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Binswanger 5, em 1894, descreveu doenca por ele denominada ‘encefalite cor-
tical cronica progressiva’ considerando-a forma incomum de arteriosclerose cere-
bral, yue comprometia a substincia branca e poupava a substincia cinzenta dos
hemisférios cerebrais. Analisando 8 pacientes, citava como principais caracte-
risticas clinicas: inicio da doenca entre 50 e 65 anos de idade; deterioragio
mental gradual; epistsios de acidente vascular cerebral; progressio lenta. No
seu material, Binswanger realizou estudo andtomo-patologico em apenas um caso
¢ neste, como refere Olszewski 23, a historia de infecglio sifilitica, a presenca de
epéndima espessado e aracnoidite basal e, também, o curso clinico sugeriam a
possibilidade de neurossifilis. A doenga de Binswanger, assim denominada por
Nisst em 1920 (citado por Olszewski 28) com suas caracteristicas clinicas e ana-
tomo-patologicas, foi descrita posteriormente por oufros autores 6-812,14,17,22,27
que enfatizaram sua incidéncia rara. Em 1962, Olszewski 23, propds a denomi-
nagdo de ‘encefalopatia subcortical arteriosclerotica de Binswanger’. Até recen-
temente, seu diagndstico era baseado em dados de necrdpsia. Biemond 4, em
1970, foi o primeiro a propor esquema clinico, mediante o qual o diagndéstico
poderia ser feitp em vida. Descreveu dois tipos de apresentacio da doenga:
1) caracterizado por episddios recorrentes de distiurbios circulatérios cerebrais
seguidos por deméncia gradualmente progressiva; 2) caracterizado por distiirbios
psiquicos progressivos sem histéria prévia de acidentes cerebrovasculares, Como
caracteristicas cotnuns entre os dois tipos referiu: idade do inicio da doenga
entre 50 e 65 anos; curso progressivo de dois a 10 anes; encontro freqiiente de
alteraghes elefrencefalogrificas difusas. Estudo pormencrizado das caracteris-
ticas clinicas foi realizado por Caplan & Schoene ® que, baseados em observacGes
andtomo-patoldgicas de 6 casos, enfatizaram: a hipertensdo arterial sistémica
pré-existente e outros fatores que predispunham a doenca cerebrovascular; a
deméncia; epistdios de acidentes vasculares cerebrais com ou sem recuperagio;
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longo periodo estdvel; curso clinico variande de trés a 10 anos, com média
de duragdc da doenca em torno de 6,5 anos. O liguido cefalorraguiano (LCR)
apresentava, na maioria dos casos, discreto aumento na taxa de proteinas. Uma
grande contribuicio para a realizagdo do diagnostico desta entidade em vida
foi dada pela tomografia computadorizada cerebral (TC) 20,21,26, Rosenberg ¢
col.26, descreveram as caracteristicas tomograficas sugestivas da encefalopatia
subcortical arteriosclerética: presenca freqiiente de areas de hipodensidade na
substdncia branca subcortical dos lobos frontal e parietal, mais raramente nos
fobos occipital e temporal, geralmente simétricas; leve a moderada atrofia cere-
bral; dilatagdo ventricular simétrica.

Considerando a oportunidade de realizarmos o diagndstico de encefalopatia
subcortical arteriosclerdtica de Binswanger em trés pacientes em vida, com gua-
dro clinico e TC proprios, bem como a raridade de descricdes semelhantes,
justifica-se a presente comunicacio,

OBSERVACOES

Cwso 1 —= R.J,, 70 anos, branco. H4 6 meses, apresentou episddios de desequilibrio
e atordoacdes, didrios, de curta duracio, além de distirbios na memoéria, com piora hé
15 dias quando comecou a apresentar dificuldade para deambular e para se expressar.
H4 trés dias tornou-se apético, nice falando, ndo se comunicando, parecendo néo entens
der, fleando com olhar vago, néo controlando esfincteres urindrio e anal, Era portador
de hipertensiio arterial sistémica (HAS) e diabeies mellitus tipo II (DMII). Ao exame,
pressdo arterial (PA) de 170x3mmHg, apdtico, desorientaglio témporo-espaclal, déficit
na meméria de fixacdio, apraxia ideat6ria. Movimentava os 4 membros, porém menos
a4 esquerda, onde o tono se apresentava aumentado. Os reflexos profundos eram simé-
tricos e vivos, LOR (puncdo suboecipital): 3,0 células/mm3, 47 mg% de proteina,
presgic normal; reagdes para cisticercose e lues negativas. Arteriografia cerebral;
trombose da artéria caridtida interna direita, pobreza da circulacfio intracraniana, prin-
cipalmente a direita, com pobreza de circulaglio no territério das artérlas téalamo-es-
triadas. TC: hipodensidade da substincia branca subcortical bilateral e simétrica.
Evoluiu com plora neurolégica progressiva, agravando-se o estado mental, tornando-se
confuso, torporoso, advindo apés 7 dias quadro de broncopneumonia e 6Obito. Nio foi
autorizada a necrdpsia.

Caso 2 — J.P.A,, 61 anos, branco. HA 6 meses apresentou gradual e progressiva
deterioracdo da memoria, principalmente para fatos recentes, acompanhada de apatia,
facil fatigabilidade e dificuldade para realizar tarefas usuais, seguindo-se dificuldade
para iniciar os movimentos o que prejudicava sua marcha. IH4 3 meses observou-se ©
aparecimento de sonoléncia. Nesta ocasifo, foi medicado com alfametildopa 500 mg
didrios. HA 2 meses, houve piora da meméria, tornando-ge mais confuso néo conse-
guindo realizar seus cuidados pessoais adegquadamente. HA 9 anos apresentou crise
hipertensiva com PA 270x150mmHg, quando teve perda de consciéncia e vdmifos, porém
sem alteracio na fala ou déficits motores, com melhora apés internacéio. Nido fez
qualquer tratamento para HAS, Ao exame, PA de 140x100mmHg, pulsos pedlosos dimi-
nuides em amplitude, fundo de olho Al H1 (classificacio de Ganz). Apédtico, com eplad-
dios de riso imotivado, desorientacdo témporo-espacial, alteracfo na memédria, principal-
mente de fixagio; podia somar, mas nfo subtrair; apraxia mista, com predominio da
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ideat6ria. Movimentava o3 4 membros igualmente. Reflexos profundos hiperativos no
membro superior direite e vivos nos outroz membros; reflexo cutdneo piantar em extensio

4 direita e em flexdio a esquerda; reflexos cutdneos abdominais ausentes & direita e
hipoativos & esquerda; reflexos axiais da face vivos. Bvoluin com instabilidade nos
niveis pressdricos, com alguns picos hipertensivos em torne de 180x120mmHg, e hipoten-
sfie postural, obtendo melhor controle com beia blogueador. Apresentou episddios de
agitaciio psicomotora com alucinagdes auditivas e visuais, sendo medicado com neuro-
léptico. Eletrocardiograma (ECG): hemi-blogueio anterior esquerdo; sobrecargs atrial
esquerda, alteraciic da repolarizacio ventricular na parede inferior. Eletrencefalograma
(EEG): ritmo de base lenfo, sem alteragbes paroxisticas. LCR (puncio lombar): 1.4
cétulas/mm3, 105 mg% de proteinas totais, pressfic normal, reacdes para cisticercose
e lues negativas. 'T'C: hipodensidade da substincia branca subcortical, bilateral e

simétrica.

Fig. 1 — Cortes tomogrdficos evidenciando os achados constantes mos trés casos estu-
dados: hipodensidade subcortical, bilateral e simétrica.

Case 4 — T.8.T., 53 anos, amarelo. Ha 4 1/2 anos, apresentou crise de perda da
consciéncia, de curta duracdc, sem caracteristicas convulsivas. H4 trés anos, apresen-
tou deterioracdo progressiva das funcdes intelectuais, com reducfo da memdria, perda
da iniciativa e descuido pessoal. Realizou TC na época, considerada normal. H& um
ano, durante viagem, apresentou episédios transitérios de desorientacfio témporo-espacial.
HA § anos, foi notada HAS com niveis de 190x110mmHg. ¥ez uso irregular de anti-hi-
pertensivo. Ao exame, PA de 160x%mmHg, fundo de olho A2 HI1. Apético, com
moderada reducdo na memoéria de fixaciio e capacidade de abstracio. Nio foram
notados déficits motores, alteracies de reflexos, nem outros sinais neurolégicos. LCR
(pungio suboceipital): ¢,4 células/mm3, 35 mg% de proteinas, pressio normal e reaches
para cisticercose & lues negativas. EEG: paroxismos de ondas «sharp» na regide
fronto-temporal direita, TC: hipodensidade de substincia branca subcortical bilateral
e simétrica. Evoluiu ¢om discreta melhora sintomatoldgica apés o tratamento com
beta bloqueador e vasodilatadores.
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COMENTARIOS

Os trés casos relatados apresentam como caracteristicas principais: a idade
de inicip da doenca entre 50 e 70 anos; a duracdo da doenga de 6 meses no
caso que cvoluiu para o obito, enquanto que os outros dois casos continuam
em acompanhamento ambulatorial, caso 2 desde hda um ano e caso 3 desde ha
trés anos, aparentemente com estabilizagio do quadro neuroldgico; a presenga de
HAS; a presenga de guadro demencial pronunciado contrastando com a pobreza
de sinais focais. s casos 2 e 3 mostraram EEG com alteragdes difusas ou
focais. O EEG do caso 2 mostrou ritmo de base lento e 0 EEG do caso 3,
paroxismos de ondas “sharp” na regido fronto-temporal direita. O LCR nos
trés casos revelou dissociacdo proteino-citoldogica. A TC nos trés casos revelou
hipodensidade da substiancia branca subcortical bilateral ¢ simétrica. No unice
dos casos submetido a arteriografia cerebral (caso 1), esta revelou trombose
na artéria carétida interna 4 direita e pobreza de circulagdo no territério das
artérias talamo-estriadas, principalmente a direita.

Nas ultimas décadas, com a evolu¢ao tecnologica, a medicina recebeu grande
avanco, propiciande que a expectativa de vida aumentasse progressivamente,
atingindo nos paises mais desenvolvidos cerca de 80 anos. Concomitantemente,
a incidéncia de deméncia fol aumentando, fazendo com que crescesse o interesse
pelo seu estudo, na tentativa da elucidagdo etiologica e sobretudo da prevencio
e tratamento. Estudos epidemiolégicos sugerem que deméncia severa ocorre
ent cerca de 5% das pessoas apos os 65 anos de idade e que deméncia mode-
rada ocorre em outros 10%. Os mais frequentes tipos de deméncia sdo: demén-
cia degenerativa tipo Alzheimer, 50%; deméncia por multi-infartos, 15-20%;
associacdo das duas entidades, 15 a 209z. Qutros tipos menos frequentes corres-
pondem principalmente a hidrocefalia de pressio compensada e doenga de
Creutzfeld-jacob 6,7.16,18,20,  Na maijoria dos casos o grande problema € a reali-
zagdo do diagndstico diferencial entre deméncia degenerativa, deméncia por
multi-infartos e deméncia devido a associacdo das duas entidades. Hachinski
e col.18 selecionaram [3 sinais e sintomas indicativos de deméncia de causa
vascular. Um valor foi dado para cada item e a soma de todos computada em
um indice, Assim: surto abrupto, 2; deterioracio mental progressiva, 1; con-
fusio noturna, 1; relativa preservagao da personalidade, 1; depressio, 1; gquei-
xas somdticas, 1; labilidade emocional, 1; hipertensdo arterial, 1; histéria de
AVC, 2; sintomas focais, 2; sinais focais, 2; outros sinais de arteriosclerose, 1.
Em pacientes com deméncia, um indice de 4 ou menos seria compativel a deméncia
degenerativa tipo Alzheimer, enquanto que indice de 7 ou mais, seria compativel
a deméncia por multi-infartos. Loeb & Gandolio 20, sugeriram modificagio na
tabela de Hachinski e col, usando 4 itens clinicos, além de associar o aspecto
encontrado na TC: surto abrupto, 2; historia de AVC, 1; sintomas focais, 2;
sinais focais, 2; TC com area de baixa densidade isolada, 2 ou miltiplas, 3.
Um indice de 0 a 2 pontos seria compativel ac diagnéstico de deméncia dege-
nerativa tipo Alzheimer; de 5 a 10, para deméncia por multi-infartos; enquanto
de 3 a 4 ndo indica um diagnodstico preciso.

Uma forma especial de deméncia de causa vascular associada a HAS € a
da encefalipatia subcortical arteriosclerética de Binswanger, que pode se mani-
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festar clinicamente sob duas formas: episodios recorrentes de disturbios circula-
torios cerebrais seguidos de deméncia gradualmente progressiva; distiirbios
psiquicos progressivos sem historia prévia de acidentes cerebrovasculares. Carac-
teristicamente, apresenta TC com hipodensidade da substincia branca subcortical,
ao lado de areas difusas de desmielinizacdo na substancia branca subcortical

¢ auséncia de comprometimento de fibras arqueadas subcorticais e do cortex
1,11,18,14,23

A patogénese tem sido relacionada com trés hipoteses: 1) tcoria da estase
venosa 28, pela qual as lesdes seriam provenientes de problemas cardiccircula-
tarios; 2) teoria de hipertensio arterial com edema cerebrall3, pela qual as
lesdes na substincia branca nos pacientes hipertensos seriam decorrentes ao
edema cerebral e hipoxia, indiretamente confirmada por medida de fluxo san-
giiineo cerebral regional; 3) teoria da isquemia nas areas limitrofes de irrigacio
cortico-subcertical (‘‘watershed” ou “border zones”)25, regides estas que sio
mais susceptiveis a situacSes em que o fluxo sangiiineo cerebral diminui, pro-
duzindo isquemia que seria responsavel pela desmielinizagdo e gliose.  Além
dessas hipoteses tem-se sugerido que a HAS provavelmente acentua o processo
basico da arteriosclerose fazendo com que os longos vasos perfurantes que
suprem a substincia branca subcortical se tornem dilatados, fibroticos e inca-
pazes de reagir adequadamente ao aumento nos niveis tensionais, podendo
produzir perda de substdncia branca por isquemia difusa ou extravazamento de
fluidos com gliose 8,21,25,27,

Nossos trés casos apresentavam como principal caracteristica a presenga de
guadro demencial gradualmente progressivo. O caso 1 apresentava indice isqueé-
mico de Hachinski e col. 10 e indice tsquémico de Loeb & Gandolfo 6. O caso 2
apresentava indices 9 e 5, respectivamente. ( caso 3 apresentava indices 7 ¢ 5
nas respectivas escalas. Como fica evidenciado, em ambos os casos, os indices
obtidos eram sugestivos de deméncia de etiologia vascular. A associagdo com
hipertensdo arterial, a idade de inicio da doenca entre 50 ¢ 70 anos, a evolugdo
subaguda, o comprometimento mental predominante, com pobreza de sinais neu-
relogicos e sobretudo a TC caracteristica com hipodensidade subcortical bila-
teral e simétrica (Fig. 1), permitem o diagnostico clinico nestes trés casos de
encefalopatia subcortical arteriosclerética de Binswanger. O principal diagndstico
diferencial ¢ com a deméncia por multi-infartos. Pequenos acidentes vasculares
cerebrais sugerem multi-infarto, enquanto progressdo subaguda ¢ sugestiva de
encefalopatia subcortical arteriosclerdtica.  Ainda, na deméncia por multi-infarto
nao se encontra TC com hipodensidade bilateral e simétrica na substincia branca
subcortical.

Apesar da identificacdo da doenga com suas caracteristicas clinicas e tomo-
graficas e as hipoteses etiopatogénicas, ainda ndo existe tratamento eficaz para
combaté-la.  Vasodilatadores e anti-hipertensivos n@o tém trazido beneficios
cfetivas.  Cirurgia para revasculariza¢fes cerebrais ou para derivagdes do LCR
nao trouxeram os resultados desejados 3.8, Isto nos leva a ressaltar a impor-
tancia da possivel prevengio, sobretudo controlando os fatores de risco como
a hipertensio arterial sistémica, fator este que parece estar intimamente ligado
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a sua génese, pois ha relacdo nitida entre picos hipertensivos e a piora da
deméncia 3.6,10,19,30,

RESUMO

A encefalopatia subcortical arteriosclerdtica de Binswanger constitui forma
especial de deméncia associada a hipertensdo arterial sistémica, caracterizada
por processo aterosclerotico pronunciade nos vasos da substdncia branca sub-
cortical, poupando o cortex. Com a devida valorizagio do quadro clinico €
sobretudo a utilizagio da tomografia computadorizada cerebral, & possivel o
diagnostico em vida. Relatamos trés casos que apresentavam como caracteristicas
principais: presenca de hipertensio arterial sistémica, inicio de instalagio da
deenca entre 50 e 70 anos, evolugdo subaguda, comprometimento mental pre-
dominante, com pobreza de sinais neurolégicos e sobretudo tomografia compu-
tadorizada cerebral caracteristica, com hipodensidade subcortical bilateral e
simétrica. Em um dos pacientes, que falecen, foi realizada arteriografia cerebral.
Esta evidenciou trombose na artéria carctida interna e pobreza de circulagdo
no ferritorio das artérias talamo-estriadas bilateralmente, principalmente 2
direita. Os outros dois pacientes, encontram-se sob acompanhamento ambula-
torial, fazendo uso de anti-hipertensivos, evoluindo aparentemente com estabi-
lizagdo do quadro neuroldogico. Apesar de se conseguir identificagdo bem defi-
nida desta doenca com caracteristicas clinicas, tomograficas e etiopatogénicas
proprias, ainda ela continua a ser pouco relatada. Seu diagndstico deve ser
considerado com maior freqgiléncia porque, apesar de ndo existir tratamento
efetivo até o momento, € possivel tentar sua prevengdo mediante controle ade-
quado de hipertensdo arterial sistémica, fator este que parece estar intimamente
ligado 4 sua génese.

SUMMARY

Subcortical arteriosclerotic encephalopathy of Binswanger: a special form
of dementia associated with systemic arterial hyperiension.

This encephalopathy is characterized by an important artheriosclerotic
involvement of the vessels of the cerebral white matter and a difuse subcortical
demyelination, sparing the cortex. The diagnosis is presently possible, ante
mortem, by connecting the clinical picture with the CT scan findings, which
are essential. Three cases with Binswanger encephalopathy are reported and the
following picture was found: age 50 fo 70 years old at the onset; dementia
with scanty neurological signs; systhemic arterial hypertension; subacute course
of the disease; and a CT scan, highly characteristic, that shows bilateral and
symmetric subcortical hypodensity. In one of the patients, that eventually died,
an angiography disclosed a right internal carotid thrombosis and a diminished
flow in the thalamic striate arteries in both sides. The other two patients are
aparently stabilized with anti-hypertensive medication. Binswanger encephalo-
pathy is still seldom described in spite of being a very well defined entity. This
diagnosis should be considered much more frequently because it is possible to
prevent the encephalopathy avoiding systemic hypertension that is probably
intimately linked with the genesis of the disease.
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