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IDENTIFICACAO

« 51 anos, sexo masculino, caucasiano, empresario, casado

MOTIVO DE INTERNAMENTO

- paraparésia e parestesias dos membros inferiores

ANTECEDENTES PESSOAIS

« Angina de Prinzmetal, dislipidémia e HTA
« MH: Rosuvastatina e Diltiazem




e Quadro progressivo
de dor inguinal esq
- joelho esq, face
anterior da coxa
—>todo o MIE.

e Agravamento com
pOSiCao
sentado/decubito

e Alivio com
deambulacao
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HISTORIA DA DOENCA ACTUAL

10 dias antes T
do e Diminuigao da
forca

internamento e e

MlIs
2 dias antes do
internamento
(Junho 2011)

e Igual
sintomatologia no

MID

e Dorméncia abaixo
do umbigo
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EXAME NEUROLOGICO

« Auséncia de reflexos cutaneos abdominais e ROTs supra-rotuliano,
rotuliano e aquiliano bilateralmente, com RCP em flexao
bilateralmente.

« Nivel sensitivo L2 tactil e algico.

« Paraparésia: FM G 3/5 MI dto e FM 5/5 no Mlesq excepto FM G
4+/5 flexao coxa e do joelho e G 4/5 flexao plantar e inversao do
pé. Impossibilidade de realizar marcha em pontas.

« Sem incontinéncia de esfincteres.
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HIPOTESES DIAGNOSTICAS

. DIAGNOSTICO SINDROMATICO

— Quadro subagudo , assimétrico e progressivo de parestesias
dos MIs e paraparesia

. DIAGNOSTICO TOPOGRAFICO
— Medula espinhal, poupando os corddes posteriores

. DIAGNOSTICO ETIOLOGICO

— Vascular — malformagao vascular; enfarte da artéria espinhal
anterior

— Inflamatério/Auto-imune — EM, LES
— Infeccioso — sifilis, HIV, CMV

— Tumoral — 19, metastatico
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EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

Analises Resultado Estudo LCR Resultado
Hemograma Normal Coloracao Normal
Funcao renal Normal Pressao de abertura Normal
o ” : . 10 céls, sem
Funcao hepatica Normal Citoquimico redominio
ﬁ p

Serologia

+ IgM e Igg
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Estudo auto-imunidade
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EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

EMG: auséncia de reflexos H nos nervos ciaticos popliteus
internos. Impersisténcia das ondas F. Estas sao alteracdes
inespecificas nas respostas tardias sugestivas de envolvimento

das raizes espinhais lombo-sagradas.

Electromyogram
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EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

- RM-medula (30/06): Area de hipersinal difuso, centro-medular,
aparentemente homogéneo, estendendo-se de D7-D8 até ao cone
medular.

« No contorno medular posterior coexiste imagens punctiformes,
com aspecto serpiginoso, revelando apds Gd discreto ganho de
sinal. Nao existe evidéncia de areas de ganho andomalo de sinal
medulares apds Gd.

«  CONCLUSAO: DD entre fistula dural medular com mielopatia
venosa congestiva e eventual mielopatia inflamatdria.
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EVOLUCAO CLINICA

- Paraparésia = agravamento do défice motor do
MIE FM G 4/5

Marcha possivel com apoio bilateral, ndo possivel em
calcanhares ou em pontas
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DIAGNOSTICO ETIOLOGICO APOS MCDTs

_ vasad Fistula dural arteriovenosa
arteri espinhal (FDAVE)

_ Ianamatério/Auto-imu“EM, L
— Infeccio*n’ﬁlis, HIV, CMV

— Tumoral *Ometastético

134

da

Sindrome medular por hipertensao
venosa secundario a FDAVE
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EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

RM-medula + angio-RM:

- ligeiro alargamento global da medula que se estende do
cone até nivel D6-7 traduzido por apenas ligeiro hipersinal
na sequéncia T2 referindo-se adicionalmente estruturas
vasculares serpiginosas intra-durais na vertente posterior
da mesma - provavel fistula dural - provavel local
fistuloso de D10-11




Ressonancia Magnetica (MRI) Medular
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DIAGNOSTICO + TRATAMENTO

Angiografia(7/2011): fistula dural tipo I, com pediculos com
origem em em D3 e D4 a esq, e veia de drenagem intradural
descendente.

- cateterizacao supraselectiva do pediculo aferente, quase até ao
ponto fistuloso, com posterior exclusao da fistula AV.

Angiografia de controlo: pediculo aferente que previamente
nao existia, a alimentar a fistula, embora com drenagem venosa
muito lentificada.

N

Angiografia (08/2011): embolizacao de
pediculo aferente - Exclusao de FDAVE




Angiografia Digital de Subtraccao (DSA) Medular
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Angiografia Digital de Subtraccao (DSA) Medular
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EVOLUCAO CLINICA

« Discreta melhoria dos défices neuroldgicos

- Paraparésia: MIE FM G 4+/5, excepto flexao perna e dorsiflexao
plantar FM G 4/5

MID FM G 4/5

Marcha possivel sem apoio para curtas distancias, incluindo em
calcanhares, mas nao em pontas

« Sensibilidade superficial:
hipostesia algica e tactil a partir de L1.
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EVOLUCAO CLINICA

« Reflexos osteotendinosos: bicipital, radial e tricipital ++/++,
suprarotuliano e rotuliano a dta +/+, a esq ausentes, aquiliano e
abdominais ausentes;

Reflexos cutaneo-plantares em flexao bilateralmente.

Estimulo
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CONCLUSOES

- Entidades raras, sintomas inespecificos >
subdiagnosticadas

« Causas reversiveis de parapareésia
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Revisao Teorica FDAVE

« Classificacao de Anson e Spetzler > baseada na fisiopatologia e
caracteristicas angiograficas

— 4 tipos

¥

- mais comuns sao as malformacoes arteriovenosas da medula espinhal tipo I
- estas correspondem a 80% das lesoes

O malformacgdes adquiridas

Q localizagao mais comum: medula toracica ou lombar (lesdes solitarias)



Revisao Teorica FDAVE

Q Prevaléncia masculina (cerca de 75%)

O idade média de diagndstico no inicio da sexta década de vida-(50-70 anos)
-> sintomas de mielopatia lentamente progressiva i‘




Revisao Teorica FDAVE

Fisiopatologia

Thrombosed
 outlet vein
Large swollen veins on
top of the spinal cord

e origem numa artéria radicular que drena
para uma veia radicular na porcao dural de

uma raiz nervosa

¥

Artery supplying the fistula

Swollen spinal cord

\
e shunt arterial e arterializacao do plexo
perimedular
¥ :
\

e elevacao da pressao venosa com congestao
venosa, edema medular, enfarte venoso e

sintomas de mielopatia progressiva

J




Revisao Teorica FDAVE

Fisiopatologia

Para compreender os efeitos clinicos da hipertensao venosa é
importante conhecer a anatomia venosa do SNC e sua drenagem

g as veias intramedulares e as veias radiculares partilham o sistema de
drenagem venosa - edema intramedular

« Geralmente os primeiros sintomas de mielopatia reflectem alts ao nivel do cone
medular, mesmo que o shunt esteja localizado remotamente

g A regiao toracica inferior tem um menor numero de canais de drenagem
venosa do que a regiao cervical > o edema congestivo venoso tem uma
transmissao caudal-craniana através da medula
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Clinica

Sintomas iniciais inespecificos

mais comum & existirem sintomas sensitivos

Sintomas mais tardios

incontinéncia de esfincter anal e

urinario, disfuncao eréctil,
retencao urinaria.

v/

-parestesias;
-queixas algicas em 20 a 40% —>dor
radicular dos Mls/ lombalgia

-dificuldade em subir escadas, alts
da marcha

Disturbio isolado dos esfincteres em
10%
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Clinica

« Os sintomas neuroldgicos sao progressivos e geralmente ascendentes

Sem tratamento - mielopatia necrotica progressiva

« Tempo médio de inicio dos sintomas até diagnostico = 2 anos

-2/3 dos doentes apresentam uma mielopatia
progressiva com paraparésia espastica, alts da marcha,
parestesias e envolvimento dos segmentos sagrados
(disfuncao da miccao, defecacao e sexual)

- podem coexistir sintomas de 1° neuronio e 2° neuronio
motor



Revisao Teorica FDAVE

Métodos de diagnostico

RM medular ™=====) consibilidade ~ 100%




Revisao Teorica FDAVE

Métodos de diagnostico

« Angio-RM com gadolinios=sssss) auxilio na localizacao da fistula, dirigindo o
estudo angiografico

: Diagnostico definitivo/Tratamento
Angiografia medular

Os neurorradiologistas tém um papel chave no diagndstico desta patologia.
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Tratamento

>TODAS as fistulas espinhais devem ser tratadas dado o curso com
progressivo declinio clinico

Mt variavel . aao
Taxa de sucesso 75 3 75% ~ 98%
Taxa de ~ 20% MD
recorréncia




Revisao Teorica FDAVE

Tratamento

2 razoes para embolizacao ser contra-indicada:

« 1)risco de oclusao da artéria de Adamkiewicz

« 2)se a anatomia da fistula impedir uma oclusao satisfatéria da mesma,
incluindo a origem da conexao venosa

Na maioria dos centros (@ contra-indicacoes)
19 Tx endovascular - ineficaz > Tx cirdrgico

- Porém ainda é contencioso qual o método de tratamento ideal
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Tratamento

« Tratamento = regressao dos défices cronicos/cessar da progressao do declinio
neuroldgico.

« MAS em apenas 2/3 ha regressao dos
défices motores (marcha e forca) e em 1/3
ha melhoria dos distUrbios sensitivos.

« A disfuncao eréctil e a incontinéncia de
esfincteres raramente sao reversiveis
e a dor geralmente persiste.




Revisao Teorica FDAVE

Prognostico
« O diagndstico tardio € um dos principais problemas no tratamento das FDAVEs

« O prognostico é tanto pior quanto maior o tempo de duracao dos sintomas e a
incapacidade prévia ao tratamento.

« Ha uma tendéncia estatistica para considerar como factor negativo de
prognostico uma duracao da sintomatologia > 12 meses
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