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DISTONIA SEGMENTAR COMO MANIFESTACAO

DE ANGIOMA CAVERNOSO

Relato de caso

Marlos Fabio Alves de Azevedo’, Luiz Alberto M. de Souza’,

Ana Claudia Leite’, Flavio Frienkel Rodrigues’

RESUMO - A distonia é uma sindrome neuroldgica cuja etiologia costuma néo ser bem definida. Relatamos
caso de uma paciente que apresentou aos 16 anos de idade dificuldade para tocar piano, havendo um
comprometimento progressivo da mao, antebraco e braco esquerdo que posteriormente evoluiu com crises
de "auséncia” e cefaléia. Realizou exames de imagem que evidenciaram angioma cavernoso na regiao temporal
profunda direita (insula). E rara a associacao entre essas duas enfermidades, ndo havendo na literatura relato
de distonia segmentar associada a crises de pseudoauséncia e cefaléia com caracteristicas migranosas secundaria
ao angioma cavernoso. Vinte e cinco por cento das distonias sdo secundarias, o que nos faz sugerir uma
investigacdo minima em neuroimagem.

PALAVRAS-CHAVE: distonia segmentar, angioma cavernoso, mal formacéo arteriovenosa.

Segmental dystonia as manifestation of cavernous angioma: case report

ABSTRACT - Dystonia is a neurologic syndrome whose ethiology is not well recognized. We report a sixteen
year old patient with difficulty in playing piano, with disability of the left hand, forearm and arm. Short after,
she underwent “absence” crises and headache. Neuroradiological exams showed a deep temporal lobe
cavernous angioma. It is a rare association between both diseases and there are no reports about segmental
dystonia associated to pseudoabsence epilepsy and sporadic migrane secondary to cavernous angioma. Twenty

five per cent of dystonias have a secondary cause and we suggest a neuroradiologic investigation.

KEY WORDS: segmental dystonia, cavernous angioma, arteriovenous malformation.

A distonia é uma sindrome neurolégica caracte-
rizada por contracdes involuntarias, sustentadas, pa-
dronizadas e em sua maioria, repetitivas, com anta-
gonismo muscular causando torcdo, movimentos
esporadicos ou posturas anormais. Pode ser classifi-
cada de acordo com a intensidade, caracteristicas
clinicas, distribuicao, idade de inicio e etiologia.
Quanto a classificagdo por distribuicdo, existem as
distonias focal, segmentar, multifocal, generalizada
e hemidistonia. Em setenta e cinco por cento dos
€asos nao possui um substrato anatomopatolégico
e etiolégico bem definidos. Por conta disso, é consi-
derada muitas vezes como manifestacdo primaria
do sistema nervoso central. InUmeras causas tém sido
atribuidas as distonias, entre elas: lesdo perinatal,
lesdes cerebrais focais (tumor, vascular, infecciosa),

processos neurodegenerativos, disturbios metabdli-
cos, drogas e outros agentes quimicos'2. Consideran-
do-se as causas vasculares, existem poucos traba-
Ihos sobre a mal-formacdo arteriovenosa e os dis-
turbios do movimento. Nao ha relato na literatura
da associacdo entre distonia segmentar e angioma
cavernoso como aqui descrevemos.

CASO

Paciente feminina, 27 anos, negra, natural do Estado
do Rio de Janeiro, professora. Trata-se de paciente destra
que referia dificuldade para tocar partituras de piano. O
quadro foi de instalacdo progressiva, iniciado aos 16 anos
de idade, tendo acometido a mao e posteriormente ante-
braco e braco esquerdo. Aos 24 anos iniciou crises de “au-
séncia” além de episddios de cefaléia esporadica, sendo
estes os sintomas que motivaram a paciente a procurar o
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Fig 1. Ressondncia Nuclear Magnética (RNM) evidenciando leséo
expansiva temporal profunda direita com hemossiderina
perilesional.

nosso servico. Nao ha relato de doencga prévia. Ao exame,
a paciente apresentava grande dificuldade para usar sua
mao, devido a extensao do antebraco e abducéo involun-
taria dos dedos, induzida por flexdo distonica do punho e
extensao das articulacdes metacarpofalangeanas, além de
discreto desvio da comissura labial e reflexos vivos a es-
querda.

A tomografia computadorizada de cranio (TCC) reve-
lou uma lesao expansiva temporal direita, bem delimita-
da e de formato arredondado, medindo cerca de 3cm de
didmetro com sinais de calcificacdo, corroborada pela res-
sonancia magnética nuclear que evidenciou um halo de
hemossiderina perilesional (o que sugere multiplos episé-
dios de hemorragias microscépicas prévias) com realce
irreqular apés contraste (Fig 1). A arteriografia digital dos

Fig 2. Arteriografia digital normal “lesdo angiograficamente oculta”.

4 vasos da base ndo evidenciou aneurisma ou mal-forma-
¢ao arteriovenosa (Fig 2).

DISCUSSAO

O mecanismo etiopatogénico das distonias nao
é muito bem esclarecido. Entretanto, esses movimen-
tos podem ocorrer em decorréncia de qualquer le-
sdo que isole o estriado dos nucleos talamicos ou de
fibras de conexao do cértex cerebral. Esta lesdo pode
ser tanto de carater anatébmico quanto metabdlico
ou por alteracdo de fluxo. Um possivel mecanismo
envolvido, principalmente entre as doencas vascu-
lares (MAV/AC) seria o “fendmeno de roubo”, levan-
do a isquemia do circuito estriatal**.

Cefaléia e crise convulsiva sao manifestacoes clini-
cas bastante freqlientes em fendbmenos vasculares®*.

Tabela 1. Distribuicdo dos casos de distonia associado ao angioma cavernoso segundo autor e ano de publicacao.

Autores & Ano da publicagao

Lorenzana et al. 1992

Akbostanci et al. 1998

Nosso caso 2001

Idade (anos) 19
Sexo F
Sintomas Distonia focal a D (mao)

Localizacao Ndcleo lentiforme

da Lesao

Tratamento e Cirurgia, assintomatico

resultado

Hemidistonia a D

Juncao tadlamo-

Resposta moderada

34 16

F

Distonia segmentar (MSE),
cefaléia e crises de pseudoauséncia

Temporal profunda a D (insula)

mesencefalica a E

Resposta moderada ao clonazepam

ao biperideno

F, feminino; D, direito; E, esquerdo; MSE, membro superior esquerdo.
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A distonia e outros disturbios do movimento associ-
adas a MAV, apesar de raros, tém sido descritos. Lo-
bo-Antunes et al.” descreveram quatro pacientes com
distonia associada a MAV, tendo as seguintes distri-
buigdes: braco (1 caso), pescogo (2 casos) e mao es-
querda (1 caso). Shaw et al.® citaram um paciente
com acometimento do pescoco. Marsden et al.® re-
lataram quatro pacientes com acometimento do
pescoco/tronco (1 caso), pescoco (1 caso), mao/bra-
co/perna direita (2 casos). Friedman et al.? notifica-
ram dois pacientes com acometimento do braco/
perna esquerda (1 caso) e braco/ perna direita (1
caso). Kurita et al.’®"! descreveram um paciente com
hemibalismo a direita. Tanto o segundo paciente de
Lobo-Antunes et al. com distonia no pescoco quan-
to o segundo paciente de Friedman et al. com dis-
tonia de braco/perna direita tinham lesées localiza-
das fora dos nucleos da base, respectivamente, no
lobo parietal direito e lobo temporo-parietal esquer-
do. Este aspecto topografico, além de ser semelhan-
te ao presente relato, faz correlacdo com a teoria
descrita anteriormente. Em relacdo ao angioma
cavernoso, Lorenzana et al.’? e Akbostanci et al.”
relataram cada qual um caso; entretanto, em ne-
nhum havia comprometimento segmentar (braco,
antebraco e mao) (Tabela 1). Apés a andlise do qua-
dro clinico, chegou-se ao diagnéstico de distonia
segmentar em membro superior esquerdo associa-
da a crises de pseudoauséncia e cefaléia esporadica
com caracteristicas migranosas secundarias ao
angioma cavernoso.

Em conclusdo, 25% dos casos de distonia sao
secundarios, o que nos faz sugerir a necessidade de

uma avaliagdo em termos de neuroimagem para os
pacientes portadores de distonias.
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