Arq Neuropsiquiatr 1996;54(3): 490-493

DISTURBIO DA FUNGI\O"CORTICAL SUPERIOR
E MALFORMAGAQ VASCULAR

RELATO DE CASO

ANA GUARDIOLA*, EDUARDO RAUPP**, FERNANDO STELZER***, LUCIANA SAIBRO****,

RESUMO - O distiirbio de aprendizado ¢ uma queixa comum nos ambulatérios de neurologia. Apresenta-se o
caso de um paciente jovem que tem histéria de dificuldade de aprendizado com prejuizo de sua escolaridade e
cefaléia de inicio recente. Na avaliagfo, encontra-se prejuizo no desempenho das fungdes corticais e alteragdes
tomogréficas e arteriogrificas de malformagfo vascular encefilica. Os autores discutem a associagiio de distirbios
de aprendizado e malformagio vascular cerebral.
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Disorder of the superior cortical function and vascular malformaton: case report

ABSTRACT - Leaming disorders are commonly seen among neurologic outpatients. We present the case of a
young male patient showing learning disabilities and headache of recent onset. His diagnostic evaluation
performance in cortical function was poor, and tomographic and arteriographic changes of cerebrovascular
malformation were found. The authors discuss the association of learning disorders and cerebral vascular
malformations.
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As malformagdes arteriovenosas (MAV) sdo relativamente frequentes, principalmente em
pacientes na terceira e quarta décadas. As MAV t€m prevaléncia de 5 por 100000 habitantes. Sdo
comumente divididas em angiomas e aneurismas. Estes, como regra, localizam-se nas bifurcagdes e
nos ramos do poligono de Willis e presume-se que resultem de defeitos congénitos nas camadas
vasculares média ¢ eldstica®. O hemangioma consiste de emaranhado de vasos e constitui uma
comunicagao anormal entre os sistemas arterial e venoso. E anomalia congénita e representa uma
persisténcia do padrdo embriolégico dos vasos, variando em tamanho e localizagdo no sistema
nervoso®. As manifestagdes clinicas das MAV traduzem-se por cefaléia, algumas vezes com
caracteristicas enxaquecosas, crises epilépticas, hemorragia intraparenquimatosa ou subaracndidea
e a chamada “sfndrome do roubo”, em que grandes malformag¢des podem produzir déficits
neuroldgicos lentamente progressivos devido & compresséo de estruturas vizinhas pelo angioma e
devido ao “shunt” de sangue pelos grandes vasos com consequente hipoperfuséo do tecido nervoso
circunvizinho®. O diagnéstico é estabelecido em 95% dos casos por tomografia computadorizada
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(TC) com injegdo de contraste. A arteriografia estabelece o diagnéstico de certeza e pode demonstrar
malformagdes de até 5 mm de didmetro®.

O inicio dos sintomas ocorre mais comumente entre 10 e 30 anos, mas pode se retardar até 50
anos ou mais®. Apesar de ndo ser o habitual, as MAYV, dependendo de sua localizagdo, por
comprometerem 4reas importantes da corticalidade, podem acarretar alteragio das fungdes corticais
e secundariamente dificuldades de aprendizado ou de desempenho neuropsicolégico®. O estudo dos
processos corticais traz informagdes de valor inestimével e revela importantes caminhos no
conhecimento de sistema funcional bastante complexo como € o cérebro®. A sua avaliagdo constitui
elemento de localizagio da patologia cortical®.

O objetivo de relatar este caso prende-se ao fato de tratar-se de um paciente jovem com MAV
associada a distirbios da fung#o cortical, com histéria de dificuldade de aprendizado e limitagdo da
sua capacidade profissional.

RELATO DO CASO

Estuda-se um paciente de sexo masculino, de 31 anos de idade, de cor branca, procedente do interior do
Estado do Rio Grande do Sul, de profissdio motorista, que consultou o Ambulatério de Neurologia do Instituto
de Neurologia da SCMPA por apresentar cefaléia. O paciente relata ter cefaléia ha aproximadamente trés anos,
caracterizada por hemicrinia direita (D) de forte intensidade com cardter pulsitil que impede suas atividades
rotineiras didrias. Nega nduseas ou vémitos, fono ou fotofobia durante os episédios. Precedendo a cefaléia,
refere a visfio de pontos brilhantes bilaterais e, por vezes, visio borrada com duragio de poucos segundos. No
ultimo ano, notou piora na intensidade ¢ na frequéncia das crises, atualmente duas a trés por semana. O paciente
niio obteve alivio com os virios tratamentos instituidos (antiinflamatérios ndo esterdides, derivados do ergot).
Na revisdo dos sistemas, nada havia digno de nota. Dentro dos antecedentes pessoais, destaca-se retardo na
aquisi¢io da linguagem, dificuldades de aprendizado, tendo estudado até a 7* série do 1° grau com vdrias
repeténcias, e limitagdio da capacidade elaborativa. Nos antecedentes familiares, o pai havia falecido por
hemorragia cerebral e uma tia paterna apresentava sequela neurolégica ap6s ruptura de aneurisma cerebral.

Fig 1. Tomografia computadorizada: drea patologica occipital
esquerda compativel com vasos anémalos, provavelmente MAV.
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Fig 2. Arteriografiu: MAV occipital esquerda nutrida por ramos da artéria cerebral
posterior esquerda.

O exame fisico ndio apresentava alterages. Ao exame neurolégico, ndo apresentava sinais de focalidade,
ndo havia alteragdes de campo visual, os nervos cranianos eram normais e ndo mostrava sinais meningo-
radiculares. A ausculta, nfio havia sopros carotideos ou na calota craniana. No exame das fungdes corticais,
apresentava distirbios gnésicos a nivel da estruturagiio espago-temporal € da organizagéo espacial com importante
prejuizo nas provas de Piaget-Head. Mostrou dificuldades no raciocinio légico e nas provas de linguagem de
contetido mais abstrato. As fungdes corticais foram avaliadas com o “Protocolo de fungdes corticais™ usado no
Departamento de Neurologia da FFFCMPA*.

Os exames de rotina ndo mostravam alteragdes. A TC evidenciou drea patoldgica occipital esquerda (E),
compativel com vasos anémalos provavelmente MAV (Fig 1). A arteriografia mostrou MAV occipital E nutrida
por ramos da artéria cerebral posterior E (artérias parieto occipital, calcarina e temporal posterior) (Fig. 2). O
paciente foi entiio submetido a quatro sessdes de embolizagio com redugdo importante do tamanho da
malformagfio. Apds a dltima sessiio realizou cirurgia para retirada do angioma. O paciente obteve melhora da
cefaléia, persistindo as alteragdes neuropsicolégicas e apresentando hemianopsia homdnima D.

DISCUSSAD

O substrato anatdmico das fungGes corticais é complexo, envolvendo vastas dreas da
corticalidade interligadas com estruturas subcorticais e vias de associagdo. Se o homem aprende,
age, fala, recorda-se e pensa € devido ao complexo funcionamento cerebral. Ndo deve ser feita
correlagdo rigida entre fungdes corticais e dreas anatdmicas, mas sabe-se que a regifio parieto-occipito-
temporal esquerda (giro angular e dreas circunscritas) € da maior importancia no complexo processo
cerebral’. Af sediam-se o conhecimento do esquema corporal, organizagdo espacial e estruturagdo
temporal. A lesdo desta drea produz a sindrome de Gertsmann, caracterizada pela impossibilidade
de célculo, desconhecimento direita esquerda, agnosia digital e agrafia®. Quando a alterag@o é precoce,



Arg Neuropsiquiatr 1996,54(3) 493

aparecendo na crianga, € chamada "sindrome de Gerstmann em desenvolvimento” (developmental
Gertsmann syndrome) e compromete o aprendizado mais elaborado, com prejuizo importante no
pensamento formal e atingindo de modo importante o raciocinio l6gico™.

Neste paciente, as alteragoes neuropsicolégicas foram precoces comprometendo desde cedo
aaquisigdo de linguagem e o aprendizado mais formal. Na crianga ndo existem centros da linguagem
como no adulto, existem pré-formas que tomam forma na medida em que se dd4 a comunicagéo'.
Provavelmente a MAYV atingiu desde cedo a drea instrumental da linguagem. Pode-se deduzir que a
malformacdo vascular foi a possivel origem dos distirbios relatados. Acredita-se que o mecanismo
dessa alteracdo funcional seja um processo de hipéxia crénica na regido do giro angular e dreas aele
circunscritas, da maior importancia na integragcdo de dreas gnoésicas.

O interesse de relatar este caso se prende ao fato de o paciente apresentar o disttirbio de
aprendizado desde a infincia, devendo-se pensar que a malformagdo vascular pode constituir também
um fator etiolégico nesta entidade.
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