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RESUMO/SUMMARY

A hipotensédo espontanea do liquido cefalo-
raquidiano (SHEL) ¢ uma sindrome rara, que se
caracteriza por cefaleias ortostaticas, pressao baixa
do LCR e aspectos caracteristicos em RMN. E
descrito um caso clinico de SHEL, em que a RMN
com contraste revelou uma posigao baixa das
amigdalas cerebelosas, impregnacdo paquimeningea
simétrica e difusa e exuberancia dos plexos
venosos epidurais a nivel cervical. S3o revistos os
aspectos fisiopatologicos, clinicos e imagiologicos
desta sindrome.

Palavras-chave: cefaleias posturais, hipotensdo, LCR, SNC, impregnag¢do
dural, RMN

INTRODUCAO

O SHEL foi descrito pela primeira vez em 1938 por
Schantenbrand!-3 como causa de cefaleias posturais, tendo
sido denominada aliquorreia espontdnea e propostos trés
mecanismos fisiopatoldgicos: 1. diminui¢ao da produgao
de LCR; 2. aumento da absor¢ao de LCR; 3. perda de LCR
através de pequenos defeitos meningeos. Mais tarde, Bell®
classificou as sindromes de hipotensdo do LCR em 5
categorias, consoante 0 mecanismo ou insulto inicial: 1.
primario ou espontaneo; 2. pos-pun¢do lombar; 3. pos-
traumatismo cranioencefalico; 4. pos-craniotomia; 5. pos-
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SPONTANEOUS INTRACRANIAL
HYPOTENSION SYNDROME

Spontaneous Intracranial Hypotension is a rare
syndrome, characterized by orthostatic headaches,
low CSF pressure and characteristic aspects on
MRI. The authors describe a clinical case of
Spontaneous Intracranial Hypotension, in which the
MRI investigation revealed a low position of the
cerebellar tonsils, a diffuse and symmetric dural
enhancement and an engorgement of the cervical
epidural venous plexus. The authors make a review
of the physiopathology, clinical and radiological
aspects related to this syndrome.

Key words: orthostatic headache, hypotension, CSE, CNS, dural enhancement,
MRI

hipovolémia. Posteriormente foram descritas formas
espontaneas do sindrome! 13, com referéncia a perdas de
LCR através de fistulas meningeas na coluna!-245.7.9:10
Classicamente, o diagnostico de SHEL baseia-se na
sintomatologia e na baixa pressio do LCR3--7-%-13.14 No
entanto, teorias recentes referem que é possivel o
diagnostico seguro com base na histéria clinica, no exame
objectivo e na RMN com contraste, sendo a pung¢éo lombar
um método invasivo de confirmacgdo desnecessario e
muitas vezes inconclusivo’-13,
O SHEL tem apresentagdes clinicas muito variadas'-#-
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8,10.13,16  sendo as cefaleias ortostaticas o sintoma mais

frequente. Nestes doentes estdo descritos aspectos tipicos
em RM CE e da coluna com contraste! 241417: impregnagio
com contraste e espessamento linear e difuso
paquimeningeo, colec¢des subdurais, posi¢do baixa de
estruturas encefalicas, exuberancia dos plexos venosos
epidurais e colec¢des de LCR epidurais ao nivel do local de
perdade LCR.

O caso clinico refere-se a uma doente do sexo feminino,
de 42 anos, com cefaleias holocranianas posturais intensas
de inicio stbito. Realizou RM CE com contraste e RMN da
coluna, tendo-se observado alguns aspectos
caracteristicos do SHEL e confirmado o diagnodstico. A
doente melhorou ap6s um més de repouso em decubito.
Nao foi realizada a cisternografia com radioisotopos por se
tratar de um meio invasivo de diagnostico, sem influéncia
no progndstico e tratamento deste caso auto-limitado.

CASO CLINICO

A doente, de 42 anos, do sexo feminino, caucasiana,
previamente saudavel, com antecedentes de esclerose de
varizes dos membros inferiores sob anestesia epidural dois
anos antes, iniciou em Dezembro de 2001 um quadro de
inicio subito de cefaleias holocranianas em posi¢ao
ortostatica, que aliviavam em decubito e que eram
refractarias a medicacdo com analgésicos, ndo se
identificando factores desencadeantes. Realizou TC CE com
e sem contraste em Janeiro de 2002, que ndo revelou
alteragdes. Em Consulta de Neurologia (HSM), o exame
objectivo revelou-se normal. Perante os dados da anamnese
e do exame fisico, sugestivos de hipotensdo do liquor,
realizou uma RM CE com contraste em Fevereiro de 2002
(figura 1), que mostrou impregnacao e espessamento dural
linear, continuo e difuso, uma posi¢ao baixa das amigdalas
cerebelosas, aplanamento da face anterior da protuberancia
e apagamento da cisterna pré-pontica, aspectos fortemente
sugestivos de hipotensdo do LCR . No sentido de identificar
uma lesdo subjacente a perda de liquor e de caracterizar
com rigor esta entidade, realizou em Margo de 2002 uma
RMN da coluna (figura 2), que revelou uma exuberancia
dos plexos venosos epidurais cervicais, moldando o saco
tecal e insinuando-se nos canais de conjugacdo. Nao se
observaram colecgdes extra-durais de LCR, locais de perda
de liquor ou alteragdes da morfologia subjacentes a
laceragdo dural. A RM da coluna dorso-lombar foi normal.
A doente melhorou drasticamente apds duas semanas de
repouso, hidratagao e cafeina, pelo que ndo foram realizados
estudos invasivos mais detalhados, no sentido de identificar
o local de perda de liquor.

Fig. 1 — RMN CE TI Sagital (4) — posi¢do baixa das amigdalas cerebelosas,
aplanamento da face anterior da protuberdncia e discreto apagamento da
cisterna pré-pontica; TI Sagital (B) e Coronal (C) com gadolineo —
espessamento e hipercapta¢do paquimeningea linear, continua e sem dreas
poupadas.

Fig. 2 — RMN Coluna Cervical: Sagital T1 (A) e T2 (B), mostrando
exuberancia dos plexos venosos epidurais, que captam fortemente contraste
paramagnético (visivel nos cortes axiais T1 com contraste(C),; nos cortes
axiais T2 (D) é visivel o envolvimento do espago subaracnoideu e da
duramdater por veias epidurais engorgitadas, comprimindo o saco tecal
intracanalar e periradicular, assumindo o aspecto particular de um bolbo
devido as insersées da dura ao ligamento longitudinal posterior e ao longo
das emergéncias radiculares.

DISCUSSAO

O SHEL ¢ uma entidade rara, cuja verdadeira incidéncia
¢ desconhecida, por ser uma sindrome frequentemente
subdiagnosticado. E mais frequente em mulheres de meia
idade, sendo a relagdo entre os dois sexos de 2:1. A média
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etaria situa-se nos 42 anos. Os dados da literatura sdo
insuficientes relativamente a incidéncia em diferentes
racas!+4.

A pressdo do LCR ¢ determinada por forcas
hidrostaticas, pela elasticidade dural e pelas variagdes de
calibre das veias cerebrais. A compliance dos tecidos
meningeos consegue compensar parcialmente as alteragoes
de pressdo ¢ volume de LCR, que se acompanham de
alteragdes reciprocas no volume sanguineo — lei de Monro-
Kellie 121418 A hipotensio intracraniana pode resultar de
uma perda de LCR ou de doencas sistémicas — desidra-
tacdo, coma diabético, hiperpneia, meningoencefalite,
urémia, administracdo endovenosa de solugdes
hipertonicas e infecgdo sistémica grave'®. As perdas de
LCR podem ser primarias ou espontaneas e secundarias
(iatrogénicas - pung¢do lombar, craniotomia - e pos-
traumatica. No SHEL ndo ¢ possivel identificar uma causa
para a perda de liquor intracraniano. Schaltenbrand propds
trés mecanismos fisiopatoldgicos para esta entidade:
laceragdo dural oculta, hiperabsor¢do do LCR e diminuigdo
da produgdo de LCR 2910 As laceragdes durais ocultas
podem ser identificadas em estudos com radioisotopos.
Factores como movimentos durais complexos (desportos
com raquetes) ou a existéncia de quistos de Tarlov
predispdem a laceragdes da dura-mater. O SHEL foi descrito
por varios autores em doentes com sindrome de Marfan,
Ehlers-Danlos, disfuncédo tiroideia ¢ descolamentos da
retina em idades jovens, nos quais ¢ elevada a incidéncia
de diverticulos aracnoideus na coluna?’. Estas patologias,
por interferirem com o metabolismo do tecido conjuntivo,
predispdem a formagdo ou a rotura de diverticulos
meningeos com pequenos traumas (tossir, segurar um bebé
durante horas)*3. Estudos de cisternografia com
radionuclideos mostram que a diminui¢ao da producéo de
LCR é uma causa pouco provavel de SHEL®. No caso da
hiperabsor¢@o do liquor, a cintigrafia mostraria ascengao
normal ou lenta de LCR e uma rapida acumulagdo na bexiga,
o que se verificano SHEL. No entanto, estudos de perfusao
ventriculo-lombar mostram que a absor¢cdo do LCR nao
ocorre para pressdes inferiores a 68 mmH,0, levantando
duvidas acerca deste processo’. Estudos de biopsias
meningeas em doentes com SHEL!!:14.18.19 reyelam
auséncia de tecido inflamatorio. A face craniana da dura
apresenta-se sem alteragdes e a face mais profunda mostra
a presenca de fibroblastos e vasos sanguineos de pequeno
calibre. A auséncia de tecido inflamatorio mostra que a
hipercaptagdo dural se deve ao engorgitamento venoso.
Esta hipotese é apoiada por estudos angiograficos!,
caracteristicamente revelando b/ush meningeo e aumento
de calibre da artéria anterior da foice. Biopsias de doentes
com sintomas prolongados (>3meses) revelam acumulagio
de colagéneo leptomeningeo e proliferacao das células das
granulagdes aracnoideias, que também contribuem como
mecanismo para a hipercaptagdo meningea. No entanto,
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este ndo ¢é reversivel, ao contrario do primeiro mecanismo
descrito!-1%18 Também em estudos anatomo-
patologicos! 1141819 530 referidas colecgdes subdurais
na camada mais interna da dura-mater, com numerosos
fibroblastos, pouco colagéneo, sem fortes jungdes
intercelulares, contendo grandes espagos extra-celulares.
Esta ¢ a camada mais susceptivel a formagao de colecgdes
(de LCR ou de sangue) no SHEL.

Num estudo recente em que foram revistos 40 doentes
com SHEL!, as cefaleias ortostaticas foram um sintoma
presente em todos os casos. S3o, na maior parte,
holocranianas, mas podem ser frontais, occipitais, ou
referidas a nuca. Agravam com o ortostatismo, com a
manobra de Valsalva e com a compressao jugular. Sdo
refractarias aos analgésicos e aliviam com o dectibito! 249,
Sé&o habitualmente autolimitadas ¢ podem durar 15 diasa 6
meses*. Resultam da disten¢do das meninges e dos vasos,
por deslocamento de estruturas encefalicas para baixo,
resultado da baixa pressdo do LCR**10. No entanto, alguns
autores referem que estas podem ndo ser ortostaticas ou
ser muito ténues®. As cefaleias desencadeadas por pungdes
lombares ou anestesias epidurais ocorrem ap6s 48 horas a
12 dias apds o procedimento e também tém um curso auto-
limitado'®. As alteracdes da visdo estiveram presentes em
40% dos doentes no mesmo estudo!, sendo a diplopia a
mais frequente. Outras alteracdes da visdo foram a visdo
turva, escotomas, fotossensibilidade, alteracdes da
focagem, alteragdes dos campos visuais (nasal superior).
Pela baixa pressdo do LCR, o encéfalo ¢ deslocado para
baixo, causando lesdo do VI par, com diplopia!-6:%-10. Pode
também comprimir a cisterna quiasmatica, causando lesao
do quiasma 6ptico ¢ do II par, com defeitos de campos
visuais. O mesmo deslocamento encefalico pode causar
enfarte occipital por oclusdo das artérias cerebrais
posteriores!. Os sintomas auditivos e vestibulares resultam
da alteragdo da pressdo intralabirintica, resultado da
diminui¢do da pressio do LCR '*10, Estio descritas
alteracdes do estado de consciéncia em doentes com SHEL.
Trata-se de uma manifestago rara mas grave, consequéncia
de compressdo de estruturas diencefalicas por herniagdo
transtentorial®. Segundo alguns autores, esta manifestagdo
realca a importancia da RM CE com contraste em doentes
com alteragdes inexplicadas do estado de consciéncia . A
doente em questdo apresentava cefaleias ortostaticas, sem
outros sintomas acompanhantes, sendo o quadro
compativel com SHEL.

A pressao normal do LCR situa-se entre os 60 e os 195
mmH,0. Nas sindromes de hipotenso do liquor a pressao
¢ baixa e inferior a 50-60 mmH,0 3. Em muitos casos a
pressdo ¢ tdo baixa, que ndo ¢ possivel a drenagem
espontanea do LCR. Se for inferior a pressdo atmosférica,
pode haver succao de ar para o espaco subaracnoideu.
Nestes casos, a execugdo da manobra de Valsalva ou a
aspiracdo com uma seringa fina permitem a obten¢do de



RITA SOUSA etal

liquor10. No entanto, a pressio do liquor pode ser nor-
mal, devido a perda intermitente de LCR ou por diminui¢do
do volume de LCR (compensada em termos de pressdo
com um aumento de volume de sangue venoso)>’. Sio
frequentes alteragdes do LCR, relativas ao teor celular e
proteico 1241416 Cerca de 70% dos doentes apresentam
elevagdo dos globulos vermelhos e das proteinas no LCR
e cerca de 50% apresentam um aumento de globulos
brancos, que torna importante o diagnostico diferencial
com infecgdo!?. Estas alteragdes poderdo resultar de uma
reacgdo inflamatoria circunscrita ao local de perda de
liquor®. Por outro lado, a pressdo baixa do LCR ¢
compensada por um engorgitamento venoso, com
consequente processo de diapedese e extravasdo por
aumento da permeabilidade, justificando um aumento das
séries brancas e vermelhas no liquor, bem como das
proteinas %14, O aumento de células brancas pode também
traduzir um processo reactivo a presencga de eritrocitos no
LCR. As diferengas de pressdes hidrostatica ¢ osmotica
entre 0s seios venosos ¢ as granulagdes aracnoideias
justificariam um aumento moderado do teor proteico do
liquor 10 No caso descrito, face a clinica sugestiva, nao se
realizou pungdo lombar, por ser uma técnica invasiva ¢
dispensavel face a informagdo fornecida pela RMN com
injecgdo de gadolinio.

A RM cranio-encefalica com contraste ¢ um método
essencial pois permite fazer um diagndstico rigoroso,
obviando, em particular nos casos de curso autolimitado,
o recurso a métodos invasivos, com pouco interesse para
0 prognostico e tratamento do doente 13, Varios estudos
imagiologicos!-2:4-14.17 referem a impregnagio e
espessamento dural como aspecto caracteristico e precoce,
presente na RMN CE com contraste em todos os doentes
com SHEL. A impregnagao interessa 75% da superficie dural
do créanio, podendo estender-se ao eixo raquidiano?!. Nio
envolve as leptomeninges, ¢ linear e continua, ininterrupta,
supra ¢ infra-tentorial (figura 1) e reversivel com a
normaliza¢do da pressdo do LCR. Estes aspectos sdo
explicados pela lei de Monro-Kellie os volumes de LCR e
de sangue intracranianos variam inversamente, ou seja,
secundariamente a uma baixa pressdo do LCR, ocorre um
aumento de volume das veias da dura-mater. Esta, pela
escassez de fortes jungdes intercelulares acumula produto
de contraste na sua por¢do mais profunda, que resulta num
espessamento difuso paquimeningeo!!-!4:18 Existem
estudos que referem a proliferag@o fibro-colagenosa dural
em casos de dilatagdo venosa cronica, com a mesma
tradugio imagiologica, embora de curso irreversivel! 11418,
A impregnacdo paquimeningea, apesar de frequente no
SHEL, nao ¢ patognomonica desta entidade, podendo
ocorrer aspectos semelhantes em processos infecciosos/
inflamatorios (tuberculose, sarcoidose, borreliose, sifilis
meningovascular, granulomatose de Wegener, artrite
reumatodide, doeng¢a de Erdheim Chester) ¢ neoplasicos
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(carcinomatose meningea, meningioma em placa, linfoma,
leucemia) das meninges®:!1%:12:14 Como resultado de um
engorgitamento vascular, os apectos da captacdo dural
ocorrem também apos craniotomia, apos pungdes lombares,
na hemorragia subaracnoideia e na trombose do seio lon-
gitudinal superior'. A posicdo baixa das amigdalas
cerebelosas (superior a 4,3 mm abaixo da linha que une a
extremidade inferior do clivus e o labio posterior do buraco
occipital - figura 1), condicionada pela pressdo baixa do
liquor intracraniano é uma ocorréncia frequente mas tardia”,
podendo ser util na distingdo de uma hipercaptacdo
paquimeningea por pungdo lombar recente ¢ por SHEL.
Sdo frequentes o aplanamento da face anterior da
protuberancia, a redugdo do diametro antero-posterior do
IV ventriculo e o apagamento das cisternas pré-pontica,
interpeduncular ¢ quiasmatica 12414 alguns dos quais
bem evidentes na figura 1. Estudos prévios! descrevem
colecgdes cranianas subdurais, de liquor (40%) e de sangue
(10%)), justificadas pela diferenca de pressdes e por rotura
venosa, respectivamente. Estas sdo habitualmente de
pequenas dimensdes, condicionando pouco efeito de
massa. Estes aspectos estiveram ausentes no caso clinico
descrito.

Os aspectos da SHEL em RM da coluna foram descritos
pela primeira vez por Nicole Moayeri em 19982, Sao muito
caracteristicas desta entidade pequenas colecgdes
epidurais de LCR da coluna, que resultam da extravasdo de
LCR do espago subaracnoideu para o espago epidural
através de um defeito dural. Nos casos refractarios a
medidas conservadoras, ¢ importante a identificagdo das
mesmas, pois sd0 mais uma prova que aponta para o
diagnostico, permitindo orientar para outros meios de
diagnoéstico (cisternografia com radionuclideos) e de
tratamento mais invasivos®. Estas colecgdes sdo isointensas
em relagdo ao liquor em T1, iso ou hiperintensas em T2 e
ndo impregnam contraste. A discreta hiperintensidade de
sinal em T2 esta relacionada com a menor pulsagdo do LCR
e com o maior teor proteico nestas colecgdes®. Apesar das
suas pequenas dimensdes, estas bolsas podem-se estender
ao longo de varios segmentos da coluna. Sdo mais
frequentes na coluna dorsal e mais raras a nivel lombar!.
Tal como aconteceu com o caso clinico em questdo, muitas
vezes ndo ¢ possivel identificar estes aspectos em RM. A
RM da doente revelou forte presenga de contraste ao nivel
do saco tecal em varios segmentos da coluna, traduzindo
exuberancia dos plexos venosos epidurais, pelo mesmo
mecanismo descrito para os plexos venosos durais
cranianos'+* (Figura 2). Este aspecto é muito caracteristico
do SHEL, mas inespecifico, deve ser reconhecido como tal
¢ ndo confundido com o aumento de pressdo venosa por
fistula arterio-venosa subjacente®. Os diferentes aspectos
do engorgitamento venoso observado no cranio e na coluna
sdo explicados pelas diferengas anatomicas existentes!: o
saco dural na coluna ndo esta aderente ao 0sso, ao contrario
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do que sucede no cranio, em que existe uma forte aderéncia
da dura-mater ao 0sso; na coluna, o saco dural esta
envolvido pelo espago epidural, que tem pontos de
aderéncia anteriores (ligamento longitudinal anterior) e
laterais (emergéncias radiculares, nos canais de
conjugagao); o colapso do saco dural pelos plexos venosos
apresenta-se festonado, devido aos pontos de aderéncia
referidos. Resumindo, a hipotensdo do liquor ¢ compensada
por um aumento do volume venoso mas, enquanto que na
coluna o colapso do saco dural ¢ facilmente compensado
por dilatagdo dos plexos venosos epidurais, no cranio a
dilatagdo das veias durais torna-se rapidamente
insuficiente, com rotura e descolamento da camada interna
dural, com formac¢ao de hematomas subdurais. A RM da
coluna pode ainda revelar anomalias subjacentes!?. Existem
variantes anatomicas que consistem em dilatagdes do
espago subaracnoideu ao nivel da emergéncia das raizes,
mais susceptiveis a pequenas lesdes que resultem em perda
de LCR para o espago epidural. Existem também defeitos
meningeos que predispdem a rotura apds pequenos trau-
mas. Nabors propds uma classificagdo para estes
diverticulos’: tipo I — extradurais, sem envolvimento de
raizes nervosas; tipo II — extradurais, com envolvimento de
fibras radiculares (quistos de Tarlov); tipo III — intradurais.
Pensa-se que estes defeitos possam ser congénitos ou
adquiridos. Sdo mais frequentes em doentes com
conectivites hereditarias, nomeadamente, no sindrome de
Marfan, neurofibromatosel, sindrome de Stickler,
Ehlers-Danlos, osteogénese imperfeita ¢ em doentes com
antecedentes de descolamento de retina ndo traumatico
em idade jovem’. Em alguns casos, a RM da coluna permite
ientificar o local de perda de LCR. Se assim acontecer, € se
o doente ndo melhorar com terapéutica conservadora, a
mielo-TC podera fornecer um melhor detalhe anatomico
dirigido ao local sob suspeig@o, importante para um even-
tual tratamento cirargico®. Nos casos em que a RM nio
localiza o defeito dural, a cisternografia com radioisotopos
pode dar uma visdo panoramica de toda coluna, permitindo
a detecgio do defeito em metade dos casos®. Alguns autores
questionam a necessidade destes estudos na demonstragdo
do ponto de rotura®. Muitos defendem a injec¢do lombar
de sangue autdlogo no espago epidural para obliterar um
defeito na coluna cervical ou dorsal, por migragdo, apds
posicionamento do doente em posi¢do de trendlemburg
3.5.69.10 A elevada percentagem de casos em que ocorre
remissdo do quadro com hidratagdo e repouso em decubito
levanta muitas dtvidas acerca da colocagdo de sangue
autologo distante e ndo orientado®*. Segundo muitos, a
melhoria podera tratar-se apenas de uma coincidéncia. A
necessidade de realizar mielo-TC e cisternografia deve
limitar-se apenas aos doentes que ndo melhoram
inicialmente com repouso (e talvez com sangue autdlogo
intratecal)*. Infelizmente, esta necessidade torna-se mais
frequente em casos cronicos, muitas vezes com
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deslocamentos inferiores de estruturas diencefalicas e
mesencefalicas através do orificio da tenda do cerebelo e
das amigdalas cerebelosas pelo buraco occipital . Nestes
casos, em que se considera a cirurgia dirigida ao ponto
fistuloso, este estudo pode ser essencial para orientar o
neurocirurgido para o local a intervencionar®.

A TC ¢é um exame pouco sensivel no diagndstico da
SHEL, sendo dificil identificar pequenas colecgdes
subdurais isodensas, distinguir a impregnacao
paquimeningea do cranio adjacente e caracterizar em cortes
axiais a posi¢do baixa das amigdalas cerebelosas'. Na
doente apresentada a TC CE foi interpretada como normal.

A localizacdo do local de perda de LCR deve ser
procurada, em primeira linha, com recurso a meios de
diagnéstico ndo invasivos (RM)*!5. Em casos refractérios
a terapéutica conservadora ndo identificados por RM e em
que a localizag@o do defeito se torna importante em termos
de abordagem terapéutica, a cisternografia com
radionuclideos e a mielo-TC poderio ser decisivos®. Estes
meios invasivos de diagnéstico devem ser utilizados
criteriosamente pois acarretam riscos, especialmente se as
amigdalas cerebelosas se encontram em posigio baixa*.

A cisternografia com radioisdtopos consiste na
injec¢do de 3 a 5 mCi de *Tc-albumina humana sérica no
espago subaracnoideu lombar, com obtengdo das imagens
da progressdo dos isotopos ao longo de 24 horas'®. Em
individuos saudaveis, ¢ possivel detectar radioactividade
nas cisternas da base em duas horas, na bexiga apods seis
horas e na convexidade cerebral apos 24 horas. No SHEL
os radioisotopos sdo eliminados pela bexiga precocemente,
sendo visivel uma menor intensidade do produto nas
cisternas da base, com auséncia quase total na convexidade
cerebral, sendo a velocidade de ascencdo dos
radionuclideos ao longo da coluna semelhante a dos
individuos saudaveis. Esta técnica permite identificar o
ponto de extravasdo do LCR em apenas metade dos casos
e variantes anatomicas sem significado patologico, de que
sdo exemplo dilatagdes do espago subaracnoideu
perirradicular, manifestadas como presenca de
radioactividade peri-neural ao longo da coluna em arvore
de natal'®.

O estudo angiografico de um nimero reduzido de
doentes com SHEL!, revelou a existéncia de blush
meningeo e aumento de calibre da artéria anterior da foice,
aspectos que se verificaram em todos os casos estudados,
mas que sao inespecificos, podendo ocorrer em doentes
com hematomas subdurais, malformagdes arterio-venosas,
circulagdo colateral, neoplasias, doenga de Paget,
meningites cronicas e hemorragias subaracnoideias'. O
engorgitamento da artéria anterior da foice pode também
ser observado numa minoria de angiografias carotideas
normais. Em cerca de um tergo dos casos, era evidente um
deslocamento da posigéo da dura, justificado pela presenca
de colecgdes subdurais. No entanto, os hematomas sdao
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habitualmente pequenos ¢ o desvio dural dificil de
identificar.

A maior parte dos casos de SHEL tem um curso benigno
e a resolucdo do quadro clinico, bem como dos aspectos
imagioldgicos, ¢ espontdnea com repouso e hidratagdo,
num periodo que varia entre 15 dias e 6 meses (média de
trés meses)*. O caso apresentado teve uma evolugio
favoravel e autolimitado em trés meses. Numa minoria, o
quadro persiste apesar do tratamento conservador referido,
sendo necessario recorrer a outras terapéuticas médicas e
eventualmente cirargicas’. O tratamento médico inclui
medidas como a hidratacdo endovenosa e a cafeina’. A
corticoterapia ¢ empirica!® mas alivia temporariamente os
sintomas, provavelmente por contribuir para um aumento
da volémia, uma diminui¢@o da permeabilidade capilar e um
efeito anti-inflamatorio®. A injec¢do de sangue autélogo
no espaco epidural lombar proporciona uma alivio
temporario da sintomatologia, com melhores resultados se
o defeito dural for lombar’. A injecgdo pode ser cervical se
o defeito se localizar a este nivel, apesar dos maiores riscos
envolvidos’. A elevada percentagem de casos em que
ocorre remissdo do quadro com hidratagdo e repouso em
decubito levanta muitas davidas acerca da colocagdo de
sangue autologo distante e ndo orientado’. Segundo
muitos, a melhoria podera tratar-se apenas de uma
coincidéncia! Estdo também referidas injecgdes intratecais
de soro fisiologico e de corticdides, com resultados pouco
claros nos estudos existentes:-3:10, O tratamento cirargico
deve ser considerado em doentes jovens, com persisténcia
dos sintomas, em que a lacerag¢ao dural foi demonstrada,
se encontra em local cirurgicamente acessivel e com baixo
risco’. Os resultados sdo habitualmente satisfatorios com
ligaduras simples se ao defeito dural se associa um
diverticulo meningeo, em particular quando este ¢ do tipo
I (ndo envolve a raiz nervosa) e ndo tem dimensdes
exageradas. Se o diverticulo ¢ do tipo II (envolve a raiz), a
técnica cirrgica é mais complexa e com riscos acrescidos
porque ¢ necessario excluir o diverticulo ¢ manter a raiz
intacta’.

CONCLUSAO

Quando um doente se apresenta com a suspeita clinica
de SHEL, a confirmag@o do diagndstico pode ser obtida
com rigor pela RMN, que inclui, pelo menos, uma sequéncia
T2, uma sequéncia T1 com contraste e uma sequéncia
sagitall"15. Apesar de as alteragdes descritas isoladamente
ndo serem patognomoémicas desta entidade, em conjunto
com o quadro clinico sdo muito sugestivas e confirmam o
diagnostico. A existéncia de outros aspectos, como o
espessamento meningeo focal ou irregular, lesdes
leptomeningeas ou parenquimatosas, podem levar a
conclusdo de que existe uma patologia distinta ou
concomitante.
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Se a RM for sugestiva de SHEL, deve ser ponderada a
cisternografia com radionuclideos para identificagdo do
local de perda de liquor, especialmente se os sintomas
persistirem apesar do tratamento. Nestes casos, a
identificagdo e o tratamento precoces podem ajudar a reduzir
o risco de meningite.
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