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19 years old patient with fever for 8 days
associated with sudden aphasia, left hemi-
paresis and abnormal behavior. Increased
acute phase proteins in the analytical study.
Head CT scan and MRI revealed a right
temporo-parietal ischemic lesion. An echocar-
diogram excluded endocarditis. Ultrasound
and CT angiography scanning of the extrac-
ranial cerebral circulation showed a vegeta-
tive formation, mobile with the heartbeat, in
the right common carotid artery. Submitted,
urgently, to carotid surgery.

Intraoperatively, a slightly adherent thrombus
to the common carotid artery was found and
in the dependence of an underlying injury to
the intima. The thrombus was ressected and
a primary arteriorrhaphy performed. It is
pointed out a vasculitis secondary to HSV1
(active infection) or to Rickettsia conorii infec-

tion as the most likely etiology of the clinic.
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de etiologia rara com indicac¢io
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IRESUMO |

Doente de 19 anos com quadro de febre com 8 dias de evolugio e
posterior instalacdo stibita de afasia, hemiparésia esquerda e alte-
ragdes do comportamento. Aumento das proteinas de fase aguda
no estudo analitico. TAC e RMN crénio-encefilicas revelaram lesdo
isquémica temporo-parietal direita. Ecocardiograma excluiu endocar-
dite. Eco-ddppler e angio-TAC carotideo-vertebrais mostraram forma-
¢do vegetante, mével com a pulsacdo cardiaca, na artéria carétida
comum direita. Submetido, de urgéncia, a cirurgia carotidea.
Intraoperatoriamente constatou-se a presenca de trombo ligei-
ramente aderente a artéria carétida comum e na dependéncia de
lesdo da intima subjacente, tendo-se procedido a sua exérese e a
arteriorrafia primaria. Aponta-se como etiologia mais provavel do
quadro, uma vasculite secundaria a infecgdo por HSV1 (infeccao

activa) ou por Rickettsia conorii.

| Palavras-chave | AVC | CIRURGIA CAROTIDEA URGENTE | VASCULITE |
| HSV1 | RICKETTSIA CONORII |
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INTRODUCAO

O acidente vascular cerebral (AVC) constitui a
segunda causa de morte a nivel mundial e é
a principal causa de incapacidade entre indivi-
duos em idade adulta na Europa e nos Estados
Unidos.l'

Aproximadamente 75% dos AVCs ocorrem em
individuos com idade superior a 65 anos. A sua
incidéncia é maior nos homens até aos 85 anos,
sendo que a partir dessa idade passa a ser mais
frequente nas mulheres. Nos homens, a média
de idades aquando de um primeiro evento é de
68,6 anos e nas mulheres é de 72,9 anos.P

A grande maioria é de causa isquémica (quase
90% dos casos), devendo-se a trombose ou a
embolia. Os restantes 10% de AVCs sao de
causa hemorrdgica. Dentro dos isquémicos
(tanto por trombose, como por embolia), 20 a
30% relacionam-se com aterosclerose. Outras
etiologias possiveis de AVCs isquémicos sao
os processos inflamatérios da parede arterial
(arterite induzida por radiag¢des, doencas do
tecido conjuntivo, arterite de células gigantes,
doenca de Takayasu, doenca de Moyamoya),
infeccoes (sifilis, doenca de Chagas, VIH),
displasia fibromuscular, coagulopatias, hipervis-
cosidade sanguinea (policitémia, trombocitose,
hemoglobinopatias), dissec¢des (traumadticas
ou espontaneas), aneurismas, embolias com
origem no coragao (arritmias, febre reumatica,
endocardite, poés-enfarte agudo do miocardio,
valvulas cardiacas mecénicas, embolias para-
doxais devido a foramen ovale patente, mixoma
auricular, miocardiopatias). Este Gltimo grupo
(embolias com origem no coragdo) contribui
para cerca de 30% da totalidade dos AVCs
isquémicos, atingindo os 50% nos doentes com
idade inferior a 40 anos. Em cerca de 40% dos
casos de AVC nio se consegue determinar a
sua etiologia.345l

Perante a ocorréncia de um AVC, é mandatoéria a
realizacdo de estudos complementares com vista
a determinacio da sua etiologia.

No presente artigo é descrito o caso de um doente
jovem a quem foi diagnosticado um AVC isqué-
mico, com necessidade de cirurgia carotidea
urgente e, cujo estudo complementar veio a reve-
lar uma provavel etiologia rara.

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, 19 anos, que recorreu
ao Servico de Urgéncia de um Hospital Distri-
tal por febre com cerca de 8 dias de evolugao
associada a posterior instala¢io subita de afasia,
hemiparésia esquerda e altera¢des do comporta-
mento.

Dos antecedentes pessoais ha a destacar apenas
asma na infincia e histéria de tabagismo. Sem
histéria de consumo de drogas injectaveis. Funcio-
nario na recolha de residuos urbanos. Anteceden-
tes familiares irrelevantes.

A entrada no Servico de Urgéncia do Hospital
Distrital apresentava-se vigil, mas pouco reactivo
a estimulos; apirético; normotenso; auscultagao
cardio-pulmonar sem altera¢des; sem evidéncia
de exantema. Do exame neurolégico salientou-se
hemiparésia esquerda. O estudo analitico revelou
discreta leucocitose e a punc¢io lombar nio reve-
lou alteragdes.

Medicado com aciclovir e ceftriaxone em doses
meningeas e transferido para o Servico de
Urgéncia do Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra referenciado para Neurologia e/ou
Infecciologia.

A entrada nesse Servico de Urgéncia a sintoma-
tologia e o exame objectivo mantinham-se sobre-
poniveis.

Repetiu o estudo analitico que mostrou leucoci-
tose ligeira (12900 leucécitos/pl) e aumento da
proteina C reactiva (15,18 mg/dL). Realizou TAC
crinio-encefalica que revelou lesdo nio contras-
tante temporo-parietal direita. O electrocardio-
grama foi normal e o ecocardiograma excluiu a
presenca de endocardite ou de paténcia do fora-
men ovale. O electroencefalograma revelou acti-
vidade lenta a nivel temporal direito, sugerindo
lesdo estrutural nesta localiza¢ao. A RMN cranio-
encefilica de difusdo/perfusio confirmou a exis-
téncia de lesdo vascular temporo-parietal direita.
As serologias para VIH 1 e 2 foram negativas.
O doente foi internado na Unidade de AVCs
medicado com acido acetilsalicilico 300 mg id,
enoxaparina 6o mg id, dexametasona, ceftriaxone,
ampicilina e aciclovir.

Foi realizado eco-déppler carotideo-vertebral que
mostrou a presenca de uma placa hiperecogénica
e homogénea na carétida comum direita que se
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estendia para a carétida interna, com 2 cm de
extensdo e 2,5 mm de espessura e que, na sua
por¢io mais cefilica, apresentava uma formagao
vegetante moével com o fluxo cardiaco | FIGURA 1 |.
Posteriormente realizou-se angio-TAC cervical que
confirmou a presenca de uma formacio ao nivel
do segmento distal da carétida comum direita com
extensdo, sob a forma pediculada, até ao segmento
proximal da carétida interna, compativel com
formagao vegetante eventualmente na dependén-
cia de lesdo da intima subjacente | FIGURA 2 |.

Face a estes resultados, o Servico de Neurologia
contactou a equipa de Cirurgia Vascular de urgén-
cia que considerou existir elevado risco embo-
ligeno e propés intervengdo cirtirgica urgente.
Intraoperatoriamente foi constatada a existéncia
de um trombo ligeiramente aderente a artéria
cardtida comum direita e na dependéncia de lesdo
da intima subjacente, tendo-se procedido a sua
exérese e a arteriorrafia primaria. A intervenc¢io
foi feita sob anestesia geral e o tempo de clam-
pagem foi de 10 minutos.

O estudo anatomo-patolégico confirmou tratar-
se de um trombo endoarterial, mas com grande
quantidade de neutréfilos na sua espessura
| FIGURA 3 |.

O pos-operatério decorreu sem intercorréncias,
tendo o doente estado sempre apirético, sem
leucocitose, com PCR a diminuir progressiva-
mente e com recuperagdo gradual dos défices
neurolégicos. O eco- doppler carotideo-vertebral
de controlo n3o mostrou altera¢des de relevo.
Procedeu-se a um detalhado estudo complemen-
tar para esclarecimento da etiologia do quadro:

> Hemoculturas: negativas
> Sumaria de urinas tipo II: sem alteragdes
» Hemostase

- avalia¢do global: sem altera¢des

- inibidores tipo liipus: negativo
> Biologia molecular

- risco trombético: heterozigotia
— factor V de Leiden

- protrombina GA 20210

- fibrinogénio B G/A — 455

- PAI 4G/5G

- glicoproteinas GP3A

- MTHEFR CG677T
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| FIGURA 1 | Placa hiperecogénica na cardtida comum direita,
que se estende para a cardtida interna e que, na sua porgdo
mais cefdlica, apresenta uma formagdo vegetante mdvel com

o fluxo cardiaco.

| FIGURA 2 | Formagdo vegetante a nivel do segmento distal
da cardtida comum direita com extensdo, sob a forma

pediculada, até ao segmento proximal da carétida interna.

| FIGURA 3 | Grande quantidade de neutrdfilos na espessura

do trombo.



» Imunologia
« imunoglobulinas: aumento da Ig E
« estudo do complemento: sem alteragdes
- proteinograma electroforético: sem alteracoes
> Autoimunidade
« factor reumatoéide: negativo
- anticorpos anti-nucleares e citoplasmaticos:
negativo
- anticorpos anti-ANCA: negativo
« anticorpos anti-cardiolipinas: negativo
- anticorpos anti-B2-GPI: negativo
> Serologias
« toxoplasma: IgG +; Ig M — (imune)
« rubéola: IgG +; Ig M — (imune)
« CMV: IgG +; IgM —
« HSV 1: IgG +; IgM+ (infecgdo activa)
« HSV 2: IgG —; IgM —
« EBV: IgG +; Ig
« Treponema pallidum (RPR): negativo
« Brucella: negativo
« Salmonella: negativo
« Clamydia: 1gG —; IgM —
« Rickettsia conorii: positivo
« Coxiella burnetii: negativo
« Borrelia burgdorferi: 1gG —; IgM —
« Listeria monocytogenes: negativo
« Mycoplasma pneumonia: 1gG +; IgM —

O doente teve alta ao 10° dia de internamento
medicado com 4acido acetilsalicilico 100 mg id,
sinvastatina e alprazolam.

Sem historia de ocorréncia de novos eventos neuro-
logicos. Actualmente apresenta apenas sinais pira-
midais sequelares no hemicorpo esquerdo, ja sem
défice motor objectivavel. Mantém anti-agregacdo
plaquetar com acido acetilsalicilico 100 mg id.
Eco-ddpplers carotideo-vertebrais de controlo aos
3 e 12 meses sem alteracdes de relevo.

DISCUSSAO

Embora o AVC constitua a segunda causa de
morte a nivel mundial, a sua ocorréncia é rara
em individuos jovens. A realizagdo de um apro-
fundado estudo etiolégico é mandatéria, princi-
palmente nas faixas etdrias mais jovens.

No caso clinico exposto, apontou-se inicialmente
para um quadro infeccioso do Sistema Nervoso

Central (altera¢des neurologicas associadas a febre
com oito dias de evolugdo, leucocitose ligeira e
aumento da PCR). Apdés uma puncdo lombar
normal, realizou-se uma TAC cranio-encefalica
que revelou uma lesdo ndo contrastante temporo-
parietal direita, posteriormente confirmada por
RMN de difusdo/perfusio. Estava-se entdo perante
um AVC isquémico num doente de 19 anos e em
que as etiologias mais provaveis nesta faixa etaria,
nomeadamente a emboliza¢do de origem cardi-
aca, ja haviam sido excluidas. Também a infec¢io
por VIH havia sido excluida ab initium.

Na Unidade de AVCs foi realizado um eco-ddppler
carotideo-vertebral e uma angio-TAC cervical que
mostraram a ja referida formacdo vegetante a nivel
da artéria carétida comum direita. Dado verificar-
se um risco emboligeno importante, o doente foi
operado de urgéncia. O trombo, que se confirmou
estar ligeiramente aderente a uma lesdo da intima
subjacente, foi removido e enviado para estudo
anatomo-patoldgico que revelou grande quantidade
de neutrofilos na sua espessura apontando-se, nova-
mente, para uma possivel etiologia infecciosa.
De todo o restante estudo complementar reali-
zado, destaca-se a heterozigotia para diversos
polimorfismos genéticos que conferem risco
trombotico acrescido, assim como a infecgio
activa por HSV1 e a positividade do titulo de
anticorpos para Rickettsia conorii.

Relativamente a heterozigotia encontrada para
os polimorfismos genéticos, é reconhecido que
alguns deles favorecem a ocorréncia de fenéme-
nos de trombose a nivel venoso. A nivel arterial
reconhece-se a existéncia de um risco acrescido
de trombose na presenca de anticorpos anti-
fosfolipidicos. A relagio com os outros factores
é, contudo, controversa.l6]

Na literatura mais recente encontram-se associacdes
entre agentes infecciosos e, em particular, com os
quais o doente ja contactou nomeadamente CMV,
HSV1, EBV e Rickettsia conori e vasculites. No caso
da infecgdo por CMYV, esta pode associar-se a vascu-
lites da retina em doentes imunocomprometidos.]
Os HSV (1 e 2), para além da associa¢do com vascu-
lites da retina, também tém sido associados a vascu-
lites cutaneas e a arterites necrotizantes dos vasos de
pequeno e médio calibre.B9] O EBV também tem
sido sugerido como a causa de algumas doengas dos
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vasos de pequeno e grande calibre, destacando-se
os aneurismas das artérias coronarias.'o"

A Rickettsia conorii, agente causal da febre escaro-
nodular, é um parasita intracelular com tropismo
para as células endoteliais. E responsavel por lesdes
nestas células e aumenta a expressio de moléculas
que promovem a adesio de leucécitos. ['2l Afecta
tendencialmente vasos de menor calibre podendo
levar a sua trombose. Na literatura encontram-
se descritos casos de envolvimento cutineo que
levam a ocorréncia de exantema (manifesta¢do
muito frequente da febre escaro-nodular) e, com
bastante menor frequéncia, de envolvimento
dos pulmdes (pneumonite intersticial), coragdo
(miopericardite), sistema nervoso central (menin-
goencefalite), figado, pulmaes, eséfago, estomago,
pancreas, baco e tir6ide.[3l'4'5] Na literatura nao
foram encontrados casos em que se verificasse
envolvimento do territério carotideo.

CONCLUSOES

No caso clinico apresentado optou-se por uma
abordagem cirtirgica urgente dado o elevado risco
emboligeno.

Face a ocorréncia de um AVC, é mandatério a
realizacdo de estudos complementares com vista
a determinacdo da sua etiologia. Nas faixas etarias
mais jovens, em que a ocorréncia desses eventos
é rara, frequentemente esse estudo etiologico é
inconclusivo.

No caso previamente exposto existem varios
dados que apontam para uma etiologia infec-
ciosa (febre, leucocitose, aumento da PCR,
presenca de grande quantidade de neutroéfilos
na espessura do trombo removido), pelo que se
considera como possivel etiologia uma infeccao
por um microorganismo eventualmente causa-
dor de vasculites, como sendo o HSVI ou a
Rickettsia conorii.
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