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Resumo 

A dissecção da artéria vertebral (DAV) é uma causa muito rara de acidentes vasculares cerebrais (AVC) na criança. 
Os autores descrevem o caso clínico de uma criança de sexo masculino com 5 anos de idade que iniciou ataxia de forma súbita. No 

exame neurológico era evidente um síndrome cerebeloso estático e cinético bilateral de predomínio esquerdo e uma hemiparesia direita. 
A ressonância magnética (RMN) cerebral mostrou três áreas de enfarte na fossa posterior e a angiografia cerebral revelou alterações 
compatíveis com DAV esquerda. A investigação efectuada não permitiu identificar qualquer condição predisponente ou associação a 
traumatismo. Foi instituída terapêutica com ácido acetilsalicílico e a evolução foi favorável. 

A propósito do caso clínico foi feita uma revisão bibliográfica da etiopatogénese, clínica, diagnóstico, terapêutica e prognóstico. 
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Summary 

Strokes due to vertebral artery dissection are very rare in children. 
We describe a case of a 5 year old boy who presented with acide ataxia. On examination, a bilateral static and kinetic cerebellar 

syndrome with left predominance and right hemiparesis was evident. A cerebral MRI revealed three arcas of infarction in the posterior 
fosse and cerebral angiography confirmed the diagnosis of left vertebral artery dissection. Further investigation did not identify predis-
posing conditions or relation to trauma. Therapy with acetylsalicylic acid was instituted and subsequent evolution was favorable. 

The authors reviewed the bibliography on the ethiology, pathogenesis, clinicai presentation, diagnosis, therapy and prognosis. 

Key-words: Stroke, spontaneous vertebral artery dissection, child. 

Introdução 

A incidência anual dos AVC na população pediátrica 
é de 2,5/100.000 nas maiores casuísticas publicadas" 2 ' 3). 

A dissecção espontânea das artérias cervicais é uma das 
raras causas e ocorre mais frequentemente no território 
carotídeo (4). Na literatura encontramos apenas 28 casos 
de AVC por patologia primária da artéria vertebral no 
grupo etário até aos 18 anos "-8). 

A dissecção espontânea da artéria vertebral ocorre 
tipicamente em adultos com idade média de 40 anos 
(a maioria dos casos ocorrendo entre os 25 e 55 anos), 
com atingimento preferencial do sexo feminino (4' 5' 9). Na 
criança é uma entidade muito rara, como demonstra a 
escassez de casos descritos na literatura, não sendo pos-
sível concluir se tem ou não características diferentes da 
do adulto. Numa revisão realizada na clínica Mayo, inte- 
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ressando um período de 21 anos (1970-1991) e um total 
de 230 doentes com dissecção espontânea das artérias 
cervicais extracraneanas, foram descritos 3 casos de dissec-
ção espontânea da artéria vertebral, 1 destas associada a 
dissecção da carótida, no grupo étario até aos 18 anos 

Na DAV extracraneana, o sangue penetra na parede 
arterial através de uma ruptura na íntima e estabelece um 
plano de dissecção, habitualmente na média, que se es-
tende ao longo da artéria no sentido distal ""'. Outro 
mecanismo descrito é a formação de um hematoma intra-
mural por hemorragia dos vasa vasorum que rompe se-
cundariamente para o lumén arterial (8). O AVC ocorre por 
trombose no local da dissecção ou por embolia a jusante. 

As causas e patogénese subjacentes a estas dissecções 
na maioria dos casos não são claras. Factores extrínsecos 
como traumatismo, intrínsecos como doença da parede 
arterial, ou uma combinação de ambos parecem ser im-
portantes no aparecimento da dissecção. O desenvolvi-
mento de técnicas angiográficas permite o diagnóstico 
cada vez mais frequente destas situações, anteriormente 
apenas reveladas na autópsia ''"). 
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Caso Clínico 

MFMC, sexo masculino, 5 anos de idade, caucasiano, 
natural e residente em Resende, internado por ataxia 
aguda. 

Os antecedentes familiares e pessoais são irrelevantes. 
No dia 11/07/95 foi trazido ao Serviço de Urgência 

porque «após a sesta não consegue andar, desequilibra-se 
e treme muito». São negados outros sintomas assim como 
a possibilidade de ingestão medicamentosa ou de tóxicos. 

Ao exame físico observou-se um síndrome cerebeloso 
estático e cinético bilateral de predomínio esquerdo e 
hemiparesia direita sem atingimento da face. O restante 
exame era normal. 

A tomografia axial computorizada (TAC) cerebral 
(10  dia) mostrou hipodensidade do hemisfério cerebeloso 
esquerdo, sem efeito de massa e que não captava con-
traste. 

Na RMN cerebral (14° dia) eram visíveis três áreas de 
hipossinal na ponderação em T1 e hipersinal em densida-
de protónica e T2 localizadas na face inferior do hemis-
fério cerebeloso esquerdo, hemisfério cerebeloso direito e 
região central da transição ponto-mesencefálica (Fig. 1). 
A distribuição e características morfológicas destas lesões 
sugeriam etiologia isquémica, interessando o território das 
artérias postero-cerebelosas inferiores e ramos perfufantes 
para-medianos da artéria basilar. 

FIG. I RMN cerebral FSE 4000/100 

Imagens ponderadas em T2. 

Área de hipersinal na face inferior do hemisfério cerebeloso 

esquerdo, correspondendo a enfarte no território da artéria 

cerebelosa posteroinferior. 

A angiografia cerebral (4 vasos) e cervical (21° dia) 
mostrou uma imagem de stop no segmento V2 da artéria 
vertebral esquerda, sugestiva de dissecção, com um 
pseudoaneurisma acima da zona de obstrução. O preen-
chimento da porção intracraneana da artéria vertebral 
esquerda fazia-se através de anastomoses a partir das 
artérias cervicais. Era ainda evidente outra imagem de 
stop no topo da artéria basilar e trombo intraluminal. A 
circulação da fossa posterior estava dependente da artéria 
vertebral direita, a qual não preenchia as artérias cere-
brais posteriores, que preenchiam através das carótidas 
internas (Fig. 2 e 3). A artéria vertebral direita, carótidas 
e artérias renais tinham fluxos normais. 

FIG. 2 — Injecção na artéria subclávia esquerda: stop do segmento V2 

(asterisco); preenchimento do segmento V4 (seta grande) pela 

artéria cervical profunda (seta pequena) através de anastomoses 
do 2° espaço cervical. 

A investigação efectuada que incluiu hemograma, 
velocidade de sedimentação, proteína C reactiva, estudo 
da coagulação, glicose, função renal, ionograma sérico, 
metabolismo fosfocalcico, função hepática, proteínograma, 
perfil lipídico, anticorpos antinucleares, anticardiolipina 
e antifosfolipídicos, imunoglobulinas, serologia da sífilis, 
cromatografia de aminoácidos séricos e urinários, lactato 
sérico e no líquor cefaloraquidiano, piruvato sérico, croma-
tografia de ácidos orgânicos urinários, citoquímica do 
líquor cefaloraquidiano, estudo radiológico de tórax e do 
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FIG. 3 — Injecção na artéria vertebral direita: stop no topo da basilar 
(seta grande) e trombo intraluminal (seta pequena), 	as artérias 
cerebrais posteriores preenchem através das carótidas internas 
(não mostradas). 

esqueleto, electrocardiograma, ecocardiograma bidimen-
sional, ecodoppler e monotorização Holter de 24 horas 
foi normal. 

A hemiparesia desapareceu ao 3° dia e houve melhoria 
progressiva do síndrome cerebeloso, com estabilização à 
2a semana de internamento. 

Ao 21° dia foi instituída terapêutica com ácido acetilsa-
licílico - 50 mg/dia durante 3 meses e imobilização cervical 
com colar. 

Teve alta hospitalar ao 23° dia mantendo um síndrome 
cerebeloso de predomínio esquerdo e crural que lhe per-
mitia actividade diária normal. Entre o 24° e 70° dias de 
doença teve episódios breves de «visão enevoada» e «per-
da de visão» que surgiam após esforço, sendo a observa-
ção por oftalmologia normal. 

Na angiografia cerebral e cervical realizada ao 70° 
dia de doença mantinha-se a oclusão do segmento V2 da 
artéria vertebral esquerda, não se observando imagens 
sugestivas de pseudoaneurisma. A circulação posterior 
dependia da artéria vertebral direita e de anastomoses 
cervicais esquerdas. Estas anastomoses estavam mais 
desenvolvidas do que na angiografia anterior e garantiam 
preenchimento de toda a circulação posterior. As artérias 
cerebrais posteriores já preenchiam pela circulação poste-
rior mas mantinha-se uma imagem de subtracção no in- 

terior da porção distai da artéria basilar compatível com 
imagem de trombo intraluminal (Fig. 4 e 5). 
Vinte meses após mantém exame neurológico sobreponível 
à data da alta hospitalar. 

FIG. 4 — Injecção na subclávia esquerda: mantem-se a oclusão do seg-
mento V2 (asterico), mas a anastomose através do ramo 
anastomósico radicular posterior do 2.° espaço (seta) é agora 
mais proeminente. 

FIG. 5 — Injecção na artéria vertebral direita: recanalização do topo da 
basilar (seta grossa) com preenchimento de ambas 	as artérias 
cerebrais posteriores (estrelas); mantém-se a imagem de trombo 
intraluminal (seta fina). 
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Discussão 

A patogénese subjacente à DAV nem sempre é clara 
14.9, I"). A displasia fibromuscular é a principal arteriopatia 
predisponente, estando presente em 10 a 15% dos casos 
'4.5. 6. 7. 10. n. Outras patologias associadas são necrose 
quística da média, síndrome de Marfan, síndrome de 
Ehlers-Danlos tipo IV, sífilis e homocistinúria X4.5. 1111 . A 
ocorrência de dissecção simultaneamente em mais de um 
vaso na ausência de traumatismo, a associação com aneu-
rismas intracraneanos e a existência de famílias com ele-
vada incidência de dissecções das artérias cervicais, su-
gerem doença da parede arterial como causa da dis-
secção '1 °. '". No entanto, arteriopatia subjacente só é de-
monstrada numa minoria dos casos descritos 14' 5.11". Fac-
tores como hipertensão arterial, uso de tabaco e de 
anticontraceptivos orais frequentemente mencionados 
como factores de risco no adulto são provavelmente des-
providos de interesse na criança'`". A associação com 
enxaqueca, estatisticamente significativa no adulto, não 
tem valor conhecido na criança, embora existam casos 
descritos em que estas duas patologias coexistem, o que 
pode dificultar o diagnóstico (4, 6.  8). 

Traumatismos e situações de instabilidade cervical 
particularmente atlanto-axoidea (por exemplo por malfor-
mações) são importantes, pois a artéria vertebral está su-
jeita a lesões mecânicas devido às suas relações com 
estruturas ósseas e ligamentosas, especialmente no seg-
mento atlanto-axial (V3), que por ser móvel é também 
mais vulnerável'- 5, 8'. As dissecções da artéria vertebral 
têm sido classificadas em dissecções espontâneas e dis- 
secções associadas a traumatismos 	Excluindo trauma- 
tismos graves e directos, as circunstâncias consideradas 
são extremamente variáveis, tratando-se de traumatismos 
minar, cervicais não penetrantes, frequentemente insus-
peitos e associados a actividades diárias como desporto 
(ginástica, yoga, judo, ténis, basketball, exercícios de tram-
polim), pequenas quedas, tosse, pintura de tectos e mani-
pulações cervicais '4.5, 8.9. 12). O termo dissecção espon-
tânea usa-se quando nenhum traumatismo óbvio é refe-
rido "". A relação entre traumatismo e dissecção é no 
entanto complexa '8' 9- '3'. Aquele é considerado como fac-
tor etiológico só pela estreita relação temporal com a dis-
secção e não existem particularidades que distingam as 
dissecções espontâneas das associadas a traumatismo 
minar (9. 13). Alguns autores consideram mesmo, que se 
trata de uma única entidade clínica '8- u). 

No caso descrito a DAV esquerda ocorreu espontanea-
mente e não encontramos instabilidade cervical, arterio-
patia subjacente ou qualquer factor de risco conhecido. 

Os sintomas característicos de DAV (presentes em 50 
a 80% dos doentes) são cefaleia unilateral (habitualmen-
te occipital), com ou sem dor cervical ipsilateral seguida  

de sinais transitórios ou persistentes de isquemia cerebral 
no território vertebrobasilar 19- l'-'3). Cefaleias difusas e/ou 
rigidez cervical podem também estar presentes'''. Na maio-
ria dos doentes estes sinais e sintomas instalam-se de 
forma progressiva ou ondulante num período de horas a 
dias, estabilizando em uma a duas semanas, mas podendo 
prolongar-se com flutuações durante meses'`". O acidente 
isquémico transitório pode raramente ser a única manifes-
tação isquémica, estando o AVC presente em 87% dos 
casos 	Os achados mais frequentes são enfarte medular 
(30% dos casos) e enfarte do cerebelo (23% dos casos). 
A baixa sensibilidade da TAC para visualizar pequenos 
enfartes talâmicos pode contribuir para o escasso número 
de casos em que estes são descritos'''. Cerca de 20% das 
dissecções extracraneanas da artéria vertebral envolvem 
também a porção intracraneana, sendo neste caso a hemor-
ragia subaracnoidea a forma de apresentação em mais 
de 50% dos casos ("- 	A DAV pode ser assintomática 
e ser diagnosticada durante arteriografia realizada para 
estudo de uma dissecção sintomática no território caro-
tídeo 

O caso presente teve uma apresentação atípica, pois 
após um período de repouso e sem qualquer queixa álgica 
os sinais e sintomas de isquemia vertebrobasilar insta-
laram-se de forma súbita. A apresentação sob a forma de 
AVC e as áreas enfartadas assim como a estabilização à 
2a semana correspondem ao classicamente descrito. 

Sintomas oftalmalógicos estão presentes na altura do 
diagnóstico em 86% dos casos de DAV, com «visão ene-
voada» descrita em 14% dos casos e «perda transitória de 
visão» em 8% "5'. Desconhecemos o valor a atribuir aos 
sintomas oftalmológicos descritos pelo nosso doente en-
tre o 24° e 70° dias de doença e por ele relacionados com 
o esforço, havendo no entanto referência na literatura a 
sintomas isquémicos flutuantes que se podem manter 
durante meses (9). 

O diagnóstico de DAV é classicamente baseado em 
critérios angiográficos, embora estes nem sempre o per-
mitam afirmar com toda a certeza °. Os aspectos descri-
tos são estenose irregular com ou sem pseudoaneurisma, 
duplo lumén da parede do vaso, oclusão e saliência da 
íntima no lumén arterial'. 	O achado mais frequen- 
temente observado é o de estenose (44,7% dos casos), es-
tando associado a pseudoaneurisma em 13,8% dos casos 
previamente descritos. O aspecto de duplo lumén da pa-
rede arterial é o único patognomónico mas a sua observa-
ção é excepcional. Oclusão está presente em 27,6% dos 
casos descritos, sendo o aspecto menos específico pois 
pode dever-se a trombose de qualquer outra etiologia, 
pelo que, quando isolado, não é suficiente para fazer o 
diagnóstico. Saliência da íntima no lumén arterial e pseu-
doaneurisma isolado são aspectos angiográficos muito 
característicos, mas raramente observados 181. 
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A TAC cerebral é, com frequência, escassamente ou 
não informativa, sendo nestes casos a RMN indispensá- 
vel na localização das lesões isquémicas 	A informação 
da RMN complementa a da angiografia permitindo visua-
lização directa do hematoma intramural e melhor visua-
lização do comprimento da dissecção"5). Por vezes a RMN 
permite fazer o diagnóstico específico quando duas estru-
turas, uma escura e outra clara são visualizadas ao longo 
da parede da artéria'"'. 

No caso relatado a RMN foi extremamente útil, su-
gerindo-nos pela distribuição e características morfológicas 
das lesões observadas, a existência de etiologia isquémica 
localizada ao sistema vertebro-basilar na origem do qua-
dro clínico. A evidência clínica e radiológica de, pelo 
menos, três áreas de enfarte e os achados angiográficos 
permitem-nos o diagnóstico de dissecção da artéria ver-
tebral esquerda, sendo os enfartes resultantes muito pro-
vavelmente., de tromboembolismo artero-arterial. O espa-
ço de 21 dias entre o dia presumido da dissecção e a 
realização da arteriografia, foi demasiado longo e sufici-
ente para o desaparecimento de outros achados angio-
gráficos mais específicos que eventualmente possam 
ter estado presentes '5'. A realização da angiografia de 4 
vasos é justificada pela existência de dissecções em mais 
de um vaso em aproximadamente dois terços dos casos, 
e deve ser realizada o mais atempadamente possível após 
o diagnóstico ser considerado "". 

O tratamento da DAV tem como objectivo diminuir a 
probabilidade de progressão para oclusão arterial total e 
de aparecimento de fenómenos embólicos. A atitude mais 
correcta permanece controversa, concordando a maioria 
dos autores, na indicação da hipocoagulação (duas sema-
nas de heparina seguidas de anticoagulação oral durante 
três meses), desde que, não exista dissecção da porção 
intracraneana da artéria vertebral e o líquor cefaloraqui-
diano não contenha sangue. No entanto, é de salientar 
que nas séries publicadas, não existem diferenças na evo-
lução clínica entre os doentes tratados com hipocoagulação 
e os tratados com antiagregante plaquetário '4. 5- 8. 9). No 
caso descrito quando o diagnóstico foi feito (21° dia de 
doença), o quadro clínico estava estabilizado e decidimos 
não hipocoagular, tendo sido instituída terapêutica com 
antiagregante plaquetário. 

O prognóstico é habitualmente favorável com mais de 
85% dos doentes recuperando total ou quase totalmente 
dos seus défices neurológicos em dois a três meses (-h s). 
O risco de recorrência é para os adultos de 2% no 1° 
mês, após o que diminui para cerca de 1% por ano, relacio- 

nando-se inversamente com a idade ""). Angiograficamente 
assiste-se a melhoria substancial ou completa normaliza-
ção na maioria dos casos, particularmente nas situações 
de estenose, sendo o controle angiográfico recomendado 
por volta do 3° mês (5."- "- 13 '. 

Neste caso a realização de controle angiográfico pre-
cocemente após o diagnóstico deveu-se à existência de 
imagem de pseudoaneurisma na 1.a angiografia. 
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