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Um quadro demencial pode resultar de uma encefalopatia por hipertensdo venosa, resultante

de uma malformacao vascular dural (MVD).

Os autores descrevem uma MVD tentorial com drenagem venosa sinusal e refluxo retrégrado

para as veias cerebrais (tipoll), que originou uma leucoencefalopatia, causadora de um quadro
demencial que regrediu parcialmente apés terapé€utica cirtrgica.
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A case of dementia resulting from dural vascular malformation

A case of dementia can result from encephalopathy caused by venous hypertension, produced

by a dural vascular malformation (DVM).

The authors describe one tentorial DVM with sinusal venous drainage and retrograde reflux
to the cerebral veins (type II), that originated a leukoencephalopathy, and a progressive demential
symptomatology. This demential status partially regressed after surgical treatment.
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CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, 65 anos, previamente
sauddvel, que inicia em Margo de 2000 quadro progressivo
de alteracdes do humor e da personalidade ( apatia, lapsos
de memdria, negligéncia nas actividades domésticas e
quadro depressivo). Nessa altura comega a apresentar
alteragdes da marcha por desequilibrio. Em Julho foi
encontrada na rua a deambular, desorientada, sem saber
como voltar para casa, motivo pelo qual € internada.

A entrada o exame neurolégico revelou discurso
incoerente, desorientacdo temporoespacial e mioclonias
espontineas generalizadas. Restante exame sem alteragdes.
Reobservada em Agosto por Neurologia, encontrando-se
parcialmente orientada no espago € no tempo, com pouca
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iniciativa verbal e discurso pouco fluente. Ao exame fisico
apresentava provavel hemiandpsia ou heminegligéncia
direita, sindroma cerebeloso estatico e cinético bilateral.e
mioclonias dos membros, exacerbadas pelos movimentos
e pelas posturas. Sem controlo esfincteriano. Em meados
de Agosto agravamento do quadro, encontrando-se
acamada e dependente com o diagndstico de sindroma
demencial associado a mioclonias. Apresentava alteragdes
no EEG apesar de tudo n#o tipicas de Doenca de
Creutzfeldt Jacob ( DCJ). Foram negativas as pesquisas
de proteina 14-3-3 no LCR e bidpsia jejunal,
respectivamente para exclusio de DCJ e Doenga de
Whipple ( forma demencial)

Constatou-se que as alteragdes cognitivas flutuavam,
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oscilando entre periodos de confusdo e agressividade e
periodos de orientag3o e capacidade critica.

ESTUDO IMAGIOLOGICO

A TAC inicialmente efectuada revelou uma
hiperdensidade na regifio temporoccipital esquerda que
simulava o contorno dos giros, ndo alterando apés
administragdo de contraste e sugerindo enfarte com
transformacao hemorrégica no territério da Artéria Cere-
bral Média (ACM) esquerda (Figura 1)
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Fig. 1 - TAC cerebral — hiper-
densidade temporo-ocipital
esquerda inicialmente inter-
pretado como lesdo isquémica
com transformagdo hemorrdgica

Fig. 2 - RMN T2SE. Vasos ectdsicos
ao longo do trajecto das artérias
cerebrais médias e perimesen-
cefdlicas tendo-se visualizado na
regido da bifurcacdo da ACM
esquerda imagem que foi
interpretada como possivel
aneurisma, ndo confirmado
posteriormente em angiografia.

As RMN efectuadas mostraram um hipersinal global
da substéncia branca periventricular, uma lacuna talamica
esquerda e vasos ectdsicos supra e infratentoriais, com
uma imagem suspeita de aneurisma da ACM esquerda.
(Figura 2). Pode-se admitir que nos exames seriados ha
um aumento do sinal da substincia branca e uma maior
exuberincia dos vasos anémalos da fossa posterior
(Figuras 3 e 4). Em virtude destas anomalias vasculares
foi sugerido estudo por angiografia. A angiografia cere-

Fig. 3 - RMN T2SE. Entre Julho e Outubro de 2000 notou-se um aumento
do hipersinal da substdncia branca
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Fig. 4 - RMN T2SE. Entre Julho e Outubro de 2000 verificou-se um
aumento dos vasos ectdsicos sobretudo na fossa posterior,

bral realizada pela técnica de Seldinger, revelou uma
malformag@o vascular dural alimentada a direita pelo
tronco meningohipofisario e pelo ramo mastoideu da
artéria occipital direita e & esquerda por ramos meningeos
da artéria cerebelosa postero-inferior (PICA), da artéria
cerebral posterior e da artéria vertebral esquerda, bem
como pelo tronco meningohipofisario e ramo mastoideu
da artéria occipital, que se apresentava como o vaso mais
dilatado. Observou-se um fluxo retrégrado precoce para
os seios lateral, longitudinal superior e reto. Constatou-
se uma oclusfo do seio sigmoide esquerdo. A drenagem
venosa cerebral faz-se entdo por via alternativa com
grande alargamento das veias corticais e profundas e
dilatagfio dos seios pterigoideus que constituem uma via
de drenagem para o sistema da veia jugular externa, em
virtude do refluxo retrégrado e aumento da tensdo nos
grandes seios venosos. (Figuras 5 a 8)

O estudo por angioRM pela técnica de TOF 3D ndo
mostrou as ectasias vasculares, provavelmente porque o
fluxo nestes vasos ndo era suficiente para dar sinal, apenas
tendo sido visualizados vasos malformativos mais

Fig. 5 - Cateterismo da artéria
cardétida direita mostrando o
tronco meningohipofisdrio e a
artéria occipital direita muito
dilatada alimentando a
malformacao.

Fig. 6 - Cateterismo da artéria
vertebral esquerda. Ramos da
artéria cerebral posterior, da
artéria cerebelosa postero-
inferior e da artéria vertebral
esquerda, alimentam a
malformagdo, visualizando-se
Jjd uma opacificagdo do Seio
Transverso esquerdo.
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Fig. 7 - Cateterismo da artéria
vertebral esquerda visua-
lizando-se um preenchimento
precoce dos seios laterais e
longitudinal superior com sinal
de oclusdo do seio sigmoide
esquerdo, observando-se vasos
anormalmente dilatados ao
longo do trajecto do seio
transverso esquerdo.

Fig. 8 - Cateterismo da artéria
cardtida esquerda visualizando-
se o tronco meningohipofisdrio
e a artéria occipital (ramo
mastoideu ) dirigindo-se para a
malformagdo vascular com
refluxo retrogrado para os seios
laterais, seio reto e seio
longitudinal superior.

exuberantes na regido do seio lateral esquerdo, sendo
também visiveis vasos epicranianos dilatados. Permitiu
ainda a visualiza¢@o do trajecto transcraniano do ramo
mastoideu da artéria occipital esquerda. (Figura 9)

y

Fig. 9 - Reconstrugdo parassagital de AngioRM 3D TOF, mostrando
vasos dilatados na regido sigmoide esquerda e o trajecto transcraneano
do ramo mastoideu da artéria occipital esquerda.

A doente foi submetida em Novembro a intervengio
cirdrgica, tendo sido feita incis@o cutinea com remogio
dos ramos da artéria occipital esquerda, registando-se
hemorragia profusa do couro cabeludo. Foi entfo efectuada
craniotomia occipital esquerda supra e infratentorial, com
exposicdo dos seios lateral e sigmoide proximal.
Hemorragia profusa pelo diploe, e da dura mater, por ramos
durais que se foram selectivamente coagulando. Incisdo
da dura, paralelamente ao seio lateral, supra e
infratentorialmente. Visualizagdo do lobo occipital €
cerebelo, com vasos ingurgitados e arterializados, que
drenam para o tentorium, e que progressivamente se fo-
ram eliminando. Laqueag&o do seio lateral a cerca de 1.5
cm da téreula. Secgdio do seio lateral junto ao seio sigmoide
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preservando a veia de labbé, que se continuou com secgio
da tenda até ao seu bordo livre e concomitantemente
coagulagdo da profusa irriga¢@o tentorial. Remog¢do em
bloco de peca operatéria contendo o seio lateral e a tenda.
Plastia com pericranio.

DISCUSSAO

Atendendo a complexidade da malformagdo que
relatamos, ndo s6 quanto aos vasos alimentadores como
quanto aos multiplos pontos de fistula, preferimos o termo
de Malformacdo Vascular Dural ( MVD) a Fistula Dural,
como € habitual designa-las.

Recordamos que as fistulas durais foram classificadas
de acordo com o padrio de drenagem venosa em: Tipo I
(drenagem para um seio venoso ou para uma veia
meningea), Tipo Il ( drenagem venosa sinusal com refluxo
retrégrado para veias cerebrais), Tipo III ( drenagem apenas
para veias cerebrais), Tipo IV (associagdo com lagos
venosos, supra ou infratentoriais.

Podem manifestar-se de modo variado, desde um sopro
subjectivo, até aos sintomas resultantes de hemorragia
cerebral.?

O caso que descrevemos tem como principal
manifestagao clinica um sfndroma demencial de evolugio
subaguda associado a mioclonias difusas, tendo sido
colocada como hipétese inicial de diagnéstico, a de doenga
inflamatéria / infecciosa.

O quadro ocorre dentro de um contexto de uma
encefalopatia por hipertenséo venosa, sendo esta uma causa
potencialmente reversivel de deméncia vascular®. De facto
tem sido descrita a reversibilidade da leucoencefalopatia
e subsequentes alteracdes de sinal da substincia branca
em RMN, bem como do quadro demencial, apés tratamento
cirdrgico ou endovascular®S, '

As MVD representam shunts arteriovenosos
adquiridos, que se desenvolvem na dura mater ( dos seios
Venosos € no nosso caso, do préprio tentorium),
acreditando-se que resultam do aumento da pressdo sinusal,
subsequente a trombose venosa ( no presente caso, o estudo
angiogréafico demonstrou oclusio do seio sigmoide
esquerdo). A transmissdo retrégrada da pressdo, determina
dilatagfio das veias corticais (o que constitui um factor de
risco para 0 comportamento agressivo das MVD, incluindo
hemorragia cerebral).?

Nestas situagdes a drenagem venosa cerebral passa-se
a fazer através de vias alternativas, designadamente das
veias emissdrias transcranianas, que estabelecem
comunicag¢do com o sistema das veias jugulares externas,
sobretudo através da comunicac¢ido entre os seios
cavernosos e os plexos pterigoideus, proporcionado pelas
emissarias dos buracos redondo, oval, de Vesilio e licero
anterior.*
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Podem igualmente colaborar nesta drenagem
alternativa as veias mastoideias (drenagem transdssea a
partir do seio sigmoide, para a veia occipital), as veias
emissarias do seio petroso inferior e os plexos vertebrais
(ha casos descritos de malformagdes vasculares intra-
cranianas por oclus@o do seio transverso com drenagem
venosa perimedular, em doentes com mielopatia rapida-
mente progressiva e veias perimedulares cervicais ingur-
gitadas, apresentando hipersinal bulbomedular em T2 SE)>.

A drenagem alternativa néo &, contudo suficiente,
ocorrendo uma encefalopatia hipertensiva venosa, com
subsequente disfung&o progressiva do paréquima cerebral
subsequente disfungdo progressiva do parénquima cere-
bral?.

H4 também na literatura, a descricdo de deméncia e
parkinsonismo em doentes com malformagdes vasculares
durais®.

No nosso caso, observamos a participacdo de ramos
da artéria cerebelosa inferior € da prépria artéria cerebral
posterior (ACP), devendo por isso tratar-se de ramos
meningeos. O ramo dural da ACP foi descrito por
Wollschlarger em 1965, como irrigando a tenda cerebelosa
e visualizado em processos patolégicos ( Weinstein 1974)
como a artéria marginal da tenda’. (Figura 10).

Fig. 10 - Angio RM TOF 3D.
Visualiza-se o ramo da artéria
cerebral posterior que
alimenta a MVD, devendo
corresponder a um ramo
meningeo daquela artéria
(artéria marginal da tenda)

O aparecimento na RMN de vasos anormalmente
dilatados, com uma imagem suspeita de aneurisma (que
viria a revelar-se uma veia dilatada) levou a realizagdo de
angiografia cerebral que demonstrou a existéncia da MVD.

Na altura em que este caso € descrito ndo ha tempo
suficiente para se avaliar a reversibilidade das alteragdes
de sinal da substincia branca decorrente da
leucoencefalopatia por hipertensdo venosa, No entanto,
os vasos ectdsicos visualizados nos estudos pré-
operatérios, na fossa posterior e base cerebral, deixaram
de ser evidentes na RMN de controle (Figura 11), havendo
contudo indicios clinicos de considerdvel melhoria
relativamente ao seu estado de deterioragdo cognitiva.
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Fig. 11 - RMN, cortes axiais ponderados em T2
Desaparecimento dos vasos ectdsicos sobretudo na fossa posterior

Actualmente (15 dias ap6s a cirurgia) a doente esta
consciente, colaborante, orientada no espago, mantendo
alguma desorientag@o temporal, deambulando com
pequena ajuda, enquanto que pré-operatriamente estava
acamada e dependente de terceiros.

CONCLUSAO

Em doentes com sindroma demencial progressivo e
sinais de leucoencefalopatia na RMN, mesmo que nesta
nfo sejam aparentes veias ingurgitadas, particularmente
a0 nivel do trajecto dos seios venosos e mesmo que nao
seja detectada trombose de seio venoso, a hipStese de MVD
deverd ser colocada. Se o estudo por RMN revelar para
além das alteragbes de sinal da substancia branca, vasos
dilatados e sinais de trombose venosa é altamente suspeita
a hipétese de MVD, que dever4 ser colocada a cabega e
obviamente investigada por angiografia.
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