no escuro)

e Sindrome de Horner: miose, ptose ligeira, com anidrose (loca-
@ @ liza pré-bifurcacdo carotidea, neurénio de 1.2-2.2 ordens) ou

sem anidrose (localiza poés-bifurcacdo carotidea, neurénio de

3.2 ordem). Presenca de dilation lag (ap6s remocdo de luz ha um atraso na dila-
tacdo da pupila afetada) e dilatacdo isolada da pupila midtica apés apraclonidina
0,5% confirma o diagnéstico. Causas de 1.2/2.2 ordem: sindrome de Wallenberg
ou lesdo medular ipsilateral acima de T1/lesdo apex pulmonar. Causas de 3.2 or-
dem: dissecao carotidea;

* Pupila tonica de Adie em fase cronica;

® latrogénica: contacto inadvertido ocular com morfina e outros opidides ou pilo-
carpina.

Pupilas pequenas bilaterais: no doente agudo com alteracao de estado de conscién-

cia: lesdes diencefalicas ou medicacdo sedativa (opidides). Outras causas: sindrome

de Horner bilateral, pupilas de Argyll-Robertson, pupilas tonicas cronicas bilaterais.

(pinpoint pupils — hemorragia pontina);

Pupilas grande bilaterais: no doente agudo com alteracdo de estado de consciéncia:

intoxicacdo por cocaina ou anfetaminas, AVC mesencefalico posterior (nlcleo de

Edinger-Westphal). Outras causas: patologia da juncdo neuromuscular (sindrome

de Miller-Fisher ou botulismo), lesao do Il nervo bilateral, pupilas tonicas de Adie

(10% bilateral), cegueira bilateral.
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Paresia facial

Octavia Costa, MarTa (ARvALHO

DEFINICAO
A paresia facial pode envolver tanto o andar superior como o inferior da face, difi-
cultando a mimica facial. A forma mais comum é a paralisia de Bell (60 a 75% dos casos).

ASPETOS CLINICOS

A excecdo dos movimentos da mandibula e da elevacdo da palpebra, o nervo facial
(VI nervo craniano) é responsavel por todos os outros movimentos da face. Este nervo
tem também fibras sensitivas, que sdo responsaveis pela percecao do sabor das papilas
gustativas da lingua, através do nervo da corda do timpano.

O cortex somatomotor, localizado no giro pré-central, da origem as fibras motoras do
trato corticobulbar que descem sucessivamente através da coroa radiata, capsula interna,
mesencéfalo até ao nicleo do nervo facial na protuberancia. No nicleo do nervo facial, as
fibras do primeiro neurdnio fazem sinapse com o segundo neurénio motor que da origem
ao nervo facial. A porcdo superior do nicleo facial, responsavel pela inervacdo dos muscu-
los do andar superior da face, recebe informacdo cortical de ambos os hemisférios cerebrais,
enquanto a porgdo inferior, que inerva os musculos do andar inferior da face, recebe apenas
informacdo cortical contralateral (Figura 1). Uma paresia facial periférica (segundo neu-
ronio) enfraquece toda a hemiface ipsilateral (Figura 1. A), incluindo os musculos frontal
e orbicular do olho. Na paresia facial central (primeiro neurénio) ndo ha atingimento do
musculo frontal, podendo haver fraqueza do musculo orbicular do olho em alguns casos
(Figura 1.B). No entanto, ressalva-se a ideia de que uma lesdo na protuberancia (primei-
ro neurdnio) podera mimetizar uma paresia facial periférica (segundo neurénio).

Historia

A informacdo mais importante é a relativa a forma de instalacdo: aguda sugere
causa vascular ou virica (se ndo-traumatica); subaguda é frequentemente idiopatica
(paralisia de Bell); gradual e progressiva deve fazer suspeitar de neoplasia. Também é
importante distinguir entre défice unilateral ou bilateral; averiguar se ha antecedente
de episddio prévio semelhante, surdez ipsilateral, otalgia ou dor facial associada ou
traumatismo temporal.

Exame neurolégico
Apreciar a simetria da face - avaliar as pregas nasolabiais e as rugas da testa; ob-
servar 0s movimentos espontaneos como o sorriso e o pestanejo. Pedir ao doente para
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A. Leso do nervo facial B. Leséio supranuclear

Lestio
supranuclear

Nicleo do nervo
focial (VI nervo
craniano)

Leséio do
nervo facial

Figura 1. Representacdo anatémica e clinica da lesdo do nervo facial (A) e da leséo supranu-
clear (B) (adaptado de Tiemstra JD, Khatkhate N. Am Fam Physician. 2007; 76(7):997-1002).

mostrar os dentes/sorrir; assobiar; fechar os olhos com forca (e pedir para nido os
deixar abrir quando forcamos com os nossos dedos); olhar para o teto; enrugar o pes-
coco. Avaliar restante exame neurolégico — procurando outros sinais neuroldgicos focais
que ajudem a localizar topografia da leséo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

E fundamental distinguir paresia facial central de periférica. Nos casos de suspeita
de causa central (vascular, tumoral, infeciosa) é essencial a realizacio de exame de
imagem. O diagnéstico diferencial da paresia periférica é muito extenso, devendo ser
consideradas algumas entidades:

e Paralisia de Bell: instalacdo espontanea ao longo de 48-72 horas, restante exame
neurolégico e sistémico normais, melhoria ao longo de varios meses, auséncia
de sinais de alarme (Tabela 1); acompanhada de dor auricular em 50% dos casos,
compromisso do lacrimejo em 30%, alteracdo do paladar em 35%, hiperacusia
em 5%. Doentes que preencham estes critérios ndo necessitam de exame de
imagem. Caso ndo comecem a melhorar em trés semanas, devem fazer exame
de imagem para excluir causa compressiva.

¢ Sindrome de Ramsay-Hunt: paresia facial periférica associada a eritema e vesicu-
las no canal auditivo externo, membrana timpanica ou orofaringe ipsilateral.
Deve-se a reativacdo do virus varicella zoster no ganglio geniculado; podem
existir sintomas vestibulococleares por envolvimento do VIII nervo;

¢ Sindrome Melkersson-Rosenthal: doenca granulomatosa com paresia facial peri-
férica, edema facial e fissuras linguais (em 25% dos doentes);
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Tabela 1. Sinais de alarme que devem questionar o diagnéstico

de paralisia de Bell

Instalagdo gradual /agravamento ao longo de semanas/meses de paresia para paralisia
Paresia facial recorrente

Vertigem, surdez, zumbido

Vesiculas no canal auditivo extermo, membrana fimpénica ou orofaringe
Auséncia de melhoria denfro de irés meses

Envolvimento bilateral ou de outros nervos cranianos

Fraqueza bulbar ou dos membros

Otite média

Hiperfrofia parofidea

Erupgdio cuitinea ou outros sinais de doenca de Lyme

Fatores de risco para infegdo por VIH

Edema facial /fissuras da lingua

Cancro

e Neurossarcoidose: 5% dos doentes com sarcoidose tém envolvimento neurolégi-
co, sendo a paresia facial periférica a manifestacdo mais comum; é particular-
mente importante considerar nos casos de envolvimento bilateral;

e Doenca de Lyme: a paresia facial é a manifestacdo neuroldogica mais comum,
devendo sempre ser considerada em regides endémicas, sobretudo se bilateral
ou em criancas;

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

e Fratura do osso temporal: a historia de trauma permite um diagndstico mais linear;

e Tumores: lesdes do angulo pontocerebeloso (neurinoma do acustico), outras
neoplasias da cabeca e pescoco): inicio mais insidioso, por vezes apenas como
complicacdo do tratamento cirurgico;

e |esdes do tronco cerebral: uma lesdao na ponte pode causar uma lesdo de segun-
do neurénio (simulando uma lesdo periférica), uma vez que o ramo motor do
nervo facial circunda o ntcleo do abducente antes de sair do tronco cerebral, mas
raramente ocorre de forma isolada dada a proximidade com outras estruturas.

TRATAMENTO

Lubrificacdo topica frequente com gotas com lagrima artificial durante o dia e po-
mada durante a noite. Protecdo ocular que inclui encerramento palpebral antes de
dormir. Ensino de exercicios de reabilitacdo com massagem dos musculos da face, com
acompanhamento com plano de reabilitaco.

Tratamento com corticosteroide durante 7-10 dias (por exemplo, 1 mg/kg/dia cinco
dias, com reducdo , acompanhado de protetor gastrico. Na sindrome de Ramsay-Hunt,
utiliza-se uma combinagdo de corticéide e antivirico (aciclovir ou valaciclovir). Nos
doentes com evidéncia de infecdo por outros agentes, o tratamento devera ser adequa-
do as mesmas.
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PROGNOSTICO

Na paralisia de Bell, o prognéstico é melhor quando se verificam sinais de recupe-
racdo nos primeiros dois a trés meses. Fatores de pior prognostico: paralisia facial
completa; idade mais avancada; diabetes mellitus; dor nao localizada ao ouvido; alte-
racdo do paladar; fibrilhacdo espontanea dos musculos faciais 10 a 14 dias ap6s inicio
dos sintomas. Cerca de 10% das pessoas terdo novo episddio, sendo mais frequente
nos primeiros 10 anos.

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

BIBLIOGRAFIA
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capitulo 2.7

fraqueza muscular

Octavia Costa, MarTa (ARvALHO

DEFINICAO

A fraqueza muscular é uma queixa frequente no servico de urgéncia, podendo re-
sultar de patologia do sistema nervoso central, sistema nervoso periférico ou patologia
do musculo. Muitos dos doentes que se queixam de fraqueza nao tém défice motor
objetivo ao exame neurologico. A histdria e o exame fisico cuidadosos permitirdo dis-
tinguir fadiga, limitacdo motora por dor ou disfuncdo articular e fraqueza verdadeira.

ASPETOS CLINICOS
Histéria

Individuos com doencas sistémicas, como patologia cardiorrespiratoria, reumatolo-
gica, oncoldgica, infeciosa ou inflamatoria cronica, podem ter limitacdo funcional, mas
ndo sdo verdadeiramente fracos. Doentes com fadiga queixam-se frequentemente de
fraqueza, enquanto aqueles com verdadeira fraqueza muscular queixam-se de incapa-
cidade de realizar tarefas especificas (por exemplo, subir escadas ou pentear o cabelo),
ou de uma sensacdo de «peso» ou «rigidez» nos membros.

Os sintomas e sinais de doenca muscular dividem-se em «positivos» — mialgias, cai-
bras, contraturas, mioglobindria e rigidez muscular - e «negativos» — fraqueza, intoleran-
cia ao exercicio, 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 esforco excessivo, tém cdibras ou fibromialgia. Doentes com polimial-
gia reumatica tém limitacdo por dor e rigidez, mas apresentam forca muscular normal.

Exame neurolégico

A verdadeira fraqueza muscular é documentada por testes musculares formais,
sendo mais frequentemente utilizado o sistema de classificacdo do Medical Research
Council: 0 - sem contracdo muscular; 1 — esbogo de contracdo muscular; 2 - movimen-
to do membro ou articulacdo possivel apenas com eliminacdo da gravidade; 3 - movi-
mento do membro ou articulacdo apenas contra a gravidade; 4 - forca diminuida, mas
o movimento dos membros ou articulacdes é possivel contra resisténcia; 5 - forca
normal contra resisténcia.

E importante a avaliacdo da presenca e padrdo de possiveis atrofias, presenca de
fasciculacdes (que nos pode sugerir fraqueza muscular por lesdo de segundo neurénio
motor), avaliacdo de movimentos involuntarios, tonus, miotonia.
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Deve ser realizada também palpacdo muscular, que podera 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 metabdlicas
hereditarias.

De seguida, é importante caraterizar os padrdes de fraqueza muscular encontrados:
1. Primeiro neurénio: atrofia pouco marcada, aumento do tonus, hiperreflexia osteo-

tendinosa, padrdo piramidal de fraqueza (fraqueza dos extensores nos membros

superiores e dos flexores nos inferiores), reflexo cutaneoplantar extensor;

2. Segundo neurdnio: atrofia, fasciculagdes, diminuicdo do tonus, hipo- ou arreflexia
osteotendinosa, reflexo cutaneoplantar flexor;

3. Musculo: atrofia, diminuicdo do ténus e hipo- ou arreflexia osteotendinosa, reflexo
cutaneoplantar flexor;

4. Juncdo neuromuscular: fraqueza fatigavel, tonus normal ou diminuido, reflexos
osteotendinosos normais;

5. Fraqueza funcional: ténus normal, reflexos osteotendinosos normais, sem atrofia,
forca erratica, reflexo cutdneoplantar flexor.

Além destes padrdes, devem ser considerados os sinais sensitivos e outros sinais.

LOCALIZACAO DA LESAO
Fraqueza nos quatro membros

- Com hiperreflexia osteotendinosa e reflexos cutaneoplantares extensores: lesdo da
medula cervical ou da via piramidal bilateral (o0 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 lesdo aguda e
severa de primeiro neurdénio) nas primeiras horas apos lesdo, o tonus esta diminui-
do e os reflexos ausentes (apesar de se tratar de uma lesdo de primeiro neurénio);

- Combinacdo de fraqueza de primeiro neurénio nos membros inferiores e de segun-
do neurdnio nos membros superiores: sugere doenca do neurénio motor (sem alte-
racdo da sensibilidade) ou combinacdo de mielopatia cervical e radiculopatia (com
alteracao da sensibilidade);

- Com reflexos normais:
¢ Fraqueza fatigavel, sobretudo se associada a alteracdo de nervos cranianos (mo-

vimentos oculares, ptose palpebral, musculos faciais): miastenia gravis;
® Fraqueza variavel com ténus normal: considerar fraqueza funcional.

Fraqueza nos membros inferiores

- Com hiperreflexia osteotendinosa e reflexos cutaneoplantares extensores: sugere
lesdo medular (pode ser definido um nivel lesional de acordo com as alteracoes
sensitivas);

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

Fraqueza unilateral dos membros superior e inferior: lesio do neurénio motor
superior na medula cervical alta, tronco cerebral ou acima
- Achados sensitivos contralaterais (hipostesia algica e térmica) indicam lesdao hemi-
medular cervical ipsilateral (Brown-Séquard);
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Tabela 1. Miétomos dos membros superiores e inferiores

Midtomo Inervacgio muscular

c5 Deltéide, bictpite

Co Deli¢ide, bicipite, fricipite, flexor radial do carpo

c7 Tricipite, flexor radial do carpo, extensor do carpo radial, extensor comum dos dedos
C8 Abdufor do quinto dedo, abdutor curto do polegar, primeiro inferésseo dorsal

Tl Abdufor do quinto dedo, abdutor curto do polegar, primeiro inferdsseo dorsal

12 lliopsoas, quadricipite, adutor longo

13 lliopsoas, quadricipite, adutor longo

14 Quadricipite, fibial anterior

15 Tibial anterior, fibial posterior, extensor longo do hélux

S] Gastrocnémio

- Paresia de nervos cranianos contralaterais ou sinais de tronco cerebral indicam o
nivel do tronco cerebral afetado;

- Fraqueza ipsilateral da hemiface ou da hemilingua indicam lesdo acima do tronco
cerebral;

- Perda de sensibilidade ipsilateral indica lesdao acima do bulbo;

- Defeito de campo visual ou alteracdo de fungdes superiores indicam lesdo hemis-
férica.

Fraqueza limitada a um (inico membro
- Os sinais de primeiro neurénio limitados a um Gnico membro podem ser causados
por lesdes medulares, do tronco cerebral ou de um hemisfério cerebral — é necessa-
rio pesquisar alteracoes de sensibilidades ou pares cranianos que sugiram localizacao;
- Se se tratar de fraqueza de segundo neurénio, devem ser consideradas as seguintes
sindromes consoante os achados:
e Membro superior - mao;
= Nervo mediano: fraqueza e atrofia da eminéncia tenar (abdutor curto do po-
legar); alteracdo da sensibilidade dos primeiros trés dedos;
= Nervo cubital: fraqueza com ou sem atrofia de todos os musculos da mao,
exceto primeiro e segundo lumbricais, oponente do polegar, abdutor curto do
polegar e flexor curto do polegar; alteracdo da sensibilidade do quinto dedo
e metade do quarto;
= Nervo radial: fraqueza da extensdo dos dedos e do punho (mao pendente) e
provavelmente do tricipite e braquiorradial; alteracdes sensitivas minimas na
tabaqueira anatomica; perda do reflexo estilorradial e possivelmente do trici-
pital (se lesdo acima do sulco radial);

= Radiculopatias: fraqueza e alteracdo da sensibilidade de acordo com o terri-
m torio de cada raiz nervosa (Tabela 1);

o Atrofia bilateral dos pequenos musculos:
= Com perda sensitiva distal: neuropatia periférica;
= Sem perda sensitiva: doenca do neurénio motor.



fraqueza moscular

e Membro superior - braco

= Raiz C5: fraqueza da abducdo do ombro, rotacdo externa e flexdo do cotove-
lo; perda do reflexo bicipital; alteracdo da sensibilidade na face lateral do
braco;

= Raiz C6: fraqueza da flexdo do cotovelo e da pronacdo; perda do reflexo es-
tilorradial; perda de sensibilidade na face lateral do antebrago e polegar;

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

» Raiz C8: fraqueza da flexdo dos dedos; perda do reflexo flexor dos dedos;
perda de sensibilidade na face medial do antebraco;

= Nervo axilar: fraqueza da abducdo do ombro (deltéide); perda de sensibilida-
de numa pequena area da face lateral do ombro.

e Membro inferior

= Peroneal comum: fraqueza da dorsiflexdo do pé (pé pendente) e da eversdo
com inversdo preservada; perda de sensibilidade na face lateral da canela e
dorso do pé;

= Raiz L4: fraqueza da extensdo do joelho e dorsiflexdo do pé (pé pendente);
perda do reflexo rotuliano; perda de sensibilidade na face medial da canela;

= Raiz L5: fraqueza da dorsiflexdo do pé (pé pendente), inversdo e eversao,
extensdo do halux e abducdo da anca; perda de sensibilidade na face lateral
da canela e dorso do pé;

= Raiz S1: fraqueza da flexdo plantar e eversdo do pé; perda do reflexo aquilia-
no; perda de sensibilidade no bordo lateral e planta do pé.

BIBLIOGRAFIA
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4. Bhidayasiri R, Waters MF, Giza CC. Neurological differential diagnosis: A prioritized approach. Mal-
den, Mass: Blackwell, 2005.
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Nlteracdes da sensibilidade
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INTRODUCAO
A avaliacao clinica das alteracdes da sensibilidade é desafiante, atendendo a natu-
reza subjetiva das queixas. As carateristicas e distribuicdo da perturbacdo sensitiva,
bem como a presenca/auséncia de outros sintomas e sinais acompanhantes podem
ajudar no diagnéstico diferencial. Podem ser reconhecidos varios padrdes:
- Anestesia/hipoestesia: sintoma negativo, habitualmente manifestacdo de perda de
discriminacdo sensitiva ou aumento do limiar sensitivo; descrita como «dorméncia»;
- Disestesia: consiste na percecdo anormal desagradavel de um estimulo sensitivo;
- Parestesia: sensacdo espontdanea anormal, habitualmente descrita como formiguei-
ro/picadas/agulhas;
- Dor neuropatica: inclui hiperestesia (sensacdo exagerada a um estimulo sensitivo)
e alodinia (sensacdo dolorosa desencadeada por um estimulo ndo nociceptivo).

ASPETOS CLINICOS

E importante apurar: carateristicas da perturbacdo sensitiva, localizacdo dos sinto-
mas, perfil de instalacdo (agudo, subagudo ou croénico), evolucdo (permanente ou epi-
sddica), fatores de alivio ou de agravamento e sintomas acompanhantes. A localizacao
anatomica dos segmentos envolvidos pode sugerir a topografia da lesdo, nomeadamen-
te sistema nervoso periférico, medula ou encéfalo.

- E importante reconhecer que pode existir dissociacdo entre a clinica e os achados
ao exame neuroldgico, isto é, o doente pode reportar queixas sensitivas, mas a
observacao pode ndo evidenciar défice objetivo ou, por outro lado, o doente pode
referir alteracdes em todo o membro e a avaliacdo documentar apenas compromis-
so num territorio de nervo periférico limitado. Frequentemente, os sintomas sensi-
tivos desenvolvem-se antes dos sinais objetivos de alteracdo da sensibilidade.

ABORDAGEM A LOCALIZACAO TOPOGRAFICA
Lesoes do sistema nervoso periférico

As lesdes dos nervos periféricos e das raizes conduzem a alteracdes sensitivas que
seguem uma distribuicdo anatomica caracteristica (Figura 1). Algumas pistas para o
diagnostico incluem: alteracdo da sensibilidade e/ou dor de predominio distal em mais
do que um membro (sugerindo neuropatia periférica); perda de sensibilidade numa
porcdo restrita de um membro (sugere lesdo de nervo periférico ou raiz). Mapear o
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Figura 1. Dermdtomos - Cervical (C); torécico (T); lombar (L) e sagrado (S). Os limites néo séio
claramente definidos como ilustrado na figura uma vez que hé sobreposicdo de inervagdio e varia-
bilidade interindividual (adaptado de Jankovic J, Mazziotta JC, Pomeroy SL, Newman NJ. Bradley's
Neurology in Clinical Practice, 2021).

défice pode levar ao diagnodstico. Por outro lado, a alteracdo da sensibilidade que afeta
todo o membro é raramente causada por lesdo periférica e deve ser investigada uma
possivel lesdo do sistema nervoso central (SNC).

Lesoes medulares
Alguns sinais clinicos de alteracdo da sensibilidade sugerem lesdao medular:

- Presenca de nivel sensitivo algico: dermatomo mais distal abaixo do qual existe
alteracao da sensibilidade. Apesar da presenca de nivel sensitivo poder ser evoca-
dora da localizacdo da lesdo medular, deve ser procurada uma lesdo nao apenas no
segmento identificado, mas também acima desse nivel; além disso é aceitavel que
o nivel sensitivo seja ligeiramente diferente dos dois lados, sem que isso signifique
a presenca de uma segunda lesdao medular;

- Perturbacdo sensitiva dissociada poupando a face: perturbacdo da sensibilidade
termoalgica de um lado do corpo e da sensibilidade vibratéria e propriocetiva do
lado contralateral. Este achado é mais frequentemente encontrado em lesdes intrin-
secas da medula. A perturbacdo sensitiva dissociada também é usada para definir
a perda de uma modalidade sensitiva com preservacdo das restantes;

- Nivel sensitivo suspenso: alteracdo da sensibilidade superficial envolvendo deter-
minado niimero de dermatomos, com preservacao nos dermatomos acima e abaixo
do défice identificado;
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- Sinal de Lhermitte: sensacdo tipo choque elétrico que percorre a coluna e pode irra-
diar para as extremidades, desencadeada pela flexdo do pescoco. E uma apresentacdo
comum de mielopatia cervical, carateristicamente associada a doencas inflamatorias.

Lesoes do tronco cerebral

As sindromes do tronco cerebral apresentam habitualmente outros sinais clinicos
para além do compromisso sensitivo (como défice motor, ataxia ou compromisso de
nervos cranianos). Lesdes que envolvam o nucleo trigeminal, para além do trato espi-
nho-talamico, levam a um défice da sensibilidade superficial cruzado com envolvimen-
to da hemiface ipsilateral e do hemicorpo contralateral. Lesdes que envolvam o tronco
cerebral proximal podem conduzir a alteracdo da sensibilidade superficial e profunda
do hemicorpo contralateral.

Lesdes cerebrais

Lesoes cerebrais hemisféricas podem levar a perturbacdo sensitiva lateralizada em
que a face esta habitualmente também afetada. Alteracdo sensitiva exclusiva de ori-
gem cerebral resulta habitualmente de lesdes talamicas (territorio lateral ou inferolate-
ral). A sindrome de dor talamica é uma sequela possivel de um enfarte talamico e é
caraterizado por dor reportada espontaneamente ao hemicorpo contralateral, habitual-
mente exacerbada pelo contacto. As lesdes do gyrus pos-central podem condicionar
compromisso das sensibilidades corticais como grafestesia, estereognosia ou discrimi-
nacdo entre dois pontos. Ocasionalmente, lesdes corticais podem afetar apenas um
membro, o que habitualmente é reconhecido como um padrdo pseudorradicular.

SINTOMAS NEUROLOGICOS FUNCIONAIS

Alguns sinais clinicos sugerindo compromisso sensitivo de indole funcional incluem:
alteracdo da sensibilidade que ndo segue uma distribuicdo topografica consistente com
um territério anatémico; perda de sensibilidade com um limite claramente definido pela
linha média ou a transicdo subita entre uma darea de alteragdo da sensibilidade e uma
area de sensibilidade normal; perda de sensibilidade circunferencial a volta do corpo
ou de uma extremidade; lateralizacdo da sensibilidade vibratéria quando avaliada numa
extremidade 6ssea da linha média (como o esterno ou o osso frontal) - a vibracdo é
transmitida de forma semelhante para ambos os lados, pelo que ndo sdo notadas assi-
metrias nos doentes com défice hemissensitivo organico.

ALTERACGES DA SENSIBILIDADE PAROXISTICAS
As alteracoes da sensibilidade podem também apresentar-se sob a forma de episoé-
dios transitérios:

- Acidente isquémico transitorio: perturbacdo sensitiva que segue topografia vascular,
de instalacdo ictal e duracdo de minutos a horas. Os sintomas sdo carateristicamen-
te negativos. Mais comum em doentes com fatores de risco vascular;

- Aura de enxaqueca: a aura sensitiva manifesta-se habitualmente por alteracido da
sensibilidade com sintomas positivos progressivos, carateristicamente de evolucdo
distal para proximal, por vezes com envolvimento da lingua, com inicio gradual e
duracdo < 60 minutos seguindo-se, tipicamente mas nem sempre, cefaleia de cara-
teristicas migranosas;

- Crises focais sensitivas: o envolvimento do cértex sensitivo neste contexto pode
manifestar-se com episodios paroxisticos de perturbacdo da sensibilidade com carater
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positivo, de instalacdo abrupta e resolucdo em poucos segundos a minutos. Pode
seguir um padrdo progressivo ao longo de um hemicorpo, com congruéncia anatoé-
mica;

- Amyloid spells: a angiopatia amil6ide, carateristicamente reconhecida por ser causa
de hematomas lobares no idoso, pode também cursar com episddios paroxisticos.
Estes incluem alteracdo da sensibilidade com sintomas positivos ou negativos, re-
correntes e estereotipados, evoluindo em segundos a minutos e resolvendo de forma
gradual no mesmo periodo.

SINDROMES SENSITIVAS MAIS COMUNS

- Enfarte talamico: tipicamente, causa défice sensitivo do hemicorpo contralateral e
é a principal causa de sindrome sensitiva pura. Habitualmente, todas as modalida-
des sensitivas estdo envolvidas;

- Polirradiculoneuropatia inflamatéria desmielinizante aguda (sindrome de Guillain-
-Barré): processo imunomediado caraterizado comummente por desmielinizacao das
raizes 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 apresentacao desta sindrome, habitualmente com
parestesias/hipostesia de instalacdo nas extremidades distais dos membros inferio-
res e progressao ascendente em dias;

- Sindrome medular anterior: o paradigma é o enfarte medular por envolvimento da
artéria espinhal anterior; conduz a compromisso da sensibilidade termo-algica e
fraqueza abaixo do nivel da lesdo, com preservacao das sensibilidades profundas.

- Hemiseccdo medular (sindrome de Brown-Séquard): habitualmente resultado de
trauma medular, consiste em compromisso da sensibilidade vibratéria, proprioceti-
va e défice motor ipsilateral a lesdo e compromisso da sensibilidade termo-algica
do lado contralateral a lesdo.

OUTRAS SINDROMES SENSITIVAS

- Polineuropatia sensitiva: alteracoes da sensibilidade sdo tipicamente simétricas e de
predominio distal (neuropatia comprimento-dependente ou padrdao em meia e luva).
Os sintomas podem ser negativos, positivos (dor neuropatica, parestesias, diseste-
sias) ou ambos. A maioria das neuropatias envolvem fibras motoras e sensitivas,
embora os sintomas de apresentacdo sejam habitualmente sensitivos. Estudos de
conducdo nervosa e eletromiograma podem ajudar a determinar o compromisso
predominantemente desmielinizante ou axonal. Contudo, esta patologia raramente
é observada primariamente no servico de urgéncia;

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

- Sindrome do tunel carpico: compressao do nervo mediano conduz a perturbacao
sensitiva da regido palmar do primeiro, segundo e terceiro dedos da mao. 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 compressao do nervo ulnar - habitualmente na goteira ulnar,
no cotovelo - leva a queixas sensitivas no quarto e quinto dedos. Fraqueza dos
interésseos pode desenvolver-se com a neuropatia avancada, mas os sintomas
sensitivos habitualmente sdo predominantes numa fase precoce;

- Siringomielia: condicdo caracterizada pela presenca de uma cavidade siringomiélica,
frequentemente associada a malformacao de Chiari. O efeito de massa causado por
esta cavidade resulta em dano das fibras que cruzam na comissura anterior da
medula, responsaveis pela sensibilidade termo-algica, resultando carateristicamente
num nivel sensitivo suspenso nos segmentos pelos quais se estende esta cavidade;

- Lesdo das colunas posteriores: perturbacdo da sensibilidade vibratéria e proprioce-
tiva com preservacao das restantes modalidades sensitivas;

- Numb chin syndrome: hipoestesia ou parestesias na regido do mento podem rara-
mente associar-se a uma neoplasia sistémica subjacente, possivelmente ndo diag-
nosticada, resultando em infiltracdo do nervo alveolar inferior ou em compressao
do nervo por metastizacdo ou tumor local.
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INTRODUCAO

A dor lombar é uma queixa frequente em contexto de urgéncia e, apesar de exis-
tirem muitas etiologias, a maioria dos doentes tem dor lombar inespecifica, ndo se
encontrando uma patologia neurolégica subjacente. Muitos destes doentes tém 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.

HISTORIA CLINICA

Deve incluir localizagdo, forma de instalacdo, duracdo e gravidade da dor, carate-
risticas de dores prévias e comparacdo com a atual. Devem ser pesquisados sintomas
constitucionais (em particular febre e emagrecimento), historia de neoplasia, eventos
precipitantes, historia de queda, tratamentos tentados, sintomas neuroldgicos associa-
dos (fraqueza, quedas ou instabilidade de marcha, dorméncia ou outras alteracdes
sensitivas, alteragdes intestinais ou urinarias), estabilidade ou progressao dos sintomas,
historia recente de infecdes, procedimentos epidurais/espinhais ou uso de drogas inje-
taveis ou farmacos (como corticosterdides e anticoagulantes orais).

EXAME FiSICO

A inspecdo pode revelar hematomas ou anomalias anatémicas, como escoliose ou
hipercifose. A palpacao é realizada para avaliar a sensibilidade vertebral ou dos tecidos
moles, presente na infecdo espinhal, mas podendo observar-se também na metastizacao
vertebral e fraturas osteopordticas. E essencial o exame neurolégico, incluindo avalia-
cdo dos reflexos osteotendinosos rotuliano (L3-L4) e aquiliano (S1), forca, sensibilidade
e marcha. Pode ter interesse testar reflexo cremastérico (L2). O teste de Lasegue é
positivo para radiculopatia L4-S1 se a dor irradiar abaixo do joelho.

ETIOLOGIAS DE DOR LOMBAR

- Compressdo medular ou da cauda equina por hérnia discal: a dor geralmente é o
primeiro sintoma de compressao medular, mas alteracdes motoras (como fraqueza
muscular) e sensitivas estdo presentes na maioria dos casos ao diagnostico. Dis-
funcdo intestinal e/ou urinaria surgem habitualmente mais tarde. O diagnostico e
o tratamento precoces melhoram o prognéstico;
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- Compressdao medular ou da cauda equina por hematoma epidural: clinicamente
comporta-se como uma compressdo de outra etiologia, sendo fatores de risco a
toma de anticoagulantes e a existéncia de procedimentos invasivos na coluna lom-
bar, por exemplo, a realizacdo de uma puncdo lombar;

- Doenca metastatica: doentes com antecedentes de neoplasia sdo os que tém maior
risco de dor lombar por metastizacdo. As neoplasias da mama, préstata, pulmao,
tiroide e rim sdo responsaveis por 80% das metastases esqueléticas. A dor subita
e intensa em doentes com historia de cancro deve levantar a suspeita de fratura
patoldgica. Podem existir sintomas neurolégicos por compressdao medular;

- Fratura vertebral compressiva: pode nao haver histoéria de traumatismo. Os fatores
de risco para fratura osteopordtica incluem idade avancada e uso cronico de corti-
cbides;

- Abcesso espinhal epidural: é uma causa rara, mas grave de dor lombar. Os sintomas
iniciais geralmente sao inespecificos (febre e mal-estar), surgindo depois dor loca-
lizada que pode ser seguida de dor radicular e, se ndo tratada, défices neurolégicos.
Os fatores de risco incluem imunossupressao, injecao espinhal recente ou colocacdo
de catéter epidural, uso de drogas injetaveis e outras infecdes (por exemplo, infecdo
contigua 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 ndo estar presente. O disco intervertebral
também pode ser infetado (discite) e a apresentacdo clinica (desconforto postural,
dor a palpacdo, sinais e sintomas neurologicos) pode variar dependendo da exten-
sdo da infecao;

- Radiculopatia: sintomas ou défices relacionados com uma raiz nervosa espinhal.
Lesdes de raizes podem resultar de alteracdes degenerativas, protrusdo discal e
outras causas. A apresentacdo clinica varia de acordo com o nivel envolvido,
podendo existir dor, perda sensitiva, fraqueza e alteracdo dos reflexos osteoten-
dinosos consistentes com a raiz nervosa envolvida. A dor referida ao membro
inferior é geralmente pior do que a referida a regido lombar. A dor ciatica refe-
re-se a uma dor aguda ou em queimadura que irradia a partir da nddega ao
longo do curso do nervo ciatico (face posterolateral da perna, geralmente até ao
pé ou tornozelo), mais frequentemente atribuida a radiculopatia L5 ou S1 por
patologia do disco;

- Canal lombar estreito: espondilose (artrite degenerativa), espondilolistese e espes-
samento do ligamento amarelo sdo as causas mais comuns, sobretudo acima dos
60 anos. E tipica a dor induzida pela deambulacdo na regido gemelar e extremida-
de inferior distal, que resolve com a adocdo da posicdo sentada ou inclinada para
a frente (claudicagdo neurogénica). Outros sintomas incluem dor lombar e défice
motor e sensitivo nos membros inferiores, embora muitos doentes tenham exame
neurolégico normal. Raramente pode existir sindrome da cauda equina (fraqueza
muscular, anestesia em sela, retencdo urinaria, incontinéncia urinaria/fecal, disfun-
cdo sexual e dor).

OUTRAS ETIOLOGIAS

Espondilite anquilosante; osteoartrite das articulagdes da coluna vertebral; escolio-
se e hipercifose; dor referida - aneurisma da aorta abdominal, patologia gastrointestinal
(pancreatite, Ulcera péptica gastrica, colecistite), herpes zoster, patologia pélvica (en-
dometriose, prostatite) e patologia retroperitoneal (célica renal, pielonefrite).
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Tabela 1. Sinais de alarme para etiologias graves de dor lombar aguda

Neoplasia Histéria ou suspeita de neoplasio, perda de peso inexplicada, dor nofuma e que persiste com
18pouso

Compresséio medular/  Inconfinéncia urindria/infesfinal, refengdio urindria, anestesia em sela, défice motor/sensitivo ndo
cauda equina limitado a uma raiz nervosa isolada [ou, nesse caso, sem melhoria apds 46 semanas de
fratomento conservador|

Fratura Trauma, osteoporose, uso prolongado de corficosterdides

Infegdo Dor severa, cirurgia recente @ coluna, infegdo bacteriana recente [pomculormeme bacteriemial,
imunossupressdo, uso de drogas endovenosas, febre, aumento dos parémetros inflamatérios,
sensibilidade & polpagdo (osteomielite vertebral) e sinfomas neurolégicos [abcesso epidural

Hematoma epidural  Toma de anficoogulantes orais, trauma, procedimento invasivo [por exemplo: pungdo lombar)

INVESTIGACAO IMAGIOLOGICA

A maioria dos doentes com dor lombar com menos de quatro semanas de duragao
ndo necessita de exames de imagem, podendo a sua realizacdo originar achados irre-
levantes, desencadeando estudos adicionais caros, tratamentos desnecessarios e inter-
vencdes cirlrgicas injustificadas. Quando existem sinais de alarme (Tabela 1), no con-
texto de urgéncia, devera ser realizada tomografia computorizada (TC) da coluna nos
segmentos lombar e sagrado. Deve considerar-se o estudo de um segmento superior
se 0s achados ao exame neuroldgico assim determinarem, por exemplo, se existir um
nivel sensitivo dorsal. A ressonancia magnética (RM) apresenta maior resolu¢do na
avaliacdo da espinal medular, das raizes nervosas e dos discos intravertebrais, mas a
TC é melhor na avaliacdo das estruturas 6sseas, além de ser uma alternativa quando
existem contraindicacdes na realizacdao de RM. A utilizacao de contraste tem interesse
na suspeita de doenca neoplasica e infeciosa.

TRATAMENTO

A maioria dos doentes com causas ndo-graves de lombalgia melhora independen-
temente do tratamento. Tratamentos ndo-farmacologicos com calor superficial, massa-
gem, acupuntura e manipulacdo da coluna sdo opg¢des possiveis. Nao se aconselha
repouso no leito e a modificacdo das atividades deve ser minima. Doentes com fatores
de risco para desenvolver dor lombar cronica (comorbilidades psiquiatricas ou médicas)
podem ser referenciados para realizar fisioterapia.

Estd indicado o tratamento de curto prazo (duas a quatro semanas) com um anti-
-inflamatério ndo-esterdide (AINE). O paracetamol é uma alternativa aceitavel quando
ha contraindicacdo para utilizacdo de AINE. Nos casos refratarios, pode ser adiciona-
do um relaxante muscular ndo-benzodiazepinico, como o tiocolquicosido ou a cicloben-
zaprina (se houver contraindicacdo, combinacdo de AINE e paracetamol). Os farmacos
opidides devem ser reservados para os casos que ndo tém alivio adequado ou tém
contraindicacdo para as op¢des anteriores, devendo a duracdo do tratamento ser limi-
tada a trés a sete dias.

PROGNOSTICO
O prognostico da dor lombar aguda é excelente na maioria dos casos. Apesar das
recorréncias serem comuns, estas tém igualmente um prognoéstico favoravel. Alguns
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doentes com dor lombar aguda desenvolvem dor lombar crénica, sendo fatores de
risco os comportamentos desajustados face a dor (como a eviccdo das atividades dia-
rias), a limitacdo funcional, um estado geral de salde precario e a existéncia de comor-
bilidades psiquiatricas.
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3. URGENCIAS € EMERGENCIAS NEUROLOGICAS

3.1. Doenga cerebrovascular

capitulo 3.1.1

Ncidente vascular cerebral

Rita GongaLo PinuEeIRo, RENATO OLIVEIRA,
(aroLINA Soares, Teresa Pinno E MELO

DEFINICAO

O acidente vascular cerebral (AVC) carateriza-se pela instalacdo subita de sintomas
e sinais atribuidos a lesdo aguda do sistema nervoso central (SNC) de causa vascular,
incluindo enfarte cerebral, hemorragia intracerebral (HIC) e hemorragia subaracnoideia
(HSA). Neste capitulo, incluimos o acidente isquémico transitério (AIT) em que os sinto-
mas neurolégicos agudos devidos a isquemia cerebral tém duracdo inferior a 24 horas.
O AVC é uma emergéncia médica e deve ser orientado em contexto de Via Verde de AVC.

EPIDEMIOLOGIA

O AVC é uma das principais causas de morbilidade a nivel mundial e a segunda
causa de morte. A incidéncia global aumentou 70% entre 1990 e 2019, estimando-se
12,2 milhdes de casos em 2019, com uma prevaléncia de 101 milhoes. Cerca de 87%
sdo isquémicos, 10% sdo HIC e 3% sdo HSA.

ETIOLOGIA
Acidente vascular cerebral isquémico e acidente isquémico transitorio

De acordo com o principal mecanismo fisiopatologico, 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 localizacdo.
Quando ocorre nos ganglios da base, cpsula interna e tidlamo designa-se hematoma
profundo; quando surge em areas corticossubcorticais do parénquima encefélico desig-
na-se hematoma lobar.

A hipertensao 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:

- Malformagdes vasculares: aneurismas saculares ou micéticos, angiomas cavernosos,
malformacdes arteriovenosas (MAV);

- Tumores intracranianos: primarios do SNC (por exemplo, glioblastoma multiforme)
ou secundarios (metastases de melanoma, carcinoma células renais, coriocarcinoma,
carcinoma broncogénico);
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Tabela 1. ClassificacGo CCS-TOAST

Doenca
cardioaértica
emboligena

Alto risco

Risco baixo ou incerto

Trombo na aurfcula esquerda

Calcificagdo do anel mitral

Trombo no venfriculo esquerdo

FOP

Fibrilhagdo auricular

Aneurisma do sepio quricular

Fibrilhagdo auricular paroxisfica

Aneurisma do sepfo auriculor e FOP

Doenga do nédulo sinusal
Flutier auricular

Aneurisma do veniriculo esquerdo sem frombo

Enfarte agudo do miocérdio recente
Doenga valvular aértica ou mifral reumdtica
Vélvula cardioca mecanica ou bioprotésica

Ateroma complexo na aorta ascendente ou arco aérfico
proximal
Qutra por exemplo, BAY de 3. grau)

Enfarte do miocérdio cronico [Fej < 28%)

ICC sintomdtica (Fej < 30%)

Cardiomiopafia dilatada néo isquémica

Endocardite trombéfica néo bacteriana

Endocardite infeciosa

Fibroelosioma papilar

Mixoma auricular esquerdo

Perturbagdes da hemostase, dissecdo arterial, CID aguda, CADASIL, vasculite cerebral, TVC, aneurisma

Outra causa

determinada  clinicamente relevante, AVC induzido por drogas, displasia fibromuscular, frombocitopenia induzida pela heparina
fipo Il, sindromes de hiperviscosidade, sindromes de hipoperfuséio, causas iatiogénicas, meningite, enfarte
migranoso, MELAS, sindrome de moyomoya, SAF priméria, infegdo priméria da parede arferial, vasospasmo
ou vasoconstricdo segmentar, anemia de calulos falciformes, sindrome de Sneddon, SHU/PTT, outras

Causas Desconhecida

indeferminadas  Embolia cripogénica

Investigagdo incompleta
Nao classificavel [duas ou mais causas)

Fej: fragdio de ejegdio; ICC: insuficiéncia cardiaca congesfiva; FOP: foramen ovale patente; BAV: blogueio auriculowentricular; CID: coagulagdo
intiavascular disseminada; CADASIL: Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcorfical Infarcts and Leukoencephalopathy; TVC: frombose
venosa cerebral; MELAS: Mitochondrial Encephalopathy, Lactic Acidosis, and Stiokedlke episodes Syndrome; SAF: sindrome anficorpo anifosfo-
lipidico; SHU/PTT: sindrome hemolitico-urémico/plrpura frombocitopénica frombéfica.

Adapiado de Ay H, Benner T, Arsava EM, Furie KL, Singhal AB, Jensen MB, ef al. A Compuerized Algoritim for Etiologic Classification of
Ischemic Stroke: The Causafive Classification of Stoke System. Shoke. 2007;38:2979-84.

Anticoagulantes e fibrinoliticos;
Discrasias hemorragicas;

Transformacdo hemorragica de AVC isquémico;
Trombose venosa cerebral,
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- Traumatismo cranioencefalico;

- Agentes simpaticomiméticos (cocaina, descongestionantes nasais);

- Outras vasculopatias: vasculite primaria/secundaria, sindrome moyamoya, Cerebral
Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopa-
thy (CADASIL), sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel, sindrome de ence-
falopatia posterior reversivel.

Hemorragia subaracnoideia

A causa mais frequente é a rotura de aneurisma cerebral correspondendo a 85% dos
casos de HSA ndo-traumatica. O risco de aneurisma intracraniano aumenta quando as-
sociado a histéria familiar (pelo menos um familiar de primeiro grau), doencas do tecido
conjuntivo (por exemplo, Ehlers-Danlos) e doenca renal poliquistica autossémica domi-
nante. Os principais fatores de risco para rotura de aneurisma sdo tabagismo, HTA,
abuso de alcool, raca negra, sexo feminino, utilizacdo de farmacos simpaticomiméticos,
aneurismas com tamanho > 7 mm e aneurismas com bordos irregulares.

Causas menos frequentes de HSA:

- Malformagdes vasculares: MAV, angiomas cavernosos, fistulas arteriovenosas durais;

- Dissecdo arterial intracraniana;

- Angiopatia amiléide cerebral;

- Sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel;

- Sindrome de encefalopatia posterior reversivel,

- Anticoagulantes, fibrinoliticos;

- Discrasias hemorragicas;

- Outras causas: apoplexia pituitaria, anemia de células falciformes, cocaina, neopla-
sias cerebrais ou cervicais, sindrome de moyamoya, sindrome de hiperperfusdo
cerebral pos-endarterectomia, vasculites primarias ou secundarias do SNC, vasculi-
te infeciosa (por exemplo, aneurisma micético), trombose venosa cerebral.

Os restantes 15% dos casos de HSA ndo-traumatica sdo de causa idiopatica. Estes
subdividem-se em HSA perimesencefalica, caracterizada pela presenca de sangue apenas
na regido perimesencefdlica e nas cisternas pré-pdnticas, e ndo-perimesencefalica.

ASPETOS CLINICOS

A apresentacdo clinica de AVC/AIT é variavel e depende do territorio vascular afe-
tado e da sua extensdo (ver Capitulo 1. Neuroanatomia funcional). Alguns dados clinicos
podem indicar maior probabilidade dos defeitos neurologicos se deverem a HIC (cefa-
leia, vomitos, alteracdo do estado de consciéncia e pressao arterial (PA) elevada), no
entanto, a distincdo entre AVC isquémico e HIC é imagioldgica.

A HSA apresenta-se classicamente com cefaleia de instalacdo subita, explosiva («a
pior da vida»), podendo estar associada a alteracao do estado de consciéncia, nauseas,
vomitos, fotofobia, meningismo, dor cervical e sinais focais. Em 70% dos doentes, a HSA
é acompanhada de vasospasmo que surge habitualmente ao 3.°- 4.° dias apds o inicio
dos sintomas, atinge o pico ao 7.°-10.° dias e resolve ao 14.°-21.° dias. A isquemia
cerebral tardia é uma complicacdo associada ao vasospasmo entre o 3.° e 14.° dias de
HSA e é definida como qualquer deterioracdo neurolégica com duracdo > 1 hora ndo
explicada por outra causa neuroldgica ou sistémica. A HSA pode ser acompanhada de
sindrome de resposta inflamatéria sistémica, febre, complicacdes cardiopulmonares por
libertacdo de catecolaminas (edema pulmonar, disfuncdo ventricular, cardiomiopatia de
Takotsubo) e hiponatremia (por libertacdo de peptidio natriurético cerebral (cerebral
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salt wasting syndrome) ou sindrome da secrecdo inapropriada de hormona antidiuréti-
ca (ADH) (SIADH)). Na HSA perimesencefalica, a apresentacdo clinica é mais ligeira e a
ocorréncia de vasospasmo é menos frequente.

DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

O AVC é uma emergéncia médica e deve ser abordado no contexto de Via Verde de
AVC, uma estratégia organizada para identificacdo, orientacdo e tratamento mais adequado,
planeado e rapido desta patologia nas varias fases pré, intra e inter-hospitalar. Nas sec¢des
seguintes sera detalhado o diagnostico e tratamento do AVC isquémico, AIT, HIC e HSA.

Acidente vascular cerebral agudo - Via Verde de AVC

A. Via Verde AVC pré-hospitalar: identificacdo de sinais de alerta de AVC na comu-
nidade ou instituicdo de saude; contacto com o INEM-112, ativacdo da Via Verde AVC
pré-hospitalar pelo Centro de Orientacdo de Doentes Urgentes (CODU) e transporte do
doente ao Servico de Urgéncia (SU) do hospital adequado.

B. Via Verde AVC intra-hospitalar:
1. Estabilizacdo clinica do doente:

a) Avaliacao da permeabilidade da via aérea: iniciar ventilacao assistida em doentes
com alteracdo do estado de consciéncia ou disfuncdo bulbar com compromisso
da via aérea;

b) Avaliacdo da frequéncia respiratoria e SpO,: iniciar suplementagdo de O, se SpO,
< 94%;

¢) Avaliacao da estabilidade hemodinamica:

i. Evitar hipotensao ou hipovolemia;
ii. Colocar dois acessos venosos;
d) Avaliacdo da temperatura e glicemia: tratar hipertermia e hipoglicemia (< 60 mg/dl).
2. Confirmacdo de diagnéstico de AVC:

a) Historia clinica:

i. Caraterizacao dos sintomas, incluindo hora e circunstancia do seu inicio;

ii. Antecedentes pessoais relevantes, incluindo alergias, contraindicagdes para
terapéutica de revascularizacdo, grau de autonomia (mRankin prévio);

iii. Medicacdo habitual, nomeadamente anticoagula¢ao;

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

¢) Meios complementares de diagnéstico:

i. Avaliacdo imagioldgica:

- TC-CE sem contraste: confirmar o diagnéstico de AVC, estabelecer diag-
nostico diferencial entre AVC isquémico e hemorragico e avaliar extensao
da lesdo (Alberta Stroke Program Early CT Score [ASPECTS));

- Angio-TC:

e No AVC isquémico — angio-TC dos troncos vasculares supra-adrticos e
artérias intracranianas se suspeita de oclusdao de grande vaso e candi-
dato a tratamento endovascular;

e Na HIC - angio-TC se suspeita de malformacdo vascular ou veno-TC
se suspeita de trombose venosa cerebral;

e Na HSA - angio-TC para investigacdo de causas, nomeadamente de
aneurisma cerebral;
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ii. Eletrocardiograma;

iii. Avaliacdo laboratorial (hemograma com plaquetas, estudo da coagulacéo,
funcdo renal, hepatica, glicose, parametros inflamatérios, troponina, rastreio
toxicoldgico, teste de gravidez se mulher em idade fértil);

3. Tratamento do AVC.

Tratamento do acidente vascular cerebral isquémico e acidente isquémico
transitorio

Tratamento de acidente vascular cerebral com indicacao para trombolise
endovenosa

1. Indicagoes para plasminogénio tecidular recombinante intravenoso (rtPA-1V)
no doente com inicio dos sintomas < 4h30:

- NIHSS > 5, ou < 5 se sintomas incapacitantes;

- Idade > 18 anos;

- PA < 185/110 mmHg e glicemia capilar > 50 mg/dl;

- Auséncia de contraindicacoes.

2. Indicacoes para rtPA-IV no doente com inicio dos sintomas > 4h30:

- Inicio dos sintomas conhecido entre as 4 horas e 30 e 9 horas, se:
i. Auséncia de indicacdo para TEV (ou TEV ndo disponivel);
ii. Mismatch core-penumbra em RM/TC de perfusao;

- Inicio dos sintomas ao acordar, a menos de 9h do ponto médio do sono, se:
i. Auséncia de indicacdo para TEV (ou TEV ndo disponivel);
ii. Mismatch FLAIR-DWI na RM-CE (area de enfarte < 1/3 do territério da ACM em
DWI e sem lesao em FLAIR) ou mismatch core-penumbra em RM/TC de perfusao;

Mismatch core-penumbra em RM/TC de perfusdo:
- volume core < 70 ml (CBF < 30%);

- ratio volume hipoperfusao/core > 1,2;

- Tmax > 6 seg (TC ou RM perfusdo);

- volume mismatch >10 ml

3. Indicacoes para rtPA em doente anticoagulado:
- Varfarina: se INR < 1,7;
- Anticoagulantes orais:

e Se (ltima toma > 48 h e sem insuficiéncia renal;

e Se ultima 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) (opinido de peritos);

e Dabigatrano: considerar rtPA-IV em combinacdo com idarucizumab (opinido de
peritos).

4. Contraindicacoes absolutas para rtPA-1V:

- HIC aguda ou prévia;

- HSA;

- TCE grave na instalacdo dos defeitos;

- TCE grave, AVC isquémico ou cirurgia intracraniana ou intraespinhal < 3 meses;
- Tumor ou hemorragia gastrointestinal < 21 dias;

- PA incontrolavel (> 185/110 mmHg);
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6.

Coagulopatia (plaquetas < 100 000/mm3, INR > 1,7, aPTT > 40 s, ou PT > 15 s);
heparina de baixo peso molecular (HBPM) em dose terapéutica < 24 horas ou toma
de anticoagulantes orais ha < 48 horas;

Endocardite infeciosa;

Dissecdo do arco aortico;

Neoplasia intracraniana intra-axial.

Situacoes particulares a considerar rtPA-IV caso a caso:

NIHSS > 25;

Melhoria precoce dos defeitos neuroldgicos (se sintomas se mantiverem incapacitantes);
Grau de dependéncia prévio (modified Rankin Scale [mRS] > 2);

Crise convulsiva na instalacao de AVC;

Valores iniciais de glicémia < 50 ou > 400 mg/dl (se normalizacdo da glicemia);
Puncao dural < 7 dias;

Puncdo arterial em local ndo-compressivel < 7 dias;

Trauma major sem envolvimento cranio-encefalico < 14 dias;

Cirurgia major < 14 dias;

Historia de menorragia ativa recente sem anemia ou hipotensao significativa (se
anemia clinicamente significativa, consultar Ginecologia de urgéncia);

Dissecdo arterial cervical extracraniana;

Dissecdo arterial intracraniana;

Aneurisma cerebral ndo-roto (se aneurisma < 10 mm);

Malformacdo vascular intracraniana nio-tratada;

Micro-hemorragias conhecidas (se < 10 micro-hemorragias);

Neoplasia intracraniana extra-axial;

Sindrome coronario aguda < 3 meses;

Pericardite aguda;

Trombo ventricular ou auricular;

Mixoma cardiaco ou fibroelastoma papilar;

Neoplasia sistémica conhecida (se esperanca média de vida > 6 meses e auséncia
de risco hemorragico);

Gravidez;

Retinopatia diabética hemorragica;

Anemia de células falciformes;

Uso de drogas.

Administracao de rtPA-1V:
Dose: 0,9 mg/kg (maximo 90 mg);
Bolus de 10% do total, sequido de perfusdo da restante dose durante 60 minutos;
Manter PA < 185/110 mmHg, reavaliar exame neurologico a cada 15 minutos e
vigiar potenciais complicacdes da terapéutica fibrinolitica:
i. Hemorragia intracraniana sintomatica:

e Se cefaleia intensa, HTA, nduseas, vomitos, agravamento neurologico: sus-
pender perfusdo, 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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= Acido tranexadmico (1000 mg IV durante 10 minutos ou 4cido E-aminoca-
proico 4-5 g durante 1 hora, seguido de 1 g IV até controlo da hemorragia);

e Avaliar necessidade de colaboracdo da hematologia e neurocirurgia.

ii. Angioedema orolingual:

e Suspender perfusdo de rtPA-IV e descontinuar IECA;

e Se edema circunscrito a regido anterior da lingua e labios, ndo entubar; se
edema envolvendo a laringe, palato, orofaringe e rapida progressao, consi-
derar apoio de Medicina Intensiva e entubacao;

* Tratamento:
= 1.2 linha: metilprednisolona 125 mg ev, difenidramina 50 mg ey, ranitidina

50 mg eyv;
= 2.2 linha: epinefrina (0,1%) 0,3 ml sc ou 0,5 ml por nebulizador;

7. Nas primeiras 24 horas apos rtPA-l1V:
- Manter PA < 180/105 mmHg:

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

15 mg/h);
= Podem ser considerados outros farmacos (hidralazina, enalapril);

e Reavaliar o exame neuroldgico a cada 15 minutos nas duas primeiras horas apés
inicio da perfusdo, a cada 30 minutos durante as 6 horas seguintes e a cada hora
durante as restantes;

e Evitar procedimentos invasivos (sonda nasogastrica, cateteres vesicais, linhas
arteriais);

o Vigiar potenciais complicacdes da terapéutica fibrinolitica.

Tratamento de acidente vascular cerebral com indicacao
para trombectomia mecdnica

A trombectomia mecanica (TEV) é realizada em unidade de saide com neurorradio-
logia de intervencdo disponivel, pelo que o doente com indicacdo para TEV pode ter de
ser transferido para outro hospital (Via Verde AVC inter-hospitalar).

1. Indicacoes para TEV no doente com inicio de sintomas < 6 horas (até pun-
cao femoral):

- Idade > 18 anos;

- mRS prévio < 1;

- NIHSS > 6;

- ASPECTS 2 6;

- Oclusao sintomatica da artéria carotida interna (ACI) intracraniana e/ou dos seg-

mentos proximais da ACM (M1 e M2);
- Oclusao sintomatica da artéria basilar apos discussao individualizada do caso.

2. Indicacées para TEV no doente com inicio de sintomas entre 6-24 h (até
puncao femoral):
- Oclusao sintomatica da ACl intracraniana ou do segmento proximal da ACM (M1):
i. Critérios ensaio DEFUSE-3 aplicaveis até as 16 h: RM/TC perfusdo com mismatch
penumbra-core (core < 70 ml, penumbra > 15 ml, ratio hipoperfusdo/core
> 1,8);
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Tabela 2. Estratégias de prevencdo secundaria de AIT/AVC

Prevencio secunddria Comentdrios

Antiagregagdo simples Maioria dos casos
AAS 100 ou 150 mg
[se dlergia ou CI - clopidogrel 75 mg|

Dupla anfiagregagéio Iniciar nas primeiras 24 horas no AVC isquémico minor (NIHSS < 4]
Clopidogrel 300 mg [dose de carga) + AAS ou no AT
75300 mg (1.° dic) Cl: indicagdo para anficoagulagdo, uso regular de anfiinflamatérios

néioesteréides, hisiéria de hemorragia infracraniana & risco de
Clopidogrel 75 mg + AAS 75-300 mg (21 dias]  hemoragia gastrointesfinal.
J

Anfiogregagdo simples
(a partir dos 21 dias)

Anticoagulagdio Desaconselhada na fase aguda do AVC isquémico pelo risco
de transformagdo hemorrdgica.
Se indicada, pode ser inicioda de acordo com a extensdo da lesdo
isquémica:
— AlT: préprio dic;
- AVC minor: tiés dias depois do evenfo;
- AVC moderado: seis dias depois do evento;
- AVC maor: 14 dias depois do evenio

Considerar outros fatores que possam influenciar o infcio
da anficoagulagdo:

- Mofivo da anticoagulagdo

- Gravidade clinica

~ Transformagéio hemordgica

AAS: 6cido acefilsalicilico; CI: confraindicagdo; All: acidente isquémico transitdrio.

ii. Critérios ensaio DAWN aplicaveis até as 24 h: TC perfusdao ou RM difusdao com
mismatch clinica-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. Presenca de circulacdo colateral moderada a boa visivel na angio-TC (na impos-
sibilidade de realizar métodos avancados de imagem) aplicavel apenas até as
12 horas de inicio dos sintomas;

- Oclusao sintomatica da artéria basilar apos discussao individualizada do caso.

Tratamento do acidente isquémico transitorio ou acidente vascular cerebral

Na auséncia de contraindicacdo, deve ser iniciada prevencao secundaria de AVC de

m sem indicacao para trombolise endovenosa ou trombectomia mecanica

acordo com a tabela 2. O doente com AVC isquémico agudo deve ser internado. No
caso de AlT, esta indicado o internamento hospitalar se:
- Unidade hospitalar sem capacidade para realizar consulta especializada em 24 horas;
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- Unidade hospitalar sem capacidade para realizar estudo da circulacdo 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 duracdo superior a 5 minutos, AIT de
repeticao.

Casos particulares

- Valvulopatia mecanica: as valvulas mecanicas tém um elevado risco embdlico, pelo
que a decisdo de suspender a anticoagulacdo deve ser caso a caso. Se AVC isqué-
mico minor, considerar manter a anticoagulacdo mesmo na fase hiperaguda do AVC.
Se sinais neuroldgicos indicativos de lesao vascular moderada a grave e/ou oclusdo
de grande vaso, protelar a anticoagulacdo 24 horas até repeticdo de TC-CE e decidir
nessa altura.

- Dissecdo arterial:
e Extracraniana - antiagregacdo simples ou anticoagulacao;
e |ntracraniana - antiagregacao simples.

- Placas adrticas: indicacdo para antiagregacdo simples. Se placa complexa (> 4 mm
espessura, e/ou componente de ateroma moével), pode ser considerada dupla antia-
gregacdo. Sem estudos suficientes para recomendar anticoagulacdo.

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

- Nivel de cuidados: doentes tratados com AVC isquémico agudo devem ser admitidos
em Unidade de AVC;

- Monitorizagdo clinica e vigilancia do estado de consciéncia nas primeiras 24-72 horas:
e Se agravamento clinico e/ou deterioracdo do estado de consciéncia, realizar

exame de imagem urgente para excluir transformacdo hemorragica ou enfarte
maligno;

e Se deterioracdo do estado de consciéncia ou disfuncdo bulbar com compromisso
da via aérea, considerar apoio da equipa Medicina Intensiva para suporte venti-
latorio;

e Se transformacdo hemorragica ou enfarte maligno, considerar apoio da equipa
de Neurocirurgia para craniectomia descompressiva.

- Monitorizagdo continua cardiaca e de sinais vitais nas primeiras 24-72 horas:

o Perfil tensional alvo < 220/120 mmHg, ou <180/105 mmHg se realizado rtPA-IV;

e Vigiar presenca de fibrilhacdo auricular ou outras arritmias;

e Glicemia alvo de 140-180 mg/dl;

e Temperatura < 38 °C;

- Realizagdo de TC-CE as 24 horas apds tratamento fibrinolitico e, na auséncia de
transformacdo hemorragica significativa, iniciar AAS 100-150 mg/dia ou anticoagu-
lacdo, conforme adequado;
® Prevencdo de trombose venosa profunda (HBPM em dose de profilatica ou meias

de compressao pneumatica intermitente, em caso de contraindicacdao para HBPM);
¢ Avaliacdo de disfagia;

e Avaliacdo por medicina fisica e reabilitacdo;

e Remocao precoce da algalia;

® |evante precoce, exceto se existir doenca vascular de grande vaso e/ou suspei-
ta de mecanismo hemodindmico para os sinais neuroldgicos.
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Tratamento do acidente vascular cerebral hemorragico
HEMORRAGIA INTRACEREBRAL

Apos estabilizacdo clinica do doente, historia clinica, exame neuroldgico e confir-
macdo de HIC por TC-CE, considerar investigacdo adicional por RM-CE ou angiografia
de subtracdo digital (DSA), em doentes selecionados com suspeita de HIC ndo-hiper-
tensiva.

1. Abordagem aguda a HIC:
- Nivel de cuidados:

e Doentes com HIC devem ser admitidos em Unidade de AVC;

e Doentes com HIC moderada a severa, hemorragia intraventricular, hidrocefalia
ou HIC infratentorial deve ser considerada a transferéncia para centros com
equipa de Neurocirurgia e, se indicado, a admissdao em Unidade de Cuidados
Intensivos;

- Controlo tensional:

e HIC ligeira a moderada: PA sistolica entre 130-150 mmHg;

e HIC extensa: nao existe evidéncia suficiente para estabelecer uma recomendacao;

e Reduzir PA gradualmente e evitar oscilagdes;

- Reversdo de anticoagulagdo:

e Suspender anticoagulantes e/ou antiagregantes;

e Varfarina ou outro anticoagulante antagonista da vitamina K:
= Se INR > 2: concentrado de complexo protrombinico (CCP) (25-50 Ul/kg), se-

guido de vitamina K (10 mg ev);
= Se INR 1,3-1,9: CCP (10-20 Ul/kg);
¢ Novos anticoagulantes orais:
= Se Ultima toma < 2 horas: carvao ativado;
= Se inibidores fator Xa: andexanet o, de acordo com as recomendacdes do
Resumo das Caracteristicas do Medicamento;

= Se dabigatrano: idarucizumab - dois administracdes consecutivas de 2,5 g/50 ml
ev em bdlus ou perfusdo ao longo de 5 a 10 minutos; considerar nova admi-
nistracdo de 5 g/ml em caso de recorréncia clinicamente significativa e tempos
de coagulagdo prolongados (aPTT, tempo de trombina diluido [dTT] ou tem-
po de coagulacdo de ecarina [ECT]);

= Se antidotos indisponiveis, considerar CCP (37,5-50 Ul/kg);

e Heparina: sulfato de protamina — 1 mg por cada 100 Ul heparina; monitorizar
aPTT 5-15 minutos e depois 2-8 horas apds primeira administracao;

- Reducdo da pressao intracraniana (PIC):

e Elevacdo da cabeceira a 30° e analgesia;

e Diurese osmotica (manitol 0,25-1 g/kg): considerar quando se pretende reduzir
transitoriamente a PIC, por exemplo, até cirurgia;

- Intervencdo neurocirurgica (decisdo em colaboracdo com a Neurocirurgia):

¢ HIC ou hemorragia intraventricular com hidrocefalia e deterioracdo do estado de

consciéncia: considerar monitorizacdo da PIC e derivacdo ventricular externa

(DVE);
n e HIC supratentorial com volume > 20-30 ml e Escala de Coma de Glasgow (GCS)

entre 5 e 12: considerar evacuacao de hematoma minimamente invasiva;
e HIC supratentorial com deterioracdo do estado de consciéncia: considerar eva-
cuacao de hematoma por craniotomia;
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e HIC supratentorial extensa com desvio das estruturas da linha média e deteriora-
cdo do estado de consciéncia, ou aumento da PIC refrataria ao tratamento médico:
considerar craniectomia descompressiva com ou sem evacuacdo de hematoma;

¢ HIC infratentorial com deterioracdo do estado de consciéncia, compressido do
tronco cerebral e/ou sinais de hidrocefalia obstrutiva, ou volume >15 mL: pre-
conizar evacuacao do hematoma emergente com ou sem DVE.

2. Prevencao e tratamento de complicacoes:

- Vigilancia de sinais de aumento da PIC e herniacdo cerebral: alteracdo do estado
consciéncia, simetria das pupilas, pupilas dilatadas e ndo reativas, paresias oculo-
motoras, agravamento de nauseas/vomitos, cefaleia e aumento da PA com reducdo
da FC e FR (reflexo de Cushing);

- Monitorizacdo da ocorréncia de crises epiléticas: instituir farmaco antiepilético em
caso de crises; ponderar EEG se alteracdo do estado de consciéncia sem outra cau-
sa identificavel e suspeita de crises;

- Monitorizacdo cardiaca continua nas primeiras 24 a 72 horas;

- Monitorizacdo da glicemia: tratar se glicemia < 40-60 mg/dl ou > 180-200 mg/dl;

- Monitorizagdo da temperatura;

- Profilaxia da trombose venosa profunda: meias de compressao pneumatica ou HBPM
24 a 48 horas ap6s a instalacdo da HIC;

- Avaliacdo da disfagia;

- Avaliacdo pela Medicina Fisica e Reabilitacdo.

3. Reinicio de anticoagulacao/antiagregacao:

- Se elevado risco trombotico (por exemplo, valvula mecanica): considerar o reinicio
precoce;

- Se FA ndo-valvular: considerar de forma individualizada sete a oito semanas apds
HIC, ponderando risco/beneficio;

- Se FA e risco hemorragico elevado: considerar encerramento do apéndice auricular;

- Se indicacdo para antiagregac¢ao: ponderar risco/beneficio.

HEMORRAGIA SUBARACNOIDEIA

Quando a suspeita de hemorragia subaracnoideia (HSA) é elevada, mas a TC-CE é
normal ou inconclusiva, deve ser realizada uma puncdo lombar apds 12 horas de ins-
talacdo dos sintomas para avaliar a presenca de sangue ou xantocromia (por espectro-
fotometria) do LCR.

Apo6s confirmacdo de HSA, deve ser pesquisado o local da hemorragia:
- Angio-TC: identifica aneurismas > 3 mm;
DSA: identifica aneurismas de pequenas dimensdes (realizar se angio-TC negativa);
e Se HSA ndo-perimesencefdlica e primeira DSA negativa: repetir trés semanas

depois;

e Se HSA perimesencefalica: ndo é necessario repetir DSA.

. Abordagem aguda a HSA:

Admissao em centros com Neurorradiologia de intervencao/Neurocirurgia com ca-
pacidade para intervencdo urgente;

Monitorizacdo clinica: nivel de consciéncia, sinais focais, crises epiléticas;

- Monitorizacdo cardiaca continua e de parametros vitais:
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e Tratar HTA se PA sistolica > 180 mmHg, evitar oscila¢des tensionais;

e Tratar glicemia > 180 mg/dl;

o Tratar febre;

Manutencdo da euvolemia:

e |niciar hidratacdo ev - 31/24 h de solucdo salina isoténica (NaCl 0,9%);

e Algaliar e quantificar balanco hidrico (que deve ser = 0);

* Monitorizar e tratar alteracdes hidroeletroliticas;

Profilaxia da trombose venosa profunda: meias de compressdo pneumatica;
Tratamento da rotura aneurismatica: intervencdo a ser realizada o mais cedo pos-
sivel; o tratamento endovascular vs. clipagem cirtrgica deve ser discutido entre
Neurorradiologia de intervencdo e Neurocirurgia; o método escolhido depende da
idade, tamanho, morfologia, localizacdo, relacdo com outros vasos, experiéncia do
centro e disponibilidade da equipa.

Prevencao e tratamento de complicacoes:

Re-hemorragia: tratar precocemente a rotura aneurismatica e controlar PA;

Hidrocefalia: considerar DVE;

Crises epiléticas: iniciar farmaco antiepilético;

Isquemia cerebral tardia:

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

* Monitorizacdo de vasospasmo com Doppler transcraniano diaria ou a cada dois
dias;

* Em caso de deterioracdo neurologica, excluir isquémia cerebral tardia por exame
de imagem (TC-CE ou RM-CE) e vasospasmo sintomatico por Doppler transcra-
niano; a DSA pode ser considerada em caso de necessidade de intervencdo en-
dovascular;

Hiponatremia:

o Cerebral salt wasting syndrome: solucdo salina hipertonica (1,5-3%) e fludrocor-
tisona 0,2-0,4 mg de 12 em 12 horas;

o SIADH: restricao hidrica e diuréticos de ansa.

PROGNOSTICO

1.

AVC isquémico/AIT - a taxa de mortalidade é maior nas primeiras semanas apos
o evento, podendo chegar aos 20-50%. A morbilidade e a incapacidade sequelares
sdo variaveis. Entre 10 e 15% dos doentes sdo institucionalizados. O risco de recor-
réncia 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% as 48 horas e 17% aos trés meses.

HIC - a taxa de mortalidade aos 30 dias é de cerca de 40%. O risco de recorrén-
cia depende da localizacdo de HIC, idade, presenca, nimero e localizacdo de
micro-hemorragias, presenca de siderose superficial cortical difusa, HTA mal
controlada, raca negra e presenca dos alelos APOE €2 e 4.

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
clinicas World Federation of Neurological Surgeons Scale (WFNSS) e Hunt and Hess
dao informacdo relativamente ao prognostico clinico. A escala radiolégica modifi-
cada de Fisher permite estimar a probabilidade de vasospasmo e de isquemia ce-
rebral tardia (Tabela 3).
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Tabela 3. Escalas de prognéstico de HSA

World Federation of Neurological Hunt and Hess Scale Modified Fisher Scale
Surgeons Scale
Gav GG EN Grau EN Grau  HSA HV
1 15 Sem défice | Vigil, sem envolvimento pares 0 Awene  Ausenfe
motor cranianos ou défices mofores,

cefaleia ligeiro, rigidez da nuca
ausente ou minima

2 1314 Sem défice 2 Vigil, sem défices motores, ] Fina Ausente
molor £ envolvimento pares cranianos,
cefaleia moderada a grave, rigidez
da nuca
3 1314 Com défice 3 Confusdo e letargia, + sinais 2 Fina Presente
mofor neurolégicos focais
4 712 £ défice 4 Estupor, com sinais neurolégicos 3 Espessa  Ausente
mofor focais
5 36t défice 5 Coma, posturas anormais ou sem 4 Espessa  Presente
motor resposta motora

GCS: Glasgow Coma Scale, EN: exame neurolégico, HSA: hemoragia subaracnoideia, HIV: hemorragia infraventricular.
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capitulo 3.1.2

Trombose venosa cerebral

Soria Rooricues, TEresa Pinto £ MeLO

DEFINICAO

A trombose venosa cerebral (TVC) é menos frequente que o acidente vascular ce-
rebral (AVC) isquémico ou hemorragico, no entanto o seu reconhecimento tem vindo a
aumentar, sobretudo devido a um maior grau de suspeicdo e ao uso crescente dos
métodos de imagem. Raramente tem uma apresentacao hiperaguda e pode ter diversas
apresentacoes clinicas.

EPIDEMIOLOGIA

Incidéncia anual de 0,22 a 1,57 por 100.000 por ano. Mais frequente nas mulheres,
num ratio de 3:1, em provavel relacdo com o risco acrescido associado a 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 obstrucao da drenagem, levando a lesdes paren-
quimatosas e aumento da pressao capilar e venosa com disrupcao da barreira hema-
toencefalica; oclusdo dos seios venosos com diminuicdo da absorcdo de liquido cefa-
lorraquidiano (LCR) e aumento da pressao intracraniana.

ASPETOS CLINICOS

Cefaleia é o sintoma mais frequente, podendo ocorrer isoladamente ou preceder outros
sintomas. As carateristicas podem ser varidveis. Geralmente, o inicio é gradual mas pode
ser explosivo e mimetizar hemorragia subaracnoideia. A localizacdo da cefaleia ndo tem
relacdo com o seio trombosado. Quando associada a hipertensao intracraniana, pode haver
agravamento da cefaleia com decubito, nauseas e vomitos, alteracdes visuais e papiledema.

A TVC pode acompanhar-se de sinais focais, crises epiléticas e alteracdo do estado
de consciéncia, dependendo da gravidade, localizacdo e da presenca de isquemia ou
hemorragia.

DIAGNOSTICO
Imagiolégico — RM-CE com veno-RM ou TC-CE com veno-TC “

- Demonstracdo de auséncia de fluxo e presenca de trombo intraluminal:
e Sinais diretos em TC-CE - sinal do triangulo denso (hiperdensidade triangular no
seio longitudinal superior), sinal da corda (hiperdensidade espontanea ao longo
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Tabela 1. Fatores de risco para TVC

Transitorios Permanentes
- Infeges SNC, ORL e sistémicas ~ Doengas inflamatérias - LES, Behget, granulomatose com poliangiite, DII,
- Cravidez e puerpério sarcoidose
- Desidratagdo ~ Neoplasias = SNC, fumores sélidos exiraSNC, hemafolégicos
- Precipitantes mecdnicos - TCE, PL, - Estados profrombéficos genéficos ou adquiridos - défice proteina C, S
procedimentos neurocirdrgicos e anfirombina, mutaggio gene G20210A protrombina, SAAF, doengas
- Famacos - confracefivos orais, mieloprolferativas, sindrome nefético, HPN, hiperhomocisteinemia
ferapéufica homonal de subsfituicdo, - Policitemia, frombocitopenia, anemia grave
asparaginase, famoxifeno, - Fistula dural
glucocorticsides - Doenca firoideia

SNC: sistema nervoso ceniral; ORL: oforrinolaringolégicas; TCE: traumatismo cranioencefdlico; PL: pungo lombar; LES: lipus ertematoso sistémico;
DIl: doengar inflametéria intesfinal; SAAF: sindrome do anficorpo antifosfolipidico; HPN: hemoglobinéria paroxistica noturna.

do seio transverso), sinal do delta vazio (defeito de preenchimento no seio lon-
gitudinal superior visivel em veno-TC);

e Sinais indiretos em TC-CE - captacao de contraste da foice e tenda do cerebelo,
dilatacdo venosa, anomalias parenquimatosas;

Identificacdo/exclusdo de complicacbes associadas a TVC: isquémicas (enfarte ve-

noso e edema difuso) ou hemorragicas, presentes em 60-80% dos doentes.

Etiolégico

Identificacdo de fatores de risco transitorios ou permanentes (Tabela 1);

Estudo de trombofilias — recomendado em doentes com elevada probabilidade,
nomeadamente em doentes com histéria pessoal ou familiar de trombose venosa,
idade jovem, TVC sem fator de risco transitério ou permanente.

TRATAMENTO
1.

Tratamento antitrombético agudo - recanalizar seio/veia ocluidos, prevenir propa-
gacdo do trombo, tratamento estado protrombético subjacente:
- Heparina de baixo peso molecular (HBPM) - 1 mg/kg subcutanea, de 12/12 horas;
- Heparina nao-fracionada - doentes com contraindicacdo para HBPM (por exemplo,
insuficiéncia renal) ou que possam necessitar de reversio rapida da anticoagu-
lagdo (por exemplo, necessidade de neurocirurgia).
e A presenca de enfarte venoso hemorragico, hemorragia intracerebral ou he-
morragia subaracnoideia isolada ndo contraindicam anticoagulacdo na TVC.
Tratamento endovascular — considerar apenas em casos com deterioracdo neurolé-
gica progressiva apesar da anticoagulacdo adequada, embora evidéncia muito limi-
tada.
Tratamento de complicacdes:
- Hipertensdo intracraniana:
e PL terapéutica — 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;



Trombose venosa cerebral

e Corticosterdides — considerar apenas em doentes com doenca de Behcet ou
outra doenca inflamatoria;
e Craniectomia descompressiva — considerar em doentes com TVC aguda e lesao
parenquimatosa ocupante espaco com risco de herniacdo cerebral;
- Crises epiléticas - iniciar fairmaco antiepilético, ndo existe evidéncia para trata-
mento profilatico;
- Infecoes.

PREVENCAO

1. Tratamento antitrombotico apds fase aguda:

- Varfarina (INR alvo 2-3) ou dabigatrano (150 mg 2 id);

- Se neoplasia ou gravidez e puerpério - HBPM;

- Se insuficiéncia renal - varfarina.

2. Suspensdo de terapéuticas hormonais combinadas, particularmente em mulheres
com historia prévia de TVC.

Duracdo da anticoagulacdo - ndo existe evidéncia suficiente para fazer uma reco-
mendacdo mas, regra geral, deve manter-se no minimo por trés meses. De acordo com
a estratificacdo do risco individual, pode-se fazer anticoagulagdo:

- 3 a 6 meses - se TVC associada a fator de risco transitorio;

- 6 a 12 meses - se TVC nao-provocada;

- Indefinidamente — se TVC recorrente, tromboembolismo venoso apés TVC, TVC
associada a trombofilia severa (mutacdo homozigética G20210A do gene da pro-
trombina, mutacdo homozigoética fator V Leiden, deficiéncias proteina C, S ou anti-
trombina, trombofilias combinadas ou SAAF).

PROGNOSTICO

Geralmente favoravel, existindo recuperagdo completa em 79% dos doentes. O risco
de recorréncia é de 2 a 7%. A morte ocorre em 5% na fase aguda, tendo como princi-
pal causa a herniacao transtentorial secundaria a lesdes hemorragicas de grandes
dimensoes.

Preditores de mortalidade aos 30 dias: alteracdo estado consciéncia, TVC do sistema
venoso profundo, hemorragia hemisfério direito, lesdes da fossa posterior. Apos fase
aguda, mortalidade maioritariamente relacionada com doencas subjacentes;

Preditores mau progndstico a longo prazo: infecdo SNC, neoplasias, TVC sistema
venoso profundo, lesdes hemorragicas, GCS < 9 a admissdo, alteracdes estado cons-
ciéncia, idade > 37 anos, género masculino.
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findrome de encefalopatia
reversivel posterior
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DEFINICAO

A sindrome de encefalopatia reversivel posterior (PRES) é uma entidade clinico-ra-
dioldgica caraterizada por disfuncdo neuroldgica aguda associada a edema cerebral
vasogénico subcortical reversivel, envolvendo predominantemente a regido parieto-oc-
cipital bilateralmente.

EPIDEMIOLOGIA

A idade média de ocorréncia é de 45 anos, embora possa surgir em qualquer faixa
etaria. Na idade adulta existe uma preponderancia do sexo feminino, mesmo excluindo
os casos relacionados com eclampsia.

FISIOPATOLOGIA

Pode resultar de disrupcao dos mecanismos de autorregulacdo do fluxo sanguineo
cerebral e/ou de disfuncdo endotelial, desencadeados, respetivamente, por subida signi-
ficativa ou abrupta da pressdo arterial ou por libertacdo de toxinas endégenas (por exem-
plo, citocinas inflamatorias nas doencas autoimunes ou sépsis) ou exdgenas (por exemplo,
quimioterapia ou farmacos imunossupressores). Ambos os mecanismos fisiopatologicos
levam a disfuncdo da barreira hematoencefdlica e a edema vasogénico.

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

ASPETOS CLINICOS

A PRES desenvolve-se de forma aguda ou subaguda, em varias horas ou dias, e os
sintomas dependem da regido envolvida. As principais manifestacdes clinicas sdo en-
cefalopatia, crises epiléticas, cefaleia e alteracdes visuais (visdo desfocada, defeito de
campo visual, cegueira cortical, alucinacdes). A cefaleia é geralmente difusa e de inicio
progressivo, pelo que a presenca de cefaleia explosiva deve fazer suspeitar de sindro-
me de vasoconstricdo cerebral reversivel (RCVS) concomitante. Também podem surgir
sinais focais (por exemplo, afasia, hemiparesia).

DIAGNOSTICO
As carateristicas clinicas e imagioldgicas sao inespecificas, sendo um diagnostico
de exclusdo. Suspeitar quando existem:
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Tabela 1. Patologias frequentemente associadas a PRES

Patologios Exemplos

Doencas hipertensivas Encefalopatia hipertensiva, HTA essencial, feocromocitoma, cldosteronismo primério
Doencas renais Doengas g\omeru\ores, doengas tibulo-ntersticiais, ogudos ou crénicas

Doengas hematolégicas Anemia de células flciformes, SHU, PTT

Doengas aufoimunes LES, granulomatose com poliangiite, esclerodermia, poliarterite nodosa

Doengas obstétricas Préeclimpsia, eclampsia

Farmacos imunossupressores ou Ciclosporina, tacrolimus, sirolimus, citarabina, cisplating, vincristina, bevacizumab,
cifofxicos gencitabina, focilizumab, hidroxicloroquina, imunoglobuling

Quiras doengas sistémicas Chogue, sépsis

HTA: hipertensdo arterial; SHU: sindrome hemolitico-urémica; PTT: pirpura frombocitopénica frombética; LES: lopus erifematoso sistémico.

- Pelo menos, um dos seguintes sintomas neuroldgicos agudos - encefalopatia, crises
epiléticas, cefaleia, perturbacdo visual ou outros sinais focais;

- Um ou mais fatores de risco - HTA grave ou flutuacdes da pressao arterial, faléncia
renal, tratamento imunossupressor ou quimioterapia, pré-eclampsia/eclampsia, doen-
¢a autoimune;

- Achados imagioldgicos tipicos (Figuras 1 e 2):

e Edema vasogénico frequentemente bilateral e predominantemente posterior;

e Padrdo imagiologico mais tipico é o parietoccipital; outros padrdes descritos —
barreira holohemisférica, sulco frontal superior, subcortical (tdlamo ou ganglios
da base) ou infratentorial (mais atipico).

Além destas alteracdes, 15-30% dos doentes apresentam lesdes com restricdo a
difusdo que tipicamente ndo respeitam territorio de vaso, 40% apresentam captagao
leptomeningea e 10-25% apresentam hemorragias intracranianas. O estudo angiografico
pode mostrar a presenca concomitante de vasoconstricao, sugerindo sobreposicao com
RCVS. Da mesma forma, estdo descritos padrdes imagioldgicos de PRES em cerca de
17-38% dos doentes com RCVS.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Depende da manifestacdo clinica e das caracteristicas imagiologicas. Alguns exemplos:

- Doencas cerebrovasculares - RCVS, acidente vascular cerebral (AVC) isquémico
(particularmente da circulacdo 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;

- Doencas desmielinizantes/autoimunes — primarias do SNC (esclerose mdltipla, en-
cefalomielite desmielinizante aguda), secundarias a doencas sistémicas (lGpus eri-
tematoso sistémico, doenca de Behcet);

outras encefalites infeciosas;

n - Doencas infeciosas - leucoencefalopatia multifocal progressiva, encefalite herpética,

- Doencas associadas a neoplasias — tumores primarios do SNC (linfoma, glioblasto-
ma), metastases cerebrais, doenca desmielinizante associada a quimioterapia, en-
cefalopatia pos-radioterapia, encefalite autoimune/paraneoplasica;
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Figura 1. Doente de 30 anos com padrdo imagiolégico sugestivo de PRES apés quimioterapia.
RM-CE: (T2/ FLAIR) mostra lesdes hiperintensas no cerebelo (a), protuberancia (b), lobos occipitais
(c, d), parietais (e) e frontais (f).

- Doencas toxicas/metabolicas - leucoencefalopatia toxica (por exemplo, heroina),
sindrome de desmielinizacdo osmotica.

TRATAMENTO

Néo existe tratamento especifico. Dado que as alteracdes clinicas e imagioldgicas
sdo reversiveis quando a causa esta controlada, a prioridade é a sua identificacdo e
resolucdo. Dependendo da gravidade e evolucdo clinica, considerar admissao em Uni-
dade de Cuidados Intensivos.

Algumas consideracdes terapéuticas:

- HTA - ndo existem recomendacdes sobre os farmacos anti-hipertensores a serem
usados, mas existe alguma tendéncia para usar bloqueadores dos canais de calcio
pelo seu efeito vasodilatador; recomenda-se:
® Internar em unidade com monitorizacao continua de pressao arterial (PA);

e Reduzir gradualmente a PA (cerca de 25% nas primeiras trés a quatro horas);
e Evitar a reducdo abrupta ou oscilacdo da PA, ou hipotensdo arterial;

- Crises epiléticas - tratar perante crises recorrentes, lesdo cerebral estabelecida e/
ou alteracdes no eletroencefalograma que se associem a baixo limiar para crises,
ou ainda em doentes com alteracdo do estado de consciéncia com suspeita de es-
tado de mal epilético ndo-convulsivo; a escolha do farmaco antiepilético e a duracao
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Figura 2. Homem admitido por quadro de encefalopatia associado a HTA grave e de dificil con-
trolo. RM-CE (T2/ FLAR) & admisséio (figuras a-d): moltiplas alteracdes hiperintensas localizadas no
tronco, pedinculos cerebelosos e cerebelo bilateralmente (a, b) e regides pariefo-temporo-occipitais
bilaterais (c, d). RM-CE ao 14° dia: melhoria franca das alteragdes de sinal, principalmente o nivel
infratentorial (e, f).

do tratamento nao esta estabelecida; na pré-eclampsia ou eclampsia esta recomen-
dado o sulfato de magnésio ev;
- Cefaleia - analgesia.

PROGNOSTICO

Geralmente reversivel e com evolucdo clinica e imagiolégica favoraveis, no entan-
to cerca de 10-20% dos doentes permanecem com sequelas. A mortalidade esta repor-
tada em 3-6% dos casos, geralmente atribuivel a complicacdes como hemorragia intra-
craniana, edema da fossa posterior e compressao do tronco cerebral ou hidrocefalia
aguda, edema cerebral difuso ou aumento da pressdo intracraniana. A causa subjacen-
te, o tempo até ao tratamento e as carateristicas imagiologicas sdo fatores que afetam
0 prognostico.
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DEFINICAO

A sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel (RCVS, do inglés reversible cere-
bral vasoconstriction syndrome) é uma sindrome clinica e radioldgica, cujas principais
manifestacdes incluem cefaleia explosiva e documentacdo de vasoconstricdo segmentar,
que resolve espontaneamente. A RCVS ndo é uma entidade Unica mas, sim, a apresen-
tacdo comum de varias patologias caraterizadas por vasoconstricdo reversivel da vas-
culatura cerebral, como a sindrome Call-Fleming ou a angiopatia pés-parto.

EPIDEMIOLOGIA

A incidéncia é desconhecida. A RCVS afeta geralmente doentes entre os 20-50 anos
de idade, contudo qualquer faixa etdria pode ser afetada. E geralmente mais comum
no sexo feminino, sendo que a apresentacao 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 alteracdes transitérias do tonus
vascular que levam a vasoconstricdo, provocadas por descarga neuronal espontanea ou
impulsionadas pelos vasos, parecem ser o mecanismo chave fisiopatolégico. A desre-
gulacdo do ténus pode ser induzida pela hiperatividade do toénus simpatico, disfuncao
endotelial e stress oxidativo. Por outro lado, uma explicacdo anatémica proposta para
a vasoconstricdo e a cefaleia é que a vasculatura arterial cerebral é densamente iner-
vada por aferéncias sensitivas da primeira divisdo 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 sdo secundarios a um fator precipitante identificavel (Tabela 1). O intervalo
de tempo entre a exposicdo ao fator precipitante e o desenvolvimento da RCVS pode
ser variavel (desde poucos dias até varios meses). Os principais fatores reportados in-
cluem agentes farmacoldgicos vasoativos e o estado pos-parto (correspondendo a mais
de 50% dos casos). A RCVS tem vindo a ser ainda relacionada com histéria de enxaque-
ca e dissecdo arterial cervical, mas é incerto se esta Ultima representa uma causa ou
complicacdo da sindrome.
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Tabela 1. Fatores precipitantes e condi¢des associadas a RCVS

Pés-parto Associado ou néio com substéincias vasoativas; pré-ecldmpsia/eclampsia

Farmacos vasoativos Drogas foxifficas ~ candbis, cocafna, ecsfasy, anfefaminas, LSD
Aniidepressivos = SSRI, SNRI
arsimpatomiméticos ~ descongesfionantes nasais, noradrenalina, friptanos
Derivados ergotaminicos — bromocripfina, patch nicofina, ginseng, binge dfinking

Tumores secretores Feocromocitoma, fumores carcindides brdnquicos, fumores glémicos

de catecolaminas

Derivados sanguineos Tacrolimus, ciclofosfomida, erifropoiefing, imunoglobuling, fransfusdo glabulos vermelhos,
ou Imunossupressores inferfero-

Doenga vascular Dissecdo arterial cervical, aneurisma infracraniano sem rutura, TVC

Procedimentos cirdrgicos Endarterectomia corofidea, procedimentos endovasculares, cirurgia cabega e pescogo

QOutros Hipercalcemio, porfiria, anemia hemolitica, PTT, LES, SAAF, TCE, HSD espinhal, hipotensdo
do liquor, infoxicago por fenitoing
SSR: selective serofonin reupiake inhibitors; SNRI: serofonin-norepinephrine reuplake inhibitor; TVC: trombose venosa cerebral; PTT: pirpura

frombocitopénica trombética; ES: 1dpus eritematoso sistémico; SAAF: sindrome do anficorpo antifosfolipidico; TCE: fraumatismo cranioencefdlico;
HSD: hemaioma subdural.

ASPETOS CLINICOS

A cefaleia é a principal manifestacdo, podendo ser a Unica. O seu inicio é agudo,
com maximo de intensidade na instalacdo (thunderclap headache), semelhante a rutura
aneurismatica. Esta cefaleia é geralmente intensa, bilateral, podendo associar-se com
sintomas acompanhantes de nduseas, vomitos, fotofobia ou sonofobia. A duracdo da
dor geralmente é curta (uma a trés horas), contudo pode ser variavel. Habitualmente é
relatado pelo menos um fator precipitante (por exemplo, atividade sexual, esforco fisico,
manobra de Valsalva ou stress emocional). Em alguns casos, a cefaleia é mais progressi-
va e de intensidade menos severa, mas a auséncia de cefaleia é uma excecdo. A cefaleia
explosiva pode recorrer durante uma a quatro semanas, sendo esta uma pista impor-
tante para a suspeicdo diagndstica de RCVS. Para além da cefaleia, estes doentes podem
apresentar défices focais, transitorios ou persistentes, nomeadamente alteracées visuais,
sensitivas, afasia ou défice motor, ou crises epiléticas. Sintomas persistentes, incluindo
hemiparesia, afasia, hemianopsia ou cegueira cortical sugerem AVC.

As manifestacdes clinicas tipicamente seguem um curso agudo e autolimitado, com
resolucdo sintomatica em trés semanas e sem novos sintomas apés um més. Por defi-
nicdo, ha resolucdo da vasoconstricio em trés meses. Raramente, a vasoconstricdo
(particularmente se severa e prolongada) pode nao reverter totalmente.

DIAGNOSTICO
Critérios de diagnéstico:

- Cefaleia aguda e severa com ou sem défices neuroldgicos ou crises epiléticas;

- Curso monofasico sem novos sintomas apds um més do inicio dos sintomas;

- Vasoconstricdo segmentar das artérias cerebrais documentada por angiografia,
angio-TC ou angio-RM;

- Sem evidéncia de HSA aneurismatica;
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Figura 1. Doenfe de 30 anos com RCVS pés-parto. Angiografia ao terceiro dia: estenoses focais
dos segmentos P1 (a), estenoses focais dos segmentos A1 e M1 & esquerda (c). Angiografia s oito
semanas: resolucdo das estenose focais (b, d).

- Estudo citoquimico normal ou quase normal (proteinas < 100 mg/dl, leucécitos
< 15 células/ul);

- Normalizagdo completa ou quase completa da vasculatura cerebral arterial por es-
tudo angiografico de follow-up, dentro de um periodo de trés meses desde o inicio
dos sintomas.

Para o diagnostico de RCVS é fundamental o estudo angiografico, por método con-
vencional (método gold-standard) ou por métodos indiretos (TC ou RM), para documen-
tacdo de vasoconstricdo. As irregularidades no calibre afetam principalmente a circulacdo
anterior (mas também pode afetar a posterior) e sdo sobretudo bilaterais e difusas.
O periodo de vasoconstricdo maximo é atingindo aos 16 dias de clinica. Se for realiza-
do de forma muito precoce, o estudo angiografico pode ser normal e nesses casos deve
ser repetido. O diagndstico de RCVS sé é confirmado quando ha documentacdo da re-
versibilidade da vasoconstricdo, num periodo de trés meses (Figura 1).

0 estudo imagiolégico por TC ou RM pode demonstrar alteracdes em 12-81% dos
doentes (Figura 2), sendo que as alteragcdes mais tipicas sdo:

- HSA da alta convexidade (altamente sugestivo);

- Hemorragia intraparenquimatosa, geralmente de localizagao lobar;

- Lesdes isquémicas, sobretudo em territorios barreira;

- Padrdo de edema cerebral reversivel, manifestando-se como PRES.

0 estudo por Doppler transcraniano é Gtil para monitorizar a vasoconstricao cere-
bral. A biopsia cerebral ndo estd recomendada, estando reservada somente nos casos
de suspeita de vasculite.
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Figura 2. Lesdes 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 diagnéstico final foi de RCVS. RM-CE (T2/FLAIR): HSA parietal esquerda (c).

Tabela 2. Diagnéstico diferencial de RCVS

Cefaleia severa e complicagdes HSA aneurismética, hemorragia iniracraniana, hemorragia infraventricular,
hemordgicas hemorragia subdural aguda, apoplexia pitvitdria

Cefoleia severa e complicagdes isquémicas  Dissecdo arterial cervical, TVC, vasculite do SNC, HSA aneurismdtica
ou hemorrégicas com vasospasmo

Cefoleia severa com pleocitose no estudo  Vasculite SNC, meningite

do ICR

Cefaleia grave com estudo por TC ou LCR Dissegdo arterial cervical, TVC, PRES sem evidéncia de vasoconstrigéio,
normal ou quase normal aneurisma sinfomdfico sem evidéncia de HSA, hipofenséo infracraniona

espontanea

HSA: hemorragia subaracnoideia; TVC: trombose venosa cerebral; SNC: sistema nervoso central; LCR: liquido cefalorraquidiano; PRES: posterior
reversible encephalopathy syndrome.

Na investigacdo complementar deve ser incluido ainda estudo analitico extenso,
estudo toxicoldgico e ainda pesquisa de acido vanilmandélico e acido 5-hidroxindola-
cético para exclusdo de feocromocitoma. O estudo do LCR pode apresentar alteracoes
em até 60% dos doentes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Entidades que se apresentam por sintomas de cefaleia severa e/ou carateristicas
radioldgicas de vasoconstri¢do reversivel (Tabela 2).

TRATAMENTO
As recomendacdes atuais baseadas em estudos retrospetivos incluem:

- Suspensdo de todos os precipitantes exdgenos, incluindo farmacos vasoconstri-
tores;

- Repouso no leito e eviccao de esforcos fisicos, atividade sexual, manobras Valsalva
ou outros triggers que possam estar relacionados, por alguns dias a semanas,
consoante a gravidade dos sintomas;
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Tratamento sintomatico: analgesia, medicacao antiepilética, monitorizacdo da PA e
tratamento da HTA;

Casos graves: monitorizacdo em unidades de cuidados intensivos;

Farmacos: bloqueadores dos canais de calcio (nimodipina, verapamilo) e sulfato
magnésio. Os primeiros parecem promover um alivio sintomatico. Geralmente, a
duracdo do tratamento é de 4-12 semanas. Contudo este grupo farmacolégico ndao
demonstrou ter influéncia na evolucdo da vasoconstricdo ou nas outras complica-
¢des da RCVS (AVC isquémico ou hemorragico). Estes farmacos devem ser usados
com precaucdo, para evitar diminuicdo abrupta da TA. Em casos graves de vaso-
constricdo ou em caso de sinais de progressao clinica, a administracdo intra-arterial
nimodipina, epoprostenol (vasodilatadores) ou a técnica por angioplastia por baldao
podem ser alternativas, mas a indicacdo e eficacia destes tratamentos mantém-se
pouco claras, havendo risco de lesdo por reperfusdo bem como existéncia de re-
corréncia da vasoconstricdo. A corticoterapia ndo esta recomendada.

PROGNOSTICO

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

sem aparentes sequelas. A recorréncia da sindrome parece ser rara. O prognostico a
longo prazo é determinado pela ocorréncia de AVC (isquémico ou hemorragico) que sdo
as principais complicagcdes desta sindrome. Cerca de 1-5% dos doentes desenvolvem

um
em

curso fulminante, sobretudo durante o periodo da gravidez ou periodo po6s-parto,
relacdo com enfartes multifocais, hemorragia intracraniana e edema extenso. Fato-

res de mau prognostico incluem sinais focais neuroldgicos na apresentacdo inicial, ra-
pido declinio clinico ou alteragdes imagioldgicas desde inicio.
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capitulo 3.1.5

Encefalopatia hipdxico-isquémica

ManueL Maciapo, Teresa Pinto £ MELo

DEFINICAO

Lesdo cerebral difusa resultante da interrupcdo ou reducdo severa do fluxo sangui-
neo cerebral, normalmente em consequéncia de paragem cardiaca ou de um estado de
hipoxemia severa, como asfixia ou intoxicacdo.

FISIOPATOLOGIA

Em consequéncia de fluxo sanguineo cerebral insuficiente, observa-se perda de
consciéncia segundos ap6s uma paragem cardiaca. 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 lesdo neuronal irreversivel por
mecanismo fisiopatoldgico multifatorial.

ASPETOS CLINICOS

A apresentacdo clinica é heterogénea. O doente pode apresentar-se em coma e ter
evolucdo variavel para morte cerebral, estado de vigilia ndo-reativa (disfun¢ao cortical,
estando preservadas as funcdes do tronco cerebral), estado de consciéncia minima
(preservacao parcial de consciéncia manifestada através de comportamentos reproduti-
veis, tais como o cumprimento de ordens simples), ou ter recuperacdo com ou sem
défices neuroldgicos.

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

Em contexto agudo, o exame neuroldgico deve contemplar:

- Escala de Coma de Glasgow;

- Presenca ou auséncia de movimentos espontaneos;

- Resposta motora ao estimulo verbal, toque e algico;

- Simetria das pupilas, tamanho e resposta a luz;

- Funcdo dos restantes nervos cranianos, incluindo reflexos cérneos, oculocefalicos,
oculovestibulares e faringeo;

- Padrao respiratdrio (espontaneo, ataxico, etc.).

Devem ser identificados fatores que possam influenciar o estado de consciéncia,
tais como medicagdo (por exemplo, anticolinérgicos, sedativos, curarizantes), alteragoes
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Tabela 1. Exames complementares de diagnéstico e sua utilidade clinica

Exames complementares de  Utlidade clinica

diagndstico
Eleiroencefalograma Valor prognéstico:
- Supressdo do ritmo de base com descargas periédicas continuas e padido de surto
supressdo — mau progndstico [sensibilidade de 50%, especificidade de 100%);
- Rimo de base manfido com reafividade manfida — bom prognésfico.
Monitorizagdo Defegdo de crises epiléficas subclinicas e esiados de mal ndoconvulsivos.
eletoencefalogréfica conffnua
Potenciais evocados Valor progndstico:
somatossensifivos - Auséncia bilateral de potenciais corticais enfre 0 1.° e 3.° dia apds PCR - mau
prognésiico [especificidade quase 100%).
Biomarcadores no soro Valor prognéstico:
[enclase neuroespectfica| ~ Niveis elevados — mau prognéstico [limitagdes na inferpretagdo prognéstical
Neuroimagem Valor prognéstico:
~ TCCE - presenga de edema - mau prognédsiico [na fase aguda é muitas vezes
normal);

- RMCE - estudo de difusdo ¢ particulamente sensivel & isquemia e o mapa ADC pode
fraduzir uma medida quantitativa da lesdo cerebral.

PCR: paragem cardiorrespiratéria; TC-CE: fomografia computorizada crénicencefdlica; RMCE: ressondncia magnéfica crénioencefdlica; ADC:
coeficiente de difusdo aparente.

metabdlicas ou doenca sistémica (por exemplo, alteracées hidroeletroliticas, disfuncdao
de 6rgdo) e hipotermia.

DIAGNOSTICO
Os exames complementares de diagnostico tém valor prognoéstico. A tabela 1 mos-
tra a sua utilidade clinica no contexto da encefalopatia hipoxico-isquémica.

TRATAMENTO
Medidas de suporte e preventivas sdo centrais na abordagem a estes doentes:
- Prevencdo de infecdo nosocomial;
- Prevencdo do tromboembolismo venoso e Ulcera de stress;
- Controlo da pressdo arterial para pressdo arterial média entre 65 e 80 mmHg;
- Prevencdo da hiperglicemia.
A hipotermia induzida (temperatura de 32-34 °C) ap6s paragem cardiaca parece ter
impacto positivo na evolucdo neuroldgica, podendo ser equacionada em casos particu-
lares.

PROGNOSTICO

A abordagem ao prognéstico devera combinar o exame neuroldgico, 0os exames
complementares de diagnostico e o contexto clinico geral.

Embora seja variavel, a lesdo cerebral apés paragem cardiaca é frequentemente gra-
ve, levando a maior parte dos doentes a morte ou a um estado comatoso nas primeiras
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24 horas. Dos sobreviventes, apenas uma pequena percentagem apresenta recuperagiao
neurologica completa aos 30 dias apés o evento.

Existem sinais clinicos com especial valor preditivo:
- Sinais de bom progndstico:

o Despertar precoce apds a reanimacdo cardiopulmonar;

e Localizar o estimulo da dor ou capacidade para cumprir ordens.
- Sinais de mau prognostico:

o Pupilas dilatadas e fixas apds 6 horas do evento;

e Olhar sustentado em supraversao (geralmente por lesdo bi-hemisférica com en-

volvimento taldmico);

e Escala de Coma de Glasgow < 4 nas primeiras 48 horas;

e Auséncia de resposta cornea ou reacao pupilar a luz apos 24 horas do evento;

e Auséncia de resposta motora nas 24 ou 72 horas apds o evento;

e Estado de mal miocldnico precoce.

Para decisdo de retirada de medidas de suporte de vida, dois critérios clinicos
apresentam 100% de especificidade na determinacdo de mau prognéstico:

e Auséncia de resposta em extensdo motora ao estimulo algico ao 3.° dia;

e Auséncia de reflexos pupilares ou cdrneos ao 3.° dia.
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3.2. Epilepsia

capitulo 3.2.1

Abordagem da primeira crise epilética

Maria JoRo MaLaquias, Ricarpo ReGo

DEFINICOES

Uma crise epilética é definida como a presenca de sinais e/ou sintomas transitorios

resultantes de uma atividade neuronal sincrona e excessiva. Nao é equivalente a epi-
lepsia. As crises epiléticas podem ser classificadas em:

Crises sintomaticas agudas (CSA): crises epiléticas que ocorrem em relagdo temporal
préxima com uma agressao aguda ao SNC, que pode ser metabolica, toxica, estrutural,
infeciosa ou inflamatoria. Esta relacdo temporal proxima varia em funcdo da patologia
subjacente — em regra, nos primeiros sete dias apds uma lesdo, como um enfarte cere-
bral ou uma contusdo, mas intervalos maiores no caso de um processo patoldgico
persistente, como seja uma causa infeciosa/inflamatoéria. Por outro lado, o intervalo deve
ser considerado inferior em causas sistémicas como a hiponatremia, que deve ser do-
cumentada nas 24 horas precedentes a crise para que esta Ihe possa ser atribuida;
Crises provocadas: alguns autores conotam esta designacdo com crises desenca-
deadas por causas toxico-metabodlicas (como contraponto, as crises sintomaticas
agudas estariam relacionadas com causas estruturais agudas). As recomendacdes
da Liga Internacional Contra a Epilepsia (ILAE) vdo no sentido de usar sempre «cri-
ses sintomaticas agudas», especificando tipo de causa;

Crises sintomaticas remotas: secundarias a lesdo cerebral pré-existente e estatica,
como, por exemplo, evento vascular cerebral ou meningite no passado;

Crises ndo-provocadas: crises que ocorrem na auséncia de fator precipitante, tam-
bém designadas como crises espontaneas e que ocorrem num contexto de epilepsia;
as crises sintomaticas remotas sao um tipo de crise ndo-provocada. As crises em
epilepsias idiopaticas sdo «ndo-provocadas», mas ndo sdo «sintomaticas remotas»,
no sentido em que ndo ha uma lesdo pré-existente (embora exista a predisposicao
para crises recorrentes espontaneas);

Crises focais: crises que tém origem em redes neuronais limitadas a um Unico 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 populacdo geral tera uma crise epilética durante

a vida, mas apenas 2-3% ira desenvolver epilepsia posteriormente. A importancia da
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classificacdo das crises em sintomaticas agudas ou remotas prende-se com o risco de
recorréncia e, consequentemente, a necessidade de tratamento. Uma CSA tem um risco
de recorréncia de 10-20% (exceto traumas penetrantes e encefalites herpéticas, em que
o0 risco é > 50%). As crises sintomaticas remotas tém uma mortalidade no primeiro més
mais baixa que as sintomaticas agudas, mas o risco de recorréncia é mais elevado. Nas
crises nao provocadas o risco de recorréncia é de 30-35% nos primeiros cinco anos,
mas apds a segunda crise o risco aumenta para 75%.

ASPETOS CLINICOS

A abordagem de uma crise epilética comeca com uma historia clinica detalhada do
episodio (recorrendo a descricao de testemunhas, sempre que possivel) e realizacdo do
exame neurologico. Devem ser respondidas as questodes:

- «Tratou-se mesmo de uma crise epilética?: o evento paroxistico deve ser distingui-
do de outros, de natureza nao-epilética (a saber, enxaqueca com aura, acidente
isquémico transitorio, sincope, distirbio do movimento, perturbacdo do sono ou
crise ndo-epilética psicogénica);

- «Qual o tipo de crise?»: através da caracterizacdo semioldgica da crise, esta pode
ser classificada em focal (com ou sem perturbacao da consciéncia; quais os sintomas
motores e ndo-motores predominantes; evolucdo ou nao para tonico-clénica bilate-
ral), generalizada (quais os sintomas motores e ndo-motores predominantes) ou com
origem desconhecida. Um cenario comum no servico de urgéncia (SU) é a crise
inaugural em sono com descricdo apenas da fase de atividade convulsiva bilateral,
podendo o inicio ter sido focal ou generalizado; nos doentes idosos, presumimos
naturalmente um inicio focal; noutros grupos etdrios, a divida persistira até escla-
recimento por outros elementos da historia clinica, exame neuroldgico ou exames
subsidiarios;

- «Ha elementos localizadores ou lateralizadores?»: mesmo na crise inaugural de uma
epilepsia focal e num contexto de SU é, por vezes, possivel recolher informacdo
preciosa quanto as zonas sintomatogénicas ictais. Essa informagdo pode vir a ser
especialmente relevante no caso de futura refratariedade e necessidade de trata-
mento cirdrgico. Recomenda-se averiguar e registar: a aura nas palavras do doente;
a existéncia de um predominio unilateral de automatismos ou postura distonica; de
uma postura tonica assimétrica; de uma versdo ocular e/ou cefalica; ou ainda, na
fase pos-ictal mais imediata, pesquisar um défice motor assimétrico e o reflexo
cutaneo-plantar;

- «E seguro que foi uma crise inaugural?»: com frequéncia, o doente é trazido ao SU
por uma crise-indice mais aparatosa (muitas vezes, a primeira ténico-clonica bila-
teral), mas colhendo a historia com cuidado apura-se que ja houve crises no pas-
sado. Por exemplo, na epilepsia mioclénica juvenil é comum terem ocorrido malti-
plas crises miocldnicas antes da primeira crise tonico-clonica; na epilepsia de au-
séncias juvenil terem ocorrido algumas auséncias que foram desvalorizadas; ou em
epilepsias focais serem ignoradas (ou escondidas), auras psiquicas ou crises subtis
com automatismos, sobretudo se ndo houver perda de consciéncia 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 ha fatores
de risco relevantes. Uma histéria de complicacdes no parto (por exemplo, andxia cere-
bral), infecao prévia do SNC, AVC, traumatismo cranioencefalico e cirurgia do SNC su-
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dos a risco aumentado de crises epiléticas

Closse farmacolégica

Antibiéticos/anfivirais Penicilina, cefalosporinas, carbapenemes, fluorquinolonas, isoniazida, aciclovir (raro)

Antidepressivos Antidepressivos triciclicos, bupropiona, inibidores selefivos do da recaplagdo de serofonina
(raro)

Antipsicéficos 1. geragdo: clorpromazina (maior risco), haloperidol, pimozida (baixo risco); 2.° geragtio:

clozapina [maior risco), risperidona [raro

QOutros Litio, tramadol

gerem crise sintomatica remota. O mesmo ocorre se existir historia de atraso do DPM,
dismorfias/envolvimento extraneurolégico ou histéria familiar de epilepsia.

0 exame fisico pode fornecer dados preciosos, tanto a favorecer uma causa aguda
(por exemplo: febre, rigidez nucal, hipertensao grave, défice focal que persiste para
além do esperado num estado pds-ictal, sinais de abstinéncia alcodlica), como sintoma-
tica remota (como sejam dismorfias sugestivas de cromossomopatias, lesdes cutaneas
carateristicas de neurofacomatoses, hemiatrofia associada a lesdes uni-hemisféricas, ou
paresia bulbar evocando polimicrogiria perissilviana bilateral).

A abstinéncia alcodlica é uma causa comum de CSA no SU, ocorrendo em regra 7
a 48 horas ap6s a Ultima bebida; devem ser pesquisados sintomas e sinais de absti-
néncia - ansiedade, sudorese, taquicardia, tremor. No doente agudamente etilizado com
crises devemos sempre procurar outras causas, nomeadamente traumaticas, infeciosas
ou epilepsia prévia com ma adesdo a farmaco anticrise epilética (FACE). Em relacdo a
drogas de abuso, o risco é maior com cocaina, anfetaminas, NMDA e ecstasy; e baixo
com heroina e marijuana. A abstinéncia de benzodiazepinas e barbittricos é também
um desencadeante potencial de CSA.

Na tabela 1 sdo listados alguns farmacos que baixam o limiar convulsivo e que
podem estar associados a CSA (ou a agravamento de epilepsia pré-existente):

MEIOS COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO
Sao uma continuacdo da anamnese/exame neuroldgico com o objetivo de esclarecer
o tipo de crise (focal ou generalizada; sintomatica aguda ou ndo-provocada) e sua
etiologia (idiopatica/genética, estrutural, infeciosa, imune, metabolica ou desconhecida).
- Analise de sangue/urina: permite identificar distdrbio infetometabdlico, relacionado
com CSA. Deve incluir glicemia (estes disturbios ndo dependem da existéncia de
diabetes de longa duracdo), funcao renal, funcdo hepatica (a insuficiéncia hepatica
fulminante causa crises epiléticas), ionograma (interessa também, especialmente no
sodio, a velocidade com que se atinge determinado valor - uma rapida velocidade
de correcdo de um défice grave, em poucas horas, pode ser deletéria), rastreio de
toxicos na urina, etanol, avaliacdo de parametros inflamatérios, sedimento urinario.

n Na tabela 2 estdo representados os valores para os distirbios metabdlicos mais
comuns.

Neuroimagem: todos os doentes que se apresentam com uma crise epilética inau-
gural devem realizar TC cerebral no SU a procura de lesdo estrutural (tumor prima-
rio ou metastase do SNC, enfarte/hematoma cerebral, angioma cavernoso, outras
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Tabela 2. Alteracoes metabélicas associadas a crises ep

Parémetro bioguimico Valor de cut-off provével associado a crise epiléfica

Sodio < 115-120 mg/d! fhiponatremia); >145 mg/dl (hipemaremia)
Célcio < 5,0 mg/d! (hipocalcemial

Magnésio < 0,8 mg/dl hipomagnesemia|

Clicose < 3540 mg/d! hipoglicemial; > 400 mg/d| (hiperglicemial
Creafinina, ureia > 10,0 mg/dl; > 100 mg/d|

malformacdes vasculares, esclerose do hipocampo, displasia cortical). Em alguns
casos, deve ser também considerada a realizacdo de RM cerebral urgente (naqueles
que exista suspeita de etiologia suscetivel de tratamento modificador - infeciosa,
imunoldgica, vascular). Todos os doentes com um diagndstico de epilepsia sem
etiologia evidente apds a avaliacdo no SU devem fazer RM programada. Até 20%
das crises inaugurais com TC cerebral sem alteracdes tém lesdo epiletiforme na RM.

- Eletroencefalograma (EEC): o EEG de rotina (durando entre 20 minutos e uma hora)
é um exame com baixa sensibilidade diagnostica (em média, cerca de 40% das epi-
lepsias tém atividade epiletiforme interictal num primeiro EEG de rotina) e baixo valor
preditivo negativo (ou seja, a auséncia de alteragdes ndo exclui epilepsia). O aumen-
to da duracdo do registo, a repeticdo do exame, o registo de sono apds privacao
na véspera e o registo nas 24 horas subsequentes a uma crise aumentam a sensi-
bilidade diagnostica, 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 ndo é claro pelos restantes dados clinico-imagiolégicos. 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
ndo houver lentificagdes focais, sugere uma epilepsia generalizada idiopatica). Esta
classificacdo tem implicagdes imediatas na escolha de FACE. Alguns padrdes sdo
especificos de determinadas sindromes epiléticas (por exemplo, auséncias infantis,
pontas centrotemporais). O EEG é também importante para determinar o risco de
recorréncia ap6s o primeiro evento (se existir atividade epiletiforme o risco de re-
corréncia é 83 vs. 41% na sua auséncia). Na avaliacdo em SU de CSA o EEG é espe-
cialmente importante em doentes com alteragdes persistentes do estado mental que
sugiram estado de mal ndo-convulsivo, ou em doentes em que se suspeite que um
défice neurologico focal possa ser de natureza pos-ictal.

- Estudo do LCR: na suspeita de meningite, encefalite ou hemorragia subaracnoideia.

TRATAMENTO

- Nas CSA, o tratamento primario é o da causa subjacente;

- E comum a recorréncia precoce de CSA, pelo que se recomenda usar FACE durante
a fase aguda da doenca subjacente ou enquanto o fator precipitante esteja presen-
te. Nao ha dados para recomendar uma duracdo exata dos FACE em todos os
doentes e a decisdo deve ser individualizada, por exemplo mais curto numa hipo-
natremia resolvida, mas mais longo numa encefalite herpética ou num doente
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neurocritico. Em doentes com CSA em contexto de TCE a evoluir favoravelmente a
duracdo tipicamente recomendada é de duas semanas;

Considerar EEG dois a trés meses apds a alta hospitalar em doentes que continuem
a tomar FACE por CSA e/ou atividade epiletiforme em EEG na fase aguda. Se o EEG
ndo tiver atividade epiletiforme, deve-se reduzir e parar os FACE;

Os individuos com lesdo estrutural epiletogénica na neuroimagem e/ou atividade
epiletiforme no EEG e/ou crise noturna (se jovens) tém risco de recorréncia > 60%
apds a primeira crise ndo-provocada (caindo na definicdo de epilepsia), pelo que
devem iniciar FACE de forma cronica;

Deve ser explicada a importancia da adesdo terapéutica regular, bem como os fa-
tores que diminuem o limiar epiletogénico (stress, privacdo de sono, lcool). E
importante tipificar as atividades laborais e de lazer habituais do doente, fornecen-
do conselhos de seguranca individualizados (risco de manuseio de maquinas pesa-
das, ou atividades desportivas a evitar enquanto nao houver controlo sustentado).
As implicacdes sobre a conducdo devem também ser debatidas (se crise ndo-pro-
vocada ou isolada - pode voltar a conduzir apds seis meses livre de crises, apo6s
parecer fornecido por neurologista; se crise provocada — pode conduzir apds pare-
cer de neurologista; se epilepsia — pode voltar a conduzir apds um ano livre de
crises, confirmado por neurologista; consultar legislacdo disponivel no site da Liga
Portuguesa Contra a Epilepsia). A questdo da morte subita inesperada em epilepsia
(SUDEP) deve ser abordada precocemente no seguimento do doente, mas tipicamen-
te essa discussdo ndo ocorre no contexto do SU;

Consideracdes de terapéutica medicamentosa - ver capitulo Farmacos anticrises
epiléticas.
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capitulo 3.2.2

Estado de mal epilético

AxeL Ferreira, Ricarpo ReGo

DEFINICAO

0 estado de mal epilético (EMEp) é uma condicdo que resulta da faléncia dos me-
canismos responsaveis pelo término da crise convulsiva ou da iniciacio de mecanismos
que levam a crises anormalmente prolongadas (apds o ponto temporal t,). E uma con-
dicdo que pode ter consequéncias a longo termo (ap6s o ponto temporal t,), incluindo
morte neuronal, lesdo neuronal e alteracdo das redes neuronais, dependendo do tipo e
da duracédo das crises'.

No EMEp ténico-clénico o ponto temporal t; € aos cinco minutos e o t, é aos 30 mi-
nutos. No EM focal, o ponto temporal t, é aos 10 minutos e o t, & aos > 60 minutos. No
EM de auséncia, o ponto temporal t, € aos 10-15 minutos e o t, é desconhecido'.

O EMEp refratario é definido por atividade epilética continua ndo-controlada por tera-
péutica com farmacos anticrises epiléticas (FACE) de primeira e de segunda linha2. O EMEp
super-refratario é definido como um EMEp ndo-controlado por agentes de terceira linha3.

EPIDEMIOLOGIA

Aincidéncia do estado de mal é de 10-20/100.000 pessoas/ano. Afeta predominan-
temente o sexo masculino. Tem dois picos de incidéncia, nas criancas jovens (até aos
oito anos) e nos adultos com > 60 anos. A incidéncia nos idosos é 3-10 vezes maior
que nos adultos jovens®.

De todos os EMEp, 12 a 43% progridem para EMEp refratario e 10 a 15% progride
para EMEp super-refratario. A incidéncia de EMEp refratario é de 3.4/100.000° e a de
EMEp super-refratario é de 0.7/100.000 pessoas/ano®.

A causa do EMEp é sintomatica aguda em mais de 50% dos casos, sendo as causas
mais frequentes hipoxia, distirbios metabdlicos e niveis baixos de FACE na maioria dos
estudos. Em alguns estudos, o AVC e as etiologias remotas foram as causas mais fre-
quentes. Na crianca, a causa mais frequente sdo as convulsdes febris*.

A mortalidade do EMEp varia entre 1,9 e 40%, dependendo sobretudo da idade, da
duracdo e da etiologia A mortalidade pode ser tao alta como 80% em EMEp que tém como

etiologia hipoxia, AVC, infecdes do sistema nervoso central e alteracées metabdlicas®. n

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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Tabela 2. ClassificacGo semiolégica do EMEp

Com sintomas motores proeminentes Sem sintomas motores proeminentes ~
EMEp néio-convulsivo (EMNC)
1] EMEp convulsivo [iénicoclénico 1) EMNC com coma
al  Convulsivo generalizado 2)  EMNC sem coma
b)  Inicio focal com evolugo para EMEp convulsivo a] Generalizado
bilatercl i) Status fipico de auséncia
¢)  Desconhecido se inicio focal ou generalizado il Status offpico de auséncia
2] EMEp mioclénico iii] Status de auséncia mioclénico
o) Com coma b) Focal
b)  Sem coma i| Sem alteracdo da consciéncia (aura continual
3] Moor focal i) Status ofésico
a]  Crises moforas focais repefidas [Jacksoniana) iiil Com alteragdo da consciéncia
bl Epilepsia parcial confinua ¢| Desconhecido se focal ou generalizado

) Status adversivo
d Status oculoclnico
e Paresia ictal

4)  Status ténico

5 EMEp hipercinético

xicacdo, encefalite, etc.), remotas (pos-traumatica, pés-encefalite, displasia cortical, etc.)
e progressivas (tumores, deméncias, etc.), segundo a sua relacdo temporal com o EMEp.
O termo criptogénico ndo deve ser usado no caso de sindromes epiléticos conhecidos,
mesmo que estes sejam definidos como idiopaticos ou genéticos'.

As causas do EMEp podem ser estruturais, toxico-metabdlicas, infeciosas e autoimu-
nes. Em seguida, apresenta-se uma tabela (Tabela 1) com uma listagem exaustiva de
causas conhecidas de EMEp.

CLASSIFICACi\O DE ESTADO DE MAL E CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

A classificacdo do EMEp é feita segundo a definicdo de quatro eixos: semiologia,
etiologia, correlacdo com EEG e idade'. O eixo semioldgico é o mais importante. O EMEp
é definido em primeiro lugar segundo a existéncia de sintomas motores proeminen-
tes e, em segundo lugar, o grau de alteracdo do estado de consciéncia’. A classificacdo
semioldgica do EMEp é apresentada na tabela 2. O diagnostico de EMEp é feito segun-
do a duracdo e o tipo de crise, segundo o descrito anteriormente na seccao Definicao
e demonstrado na figura 1. A classificacdo etiologica estd organizada segundo o des-
crito na sec¢ao de etiologia.

O terceiro eixo é o da relacdo com o eletroencefalograma (EEG). O EEG tem um
valor diminuido nos casos de EMEp convulsivo, uma vez que a semiologia costuma ser
evidente e os artefactos podem dificultar a sua interpretacdo. No entanto, o EEG é
fundamental no diagnostico do EMEp nado-convulsivo (EMNC), uma vez que os sinais

tica disponivel no caso de o doente estar em coma®. Neste contexto, sdo usados os

m clinicos podem ser subtis e inespecificos. O EEG é também a Unica ferramenta diagnos-

Critérios EEG de Salzburgo para EMNC®.
0 quarto eixo da classificacdo é o da idade, separando-se as faixas etarias da se-
guinte forma:
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Figura 1. Definico prética de estado de mal segundo o tipo e tempo de crise. t1: crise anormal-
mente prolongada; 12: crise provoca consequéncias a longo prazo.

Tabela 3. Exames complementares de diagnéstico

Todos os doentes

A considerar sequndo a apresentagdio clinica

5

Clicemia capilar

Sinais vitais

TC cerebral

Testes loboratoriais

a) Clicemia

b] Hemograma completo
¢) Fungdo renal

d) lonograma

e) Cdlcio [fofal e ionizado)
f| Magnésio

gl Niveis de FACE

MonitorizagGo EEG confinua

1) RM cerebral

2] Pungdo lombar

3) Painel oxicolégico para as toxinas que mais frequentemente causam EMEp
a) lsoniazida

b) Anfidepressivos friciclicos

¢ Teotilina

d) Cocafna

e] Simpaticomiméticos

i Alcool

g) Organcfosfatos

h] Ciclosparina

Qutros exames laboratoriais

al Fungdo hepdica

b) Troponinas seriadas

¢ Estudo de coagulagdo

d) Gasimetria

e) Eros inatos do metabolismo

| Estudo autoimune (incluindo encefalites autoimunes)

4)
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Tabela 4. Tratamento emergente (1.° linha)

Farmoco  Classe/nivel ~ Dose e taxa de administracdo Efeitos Consideracdes
de evidéncia adversos
Midazolom | A 0,2 mg/kg IM até maximo de 10 mg ~ Depressio  Curta duragdo de agdo
respiratéria Eliminagdo rencl
Hipotensdo
lorozepam | A 0,1 mg/kg IV até méximo de 4 mg Hipotensio  Longa duragdo de agdo
por dose Méximo até 2 mg/min Depressio  Solugdio contém propilenoglicol
Pode ser repefida a cada 510 minuios  respiraiéria
Diozepam  lla A 0,15 mg/kg V até maximo de 10 mg Curta duragdo de acdo
Pode ser repetida o cada 5 minutos Solugdo contém propilenoglicol

Tabela 5. Tratamento urgente (2.° linha), dar até dois farmacos

Férmaco Classe/nivel  Dose e taxa de administracgo Efeitos adversos  Consideracdes
de evidéncia
Volprocto lla A 2040 mg/kg IV em infusdo, podem  Hiperamoniemia  Usar com precaugdo em
de sodio ser dados afé + 20 mg/kg Hepatotoxicidade ~ doentes com TCE
Apés 10 min da dose de infuso Pancredtite Preferir em doentes com
administrar 36 mg/kg/min Trombocilopenia  GBM
Fenitoina la B 20 mg/kg V. podem ser dados aié  Hipotenso Apenas compuiivel com soro
+ 510 mg/kg Avritmias salino
Ag 50 mg/min, dose adicional Sindrome da lwva  Solugdo contém
pode ser dada 10 min apds infusdo  plrpura propilenoglicol
Midazolam b B 0,2 mg/kg IV a uma faxa Depressdo Curta duragdo de agdo
[infusdio] de infuscio de 2 mg/min respirairia Taquifiloxia
Depois infusdo confinua Hipotenséo Eliminacdo rencl
de 0,052 mg/kg/hora
Fenobarbital b C 20 mg/kg V. podem ser dados cé¢  Hipotensdo Solugdo contém
+ 510 mg/kg Depressio propilenoglicol

Aié 50-100 mg/min, dose adicional  respiratéria
pode ser dada 10 min apés infuscio

levefiracetam b C 1000-3000 mg IV, 2-5 mg/kg/min Inferagdo minima com oufros
60 mg/kg, 6 mg/kg/min no esudo FACE
ESETT!! Sem mefabolizagdo hepdica

1. Neonatal (0 a 30 dias).

2. 1.2infancia (1 més a 2 anos).

3. 2.2 infancia (2 aos 12 anos).

4. Adolescéncia e idade adulta (12 aos 59 anos).

5. ldoso (> 60 anos),

O diagnostico clinico é realizado tendo apenas como base a clinica e o EEG, contu-
do, o diagnostico etioldgico deve ser realizado logo que possivel, ocorrendo em simul-
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Tabela 6. Tratamento de estado de mal refratdrio (3.° linha)

Frmaco Classe/nivel  Dose e taxa de administraéio Efeitos adversos Consideracdes
de evidéncia
Midazolam lla B 0,2 mg/kg IV a uma foxa Depressdo respiraidria Curta duragdo
(infusdo) de infusdo de 2 mg/min Hipotenséo de acdo
Depols infusdio confinua Toquifilaxia
de 0,052 mg/kg/hora Eliminagéo renal
Propofol llb B Dose de carga de 1-2 mg/kg Hipotensdo [dose de Requer venfilogéio
a uma foxa de 20 meg/kg/min  cargal mectinica
Depois infusdo continua a Depressdo respiratdria £ necessario ajustar
30-200 meg/kg/min [usar com  Faléncia cardiaca o intake calérico
precaugdo se dose Rabdomidlise dirio (1,1 keal/ml)
> 80 megy/kg/min| Acidose metabolica
Insuficiéncia rencl
Tiopental llb B 27 mg/kg Hipotenséo Requer venfilogdio
Administrar a faxa de Depressao respiratéria mecdnica
administragdo < 50 mg/min Depressio cardiaca Mefobolizado em
ponfobarbital
Valprocto de lla B 2040 mg/kg IV em infuscio, Hiperamoniemia Usar com precaugdo
sodio podem ser dados aié Hepatotoxicidode em doentes com TCE
+20 mg/kg Pancreaite Preferir em doentes
Apds 10 min da dose de infusdo  Trombocitopenia com GBM
administiar 3-6 mg/kg/min
levefiracetam b C 1000-3000 mg IV, Interagdo minima com
2-5 mg/kg/min outros FACE
Sem metabolizagdo
hepdica
Fenitoina b C 20 mg/kg V. podem ser dodos  Hipotensdo Apenas compaivel
até + 510 mg/kg Avitmias com soro salino
At 50 mg/min, dose adicional  Sindrome da luva Solucdo contém
pode ser dada 10 min apds plrpura propilenaglicol
infusdio
lacosamida llb C 200-400mg IV Hipotenséo Inferagdo minima
Aé 200mg a cada 15 minuios  Prolongamento com outios FACE
do infervalo PR
Topiramato lIb C 200-400 mg PO/SNG Acidose metabdlica Sem formulaggo IV
300-1600 mg/dia PO,
2-4 vezes/dia
Fenobarbital llb C 20 mg/kg IV, podem ser dados  Hipotensdo Solugdo contém

até + 510 mg/kg

Aé 50-100 mg/min, dose
adicional pode ser dada 10 min
apés infusdo

Depressdo respiratdria

propilenaglicol
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Tabela 7. Terapéuticas alternativas para o estado de mal

Farmacolégicas Néo-farmacolégicas
Ketamina Estimulagdo do nervo vago
Corficosterdides Dieta cetogénica
Anestésicos inalados Hipotermia
Imunomodulagdo Elefroconvulsivoterapia

Estimulaggo magnéfica franscraniana
Tratamento cirdrgico

Tabela 8. Status Epilepticus Severity Score (STESS), traduzido livremente para

portugués a partir da verséo original
Carateristicas STESS

Consciéncia Vigil ou sonolento/confuso 0

Estuporoso ou em coma |

Pior fipo de crise Focal com ou sem perda de consciéncia, auséncia ou mioclénica* 0

Convulsiva generalizada 1

Estado de mal epiléfico ndoconvulsivo em coma 2
ldade < 65 anos 0

> 65 anos 2
Hisioria prévia de  Sim 0
I Nao ou desconhecida |
Toal 06

*No contexto de uma epilepsia generalizada genéfica.

taneo e em paralelo com o tratamento. Assim, os exames complementares para diag-
néstico etioldgico, presentes na tabela 3, sdo separados em exames a realizar em todos
os doentes com EMEp e exames a realizar segundo a suspeita clinica'®.

TRATAMENTO

O tratamento do EMEp para os efeitos deste capitulo vai ser dividido em tratamen-
to emergente (Tabela 4), urgente (Tabela 5), de EMEp refratario (Tabela 6) e terapia al-
ternativas para EMEp (Tabela 7)'9, Antes do inicio da terapia é necessario ter em consi-
deracdo a necessidade de assegurar a via aérea, uma vez que os tratamentos sio se-
dativos. E também importante relembrar que o tratamento etiolégico é, muitas vezes,
fundamental para a resolucdo 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.

PROGNOSTICO
EMEp convulsivo:
e Mortalidade hospitalar — 9-21%



fstado de mal epiletico

e Mortalidade aos 30 dias — 19-27%

e Mortalidade do EMEp de novo em doente hospitalizado — 61%

e Taxa de sequelas neuroldgicas graves — 11-16%

e Taxa de deterioracdo funcional — 23-26%

e Escala de coma de Glasgow 2-4 aos 90 dias — 39%

EMNC:

e Mortalidade hospitalar — 18-52%

e Mortalidade aos 30 dias — 65%

e Mortalidade nos doentes diagnosticados nos primeiros 30 minutos — 36%

e Mortalidade nos doentes diagnosticados ap6s 24 horas — 75%

e Mortalidade nos doentes com resolu¢do do quadro antes das 10 horas — 10%

e Mortalidade nos doentes com resolu¢do do quadro apos as 20 horas — 85%

e Mortalidade nos doentes com causa aguda — 27%

e Mortalidade nos doentes sem causa aguda — 3%

EMEp refratario:
- Mortalidade hospitalar — 23-61%
- Mortalidade aos trés meses — 39%
- De volta ao estado funcional prévio apoés trés meses — 39%
- Doentes com epilepsia ap6s EMEp de novo — 88% (vs. 22% nos nao refratarios)

Para a determinacao do progndstico propomos o uso do Status Epilepticus Severity
Score (STESS)'2. Um score de 0-2 terd um progndstico favoravel em relacdo a taxa de
mortalidade (no estudo original de 3% no grupo com STESS favoravel vs. 39% no grupo
com STESS desfavoravel), bem como na taxa de retorno ao estado prévio (81% no gru-
po com STESS favoravel vs. 35% no grupo com STESS desfavoravel).
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Farmacos anticrises epiléticas

GongaLo Vipeira, Ricarno Reco

CONCEITOS GERAIS
- Baixa eficacia ou intolerabilidade do primeiro farmaco — preferir trocar (preferir

titulacoes lentas); perda de eficacia prévia — ponderar add-on;

- Bloqueadores dos canais de Na* agravam crises de auséncia ou miocldnicas, mas

podem ser (teis nas crises tdnico-clénicas generalizadas (mesmo as associadas a
estas sindromes);

- Doses orais e ev sao semelhantes em todos os farmacos anticrises epiléticas (FACE);
- FACE indutores — geralmente | niveis e eficicia de ACO e antivitamina K;
- Insuficiéncia renal e hepatica provocam acumulacio de FACE (! excrecdo e | ligacdo

a proteinas) — intoxicacao;

- FACE que se ligam muito a proteinas — niveis séricos baixos sdo adequados em

condicdes de proteinas baixas (doenca renal grave, doenca hepatica grave, etc.);

- Evitar CBZ, LTG, OXC, PHT em asiaticos — 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 T risco de malformacdes; os mais seguros sio LTG e LEV. Os riscos de malfor-
macdes sdo maiores no 1.° trimestre; em trimestres subsequentes é menos perigo-
so aumentar doses ou associar FACE,

- Monitorizacdo de niveis séricos: confirmar adesdo terapéutica, suspeita de toxici-

dade ou guiar ajustes de doses em situacdes de farmacocinética alterada. Necessa-
ria com maior frequéncia com PHT (cinética ndo-linear). Na gravidez estd recomen-
dada monitorizacdo regular, sobretudo de LTG, LEV, OXC; também PHT, PB, TPM,
ZNS. Descidas superiores a 1/3 dos niveis pré-concecionais aumentam risco de
descompensacao;

- Niveis séricos padrdo (mg/I)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 SERVICO DE URGENCIA!

- Sonoléncia: CLB (+), CZP (+), ESL, ETS, GBP, LCM, LEV, LTG, PHB (+), PRM, TPM (),
VGB, ZNS (+);



farmacos anticrises epileticas

Tabela 1. Sugestédo de FACE com base no tipo de crise

Tipo de crises Primeira linha Segunda linha Terceira linha
Auséncias \PA, ETS* [1G [EV, ZNS, CIB, CIN, ACT
Mioclonicas \PA, LEV, CIN CIB TPM, ZNS, PB
Tonicoclnicas 1.% \PA
- £V, CBZ, 1 OXC, TPM, VPA, PER, PHT, ZNS, P8, GRP PGB, CIB
ESL [CM BRV**
Incerto se focal ou generalizada,  LEV, CBZ, TG OXC,  VPA, PER, PHT, ZNS, TPM,  PB, GBP. PGB
> 21 anos ESl, ICM CIB, BRV**
Incerto se focal ou generalizada,  VPA, TG, LEV CLB, CBZ, PER, ESl, PB, TPM, ZNS
< 21 anos OXC, ICM

Ajustar a escolha de acordo com o perfil do doente (idoso?; mulher em idade f&ti2; efc.). Pode ser il o uso de algoritmos
que consideram varidweis clinicas para estabelecer uma hierarquia de escolhas [preferenciais, 2.° ou 3.° linha) como o
disponivel em: hiips://epipick.org/#/Intro

*Apenas em famécia hospitalar; * *Indisponivel em Portugal afé & data desta edigdo.
ACT: acefazolamida: BRV: brivaracetam.
Baseado em Glauser, et al., 2013; atualizado com Beniczky, et al., 2021.

Desequilibrio/ataxia: CBZ (+), CLB, CZP, ESL, ETS, GBP, LCM, LEV, LTG, OXC (+), PHT (),
TPM (+), VGB, ZNS;

Agravamento das crises de auséncias ou mioclénicas: CBZ, ESL, GBP, LTG (apenas
mioclonicas), OXC, PGB, PHT, VGB;

Encefalopatia: CBZ, PHT, VPA, VGB;

Depressao: LEV, ETS, PHB, PHT, PRM, VGB;

Alteracdo comportamento: CLB, CZP, LEV, PER, PHB (+), PHT, TPM (4), VGB (+), ZNS;
Psicose: CBZ, ETS (+), GBP, LEV, PHB, PHT, TPM, VPA, VGB (+);

Diminuicdo da cognicdo: CBZ, CLB, CZP, ESL, PHB (+), PHT, PRM, TPM, ZNS;

Ganho de peso: CBZ, GBP, PER, PGB, VGB, VPA;

Disturbio 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 ESPECIFICAS

Doenca renal: ajuste dos FACE listados na tabela 2. Preferir doses baixas de FACE
muito ligados a proteinas. Evitar TPM e ZNS pela possibilidade de litiase renal;
Doenca hepatica: evitar VPA, PHT, CBZ, | doses de FACE com metabolizacdo hepé-
tica;

Doenca psiquiatrica: VPA, LTG, CBZ, OXC sdo estabilizadores de humor; evitar PHB,
VGB, TPM, LEV, ZNS, ETS, PER. Indutores podem | niveis de SSRI (fluoxetina) e an-
tipsicoticos;

Enxaqueca: preferir VPA, GBP, TPM;

Doencas de sangue: CBZ, PHT, ETS, VPA associadas a agranulocitose;


https://epipick.org/#/Intro
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Contracetivo oral: indutores diminuem eficacia (Tabela 2), ACO | niveis de LTG;
Doencas oncoldgicas: VPA pode T a toxicidade da QT; indutores podem diminuir
eficacia.
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3.3. Doengas Neuromusculares

capitulo 3.3.1

indrome de Guillain-Barré

Luis RiBeiro, Teresa (oeLHO

DEFINICAO

Sob o termo sindrome de Guillain-Barré (SGB) encontra-se um conjunto de sindromes
clinicas manifestadas por uma poliradiculoneuropatia inflamatéria aguda com resultante
fraqueza muscular e reflexos osteotendinosos diminuidos. A heterogeneidade clinica
permite a classificacdo da SGB em varios subtipos, nomeadamente: polirradiculoneuro-
patia desmielinizante inflamatéria aguda (AIDP); neuropatia axonal motora aguda (AMAN);
neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (AMSAN) e sindrome de Miller-Fisher®!'3.

EPIDEMIOLOGIA

A maior parte dos estudos epidemiologicos da SGB foram feitos nos Estados Unidos
da América (EUA) e Europa, e a incidéncia global varia de 0,8 a 1,9 por cada 100.000 ha-
bitantes. Apesar de poder ocorrer em qualquer idade, a incidéncia aumenta com a idade
(0,6 por 100.000 nas criancas e 2,7 por 100.000 em pessoas com mais de 80 anos).
Existe uma ligeira predominancia do sexo masculino (1,5:1) particularmente em doentes
idosos. Apesar de ndo existirem diferencas raciais na incidéncia global, ha diferencas
demogréficas importantes na incidéncia 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 paises asiaticos e da América Latina as formas axonais sao mais
frequentes (representando cerca de 30 a 50% dos casos)®2'3,

FISIOPATOLOGIA

E uma doenca imunomediada, na qual os mecanismos de imunidade humoral e
celular terdo implicagdo no seu desenvolvimento. Classicamente, ha descricdo de uma
infecdo nas semanas que antecedem o inicio da clinica (tanto bacteriana, por exemplo,
Campylobacter jejuni, como virica, por exemplo, Influenza, SARS-CoV-2), sendo também
bem descrito na literatura a sua associacdo a inoculacdo de diversas vacinas. Julga-se
que estes eventos levem a producdo de anticorpos que reagem cruzadamente com
gangliosideos e glicolipidos especificos (por exemplo, GM1) que estdo distribuidos di-
fusamente pela mielina do sistema nervoso periférico - processo denominado por mi-
metizacdo molecular?3.'1.121820 Qs achados patoldgicos na SGB incluem a infiltracdo
linfocitica de raizes e nervos periféricos (incluindo nervos cranianos), seguida de des-
truicdo da mielina mediada por macréfagos. Este processo resulta na deficiente propa-
gacdo do impulso elétrico com eventual auséncia ou atraso marcado da conducao,
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sendo que a recuperagdo esta tipicamente associada a remielinizacdo. Em alguns doen-
tes com inflamacdo severa pode haver, secundariamente, destruicdo axonal e, menos
frequentemente, pode haver um ataque imune diretamente direcionado aos axonios.

ASPETOS CLINICOS

A apresentacdo tipica da SGB corresponde a um quadro de fraqueza muscular bila-
teral rapidamente progressiva (ao longo de poucos dias), classicamente descrita como
ascendente e de inicio na por¢do 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 s6 depois haver fraqueza apendicular (sindrome de Miller-Fisher).
Para além do défice de forca, os doentes podem apresentar alteracdes sensitivas, ataxia
e disfuncdo autondmica. A dor muscular ou radicular é frequente e pode anteceder a
clinica. A maior parte dos doentes tera reflexos osteotendinosos reduzidos ou abolidos
(no entanto, a hiperreflexia pode estar presente, particularmente em alguns subtipos)®8,
Segundo o mais descrito na literatura, a fraqueza muscular progride até quatro sema-
nas, mas na pratica clinica a maior parte dos doentes atinge o seu nadir até duas se-
manas e, raramente, esta progride até as seis semanas. Durante a fase progressiva,
20-30% dos doentes desenvolve insuficiéncia respiratdria com necessidade de ventilacao
invasiva e, consequentemente, admissdao em cuidados intensivos. Apesar das diferentes
variantes do SGB terem em comum alguns aspetos do padrdo evolutivo, fisiopatologia
e clinica, ha importante diferenca progndstica entre elas. A AIDP corresponde a um
processo de desmilinizacdo monofasico no qual se atinge um plateau clinico as duas
ou quatro semanas, com recuperacdo tipicamente completa com a remielinizacdo ao
final de algumas semanas a poucos meses. A AMAN é um subtipo puramente motor
tipicamente caracterizado por défice de forca simétrico e rapidamente progressivo com
precoce atingimento respiratério. Cerca de 70% tem infecdo prévia por Campylobacter
jejuni (consequentemente elevados titulos de anticorpos antigangliosideos) e até 30%
tem hiperreflexia (podendo confundir o diagndstico). A probabilidade de recuperacao é
mais variavel, mas frequentemente assiste-se a recuperacdo completa podendo, no
entanto, ser mais demorada dos que a anterior. A AMSAN difere da prévia ao adicionar
também atingimento sensitivo, o progndéstico desta variante é pior do que as anteriores,
sendo a taxa de recuperacdo completa inferior. A variante Miller-Fisher corresponde a
cerca 5% dos casos de SGB e carateriza-se por uma triade de ataxia (desproporcional
ao grau de disfuncdo sensitiva), arreflexia e oftalmoplegia. A instalacdo de uma oftal-
mologia externa de modo agudo é um sinal cardinal desta variante. A triade ndo tem
de ser completa para ser feito o diagnéstico e frequentemente existe também fraqueza
muscular apendicular, ptose, paresia facial ou bulbar. Esta associada a presenca de
anticorpos anti-GQ1b. O prognoéstico é geralmente favoravel'!, Existem ainda outras
variantes mais raras (SGB puramente sensitivo e variante braquio-cervico-faringea) que
ndo serdo abordadas por fugirem ao dambito deste manual. 36817

DIAGNOSTICO

O da SGB é clinico, pelo que o mais importante é uma histéria clinica e um exame
neurolégico compativeis. No entanto, deve ser realizado estudo laboratorial basico
(hemograma, ionograma, funcdo renal, hepatica e tiroideia, vitamina B12 e folatos) para
exclusdo de diagnésticos diferenciais. O estudo de liquor é recomendado, sendo o
achado tipico a dissociacdo albumino-citoldgica (a qual corresponde a proteinorraquia
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Severity

Weeks Months Years

| Serum antibodies to gangliosides |

| Progression || Ploteau phase || Recovery phase || Disability |

Figura 1. Time course da sindrome de Guillain-Barré (adaptado de Lancet. 2016; 388:717-27.
Disponivel em: http://dx.doi.org/10.1016/ S0140-6736(16)00339-1).

sem pleocitose), embora a normalidade desta andlise ndo exclua o diagnostico particu-
larmente quando realizada precocemente (nos primeiros dias de clinica)®. A eletromio-
grafia e os estudos de conducdo nervosa sdo muito Uteis no diagndstico (embora nao
obrigatorios) e no progndéstico, sendo este um exame de elevada sensibilidade particu-
larmente quando realizado entre os 12.°-15.° dias de clinica (embora um exame normal
ndo exclua o diagnostico particularmente se realizado antes do 12.° dia)'. A presenca
de laténcias distais prolongadas, velocidades de conducdo diminuidas, dispersao tem-
poral, bloqueios de conducdo, ondas F prolongadas ou ausentes e reflexo H prolonga-
do ou ausente sdo todos sinais que suportam desmielinizacdo e, portanto, SGB. A titu-
lacdo de anticorpos antigangliosideos ndo é necessaria para o diagnostico (presentes
em cerca de 60-70% dos doentes) mas pode ter utilidade na identificacdo das diferentes
variantes de SGB (anti-GM1 mais frequentemente associado ao AMAN e anti-GQl a
sindrome de Miller-Fisher)®'5, A realizacdo de testes de funcdo respiratoria (pressao
inspiratéria maxima [PIM]; pressdo expiratéria maxima [PEM] e capacidade vital [CV])
sdo recomendados, refletem a funcdo respiratéria neuromuscular e predizem a forca
diafragmatica. Doentes com valores de CV inferiores a 15-20 ml/kg, valores de PIM
inferiores a 30 cm/H,0 e/ou valores de PEM inferiores a 40 cm/H,O devem ser sinali-
zados como tendo elevada probabilidade de vir a necessitar de ventilacdo invasiva.
Estudos imagioldgicos (ressondncia magnética e/ou tomografia computadorizada) da
coluna sdo recomendados para a exclusao de diagndsticos alternativos (nomeadamente
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Figura 2. Guillain-Barré disability score

Score  Descriptions
0 Ahealhy siate

] Minor symptoms and capable of unning

2 Ableto wak 10 m or more without assistance but unable fo run
3 Able to wak 10 m across an open space with help

4 Bedridden or chaitbound

5 Requiring assisted ventilation for af least part of the day

6  Dead

Adaplado de lancet. 2007;6(7):P589-594. Disponivel em: hifps://doi.org/10.1016/S1474-4422(07)70130:8

Incapaz de deambular Sintomas ligeiros Regularmente avaliar
sem ajuda (disability score > 3), (dlisaibility score 1-2) Fungdio respiratdria
especialmente se < 2 semanas * Progressdo da fraqueza
apés inicio de clinica muscular
v ¥ * Deglutigio
* IgEV 0,4 g/kg/d, 5 dias * Reavaliar diariamente * Disfungdo autonémica
* Plosmaferese e avaliar deferioragdo * Dor. .
7 Complicagdes
P . * Trombose venosa (ponderar
Deterioragéio apés melhoria inaem d
o enoxaparina em doentes
ou estabilizagéio |
dletuados)
v : * Ulceras de pressio
* IgEV 0,4 g/kg/d, 5 dias * Infegdio pulmonar
* Plosmoferese Outros tratamentos
v v concomitantes
‘ Melhoria ou estabilizagéio * Fisioterapia
* Terapia da fala
Preparar alta para ambulatério * Psicologia

ou centro de reabilitagdio

Fluxograma terapéutico da sindrome de Guillain-Barré
*Se agravamento apds oifo semanas, reconsiderar o diagnésfico e ponderar polineuropatia desmielinizante inflamatéria crénica (CIDP)

causas mecanicas de mielopatia) e, adicionalmente, podem revelar achados que apoiam
o diagndstico (realce das raizes com gadolinio)>7:'517.16,

TRATAMENTO

O tratamento desta patologia é essencialmente de suporte, devendo regularmente
ser avaliado agravamento clinico, incluindo monitorizacdo da funcdo respiratéria e al-
teracdes disautonémicas que impliquem medidas de suporte mais invasivas como, por
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exemplo, a intubacdo orotraqueal na primeira. Nao obstante, em alguns doentes, me-
diante o seu score funcional, como se pode observar no fluxograma abaixo, podera ser
indicada a terapéutica com imunoglobulinas ou plasmaferese#10.13.14.16.19,

PROGNOSTICO

O prognostico do SGB é variavel como acima foi sendo descrito, pode variar de
recuperacdo completa em poucas semanas a morte. O caso mais frequente correspon-
de a um pico de sintomas ao 10.°-14.° dias de clinica com recuperacdo completa ou
praticamente completa ao final de algumas semanas a meses. Cerca de 80% dos doen-
tes tém marcha independente aos seis meses e 60% atingem forca normal aos 12 meses.
Estima-se que cerca de 15-20% ficardo com défices residuais, 1-10% ficardo com défices
severos e 0s restantes terdo recuperacdo completa. A velocidade de recuperagdo é
altamente variavel (semanas a meses), sendo tipicamente mais lenta quando ha atin-
gimento axonal. A mortalidade varia entre diferentes estudos entre 2-10% (sendo
menor em hospitais terciarios com equipas mais especializadas). Sdo fatores de mau
prognostico: idade superior a 57 anos; necessidade de cuidados intensivos; necessi-
dade de ventilacdo invasiva; valor de Medical Research Council (MRC) inferior a 40;
hospitalizacdo superior a 11 dias; infecdo gastrointestinal precedente. Valores de po-
tencial de acdo muscular composto (CMAP) inferiores a 20% do normal estdo associados
a mau progndstico e a sua persisténcia ap6s um més do inicio da clinica tem acresci-
do valor de mau prognostico. Tipicamente, é uma doenca monofasica, pelo que a re-
caida é rara>'617.19,
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(rise miasténica

Pauro Venancio-Ferreira, Teresa (0ELHO

DEFINICAO

A crise miasténica (CM) corresponde a uma complicacdo da miastenia gravis (MG)
em que ocorre insuficiéncia respiratoria com necessidade de intubacdo e ventilacio
mecdnica por fraqueza dos musculos respiratorios e/ou bulbares'. Trata-se de uma
urgéncia neuroldgica? que, em conjunto com a sindrome de Guillain-Barré (SGB), é uma
das causas mais comuns de insuficiéncia respiratoria aguda primaria neuromuscular em
doentes admitidos em Unidades de Cuidados Intensivos (UCI)3.

EPIDEMIOLOGIA

Nos doentes com MG, 15-20% vdo desenvolver pelo menos um episédio de CM4,
geralmente entre 8 a 12 meses desde o inicio da doenca. No entanto, a CC pode ser a
apresentacgdo inicial de MG em cerca de 20% dos doentes. Apresenta uma distribuicdo
bimodal: < 55 anos (sexo feminino 4:1) e > 55 anos (afeta ambos os sexos na mesma
proporcdo). A idade média de apresentacdo é de 59 anos*.

ASPETOS CLINICOS

A histéria nos doentes com histéria conhecida de MG geralmente aponta para agra-
vamento da fraqueza, quer sistémica quer bulbar, embora raramente o sintoma de
apresentacdo possa ser insuficiéncia respiratdria isolada?.

Dada a fraqueza generalizada, os doentes podem ndo apresentar sinais de dificul-
dade respiratoria, incluindo, por exemplo, o uso de musculos acessérios. Além disso,
a sindrome clinica pode ser confundida e agravada por aumento de dose de anticoli-
nesterasicos, que podem precipitar uma crise colinérgica (CC). Esta CC pode associar-se
inicialmente a salivacdo, sintomas gastrointestinais e, finalmente, agravamento da fra-
queza muscular?.

Existem varios fatores que podem precipitar CM, incluindo infecdes (~40%) e varios
farmacos'# (Tabela 1). No entanto, até 30% dos casos podem ndo apresentar um fator
desencadeante evidente®.

DIAGNOSTICO

1. CM iminente (impending myasthenic crisis) — agravamento clinico rapido que, na
opinido do médico assistente, pode levar a CM num curto periodo de tempo (dias
a semanas)3.
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Tabela 1. Potenciais deseacadeantes de crise miasténica

~ Infegdes - Férmacos
- Cirurgias Aniibidticos
- Gravidez Anfiarritmicos
~ Stress Blogueadores da juncdo neuromuscular
- Diminuicdo de medicagdo imunossupressora Quinina
Esterdides
liio
Toxicidade do magnésio
Verapamil
Hormonas firoideias
P-bloqueadores
Cloroguina
Fenitoina
Penicilinamina

Tabela 2. Tratamentos de primeira linha usados na crise miasténica

Plasmaferese Imunoglobulinas
Posologia Uma sessdo em dias dltemados durante 10 400 mg/kg durante 5 dias

dias
Resposia Melhoria em 2 dias, efeito de 3-4 semanas Melhoria em 4-5 dias, efeito de 4-8 semanas
Vontogens Resposia a fratamento mais épida Maior facilidode de adminisirago

Menos efeifos adversos

Desvaniagens Necessidade de acesso venoso central Resposta a fratamento mais lenfa
Confraindicagdes Instabilidade hemodindmica, hemorragia Défice de IgA

inferna, doenga corondria instavel

2. CM manifesta (manifest myasthenic crisis) — agravamento da fraqueza associada a
miastenia com necessidade de intubacdo ou ventilacdo nado-invasiva para evitar
entubacdo (exceto quando usadas em contexto de rotina pds-operatoria)3.

TRATAMENTO

1. Tanto a CM iminente como manifesta devem ser abordadas em regime de interna-
mento, nomeadamente em UCI.

2. Suspensdo/diminuicdo de farmacos associados a agravamento de MG.

3. Monitorizacdo da forca dos musculos respiratérios.

4. Se provas alteradas, realizacdo de intubacdo, com suspensdo temporaria de antico-
lenesterasicos.

5. Inicio rapido de tratamento com plasmaferese (PF) ou imunoglobulinas (IglV) (Tabe-
la 2).

6. Associadamente, inicio de corticoides, como prednisolona (60-100 mg/dia) em

conjunto com PF/IglV (apesar de ser um potencial desencadeante, é seguro nos
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doentes entubados e os seus efeitos s6 ocorrem varios dias depois, quando o uso

¢ mais seguro) e sua continuacdo posterior'#,

Nota: Na presenca de doente com indicacdo para PF mas sem condicdes clinicas
para tal, podera ser usada como alternativa imunoadsorcdo plasmatica (IA), associada
a eficacia semelhante e a menos efeitos laterais. Ao contrario da PF, a IA permite uma
depuragdo praticamente completa das Ig e imunocomplexos circulantes, sem afetar
outras proteinas do plasma ou necessidade de substituicdo com plasma fresco conge-
lado, albumina ou IgIV>®,

PROGNOSTICO

A mortalidade em doentes com CM varia entre os 5-19%. As principais causas de
morte incluem choque sético e insuficiéncia respiratoria. Aproximadamente 25% dos
doentes conseguem ser extubados em uma semana, 50% em duas semanas e 75% em
um més'.
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3.4. Doengas do movimento

capitulo 3.4.1

Mioclonias

Rita Ropricues, Rita SiMoES

DEFINICAO

As mioclonias sdo movimentos involuntarios que se caracterizam por abalos mus-
culares, subitos e breves, que podem ser causados por contracdo muscular excessiva
(mioclonias positivas) ou por perda do tonus muscular (mioclonias negativas).

CLASSIFICACAO E APRESENTACAO CLINICA

Podem ser classificadas de acordo com a distribuicdo corporal (Figura 1), de acordo
com a neurofisiologia subjacente (Figura 2) e de acordo com a etiologia (Figura 3).

A classificacdo neurofisiologica é a mais pratica uma vez que identifica a presumi-
vel fonte das mioclonias, orientando a abordagem diagnostica e terapéutica.

Mioclonias

Focais ‘ Multifocais ‘ ‘ Segmentares ‘ ‘ Generalizadas ‘

Figura 1. Classificagdo anatémica.

Mioclonias

Figura 2. Classificagdo neurofisiolégica.
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Histéria clinica Excluir mimics:
* téxicos/medicacdio em curso/ infegdes recentes/hipéxia Tiques
Antecedentes pessois e fomiliares: Coreia
* epilepsia/deméncia/outra doenca neurodegenerativa/doenga metabélica; Hemibalismo
Exame neurolégico Tremor disténico
* esfado de consciéncia / sinais neurolégicos focais Abalos funcionais
Estudo complementar inicial
Andlises bésicas para excluir infedes/distirbios metabdlicos ou hidroelefroliticos
Pesquisa de toxicos/drogas de abuso na urina
TC-CE para excluir leséio estrutural/lesdes hipdxico-isquémicas
EEG para excluir crises epiléticas / estado de mal epiléfico nio convulsivo
Estudo dirigido de acordo com a efiologia suspeita
RM-CE e/ou Puncdo Anticorpos onconeuronais + Estudo Ensaios Testes
medular lombar | | pesquisa de neoplasia oculta | | do cobre | | enzimdticos | | genéticos

Figura 4. Algoritmo diagnéstico.

Mioclonias corticais:
- Forma mais comum;
- Afetam predominantemente os MS e face (> representatividade cortical destas

areas);

- Sensiveis aos estimulos (tateis ++; visuais);
- Se prolongadas — epilepsia parcial continua (estado de mal epilético focal).

Mioclonias subcorticais (isto €, mioclonias do tronco cerebral):

- Nao segmentares: startle fisioldgico, hiperecplexia e mioclonias reflexas reticu-

lares:

¢ Sensiveis aos estimulos (auditivos ++; tateis; visuais);

- Segmentares: mioclonias do palato (definido como tremor por alguns autores).

e 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 organizacao
medular segmentar e a presenca de vias proprioespinhais ou espinhais intrinsecas que

conectam os diferentes segmentos espinhais):
- Podem estar presentes em repouso e persistir durante o sono;

- Podem ou ndo ser sensiveis ao estimulo;

- As mioclonias segmentares tém geralmente uma lesdo estrutural subjacente, en-

quanto as proprioespinhais ndo tém etiologia clara na maioria dos casos.
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Mioclonias periféricas: secundarias a lesdes dos nervos periféricos, plexos, raizes
ou, raramente, corno anterior da medula. O exemplo mais comum é o espasmo hemi-
facial; as outras causas sdo raras.

ALGORITMO DIAGNOSTICO
Veja a figura 4.

TRATAMENTO

As mioclonias podem ser reversiveis com o tratamento da etiologia subjacente,
embora os tratamentos dirigidos sejam raros. Na maioria, o tratamento é sintomatico
(Tabela 1).
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capitulo 3.4.2

Discinesias agudas

Rita RaiMunpo, Rita SiMoEs

As discinesias agudas sdo um distirbio do movimento com uma fenomenologia mui-
to heterogénea, variando entre manifestacdes coreicas, distonicas, miocldnicas e balisticas.
Neste capitulo vamos centrar-nos nas mais frequentemente observadas no servico de
urgéncia: as discinesias tardias e discinesias na doenca de Parkinson idiopatica (DPi).

DISCINESIAS TARDIAS
Definicao

Doencas do movimento hipercinéticas associadas ao uso cronico de bloqueadores
dos recetores da dopamina (habitualmente 3-6 semanas).

Epidemiologia
Uma das causas mais comuns de manifestacdes hipercinéticas de inicio na idade
adulta.

Fatores de risco

- Sexo feminino;

- ldade avancada;

- Ascendéncia africana;

- Perturbacdo afetiva, tabagismo, diabetes mellitus.

Etiologia

Tipicamente associada ao uso de antipsicéticos tipicos como haloperidol (cerca de
20% dos doentes), e a antieméticos bloqueadores dos recetores de dopamina, entre
muitos outros farmacos (ver Tabela 1).

Fisiopatologia

As hipdteses atualmente vigentes englobam um estado de hipersensibilidade per-
sistente a dopamina, a toxicidade dos antipsicoticos no estriado e a desregulacdo da
transmissao GABAérgica.

Manifestacoes clinicas
Movimentos involuntarios repetitivos e relativamente ritmicos:

- Discinesias orobucolinguais: mais comuns, caraterizadas por movimentos de mas-
tigacdo, protusdo da lingua, lip-smacking, entre outros. Habitualmente poupam o
andar superior da face (em oposicdo a doenca de Huntington);
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Tabela 1. Farmacos associados a discinesias tardias

Antipsicéticos fipicos (1.° geragdo) e offpicos (2.° geragdo]  Antieméticos [metoclopramida, proclorperazing, promefozina)

Anticolinérgicos [rihexifenidilo) Antirhistominicos (hidroxizina, cinarizina, flunarizing)
litio Antimaldricos (cloroguina)

Antidepressivos triciclicos (frozodona, clomipraming, Anti-hipertensores [anfagonisas dos canais de célcio)
doxepina, amitrpfiling]

SSRI (fluoxetina, sertralina) Ansioliticos (agonisias GABA e barbifricos|
Inibidores da MAO Aniibiéticos [ciprofloxacina]

Antiepiléficos (carbomazepina, lamofigina, fenitoina, Hormonas sexuais [esrogénio)

gabapentina, valproato)

- Movimentos coreicos: tronco (opistotonos) e pélvis (pelvic thrusting);
- Discinesias respiratorias: padroes respiratérios irregulares e hiperventilacdo transi-
toria.

Os sintomas manifestam-se habitualmente cerca de trés a seis meses apos toma
continua destes farmacos, contudo ja foi reportada a sua apresentacdo apds uma toma.
Também esta descrito o aparecimento destes sintomas apds a suspensao ou reducdo
do farmaco precipitante (withdrawal dyskinesia).

Tratamento
- Prevencao: preferir o uso de antipsicdticos atipicos, nomeadamente a clozapina
(iniciar com 6,5-12,5 mg id, aumentar 25-50 mg a cada 3-7 dias até max. de
550 mg/dia bid);
- Descontinuacao do farmaco precipitante;
- Withdrawal dyskinesia: desmame muito lento do farmaco e inclusive reintroduzi-lo;
- Tratamento farmacolégico:
e |nibidores da VMAT2 (vesicular monoamine transporter 2) (evidéncia nivel A):
» Tetrabenazina (iniciar com 12,5 mg id, aumentar semanalmente 12,5 mg/dia
até max. de 100 mg/dia tid);
= Valbenazina e deutetetrabenazina (indisponiveis em Portugal);
¢ Antioxidantes:
= Gingko biloba (evidéncia nivel B: doses ndo definidas na literatura);
= Vitamina E (evidéncia nivel U: doses nao definidas na literatura);
¢ Clonazepam (evidéncia nivel B: iniciar com 0,5 mg/dia, aumentar 0,5 mg a cada
5 dias até max. de 4 mg/dia);
¢ Amantadina (evidéncia nivel C: iniciar com 100 mg/dia, aumentar semanalmente
100 mg até max. de 300 mg/dia tid);
- Casos graves e refratarios: estimulacdo cerebral profunda (DBS) dos globos palidos

m internos (GPi) (evidéncia nivel C).
Prognéstico

Habitualmente, os sintomas melhoram com a suspensdo do farmaco precipitante,
contudo em cerca de 10-30% dos doentes tornam-se irreversiveis e persistentes.
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DISCINESIAS NA DOENCA DE PARKINSON IDIOPATICA
Definicao

Movimentos involuntarios associados ao tratamento dopaminérgico; complicacdes
motoras da DPi.

Epidemiologia
Ocorrem em ~33% dos doentes apo6s dois anos de terapéutica com levodopa e em
até 75% apo6s 10 anos de terapéutica.

Fatores de risco

- Dose de levodopa (e nao-duracdo do tratamento);

- Tempo de duracdo da DPi;

- DPi de inicio precoce;

- Flutuagdes motoras;

- Fenotipo acinético-rigido;

- Assimetria marcada de captacdo do nucleo caudado no DaTScan;

- Sexo feminino, baixo peso corporal, ndo-fumadores, subtipo ansioso-depressivo.

Manifestacoes clinicas
Movimentos coreicos, distonicos, mioclonicos ou balisticos; com distribuicdo focal,
segmentar ou generalizada. Podem ser ou ndo incdmodas.

Tipos
| |
Induzidas Induzidas pela
pela levodopa neuroesfimulacdo (DBS)
* Apenas descritos na DBS
| 4|; dos nicleos subtalamicos
Pco de dose Bifdsicas/ Distonia (STN) e em doentes com
transicionais do OFf discinesias antes
— da cirurgia
o As mais frequentes * Ocorrem na subida/ ¢ Ocorrem quando sio » Habitualmente,
* Ocorrem quando descida dos niveis afingidos niveis baixos  manifestam-se como
¢ atingido nivel méximo  de dopa de dopa (++ no inicio  distonia do MI
de dopa (ON) * Movimentos coreicos/  da manhd, anfes da contralateral, cerca
* Movimentos coreicos balisficos envolvendo 1.7 tomar de levodopa) e um més apés a cirurgia
envolvendo o fronco ++ M o Tipicamente,
e os MS manifestam-se como
distonia do pé
unilateral

Figura 1. Tipos de discinesias na doenga de Parkinson idiopdtica.
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‘ Discinesias associadas a DPi ‘

‘ Pico de dose ‘

‘ Bifésicas ‘

* | Dose levodopa

ou fracionamento

das doses

Suspender ou . outros
férmacos com efeito
dopaminérgico
Amantadina (iniciar

com 100 mg/dia,

100 mg até mx.

de 300 mg/dia fid)
Clozapina (iniciar
com 6,5-12,5 mg id,
aumentar 12,5 mg

a cada 3-7 dias até
méx. de 50 mg/dia)

aumentar semanalmente

Distonia do OFF

* 1 Dose levodopa |

* Introduzir ou

) turna/ inici
1 outros férmacos Noturno/ nico

Diurna

com efeifo da menhd

dopaminérgico + 1 comprimido levodopa
ao acordar (mastigando
o comprimido)

durante a noite (SOS)
* Introduzir ou T outros
férmacos com efeito
dopaminérgico
* Terapéutica
dopaminérgica
de longa duragdo
durante a noife

Terapias
avangadas

* Gel intestincl de levodopa (Duodopa)
* Apomorfina subcutdnea (bomba infusora)
* Cirurgia (DBS-STN ou GPi, palidotomia)

* 1 comprimido de levodopa

* 1 Dose levodopa ou
L intervalo entre as doses
* Introduzir ou T outros
farmacos com efeito
dopaminérgico

OFF

infermitente

* 1 comprimido de levodopa
mastigada em SOS

* Apomorfina subcutéinea
SOS (caneta: iniciar com
2 mg, aumentar 1 mg
a cada 3-5 dios até méx.
20 mg/dia tid)

* Apomorfina sublingual SOS
(em processo de submisscio
& entidade reguladora)

* Levodopa inalada SOS
(indisponivel em Portugal)

Figura 2. Tratamento das discinesias associadas & doenca de Parkinson idiopdtica.

Fisiopatologia

As hipoteses vigentes atualmente envolvem disfuncdo dopaminérgica (desenervacao
da substancia nigra e sensibilizacdo dos recetores de dopamina no estriado), estimula-
cdo dopaminérgica pulsatil (ndo-continua) e alteracdo da modulacdo de vias ndo-dopa-

minérgicas.

Complicacoes relacionadas com as discinesias

Em situagdes de agravamento do padrao de discinesias, estes movimentos podem

ser de tal forma exuberantes e incomodos que motivem uma atuacdo emergente.
- Rabdomidlise: com possivel evolucdo para insuficiéncia renal aguda;

- Desidratacao;
- Traumatismos:
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- Sintomas nao-motores associados as discinesias: psicose, euforia;

- Discinesias respiratérias/distonia laringea;

- Sindrome de discinesias-hiperpirexia: sindrome rara, mas fatal, caraterizada pela
presenca de hiperpirexia e discinesias generalizadas, frequentemente associada a
alteracdo do estado de consciéncia, disautonomia e eleva¢do da CK. Desencadeada
por temperatura ambiente elevada, infecoes, trauma ou alteracdes recentes do
tratamento dopaminérgico. Diagndstico diferencial com sindrome maligna dos neu-
rolépticos e sindrome serotoninérgico.

Tratamento
- Tratamento em fase aguda:
e Reducdo da terapéutica dopaminérgica;
¢ Fluidoterapia endovenosa;
¢ Vigilancia da temperatura, CK e funcdo renal;
e Sedacdo e ventilagdo mecanica.
- Ajuste farmacolégico de forma a prevenir novos episodios:
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capitulo 3.4.3

Distonia aguda e estado distanico

Bruna Meira, Rita SiMoEs

TRATAMENTO DE REACOES DISTONICAS AGUDAS
SECUNDARIAS A FARMACOS
Tratamento de suporte: via area, respiracdo, circulagdo;
- Suspensao do farmaco responsavel;
- Reversdo farmacologica da distonia:
e 1.2 linha: biperideno (Akineton®) 5 mg/1 ml -5 mg IV ou IM;
e 2.2 linha: anti-histaminico (por exemplo: clemastina 2 mg IV ou IM); clonazepam
1-2 mg PO;
- Prevencdo de recorréncias: tri-hexifenidilo 2 mg tid durante 2-5 dias, PO;
- Monitorizar durante 24 horas em caso de recorréncia.

ESTADO DISTONICO
Definicao
Exacerbacdo aguda da distonia com generalizacdo severa.

Manifestacoes clinicas

- Movimentos tonicos (contracdes sustentadas e posturas anormais) > movimentos
fasicos, rapidos e repetitivos;

- Febre, taquicardia, taquipneia, hipertensdo, sudorese e disautonomia, desidratacdo,
rabdomidlise; progride frequentemente com disfuncao bulbar e insuficiéncia respi-
ratoria;

- Coreia, balismo ou mioclonias, podem acompanhar a distonia;

- Mais comum em idade pediatrica ou adolescentes (60-80%).

Ocorre habitualmente em doentes com diagndstico prévio de distonia secundaria
(distonia secundaria a paralisia cerebral é a mais frequente, desencadeada por infecao)
ou hereditaria (DYT1, doenca de Wilson (apds inicio de D-penicilamina); GNAOT1, disto-
nia-parkinsonismo de inicio rapido (DYT12); erros inatos do metabolismo (disturbios
mitocondriais, aciddria glutarica).

Fatores precipitantes

Infecdo (causa mais frequente), alteracdo farmacoldgica recente (segunda causa mais
frequente). Outros precipitantes: neurolépticos (pimozina, haloperidol), trauma, cirurgia,
anestesia, distirbio metabdlico, stress, dor, DRGE, obstipacdo, puberdade, falha de
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ou decbito)
+ perturbagdo do sono

Agravamento continuo da distonia (posturas interferem com capacidade de tolerar posicdio sentada

 distirbio metablico (febre, desidratagtio, ionograma anormal, CK > 1000 1U/L, mioglobindria)
+ faléncia metabélica, renal, respiratéria, cardiovascular

Address Precipitant
Tratar precipitantes

Tratar infeccdo (antibicticos se apropriado)
Descontinuar férmaco percipitante
Identificar potencicis precipitantes

musculo-esqueléticos (por exemplo,
subluxacgio anca)
Tratar obstipagdo
Tratar refluxo gastroesofdgico
Detetar e fratar problemas técnicos

Begin supportive care
Tratamento de suporte

Admissdo urgente na UCI
Hidratagdo IV

Antipiréficos + cobertores de arrefecimento
Analgesia (opidicles se necessario)
Restaurar boa qualidade de sono

Monitorizar: CK, ionograma, enzimas hepdticas
Tratar rabdomiclise
Suporte infensivo (infubagéio/ventilagéio;

de DBS/bomba baclofeno ionofrépicos e didlise se necessdrio)
Tratamento estado distonico
ABCD)
Calibrate sedation Dystonia specif medications
Sedagdio Tratamentos especificos distonia
Hidrato de cloral, via oral, 30-100 mg/kg, Via oral/entérica, em combinagdo:
intervalos de 3-6 h Trihexifenidilo 3-6 mg/dia, T se folerdvel

5
Clonidina, via oral, dose inicial 1-5 pg/kg
de 8-8 h e aumentar até intervalos 3-3 h
ou cloniding, IV, 0,5-2,0 pg/kg/h
+

Midazolom IV 30-100 pg/kg/h
Propofol 0,3-3 mg/kg/h

Relaxantes musculares néio-despolarizantes

Tetrabenazina 12,5-100 mg/dia
Risperidona 2-6 mg/dia,
Sulirida 200-800 mg/dli,

Haloperidol 2-5 mg a cada 4-8 h
Baclofeno 25 mg TID
Clonazepam, Flurazepom, Diazepam
Gabapentina
Levodopa

Considerar em casos refratdrios:
GPi-DBS bilateral (beneficio em dias,
sequido de melhoria progressival
Bomba de Baclofeno
Palidotomic/talomotomia




Distonia aguda e estado distanico

bomba de baclofeno intratecal, falha da DBS (switching off inadvertido, fim de bateria,
open circuit). Um terco sem fator precipitante identificado.

Diagnéstico diferencial

Sindrome maligna dos neurolépticos; sindrome serotoninérgica; hipertermia malig-
na; catatonia; sindrome de abstinéncia de baclofeno intratecal, reacdes distonicas
agudas secundarias a farmacos.

Alteracoes analiticas
Leucocitose, T CK, T PCR, mioglobindria e mioglobinemia, hipocalcemia, hipercale-
mia, acidose metabolica, disfuncdo renal.

Prognéstico
Dez por cento de mortalidade; recuperacdo completa ou incompleta; recorréncia é
frequente.

Abordagem terapéutica no estado distonico
Figura.

BIBLIOGRAFIA
1. Gandhi SE, Newman EJ, Marshall VL. Emergency presentations of movement disorders. Pract Neurol.
2020;0:1-10.
.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.
.Allen NM, Lin JP, Lynch T, King MD. Status dystonicus: a practice guide. Dev Med Child Neurol.
2014;56(2):105-12.
4. Lumsden DE, King MD, Allen MD. Status dystonicus in childhood. Curr Opin Pediatr. 2017;29(6):
674-82.
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(oreia aguda e subaguda

Ana IsaBeL Gongawves, Rita SiMOES

DEFINICAO

Coreia deriva do grego khoreia que significa danca. E um distarbio hipercinético
caraterizado por movimentos involuntdrios, irregulares, imprevisiveis, breves e aleato-
rios, simulando uma danca ou sensacdo de inquietude ao observador'. A coreia per si
é uma manifestacdo clinica que pode surgir isoladamente ou fazer parte de uma cons-
telacdo de sintomas. Pode ser primaria (idiopatica ou generalizada) ou secundaria (ad-
quirida). Geralmente, as causas adquiridas apresentam um perfil temporal agudo ou
subagudo, em contraste com as genéticas que habitualmente tém progressio mais
lenta, podendo existir excecoes?.

FISIOPATOLOGIA

O mecanismo fisiopatolégico ndo esta totalmente esclarecido, sendo consensual
que existe uma desregulacdo da via doparminérgica com diminuicdo da atividade da
via indireta, aumento da estimulacdo dos recetores D2 da dopamina e consequente
aumento do output talamo-cortical (Figura 1)3.

ETIOLOGIA
Tabela 1.

ABORDAGEM DIAGNOSTICA

A coreia de instalacdo aguda e subaguda tem, na grande maioria dos casos, uma
etiologia potencialmente tratavel. A histéria clinica deve incluir a descricdo detalhada
dos antecedentes pessoais (risco vascular, patologia tiroideia, patologia renal em
hemodialise, rash e artralgias, sintomas de tireotoxicose, infecdes recentes), farmacos,
exposicao a toxicos, habitos alcodlicos e outras toxicofilias, comportamentos de risco,
assim como antecedentes familiares.

- O primeiro passo sera distinguir coreia de outros movimentos involuntarios como
atetose, mioclonias, distonia e movimentos pseudocoreoatetdsicos (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 alteracdes do movimento coexistentes como distonia, mioclonias
ou tiques, assim como outras manifestacdes neuroldgicas e neuropsiquiatricas;
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Tabela 1. Etiologias de coreia aguda e subaguda

Voscular: AVCi, AVCh, malformagdes vasculores, levodopa, agonisias dopaminérgicos
doenca de moyamoya, MELAS

Coniracefivos orais com esfrogénios

Tumores

Inflamatoria: EM, ADEM, sarcoidose
! ! Estimulantes do SNC: cocaina «crack dancinge, anfetamins,

Neurolépticos: inferrupgdo, sindrome fardia

Hiperglicemia ndo-cefdica Aniiepiléficos: fenitoina, carbomazeping, lamofrigina, efossuximida
Hipoglicemia Litio

Hipo/hipenatremia Aniidepressivos friciclicos

Hipocalcemia Digitdlicos

Hiperfiroidismo Alcool: infoxicagdo aguda e absfinéncia

Hipomagnesemia Andxia

Uremia Monéxido de carbono, mercrio, manganésio, dlio, folueno

Insuficiéncia adrenal

Degenerescéncia hepatocerebral adquirida

Hipo/hiperparatiroidismo
i e
HIV: infegdo priméria, infecdo oportunisia LES, SAF, esclerodermia, Beheet, poliarterite nodosa
Toxoplasmose Doenca celiaca
Granuloma criplocécico Coreia Sydenham
Tuberculoma Coreia pésinfeciosa
Parvovirus B19 Coreia gravidarum
Paramixovirus (papeiral Policitemia vera
Virus West Nile Infoxicaggio por monéxido de carbono
Doenca de Creutzteldtakob Mercirio
Encefalite japonesa Postpump chorea (complicagdo de circulagdo extracorporal)

Adapiada de: Fahn S, Jonkovic J, Hallet M. Principles and practice of Movement Disorders. 2nd edifion. Elsevier, 2011; Jankovic J, Mozziotta,
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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Tabela 2. Coreia aguda e subaguda de etiologia paraneoplasica/autoimune

Antigénio Doenca do movimento Caraterisficas adicionais Tumor associado
Recetor NMDA  Coreia, discinesias orobucolingual, Alterages psiquidicas, amnésia, Se > 18 anos:
distonia de membro, estereofipias, crises, disautonomia, coma ferafoma ovdrio;
catatonia fimoma, CPCP
G Coreia, crises distonicas faciobraquiais,  Encefalite limbica Timoma, CPCP
mioclonias, parkinsonismo Hiponatremia
CASPR2 Coreia, ataxia Encefalite limbica, sindrome de Morvan,  Timoma
neuromiofonia, dor neuropéfica
Recetor GABA,  Coreia, ofaxia, OMS Encefalite limbica Cpcp
Recetor GABA, ~ Coreia, SPS, OMS Estado de mal, encefalite limbica Timoma, CPCP
IglON5 Coreia, parkinsonismo, cfaxia, Distirbio do sono REM e ndoREM, Nao reportado
limb stiffness, distonia estridor, sintomas bulbares, defeito
cognifivo, alt. movimentos oculares
Recetor Coreia, distonia Alteagdes psiquidiricas Nao reportado
dopamina D2
CRMPS Coreia, ataxia Encefalite limbica, encefolomielite, Timoma
neuropatias CPCP
Hu Pseudoatetose, afaxia Encefalite limbica, polineuropatia, Ca ovdrio, mama
encefalopatia CpCP
GAD65 Corela, SPS, oftalmoplegi, Encefalite limbica, epllepsia Raro

parkinsonismo

Timoma, Linfoma
Ca mama, Ca cdlon

OMS: opsoclonusmyoclonus syndrome; SPS: sfiffperson syndrome; CPCP: carcinoma de pequenas células do pulméo; Ca: carcinoma.
Adapiada de: Domaio V, Balint B, Kienzler AK, Irani SR. The clinical features, underlying immunology, and freaiment of autoantibodymediated
movement disorders. Mov Disord. 2018:33(9):1376-1389. doi: 10.1002/mds.27446; Mckeon A, Vincent A. Autoimmune Movement Disorders.

Ist ed. (SJ. Pitock and A. Vincent E, ed.). Elsevier B.V, 2016;133. doi:10.1016,/8978:0-444-63432-0.00017-7.

- A observacdo do doente deve incluir um exame fisico geral (com PA, glicemias e
temperatura), e prestar particular atencdo a sinais/sintomas sistémicos que podem

estar associados a etiologia da coreia.

Exames complementares de diagnéstico
- Analises gerais com hemograma, ionograma, glicemia, funcdo renal, funcdo hepa-
tica, funcdo tiroideia, velocidade de sedimentacdo, HIV. Prosseguir estudo segundo
hipoteses mais provaveis pela anamnese e exame objetivo;
- Neuroimagem (RM-CE/TC-CE);
- PL nos casos sugestivos de etiologia infeciosa ou autoimune/paraneoplasica (Tabela 2).

TRATAMENTO
Dirigido a etiologia subjacente (por exemplo, controlo glicémico na hiperglicemia

ndo-cetotica, flebotomia na policitemia vera, imunoterapia nas coreias autoimunes).
Se a coreia for ligeira e ndo incdbmoda, podera ndo ser instituido tratamento sinto-

matico®78,
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Figura 1. Desregulagio da via dopaminérgica com diminvicdo da atividade da via indireta e
aumento da estimulagdio 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).

Antipsicdficos:

~ Haloperidol - dose inicial 1-15 mg/dia foma ¢nica ou dividida em 2x/dia, cié 80 mg/dia.

~ Risperidona — dose inicial 0,5 mg 2x/dio; se necessario aumentar 1 mg/dia até um méximo de 8 mg/dia.

~ Olanzapina - dose inicial 2,5 mg/dia; se necessério aumentar semanalmente afé ao méximo.

- Quetiapina - dose inicial 25 mg/dia; se necessario aumentar gradualmente até um méximo 400-800 mg/dia.

- Clozapina - dose inicial 12,5 mg a 25 mg ao deitar; se necessério aumentar 25 a 50 mg/dia conforme tolerado;
dose méxima 200 mg/dia.

Deplefores présindpticos da dopamina:
- Tetrabenazina - dose iniciol 12,5 a 25 mg/dia; se necessdrio aumentar gradualmente; dose méxima 150-200 mg/dia.

Benzodiazepinas:
~ Clonazepom - dose inicial 0,5 mg; se necessario aumentar gradualmente i um méximo 4 mg/dia.

Aniiepiléficos:
- Valproato de sédio - dose inicial de 250 mg/dia; se necessario aumentar 250 mg semanclmente até 3x/dia.
Se resposta ndo safisfatéria poderd ser aumentado gradualmente até 1500 mg/dia.
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3.5. Perturbagdes cognitivas e nevropsiquiatricas

capitulo 3.5.1

Demencia rapidamente progressiva

CrisTiNA loNEL, ANA MORGADINHO

DEFINICAO

De acordo com os critérios da National Institute on Aging — Alzheimer’s Association
de 2011, a deméncia é a evidéncia de declinio no desempenho e funcionamento em
dois ou mais dominios cognitivo-comportamentais, percecionado pelo doente e infor-
mador, objetivado em avaliacdo cognitiva, e com impacto funcional nas atividades de
vida diaria (perda de autonomia). Os sintomas de um quadro demencial podem dizer
respeito aos seguintes dominios cognitivos: memdria, linguagem, funcdes executivas,
funcdes visuoespaciais e comportamento.

Apesar de ndo estar formalmente definido o tempo de evolucdo, considera-se que
a deméncia rapidamente progressiva (DRP) tem uma instalacdo em menos de um a dois
anos, embora mais frequentemente seja em semanas (agudo) a meses (subagudo).

ETIOLOGIA

O paradigma da DRP é a doenca pridnica, sendo a mais frequente a doenca de
Creuztfeldt-Jakob (DCJ) esporadica. Contudo, perante a suspeita de DRP é importante
ter em conta as outras causas neurodegenerativas e as causas reversiveis/trataveis.

A tabela 1 apresenta as varias etiologias possiveis.

ABORDAGEM DIAGNOSTICA

1. Confirmar que o quadro ndo é compativel com delirium (ver capitulo 20) ou pato-
logia psiquiatrica primaria.

2. Confirmar que a evolucdo é, de facto, rapidamente progressiva, tendo em conside-
racdo que as manifestacdes de deterioracdo cognitiva podem muitas vezes passar
despercebidas, sobretudo nos casos neurodegenerativos nao-priénicos. Nestas si-
tuacdes, é a ocorréncia de um agravamento rapido, como parte da evolucdo natural
da doenca ou desencadeado por um evento sistémico (metabodlico/infecioso), que
faz procurar os cuidados médicos, nomeadamente os servicos de urgéncia.

3. Caraterizar as manifestacdes iniciais que podem fornecer pistas acerca do diagnos-
tico etiolégico.

4. Procurar por sintomas ndo-neuroldgicos, exposi¢do a farmacos, drogas ou outros
toxicos pode igualmente ajudar na orientacdo diagndstica.

5. Pedir meios complementares de diagnéstico (Tabela 2).
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Tabela 1. Etiologias de deméncia rapidamente progressiva

Efiologia Instalagdio  Caraterfsticas clinicas
Neurodegenerativa
Doenga pridnica: Subaguda  Alieragdes comportamentais, sinais piramidais, extrapiromidais,

- Esporddica: DCJ esporédica, insénia cerebelosos, visuais, mioclénus
fatal esporddica

- Genética: DCJ genéfica, insénia
fomiliar fatal, sindrome Gerstmann-
Straussler-Scheinker;

- Adquirida: variante DCJ, DCJ

iafrogénica, kuru

Doenga de Alzheimer Subaguda -

Deméncia com corpos de lewy Subaguda  Flutuagdo cognifiva e da vigilia, parkinsonismo, clucinagdes
visuais, alteragdes sono REM

Degenerescancia fronfotemporal Subaguda  Alosia, alteragdes comportamentais do fipo frontal, sinais
do 1.% ou 2.° neurénio mofor

Sindrome corficobasal Subaguda  Afosia, fendmeno alien limb, apraxia, alteragdes sensitivas
do fipo corfical, rigidez, distonia, mioclonias

Vascular

Deméncia por muliienfartes Aguda/ Progressio em escada, oufros sinais focais mofores, sensifivos,

subaguda  visuais, fafores de risco vascular

Deméncia por enforie esfratégico Aguda Fafores de risco vasculor

hipocampo, élamo, giro angular)

Angiopatia amiléide cerebrol Subaguda  Cefaleia, crises epiléficas, amyloid spells

Vasculite primdria do SNC Aguda Sinfomas neuroldgicos mulfifocais

Hematoma subdural Subaguda  Sinais focais, histéria de traumatismo/quedas, alcoolismo,
uso de anfiagregantes/anficoagulantes

Autoimune

Encefalite autoimune/ paraneopldsica Aguda/ Varidveis, consoante os anficorpos [ver capitulo 20)

subaguda

Autoimune

Neurolipus Subaguda  Depressdo, psicose, crises epiléficas, evenfos frombdficos

Steroidresponsive encephalopathy Subaguda  Alleragdes comportamentais, crises epiléficas, afaxia, mioclonias,

associated with autoimmune thyroidis eutiroidismo na maioria

(SREAT)

Tumoral

Neoplasia primdria do sistema nervoso~ Suboguda -

central (SNC)/Meféstases

Linfoma primdrio do SNC Subaguda  Sintomas psiquidiricos, sinais focais, crises epiléficas

[Continua)
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Tabela 1. Etiologias de deméncia rapidamente progressiva (continuacao)

Efiologia Instalagdio  Caraterfsticas clinicas
Linfoma infravascular Subaguda  Febre, lesdes cutaneas
Infeciosa
Deméncia por HV Aguda/ lenfificagdio psicomotora, défice execuivo, depressio
subaguda
Leucoencefalopatia mulffocal progressiva ~ Subaguda  Imunocomprometidos
Neurossfilis (Treponema pallidum Subaguda  Depressdo, psicose, pupila de Argyll Roberfson
Doenca de Whipple [Tropheryma Subaguda  Sinfomas psiquidiricos, movimentos involuniérios, oficlmoplegia,
whipplei] mioclonias, sinfomas gasfrointesfinis
Doenca de lyme (Borrelia burgdoferi Subaguda  Neuropatias cranianas, psicose, meningite, poliradiculopatia
Encefalite herpéfica Aguda Alteragdes do comporiamento, sinais focais, crises epiléficas,
alteragdo da consciéncia, febre
Téxico-metablica
Alieragdes hidroelefrolfticas Aguda =
Alteragdes endocrinas Stbaguda -
Encefalopatia urémica/hepdtica Aguda =
Téxico-metabdlica
Encefalopatia de Wemicke (défice de  Aguda Ataxia, dlieragdes oculomotoras (oftalmoparesia, nistagmo);
vitamina B1 - tiamina) aleoolismo
Défice de vitamina B3 - niacina Suboguda 3 D: demafite, diarreia, deméncia
Défice de vitamina B12 - Subaguda  Défice cognitivo & menos frequente; acroparestesias; ataxia
cianocobalamina sensifiva; neuropatia Opfica
Degenerescancia hepatocerebral Suboguda  Parkinsonismo, discinesios cranianas
Toxicidade por mefais ~ chumbo, Aguda/ Procurar histéria de exposicdo
mercrio, bismuo, manganésio subaguda  Chumbo: neuropatia, sinfomas psiquidiricos
Mercirio orgénico: parestesia, afoxia, alteragdo visual
concéntrica; mercirio inorgdnico: fremor
Bismuto: tremor, afaxia, disartria, mioclonus
Manganésio: parkinsonismo
Drogas ilicitas Agudo/ -
subaguda
latrogénica
Farmacos (por exemplo, litio, Aguda/ Procurar relacdo temporal enire o inicio dos férmacos
anficolinérgicos, opidceos, subaguda e os sinfomas cognitivos
benzodiazepinas|
QOutras
Crises epiléicas/estado de mal Aguda/ Flutuagdo do conteddoy/nivel consciéncia, sinais subfis como

ndo-convulsivo

subaguda

avtomatismos orobucais, manuais
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Tabela 2. Meios complementares de diagnéstico para investiga¢do de deméncia

rapidamente progressiva

1.? linha 2° linha

Andlises Hemograma, coagulagdo Avtoimunidade: ANA, ANCA, dsDNA, anficorpos
Bioguimica: fungéio renal e hepdtica; fonograma antifiroglobulina e anfifiroperoxidase
[sodio, potdssio, fosforo, célcio, magnésio) Anficorpos antineuronais de superficie e intracelulares
Fungdio firoideia (TSH, T4 livre) Eletroforese de profefnas/imuncelefroforese
Vitamina B12 Marcadores de linfoma: LDH, B2-microglobulina
VS, PCR Qutros festes endocrinologicos: PTH, cortisol
Serologias: HIV, RPR Serologias: Borrelia burgdoferi
Andlise suméria de urina Esfregaco de sangue periférico
Doseamento de férmacos/txicos (consoante Urocultura
suspeita] Pesquisa de metais em uring 24 horas

ICR Citoguimico com confagem celular Citometria de fluxo
Bandas oligoclonais PCR Tropheryma whipplei
Protefna 14-3-3 PCR virus JC
Taufotal e fau fosforiloda VDR (consoante serologia sangue]
Bamiléide (AB40 e AB42: relagdo AB42/AB40]  RFQUIC
Anafomopaolégico

PCR virus neurofrdpicos
Anficorpos antineuronais de superficie
e infracelulores

Imagiologia  TC cranioencefdlica AngioTC/angioRM cerebral
RM encefélica Angiografia cerebral
Radiografia forécica TC téracoabdomino-pélvica

Ecografia firéide/maméria/testiculor
FDGPET de corpo inteiro
PET amiléide cerebral

QOutros Elefroencefalograma Bidpsia cerebral (com ou sem bidpsia meningea)

TRATAMENTO E PROGNOSTICO
O tratamento e o progndstico dependem da etiologia.
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Nbstinencia alcodlica

(LAupia LiMa, ANA MorGADINHO

DEFINICAO

A sindrome de privagdo alcoodlica ocorre nos individuos cujo uso crénico de etanol
conduziu a uma dependéncia fisiolégica da substincia para manutencdo da homeosta-
sia, em caso de cessacdo ou reducao abrupta do consumo.

EPIDEMIOLOGIA

O etanol é a substancia aditiva cujo consumo é mais amplamente disseminado. O
relatério da Organiza¢do Mundial de Saude (2018) aponta o nosso pais como o 14.° com
maior consumo anual per capita (12,6 |, média global 6,4 I). A prevaléncia do padrdo
de consumo abusivo e dependéncia na populacdo 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
dependéncia alcodlica. Destes, cerca de 50% desenvolverdao sintomas em caso de redu-
cdo/cessacdo abrupta do consumo e 5-15% terdo manifestagdes clinicamente graves.
As crises convulsivas por privacdo ocorrem em 5-15% dos doentes e o delirium tremens
em menos de 5%.

A maioria das pessoas sera suscetivel a descontinuacdo abrupta de uma qualquer
substancia 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 privacdo serem por necessidade dose-dependentes, desco-
nhece-se qual o valor exato a partir do qual existe risco, tendo este variabilidade inte-
rindividual.

FISIOPATOLOGIA

0 etanol é um depressor do sistema nervoso central, simultaneamente potencian-
do mecanismos inibitorios e inibindo mecanismos excitatorios. Apesar da fisiopato-
logia ser complexa e envolver varios tipos de recetores, influencia principalmente
dois neurotransmissores: o acido gama aminobutirico (GABA) e o glutamato. A expo-
sicdo cronica induz alteracdes neuronais adaptativas de modo a preservar o equilibrio
entre o tonus excitatério e inibitdrio. O etanol liga-se aos recetores GABA-A pos-si-
napticos, induzindo sedacdo. Com o consumo continuado, isto leva a sua infrarregu-
lacdo. Por oposicdo, o etanol inibe os recetores NMDA do glutamato, levando a sua
suprarregulacdo compensatoria. O aumento do tonus inibitério induz também a sobre-
-expressdo de outros neurotransmissores excitatorios, como a dopamina e a serotonina.
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Estes mecanismos de retroacdo explicam a tolerancia e o facto de consumidores
crénicos conseguirem manter a vigilia e funcionalidade mesmo quando expostos a
doses elevadas da substancia. Em consequéncia, quando o consumo é reduzido ou
cessado de forma abrupta, estas alteracdes adaptativas persistem e ocorre um dese-
quilibrio temporario, com aumento do ténus excitatorio e diminuicdo do tonus inibi-
torio, o que explica que os sintomas de privacdo sejam tendencialmente de «hipera-
tivacdo».

ASPETOS CLINICOS

As manifestacoes clinicas da privacdo alcodlica comecam habitualmente nas pri-
meiras 6 horas apds a cessacdo do consumo e podem persistir até duas semanas. Em
caso de recrudescéncia do consumo, os sintomas habitualmente resolvem nas primei-
ras 24 a 48 horas.

O sindrome de privacdo ocorre num continuo de gravidade. Os sintomas iniciais
sdo habitualmente mais ligeiros. Os mais frequentes sdo tremores, ansiedade, nausea/
vomitos, cefaleia, diaforese e insonia. Os sintomas tendem a ser semelhantes para cada
individuo entre episddios de privacdo. Apos as 24 horas, tendem a intensificar-se, com
ansiedade grave, tremores e disautonomia mais evidente.

Nesta fase pode surgir também atividade alucinatdria. As alucinacdes sdo relativa-
mente comuns nos consumidores cronicos de alcool nas primeiras horas de abstinéncia,
podendo ocorrer em até 25% dos doentes. Sdo maioritariamente de ordem sensitiva (por
exemplo, parestesias) ou visual, sendo mais raras as alucina¢des auditivas, que em
casos graves podem assumir um carater persecutdério. O doente tem habitualmente
preservacdo do insight. Tendem a resolver ao fim de 24 horas.

As crises epiléticas sintomaticas da privacao alcodlica podem ocorrer precocemen-
te, nas primeiras 6 horas, sendo mais frequentes a partir das 12 horas. Mais de 90%
ocorrem nos primeiros dois dias. Sdo habitualmente tonico-clénicas generalizadas e
raras vezes progridem para estado de mal. A ocorréncia de estado de mal epilético deve
levar a pesquisa de causas coexistentes. De facto, em mais de 50% dos doentes apu-
ram-se outras comorbilidades, como epilepsia prévia ou lesdes estruturais cerebrais.
Cerca de um terco dos doentes com crises de privacdo desenvolvem posteriormente
delirium tremens.

O delirium tremens tem pico de incidéncia ao quinto dia de privacdo, podendo
durar até uma semana. Nesta fase, ocorre uma encefalopatia grave com desatencao,
flutuacdo do estado de consciéncia, alucinacbes e agitacdo psicomotora, coexistindo
desequilibrios hidroeletroliticos graves e disautonomia. Os fatores de risco para delirium
tremens sdo historia prévia, ocorréncia de crises convulsivas, idade superior a 30 anos,
Ultimo consumo ha mais de 48 horas, tensdo arterial sistémica > 150 mmHg ou fre-
quéncia cardiaca superior a 100 bpm, consumo de longa data, abuso coexistente de
benzodiazepinas, e comorbilidades sistémicas agudas.

Uma nota clinica que tem particular interesse reiterar é a necessidade de apurar
qual o motivo da abstinéncia. Patologias como a pancreatite aguda ou quadros infecio-
sos sistémicos ou do SNC podem ser a causa inicial da privacio, e esta mascarar os
sintomas iniciais de outras doencas potencialmente graves.

DIAGNOSTICO
Tabela 1.
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Tabela 1. Critérios de diagnéstico DSM-5 vs. ICD-10

DSM-5 ICD-10
A. Cessagdo ou reducdo abrupta de consumo pesado ou prolongado  F10.3 Sindrome de absfinéncia - grupo
de dlcool de sintomas em combinagdo e gravidade

varidvels ocorrendo apds reducdo relativa
de consumo de uma subsicincia apés o seu uso
persistente. Pode complicar com convulsdes

B. Dois ou mais dos seguintes sinfomas surgindo horas a dias apés
reducdo do consumo:
Disavtonomia
Tremor aumentado das méos
Insénia
Néuseas/vomitos
Alucinagdes visuais, tdteis ou auditivas
Agitagdo psicomotora
Ansiedade
Convulsdes tnicoclénicas generdlizadas

C. Os sinais e sintomas so clinicamente significativos e provocam F10.4 Sindrome de abstinéncia com delirio
relevante limitacdo funcional - semelhante a F10.3, acrescendo delirium,
D. Os sinais e sinfomas ndo sdo atribuiveis a oufra doenca ou eliium fremens no caso da privogao

e e o lodl
ou privagdo/ infoxicagdo com oufra subsidincia Aol

TRATAMENTO

O tratamento em regime ambulatério pode ser considerado nos doentes com sin-
drome de privacdo de gravidade ligeira (CIWA-Ar < 15), sem sintomas disautonémicos
graves, sem histdria pessoal de delirium tremens ou crises convulsivas em contexto de
privacdo, e com capacidade cognitiva e motivacdo para adesao terapéutica. Todos os
outros doentes devem ser tratados em contexto hospitalar (Tabela 3):

Relativamente as crises epiléticas por privacao alcodlica, estas sao habitualmente
do tipo ténico-clonico generalizado. Raramente progridem para estado de mal epilético
e a ocorréncia desta entidade deve motivar investigacdo adicional. O tratamento é se-
melhante ao das restantes crises epiléticas, salvaguardando-se apenas que a fenitoina
parece ser menos eficaz nas crises por privacdo alcodlica.

PREVENCAO

Quando é previsivel a reducao abrupta do consumo, por exemplo em contexto de
internamento de doente alcodlico, deve ser iniciada terapéutica profilatica. As benzo-
diazepinas de longa duracdo de acdo devem ser preferidas caso ndo exista contraindi-
cacdo (por exemplo, insuficiéncia hepatica grave). A gabapentina pode ser uma opg¢ao
em casos de privacdo muito ligeira a ligeira (CIWA-Ar 0-15). A tiaprida funciona como
antitremoérico e antipsicético.

PROGNOSTICO

A mortalidade do delirium tremens era historicamente muito alta, mas a identifi-
cacdo mais precoce e a maior disponibilidade de terapéuticas de suporte resultou
numa reducdo muito significativa de desfechos fatais, sendo inferior a 5%. Estes factos
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Tabela 2. Clinical Institutes Withdrawal Assessment Scale for Alcohol (CIWA-Ar)

Nauseas/vémitos Cefaleia Agitagtio Alteracdes visuais

0. Ausentes 0. Ausente 0. Ausente 0. Ausentes

4. Néusea infermitente 1. Muito ligeira 1. ligeiramente hiperafivo 1. Muito ligeira

7. Nausea constante e 2. ligeira 4. Moderadamente inquieto,  folossensibilidade

vémitos frequentes 3. Moderada acaffsico 2. ligeira fotossensibilidade

4. Moderadomente grave
3. Grave

6. Muito grave

7. Exiremamente grave

7. Agitagdo grave,
inquiefude consfante

3. Moderada
fotossensibilidade

4. Alucinagdes visuais
moderadas

5. Alucinagdes visuais graves
6. Alucinagdes visuais muito

graves
7. Alucinose confinua

Sudorese Ansiedade Alteragdes auditivas Alteragdes tteis

0. Sem suores visiveis 0. Ausente 0. Ausenes 0. Ausentes

1. Suor quase impercefivel,
mdos himidas

4. Suor evidente na fronte
7. Diaforese

4. Ansiedade moderada,
doente reservado
7. Crise de pénico

1. Muito ligeira hiperacisia
ou hiperplexia

2. ligeira hiperactsia ou
hiperplexia

3. Modearada hiperactsia
ou hiperplexia

4. Alucinagdes
moderadomente graves

5. Alucinagdes graves

6. Alucinagdes muito graves
7. Alucinose conffnua

1. Parestesios muito ligeiras
2. Porestesias ligeiras

3. Parestesias moderadas
4. Alucinagdes tdteis
moderadamente graves

5. Alucinagdes fdeis graves
6. Alucinagdes tteis muito
graves

7. Alucinose conffnua

0. Ausente

1. Nao visivel, mas sentido
nas pontas dos dedos

4. Tremor postural
moderado

7. Tremor grave mesmo em
fepouso

0. Orientado e copoz de
cloulo seriado

1. Incapaz de cdleulo
seriado

2. Desorientagdo femporal
[ 2 dias do més)

3. Desorientado temporal
[> 2 dias do més|

4. Desorientagdo espacial
ou autopsiquica

Soma arifméfica de cada item, ponfuagdo méxima 67.
< 10: privagdo muito ligeira

10-15: privagdo ligeira

1620: privagdo moderada

> 20: privagdo grave

sublinham a necessidade de um reconhecimento rapido dos sintomas e intervencao
terapéutica precoce.

BIBLIOGRAFIA
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Tabela 3. Algoritmo terapéutico em contexto hospitalar

. Monitorizagdo de sinais vifais

Confenggio fisica ou quimica em caso de agitagdo grave/agressividade

Vigilancia clinica até que o doente se encontre licido durante, pelo menos, 24 horas

Traflomento sedaivo
4.1. As benzodiazepinas sGo a primeira linha
Diozepam 10-20 mg ev cada 1-2 h afé se afingir sedagdo
ou
lorazepam 1-4 mg cada 1-2 h afé se fingir sedagdo
4.2 Em caso de agilagdo grave haloperidol 510 mg po/im, repefindo cada 30 minutos, conforme necessdrio

5. Tratamento de complicagdes orgénicos
5.1, Tiamina 200-300 mg por dia por via im [ou ev)
5.2. Reposigdo idnica (Mg2+) e glicémica
5.3, Vitamina K se necessério de acordo com fempo de protrombin
5.4 Acido félico 5 mg/dia em caso de anemia ou polineuropatia

Tabela 4. Doses aconselhadas no tratamento preventivo da abstinéncia alcoélica

(todos os farmacos sGo administrados por via oral)

Diazepom Dia 1: Dia 2: Dia 3: Dia 4:
(longa duragéio) 20 mg q&12 h 10mg g6 h 10 mg bid 10 mg id noite
Oxazepam Dia 1: Dia 2: Dia 3: Dia 4:
(curta duracdo) 30 mg 6/6h 30 mg 8/8h 30mg 12/12 h 30 mg id noite
Lorazepam Dia 1: Dia 2: Dia 3: Dia 4:
[curta duragéio] 30 mg 6/6h 30 mg 8/8 h 30mg 12/12h 30 mg id noite
Gabapentina Dia I: Dia 2: Dia 3: Dia 4:

300 mg 6/6 h 300 mg 8/8 h 300 mg 12/12 h 300 mg id
Tioprida 100 mg 34 id
Tiamina Pelo menos, 200mg qid
2. P Cohen J, Quan D. Alcohols. In: Tintinalli J, ed. Tintinalli’s Emergency Medicine. 9th ed. McGraw-Hill;

2018:1224-5.

.SICAD. Sinopse Estatistica Alcool 2019. 2019. Disponivel em: http://www.sicad.pt/PT/Estatistica-
Investigacao/Paginas/default.aspx

4.WHO. Global Status Report on Alcohol and Health 2018. 2019. Disponivel em: https://apps.who.
int/iris/bitstream/handle/10665/274603/9789241565639-eng.pdf?ua=1

.Long D, Long B, Koyfman A. The emergency medicine management of severe alcohol withdrawal.
Am J Emerg Med. 2017;35(7):1005-11. doi:10.1016/j.ajem.2017.02.002

.Semple D, Smyth R. Substance Misuse. In: Semple D, Smyth R, eds. Oxford Handbook of Psychiatry.
Oxford University Press; 2019.
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capitulo 3.5.3

findrome maligna dos neurolépticos

DanigLa PiMeNTA Siva, ANA MorGADINHO

DEFINICAO

A sindrome maligna dos neurolépticos (SMN) é uma emergéncia neuroldgica poten-
cialmente fatal, que resulta de uma reacdo idiossincratica ao uso de farmacos bloquea-
dores dos recetores D2 da dopamina.

Epidemiologia

A incidéncia 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 distribuicdo correlaciona-se com a exposicdo a estes farma-
cos e nem a idade nem o sexo constituem fatores de risco por si.

FATORES DE RISCO
- Farmacolégicos:
e Exposicdo a farmacos bloqueadores dos recetores D2 da dopamina (Tabela 1):
= Inicio do tratamento ou alteracdes da dose;
= Dose elevada (apesar de SMN ndo ser dependente da dose);
= Alteracdo de neuroléptico para outro;
= Administracdo parentérica;

* Polimedicacdo: antipsicoticos e ndo antipsicoticos, como o litio, antieméticos e

inibidores seletivos da recaptacdo da serotonina (SSRI);

e (Cessacao abrupta de agonistas dopaminérgicos:

= Sindrome parkinsonismo-hiperpirexia — sindrome indistinguivel da SMN em
doentes com doenca de Parkinson (DP) nos quais se suspende abruptamente
a medicacdo antiparkinsénica ou a estimulacdo da DBS;
- Ambientais: agitacdo e contencdo fisica, desidratacdo, temperatura elevada;
- Demograficos: multiplas comorbilidades médicas, psiquiatricas ou neuroldgicas;
- Histdria prévia: episodio prévio de SMN ou de catatonia.

Alguns farmacos associados a SMN: antipsicoticos tipicos (por exemplo, haloperidol,
clorpromazina); antipsicéticos atipicos (por exemplo, risperidona, olanzapina); antiemé-
ticos (por exemplo, metoclopramida, prometazina, domperidona) e outros (litio, desi-
pramina, trimipramina, tetrabenazina).
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Tabela 1. Tétrade de sinais e sintomas da sindrome maligna dos neurolépticos

Alteracio do estado mental ~ Rigidez Hipertermia Disautonomia
Delirium, catatonia/mutismo,  Oufros manifestagdes motoras: fremor, Temp. > 38 °C Taguicardia
encefalopatia, estupor e parkinsonismo, distonia, frismus, coreia, lobilidade da TA
coma crises oculogricas, sicloreia, disfagia e Taquipneia
disarfria. Dioforese
FISIOPATOLOGIA

O antagonismo dos recetores D2 da dopamina leva a uma hipofun¢do dopaminér-
gica central que conduz a um desequilibrio entre as vias dopaminérgica nigrostriatal
(rigidez e parkinsonismo) e hipotalamica (hipertermia e disautonomia). Existe incerteza
quanto aos mecanismos fisiopatolégicos, sendo este um dos mais aceites.

APRESENTACAO CLIiNICA

Os sintomas e sinais desenvolvem-se em algumas horas a trés dias. Podem surgir
até 30 dias depois de se iniciar o bloqueador dos recetores da dopamina, ou até dois
meses nos farmacos de acdo prolongada. Uma vez suspenso o farmaco, a resolucdo é
autolimitada com uma média de 7-10 dias até um més, mas ha casos reportados de
seis meses.

Complicacées: rabdomidlise e insuficiéncia renal aguda (IRA), arritmias cardiacas, en-
farte agudo do miocardio, cardiomiopatia de Takotsubo, pneumonia de aspiracdo, trombo-
se venosa profunda, tromboembolismo pulmonar, trombocitopenia, coagulacdo intravascu-
lar disseminada, faléncia multiorganica, e morte.

DIAGNOSTICO (CRITERIOS)
Diagnéstico sindromatico: 70% dos doentes desenvolvem a tétrade classica. A hi-
pertermia e a rigidez sdo os sinais cardinais para uma elevada suspeita clinica.

- Casos mais ligeiros estdo descritos com agentes antipsicdticos atipicos, como a
clozapina, aripiprazole e paliperidona. A hipertermia pode estar ausente e a rigidez
ser ligeira, podendo apresentar-se apenas com sintomas e sinais disautonémicos.
Assim, é razoavel considerar o diagndstico de SMN quando dois dos quatro sinais
da tétrade estdo presentes no contexto clinico apropriado.

Diagnéstico etioldgico: a SMN é um diagndstico de exclusdo:

- Histéria clinica detalhada com identificacdo de dados que sugiram diagnosticos
alternativos ou potenciais fatores de risco para SMN (por exemplo, alteracoes re-
centes a medicacao, como inicio de neuroléptico, alteracdes a dose, inicio de outros
farmacos);

- Avaliacdo analitica para excluir infecdo sistémica, endocrinopatia, toxicos, e
identificar alteracdes sugestivas de SMN, bem como determinar a gravidade (nivel
de CK);

- Exame de imagem (TC-CE e/ou RM-CE) para excluir lesdo/infecdo/inflamacdo do
SNG;

- Puncdo lombar para excluir infecdo do SNC;

- Eletroencefalograma para excluir estado de mal epilético ndo-convulsivo.
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Tabela 2. Critérios de diagnéstico segundo a DSM-V: critérios major + 2 critérios

minor

Critérios de diagndstico major Critérios de diagndstico minor
- Exposigto a antagonista Dicforese Mutismo
dopaminérgico hd < 72 h Disfagia Taquicardia
- Rigidez severa Tremor TA elevada ou labil
~ Hipertermia {Temp. > 38 °C) Incontinéncia leucocitose
Alieracdo do estado de consciéncia Aumento da CK

Tabela 3. Diagnéstico diferencial de sindrome maligna dos neurolépticos

Diagnésfico Caraterisficas clinicas distinfivas
Sindrome serofoninérgico Hipertermia e rigidez menos severas; mioclonias, hiperreflexia, midriase, sinfomas Gl
Hipertermia maligna Hisiéria de anestésicos inalados halogenados ou succinilcoling, exposigdo a calor

exiremo e exercicio vigoroso; evolugdo mais fulminante

Catatonia maligna Alterages psiquidtricas prodiémicas [psicose, agitagdo), sinfomatologia motora positiva
(flexibilidade cérea, distonia, movimentos estereotipados|

Sindrome anticolinérgica central  Histéria de ingestdo de anficolinérgicos; auséncia de rigidez; presenga de flushing,
midriase, xerostomia, retencdo urindria

Abuso de drogas Rigidez ndio & comum; hisiéria de consumo de drogas de abuso

Outros diagndsficos que podem ter apresentagéio clinica semelhante & SMN e que devem ser excluidos:

~ Doengas sistema nervoso central [SNCJ: infeciosas (meningite, encefalite], inflamatérias (por exemplo, sfiffperson
syndrome, encefalites autoimunes/ paraneopldsicas, estado de mal epiléfico;

~ Doengas sistémicas: infeciosas (por exemplo, sépsis, 1éfano, raival, encefalopatia metabdlica, endocrinopatia
[fieotoxicose, feocromocitomal, choque témico, porfiia aguda;

~ Drogas/16xicos: 6xicos (por exemplo, CO, salicilatos, metais pesados, lifio], privagio/abuso de substincias (por
exemplo, cocafna, MDMA, fenciclinida, anfetaminas, dlcool), efeitos secunddrios extrapiramidais de farmacos.

Alteracdes laboratoriais associadas:

T CK (tipicamente acima de 1000 U/I);

Leucocitose (10000-40000 x 10%/mm?3), com desvio esquerdo da formula leucoci-

taria;

T LDH, fosfatase alcalina (FA) e transaminases hepaticas;

Alteracoes ionicas: hipoCa, hipoMg, hipo/hiperNa, hiperK, acidose metabélica;

- 7T Proteina C-reativa e velocidade de sedimentacdo;

- | Ferro sérico ocorre frequentemente na SMN e é um marcador sensivel mas ines-
pecifico de SMN em doentes psiquiatricos com doenca aguda.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

E importante reiterar que a SMN nem sempre é um diagndstico facil, e é necessario
um elevado nivel de suspeicdo e estar atento aos sinais clinicos e laboratoriais. O diag-
nostico diferencial com sindrome serotoninérgica é dos mais dificeis.
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Tabela 4. Tratamento especifico da sindrome maligna dos neurolépticos

Férmaco Posologia Mecanismo de agiio/  Efeitos secunddrios
indicacto
Bromocriptina Dose inicial: 2,5 mg de 8/8 horas Agonista dopamina/  Hipotensdo,
[per os; SNG) Titular 2,57,5 mg/dia SMN moderade- nduseas, vomitos,
Dose méxima: 40 mg/dia severa agravamento da
Confinuar até 10 dias apés mekhoria SMN psicose
e depois reduzir lentamente.
Dantroleno 12,5 mg/kg ev a cada 6-8 horas [dose maxima  Reloxante muscular; Raros; hepatoiéxico
10 mg/kg/dia) ndo usar em com 0 Uso
Ndo esfd estabelecida a dose e duragdo; monoterapio/SMN prolongado;
é razodvel passar a per os aquando da severa Cl com BCC
estabilidade clinica e reduzir lentamente.
Benzodiazepinas lorazepam afé 8 mg/dia Agitagdo psicomolora  Sonoléncia,
Diozepam 10 mg ev, de 8/8 horas e relaxonte muscular  sedaggio diozepam
- insuficiéncia
respiratéria
Amantadina Dose inicial: 100 mg Dopaminérgico e
Titvlor até 200 mg, de 12/12 horas anticolinérgico/SMN

moderadargrave

ECT Tratamento de 2.° linha. Considerado quando: SMN refratério ao fratamento médico nas
24-48 horas; catatonia e rigidez proeminentes; psicose associada. Habitualmente 6 a 10 sessdes.
[Nota: descritas complicagdes cardiovasculares e estado de mal epiléfico nos doentes SMN|

ev: endovenoso; im: inframuscular; SNG: sonda nasogdstrica; Cl: contraindicado; BCC: bloqueadores dos canais de cdlcio; ECT: eletroconvul

sivolerapia.
Noto: Em muitos doentes, pode ser necessdrio o apoio da Medicina Infensiva

TRATAMENTO
Ndo existem guidelines para o tratamento da SMN. A evidéncia existente é baixa.
1. Reconhecimento precoce e suspensdo do farmaco antagonista da dopamina (ou
reintroduzir levodopa nos doentes com sindrome parkinsonismo-hiperpirexia):
a) Suspender outros farmacos potenciadores (por exemplo, Li, SSRI, antieméticos).
2. Abordagem de suporte:
a) Monitorizacdo cardiorrespiratoria e sinais vitais;
b) Medidas de arrefecimento corporal (antipiréticos sdo pouco eficazes);
¢) Monitorizacdo e correcao de desidratacdo (hidratacdo ev vigorosa) (atencdo a
perdas insensiveis — febre, diaforese, taquipneia), desequilibrios hidroeletroliti-
cos e acido-base, e IRA;
d) Heparina de baixo peso molecular - prevencdo de trombose venosa.
3. Tratamento especifico (Tabela 4):

PROGNOSTICO
Mortalidade varia de 5 a 20%, relacionada com complicacdes da SMN. Principais fato-
res de risco para mortalidade elevada sdao administracdes «depot» e doenca neuroldgica
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estrutural prévia. Caso seja necessario reintroduzir neurolépticos (risco de recorréncia
30%), deve-se fazé-lo em meio hospitalar e ter em atencdo aos seguintes fatores:

- Reduzir potenciais fatores de risco;

- Iniciar apenas ap6s duas semanas da resolucdo da SMN;

- Comecar doses baixas e titular lentamente;

- Preferir antipsicéticos de baixa poténcia ou atipicos.
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findrome de descontinuaco dos agonistas
da dopamina

JosE Rosa, ANa MorGaDINHO

DEFINICAO

A sindrome de descontinuacdo dos agonistas da dopamina (SDAD) constitui um
conjunto de sintomas psiquiatricos e disautonomicos graves e incapacitantes em doen-
tes com doenca de Parkinson (DP), relacionado com a reducdo ou suspensdo de ago-
nistas dopaminérgicos (por exemplo, ropinirol, rotigotina, pramipexol).

EPIDEMIOLOGIA
A prevaléncia da SDAD situa-se entre 15 e 19% dos doentes com DP. Foi ja também
descrita, menos frequentemente, em doentes com sindrome de pernas inquietas.

FISIOPATOLOGIA

Apesar de pouco conhecida, a hipdtese mais provavel é a de disfuncdo das vias
dopaminérgicas mesocorticolimbicas. Estas sdo ativadas pelos agonistas dopaminérgi-
cos, conduzindo ao desenvolvimento de comportamentos de recompensa e vicio. Tra-
ta-se do mesmo mecanismo proposto para a perturbacao de controlo de impulsos e a
sindrome da desregulacdo dopaminérgica observadas em alguns doentes com DP. A
suspensdo dos agonistas gera sintomas de privacao semelhantes aos dos consumidores
de substdncias de abuso.

FATORES DE RISCO

- Perturbacdo de controlo de impulsos (PCl) relacionada com agonistas dopaminérgi-
cos;

- Doses elevadas de agonista dopaminérgico;

- Duracao do tratamento com o agonista dopaminérgico;

- Dose de levodopa e dose total de medicacdo dopaminérgica (equivalentes de levo-
dopa).

A probabilidade de desenvolver SDAD na auséncia de fatores de risco é de 3%,
podendo atingir os 90% na presenca dos mesmos. O pés-operatorio da cirurgia de es-
timulacdo cerebral profunda constitui igualmente um periodo de maior risco pela redu-
cdo dos agonistas dopaminérgicos previamente a cirurgia. A taxa de reducdo do ago-
nista dopaminérgico ndo influencia o risco de SDAD. O risco de SDAD é semelhante
com todos os agonistas dopaminérgicos.
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Tabela 1. Diagnéstico diferencial de sindrome de descontinuacéo dos agonistas

da dopamina

Diagnésfico Exemplos

Agravamento de sinfomas mofores e Tratamento insuficiente, baixa adesdo

ndomofores de DP

Sindrome de privagdo de oufros farmacos Benzodiazepinas, inibidores da recaplagdo da serofonina
Sindrome de privagdo de subsiancias de Cocaina, anfefaminas

dbuso

Patologia psiquidtrica Perturbagdio da ansiedade generalizada, disiimio, depressio
Patologia médica Feocromocitoma, doenga neoplésica

APRESENTACAO CLINICA

- Sintomas psiquiatricos: ansiedade, perturbacdo de panico, fobia social, agorafobia,
disforia, depressdo, agitacao, irritabilidade, drug craving e ideacdo suicida;

- Sintomas autonomicos: diaforese, nauseas, vomitos, rubor facial, hipotensao ortos-
tatica;

- OQutros: insénia, fadiga severa, dor generalizada.
Os sintomas podem surgir no inicio, durante ou apés a suspensao do agonista

dopaminérgico. Sao habitualmente muito incapacitantes, com grande impacto social e

ocupacional.

DIAGNOSTICO

O diagnéstico é clinico e a hipdtese deve ser colocada perante a relagdo temporal
entre a reducdo ou suspensdo do farmaco e o aparecimento de sintomas, na auséncia
de outra patologia médica ou psiquidtrica que os justifique. A SDAD ndo se associa a
agravamento da doenca de DP, nomeadamente dos sintomas motores. A distincdo faz-
-se pela auséncia de melhoria apesar da otimizacao do tratamento antiparkinsénico com
titulacdo da levodopa ou introducdo de outros farmacos antiparkinsonicos (por exemplo,
inibidores da MAO, inibidores da COMT).

Diagnéstico diferencial (Tabela 1)

TRATAMENTO

A Unica terapéutica eficaz é a reposicdo do agonista dopaminérgico, com risco de
recorréncia dos efeitos secundarios que levaram a reducdo/suspensdo do farmaco
(muito frequentemente perturbacdo de controlo de impulsos [PCI] ou alucinagdes).

Titular a levodopa, introduzir outros farmacos antiparkinsonicos ou iniciar antide-
pressivos sdo alternativas ineficazes e podem aumentar outros efeitos adversos (por
exemplo, discinesias de pico de dose).

Néo existem normas de orientacdo clinica ou recomendacdes relativamente a redu-
cdo ou reintroducdo de agonistas dopaminérgicos, pelo que a relacdo risco-beneficio
deve ser sempre discutida com o doente.
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PROGNOSTICO

A duragdo dos sintomas e o prognéstico sdao altamente varidaveis. Os sintomas sao
autolimitados em cerca de metade dos doente e remitem espontaneamente ao fim de
alguns dias ou semanas. Noutros casos, 0s sintomas podem prolongar-se ao longo de
meses a anos. Por este motivo, alguns doentes nao toleram a descontinua¢ao dos ago-
nistas dopaminérgicos e preferem manter a medicacdo apesar dos efeitos secundarios
que motivaram a sua suspensao (por exemplo, PCl), com grande impacto na qualidade
de vida.

BIBLIOGRAFIA

1.Yu X, Fernandez HH. Dopamine Agonist Withdrawal Syndrome: A Comprehensive Review. Journal
of the Neurological Sciences. 2017;374:53-55. DOI: 10.1016/j.jns.2016.12.070
Rabinak A, Nirenberg MJ. Dopamine Agonist Withdrawal Syndrome in Parkinson Disease. Arch
Neurol. 2010;67(1):58-63. doi:10.1001/archneurol.2009.294.
. Nirenberg MJ. Dopamine Agonist Withdrawal Syndrome: Implications for Patient Care. Drugs Aging.
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capitulo 3.5.5

indrome serotoninéreica

FiLipa Dourapo Sotero, ANa MorGADINHO

DEFINICAO

A sindrome serotoninérgica (SS) é uma entidade clinica, potencialmente ameacado-
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 incidéncia da SS é desconhecida, em parte por ser subdiagnosticada, quer pela
apresentacdo clinica e gravidade variaveis quer pela atribuicdo de sintomas da SS a
outras entidades clinicas. A sua incidéncia espelha o uso crescente de agentes seroto-
ninérgicos na pratica clinica, estimando-se que ocorra em 14-17% das pessoas sob
doses supraterapéuticas de inibidores seletivos de recaptacdo da serotonina (SSRI).

FISIOPATOLOGIA

A SS resulta do aumento agudo da concentracdo sinaptica de serotonina, consequén-
cia de efeitos em mdltiplos subgrupos de recetores 5-HT e monoaminérgicos. O meca-
nismo geral da SS é o aumento da ativacdo destes recetores, a qual pode ocorrer por:
a) aumento da sintese de serotonina; b) aumento da liberacdo de serotonina; c) agonis-
mo direto do recetor 5-HT; d) inibicdo da recaptacdo da serotonina, e e) diminui¢do do
metabolismo da serotonina. Assim, diversos farmacos com diferentes mecanismos fo-
ram associados a SS (Tabela 1). A SS pode ocorrer ap6s uso ou introducdo de apenas
um desses farmacos, mas é mais provavel quando dois ou mais sdo usados simulta-
neamente.

A hiperativacdo dos neuronios serotoninérgicos centrais e periféricos esta na géne-
se dos sintomas da SS. No SNC, estes estdo localizados predominantemente no tronco
cerebral, na linha média nos nucleos da rafe, e desempenham um papel relevante na
manutencdo da vigilia, controlo do ténus muscular, termorregulacdo e emese mediada
por quimiorrecetores. No SNP, os recetores serotonérgicos estdo envolvidos no tonus
do musculo liso vascular e na motilidade gastrointestinal.

Os farmacos e/ou drogas podem causar a SS atuando em cada um destes mecanismos:

- Suplementacdo de triptofano: aumentam a sintese de serotonina;
- Anfetaminas e catinonas sintéticas: aumentam da liberacdo de serotonina;
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Tabela 1. Triade de sinais e sintomas da sindrome serotoninérgica

Alteracgo do estado Hiperexcitabilidade neuromuscular (50%)  Disfungéio autonmica (40%)

mental (40%)

Ansiedade, agitagdo, Tremor, mioclonias, hiperreflexia, clénus, Diaforese, rubor fociol, midriase, taquicardia,
desorientagdo, delirio, rigidez e reflexo cutdineo-plantar extensor foquipneia, hipertermia, hipertensdo, vémito
alucinagdes e coma bilateralmente e diarreia

Tabela 2. Espetro de sintomas na SS em fun¢éo da gravidade

Gravidade ~ Alteracdio estado mental Hiperativagéio neuromuscular Disfuncdo autonmica
ligeira Ansiedade, inquietagdo Hiperreflexia, tremor Dicforese, rubor
insonia mioclénus midriase, faquicardia
Moderada  Agitagdo Opsaclonus, Hipertensdo,
clénus espontaneo ou induzido hipertermia [< 40°),

ndusea, vomito, diarreia

Grave Confustio, delirio, coma Rigidez, foléncia respiratéria Hipertermia (> 40°),
pressdo arterial [4bil

Adapiado de R. Wang, ef l5

- Sumatriptano, buspirona e dietilamida do acido lisérgico: agonistas do recetor da
serotonina;

- SSRI, antidepressivos triciclicos e cocaina: inibem a recaptacdo da serotonina;

- IMAO: diminuem o metabolismo da serotonina.

MANIFESTACOES CLINICAS E DIAGNGOSTICO

As manifestacdes neuroldgicas sdo variadas e refletem o grau de atividade seroto-
ninérgica, sendo frequente a presenca da triade (Tabela 1).

A hiperreflexia, clonus e rigidez sdo particularmente comuns e sdo mais evidentes
nos membros inferiores. O clénus pode ser Gtil para inferir a gravidade da SS, sendo
que na SS ligeira o clonus é despertavel; a SS moderada apresenta-se com clonus es-
pontdneo e na SS grave este esta ausente devido a rigidez. Casos graves de SS podem
apresentar hipertermia refrataria e crises epiléticas e ser complicados por faléncia
respiratéria, arritmias cardiacas, rabdomidlise e coagulacdo intravascular disseminada.
0 inicio dos sintomas na SS ocorre rapidamente apds titulacdo ou overdose de agentes
serotoninérgicos. Vinte e oito por cento dos doentes desenvolve sintomas na primeira
hora e 61% apresenta sintomas apds seis horas (Tabela 2).

DIAGNOSTICO
O diagnéstico da SS é clinico, pelo que uma histéria clinica rigorosa integrando

Hunter foram desenvolvidos para ajudar no diagndstico, sendo os Gltimos mais sensi-

m exame fisico e neuroldgico sdo essenciais. Os critérios de diagndstico de Sternbach e

veis (84 vs. 75%) e especificos (97 vs. 96%) (Tabela 3).
As medicoes dos niveis de serotonina nao se fazem por rotina, ndo sdo um indica-
dor reprodutivel de toxicidade e nio se correlacionam com a apresentacao clinica, nao
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Tabela 3. Critérios de Hunter para diagnéstico de §S°

Critérios de Hunter

1. Hisiéria de exposicdo a agenfe serofoninérgico

2. Um ou mais dos seguintes:
Clénus espontdneos
Clénus despertavel com agitagdo e diaforese
Clénus ocular com agitagdo agitagdo e diaforese
Tremor e hiperreflexia
Hipertonia
Temperatura > 38 °C com clonus despertavel

Tabela 4. Diagnéstico diferencial da SS

Sindrome serofoninérgica  Sindrome maligna nevrolépficos  Toxicidade anficolinérgicos

Farmacos Famacos serofoninérgico  Antagonista dopamina; Suspensdo  Anficolinérgicos
agonisia dopamina

Inicio Em 24 horas Diassemanas Em 1-2 horas
Resolucdo Em 24 horas + 9 dias Em horasdias
Aspetos = H\'penerm‘\o, alt consciéncia, H'\pemermio, midriase, agitagdo,
semelhantes diaforese, disavtonomia delirio, alucinagdes
Aspetos Mioclonias, midriase, Hiporreflexia, sinais extrapiramidais,  Pele & mucosas secas, refengdo
distintos hiperreflexia, fremor, auséncia de hiperexcitabilidode urindria, silencio abdominal, t6nus e

ndusea, vomito, diarreia neuromuscular reflexos normais

Adaplado de R. Wang, ef ol5

sendo por isso Uteis no diagndstico. A SS faz diagnostico diferencial com a sindrome
maligna dos neurolépticos e com a toxicidade aos anticolinérgicos (Tabela 4).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Ver tabelas 3 e 4.

TRATAMENTO
- Descontinuar agentes serotoninérgicos: em regra, a SS resolve em 24 horas apés a
suspensao, mas farmacos com semividas mais longas podem manifestar-se durante
mais tempo (por exemplo, IMAQ).
- Tratamento de suporte:

* Monitorizacao cardiorrespiratéria, fluidoterapia e oxigénio (SpO, > 94%);

e Sedacdo com benzodiazepinas (diazepam 5-10 mg ev, pode repetir-se em 8-10 mi-
nutos) ajuda a controlar agitacdo e normaliza TA (preferir sedacdo quimica vs.
contencao fisica, pelo risco de contracdo muscular isométrica, acidose lactica e
hipertermia);

e Controlo de disautonomia - hipertensdo e/ou taquicardia — preferir farmacos de
acdo rapida: esmolol e nitroprussiato; na hipotensao associada aos IMAO - preferir
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doses baixas de aminas simpaticomiméticas de acao direta (fenilefrina ou epine-
frina). Evitar agentes indiretos (por exemplo, dopamina).

e Controlo de temperatura — o tratamento agressivo e atempado da hipertermia
pode evitar complicacdes graves da SS (crises, coma). Se > 41 °C, preconiza-se
sedacdo, bloqueio neuromuscular e intubacdo orotraqueal imediatas. Na inducdo,
evitar succinilcolina (pelo risco de hipercaliémia). Os antipiréticos sdo pouco Uteis
na SS, uma vez que a hipertermia tem origem na contra¢do muscular mantida.

¢ Se sedacgdo e controlo dos sinais vitais dificil — antagonistas da serotonina: ci-
proheptadina (bloqueador SHT1A e 5HT2A): dose inicial 12 mg, seguido de 2 mg
a cada 2 horas oral ou SNG. Dose manutencdo 8 mg 6/6 horas quando estabili-
zado.

- Reavaliacdo da necessidade de retomar agentes serotoninérgicos apos SS.

PROGNOSTICO

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 admissdo em unidade de cuida-
dos intensivos e 25% necessitam de intubacdo orotraqueal (SS grave). Se SS moderada
deve fazer-se monitorizacdo cardiorrespiratoria e permanecer sob observacao até reso-
lucdo. Se SS ligeira, observacdo 12-24 horas pode ser suficiente. Por outro lado, se
auséncia de sintomas até as 6-8 horas apds 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 farmacos.
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capitulo 3.5.6

(atatonia

(atariNa Damas, ANA MorGADINHO

DEFINICAO
Sindrome neuropsiquiatrica heterogénea caracterizada por alteragdes comportamen-
tais, da linguagem e motoras.

EPIDEMIOLOGIA
Prevaléncia de 5-20% em enfermarias de Psiquiatria.

FISIOPATOLOGIA

Mal definida. Possiveis mecanismos: hipoatividade/reducdo da densidade de rece-
tores GABA-A; hipoatividade da dopamina; hiperatividade do glutamato, que podera
causar desregulacdo da funcdo GABA-A; hipoOtese genética — histéria de catatonia em
familiares em primeiro grau, > se catatonia periodica (27%).

ASPETOS CLINICOS

Duas apresentagdes principais: hipocinética — prevalecem o estupor, mutismo, ne-
gativismo e sustentacdo de posturas; hipercinética — prevalecem a agitacao, ecolalia,
ecopraxia, esgar, estereotipias.

Dois subtipos de catatonia: maligna - febre alta, instabilidade autonoémica, rigidez,
delirium, mutismo, catalepsia, estereotipias, sustentacdo de posturas; periodica - rara,
caraterizada por episodios de inicio rapido e com duracdao de 4-10 dias, que recorrem
ao longo de semanas a anos. Possivel padrdao autossomico dominante.

DIAGNOSTICO

Diagnostico sindromatico: diagndstico diferencial com sindrome maligna dos neu-
rolépticos, estado de mal epilético ndo-convulsivo, mutismo acinético e sindrome con-
fusional agudo.

- Prova terapéutica do lorazepam: 2 mg lorazepam ev. Se melhoria ao fim de 5-10 mi-
nutos, é favordvel ao diagnostico de catatonia. Se lorazepam ev ndo disponivel,
pode fazer-se a prova com lorazepam intramuscular ou per os — neste caso, 0 in-
tervalo de tempo entre a primeira e a segunda dose devera ser de 15 ou 30 minu-
tos, respetivamente. Se ndo houver resposta, ndo exclui catatonia. Nao aconselhada
se suspeita de sindrome confusional aguda.

- Diagnéstico etioldgico: sintomas cataténicos de etiologias psiquiatricas = ndo-psi-
quiatricas.
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Tabela 1. Critérios de diagnéstico de catatonia da 5th Diagnostic and Statistical

Manual of Mental Disorders (DSM-V)

A sindrome & dominada por iés ou mais dos seguintes sinfomas:

1. Estupor: auséncia de reagdo molora ou outras a esfimulos enquanto acordado.

2. Catalepsia: manutengdo de posiuras fixas sentado ou em orfostafismo por perfodos prolongados, com movimento
minimo independentemente de esfimulos extemos.

3. FHlexibilidade cérea: manipulagdo passiva pelo observador do corpo ou segmento corporal do doente para assumir
cerfas posiuras, que o doente mantém por periodos prolongados.

4. Mutismo: comunicagdo verbal minima ou ausente; ndo aplicavel se afasia.

5. Negativismo: motor = aumento da resisténcia & manipulagdo passiva dos membros (= paratonial; social - resisténcia
abertura ocular, @ alimentagdo, oo contacto visual.

6. Posturas: assume posiura contia gravidade de forma espontdnea e dfiva.

7. Maneirismos: movimenfos repefitivos e idiossincréticos, Gnicos do individuo.

8. Este[eoﬂpios: motora - movimento involuntdrio, coordenado, ritmico, seguindo um padfdo, aparentemente sem
propésito e repefido. Estereofipia fénica - vocalizagdes repefilivas e sem significado aparente.

9. Agitago: ndorinfluenciada por esfimulos extemos, pode associarse a disaufonomia.

10. Esgar: expressdes faciais exageradas.

11, Ecoldlia: repeficdo quase simulicinea das palavias ou frases produzidas por oufra pessoa.

12, Ecoproxia: imitagdo dos movimentos ou gestos do examinador.

A perturbacdo afetiva bipolar (PAB) constitui provavelmente o maior subgrupo de

doentes com catatonia;

- 20-39% das catatonias tem etiologia ndo-psiquiatrica. As mais comuns: perturbacdo
do espetro do autismo, lUpus eritematoso sistémico, sindrome de anticorpos anti-
fosfolipidicos, encefalite anti-NMDAR, abstinéncia de clozapina, transplante hepati-
co ou renal.

Outras etiologias menos frequentes:

- Esclerose multipla, encefalite autoimune/paraneoplasica nao-NMDAR;

- Dexametasona, interferdo-o 2b peguilado; paliperidona, ziprasidona, toxicidade do
litio; hiponatremia associada a venlafaxina; levetiracetam; tramadol, meperidina;
quinolonas, azitromicina; efavirenz, ribavirina; toxicidade do manganésio; abstinén-
cia alcodlica, de benzodiazepinas ou zolpidem;

- Lobectomia temporal;

- AVC, sindrome de encefalopatia posterior reversivel; hematoma subdural, mieliné-
lise pontica e extrapontica;

- Demeéncia frontotemporal, doenca de Parkinson, doenca de Wilson, variante West-
phal da doenca de Huntington, Niemman-Pick tipo C, xantomatose cerebrotendino-
sa, gangliosidose GM2;

- Neurocisticercose, neurossifilis, panencefalite esclerosante subaguda, encefalite vi-

rica, doencas prionicas;
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Tabela 2. Tratamento sintomatico da catatonia

lorozepam 1.” linha. Iniciar com 12 mg per os, IM ou IV. Se ndo responder, repefir a administragdo
apés 3 horas. A dose deve ser fitulada de acordo com o equilibrio enfre a resposta ferapéufica
e a sedagdo (reporiado até 24 mg/dia). Infervalo entre fomas: 4-12 horos.

Diozepam 1.° linha. Se indisponibilidade de lorazepam. Menos estudado do que lorazepam.
Amantadina 2% linha. Dose inicial: 100 mg/dia. T 100 mg a cada 3 a 4 dios até ao méximo

de 400 mg/dia, dividido em 2 fomas.
Memanfina 2. linha. Dose inicial: 10 mg/dia. Se ineficaz ao fim de 3-4 dios, T para 10 mg 12/12 h.
Topiramato 2.° linha. Dose: 200400 mg/dia, divido em fomas de 12 em 12 h.
Zolpidem 2.2 linha. Uso em relatos de casos de patologia ofetiva. 10 mg 8/8 h.
Clozapina, 2° linha. Apenas usado em casos de doenga psiquidirica subjocente inequivoca. A sua
Quetiapina, administraggio ndo & recomendada noutras efiologias pelo risco acrescido de sindrome maligna
Olanzapina dos neurolépticos.
Eletroconvulsivoterapia  1.° linha na catafonia meligna. 2.° linha se catatonia refratdria a benzodiazepinas. Trés sessdes
[ECT) por semana inicialmente.

- Hipo ou hipernatremia, défice de glicose-6-fosfato, doencas do ciclo da ureia, por-
firia, défice de metilenotetrahidrofolato redutase (MTHFR);

- Anemia perniciosa, purpura trombocitopénica trombética.
A catatonia é, muito provavelmente, uma entidade subdiagnosticada no Servico de

Urgéncia.
Exames auxiliares de diagnostico:

- Hemograma, esfregaco de sangue periférico, glicose, creatinina, ureia, sédio, po-
tassio, cloro, magnésio, AST, ALT, GGT, FA, bilirrubina total, PCR;

- TC-CE e eletroencefalograma;

- Outros estudos dirigidos, como puncdo lombar e RM-CE em casos selecionados.

TRATAMENTO

O tratamento da etiologia subjacente deve ser simultaneo ao tratamento sintoma-
tico. Este deve ser mantido na dose que permitiu a remissao, pelo menos até ser resol-
vida a patologia de base.

Se ao fim de cinco dias ndo houver resposta as benzodiazepinas, agendar ECT.
Enquanto aguarda ECT, pode introduzir-se terapéutica farmacolégica de 2.2 linha.

PREVENCAO

O desmame das benzodiazepinas devera ser lento para evitar recorréncia de sinto-
mas. Alguns casos requerem benzodiazepinas e/ou ECT de manutencdo a longo prazo,
principalmente se a etiologia da catatonia for incerta, se houver recorréncia com o
desmame farmacoldgico ou durante a fase de manutencdo de ECT.

PROGNOSTICO
O prognéstico geralmente é bom. Se a detecdo for precoce, a resposta ao tratamen-
to é melhor. A resposta terapéutica pode ser subotima no caso de algumas patologias
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Lorazepam 2 mg po, IV ou IM, até 4 mg 6 x/dia conforme a resposta OU Diazepam ‘

Sa— ‘ Agendar ECTs H 3 ECTs por semana H ECTs de manutengéio ‘

subdtima ‘

2° linha: Amantadina / Memantina / Topiramoto / Zolpidem ‘

Tratar etiologia

Quando efiologia resolvida, fazer desmame da terapautica sintomdtica

Figura 1. Tratamento sintfomético da catatonia. ECT: sessdes de eletroconvulsivoterapia.
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roldgicas cronicas (mas nao se sabe ao certo quais respondem menos). Se a catato-
nado for tratada, pode progredir para catatonia maligna.
Mortalidade: 20% na catatonia maligna.
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DEFINICAO

As doencas neuroldgicas funcionais (DNF), previamente conhecidas como «sindro-
mes de conversdo», «histeria» ou «doencas psicossomaticas», designam um conjunto
de sintomas que se caraterizam por inconsisténcia e incongruéncia com outras doencas
neuroldgicas reconhecidas. Os doentes com DNF podem apresentar-se agudamente no
servico de urgéncia (SU) com sintomas que se assemelham a outras doencas neurol6-
gicas como acidente vascular cerebral (AVC) ou crises epiléticas, motivo pelo qual sdo
a principal causa de falsos diagndsticos das emergéncias neuroldgicas.

EPIDEMIOLOGIA

As DNF sdo comuns (pelo menos, 0,4-4% das observacdes no SU e 9% de todas as
emergéncias neuroldgicas). Predominam no género feminino (71%), afetam todos os
grupos etarios, incluindo criangas. Incidéncia mais elevada nas faixas etarias dos 18-
40 anos e dos 13-17 em SU pediatricos, tendendo a ocorrer em contextos socioecono-
micos mais desfavorecidos.

FISIOPATOLOGIA

Embora o mecanismo fisiopatolégico das DNF seja desconhecido, a existéncia de
sinais clinicos positivos semelhantes em diferentes popula¢des, dados de neuroimagem
funcional e estudos neurofisiol6gicos, bem como as respostas positivas a determinados
tratamentos em ensaios clinicos aleatorizados, atestam a sua veracidade. As comorbi-
lidades psiquiatricas devem ser consideradas fatores de risco e ndo causais.

ASPETOS CLINICOS
Sintomas motores ou sensitivos funcionais:

- Até 25% dos casos de stroke mimic (semelhante a enxaqueca ou crises epiléticas);

- Um ou varios membros podem ser afetados; a apresentacdo mais comum é a he-
miparesia;

- Descricdo dos sintomas motores pelos doentes: sensacdo de membro «pesado», «au-
sente» ou ndo o reconhecer como seu. Descri¢do dos sintomas sensitivos pelos doentes:
«dor», «formigueiro», «espetadelas» ou sensacdo de membro «pesado» ou «dormente»;

- A presenca de dor carece de uma investigacdo mais detalhada e o neglect ou apraxia
podem justificar alguns falsos positivos ao exame;
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Tabela 1. Sinais clinicos de défice motor de etiologia funcional

Sinal clinico Descrigtio

Sinal de Hoover Défice mofor com extensdo volunidria do MI, que resolve com a flexdo do MI confralateral
lespecificidode de 100%|

Sinal do abdufor Défice da abdugtio da coxa que reforna ao normal com a abdugdo contra resisiéncia do MI
contialateral. Sinal semelhante descrito nos membros superiores MS (finger abduction sign)

Dragging leg O M <plégico» ¢ arrastado com rofagdo infema ou extemna da coxa, sem circundugdo

Queda sem pronagéio Queda isolada do MS na prova dos bragos estendidos, sem movimento de pronagdo
associado [especificidade entie 93 & 95%)

Giveway weakness Forga inicialmente normal que «colapsa» com a manutengdo do movimento confra resisténcia

Sinal do plafisma Confraggio do platisma ipsilateral & paresia faciol

Pseudopiose llusio de plose devida a contiagdo exagerada do orbicular dos olhos acompanhada

de incapacidade de confragdo do frontalis

Inconsisténcias motoras  Capacidade para caminhar em pontas ou calcanhares ndo consistente com o défice na
dorsiflexdo/flexdo plantar objefivado no leito

Adapiado de Finkelsiein, ef al., 20212

- Sinais clinicos positivos (Tabela 1), isoladamente, devem ser interpretados com
cautela:

e O sinal de Hoover embora com uma especificidade préoxima de 100%, pode estar
presente em doenca neuroldgica estrutural (como AVC da area motora suplemen-
tar);

* Queda do membro superior (MS) sem pronacdo (especificidade de 93-95%), esta
também descrita em AVC talamicos ou cerebelosos;

e O exame sensitivo é subjetivo, pelo que os sinais clinicos (incluindo splitting da
sensibilidade vibratéria no osso frontal e esterno) sao geralmente pouco fidveis,
isoladamente, para a exclusao de uma doenca estrutural (sensibilidade 50-95%
e especificidade 14-88%). Ocasionalmente, podem acompanhar-se de enevoamen-
to da visao (astenopia) ou hipoacusia, ipsilateralmente aos sintomas;

e A combinacdo de sintomas motores e sensitivos é frequente;

e Alteragdes na marcha tipicas quando membro inferior (Ml) afetado: dragging leg,
sudden buckling of the knee, lentiddo excessiva, walking on ice.

Perante a suspeita clinica de AVC, o protocolo tipico da via verde deve ser imple-
mentado. 1,3% dos doentes tratados com trombolise ev tém uma DNF. Possivelmente
pelo predominio em faixas etarias jovens, a taxa de hemorragia cerebral sintomatica
pés-trombdlise é baixa (0-0,5%).

Crises nao-epiléticas

As crises ndo-epiléticas psicogénicas ou funcionais (por vezes, também referidas na
literatura como crises dissociativas ou pseudocrises) sdao episédios paroxisticos de al-

teracdo da consciéncia, movimento ou sensibilidade que mimetizam uma crise epilética:
- 10% das admissdes por crise no SU e 25% dos estados de mal epiléticos refratarios
admitidos em Unidades de Cuidados Intensivos;
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Tabela 2. Carateristicas clinicas distintivas entre crises epiléticas e crises funcionais

Caracteristica ~ Crises funcionais Epilepsia

semiolégica

Motor Movimentos assincronos, side-oside, rofagdo da pélvs, Convulsdes generdlizadas, movimentos
movimentos laterais da cabega, opisiéionos, cionia prolongada  bilaterais sincronos

Vocalizaggo ~ Choro ou sussurro Grito ictal (vocalizagdo) no inicio das

crises generalizadas

Inconfinéncia  Ocasional/rara Frequente

Mordedura linha média [rara] Bordo lateral (comum)

de lingua

Olhos Resisténcia & abertura ocular; fixacdo visual Abertos

Amnésia Varidvel; por vezes conscientes durante as crises ou com Comum
recuperagdo rpida da consciéncia

Duragdo Frequentemente prolongada, > 3 minuios, curso fluuante < 2-3 minufos

Qutros Cefaleia pertictal Cianose, crises mais frequentemente

estereofipadas

- 33% dos doentes com crises funcionais progridem para estado de mal epilético
funcional, com risco de efeitos adversos nomeadamente entubacao em 15% e au-
mento da mortalidade (2,5 vezes a da populacdo geral);

- A histéria clinica detalhada deve ser colhida com doente e testemunha indagando
sobre: semiologia ictal e pos-ictal, fatores de risco para epilepsia (convulsdes febris,
traumatismo craniano grave, infecées SNC e historia familiar de epilepsia), comor-
bilidades e sintomas premonitérios. Prodromos disautondmico ou dissociativo (des-
conexao do mundo ou do proprio corpo) sao frequentes e podem inclusive ser
despertados por benzodiazepinas. Ambos podem preceder crises de inicio focal ou
outros eventos fisioldgicos (por exemplo, sincope). Imagens de video sdo particu-
larmente Uteis.

- Avaliacdo clinica (Tabela 2):

e Pesquisar movimentos de pestanejo, resisténcia a abertura ocular e flutuacdo das
crises em resposta a estimulos (100% especificos);

e Perda de consciéncia > 2 minutos é um sinal altamente especifico de crise fun-
cional, enquanto a ocorréncia de traumatismo, incontinéncia urinaria ou inicio
noturno ndo permitem fazer a distin¢do;

e Podem simular sincopes com atonia prolongada e auséncia de interacdo com o
meio (drop attacks);

e TCK ou leucocitose, per se, nio excluem crise funcional;

* Manobras que visem provocar dor ou desconforto do paciente sao desencoraja-
das (como deixar cair o membro superior sobre a face), até porque frequente-
mente sdo negativas em estados dissociativos. A aplicacdo de um diapasdao na
narina podera ser um estimulo eficaz e eticamente mais defensavel;

- Tratamento: pesar relacdo risco-beneficio, evitando farmacos antiepiléticos, sedati-
vos ou placebo; privilegiar ambientes calmos, minimizar intervencdes invasivas e
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acalmar o paciente através da sugestdo («os seus sinais vitais estdo estaveis, a
crise esta a passar»).

Doencas do movimento funcionais

Segunda causa de apresentacdo aguda de doencas do movimento no SU;

21% afetam pacientes com mais de 60 anos;

Podem ter inicio subito e remissdo espontanea e a regido afetada varia ao longo do

tempo;

A «bizarria» do movimento ndo estabelece o seu carater funcional - distonias es-

pecificas de tarefa, sindromes stiff-person e flutuacées motoras da doenca de Par-

kinson podem ser igualmente «bizarras»;

Pesquisar distratibilidade (diminuicdo ou resolucdo durante a histdria ou realizacao

de tarefas motoras com membro nio-afetado) e/ou entrainment (aquisicdo da fre-

quéncia de outra tarefa motora, finger tapping por exemplo);

Tremor funcional pode ser de repouso, postural ou de acdo. Carateristicas:

e Variabilidade em frequéncia, ritmo, eixo ou direcdo (incluindo pausa durante
movimentos balisticos contralaterais); variacdo de amplitude, pelo contrario,
pode surgir em tremor de outras etiologias;

e (Coativacdo de musculos antagonistas no inicio do movimento;

e Whack-a-mole sign (emergéncia ou agravamento do movimento noutra parte do
corpo quando o segmento inicialmente afetado é suprimido pelo examinador);

A resisténcia a movimentacgdo passiva (Gegenhalten) pode simular parkinsonismo;

Os tiques funcionais tendem a ser complexos e privados de premonitory urge.

DNF e suspeita de sindrome de cauda equina

50% dos doentes tém estudos de imagem negativos. Reflexos aquilianos ausentes

ou diminuidos contrariam a hipdtese funcional (78 vs. 12%). Tonus do esfincter anal
anormal ou elevado volume residual sdo sinais pouco especificos. Dada a gravidade do
quadro, estudos de neuroimagem sao frequentemente necessarios.

DIAGNOSTICO

O diagnostico deve ser efetuado por um Neurologista:

Demonstracao de inconsisténcia interna (variabilidade, reversibilidade) e/ou incon-
gruéncia com padroes conhecidos de uma doenca neuroldgica de causa estrutural.
Historia clinica detalhada e interpretacao séria dos sintomas - estes sdo reais, ge-
nuinos e comportam geralmente grande sofrimento.

Pesquisar sinais clinicos positivos (rule-in vs. diagnostico de exclusdo).

O antecedente de evento traumatico ndo é necessario nem suficiente para o diag-
nostico.

O diagnostico de DNF ndo deve assentar na presenca de uma comorbilidade psi-
quiatrica.

O diagnostico de DNF ndo exclui outra doenca neurolégica (nomeadamente AVC,
epilepsia ou esclerose multipla), presente em 7 a 22% dos doentes (overlay funcional).
«La belle indifférence» (aparente auséncia de preocupacdo com os seus sintomas),
embora mais sugestiva de DNF, pode surgir em doencas neuroldgicas estruturais.

As situacoes de simulacdo/malingering, motivadas por ganho secundario, sao raras
e distinguem-se das DNF pela sua intencionalidade. Enquanto na simulacdo ha uma
marcada discrepancia entre o que o doente diz conseguir fazer e a sua performance
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Comunicaggio do diagnéstico
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Medidas néio-farmacoldgicas: Tratamento farmacolégico Referenciagdio
- Terapia cognitivo- apenas se necessdrio

comporfamental (por exemplo, comorbilidades T g e
- Fisioterapia psiquidtrica como ansiedade de Neurologia, em caso
- Terapia da falta ou sindrome depressiva, de dovida de diagnéstico
- Fornecer informaggio sobre presentes em 10-30%)

a doenca Consulta externa

de Neurologia para
seguimento e reavaliciio

Figura 1. Tratamento sinfomdtico da catatonia. ECT: sessdes de eletroconvulsivoterapia.

no dia a dia, nas DNF a variabilidade pode ser demonstrada, e o paciente esta cien-

te desta.

No SU, perante a probabilidade de um diagnostico com elevada morbimortalidade,
o limiar para a persecucdo de exames complementares é geralmente mais baixo. A es-
colha dos exames devera ser seletiva e dirigida a ddvida diagnéstica, até porque varias
outras doencas neuroldgicas podem cursar com investigacdes normais (por exemplo,
enxaqueca). A investigacdo seriada, repetitiva e desnecessaria resulta num agravamen-
to do estado de ansiedade do doente e reduz confianca no médico que «desconhece o
seu diagnoéstico», com custos desnecessarios e atrasos no diagndstico.

TRATAMENTO

O tratamento das DNF é complexo e deve ser iniciado o mais precocemente possivel.
O primeiro momento do tratamento é assumir e transmitir o diagndstico ao doente,
utilizando a designacdo «funcional», evitando outros termos utilizados anteriormente
(psicogénico, psicossomatico,etc.). Ndo devemos desvalorizar nenhuma das queixas e
explicar que sabemos que a alteracdo neuroldgica ndo é «voluntaria». Enfatizar os sinais
clinicos positivos e explicar a fisiopatologia provavel (por exemplo, analogia software e
hardware). Evitar salientar o que o paciente ndo tem ou os achados negativos dos exa-
mes complementares. Deve ser um tratamento multidisciplinar, que tera de incluir, entre
outros, a avaliacdo por Psiquiatria e a realizacao de psicoterapia e fisioterapia.

PROGNOSTICO

Existe uma elevada probabilidade de recorréncia ao SU. O intervalo de tempo entre
a apresentacdo e o diagnostico correlaciona-se inversamente com o prognostico, refor-
cando assim a importancia do diagnostico e orientacdo destes doentes em contexto
agudo.
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DEFINICAO
Inflamacdo ou desmielinizacdo do nervo oOptico com perda de acuidade visual.
Causa comum de lesdo do nervo 6ptico aguda em criancas e adultos.

EPIDEMIOLOGIA

Incidéncia mundial entre 0,94 a 2,18/100.000 habitantes. Maior incidéncia no sexo
feminino (racio 1:3 na Europa), dos 20 aos 50 anos de idade, em populacoes de maior
latitude, durante a primavera e individuos com ascendéncia norte-europeia.

FISIOPATOLOGIA

Desmielinizacdo inflamatoria do nervo oOptico, resultando em varios graus de blo-
queio de conducao, por ativacdo predominantemente de células T e libertacdo de cito-
cinas pré-inflamatorias, embora possa existir também envolvimento de células B e
ativacdo microglial.

ASPETOS CLINICOS

Apresentacdo classica com diminuicdo da acuidade visual de instalacdo aguda ou
subaguda, na maior parte dos casos, unilateral e dolorosa.

Diminui¢do da acuidade visual: progressao entre varias horas a alguns dias e nadir
atingido em duas semanas. Doentes descrevem obscurecimento difuso e sensacdo de
visdo enevoada; também fenomenos visuais positivos através de fotopsias ou fosfenos.
A perda de acuidade visual é normalmente moderada (20/200) em doentes com nevri-
te optica (NO) idiopatica e NO associada a esclerose multipla (EM) e mais severa (20/400)
na NO associada a doenca do espetro da neuromielite 6ptica (NMOSD) e doenca asso-
ciada ao anticorpo antiglicoproteina oligodendrocitaria da mielina (anti-MOG). O envol-
vimento bilateral é mais comum nas criancas e em adultos com seropositividade para
anticorpos anti-MOG ou anti-aquaporina 4.

Dor: presente em cerca de 92% dos doentes. Tipicamente retro-orbitaria ou perio-
cular e exacerbada por movimentos oculares. Precede a perda visual em 90% dos casos,
duracdo de trés a cinco dias.

Defeitos de campo visual: escotoma central, cecocentral (Figura 1), altitudinal, ar-
queado, défices hemiandpticos. Escotomas centrais mais comuns que defeitos de cam-
po periféricos. Sem padrdo especifico. Escotoma cecocentral mais frequente na NO
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Test Object

Figura 1. Escotoma cecocentral (adaptado de Daroff RB, Jankovic J, Mazziotta JC, Pomeroy SL.
Bradley’s neurology in clinical practice. Elsevier, 2016).

idiopatica e na nevrite secundaria a EM. Defeito de campo altitudinal mais frequente na
NMOSD.

Discromatopsia: ocorre precocemente, padrao espetral variavel (vermelho-verde e
azul-amarelo).

Defeito pupilar aferente relativo (DPAR): frequente; a sua auséncia deve alertar para
um diagnostico diferencial.

Fundoscopia: disco dptico normal em 2/3 - forma retrobulbar, mais comum na NO
idiopatica ou associada a EM; disco 6ptico com edema da papila em 1/3 (Figura 2). Se in-
flamacdo significativa do disco, hemorragias, inflamacdo ocular - suspeita de infe¢do,
inflamacdo granulomatosa ou NO associada com MOG-IgG. Periflebite retiniana: maior risco
de conversao para EM. Apos episodio: disco palido, especialmente do seu aspeto temporal.

DIAGNOSTICO

E clinico. Excluir outras causas de perda da acuidade visual aguda monocular (por
exemplo, neuropatia optica isquémica, compressao do nervo optico). Apds diagnéstico,
distinguir entre formas tipicas e atipicas (Tabela 1).

Forma tipica: NO idiopatica ou secundaria a surto de EM. NO é a primeira manifes-
tacdo EM em 25% dos casos; ocorre em 70% das EM no decorrer da doenca.

Forma atipica: classificados de acordo com presenca ou auséncia de patologia sis-
témica (sarcoidose, doencas do tecido conjuntivo (por exemplo, lGpus eritematoso
sistémico), vasculite ou etiologia paraneopldsica). Se auséncia de patologia sistémica,

Exames complementares de diagnostico:

m considerar NMOSD, MOG-IgG e neuropatia dptica recorrente inflamatoria cronica (CRION).

Potenciais evocados visuais: exame sensivel da transmissdo axonal, Uteis na con-
firmacdo de casos subtis de NO. Laténcia P100 anormal é carateristica de desmieliniza-
¢do, mas ndo diferencia a etiologia inflamatéria da NO.
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Figura 2. Edema da papila objetivado em fundoscopia (refirado de Daroff RB, Jankovic J, Maz-
ziotta JC, Pomeroy SL. Bradley’s neurology in clinical practice. Elsevier, 2016).

Tabela 1. Carateristicas da nevrite 6ptica tipica e atipica

Tipica Atipica

ldade Adulios jovens dade > 50 anos ou < 12 anos

Lateralidade Unilateral Biloteral

Dor Refro-orbitéria ligeira, agravamento com Dor retro-orbitdria severa, auséncia de dor, dor
movimentos oculares persistente > 2 semanas

Visdo Défice visual ligeiro a moderado seguido  Défice visual grave, sem recuperagdo apds
de recuperagdo esponidnea 3 semanas, progressdo > 2 semanas

Fundoscopia Normal ou edema da papila Edema da papila severo, neurorretinite, hemorragias

do disco éptico, inflamagdo do segmento
antero-posterior, exsudados refinianos marcados

Causas comuns

Neviite ptica idiopdiica, esclerose
milfipla, doenga sistémica autoimune
[sndrome de Si6gren, lipus erifematoso
sistémico)

NMOSD, MOGHgG, CRION, granulomatose
[sarcoidose], doenga sistémica autoimune (sindrome de
Sidgren, lGpus eritematoso sistémico, paraneopldsica,
sfflis, doenga de lyme, tuberculose]

Tomografia de coeréncia dptica (OCT): identifica patologia subtil do nervo optico e
retiniana. Fase aguda: espessamento da camada fibrosa peripapilar nervosa (Figura 3).
Fase crénica: atrofia focal da camada fibrosa nervosa e macular.

Ressonancia magnética (RM): exame sensivel (90%) para detecdo de NO. Achados:
realce do nervo 6ptico por gadolinio em 95% dos casos (Figura 4); hipersinal em T2 do
nervo 6ptico em 89% (Figura 5). Ajuda a estratificar o risco de conversdo futura para
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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).

EM. Se NO atipica: distribuicado e aparéncia do nervo optico e inflamacao da 6rbita,
cerebral e meningea Uteis no diagndstico diferencial. A auséncia de alteracdes nao
exclui o diagnostico.

Estudos de liquido cefalorraquidiano (LCR): importantes na etiologia e diagndstico
diferencial. NO tipica: ligeira pleocitose (< 50 células/mm3). NO atipica: pleocitose
marcada (> 100 células/mm3), por exemplo, MOG-IgG. Consumo de glicose: etiologia
atipica infeciosa ou infiltrativa. Andlise seroldgica: causa infeciosa subjacente. Presenca
de bandas oligoclonais e sintese intratecal de IgG: marcadores da EM, menos comuns
na NMOSD e MOG-IgG.
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Figura 5. RM-Orbitas T2 axial: Hipersinal em T2 do nervo éptico direito (cortesia do Dr. Bruno Di
Muzio, Radiopaedia.org, riD: 43363).

Considerar ainda: hemograma, velocidade de sedimentacdo eritrocitaria ou proteina
C-reativa, funcdo renal e hepatica, vitamina B12 e acido félico, enzima conversora de
angiotensina, autoanticorpos, anticorpos anti-aquaporina 4 e anti-MOG, serologia sifilis
e rastreio de tuberculose ativa.

TRATAMENTO (Tabela 2)

Tabela 2. Tratamento da nevrite 6ptica

Tratamento Dose Duraggio Notas
1°lnha Mefilprednisolona IV 1000 mg/dia 35 dios Tratamento standard
2°liha Plasmaferese = 5 dias NO refratéria & CCT
Bons resuliados na NMOSD
Vg 2 g/kg 5 dias Fraca evidéncia de beneficio
PREVENCAO

Identificacdo e respetivo tratamento da patologia subjacente, como exemplo, atra-
vés de terapéutica modificadora da doenca se NO associada a EM ou terapéutica imu-
nossupressora se NO associada a NMOSD, MOG-IgG ou doenga sistémica autoimune.

PROGNOSTICO

Geralmente favoravel. Depende da etiologia, duracdo e gravidade da perda de
acuidade visual, presenca de lesdo prévia e o resultado de tratamentos prévios. Re-
cuperacao célere inicial nas primeiras semanas apds inicio dos sintomas, seguida de
uma recuperacdo mais lenta que pode durar varios meses. Mais de 90% dos doentes
recuperam substancialmente, recuperacdo completa é tipica. Tratamento com corti-
coterapia (CCT) acelera recuperacdo visual, mas nédo influencia prognéstico a longo
prazo. Excecdo, tipicamente grave e maior risco de recorréncia se associada a NMOSD
ou MOG-IgG.
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capitulo 3.6.2

Mielopatia aguda

RaqueL Rocua, Pebro ABreu

DEFINICAO

Sindrome que se carateriza por qualquer disfuncdo medular, traduzindo numa alte-
racdo motora, sensorial e autonémica. Se lesao resultado de inflamacao, denomina-se
mielite.

EPIDEMIOLOGIA

A incidéncia depende da etiologia da mielopatia, sendo relativamente comum no
caso da mielopatia espondilotica ndo-traumatica ou mais rara como na mielite transver-
sa aguda (MTA) idiopatica, cuja incidéncia anual é estimada em 1/1.000.000 e 1/250.000.

FISIOPATOLOGIA

Na mielite ocorre quebra da barreira hematoencefalica com pleocitose do liquido
cefalorraquidiano (LCR). Marcadores inflamatorios elevados, como a interleucina-6, cor-
relacionam-se com a gravidade da doenca.

ASPETOS CLINICOS

Pistas etiologicas envolvem tempo de instalacdo de sintomas, sindrome medular
especifica e outros sintomas extramedulares — geralmente ndo sdo suficientemente es-
pecificos.

Sinais e sintomas comuns: instabilidade da marcha; espasticidade, descoordenacao
ou diminuicdo da for¢a muscular dos membros, urgéncia ou retencdo urinaria, inconti-
néncia intestinal, nivel sensitivo.

Nivel sensitivo: sensacdo descrita como «um cinto que aperta», associado a hipos-
tesia, por vezes parestesias, abaixo do nivel da lesdo (pergunta Gtil: a temperatura da
agua é a mesma em todo o corpo quando estd no banho?); define-se como o nivel mais
caudal de cada lado no qual a sensibilidade tactil superficial e a discriminacdo sensibi-
lidade algica sdo mantidas; indica lesdo naquele nivel do dermatomo da medula ou um
a dois segmentos acima; presente tanto na regido posterior como anterior do tronco

para lesdes cervicais e toracicas.
Paresia ipsilateral, afetando sobretudo os musculos extensores dos bragos (deltoi- m

des, triceps, extensores do punho e extensores dos dedos) e os musculos flexores das
pernas (flexdo da anca, flexao do joelho e dorsiflexdo do pé). Se aguda: paresia flacida
(choque medular). Ao longo dos dias: tdnus aumentado (espasticidade), hiperreflexia,
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Tabela 1. Sinais e sintomas que distinguem a mielopatia aguda
de outras sindromes

Sinais fortemente indicativos de mielopatia

Nivel sensitivo torax/abdémen

Sinais cruzados do frato espinhal [por exemplo, sinais piramidais unilaterais com sinis do frato espinhoalimico contralateral]

Sinas sensitivos especificos do frato espinhal (por exemplo, alteragdo da sensibilidade élgica com propriocesdo preservada;
nivel sensifivo suspensof

Retencdo urindria

Sinais consistentes, mas ndo diagnésticos de mielopatia

Hipostesia em meia e luva (considerar neuropatia periférical)

Hiporreflexia/hipotonia [considerar neuropatia periférical

Sinais de neurénio mofor superior unilateral ou bilateral [considerar lesto cerebral]

Sinais sugestivos de diagnéstico alternativo

Espasmos, em vez de espasticidade (considerar sfiffperson syndiome)

Rigidez paraténica [considerar envolvimento do lobo fronfal]

Alteragdes cognitivas (considerar lesdo cerebral]

Disartria e disfogia (considerar distirbio do fronco cerebral, como DNM)

DNIM: doenga do neurénio motor.

sinal de Babinski (sinais de Tromner e Hoffman, se lesdo cervical) presentes. Auséncia
de sinal de Babinski ndo exclui o atingimento do trato corticoespinhal.

Outros:

Sinal de Beevor: deslocamento para cima do umbigo quando o doente se senta ou
levanta a cabeca de uma posicao reclinada - fraqueza relativa dos muasculos abdominais
inferiores em comparagdo com os musculos abdominais superiores; indica lesdo medu-
lar entre T10 e T12. Os reflexos cutaneo-abdominais, cremastéricos ou anocutaneos,
estdo ausentes abaixo do nivel da lesao da medula espinhal.

Sindromes medulares:

1. Completo/transverso: paresia e hipostesia de todas as modalidades bilaterais, abai-
xo da lesdo.

2. Brown-Séquard: paresia e hipostesia vibratoria/propriocetiva ipsilaterais e hipostesia
algica/térmica contralateral.

3. Posterior: hipostesia vibratéria/propriocetiva bilateral, poupando forca muscular e
sensibilidade algica/térmica. Sinal de Lhermitte sugere atingimento posterior cervical.

4. Postero-lateral: paresia e hipostesia vibratéria/propriocetiva bilaterais, poupando
sensibilidade algica/térmica.

5. Anterior: paresia e hipostesia algica/térmica bilaterais, poupando sensibilidade
profunda.

6. Central: hipostesia algica/térmica com distribuicao em forma de faixa (nivel sensi-

tivo suspenso). Em lesdes mais extensas ocorre envolvimento do corno ventral e

das colunas laterais.
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Tabela 2. Diagnéstico diferencial de mielopatia aguda

Curso dlinico Sincl hiperintenso em T2; Sincl hiperintenso em T2;
< 3 segmentos vertebrais > 3 segmentos vertebrais

- MT Idiopdtica/parainfeciosa = MT Idiopdtica/parainfeciosa

o - MT associoda a EM - NMOSD/MOG
- Enforte medular - ADEM
- Enforle medular

- Mielite paraneopldsica

nodir em 3 semanas de clinica o o L
( ) - Mielite secundéria a doenga sistémica

- Compressdo medular - Fistula dural arteriovenosa

- Infecdo crénica (HI, HTLV. - Sarcoidose
sifilis, efc.) ~ Compressdo medular
ou o L
- Tumor infrinseco medular - Tumor medular intrinseco
- Sarcoidose - Degenerescéncia subaguda combinada

- Deficiéncia de cobre

- M - NMO
- Sarcoidose - Sarcoidose
- Mielite secunddria a doenca sistémica

LCR: contagem de células, glicose, protefnas, bandas oligoclonas, indice de imunoglobuling G (IgG), citologia (a menos que imagem, histéria
e exame fisico [ sugirom um diagnésfico cloro), estudo microbiolégico. Avaliagéio do LCR ajuda na distingdo entre mielopatia de causa infla-
matéria (mielite] ou néo inflamatéria de causa ndo-compressiva (Tabela 3).

DIAGNOSTICO

Prioridade inicial: excluir emergéncia cirdrgica, sobretudo lesdo compressiva aguda
(por exemplo, abcesso hemorragia epi/subdural, descompensacdo aguda de mielopatia
espondilotica). Se indice de suspeicdo deste tipo de lesdo compressiva é alto deve
considerar-se efetuar de imediato exame de imagem, sendo o ideal ressonancia mag-
nética. Se imagem demonstrar compressdo - cirurgia deve ser realizada sem demora
para prevenir défices neuroldgicos irreversiveis.

Ressonancia magnética (RM) medular: exame de escolha na mielopatia aguda, a TC
deve ser considerada se o Ultimo exame nao estiver disponivel, se suspeita de lesao
compressiva aguda ou se o doente ndo o poder realizar. Orientar o exame imagiol6gico
para o segmento medular afetado, sugerido pelo exame neuroldgico. Sequéncias T2 e
STIR mais sensiveis que sequéncias T1 para lesdes parenquimatosas da medula. Os
resultados da RM e suspeita clinica orientam investigacdo adicional (Tabela 2).

TRATAMENTO

Se metastase epidural, abscesso ou hemorragia epi/subdural: tratamento urgente.
No caso de enfarte medular, dependendo da hora de instalacdo dos défices, considerar
tratamento trombolitico. Se outra etiologia (geralmente requer investigacdo etiolégica

adicional): fazer tratamento empirico.
Mielite aguda (desmielinizante, inflamatéria ou indeterminada): corticosterdides IV m

doses altas (metilprednisolona IV 1 g/dia/5 dias). Considerar plasmaférese se compro-
metimento significativo durante/apés corticoterapia. Tratamento ndo deve ser suspenso
se suspeita de infecao viral recente.
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Tabela 3. Hipéteses diagnésticas a considerar no caso de etiologia nao-
compressiva

Mielopatia aguda/subaguda inflamatéria Mielopatia aguda/subaguda
néio-inflamatéria

Esclerose mulfipla Enfarte medular
Neuromielite pfica Embolia fibrocarfilaginosa
Sarcoidose Hematomielio

Ldpus erifematoso sistémico Toxicidode por 6xido nifroso
Sindrome de Sjgren Sindrome de descompressdo

Etiologia infeciosa: febre, leuc > 100 cells/ul: VDRL, HV. Borrelia, PCR de viis ~ Mielopatia péstadioterapia precoce
herpes simplex fipo 1 e 2, varicela zosier, citomegalovirus; serologia para varicela

zoster e oufros se indicado (incluindo EpsteinBarr e HHV:6 em doentes

imunossuprimidos|

Apés vacinagio

Efiologia parainfeciosa (Mycoplasma, Zka, SARS-Co\-2)
ADEM

Etiologia Paraneopldsica

Tratamento imunossupressor ou tratamento modificado do curso natural da doenca
de longo prazo para reduzir possibilidade de surtos ou progressdo dos défices: neces-
sario se esclerose multipla (EM), neuromielite dptica (NMO), neurossarcoidose e doencas
inflamatorias sistémicas. Se sarcoidose: corticosterdides orais de alta dose durante um
periodo prolongado (por exemplo, prednisona 1 mg/kg/dia por 6/12 meses). Se doen-
ca inflamatédria sistémica ou doenca do espetro da neuromielite dptica: corticoterapia
oral e agentes imunossupressores poupadores de corticdides (azatioprina, micofenola-
to de mofetil, rituximab). Se EM: tratamento modificador de doenca.

PROGNOSTICO

Depende da etiologia. Na mielite, 1/3 com poucos ou nenhuns défices; 1/3 grau
moderado de incapacidade; 1/3 incapacidade grave. Mau progndéstico se progressao
rapida e choque medular. Melhor prognostico: diagndstico e tratamento precoces.
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[ncefalites autoimunes

Dioco Costa, PEpro ABREU

DEFINICAO

Inflamacdo cortical, por vezes, também subcortical, associada a presenca de anti-
corpos contra antigénios presentes nos neurénios que condiciona quadro encefalopati-
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 [LGI];
antiproteina associada a contactina 2 [CASPR2]; antirrecetores de acido a-amino-3-hidro-
xi-5-metil-4-isoxazolepropidnico [AMPAR]; antirrecetores de acido gama-aminobutirico [GA-
BAR]; antiproteina 6 do tipo dipeptidil-peptidase [DPPX]): ligam-se a antigénios presentes
na superficie da membrana (por exemplo, proteinas sinapticas), predominam mecanis-
mos ligados a imunidade humoral e causam disfuncdo neuronal reversivel - menos asso-
ciados a tumores, melhor resposta a imunoterapia. Anticorpos contra antigénios intrace-
lulares neuronais (varios, incluindo antidescarboxilase do acido glutamico 65 (GADG65);
anti-Hu; anti-Yo; anti-Maz2; anti-Ri; anti-CV2/proteina mediadora da resposta a colapsina 5
(CRMPS5); antianfifisina): predominam mecanismos citotoxicos mediados por células T, com
perda neuronal frequente — mais associados a tumores, pior resposta a imunoterapia. Em
termos etioldgicos - fatores causadores conhecidos: a) neoplasia (EAI paraneoplasica); b)
encefalite herpética recente (EAIl pds-infeciosa); ) tratamento com inibidores do check-point
imune ou anti-TNFo (EAI iatrogénica), d) sem fator causador (EAI idiopatica).

EPIDEMIOLOGIA

Dependente do tipo de encefalite. Encefalite anti-NMDAR: criancas e jovens adultos
(idade mediana 21 anos), predomina no sexo feminino (4:1). Encefalite limbica: acima
dos 45 anos, sem predomindncia de género. Encefalite paraneoplasica: doente com
neoplasia conhecida ou oculta (sobretudo quando elevado risco neoplasico: fumador,
idoso, perda ponderal inexplicada). Encefalite autoimune idiopatica (EAI): doentes com
histéria pessoal ou familiar de doenca autoimune.

ASPETOS CLINICOS
Apresentacdo mais comum: défice mnésico, alteracdo do estado consciéncia/mental
e/ou sintomas psiquiatricos de novo, com inicio subagudo (iltimos trés meses) e pro-
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Tabela 1. Algumas caracteristicas clinicas mais tipicas de alguns anticorpos

Anti-NMDAR Inicio com sintomas psiquidiricos que progridem em dias a semanas para os restantes sintomas (enfre
outras: alteracdo do discurso, crises, dlteragdes do movimento, disautonomial. Associagdo com
ferafoma ovarico em mulheres jovens

Anti-LGI1 Crises disténicas braguiofaciais, hiponairemia
Anti-CASPR2 Hiperexcitabilidade nervo periférico, insénia grave, disautonomia (sindrome de Morvan)
Anti-DPPX Diarreia grave e perda de peso, mioclonias, fremor, hiperecplexia

Anti-GAD65 Diabetes mellius, sfiff person syndiome, ciises epiléticas

gressdo rapida ao longo de dias a semanas. Podem ter existido sintomas prodrémicos
(sindrome gripal com febre baixa, mialgias e cefaleia). Podem associar-se: sinais neuro-
l6gicos focais, crises epiléticas, doencas do movimento, alteracdo da linguagem, alte-
racdo do estado de consciéncia e disautonomia.

Outras apresentacdes possiveis: apresentacao epilética (por exemplo, estado de mal
epilético refratario inaugural - NORSE, quando associado a periodo de febre — FIRES),
apresentacdo como doenca do movimento subaguda (isolada é raro), apresentacdo di-
sautonomica, apresentacao como doenca do sono (parassénias, apneia do sono - anti-
-IgLON family member 5 [IgLONS]).

DIAGNOSTICO

Critérios clinicos + alteracdes em meios complementares de diagnéstico: liquido
cefalorraquidiano (LCR); ressonancia magnética (RM) cerebral; eletroencefalograma
(EEG); detecdo de anticorpos antineuronais no soro ou LCR e exclusdo de outras
causas.

RM cerebral: hiperintensidades em ponderacdo T2 com multiplos padrdes de atin-
gimento possiveis. Mais tipico: encefalite limbica. Menos tipicos: cortical/subcortical
multifocal, estriatal, diencefalico, rombencefalite, meningoencefalite. Pode ser normal.
Alteracdes podem surgir apenas quando a RM é repetida alguns dias depois.

EEG: lentificacdo ou atividade epilética focal, periodic lateralized epileptiform dis-
charges (PLED), extreme delta brush. Pode ser normal.

LCR: pleocitose linfocitica moderada (20-200 células), hiperproteinorraquia, indice
de IgG aumentado, bandas oligoclonais sem correspondéncia no soro. Pode ser normal.

Anticorpos antineuronais: contra antigénios de superficie e anti-GAD65 - pesquisar
no LCR e soro. Mais sensivel no LCR: anti-NMDAR. Mais sensivel no soro: LGI1; contra
antigénios intracelulares (exceto anti-GAD65): pesquisar apenas no soro.

Encefalite autoimune possivel
1. Inicio subagudo (progressdo rapida com menos de trés meses) de défices de me-
moria de trabalho, altera¢do do estado mental (diminuicdo ou alteracdo do nivel de
consciéncia, letargia ou alteracdo da personalidade) ou sintomas psiquiatricos.
m 2. Pelo menos um dos seguintes: sinais neuroldgicos focais de novo; crises epiléticas
ndo explicadas por uma doenca prévia; pleocitose do LCR (mais de cinco leucdcitos

por mm3); RM com carateristicas sugestivas de encefalite (hiperintensidades em
ponderacdo T2 altamente localizadas a um ou ambos os lobos temporais mesiais
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ou multifocais, envolvendo substancia branca, substancia cinzenta ou ambas com-
pativeis com desmielinizacdo ou inflamacao).

Encefalite autoimune definitiva
Cumpre critérios para encefalite autoimune possivel e tem anticorpo antineuronal
de superficie ou intracelular identificado no soro ou LCR.

Encefalite autoimune provavel seronegativa

Cumpre o ponto 1. da EAI possivel, ndo tem anticorpos antineuronais identificados
mas tem dois dos seguintes: RM com carateristicas sugestivas de encefalite autoimune
e/ou LCR com pleocitose, bandas oligoclonais isoladas ou elevagao do indice de IgG e/
ou bidpsia cerebral com infiltrados inflamatoérios.

Encefalite anti-NMDAR provavel
- Inicio agudo/subagudo (menos de trés meses) de pelo menos quatro em seis dos
seguintes:
e Comportamento anormal (psiquiatrico) ou disfuncdo cognitiva;
e Alteracdo do discurso (reducao do débito verbal, mutismo);
o (Crises epiléticas;
e Doenc¢a do movimento, discinésias ou rigidez/posturas anémalas;
e Diminuicdo do estado de consciéncia;
¢ Disfuncdo autonémica ou hipoventilacdo central.
- Pelo menos uma das seguintes alteracdes:
e EEG anormal: atividade desorganizada ou lenta difusa ou focal, atividade epilé-
tica ou extreme delta brushes;
e LCR: pleocitose ou bandas oligoclonais.

Encefalite anti-NMDAR definitiva

Presenca de um dos seis sintomas acima e positividade para o anticorpo anti-NMDAR
no LCR.

Diagnosticos diferenciais importantes:

- Toxico-metabdlicos: encefalopatia toxica, encefalopatia urémica, encefalopatia he-
patica, encefalopatia de Wernicke, défice de vitamina B12, lesdo cerebral por hiper-
glicemia;

- Infeciosos: encefalite virica (HSV1, HSV2, VZV, HHV6), neurossifilis, leucoencefalop-
tia multifocal progressiva (PML);

- Imunomediado: encefalomielite disseminada aguda (ADEM), doenca do espetro da
neuromielite 6ptica (NMOSD), variantes atipicas de esclerose multipla (por exemplo,
EM tumefactiva), doenca de Behcet, neurossarcoidose, lGpus eritematoso sistémico,
doenca associada a 1gG4;

- Neoplasicos: tumores da série glial, linfoma;

- Degenerativos: doenca de Creutzfeld-Jakob, primeira manifestacdo de deméncia
primaria.

Incluir no estudo: a) sangue: velocidade de sedimentacdo, amonia, vitaminas Bl e
B12, acido fdlico, hormona tiroestimulante (TSH), enzima conversora da angiotensina
(ECA), proteina C-reativa (PCR), serologias HIV e VDRL, anti-AQP4, anti-MOG, estudo
autoimune (anticorpos antinucleares [ANA], anticorpos antifosfolipideos e anticoagulan-
te lGpico), anticorpos antitiroideus, complemento e imunoglobulinas; b) urina: inclusive
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Tabela 2. Tratamento das encefalites autoimunes

Tratamento de 1.° linha

Mefilprednisolona endovenosa 1 g dioriamente durante 3 a 7 dias

Imunoglobulinas humanas endovenosas 0,4 g/kg/dia durante 5 dias

Plasmaferese 5-10 sessoes em dias alternados

Tratamento de 2.° linha

Rituximab endovenoso 375 mg/m? semanalmente durante 4 semanas ou duas doses de 1000 mg
separadas por 14 dias

Ciclofosfamida endovenosa 750 mg/m? mensalmente até notada melhoria

Casos especialmente refrafdrios Considerar inibidores da 116 ou Il-1, no caso de FIRES)

Suspeita elevada
ou confirmggio
de EAI
\ v
Tumor presente? EAl ligeira EAl grave
a moderada ndio (anti-NMDAR
Tratamento paraneopldsica grave, NORSE,
do fumor disautonomia
+/- MTP [ ] 1 grave]
Sem Contraindicaggio | | Confraindicagéio para
Sem melhoria | | confraindicacGo para corticoferapia e risco
para corticoterapia| | corticoterapia fromboembdlico
Ciclofosfamida  elevadoo
hiponetrémia grave
MTP sequido MG | | PEX | | Toameno
de desmame curto combinado
ou longo (MTP + IVIG
Tentar outro ou MTP + PLEX)
fratomento de
1°linha h ¢
diferente <—< Sem melhoria ‘ ‘ Sem melhoria ‘
Sem melhoria ¢ ¢ ¢
apds —P{ Rituximab }—>{ Sem melhoria }—>{ Ciclofosfamida ‘
m 2-4 semanas

Figura 1. Abordagem terapéutica & encefalite autoimune.



Encefalites autoimunes

rastreio de toxicos; c) LCR: pesquisa de bandas oligoclonais, indice IgG, bacteriolégico,
PCR de virus HSV1, HSV2, VZV, citometria de fluxo (em contexto clinico apropriado: PCR
virus JC, proteina 14-3-3).

TRATAMENTO

- Admissdo em Unidade de Cuidados Intensivos se estado de mal refratario ou disau-
tonomia grave.

- Ponderar tratamento empirico de encefalite infeciosa com aciclovir e antibidticos
até negatividade no LCR.

- Imunoterapia:

e Comecar assim que as etiologias infeciosas estiverem excluidas por LCR (células,
glicose, PCR virus, Gram, tinta-da-china, eventualmente Ziehl-Neelsen);

e Menor tempo entre inicio da clinica e tratamento = melhor prognostico;

e Nas EAI paraneoplasicas, mediadas por células T, serd de esperar menor vanta-
gem em tratamentos dirigidos a imunidade humoral (isto é, IVIG, PLEX, RTX),
considerar tratamento com ciclofosfamida.

- Rastreio oncoldgico: tomografia computarizada (TC) toraco-abdomino-pélvica; ma-
mografia e ecografia mamaria; ecografia escrotal; FDG-PET de corpo inteiro se
exames anteriores negativos. Tratamento dirigido ao tumor, se diagnosticado.

PROGNOSTICO

Melhor nas EAl com anticorpos de superficie, principalmente se tratadas precoce-
mente com imunoterapia. Pior nas EAl com anticorpos contra antigénios intracelulares,
principalmente nas quais nao se encontrou ou nao foi possivel tratar a neoplasia. Para
as encefalites anti-NMDAR, preditores de pior prognostico: admissdo em Unidade de
Cuidados Intensivos, auséncia de melhoria clinica as quatro semanas de tratamento,
auséncia de tratamento nas primeiras quatro semanas apos inicio de sintomas, RM
cerebral alterada, mais de 20 leucécitos/ul no LCR.
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3.7. Infegdes

capitulo 3.7.1

Teningite e encefalite agudas infeciosas

Monica SanTos, JosE VaLe

DEFINICAO

Na meningite, a infecdo esta 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 meningeo, designando-se muitas
vezes por meningoencefalite. O processo infecioso acompanha-se de uma resposta in-
flamatéria (mono ou polimorfonucleares) no liquido cefalorraquidiano (LCR). De acordo
com a evolucdo, distinguem-se formas agudas (horas/dias) e cronicas (> 4 semanas).

ETIOLOGIA

Os agentes mais frequentes da meningite aguda infeciosa sdo o Streptococcus
pneumoniae e Neisseria meningitidis; na idade pediatrica e adultos jovens, a menin-
gite viral é mais frequente que a bacteriana. A causa mais frequente de encefalite
aguda no adulto é o virus herpes simplex tipo 1. Esta forma potencialmente grave e
tem uma morbilidade e mortalidade significativa se o tratamento ndo for iniciado
precocemente.

ASPETOS CLINICOS

Meningite: a triade classica - cefaleia + febre + rigidez da nuca esta presente em
< 50% dos casos. Pode existir alteracao do estado de consciéncia, habitualmente de
grau ligeiro e rigidez da nuca; os sinais de Kernig e Brudzinski ndo sdo frequentes.
Podem coexistir focos contiguos de infecdo, como otite ou sinusite (meningite pneu-
mococica), choque sético e exantema cutaneo petequial (meningite meningocécica) ou
sintomas sistémicos virais e fotofobia intensa (meningite viral). Em casos graves com
hidrocefalia, existe cefaleia intensa com carateristicas de hipertensao intracraniana,
vomitos, papiledema, e alteragdo marcada do estado de consciéncia.

Encefalite: tipicamente caraterizada por alteracdo do estado de consciéncia, crises
epiléticas, febre e sinais neuroldgicos focais. Alguns agentes patogénicos tém um tro-
pismo por algumas regides do encéfalo (Tabela 1); na encefalite herpética, sdo muito
frequentes as crises epiléticas e queixas mnésicas (tropismo para o lobo temporal). De
forma a orientar o diagnéstico etioldgico, o contexto epidemioldgico (contacto recente
com pessoas doentes, exposicdo a vetores/animais, ou atividades em meio rural/areas
endémicas) e imunodepressao (por exemplo, infecdo pelo virus da imunodeficiéncia
humana) sdo essenciais.
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Tabela 1. Agentes etiologicos de encefalite viral e atingimento preferencial

do sistema nervoso central

Aingimento Agente infecioso
preferencial do SNC
Lobo temporal Virus herpes simplex (HSV) - muito sugesfivo, virus varicela zoster [VZV); Treponema pallidum

[bilateral], herpes virus fipo 6 (bilateral)

lobo frontal HSV (giro cingulodo, em associagdo com lobo femporal)

Ganglios da base Virus respiratérios, doenga de Creutzleld-Jokob, raiva, West Nile, encefalite japonesa, fuberculose
e falamo

Tronco cerebral Enterovirus, West Nile, encefalite japonesa, raiva, Listeria monacyfogenes, Mycoplasma pneumoniae
Cerebelo VZV, West Nile, Mycoplasma pneumonice
DIAGNOSTICO

Meningite/encefalite: suspeita clinica através da histéria e exame objetivo.

Considerar que o diagnostico diferencial inclui: delirium, alteragdes psiquiatricas,
neoplasia cerebral e causas ndo infeciosas de meningite/encefalite (por exemplo, ence-
falite autoimune).

Exames complementares
- Puncdo lombar (PL) (atencdo as contraindicacdes [Figura 1]):
e Citoquimico do LCR: padrdo de pleocitose, proteinorraquia e glicorraquia (Tabe-
la 2);
e Microbiologico do LCR com Gram, exame cultural e pesquisa de agentes por
polymerase chain reaction (PCR) no LCR.
- Hemoculturas para identificacdo do agente bacteriano;
- Ressondncia magnética (RM) cranioencefalica é muito mais sensivel que a tomogra-
fia computorizada (TC) na detecao de alteracdes parenquimatosas;
- O eletroencefalograma (EEG) é muito importante para caracterizar a presenca de
atividade epilética.

TRATAMENTO

Avaliar a tratar alteracdes sistémicas (por exemplo, hipotensao, disfuncdo autonoé-
mica, sindrome de secrecdo inapropriada de hormona antidiurética [SIADH]) e neurolo-
gicas (por exemplo, estado de mal epilético, hipertensdo intracraniana).

Meningite bacteriana
- Primeira administracdo empirica de antibiético na primeira hora;
- Tratamento adjuvante com dexametasona IV 10 mg 6/6 h se doenca moderada a
grave (Escala de Coma de Glasgow < 12) e suspeita de infecdo por pneumococo ou
H. influenzae.

Meningite virica
Carater normalmente autolimitado, ndo requer terapéutica antiviral dirigida.
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Suspeita de meningite bacteriana aguda

Imunossupressgio, histéria de doenca cerebral, crises epiléficas, papiledema, dlteragéio do estado
de consciéncia, sinais neurolégicos focais ou outra contraindicagdo para pungéio lombar?

Nao

‘ Hemoculturas e pungéio lombar ‘

Hemoculturas

Antibioterapia empirica Antibioterapia empirica
(e dexametasona) (e dexametasona)
¥ v
‘ LCR compotivel com LCR ‘ TC-CE sem contraindicagdes ‘
¥

‘ Coloragdio de gram do LCR positiva ‘

Manter fratamento Antibioterapia
até culturas dirigida

Figura 1. Abordagem inicial na suspeita de meningite bacteriana aguda. Outras contraindicagdio
na realizagdo de pungdo lombar: choque, alteragdes da coagulagdo incluindo plaquetas < 100/ul
e terapéutica anticoagulante, ferida no local da puncdio, insuficiéncia respiratéria.

Tabela 2. Achados na pun¢do lombar e exame citoquimico do liquido

cefalorraquidiano (LCR), dependendo da etiologia infeciosa

Efiologia Aspefo Pressdo de cberfura  Leucécitos  Predominiode  Glicose Profefnas
infeciosa (cels/mm?) células (mg/dl) (mg/dl)
LCR noma Limpido 12-20 cmH,0 <5 N/A N N
Viral Limpido Normal/ligeiro T 5-1000 Linfécitos Normal/ Normal/
ligeiro 4 ligeiro T
Bacteriana Turvo, ) > 100 Neutrofilos W 1
purtlento
Tuberculosa Limpido ou 1 5500 Linfécifos U "
furvo
138 Fingica Limpido ou T 5500 Linfécitos l T
furvo

N/A: ndo se aplica.
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Tabela 3. Terapéutica antibiética empirica em caso de suspeita de meningite

aguda bacteriana em Portugal

Caroterisfica do doente ~ Anfibiético empirico

18-50 anos Cefiriaxona IV 2 g 12/12 h OU Cefotaxima 2 g 6/6 h
ICOM ou SEM Vancomicina IV 15-20 mg/kg 12/12 h (de acordo com niveis séricos
> 50 anos Ceftriaxona V' 2 g 12/12 h OU Cefotaxima 2 g 6/6 h

Ampiciina IV 2 g 4/4 h
ICOM ou SEM Vancomicina IV 15-20 mg/kg 12/12 h [de acordo com niveis séricos

Frafura da base do cranio  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 nives séricos|

Outras condicdes Ceftriaxona IV 2 g 12/12h OU Cefotaxima 2 g 6/6 h
predisponentes’ Ampiciina IV 2 g 4/4 h
Vancomicina IV 1520 mg/kg 12/12 h (de acordo com niveis séricos)

1. A adminisirago de vancomicina aplicarse em doentes com origem em paises de alia prevaléncia de esirpes resistentes a cefalosporinas ou
com doenca moderada a grave (GCS < 12). 2. Gravidez, alcoolismo, cirrose hepdtica, insuficiéncia renal crénica, diabetes meflius, doengas
hemolinfoprolferativas e outias situagdes de imunossupressdo.

‘ Suspeita de encefalite ‘
[

NaGo Sim
/ Puncgio lombar H Sim H TC-CE negativa ‘
v
Repefir pungdio lombar Exame citoquimico sugestivo G
em 24-48 h de encefalite?

|
Sim: ACICLOVR
17

‘ RM-CE idealmente dentro de 28-48 h ‘
12
Se encefalite herpética confirmada, manter aciclovir durente 14 dias (ou 21 dias, se imunossupressdo)
Se baixa suspeita de encefdlite, considerar suspender aciclovir (apés PCR herpes negatival)

Figura 2. Abordagem inicial na suspeita de encefalite aguda.

Exceto se suspeita de meningite herpética em doente internado: considerar tera-
péutica com aciclovir IV 10 mg/kg 8/8 h.

Encefalite
Até ser excluida etiologia herpética, deve ser iniciada terapéutica antiviral empirica
com aciclovir IV 10 mg/kg 8/8 h (Figura 2).
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Se suspeita simultanea de possivel encefalite e meningite: iniciar terapéutica empi-
rica para as duas entidades.

PREVENCAO
Vacinas contra agentes infeciosos mais comuns (Streptococcus pneumoniae, Neisse-
ria meningitidis, Hamophillus influenzae).

BIBLIOGRAFIA
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capitulo 3.7.2

fibcesso e empiema do sistema
Nervoso central

HeLena Macuapo, Josg VaLe

DEFINICAO
Colecao purulenta localizada no parénquima cerebral, habitualmente rodeada por
uma capsula vascularizada.

EPIDEMIOLOGIA

M > F. A incidéncia global de abcessos cerebrais tem diminuido, em parte por re-
ducdo de infecdes ndo tratadas como otites e sinusites. Fatores predisponentes: sinu-
site, otite média, mastoidite ou infecdo dentaria, endocardite bacteriana, infecao pul-
monar, traumatismo craniano ou neurocirurgia recentes, estados de imunossupressao,
doenca cardiaca congénita.

FISIOPATOLOGIA

A formacao do abcesso tem inicio numa area focal de inflamacdo (cerebrite), que
evolui em semanas para uma colecdo encapsulada de pus e necrose. Mecanismos co-
muns: disseminacdo hematogénea de um foco distante (endocardite bacteriana, infecdo
pulmonar, abdominal ou cutdnea); invasdo contigua de foco local (seios perinasais,
ouvido médio e células mastoideias); inoculacdo iatrogénica (traumatismo craniano e
intervencao cirurgica). Em 20% dos casos a fonte primaria de infecdo ndo é identificada.
Na disseminacdo hematogénea, geralmente os abcessos sdao multiplos, situam-se no
territorio da artéria cerebral média, na juncdo substancia cinzenta-branca e em territo-
rios vasculares de fronteira. Na invasdo contigua sdo geralmente solitarios e adjacentes
ao foco de infecdo. Os abcessos por otite e mastoidite localizam-se no lobo temporal
ou hemisfério cerebeloso, e por sinusite no lobo frontal e temporal. A maioria sdo
polimicrobianos, e os agentes patogénicos dependem do estado imunoldgico e fonte
primaria de infecdo. Os agentes infeciosos mais comuns sdo estreptococos aerdbios e
anaerobios, estafilococos, Bacteroides, enterobacterias e outras bactérias anaerdbias.
Nos imunocomprometidos pode também haver infecao por Nocardia e Rhodococos equi,
Mycobacterium tuberculosis, fungos (Candida, Mucorales, Aspergillus, Cryptococcus) e
parasitas (Toxoplasma gondii).

ASPETOS CLINICOS
A triade de cefaleia, febre e défice neuroldgico focal esta presente em apenas 20%
dos doentes com abcesso cerebral. A cefaleia é o sintoma inicial mais frequente, poden-
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do também estar presente sonoléncia, confusdo, crises epiléticas e défices neuroldgicos
focais. Alguns doentes podem apresentar sinais de hipertensdo intracraniana (nauseas,
vémitos, depressdo do estado de consciéncia e edema da papila). E frequente nio haver
febre, principalmente no inicio. Tem geralmente uma apresentacdo subaguda (uma a
duas semanas) mas alguns doentes tém uma apresentac¢ao fulminante em horas, enquan-
to outros podem ter uma evolu¢do indolente mimetizando um tumor cerebral. Um
doente estavel pode, em horas ou poucos dias, evoluir para estado comatoso, geralmen-
te devido a rotura do abcesso para o espaco ventricular ou subaranoideu.

DIAGNOSTICO

Estudo de neuroimagem: a TC e RM com contraste sdo fundamentais para o diagnds-
tico. A RM é mais sensivel 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 a terapéutica. Na fase inicial de formacdo do abcesso piogénico,
na TC visualiza-se uma area mal delimitada de hipodensidade com ou sem efeito de
massa. Na RM essa area apresenta hiperintensidade em T2, restricdo a difusdo na regido
do edema e o contraste revela uma area 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 restricdo a difusdo intensa e homogénea
(centro de pus e necrose), com realce com gadolinio em anel em torno do abcesso
(capsula). Em T2 o interior é hiperintenso e a capsula iso-hipointensa. A difusao,
espetroscopia e perfusdo podem ajudar na diferenciacdo entre abcesso e tumor.
Estudo analitico: incluir hemograma, marcadores inflamatérios (VS, PCR) e serologia
HIV. Os marcadores inflamatorios estdo geralmente aumentados e cerca de metade
dos doentes tém leucocitose.

Microbiologia: hemoculturas, que sdo positivas em 25-50%. A cultura do material
do abcesso permite o diagnéstico etioldgico definitivo mas é negativa em 20-25%.
Colheita até trés dias apds inicio dos antibiéticos.

Radiografia do torax.

Ecocardiograma se suspeita de endocardite.

Puncdo lombar: raramente util para o diagnéstico. Ha risco de herniacdo, a cultura
é frequentemente estéril e o perfil citoquimico do LCR nédo auxilia no diagnéstico.

Diagnésticos diferenciais:

Empiema subdural, meningite bacteriana e abcesso epidural;
Hematoma subdural;

Tumores cerebrais primarios ou metastaticos;

Enfarte subagudo dos nucleos da base ou do talamo.

TRATAMENTO

O standard de tratamento no abcesso cerebral é antibioterapia (AB) endovenosa

associada a intervencdo cirdrgica, com erradicacdo da fonte primaria de infecdo. Em
alguns casos selecionados o tratamento médico conservador pode ser razoavel.

Antibioterapia: a AB deve ser iniciada quanto antes, ap6s a aspiracdo cirurgica e
colheitas para cultura. Devem ser utilizados antibiéticos com boa penetracdo no SNC
e cobertura para aerdbios e anaerobios. A escolha vai depender da fonte primaria
de infecao presumida. A duracao de tratamento deve ser quatro a oito semanas.
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Tabela 1 . Esquemas antibioticos empiricos recomendados no tratamento

dos abcessos cerebrais de acordo com a fonte de infecdo

Fonte de infecdio

Agentes patogénicos

Antibidficos

Dentdrio ou seios

Streptococcus, Haemophilus,

Ceftriaxone ou cefotaxime + metronidazol;

paranasais bactérias anaerdbias [por exemplo,  Adicionar vancomicina se alio risco para S. aureus (por
Fusobacterium, Acfinomyces], S. exemplo, sinusite crénica, cirurgia recente aos seios nasais)
aureus Altemativa para as infegdes odontogénicas: penicilina G +
mefronidazol
Ouvido médio Streptococcus, Enferobacteriacee,  Cefiriaxone ou cefolaxime + mefronidazol;

P aeruginosa, bactérios anaerébias
[por exemplo, Bacteroides)

Alternativa: subsituir a cefalosporina por ceftazidime ou
cefepime para coberura de pseudomonas

Poscirlrgico ou
postraumatico

Staphylococeus, Streptococeus,
Enterobacteriaceae, P. aeruginosa,
bactérias anaerébias [por exemplo,
Clostridium)

Pés-cirdrgico: vancomicina + cefiazidime ou cefepime ou
meropenem

Péstraumético: ceffrioxone ou cefolaxime + vancomicina £
metronidazol

Disseminacdo
hematogénea
lendocardite
bacteriang,
infegdo pulmonar)

S. aureus, Streptococcus,
Enterococcus, bactérias anaerobias
[Fusobacterium, Actinomyces,
Nocardia

Ceftriaxone ou cefotaxime + metronidazol + vancomicina;
Adicionar meropenem ou linezolide se alio risco de norcardia;
Regime empirico para endocardie se suspeicdo

Origem
desconhecida

Varigvel

Ceftriaxone ou cefotaxime + vancomicina + mefronidazol;
Imunocomprometido: ceftazidime + vancomicina; ou cefepime +
mefronidazol; ou vancomicina + meropenem;

HIV: sulfadiazina e pirimetamina se suspeita de foxoplasmose;
Adicionar anfifingico ou anfifuberculoso se suspeigdo.

Doses recomendadas para adulios com fungdo renal e hepdtica normais: cefiriaxone 2 g 12/12 h; cefotaxime 2 g 4/4 h ou 6/6 h; metroni-
dozol 500 mg 6/6 h ou 8/8 h; penicilina G 12 a 24 milhdes U/dia em perfusdo continua ou 2-4 mihdes U 4/4 h; cefepime 2 g 8/8 h;
cefiazidima 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 afé niveis

1520 pg/ml.

- Adequar a AB ao resultado das culturas. Dado que muitos abcessos sao polimicrobianos,
deve-se manter cobertura para anaerébios mesmo que nao sejam isolados na cultura.
- Tratamento cirdrgico: pode ser realizada aspiracdo estereotaxica guiada por ima-
gem, puncdo-drenagem ou excisdo. Tem propdsito diagndstico para identificar o
agente patogénico, e terapéutico para drenagem da colecdo purulenta e descom-
pressdo. Em casos selecionados é razoavel optar pelo tratamento médico conserva-
dor: abcessos pequenos (< 2,5 cm), bom estado clinico a apresentacao (GCS > 12)
e com agente patogénico identificado na hemocultura ou noutra amostra. Deve-se
repetir exame de imagem e reconsiderar cirurgia se auséncia de melhoria em uma
a duas semanas ou deterioracao.

Farmacos antiepiléticos (FAE): apesar de haver autores que recomendem a terapéu-
tica antiepilética profilatica pelo elevado risco de crises, ndo ha dados que suportem

a sua utilizacdo por rotina.
- Corticosterdides: ndo estdo indicados por rotina.
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PROGNOSTICO

Taxa de mortalidade < 20%. Sequelas neuroldgicas em 25-50% (epilepsia é a mais
comum). Fatores de mau prognostico: atraso no diagndstico e tratamento, apresentacao
com depressdo do estado de consciéncia, tratamento inadequado, abcessos grandes,
profundos, multiloculados ou multifocais, da fossa posterior ou com rotura ventricular,
estado de imunossupressdo e disseminacdo hematogénea,

Empiema intracraniano subdural

Colecdo purulenta numa cavidade pré-existente, entre a dura-mater e a aracndide.
E uma infecdo grave que se nio for tratada pode levar a morte. Geralmente ocorre por
invasdo direta (sinusite, otite e mastoidite) ou inoculacdao iatrogénica (por exemplo,
cirurgia recente). Raramente por disseminacdo hematogénea. Pode estar associado a
trombose dos seios venosos e tromboflebite, e originando abcesso cerebral, hidrocefa-
lia ou enfarte. Os agentes patogénicos mais comuns sdo estreptococos aerobios, Sta-
phylococcus, H. influenzae, S. pneumoniae, e outras bactérias anaerobias e gram nega-
tivas. Menos frequentemente P. aeruginosa e Salmonella.

Clinicamente apresentam febre, cefaleia, rigidez da nuca, por vezes associado a
vomitos, alteracao do estado de consciéncia, crises epiléticas e sinais focais, com uma
deterioracdo rapida que pode evoluir para coma e morte. Estudo com hemograma,
PCR, VS e hemoculturas. PL contraindicada se hipertensao intracraniana pelo risco de
herniacdo mas os achados podem sugerir a presenca de infecdo. LCR: aumento da
pressdo de abertura, pleocitose (50-1000/mm3) com predominio PMN, hiperproteinor-
raquia (> 100 mg/dl), e hipoglucorraquia. A cultura do LCR pode ser estéril.

TC e RM com contraste. Na TC visualiza-se area hipodensa sobre o hemisfério ou
ao longo da foice, com margens bem delineadas apo6s contraste. Pode haver envolvi-
mento 6sseo. Na RM observa-se colecdo hipointensa em T1 e hiperintensa em T2, cujas
margens realcam com gadolinio. O tratamento standard é drenagem cirlrgica e anti-
bioterapia (cefalosporina de 3.2 geracdo + metronidazol + vancomicina).

Abcesso espinhal epidural

A localizacdo mais comum é no espaco epidural posterior da coluna dorsolombar
e com extensdo de trds a quatro niveis vertebrais. £ uma emergéncia neuroldgica que
requer diagndstico e intervencdo atempada. A incidéncia tem aumentado devido a
procedimentos e instrumentacdo espinhal e uso de drogas injetaveis. Fatores predispo-
nentes: comorbilidades e estados de imunossupressao (diabetes, alcoolismo, HIV), de-
formacdo, instrumentacdo espinhal (cirurgia, cateteres, doenca degenerativa articular)
ou fonte de infecdo (osteomielite, infecdo cutanea, urinaria). O mecanismo principal é
por disseminacdao hematogénea, podendo também ocorrer invasao local (osteomielite
vertebral, abcesso do psoas) ou por inoculacdo iatrogénica. O agente patogénico mais
comum é o S. aureus. Outros menos comuns sdo: estafilococos coagulase-negativo,
bactérias gram negativas e P. aeruginosa. Pode haver lesdo da medula espinhal por
compressdo mecanica ou oclusdo vascular. Os sintomas mais comuns sao dor da colu-
na vertebral ao nivel da lesdo, dor radicular, défice motor, sensitivo e alteracdo de es-
fincteres. Pode haver febre em metade dos doentes. O perfil temporal dos sintomas é
variavel. A RM com contraste é o exame de eleicdo mas a mielografia por TC é também
muito sensivel. Hemograma, PCR, VS e hemoculturas. PL ndo é realizada por rotina pelo
risco infecioso e pouca utilidade diagnostica. O tratamento de eleicdo é antibioterapia
e drenagem cirdrgica, com erradicacdo do foco primario de infecdo. AB empirica com
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cefalosporina de 3.2 geracdo + vancomicina ou cefazolina, durante quatro a oito semanas.
Estado neurologico mais grave a apresentacdo e atraso do diagnostico e tratamento
predizem um pior prognéstico.
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capitulo 3.7.3

lleurossfilis, neuroborreliose
e neurocisticercose

DanieLa Ferro, JosE VaLE

NEUROSSIFILIS

DEFINICAO
Infecdo do sistema nervoso central (SNC) pela bactéria espiroqueta Treponema
pallidum, subespécie pallidum, transmitida maioritariamente por via sexual.

EPIDEMIOLOGIA

Afeta maioritariamente adultos jovens (3.2-4.2 décadas), predominando nos homens.
E mais comum em doentes com infecdo por virus da imunodeficiéncia humana (VIH),
numa fase precoce da infecdo.

FISIOPATOLOGIA

Apods a inoculacdo a espiroqueta T. pallidum tem uma fase de disseminacao sisté-
mica (poucas horas/dias) com invasao também do SNC. Os quadros classicos dependem
do envolvimento de multiplas estruturas: meninge/meningovascular com espessamen-
to difuso e infiltracdo linfocitaria 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 (predominio lobos
frontais e temporais); desmielinizacdo no ganglio da raiz dorsal com degenerescéncia
secundaria das colunas posteriores da medula espinhal.

ASPETOS CLINICOS
Tabela 1.

DIAGNOSTICO

- Sintomas e sinais neuroldgicos compativeis com o diagndstico de neurossifilis.

- Teste treponémico sérico positivo: Treponema pallidum particle agglutination assay
(TPPA) ou fluorescent treponemal antibody test absorption test (FTA-Abs).

- Diagnéstico definitivo: venereal disease research laboratory test (VDRL) positivo no

m liquido cefalorraquidiano (LCR)/detecdo de ADN de T. pallidum no LCR ou tecidos

cerebrais/identificacdo de espiroqueta nos tecidos apds imuno-histoquimica.

- Diagnéstico provavel: pleocitose e/ou proteinorraquia no LCR, sem outra causa
para tal.
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Tabela 1. Apresentacdes clinicas da neurossifilis

Estadio Carateristicas clinicas

Precoce (primeiros 2 anos)

Neurossffilis assintomdtica Alteragdes no LCR compativeis com neurossfflis [ver secgdo Diagnésfico) num doente sem
sinais ou sinfomas neurolégicos

Meningite sifilfica Celaleia, fotofobia, nduseas/vomitos com meningismo
Neuropatias cranianas, incluido neuropatia éplica ou coclear com hipovisdo e surdez
Confusdio e crises epiléicas [+ meningite do vériex)

Precoce ou tardia

Sifilis meningovascular AVC com predilegdo pelo territério da artéria cerebral média com hemiparesia,
hemhipostesia e hemianapsia confralaterais, podendo associarse a alieragéio da
linguagem e/ou anosognosia e fenémeno de extingdo
Neuropafias cranianas
Meningomielite com mielopatia progressiva

Meningismo
Tardia
Quadro demencial/ Deméncia progressiva com queixas mnésicas, cefaleias, fremor, disartria, inftabilidade,
comportamental general alieragdes da personalidade, crises epiléficas, depressdo ou mania, psicose
paresis)
Degenerescancia dos ganglios  Afaxia sensifiva por défice propriocefivo, diminuigdo da sensibilidade vibratéria,
da raiz dorsal e corddes parestesias e dor nos membros inferiores, dlieracdes esfincterianas e diminvicdo de reflexos
posteriores da medula osteotendinosos
espinhal (fabes dorsalis) Arfropatia neuropdtica [arficulagdes de Charcol

Frequentemente acompanhado de anomalias puplares (pupilos de Argyll Roberison)

Gomas sifilificas do SNC

AVC: acidente vascular cerebral; LCR: liquido cefalorraquidiano.

Tabela 2. Tratamento da neurossifilis

1.2 linha Benzilpenicilina via infravenosa, 4.000.000 Ul a cada 4 horas, durante 10 a 14 dias

2.% linha [se dlergia & penicilina) ~ Cefiriaxone 2 g 1x/dia durante 10-14 dias

TRATAMENTO

Se reacdo de Jarisch-Herxheimer (febre, cefaleia, mialgias, taquicardia, leucocitose,
crises) nas primeiras 12-24 horas apos inicio de tratamento - tratar com anti-inflama-
torios nao-esterodides.

SEGUIMENTO
Sucesso terapéutico apurado através da resposta clinica e das alteracdes do LCR.
Fazer nova analise do LCR aos trés a seis meses, esperando-se diminuicdo da pleocitose
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e/ou proteinorraquia. Depois, analise do LCR a cada seis meses até normalizacdo da
contagem de células (habitualmente nos primeiros dois anos ap6s tratamento).

NEUROBORRELIOSE

DEFINICAO
Infecdo 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 incidéncia em mulheres adultas que em homens, com pico sazonal nos meses
de junho e julho. Anticorpos especificos para Borrelia presentes em 5-20% das pessoas
saudaveis.

FISIOPATOLOGIA

A inoculagdo cutdnea pela carraca Ixodes ricinus permite a entrada da bactéria na
derme do hospedeiro (fase inicial - lesdo cutanea no local da mordedura, eritema mi-
grans), seguindo-se uma fase de disseminacdo hematogénica da Borrelia (fase 2 - febre,
mialgias, artralgias, linfadenopatia e envolvimento multiorganico); semanas a meses
depois (fase 3), a ativacdo do sistema imunitario do hospedeiro pode controlar a infecao,
mesmo sem tratamento antibiotico. Se a infecdo persistir e ndo for feito o tratamento
adequado, os sintomas sistémicos e de envolvimento de 6rgdo tornam-se cronicos
(durante meses/anos - formas tardias). A infecdo do SNC acontece normalmente na fase
de disseminacdao hematogénica do micro-organismo.

ASPETOS CLINICOS

As manifestacdes neuroldgicas mais comuns sao: polirradiculite/inflamacdo de di-
versas raizes nervosas e/ou nervos cranianos. Sindrome de Garin-Bujadoux-Bannwarth:
meningite linfocitica, radiculite dolorosa (carateristicamente no dermatomo correspon-
dente a picada da carraca com dor que pode ser dificil de tratar) e neuropatias cranianas.
0 nervo craniano mais frequentemente atingido é o nervo facial (por vezes, bilateral).

Manifestacdes raras: encefalomielite, acidentes vasculares cerebrais por vasculite,
polineuropatia periférica (PNP), miosite.

Considerar na avaliacdo diagnostica as manifestacdes extraneuroldgicas: mordedu-
ra de carraca (identificada em 1/3 dos doentes); eritema migrans (25-50% dos doentes)
e manifestacdes sistémicas.

DIAGNOSTICO
Sangue: anticorpos IgM e IgG para Borrelia burgdorferi (presentes trés e seis semanas
apods a exposicao, respetivamente; podem persistir varios anos mesmo apos tratamento).
LCR: pleocitose, proteinorraquia, aumento da sintese 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
Duracdo de 14 dias na neuroborreliose precoce e de 14-21 dias na neuroborreliose
tardia (Tabela 3).
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Tabela 3. Esquemas antibidticos utilizados na neuroborreliose

Antibiético Dose de adulto
Doxiciclina 100 mg PO bid ou fid ou
200-300 mg PO 1x/dia [se peso ndo inferior 50 kg)
Ceftriaxone 2 g BV 1x/dia
Cefotaxime 2 g EViid
Penicilina G 5 milhées de unidades EV qid

PO: per os; bid: bis in die (2x/dial; tid: fer in die [3x/dial; qid: quater in die [4x/dia).

PROGNOSTICO/SEGUIMENTO

Monitorizacdo clinica. Neuroborreliose precoce: melhoria marcada das manifesta-
¢des neuroldgicas apds tratamento em semanas a meses; um ano apés tratamento, 90%
dos doentes estdo assintomaticos. Neuroborreliose tardia: maioria estabilidade clinica,
com sintomas neuroldgicos residuais relevantes em 60-80% dos casos.

NEUROCISTICERCOSE

DEFINICAO
Infecdo do SNC pelo parasita Taenia solium.

EPIDEMIOLOGIA

Infecdo parasitaria mais comum do SNC. Endémica no México, América Central,
América do Sul, Africa, Sudeste asiético, india, Filipinas e sul da Europa. Em Portugal,
mais nas zonas menos desenvolvidas do pais; atualmente, é mais comum em imigran-
tes de regides endémicas.

FISIOPATOLOGIA

Consumo de carne contaminada crua ou mal cozinhada com ingestdo dos ovos do
micro-organismo. Estes ddo origem a larvas que podem atingir varios tecidos (entre
eles, o SNC e o musculo), formando quistos.

ASPETOS CLINICOS

Manifestacoes relacionadas com a localizacdo dos quistos: intracerebrais — assinto-
maticos, défices focais por efeito de massa e/ou crises epiléticas; intraventriculares —
hidrocefalia por irritacdo meningea, obstrucdo do fluxo de LCR, envolvimento de nervos
cranianos e/ou de vasos; subaracnoideus — meningite cronica; medula espinhal - me-
ningite ou sindromes medulares.

Clinica mais comum: crises epiléticas (70% doentes) e hipertensdo intracraniana.
Formas mais graves: cisticercose racemosa (envolvimento espa¢o subaracnoideu e in-
traventricular) com grande morbilidade e risco de morte; encefalite por cisticercose
(infecdo massiva do parénquima cerebral).
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Figura 1. Caraterisficas serolégicas e clinicas da neurossffilis precoce e tardia (adaptado de Rop-

per AH. Neurosyphilis. N Engl J Med. 2019;381(14):1358-63).

DIAGNOSTICO

Tomografia computorizada (TC) e ressonancia magnética (RM) cerebrais com multi-
plas lesdes quisticas com e sem captacdo de contraste; a presenca de quistos com
nodulo hiperintenso excéntrico no interior em RM (escélex — segmento anterior do
parasita), é um achado patognomoénico desta entidade.

LCR: normal ou pleocitose linfocitica ou eosinofilica, hipoglicorraquia e proteinor-
raquia. Diagnostico definitivo: demonstracdo histolégica.

Critérios diagndsticos propostos estdo representados na tabela 4.

Diagnostico definitivo: 1 critério absoluto; 2 critérios imagioldégicos major + 1 cri-
tério clinico; 1 critério imagioldgico major + 1 critério imagioldgico confirmatério +
1 critério clinico; 1 critério imagioldgico major + 2 critérios clinicos (pelo menos 1 major)
+ auséncia de outra explicacdo.

Diagnostico provavel: 1 critério imagioldgico major + 2 critérios clinicos; 1 critério
imagiolégico minor + 1 critério clinico major.

TRATAMENTO

Antiparasitarios (terapéutica dupla se > 2 lesdes cerebrais viaveis), corticosteroides,
ressecdo cirdrgica quando necessario. Se so lesdes calcificadas sequelares: ndo requer
tratamento dirigido.



Neurossifilis, neuroborreliose e newrocisticercose

Tabela 4. Critérios diagnosticos de neurocisticercose

Categorias Critérios

Absoluto Confirmagdo histolégica do parasita (biépsia)
Lesdes quisticas com escalex na TC ou RM
Visualizaggo direfa de parasitas no espago subrefiniano por fundoscopia

Critérios imagioldgicos

Maijor Lesdes quisticas com escolex
Lesdes caplantes de coniraste
Lesdes quisticas muliilobuladas no espago subaracnoideu
Calcificagdes fipicas no parénguima cerebral

Confimatério Resolugdio das lesdes quisficas apés tratamento
Resolugdio esponianea de lesdes Gnicas captantes
Migragdo dos quisios ventriculares em neuroimagem sequencial

Minor Hidrocefalia obstrufiva
Caplagdo das leptomeninges da base do crnio

Critérios clinicos

Major Defecdo de anficorpos/anfigénios especificos
Cisticercose fora do SNC (por exemplo, calcificagdes musculares)
Evidéncia de contacto com Taenia solium

Minor Manifestages clinicas sugesfivas de neurocisficercose
Viver numa drea endémica para neurocisficercose

TC: fomogrcfia computorizada; RM: ressonéincia magnéfica; SNC: sistema nervoso central.

Tabela 5. Tratamento da neuro ercose

Forma Subgrupo Recomendacéio

Neurocisticercose intraparenquimatosa

Cistos vidveis ou lesdes capiantes [quisios em  1-2 quisios Albendazol + corficosteréides

degenerogdol > 2 quisios Albendazol + proziquantel + corficosterdides
Cisticerco calcificado Qualquer nimero Sem necessidade de fratamento

Encefalite (com edema cerebral difuso) Corficosterdides

Neurocisticercose extraparenquimatosa

Intraventricular Remogao cirlrgica Remogdo cirlrgica (sem tratamento médico,
possivel se complefa]
Sem possibilidade de Shunt ventricular seguido de iratomento médico
remogdo cirdrgica [anfiparasitério + corficosterdides|

Subaracnoideia Shunt ventriculor (se hidrocefalia) seguido de anfiparasitério

Hidrocefalia sem quistos visives Shunt venfriculor

Cisticercose espinhal [inira- ou exiromedular] — Remogdo cirdigica ou fratamento anfiparasitdrio + coricosteréides

Cisticercose ocular Remogdo cirligica dos quistos
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PROGNOSTICO/SEGUIMENTO

Bom prognostico. Complicacdo mais comum: epilepsia sequelar. Controlo da epilep-
sia mais facil ap6s tratamento antibidtico. Se formas graves (forma racemosa): taxa de
mortalidade atinge 20%.
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3.8. Cefaleias e dor facial

capitulo 3.8.1

(rise prolongada de enxaquec

AnceLa Areu, IsaseL Luzeiro

DEFINICAO

Uma crise de enxaqueca sem aura tem: a) duracdo entre 4 a 72 horas (sem trata-
mento ou tratamento pouco eficaz); b) pelo menos, duas das seguintes carateristicas:
localizagdo unilateral, pulsatibilidade, dor moderada ou intensa e agravamento por ou
causando evitamento de atividade fisica de rotina, e c) durante a cefaleia tem nauseas/
vémitos ou fotofobia e fonofobia. Para fazer o diagnostico de enxaqueca sem aura sao
necessarios cinco episodios cumprindo critérios da ICHD-3'.

Uma crise de enxaqueca com aura tem: a) pelo menos, um dos sintomas de aura
visual, sensitivo, linguagem, motor, tronco cerebral ou retiniano totalmente reversiveis;
b) trés das seguintes: pelo menos, um sintoma de aura alastra em cinco ou mais minu-
tos; dois ou mais sintomas de aura sucessivos; duracdo 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 diagnéstico de enxaqueca com aura
sdo necessarios dois episodios cumprindo critérios da ICHD-3'.

O estado de mal de enxaqueca (EME) carateriza-se por um episddio debilitante de
enxaqueca com duragdo superior a 72 horas, podendo existir remissao temporaria de
até 12 horas com sono ou medicacdo'. A cefaleia devera ser semelhante as enxaque-
cas habituais, a excecdo da intensidade e duracéo’.

Um estudo retrospetivo de um centro terciario francés de cefaleias reportou uma
prevaléncia de 3%2.Ja um estudo multicéntrico com 253 doentes com enxaqueca repor-
tou que 24,3% dos doentes com enxaqueca com aura e 20,6% sem aura apresentavam
episodios compativeis com EME3,

Estado de aura de enxaqueca corresponde a, pelo menos, trés episodios de aura
em trés dias consecutivos segundo apéndice da ICHD-3'. Um estudo reportou uma maior
prevaléncia em doentes com enxaqueca episodica pouco frequente. As crises tém ha-
bitualmente duracdo média de quatro semanas (trés a cinco semanas)?.

Aura persistente sem enfarte ocorre num doente com enxagqueca com aura, € a aura
é semelhante a auras precedentes, exceto que um ou mais sintomas da aura persistem

durante >1 semana na auséncia de enfarte por neuroimagem. Os sintomas sao frequen-
temente bilaterais'. m
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FISIOPATOLOGIA

Desconhece-se 0 mecanismo fisiopatoldgico especificamente para o EME. Existe um
caso reportado de EME que na ressonancia magnética e PET durante o episodio revelou
edema cerebral vasogénico®.

DIAGNOSTICO

A anamnese devera ser cuidada com intuito de excluir sinais de alarme sugestivos
de cefaleia secundaria.

O diagnostico diferencial inclui apoplexia pituitaria, dissecdo da artéria vertebral,
abcesso cerebral, sinusite esfenoidal, sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel,
hemorragia subaracnoideia, hematoma subdural, hipertensao intracraniana idiopatica,
hidrocefalia, meningite e glaucoma agudo.

Tabela 1. Indicagées para internamento numa crise prolongada

de enxaqueca

Desidrofocdo grave ou/e vomitos recorrentes

Cefoleia persistente apesar de ferapéutica em SU

Comorbilidades médicas ou psiquidiricas que necessitem de monitorizagdo

Cefoleia persistente e abuso de medicagdo para desintoxicagdo

TRATAMENTO AGUDO DE CRISE DE ENXAQUECAS

Tabela 2. Tratamento de crise de enxaqueca

Crises ligeiros  Anti-inflamatorios ndio-esterdides
a moderadas  buprofeno 400600 mg; naproxeno 500-550 mg; diclofenac 50-100 mg; écido acefilsalicfico
500-1000 mg

Crises groves  Triptano
Inicio répido e curta duragdo: 6 mg SC ou 50/100 mg ordl; elefriptano 20,/40/80 mg oral;
rizafripiano 5/10 mg oral; almotriptano 12,5 mg oral; zolimitiipiano 5 mg spray nasal
ou 2,5/5 mg ordl;
Inicio lento e longa duragdo: narafripiano 2,5 mg ordl; frovatriptano 2,5 mg oral

Néusea Ligeira: zolmitripiano orodispersivel 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 supositério
Notos

- No caso de recoréneia ufiizar segunda foma de fripiano ou adicionar inicicialmente antiinflamatérios ndoesteréides (AINE) [por exemplo,
noproxeno] qo fripfano;

- Os farmacos por via oral frequentemente nGo sGo absorvidos por vémitos ou gastroparesia. Nestes casos existem dlfemnafivas como zolmitrip-
m fano em spray nasal associandose ao naproxeno refal.



(rise prolongada de enxaqueca

TRATAMENTO AGUDO DE CRISE PROLONGADA DE ENXAQUECA®*®

Tabela 3. Tratamento de crise prolongada de enxaqueca no SU

1.° linha - Hidratagdo EV (500 a 1000 ml de NaCl a 0,9%) em todos os doentes
- Sumatiptano 6 mg SC € eficaz e de agdo rdpida, no confrolo da dor, ndusea, fonofobia
& fotofobia! 12
~ Mefoclopramida EV adicionado a um dos seguintes: cetorolac 30 a 60 mg EV,
paraceiamol 1000 mg EV ou acetato de lisina 1000 mg EV [néo ufiizar se risco

hemorrégico)
2.° linha - Clopromazina EV 0,1 mg/kg
[casos resistentes ou com  — Dexametasona 4 a 16 mg EV - eficaz particularmente na prevengtio de recoréncia;
contraindicagdes para limitado a < 6 vezes/ano. Risco de osteonecrose avascular
fripianos| - Bloqusio anestésico nos pontos gatilho com lidocaina 1 a 2% ou bupivacaina a 0,5%
3.2 linha - Valproato de sédio 500 a 1000 mg EV [perfuséo em 15 min.)

- levefiracetam 500 a 1000 mg EV (perfusdo em 15 min.)
~ Propofol 1040 mg bélus inicial + 10-20 mg bélus adicionais (dose méxima 120 mg|

Na aura persistente sem enfarte existem apenas relatos de possivel eficacia com
acido valpréico, lamotrigina, furosemida ou ketamina.

O tratamento do estado de aura de enxaqueca também nao se encontra estudado
pela sua raridade. Existem raros relatos na literatura de eficacia com acetazolamida e
lamotrigina.

PREVENCAO TEMPORARIA

As alteracdes hormonais podem levar a um EME. Profilaxia perimenstrual em mu-
Ilheres com ciclos regulares do dia -2 a +3 (sendo o dia 1 o primeiro dia de menstruacao)
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 prevencao
de enxaqueca menstrual sem evidéncia enxaqueca de rebound. Caso ndo exista respos-
ta ao frovatriptano ou naratriptano deverdo 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)>®.

PROGNOSTICO

Os doentes com enxaqueca episodica pouco frequente apds EME voltam ao padrdo
habitual de cefaleias. Nos doentes com enxaqueca episddica frequente cerca de metade
volta ao padrdo habitual, 25% passam a ter baixa frequéncia e 25% evoluem para en-
xaqueca cronicas.

Fatores de risco para um pior prognéstico incluem necessidade de internamento’,
mulheres afro-americanas, doenca renal cronica, insuficiéncia cardiaca congestiva, abu-
so de opoides e perturbacdes de humor>.

Um estudo populacional em Taiwan demonstrou ainda que doentes com EME tém
um risco de 1,81 de suicidio comparativamente a um grupo controlo8.
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(efaleia em salvas

ALexaNDRA Siwva, IsaBeL LuzEiro

DEFINICAO

A cefaleia em salvas, também designada por cluster headache, é um tipo raro de
cefaleia, sendo a mais frequente das cefaleias trigémino-autonédmicas (CTA). Atinge trés
vezes mais o sexo masculino, com inicio maioritariamente na faixa etaria dos 20 aos
40 anos. Habitualmente os doentes sao fumadores, muito ativos a nivel laboral e com
consumo excessivo de cafeina’-=2.

E considerada a cefaleia mais intensa. Carateriza-se pela presenca de uma dor uni-
lateral, de inicio abrupto e que atinge a intensidade maxima em menos de 15 minutos,
com sinais disautonémicos ipsilaterais (sendo apenas obrigatorio um dos seguintes
sintomas ou sinais, ipsilaterais a dor: hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo, rinorreia
e/ou congestdo nasal, ptose e/ou miose e edema palpebral, sudorese ou rubor frontal
e facial, sensacdo de ouvido tapado) e/ou sensacdo de inquietude e agitacdo. Apresen-
ta um padrdo circadiano, surgindo habitualmente durante a noite, cerca de uma a duas
horas apos o doente adormecer (normalmente sempre no mesmo horario), acordando-o
com uma dor excruciante, tipo facada, de intensidade maxima, unilateral e sempre do
mesmo lado, irradiando frequentemente para a regido orbitaria. Durante o dia podem
também ocorrer crises, apesar de menos frequentes. As crises ocorrem em média uma
a oito vezes por dia, com duracdo de 15 a 180 minutos. E frequente a necessidade de
aplicacdo de toalhas frias na zona dolorosa ou abrir a janela para apanhar frio. A crise
costuma terminar de forma abrupta, tal como se iniciou'?3. Para além de um padrio
circadiano, esta cefaleia tem também um padrdo circanual, principalmente na sua
forma episddica (crises que ocorrem no mesmo més, ou na mesma estacdo do ano,
anualmente).

Existem duas formas de cefaleia em salvas:

- Episddica (85-90%): existem pelo menos dois periodos de salva, com duragdo de
sete dias a um ano (quando nao tratados) e separados por periodos de remissao
livres de dor iguais ou superiores a trés meses;

- Cronica (10-15%): ocorrem sem um periodo de remissdo, ou com remissdes com
duracdo inferior a trés meses, durante pelo menos uma ano°®.

Cerca de um terco dos doentes podem alternar da forma episodica para a forma
cronica ou vice-versa. Os doentes com ciclos mais longos de cefaleia ou com periodos
livres de crise mais curtos parecem ter maior tendéncia a evoluir para uma forma cré-
nica?.
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Foram identificados desencadeantes para as crises, no caso de o doente se encon-
trar num periodo de maior suscetibilidade, nomeadamente o alcool, vasodilatadores
(nitroglicerina), exercicio fisico/calor, elevadas altitudes e odores intensos'-3.

FISIOPATOLOGIA

A fisiopatologia das CTA ainda ndo esta totalmente esclarecida, mas pensa-se que
existam fatores de risco genéticos e ambientais. Cinco por cento dos casos tém trans-
missdo autossomica dominante e os familiares em primeiro grau destes doentes tém
maior risco de sofrer deste tipo de cefaleia?.

Trés mecanismos cerebrais parecem ser predominantes nas CTA:

- Sistema trigémino-vascular: é responsavel pela componente algica das CTA. Inicia-
-se no ramo oftalmico (V1) do nervo trigémio que recebe aferéncias da regido
frontal, olho, dura-mater e grande vasos cranianos e projeta-se para os diversos
ndcleos nociceptivos do tronco cerebral e da medula cervical alta (o chamado
complexo trigémino-cervical, que inclui o nervo occipital), posteriormente para o
tadlamo e por ultimo para o cortex. Este complexo inclui varias moléculas sinali-
zadoras, das quais se salienta o CGRP, que se encontra elevado durante uma crise
de cefaleia em salvas;

- Sistema autonémico: é responsavel pelo lacrimejo, congestdo conjuntival e restan-
tes manifestacdes autondmicas, a maioria das quais envolve hiperativacdo do sis-
tema nervoso parassimpatico ou inativacdo do sistema nervoso simpatico. A via
implicada é a do nucleo salivar superior para o ganglio esfenopalatino. A molécula
sinalizadora principal é o peptideo intestinal vasoativo, que se encontra aumentado
durante a crise;

- Hipotalamo (substancia cinzenta hipotalamica posterior): permite explicar as res-
tantes manifestacdes das CTA. E a regido responséavel pela manutencdo do ritmo
circadiano e onde se encontram as areas responsaveis pela agressividade, justifi-
cando assim quer o padrdo temporal das crises quer a inquietude associada. A
principal molécula mediadora deste sistema é a melatonina, que frequentemente
esta alterada nestes doentes.

Pensa-se que o hipotalamo sera a primeira area a ser ativada durante a crise, se-
guida do sistema trigémino-vascular e a ativacdo autondmica'*.

DIAGNOSTICO

O diagnostico desta cefaleia é muito tipico, no entanto, por vezes, existe erro no
diagnostico, assumindo-se como nevralgia do trigémeo, sinusite ou patologia dentaria.
Outro diagnostico diferencial muito importante é a cefaleia hemicrania paroxistica,
considerando-se critério diagnodstico a resposta positiva a indometacina, resolvendo a
situacdo clinica'. Para despiste de possiveis causas secundarias, recomenda-se a reali-
zacdo de RM-CE (estudo da hipéfise e do seio cavernoso) e o estudo arterial dos vasos
intracranianos e do pesco¢o?.
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Tabela 1. Tratamento da cefaleia em salvas

Tratamento agudo da crise

Pelo cardter sibito e muito intenso da dor, a
ferapéufica deve fer inicio répido e eficdcia
elevada, pelo que os farmacos por via oral ndo
s6o considerados como 1.% linha

Oxigénio a 100% em alio débito por méscara facial
(10 15 |/min), 20 minutos no minimo;

Triptanos:

o Sumatriptano 6 mg, subcutineo;

¢ Zolmifripiono 5 a 10 mg, nasdl;

2.° linha:

¢ Sumatripiano 20 mg, nasal;

¢ Zolmifripiono 10 mg, orodispersivel;

o Oclredfido 100 meg, subcuidneo;

¢ lidocafna 10%, nasal.

Tratomento ponte ou de fransigdo

Para uilizagdo durante curfos perfodos [preventivo
em doentes com ciclos curios de cefaleia ou
ransicdo para ferapéutica profildfical

Prednisona 30 a 100 mg/dia, oral - durante 10 a 18 dias,
com desconfinuagdo progressiva ao longo de 3 semanas;
Bloueio farmacolégico do grande nervo occipital ipsilateral
com corficosterdides.

Tratomento profildfico
Tem como finalidade o diminvigdo da frequéncia
e infensidode das crises

Verapamilo 240 a 960 mg/dia, dividido em 3 doses:

¢ Monitorizagdo com ECG: risco de bradicardia, blogueio
auriculoventricular ou arritmias;

Carbonato de fifio 600 a 1500 mg/dia, oral:

o Controlo da litémia;

¢ Reagdes adversas: fremor, hipotiroidismo, disfungéio renal;

Melotonina 10 mg/dia, ordl:

¢ Diariamente, a noife.

Tratamento ndio-medicamentoso
O doente deve ser ensinado a evitar
desencadeantes

Aleool:

Vosodilotadores [nitroglicerinal;
Exercicio fisico intenso;

Calor.

PROGNOSTICO

Este tipo de cefaleia tem um forte impacto a nivel pessoal e social na vida do
doente, estando reportados casos de ideacdo suicida. A maioria dos casos sdo formas
esporadicas (90%), mas em 15% dos casos podem tornar-se cronicas (apesar de a evo-
lucdo se fazer em ambos os sentidos). Cerca de 20% dos casos tém remissdes espon-
taneas e prolongadas. A forma crénica pode ser mais persistente mas alguns casos

regridem para formas episodicas?3.
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[levralpia do trigémeo

Rita Macuapo, IsaseL Luzeiro

DEFINICAO

A nevralgia do trigémeo (NT) carateriza-se por breves episddios recorrentes de dor
unilateral do tipo choque elétrico, de inicio e término abruptos, localizada ao territorio
inervado por uma ou mais divisdes (nervo oftalmico, maxilar e mandibular) do quinto
par craniano (trigémeo), que sdo tipicamente desencadeados por estimulos in6cuos (por
exemplo, mastigar, falar)'.

FISIOPATOLOGIA

No seu local de entrada na protuberancia, o nervo trigémeo perde a bainha de
mielina associada a células de Schwann, processo comum a todos os nervos periféri-
cos, sendo substituida por mielina central produzida por oligodendrécitos. Esta zona
de transicdo torna-o particularmente suscetivel a lesao, mais especificamente, a des-
mielinizacdo. A compressao do quinto par craniano é o principal mecanismo da NT,
mas as lesoes do tronco cerebral também sio responsaveis por uma pequena propor-
cdo de casos?. Cerca de 80-90% dos casos de NT sdo causados por compressdo da
porcdo sensitiva do nervo, com desmielinizacdo focal secundaria, por um pequeno
ramo adjacente da artéria basilar, mais frequentemente a artéria cerebelosa superior3.
Contudo, para que seja atribuida associa¢do causal com uma compressdo neurovas-
cular, o vaso aberrante deve produzir alteracdes anatémicas na raiz trigeminal, como
distorcdo ou atrofia®. Qutras causas compressivas incluem tumores, como o schwan-
noma vestibular, meningioma ou quisto epidermdide, e, raramente, o aneurisma sa-
cular ou a malformacdo arteriovenosa®>’. A desmielinizacdo de uma ou mais vias tri-
geminais na ponte, associa-se tipicamente a uma placa desmielinizante de esclerose
multipla, localizada no zona de entrada da raiz do quinto par, mas também pode
ocorrer por tumores do dngulo ponto-cerebeloso, ou por outras lesdes estruturais do
tronco cerebral®.

EPIDEMIOLOGIA

A NT apresenta uma incidéncia anual de 4-13 casos por 100.000 habitantes®'°.
Apesar de se tratar de uma patologia rara, representa a nevralgia mais frequente na
populacdo adulta, com uma incidéncia que aumenta gradualmente com a idade. A
maioria dos casos tém inicio apds os 50 anos e sdo mais frequentes no sexo feminino
(60 vs. 40%)'".
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Tabela 1. Critérios de diagnéstico da NT de acordo com a Classificagéio

Internacional de Cefaleias - verséo 3 (ICHD-3)'

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral na distribuicdo anatémica de um ou mais ramos do nervo frigémeo,
sem inadiog&o para outros ferritérios, e preenchendo os critérios B) e CJ.

B. A dor fem fodas as seguintes caraterfsficas:
a) Duragdio desde uma fragtio de segundos até 2 minutos;
b) Infensidade grave;
¢/ Tipo choque elétrico, fisgada, facada ou guinada.

C. £ precipitada por esfmulos indeuos dentro da distibuico anatdmica do nervo figémeo ofefado.

D. Ngo ¢ explicada de melhor forma por outro diagnéstico da ICHD-3.

DIAGNOSTICO

O diagndstico da NT é clinico, baseando-se em trés critérios principais, estabeleci-
dos pela Classificacdo Internacional de Cefaleias - versdo 3 (ICHD-3) (Tabela 1)'. A dor
é unilateral, tem curta duracdo e é descrita como uma facada, guinada, fisgada ou
choque elétrico. Localiza-se mais frequentemente no territério do segundo ou terceiro
ramo do nervo trigémeo. Pode-se associar a sintomas autonémicos ligeiros, como o
lacrimejo, hiperemia conjuntival ou rinorreia'"-'2, Adicionalmente, 14-50% dos doentes
tém dor continua concomitante na mesma distribuicao anatomica, menos intensa do
que a dor paroxistica, do tipo latejante, moinha ou pressdo, com duracdo de horas a
dias'3. Os desencadeantes algicos sdo estimulos mecanicos inécuos, como o toque leve,
falar ou mastigar2. Até 50% dos doentes recordam-se do momento exato do inicio da
dor, que geralmente dura entre uma fracdo de segundos até dois minutos, mas ha
doentes que descrevem uma duracdo de 2-10 minutos. O nimero de paroxismos dolo-
rosos é muito variavel, desde 0 a mais de 50 por dia?*'3. E comum haver um periodo
refratario de varios minutos, durante o qual a dor ndo pode ser desencadeada.

- A NT pode ser classificada em trés tipos, de acordo com o mecanismo fisiopatol6-
gico subjacente':

- NT classica: por compressdo neurovascular associada a evidéncia de alteracoes
morfoldgicas da raiz do nervo trigémeo;

- NT secundaria (15%): por patologia subjacente, envolvendo o nervo trigémeo (por
exemplo, tumor do angulo ponto-cerebeloso), ou a sua origem no tronco cerebral
(por exemplo, placa desmielinizante de esclerose multipla);

- NT idiopatica (10%): sem etiologia aparente, apds investigacdo detalhada (eletrofi-
siologia e neuroimagem).

TERAPEUTICA MEDICA AGUDA

As agudizacdes da NT caraterizam-se por uma elevada frequéncia de paroxismos
dolorosos e associam-se frequentemente a desidratacdo e anorexia, porque a ingestao
de fluidos e alimentos desencadeia a dor. Nestes casos, o tratamento intra-hospitalar é
necessario, para hidratacdo e titulacdo do antiepilético?. Na tabela 2 apresenta-se a
evidéncia existente'“.

TERAPEUTICA MEDICA CRONICA
O tratamento preventivo da NT cldssica ou idiopatica deve-se iniciar pela terapéu-
tica farmacoldgica e preferencialmente pela carbamazepina (200-1200 mg/dia) (grau |,
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Tabela 2. Terapéutica médica da agudizacao

Fenitoina {10-20 mg/kg; méximo 1000 mg] ~ Tempo de perfusdo varidvel entre 30 a 60 min, Grau lla, nivel C
com moniforizagdo cardioca e da tensdo arterial

lidocaina (5 mg/kg) Diluir em 250 ml de dextrose a 5%, com ritmo
de perfusdo de 1 mg/min nas primeiras 4 h
e de 2 mg/min a parir dof

Levefiracefom {1000-4000 mg/dia) Grau llb, nivel C
Lacosamida {200 mg/dia)

nivel A)'415. A opcdo de segunda linha é a oxcarbazepina (600-1800 mg/dia), de efica-
cia semelhante e com melhor perfil de seguranca (grau |, nivel B). Em alternativa, também
podem ser utilizados o baclofeno (40-80 mg/dia) ou a lamotrigina (400 mg/dia), isola-
damente ou em associacdo a carbamazepina ou oxcarbazepina (grau lla, nivel C). Nos
casos refratarios, existe evidéncia que apoia o uso da toxina botulinica de tipo A (grau |,
nivel B). Na NT secundaria, o tratamento preventivo segue as mesmas recomendacoes,
apesar de ter de ser complementado por uma estratégia terapéutica dirigida a patologia
subjacente.

TERAPEUTICA CIRURGICA

O tratamento cirtrgico esta indicado apenas nos casos refratarios a terapéutica
médica preventiva. As estratégias que parecem ser eficazes no tratamento da NT in-
cluem a descompressao microvascular, os procedimentos percutaneos sobre o ganglio
trigeminal e a radiocirurgia com gamma-knife (grau 1, nivel C)2'4. A escolha entre as
diferentes opg¢des depende das carateristicas individuais nomeadamente, preferéncia do
doente, perfil de efeitos adversos da técnica e experiéncia do centro.

NOTA: O tratamento da nevralgia do trigémeo é extensivel a outras nevralgias da
face.

PROGNOSTICO

As agudizacoes da NT podem durar semanas ou meses, seguidas de intervalos livres
de dor de semanas até anos, apesar de a maioria das remissdes durar apenas alguns
meses'3. O progndstico a curto-prazo é favoravel, com boa resposta a terapéutica pre-
ventiva, mas nao existem estudos de historia natural a longo prazo?.

BIBLIOGRAFIA
1. Headache Classification Committee of the International Headache Society (IHS) The International
Classification of Headache Disorders, 3rd edition. Cephalalgia. 2018;38:1-211.
2. Cruccu G, Di Stefano G, Truini A. Trigeminal Neuralgia. N Engl J Med. 2020;383:754-62.
3. Love S, Coakham HB. Trigeminal neuralgia: pathology and pathogenesis. Brain. 2001;124:2347-60.
4. Cruccu G, Finnerup NB, Jensen TS, Scholz J, Sindou M, Svensson P, et al. Trigeminal neuralgia: New
classification and diagnostic grading for practice and research. Neurology. 2016;87:220-28.
. Cheng TM, Cascino TL, Onofrio BM. Comprehensive study of diagnosis and treatment of trigeminal
neuralgia secondary to tumors. Neurology. 1993;43:2298-302.
.lldan F, Goger Al, Bagdatoglu H, et al. Isolated trigeminal neuralgia secondary to distal anterior
inferior cerebellar artery aneurysm. Neurosurgical Review. 1996;19:43-6.
. Figueiredo PC, Oliveira Jr MBAM, Prill A. Arteriovenous malformation in the cerebellopontine angle
presenting as trigeminal neuralgia. Arq Neuro-Psiquiatr. 1989;47(1):61.

%]

(=]

~



(o8]

o

N

w

[V,

Nevralgia do trigémeo

.Gass A, Kitchen N, MacManus DG, Moseley IF, Hennerici MG, Miller DH. Trigeminal neuralgia in

patients with multiple sclerosis: lesion localization with magnetic resonance imaging. Neurology.
1997;49:1142-4.

. Katusic S, Williams DB, Beard CM, Bergstralh, Kurland LT. Epidemiology and clinical features of id-

iopathic trigeminal neuralgia and glossopharyngeal neuralgia: similarities and differences, Roches-
ter, Minnesota, 1945-1984. Neuroepidemiology. 1991;10:276-81.

.MacDonald BK, Cockerell OC, Sander JW, Shorvon SD. The incidence and lifetime prevalence of

neurological disorders in a prospective community-based study in the UK. Brain. 2000;123(Pt
4):665-76.

.Maarbjerg S, Gozalov A, Olesen J, Bendsten L. Trigeminal neuralgia--a prospective systematic study

of clinical characteristics in 158 patients. Headache. 2014;54:1574-82.

. Zakrzewska JM, Wu J, Mon-Williams M, Phillips N, Pavitt SH. Evaluating the impact of trigeminal

neuralgia. Pain. 2017;158:1166-74.

.Maarbjerg S, Gozalov A, Olesen J, Bentsen L. Concomitant persistent pain in classical trigeminal

neuralgia--evidence for different subtypes. Headache. 2014;54:1173-83.

. Parreira E, Fontes Ribeiro C, Gens H, Palavra F, Marques IB, Carrilho I, et al. Recomendacdes Ter-

apéuticas para Cefaleias da Sociedade Portuguesa de Cefaleias - 2021. Sinapse. 2021;21:3-92.

.Bendtsen L, Zakrzewska JM, Abbott J, Braschinsky M, Di Stefano G, Donnet A, et al. European

Academy of Neurology guideline on trigeminal neuralgia. Eur ) Neurol. 2019;26:831-49.




capitulo 3.8.4

(efaleia por hipertensdo
intracraniana idiopatica

INEs CarvaLHo, IsaBeL Luzeiro

DEFINICAO

A sindrome de hipertensdo intracraniana idiopatica, anteriormente designada de
hipertensdo intracraniana benigna ou pseudotumor cerebri, refere-se a um aumento
da pressdo intracraniana, associado a presenca de um liquido cefalorraquidiano (LCR) de
carateristicas normais e a auséncia de hidrocefalia ou lesdes expansivas'?. A cefaleia
atribuida a hipertensdo intracraniana idiopatica (HICI) constitui uma cefaleia de novo ou
agravamento de uma cefaleia pré-existente, causada por hipertensdo intracraniana
idiopdtica, geralmente acompanhada por outros sintomas e/ou sinais clinicos e/ou
neuro imagioldgicos de HICI, com carateristicas tipicas sugestivas de HICI (Tabela 1)3.
Por outro lado, algumas doencas (sistémicas, endocrinoldgicas, hematoldgicas, genéti-
cas, obstrucdo a drenagem venosa) e fairmacos, podem estar associados ou causar um
aumento da pressdo intracraniana (PIC), passando a designar-se estes casos de hiper-
tensdo intracraniana secundaria®4.

EPIDEMIOLOGIA

A incidéncia anual da HICI é de 1-3/100.000 e ndo ha predominio de género na
pré-puberdade, embora a partir desta fase haja uma preponderancia nas mulheres (15-
45 anos). O principal fator de risco é a obesidade, sendo que outros fatores associados
a um aumento do risco sdo a hipertensao arterial, a presenca de irregularidades mens-
truais, sindrome do ovario poliquistico e aumento recente do peso’.

FISIOPATOLOGIA
Desconhecida, embora a preponderancia da HICI em mulheres jovens sugira uma
influéncia hormonal®.

CLiNICA
Os sintomas habitualmente refletem um aumento da PIC ou a presenca de papile-
dema, encontrando-se resumidos na tabela 2.

DIAGNOSTICO
O diagnéstico de HICI engloba obrigatoriamente os pontos descritos na tabela 3.
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Tabela 1. Critérios de diagnéstico de cefaleia atribuida a HICI

A. Nova cefaleia ou agravamento significativo [aumento da frequéncia e/ou infensidade duas ou mais vezes
de uma cefoleia préexistente e que preencha o critério C

B. Ambos os seguintes:
1. Foi feito o diagnéstico de HICI
2. Aumenio da pressdo do LCR > 250 mm de LCR [ou > 280 mm de LCR em criongas obesas)

C. Um ou ambos os seguintes:
1. A cefdleia surgiu em relogéio temporal com a HICI ou levou ao sev diagndstico
2. A celaleia acompanha-se por um ou ambos os seguintes:
al  acufeno pulsd
b] edema papilor

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3°

Tabela 2. Sintomas de HICI'-®

1. Cefaleias: geralmente dicrias, pulscteis, associadas a nduseas, vomitos e fofofobia, agravamento com o dectbito,
exercicio fisico e manobras de Valsalva, por vezes com cervicalgia; no enfanto, podem assumir qualquer fendfipo e fer
caraterfsficas semelhantes a cefaleios primérias® [ver tabela 1)

Sintomas visuais: perda visual e/ou de compos visuais fransitéria ou persistente

Tinnitus pulsdfil

Tonturas

Dor lombar/radicular

Disfungdio cognitiva

Diplopia binocular: geralmente horizontal por parésia dos VI pares cranianos

TRATAMENTO

As medidas terapéuticas recomendadas estdo descritas na tabela 4.

Ndo estdao recomendadas as PL repetidas com o objetivo de reduzir a PIC, pois
ndo parecem trazer beneficio a longo prazo, constituem procedimentos desagradaveis
para o doente e podem precipitar posteriormente o aparecimento de cefaleia por hipo-
tensdo intracraniana®. A exce¢do sdo as mulheres gravidas, onde as PL repetidas podem
ser benéficas (pela limitacdo na utilizacdo dos farmacos acima mencionados durante a
gravidez)'.

Os corticosterdides também nao sdo usados por rotina na HICI, excetuando-se nos
casos mais graves que aguardam tratamento cirdrgico mas, ainda assim, o seu uso é
controverso®.

PROGNOSTICO

Os doentes com HICI requerem vigilancia a longo prazo, visto poder haver recorrén-
cias (sobretudo se houver aumento de peso associado)*>. A periodicidade do follow-up
é orientada com base na severidade dos sintomas e na resposta ao tratamento, pelo
que é necessaria uma abordagem multidisciplinar?.
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Tabela 3. Diagnéstico de HICI*¢

1. Avdliagdo oftalmolégica completa  — Identificagéio de disfungdio do nervo dptico (défice da acvidade visudl e dos
[incluindo dferigdo da acvidade campos visuais, discromatépsia e defeifo pupllar dferente relafivo)

visudl, avaliago formal de compos  ~ Identificagéio de papiledema (pode ser unilateral, assiméfrico ou pode estar
visuais e fundoscopial) ausente em doentes com afrofia éptica ou em casos de recorréncia, pelo que

podem ser necessdrios técnicas mais especificas para melhor caraterizagdo,
como a angiografia fluorescefnical*?

Preferenciclmente RM-CE e venoRM [aliemativamente TC-CE e venoTC)

~ A RM pode demonstrar sinais imagiolégicos indiretos sugesfivos de aumento da
PIC: descida dos amigdalas cerebelosas, sela turca vazia ou parcialmente vazi,
achatamento da esclera posterior, fortuosidade dos nervos épficos, estenose

de seios venosos ou veniriculos de famanho reduzido em foma de fenda?

2. Neuroimagem

3. Puncdio lombar (PL) - Para o diagndstico, a pressio de abertura deve ser medida na auséncia de
fratamentos para baixar a PIC, com o doente posicionado em dectbito lateral
com as pemas em extensdo’

- Uma pressdo de abertura superior a 25 cm nos adulios ou superior a 28 cm
nos criangas obesas é considerada anormal®
- O ICR deve ter carateristicas normais

4. Exame neuroldgico - Nomal, excefo por alieraggio de pares cranianos

5. Exclustio de causas secunddrias

Tabela 4. Tratamento da HICI*

1. Medidas néo-farmacolégicas

1. Redugdo do peso e cirurgia baridirica, se necessdrio®
2. Tralamento cirdrgico: colocacdo de shunt ventriculoperitonedl, fenestrago da bainha do nervo éptico ou stenting
de seio venoso cerebral, em caso de estenose?

2. Medidas farmacolégicas

1. Acsfazolomida (250-2000 mg/dia, divididas em 3-4 tomas diérias|: devendo alerfarse o doente para os seus efeifos
laterais mais frequentes [parestesias, diarreia, disgeusia, depressdo e liffase renal]®

2. Topiramato afé [200mg/dial: em casos de infoleréincia & acefozolamida*

3. Férmacos habitualmente usados na profilaxia da enxaqueca: se cefaleias persistentes apesar das medidas anteriores
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(efaleia por hipotensao
de liquido cefalorraquidiano

GongaLo Boniracio, IsaBeL Luzeiro

DEFINICAO

A cefaleia é o principal sintoma da sindrome de hipotensao intracraniana, estando
presente em 97% dos casos ndo-iatrogénicos, sendo ortostatica — surge com o ortosta-
tismo e resolve completamente com o declbito — em 92%'. A cefaleia é atribuida a esta
causa quando se desenvolve em relacdo temporal com o aparecimento da hipotensao
de LCR ou leva a sua descoberta?.

A cefaleia apo6s puncao dural é o exemplo classico de cefaleia por hipotensao de
LCR, sendo a sua incidéncia estimada em mais de 50% das puncdes lombares® e das
puncdes durais acidentais durante anestesia epidural®.

A sindrome de hipotensao intracrania espontanea é uma entidade rara, com inci-
déncia estimada de 5/100.000/ano, provavelmente subestimada. Surge quando ha uma
perda (leak) ou hipotensdo de LCR, e além da cefaleia carateriza-se habitualmente por
nauseas e vomitos, dor/rigidez cervical e alteracdes acustico-vestibulares (tinnitus,
tonturas ou alteragdes auditivas)®”’.

FISIOPATOLOGIA

O leak de LCR ocorre a nivel espinhal e pode surgir num contexto conhecido (pos-
-puncdo lombar, por exemplo) ou surgir ap6s pequenos traumas que podem passar
despercebidos, habitualmente em contexto de fatores de suscetibilidade prévia como
sindromes de hipermobilidade, patologia degenerativa da coluna vertebral, variantes
anatémicas como os diverticulos perirradiculares, ou em doentes sujeitos a cirurgia
bariatrica'¢8.

A hipotensao de LCR provoca uma diminuicdo da flutuabilidade das estruturas in-
tracranianas e consequente distensdo dos nervos sensitivos, causando a cefaleia. O jogo
de pressdes intracraniano leva a uma compensac¢do da hipotensdo de LCR com a dila-
tacdo do componente venoso, contribuindo também para a tracdo das estruturas e
consequente dor62,

Nos casos de etiologia conhecida, o diagndstico é clinico mas, perante uma apre-
sentacdo de cefaleia ortostatica sem trauma identificado, é necessario confirmar o
diagnéstico. Pelos critérios da terceira versdo da Classificacdo Internacional de Cefaleias,
é necessario demonstrar a existéncia do leak ou ter uma pressdo de abertura < 60 mm
LCR?. Contudo, a puncdo lombar demonstra hipotensdo de LCR em apenas 2/3 dos
casos e a presenca do leak ndo é identificivel numa proporcao importante de doentes
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Cefaleia ortostdtica
Nduseas e vémitos, dor cervical, tonturas, finnitus, efc.

[
Causa conhecida

’ Presséio abertura < 60 mm LCR

v

Repouso no leito, hidratagdo IV, cafeina/teofiling,
analgésicos/ AINE/gabapentansides

v

Espontdnea

Exames de imagem

’ Blood patch epidural ‘
e bl ==
Cola com fibrina Blogueio do grande J

ou fratamento cirdrgico nervo occipital

Figura 1. Quadro resumo da abordagem @ cefaleia por hipotenséo de LCR.

(até 52%), especialmente quando se trata de leaks de baixo débito ou intermitentes. Os
métodos utilizados para identificar a localizacdo incluem a RM medular, a mielografia
por TC, RM ou de subtracdo digital e a cisternografia'”-8,

Mesmo sem a presenca de critérios formais de diagnéstico, a RM encefélica e medular
pode apresentar carateristicas sugestivas do diagnoéstico. No caso da RM encefalica, os
achados sugestivos incluem a captacdo meningea de gadolinio, a dilatacdo venosa difusa,
a descida cerebral global (brain sagging), o engorgitamento da hipéfise ou os hematomas/
higromas subdurais, sendo normal em menos de 20% dos casos. Ja a RM medular pode
identificar os pontos de suscetibilidade dural, como os diverticulos radiculares, ou a pa-
tologia degenerativa da coluna vertebral que facilita a lesdo dural com traumas minor’.

TRATAMENTO

O tratamento inicial da cefaleia por hipotensdao de LCR, independentemente da
causa é conservador. Consiste em repouso no leito, hidratacdo IV, cafeina ou teofilina
oral, e analgesia com paracetamol, anti-inflamatorios nao-esterdides ou gabapentanoi-
des. As cefaleias pds-puncdo dural respondem habitualmente ao tratamento conservador
nas primeiras 48 horas, enquanto as hipotensdes intracranianas espontaneas necessitam
habitualmente de terapéutica de segunda linha'-7:8.10,

Quando o tratamento conservador falha, o passo seguinte é a realizacdo de um
blood patch, que consiste na colheita de sangue venoso autélogo e injecdo do mesmo
no espaco epidural. Esta administracdo ira aumentar a pressao exercida sobre o espaco
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tecal e encerrar o leak. Os volumes transfundidos variam de acordo com quem o realiza
e a tolerancia do doente, sendo utilizados volumes entre 5 e 50 ml®7. Volumes > 20 ml
parecem ser mais eficazes'. Modificacdes da técnica sdo, por vezes, utilizadas para aumen-
tar a eficacia, como a realizacdo na posicdo de Trendelenburg’ ou a realizacdo a maltiplos
niveis simultaneamente'"'2. Nos casos em que a localizacdo do leak é conhecido, a
realizacdo do blood patch nesse nivel ndo parece aumentar a eficacia'. Mais de metade
dos doentes respondem ao primeiro blood patch, estando descritas realizacdes de mul-
tiplos blood patches até obter resposta satisfatoria'7:8.

Nos casos em que o local do leak é conhecido e, pelo menos, dois blood patches
foram ineficazes, a administracdo de cola de fibrina a nivel do leak ou o encerramento
cirurgico do mesmo sdo alternativas'3. Nos casos em que ndo se conhece o local do
leak e os blood patches foram ineficazes, a realizacdo de bloqueio do grande nervo
occipital é uma opcdo com eficacia reportada'*.

PROGNOSTICO

O prognostico é habitualmente 6timo, com recuperacdo completa apds tratamento
conservador ou os primeiros blood patches'.

As alternativas terapéuticas permitem tratamentos mais invasivos nas formas refra-
tarias, mas estdo dependentes da identificacdo do local do leak. Uma minoria de doen-
tes com cefaleia ortostatica sem etiologia identificada tem habitualmente um curso
prolongado de doenca, contrastando com os restantes pela elevada incapacidade e ma
resposta terapéutica.

BIBLIOGRAFIA

.D’Antona L, Jaime Merchan MA, Vassiliou A, Watkins LD, Davagnanam I, Toma AK, et al. Clinical
Presentation, Investigation Findings, and Treatment Outcomes of Spontaneous Intracranial Hypo-
tension Syndrome: A Systematic Review and Meta-analysis. JAMA Neurol. 2021;78(3):329-37.

. Headache Classification Committee of the International Headache Society (IHS). The International

Classification of Headache Disorders, 3rd edition. Cephalalgia. 2018;38(1):1-211.

. Ljubisavljevic S, Trajkovic JZ, Ignjatovic A, Stojanov A. Parameters Related to Lumbar Puncture Do

not Affect Occurrence of Postdural Puncture Headache but Might Influence Its Clinical Phenotype.

World Neurosurg. 2020;133:e540-e550.

Kwak KH. Postdural puncture headache. Korean J Anesthesiol. 2017;70(2):136-43.

Schievink WI, Maya MM, Moser F, Tourje J, Torbati S. Frequency of spontaneous intracranial hypo-

tension in the emergency department. ] Headache Pain. 2007;8(6):325-8.

. Upadhyaya P, Ailani J. A Review of Spontaneous Intracranial Hypotension. Current Neurology and

Neuroscience Reports. 2019;19.
. Ferrante E, Trimboli M, Rubino F. Spontaneous intracranial hypotension: review and expert opinion.
Acta Neurologica Belgica. 2019.

.Lin JP, Zhang SD, He FF, Liu MJ, Ma XX. The status of diagnosis and treatment to intracranial hypo-

tension, including SIH. The Journal of Headache and Pain. 2017;18.

Mokri B. The Monro-Kellie hypothesis: applications in CSF volume depletion. Neurology. 2001;56(12):

1746-8.

10. Chung SJ, Kim JS, Lee MC. Syndrome of cerebral spinal fl uid hypovolemia: clinical and imaging
features and outcome. Neurology. 2000;55:1321-27.

11. Griauzde J, Gemmete JJ, Chaudhary N, Wilson TJ, Pandey AS. Large-Volume Blood Patch to Multiple
Sites in the Epidural Space through a Single-Catheter Access Site for Treatment of Spontaneous
Intracranial Hypotension. American Journal of Neuroradiology. 2014;35:1841-6

12. Ohtonari T, Ota S, Nishihara N, Ota T, Tanaka Y, Sekihara Y, et al. A novel technique of multiple-site
epidural blood patch administration for the treatment of cerebrospinal fluid hypovolemia. Journal
of Neurosurgery. 2012;116(5):1049-53.

13. Cohen-Gadol AA, Mokri B, Piepgras DG, Meyer FB, Atkinson JL. Surgical anatomy of dural defects
in spontaneous spinal cerebrospinal fluid leaks. Neurosurgery. 2006;58:238-45.

14.Niraj G, Kelkar A, Girotra V. Greater occipital nerve block for postdural puncture headache (PDPH):
A prospective audit of a modified guideline for the management of PDPH and review of the litera-
ture. Journal of Clinical Anesthesiology. 2014;26:539-44.

w N

[N

O 0 ~N O




capitulo 3.8.6

(efaleia por arterite de células gigantes

Leonor ReBorDAO, IsABEL LuzEIRO

DEFINICAO

Cefaleia que se desenvolve em estreita relacdo temporal com arterite de células
gigantes (ACG), frequentemente associada a hipersensibilidade do escalpe e/ou a clau-
dicacdo da mandibula.

Deve-se a inflamacdo das artérias cefalicas, principalmente dos ramos da artéria
cardtida externa. Sdo particularmente afetados os doentes do género feminino com
idade > 50 anos (pico de incidéncia aos 70 anos) e de ra¢a caucasiana.

FISIOPATOLOGIA

A ACG é caraterizada por inflamacdao imunomediada com recrutamento de células
T e mondcitos que se diferenciam em macréfagos e células gigantes, sendo desenca-
deada uma cascata pré-inflamatoria com estenose luminal e, por conseguinte, isquemia
distal. A inflamacdo ocorre de forma segmentar, embora longas porcdes das artérias
possam estar envolvidas.

A amaurose fugaz pode preceder défices persistentes. Inicialmente, ha envolvimen-
to apenas monocular mas, na auséncia de tratamento, 25-50% dos doentes tera afecao
do olho contralateral dias a semanas mais tarde. ACG oculta, com envolvimento ocular
isolado, pode ocorrer em 20% doentes.

Exame objetivo:

- Palpacao dolorosa ou espessamento das artérias temporais com ou sem reducao da
pulsacao;

- Alodinia do couro cabeludo;

- Se envolvimento sistémico: presenca de sopros carotideos ou da artéria subclavia
e pulso ou tensdo arterial reduzidos nos membros superiores;

- Achados oftalmolégicos: neuropatia Optica isquémica anterior, oclusao da artéria
central da retina, coroideia ou paresia de nervos cranianos. Fundoscopia: palidez e
edema do disco.

O diagnostico é clinico, corroborado, numa primeira avaliagdo na urgéncia por
determinacdo da velocidade de sedimentacao. Na divida, deve medicar-se o/a doente

m para evitar desfechos irreversiveis.

Exames complementares:

- Avaliacdo analitica: T velocidade de sedimentacdo (VS), T proteina C reativa (PCR),
anemia normocitica normocrémica, T plaquetas e T enzimas hepaticas;
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Tabela 1. Sintomas sistémicos e oculares de ACG

Sintomas sistémicos Sintomas oculares

Cefaleia ou cenvicalgia de novo Perda de visdo stbito, severa e sequencial [néo simulidnea
Palpacdo dolorosa, ingurgitamento e redugdo do pulso das  nos dois olhos|

artérias femporais e alodinfa do couro cabeludo Acuidade visual < 20/200

Claudicago mandibular Defeito altitudinal

Polimiclgia reumética Auséncia de percegdo da luz

Claudicagdo dos membros Dor ocular

Sintomas constitucionais (febre, anorexia, fadiga, perda Diplopia (Il IV, VI]

ponderal]

Tabela 2. Critérios diagnosticos de ACG

Sintomas sistémicos
ldade > 50 anos

Cefaleia de novo
Alerages da artéria temporal (palpagdo dolorosa, auséncia de pulso]
VS > 50 mm/h

Bidpsia artéria temporal positiva

Adapiado de The American College of Rheumatology, 1990.

- Eco-Doppler das artérias temporais: espessamento das artérias (sinal do halo), ar-
térias nao compressiveis (sinal de compressao), estenose focal e oclusao; se sus-
peita clinica elevada e eco-doppler positivo pode ser feito o diagnostico de ACG;

- RM-CE/angio-RM: captacdo das paredes arteriais;

- Biopsia das artérias temporais: gold-standard para o diagnéstico de ACG, com evi-
déncia de inflamacdo granulomatosa e destruicdo da lamina elastica interna dos
vasos. Aquando das primeiras biopsias 30% sao falsos negativos. Esta devera ser
realizada o mais precocemente possivel (com ou sem tratamento);

- Se se suspeitar de envolvimento extracraniano devera ser realizada angio-TC térax/
PET-FDG.

TRATAMENTO

A ACG é uma urgéncia neuroldgica. Na suspeita ou diagnéstico de ACG, o inicio do
tratamento é emergente. Se elevada suspeicdo de ACG, o tratamento deve ser iniciado
prontamente com corticoterapia (CT) em alta dose, com prednisolona 40-60 mg/d. Se
visdo ameacada ou perda visual estabelecida, pode considerar-se ciclo de metilpredni-
solona IV 1g/d durante trés dias seguido de CT oral. A CT em alta dose deve ser man-
tida até resolucdo clinica e laboratorial, VS e PCR (em média duas a quatro semanas),
com posterior reducdo progressiva em 12-18 meses. A melhoria sintomatica reforca o
diagndstico de ACG. A sintomatologia, a VS e PCR sdo indicadores da atividade da
doenca e recidiva. Embora o método de seguimento ndo esteja estabelecido, esta des-
crita avaliacdo mensal nos primeiros seis meses apds diagndstico e depois trimestral.
Efeitos adversos da CT cronica devem ser monitorizados e prevenidos. Tocilizumab, um
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Tabela 3. Critérios diagnésticos de cefaleia atribuida a ACG de acordo

com a Classificaco Internacional de Cefaleias (ICHD-3)

Sintomas sistémicos

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada ACG

C. Ha evidéncia de causalidade demonsiiada por, pelo menos, um dos seguintes:

1. A cefaleia desenvoleuse em estreita relagdo femporal com os oufros sintomas e/ou sinais clinicos ou bioldgicos
iniciais ou conduziu ao diagnéstico de ACG.

2. A presenga de um ou de ambos os seguintes:
al A cefaleia agravou significativamente a par do agravamento da ACG
b) A cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu nos primeiros irés dias de fratamento com

corticosterdides em alas doses.
3. A celaleia associose a hipersensibilidade do escalpe e/ou claudicagdo da mandibula.

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Tabela 4. Quadro resumo do tratamento da ACG

Elevada suspeigdo PDN 4060 mg/d

Visdo ameagada/ perda visual estabelecida Mefilprednisolona 1V 1g/d durante 3 dias seguido de
PDN 4060 mg/d

ACG refratdrio/recidivante/efeitos adversos CT Tocilizumab ou metotrexato

inibidor da interleucina 6, ou agentes poupadores de CT como metotrexato, podem ser
Uteis na ACG refrataria, recidivante ou se efeitos secundarios ou risco elevado de CT.
Antiagregacao ou anticoagulacdo ndo devem ser utilizados, exceto se por outra indica-
cdo. O papel das estatinas é incerto.

PROGNOSTICO

Nesta patologia, a vigilancia é crucial. A CT pode ser reduzida e posteriormente
descontinuada, contudo, alguns doentes necessitam de doses baixas de manutencdo
para controlo sintomatico. As recidivas sao mais frequentes no primeiro ano apos o
diagnostico. A ACG ndo parece ter impacto na sobrevida, porém, pode afetar a quali-
dade de vida. Adicionalmente, existem riscos associados a CT, como risco aumentado
de enfarte agudo do miocardio, acidente vascular cerebral, aneurisma e disseccdo, que
poderdo ser fatais.
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3.9. (omplicacdes Neuro-Oncoldgicas

capitulo 3.9.1

Abordagem de lesao ocupante de espago
o sistema nervoso central

Ana RiTa Siva, Josi Bravo Marques

Os tumores primarios e os secundarios (ou metastaticos) do sistema nervoso central
(SNC) sdo a causa mais frequente de lesdes intracranianas ocupantes de espaco. Os
capitulos que se seguem referem-se sobretudo aos varios aspetos da clinica das neo-
plasias intracranianas primarias ou secundarias, mencionando-se no diagndstico dife-
rencial quando apropriado, outras etiologias.

EPIDEMIOLOGIA

Os tumores secundarios do SNC sao a principal causa de doenca neoplasica no SNC
e tém origem mais frequentemente no cancro do pulmao, sequido do cancro da mama
e do melanoma. Dos tumores primarios do SNC, os mais frequentes sdo os meningiomas
(um terco 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 primarios do SNC é esporadica. Os Unicos fatores de risco
identificados sdo a exposicdo a radiacdo e as sindromes genéticas como a neurofibro-
matose.

MECANISMOS DE ACAO E CLINICA

Os sintomas das metastases 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 assintomaticos.

As neoplasias cerebrais, enquanto lesdes ocupantes de espaco, podem causar sin-
tomas através de trés mecanismos diferentes:

- Cefaleia: é a manifestacdo clinica mais comum dos tumores cerebrais e o sintoma
de apresentacdo em 50% dos casos. No entanto, os tumores cerebrais sio uma
causa rara de cefaleia;

- Crises epiléticas: estdo presentes em 50-80% dos casos com tumores primarios do
SNC (principalmente, tumores de baixo grau) e em 10-20% com metastases cerebrais.

EXAME NEUROLOGICO
Deve ser avaliada a presenca e gravidade de défices neurologicos focais, bem como
excluida a presenca de papiledema na fundoscopia.
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Figura 1. Mecanismo de agdo e sintomas das LOE.

O restante exame fisico deve incluir a pesquisa de febre, ictericia ou palidez
cutdnea, rash, eritemas, organo ou adenomegalias e atrofia muscular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
- Tumor primario do SNC
* Tumores extra-axiais
= Meningiomas sdo os mais frequentes;
= Qutros: schwannomas, tumores da hipéfise e da glandula pineal;
® Tumores Intra-axiais
= Gliomas sdo os mais frequentes, nomeadamente os glioblastomas;
= Qutros: oligodendroglioma, astrocitoma, ependimoma, linfoma primario do SNC;
Lesdo metastatica no SNC
e Considerar esta hipotese se historia prévia de neoplasia, fatores de risco pessoais
(por exemplo, tabagismo) ou histéria familiar de neoplasia;
* As neoplasias que mais frequentemente metastizam para o SNC sdo os tumores
da mama, pulmao, melanoma e rim;
- Lesdo infeciosa
¢ Considerar em doentes com infecdo sistémica recente, historia de imunossupres-
sdo ou comportamentos de risco;
¢ Exemplo: toxoplasmose, criptococose, leucoencefalopatia multifocal progressiva, etc.
- Doenca vascular
o Acidente vascular cerebral, malformacdo arteriovenosa, inflamacao relacionada
com angiopatia amiloide cerebral, sindrome de encefalopatia posterior reversivel;
e Recordar que os hematomas podem ser secundarios a tumores;
Inflamatério
e Doencas desmielinizantes do SNC (esclerose multipla, doencas do espetro da
neuromielite dptica, encefalomielite aguda disseminada), encefalites autoimunes,
doencas sistémicas autoimunes (LES, Behcet, Sjogren, sarcoidose).

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO
- Estudo analitico: hemograma, proteina C-reativa, velocidade de sedimentacdo, fun-
cdo hepatica, funcao renal;
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- A RM-CE com contraste é o exame mais indicado no esclarecimento da etiologia da

LOE (Figura 2):

e Gliomas de alto grau. Massas hipointensas em T1, com realce heterogéneo apos
contraste. Os glioblastomas tém como carateristica distintiva a presenca de ne-
crose central (em até 85% casos), circundada por realce periférico de contraste.
A presenca de edema vasogénico a periferia € comum. A infiltracdo giriforme é
um marcador especifico de alguns gliomas que tém carateristicas moleculares de
glioblastoma mas que tém a histologia parecida com gliomas de baixo grau;

e Gliomas de baixo grau. Lesdes hiperintensas em T2, muitas vezes com envolvimen-
to do cortex cerebral e da substancia branca adjacente. Sem edema vasogénico ou
captacdo de contraste. A presenca de calcificagdes sugere oligodendroglioma;

* Metastases cerebrais. Massas redondas, bem circunscritas e quase sempre com
captacdo de contraste, que pode ser em anel, homogénea por toda a lesdo ou
heterogénea. Podem ser multiplas lesdes. Podem associar-se a edema importan-
te e desproporcional para o tamanho da lesdo. A hemorragia em lesdes metas-
taticas é mais comum com melanoma e carcinoma de células renais;

e Abcessos cerebrais. Apresentam-se com captacdo de contraste em anel e distin-
guem-se pela presenca de marcada restricdo a difusao;

e Doenca desmielinizante/inflamatdria do SNC. Podem demonstrar edema e capta-
cdo de contraste na fase aguda. As doencas desmielinizantes tendem a evidenciar
multiplas les6es em varias localizacdes em simultdneo (supra e infratentoriais e
medulares). Algumas doencas inflamatérias podem apresentar efeito de massa,
como as doencas do espetro da neuromielite dptica, neuro-Behcet, neurossarcoi-
dose e CLIPPERS;

e Doenca cerebrovascular. Os enfartes embdlicos e as hemorragias intraparenqui-
matosas podem apresentar captacdo de contraste na fase subaguda e ser con-
fundidos com tumores. Os enfartes embdlicos distinguem-se pelo padrdo de
captacdo giriforme, por localizacdo que respeita territorio arterial e pelo inicio
subito de sintomas. Em ambos os casos, o diagnéstico pode ser esclarecido re-
petindo a RM-CE em quatro a seis semanas. No caso das malformacdes arterio-
venosas, distinguem-se pela presenca de produtos de hemossiderina que se
destacam nas sequéncias GRE e SWI. Nesse caso, a angiografia cerebral per-
mite o diagndstico definitivo (e, eventualmente, tratamento);

A biopsia cerebral por estereotaxia ou cirurgia aberta permite o diagndstico defini-

tivo, contudo, em qualquer tumor cerebral, primario ou metastatico, exceto no

linfoma primario em que s6 tem indicacdo a bidpsia, a cirurgia com remog¢do com-
pleta é preferivel a remocdo parcial ou bidpsia, o que para |Ia confirmar o diagnés-
tico € um passo importante no tratamento;

A espetroscopia e perfusdo por RM ndo estdo indicadas por rotina, mas podem

contribuir para o diagnéstico diferencial com outras lesdes cerebrais. Os tumores

da série glial de alto grau habitualmente associam-se a elevacdes de colina e dimi-

nuicdo do N-acetilaspartato e aumento da perfusdo. Os estudos por PET e SPECT

auxiliam o diagnéstico diferencial de recidiva;

A puncao lombar tem um papel limitado, devendo ser realizada se houver suspeita

de linfoma primario do SNC (para colheita de citologia e citometria de fluxo) ou

para o diagndstico diferencial com lesdes infeciosas ou inflamatorias. Esta, no en-
tanto, contraindicada no caso de lesdes de grandes dimensdes com desvios da linha
média, hidrocefalia obstrutiva ou efeito de massa sobre o quarto ventriculo;
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Figura 2. Abordagem de LOE do SNC.
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- Na suspeita de lesdo metastatica, deve ser realizado TC toraco-abdomino-pélvico
com contraste e, se inconclusivo, PET de corpo inteiro.

TRATAMENTO SINTOMATICO

Os corticosterdides estdo indicados em doentes sintomaticos, para reducdo do
edema cerebral e melhoria da cefaleia e dos défices neuroldgicos 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 minima eficaz. A sua utilizacdo deve ser evi-
tada se ndo foi excluida infecdo do SNC ou se suspeita de linfoma primario do SNC
(antes da realizacdo de bidpsia cerebral), ja que os corticosteréides promovem lise dos
linfécitos, o que pode dificultar o diagndstico de linfoma em material de bidpsia.

Na suspeita de hipertensdo intracraniana por disseminacao leptomeningea, deve ser
discutida em consulta multidisciplinar a possibilidade de associar radioterapia holocra-
niana a corticoterapia.

A derivacdo ventriculo peritoneal (DVP) para drenagem de LCR intraventricular, tem
muitas vezes indicacdo para tratar e melhorar os sintomas de uma hidrocefalia causada
por tumores com obstrucdo da circulacdo do LCR (em regra, localizados na fossa pos-
terior) ou em doentes com hidrocefalia associada a dissemina¢do leptomeningea. Em
situacdes de hidrocefalia associada a outras etiologias como, por exemplo, meningites,
a DVP podera estar igualmente indicada.

Os antiepiléticos devem ser introduzidos em doentes que se apresentam com crise
convulsiva ou com histéria suspeita de atividade epilética e ndo devem ser usados
profilaticamente a ndo ser no periodo perioperatorio. Em caso de necessidade, devem
ser preferidos antiepiléticos com poucas interacoes medicamentosas e titulacao rapida,
como é o caso do levetiracetam ou da lacosamida, ambos com formulacdo oral e en-
dovenosa. Deve ser ajustada a dose do farmaco a funcéo renal.

Pode ainda ser necessaria a utilizacao de analgésicos para controlo da dor.

TRATAMENTO DIRIGIDO

- Tumor do sistema nervoso central (primario ou secundario) — o tratamento deve
ser discutido em reunido multidisciplinar e pode incluir: cirurgia com remocao total
da lesdo (se possivel), radioterapia e quimioterapia, imunoterapia, terapéutica-alvo
e terapéutica paliativa. Na decisdo terapéutica sdo considerados: a idade, as comor-
bilidades e o estado geral do doente, bem como o progndstico do tumor;

- Doenca infeciosa do SNC — antimicrobianos dirigidos (antibioterapia e/ou antifiin-
gico) e drenagem cirlrgica de abcessos (pode contribuir para identificacdo de
agente);

- Doenca inflamatéria e/ou desmielinizante do SNC — tratamento dirigido com imu-
nomoduladores;

- Doenca cerebrovascular — prevencdo secundaria de lesdes isquémicas, abordagem
cirtrgica ou por neurorradiologia de intervencdo no caso de malformagdes arterio-
venosas.
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(ompressao medular metastatica

Marco FernaNDES, JosE Bravo MarQuES

INTRODUCAO

A compressdo medular metastatica de etiologia neoplasica define-se como a com-
pressdo do saco dural e do seu contedldo (medula espinhal ou cauda equina), causada
por massa tumoral extra- ou intradural, com lesdo neurolégica associada. Corresponde
a uma emergéncia oncoldgica, uma vez que o reconhecimento adequado e tratamento
precoce influenciam grandemente o prognéstico dos doentes.

A compressao medular pode ser causada por diversos mecanismos:

- Tumores extradurais extramedulares — forma mais frequente, correspondendo a 80%
dos casos;

e Geralmente causada por metastizacdo dssea para as vértebras, podendo levar a
colapso vertebral;

e Extensado 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 disseminacdo leptomeningea do tumor;
- Mais raramente, pode ocorrer metastizacdo parenquimatosa intramedular.

A compressao medular de etiologia neoplasica foi reportada em virtualmente todos
os tumores com envolvimento multissistémico. Em idade adulta, os tumores mais fre-
quentemente associados sdo: mama, pulmdo e prostata (15-20% para cada tipo de tu-
mor). O linfoma ndo-Hodgkin, mieloma multiplo e cancro renal sdo responsaveis 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 pulmao e
tumores primdrios gastrointestinais) e sarcomas sao outros tipos de tumores que fre-
quentemente podem metastizar e causar compressdao medular. Em idade pediatrica, os
tumores que mais frequentemente causam compressdo medular sdo o sarcoma de
Ewing, tumor de Wilms, linfomas, sarcoma de tecidos moles e sarcoma 6sseo. Nesta
faixa etaria, o mecanismo principal relaciona-se com compressdo direta por massas
paravertebrais que infiltram o canal vertebral pelos buracos de conjugacdo, e ndo com
metastizacdo 6ssea para a coluna vertebral.

O local de compressao mais frequente é a nivel toracico (60-80%), seguido de lom-
bossagrado (15-30%) e cervical (< 10%). Até 50% dos doentes tem envolvimento > 1 nivel
na altura do diagnéstico.
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Tabela 1. Apresentacdo clinica

Sinais e sinfomas ~ Frequéncia  Carateristicas

Dor 8396%  Gerclmente, o sinfoma inicial pode estar presente durante semanas a meses antes
do diagnéstico.
Inicialmente, dor axial causada por envolvimento ésseo, que agrava apds periodos de
decibito dorsal por distensdo dos plexos venosos medulares por aumento da pressdo
local (o inverso sucede geralmente com dor relacionada com coluna degeneratival;
pode ser dliviada com @ posicdo de sentado/orfostatismo.
Ao longo do fempo, com invaso das raizes nervosas ou redugdo dos foramina
intravertebrais por colapso vertebral, pode assumir um cardter radiculopdtico, que
quando ocorre na coluna dorsal causa «dores em cinfurdo» imadiada e unilateral,
que agrava com os movimentos ou com a manobra de Valsalva.

Défices mofores 6191%  Segundo sinfoma mais frequente, uma vez que a maioria das compressdes medulares
acorte a nivel anterior por mefaslizagéio para o corpo vertebral, com consequente
compromisso da via corficoespinhal.

Envolvimento de primeito neurénio se compressdo acima do cone medular, embora
na fose aguda de choque medular possa ocorrer hipotonia flécida.

Envolvimento da couda equina, geralmente com fraqueza de segundo neurénio, com
distribuicdo assimétrica.

Défices sensitivos ~~ 4090%  Menos comuns que défices mofores.
Ceralmente parestesia,/hipostesia na extremidade distal dos membros inferiores,
com progressdo proximal.
Envolvimento da cauda equina geralmente associada a hipostesia em sela.
Nivel sensifivo no & um marcador sensivel do local de compressdo medular, geralmente
1-5 segmentos vertebrais abaixo do local de compressdo.
Sinal de Lhermitie pode estar presente nas compressdes cervicais.
Compresséio dos corddes posteriores, com compromisso das sensibilidades vibratéria
e posiural, pode originar alaxia da marcha.

Disfungdo de 40:57%  Gerclmente mais fordia e proporcional o grau de paresia.

esfincteres Associada a prognésfico desfavoravel.
50% dos doentes necessitam de cateterizagdo urindria permanente aguando
do diagnéstico.
Disfungdo sexual pode ser uma manifestagdo.

EPIDEMIOLOGIA

A compressao medular de etiologia neoplasica é uma complicacdo relativamente
frequente nos doentes oncoldgicos, ocorrendo em 5-10% dos casos. A idade mediana
do diagndstico é de 65 anos. A maioria dos casos ocorre em doentes com diagnostico
conhecido de neoplasia, mas em 8-34% dos casos, pode ser a manifestacdo inicial de
doenca oncoldgica.

APRESENTACAO CLINICA
A apresentacdo clinica é variada e encontra-se sumarizada na tabela 1.
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DIAGNOSTICO

A ressonancia magnética (RM) é o exame de escolha, com sensibilidade de 93% e
especificidade de 97%. E recomendavel a sua realizacdo nas primeiras 24 horas se
existirem défices neuroldgicos, privilegiando a avaliacdo de toda a coluna vertebral,
dada a possibilidade de envolvimento de varios niveis vertebrais.

A tomografia computorizada (TC) pode ser uma opc¢do para os doentes com con-
traindicacdo a realizacao de RM. Pode também ter utilidade no planeamento terapéuti-
co cirtrgico e de radioterapia. A radiografia ndo tem atualmente valor diagnéstico.

ABORDAGEM INICIAL

A abordagem do doente oncoldgico com suspeita de compressdao medular de etio-
logia neoplasica deve ser realizada de forma urgente e multidisciplinar, com especial
énfase na primeira fase de Neurologia, Radio-Oncologia, Neurocirurgia/cirurgia da co-
luna e posteriormente de Fisiatria, de forma a estabelecer plano terapéutico e cuidados
de suporte.

Na abordagem inicial, varias medidas podem ser prontamente instituidas, tais como:

- Estabilizacao da coluna vertebral:

e Dado o risco de instabilidade da coluna vertebral por envolvimento dsseo, é
recomendavel que o doente permaneca em decubito dorsal, especialmente na
presenca de dor/défices neuroldgicos, até resultados do estudo complementar
imagioldgico.

- Corticosteroides:

e |niciar o quanto antes. Ter em conta a existéncia de reservas na sua utilizacao,
nomeadamente se suspeita de linfoma sem confirmacdo histoldgica;

e Dose de inducdo e de manutencdo nao estabelecida - geralmente administrados
16 mg de dexametasona (oral ou endovenosa), seguidos de dose de manutencao
de 16 mg/dia, dividida em duas ou trés tomas por dia;

e Em doentes potencialmente candidatos a radioterapia (RT) ou cirurgia, a dose de
dexametasona deve ser lentamente reduzida durante cinco a sete dias apds
tratamento, até parar. Em caso de agravamento clinico, pode ser retomada tem-
porariamente na dose minima eficaz;

e Em doentes ndo candidatos a RT/cirurgia, a dose deve ser também reduzida
lentamente; em caso de deterioracdo clinica, considerar retomar a minima dose
eficaz.

- Bifosfonatos:

* Em doentes com mieloma mdltiplo ou cancro da mama com envolvimento dsseo,
Uteis na reducdo da dor e do risco de fratura/colapso vertebral,

e Em doentes com cancro da prostata, podem ser usados para controlo da dor, se
refrataria as terapéuticas analgésicas convencionais.

- Cuidados de suporte:

e Profilaxia de eventos tromboembdlicos;

e Controlo da dor;

o Avaliacdo de disfuncdo de esfincteres.

TRATAMENTO

O tratamento da compressao 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:

e Tratamento a considerar apenas nos doentes com diagndstico histolégico conhe-
cido e estabilidade da coluna. Ter em considera¢do que nao deve ser realizado
sem discussdo e avaliacdo prévia do caso por neurocirurgia.

e Deve ser iniciada assim que diagnostico confirmado, idealmente nas primeiras
24 horas em doentes com deambulacao auténoma ou sem capacidade de marcha
com < 24 h de evolucdo; em doentes com mau prognoéstico, a RT geralmente
tem como objetivo o controlo e reducdo da dor.

o Eficacia depende de varios fatores, nomeadamente de performance status do
doente, da extensdo da doenca, do grau de compressao medular, da estabilidade
da coluna vertebral e da radiossensibilidade do tumor — mieloma multiplo, linfo-
mas, cancro da mama, prostata e tumor de pequenas células do pulmao sao
geralmente radiossensiveis, enquanto o melanoma e o carcinoma de células re-
nais sao tipicamente radiorresistentes.

- Cirurgia:

e A decisdo de tratamento cirurgico para compressdao medular deve ser discutida
com a equipa neurocirurgica/cirurgia da coluna.

e Considerada em doentes com instabilidade da coluna, compressao medular cau-
sada por estruturas dsseas, deterioracdo neuroldgica rapida do doente antes ou
durante RT, tumores radiorresistentes, metastases solitarias, bom performance
status e sobrevida esperada > 3 meses.

e Em doentes com tetraplegia ou paraplegia > 24 h, a cirurgia deve ser considera-
da apenas para estabilizacdo da coluna e controlo da dor.

e Depois da cirurgia, os doentes devem fazer radioterapia do local da compressao
medular metastatica.

- Quimioterapia:

e Pode ser uma opcdo para doentes com tumores quimiossensiveis, como linfoma
de Hodgkin e ndo-Hodgkin, tumores da linha germinativa e neuroblastoma.

e Pode ser usada como tratamento adjuvante em doentes tratados com RT e/ou
cirurgia para cancro da mama, prostata ou mieloma multiplo.

e Pode ser considerada nas recidivas de tumores quimiossensiveis ja submetidos
a RT.

PROGNOSTICO

A maioria dos doentes com compressdo medular metastatica tem diagndstico tardio
ja com um quadro neurolégico estabelecido e, consequentemente, prognostico reser-
vado. O tempo médio de sobrevida é estimado em dois a trés meses, maioritariamente
atribuivel a doenca oncoldgica avancada e morbilidade associada aos défices neurolo-
gicos. O preditor mais importante de sobrevida é a capacidade de marcha aquando do
diagnostico, com sobrevida a um ano estimada em 56%, em oposicdo a 21% para
doentes sem capacidade de marcha. O prognéstico é influenciado ainda por diversos
fatores, nomeadamente o tipo de tumor primario, extensao da doenca, ocorréncia de
metastizacdo mdltipla, rapidez da progressao de défices neuroldgicos e radiossensibi-
lidade do tumor. A resposta aos tratamentos (RT/cirurgia) também é fortemente influen-
ciada pelos défices neuroldgicos aquando do diagndstico, sendo mais favoravel nos
doentes com capacidade de marcha e sem envolvimento de esfincteres. A combinacao
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 prognéstico Pontuagdio

Karnofsky performance status

Pobre (10-40%) 0
Moderado (50-70%) |
Bom (80-100%) 2
Nimero de meféstases ésseas exiraespinhais

>3 0
12 |
0 2
Nomero de metdstases vertebrais

>3 0
12 ]
0 2
Metéstases de 6rgaos viscerais

Naoremoviveis 0
Removiveis |
Sem mefdstoses 2

Tumor primdrio

Pulmdo, osteossarcoma, estomago, bexiga, esélago, péincreas 0

Figado, vesicula biliar, indeferminado

QOutros 2
Rim, Utero 3
Reto 4
Tiréide, mama, présiola, carcinéide 5
Grau de paresia

Complefa 0
Incompleta ]
Sem paresia 2
Sobrevida estimada Tofal
6 meses 08
612 meses 911

>12 meses 1215
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terapéutica combinada. A sobrevida pode ser estimada em < 6 meses, 6-12 meses e
> 12 meses através dos critérios de Tokuhashi Revised, que retine os diferentes fatores
associados ao prognéstico mencionados (Tabela 2).

CONCLUSOES

A compressdao medular metastatica é uma emergéncia oncoldgica que requer abor-
dagem multidisciplinar. Os défices neurolégicos aquando do diagnédstico, nomeadamen-
te a capacidade de marcha auténoma, sao os principais preditores de resposta terapéu-
tica e de sobrevida. Neste sentido, o reconhecimento de sintomas e o diagndstico
precoce sdo essenciais para instituicdo de terapéutica e prevencao de lesdo neurolégica
irreversivel.
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capitulo 3.9.3

(omplicacdes neuroldgicas dos tratamentos
oncoldgicos em contexto de urgencia

DanieLa Garcez, JosE Bravo MarQuEs

As complicacdes neuroldgicas em contexto de urgéncia, resultantes dos tratamentos
oncoldgicos, podem ser concomitantes a realizacdo dos tratamentos (por exemplo,
quimioterapia [QT]) ou ocorrer meses ou até anos apos a suspensao dos mesmos (por
exemplo, inibidores de checkpoint).

Este artigo revé as complicacdes neurologicas de alguns tratamentos oncoldgicos
que habitualmente surgem em contexto de urgéncia, nomeadamente aquelas associadas
a QT e aos inibidores do checkpoint, modalidades terapéuticas utilizadas, por vezes,
em concomitdncia ou de forma sequencial e também as complicacées da radioterapia.
Outras modalidades de tratamento como hormonoterapia, terapéuticas alvo e CART-cells
podem também acompanhar-se de complicacdes neurologicas agudas, mas por serem
avaliadas e familiares a médicos de varias especialidades, ou muito raras, ndo sao aqui
discutidas.

QUIMIOTERAPIA
Encefalopatia aguda

Os sintomas podem iniciar-se nas primeiras horas ou poucos dias ap6s a adminis-
tracdo do agente de QT, sendo que a maioria dos doentes recupera apds a descontinua-
cdo do farmaco e tratamento de suporte.

Varios agentes de QT tém sido associados a encefalopatia aguda (Tabela 1), entre
eles: agentes alquilantes, antimetabdlicos e anti-hormonais, alcaléides da vinca, agentes
inibidores da topoisomerase, intercalantes de DNA, antiangiogénicos e imunomodula-
dores.

Alguns dos mecanismos propostos na encefalopatia associada a QT sdo a disrupg¢ao
da barreira hematoencefalica (BHE), toxicidade direta sobre as células neuronais e da
glia, formacdo de metabolitos toxicos e deplecdo de folatos. O risco de encefalopatia
pode aumentar com varios fatores como a forma de administracdo da QT (por exemplo,
intratecal), dose do farmaco administrada e maior ou menor capacidade de penetracdo
na BHE, realizacdo concomitante ou prévia de radioterapia craniana, idade avancada e
também pela presenca de comorbilidades neuroldgicas e sistémicas.

Um tipo particular de encefalopatia aguda induzido pela QT é a sindrome de ence-
falopatia posterior reversivel (PRES), uma vasculopatia caraterizada por alteracdes agu-
das a subagudas do estado mental, cefaleias, crises epiléticas e alteracdes visuais.
Habitualmente associada a HTA e eclampsia, pode ser precipitada por varios farmacos
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Tabela 1. Alguns farmacos associados a encefalopatia aguda

Asparaginase Eioposido Paclitaxel

Citarabina Fludarabina Procarbazina

Ciclofosfomida Gemcitobina Tamoxifeno

Cisplatino Hidroxiureia Talidomina

Dacarbazina lfosfamida Tiotepa

Docetaxel Imatinib Alcaléides da Vinca [exemplo, vincristinal
Doxorubicina Meotrexato

Tabela 2. Alguns agentes associados ao PRES

Bevacizumab Citarabina Mefofrexato

Capecitabina Fator esfimulante de colénias de granulécitos Sorafenib

Cisplafino SFluorouracil Suniinib

Ciclofosfamida Cemcilabina Tacrolimus

Ciclosporina lfosfamida Alcaléides da Vinca (exemplo, vincristina)

de QT, agentes biologicos e imunomoduladores (Tabela 2), como consequéncia de dis-
funcdo endotelial e disrupcao da BHE.

Ao contrario da encefalopatia associada a QT, em que a RM-CE, na maior parte das
vezes, nao releva alteracdes significativas, na PRES, as alteracdes habitualmente con-
templam hiperintensidades T2/FLAIR de predominio subcortical, de topografia parieto-
-occipital e cerebelosa bilateral, que acabam por melhorar ap6s descontinuacdo do
farmaco e tratamento de suporte (Tabela 3).

Estdo também descritas formas de leucoencefalopatia associadas a QT de instalacao
gradual e duracdo crdnica, por vezes progressivas e com compromisso cognitivo (exem-
plo: «chemobrain»), mas fogem do ambito deste livro.

Complicacoes vasculares

Podem estar associadas a QT outras complicacdes vasculares cerebrais causadas
mecanismos fisiopatolégicos diferentes da PRES (ja 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, complicacdo vascular comum em
criancas com leucemia tratadas com este farmaco e causada pela deplecdo de varios
fatores de coagulacao (fibrinogénio, antitrombina lll, prot. C e S, fatores IX e X e enzimas
fibrinoliticas); o bevacizumab (anticorpo monoclonal contra rVEGFR e largamente utili-
zado em Oncologia) pode aumentar o risco, tanto de complicacdes isquémicas (arteriais
e venosas) como de hemorragicas.
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Tabela 3. Abordagem do doente com encefalopatia sob tratamento com QT

Encefalopatia em doente sob quimioterapia

Avdlioggo  Rever férmacos administrados em concomitéincia que poderdo contribuir para a dlferagdo do estado mental
clinica Exclusdo de causas infeciosas ou de oulras causas mefabélicas

Avdlioggo  Estudo analfico com ionograma completo, fiamina (hiperemese frequente nos doentes sob G}, aménia mesmo
laboratoricl  na auséncia de leses hepdficas e, sobretudo, nos casos de QT com 5FU). Ponderar painel de ac. anfineuronais
RMCE para exclusdo de leses esfruturais
EEG para despiste de crises subclinicas ou estado de mal epiléptico
Ponderar PL com citoquimico, citologia (citometria de fluxo nos tumores hematolégicos|, culiuras e painel de
ac. antinguronais

Tratamento  Ponderar infermamento (julgamento clinico)
Maioria recupera com suspensio da QT e tratomento de suporte (fluidoterapia +/~ anfiepiléficos)

Tabela 4. Alguns farmacos associados a complicacdes vasculares

Aflibercept BCNU Bevacizumab
Cisplatina Inibidores da firosina quinase (regorafenib, sorafenib, sunifinib) Doorrubicina
lasparaginase Metotrexato

Tabela 5. Alguns agentes de quimioterapia associados a disfuncéo cerebelosa

Ciclosporina SFluorauracilo Vincrisfina

Citarabina Procarbazina

Toxicidade cerebelosa

Alguns agentes de QT e, mais frequentemente, a citarabina em dose alta (10-20%
dos doentes tratados) podem causar uma sindrome cerebelosa (Tabela 5). Para além de
sinais cerebelosos, podem fazer parte do quadro clinico nauseas e encefalopatia. Ape-
sar da maioria dos doentes recuperar apds descontinuacdo do farmaco, 20-30% podem
desenvolver sequelas permanentes.

A RM-CE pode ser normal, mas alguns meses depois pode surgir atrofia cerebelosa.
A abordagem é semelhante a dos doentes com encefalopatia quimioinduzida (Tabela 3).

Meningite assética e infeciosa

E mais frequentemente observada em doentes sob tratamento com QT intratecal, por
exemplo: metotrexato e citarabina. Esta descrita em 10-60% dos doentes submetidos a
administracdo intratecal de metotrexato e é uma complicagdo inflamatdria nas meninges,
habitualmente idiossincratica, causada pelo farmaco. A administracao intratecal de QT pode
também complicar-se com uma meningite infeciosa, em particular com a administracdo
via reservatorio de Ommaya. Nos casos ndo infeciosos, o LCR revela habitualmente pleo-
citose ligeira e proteinorraquia, melhorando os sintomas em poucos dias, podendo ser
administrada terapéutica com corticosteroides para acelerar o processo de recuperacao.
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Crises neurodisléticas e distonia

Apesar de alguns farmacos de QT estarem associados a reacdes distonicas agudas
(por exemplo: 5-FU), as reaccdes extrapiramidais sdo, habitualmente, consequéncia de
pré-medicacdo com farmacos antieméticos que atravessam a BHE (por exemplo: meto-
clopramida) e que, frequentemente, integram muitos dos protocolos de QT. O tratamen-
to consiste na administragdo de biperideno 2,5-5 mg IV ou IM em dose Unica, podendo
repetir apds 30 minutos.

INIBIDORES DOS CHECKPOINTS IMUNITARIOS

Os inibidores dos checkpoints imunitarios (ICl) sdo anticorpos monoclonais que
tém como alvos principais o antigénio 4 associado aos linfécitos T citotoxicos (CTLA-4),
a proteina 1 de morte celular programada (PD-1) ou o seu ligante (PD-L1) e aumentam
a probabilidade de reacdes autoimunes, mediadas pela ativacdo das células T CD4+/
CD8+ citotéxicas. Podem envolver qualquer érgao do corpo, sendo a toxicidade cuta-
nea, gastrointestinal, hepatica e endocrinoldgica as mais frequentes.

As complicacdes neurolédgicas da terapéutica com ICI sdo um evento de toxicidade
autoimune pouco frequente, com uma incidéncia global entre 2 a 4%, podendo ser fatais
se nao tratadas. As complicacdes no sistema nervoso periférico, placa motora e muscu-
lo sdo mais comuns do que as complicacdes no SNC e podem ocorrer apresentacoes
multifocais (sindromes de sobreposicdo). O neurologista devera ser contactado pelos
médicos da urgéncia, sempre que possivel, para avaliar todos os doentes com sintomas
neuroldgicos induzidos pelos ICI. Seguem-se as recomendacdes (adaptadas) da ASCO
para cada sindrome neurolégica imunomediada decorrente do uso de ICl:

Avaliagdo laboratorial Hemograma e bioguimica, incluindo AST, ALT, LDH (hepaite concomitante pode ocorrer],
CK, aldolase € froponina [miocardite concomitante pode ocorrer] e urina. ECG e
ecocardiograma ou RM cardiaca. Considerar anficorpos para miastenia gravis se clinica
sugesfiva (concomitéincia com miosite relativamente frequente]. Considerar EMG ou
bidpsia, se diagndstico incero ou suspeita de sindrome de sobreposigio duplo ou friplo
[+/~ miocardite +/~ miastenia gravis|. Considerar painel de anficorpos para miosite,
sobrefudo se sinfomas préexistentes ao inicio dos ICl.

Grau Abordagem
G1': fraqueza ligeira +/~ dor ~ Manter ICI. Se CK e/ou cldolase T + fraqueza muscular, ponderar corticéide oral,

iniciando prednisona 0,5 mg/kg/dia. Se mialgia usar paracelomol ou AINE. Considerar
manter estafinas.

G2: fraqueza moderada Suspender IC! temporariamente, enquanto sinfoméfico [ou permanentemente se envolvimento
+/- dor; limitagdo das extenso]. AINE conforme necessdrio. Se CK T (x3 LSN ou mais], iniciar prednisona ou
afividades insfrumentais equivalente a 0,5-1 mg/kg/d.

G34: fraqueza grove +/- Suspender permanentemente Cl. Hospitalizar doentes com froqueza grave, dispreio,

dor; limitagéio das AVD disfagia ou rabdomidlise. Iniciar prednisona 1 mg/kg/d ou equivalente; nos casos mais

graves 1-2 mg/kg de mefilprednisolona IV ou dose mais alia) ou considerar plasmoferese.
Considerar IglV, sendo que o inicio de agdo é mais lento. Considerar oufra ferapia
imunossupressora, incluindo biolégicos [por exemplo, rituximabl, TNFa ou anfagonistas de
116 se os sinfomas piorarem ou ndo houver melhoria apés duas semanas.
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Avaliagdio laboratorial

Testar ac. antirAChR. Se negafivos considerar anfiMuSK e LPR4 [negatividade ndo exclui
sindrome). Avaliar fungdo respiratéria [pressdo inspiraiéria méxima, capacidade vital).
CK, dldolase, V'S, e PCR para possivel miosite concomitante, froponina, ECG e eveniual
ecocardiograma/RM cardiaca para despistar miocardite concomitante.

Eletromiograma. Despiste de fumor do fimo.

Grau

Abordagem

Qualquer grau (néo existe G1)

Suspender medicagdo com risco de agravamento da MG (por exemplo: befa-blogueantes,
magnésico |V, fluoroquinolonas, aminoglicosideos). Considerar inferamento em qualquer
grau [potencil de progressdo).

G2: alguns sinfomas a inferferir
nas AVD. MGFA | (sinfomas e
sinais oculares apenas)

e MGFA Il [fraqueza
generalizada ligeiral.

Suspender IC! (podendo refomar posteriormente pesando risco/beneficio]. Consideror
hospitalizar por potencial de deterioragdo dlinica rapida. Iniciar piridostigmina 30 mg PO
3x/dia e T cté max. 120 mg PO 4x/dia. Administrar corticéides [prednisolona 0,5
mg/kg/dia PO). Desmame de acordo com dlinica.

G34: apoio nas AD e
limitacdo da marcha, qualquer
grau de disfagia, paresia
facicl, dispneia, evolugéio
apida ou MGFA I (fraqueza
generdlizada moderada a
grave, crise miasténica)

Recomendagdes G2 e adicionalmente:

Suspensdo permanente dos [Cl. Infemar doente [considerar UCI.

Continuar corficéides durante 3-4 semanas; depois desmame consoante sinfomas. Iniciar
IgV 2 g/kg IV durante 5 dias (0,4 G/kg/d) ou plasmaferese x5 dias. Considerar
adicionar rituximab se sinfomas refrafrios.

Avaliagdo da fungdio respiratéria frequente. Avaliogdio neurolégica diéria

Sindrome de Guillain-Barré

Avaliagdo laboratorial

RM coluna s/c coniraste [excluir compressdo medular e despistar sinais de captagdo
leptomeningea ou poliradiculopatial. Puncdo lombar: citoquimico, ciologia, cifometria de
fluxo (neaplasias hematolégicas), culturas. Nota: nos casos de SGB relacionado com IC],
o CR apresenta habitualmente Tprotefnas e Tealulas. Considerar painel anfineuronais
exemplo: ANNA-1) e antigangliosideos (exemplo: anf-GQ1b para variante de Miller
Fisher). Eletromiografia. Avaliagdo da fungéio respiratéria [presséio inspiratéria méxima e
capacidade vital]. Avaliagdo neurolégica frequente.

Grau

Abordagem

Todos os graus [ndo existe G1)

Todos os graus requerem investigacdo e fratamento devido ao potencial de agravamento
até disfuncdo respiratéria.

G2: dlguma inferferéncia nas
AVD, sinfomas incomodativos
para o doente

G34: apoio nas AVD e
limitagdo da marcha, qualquer
grou de disfagia, paresia
facicl, dispeia ou evolugdo
dpida

Suspender ICI (podendo refomar posteriormente consoante risco/beneficio). Internar
doente em unidade diferenciada com capacidade de transferéncia répida para UC.
Inicior gV (0,4 g/kg/dia durante 5 dias| ou plasmaferese. Nofa: plasmafere
imeadiafomente apés gV remove imunoglobulinas. Corficosteréides néo sdo
recomendados no SGB cléssico, MAS nas formas relacionadas aos ICl é razodvel a sua
adminisragdo em concomittncia [mefilprednisolona 2-4 mg/kg/dia ou pulso 1 g/dia
durante 5 dias], seguido de desmame lenfo. Avaliagdo neurolégica e monitorizagdo da
funcdo respiratéria frequentes. Avalior disfungdo autonémica concomitante.

Tralomento ndo opidide da dor neuropdica [por exemplo: pregabalina, gabapentina ou
duloxefina e da obsfipagtio.
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Neuropatia periférica

Avaliagdo laboratorial Excluir causas de neuropatia reversivel: HbATc, vitaming B12, TSH, vitamina B6, folatos,
eletroforese e imunofixagdo, CK. Considerar adicionalmente: ANA, VS, PCR, ANCA, anti
SSA/SSB, RNP, anii-dsDNA, gangliosideos, anfiAG, aniiHu, fiamina, Lyme, hepaiite B
ou C e VIH. Considerar RM coluna ¢/s contraste. RM-CE se envolvimento craniano, RM
plexo se suspeita de plexopatia. Considerar PL: citoquimico, citologia (citometria de fluxo
nas neoplasias hematolégicas) e culturas.
Considerar elecromiografia. Se G3+4: ver algorimo do SGB

Grau Abordagem

Gl: sem inferferncia nas AVD  Considerar suspender ICl e monitorizar sinfomas durante uma semana. A manter Cl,
e sinfomas ndo incomodafivos  vigildncia apertada.

para o doente. Nota: qualquer

envolvimenfo craniano

considerar G2

G2: alguma interferéncia nas  Suspender ICI [podendo refomar posteriormente consoante risco/beneficiol.

AVD, sintomas incomodativos  Vigiléincia ou iniciar prednisolona 0,5-1 mg/kg/dia. Tratamento dor neuropdica [por
para o doente [por exemplo:  exemplo: pregabalina, gabapentina ou duloxefina)

dor sem fraqueza ou limitagdo

da marcha)
G3+4: apoio nas AVD Suspensdo permanente de ICl. Intermar doente. Iniciar mefilprednisolona 2-4 mg/kg/dia
e limitagdo da marcha ou IV'e proceder de acordo com algorimo para SGB.

problemas respiratérios (por
exemplo, fraqueza M|, pé
pendente, alferagdes sensiivas
rapidamente ascendente).
Considerar SGB (ver algorimol.

Neuropatia autonémica

Avaliagdo laboratorial Despiste de outras causas de disautonomia: diabetes, insuficiéncia adrendl, VIH,
paraproteinemia, amiloidose, botulismo; considerar outras causas de doengas crénicas
como parkinsonismo. Sinais vitais (senfado e em orfostatismo]. Elefromiografia. Considerar
anficorpos paraneoplsicos [por exemplo, T3-ACHR, anfiHu, VGCCtipoN| e screening
de doengas autoimunes.

Grau Abordagem
Gl (ligeiro): sem incapacidade  Ponderar suspender ICl e vigiar sinfomas durante 1 semana. Se manter ICl, vigiléncia
funcional e sinfomas ndo apertada.

preocupantes para o doente

G2 [moderadol: alguma Suspender ICl. Vigiléincia ou inicior prednisolona 0,5-1 mg/kg/dia.
interferéncia nas AVD, sintomas
incomodafivos para o doente.

G34 (severo): limitagdo das Suspensdo permanente do [Cl. Infernar doente.
AVD e apoio na marcha. Iniciar mefilprednisolona 1 g/dia durante frés dias, seguido de desmame ordl.
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Avaliagdio laboratorial

RMCE + RM sela turca ¢/s contraste. Corfisol da manha e ACTH para despistar
insuficiéncia adrenal. Considerar foriemente PL com medigdo da presséio de abertura,
citoquimico, citologia, culturas, PCR para virus herpes simplex e oufros vitus consoante
suspeita. LCR pode relevar T leucacitos (linfdcitos, neutrofilos ou histieitos reativos).

Grau

Abordagem

Gl (ligeiro]: sem incapacidade
funcional e sinfomas ndo
preocupantes para o doente.
Nota: qualquer envolvimento
craniono considerar G2

G2: G2 [moderado): alguma
interferéncia nas AVD, sintomas
incomodaivos para o doente
[por exemplo: dor sem
froqueza ou limitagéio da
marcha)

G34 (severo): limitagdo nas
AVD e apoio na marcha.

Suspender IC! (podendo refomar posteriormente pesando risco/beneficio)
Considerar antiviral [aciclovir V) & ATB empiico, até resuliado de LCR.

Apds excluida infecdo considerar prednisolona PO 0,5-1 mg/kg/dia ou meiil IV
1 mg/kg/dia se sintomas moderados a severos. Desmame apds 24 semanas;
monitorizar recorréncia. Hospifalizagdo nos G3-4.

Avaliagdo laboratorial

RMCE /s contraste (hipersinal em T2/FLAR; pode ser normal. PL com medigdo da
pressdo de abertura, citoquimico, citologia, culturas, PCR herpes simplex ou outros, BOC,
painel anticorpos para encefalite idiopdtica e paraneopldsica. LCR pode revelar T
leuccitos com predomfnio de linfécitos e/ou Tprotefnas. Andlises: V'S, PCR, ANCA

[se suspeita de vasculite], fungdo tirsidea, corfisol da manhd e ACTH, GQ1b, anficorpos
doenca celioca, painel de anficorpos de encefalite idiopdtica e paraneoplésica

Excluir anemia/frombocitopenia concomitante. EEC.

Grau

Abordagem

Gl (ligeiro): sem incapacidade
funcional e sinfomas ndo
preocupantes para o doente.
Nota: qualquer envolvimenio
craniano considerar G2.

G2: G2 (moderado:

alguma inferferéncia nas AVD,
sinfomas incomodativos para
o doente [por exemplo: dor
sem fraqueza ou limitagdo

da marchal.

G34 (severo): limitagdo nas
AVD e apoio na marcha.

Suspender IC! (podendo refomar posteriormente pesando risco/beneficiol.

Considerar aniiviral [aciclovir V] afé resuliado de PCR para herpes negativo no liquor.
Apbs excluida infegdio considerar metilprednisolona 1-2 mg/kg/dia.

Se sinfomas severos, em progressdo ou BOC+, considerar pulso de corficoides (mefil 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 semanas. Se anficorpo identificado ou sinfomas
refraidrios considerar rituximab.

Hospitalizagdo nos G3-4.
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Doencas desmielinizantes

Avaliagdo laboratorial Avaliagdo OFT ou neuroOFT se envolvimento ocular. RM-CE e/ou érbita e/ou medular
com confraste. PL com citoquimico, citologia, BOC, painel de anticorpos para encefalites
idiopdticas e paraneopldsicas, PCR virus [incluindo VIC). Andlises: B12, VIH, RPR, ANA,
Ro/la, TSH, aquaporina-4 1gG, painel ac paraneopldsico (ant-HU, anfi-CRMP5/CV2) e
de enceflites idiopdticas, fungdo firoidea, corfisol manha e ACTH. Avalior obsfipagdo
e refengdio urindria. EEG. Em casos excecionais considerar bidpsia

Grau Abordagem

G1: assinfomdfico ou sinfomas  Infervengdo néio indicada. Confinuar imunoferapia excefo se agravamento dos sinfomas
ligeiros; vigilancia. ou auséncia de melhoria.

G2: sintomas moderados; Parar ICI.

limitacdo minima nas AVD. Inicior prednisolona 1 mg/kg/dia; desmame durante um més. Excluir infegdio.

G3: severo ou sinfomas Suspender definifivamente ICl.

importantes mas ndo- Tralomento ndo opi¢ide da dor neuropdiica [por exemplo: pregabalina, gabapentina ou
potencialmente fatais; limitacdo  duloxefingl.

nas AVD. Infernar doente e iniciar pulso de metilprednisolona 1 g/dia e considerar gV ou

plasmaferese se agravamento ou auséncia de melhoria ao ferceira dia.

1. Graus de acordo com National Cancer Insfitute: Common Terminology Criteria for Adverse Events Version 5.0. NIH Publication, Bethesda,
MD, 2018

COMPLICAC()ES DA RADIOTERAPIA

A radioterapia é uma das modalidades terapéuticas mais usadas no tratamento dos
doentes oncoldgicos. As complicacdes neuroldgicas 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, areas de tratamento
ndo intencionais; por exemplo: alteracoes do plexo braquial apos realizacao de radio-
terapia a tumores da mama ou do pulmdo homolateral).

As alteragdes neuroldgicas da radioterapia que levam os doentes a recorrer a uma
urgéncia sdo, sobretudo, as consequentes a radioterapia cerebral, como encefalopa-
tia aguda e cefaleias, ou agravamento de sintoma focal pré-existente, como consequén-
cia do T do edema cerebral resultante da radioterapia (efeito agudo). O tratamento
baseia-se na corticoterapia e tem geralmente bom prognostico.

Podem também aparecer até trés meses depois da conclusdo da radioterapia a tu-
mores do sistema nervoso central, lesdes captantes de contraste em RM, catalogadas
de pseudoprogressao. Sao devidas a processo inflamatorio no local irradiado e a au-
mento da permeabilidade da BHE, melhorando espontaneamente ou com corticoterapia.
Sao dificeis de distinguir, quer pelos sintomas, quer imagiologicamente, de recidiva
tumoral, distinguindo-se desta ultima pelo seu caracter reversivel.

As complicacdes tardias da radioterapia podem aparecer mais do que seis meses
depois da conclusdo da mesma, tém uma fisiopatologia complexa com alteracdes vas-
culares focais (doencas cerebrovasculares), desmielinizacdo (leucoencefalopatia radica)
ou perda neuronal (degenerescéncia walleriana); tém habitualmente uma instalacao
gradual, mas frequentemente ndo tém a reversibilidade carateristica das lesdes de
pseudoprogressao.



(omplicacdes neuroldgicas dos tratamentos oncoldgicos em contexto de urgencia
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3.10. Traumatismo

capitulo 3.10.1

Traumatismo cranioencefalico

AnorE REco, Mario Rui Siva

DEFINICAO
Define-se como lesdo provocada por qualquer forca mecanica no cranio'.

EPIDEMIOLOGIA

Os traumatismos cranianos ligeiros sdo bastante mais comuns do que os graves.
Complicagdes intracranianas em traumatismos cranianos ligeiros sdo raras, mas podem
existir lesdes em até cerca de 10% dos doentes'*.

FISIOPATOLOGIA
As repercussdes num traumatismo craniano podem ser divididas em:
- Primarias
e Zona de impacto (fraturas 6sseas, contusdes hemorragicas na zona de impacto,
tipicamente frontal ou temporal e/ou locais de contragolpe, assim como lesdes
vasculares extraparenquimatosas) e zonas submetidas a forcas rotacionais (lesao
axonal difusa, hemorragias petequiais, hemorragias profundas e edema cerebral)?;
= Fraturas Osseas - forte associacdo a hematoma epidural (HED);

Envolvimento fransverso, fipicamente por forgas confusas. As fraturas da base podem ser associodas
a lesdes de nervo craniano (NC) VIl - femporal; VI - clivus] & com potencial para fistulas de liquido
cefalorraquidiono (LCR). As frofuras occipitals sdo geralmente mais indicativas de gravidade
iniacraniana (menos mecanismo de defesa do doente e menos profegdo dos seios perinasais)?

Associagdo a casos mais graves, mecanismo semelhante &s lineares

e Podem formar-se lesdes pseudoaneurismaticas com hemorragia subaracnoideia
(HSA) agudas ou tardias (recomendada angiografia em lesdes penetrantes na fase
aguda e apds meses)s;

- Secundarias - dependendo do mecanismo de impacto, podem existir fatores que

agravam o quadro neurologico (hipotensdo, hipoventilacdo, perdas hematicas, hi-
m pertermia, focos infecciosos, etc.)2.

Existem quatro tipos de lesdes cerebrais?:
- Lesdo axonal difusa;
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- Lesdes vasculares (por exemplo, hematoma subdural [HSD]);
- Contusao;
- Degeneracao em regides vulneraveis (por exemplo, hipocampo).

0 mecanismo de lesdo pode ser dividido em'2:

- Contuso: lesdo mais tipica, podendo-se dever a traumatismo direto ou mecanismo
de desaceleracdo. As lesdes vasculares ocorrem em < 1%;

- Penetrante: tipicamente com mais lesdes vasculares associadas ~25%;

- Explosivo: tipico das lesdes em contexto militar.

APRESENTACAO CLINICA
A Glasgow Coma Scale (GCS) estratifica gravidade clinica com bom poder discrimi-
natério para lesdes cirtrgicas':
- Ligeira (ou concussdo): equivale a traumatismo com neuroimagem por TC inocente;
- Moderada: GCS entre 9-13;
- Grave: GCS < 8.

Concusso Cefaleia migranosa, fadiga, sinfomas de  Alleragdes cognitivas (ofengdo, meméria, confusdol,
malestar inespecifico, alteragdes do nistagmo, infruses sacadicas na prova de perseguigo,
sono, personalidade/comportamento dlteracdes da marcha, disartria, afaxia

Traumatismo Os sintomas podem ser semelhantes & Sinais focais semelhantes & concussdo e outros sinais

cranioencefdlico concussdo de gravidade como assimefria pupilar, posiuras,

(TCE) moderado dlteracto do estado de consciéncia. Sinais de fratura:

a grave da base [olhos de guaxinim, sinal de Batfe, rino/

olorreia, hemofimpanol; macico facidl [dor & palpagdo)
lesdo axonal difusa Progressdo clinica répida Pode culminar num estado vegetativo
DIAGNOSTICO

A abordagem diagnoéstica encontra-se resumida na seguinte tabela'3: 610,

Abordagem ABC

Avaliagdo neurolégica centrada no GCS, TC-CE emergente na alfa suspeita de HED ou HSD agudos
[alieragdo do estado de consciéncia, assimetia pupilar, posturas) e urgente conforme CCTHR (100%
sensibilidade para lesdes neurocirirgicas e > 80% para lesdes neurolégicas) ou presenca de
coagulopatio/anticoagulagdo

Estender avaliagdo imagiolégica a TC cervical se o doente ndo preencher os critérios NEXUS

Decidir infervengdo neurocirirgica ou conservadora (¢ comum reavaliar imagiclogicamente até

24 horas, mas nos TCE ligeiros fal poderd ser obviado - excefo se HED)

Apurar mecanismo da queda, perda de consciéncia, presenga de amnésia, sinais e sintomas imediatos,
sinfomas atuais e evoluedo clinica

TC simples

- ldade > 60 anos

- Mecanismos de dlto risco
— Vomitos
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- Agravamento do esfado de consciéncia (incluindo infoxicagdes)

- Fratura de crénio ndodinear

~ Sinis focais ou amnésia refrégrada persistente

- Convulsdes

- Coagulopatia

AngioTC

- HSA em localizagdo dfpica [frauméticas geralmente na dlia convexidade) ou com mecanismo de
queda ndo bem esclorecido

TRATAMENTO
A terapéutica encontra-se resumida nas seguintes tabelas'3 610,

Evitar depressores do SNC nas primeiras seis horas (opidides, benzodiazepinas, efc.) e analgesia
preferencial com paracetamol [ndo aumenta risco hemorrdgicol. A desconfinuagdo dos
antiirombéticos & comum, com a reinirodugdo precoce de anficoagulagdo associada a agravamento
hemorrdgico, pelo que esta deve ser ponderada de forma personalizada

Isolados lineares — geralmente inocentes, mas possivel associagdo a HED, TVC ou didstase da sutura
Com afundamento - fratamento conservador se auséncia de pneumocéfalo, sinais neurolgicos,
hematoma pequeno, < 1 cm, auséncia de envolvimento sinusal frontal, deformidade cosméfica

ou confaminagdo. Devem ser adminisirados anfibiéficos profildficos

Existem guidelines da AAN [opinido de perito] para o regresso ao desporto nos alefas com
concussio, dependendo da gravidade da mesma, pelo facto de existir uma maior propensdo

a lesdes infracranianas apds um primeiro TCE. As medidas podem variar enfre regressar em uma
semana apds resolugdo de sintomas afé um més com progressiva adaplaggio dos freinos

Pode haver progressio em 25% nas primeiras 24 horas, mas rora necessidade de nevrocirurgio

Hemorragia superficial sem atingimento das cisternas basais (ao contidrio da aneurismética). Sangue
na vala sivica requer imagem vascular. O vasospasmo ¢ subesfimado com o pico ao ferceiro dia
[sobrefudo jovens e CCS < 8]

Agudo (até 14 dias) de maiores dimenses [> 10 mm ou > 5 mm de desvio] ou se GCS < 8 com
sinais de progressdo, alteragdes pupilares ou sinais de HIC deve ser sempre evacuado. GCS
< 8 devem ser moniforizados com PIC

Neurocirurgia: lesdes de maior volume ou com GCS < 8. Monitorizagdo: lesdes de mais pequeno
volume

RM & mais sensivel na defegdio, sobrefudo através de DTl {lesdes corticomedulares frontais e
femporais, cdpsula intema, s. cinzenta profunda, mesencéfalo e corpo calosol

Estabilizagéio hemodindmica, manter PAS > 100 mmHg, preferencialmente com soros hiperténicos
[vantagens hemodinéimicas sobre manitol)

Monitorizagdo mulfimodal

Doentes com GCS > 13 devem repefir TC em 12 horas, os resiantes devem ser vigiados
preferenciclmente em unidade de infensivos

Doentes com GCS < 8 sio colocados em terapia baseada na monitorizagdo PIC, preferencialmente
através de DVE

[Continua)
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Quros fatores:

~ Manter plaguefos > 50.000/mm? se necessidade de infervengdo neurociirgica emergente.
Controlar outros pardmetros andlfficos da coagulagdo

~ Aniiepiléficos podem estar indicados para prevenir crises precoces ié sefe dias apds [sobretudo
lesdes penetrantes e fratura com afundamento e suspeiia de lesdo dural]

- Cirurgia descompressiva permanece confroversa

~ Hipotermia e barbitiricos em alta dose - reservada a casos com HIC refratéria @ medidas
médicas e cirdrgicas

Topiramato com potencial de diminuicGo de risco de epilepsia; substincios tréficas como IGF-1 1ém
demonsirado efeitos benéficos neurocognifivos; transplantaggio de fecido cortical fefal para a loca da
lesdo tem demonstrado mekhorias neurocognitivas por potencial libertagdo de fatores neurofréficos

PROGNOSTICO

Um terco dos doentes tem desfecho fatal e 25% vive com sequelas. A idade é um
fator de mau prognéstico independente. Existem varios para além da magnitude das
préprias lesdes'2?:

Défices vesfibulares associados a recuperagdo mais prolongada

Maior incidéncia de lesdes infracranianas e défices neurolégicos

Apreseniagdo em coma com mortalidade >50%

Duragdio do coma relacionarse com gravidade da lesgo

Maior desvio da linha média do que expetdvel por lesdio focal, obliteragdio das cisternas
basais e sulcos e desdiferenciagdo corticossubcortical.
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capitulo 3.10.2

Traumatismo vertebromedular

AnorE REco, Mario Rui Siva

DEFINICAO
Define-se como lesdo provocada por qualquer forca mecanica exercida sobre a
coluna vertebral ou, mais particularmente, sobre a medula espinhal'.

EPIDEMIOLOGIA
Distribuicdo bimodal, sobretudo entre os 15-29 e a partir dos 65 anos. A principal
causa de morte relaciona-se com complicacdes respiratorias'3.

FISIOPATOLOGIA

A lesdao medular é uma lesdo a dois tempos: o primeiro tempo por lesdo directa e
o segundo progressivo, por reacdo inflamatdria. A maioria das lesdes ocorre a nivel
cervical (55%) com as restantes regides de forma mais ou menos equivalente. Em cerca
de 20% dos casos coexistem lesdes em locais ndo contiguos'-2.

APRESENTACAO CLINICA
As lesdes sdo divididas em completas e incompletas e sdo categorizadas conforme
a classificagdo ASIA juntamente com a graduacgdo de forca muscular pela MRC'-2.

Hipotensdo arterial juniomente com reflexos miotdficos abolidos, geralmente acompanhada de bradicardia
& com resposta a vasopressores. A lesio condiciona dlferagdo dos reflexos mais préximos, pelo que
lesdes cervicals podem manter reflexos sagrados preservados inicialmente. A resolugdo ocorre em dios @
meses com o regresso progressivo dos reflexos medulares

E a sindrome mais comum, geralmente por mecanismo de hiperextensdio com compressio provocada por
osteofitose anterior e ligamento flavum posterior. O envolvimento preferencial dos cordes anteriores
explica a desproporgdo na fraqueza dos membros superiores relativamente aos inferiores

Mecanismo de lesdo por flexdo ou refropulsdo discal, fipicamente néio  uma sindrome motora pura,
acorendo alguns sintomas sensifivos. Importa disfinguir de causa vasculor

Mecanismo de lesdo por hiperexiensdo cervical, fipicamente com distupgdo do frato espinhotalamico,
mas fombém com componente mofora, havendo dissociagdo das modalidades sensifivas
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Ocorre mais frequentemente na regido cervical e geralmente por mecanismo de lesio penetrante, mas em
casos de lesdo contusa fombém pode ocorrer por hiperextensdo. Tipicamente néo é puro, mas existe uma
assimefiia da forga muscular e marcada dlieragdo sensibilidade termodlgica no membro inferior menos paréfico

Devido ¢ localizagdo, as manifestacdes clinicas podem incluir hipoveniilagdo, hipotensdo, feftaparesia [clinica
molora mimefiza sindrome corda central), dlferagdes da sensiblidode e padrdo de lferagdo da sensiblidade
facial de Dajerine (lesio alta com distribuigdio perioral e caudal dfetando as regides periféricas faciais)

A apresentacdo fipica é paraparesia, reflexos miofdicos dos membros inferiores abolidos e anestesia
em sela com mistura de sinais de primeio e sequndo neurénio. A perda de reflexo bulbocavermoso
e anal é permanente (o confrdrio dos restantes lesdes, em que geralmente volia em 48 horas)

Distinguese da sindrome do cone medular pela fraqueza ser assimétiica e auséncia de sinais de primeiro
neurénio. Existe uma maior resisténcia a fraumafismo comparativamente & medula pela maior capacidade
de regeneragdo das rafzes

Sobrefudo com a sindrome méo ardente relacionada com possivel leso da corda central das fibras mais
mediais do tafo espinhotalamico. Geralmente dura segundos a minutos, raromente > 24 h. Alteragdes da
sensibilidade da mdo e brago poderdio ocorrer por lesdo radicular, geralmente com estenose cenvical associoda

A presenga de frofuras verfebrais deve ser acautelada com necessidode de diferentes fipos de
imobilizagdio, tragdo e intervengdes cirdigicas, sobrefudo para as frafuras a nivel cervical (dissociagdo
aflantoroccipital, fraturas do candilo occipital e aflonto-axiais, entre outras|

A escala ASIA/IMSOP deve ser utilizada para avaliar o doente do ponto de vista
funcional'-2:

Sem fungdo mofora ou sensitiva no segmento S4 e S5

Fundo sensifiva preservada abaixo do nivel sensifivo e estendesse até segmento 54 e S5

Fungdo motora preservada abaixo do nivel sensifivo e na maioria dos mésculos principais a forga muscular
& inferior a grau 3 [escala MRC)

Fungdo mofora preservada abaixo do nivel sensitivo e na maioria dos mésculos principais @ forga muscular
é superior a grau 3 [escala MRC)

Funcdo molora e sensitiva normais

DIAGNOSTICO
A abordagem diagnostica encontra-se resumida na tabela seguinte'-:

Abordagem ABC mantendo PAS > 90 mmHg

Colar cervical rigido com regido frontal fixa se: moltiplas lesdes, dlteragdo do estado de consciéncia,
sinais neuroldgicos ou dor na linha média cervical

NG ajuda nos vémitos e descomprime o estomago (importante no fleus funcional] e algaliacdo pode
ser necessdria

Exame neurolégico para defalhar nivel lesional

Corficoterapia ndo estd recomendada
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TC cenvical segundo ciitérios NEXUS (doente vigil e assinfomdfico ndo necessita)

~ linha cervical média posterior indolor

- Sem evidéncia de infoxicagdo

- Nivel de vigflia nomal

~ Sem défices focais

~ Sem oufros lesdes dolorosas

Pode haver necessidade de complementar o estudo com TC do restante neuroeixo & RM
[preferencialmente com imagens ST

TRATAMENTO
O tratamento encontra-se resumido na tabela'24:

Estabilizaggo hemodinamica [pode haver instabilidade nas lesdes cervicais ou fordcicas altas|

e ventilatéria (lesdes acima de C2 afetam o centro respiratério e enfre C3-C5 podem comprometer

a fungdio do frénico). Doentes com sindrome da corda central cervical devem ser vigiados em unidades
de infensivos

A decisdo cirirgica & controversa, mas pode haver casos em que esid indicada, sobretudo se houver
um reagravamento clinico, instabilidade vertebral ou sindrome incomplefa

Tratamento cirdrgico indicado se compressdo medular ou insfabilidade vertebral

Nao hé grande evidéncia no trafamento cirdrgico

Deve ser infervencionada cirurgicamente em < 24 horas se de origem hemidria; no enfanto se
froumdtica néio existe evidéncia que a infervengdo melhore o desfecho [a semelhanga da sindrome
do cone medular)

PROGNOSTICO
Os principais fatores de mau progndstico sdo a idade, gravidade clinica e presenca
de doenca osteoarticular. Outros fatores a ter em conta'-3:
- Sindromes transitérias medulares — um episédio de disfuncdo transitéria medular
aumenta o risco de lesdo medular se existir contacto medular em RM;
- Sindrome da corda anterior - a sindrome medular de pior prognostico funcional;
- Sindrome de Brown-Séquard - apresentacdo com variante classica com pior prog-
nostico funcional do que as variantes incompletas.
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3.11. Complicagdes neurologicas de alteragdes metabolicas

capitulo 3.11.1

Sindrome de desmielinizacdo osmotica

(arros Ficueireno, Mario Rui Siva

DEFINICAO

A sindrome de desmielinizacdo osmética (SDO) é um conjunto de apresentacdes
clinicas de desmielinizacdo de estruturas do sistema nervoso central devida a disturbios
hidroeletroliticos.

A principal causa é a correcdo rapida da hiponatremia, especialmente se a hipona-
tremia for crénica (> 48 h). Cerca de 47% dos casos estdo associados a hipernatremia
grave (Na+ < 120 mmol/l). Alteracdes relacionadas com outros eletrélitos, em particular
0 potassio, também podem estar associados a SDO'.

EPIDEMIOLOGIA
Manifesta-se mais frequentemente entre os 30 e os 50 anos e a maioria dos doen-
tes sdo homens.
Fatores de risco para SDO?:
- Alcoolismo cronico;
- Malnutrigao;
- Uso prolongado de diuréticos;
- Transplante hepatico;
- Polidipsia psicogénica.

FISIOPATOLOGIA

Em casos de hiponatremia cronica (> 48 h ou progressao < 0,5 mmol/h) ocorre
remocdo de osmdlitos organicos e inorganicos das células, levando a normalizacdo
do volume celular. Quando a hiponatremia é rapidamente corrigida, sem que o balan-
co de osmolitos possa ser retomado, existe uma reducdo do volume celular de acor-
do com o gradiente osmdtico, causando morte celular'. Os oligodendrocitos sdo as
células mais afetadas, levando a desmielinizacdo relativamente simétrica, na auséncia
de inflamagdo?.

ASPETOS CLINICOS
O fator desencadeante precede os sintomas em 1-14 dias. m

Existe geralmente um curso bifasico, com um quadro inicial de encefalopatia ou
crises devidas a hiponatremia. Existe melhoria ap6s correcdo do desequilibrio e um
novo agravamento alguns dias depois, devido a desmielinizacao'.
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Tabela 1. Manifestagées clinicas da mielinélise centropéntica e extrapdntica

Mielinclise centropantica Mielindlise extraponfica

Encefalopatia/aleragdo do estado de Alteragdes do movimento:

consciéncia - Sindrome acinéficorigida

Disartria ~ Distonia

Disfagia - Coreia

Tetraparesia - Mioclonias

Atoxia ~ Tremor

Oftalmoparesia Alferagdes neuropsiquidtricas:

Alteragdes puplares - Alteragdes cognitivas (predominio frontal

Sindrome locked-in ~ Alterages psiquidiricas (depressdo, mania, labilidade emociondl)

- Crises epiléficas

A SDO é altamente varidvel nas suas manifestacdes, que se correlacionam com o
local mais afetado e dividem-se tipicamente em pontica ou extrapdntica (podendo
ocorrer em simultaneo ou separadamente). Na mielindlise pontica é frequente o envol-
vimento da basis pontis, causando lesdo da via corticobulbar e corticospinhal, e menos
frequente do tegmentum pontis (causando alteracdes pupilares e da oculomotricidade)?.

Na mielindlise extrapontica podem existir alteracdes do movimento (por desmieli-
nizacdo dos ganglios da base) e quadros neuropsiquiatricos (por envolvimento de es-
truturas corticais ou subcorticais).

As manifestacdes mais frequentes sdo devidas a encefalopatia (alteracdes da vigi-
lancia, memoria, iniciativa, concentracdo, entre outros). A SDO pode também ser assin-
tomatica ou oligossintomatica'.

DIAGNOSTICO

O diagnostico deve ser suspeitado na presenca de uma evolucdo clinica compativel
(em particular com o curso bifasico) e a presenca de fatores de risco para o seu desen-
volvimento'.

A TC pode mostrar alteracdes sugestivas, mas é pouco sensivel. O exame de esco-
Ilha é a RM-CE, que pode confirmar a suspeita, mostrando lesdes desmielinizantes (hi-
perintensas em T2 e FLAIR, hipointensas em T1). Estas sdo tipicamente simétricas e
podem envolver a ponte, cerebelo, corpo geniculado lateral, tdlamo, capsulas externa
e extrema. E frequente uma forma em tridente no centro da ponte, poupando a ponte
ventrolateral e os tratos corticoespinhais3“. As alteracdes da RM podem estar presentes
desde o primeiro dia de sintomas, ou sé serem detetadas num exame de follow-up. Se
um primeiro exame for normal nos primeiros sete dias, deve considerar-se a repeticdo
do exame dentro de uma ou duas semanas. A revisdo do estudo analitico nos dias
anteriores ao desenvolvimento de sintomas pode mostrar um disturbio eletrolitico re-
levante (em particular a hiponatremia)'.

TRATAMENTO"2
- Prevencdo
® Em casos de hiponatremia grave (<120mmol/L), a incidéncia de SDO é significa-
tivamente reduzida se a correcao for lenta (<0.5mmol/L/h ou <8-10 mmol/L/dia).
e Corrigir outros disturbios hidroeletroliticos acompanhantes.
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e A abordagem de doentes com sintomas associados a hiponatremia grave (por
ex. alteracdo do estado de consciéncia ou crises epilépticas) e fatores de risco
para SDO é particularmente dificil. A maioria das manifestacées graves podera
ser revertida com uma subida de 5% do sédio sérico e uma correcdo lenta dai
em diante ira prevenir o desenvolvimento de SDO.

Sintomatico

e Uma proporcdo significativa dos doentes apresenta remissdo espontanea.

e Considerar a reinducdo de hiponatremia ap6és uma correcao excessivamente rapida.

o Existe beneficio no tratamento com Levodopa ou agonistas dopaminérgicos em
doentes com sindromes acinético-rigidos.

PROGNOSTICO!

Entre 24-39% dos doentes apresentam uma recuperacdo para o seu estado basal,

enquanto 33-50% apresentam sequelas com impacto funcional.

A duracdo e extensao das lesdes na RM ndo tem uma boa correlagdo com a evolu-

cdo clinica.

Preditores de mau progndstico:

Hiponatremia < 114 mmol/l;

Hiponatremia com hipocaliemia acompanhante;
Alteracdo do estado de consciéncia.
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capitulo 3.11.2

Degenerescencia combinada subaguda

Mariana Roca, Mario Rui Siva

DEFINICAO

O termo degenerescéncia combinada subaguda refere-se a mielopatia e patologia
de nervo periférico associadas a deficiéncia de vitamina B12 (ou cobalamina).

Os produtos de origem animal (carne, peixe e lacticinios) sdo as principais fontes
alimentares de cobalamina. A sua absorcdo implica a producdo de fator intrinseco (Fl)
pelas células gastricas parietais, a ligacdo da vitamina B12 ao Fl e posterior absorcdo
deste complexo no ileo terminal. Apenas cerca de 5% da vitamina B12 é absorvida na
sua forma livre. A maioria da cobalamina absorvida é armazenada no figado, sendo
necessarios muitos anos para a deplecdo destas reservas’.

As etiologias mais frequentes sdo':

- Anemia perniciosa ou gastrite autoimune - cursa com reduzida producdo de Fl,
podendo existir anticorpos anticélulas parietais ou anti-Fl;

- Outras causas de ma absorcdo adquirida - em contexto de gastrite atrofica e hipo-
cloridia, apds cirurgias gastricas ou ressecdo do ileo terminal, assim como em varias
patologias gastrointestinais (infecdo por Helicobacter pylori, doenca inflamatoria
intestinal, linfoma, amiloidose, doenca celiaca, sobrecrescimento bacteriano, entre
outras) e na pancreatite cronica;

- Deficiéncia nutricional - rara, ocorrendo apenas em vegetarianos estritos;

- Induzida por farmacos - sobretudo antagonistas dos recetores H2, inibidores da
bomba de protdes, metformina e apds a exposicdo a 6xido nitrico;

- OQutras - na infecdo pelo VIH pode ocorrer a diminuicdo dos niveis de vitamina B12,
mas o significado clinico desta associacdo é incerto.

EPIDEMIOLOGIA
A sua prevaléncia aumenta com a idade, sobretudo pela sua associacdo a anemia
perniciosa. Estima-se que cerca de 5% dos idosos tém baixos niveis de cobalaminaZ?.

FISIOPATOLOGIA

A cobalamina atua como cofator em duas reagdes bioquimicas. Uma envolve a
conversao da metilmalonil-coenzima A em succinil-coenzima A, que participa no ciclo
de Krebs. A acumulacdo destes precursores cursa com a insercdo anémala de acido
gordos de cadeia impar nos lipidos das membranas, como os presentes na bainha de
mielina. E possivel que esta alteracdo esteja subjacente as lesdes de fibras mielinizadas
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que caraterizam a doenca. Por outro lado, a cobalamina também participa na conversao
da homocisteina em metionina. A metionina posteriormente é convertida em S-adeno-
silmetionina, que é utilizada nas reacdes de metilacdo do sistema nervoso. O compro-
metimento desta reacdo pode interferir com a sintese de DNA e consequentemente com
a formacdo dos oligodendrdcitos e das bainhas de mielina'?3.

ASPETOS CLINICOS

O mais carateristico é o quadro iniciar-se com parestesias persistentes das maos e
posteriormente dos pés. Com a progressao da doenca surgem as alteracdes da marcha
e 0 aumento do tonus dos membros, sobretudo nos membros inferiores. O doente
também se pode apresentar com sinais e sintomas cognitivos que vao desde irritabili-
dade, apatia e sonoléncia até um estado confusional marcado, depressdo com sintomas
psicéticos e/ou deméncia. O mais frequente é estes sintomas ocorrerem em estadios
mais tardios da doenca. Esta patologia também pode cursar com alteracdes visuais e
estas podem anteceder as outras manifestacdes clinicas ou serem a Unica manifestacao
desta doenca. Pode ocorrer perda visual bilateral, escotomas cecocentrais e atrofia
Optica em casos mais avancados. Uma minoria dos doentes apresenta sinais do tronco
cerebral e/ou cerebelosos, coreia e disfuncdo autondmica'-3.

O exame neurolégico é habitualmente normal na fase inicial da doenga. Com a
progressao, ha evidéncia de envolvimento dos corddes posteriores e laterais da medula
espinhal. A diminuicdo da sensibilidade vibratdria 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 predominio proximal e associa-se a
sinais piramidais. Numa fase inicial os reflexos osteotendinosos podem ser normais ou
estar diminuidos, provavelmente secundario a neuropatia em contexto de défices vita-
minicos multiplos (que frequentemente acompanham o défice de cobalamina). A marcha
é predominantemente ataxica.

DIAGNOSTICO

0 diagndstico é confirmado se, na presenca do contexto clinico adequado, existirem
niveis séricos reduzidos de vitamina B12 e/ou aumento dos niveis seus precursores, o
acido metilmalénico e a homocisteina. A medicdo dos precursores é sobretudo util na
presenca de clinica sugestiva e de niveis de cobalamina no limite inferior da normali-
dade. As alteracdes hematoldgicas podem estar ausentes, mas a manifestacdo classica
é a anemia macrocitica. Pode também ocorrer macrocitose eritrocitaria e hipersegmen-
tacdo dos polimorfonucleares na auséncia de anemia.

A RM cervicodorsal é importante para excluir causas estruturais. Na degenerescén-
cia combinada subaguda a RM pode ser normal ou apresentar hipersinal em T2 nos
corddes posteriores ou laterais, assim como realce com gadolinio. O «sinal do V inver-
tido» consiste no hipersinal em T2 dos corddes posteriores nos cortes axiais, semelhan-
te a aparéncia da letra V invertida.

Os PEV podem apresentar alteragcdes antes do desenvolvimento de sintomatologia
visual.

Os ECN evidenciam a presenca de uma polineuropatia (geralmente axonal) em cer-
ca de 50% dos casos.

TRATAMENTO
0 tratamento habitualmente é realizado com injecdes intramusculares de cobalamina.
Apbds o primeiro més é mantida uma injecdo mensal indefinidamente. A suplementacao
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Tabela 1. Regime terapéutico mais utilizado na degenerescéncia combinada

subaguda

Duragéio Posologia

Primeiros 7 dias Cobalaming 1000 pg IM, 1x por dia
No primeito més Cobalamina 1000 pg IM, semandl
Apés o primeiro més Cobalaming 1000 pg IM, mensal

oral com 1000 pg diarios ja foi utilizada com algum sucesso, mas é necessaria maior
vigilancia para assegurar a eficicia do tratamento e hd menos evidéncia em casos de
envolvimento neuroldgico grave'+.

PROGNOSTICO

O fator mais importante na resposta ao tratamento é a duracao dos sintomas, sen-
do a melhoria clinica mais marcada se a terapéutica for instituida nos primeiros trés
meses. Apesar de existir melhoria clinica na maior parte dos doentes, a terapéutica
pode apenas parar a progressao da doenca se a sintomatologia apresentar muito tempo
de evolucdo3.

BIBLIOGRAFIA

1. So YT. Deficiency diseases of the Nervous System. In: Jankovic J, Mazziotta JC, Pomeroy SL, Newman

NJ. Bradley’s Neurology in Clinical Practice. 8th ed. Elsevier, 2021.

2. Lindenbaum J, Rosenberg IH, Wilson PW, Stabler SP, Allen RH. Prevalence of cobalamin deficiency
in the Framingham elderly population. The American journal of clinical nutrition. 1994;60(1):2-11.
doi: 10.1093/ajcn/60.1.2.

.Ropper AH, Samuels MA, Klein JP. In: Diseases of the Nervous System Caused by Nutritional Defi-
ciency. In: Ropper AH, Samuels MA, Klein JP. Adams and Victor’s Principles of Neurology. 10th ed.
McGraw Hill, 2014.

4.Kumar N. Neurologic aspects of cobalamin (B12) deficiency. Handbook of Clinical Neurology.

2014;120:915-26. doi: 10.1016/B978-0-7020-4087-0.00060-7

w



capitulo 3.11.3

Encefalopatia metabdlica

Mariana Rocua, Mario Rui Sitva

DEFINICAO E MANIFESTACOES CLINICAS

0 termo encefalopatia metabélica é usado para descrever um estado de disfuncdo
cerebral difusa induzido por uma alteracdo metabdlica. A sua apresentacao clinica
inclui alteracdes da vigilia, orientacdo, atencdo, cognicdo e comportamento, e pode
variar desde um quadro de lentificacdo ligeira até ao coma. A flutuacdo de sintomas
é uma carateristica tipica. 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 manifestacdes clinicas podem
ser especificas de cada etiologia. Fisiopatologicamente ocorre edema cerebral, altera-
coes na funcdo de neurotransmissores, acumulacdo de metabolitos toxicos e faléncia
energética'.

ENCEFALOPATIA HEPATICA

Pode ser classificada como aguda ou cronica. As principais causas de doenca hepa-
tica aguda sdo hepatites virais, farmacos hepatotoxicos, toxinas e doenca vascular. Ao
contrario da doenca hepatica cronica, os doentes apresentam frequentemente irritabili-
dade, agitacdo, crises epiléticas e edema cerebral, enquanto sinais piramidais e extra-
piramidais sdo menos frequentes.

A doenca hepatica crénica pode dever-se a alcoolismo, hepatites virais, doenca de
Wilson, doencas do ciclo da ureia. Pode ocorrer agudizacdo de uma doenca hepdtica
cronica quando existe um shunt porto-sistémico. A agudizacdo pode ser desencadeada,
entre outros, por infecdo intercorrente, excesso de consumo de proteinas, obstipacao
ou uso de sedativos'.

A encefalopatia hepatica é uma das principais causas de morbilidade e mortalidade
na doenca hepatica cronica?.

FISIOPATOLOGIA

A fisiopatologia ndo é totalmente conhecida, mas deve-se principalmente a elevacao
de amonia no sangue arterial e cérebro. A amoénia é absorvida no trato gastrointestinal
e transportada para o figado para eliminagdo. Na presenca de insuficiéncia hepatica ou
shunt portocava existe aumento dos niveis de aménia arterial. Em situacdes de faléncia
hepatica, o musculo esquelético também atua na metabolizacdo da aménia. No SNC é
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metabolizado em glutamina pelos astrocitos, resultando num aumento da transmissdao
GABAérgica e alteracdes na funcdo astrocitaria'.

MANIFESTACOES CLINICAS

Pode manifestar-se por encefalopatia de gravidade variavel, mioclonias multifocais
positivas ou negativas (em particular mioclonias negativas com a extensdo dos bracos
e punhos designados asterixis), tremor postural, sinais de libertacdo frontal e parkin-
sonismo. Até 60% dos doentes com cirrose hepatica sem evidéncia clara de encefalo-
patia mostram anormalidades significativas em baterias de testes neuropsicolédgicos,
sendo os testes para atencdo, concentracdo, percecao visuoespacial e velocidade e
precisdo motora os mais frequentemente alterados. Nos casos graves pode manifestar-
-se por coma com resposta em descorticacdo ou descerebracdo?.

ESTUDO ANALITICO

As enzimas hepaticas e bilirrubina sérica podem estar alteradas, tal como o estudo
da funcdo hepatica (albumina sérica, fatores de coagulacdo e INR). O doseamento de
amonia arterial pode ser Gtil, mas um valor normal ndo exclui encefalopatia hepatica.

IMAGEM

Na doenca hepatica crénica pode observar-se hiperintensidade em T1 bilateral nos
globos palidos por acumulacdo de manganés, mas ndo se relacionam com a gravidade
da encefalopatia hepatica. A TC-CE pode mostrar sinais de edema cerebral.

EEG

0 achado eletroencefalografico caracteristico sao as ondas trifasicas, que se associa
a lentificacdo do ritmo dominante posterior, com presenca de frequéncias teta (4-8 Hz)
e delta (< 4 Hz). Em casos graves pode coexistir atividade epileptiforme.

TRATAMENTO

Identificar e tratar infecOes intercorrentes e fatores desencadeantes (exemplo: he-
morragia gastrointestinal [Gl], suspender sedativos)'.

Restricdo do consumo de proteinas na dieta, e administracao de enemas de limpeza
e lactulose (20-30 g; 3-4x/dia) para reduzir a absor¢dao de amdnia no trato Gl. Antibio-
ticos como rifaximina (550 mg 2x/dia), metronidazol e neomicina podem ser alternati-
vas a lactulose. Aminoacidos de cadeia ramificada podem ser usados em combinacdo.
Apo6s a fase aguda o doente deve consumir a maior quantidade de proteina permitida
para evitar catabolismo e caquexiaZ.

Na insuficiéncia hepatica aguda a lactulose ndo mostrou um beneficio significativo.
O desenvolvimento de edema cerebral pode ser tratado com manitol.

Em casos refratarios podera estar indicado o transplante hepatico.

ENCEFALOPATIA UREMICA E ASSOCIADA A DIALISE

E causada pela acumulacdo de produtos do metabolismo das proteinas e pela perda
da funcdo homeostatica e endocrina do rim. A encefalopatia deve-se ao efeito de diver-
sas moléculas como a ureia, paratormona e moléculas intermédias. Estes compostos
afetam a neurotransmissdo GABAérgica e glutamatérgica.

Além das manifestacdes comuns as restantes encefalopatias metabélicas, na ence-
falopatia urémica aguda pode observar-se hiperventilacdo (secundaria a acidose meta-
bélica) e tetania (por alteracbes do metabolismo do célcio). As mioclonias sdao mais
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frequentes do que em outras etiologias. As mioclonias podem também dever-se ao
efeito de farmacos em niveis plasmaticos superiores devido a insuficiéncia renal.

Na uremia cronica predomina a lentificacdo, apatia e inatencdo. Podem coexistir
perturbacdo do sono e sindrome das pernas inquietas.

O EEG mostra lentificacdo difusa com excesso de atividade teta e delta, tornando-se
mais lento com a progressdo da encefalopatia. A encefalopatia urémica é tratada por
terapéutica de substituicao de funcdo renal. Os sintomas melhoram em dias a semanas,
podendo permanecer sintomas ligeiros?.

SINDROME DE DESEQUILIBRIO DA DIALISE>?

A didlise também pode induzir um quadro de encefalopatia, cefaleia, nauseas, vo-
mitos e crises epiléticas durante ou pouco tempo depois do tratamento. Este deve-se
a rapida normalizacdo de eletrélitos que leva a transferéncia de agua resultando em
edema cerebral. Resolve com a reducdo da duracdo ou eficacia dialitica.

ENCEFALOPATIA DE WERNICKE ASSOCIADA A DIALISE??

Os doentes com doenca renal crénica sob didlise estdo em risco para o desenvol-
vimento de encefalopatia de Wernicke devido a reducao do consumo dietético por re-
ducdo do apetite e a perda de tiamina durante a didlise (a tiamina é uma vitamina hi-
drossolavel). Os doentes devem fazer suplementacdo de tiamina durante a dialise para
evitar o desenvolvimento desta complicacdo.

DISTURBIOS DO METABOLISMO DA GLICOSE
Hipoglicemia

A rapidez de instalacdo 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 progressao surgem espasmos
musculares, posturas em descerebracdo, mioclonias e crises epiléticas. O uso de betablo-
queadores pode frenar estes sintomas. Se inferior a 10 mg/dl: coma com pupilas midria-
ticas, hipotonia e respiracdo superficial. Os danos sdo irreversiveis se a hipoglicemia ndo
for corrigida rapidamente. Os défices neuroldgicos focais sdo raros. Na instalacdo su-
baguda hipoglicemia (+ comum) os sintomas sdo mais frustres: lentificacdo psicomoto-
ra e desenvolvimento gradual de altera¢bes do estado de consciéncia. A hipoglicemia
cronica é rara e cursa com alteragdes insidiosas da memoria e comportamento*>.

Etiologias mais frequentes: insulina e farmacos antidiabéticos orais — sobretudo na
hipoglicemia de instalacdo aguda; alcoolismo e doenca hepética; ma nutricdo grave;
tumores secretores de insulina. Os fatores de risco para a hipoglicemia sdo a diminuicdo
da ingestdo caldrica, uremia, doenca hepatica, infecées graves, gravidez, neoplasias e
queimaduras®*. Quando o diagnostico etioldgico é incerto, deve avaliar-se a de insulina,
peptideo C e hemoglobina glicosilada*.

A hipoglicemia é uma emergéncia médica e deve ser considerada em todos os
doentes com alteracdes do estado de consciéncia®. O tratamento é realizado com gli-
cose endovenosa. O prognéstico depende do tempo de instalacdo da hipoglicemia®.

Hiperglicemia

A hiperglicemia é mais bem tolerada, mas também cursa com sintomas neurolégi-
cos. Definem-se duas sindromes: a cetoacidose diabética (CAD) e a sindrome hiperos-
molar hiperglicémica (SHH).
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Tabela 1. Etiologias mais frequentes de hiponatremia

Hiponatremia hipovolémica Hiponatremia euvolémica Hiponatremia hipervolémica
Cerebral salf wasfing SIADH Cirrose hepdtica

Perdas gasfrointesfinais Hipofiroidismo Insuficiéncia cardiaca
Diuréficos Insuficiéncia suprarrendl Insuficiéncia renal

Perdas para o ferceiro espago Sindrome nefrfica

A CAD ocorre sobretudo na DM1, desenvolve-se ao longo de varios dias e é preci-
pitada por infe¢des ou incumprimento da medicacdo. Cursa com anorexia, nauseas, dor
abdominal, desorientacdo, hiperventilacio e/ou coma*®. Diagndstico: hiperglicemia
> 250 mg/dl, acidose metabdlica (pH < 7,30, bicarbonatos séricos < 18 mEq/I) e pre-
senca de corpos cetonicos séricos ou urinarios®. O tratamento é um bolus inicial de
insulina endovenosa de 0,1 U insulina por kg, seguida por uma infusdo continua de
0,1 U/kg/h até a glicemia atingir valores inferiores a 200 mg/dl. Posteriormente a
perfusdo é ajustada para manter uma glicemia de 150 a 200 mg/dl até a resolucdo da
cetoacidose. A acidose deve ser tratada com bicarbonato de sédio (50-100 mmol)*.

A SHH é mais frequente em doentes idosos com DM2. Cursa com mais desidratacao
e desenvolve-se mais lentamente que a CAD. Diagnostico: hiperglicemias marcadas
(> 600 mg/dl), osmolaridade sérica aumentada (> 320 mOsm/|) e auséncia de corpos
cetonicos significativos®. Pode cursar com défices neuroldgicos focais, crises epiléticas
e alteracdes do estado de consciéncia®. O acidente vascular cerebral pode acompanhar
a SHH, quer como uma complicacdo associada ao estado pré-trombotico ou como um
precipitante. A hemicoreia e a epilepsia partialis continua sao duas complicacoes ra-
ras*. No tratamento, a prioridade é a manutencdo da volemia. Se presente, a hiperna-
tremia deve ser corrigida com soro heminormal. A insulinoterapia é semelhante a
descrita na CAD.

DISTURBIOS DO METABOLISMO DA AGUA E ELETROLITOS
Hiponatremia (Na+ sérico < 135 mmol/D)

A hiponatremia é separada em trés categorias de acordo com a volemia: hipovolé-
mica, euvolémica ou hipervolémica.

A sindrome de excrecdo inapropriada de hormona antidiurética (SIADH) é a causa
mais frequente de hiponatremia. Pode ser secunddria a varias patologias neuroldgicas
(geralmente centrais e infeciosas, mas também presente em patologia traumatica, infla-
matéria e na sindrome de Guillain-Barré). Pode também ser induzida por farmacos, no-
meadamente os SSRI, SNRI, antidepressivos triciclicos e antiepiléticos (CBZ, OXC e ESL)3.

A sintomatologia inicial (Na+ 125-130 mmol/I) inclui mal-estar geral, tonturas, nauseas
e sonoléncia; posteriormente surgem alteracdes do estado consciéncia (incluindo coma),
cefaleias e crises epiléticas. Se existir instalacdo aguda de Na+ sérico < 115-120 mmol/I
ha risco de herniagdo cerebral e paragem respiratéria. As hiponatremias crénicas podem
ser assintomaticas; cursar com sintomatologia mais ligeira como tonturas e alteracoes
cognitivas; ou apresentarem sintomas graves se Na+ < a 110 mmol/I*8,

A avaliagdo diagnostica da hiponatremia inclui a determinacao da osmolaridade sérica
e urinaria e da volemia. Diferenciar SIADH de cerebral salt wasting: a SIADH é um diag-
nostico de exclusdo que implica uma osmolaridade sérica baixa (< 275 mOsm/kg), urina
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Tabela 2. Tratamento da hiponatremia

Tratamento

Hiponairemia NaCl hiperténico a 3%, 100 ml a cada 10 minulos Repefir até 3x, se necessdrio
sinfoméfica ou aguda ~ Corrigir até 46 mmol/|

Hiponatremia crénica  NoCl hiperténico a 3%, 1 a 2 bélus de 150 ml
sinfomdtica Monitorizar sédio entre os bolus
Corrigir até 5 mmol/!

Hiponairemia com Trator mediante a efiologia (descontinuar férmaco, restrigdo hidrica, efc.)
sinfomas ligeiros

SIADH Tratar a efiologia, se possivel
Restricdo hidrica (< 800 ml/dia)

Se HSA e risco de vasospasmo: NaCl hiperténico a 3%

Cerebral salf wasfing ~ Tratar a eficlogia, se possivel
Solugdo isoténica = NaCl 0,9%
Se hiponatremia grave ~ NaCl hiperténico a 3% e/ou comprimidos de sl {1 a 2 g até 3x/dia]"®

inapropriadamente concentrada (> 100 mOsm/kg), euvolemia, sédio urinario > 30 mmol/I
e funcdo tiroideia e suprarrenal normais; na cerebral salt wasting ha hipovolemia.

No tratamento, é fundamental documentar a duracdo da hiponatremia. Limitar a
correcdo do sodio a 10 mmol/l nas primeiras 24 horas e 8 mmol/l/dia nos restantes
dias, pelo risco de sindrome de desmielinizacdo osmética. Atencao aos doentes com
hiponatremia hipovolémica em que a corre¢do da hipovolemia pode promover diurese
e corrigir rapidamente o sodio sérico.

Hipernatremia (Na+ sérico >145 mmol/l)

Nas hipernatremias de instalacdo aguda ha perda de volume celular; nas hiperna-
tremias cronicas ha uma relativa preservacdo do volume cerebral por mecanismos
compensatorios. As etiologias mais frequentes sdo a desidratacdo e a administracdo de
fluidos hipertonicos**38. Os sintomas sdo a fraqueza, irritabilidade, hiperreflexia, tremor,
mioclonias ou coreia. Em casos mais graves ha encefalopatia, crises epiléticas (menos
frequentes comparativamente com a hiponatremia) e hemorragias cerebrais. Estas ulti-
mas podem ser subdurais, intraparenquimatosa ou subaracnoideias e, habitualmente,
ocorrem por rutura venosa associada a perda de volume cerebral®8. O tratamento da
hipernatremia implica a correcdo da etiologia e o tratamento da hiperosmolaridade.

DISTURBIOS DO METABOLISMO DO POTASSIO
Hipo (K+ < 3,5 mmol/D) e hipercaliemia (K+ > 5 mmol/l)

Os disturbios do metabolismo do potassio habitualmente afetam o sistema nervoso
periférico. Na hipocaliemia ha sintomas se K+ for < 3,0 mmol/l. As etiologias mais
frequentes sdo o aumento da deslocacdo intracelular do potassio e as perdas renais e/ou
gastrointestinais. Os sintomas mais associados a hipocaliemia sdo a fraqueza muscular
(proximal > distal), cdibras, parestesias ou rabdomiélise. Se K+ for < 2,0 mmol/| pode
existir paresia ascendente com disfuncao respiratéria. A hipercaliemia aumenta o risco
de arritmias cardiacas*8.
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Tabela 3. Tratamento da hipernatremia

Tratamento

Hipernatremio aguda (< 48 h| Solugdio hipotnica - NaCl 0,45%
Corrigir 2 mmol/! por hora cié Na+ 145mmol/|

Hiperatremia crénica Solugdo hipoténica - NaCl 0,45%
Corrigir até 0,5 mmol/| por hora ou até 10 mmol/I por dia

Hipematremia crénica com sinfomas Hidrataggo oral, se possivel
ligeiros

Esfimar o défice de dgua Sodio sérico

140

Agua corporal fofal x

Agua corporal fofal & cerca de 45% do peso em kg

Tabela 4. Tratamento da hipocaliemia

Tratamento

Hipocaliemia ligeira a moderada Cloreto de potéssio PO - 600 a 1200 mg 2 a 4x por dia

Se K+ 3,0 - 3,4 mmol/| Se perdos renais, uiilizar diuréfico poupador de potdssio exemplo: amilorida
5 mg por dia)

Hipocaliemia grave ou sinfomdfica Cloreto de potéssio EV: 20-40 mEq em 1l de SF

Se K+ 2,5 - 3,0 mmol/I Cloreto de potéssio PO - 600 a 1200 mg 2 a 4x por dia

Se hipomagnesemia: 6xido de magnésio 250-500 mg oral id ou bid; sulfato
de magnésio EV 12 g em 100 ml de SF

Tabela 5. Tratamento da hipercaliemia

Tratamento
1.° Anfagonismo imediato dos efeifos cardiacos 10 ml de gluconato de cdlcio o 10% em perfusGo 2-3 minuios
Se als. ECG ou K+ > 6,5 mmol/!
2.° Redistribuicdo do potdssio 10 U de insulina répida em 500 ml de soro glicosado a 5%
Se K+ > 6,0 mmol/I Nebulizagdo de salbutamol durante 30 minutos
3. Remogdo do potdssio Resina permutadora de ides — 25 a 50 g oral em 100 ml
Se K+ > 5,0 mmol/| Lactulose ou enema 30-50g em 150 ml dgua tépida
Diuréficos - furosemida 1 mg/kg
Hemodidlise

A hipercaliemia é menos frequente mas é potencialmente fatal. Associa-se a doenca
m renal crénica terminal, diabetes mellitus e a farmacos como os inibidores do sistema
renina-angiotensina-aldosterona. Alteracdes eletrocardiograficas por ordem crescente de

gravidade: ondas T apiculadas, perda de ondas P, alargamento progressivo do complexo
QRS até fusdao com onda T (padrdo de onda sinusoidal), fibrilhacdo ventricular e assis-
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tolia. Os sintomas neuroldgicos sdo infrequentes e habitualmente ocorrem apds as alte-
racdes cardiacas. Estes incluem fraqueza muscular, paralisia ascendente e parestesias*>.

DISTURBIOS DO METABOLISMO DO CALCIO
Hipo e hipercalcemia

A hipo e a hipercalcemia podem cursar com sintomas neurolédgicos, porque o calcio
é importante na funcao muscular e como estabilizador de membrana. A hipocalcemia
cursa com parestesias (ou hipostesia) periorais e das extremidades, caibras e, em casos
graves, crises epiléticas, laringospasmo e broncospasmo. Se crénica pode causar cefa-
leias e sintomas extrapiramidais como coreia ou parkinsonismo. As etiologias mais
frequentes sdo 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
instalacdo do distdrbio. Nas hipocalcemias graves habitualmente é necessaria a admi-
nistracdo de calcio EV - gluconato de calcio ou cloreto de calcio. Na terapéutica créni-
ca geralmente é necessaria a administracdo de calcio e vitamina D*%. A hipercalcemia
associa-se ao hiperparatiroidismo, doencas granulomatosas, neoplasias, doenca tiroideia
e iatrogenia medicamentosa. As hipercalcemias ligeiras podem cursar com alteracdes
da personalidade, dificuldades de concentracdo, depressao e ansiedade. As hipercalce-
mias graves cursam com altera¢des do estado de consciéncia, défice motor de predo-
minio proximal, sintomas gastrointestinais e alteragcdes eletrocardiograficas. O trata-
mento inclui a reposicdo da volemia, inibicdo da reabsorcdo 6ssea com bifosfonatos,
furosemida e/ou hemodialise*8.

DISTURBIOS DO METABOLISMO DO MAGNESIO
Hipo e hipermagnesemia

O magnésio distribui-se maioritariamente a nivel intracelular e os seus niveis sdo
regulados pelos rins. A hipomagnesemia habitualmente cursa com hipocalcemia e hipo-
caliemia. Resulta de ingestao inadequada, nutricao parentérica prolongada, ma absorcao
ou alcoolismo. Pode cursar com tremores, fasciculacoes, cefaleias, alteracdes do estado
de consciéncia, arritmias ou insuficiéncia cardiaca. Os doentes com sintomas graves devem
ser monitorizados hemodinamicamente e o tratamento é a reposicdo do magnésio com
sulfato de magnésio 1 a 2 g endovenoso (a dose ser reduzida em cerca de 50% na pre-
senca de insuficiéncia renal). Nos doentes com sintomas minimos ou assintomaticos, a
reposicao deve ser oral (cloreto de magnésio, lactato de magnésio, 6xido de magnésio
ou carbonato de magnésio) 8. A hipermagnesemia pode ocorrer na doenca renal croni-
ca, na toma excessiva de suplementos de magnésio oral ou apds infusdes de magnésio
(habitualmente utilizadas nas mulheres gravidas com eclampsia). Cursa com nauseas,
cefaleias, alteracdes do estado de consciéncia, diminuicdo ou auséncia dos reflexos
miotaticos; se for grave pode existir hipotensdo, bradicardia e paralisia muscular com
faléncia respiratéria. O tratamento é a cessacdo da suplementacdo. Nos doentes com
doenca renal deve ser realizada fluidoterapia (cloreto de sddio a 0,9%) e um diurético
de ansa (furosemida). Se ha doenca renal crénica avancada (TFGe < 15 ml/min/1,73 m?)
podera ser necessario realizar dialise. Os efeitos cardiacos e neuromusculares da hiper-
magnesemia podem ser revertidos com célcio endovenoso*?.
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3.12. Complicagdes neurologicas na gravidez e puerpério

capitulo 3.12.1

(efaleia na gravider

AnceLa Areu, IsaseL Luzeiro

ABORDAGEM

A anamnese de uma cefaleia ndo difere pela gravidez.

Se cefaleia em mulher com idade gestacional > 20 semanas, excluir sempre pré-
-eclampsia.

Mulheres com histéria de cefaleias

Testes diagndsticos ndo sdo necessarios se as carateristicas da cefaleia ndo se
modificaram e a pré-eclampsia for excluida. A maioria das mulheres com cefaleias
primarias ja tém diagnostico estabelecido antes da gravidez'.

Devem ter-se em atencdo sinais de alerta de cefaleias que podem surgir durante a
gravidez (Tabela 1).

Tabela 1. Causas mais frequentes de cefaleia numa mulher gravida

Enxagueca Cefaleia fipo fenso Cefaleia em salvas

Dissecdo carofidea e vertebral AVC isquémico AVC hemorrdgico

Hipertensdo infracraniana idiopdtica Trombose venosa cerebral Cefaleia pospungdo da dura

Cefaleia explosiva primdria Apoplexia pitvitdria Sindrome de vasoconstiigdo cerebral
reversivel

Vosculite primdria do SNC Infegdio Cefaleia por uso excessivo

de medicagdo

Pré-eclampsia/eclimpsia PRES Tumor infracerebral

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

- RM-CE 1,5 T: Auséncia de radiacdo ionizante; sem efeitos secundarios na gravi-
dez; Gadolinio: deve ser evitado na gravidez exceto se melhorar prognostico;
risco de morte neonatal, doencas reumatoldgicas, inflamatorias e infiltrativas no
feto 23.

- TC-CE: Exposicédo a radiacdo ionizante pelo feto é minima3; Contraste iodado: pode
interferir transitoriamente com desenvolvimento da tiréide do feto; ndo estao re-
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portadas complicacdes no feto de exposicdes breves; o contraste deve ser utilizado
quando clinicamente indicado®.

- Puncdo lombar (PL) com manometria: apds exclusao de lesdo ocupando espago com
RM-CE ou TC-CE, deve ser realizada se suspeita de hipertensdo intracraniana ou
infecdo.

ENXAQUECA
Definicao

Cefaleia frequentemente unilateral, alternante, pulsatil, acompanhada de nauseas
e/ou vomitos, fono e fotofobia. Obriga habitualmente a repouso. Frequentemente de-
sencadeantes associados. Cerca de 2% das mulheres tém o primeiro episédio de enxa-
queca durante a gravidez (1.° trimestre)°.

Tratamento agudo®’

1.2 linha:

Paracetamol 1 g 8/8h (categoria B); se auséncia de resposta na proxima toma adi-
cionar ao paracetamol um dos seguintes: metoclopramida 10 mg (categoria B); cafeina
40 a 50 mg (categoria C se doses elevadas; seguro doses moderadas);

Bloqueio anestésico do nervo grande occipital com 2 cc de lidocaina a 2% (catego-
ria B).

2.2 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.° trimestre — categoria C);

Ondansetron 8 mg (categoria B — contudo existem dados de aumento de risco de
defeito de septo cardiaco e fenda do palato);

Acido acetilsalicilico e AINE (acido acetilsalicilico, naproxeno, ibuprofeno e cetorolac):

1.° trimestre: risco de aborto e defeitos congénitos. Nao utilizar.

Entre as 20 e 30 semanas: risco de oligohidramnios; se usado por < 48 h global-
mente seguro.

Ap6s 30 semanas: ndo deve ser utilizado por risco de constricdo canal arterial,
hipertensdo pulmonar, enterocolite necrotizante, lesao renal e hemorragia intracerebral.

Codeina 30 mg (evitar no 1.° trimestre por risco de malformacdes do SNC; risco de
abstinéncia e depressao respiratoria - categoria C).

Tratamento enxaqueca refrataria

1.2 linha: Bloqueio anestésico do nervo grande occipital com 2 cc de lidocaina a
2% categoria B); hidratacao ev.

2° linha: sumatriptano 6 mg SC; metoclopramida 10-20 mg ev; clorpromazina
12,5-25 mg ev (categoria C - no 3.° trimestre risco de efeitos extrapiramidais ou sin-
drome de abstinéncia); AINE ev (categoria C - utilizar apenas entre as 20 e 30 semanas
e duracdo inferior a 48 horas); metilprednisolona 60-120 mg ev (categoria C - deve ser
evitado no 1.° trimestre; restricdo de crescimento); sulfato de magnésio 1 g ev durante
15 minutos (categoria D — desmineralizacdo dssea, hipocalcemia e hipermagnesemia se

m utilizacdo por mais de cinco a sete dias).
Prognéstico e follow-up

Entre 60 a 70% das mulheres referem melhoria durante gravidez, sobretudo nos
dois ultimos trimestres. Esta melhoria é mais evidente nas mulheres com enxaqueca
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associada a periodo menstrual, enxaqueca sem aura, enxaqueca episodica pouco fre-
quente antes de engravidar’. Cerca de 8% das mulheres agravam e as restantes nao tém
alteracdo da frequéncia ou intensidade da enxaqueca. Mulheres com enxaqueca com
aura tem habitualmente um curso durante a gravidez mais imprevisivel®. Existe ainda
um aumento de risco de AVC isquémico nas mulheres com enxaqueca com aura. Fre-
quentemente, existe agravamento da enxaqueca no pos-parto sobretudo se enxaqueca
menstrual, pelo que é necessario seguimento no puerpério; a amamentacdao parece
diminuir risco de agravamento®.

CEFALEIA TIPO TENSAO
Definicao

Cefaleia mais frequente. Tipo pressdo. Intensidade varidvel. Habitualmente ndo
obriga ao repouso.

Tratamento agudo®’

Terapéuticas nao-farmacologicas
Calor, massagem, repouso, terapia comportamental, atividade fisica aerébia.
12 linha: Paracetamol 1 g 8/8 h;
22 linha: Paracetamol 500 mg + cafeina 100 mg.

Prognéstico
Durante a gravidez, 82,5% apresentam melhoria ou remissdo de cefaleias e 17,9%
mantém as queixas de forma inalterada, ndo sendo habitual o agravamento'®.

CEFALEIA EM SALVAS
Definicao

Cefaleia recorrente com duracdo de semanas a meses intercalada com periodos de
remissdo. Intensidade maxima em poucos minutos, unilateral e associada a sintomas
autonémicos como congestdo nasal, lacrimejo, sudorese facial, edema palpebral unila-
teral. Sem relacdo com flutuagdes hormonais8.

Tratamento agudo®’
1.2 linha: oxigénio a 100%;
2.2 linha: sumatriptano SC ou intranasal; lidocaina 4% 0,5 ml na narina afetada;
3.2 linha: metilprednisolona 60-120 mg ev (categoria C - deve ser evitada no
1.° trimestre, restricao de crescimento).

Prognéstico

Durante a gravidez, 69,9% das mulheres que sofrem de cefaleias em salvas demons-
tram melhoria ou remissdo das manifestacdes da doenca, 20,7% mantém as queixas de
forma inalterada e 9,4% agravam.'®

HIPERTENSAO INTRACRANIANA IDIOPATICA
Definicao

A gravidez é um fator de risco para hipertensdo intracraniana idiopatica; prevalén-
cia de 2 a 12% durante a gravidez.!" 61% dos casos tém inicio no 1.° trimestre'2'3. Pode
existir agravamento a partir da 20.2 semana pelo aumento ponderal. A cefaleia é geral-
mente didria, holocraniana, progressiva e agravada pelas manobras de Valsalva. Pode
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estar associada a papiledema, disturbios visuais, acufenos ou paresia do VI nervo cra-
niano. E obrigatorio realizar RM-CE com angio e veno-RM, PL e campimetria.

Tratamento

1.2 linha: Controlo de peso durante a gravidez com dieta; analgesia com parace-
tamol para controlo de cefaleia;

2.2 linha: Se alteracdes visuais, PL evacuadoras seriadas com intervalo de 10 a
15 dias'2'3;

3.2 linha: Fenestracdo do nervo oOptico se perda visual e refratariedade as PL se-
riadas'3.
- Nao esta recomendada utilizacdo de diuréticos ou acetazolamida;
- Parto eutocico ndo esta contraindicado nem aumenta risco de perda visual'2's,

Prognéstico

Deve existir um seguimento apertado com vigilancia neuroldgica e oftalmoldgica
(com campimetria). O prognoéstico para mae e bebé é excelente. O risco de perda visual
é semelhante as mulheres ndo-gravidas. Nao existe maior risco de aborto espontaneo's.
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Epilepsia na gravider

AxeL Ferreira, Ricarno Reco

DEFINICAO

Mulher gravida com epilepsia, definida como: pelo menos, duas crises de epilepsia
com > 24 h de intervalo; uma crise nao provocada com um risco de recorréncia > 60%
num periodo de 10 anos ou diagnéstico de uma sindrome epilética’.

EPIDEMIOLOGIA E RISCO DE EPILEPSIA DURANTE A GRAVIDEZ

Embora ndo existam dados seguros sobre a prevaléncia e a incidéncia de epilepsia
durante a gravidez, segundo o estudo EURAP cerca de 66% das mulheres com epilepsia
mantém-se sem crises durante a gravidez, sendo que cerca de 15% tém pelo menos
uma CTCG durante a gravidez?.

Nos estudos sobre frequéncia de crises antes e durante a gravidez, a frequéncia de
crises aumenta em 14-32% e diminui em 3-24% das gravidas. Também, das gravidas
com epilepsia que se mantiveram sem crises 9-12 meses antes da gravidez, 84-92%
mantém-se sem crises durante a gravidez?.

A frequéncia de crises também pode alterar entre o primeiro trimestre e os restantes, assim
cerca de 16% das gravidas podem ter um aumento e 12% uma diminuicao da frequéncia de
crises. O aumento do nimero de crises durante a gravidez ja foi associado ao uso de LTG2.

O EMEp tem uma incidéncia aproximada de 0,6% nas gravidas com epilepsia, cerca
de metade destes casos sdo EMEp convulsivo?.

FISIOPATOLOGIA
A origem da recorréncia de crises durante a gravidez é multifatorial*:
- Diminuicdo da concentracdo plasmatica (> 35%) e alteracdo do metabolismo dos
FACE durante a gravidez (+ comum).
e A LTG, ZNS, OXC e o LEV sdo os FACE mais associados a este efeito.
- Diminuicdo da dose ou descontinuacao do FACE (medo de teratogenicidade);
- Flutuacdes hormonais (especialmente entre a 8.2 e a 16.2 semanas de gravidez);
- Privacdo de sono;
- Stress psicossocial. m
Risco materno-fetal
As crises focais sem bilateralizacdo ndo parecem estar associadas a riscos para o
feto. No entanto, as CTCG, incluindo as crises focais a bilaterais tonico-clonicas estdo
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associadas a hipoxia e acidose lactica, que podem induzir asfixia fetal. Ainda, as que-
das associadas a crises podem provocar trauma uterino e, como tal, afetar o feto°.

Um estudo associou crises durante a gestacdo com aumento do risco de baixo peso
ao nascimento, parto prematuro e baixo peso para a idade gestacional®. O aconteci-
mento de CTCG durante a gravidez também ja foi associado a baixo QI verbal na
descendéncia’.

O uso de FACE durante a gravidez também estd associado a malformacdes congé-
nitas (particularmente no 1.° trimestre), parto prematuro, baixo peso ao nascimento e
baixo score APGAR ao nascimento*. No estudo EURAP, a percentagem de malformacdes
congénitas major foi de 5%. No entanto, estas malformacdes 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 malformacgées parece ser dose dependente?.

O uso de FACE durante a gravidez pode ter efeitos deletérios cognitivos e comporta-
mentais na descendéncia®. Uma meta-analise mostrou que o uso de VPA durante a gravi-
dez esta associado a um maior risco de atraso de desenvolvimento cognitivo, da linguagem
e psicomotor e autismo. O uso de OXC e LTG também esta associado a autismo®.

Amamentacao

A amamentacdo tem diversos beneficios para a mde e o bebé. Para a crianca, ela
permite diminuir o risco de infecdo grave das vias aéreas inferiores, dermatite atopica,
asma, otite média aguda, gastroenterite, obesidade, diabetes do tipo 1 e 2, leucemia,
sindrome de morte subita do lactente e enterocolite necrotizante. Para a mae, ela per-
mite também diminuir o risco de diabetes tipo 2, cancro da mama, cancro do ovario e
depressdo materna pos-parto'C.

O estudo NEAD demonstrou que os filhos de maes sob FACE que sdo amamentados
ndo apresentam um maior nimero de efeitos adversos aos trés e seis anos. Ainda,
estes apresentam beneficios cognitivos (Ql e capacidades verbais) em relacdo aos nao
amamentados''. O estudo MONEAD demonstrou que as concentracées séricas de FACE
nas criancas amamentadas eram significativamente mais baixas do que as concentra-
¢Oes no sangue materno, sendo que em cerca de 50% dos casos as concentragdes es-
tavam abaixo do limite inferior para quantificacdo'2.

Estes dados permitem recomendar a amamentacdo a maes sob FACE.

TRATAMENTO
O controlo das crises epiléticas durante a gravidez é de extrema importancia para
0 bem estar fetal e materno, sendo que o risco associado ao uso de FACE, em doentes
dependentes destes farmacos para controlo de crises, é provavelmente menor que o
risco associado as crises®.
Recomendacdes terapéuticas:
- Manter tratamento com acido félico durante a gravidez;
- Evitar mudanca de FACE durante a gravidez, especialmente no primeiro trimestre;
- Evitar descontinuacdo de FACE durante a gravidez;
- Obter niveis 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 frequéncia de crises,
especialmente das crises com generalizacdo e os seus niveis pré-gravidez;
- Perceber se existem vémitos que possam estar associados com a recorréncia de
crises;
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- Suspeitar de outras causas de crises durante a gravidez, uma vez que podem estar
associadas a pré-eclampsia e eclampsia, especialmente se os niveis de FACE se
mantiverem estaveis;

- Ajustar as doses de FACE para doses pré-gravidez, progressivamente, até 10 dias
apo6s o parto.
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capitulo 3.12.3

Pré-eclampsia e eclampsia

RaragL Dias, Ricarpo ReGo

DEFINICAO

Pré-eclampsia define-se como a presenca de hipertensdo e proteintaria OU hiperten-
sdo e sinais sistémicos de lesdo de o6rgdo-alvo, que surge apos as 20 semanas de
gestacdo, numa mulher previamente normotensa'?.

Eclampsia é a manifestacdo epilética dos disturbios hipertensivos da gravidez (hi-
pertensdo gestacional, pré-eclampsia, sindrome de HELLP) e define-se como a ocorréncia
de coma ou crises epiléticas tonico-clonicas, focais ou multifocais de novo, na ausén-
cia de outras patologias causadoras (por exemplo, epilepsia, acidente vascular cerebral
agudo isquémico ou hemorragico, ou consumo de drogas), numa mulher gravida com
> 20 semanas de gestacdo®.

EPIDEMIOLOGIA

Pré-eclampsia é o disturbio hipertensivo da gravidez com maior morbilidade e
mortalidade, afetando 5-7% das mulheres gravidas e sendo responsavel anualmente por
70.000 mortes maternas e 500.000 mortes fetais, mundialmente'.

A incidéncia de eclampsia varia de acordo com nivel socioecondmico dos paises,
sendo de 1,5 a 10 casos em cada 10.000 nascimentos em paises de elevado nivel so-
cioeconomico e de 19,6 a 142 por 10.000 nascimentos em paises de baixo nivel socioe-
condmico’>'2,

Os principais fatores de risco para desenvolvimento de pré-eclampsia e eclampsia
sdo semelhantes (Tabela 1)'.

Tabela 1. Fatores de risco para desenvolvimento de pré-eclampsia e eclampsia

Fatores de risco major

- Eclampsia prévia

- Hipertensdo cronica
~ Diabetes melliius pré-gestacional

- Mulipora

[Continua)
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Tabela 1. Fatores de risco para desenvolvimento de pré-eclampsia e eclampsia

(continuacédo)

- Indice de massa corporal prégestacio > 30 kg/m?

~ Sindrome anfifosfolipidico

Outros fatores de risco

= Lopus eritematoso sistémico

- Histéria prévia de natimorto

- Indice de massa corporal prégestagio > 25 kg/m?

- Nulfpara

- Histéria prévia de descolamento prematuro da placenta

- Reprodugdo medicamente assistida

- Doenca renal crénica

- |dade materna > 35 anos

- Suscetibilidade genéfica (mde, pail

Fatores de risco raros

~ Histéria familior de pré-eclampsia

- Feto com frissomia 13

FISIOPATOLOGIA

A fisiopatologia da pré-eclampsia inclui de forma central a placenta, sendo neces-
saria a sua existéncia, mas ndo a do feto para ocorrer e, apesar de casos raros de
pré-eclampsia até as 6-8 semanas pds-parto, geralmente é curada dias a semanas apés
dequitadura''3.14,

Varias teorias para explicar a disfuncdo placentaria foram descritas, nomeadamente
stress oxidativo, células natural killer anormais na interface materno-fetal e fatores
genéticos e ambientais; no entanto, ainda nenhuma confirmacgao conclusiva em huma-
nos foi atingida'.

A fisiopatologia das crises epiléticas eclampticas ndo esta ainda esclarecida. Tendo
em consideracdo a associacdo inicialmente descrita entre a sindrome da encefalopatia
posterior reversivel (PRES) e a pré-eclampsia e eclampsia, dois modelos fisiopatoldgicos
foram descritos tendo em consideracdo o papel central da hipertensao nestas patologias.
De acordo com o primeiro modelo, a hipertensdo causa um colapso do sistema autorre-
gulatério da circulacdo cerebral, levando a hiperperfusao, disfuncdo endotelial e edema
vasogénio e/ou citotéxico. No segundo modelo, a hipertensao causa ativacao do siste-
ma autorregulatorio cerebral, levando a vasoconstricdo dos vasos cerebrais, hipoperfu-
sdo, isquemia localizada, disfuncdo endotelial e edema vasogénio e/ou citotoxico's.

ASPETOS CLINICOS

A apresentacdo clinica da pré-eclampsia encontra-se delineada na tabela 2. Cerca
de 85% das doentes apresentam-se apds as 34 semanas de gestacdo ou durante o
parto com hipertensdo e proteindria de novo e cerca de 10% desenvolvem previamente
as 34 semanas de gestacdo'®'7,
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A eclampsia ocorre em doentes com pré-eclampsia, no entanto, pode ocorrer pre-
viamente ao reconhecimento do diagnoéstico de base. Em 59% dos casos ocorre ante-
parto, 20% intraparto e 21% ocorre no puerpério's.

As crises epiléticas eclampticas sdao geralmente tonico-cldnicas generalizadas, no
entanto mais raramente podem ocorrer crises epiléticas focais, multifocais ou coma'.

Tabela 2. Apresentacdo clinica da pré-eclampsia

Sinais e sinfomas Caroferisticas

Hipertensdo! Aumento gradual atingindo pressdo arterial [PA] 135/85 mmHg 1-2 semanas antes de dfingir
nivel hipertensivo (PA > 140/90 mmHg)'

Dor refrosternal, Infensa, consfante [1-6 h| que gerclmente se inicia & noite, infensidade méxima no epigastro/

epigdstiica, abdominal refrosternal baixo, pode imadiar para hipocandrio direifo ou posteriormente'?

superior'?

Cefaleia' 202! Cefaleia fipo <latejar/martelar temporal, frontdl, occipital ou difusa, de inicio gradual e

evolugdo > 72 h, podendo associarse a fono/fotofobia, distirbios visuais, nduseas e vémios.
Persiste apesar de analgesia, no enfanfo resposta eficaz a analgésica ndo exclui
diagnésfico’ 202!

Sinfomas visuais?%® Viséo furva, fotopsia [flashes luminosos), escotomas. Diplopia ou amaurose fugaz pode
acorrer. Distirbios visuais associados o pré-eclampsia podem ser sinfomas de PRES?2

Acidente vascular Ceralmente hemordgicos, mas isquémicos fambém podem acorrer. Crises epiléficas

cerebral® eclampicas podem ocorrer nalguns casos %

Hiperreflexia Achado comum, clénus pode estar presente 2!

generdlizada?!

Crises epiléficas” A presenga de crises epiléticas em doentes com préeclampsia fozem diagnéstico de
eclampsia 4

Edema pulmonar' Os sinfomas caraterfsficos de dispneia, dor fordcica e reduzida saturagdo de oxigénio

[< 93%) ¢ predifivo de pior prognéstico %

DIAGNOSTICO (CRITERIOS)
Os critérios de diagndstico de pré-eclampsia encontram-se delineados na tabe-
la 313,

Tabela 3. Critérios de diagnéstico e de gravidade de pré-eclampsia'-

Hipertensdo [pressdo arterial sistélica > 140 mmHg ou pressdo arterial diasidlica > 90 mmHg em, pelo menos, duas
ocasides, separadas por pelo menos quatro horas, numa mulher grévida > 20 semanas de gestagdo, previamente
normotensal

E

pelo menos, um dos seguintes:

- Presséio arterial sistélica > 160 mmHg ou pressdo arterial diastélica > 110 mmHg em, pelo menos, duas ocasides,
separadas por, pelo menos, quatro horas, em repouso*

(Continua)
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Tabela 3. Critérios de diagnéstico e de gravidade de pré-eclampsia'-? (continuacéo)

~ Proteintria (> 300 mg de protefnas numa omostra de urina de 24 horas
ou
rdcio protefnas/creafining > 0,3
ol

firceste urina > 2+ (apenas se oufros méfodos ausentes|

- Trombocitopenia (< 100.000/microlitro}*

~ Aumenfo das fransominases hepdiicas pelo menos 2x o valor de referéncia
ou
dor abdominal persistente infensa epigdstrica/quadrante superior direifo*

- Conceniragdo plasmdtica creafinina > 1,1 mg/dl
ou

duplicagdo do valor basdl de creafining, na auséncia de outra doenca renal*

- Edema pulmonar*

~ Sinfomas cerebrais [cefaleias de novo persistentes ndo enquadrados em nenhum outro diagnésfico) ou visuais (visdo furva,
escotomas, flashes luminosos| de novo*

*A presenca de um destes critérios indica a presenca de préeclampsia de caraterfsficas graves.

O diagnostico de eclampsia é um diagndstico clinico baseado na ocorréncia de
crises epiléticas tonico-cldnicas na auséncia de outras patologias causadoras (epilepsia,
acidente vascular cerebral agudo, hemorragia intracerebral, ou consumo de drogas),
numa mulher gravida com um distarbio hipertensivo da gravidez (hipertensdo gesta-
cional, pré-eclampsia, sindrome de HELLP)*.

Na auséncia de critérios de diagnostico para disturbio hipertensivo da gravidez, o
diagnostico de eclampsia pode ser feito em mulheres gravidas com crises epiléticas
com achados clinicos e neuroimagioldgicos tipicos de PRES?2.

TRATAMENTO

A abordagem terapéutica da pré-eclampsia e eclampsia inclui diversos aspetos
nomeadamente decisdo de timing do parto, local de vigilancia, monitorizacao laborato-
rial, controlo hipertensivo, entre outras, fora do objetivo deste livro3.

Assim, o tratamento descrito aqui focar-se-a nos aspetos neuroldgicos relacionados
com a doenca, devendo a abordagem destes doentes ser realizada com equipa multi-
disciplinar juntamente com médicos especialistas em ginecologia/obstetricia.

Tabela 4. Orientacdo terapéutica neurolégica - pré-eclampsia e eclampsia

Profilaxia antiepilfica

Candidatos ~ Todos as mulheres com préeclampsia com sinais de gravidade®%;
~ Ponderar em mulheres com préeciimpsia sem sinais de gravidade de acordo com risco/
beneficio®
Timing ~ Iniciar profilaxia no infcio do frabalho de parto/indugéio/cesariana e manter até 24 horas apds
3
parto

[Continua)
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Tabela 4. Orientacdo terapéutica neurolégica - pré-eclampsia e eclampsia

(continuacédo)

1.2 linha - Sulfoto de magnésio endovenoso fev) 46 g em bolus de 20-30 minutos seguido de 1-2 g/h
dose de manutengdio®4?’:
ou

- Sulfato de magnésio intramuscular (IM) 10 g bélus (5 g em cada nddega) seguido de 5 g a
cada 4 horas [pode ser misturado com 1 ml de solugdo lidocaina 2% pois adminisiiagdo IM &
dolorosal®

2.8 linha ~ Apenas se sulfato de magnésio contraindicado [miastenia gravis, hipocalcemia, insuficiéncia
renal grave, isquemia cardiaca, blogueio cardioco, miocarditel;
Benzodiazepinas (diazepam]

oU

Fenitoina
Terapéufica anfiepiléfica
Crise epilética - Abordagem ABCDE com colocagdo em decibilo lateral esquerdo, se possivel e oxigenagdo
presencioda (8-10 |/min] de modo a prevenir hipoxigenagdo fetal®;

~ Em casos raros de doente agitada, ndo sendo possivel a colheita de andlises e/ou colocagdo
de acessos/algaliogdo poderd ser uiilizado 1 mg de clonazepom ev
ou
10 mg de diazepam ev
ou
Midazolam para sedagdio ligeira [usar com precaugdo pelo risco de inibir reflexos laringeos e
causar pneumonia de aspiracdo)’®

Timing - Iniciar fratamento aquando da apresentagdo da crise epiléfica € maner afé, pelo menos, 24 h
apés pario®

1.° linha - Sulfoto de magnésio ev 6 g em bélus de 1520 minutos seguido de 2 g/h dose de manutencdo

2.% linha - Se recorréncia de crises epiléficas sob sulfafo de magnésio pode ser adminisirado novo bélus
24 g de sulfaio de magnésio em 5 minutos®

Casos refratérios ~ Em casos refraidrios a sulfato de magnésio poderd ser considerada o administragdo de feniioina
(1520 mg/kg, m&x. 50 mg/min), entubagéo orofraqueal e admissdo em unidade de cuidados
infensivos®:

~ Casos refratdrios impdem realizagéio urgente de exame de imagem cerebral para avaliagdo de
complicagdes matemas®

Toxicidade do sulfato de magnésio

- Atoxicidade e efeitos adversos do sulfato de magnésio esido relacionados com a sua
concentragdo sérica [Figura 1J%;

- Monitorizagdo da toxicidade do magnésio deverd ser realizada de forma clinica de acordo com
a figua 1%

~ Em caso de insuficiéncia renal, a dose de manutengdio deverd ser 1 g/h ev e niveis de
magnésio deverdo ser verificados a cada 4 horas®;

- Se a concenfragdo sérica exceder os 9,6 mg/dl (8 mEq/, a infusdo deverd ser inferrompida e
niveis séricos de magnésio deverdo ser verificados de 2 em 2 horos. Quando os nivels séricos
de magnésio forem inferiores a 8,4 mg/dl (7 mEq/I], a perfusdo deverd ser reinicioda a uma
taxa de infusdo mais lenta®:

[Continua)
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Tabela 4. Orientacdo terapéutica neurolégica - pré-eclampsia e eclampsia

(continuacédo)

Toxicidade do sulfato de magnésio

~ Doentes em risco de depressdo respiraiéria (Figura 1) podem necessifar de enfubagdo
orofraqueal e corregdo emergente com 10 ml ev de gluconato de cdlcio 10% administrado em
3 minutos junfamente com furosemida ev para acelerar o rimo de excregdo?

Terapéufica anti-hiperfensiva

Candidatos - Hipertensdo grave de inicio agudo [pressdo arteriol sisidlica > 160 mmHg ou pressdo arfericl
diosiélica > 110 mmHg)®

1° linha

Labetalol ev 10-20 mg, seguido de 20-80 mg ev cada 10-30 minutos até dose cumulafiva
méxima de 300 mg?

Qu

Hidralazina 5 mg ev ou im, seguido de 510 mg ev cada 20-40 minutos até dose cumulativa
méxima de 20 mg?

Qu

- Nifedipina (libertagdo imediata) 10-20 mg per os, repefido em 20 min de acordo com
necessidade, seguido 10-20 mg cada 2-6 horas até dose cumulativa méxima de 180 mg®

Tabela 5. Concentracdo sérica de magnésio e sua toxicidade?®

Concentragdio sérica de magnésio Efeito
mmol/| mEq/l mg/dl
23,5 47 59 Niveis terapéuficos
>35 >7 >0 Perda de reflexos osteotendinosos
> > 10 > 12 Pardlisia respiratéria
> 12,5 > 25 > 30 Paragem cardiorespiratéria
PROGNOSTICO

Pré-eclampsia

A taxa de recorréncia da pré-eclampsia depende da sua gravidade e data de inicio
da gestacdo, podendo ser de 25-65% nos casos de pré-eclampsia prévia grave preco-
2930,

Mulheres com disturbios hipertensivos da gravidez, nomeadamente pré-eclampsia,
apresentam risco acrescido de desenvolver hipertensdo e doenca cardiovascular (AVC,
insuficiéncia cardiaca, EAM, etc.) 3'.

Hipertensdo relacionada com gravidez associa-se a risco de desenvolvimento de
hipertensdo nos descendentes 32,

Eclampsia

Complicagdes maternas podem ocorrer em até 70% dos doentes com eclampsia
(Tabela 6)33. Algumas complicacdes menos comuns incluem hemorragia intracerebral e
amaurose fugaz 34.
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Tabela 6. Complicacées maternas da eclampsia

Complicagdes Frequéncia
Placenta abrupla 7-10%
Coagulagdo infravascular disseminada 711%
Edema pulmonar 35%
Insuficiéncia rencl aguda 59%
Pneumonia de aspiragéo 2:3%
Paragem cardiorrespiratria 25%
Hematoma hepdtico 1%
Sindrome HELLP 10-15%
Morte perinatal 5,611,8%
Nascimento préfermo 50%

ecla

BIB
1

w N

o wv

Hemorragia e isquemia cerebral sdo as principais causas de morte em doentes com
mpsia 3.
Recorréncia de eclampsia ocorre em 2% das gestacdes futuras 3637,
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capitulo 3.12.4

Doenca cerebrovascular na gravidez

(CaroLiNA Sousa FernanpEes, TEresa Pindo £ MELO

DEFINICAO
A gravidez gera alteragdes fisiologicas que predispdem a gravida a doencas com
envolvimento cerebrovascular.

EPIDEMIOLOGIA

A gravidez e o puerpério estdo associados a um aumento do risco de doencas ce-
rebrovasculares, com uma incidéncia trés vezes superior a da mulher ndo-gravida. O AVC
hemorragico é mais frequente do que o isquémico. A pré-eclampsia/eclampsia corres-
ponde a 11-47% dos casos de AVC na gravidez. O parto por cesariana associa-se a maior
incidéncia de AVC que o parto vaginal.

ADAPTA(;(-)ES FISIOLOGICAS NA GRAVIDEZ
Alteracoes hemodinamicas

Durante a gravidez o sistema cardiovascular sofre algumas altera¢des em resposta
as necessidades metabdlicas. O estrogénio induz a atividade da renina que leva a re-
tencdo de sodio e agua e, consequentemente, ao aumento de volume plasmatico
desde as seis semanas até ao terceiro trimestre (40-50% superior ao basal). O débito
cardiaco, a fracdo de ejecdo e a frequéncia cardiaca aumentam em resposta ao desen-
volvimento fetal e a hipervolemia materna. A resisténcia vascular sistémica diminui a
partir da quinta semana e é acompanhada pela diminuicdo da pressao arterial (PA) até
cerca da 20.2 semana, a partir da qual volta a subir.

Vasos e tecido conjuntivo

As paredes dos vasos sofrem um processo de remodeling com reducao do conteu-
do em colagénio e elastina e consequente perda de distensibilidade, tornando-as mais
vulnerdveis a hemorragia durante a fase final da gravidez.

Coagulacao

labilidade - os fatores procoagulantes estdo aumentados, os inibidores da coagulacao

m A gravidez associa-se ao risco de tromboembolismo devido ao estado de hipercoagu-

estdo diminuidos e outros mediadores da formacdo e lise de codgulos também estao 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 pré-trombético no periodo do puerpério.
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Existe ainda um aumento da atividade das enzimas hepaticas e da taxa de filtracao
glomerular, alteracdo da ligagdo de moléculas a proteinas circulantes e diminuicao dos
niveis de albumina sérica, o que leva a alteracdes na farmacocinética de muitos farmacos.

ASPETOS CLINICOS
Doencas hipertensivas da gravidez

Patologias que ocorrem durante a gravidez e/ou puerpério com a hipertensao arte-
rial (HTA) como fator comum. Sdo a complicagdo médica mais frequente (5-10% das
gravidezes) e a principal causa de morbimortalidade materna e fetal:

- Hipertensdo gestacional — PA sistélica > 140 mmHg ou PA diastélica > 90 mmHg de
novo em mulheres com mais de 20 semanas de gravidez, na auséncia de proteinu-
ria. Condicdo relativamente benigna, contudo 25% desenvolvem pré-eclampsia;

- Pré-eclampsia/eclampsia - doenca multissistémica caraterizada por HTA de novo
ap6s as 20 semanas, acompanhada de proteinuria (>300mg/24 h) ou lesdo renal
aguda, disfuncdo hepatica, alteracdes neuroldgicas (encefalopatia, crises epiléticas),
hemolise, trombocitopenia ou restricdo ao crescimento fetal. Pode também ocorrer
durante o parto ou menos frequentemente no pds-parto (geralmente nas primeiras
48 h). A eclampsia corresponde ao aparecimento de crises epiléticas numa doente
com pré-eclampsia. O tipo de AVC mais frequentemente associado a pré-eclampsia
é o hemorragico.

Sindrome de encefalopatia posterior reversivel (PRES)

Forma de encefalopatia hipertensiva caracterizada por edema cerebral reversivel
associado a hipertensao, crises epiléticas, hemorragia cerebral e AVC isquémico. Pode
ser uma consequéncia direta da pré-eclampsia/eclampsia. Ver Capitulo 3.1 Doencas
Cerebrovasculares - “Sindrome de encefalopatia posterior reversivel” para mais detalhes
sobre a apresentacdo clinica e diagnostico.

Sindrome da vasoconstricio cerebral reversivel (RCVS)/
Angiopatia pés-parto

Caracteriza-se por cefaleias intensas e estenose reversivel das artérias intracerebrais,
muitas vezes complicado por edema cerebral reversivel, AVC isquémico ou hemorragia
lobar ou subaracnoideia. O RCVS eclamptico apresenta-se com cefaleia explosiva, crises
epiléticas e défices neuroldgicos focais. Ver Capitulo 3.1 Doencas Cerebrovasculares —
“Sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel”.

AVC hemorragico

As alteragoes fisiologicas na parede dos vasos durante a gravidez, juntamente com
o esforco e trauma do parto, aumentam a suscetibilidade de hemorragia cerebral em
mulheres gravidas, nomeadamente com patologia cerebrovascular pré-existente. As
principais causas de hemorragia cerebral na gravidez sdo: pré-eclampsia/eclampsia,
malformacdes arteriovenosas (MAV) cerebrais, aneurismas cerebrais e coagulacdo intra-
vascular disseminada.

AVC isquémico

Os principais mecanismos etiologicos na gravidez sdo o cardioembolismo, a trom-
bose venosa cerebral (TVC) e a vasoconstricdo. Outras causas de AVC isquémico na
gravidez incluem: doencas autoimunes sistémicas, sindrome de moyamoya, dissecao
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arterial, cardiomiopatia peri-parto, coriocarcinoma e embolia de liquido amniético ou
ar. A embolia de liquido amniotico deve ser considerada quando ha evidéncia 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 maximo nas 6 semanas pos-parto, periodo em que a TVC é mais frequente.
A apresentacdo é semelhante a da TVC em nao gravidas, mas com melhor prognostico.

DIAGNOSTICO
O diagndstico é semelhante ao das mulheres ndo gravidas, contudo existe a preo-

cupacao com a utilizacdo de radiacdo ionizante e produtos contrastados com potencial

efeito deletério para o feto.

1. TC-CE, angioTC e angiografia - os potenciais riscos da exposicdo a radiacao ioni-
zante para a mae e feto dependem do tempo de gravidez e da dose de radiacdo
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 utilizacdo antes das 12 semanas esta desaconselhada;

- Doses < 50 mGy - dose de radiacdo a ser usada quando a TC-CE é necessaria,
com protecao na regido abdominal.

- Contraste iodado é considerado genericamente seguro, havendo um risco redu-
zido de hipotiroidismo fetal.

2. RM-CE - preferivel a TC-CE, pois ndo utiliza radiacdo ionizante. A evidéncia sobre
a utilizacdo de contraste com gadolineo é controversa, devendo ser evitada. A ex-
crecdo de gadolineo no leite materno é residual podendo ser utilizado durante a
amamentacdo. Em caso de suspeita de TVC é possivel o diagndstico por RM sem
contraste.

TRATAMENTO E PREVENCI:\O SECUNDARIA
Pré-eclampsia/eclampsia

- Acido acetilsalicilico (AAS) - gréavidas em risco de pré-eclampsia, dose de 100-150 mg
das 14 as 36 semanas;

- Calcio - na prevencdo da pré-eclampsia em mulheres em risco e com baixa ingesta
de calcio (< 600 mg/dia) estd recomendada a suplementacdo com calcio, dose de
1.5-2 g/dia;

- Anti-hipertensores:

e HTA ligeira (140-159/90-109 mmHg) — metildopa, beta-bloqueadores seletivos,
blogqueadores dos canais de calcio (nifedipina). IECAs e ARAs estdo contraindica-
dos.

e HTA grave (>160/110 mmHg) - labetalol ev, hidralazina ou nifedipina oral.

- Sulfato de magnésio - reduz a progressdo de pré-eclampsia para eclampsia, e pre-
vine crises epiléticas (superior ao diazepam e a fenitoina); dose inicial 4-6 g em
20-30 min, seguido de perfusdo continua de 2g/h ev. Pode ser feito bolus 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 secundarios (ver sulfato de magnésio e
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terapéutica antihipertensora acima). Os bloqueadores de canais de calcio, além de re-
duzirem a PA, melhoram a cefaleia e o vasospasmo. Considerar laxantes para reduzir
as manobras de Valsalva.

AVC hemorragico

Os aneurismas cerebrais e as MAVs tém risco aumentado de rotura durante a gra-
videz, pelo que se ja forem conhecidos, devem ser tratados antes da concec¢do. Se
ocorrer rotura aneurismatica durante a gravidez, esta deve ser tratada de forma emer-
gente. Se coexistir uma urgéncia obstétrica (trabalho de parto ativo, sofrimento fetal
ou eclampsia) que impeca tratamento imediato, a mulher deve ser submetida a cesa-
riana emergente, seguida do tratamento vascular. Se MAV detetada durante a gravidez
optar por vigilancia e o parto por cesariana deve ser preferido ao vaginal, pelo risco de
hemorragia com a manobra de Valsalva.

AVC isquémico
- Tratamento agudo:
o rtPA-IV:
= Deve ser considerado em mulheres gravidas com AVC isquémico potencial-
mente incapacitante; os riscos e beneficios devem ser cuidadosamente pesa-
dos em equipa;
= Nao realizar em caso de suspeita de embolia de liquido amniotico;
= Nio atravessa a placenta e ndo é expectavel o risco de teratogenicidade;
= Nao existem ensaios clinicos controlados com a utilizacdo de rtPA-IV em gra-
vidas;
= Nos casos reportados, as complicacdes graves sdo raras - transformacdo he-
morragica de lesdo isquémica, hematoma intra-uterino, hemorragia placenta-
ria, descolamento da placenta e consequente morte fetal. Os casos de morte
materna/fetal reportados nao estdo diretamente relacionados com a alteplase,
mas sim com complicacdes da doenca de base.
e Trombectomia mecanica: apesar de utilizar radiacdo ionizante, deve ser conside-
rada.
- Prevencao secundaria:
e Antiagregacao plaquetaria — AAS, dose diaria de 100-150mg.
¢ Hipocoagulacdo - sempre que necessaria, a heparina de baixo peso molecular
(HBPM) deve ser a escolha de eleicdo. A varfarina é teratogénica de forma dose-
-dependente, especialmente no 1° trimestre. Nao ha evidéncia para recomendar
a utilizacao de anticoagulantes orais diretos em mulheres gravidas.
e Estatinas - contraindicadas por risco de anomalias congénitas.

Parto

O parto por si s6 pode ser uma medida terapéutica, nomeadamente em caso de
pré-eclampsia/eclampsia. Em gravidas sob hipocoagulacdo deve ser preferido o parto
programado, de forma que esta possa ser suspensa com a antecedéncia necessaria
(24 h para HBPM). Em caso de parto emergente em mulheres sob HBPM, deve ser ad-
ministrado sulfato de protamina. O parto vaginal esta contraindicado em mulheres sob
antagonistas da vitamina K.

A tabela 1 contém informacdo sobre a seguranca na gravidez dos principais farma-
cos utilizados em doenca cerebrovascular.
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Tabela 1. Farmacos uti

dos em doenca cerebrovascular e o seu p

de seguranca na gravidez

Férmaco Categoria Afravessa a Transferéncia para leife ~ Comentério
FDA placenta materno

Acenocumarol D Sim Sim Embriopatias

AAS B Sim Bem folerado 100 @ 150mg id

Alieplase C Nao Desconhecido Sem feratogenicidade

Apixabano = Sim Sim Nao recomendado

Atenclol D Sim Sim Teralogénico

ARAs D Desconhecido Desconhecido Contraindicado (morte fefal)

Bisoprolol C Sim Sim Bradicardia fetal

Clopidogrel B Desconhecido Sim Dados insuficientes

Dabigatrano = Sim Desconfecido Ndo recomendado

Digoxina C Sim Sim Seguro

Edoxabano = Desconhecido Sim Confraindicado

Enoxaparina B Ndo Ndo Trombocifopenia, osteoporose
[menos que heparina ndo
fracionada)

Estatinas X Sim Desconhecido Teralogénico

Ezefimibe = Sim Desconhecido Dados insficientes

Fenofibrato C Sim Sim Dados insficientes

Furosemida C Sim Bem folerado Qligohidramnios

HNF B Ndo Nao Trombocitopenia, osteoporose

Hidroclorofiazida B Sim Sim Qligohidramnios

IECAs D Sim Sim Confraindicado

Labetalol C Sim Sim Sem feralogenicidade

Metildopa B Sim Sim Sem feralogenicidade

Mefoprolol C Sim Sim Sem feratogenicidade

Nffedipina C Sim Sim Sinergismo com sulfafo de
magnésio [hipolensdo)

Propranolol C Sim Sim Bradicardia e hipoglicémia

Rivaroxabano = Sim Sim Confraindicado

Varfarina D Sim Mefabolito inafivo Embriopatios

Verapomil C Sim Sim Sem feratogenicidade

Categoria FDA: AJ Sem risco em esfudos confrolados em humanos; B Risco em animas, mas néo em humanos ou sem risco em animais e dados
insuficientes em humanos; C) Risco ndo estd excluido, sem estudos controlados em humanos e estudos em animais insuficientes ou a revelar risco,

ponderar risco beneficio; D] Evidéncia de risco; X| Contraindicado. HNF: heparina ndo fracionada.
Adapiado de ESC Guidelines for the management of cardiovascular diseases during pregnancy.
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PROGNOSTICO

A morbilidade é determinada pelo tipo de AVC, a sua gravidade, a terapéutica de
fase aguda e a prevencdo secundaria. A mortalidade das doencas cerebrovasculares na
gravidez e puerpério estima-se estar entre 2.7 e 20.4%. Historia pessoal de doenca
cerebrovascular ndo deve impedir mulheres em idade fértil de tentarem uma gravidez.
Contudo, existe um risco acrescido de aborto e complicacdes obstétricas, comparando
com mulheres sem historia de AVC.
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Miastenia gravis na gravider
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DEFINICAO
A miastenia gravis (MG) é uma doenca auto-imune caracterizada por fraqueza flu-
tuante dos musculos extra-oculares e dos membros (principalmente proximais).

EPIDEMIOLOGIA E RISCO DURANTE A GRAVIDEzZ

A prevaléncia de MG é de 120-250:1.000.000 em mulheres em idade fértil; a sua
frequéncia aumenta com a idade'.

Durante a gravidez a MC:

- Agrava em 41%;
- Melhora em 29%;
- Mantém-se estavel em 30%?.

A gravidade da MG antes da gravidez parece ser o Unico fator preditor da gravida-
de durante a gravidez. Outros fatores como timectomia prévia, concentracdo de anti-
corpos antirrecetor da acetilcolina, nimero de anos de progressao da doenca e gravi-
dade da MG na gravidez prévia ndo pareceram ser determinantes de gravidade3.

O risco de MG de novo ndao é maior na gravida, no entanto, aumenta cinco vezes
nos primeiros seis meses apds o parto3.

O risco de aborto espontidneo é maior nas mulheres com MG3.

O risco de MG transitoria neonatal é de 9-30%".

TRATAMENTO

As principais consideracdes sobre tratamento de MG durante a gravidez e a ama-
mentacdo estdo sumariadas na tabela 149,

Durante a gravidez é necessario evitar fatores que possam causar exacerbagoes,
como o inicio de novas medica¢cdes ou a descontinuacdo de terapia imunossupressora.
Sao recomendados o diagnostico e tratamento atempados de infecdes com atencdo ao
risco de certos antibiéticos, como as fluroquinolonas e os aminoglicosideos. E impor-
tante vigiar a funcdo tiroideia. Se considerado adequando e necessario, deve ser feita

m timectomia antes do inicio da gravidez*.

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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capitulo 3.12.6

Esclerose miltipla na gravider

INEs Gomes, Pepro ABREU

INTRODUCAO

A esclerose multipla (EM) é uma doenca inflamatéria do sistema nervoso central que
afeta predominantemente mulheres em idade fértil. Até aos finais do século XX: influéncia
negativa da gravidez no curso da EM; estudo pioneiro Pregancy in Multiple Sclerosis (PRIMS)
e outros mais recentes: gravidez ndo interfere de forma negativa no curso da doenca.
Tratamento modificador de doenca (TMD) deve ser iniciado ou mantido em todas as doen-
tes com EM com atividade recente, independentemente do desejo de engravidar, a opcdo
terapéutica e o aconselhamento destes aspetos devem ser efetuados pelo médico neu-
rologista assistente da doente, a gravidez deve ser planeada. Seguranca e risco do TMD
no periodo pré-concecdo e gravidez em constante atualizacdo, definido pelas entidades
reguladoras Food and Drug Administration (FDA) e European Medicines Agency (EMA).

FISIOPATOLOGIA

Gravidez = estado de imunotolerancia - reducdo da atividade inflamatoria associa-
da a doenca e diminuicdo da taxa de surtos, sobretudo no terceiro trimestre. Mecanis-
mos: 1. Disrupcao do balanco Th1:Th2; aumento da ativacdo dos linfocitos T helper;
maior diferenciacdo de linfécitos CD4+ em células Th2 — ambiente que diminui ativida-
de de doencas predominantemente mediadas por células Th1, como a EM. 2. Elevacao
das hormonas gestacionais (estrogénios, progesterona, prolactina, glucocorticéides e
leptina) - resposta anti-inflamatéria. Conclusdo: esperar uma melhoria/estabilizacdo da
doenca durante a gravidez.

Primeiros trés meses pos-parto: provavel risco aumentado de atividade de doenca
(surtos e/ou atividade na RM). Mecanismo principal: alteracdes hormonais. Fatores
preditores de surtos no pds-parto: a) nimero elevado de surtos nos anos pré-gravidez
ou durante a gravidez; b) EDSS elevado; c) doente naive de TMD, ou d) utilizacdo prévia
de farmacos com alta eficacia. A amamenta¢do ndo tem efeito negativo na doenca, tem
efeito positivo se exclusiva.

RECOMENDACOES GERAIS
1) Pré-concecao m
- Abordar tema da gravidez no momento do diagndstico, particularmente nas doentes

que vao iniciar TMD. Escolha do TMD adequada e segura para mulheres em idade
fértil (por exemplo: evitar teriflunomida pelos riscos de teratogenicidade);
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2)

Considerar decisao de gravidez num periodo em que a atividade de doenca esteja
reduzida.

Assegurar suplementos de acido fdlico e ter atencdo a correcdo do défice de vita-
mina D;

Fertilidade dos doentes com EM ndo esta diminuida pela doenca ou tratamentos
aprovados. Nao existe maior risco de abortos espontaneos, cesarianas, partos pre-
maturos ou anomalias de desenvolvimento;

Na presenca de infertilidade: a) contributo sintomas ou sequelas da doenca? (por
exemplo; disfuncao sexual e fadiga); b) tratar sintomas emocionais ou psicoldgicos
(por exemplo: antidepressivos), e c) técnicas de procriacio medicamente assistida
(PMA) - informar do aumento do risco de surto ap6s uso de agonistas da gonado-
trofina coriénica humana (B-hCG) e aumento da taxa anualizada de surtos nos trés
meses apos a utilizacdo de técnicas de PMA, caso a gravidez ndo ocorra;

Explicar que a EM é uma doenca multifatorial para a qual contribuem fatores gené-
ticos e ambientais (infecdo pelo virus Epstein Barr, tabagismo, défice vitamina D,
obesidade na adolescéncia); risco de um doente com EM ter um filho com a doen-
ca é de 1,5 a 3% (a probabilidade serda de 1 em cada 67, risco 20 vezes superior a
populacdo geral em paises ocidentais);

Nao existe teste pré-natal que avalie o risco de transmissiao de EM.

Durante a gravidez

Informar o médico, assim que possivel, da gravidez;

Nédo é uma gravidez de risco; ndo interfere negativamente na progressao e no cur-
so da doenca;

Recomendacdo usual: ndo efetuar TMD durante a gravidez. Plano partilhado entre
médico e doente, definido pré-concecdo, ou interromper a sua utilizacdo assim que
uma gravidez ndo planeada é confirmada (Tabela 1). Exce¢des se doenca muito
ativa com previsdo de risco elevado de surtos durante a gravidez;

TMD aceites como seguros durante a gravidez: acetato de glatiramero; interferao
(em doentes selecionadas). Casos excecionais (formas muito ativas da doenca):
equacionada a manutencdo de natalizumab (intervalo alargado de seis a oito sema-
nas entre as tomas e até as 34 semanas); alternativa: usar como terapia de resgate
em caso de reativacdo grave da doenca. Alertar o obstetra e o neonatologista para
o risco de anemia e trombocitopenia nos recém-nascidos;

Restantes TMD: ndo usar durante a gravidez - suspender antes da concecdo com
periodos de washout adaptados de acordo com a respetiva semivida; fumarato de
dimetilo pode ser considerado até confirmacdo de gravidez;

Determinar atividade da doenca com avaliacdo clinica regular, minimo trés em trés
meses. Evitar RM para monitorizacdo da carga lesional durante a gravidez - realizar
apenas se fundamental para decisdo terapéutica. Administracdo de gadolinio esta
contraindicada;

Sintomas podem agravar: fadiga, desequilibrio, sintomas urinarios, sobretudo no
3.° trimestre. Infecdes do trato urinario frequentes na gravidez, com agravamento
temporario da sintomatologia da EM. Comuns na fase final da gravidez: paralisia
de Bell e neuropatias de compressao (sindrome do tunel carpico, meralgia paresté-
sica) - distinguir de surto;

Sem contraindicacdo 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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Tabela 1. Resumo das orientacoes de utilizacdo na gravidez e amamentacéo

dos tratamentos modificadores de doenca aprovados na esclerose multipla

™D Washout antes da concectio Uso durante a Uso durante a
gravidez amamentagdo
Interferdo B Néo necessario Aceitdvel Aceitavel (avaliar risco/
beneficio)
Acefato de Nao necessario Aceitével Possivelmente aceitdvel
glatircimero avaliar risco/beneficio
Terflunomida  Suspender antes da concegdo (procedimento Confraindicado Contraindicado
de eliminagdo acelerada e manter contracegdo até
niveis plasméticos < 0,02 mg/)
Fumarato e~ Nao necessdrio Nao recomendado Nao recomendado
dimefilo [considerar usar até gravidez confirmadal
Fingolimod Suspender anfes da concegdio, manter contiacegdo  Ndo recomendado Néo recomendado
dois meses
Natdlizumab  Dependendo do nivel de afividode da doenga Nao recomendado Nao recomendado
1) Abordagem conservadora: suspender e manter  [pode ser considerado
confracecdo 2-3 meses; em doenca muito atival
2) Abordagem afiva: manter aé ao fim do segundo
frimestre ou até ds 34 semanas [testar BHCG antes
de cada infusdo)
Alemiuzumab  Suspender antes da concegdo, manter confracegdo  Ndo recomendado Ndo recomendado
quatro meses
Ocrelizumab  Suspender anfes da concegdo, manter confracegdo  Néo recomendado Ndo recomendado
12 meses
Cladribina Suspender anfes da concegdo, manter contiacegdo  NGo deve ser usado  Confraindicado
seis meses
Siponimod Suspender anfes da concegGo, manter contracegdo  Ndo recomendado Contraindicado
pelo menos 10 dias
Ofatumumab ~ Suspender anfes da concegdo, manter confracegdo  Néo recomendado Aceitdvel (avaliar risco/

seis meses

beneficio)

ou disfuncdo vesical grave - discutir opcdes de parto vaginal instrumentado ou
parto por cesariana;
- Surtos durante a gravidez: avaliar gravidade em termos de impacto funcional. S6
tratar surtos incapacitantes: 1 g de metilprednisolona durante trés a cinco dias, sem
necessidade de esquema de desmame oral. Evitar sempre dexametasona — atraves-
sa a placenta.

3) Pés-parto e amamentacao
- Identificar fatores preditores de surtos apds o parto;
- Decisao sobre amamentacao e inicio de TMD apds o parto — avaliar os riscos de ati-

vidade de doenca, o desejo da mulher amamentar e fatores psicoldgicos e emocionais;
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Eficdcia de imunoglobulinas ou pulsos de corticosterdides no controlo da doenca no
periodo pds-parto tem baixa evidéncia. Se risco elevado de surtos: ponderar iniciar
TMD;

Amamentacdo sem efeito negativo na doenca. Se doente nao estiver a efetuar TMD:
aconselhar. Se doente a efetuar TMD: potencial risco de excrecdo dos farmacos no
leite materno e escassez de informacdo sobre os riscos relacionados para recém-
-nascido. Excecoes: interferdo B, acetato de glatiramero e ofatumumab (compativeis
com a amamentacao);

Risco aumentado de depressao pds-parto em doentes com EM,;

Surto durante periodo de amamentacdo: tratamento com bélus de metilprednisolo-
na e amamentar duas a quatro horas ap6s a perfusdo (permitindo diminuir a quan-
tidade de farmaco excretado no leite materno).
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4. MORTE CEREBRAL

capitulo 4

Morte cerebral

MapaLena RosArio, MicueL RobriGues

Em Portugal, a morte cerebral corresponde a cessacdo irreversivel das fungdes do
tronco cerebral. O seu reconhecimento é importante na limitacdo do encarnicamento
terapéutico, para além do aproveitamento de 6rgaos para eventual transplantagdo. Por
isso, torna-se um ato de grande responsabilidade com repercussao médica, ética e legal,
e consequéncias permanentes.

De acordo com a lei vigente, a verificacdo de morte cerebral em adultos requer a
realizacao de, pelo menos, dois conjuntos de provas, com intervalo adequado a situacao
clinica (entre um minimo de duas horas e 24 horas ou mais, especialmente em casos de
anodxia cerebral pds-paragem cardiaca). Deve ter ocorrido tempo suficiente entre a lesdo
e o inicio das provas, de acordo com a opinido dos clinicos, para que ndo existam ddvi-
das sobre a irreversibilidade da situacdo clinica. As provas sao feitas por médicos espe-
cialistas de Neurologia, Neurocirurgia ou médicos com experiéncia em Cuidados Inten-
sivos, salvaguardando que nenhum dos médicos participantes pertencga a equipas envol-
vidas no transplante de érgdos ou tecidos e, pelo menos, um ndo perten¢a a unidade
ou servico onde o doente esta internado.

O diagnéstico de morte cerebral e as provas aplicadas sdo iminentemente clinicas.
Obrigam a verificacdo de condicdes prévias, nomeadamente exclusdo de outras causas
reversiveis num doente em coma profundo sem respiracdo espontanea por uma causa
conhecida e irreversivel, e também a constatacdo da auséncia de reflexos do tronco
cerebral, onde se inclui a prova da apneia.

Um elemento de confusdo frequente na avaliacdo destes doentes é a ocorréncia de
reflexos espinhais. Estes podem ter varias fenomenologias (mais frequentemente tripla
retirada, flexdo ou extensdao dos dedos ou até ligeira rotacdo cefalica), embora sejam
estereotipados no mesmo doente. Na sua definicdo, sdo tipicamente desencadeados por
flexdo cervical ou estimulos abaixo do pesco¢o, mas nunca acima.

Os exames complementares em doentes em morte cerebral ndo substituem a ava-
liacdo clinica, embora sejam fundamentais para determinar a doenca de base e/ou
clarificar a etiologia da morte, bem como para confirmar as condicdes prévias exigidas.
Podem também ser importantes na impossibilidade de executar algumas das provas
clinicas, caso os médicos responsaveis considerem necessario (por exemplo, doentes
com traumatismo cervical, onde nao é possivel avaliar reflexos oculocefélicos).

Distinguem-se exames eletrofisiol6gicos, como EEG e potenciais evocados somatos-
sensitivos e auditivos do tronco cerebral; e exames de avaliacdo da circulacdo cerebral,
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Minimo de dois conjuntos de provas, infervalo entre 2-24 horas
Meédicos especialistas de Neurologia, Neurocirurgia ou com experiéncia em Cuidados Infensivos
Auséncia de reflexos .
Py, Meios complementares
Condigdes prévias do tronco cerebral U
de diagnastico
* TAS > 100 mmHg ou TAM * Reflexos fotomotores (facultativo’)
> 60 mmHg * Reflexos oculocefdlicos « Andioarafia cerebral
* Conhecimento da causa * Reflexos oculovestibulares? dnilogra d cerebra
e irreversibilidade da situagdo > * Reflexos corneopalpebrais > De ‘l’m?s .
* Coma profundo (GCS 3] * Reflexo faringeo . Eggp er franscranidno
* Auséncia de respiragtio * Reflexo da tosse « Pofenciai d
espontanea * Prova da apneio?® ° enrcmls e\./rc?co /os
* Auséncia de causas reversiveis' e
audifivos

'Auséncia de hipotermia [lemperalura central < 35 °C), alieragdes endécrinomelobdlicas, agentes depressores do sistema nervoso cenfral (garanfic
cinco semividas de agentes depressores do SNC, assumindo funcdo hepdtica e renal normais), incluindo dlcool & agentes blogueadores neuromus-
culores.

“Garanfir paténcia do canal audifivo externo e infegridade da membrana do fimpano; posicionar a cabega 30° acima do plano do leifo; perfundir
cada canal auditivo durante 60 segundos, com infervalo > 5 minutos entre cada lado, com pelo menos 20 ml de dgua fria airavés de uma seringa,
avaliando os movimentos oculares exirinsecos

$Préoxigenagdo FiO, 100% por 10 min; primeira gosimetria para confirmar normocépnia (PaCO,, 35-45 mmHg); desconexdo do ventlador man-
tendo oxigenagdo por sonda endotraqueal com O, 46 |/min; vigior movimentos respiratdrios durnte 10 minutos; segunda gasimetria. Teste positi
vo se PaCO?2 final > 50 mmHg ou diferenca para a primeira de, pelo menos, 10 mmHg, na auséncia de esforco ventilatdrio, fosse ou abalos
diafragmdicos. Suspender prova se se observar movimentos respiratérios, instabilidade hemodinamica (TA sistdlica < 100 mmHg ou TA média
< 60 mmHg apesar de inofrépicos/vasopressores], dessaturagdo [Sat O, < 85% > 30 segundos) ou arritmia insidvel.

“Na auséncia de fatores confundentes e contraindicagdes & avaliagdo dos varios reflexos do tronco cerebral, de acordo com decistio dos médicos
avaliadores.

como angiografia cerebral de quatro vasos, angio-TC, cintigrafia de perfusdo e Doppler
transcraniano. Destes, os mais relevantes na pratica clinica sdo os que documentam a
auséncia de circulacdo 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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