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RESUMO/SUMMARY

As lesdes vasculares compostas por conexdes
artério-venosas durais anomalas representam um
grupo heterogéneo de doencas com trés entidades
patoldgicas distintas: as fistulas artério-venosas
durais de tipo adulto, as malformacgdes de seio
dural associada a fistulas artério-venosas durais e
as fistulas artério-venosas durais multifocais
juvenis. Os autores revéem as caracteristicas
clinicas e imagioldgicas de 51 pacientes, 48 com
fistulas artério-venosas durais do adulto e trés com
malformagdes de seio dural pediatricas. E
destacado o caracter dinamico destas lesdes e a
importancia do tipo de drenagem venosa nas lesdes
do adulto e da doenga veno-oclusiva nas lesdes
pediatricas como factores determinantes do tipo de
apresenta¢ao clinica, do prognostico e da atitude
terapéutica nestas lesdes.

Palavras-chave: Malformagées vasculares, Doenc¢a da dura-mater, Fistulas
artério-venosas durais, Malformagées dos seios durais, Fistula artério-
venosa de tipo infantil, doen¢a veno-oclusiva.

INTRODUCAO

As lesdes vasculares com conexdes artério-venosas
durais andémalas podem ser divididas em lesdes
primariamente durais e lesdes mistas'. Existem trés
entidades patologicas distintas com conexdes artério-
venosas primariamente durais: as fistulas artério-venosas
durais de tipo adulto (FAVd) que sdo as mais frequentes e
as lesOes artério-venosas durais exclusivas da idade
pediatrica, nomeadamente as malformagdes de seio dural
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PRIMARY INTRACRANIAL DURAL
ARTERIOVENOUS LESIONS

Vascular lesions with arteriovenous shunts are a
heterogeneous group of diseases composed of three
distinct pathological entities: adult type dural
arteriovenous fistula, dural sinus malformations with
arteriovenous shunts and juvenile type of dural
arteriovenous fistula. We review the imaging and
clinical features of a series of 51 patients, 48 with
adult type dural arteriovenous fistula and 3 with
dural sinus malformations. It is emphasized the
dynamic nature of these lesions and the role of the
venous drainage type in the adult type of dural AVF
and veno-oclusive phenomena in the pediatric dural
diseases as major determinants of the clinical
presentation, prognosis and treatment decision.

Key words: Vascular malformations, dural disease, dural arteriovenous
fistula, dural arteriovenous malformation, dural sinus malformation,
infantile type of dural arteriovenous fistula, veno-oclusive disease

associada a fistulas artério-venosas durais (MS) e as
fistulas artério-venosas durais multifocais infantis (FAVi)!.
Os shunts artério-venosos durais podem ser também
encontrados em associacdo com outras lesdes vasculares.
Assim, em cerca de 27-32% das malformacdes artério-
venosas piais (MAVp)?-> existe irrigagdo arterial dural,
sendo os shunts induzidos por alteragdes hemodinadmicas
e cfeitos angiogénicos das MAVp ou surgindo apos
cirurgia intra-craniana e tratamento parcial®>. Os shunts
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durais também podem surgir na evolucéo das malformagdes
aneurismaticas da veia de Galeno, nomeadamente apds
tratamento parcial!. Também encontrdmos shunts artério-
venosos durais que se desenvolveram secundariamente
no seio cavernoso num caso de fistula directa cardtido-
cavernosa ¢ noutro de oclusdo traumatica da artéria
carétida interna. Os autores revéem as caracteristicas
clinicas e imagioldgicas das diferentes lesdes artério-
venosas primarias durais intra-cranianas e apresentam a
sua casuistica.

MATERIAIS EMETODOS:

Foi realizada uma revisdo retrospectiva dos doentes
com lesoes artério-venosas durais primarias diagnosticados
por angiografia e/ou tratados no Servigo de Neuror-
radiologia do Hospital Garcia de Orta entre 1994 e Janeiro
de 2003. Estas foram categorizadas com base na
classificagdo de Lasjaunias! em fistulas artério-venosas
durais de tipo adulto (FAVd), malformagdes de seio dural
associada a fistulas artério-venosas durais (MS) e fistulas
artério-venosas durais multifocais da infancia (FAVi). As
FAVd foram posteriormente subdivididas com base no seu
padrdo de drenagem venosa de acordo com os critérios de
Borden?. A revisdo centrou-se na avaliagio da apresentagio
clinica, localizagdo e angio-arquitectura das fistulas/
malformacgdes, com categorizagdo de acordo com as
classificagdes adoptadas.

RESULTADOS

A populag@o de estudo inclui um total de 51 doentes,
48 adultos com fistulas artério-venosas durais de tipo
adulto (FAVd) e trés criangas com malformagdes sinusais
com shunts artério-venosos (MS).

A populacdo adulta de 48 doentes apresentou um total
de 59 FAVd. As idades da populag@o de estudo, na altura
do diagnostico, variaram entre 23 e 82 anos, com idade
média de 63 anos, sendo 27 doentes do sexo feminino e 21
do sexo masculino. Trinta ¢ oito doentes tinham 1 FAVd e
dez doentes tinham multiplas FAVd. Os dez doentes com
FAVd multiplas, tinham idades compreendidas entre os 56
e 82 anos, com idade média de 70 anos, sendo sete do sexo
feminino e trés do sexo masculino. Seis doentes tinham
FAVd cavernosas bilaterais, um tinha FAVd cavernosas
bilaterais ¢ FAVd da tdrcula e trés doentes tinham duas
FAVd néo cavernosas. (Figura 1)

Vinte e cinco FAVd localizavam-se no seio cavernoso
(correspondendo a 18 doentes), 16 no seio lateral e/ou
sigmoideo, seis na foice ou na tenda do cerebelo, trés na
fossa anterior, dois no seio longitudinal superior, dois na
regido petrosa / angulo ponto-cerebeloso, um no buraco
occipital, um na tércula, um na foice do cérebro, um na
regido parietal e 1 na regido occipital.

Vinte ¢ sete fistulas eram Borden tipo I: 15 do seio
cavernoso, dez do seio lateral e/ou sigmoideo, um da torcula
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Fig. 1. Doente do sexo masculino de 50 anos de idade com FAV durais da

Jfossa anterior (Borden grau 1l1) e do seio longitudinal superior (Borden

grau 1). Angiografia digital, Injec¢do na artéria cardtida primitiva esquerda,
incidéncia de perfil: FAV dural da fossa anterior e do seio longitudinal
superior alimentadas pelos ramos etmoidais da artéria oftdlmica e artéria
meningea média, respectivamente.

e um do seio longitudinal superior; 17 eram Borden tipo II:
10 do seio cavernoso, seis do seio lateral e/ou sigmoideo e
um do seio longitudinal superior; 15 eram Borden tipo III:
seis na foice / tenda do cerebelo, trés na fossa anterior,
dois na regido petrosa / angulo ponto-cerebeloso, um do
buraco occipital, um da foice do cérebro, um da regido oc-
cipital e um da regido parietal. Das FAVd do seio cavernoso:
11 eram unilaterais - oito Borden graul e 3 grau Ill —e 7
bilaterais - 2 Borden grau I e 5 grau II.

O quadro I resume a distribuigao topografica das FAVd
e a sua categorizagao segundo a classificagdo de Borden.

Relativamente a apresentag@o clinica que motivou o
estudo angiografico: 13 doentes tiveram hemorragia intra-
craniana, dez com FAVd Borden tipo III - trés da fossa
anterior, dois da foice/tenda do cerebelo, dois da regido
petrosa / angulo ponto-cerebeloso, um da regido occipital,
um da regido parietal, um da foice do cérebro - e trés com
FAVd Borden tipo I — trés do seio lateral/sigmoideo -; um
doente com FAVd Borden tipo III da foice/tenda do cerebelo
manifestou-se com um enfarte venoso agudo; trés doentes
manifestaram-se com défice neuroldgico central
progressivo, dois com FAVd Borden tipo II — um do seio
lateral e/ou sigmoideo, 1 do seio longitudinal superior - e
um com FAVd Borden tipo III - foice do cerebelo-. Os 18
doentes com FAVd do seio cavernoso manifestaram-se por
hipertensdo venosa ocular cronica com proptose, edema e
hiperemia conjuntival isolada em sete casos — quatro com
FAVd Borden tipo I e trés tipo II -, associada a acufeno
pulsatil em dois casos —um com FAVd Borden tipo I e um
com tipo II — e associada a parésia oculomotora de grau
variavel em seis casos — quatro com FAVd Borden tipo I e
dois tipo II -. Onze doentes manifestaram-se por acufeno
pulsatil: dez tinham FAVd do seio lateral/sigmoideu - 8§ com
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Quadro I - Topografia e classificagdo de Borden das
FAVdurais do adulto
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FAVd Borden tipo I e dois tipo II - e um tinha FAVd do
buraco occipital Borden tipo I1I. Em dois casos a
descoberta foi ocasional em seguimento de outras
patologias, uma das quais de trombose sino-dural.

Vinte ¢ quatro doentes (50%) foram submetidos a
terapéutica endovascular: em 19 como tratamento Unico,
em duas como tratamento pré-cirurgico e em um como
procedimento conjunto cirurgico e de embolizagdo. Dois
doentes aguardam tratamento.

Na populagio pediatrica sdo incluidos trés doentes com
MS, dois do sexo masculino e um do sexo feminino, com
idades compreendidas, na apresentacdo clinica, entre os
dois e os trés meses. A apresentagdo clinica comum foi de
macrocefalia e hipertensdo intracraniana. Em dois casos
existiu hidrocefalia por hipertensdo venosa. Todas as MS
envolviam a torcula, tendo uma extensao ao seio longitudi-
nal superior e outra envolvimento de um seio lateral. Nas
trés MS havia alteragdes veno-oclusivas na jun¢éo
sigmoido-jugular. Dois casos foram submetidos a
terapéutica endovascular e um a cirurgia.

A descri¢ao dos procedimentos ¢ resultados ndo é o
intuito deste trabalho e sera objecto de revisdo posterior.

DISCUSSAO

Excluindo as malformagdes artério-venosas piais, as
fistulas artério-venosas durais de tipo adulto (FAVd)
correspondem a patologia artério-venosa intra-craniana
mais frequentemente seguida no nosso Servico. As FAVd
ocorrem frequentemente na populagio adulta sendo as suas
localizagdes mais frequentes nos seios cavernoso ¢ lat-
eral-sigmoideo. Foram descritas esporadicamente na
populagdo pediatrical. As FAVd correspondem,
aproximadamente, a 10 — 15% do total das lesdes artério-
venosas intracranianas no adulto3, sendo este nimero mais
elevado (25%) na nossa casuistica.

As FAVd sdo lesoes adquiridas que se desenvolvem
apos um episodio de trombose sino-dural e/ou hipertensao
venosa’"12. Em estudos animais foi possivel criar FAVd
apos indugdo de trombose sino-dural e aumento da pressdo
venosa intra-sinusal, tendo sido o segundo factor apontado
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como determinante na génese destas fistulas, uma vez que
a normalizacdo da pressdo venosa, em alguns casos,
conduziu a regressdo destas lesdes!3"15. Sdo diversas as
descri¢des na literatura do caracter adquirido destas lesoes,
com o seu desenvolvimento apds trombose sino-dural,
infec¢des intra-cranianas, traumatismo craniano, cirurgia,
compressdo sino-dural por tumores e estados pro-
tromboticos’10:16-19 Presume-se que qualquer patologia
intracraniana que conduza a hipertensdo venosa mantida
pode ser um factor predisponente para o desenvolvimento
de FAVd, num individuo com uma anatomia venosa
desfavoravel!®. Deve ser realgado que a relagdo entre as
fistulas durais e a trombose venosa € biunivoca, i.e. a
trombose dural pode conduzir ao desenvolvimento de FAVd
e esta pode induzir trombose sino-dural’-8. Na nossa série
apenas documentamos um caso de desenvolvimento de
FAVd apds trombose sino-dural e um caso da FAVd
associada a um meningioma na proximidade. Os fenomenos
tromboticos secundarios as FAVd foram mais frequentes e
quase sempre associados a mudanga na sintomatologia
clinica.

A apresentacdo clinica das FAVd apresentadas neste
estudo foi ditada pelo tipo de drenagem venosa,
nomeadamente pelo grau de envolvimento de drenagem
venosa cortical a semelhanga do descrito na literatura8:17-20-
34 Todas as classificacdes existentes das FAVd tém em
comum o facto da sua graduagao ser baseada no padrao de
drenagem venosa, nomeadamente na presencga de
drenagem venosa cortical retrograda e de doenga veno-
oclusiva2282936 Na casuistica apresentada, 73% das FAVd
de tipo Borden III apresentaram-se por hemorragia
intracraniana ou enfarte, tendo sido responsaveis por 77%
das hemorragias. Nao houve qualquer FAVd Borden I com
apresentacdo isquémica ou hemorragica aguda, nem por
défice neurologico central progressivo. Outros factores de
risco para hemorragia e défices neurologicos descritos na
literatura incluem a existéncia de drenagem venosa por veias
ectasiadas, drenagem venosa galénica, presenca de estase
venosa ou doenga veno-oclusiva e de pseudo-aneurismas
venosos!731-33 Evidentemente, existem localiza¢des
tipicamente associadas a FAVd agressivas, como sdo as da
fossa anterior (Figura 2) ¢ da tenda do cerebelo pelo facto
de necessariamente terem drenagem venosa cortical. Por
outro lado, FAVd tradicionalmente classificadas como
benignas, como as do seio cavernoso, podem ter ou vir a
desenvolver um caracter agressivo ditado pelo refluxo
venoso cortical. — Quadrol . Na nossa série, as FAVd
cavernosas bilaterais estiveram mais frequentemente
associadas a refluxo venoso cortical, provavelmente por
maior grau de hipertensdo venosa associada, ndo tendo
existido diferenca relativamente ao tipo de apresentagao
clinica. As restantes manifestagoes clinicas das FAVd sdo
resultantes da hipertensdo venosa (orbitaria com proptose,
hiperemia conjuntival, quemose, glaucoma; intracraniana
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com cefaleias, deméncia, sintomas neurologicos focais), do
fluxo aumentado nos seios petrosos com acufenos pulsateis
¢ de fenomeno de roubo na irrigagdo dos nervos cranianos.

a

Fig. 2 - Doente do sexo masculino de 75 anos de idade com FAV dural da
fossa anterior Borden grau Il e apresenta¢do aguda hemorragica. 2a- TC
plano axial: Hematoma agudo intra-axial fronto-basal direito com
hematoma sub-dural associado. 2b- Angiografia digital, injec¢do na artéria
cardtida interna direita, incidéncia de perfil: FAV dural da fossa anterior
alimentada pelos ramos etmoidais da artéria oftdalmica.

(Figura 3) Salientamos o facto de que ndo ¢ necessario
existir uma correlagdo topografica entre a localizacdo da
FAVd ¢ os sintomas ou hemorragia. Estes ultimos sdo
resultantes da hipertensdo venosa que se pode estabelecer
a distancia do ponto fistuloso, como ¢ exemplo
caracteristico os sintomas de mielopatia nas fistulas intra-
cranianas com refluxo venoso raquidiano®’-38. (Figura 4)

A angiografia digital ¢ o método de eleicdo para
caracterizar as FAVd em virtude de fornecer a informagao
crucial - existéncia ou ndo de refluxo venoso cortical - e de
ser o método de imagem com maior sensibilidade. A
angiografia dindmica por ressonancia magnética podera,
no futuro, fornecer uma informagao semelhante a angiografia
digital3>.

As FAVd sdo lesdes extraordinariamente dinamicas com
mudancas do seu padrdo de drenagem venosa em
consequéncia de fendmenos de trombose das veias e/ou
seios de drenagem venosa da fistula. E, dessa forma,
possivel a progressao de grau por restricdo ou oclusdo da
drenagem venosa pelos seios durais e de trombose
espontanea, pelo que a sua monitorizacdo clinica ¢
necessaria. A progressao em grau ocorre em menos de 5%
do total3*49, sendo a trombose esponténea total das FAVd
mais rara’#143, tendo ocorrido em apenas um caso da nossa
série. Geralmente, a alteragdo da drenagem venosa ¢
associada a modificacdo dos sintomas, pelo que qualquer
alteragdo dos sintomas dever ser re-avaliada por angiografia.
O desaparecimento de um sintoma pode representar um
agravamento no grau da FAVd. Por exemplo, o
desaparecimento de acufeno pulsatil ou de proptose que
representa a trombose da drenagem venosa pelos seios
petrosos e veias oftalmicas, respectivamente, pode estar
associado ao desenvolvimento de refluxo venoso cortical.

As opcdes terapéuticas tomadas pelo nosso Servigo
baseiam-se na historia natural das FAVd e sdo

Fig. 3 - Doente do sexo feminino de 65 anos de idade com FAV dural do seio
longitudinal superior Borden grau Il e quadro clinico demencial. 3 a. TC
plano axial: Hipodensidade e calcifica¢ées subcorticais bilaterais por
encefalopatia congestiva venosa. 3 (b, ¢, d). Angiografia digital, injec¢do na
artéria cardtida externa direita. Incidéncia de perfil, fase arterial (b):
Multiplos pontos fistulosos no seio longitudinal superior com extensa drea
Sistulosa sino-dural. Incidéncia de perfil (c) e AP (d) em fase venosa: Refluxo
venoso cortical cerebral bilateral e congestdo venosa cerebral.

individualizadas consoante o caso clinico. As FAVd com
drenagem venosa cortical (Borden tipo II e III) sdo
agressivas, tendo um risco anual de mortalidade por
acidentes vasculares isquémicos ¢ hemorragicos de 10%, ¢
um risco anual de hemorragia de 8% e de défice neurologico
progressivo de 7%3*. No entanto, na nossa experiéncia o
grau de agressividade nao foi idéntico para as FAVd Borden
grau Il e I1. As FAVd Borden grau I1I foram mais agressivas
com uma taxa de hemorragia muito superior as de grau II.
Por outro lado, no grupo das FAVd Borden grau 11, as com
localizag@o no seio cavernoso tiveram apresentagdes
clinicas menos graves, sem qualquer episodio hemorragico
¢ poderdo constituir um grupo com historia natural mais
favoravel. O tratamento das FAVd agressivas deve visar a
cura, ou pelo menos, a exclusdo do refluxo venoso cortical,
podendo ser neurocirurgico ou endovascular. Ambas as
técnicas tém bons resultados publicados na literatura,
devendo ser a escolha individualizada?!:49-63 A
skeletonization cirirgica ou a exclusdo endovascular ou
cirtrgica do seio dural envolvido pela fistula que nédo
contribui para a drenagem venosa de parénquima encefalico
normal sdo procedimentos seguros com alta taxa de cura. A
combinacdo das duas técnicas com craniotomia e
cateterizagdo cirtrgica directa do seio dural seguida da
exclusdo do seio, na sala de angiografia, com espiras de
platina (coils) foi utilizada em um dos doentes da série
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Figura 4. Doente do sexo masculino 54 anos de idade com FAV dural
tentorial Borden grau Ill e quadro clinico de mielopatia progressiva. 4 a. RM
do raquis cervical: Sagital T2 FSE: Hipersinal e aumento do diametro
medular por mielopatia congestiva venosa. Presen¢a de sinais de vazio
vascular em numero aumentado ao nivel do buraco occipital. 4 b. Angiografia
digital, injec¢do na artéria occipital esquerda, incidéncia de perfil, fase
arterial: FAV dural em veia tentorial com varios ramos fistulosos
dependentes da artéria occipital. 4 c. Angiografia digital, injec¢do na artéria
occipital esquerda, incidéncia de perfil, fase venosa: Congestdo venosa supra
e infratentorial, com multiplas veias corticais ectasiadas e presen¢a de
refluxo venoso medular.

apresentada e tem sido uma técnica ocasionalmente descrita
para tratamento de FAVd na presenca de um segmento de
seio dural excluido da circula¢do por oclusdo simultanea a
montante e a jusante® 926465 A desconexdo directa, por
via endovascular ou neurocirtrgica, do refluxo venoso cor-
tical permite curar as fistulas Borden grau III e pode ser
uma opgao nas fistulas Borden tipo II para reconverter a
fistula em grau I e, dessa forma, reduzir o risco hemorragico,
naqueles casos em que o seio dural seja usado para as
drenagens da fistula e encéfalo e ndo possa ser
excluido*®>7. A embolizacio por via trans-arterial pode ser
usada como tratamento curativo em fistulas com poucos
pontos fistulosos ou como tratamento pré-cirurgico®!-6°.
Em fase inicial estd o uso de “stents” nos seios durais para
o tratamento de FAVd, que tem a vantagem de evitar a
oclusio do seio dural®’. Nos nossos doentes temos
realizado embolizagdes trans-arteriais e quando necessario
exclusao trans-venosa do seio. (Figura 5)

A radiocirurgia tem sido descrita esporadicamente no
tratamento das FAVd®8, embora esta ndo seja a terapéutica
de primeira linha em qualquer dos tipos de FAVd e deva ser
reservada apenas para os casos de FAVd agressivas nao
passiveis de tratamento cirurgico e/ou endovascular.
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As FAVd sem refluxo venoso cortical t€ém uma
apresentagdo clinica e historia natural benignas, um
progndstico favoravel, um risco de progressdao em grau de
2% (com o desenvolvimento de refluxo venoso cortical) em
consequéncia de trombose das vias de drenagem
venosa3031:4044 - Consequentemente, estas FAVd devem
ser seguidas de forma conservadora ou minimamente
invasiva. No entanto, a semelhanca de outros centros?!-40
sugerimos tratamento paliativo com compressdes arteriais,
carotideas ou occipitais, ¢ embolizagdo transarterial na
presenga de sintomas que interferem com a qualidade de
vida do doente.

A hipertensdo venosa ¢ um dos factores mais
importantes associados as FAVd*>47 e a possibilidade de
avaliacdo hemodinamica ndo invasiva por RM das
alteragdes induzidas pelas FAVd pode vir a tornar-se um
importante factor de decisdo para indicagdo terapéutica em
doentes sem refluxo venoso cortical mas com hipertensdo
venosa®s.

Na populagdo pediatrica as lesdes vasculares artério-
venosas durais sdo raras, correspondendo a menos de 10%
de todos os tipos de shunts arterio-venosos
intracranianos!-®®. Apenas avaliamos trés casos de
malformagdes sinusais com shunts artério-venosos durais
(MS), tendo diagnosticado um outro caso em ressonancia

Fig. 5 - Doente do sexo masculino 26 anos de idade com FAV dural do seio
lateral Borden grau I e sintomatologia clinica caracterizada por acufeno
pulsatil incapacitante que interferia na sua qualidade de vida. 5 a.
Angiografia digital, injec¢do na artéria carétida externa esquerda,
incidéncia de perfil: FAV dural do seio lateral esquerdo alimentada por
ramos dependentes da artéria occipital, nao existindo refluxo venoso cortical.
5 b. Angiografia digital, injec¢do selectiva na artéria mastoideia, ramo da
artéria occipital, antes da embolizagdo com NBCA, incidéncia de perfil. 5 ¢ e
d. Controlo angiogrdfico realizado 6 meses apés a embolizag¢ao. Angiografia
digital, injec¢do na artéria cardtida externa esquerda, incidéncias de perfil:
demonstra exclusdo da FAV dural.
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magnética fetal. Nas criangas, estdo também descritas FAVd
(de tipo adulto) que sdo do ponto de vista clinico, da
angioarquitectura e do prognostico semelhantes as dos
adultos, sendo geralmente de fluxo lento e com localizagdo
no seio cavernoso!-%%7% Existem dois tipos de lesdes
vasculares artério-venosas especificas da populagdo
pediatrica - as malformagdes sinusais com shunts artério-
venosos durais (MS) e as fistulas artério-venosas
(multifocais) da infancia (FAVi) - que so caracterizadas pelo
desenvolvimento de fendomenos veno-oclusivos
progressivos na jungdo sigmoido-jugular por hiperplasia
mural, associada a fendmenos trombodticos, com
exacerbagdo da hipertensdo venosa, refluxo venoso corti-
cal, enfartes e hemorragias de natureza venosa e
consequentemente mau progndsticol:6%71-76 As MS
desenvolvem-se in utero e manifestam-se durante o primeiro
ano de vida por um quadro de hipertensdo intracraniana e
insuficiéncia cardiaca congestival:%:71.74-77  S3o
caracterizadas por persisténcia de seios durais embrionarios,
geralmente de grandes dimensdes com fluxo venoso
lentificado e associados a hipogenesia dos bulbos
jugulares!-0%:71.74-77 (figura 6). Existe desenvolvimento
secundério de pontos fistulosos nas paredes do seio!:%.
As FAV durais infantis manifestam-se usualmente entre os
8 ¢ 12 anos de vida e sdo caracterizadas por fistulas de alto
fluxo, multifocais, envolvendo diferentes seios durais!-0%72-
74, A multiplicidade das fistulas interfere com a drenagem
normal do encéfalo produzindo uma encefalopatia venosa
congestiva progressiva que ¢ agravada pelo inevitavel
desenvolvimento da doenca veno-oclusival-0%-72-74 Esta
entidade patologica tem a particularidade de ser a tnica
que induz o desenvolvimento de shunts artério-venosos
piais a distancia que podem regredir apds a oclusdo das
fistulas durais'. O prognéstico das FAV durais infantis é
dependente da multiplicidade de pontos fistulosos ¢ do
grau de doenga veno-oclusiva, ambos aumentando o grau
de encefalopativa por hipertensdo venosa e induzindo o
refluxo venoso cortical e hemorragias e, o das MS,
dependente da extensdo do envolvimento do seio dural.
Na nossa experiéncia a grande dificuldade do tratamento
destas lesdes ¢ a manutengao da jungdo sigmoido-jugular
permeavel, nomeadamente nos dois primeiros anos de vida.
Durante este periodo ¢ a unica drenagem venosa do
encéfalo, dado que a drenagem cerebral pelos seios
cavernosos ocorre mais tardiamente apos os dois anos.
Desse modo, o tratamento destas lesdes artério-venosas
durais pediatricas € dificil, visando a oclusdo por via trans-
arterial dos pontos fistulosos e, simultaneamente,
preservando a drenagem venosa cerebral ¢ a permeabilidade
da jungdo sigmoido-jugular. A embolizagado por via trans-
arterial deve ser dirigida para os pontos fistulosos de maior
fluxo para reduzir a hipertensdo venosa ¢ melhorar a
insuficiéncia cardiaca de alto débito!74. A embolizacdo
trans-venosa com exclusdo dos seios ndo esta indicada
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Fig. 6 - Doente do sexo masculino de 3 meses de idade e com MS. 6 a.
Angiografia digital, Injec¢do na artéria cardtida primitiva direita, incidéncia
de perfil: multiplos pontos fistulosos alimentados por ramos das artérias
meningea média e occipital localizados na torcula que esta ectasiada. 6 b.
Angiografia digital, injec¢do na artéria cardtida externa direita, incidéncia
AP, fase arterial: Multiplos ramos fistulosos dependentes das artérias
occipital e meningea média convergindo para a torcula. 6 c. Angiografia
digital, injec¢do na artéria cardtida externa direita, incidéncia AP, fase
venosa: Presenga de doenga veno-oclusiva com estenose bilateral dos seios
sigmoideos. Ectasia da torcula e seios laterais e persisténcia de seios durais
embrionarios (occipital e marginal)

nas FAVi devido a multiplicidade das fistulas. Nas MS a
exclusdo sinusal s6 pode ser efectuada se a malformagao
for lateralizada, envolvendo os seios lateral ou
sigmoideo!:73:74, Sendo de extrema importancia preservar a
permeabilidade das jungdes sigmoido-jugulares nas MS e
nas FAV infantis,-6%-73 tem sido classicamente preconizada
a anti-coagulacdo, contudo a angioplastia com colocagao
de stent afigura-se como uma opg¢ao mais eficaz no

tratamento da doenga veno-oclusiva’3.

CONCLUSAO

As lesdes vasculares compostas por conexdes artério-
venosas anomalas durais representam um grupo
heterogéneo de entidades patologicas com etiopatogenia
e comportamento bioldgico distintos unidas por uma
angioarquitetura semelhante, caracterizada pela presenca
de shunts artério-venosos localizados na dura-mater ou na
sua proximidade e alimentados por ramos arteriais durais.
As suas manifestacdes clinicas sdo determinadas pelo tipo
de drenagem venosa e o seu prognostico definido pela
existéncia de fendmenos veno-oclusivos, de hipertensao
venosa e de refluxo venoso para veias corticais. As
caracteristicas clinicas e imagiologicas destas lesdes devem
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ser rigorosamente analisadas no sentido de oferecer o
tratamento adequado, que devera ser individualizado. As
FAV durais do adulto com drenagem venosa cortical tém
indicag¢do para tratamento endovascular e/ou cirargico
devido a sua histdria natural enquanto as que ndo tém
drenagem venosa cortical devem ser monitorizadas clinica
e imagiologicamente de forma conservadora, estando o seu
tratamento reservado para os casos de em que a
sintomatologia interfira com a qualidade de vida do doente.
Por ultimo, as MS representam um enorme desafio médico,
devendo o seu tratamento visar a oclusdo endovascular
dos pontos fistulosos de maior débito e a manutencédo da
permeabilidade da drenagem venosa encefalica.
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