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A B S T R A C T

A 52 years old man, with the diagnosis of Ankylosing Spondylitis, since the age of 22, was admitted due
to progressive neurological symptoms that had started  two years before: paresthesias, impaired sensa-
tion and muscle weakness of the lower limbs; burning abdominal and lumbar pain; together with blad-
der, bowel and sexual dysfunction. Imaging investigations revealed severe lesions from D1 to L5: epidu-
ral calcification; spinal cord compression and syringomyelia.
Based on this case, the authors review the neurological complications of Ankylosing Spondylitis.

Key words: Ankylosing Spondylitis; Ossifying Arachnoiditis; Myelopathy; Syringomyelia 

R E S U M O

Os autores apresentam o caso de um doente do sexo masculino, 52 anos de idade, com Espondilite
Anquilosante diagnosticada há 30 anos, internado por alterações neurológicas com 2 anos de evolução:
parestesias, diminuição da sensibilidade e força nos membros inferiores; hiperestesia e disestesias na
região abdominal e lombar; disfunção sexual, vesical e anal. Os exames imagiológicos revelaram lesões
medulares graves de D1 a L5: calcificações peri-medulares, compressão medular e seringomielia.
A propósito deste caso raro, marcado pela exuberância clínica e das alterações imagiológicas, procede-se
a uma curta revisão do envolvimento neurológico na Espondilite Anquilosante.

Palavras-Chave: Espondilite Anquilosante; Aracnoidite Ossificante; Mielopatia; Seringomielia
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C A S O C L Í N I C O

A R A C N O I D I T E O S S I F I C A N T E E M

E S P O N D I L A R T R O P AT I A S E R O N E G AT I VA .

I. Cunha*, D. Nour**, J.A. P. Silva***, J. Silva***,A. Malcata****, R. Fernandes*****

Introdução

A Espondilite Anquilosante (EA) é uma doença
reumática inflamatória crónica com envolvimento
essencialmente axial, em particular das articu-
lações sacroilíacas e da coluna lombar. Afecta
preferencialmente jovens entre os 15 e os 30 anos,
com preponderância masculina, numa proporção
de três para um. A sua prevalência é de 0,5 a 1% na
população geral.1

As complicações neurológicas da EA são raras e
foram descritas pela 1ª vez em 1893 por Von
Bechterew.2 Estas situações incluem: lesão radi-
cular isolada, que surge normalmente quando a
doença está activa, produzindo dor, sem défices
neurológicos importantes e que resolve esponta-
neamente;3,4 subluxação atlanto-axoideia espon-
tânea, com compressão medular e consequente
mielopatia;5 compressão radicular ou medular
condicionada por fractura traumática da coluna
vertebral anquilosada;6,7 compressão da cauda equina
secundária a estenose lombar e/ou aracnoidite.8,9

(Quadro I)
A mielopatia,  secundária a outras causas, que não
as acima indicadas, é uma situação ainda menos
frequente, com raras descrições na literatura.10,11 A
aracnoidite ossificante (AO) sintomática, é uma
condição rara, considerada uma variante invulgar
da aracnoidite adesiva crónica. As calcificações
perimedulares podem condicionar compressão
das estruturas nervosas, resultando em quadros de
mielo ou radiculopatia. Podem ainda complicar-se,
com formação de cavidade seringomiélica.12
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Caso Clínico

O doente, um homem de 52 anos, com EA
conhecida há 30 anos, foi internado no nosso
serviço para esclarecimento de alterações
neurológicas. Descrevia a instalação progressiva,
desde há 2 anos, de parestesias e diminuição da
força dos membros inferiores, dificultando a
marcha, a que se associavam parestesias e
hiperestesia álgica intensa do abdómen e região
lombar e disfunção esfincteriana (vesical e anal),
alternando períodos de incontinência com
períodos de retenção. Referia disfunção sexual
(inicialmente ejaculação retrógrada e poste-
riormente impotência) e emagrecimento (15% do
peso corporal inicial).
A sua doença tinha tido envolvimento predo-
minantemente axial, sem manifestações
sistémicas. Devido à evolução da doença fora
submetido a diversas cirurgias, incluindo artro-
plastia total da anca direita (18 anos antes, com
revisão há um ano) e osteotomia (L2-L3) para
correcção da cifose dorsal 11 anos antes. Encon-
trava-se medicado com diclofenac 75mg, duas
tomas diárias, cloridato de sertralina 50mg, uma
toma diária, e mexazolam 1mg, uma toma diária.
Nunca fora exposto a imunossupressores. Tinha
hábitos alcoólicos e tabágicos moderados desde há
longa data. 

Quadro I: Complicações Neurológicas da
Espondilite Anquilosante

Causa Complicação
Subluxação Mielopatia

atlanto-axoideia

Fractura vertebral /Listese Compressão 

radicular/medular

Calcificação dos ligamentos Compressão 

intravertebrais radicular/medular

Estenose Foraminal Lesão radicular isolada

Inflamação Axial Lesão radicular isolada

Estenose lombar / Síndrome da cauda

Aracnoidite equina



ÓRGÃO OF IC IAL DA SOC IEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA - ACTA REUM PORT. 2006;31:263-71

266

O exame objectivo revelava atrofia muscular
generalizada, anquilose completa da coluna
vertebral e cifoescoliose dorso lombar com flexão
anterior do tronco (Figuras 1 e 2). A distância oc-

cipital-parede era de 16 cm, o teste de Schöber de
zero e a expansão torácica de 1 cm.
O exame neurológico demonstrou a existência de
paraparésia espástica grau 4 à direita e 3 à
esquerda. Os reflexos miotáticos eram vivos e
simétricos nos membros superiores, mas ausentes
nos inferiores, com sinal de Babinsky bilateral.
Existia hipostesia termo-álgica com nível de
sensibilidade em D5, mais grave no membro
inferior esquerdo. A sensibilidade anal não foi
pesquisada. A marcha era possível apenas com
apoio de duas canadianas. 
Não encontrámos outras alterações relevantes no
exame físico.
Os exames laboratoriais, incluindo reagentes de
fase aguda, não mostravam alterações. 
O estudo electromiográfico dos segmentos de L2
a S1, excluiu a existência de lesão radicular lombo
sagrada.
As radiografias da bacia e coluna vertebral
mostravam a típica coluna de “bambu”, e
anquilose das articulações sacroilíacas (Figura 3). 
A tomografia axial computorizada (TAC) da coluna

ARACNOIDITE OSSIFICANTE EM ESPONDILARTROPATIA

Figura 1. Cifoescoliose dorso lombar com
flexão anterior do tronco

Figura 3. Radiografia anteroposterior da coluna lombar
mostrando anquilose vertebral e calcificação do ligamento
longitudinal posterior.

Figura 2. Cifoescoliose dorso lombar com flexão anterior
do tronco
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dorsal e lombar revelou indícios de calcificação
anterior dos discos intervertebrais, anquilose das
facetas e articulações costovertebrais, características
de EA. Mostrou ainda calcificação dural, em anel
incompleto, de D10 a L3 e, de todo o saco dural, de
L4 a S1, bem como calcificações intracanalares, com
localização periférica de predomínio dorsal, de D5
a D10 e, anterior, em D6, D7 e D10. Estas alterações
foram consideradas compatíveis com aracnoidite
ossificante (Figuras 4 e 5). 

A RM dorso lombar revelou, para além de
alterações típicas de EA, canal estreito medular de
D1 a L5, associadas a aracnoidite adesiva, bem
como cavidade seringomiélica de D8 a D12
(Figuras 6 a 9).
Não se evidenciaram quaisquer lesões traumáticas,
lesões tumorais ou divertículos, nem se
identificaram calcificações durais na RM.                      
Em Outubro de 2003, três meses após o seu
internamento, o doente foi submetido a cirurgia
para descompressão medular localizada à coluna
dorsal (D5-D11) e, um ano mais tarde, envolvendo

a coluna lombar (D12-L5). Foi realizada lami-
nectomia e identificada formação longitudinal
calcificada, envolvendo a medula, que foi removida
(Figuras 10 e 11). As raízes nervosas da cauda equina
encontravam-se aderentes a essa placa e umas às
outras, apresentando mobilidade limitada. 

I . CUNHA E COL.

Figura 4. TAC da coluna dorsal, estudo em janela óssea,
identifica anquilose costovertebral e calcificação dural em
anel incompleto.

Figura 9. RM imagem T2 transversal da coluna dorsal:
Cavidade seringomiélica; alterações de aracnoidite adesiva
e atrofia medular.

Figura 6. RM imagem T1 sagital da coluna dorsal: Cavidade
seringomiélica D7-D12; fusão intersomática anterior, squaring
vertebral e calcificação dos ligamentos longitudinais anterior
e posterior.
Figura 7.RM imagem T2 sagital da coluna dorsal: Ectasia Dural.
Figura 8. RM imagem T2 sagital da coluna dorso-lombar:
Ectasia Dural anterior volumosa de D12 a L4 comprimindo
posteriormente a cauda equina e o cone medular.

Figura 5. TAC da coluna dorsal, estudo em janela óssea,
identifica calcificação dural em anel quase completo no
plano de D10.

Figura 10. Placa calcificada aderente à dura mater, em toda
a extensão da cauda equina, comprimindo as raízes nervosas.

6 7 8
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Dois meses após a última cirurgia, o doente
apresentava uma recuperação funcional ligeira,
com melhoria subjectiva e objectiva das alterações
da sensibilidade nas regiões abdominal, lombar e
membros inferiores, bem como da força destes
últimos. Mantinha paraparésia, mas agora grau 4+
à direita e 3+/4 à esquerda. Os reflexos patelar e
aquiliano estavam presentes e os cutâneo-plan-
tares indiferentes. O doente referia obstipação e
incontinência urinária ocasional, apresentando
resíduo miccional importante com necessidade de
auto-algaliações. Mantinha necessidade de apoio
de canadianas para a marcha.

Discussão

Embora a coluna vertebral seja a estrutura mais
frequente e extensivamente atingida na EA, as
complicações neurológicas são raras. 
A mielopatia pode ocorrer, em doentes com EA, na
sequência de subluxação atlanto-axoideia, fractura
vertebral ou listese, calcificação dos ligamentos
intravertebrais ou, eventualmente, por um processo
de aracnoidite, cuja patogenia não se conhece na
globalidade.
O nosso doente apresentava, à data do internamento,
um quadro clínico de mielopatia dorso-lombar.
Na literatura encontrámos a descrição de um
doente com EA que desenvolve, ao longo de 39
anos, um quadro de mielopatia ascendente
resultando em tetraplegia flácida. Os primeiros
sintomas apresentaram-se semelhantes a uma
Síndrome da Cauda Equina (SCE), com agra-
vamento progressivo de paraplegia para tetra-

plegia flácida, com nível motor em C6 e sensitivo
em C3. O quadro sugeria lesão completa da medula
por provável compressão vascular, secundária à
anquilose da coluna vertebral do doente. No
entanto, após realização de vários exames
complementares de diagnóstico, a etiologia da
situação ficou por esclarecer.10

Em relação a casos de paraparésia espástica, em
doentes com EA, encontrámos apenas o relato de
um caso, de instalação súbita, cujo estudo exaustivo,
no sentido de identificar a sua causa, foi
inconclusivo, levando os autores a assumir o
diagnóstico de mielite transversa. O doente foi
tratado com pulsos de corticóides em doses altas
com remissão completa do quadro em 4 semanas.11

Embora também sejam raros os casos de SCE
associada à EA, existem cerca de 100 descrições na
literatura.9,13-22 Os seus sintomas devem-se a lesão
progressiva dos últimos nervos espinhais e incluem
dor e diminuição da sensibilidade dos membros
inferiores e períneo, bem como disfunção es-
fincteriana. As alterações esfincterianas e sensiti-
vas ocorrem no início do quadro. As alterações
urinárias podem mimetizar patologia prostática,
resultando por vezes em cirurgias inapropriadas. As
queixas álgicas são habitualmente relevantes. Os
défices motores são menos frequentes. Esta sín-
drome surge, normalmente, em fases avançadas da
doença, quando a EA está quiescente e os testes
laboratoriais são normais, o que torna intrigante a
sua patogénese.15-17 Estudos imagiológicos sugerem
que ocorra ectasia dural lombar com múltiplos
divertículos aracnoideos posteriores, que condi-
cionam compressão nervosa e erosão das lâminas
e processos espinhosos na região lombosagrada. A
RM mostra, caracteristicamente, alargamento, ao
invés de estenose, do canal medular.13,14,23-25

A documentação de radiculopatia lombosagrada
múltipla pelo Electromiograma (EMG) ajuda a
confirmar o diagnóstico de SCE. Contudo, estão
descritos casos de SCE com EMG normal, espe-
cialmente quando a evolução das alterações
neurológicas é inferior a três anos.26,27

As várias teorias que tentam explicar a patogenia
desta síndrome, podem também, em parte, justi-
ficar o processo que conduziu à mielopatia do nosso
doente.
Matthews4 explica o processo baseado na existên-
cia de aracnoidite adesiva, ou seja ,um processo
inflamatório exsudativo da pia mater que envolve
as raízes nervosas, provocando lesões fibróticas
adesivas, entre as raízes nervosas, e as paredes do

ARACNOIDITE OSSIFICANTE EM ESPONDILARTROPATIA

Figura 11. Raízes nervosas da cauda equina livres, após
excisão da placa calcificada.
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saco dural. Estes focos inflamatórios da dura mater
provocam a sua adesão às estruturas adjacentes,
reduzem a sua elasticidade e capacidade de adap-
tação às flutuações da pressão do líquido cefalo-
raquídeo e promovem a formação de divertículos
ou ectasias durais e erosões ósseas.4,13,15,25 O pro-
cesso inflamatório axial inicial ou as alterações
mecânicas ou vasculares, daí resultantes, podem
ser responsáveis por lesões degenerativas nos
nervos espinhais.
Tullous e colaboradores defendem que a infla-
mação ligamentar na EA pode constituir o ponto
de partida do processo, por envolvimento das
estruturas contíguas, como as meninges e os
elementos vertebrais posteriores. Em alguns casos
esta situação poderia evoluir para uma aracnoidite
adesiva e erosões da lâmina e apófises espinhosas,
com desenvolvimento posterior de divertículos.13

De forma semelhante, o processo inflamatório
axial do nosso doente poderá ter induzido lesões
degenerativas medulares e a formação de arac-
noidite adesiva, com posterior calcificação.
A observação macroscópica, postmortem ou intra
operatória, das raízes nervosas de doentes com
síndrome da cauda equina, associada a EA de
longa evolução, sugere que a aracnoidite estará
presente desde fases precoces da EA, tornando-se
inactiva mais tarde: quanto maior o intervalo de
tempo entre o início da doença e essa observação,
menores são os sinais inflamatórios.4

No nosso doente não se encontraram alterações
imagiológicas características de SCE, subluxação

atlanto-axoideia, fractura vertebral ou listese,
identificando-se sim, calcificações durais extensas
de D5 a L5. Encontrámos na literatura apenas uma
referência, recente, a um caso de EA onde foram
identificadas calcificações durais na TAC da coluna
lombar, estas num contexto de SCE.14 Tanto neste
caso, como no nosso, as calcificações não são
visualizáveis na RM. A explicação sugerida para a
patogenia destas calcificações é de que resultem de
alterações distróficas, secundárias a processo
inflamatório crónico da EA.
Sabe-se, com base nos achados de autópsias, que

dorsal, o tipo III, exclusivamente na coluna lombar
e o tipo II pode surgir em ambas as regiões. Na li-
teratura existe apenas um caso descrito de AO
múltipla, com lesões tipo II na região dorsal e tipo
III na região lombar.33 O nosso doente apresenta
lesões tipo I e II, tanto na região dorsal, como na
lombar.
A avaliação da AO deve englobar a realização de
TAC e RM.
A TAC é ideal para demonstrar anquilose óssea,

erosões das lâminas e apófises espinhosas e, mais
especificamente na AO, calcificações, sendo o

calcificações isoladas das meninges são
frequentes, surgindo em 43 a 76% dos corpos. Estas
lesões são normalmente assintomáticas e in-
terpretadas como benignas. Pelo contrário, a
aracnoidite ossificante sintomática é uma con-
dição rara, cujo diagnóstico surge na sequência da
investigação de sintomas neurológicos graves.
Ocorre com frequência idêntica em ambos os se-
xos e a idade média do diagnóstico é de 53,4 anos.
Na maioria dos casos, a AO é secundária a diversos
eventos ocorridos vários anos antes, como por
exemplo, hemorragia subaracnoide, mielografia,
traumatismos ou cirurgias vertebrais, malfor-
mações arterio-venosas, meningite e anestesia
epidural.28,29

Estão descritos na literatura, 50 casos de AO, com
localizações diversas: coluna dorsal, lombar,
dorso-lombar e lombo-sagrada; mas, nenhuma tão
extensa quanto a do nosso doente. O quadro
clínico mais frequente é o de raquialgias e
paraparésia. A localização da AO na coluna dorsal,
associa-se a défices neurológicos mais graves.28

Aracnoidite ossificante familiar, também já foi
descrita.30

Existem três classificações para a AO, propostas
por diferentes autores: Jaspan e colaboradores, em
199031; Silavin e colaboradores, em 199932 e, mais
recentemente, Domenicucci e colaboradores, em
200428. Esta última, baseia-se na forma e posição
das calcificações no saco dural, compreendendo
três tipos: (Quadro II)
O tipo I está descrito, exclusivamente, na coluna

I . CUNHA E COL.

Quadro II: Classificação da Aracnoidite Ossificante

Tipo I Calcificação semicircular,“banana-like”, envolvendo parte do saco dural

Tipo II Calcificação em forma de anel, envolvendo toda a circunferência do saco dural

Tipo III Calcificação em “favo de mel”, envolvendo todo o conteúdo do saco dural
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exame imagiológico mais adequado para este
diagnóstico. Apesar de menos sensível na
identificação de calcificações, a RM é mais
informativa nos casos de mielopatia, ajudando-nos
a confirmar o diagnóstico, identificar o nível da
lesão, alterações medulares associadas e/ou ex-
cluir causas tratáveis. 12,28 No caso do nosso doente,
permitiu identificar a cavidade seringomiélica. 
Embora o tratamento da aracnoidite passe,
essencialmente, por intervenções cirúrgicas,
existem alguns relatos de administrações intra-
tecais de metilprednisolona34 ou hialuronidase35

com benefício clínico. Os anti-inflamatórios não
esteróides e corticosteróides orais, numa fase
inicial da aracnoidite, também demonstram algum
benefício. A radioterapia, com o seu efeito anti-
-inflamatório, foi também usada mas com bene-
fício apenas transitório.17,18

As estratégias terapêuticas variam, de doente para
doente, consoante a clínica e o tipo de calcificação
presente. O tratamento médico conservador, na-
queles doentes com défices neurológicos ligeiros
e queixas predominantemente álgicas, tem
resultados satisfatórios. As laminectomias des-
compressivas, remoção das calcificações e/ou du-
roplastias são procedimentos reservados para
casos graves, em que haja evidente deterioração
neurológica. As calcificações tipo III são muito difí-
ceis de remover uma vez que envolvem as raízes da
cauda equina e os únicos autores a fazê-lo foram
Kitagawa e colaboradores.33 Este tipo de lesão,
normalmente, não origina sintomas neurológicos
graves, nem rapidamente progressivos, pelo que o
tratamento conservador é a opção mais frequente.
Relativamente ao tratamento de condições
associadas, como a seringomielia, apenas Slavin32

descreveu a realização de derivação seringo-
peritoneal.
Os resultados, a longo prazo, destas cirurgias são
muito variáveis. Domenicucci28 reviu a literatura,
encontrando benefício clínico em apenas 50% dos
casos, na maioria dos quais, mínimo. A proximi-
dade e aderência da placa calcificada às restantes
estruturas neuronais, implicam uma ressecção
delicada e meticulosa das calcificações, tentando
garantir a descompressão medular, sem causar
novas lesões neurológicas.
Após as duas cirurgias, com laminectomias de D5
a L5, para descompressão medular, a que o nosso
doente foi submetido, houve melhoria importante
das queixas álgicas e sensitivas, bem como discreta
recuperação da força dos membros inferiores.

Em resumo, neste caso de paraparésia espástica
associada à EA, foi identificada uma extensa
“couraça” calcificada revestindo a medula dorso-
-lombar e as raízes da cauda equina, bem como
cavidade seringomiélica. Foram excluídas situa-
ções infecciosas, neoplásicas, traumáticas, de
subluxação atlanto-axoideia, malformações ar-
terio-venosas, realização prévia de mielografia ou
anestesia epidural, que pudessem ter justificado
essas alterações neurológicas. Assim, a aracnoidite
adesiva crónica, secundária ao processo infla-
matório axial, com posterior “ossificação” e
complicada de seringomielia, parece ser a expli-
cação etiológica mais plausível para a mielopatia
do nosso doente. Neste caso, a extensão das lesões
de AO, leva-nos também a ponderar a hipótese de
que, para além da doença inflamatória subjacente,
parte deste processo tenha surgido em conse-
quência da osteotomia a que o doente foi sub-
metido, 9 anos antes de iniciar as suas queixas
neurológicas.
Até à data não temos conhecimento de outros
casos clínicos de EA com lesões de calcificação
perimedulares, tão extensas quanto as do nosso
doente, que condicionaram este quadro exube-
rante de mielopatia dorso-lombar. 
O tratamento da AO continua a ser controverso e
pode constituir um dilema cirúrgico, uma vez que
a remoção das calcificações não assegura, a 100%,
melhoria clínica, e pode deixar sequelas neuro-
lógicas graves. 
Na maioria dos doentes com alterações neuro-
lógicas secundárias a EA os sintomas progridem,
não se conhecendo actualmente qualquer tera-
pêutica verdadeiramente eficaz.  
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