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RESUMDO

Os autores apresentam o caso de um doente do sexo masculino, 52 anos de idade, com Espondilite
Anquilosante diagnosticada hé 30 anos, internado por alteracdes neurolégicas com 2 anos de evolucdo:
parestesias, diminuicdo da sensibilidade e forca nos membros inferiores; hiperestesia e disestesias na
regido abdominal e lombar; disfuncdo sexual, vesical e anal. Os exames imagioldgicos revelaram lesdes
medulares graves de D1 a L5: calcificacdes peri-medulares, compressdao medular e seringomielia.

A propésito deste caso raro, marcado pela exuberancia clinica e das alteracées imagiolégicas, procede-se
a uma curta revisdo do envolvimento neurolégico na Espondilite Anquilosante.
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ABSTRALCT

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
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Introducao

Caso Clinico

A Espondilite Anquilosante (EA) é uma doencga
reumdtica inflamatoéria crénica com envolvimento
essencialmente axial, em particular das articu-
lagGes sacroiliacas e da coluna lombar. Afecta
preferencialmente jovens entre os 15 e os 30 anos,
com preponderancia masculina, numa proporc¢ao
de trés para um. A sua prevaléncia é de 0,5 a 1% na
populacao geral.!

As complicacdes neuroldégicas da EA sdo raras e
foram descritas pela 12 vez em 1893 por Von
Bechterew.? Estas situacdes incluem: lesdo radi-
cular isolada, que surge normalmente quando a
doenca esta activa, produzindo dor, sem défices
neurolégicos importantes e que resolve esponta-
neamente;** subluxacdo atlanto-axoideia espon-
tanea, com compressdo medular e consequente
mielopatia;® compressao radicular ou medular
condicionada por fractura traumaética da coluna
vertebral anquilosada;®’ compressdo da cauda equina
secundéria a estenose lombar e/ou aracnoidite.*
(QuadroI)

A mielopatia, secunddria a outras causas, que nao
as acima indicadas, é uma situacdo ainda menos
frequente, com raras descricoes na literatura.''* A
aracnoidite ossificante (AO) sintomaética, é uma
condigdo rara, considerada uma variante invulgar
da aracnoidite adesiva crénica. As calcificacoes
perimedulares podem condicionar compressao
das estruturas nervosas, resultando em quadros de
mielo ou radiculopatia. Podem ainda complicar-se,
com formacgao de cavidade seringomiélica.®

‘Interna do Internato Complementar de Reumatologia do Servigo
de Reumatologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra
“Reumatologista do Instituto Portugués de Reumatologia de
Coimbra

“Assistente Graduado do Servi¢o de Reumatologia dos Hospitais
da Universidade de Coimbra

““Director do Servigo de Reumatologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra

“"Director do Servigo de Neurocirurgia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra

O doente, um homem de 52 anos, com EA
conhecida ha 30 anos, foi internado no nosso
servico para esclarecimento de alteracdes
neuroldgicas. Descrevia a instalacdo progressiva,
desde ha 2 anos, de parestesias e diminuicdo da
forca dos membros inferiores, dificultando a
marcha, a que se associavam parestesias e
hiperestesia élgica intensa do abdémen e regido
lombar e disfuncao esfincteriana (vesical e anal),
alternando periodos de incontinéncia com
periodos de retencao. Referia disfunc¢do sexual
(inicialmente ejaculacdo retrégrada e poste-
riormente impoténcia) e emagrecimento (15% do
peso corporal inicial).

A sua doenca tinha tido envolvimento predo-
minantemente axial, sem manifestacdes
sistémicas. Devido a evolugido da doenca fora
submetido a diversas cirurgias, incluindo artro-
plastia total da anca direita (18 anos antes, com
revisdo hd um ano) e osteotomia (L2-L3) para
correccao da cifose dorsal 11 anos antes. Encon-
trava-se medicado com diclofenac 75mg, duas
tomas didrias, cloridato de sertralina 50mg, uma
toma didria, e mexazolam 1mg, uma toma diéria.
Nunca fora exposto a imunossupressores. Tinha
hébitos alcodlicos e tabdgicos moderados desde ha
longa data.

Quadro I: Complicacées Neurolégicas da
Espondilite Anquilosante

Causa Complicacdo
Subluxagio Mielopatia
atlanto-axoideia
Fractura vertebral /Listese Compressdo

radicular/medular

Calcificagdo dos ligamentos | Compressdo

intravertebrais radicular/medular

Estenose Foraminal Lesdo radicular isolada

Inflamacgdo Axial Lesdo radicular isolada

Estenose lombar / Sindrome da cauda

Aracnoidite equina
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O exame objectivo revelava atrofia muscular
generalizada, anquilose completa da coluna

cipital-parede era de 16 cm, o teste de Schober de
zero e a expansdo tordcica de 1 cm.

vertebral e cifoescoliose dorso lombar com flexao
anterior do tronco (Figuras 1 e 2). A distancia oc-

O exame neuroldgico demonstrou a existéncia de
paraparésia espdstica grau 4 a direita e 3 a
esquerda. Os reflexos miotédticos eram vivos e
simétricos nos membros superiores, mas ausentes
nos inferiores, com sinal de Babinsky bilateral.
Existia hipostesia termo-dlgica com nivel de
sensibilidade em D5, mais grave no membro
inferior esquerdo. A sensibilidade anal ndo foi
pesquisada. A marcha era possivel apenas com
apoio de duas canadianas.

Nao encontrdmos outras alteracdes relevantes no
exame fisico.

Os exames laboratoriais, incluindo reagentes de
fase aguda, ndo mostravam alteracdes.

O estudo electromiogréfico dos segmentos de 1.2
a S1, excluiu a existéncia de lesao radicular lombo
sagrada.

As radiografias da bacia e coluna vertebral
mostravam a tipica coluna de “bambu”, e
anquilose das articulagdes sacroiliacas (Figura 3).
A tomografia axial computorizada (TAC) da coluna

Figura |. Cifoescoliose dorso lombar com
flexdo anterior do tronco

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

Figura 2. Cifoescoliose dorso lombar com flexdo anterior
do tronco
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dorsal e lombar revelou indicios de calcificacao
anterior dos discos intervertebrais, anquilose das
facetas e articulacoes costovertebrais, caracteristicas
de EA. Mostrou ainda calcificacdo dural, em anel
incompleto, de D10 a L3 e, de todo o saco dural, de
L4 aS1, bem como calcificacées intracanalares, com
localizacdo periférica de predominio dorsal, de D5
a D10 e, anterior, em D6, D7 e D10. Estas alteracdes
foram consideradas compativeis com aracnoidite
ossificante (Figuras 4 e 5).

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

Figura 5. TAC da coluna dorsal, estudo em janela 6ssea,
identifica calcificagdo dural em anel quase completo no
plano de D10.

A RM dorso lombar revelou, para além de
alteracoes tipicas 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).

Nao se evidenciaram quaisquer lesdes traumaticas,
lesbes tumorais ou diverticulos, nem se
identificaram calcificacées durais na RM.

Em Outubro de 2003, trés meses ap6s o seu
internamento, o doente foi submetido a cirurgia
para descompressdao medular localizada a coluna
dorsal (D5-D11) e, um ano mais tarde, envolvendo

Figura 6. RM imagem T| sagital da coluna dorsal: Cavidade
seringomiélica D7-D 12; fusdo intersomatica anterior, squaring
vertebral e calcificagio 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 9.RM imagem T2 transversal da coluna dorsal:
Cavidade seringomiélica; alteragdes de aracnoidite adesiva
e atrofia medular.

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

Figura 10. Placa calcificada aderente a dura mater, em toda
a extensdo da cauda equina, comprimindo as raizes nervosas.
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Figura | 1. Raizes nervosas da cauda equina livres, apos
excisdo da placa calcificada.

Dois meses ap6s a ultima cirurgia, o doente
apresentava uma recuperacao funcional ligeira,
com melhoria subjectiva e objectiva das alteracoes
da sensibilidade nas regioes abdominal, lombar e
membros inferiores, bem como da forca destes
altimos. Mantinha paraparésia, mas agora grau 4+
a direita e 3+/4 a esquerda. Os reflexos patelar e
aquiliano estavam presentes e os cutaneo-plan-
tares indiferentes. O doente referia obstipacao e
incontinéncia urindria ocasional, apresentando
residuo miccional importante com necessidade de
auto-algaliacdes. Mantinha necessidade de apoio
de canadianas para a marcha.

Discussao

Embora a coluna vertebral seja a estrutura mais
frequente e extensivamente atingida na EA, as
complicacdes neuroldgicas sao raras.

A mielopatia pode ocorrer, em doentes com EA, na
sequéncia de subluxacdo atlanto-axoideia, fractura
vertebral ou listese, calcificagdo dos ligamentos
intravertebrais ou, eventualmente, por um processo
de aracnoidite, cuja patogenia ndo se conhece na
globalidade.

Onosso doente apresentava, a data do internamento,
um quadro clinico de mielopatia dorso-lombar.

Na literatura encontrdmos a descricio de um
doente com EA que desenvolve, ao longo de 39
anos, um quadro de mielopatia ascendente
resultando em tetraplegia fladcida. Os primeiros
sintomas apresentaram-se semelhantes a uma
Sindrome da Cauda Equina (SCE), com agra-
vamento progressivo de paraplegia para tetra-

plegia flacida, com nivel motor em C6 e sensitivo
em C3. O quadro sugeria lesdo completa da medula
por provavel compressdo vascular, secundaria a
anquilose da coluna vertebral do doente. No
entanto, apds realizacdo de vdarios exames
complementares de diagndstico, a etiologia da
situacgdo ficou por esclarecer."

Em relacdo a casos de paraparésia espdstica, em
doentes com EA, encontrdmos apenas o relato de
um caso, de instalacdo stbita, cujo estudo exaustivo,
no sentido de identificar a sua causa, foi
inconclusivo, levando os autores a assumir o
diagnoéstico de mielite transversa. O doente foi
tratado com pulsos de corticéides em doses altas
com remissdo completa do quadro em 4 semanas."
Embora também sejam raros os casos de SCE
associada a EA, existem cerca de 100 descri¢gdes na
literatura.*** Os seus sintomas devem-se a lesao
progressiva dos dltimos nervos espinhais e incluem
dor e diminuicdo da sensibilidade dos membros
inferiores e perineo, bem como disfuncao es-
fincteriana. As alteracées esfincterianas e sensiti-
vas ocorrem no inicio do quadro. As alteracoes
urindrias podem mimetizar patologia prostatica,
resultando por vezes em cirurgias inapropriadas. As
queixas algicas sdo habitualmente relevantes. Os
défices motores sdo menos frequentes. Esta sin-
drome surge, normalmente, em fases avancadas da
doenca, quando a EA estd quiescente e os testes
laboratoriais sdo normais, o que torna intrigante a
sua patogénese.">!” Estudos imagiol6gicos sugerem
que ocorra ectasia dural lombar com multiplos
diverticulos aracnoideos posteriores, que condi-
cionam compressao nervosa e erosao das laminas
e processos espinhosos na regido lombosagrada. A
RM mostra, caracteristicamente, alargamento, ao
invés de estenose, do canal medular.'3'423-2

A documentacio de radiculopatia lombosagrada
multipla pelo Electromiograma (EMG) ajuda a
confirmar o diagndstico de SCE. Contudo, estdo
descritos casos de SCE com EMG normal, espe-
cialmente quando a evolucdo das alteracoes
neurolégicas é inferior a trés anos.2*

As varias teorias que tentam explicar a patogenia
desta sindrome, podem também, em parte, justi-
ficar o processo que conduziu a mielopatia do nosso
doente.

Matthews* explica o processo baseado na existén-
cia de aracnoidite adesiva, ou seja ,um processo
inflamatério exsudativo da pia mater que envolve
as raizes nervosas, provocando lesdes fibréticas
adesivas, entre as raizes nervosas, e as paredes do
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saco dural. Estes focos inflamatoérios da dura mater
provocam a sua adesdo as estruturas adjacentes,
reduzem a sua elasticidade e capacidade de adap-
tacdo as flutuacoes da pressdo do liquido cefalo-
raquideo e promovem a formacéo de diverticulos
ou ectasias durais e erosdes 6sseas.**!5% O pro-
cesso inflamatério axial inicial ou as alteragdes
mecanicas ou vasculares, dai resultantes, podem
ser responsaveis por lesdes degenerativas nos
nervos espinhais.

Tullous e colaboradores defendem que a infla-
macao ligamentar na EA pode constituir o ponto
de partida do processo, por envolvimento das
estruturas contiguas, como as meninges e 0s
elementos vertebrais posteriores. Em alguns casos
esta situacdo poderia evoluir para uma aracnoidite
adesiva e erosdes dalamina e apo6fises espinhosas,
com desenvolvimento posterior de diverticulos.”
De forma semelhante, o processo inflamatério
axial do nosso doente podera ter induzido lesGes
degenerativas medulares e a formacdo de arac-
noidite adesiva, com posterior calcificacdo.

A observagdo macroscépica, postmortemou intra
operatéria, das raizes nervosas de doentes com
sindrome da cauda equina, associada a EA de
longa evolucdo, sugere que a aracnoidite estara
presente desde fases precoces da EA, tornando-se
inactiva mais tarde: quanto maior o intervalo de
tempo entre o inicio da doenca e essa observacao,
menores sao os sinais inflamatoérios.*

No nosso doente ndo se encontraram alteracoes
imagiolégicas caracteristicas de SCE, subluxacao

calcificacdes isoladas das meninges sao
frequentes, surgindo em 43 a 76% dos corpos. Estas
lesdes sao normalmente assintomaticas e in-
terpretadas como benignas. Pelo contrario, a
aracnoidite ossificante sintomatica € uma con-
dicdo rara, cujo diagnéstico surge na sequéncia da
investigacdo de sintomas neurolégicos graves.
Ocorre com frequéncia idéntica em ambos os se-
xos e a idade média do diagndstico é de 53,4 anos.
Na maioria dos casos, a AO é secunddria a diversos
eventos ocorridos vdrios anos antes, como por
exemplo, hemorragia subaracnoide, mielografia,
traumatismos ou cirurgias vertebrais, malfor-
macoes arterio-venosas, meningite e anestesia
epidural.#

Estao descritos na literatura, 50 casos de AO, com
localizagées diversas: coluna dorsal, lombar,
dorso-lombar e lombo-sagrada; mas, nenhuma tao
extensa quanto a do nosso doente. O quadro
clinico mais frequente é o de raquialgias e
paraparésia. A localizacdo da AO na coluna dorsal,
associa-se a défices neurol6gicos mais graves.
Aracnoidite ossificante familiar, também j4a foi
descrita.®

Existem trés classificacdes para a AO, propostas
por diferentes autores: Jaspan e colaboradores, em
1990%; Silavin e colaboradores, em 1999% e, mais
recentemente, Domenicucci e colaboradores, em
2004%. Esta ultima, baseia-se na forma e posi¢ao
das calcificaces no saco dural, compreendendo
trés tipos: (Quadro II)

O tipo I esta descrito, exclusivamente, na coluna

Quadro II: Classificacdo da Aracnoidite Ossificante

Tipo | Calcificagdo semicircular, “banana-like”, envolvendo parte do saco dural
Tipo Il Calcificagio em forma de anel, envolvendo toda a circunferéncia do saco dural
Tipo Il Calcificagdo em “favo de mel”, envolvendo todo o contetido do saco dural

atlanto-axoideia, fractura vertebral ou listese,
identificando-se sim, calcifica¢gdes durais extensas
de D5 al5. Encontrdmos naliteratura apenas uma
referéncia, recente, a um caso de EA onde foram
identificadas calcifica¢des durais na TAC da coluna
lombar, estas num contexto de SCE." Tanto neste
caso, como no nosso, as calcificacdes ndo sao
visualizdveis na RM. A explicacdo sugerida para a
patogenia destas calcificacdes é de que resultem de
alteracdes distroficas, secunddrias a processo
inflamatério crénico da EA.

Sabe-se, com base nos achados de autépsias, que

dorsal, o tipo I11, exclusivamente na colunalombar
e o tipo II pode surgir em ambas as regides. Na li-
teratura existe apenas um caso descrito de AO
multipla, com lesdes tipo Il na regido dorsal e tipo
III na regido lombar.* O nosso doente apresenta
lesdes tipo I e I, tanto na regido dorsal, como na
lombar.

A avaliacdo da AO deve englobar a realizacédo de
TAC e RM.

A TAC é ideal para demonstrar anquilose 6ssea,
erosoes das laminas e ap6fises espinhosas e, mais
especificamente na AO, calcificacdes, sendo o
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exame imagiol6gico mais adequado para este
diagnéstico. Apesar de menos sensivel na
identificacdo de calcificacées, a RM é mais
informativa nos casos de mielopatia, ajudando-nos
a confirmar o diagnéstico, identificar o nivel da
lesdo, alterac6es medulares associadas e/ou ex-
cluir causas trataveis. 222 No caso do nosso doente,
permitiu identificar a cavidade seringomiélica.
Embora o tratamento da aracnoidite passe,
essencialmente, por intervengdes cirdrgicas,
existem alguns relatos de administracées intra-
tecais de metilprednisolona* ou hialuronidase®
com beneficio clinico. Os anti-inflamatérios nao
esterdides e corticosterdides orais, numa fase
inicial da aracnoidite, também demonstram algum
beneficio. A radioterapia, com o seu efeito anti-
-inflamatério, foi também usada mas com bene-
ficio apenas transitério.'”*

As estratégias terapéuticas variam, de doente para
doente, consoante a clinica e o tipo de calcificacdo
presente. O tratamento médico conservador, na-
queles doentes com défices neurolégicos ligeiros
e queixas predominantemente dlgicas, tem
resultados satisfatérios. As laminectomias des-
compressivas, remocao das calcificagdes e/ou du-
roplastias sdo procedimentos reservados para
casos graves, em que haja evidente deterioracao
neurolégica. As calcificacoes tipo I1I sdo muito difi-
ceis de remover uma vez que envolvem as raizes da
cauda equina e os tinicos autores a fazé-lo foram
Kitagawa e colaboradores.* Este tipo de leséo,
normalmente, ndo origina sintomas neurolégicos
graves, nem rapidamente progressivos, pelo que o
tratamento conservador é a op¢do mais frequente.
Relativamente ao tratamento de condigdes
associadas, como a seringomielia, apenas Slavin®
descreveu a realizacdo de derivacgao seringo-
peritoneal.

Os resultados, a longo prazo, destas cirurgias sdao
muito varidveis. Domenicucci® reviu a literatura,
encontrando beneficio clinico em apenas 50% dos
casos, na maioria dos quais, minimo. A proximi-
dade e aderéncia da placa calcificada as restantes
estruturas neuronais, implicam uma resseccao
delicada e meticulosa das calcificacoes, tentando
garantir a descompressdao medular, sem causar
novas lesdes neuroldgicas.

Ap6s as duas cirurgias, com laminectomias de D5
a L5, para descompressdo medular, a que o nosso
doente foi submetido, houve melhoria importante
das queixas dlgicas e sensitivas, bem como discreta
recuperacao da forca dos membros inferiores.

Em resumo, neste caso de paraparésia espastica
associada a EA, foi identificada uma extensa
“couraca” calcificada revestindo a medula dorso-
-lombar e as raizes da cauda equina, bem como
cavidade seringomiélica. Foram excluidas situa-
¢oes infecciosas, neopldsicas, traumaticas, de
subluxacao atlanto-axoideia, malformacdes ar-
terio-venosas, realizacdo prévia de mielografia ou
anestesia epidural, que pudessem ter justificado
essas alteracoes neuroldgicas. Assim, a aracnoidite
adesiva crénica, secundéaria ao processo infla-
matorio axial, com posterior “ossificacdo” e
complicada de seringomielia, parece ser a expli-
cacdo etioldgica mais plausivel para a mielopatia
do nosso doente. Neste caso, a extensao das lesoes
de AO, leva-nos também a ponderar a hipétese de
que, para além da doenca inflamatéria subjacente,
parte deste processo tenha surgido em conse-
quéncia da osteotomia a que o doente foi sub-
metido, 9 anos antes de iniciar as suas queixas
neuroldgicas.

Até a data ndo temos conhecimento de outros
casos clinicos de EA com lesdes de calcificacao
perimedulares, tdo 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 cirtirgico, uma vez que
aremocdo das calcificac6es ndo assegura, a 100%,
melhoria clinica, e pode deixar sequelas neuro-
l6gicas graves.

Na maioria dos doentes com alteracdes neuro-
légicas secundarias a EA os sintomas progridem,
nao se conhecendo actualmente qualquer tera-
péutica verdadeiramente eficaz.
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