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RESUMO
A Trombose de Seios Durais ¢ uma patologia rara e muitas vezes subdiagnosticada.
Pelas suas complicacdes potencialmente fatais, deve ser sempre considerada no
diagnostico diferencial de cefaleia recente. Os autores apresentam dois casos clinicos
diagnosticados no nosso servi¢o, fazendo uma abordagem a clinica, diagnostico e
tratamento desta patologia.

SUMMARY

DURAL SINUS THROMBOSIS
Dural Sinus Thrombosis is a rare condition and is often underdiagnosed. Because of
its potentially lethal complications, it should always be considered in acute headache
differential diagnosis. The authors present a report of two cases, both diagnosed on
our department. They make an approach to clinical presentation, diagnosis and
treatment of this disease.
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INTRODUCAO

O primeiro caso de trombose de seios durais (TSD) foi
documentado por Ribes em 1825. Esta doenga foi consi-
derada como extremamente rara e universalmente mortal.
Nos ultimos 30 anos, devido aos avancos das técnicas
imagiologicas, foi possivel identificar um maior numero de
casos e verificar que, na maioria, a evolugio ¢ favoravel!.

Continua a ser considerado um quadro raro, com uma
incidéncia estimada de trés a quatro casos anuais por mi-
Ihdao de habitantes. Ao contrario da trombose arterial, a
TSD atinge doentes jovens, especialmente mulheres (75%
dos casos), com sinais e sintomas muito variaveis. O prog-
noéstico neurologico ¢ bom em 80% dos casos, apesar de
estarem descritas taxas de mortalidade de 5-30%'-2.

O diagnostico deve ser considerado em doentes jovens
ou de meia-idade com cefaleia ndo habitual, de instalacao
recente, podendo ou ndo ser acompanhada de sinais neu-
rologicos focais. A técnica diagnostica mais sensivel ¢ a
Ressonancia Magnética Nuclear (RMN), e a sua utilizagdo
deve ser balizada por suspei¢ao clinica elevada’*.

Tivemos oportunidade de diagnosticar dois casos cli-
nicos de trombose venosa cerebral.

CASOS CLINICOS

Caso 1

Doente de 60 anos, raca caucasiana, sexo feminino,
agricultora, natural e residente em Mangualde.

Recorre ao Servico de Urgéncia por cefaleia bilateral
intensa, fixa, agravada com o decubito, com sensagdo de
perda de equilibrio, fotofobia e nduseas sem vomitos. A
dor era descrita como diferente da sua enxaqueca habitu-
al, sem alivio com analgésicos ou repouso.

Antecedentes pessoais: Enxaqueca desde a juventu-
de, sindrome de tunel carpico com neurélise do mediano
aos 55 anos. A fazer terap€utica hormonal de substituigdo
(THS) com Estradiol 2mg + Noretisterona 1mg id.

Antecedentes familiares irrelevantes.

O exame fisico ndo apresentava alteracdes relevantes,
particularmente ao exame neurologico. A fundoscopia era
normal. Analiticamente sem alteragdes significativas.

Realizou Tomografia Axial Computorizada cranio-
encefalica (TAC-CE) de urgéncia que levantou a suspeita
de trombose venosa por ligeiro refor¢o da densidade dos
seios laterais.

Foi internada para estudo, efectuou RMN ao terceiro
dia, tendo-se objectivado trombose do seio lateral esquer-
do, com hiper-sinal espontidneo em todas as ponderagdes,
sem alteragdes do parénquima (Figura 1).
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Fig. 1- RMN, ponderag¢do em Tle T2, corte coronal — hiper-
sinal do seio transverso esquerdo

Foi medicada com dalteparina 7500 U sc 2id, iniciando
também varfarina 5 mg id. Analiticamente salienta-se ape-
nas colesterol total: 232 mg/dL, LDL: 159 mg/dL, HDL: 33
mg/dL, TG: 396 mg/dL. Complemento, auto-imunidade,
marcadores tumorais (a-fetoproteina, CEA, CA 19.9, CA
125), proteina C, proteina S, lipoproteina(a), antitrombina
II1, PAI, factor V de Leiden, anticorpos anti-cardiolipina
dentro dos valores normais.

Teve alta ao 14° dia, assintomatica. Foi medicada com
varfarina qb id, amitriptilina 25 mg id, lorazepam 2,5 mg id,
simvastatina 20 mg id e referenciada a consulta externa de
Medicina Interna. Foi suspensa a THS e esteve anticoagu-
lada durante seis meses, com um INR alvo de 2,5-3,5, sem
intercorréncias. Presentemente assintomatica.

Caso2

Doente de raca caucasiana, sexo feminino, 52 anos,
doméstica, natural e residente em Satdao. Recorreu ao Ser-
vi¢o de Urgéncia por febre, cefaleias, tosse com expecto-
racdo mucopurulenta, toracalgia direita tipo pleuritico,
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dispneia para pequenos esfor¢os, astenia e anorexia. An-
tecedentes de trombocitémia essencial, artrite reumatoide,
depressao, quisto benigno do ovario direito (histerectomia
total com anexectomia aos 50 anos); medicada com
hidroxiureia 500 mg 3id e sulfasalazina 500 mg 2id. Antece-
dentes familiares irrelevantes.

Objectivou-se pneumonia lobar direita com hipoxemia
e discreta leucopenia, pelo que foi internada e medicada
com O,, ceftriaxone 2gid, claritromicina 500 mg 2 id, sulfa-
salazina 500 mg 2id, hidroxiureia 500 mg 3id, dalteparina
5000U id. Melhorou clinica e laboratorialmente do quadro
infeccioso, iniciando ao 4° dia de internamento quadro de
cefaleia moderada, pulsatil, holocraneana, mais intensa a
tarde, acompanhada de nduseas e fotofobia, que a doente
alegava ser habitual.

Ao exame fisico salientava-se febricula (37,2°C), a aus-
cultacdo pulmonar revelava discreta diminui¢do do mur-
murio vesicular na base direita, sem ruidos adventicios. O
exame neurologico ndo apresentava qualquer alteracdo
relevante.

Analiticamente verificou-se aumento da contagem de
plaquetas, que atingiu 1078x10%/L ao 10° dia de interna-
mento. Foi aumentada a dose de hidroxiureia para 500 mg
4id. As queixas algicas persistiram, cedendo dificilmente
aos analgésicos (paracetamol e diclofenac), pelo que foi
pedido TAC-CE com contraste, que realizou ao 15° dia.
Esta revelou hipodensidade na base do lobo temporal direi-
to, ndo captante, com escasso efeito de massa. Efectuou
RMN ao 18°dia, que revelou processo de trombose do seio
lateral direito com enfarte venoso temporal (Figura 2).

Fig. 2 - RMN, ponde-
ragdo em T2, corte
coronal — enfarte veno-
so temporal e seio late-
ral direito trombosado

Foi medicada com hidrocortisona 80 mg ev 3id, com
reducado progressiva da dose, dalteparina 7500U sc 2id e
varfarina q.b para INR alvo 2,5-3,5.

De referir a continuada subida do nimero de plaquetas
—1761x10%/L ao 16° dia, concomitantemente com leuco-
penia (2.4x10%/L) e anemia macrocitica (Hb 8,6 g/dl VGM
115 fL), que motivaram a redugdo da hidroxiureia para 500
mg 2id e a introducdo de Interferdo o, com resultados
satisfatorios. Foi ainda realizada biopsia dssea, compati-

vel com trombocitémia essencial, e que excluiu sindrome
mieloproliferativo em fase de aceleracao.

Melhorou progressivamente e teve alta ao 30° dia,
referenciada a consulta externa de medicina interna e de
anticoagulacdo. Devido a situacdo de base considera-se a
anticoagulacao por tempo indeterminado.

DISCUSSAO

As causas de TSD podem ser sistémicas ou locais (qua-
dro I). Em 85% dos casos, ¢ identificavel um factor de
risco. Muitas vezes, o quadro de trombose venosa ocorre
apds um evento agudo (trauma, infec¢ao, desidratagdo,
neurocirurgia, pungdo lombar) em doentes predispostos?>.

Nas causas sistémicas encontram-se factores etio-

Quadro I - Causas e Factores Predisponentes de Trombose Venosa

Cerebral
Causas Infecciosas Causas nao-infecciosas
Traumatismo Cranioencefalico
Trauma séptico directo Neurocirurgia
Enfartes e hemorragias cerebrais
Infecgdes Intracranianas: Tumores: meningioma, metastases, glomus
Locais abcesso, empiema, meningite Locais jugular
Porencefalia
Infecc¢des Extracranianas: Quistos aracnoideus
otite, mastoidite, amigdalite, Malformagdes arteriovenosas durais
sinusite, estomatite, celulite Pungdo lombar
Cateterismo da veia jugular
Qualquer intervengdo cirrgica
Gravidez e puerpério
Anticoncepcionais orais, asparaginase,
4cido e-aminocaproico
Cardiopatias congénitas, insuficiéncia
cardiaca
Neoplasias
Anemia, policit¢émia, doenga de células
Bacterianas: septicemia, falciformes, hemoglobintria paroxistica
endocardite, febre tifoide, nocturna
tuberculose Trombocitémia primaria ou secundaria
Estados pro-tromboticos: Deficiéncia de
Viricas: Sarampo, hepatites, sntitrombina III, deficiéncia de proteina C
Sistémicas encefalites (herpes e VIH), Sistémicas ou S, resisténcia a proteina C activada,

citomegalovirus
Parasitas: malaria, triquinose

Fungos: Aspergilose

factor V de Leiden, iibidor do activador
do plasminogénio tipo 1 (PAI-1),
protrombina (A-G20210), mutagdo da
metiltetrahidrofolato reductase,
hiperhomocisteinémia, sindrome nefrotico,
anticorpos anti-fosfolipidos, coagulagao
intravascular disseminada

Lupus eritematoso sistémico, arterite
temporal, granulomatose de Wegener,
doenca inflamatoria intestinal, doenca de
Behget, sarcoidose

Cirrose

Desidratagdo grave

logicos comuns ao desenvolvimento de tromboses veno-
sas noutros locais, comportando geralmente pior prog-
noéstico. As causas locais (ex: otite ou mastoidite) tém um
prognostico muito ligado a evolug@o da doenga de base?3.

A maior incidéncia de TSD nas mulheres foi notada
apenas a partir de 1970, o que se atribui ao uso generaliza-
do de contraceptivos orais?.

Na maioria dos casos, a TSD ocorre simultancamente
em veias cerebrais e em seios venosos da dura-mater. Da
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oclusdo de veias resulta edema citotoxico e vasogénico,
podendo este também condicionar isquémia local do pa-
rénquima. A oclusdo dos seios causa diminui¢do da ab-
sor¢do do liquido cefaloraquidiano e hipertensao intra-
craniana.

Considerando a globalidade das etiologias, os seios
venosos mais frequentemente atingidos sdo, por ordem
decrescente: os seios tranversos (ou laterais), o seio lon-
gitudinal superior e o seio recto ou tentorial, que ¢ a con-
tinuagdo do seio longitudinal inferior?.

Clinicamente, a manifestagao mais frequente ¢ a cefaleia
intensa, recente, ndo habitual, fixa, holocraniana, poden-
do piorar com o decubito, ¢ de agravamento progressivo
(90%). Apenas 50% dos doentes desenvolvem sinais neu-
rologicos focais, com uma elevada incidéncia de convul-
sdes parciais simples. 20% apresentam hipertensao
intracraniana isolada. Um achado muito caracteristico, mas
raro, ¢ o aparecimento de sinais focais de ambos os hemis-
férios com alguns dias de intervalo, devido a lesdes corticais
bilaterais por trombose do seio longitudinal superior?.

A apresentacdo pode ser atipica, com sintomas
comportamentais por atingimento talamico bilateral, ou
catastrofico, com estado de mal epiléptico ou com coma e
morte por enfarte extenso com transformacao hemorragica,
com efeito de massa e herniagdo transtentorial com com-
promisso do tronco cerebral!-3.

O prognostico depende de varios factores. Variaveis
preditivas de morte sdo: coma, alteragdo do estado de cons-
ciéncia, trombose venosa cerebral profunda, hemorragia
intracerebral direita, lesdo na fossa posterior e agravamento
de sinais neurolégicos focais®.

Nos casos que descrevemos, duas mulheres de meia-
idade, ambas tinham factores de risco evidentes. A doen-
te do caso 1 estava medicada com terapéutica hormonal
de substituicdo e apresentava dislipidémia. Era trabalha-
dora rural, muitas vezes associado com episodios de es-
forgo fisico e desidratacdo. O caso 2 ¢é o prototipo de fac-
tor desencadeante (infecg@o sistémica no contexto de
pneumonia com hipoxémia) em terreno predisponente
(trombocitémia essencial e conectivopatia). O modo de apre-
sentacdo foi o classico, com cefaleia severa e progressiva, e
nos dois casos 0 exame neurologico era normal.

Como vimos, a suspeita diagnostica € essencialmente
clinica e deve ser sempre confirmada por um exame de
neuro-imagem?. Pela clinica, o doente faz geralmente TAC-
CE como primeiro exame, particularmente para excluir ou-
tras causas de cefaleias e sinais neurologicos focais. No
caso de TSD, as imagens podem ser inteiramente normais
em até 50% dos casos, especialmente em exames de TAC
sem contraste?.
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A dosagem de D-dimeros pode ter valor para seleccio-
nar os doentes que necessitam de mais investigac@o, quan-
do as imagens de TAC sdo normais: um valor de corte de
500 mg/L proporciona uma sensibilidade de 97,1%, com
um valor preditivo negativo de 99,6%, com um intervalo
de confianga de 95% entre 98 e 1007. E de admitir que, com
valores normais de D-dimeros ¢ imagens de TAC normais,
o diagnostico possa ser excluido, contudo a impressao
clinica continua a ser fundamental.

A angiografia cerebral era anteriormente considerada
como o gold-standard no diagnéstico de TSD7, mas ¢ um
exame invasivo e a interpretacao ¢ dificultada pela existén-
cia de variantes anatomicas?. Neste momento, considera-
se que a RMN ¢ o exame mais sensivel?. Nos primeiros
dias, o seio trombosado aparece hipointenso em T2 e
isointenso em T1. Depois disso, a imagem caracteristica ¢
um sinal hiperintenso em todas as ponderagdes. A evolu-
¢ao do codgulo no interior do vaso vai modificar o sinal ao
longo de semanas. A intensidade do sinal diminui e a ima-
gem torna-se mais heterogénea, e a ocorréncia de recana-
lizagdo também dificulta a interpretagao?.

Nos nossos casos, a abordagem inicial com TAC-CE
ndo permitiu confirmar o diagnéstico, mas levantou sus-
peitas quanto a possivel existéncia de trombose venosa,
o que motivou o estudo por RMN. Em ambos os estudos,
as imagens eram tipicas da fase sub-aguda, com hiper-
sinal em todas as ponderagdes. De facto, pela inespeci-
ficidade dos sinais e sintomas e dos exames de primeira
abordagem, a demora média do diagnéstico de TSD ¢ de
sete dias®.

Quanto ao tratamento, ele consiste em medidas de su-
porte, anticoagulagdo e trombolise?.

A estabilizagdo do doente implica a manutengdo das
funcdes vitais e medidas agressivas anti-edematosas para
prevenir ou regredir a herniacdo transtentorial, pois € pos-
sivel uma recuperagdo neuroldgica significativa. Preconi-
za-se a administragdo de manitol, corticoides (apesar da
eficacia destes nunca ter sido demonstrada) e mesmo
neurocirurgia agressiva com remoc¢ao do enfarte hemo-
rragico ou hemicraniectomia descompressiva. Infec¢des
concomitantes, especialmente otites ou mastoidites, de-
vem ser identificadas e tratadas?.

A anticoagulag@o com heparina (ndo fraccionada ou
de baixo peso molecular), seguida de dicumarinicos, ndo é
consensual, quer por ndo existir evidéncia definitiva de
que melhoram o progndstico, quer pelo receio de agravar
transformagdes hemorragicas, que se pensa poderem existir
em até 40% dos casos.

No primeiro estudo randomizado pareciam existir be-
neficios claros com o tratamento com heparina'?, que nio
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foram confirmados noutro mais recente, que envolvia o
uso de nadroparina seguido de anticoagulagao oral por 10
semanas contra placebo, sem diferencgas estatisticamente
significativas entre os dois grupos'!.

Apesar disso, a maioria dos peritos ¢ favoravel a anti-
coagulagdo com heparina logo que seja feito o diagnodsti-
co, seguida da introdug@o de antagonistas da vitamina K,
em dose para um INR alvo superior a 2,5. A duragdo da
anticoagulacdo também ¢ discutida, recomendando-se
geralmente trés a seis meses, se nao houver factores pre-
disponentes'2.

A trombolise endovascular com uroquinase foi usada
em casos isolados, com resultados satisfatorios, mas a
escassa evidéncia acerca da eficacia e seguranca deste
procedimento reservam-no para estudos clinicos ou como
ultimo recurso em doentes com mau progndstico!.

As nossas duas doentes tiveram uma evolucao favo-
ravel, alias, sem nunca apresentarem qualquer sinal neu-
rologico focal ou de hipertensdo intracraniana. Em ambas
optou-se por iniciar a anticoagulagdo com doses terapéu-
ticas de heparina de baixo peso molecular s.c., seguida de
varfarina sodica oral. No primeiro caso optou-se por uma
duracao do tratamento de seis meses, apos corrigidos os
factores pro-tromboticos (dislipidémia e terapéutica
hormonal de substitui¢do). No segundo, considera-se a
anticoagulacdo indefinidamente, devido a patologia de base
—trombocitémia essencial com manifestagdo trombdtica.

Os doentes com antecedentes de TSD, especialmente
dos seios durais, devem ser mantidos sob vigilancia, pois
esta descrita a hipertensao intracraniana crénica por com-
promisso da reabsor¢do do LCR?2. A recidiva de TSD esta
descrita em apenas 2,2% dos doentes, enquanto que 4,3%
poderdo apresentar um fenémeno trombético noutra loca-
lizagao®.

CONCLUSAO

A TSD ¢ uma entidade rara. Extrapolando a incidéncia
estimada, ocorrerdo cerca de 30 a 40 casos por ano em
Portugal. Deve ser, no entanto, considerada no diagnosti-
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co diferencial de cefaleia intensa e ndo habitual, acompa-
nhada ou ndo de sinais neuroldgicos focais, particular-
mente em individuos de risco para eventos trombéticos. E
necessario um grau de suspeicao elevado, pois o diag-
noéstico definitivo ¢, geralmente, efectuado apenas por
RMN, exame muitas vezes de dificil acesso, especialmente
em urgéncia.

O tratamento assenta no controlo ou elimina¢do dos
factores de risco, suporte vital, medidas antiedematosas e
anticoagulacdo, ainda que este ultimo ndo tenha benefici-
os inequivocamente comprovados.
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