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Mielopatia de causa rara e
tratavel: relato de caso

Joana Rita Mendes," Ana Filipa Miranda,? Maria Pieri Moreira®

RESUMO

Introducdo: As fistulas arteriovenosas durais espinhais (FAVDE) sdo raras e a sua apresentacao clinica é inespecifica e insidio-
sa.A etiologia é desconhecida e tem incidéncia superior em homens de meia-idade.

Descricdo do Caso: Mulher de 50 anos, com antecedentes de depresséo reativa, que se dirigiu ao médico de familia por quei-
xas algicas apds queda da propria altura com impacto na anca direita e joelhos. O exame objetivo e as imagens radiogréficas
ndo revelaram alteracdes importantes; contudo, as queixas persistiram apesar do tratamento conservador. O quadro inicial de
coxalgia direita com predominio noturno acresceu-se de disestesias dos membros inferiores e incontinéncia urinaria e fecal. A
utente foi referenciada para consulta externa de neurocirurgia, tendo sido detetada uma FAVDE.

Comentario: O objetivo deste relato é evidenciar as dificuldades encontradas na avaliacdo da doente e aumentar a conscien-
cializacdo para este problema raro, real¢ando a importéncia do diagnédstico e tratamento atempados.

Palavras-chave: Fistula arteriovenosa; Doengas vasculares da medula espinhal; Isquemia do corddo espinhal.

INTRODUCAO
s fistulas arteriovenosas espinhais sao raras e
constituem cerca de 3% de todas as lesoes da
espinhal medula.! O subtipo dural é o mais
frequente e representa 70-80% das malfor-
macodes vasculares da espinhal medula.?® Apesar de a
etiologia ser desconhecida, pensa-se que estas lesdes
sejam adquiridas."**

As fistulas arteriovenosas durais espinhais (FAVDE)
tendem a localizar-se na regido dorsal e lombar, sendo
que 80% ocorrem no territério T6-1.2.>* O shunttem ge-
ralmente origem numa artéria radiculo-meningea que
drena para uma veia perimedular.! Assim, sangue sob
pressao arterial comunica diretamente com o plexo ve-
noso, resultando na sua arterializacdo.** Os fenéme-
nos de congestdo e hipertensdo venosa desregulam o
fluxo venoso medular, causando edema e isquemia e,
consequentemente, mielopatia progressiva ascenden-
te‘l,3,5

O obijetivo deste relato é evidenciar as dificuldades
encontradas na avaliacdo da doente e aumentar a cons-
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ciencializacdo para este problema raro, realcando aim-
portancia do seu reconhecimento e referenciacao
atempada pelo médico assistente.

DESCRICAO DO CASO

Mulher de 50 anos, caucasiana, catélica, com o en-
sino béasico de escolaridade e doméstica de profissao.
Integra uma familia nuclear na fase VI do ciclo de Du-
vall. Apresenta hipertensao arterial medicada com ami-
lorida 10mg id, diabetes mellitustipo 2 controlada com
alteracoes do estilo de vida, depressao reativa sob psi-
coterapia e asma tratada com corticoide inalado (bu-
desonida 200pg id). Sem antecedentes familiares de re-
levo.

Em maio de 2019 dirigiu-se a uma consulta aberta no
médico de familia por queixas dlgicas apds queda aci-
dental da prépria altura — “tropecou” (sic)—na semana
anterior, com impacto na mao e anca direitas, joelhos
bilateralmente e pé direito. Objetivou-se, do lado di-
reito, dor a mobilizacdo do 4.° e 5.°dedos damao, acres-
cida de edema ligeiro do joelho e pé. Foi prescrita anal-
gesia (paracetamol 1000mg tid) e requisitados exames
imagiologicos para exclusao de possivel fratura (radio-
grafia do punho, mdo e tornozelo em carga direitos, ba-
cia e joelhos em carga e anca), que ndo revelaram alte-
racdes de significado patolégico.

Rev Port Med Geral Fam 2021;37:593-6

593




594

relatosdecaso

Em agosto do mesmo ano foi reavaliada por manu-
tencao de queixas dlgicas na anca direita com irradia-
¢do para a face posterior da coxa, de predominio ves-
pertino, e agravadas pelo movimento. Negou rigidez e
febre. O exame objetivo denotou dor a mobilizagao ati-
va e passiva da anca direita e auséncia de sinais infla-
matoérios. A manobra de Lasegue foi positiva a direita e
a execucdo de marcha em pontas e calcanhar despole-
tou dor na anca direita. Tendo em conta o ritmo misto
da dor, foi requisitado um estudo analitico com hemo-
grama completo, proteina C reativa e velocidade de se-
dimentagdo. Adicionalmente, realizou tomografia com-
putorizada (TC) da colunalombo-sagrada e anca direita
para pesquisa de patologia osteoarticular inflamatoria
ou degenerativa. As imagens evidenciaram alteracoes
degenerativas da coluna e entesopatia do grande tro-
canter direito. Iniciou terapéutica com pregabalina
75mg bid (com acréscimo da dose a cada quatro dias,
se manutencao da dor), diclofenac tépico bid e trata-
mento de medicina fisica e de reabilitacao.

Nos meses de setembro e outubro apresentou-se
duas vezes na consulta aberta com agravamento da co-
xalgia, necessitando de apoio bilateral para a marcha,
por dor e percecdo de fraqueza muscular dos membros
inferiores. Quando questionado o marido, este referiu
que os sintomas aparentavam piorar nos fins-de-se-
mana e periodo vespertino, particularmente nos mo-
mentos em que estava acompanhada pela familia. Pe-
los antecedentes de patologia depressiva e interpreta-
¢do como somatizacao foi medicada com sulpirida
50mg id, com ligeira melhoria das queixas.

Em dezembro de 2019, a doente foi observada por
agravamento de sintomas com a presenca de diseste-
sias nos membros inferiores sem distribuicao radicu-
lar, incontinéncia urindria de urgéncia e incontinéncia
fecal (perda inconsciente de gases e fezes). Ao exame
fisico objetivou-se paraparésia dos membros inferiores
e reflexos tendinosos rotuliano e aquiliano vivos. Pe-
rante estes achados foi ponderada a hipétese de com-
pressdo da espinhal medula e foi referenciada com ur-
géncia para consulta hospitalar de neurocirurgia.

Na consulta hospitalar, que se realizou em marco de
2020, verificou-se ao exame objetivo paraparésia de
predominio esquerdo, disestesias ao toque no mem-
bro inferior direito e clénus bilateral dos pés, tendo sido
colocada a hipédtese diagnéstica de paraparésia esbo-
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¢ando sindroma de Brown-Séquard. Realizou resso-
nancia magnética (RM), que demonstrou extenso hi-
persinal T2 e aparente expansao medular entre D3 e o
cone medular, a que se associaram multiplos flow voids
perimedulares de aparéncia serpentiforme sugestivos
de shunt arteriovenoso, com congestdo venosa e ede-
ma do corddo medular. Posteriormente foi submetida
a estudo angiografico, que concluiu a presenca de uma
FAVDE no buraco de conjugacdo D11-D12 direito, cons-
tituida por um shunt entre uma artéria radiculo-me-
ningea de D11 direita e uma veia radiculo-medular. O
tratamento endovascular nio foi possivel; no entanto,
a artéria aferente foi marcada para orientagdo cirargi-
ca. A exclusdo cirturgica da FAVDE decorreu sem inter-
corréncias e no pés-operatério imediato verificou-se
ligeira melhoria dos sintomas sensitivos e motores, em-
bora sem capacidade para marcha auténoma. A doen-
te encontra-se a realizar plano prolongado de reabili-
tacdo, em regime de internamento em unidade espe-
cializada.

COMENTARIO
Epidemiologia e apresentacao clinica

As FAVDE afetam sobretudo o sexo masculino (80%
dos casos), em oposicdo ao caso descrito.*® Surgem
maioritariamente na meia-idade, constituindo um
diagnéstico extremamente incomum antes dos 30
anos.**

Nao existem caracteristicas especificas na apresen-
tacdo clinica das FAVDE e, geralmente, os sinais e sin-
tomas tém uma evolug¢do progressiva e insidiosa.** Os
sintomas descritos como precoces sdo os disttirbios da
marcha, como claudicacdo intermitente e paraparésia,
e alteracoes sensitivas.® A semelhanca deste caso, a
maioria dos doentes apresenta uma combinacdo de
sintomas (paresia, alteracoes sensitivas e disfuncao de
esfincteres) no momento do diagnéstico.™*

Diagnéstico diferencial e exames complementares
Atendendo a inespecificidade do quadro clinico e
por se tratar de uma doenca rara, muitos doentes sao
diagnosticados com outras patologias, como estenose
espinhal, patologia degenerativa da coluna lombar,
mielite inflamatéria, neuropatia periférica, doenca
desmielinizante ou tumor medular.**” Em adi¢éo, dada
a idade habitual de apresentacdo, muitos doentes



apresentam achados clinicos e imagiol6gicos associa-
dos que dificultam o diagnéstico diferencial, por exem-
plo, deterioracdo dos discos intervertebrais, cirurgia
prévia ou histéria de traumatismo.® Estudos questio-
naram a possivel etiologia traumatica das FAVDE; no
entanto, estima-se que apenas 4% dos casos apresen-
tam antecedentes de trauma.*

Na perspetiva do médico de familia, a primeira ati-
tude tomada neste caso foi a exclusdo de fratura no
contexto de histéria de trauma. Tendo em conta a ocor-
réncia da queda hd uma semana e a auséncia de acha-
dos alarmantes ao exame fisico ndo se justificou ob-
servacdo em servico de urgéncia. Perante a persistén-
cia das queixas foi iniciada investigagdo ao nivel anali-
tico e imagiolégico, sendo o principal objetivo a exclu-
sdo de patologia osteoarticular degenerativa ou infla-
matdria de base, até agora desconhecida e eventual-
mente agravada pelo trauma. Perante os achados de
doenca degenerativa e entesopatia procedeu-se a anal-
gesia adequada e tratamento de medicina fisica e rea-
bilitacao para reforco e alongamento da musculatura
afetada. Atendendo a perspetiva psicolégica e contex-
to familiar desta doente, os antecedentes de depressao
reativa e o facto das queixas agravarem no momento em
que se encontrava acompanhada pela familia levantou
asuspeita de sintomas somadticos. Assim, pensa-se que
a presenca de histéria prévia de trauma, os achados
imagiolégicos de doenca osteoarticular degenerativa e
os antecedentes de patologia depressiva contribuiram
para o atraso do diagnéstico no caso descrito.

O agravamento subito do quadro clinico e a presen-
ca de sinais de alarme, como a disfunc¢ado de esfincte-
res, foi crucial na decisdao do médico de familia de re-
ferenciacdao da doente, permitindo o diagndstico e in-
tervencao terapéutica em menos de doze meses. Num
departamento de neurologia espanhol, cerca de 60%
dos doentes obtiveram um diagnéstico inicial errado.
Em vérios estudos é referido um atraso diagnéstico en-
tre um a trés anos desde o inicio da sintomatologia.>*’

Os achados tipicos na RM incluem edema centro-
medular em hipersinal T2, aumento do volume da es-
pinhal medula e a presenca de fluxo serpiginoso cor-
respondente aos vasos perimedulares dilatados.'*” O
estudo angiografico seletivo permite a confirmacéo do
diagnéstico, a marcacdo da artéria aferente e a avalia-
¢ao do fluxo venoso.*®
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Tratamento e progndstico

O objetivo do tratamento € ocluir a derivacdo san-
guinea an6mala e, para isso, € necessaria uma coopera-
¢ao entre neurorradiologia e neurocirurgia na definicao
do tratamento mais adequado a cada caso.’ Uma meta-
andlise ndo demonstrou qualquer vantagem da abor-
dagem endovascular face ao tratamento cirtirgico e mui-
tos doentes beneficiam de tratamento combinado.'?

Nesta doente optou-se pelo tratamento cirdrgico,
tendo este decorrido sem intercorréncias. Nao obstan-
te, a doente ndo recuperou a capacidade de realizar
marcha auténoma ap6s a intervencgdo. Foi internada
numa unidade de reabilitacdo; manteve-se, no entan-
to, sempre em estreita comunicacdo com o médico de
familia, tendo em vista a gestdo das expectativas do
doente e do proprio médico face a uma patologia rara-
mente observada ao nivel dos cuidados de satde pri-
marios e a manutenc¢do do plano de recuperacao ap6s
a alta.

O prognéstico a longo prazo depende do tempo de
evolucao, da severidade da apresentacao, da capacida-
de funcional prévia e da localizacdo da fistula. Em adi-
¢do, é consensual que a melhoria clinica mais impor-
tante se revela ao nivel da afetacdo motora e da marcha
(80% dos doentes), em contraste com as alteragoes sen-
sitivas que sofrem recuperacdo em apenas um terco
dos casos.*

Em conclusio, as FAVDE sao raras e potencialmen-
te tratdveis. O médico de familia deve ponderar este
diagnoéstico diferencial em casos de claudicagdo ou
mielopatia de causa desconhecida. A sua referenciacao
para neurocirurgia deve ser o mais precoce possivel, ja
que um tratamento urgente tem impacto prognostico.
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ABSTRACT

MYELOPATHY OF RARE AND TREATABLE CAUSE: A CASE REPORT

Introduction: Spinal dural arteriovenous fistulas (FAVDE) are rare and have an unspecific and insidious clinical presentation. Its
etiology is unknown and the incidence is higher in middle-aged men.

Case Description: A 50-year-old woman, with a history of reactive depression, went to the family physician for pain after a fall
with an impact on her right hip and knees. The physical exam and radiographic images did not show any pathological findings,
however, the pain persisted despite the conservative treatment. Lower limb dysesthesia and urinary and fecal incontinence ad-
ded to the initial symptoms of nocturne right hip pain. The patient was referred to a neurosurgery appointment and a FAVDE

was detected.

Comment: The aim of this case report is to show the difficulties found in the evaluation of this patient and raise awareness for
this rare pathology, enhancing the importance of a timely diagnosis and treatment.

Keywords: Arteriovenous fistula; Spinal cord vascular diseases; Spinal cord ischemia.
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