ANOMALIA MEGADOLICOBASILAR

A PROPOSITO DE 5 CASOS DIAGNOSTICADOS ANGIOGRAFICAMENTE

WALTER C. PEREIRA ™
VALFREDO J. NEVES **
JOSE ZACLIS ***

NELIO G. BARROS ***
CELSO FERREIRA ****
YARA RODRIGUES ****

Anomalias do calibre e/ou do comprimento da artéria basilar tém sido infre-
quentemente registradas na literatura, ndo obstante a grande variedade de mani-
festagbes neurologicas a elas atribuidas. A terminologia adotada para designar
tais anomalias é diversa, ndo existindo expressdo alguma que as defina de manei-
ra perfeita. Dandy (cit. por Adams e col.1) descreveu-as como artérias em S;
0 termo ectasia tem sido utilizado nos casos em que ocorre hidrocéfalo por com-
pressdo do terceiro venticulo4, 6, 7; outras expressdes também encontradas na
literatura sdo aneurisma e dilatagdo fusiforme da basilar 11. O termo megadoli-
cobasilar foi pela primeira vez empregado por Boeri ¢ Passerini 5 visando a des-
crever artéria basilar anormalmente dilatada, alongada e sinuosa, sendo desde entdo
adotado pela maioria dos autores. Segundo alguns, esta anomalia esta associada
com frequéncia a altera¢ies da mesma natureza das artérias carétidas ou de
outros vasos 5, 14,

O presente trabalho tem por finalidade a discussdo de 5 casos de megadoli-
cobasilar, que tivemos ocasido de diagnosticar em nosso Servico nos tltimos
trés anos, no qual analisaremos alguns dos aspectos clinicos relacionados a estas
anomalias vasculares, salientando a importancia do estudo angiografico encefa-
lico, unico exame capaz de estabelecer seu diagnéstico, que se presta a confusio
com vdarias outras afec¢oes, inclusive de carater expansivo.

OBSERVA(OES

Caso 1 — A.D.E., sexo masculino, cor branca, 60 anos de idade. registro 41.936.
Sensagdo de tontura, acompanhada de queda da pdlpebra direita e. trds meses depois.
perda sibita de forga nos membros esquerdos. Paciente com hipertens8o arterial de
longa duragfo, nfo tomando drogas hipotensoras de maneira constante. Ezame clinico-
-neurolégico — Pressfo arterial 220 x 120 mm de Hg: pulso regular e ritmico. 90
batimentos/min. Consciente e orientado; paralisia completa do nervo motor ocula-
comum direito; hemiplegia esquerda total e proporcionada: sinais piramidais de libe-
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ragdo generalizados predominando nos membros esquerdos: fundos oculares mostrando
espasmo arteriolar e arteriolosclerose (H, A)).

Exames complementares — Craniogramas simplés normais. Eletrencefalograma nor-
mal. Liquido cefalorraqueano (SOD); células e proteinas normais, reacdo de Pandy
opalesente. Eletrocardiograma: sobrecarga das cAmaras esquerdas e alteracdes difusas
da repolarizacfio ventricular. Pneumencefalograma normal, Angiografia carotidea bila-
teral: artérias tortuosas e com calibre irregular decorrentes de aterosclerose; angiogra-
Jia vértebro-basilar: artéria basilar anormalmente longa e calibrosa, descrevendo desvio
acentuado da esquerda para a direita, na incidéncia anteroposterior. e grande curva-
tura de convexidade posterior, na incidéncia lateral (fig. 1.1).

Evoluedo — Durante as 4 semanas em que permaneceu internado, o paciente recebeu
medicagdo anti-adesiva plaquetdria (AAS e dipiradamol) e hipotensora (metildopa).
tendo alta com melhora discreta do deficit motor dos membros esquerdos.

Caso 2 — E.A., sexo masculino, cor branca, 64 anos de idade, registro 32.408. Ton-
tura intensa, acompanhada de nduseas e vOmitos, com inicio subito 24 horas antes da
internagdio. Era hipertenso ha cerca de 10 anos, nfio se tratando adequadamente. Ezame
clinico-neurol6gico — Pressdio arterial 180 x 110 mm de Hg: pulso regular e ritmico,
60 batimentos/min. Consciente e orientado: distasia e disbasia; marcha com tendéncia
4 queda para a esquerda: dismetria e decomposicio de movimentos com predominio
nos membros esquerdos; fundos oculares mostrando espasmo arteriolar e arteriolos-
clerose (H A).

Exames complementares — Craniogramas simples normais. Eletrencefalograma: de-
sorganizagdo difusa e alentecimento da atividade elétrica cerebral. Liquido celaforra-
queano: 5 células, 2.100 hemdcias degeneradas (53,6% de oxi-hemoglobina e 46,4% de
bilirrubinas), 40 mg/100 ml de proteinas. Eletrocardiograma: bradi-arritmia sinusal e
sobrecarga ventricular esquerda. Angiografia carotidea bilateral: artérias tortuosas e
com calibre irregular. Angiografia vértebro-basilar: artéria basilar anormalmente longa
e calibrosa apresentando trajeto sinuoso (fig. 1.2).

Evolu¢do — Logo apés o estudo angiografico o paciente queixou-se de queda bila-
teral acentuada da acuidade visual, nfio tendo sido observadas modificacdes aprecidveis
dos fundos oculares. Recebeu medicagdo vasodilatalora (cloridrato de papaverina),
anti-adesiva plaquetdria (AAS e dipiradamol) e hipotensora (metildopa), tendo alta
cerca de um més depois com melhora nitida do quadro cerebelar, mas ainda apresentando
reducdo da acuidade visual.

Caso 3 — M.P.F.P., sexo feminino, cor branca, 56 anos de idade, registro 58.410.
Dois anos antes da internagdio tivera subitamente cefaléia e vOmitos; desde entdo apre-
sentava tremores nos 4 membros, principalmente nos superiores, e dificuldade para
articular a palavra. Um ano antes desse quadro a paciente sofrera enfarte do mio-
cdrdio, sendo hipertensa héd vérios anos, ndo tomando medicacdo cde maneira constante.
Exame clinico-neurolégico — Pressfo arterial 180 x 100 mm de Hg; pulso irregular e

arritmico, 100 batimentos/min., Consciente e orientada; sindrome cerebelar global
intensa.

Exames complementares — Craniogramas simples normais. Eletrencefalograma nor-
mal. Liquido cefalorraqueano (80OD): células normais, 40 mg/100 ml de protefnas reacéo
de Pandy opalescente, Eletrocardiograma: zona inativa na parede anterior e extrassis-
toles ventriculares raras. Pneumencefalograma normal. Angiografia carotidea bilateral:
segmentos intracranianos de ambas as caré6tidas internas mais calibrosos que os cer-
vicais; artérias tortuosas com sinais de aterosclerose. Angiografia vértebro-basilar:
artéria basilar anormalmente longa e calibrosa, apresentando-se desviala da direita
para a esquerda, na incidéncia anteroposterior, e com curvatura de convexidade anterior.
na incidéncia lateral (fig. 1.3).

Evolugdo — A paciente recebeu medicaglio hipotensora (metildopa) e anti-adesiva
plaquetéria (AAS e dipiradamol), tendo alta trés semanas depois da internagdo com o
quadro neurolégico inalterado.

Caso 4 — I.C.R.A., sexo feminino, cor branca, 46 anos de idade, registro 89.206.
Seis horas antes da internagio a paciente apresentara subitamente tontura, vOmito,
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visdo dupla, diminuicdo de forga nos membros esquerdos e, a seguir ficou sonolenta.
Apesar de ser hipertensa hd muitos anos, somente iniciou o uso de drogas hipotensoras
6 meses antes do quadro, que motivou sua internagdio. Exzame clinico-neurolégico —
Presséio arterial 220 x 110 mm de Hg; pulso regular. 88 batimentos/min. Sonolenta:
desvio conjugado do olhar para a direita; hemiparesia esquerda completa e propor-
cionada.

Exames complementares — Craniogramas simples normais. Eletrencefalograma: de-
sorganizagdo difusa e alentecimento da atividade elétrica cerebral. Angiografia vérte-
bro-basilar: acentuados alongamento e aumento de calibre da artéria basilar, que apre-
senta em sua porgdo inicial grande dilatagdo aneur.smética fusiforme; esta artéria diri-
Zi-se da esquerda para a direita, descrewendo curva fechada dz convexidade direita: a
artéria cerebral posterior n#io € visibilizada, n#o sendo possivel, porém, afirmar-se se
estd ocluida por ter sido suspenso o exam? antes do estudy das artérias carétidas
(fig, 1.4).

Evolu¢do — Com medicagdio hipotensora (metildopa) e anti-adesiva plaquetaria (AAS
e dipiradamol) houve de inicio m:lhora do quadro neurolégico da paciente. Dois dias
depois da internacéo, porém, ocorreu novo episédio de hcmiparesia, agora localizada a
direita. Cinco dias depois a Jdoente qu:ixo>u-se de cefaléia intensa, de instalaglo subita
apresentando logo a seguir coma profundo e postura em descerebracdo, O liquido
cefalorraqueano examinado nesta ocasiio mosirou-se fortemente hemorrdgico e hiperten-
so, falecendo a doente trés dias apés este novo icto.

Caso § — F.C.R., s2xo masculino, cor branca, 46 anos de idade, registro 101.544. Ce-
fal¢ia intensa. tontura, vOmitos e turvaclio da visfo dois dias antes da internacfio: no dia
seguinte dificuldade para articular a palavra: foi consultado um clinico que diagnos-
ticou crise hipertensiva. Examz cinico-neurolégico — Presséo arterial 180 x 120 mm de
Hg: pulso rcgular, 80 batimentos/min. Consciente; discreta sonoléncia; sem deficits
sensgitivo-motores: auséncia de sin:xais de irritacdo meningea:; fundos ocularcs mostrando
(spasmo arteriolar intenso e arteriolosclerose (H3 A).

Exames complementares — (raniogramas simplcs normais. Eletrencefa.ograma nor-
mal. Eletrocardiograma: zona elctricamente inativa na parede diafragmAética, Liquido
cefalorraqueano: l.mpido e incolor. auséncia de células, 58 mg/100 ml de proteinas, rea-
¢des de Pandy e Takata-Ara positivas. Esiudo angiogrdfico carotideo bilateral e véric-
bro-basilar por catcterismo da artéria femoral: artéria basilar muito longa e calibrosa,
apresentan 1o desvio moderado da direita para a esquerda, sob a forma de curvatura
leve de convexidade esquerda; na incidéncia lateral observa-se acentuada curvatura de
sua porcfio terminal de convexidade anterior (fig. 1.5): as artérias dos territérios caro-
tideos apresentam calibre irregular e sinais acentuados de aterosclerose.

Evolugdo — O paciente admitido com exam: neurolégico normal, foi aprcsentando.
de maneira progressiva, quadro de hemiplegia alterna, com paralisia facial periférica
esquerda e deficit motor nos membros direitos (sindrome de Millard-Gubler). que se
instalou completamenie no quarto dia de internacio. Apesar de se instituir medicacéo
hipotensora (metildopa), anticoagulante (heparina) ¢ anti-edema cerebral (dexameta-
sona), o estado neurolégico do doents: foi piorando progressivamente, vinlo a falecer
em coma protundo 14 dias depois.

COMENTARI10S

Varias manifestacoes neuroldgicas isoladas ou associadas entre si tém sido
relacionadas a presenca de megadolicobasilares, predominando na literatura o
relato de comprometimento de nervos cranianos, hidrocéfalo de pressio normal e
sindromes do angulo pontocerebelar e do tronco cerebral.

O acometimento de nervos cranianos é geralmente atribuido 4 compressio
exercida diretamente pela artéria basilar ectasica, manifestando-se quase sempre
por sinais e sintomas de natureza irritativa. Os nervos mais comumente compro-
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metidos sdo, por ordem de freqiiéncia, o trigémeo, o facial e o motor ocular
comum. Dandy (cit. Janneta 15) encontrou, entre 215 pacientes com neuralgia
essencial do trigémeo, 6 (2,8%) em que esta era causada por compressio da raiz
sensitiva do nervo por aneurisma da artéria basilar. Por este motivo, Janneta 15,
entre outros, preconiza a pratica sistematica de angiografia vértebro-basilar em
doentes com neuralgia do trigémeo, atribuindo a fatores compressivos localizados
na fossa craniana posterior papel de relevincia na etiopatogenia desta afeccio,
tida comumente como essencial. O espasmo facial, na maior parte das vezes
também rotulado como criptogenético, foi associado a muitas causas, destacan-
do-se entre estas a compressdo do sétimo nervo por artéria basilar anormalmente
calibrosa e sinuosa 3, 6, 7, 11, 12, 19, Nos casos de megadolicobasilar observados
por Boeri e Passerini5 o nervo motor ocular comum foi o mais frequentemente
afetado. Segundo este autores seu comprometimento ¢, em geral, parcial, sendo
acometido principalmente a motricidade ocular intrinseca, a ela associando-se
paresia dos miusculos elevador da pélpebra, reto superior e reto medial; notaram
ainda que o nervo lesado era o localizado no lado correspondente & convexidade
descrita pela megadolicobasilar, afirmando, porisso, ser a compressio do nervo em
seu trajeto infratentorial a causa da sintomatologia. Outros autores, contudo,

ndo confirmam a elevada incidéncia de acometimento do terceiro nervo em casos
de megadolicobasilar 7.

Hidrocéfalo de pressdo normal também tem sido relacionado & presenga de
megadolicobasilar 1- 4. 8.9, Breig e col.+ e Ekbom e col.* » registraram 9 casos
dessa sindrome, em que o terceiro ventriculo estava moderada ou intensamente
deformado por artéria basilar ectasica. Estes autores atribuem & transmissio
das fortes pulsacdes da artéria dilatada ao sistema ventricular o desenvolvimento
progressivo do hidrocéfalo que, em sua experiéncia, sempre se manifestou em
individuos hipertensos e apos a quarta década da vida. Relacionam ainda a
compressao dos corpos mamilares os distiirbios de memoéria comumente presentes
em seus doentes.

Sindromes atipicas do angulo pontocerebelar causadas por grande ectasia
da artéria basilar tém sido ocasionalmente registradas na literatura3, 11, 19,
Nestes casos podem estar associados hipertensdo intracraniana, quadro cerebelar
axial e/ou apendicular, deficits motores e/ou sensitivos dimidiados e comprome-
timento mais ou menos extenso de nervos cranianos (geralmente do quinto ao
oitavo). Do ponto de vista do diagndstico diferencial com tumores sensu strictu,
0 quadro neuroldgico nestes casos apresenta-se geralmente com inicio e evolucgio
de tipo vascular, situando-se a idade dos pacientes acima da quinta década e o
estudo radioldgico do crénio ndo costuma evidenciar as lesfes Osseas caracte-
risticas das neoplasias desta regido. Por outro lado, contudo, pode ocorrer
dissociag¢do proteino-citologica acentuada no liquido cefalorraqueano e o pneu-
mencefalograma, assim como a ventriculografia gasosa ou com substincia con-
trastante positiva podem revelar a presenga de massa expansiva pontocerebelar.
Somente a angiografia vértebro-basilar fornece elementos decisivos para o
diagnostico diferencial nestes casos, sendo, portanto, imprescindivel sua préatica.
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Teoricamente todas as sindromes vasculares do tronco cerebral podem estar
presentes em casos de megadolicobasilar 2. Foram descritas na literatura sindro-
mes de hemiplegia alterna, oftalmoplegia internuclear, alucinagdes visuais, mio-
clonias do véu do paladar, hemiparesia ou paraparesia espasticas, hemianopsia
homonima e deterioracdo psiquica progressiva 5, 10, 17, Estas manifestagbes podem
ser transitorias, recidivantes ou de carater alternante, em casos de embolia par-
tida de trombos murais localizados na artéria basilar afetada, ou definitivas,
quando decorrem de trombose com oclusdo total de um ou mais de seus ramos.

Outras manifestagbes tém sido descritas em pacientes com megadolicobasilar,
tais como enxaqueca, cefaléia occipital paroxistica, presenca de sopro ou frémito
mais ou menos extensamente irradiado da regido occipital 2.

O diagnostico de megadolicobasilar é raramente feito, sendo excassas as
publicagbes sobre o assunto. Isto se deve, provavelmente, ao fato dessa afec¢io
incidir quase sempre em individuos relativamente idosos, sendo o caso rotulado
como acidente vascular cerebral comum, ndo se praticando estudo angiografico
de rotina. A associacdo frequente dessa anomalia com hipertensdo arterial e
aterosclerose faz com que seja geralmente considerada como decorrente da
involugdo senil das paredes arteriais, tendo sido demonstrada atrofia das camadas
muscular e elastica dos vasos afetados, causando sua dilatacdo, tortuosidade e
alongamento 5, 18, No entanto, a descricio de um caso ocorrido em adoles-
cente 13, bem como a associagdo com malformagGes congénitas, tais como angio-
ma arteriovenoso e malformagdo do circulo arterial do encéfalo 14,impressio ba-
silar e anastomose occipitovertebral 7, tornam plausivel que, em alguns pacientes,
a megadolicobasilar possa ter carater malformativo.

Todos os casos de megadolicobasilar por noés observados ocorreram em
doentes com mais de 46 anos de idade, estando associada & hipertensio arterial
e aterosclerose, fatos estes concordantes com os relatados na maioria dos traba-
lhos sobre o assunto. Da mesma forma a variabilidade do quadro neurolégico
encontrado nesses doentes confirma o carater proteiforme com que esta afeccdo
se manifesta. Assim, em dois pacientes (casos 1 e 5) instalou-se hemiplegia
alterna (Weber e Millard-Gubler, respectivamente); em outros dois (casos 2
e 3) observou-se quadro cerebelar e em uma doente (caso 4), hemiplegia esquer-
da e direita sucessivamente. Além dessas manifestacGes, em dois doentes (casos
2 e 4) ocorreu hemorragia subaracndidea, no segundo seguida de coma pro-
fundo e descerebracio.

Em todos os pacientes a instalagdo do quadro foi de tipo ictal, sugerindo
natureza vascular arterial do processo e, pelos sintomas e sinais observados, sua
localiza¢do no territério vértebro-basilar.

Quanto aos exames complementares, observamos que o liquido cefalorra-
queano, examinado em todos os pacientes, revelou-se hemorrdgico em dois (casos
2 e 4), estando a proteina nitidamente elevada apenas em um (caso 5). O ele-
trencefalograma, também praticado em todos os doentes, mostrou-se alterado
apenas em dois (casos 2 e 4), nos quais revelou desorganizacdo difusa e alente-
cimento da atividade elétrica cerebral. O eletrocardiograma, feito em 4 doentes,
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demonstrou enfarte pregresso em dois (casos 3 e 5) e disturbios relacionados a
hipertensdo arterial e aterosclerose nos outros dois (casos 1 e 2). O pneumen-
cefalograma, praticado somente em dois pacientes (casos 1 e 3), mostrou-se
normal em ambos. O estudo angiografico carotideo bilateral, realizado em todos
os doentes exceto um (caso 3), revelou sinais de aterosclerose generalizada das
artérias cerebrais, mostrando apenas em um (caso 3) concomitincia de megado-
licocarétida de ambos os lados. A angiografia do sistema vértebro-basilar foi
0o exame que tornou possivel o diagndstico em todos os casos.

RESUMO

Apos breves consideragdes sobre a sintomatologia e etiopatogenia da mega-
dolicobasilar, sdo apresentados 5 casos desta anomalia vascular. Concordando
com a maioria dos trabalhos sobre o assunto, a idade dos doentes desta série
situava-se entre a quarta e sexta décadas da vida, apresentando todos hiperten-
sdo arterial de longa duragdo e aterosclerose avancada; o quadro neurolégico
deste doentes mostrou-se varidvel, tendo em comum o fato de ter se iniciado
abruptamente. O estudo angiografico do sistema vértebro-basilar foi o exame
que possibilitou o diagnostico em todos os casos.

SUMMARY
Megadolichobasilar aromaly: report of 5 cases with angiographic study

After brief considerations on the symptomatology and ethiopathogeny of
thegadolichobasilar, five cases of this vascular anomaly are presented. Agreeing
with the majority of the papers on the subject, the age of the patients was
between the fourth and the sixth decades, all of them presenting arterial hyper-
tension of long duration and advanced atherosclerosis; the neurological findings
were varied, having in common the fact of an abrupt (ictal) beggining. The
angiographic study of the vertebrobasilar system was basic in the diagnosis in
every case.
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