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RESUMO

Obijetivo: estudo clinico de pacientes com TVC.
Casuistica e Método: 22 pacientes com TVC
acompanhados no ambulatério de Doengas
Vasculares Cersbrais, em protocolo de Inves-
tigagao diagndstica e tralamento, Os pacientes
foram submetidos a exames de neurcimagem.
Resultados: 22 pacientes (18 mulheres o 4
homens), idades entre 12 e 50 anos (mediana
= 31). Os principais sintomas iniciais foram:
cofaldia (18,2%), cefaléia associada a hemipa-
resia (36,4%), cefaléia associada a hipertenséo
intracraniana (36,4%), hemiparesia associada
4 confusdo mental (4,6%) e hemiparesia com
crise convulsiva (4,5%). Os fatores de risco
foram: das 18 mulheres, 10 tinham uso prévio
de anticoncepcional oral @ 3 aram puérperas;
das restantes, 1 apresentou sinusopatia
aelmoidal @ maxilar, 1 apresentou abscesso
mandibular @ em 7 nfo foram Identlficados
fatores de risco conhecides. Fol realizada TC
de crdnio em 21 dos 22 pacientes, das quais 3
foram normais, 4 com sinal do delia vazic e 14
com outros sinais sugestivos de TVC. A RM de
cranio tol realizada em 9 pacientes, sendo que
am 1 foi o unico exame, a angiografia cerebral
foi realizada em 9 pacientes. Todos 05 casos
com confirmagéio da TVC. Durante o acom-
panhamento, 2 pacientes evolufram com
Doenga de Behget, 1 paciente teve positividade
na prova de falcizagéo e 2 paclentes apre-
sentaram anticorpo antifosfolpide. Conclusdes:
o perfil da nossa amostra é concordante com a
malotia dos trabalhos da literatura. Nem sempre
a TC & suficiente para o diagndstico. Ressal-
tamos a importancia do acompanhamento
clinico evolutivo desses pacientes, pois a TVC
pode ser a manifestagéio inicial de doengas
sistdmicas.
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INTRODUCAQ

A Trombose Venosa Cerebral (TVC) foi inicialmente descrita por Ribes
em 1825'°. Era vista como uma entidade rara ¢ com mau prognéstico, € por
muitos anos era apenas diagnosticada por autépsias's. Ap6s o advento da
tomografia computadorizada de cranio (TC), verificou-se que essa entidade
nfo era tdo incomurmn.

A TVC apresenta um amplo espectro de manifestagdes clinicas, numerosas
causas ¢ evolugiio geralmente favordvel.

O objetivo deste trabalho foi fazer anlise clinica de pacientes com TVC,
principalmente sobre etiologia e manifestagdes clinicas iniciais.

CASUISTICA E METODOS

Foram estudados 22 pacientes com diagnéstico clinico ¢ de imagem de
TVC acompanhados ambulatorialmente no Setor de Doengas Neurovas-
culares da Escola Paulista de Medicina - Universidade Federal de Sdo Paulo,
no perfodo de 1993 a 1997. Os pacientes foram submetidos a protocolo de
investigagdo diagn6stica vigente no setor, que inclui exames de
neuroimagem, TC e quando necessério ressonincia magnética (RM) efou
angiografia cerebral, além de exames subsididrios para identificagio da
etiologia.

RESULTADOS

Dos 22 pacientes, 18 eram mulheres (81,8%) ¢ 4 homens (18,19%), com
idades entre 12 ¢ 50 anos (mediana = 31).

Os sinais ¢ sintomas iniciais estdo descritos na Tabela 1.

Os fatores de risco encontrados sdo apresentados na Tabela 2.

Foram realizadas TC de cranio em 21 dos 22 pacientes, das quais 3 foram
normais, 4 com sinal do delta vazio, 4 mostrando infarto venoso ¢ 10 com
outros sinais inespecificos sugestivos de TVC, tais como estase venosa
(Figura 2) e redugdo de sulcos cerebrais, realce da tenda do cerebelo. ARM
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Sinal/Sintoma N %

Fatores de Risco N %

Cefaléia 21 95.4 Uso de Anticoncepcional Oral 10 45,4
Hemiparesia 9 40,9 Puerpério 3 13,6
Papiledema 8 36,4 Sinusopatia 1 4,5
Confusido Mental I 4,5 Abcessos 1 4,5
Crise convulsiva 1 4,5 Nio Identificados 7 31,8

de crinio foi realizada em 9 pacientes, sende que em 1
foi o dnico exame; a angiografia cerebral foi realizada
em 9 pacientes. Ambas com confirmagfo da TVC,
Durante o acompanhamento, 2 pacientes apre-
sentaram-se Doenga de Behget, 1 paciente com prova
de falcizagfo positiva e 2 pacientes com anticorpo
antifosfolipide. Nenhum apresentou recorréncia do
quadro trombético e todos apresentaram melhora clinica.

COMENTARIOS

Qs fatores de risco para TVvVC" podem ser divididos
em:

a) Ciclo gravidico puerperal e alteragbes dos niveis
hormonais. A gravidez ¢ um fator de risco importante;
porém, a TVC predomina no puerpério (princi-
palmente de 1 a 5 semanas pés-parto). Na nossa
amostra as puérperas representaram apenas 16,6% das
pacientes. Os principais eventos relacionados a TVC
neste periodo sdo a perda subita de volemia durante o
parto, o estado pré-trombéticos, desidratagdo, anemia
e deficiéncia relativa de proteina S°. A TVC associada
a gravidez/puerpério geralmente tem inicio mais
agudo, tende a se estabelecer e resolver em tempo mais
curto e portanto tem melhor prognéstico do que nos
casos ndo obstétricos. O uso de anticoncepcionais
orais (ACO) estd relacionado & TVC e i hipertensio
intracraniana benignas . Na nossa amostra, 55,5% das
mulheres com TVC eram usudrias de ACO. H4 ainda
relatos de TVC associada 2 terapia androgénica e uso
de danazol'’. O abuso de andrégenos pode estar
associado a trombose arterial e venosa profunda. O
andrégeno potencializa a agregacdo plaquetdria,
aumentando a produgédo de tromboxano A2 ou
diminuindo a produgéo de prostaciclina” .

b) Fatores locais (como trauma, cirurgia ¢ infecgdo -
abscesso cerebral, empiema, meningite, sinusite, otite

média, endocardite bacteriana e sepse) podem levar
a TVC por distiirbio direto do fluxo venoso por
compressio local®. Raramente a sinusite complica-
se com TVC*; porém, em individuos usudrios de
drogas inalatérias, a inflamacéo dos seios paranasais
pode contribuir para o desenvolvimento de com-
plicagdes intracranianas'®. Dentre os nossos
pacientes, um apresentava sinusopatia ctmoidal e
maxilar, e desenvolveu trombose de Seio Sagital
Superior (S§8), seio transverso e seio sigméide
esquerdo; e outro apresentou quadro de abscesso
mandibular direito precedendo o quadro de trombose
do SSS.

¢} Doengas sistémicas, como distirbios metabélicos
(desidratagio), doengas do tecido conjuntivo (lipus
eritematoso sistémico, sarcoidose, arterite de células
gigantes), podem causar inflamagfo na parede do seio
venoso'?, sendo que estas doengas podem se tornar
aparentes somente semanas a meses apés o episédio
de TVC. Em nossa amostra, durante o acom-
panhamento, foi feito o diagnéstico de Doenga de
Behget em 2 pacientes. Na retocolite ulcerativa a
TVC € uma rara, porém bem documentada, com-
plica¢do extra-intestinal devido a um estado de hi-
percoagulabilidade relacionado a aumento dos
fatores V, VII, VIII e fibrinogénio, e diminuigao da
antitrombina III e alteragdo plaquetdria. Na maioria
dos casos descritos, a TVC ocorreu durante a
exacerbagdo da colite'. Neoplasias associam-se a
TVC geralmente por agio local (exemplo: menin-
geoma occipital causando compressdo do SSS;
implantagdes microscdpicas tumorais dentro do seio),
ou por estado protrombético associado a neoplasia.

d) Alteragbes hematolégicas e imunoldgicas: poli-
citemia vera, anemia falciforme, leucemia, linfoma,
pirpura trombocitopénica trombética, hemo-
globiniria paroxistica noturna, doengas mielo-
proliferativas, sindrome do anticorpo antifosfolipide-
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anticoagulante lipico e anticardiolipina, deficiéncias
hereditdrias de proteina S, C e AT III, resisténcia
proteina C ativada causada por uma muta?ﬁo genética
que codifica o fator V de Leiden”” e hiper-
fibrinogenemia. Durante o acompanhamento, foram
detectados anticorpos antifosfolipides em 2 pacientes

e, em outro, prova de falcizagfio positiva.

Em cerca de 25% dos casos nenhum fator de risco é
identificado®.

Em relagdo as criangas, a TVC estd mais freqiien-
temente relacionada a desidratagiio, acidose metabélica,
sepse, infecgdo do SNC, cardiopatia congénita cianética

e estado de hipercoagulabilidade (principalmente
relacionados & sindrome nefrética e leucemia linféide
aguda)m.

Quanto as caracteristicas clinicas, ha um discreto
predominio no sexo feminino, geralmente entre a 3" e
4* décadas de vida (provavelmente refletindo uso de
ACOe gravidez)”. Na nossa amostra este predominio
foi mais acentuado, com 81,8% de mulheres.

A TVC pode ter védrias apresentagdes clinicas que,
uma vez consideradas no contexto dos fatores predis-
ponentes reconhecidos, podem sugerir fortemente o
diagnésticom.

O quadro clinico pode ser dividido em:

a) forma clédssica ¢ completa: convulsdes, paresias e
sinais de hipertenséo intracraniana (HIC);

b) predominic de convulsées;

¢) predominio de paresias;

d) predominio de sintomas de HIC;

¢) forma fulminante (com hipertermia, respiragiio
Cheyne-Stokes, coma e 6bito);

f) forma lentamente progressiva.

Essas apresentagdes ocorrem em fungdo princi-
palmente da topografia da trombose: seios durais
isoladamente, veias corticais isoladamente {podendo
cursar com convulsdes parciais devido 2 lesdo cortical,
quadro ictal de déficit neurolégico ou cefaléia sem HIC),
ou ambos (forma mais comum, porque os sistemas
venosos superficial, profundo e dural se interco-
municam).

A forma mais comum de apresentacio € de HIC
semelhante & HIC benigna (cefaléia e papiledema).

Dependendo da pressdo intracraniana pode haver
paresia do VI nervo (que também ocorre se houver
envolvimento do seio petroso inferior). Se a trombose
estender para as veias corticais superficiais, pode haver
convulsdes e déficits focais. Envolvimento do IX, X e
XI pode indicar trombose da veia jugular”. Apre-
sentagdes incomuns incluem ataque isquémico transi-
tério, sindrome amnéstica e hemorragia subaracnéide
(HSA). Ha relatos de pacientes com TVC com queixa

de cefaléia stibita mimetizando HSAS, provavelmente
devido a infartos hemorrdgicos complicando a TVC?,

Quando ocorre trombose isolada das veias corticais,
as crises epilépticas parciais sdo o primeiro sinal.
Cefaléia, quando presente, ndo costuma associar-se¢ a
sinais de HIC'. Quanto a trombose das veias cerebrais
profundas, geralmente ndo ha HIC ou convulsdes e os
distirbios de consciéncia e sinais de comprometimento
de grandes tratos sdo mais caracteristicos. Nio tivemos
nenhum caso isolado de trombose de veias cerebrais
corticais profundas. Essas manifesta¢des sdo consis-
tentes com o envolvimento bilateral do tdlamo, do trato
cértico espinal ao nivel da cdpsula interna ou pediinculo
cerebral, que sfio territérios drenados pelo sistema
venoso cerebral profundo.

Quanto aos exames subsididrios, na TC podem-se
detectar sinais sugestivos de TVC, que sdo: sinal do delta
vazio (ou do tridngulo vazio), que € o mais freqiiente,
que corresponde a trombose do S8S prévia (que €
aparente apenas quando o trombo se estende até a porgio
superior do S88) e ¢ visto em aproximadamente 30%
dos casos'*; na nossa amostra encontramos em 19% (Fig.
1). Um aspecto semelhante ao delta vazio pode ser
encontrado em individuos normais quando a divisdo do
S8S € mais alta que o normal: nestes casos devemos
nos ater ao contexto clinico; sinal do tridngulo cheio,
que corresponde a trombose de $8S recente'’; sinal da
corda, que ¢ excepcionalmente visto e corresponde a
trombose de veias corticaisw; e outros sinais indiretos
podem ser sugestivos como estase venosa (Fig. 2):
diminui¢do do sistema ventricular, diminui¢do dos
sulcos devido ao edema (encontramos em 9,5% dos
pacientes), infarto hemorrdgico venoso (encontramos em
19% dos pacientes). Suspeila-se quando a localizagdo
da drea isquémica nio corresponde a um territério
arterial especifico, e hd muitos infartos no mesmo
hemisfério, realce intenso da foice e tenda do cerebelo
(devido ao desenvolvimento de colaterais venosos),
hipodensidade do tdlamo, nicleos da base e substincia
branca sugerindo isquemia (sugerindo TVC profunda)s.
A TC requer certas precaugfes para um diagndstico
preciso: cortes altos para verificar trombose de veias
corticais e fase contrastada’. Uma TC normal ndo exclui
o diagndstico. Se houver a suspeita clinica de TVC na
presenca de TC normal, estard indicada RM ou
angiografia cerebral. Na RM o aspecto varia de acordo
com a fase da trombose'. Na fase aguda (primeiros 5
dias) hd auséncia do fluxo venosonormalem Tl e T2 e
a trombose por si aparece iso e hipointensa nestas
seqiiéncias, respectivamente. Nos 10 dias seguintes,
sinal hiperintenso aparece no seio ocluido em T1 e T2.
Aos poucos a intensidade do sinal vai diminuindo, até
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FIGURA 1
Sinal do delta vazio

que com a recanalizacfio o fluxo venoso reaparece’, A
anormalidade mais comum € a imagem hiperintensa na
fase de densidade protrénica. A RM nio € eficaz em
demonstrar trombose de veias corticais'?. A an-
giorressonincia permite a visibilizagio tanto do sistema
venoso profundo como dos seios durais, com a vantagem
de ser ndo invasiva e ndo requerer administragio de
contraste'®. A angiografia estd sendo atualmente
superada pela RM e angiorressonincia em alguns
casos'’. Deve ser dada especial atengio a fase venosa
da angiografia com falha do enchimento dos seios
venosos e auséncia de veias corticais'®. Como o nimero
e a localizagdo das veias corticais ¢ inconstante, o
diagnéstico de trombose venosa cortical isolada 2
angiografia pode ser dificil'>. Em muitos casos, a
combina¢fio de um quadroe clinico tipico com TC
sugestiva pode dispensar a angiografia. O exame do
liquido cefalorraquiano (LLCR) encerra 3 propdsitos:
excluir outras doengas como meningite ou HSA;
monitorizar a progressiio ou resolugdo da doenga, pois
na TVC o LCR pode ser normal ou com aumento de
proteinas, células brancas e vermelhas, e geralmente h4
aumento da pressdo inicial; e, finalmente, puncdes
lombares de repeti¢iio podem ser usadas como medida
terapéutica quando h4 comprometimento da visio'*
Exames de LCR foram realizados em 8 dos nossos
pacientes, dos quais 5 apresentavam aumento da pressio

FIGURA 2
Estase venosa

inicial ¢ um foi submetido a punges de repetigio para
terapéutica,

O tratamento é baseado na etiologia e quadro clinico.
Para pacientes com sindrome de HIC benigna podem ser
ministrados diuréticos ou pungées lombares de repetigdo
(como foi feito em um paciente com trombose de $SS
que abriu o quadro com hipertenso intracraniana}. O
beneficio da anticoagulagdo oral sobre o tratamento com
heparina ainda permanece controverso. A heparinizagdo
parece melhorar o prognéstico e limita a progressio da
trombose para as veias corticais superficiais (o que piora
a evolugio)™. Mesmo na presenga de infartos hemor-
régicos, a heparina é efetiva e segura’’. A heparinizacio
também deve ser considerada na trombose de veias
cerebrais profundas®. Para pacientes com distirbio de
coagulacdo hereditdrio (como por exemplo deficiéncia
de proteina S, C e antitrombina III), a anticoagulagio
parece ser benéfica e deve ser prolongada até um ano’®. A
anticoagulagio também € sugerida quando o defeito de
coagulacdo € miltiplo, por exemplo fator V mutante com
deficiéncia de antitrombina 111 e trombos recentes', Nos
principais casos de trombofilia congénita isolada, a
anticoagulagido a longo prazo ainda ¢ discutivel, mas ¢
consenso que se evite ACO e que inicie heparinizagio
profildtica em situagdes pré-trombéticas, como imo-
bilizagdo prolongada ¢ gravidez'. Para Doenga de Behget,
principalmente devido a freqiiéncia de miltiplos eventos
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trombéticos, deverd ser instituido o tratamento combinado
com esterdides e anticoagulagdo prolongada, que € seguro
¢ efetivo’’. Nossos 2 pacientes com Doencga de Behget
receberam anticoagula¢do e prednisona. Para pacientes
com sf{ndrome do anticorpo antifosfolfpide, a anticoa-
gulagdo também ¢ indicada', Os 2 pacientes foram
anticoagulados e um deles também recebeu corticéide.
Durante a gravidez a anticoagulagio € recomendada nos
casos em que hd fatores de risco associados a mau
prognéstico”. Ha descrigdes de caleten'za%‘ﬁo seletiva a
infusdo de uroquinase no seio trombosado '

As taxas de mortalidade mais recentes variam de 5%
a 30%". Obito ou seqliclas prolongadas sdo mais
provéveis de ocorrer nos casos de trombose de veias
cerebrais internas (profundas) do que em tromboses dos
seios durais’. A trombose venosa profunda cerebral pode
complicar a trombose de seio, evoluindo clinicamente
para sinais localizatérios, crises convulsivas e alteragdo
da consciéncia’.

Nos casos de trombose de veias corticais o prog-
ndstico € mais favordvel (as caracteristicas anatémicas
da circulagio cerebral venosa cortical podem explicar a
limitagdo da extensio da trombose: sdo potencialmente
supridas por numerosas anastomoses, facilitande o
desenvolvimento de circulagio colateral)'?.

A maioria dos pacientes com TVC mostra recu-
peracio completa, sem evidéncia de dano neuroldgico
permanente. O modo de apresentagio do quadro clinico
influi diretamente nos diferentes progndésticos, sendo
melhor nos casos de HIC do que com sinais focais'®. O
risco de recorréncia de TVC € baixo e quase desaparece
apés o primeiro ano. O progndstico de um segundo
evenlo parece ser tdo bom quanto o do primeiro, se
levarmos em conta a etiologia.

Devemos tentar identificar e tratar a causa base que
eventualmente ndo foi evidenciada no inicio do quadro.

Na Doenga de Behget o progndstico também ¢ bom
apés regime terapéutico com esterdides e anticoagu-
lagﬁo'z. Raramente hd recorréncias. Um paciente com
diagnédstico de Doenga de Behget apresentou episédio
de trombose venosa profunda durante a evolugio.

Nenhum dos nossos pacientes até o momento apre-
sentou recorréncia, tendo todos evoluido com melhora
clinica. Ressaltamos a importincia do acompanhamento
clinico evolutive ¢ tratamento adequado desses
pacientes, pois a TVC pode ser a manifestagdo inicial
de doengas sistémicas ¢ tem progndstico bom, quando
identificada e tratada.

SUMMARY

Objective: the aim of this work is to study patients suffering from CVT, Method
and Patignts: 22 CVT patients were studied in the Vascular Cerebral
Diseases’ ward, by way of diagnostic investigations and treaiment.

Neuroimaging examinations were carried out on the patients. Results: of
the 22 patients, 18 were female, and 4 male. Their ages varied between 12
and 50 years (median = 31}. The initial principal symptoms were: isolated
headache (18.2%), hemiparesis related headache (36.4%), intracraniat
hypertension relatad headache (36.4%), hemiparesis associated to mental
confusion (4.5%) and hemiparesis convulsions (4.5%). As far as risk factors
wera concerned, we noted the foliowing: of the 18 females 10 had previcusly
used oral contraceptives and 3 were in the puerperium; of the remainder, 1
had had ethmoidal and maxillary sinusopathy, 1 had had mandibular
abscesses, and in the other 7 no known risk faciors were ldentified. Brain
CT scan of 21 patients showed the following: 3 were normal; 4 had signs of
“ampty delta”, and the other 14 showad suggestive signs of CVT, MRl scans
were carried out on 9 patients (1 of which had only this test). Nine patients
were subjected to cerebral angiography. In all CVT was confirmed. Whilst
being monitored 2 patients developed Behget's disease, 1 was shown to
have sickle call anemla and 2 had antiphospholipid antibodies. Conclusions:
our results are in accordance with the literature. C¥ is not always sufficient
to make a definitive diagnosis. We emphasise the nead 1o menitor these
patients’ progression because CVT can often be an early manifestation of
systemic diseases.
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Corebral venous thrombosis, clinical manifestations.
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