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7. ANGEITE PRIMARIA DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL

7.1 O que é?

A Angeite Primaria do Sistema Nervoso Central (APSNC) na infancia é
uma doenca inflamatdria do cérebro que tem como alvo vasos
sanguineos de pequeno ou médio calibre do cérebro e/ou da medula
espinal. A sua causa é desconhecida, embora em algumas criancas, a
exposicao prévia a varicela aumente a suspeita de que existe um
processo inflamatério desencadeado por infecao.

7.2 E uma doenca comum?
E uma doenca muito rara.

7.3 Quais sao os principais sintomas?

O inicio pode ser muito repentino sob a forma de um disturbio de
movimento (paralisia) das extremidades de um dos lados (acidente
vascular cerebral), convulsdes de dificil controle ou fortes dores de
cabeca. Por vezes, podem existir sintomas neuroldégicos ou psiquiatricos
mais difusos, tais como alteracdées de humor e de comportamento. A
inflamacao sistémica, causando febre e marcadores inflamatérios
sanguineos elevados normalmente estao ausentes.

7.4 Como é diagnosticada?
As anadlises sanguineas e as analises do liquido cefalorraguidiano sao
inespecificas e sao utilizadas principalmente para excluir outras
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doencas que possam apresentar sintomas neurolégicos, tais como
infeccoes, outras doencas inflamatdrias nao-infecciosas do cérebro ou
doencas de coagulacao do sangue. As técnicas de imagiologia do
cérebro ou da medula espinal, sao os principais exames de diagndstico.
A angiografia por ressonancia magnética (ARM) e/ou a angiografia
convencional (Raios-X) sao utilizadas frequentemente para detetar o
envolvimento de artérias de médio e grande calibre. Sdo necessarios
exames periddicos para avaliar a evolucao da doenca. Quando nao é
detetado envolvimento arterial numa crianca com lesdes cerebrais
progressivas sem causa aparente, deve suspeitar-se do envolvimento
de vasos sanguineos de pequeno calibre. Isto pode eventualmente ser
confirmado através de uma bidpsia cerebral.

7.5 Qual é o tratamento?

Na doenca pds varicela, é geralmente suficiente um tratamento curto
(cerca de 3 meses) com corticosteroides para parar a progressao da
doenca. Se apropriado, também é receitado um medicamento antiviral
(aciclovir). Um tratamento deste tipo com corticosteroides pode ser
necessario apenas para tratamento da doenca nao progressiva com
angiografia positiva. Se a doenca progredir (ou seja, as lesdes cerebrais
estiverem a piorar), entao, um tratamento intensivo com medicamentos
imunossupressores é vital para evitar mais lesdes cerebrais. A
ciclofosfamida é utilizada mais frequentemente na doenca inicial aguda
e em seqguida, é substituida pelo tratamento de manutencao (por
exemplo, azatioprina, micofenolato de mofetil). Devem ser adicionados
medicamentos que afetam a formacao de coagulos sanguineos
(aspirina ou anticoagulantes).
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