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RESUMO

Fundamento Fistulas arteriovenosas (FAVD) sdo comunicacdes patoldégicas na
espessura da dura-mater, entre artérias durais e seios venosos durais, veias
meningeas ou veias corticais. Sdo consideradas lesbes maioritariamente benignas,
sendo o tratamento endovascular um tratamento eficaz, embora com indicacbes e

contraindicagfes especificas que orientam o tipo de abordagem.

Objetivo Apresentar a experiéncia diagnostica e terapéutica do Centro Hospitalar do
Porto — Hospital de Santo Antonio (CHP-HSA) numa série de 30 casos de FAVD,
referenciados ao Servico de Neurorradiologia do CHP entre 2008 e 2012,

comparando-a com outras séries descritas na literatura.

Métodos Analisdmos retrospetivamente 30 de 33 doentes com diagnoéstico definitivo
de FAVD no CHP-HSA, entre 2008 e 2012 (n=30). Foram descritas as frequéncias
relativas a apresentacdo clinica, exames complementares de diagnostico, tipos de
abordagem terapéutica e dados de follow-up, tendo sido procuradas associacdes entre

estes parametros e a classificagéo e localizagédo das FAVD.

Resultados Tinnitus e sintomas orbitarios associaram-se positivamente com
localizacdo das FAVD no seio sigmadide/seio transverso (SS/ST) e no seio cavernoso
(SC), respetivamente. Apresentacdo com DNNH associaram-se positivamente com a
classificacdo Il de Borden. Neuropatias cranianas associaram-se positivamente com
localizagdo no SC. A angio-RM foi o exame de imagem néo invasivo que obteve os
melhores resultados quanto a sensibilidade (92,3%) no diagnéstico de FAVD. A
abordagem terapéutica endovascular foi escolhida em 26 dos 27 doentes tratados,
tendo todos os doentes obtido melhoria clinica com o tratamento. A angio-RM foi o
exame ndo invasivo mais usado no follow-up com uma especificidade encontrada de

87,5%, em comparacao com a angiografia classica.

ConclusfGes A maioria das lesbes situou-se no SS/ST e SC e apresentou refluxo
venoso cortical (RVC). A presenca de tinnitus ou de sintomas orbitarios deve levantar
a suspeita clinica sobre lesdo do SS/ST e SC, respetivamente. Os doentes do tipo Il
de Borden e llab de Cognard apresentaram-se mais através de DNNH. A abordagem
terapéutica endovascular, independentemente da submodalidade, foi largamente
preferida, e teve uma boa eficacia. A técnica de angio-RM teve uma boa sensibilidade
no diagndstico de FAVD pré-tratamento, podendo tratar-se de uma boa solugéo para

monitorizar a possivel persisténcia e recorréncia da leséo.

Palavras-chave FAVD, classificagdo de Cognard, classificacdo de Borden,

abordagem endovascular, exames de imagem nao invasivos, angiografia classica.



ABSTRACT

Background Dural arteriovenous fistulas (DAVF) are pathological shunts within the
dura mater, between dural arteries and dural venous sinuses, meningeal veins or
cortical veins. DAVF are considered mostly benign lesions and endovascular therapy is
an effective treatment, with specific indications and contraindications that guide the

type of approach.

Objective To present the diagnostic and therapeutic experience at Hospital de Santo
Anténio — Centro Hospitalar do Porto (HSA-CHP), in a series of 30 cases of DAVF
referenced to the Neuroradiology Department between 2008 and 2012, comparing it
with other published series.

Methods We analysed retrospectively 30 of 33 patients with diagnosis of DAVF at
HSA-CHP, between 2008 and 2012 (n = 30). We described frequencies regarding
clinical presentation, diagnostic procedures, therapeutic approach and follow-up data,
and sought associations between these criteria and DAVF classifications and locations.

Results Tinnitus and orbital symptoms were positively associated with DAVF located
DAVF at sigmoid sinus / transverse sinus (SS/TS) and cavernous sinus (CS),
respectively. Presentation with nonhemorrhagic neurological deficits was positively
associated with Borden |l classification. Cranial neuropathies were positively
associated with location in the CS. Magnetic resonance angiography (MRA) was the
non-invasive imaging test that achieved the best results in terms of sensitivity (92.3%)
in the diagnosis of DAVF. Endovascular therapy approach was selected in 26 of 27
treated patients, all of which obtained clinical improvement. MRA was the most widely
used noninvasive test during follow-up, with a specificity of 87.5%, compared to

standard angiography.

Conclusions Most injuries were located at SS/TS and CS and showed cortical venous
reflux (CVR). The presence of tinnitus or orbital symptoms should raise the clinical
suspicion of injury of the SS/TS and SC, respectively. Borden type Il and Cognard llab
patients have presented with DNNH. Regardless of the modality, endovascular
approach, was widely preferred, and had a good efficacy. MRA showed a good
sensitivity diagnosing DAVF, representing perhaps a good solution in monitoring

possible persistence and recurrence of the lesion.

Key-words DAVF, Cognard classification, Borden classification, endovascular

approach, noninvasive imaging tests, standard angiography.



FUNDAMENTO TEORICO

FAVD sdo comunicacfes patologicas que se desenvolvem na espessura da dura
mater, entre artérias durais e seios venosos durais, veias meningeas ou veias
corticais, podendo ser constituidas por um ou multiplos pontos de fistula (1-3). Tratam-
se de lesbes vasculares raras e (geralmente adquiridas, apresentando
heterogeneidade quanto a morfologia e quadro clinico (4), podendo causar morbilidade
e mortalidade significativa (2, 5). As consequéncias potencialmente graves associadas
ao desenvolvimento destas lesdes sublinham a necessidade da compreenséo da sua
historia natural, diagnéstico e tratamento precoce (3, 5). Na literatura as FAVD sé&o por
vezes referidas pelo termo malformacdes arteriovenosas durais, para as distiguir de
malformacdes arteriovenosas (MAV) piais (4); contudo, no presente trabalho opta-se
pelo termo fistula, ja que se presume que as FAVD sejam predominantemente
adquiridas, diferindo, portanto, na etiologia.

PERSPETIVA HISTORICA

O entendimento das FAVD s6 pbde ser estabelecido com o desenvolvimento e
refinamento de técnicas angiograficas cerebrais. Em 1927, Egas Moniz conseguiu
visualizar por¢Bes da artéria carétida interna, realizando, assim, com sucesso a
primeira angiografia cerebral (6). O apuramento da técnica, com o uso de melhores
contrastes e melhores sistemas de imagem, permitiu avangos major no diagnostico e
compreensdo das FAVD. E em 1931 que é feita a descri¢do original de FAVD, por
Ernest Sachs, a quem se seguiu Tonnis, registando estes a presenca de uma
comunicacgédo direta entre artérias meningeas e o sistema venoso na dura méater (7-9).
Thomas Newton e Stan Cronqvist publicaram a primeira boa e precoce descricdo
angiogréfica da FAVD em 1969 (1). O conceito de FAVD espontanea foi introduzido
em 1951 por Verbiest e Fincher (9), muito embora tendo as lesbes sido consideradas
congénitas até aos anos 70, quando Castaigne e Djijian sugeriram uma etiologia
adquirida (10).

Ainda nos anos 70, iniciou-se a era moderna da neuroimagem, com a invengédo das
modalidades ndo-invasivas tomografia axial (TC) e ressonancia magnética (RM),
capazes de detetar estas lesbes se uma veia dilatada estiver presente numa

localizag&o favoravel (11).

Um dos avancos mais significativos na compreensdo da fisiopatologia das FAVD

surgiu nos anos 90, quando a natureza benigna putativa destas lesdes foi posta em



causa por Congard et al., que propuseram que a sua histdria natural depende do

padrdo de drenagem venosa cortical (12-14).

CONDICOES ANATOMICAS

Seios durais sao canais venosos largos entre as duas camadas da dura méater. As
FAVD desenvolvem-se sempre em pontos em que a dura € atravessada por artérias
meningeas, quando estas deixam a sua posicdo normalmente extra-dural, indo
contactar com estruturas venosas intra-durais (15). A grande proximidade entre
artérias e veias durais e as finas paredes destas proporcionam as condi¢cdes para o
desenvolvimento de FAVD (16). Podem ocorrer em qualquer local na dura, embora
mais frequentemente estejam localizadas nos seios transverso e sigmoide, seguidos

pelos seios cavernoso e sagital superior (5).

Diferencas anatomicas das estruturas venosas em localiza¢des distintas tém um
impacto especifico na angioarquitectura de uma FAVD e consequentemente na sua

histéria natural. (9)

EPIDEMIOLOGIA

As FAVD representam aproximadamente 10-15% das anomalias arteriovenosas
intracranianas (1) e apresentam-se em média entre os 50 e 60 anos de idade, sendo a

apresentac¢édo individual altamente heterogénea (13, 17).

N&o parece haver preponderancia de género, embora estudos mostrem um aumento

da incidéncia de complicacbes hemorragicas no homem (18, 19).

FISIOPATOLOGIA E ETIOLOGIA

A causa de FAVD nem sempre é clara; contudo, aceita-se globalmente que a maioria

destas lesdes se inicia apds trombose de um seio venoso (TSV) (3, 12).

Acredita-se que a oclusdo ocorrida causa hipertensdo venosa com congestdo e
dilatacdo de pequenos capilares, que abrem comunica¢fes diretas entre artérias e
veias durais (20, 21). Inicialmente, estas fistulas drenardo para os seios venosos. No
entanto, com o aumento da pressao, as veias sofrem remodelling, permitindo o refluxo
de sangue para as veias corticais Eventualmente a drenagem venosa sinusal estara
completamente obstruida, fazendo com que a drenagem se baseie exclusivamente no

refluxo venoso cortical retrogrado. (3, 21, 22). A hipertensdo e congestdo cortical



estabelecidas podem resultar em hemorragia intracraniana ou isquemia do

parénquima. (5, 23)

Apesar de muitas FAVD poderem ser consideradas idiopéaticas (24), varios
antecedentes tém sido apontados na literatura como causa do seu desenvolvimento,
nomeadamente traumatismo (TCE), neurocirurgia, enfarte cerebral, otitte, sinusite,
atividade trombotica sistémica aumentada e tumores (principalmente meningiomas)
(13, 18, 21, 22, 25, 26). Independentepente dos possiveis antecedentes, uma
diminuicdo do fluxo nos seios venosos durais parece ter um papel critico no
desenvolvimento de FAVD (21, 22, 24).

HISTORIA NATURAL

As FAVD apresentam uma clinica progressiva muito dependente da presenca e
desenvolvimento de RVC (12, 17). A maioria das lesdes sem RVC séo de natureza
benigna, podendo apresentar-se incidentalmente, sendo possivel a sua ocluséo
espontanea ou conversao num tipo agressivo (3, 17, 27). Satomi et al. mostrou que
este tipo de fistulas tem baixo risco de causar hemorragia ou défices neurolégicos
(27). Varios estudos concluiram que as FAVD com RVC se comportam
agressivamente, comportando maior risco de causar hemorragia ou défices
neuroldgicos (3, 19, 25, 28-30). Para além disso, o risco de recorréncia de hemorragia

intracraniana é elevado (3, 23).

MANIFESTACOES CLINICAS

A apresentacdo clinica das FAVD é determinada pela sua localizacdo, padréo de
drenagem e caracteristicas do fluxo (2, 5, 15, 31). Os sintomas devem-se quer ao
aumento da drenagem dos seios durais, quer ao desenvolvimento de RVC (2, 17, 18,
29).

Os sintomas associados ao aumento da drenagem dos seios durais dependem da
localizacdo da drenagem venosa (2, 13, 17, 18). LesGes que drenam para 0 seio
cavernoso produzem tipicamente sintomas oculares como proptose, quemose,
oftalmoplegia, diminuicdo da acuidade visual ou dor retro-ocular. Lesdes que drenam
para o0 seio transverso ou sigméide, causam um tinnitus pulsatil com sopro audivel,

devido a proximidade do shunt com o aparelho auditivo (2, 5, 17).

A presenca de RVC associa-se a uma apresentacao clinica grave, com hemorragia,

défices neuroldgicos (deméncia progressiva, convulsdes, parkinsonismo, ataxia,



afasia) ou hipertensédo intracraniana (HIC) (papiledema, hidrocefalia, cefaleias,
nauseas e vomitos) (14, 31-33). Estes sintomas aparecem frequentemente nas fistulas
do seio sagital superior (SSS), do andar anterior e tentoriais, podendo reverter apos
tratamento (33, 34). FAVD que drenam para veias perimedulares podem cursar com
mielopatia cervical (2, 13, 17).

Paralisisas dos nervos cranianos podem ainda dever-se a um fenémeno de roubo

arterial das artérias meningeas, que os suprem (5, 35).

DIAGNOSTICO

O gold standard no diagndstico e classificacdo das FAVD é a angiografia convencional
(5, 23). Permite identificar a origem dural da lesdo, o suprimento arterial, a drenagem
venosa, o grau de refluxo e a angioarquitectura (9, 23). A TC e a RM sao utilizadas
normalmente na avaliagdo inicial, para documentar a presenca de hemorragia
intracraniana, areas de isquemia, edema ou limitagdo do fluxo venoso, o que pode
levar a suspeicdo de uma FAVD, mas tendo elas uma capacidade limitada de
identificar as lesdes (9, 36), a qual melhora quando aqueles exames sdao
complementados com técnicas de angio-TC e angio-RM, que melhoram a identificagédo
de vasos sanguineos anormalmente proeminentes (36). Se clinica e/ou
imagiologicamente suspeito, segue-se a realizacdo da angiografia para o diagnostico

definitivo e correta caracterizagédo da leséo (9).

SISTEMAS DE CLASSIFICACAO

As caracteristicas angiograficas das FAVD correlacionam-se com as suas
manifestacdes clinicas e progndstico, o que levou ao desenvolvimento de sistemas de
classificacdo que relacionam as caracteristicas angiograficas com a sintomatologia, no

sentido de fundamentar a decisdo terapéutica de modo padronizado.

A classificacdo mais utillizada é a de Cognard (tabela 1), um desenvolvimento da de
Djindjian (37), que se baseia exclusivamente em caracteristicas angiogréaficas, permite
uma correlacdo com a apresentagéo clinica, segundo o padrdo de drenagem venosa
(13).

A classificacdo de Borden € morfoldgica, unifica as FAVD cranianas e raquidianas, e
salienta a caracteristica angiografica que tem mais correlacdo com a agressividade

clinica, o refluxo venoso subaracnoideu (RVSA) (15). Este conceito (RVSA) é uma



alternativa mais rigorosa ao termo RVC, uma vez que evidencia o refluxo para veias

gue drenam outras estruturas que nao corticais, no modo de apresentagao.

Tabela 1. Esquemas de Classificacdo mais utilizados para FAVD

Classificagéo de Cognard

Classificacdo de Borden

FAVD com drenagem venosa para:
- Tipo I: SVD com fluxo anterégrado
- Tipo lla: SVD com fluxo retrégrado no interior do seio
- Tipo lIb: SVD com fluxo anterégrado no interior do seio
e RVC
- Tipo lla+b: SVD com fluxo retrégrado no interior do seio
e RVC
- Tipo lll: veia cortical apenas, sem ectasia
- Tipo IV: veia cortical apenas, com ectasia

- Tipo V: veia medular apenas

FAVD com drenagem venosa para:
- Tipo I: SVD ou veia meningea
sem RVSA
- Tipo Il: SVD ou veia meningea
com RVSA
- Tipo lll: veia subaracnoideia

diretamente

Legenda: SVD, seio venoso dural; RVC, refluxo venoso cortical; RVSA, refluxo venoso subaracnoideu

Com base em dados recentes que mostram que o modo de apresentacdo da FAVD

influencia o risco de um evento clinico significativo subsequente (3, 30), Zipfel et al.

incorporou a apresentagéo clinica nas anteriores classificagdes angiograficas (tabela

2), propondo trés niveis de prognostico, associados a recomendagfes para o

tratamento (24).

Tabela 2. Esquema de classificacdo de Zipfel para FAVD

Classificacéo de Zipfel

= Tipo 1: FAVD | de Borden (ou | e lla de Cognard)

apresentacao

apresentacao

apresentacao

apresentacao

= Tipo 2a: FAVD Il de Borden (ou IlIb e lla+b de Cognard) com RVC assintomatico na

= Tipo 2s: FAVD Il de Borden (ou llb e lla+b de Cognard) com RVC sintomético na

= Tipo 3a: FAVD Ill de Borden (ou lll, IV e V de Cognard) com RVC assintomético na

Tipo 3s: FAVD Ill de Borden (ou lll, IV e V de Cognard) com RVC sintomético na

Legenda: RVC, refluxo venoso cortical.




MODALIDADES TERAPEUTICAS

A deciséo de abordar uma FAVD de modo conservador ou invasivo baseia-se tanto
em fatores relacionados com a lesdo (velocidade do fluxo, localizacdo, direcdo da
drenagem venosa e anatomia, incluindo presenca de RVC ou ectasia venosa), como
com o doente (apresentacédo, gravidade dos sintomas e comorbilidades).

As FAVD Borden tipo | e Cognard tipo | e lla, i.e. sem RVC, sdo geralmente
consideradas benignas, tendo indicacdo para uma abordagem conservadora, visto
que o processo de cura angiografica completa de uma fistula benigna acarreta risco de
complicacdes hemorragicas e trombdéticas. Algumas instituicbes preferem apenas a
observacdo, a menos que o0s sintomas sejam severos (12). Quando, apesar da
benignidade angiografica, os sintomas forem intoleraveis para o doente, pode fazer-se
a exclusao da fistula. Se o procedimento acarretar demasiado risco para uma entidade
benigna, pode optar-se por um tratamento paliativo dos sintomas, através de
tratamento endovascular suboclusivo com o objetivo de reduzir o fluxo da fistula. (17,
38). Sabendo-se que existe perigo de evolucdo agressiva das FAVD de baixo grau,
deve fazer-se uma monitorizacado clinica rigorosa, e controlo angiografico em caso de

alteracdes sintomaticas (27).

Para todas as FAVD de alto grau, o passo inicial deve ser a definicdo apurada do tipo
de lesdo. A embolizacdo transarterial € idealmente utilizada nas FAVD com RVC
direto (39). Neste procedimento podem ser utilizados diversos agentes: particulas
calibradas de polivinil acrilico (PVA) (40, 41), histoacril ou cola acrilica (alta taxa de
cura , com baixo custo e longa duracéo) (42, 43) e mais recentemente Onyx (44-46). A
embolizagdo transvenosa com coils mostrou ser a principal op¢éo nas fistulas com
um elevado numero de aferéncias ou de pontos de fistula, ou quando o tratamento
transarterial acarreta alto risco de refluxo do agente embdlico, pela existéncia de
anastomoses perigosas, ou de aferéncias importantes da artéria carotida interna ou

artéria vertebral, como acontece tipicamente nas fistulas do seio cavernoso. (47-49).

A cirurgia reserva-se para 0s casos em que o tratamento endovascular ndo é possivel
(30), e como primeira opcao nas FAVD do andar anterior do cranio, devido a risco de
oclusdo da artéria oftdlmica (cujos ramos etmoidais suprem estas lesfes) com o
tratamento endovascular (50). Avancos recentes na técnica endovascular levaram,

contudo, ao tratamento seguro destas fistulas com embolizacdo (51).

A radiocirurgia pode ser usada nas fistulas agressivas refratarias aos tratamentos de
primeira linha (52), ou em combinacdo com estes, para melhores resultados a longo
prazo (52, 53).
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OBJETIVO DO ESTUDO

Apresentar a experiéncia diagnoéstica e terapéutica do HSA-CHP numa série de 30
casos de FAVD, referenciados ao Servico de Neurorradiologia do CHP entre 2008 e
2012, analisando-a face aos resultados de outras séries descritas na literatura.
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METODOS
AMOSTRA

Foram avaliados doentes com diagnostico imagiol6gico e seguimento de FAVD no
CHP-HSA, que cumpriam os critérios de inclusdo no estudo: FAVD documentada por
angiografia de substracdo digital (DSA) entre 2008 e 2012 e apresentacdo clinica
conhecida. De um total de 33 doentes com diagndstico definitivo (angiogréfico) feito no
CHP-HSA no referido periodo, foram incluidos 30 doentes, sendo excluidos 3, por falta
de informacdo quanto a demografia, apresentacdo clinica, métodos complementares
de diagnoéstico ndo invasivos e follow-up, nos processos clinicos eletrénicos. A

amostra foi assim constituida por 30 casos (n=30).

Os dados demograficos, as caracteristicas clinicas dos doentes na apresentacao, 0s
aspetos anatdémicos e imagioldgicos das lesdes, os métodos complementares de
diagnostico utilizados na investigagdo e a informacéo relativa ao tratamento e follow-
up, foram reunidos retrospetivamente através da consulta dos processos clinicos, e
complementados por entrevista telefénica realizada pelo investigador sénior

responsavel do estudo. Foi assegurada a preservacao do anonimato.

Os sintomas de apresentacdo foram agrupados de acordo com o modelo de
agressividade clinica descrito por Cognard et al. (13, 24, 25) da seguinte forma: 1)
agressivos, com 1.1) hemorragia e 1.2) défices neurolégicos ndo hemorragicos,
dentro dos quais, enfarte venoso, neuropatias cranianas, epilepsia, deméncia e HIC; e
2) ndo agressivos, com 2.1) sintomas orbitarios, 2.2) tinnitus; 2.3) cefaleia, 2.4)

vertigem.

A caracterizacdo das FAVD foi feita por especialistas do CHP-HSA de acordo com as
classificac6es angiograficas de Cognard (13) e de Borden (15). Na caracterizacdo
anatomica, a localizacé@o das fistulas do tipo Ill e IV de Cognard (i.e. Il de Borden) diz

respeito a proximidade ao seio e ndo ao envolvimento direto do seio na lesao.

ANALISE ESTATISTICA

Os dados continuos foram expressos em meédia + desvio padrdo, e as variaveis

categoricas foram indicadas em frequéncia.

O estudo foi predominantemente descritivo, uma vez que o reduzido tamanho amostral
ndo permitiu, em grande parte das situacfes, verificar 0s pressupostos necessarios

para a aplicacdo de testes estatisticos.
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Para avaliar se havia diferenca entre sexos (i.e. avaliar a homogeneidade da amostra)
quanto a idade de inicio dos sintomas e de diagndéstico definitivo foi utilizado o teste T
para amostras independentes; e quanto ao intervalo de tempo sem diagnéstico foi
usado o teste de Mann-Whitney.

Os intervalos de confianca, usados para a estimativa da sensibilidade e especificidade
dos exames de imagem obtidas na série do CHP-HSA, foram calculados através do
método exato de Clopper-Pearson.

Para testar associacfes entre os varios achados angiograficos e também com o
beneficio obtido utilizou-se o teste de Qui-Quadrado com corre¢éo para a continuidade
ou alternativamente o teste exato de Fisher.

Para todas as analises, o nivel de significancia considerado foi a=0,05.

A andlise estatistica foi efetuada com a aplicacéo informatica SPSS Statistics 22.0®
(IBM®).
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RESULTADOS

CARACTERISTICAS DA AMOSTRA

Dos 30 doentes estudados, 12 eram homens (40%) e 18 eram mulheres (60%). A
idade de inicio dos sintomas foi em média de 59,83 + 12,84 anos, e a idade de
diagnostico definitivo foi de 61,20 + 12,34 anos. O intervalo de tempo em que 0S
doentes estiveram sem diagndstico definitivo, isto €, o periodo entre o aparecimento
dos primeiros sintomas e a data da angiografia, foi dispar, indo desde 1 dia a 6 anos e

9 meses. (Tabela 3)

N&o foi verificada diferenga estatisticamente significativa entre sexos em relagdo a
idade de inicio dos sintomas, a idade aquando do diagnéstico, nem ao periodo de

tempo sem diagndstico.

Tabela 3. Caracteristicas demograficas e contexto clinico da amostra

Caracteristicas Frequéncia ou Mediana Min

média + desvio padrao

Sexo: 30
Masculino 12 (40%)
Feminino 18 (60%)
Idade de inicio dos sintomas (anos) 59,83+ 12,84 61 34 78 30
Idade de diagndéstico definitivo (anos) 61,20 + 12,34 62,5 34 79 30
Intervalo sem diagnéstico (dias) 301,46 + 566,65 91,5 1 2494 30

CARACTERISTICAS DAS FAVD

A maior parte das lesdes localizou-se no seio sigmadide/seio transverso (SS + ST) —
11 casos, e no seio cavernoso (SC) — 10 casos. As 2 Unicas fistulas localizadas no
andar anterior do créanio classificaram-se como tipo Il de Borden. Todas as fistulas
tinham drenagem intracraniana, ndo havendo registo de qualquer caso de FAVD do
tipo V de Cognard.

Globalmente, a maioria das fistulas (56,7%) apresentou RVC na angiografia de

diagndstico (i.e., tipos llb a IV de Cognard, Il e Ill de Borden). Sete das 11 fistulas do



SS/ST, e 6 das 10 do SC nao apresentaram RVC. Por outro lado, todas as les6es nas
restantes localizagBes, bem como todas aquelas com multiplos pontos de fistula,
apresentaram-se com RVC.

Apesar disso, ndo foi encontrada associacdo estatistica entre a localizacdo e
classificacdo angiografica. (Tabela 4)

Tabela 4. Localizagao das FAVD por classificacdo angiogréafica das FAVD (Cognard e Borden)

| lla IIb llab 1 \ I 1 ] 0
SS + ST [n (%)] 3(27,3) 4(36,4) 4 (36,4) 7(63,6) 4(36,4) 11 (36,7)
SC [n (%)] 1(10) 5(50) 1(10) 3(30) 6(60) 4 (40) 10 (33,3)
Andar anterior [n (%)] 1(50) 1(50) 2 (100) 2 (6,7)
SSS [n (%)] 1 (100) 1 (100) 1(3,3)
Buraco magno [n (%)] 1 (100) 1 (100) 1(3,3)
Tenda cerebelo [n (%)] 1 (100) 1 (100) 1(3,3)
Outras [n (%)] 1(50) 1(50) 2 (100) 2 (6,7)
Mdltiplas [n (%)) 1 (50) 1 (50) 1(50) 1(50) 2(6,7)
n (%) 4(13,3) 9(30) 3(10) 8(26,7) 4(13,3) 2(6,7) 13 (43,3) 11(36,7) 6(20) | 30 (100)

APRESENTACAO CLINICA

Todos os doentes se apresentaram com sintomas, nenhum dos casos sendo achado
imagiolégico incidental. Os sintomas ndo agressivos sao transversais a todos os
tipos de FAVD (mesmo em doentes que também tenham sintomas agressivos),
estando presente pelo menos um sintoma n&o agressivo em 27 (90%) dos doentes. 10
(33,3%) doentes tiveram sintomas nao agressivos exclusivamente. Adicionalmente, a
leséo localizada no buraco magno, a localizada na tenda do cerebelo e ambas as do

andar anterior manifestaram-se exclusivamente por sintomas ndo agressivos.

Cefaleia foi o sintoma mais incidente, presente em 19 casos (63,7% da amostra),

tendo-se manifestado nas diversas localizacdes e classes angiograficas.

Tinnitus foi um sintoma apontado em 8 doentes dos 11 com lesdo do SS/ST, com uma
associacdo estatisticamente significativa (p=0,006). Sintomas orbitarios apareceram
em 8 dos 10 que tinham fistula do SC, verificando-se relevancia estatistica (p=0,013).
Ambas as conclusdes estatisticas sdo no sentido de estes sintomas aparecerem com

elevada frequéncia nas referidas localizag6es. Verificou-se ainda uma proporgdo mais
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elevada de doentes com sintomas orbitarios na categoria lla de Cognard, verificando-

se significancia estatistica (p=0,037).

Pelo menos um sintoma agressivo manifestou-se em 17 (56,7%) dos doentes.
Hemorragia intracraniana apareceu em 3 (10%) doentes, todos eles com tipos de
fistula causadores de RVC, incluindo os 2 Unicos doentes com multiplos pontos de
fistula. Estes 2 doentes com multiplos pontos de fistula constituiram também 2 dos 3
casos em que se registou epilepsia.

Nove dos 11 doentes tipo Il de Borden (81,8% destes) apresentaram DNNH, assim
como 7 (87,5%) dos llab de Cognard. De facto, foi encontrada uma associagéo
positiva estatisticamente significativa entre a ocorréncia de DNNH e fistulas do tipo Il
de Borden e llab de Cognard (p=0,046 e p=0,039 respetivamente), verificando-se uma
proporcdo mais alta destes sintomas nestes graus de classificagdo angiografica. Os 3

casos que se apresentaram com HIC foram em doentes com les6es do SS/ST.

Doze doentes apresentaram-se com neuropatias cranianas, todos com a leséo
localizada nos SS/ST e no SC, tendo este sintoma ocorrido significativamente numa
maior proporcdo na localizagdo SC (p=0,006), e também naqueles com padrdo de

drenagem venosa lla de Cognard (p=0,037). (Tabelas 5 e 6)

Tabela 5. Classificagédo angiogréfica das FAVD (Cognard e Borden) por apresentagao clinica

Apresentacéao Classificagao de Cognard Classificacdo de Borden n (%) por
clinica n (%) por apresentacao clinica n (%) por apresentacdo clinica apresenta-
lla lib llab | 1 I ¢80 clinica
Agressivos 1(25) 5(55,6) 2(66,7) 7(87,5) 2(50) 6 (46,2) 9(81,8) 2(33,3) | 17 (56,7)
Hemorragia intracr. 1(33,3) 2 (50) 1(9,1) 2(33,3) 3 (10)
DNNH 1(25) 5(55,6) 2(66,7) 7(87,5 1(25) 6 (46,2) 9(81,8) 1(16,7) | 16(53,3)
Enfarte venoso 1(11,1) 1(12,5) 17,79 1091 2(6,7)
'C\':;]riggzgas 1(25) 5(55,6) 1(33,3) 5 (62,5) 6(46,2) 6 (54,5) 12 (40)
Epilepsia 1(33,3) 1(12,5) 1(25) 2(18,2) 1(16,7) 3(10)
Deméncia 1 (25) 1(7,7) 1(16,7) 1(3,3)
HIC 1(11,1) 2 (25) 1(7,7) 2(18,2) 3 (10)
N&o agressivos 4 (100) 9 (100) 2(66,7) 7 (87,50 3(75) 2 (100) 13 (100) 9(81,8) 5(83,3) | 27(90)
Sintomas orbitarios | 1(25) 7(77,8) 1(33,3) 2(25) 2(50) 8(61,5) 3(27,3) 2(33,3) | 13(43,3)
Tinnitus 3(75) 3(33,3) 1(33,3) 3(37,5 1(25) 6 (46,2) 4(36,4) 1(16,7) | 11(36,7)
Cefaleia 2 (50) 6(66,7) 2(66,7) 5(62,5) 3(75) 1(50) 8(61,5) 7(63,6) 4(66,7) | 19(63,3)
Vertigem 1(25) 1(11,1) 1(12,5) 1 (50) 2(154) 1(91) 1(16,7)| 4(13,3)
weE 4 9 3 8 4 2 13 11 6 30
(n) por classificagéo




Tabela 6. Localizagdo das FAVD por apresentagao clinica

Apresentacao Localizagdo das FAVD n (%) por
clinica n (%) por apresentacéo clinica apresenta-
. ¢ao clinica
SS/IST SC Andar SSS Buraco Tenda Outras Miltiplas
anterior magno cerebelo
Sintomas agressivos |5 (45,5) 8 (80) 1 (100) 1(50) 2(100) | 17 (56,7)
Hemorragia intracran. 1(50) 2(100) 3 (10)
DNNH 5(45,5) 8 (80) 1 (100) 2 (100) | 16 (53,3)
Enfarte venoso 1(9,1) 1 (100) 2 (6,7)
Neuropatias 4(364) 8 (80) 12 (40)
cranianas
Epilepsia 1(9,1) 2 (100) 3 (10)
Deméncia 1 (50) 1(3,3)
HIC 3(27,3) 3 (10)
Sint. ndo agressivos |11 (100) 10 (100) 2 (100) 1(100) 1(100) 1 (50) 1 (50) 27 (90)
Sintomas orbitarios 3(27,3) 8(80) 1 (100) 1 (50) 13 (43,3)
Tinnitus 8(72,7) 2(20) 1 (50) 11 (36,7)
Cefaleia 6 (54,4) 8(80) 1(50) 1(100) 1(100) 1 (50) 1 (50) 19 (63,3)
Vertigem 3(27,3) 1 (50) 4 (13,3)
Vet 11 10 2 1 1 1 2 2 30
(n) por localizacéo

CONDICOES ASSOCIADAS AS FAVD

Apenas 4 doentes apresentaram pelo menos uma das patologias associada a etiologia
das FAVD descritas na literatura, sendo que 2 dos doentes apresentaram
simultaneamente duas dessas patologias (um com sinusite e TSV local, e outro com
sinusite e TCE). (Tabela 7) Especificando, o doente com sinusite e TSV local tinha
fistula do SS/ST, lla de Cognard; o doente com sinusite e TCE tinha fistula do SC, Ilab
de Cognard; o doente com TSV a montante tinha fistula do buraco magno, IIl de
Cognard; o doente com TSV local apenas, tinha fistula do SS/ST, | de Cognard.

N&o se cumpriram 0s pressupostos para a realizacdo de testes estatisticos, que
procurariam associacao entre estas comorbilidades com classificagdo angiogréfica e
localizag&o das lesdes, devido a baixa frequéncia de comorbilidades na amostra.
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Tabela 7. Condi¢des associadas as FAVD na série de doentes do CHP

Condigdes associadas Frequéncia

TSV 3 (10%)
TSV local 2 (6,67%)
TSV a montante 1 (3,33%)

Sinusite 2 (6,7%)

TCE 1 (3,33%)

Neurocirurgia 0

Cirurgia ORL 0

Otite média 0

n=30

EXAMES DIAGNOSTICOS NAO INVASIVOS

A técnica mais utilizada como primeiro exame de investigagcdo a TC (18 doentes),
embora s6 tenha identificado corretamente a lesdo em 4 doentes. Ja a angio-TC foi
utilizada em 5 doentes, tendo identificado a doenca em todos eles. A RM e a angio-RM
foram utilizadas em 13 doentes, tendo esta Ultima obtido melhores resultados na
correta identificacdo das FAVD (sensibilidade na série de 92,3%, com intervalo de
confianga a 95% (IC95%) de 64 a 99,8%). (Tabela 8)

Tabela 8. Resultados dos testes diagndésticos néo invasivos e sensibilidade encontrada na
série de doentes do CHP

Resultado do exame Angio-TC Angio-RM
Sugere 4 5 10 12
N&o sugere 14 0 3 1
n 18 5 13 13
Sensibilidade na série CHP 22,2% 100% 76,9% 92,3%

IC 95% 6,4 a47,6% 47,8 a 100% 46,2 a 95% 64 a 99,8%
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ABORDAGEM TERAPEUTICA

A abordagem foi endovascular em 26 doentes e cirargica em 1; em 3 doentes nao foi
realizado qualquer procedimento (abordagem conservadora em 2 e terapéutica nao
conseguida em 1).

O tratamento endovascular foi efetuado no momento da angiografia de diagndstico em
11 (36,7%) doentes. Em 15 doentes, a terapéutica foi realizada num momento
posterior & angiografia de diagndéstico.

Nos 26 doentes submetidos a tratamento endovascular, foram necessarias desde
apenas 1 a 5 sessfes de tratamento, mas sendo a mediana de 1,24.

No tratamento endovascular, os agentes utilizados foram Onyx, histoacril, particulas
de PVA e coils. Especificamente na abordagem transarterial utilizada em 22 doentes
(isolada ou em combinacao), o Onyx foi utlizado em 6 doentes, a histoacril em 3, e o
PVA em 19. Na abordagem transvenosa usada em 11 doentes, foram utilizados
exclusivamente os coils, ndo tendo havido recurso a agentes liquidos em qualquer
doente. (Tabela 9)

Nos doentes com tratamento endovascular, registaram-se 3 complicacdes
periprocedimento: amaurose transitéria (FAVD do SC, tipo | de Cognard), hematoma
temporal (FAVD do SS/ST, tipo llab de Cognard) e progressao para trombose (FAVD
do SS/ST, tipo lla de Cognard).

O tratamento cirurgico foi feito num doente com FAVD do andar anterior, com mdltiplas

aferéncias, do tipo IV de Cognard.

A abordagem conservadora foi adotada em 2 casos de fistulas SS/ST, 1 do tipo | e
outra do tipo lla (Cognard).

O tratamento ndo foi conseguido num doente com uma les&o do tipo Il de Cognard,
complexa, com multiplos pontos de fistula no SS/ST e SSS, em que adicionalmente
ocorreu uma trombose venosa imediatamente ap0s a angiografia diagndstica, o que
impossibilitou a realizagcdo do procedimento terapéutico. Ficou depois decidido em

consulta de grupo que esta FAVD nao seria passivel de embolizacao futura.

Nos 27 doentes submetidos a algum procedimento, o intervalo de tempo entre o inicio
dos sintomas e 0 momento terapéutico foi desde 1 dia a um maximo de 2494 dias (6

anos e 9 meses), com uma mediana de 143 dias.

Onze doentes realizaram procedimento terapéutico no proprio momento da angiografia
diagnostica. Nos 16 doentes em que o tratamento ndo foi realizado no mesmo

momento do diagnéstico, o intervalo de tempo verificado entre diagnostico e
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tratamento foi dispar entre os doentes, indo desde um minimo de 2 dias a um maximo
de 260 dias (mediana 18).

Tabela 9. Localizacdo das FAVD por abordagem terapéutica

Abordagem Localizagéo das FAVD n (%) por
terapéutica n (%) por abordagem terapéutica abordagem
SS/IST  SC Andar SSS  Buraco Tenda Outras Multiplas [isG LS
anterior magno cerebelo
Endovascular 9(81,8) 10(100) 1(50) 1 (100) 1(100) 2(100) 1 (50) 26 (86,7)
Transarterial 4(36,4) 6(60) 1 (50) 1(100) 2 (100) 1 (50) 15 (50)
Transvenosa 1(9,1) 2 (20) 1 (100) 4 (13,3)
Combinada (transarterial
s ) 4(36,4) 2(20) 1 (100) 7 (23,3)
Cirargica 1 (50) 1(3,3)
Conservadora 2 (18,2) 2 (6,7)
N&o conseguida 1 (50) 1(3,3)
T L 11 10 2 1 1 1 2 2 30
(n) por localizacao
FOLLOW-UP

O tempo de follow-up foi em média de 887 + 538 dias, com um minimo de 203 e um
maximo de 2171 dias.

29 (96,7%) doentes obtiveram beneficio clinico no follow-up.

Dos 26 doentes que fizeram tratamento endovascular, todos melhoraram a sua
sintomatologia, sendo que 9 (34,6%) ficaram assintomaticos, e 17 (65,4%) obtiveram
uma melhoria parcial. O Unico doente tratado cirurgicamente ficou assintomatico; os 2
doentes cuja abordagem foi conservadora ficaram assintométicos; o Unico doente em

gue o tratamento nado foi conseguido teve agravamento.

Nenhuma modalidade de tratamento endovascular (transarterial isolada, transvenosa
isolada, ou combinadas) mostrou uma associacao estatisticamente significativa com a

auséncia de sintomas no follow-up.
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Oito dos 13 (61,5%) doentes sem RVC (i.e. Borden I) na angiografia pré-tratamento
ficaram assintomaticos no follow-up vs 4 dos 17 (23,5%) doentes com RVC, o que
apesar de ndo corresponder a uma associacdo estatisticamente significativa,

corresponde a uma tendéncia (p=0,084).

O Unico caso em que houve agravamento da sintomatologia diz respeito a uma leséo
do tipo Ill de Borden com multiplos pontos de fistula (em que o tratamento néo foi
conseguido). (Tabela 10).

A evolucao clinica ndo se apresentou associada a qualquer localizacdo de FAVD.

Vinte e trés doentes realizaram angiografia de follow-up (22 com tratamento
endovascular e 1 cirtrgico). Destes 23, 17 (73,9%) mostraram ocluséo total da FAVD,
4 (17,4%) parcial, e 2 (6,7%) ndo mostraram alteragbes nas caracteristicas

angiograficas das FAVD.

Analisando os 23 doentes submetidos a angiografia de follow-up, quanto a existéncia
prévia de RVC, verificou-se que dos 14 destes que tinham RVC antes do tratamento,
11 (78,6%) obtiveram cura angiografica (i.e. oclusdo total da lesdo) apés o mesmo, e
que dos 9 doentes que nao tinham RVC antes do tratamento, 6 (66,6%) obtiveram
cura angiogréafica. No grupo de 7 doentes que nao fizeram angiografia de follow-up, 3

tinham-se apresentado com RVC na angiografia diagnéstica.

N&o foi encontrada relagéo estatistica entre doentes assintomaticos ou doentes com
melhoria parcial e oclusdo total da fistula nesta amostra. Dos 2 doentes que néo
obtiveram beneficio registado angiograficamente, ambos tiveram contudo beneficio
clinico (1 parcial e 1 tendo ficado assintomatico); dos 21 doentes que obtiveram
beneficio registado angiograficamente, 9 ficaram assintomaticos e 12 tiveram melhoria

clinica parcial (tabela 11).

O exame nao invasivo mais realizado no follow-up foi a angio-RM (9 doentes). Nestes
9 doentes, que também realizaram angiografia classica, verificou-se que a angio-RM
identificou corretamente 7 casos de oclusao total da FAVD e 1 caso de persisténcia da
fistula; mas diagnosticou como lesdo persistente 1 caso em que a angiografia classica
mostrou ulteriormente ser de oclusdo total. Estes dados traduziram-se numa
especificidade na série de 87,5% (IC95% de 47,3 a 99,7%). (Tabela 12)
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Tabela 10. Classificagdo angiografica por evolugéo clinica

a aCao de ognardad a acao de Borae Ola
a % % %) po
| lla b llab 1l \Y; | Il 1l e
Beneficio clinico 4 (100) 9 (100) 3 (100) 8(100) 3(75) 2 (100) 13 (100) 11 (100) 5 (83,3) | 29 (96,7)
Assintomatico 3(75) 5(55,6) 1(33,3) 1(12,5) 1(25) 1(50) 8(61,5 2(18,2) 2(33,3) | 12 (40)
Melhoria parcial 1(25) 4(44,4) 2(66,7) 7(87,5) 2(50) 1 (50) 5(385) 9(81,8) 3(50) | 17 (56,7)
Sem beneficio 1(25) 1167 | 1(33)
clinico
Sem modificac&o 0
Agravamento 1(25) 1(16,7) | 1(33)
VL 4 9 8 4 2 13 11 6 30
(n) por classificacdo

Tabela 11. Evolucgéo clinica vs evolugéo angiografica

Evolugao clinica Evolucéo angiografica Total
n (%) por evolugéao clinica n por
Beneficio  Oclusdo  Oclusdo |Sem bene- Sem Progresséo evolucao

angiog. Total parcial |ficio angio. alteracdo clinica
Beneficio clinico 21 (100) 17 (100) 4 (100) 2 (100) 2 (100) 23
Assintomético 9 (42,9) 7 (41,2) 2 (50) 1 (50) 1 (50) 10
Melhoria parcial 12 (57,1) 10 (58,8) 2 (50) 1 (50) 1 (50) 13
Sem beneficio clinico 0
Sem modificagéo 0
Agravamento 0
Total n (%) por evolugéo 21(91,3) 17(73,9) 4(17,4) 2(8,7) 2(8,7) 0 23

angiogréfica
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Tabela 12. Resultados dos testes ndo invasivos de follow-up e especificidade encontrada na série de
doentes do CHP

Resultado da angiografia

Persisténcia fistula

Angio-TC

N&o sugere

Angio-RM

N&o sugere

IC 95%

Ocluséo total 7
n 9
Sensibilidade na série CHP N
IC 95%
Especificidade na série CHP 87,5%
47,3a99,7%

* A dimenséo reduzida da amostra ndo permitiu o calculo destes valores.
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DISCUSSAO

DEMOGRAFIA

A populacao estudada apresentou uma idade de apresentac¢do clinica média de 59,83
anos, ndo se verificando diferencas para a idade média de apresentacdo dos
sintomas, idade média de diagndstico definitivo e intervalo de tempo sem diagndstico
entre homens e mulheres. Esta constituicdo segue a tendéncia descrita na literatura:
FAVD apresentam-se em média entre os 50 e 60 anos de idade sendo a apresentacao
individual altamente heterogénea (2, 13, 17), e sem preponderancia de género (18).

CARACTERISTICAS DAS FAVD

A percentagem de FAVD benignas encontrada (43,3%), i.e. sem RVC (I e lla de
Cognard; | de Borden), enquadrou-se com os valores apresentados noutras séries ja
descritas (13, 17, 54). A maior parte das FAVD encontradas localizam-se no SS/ST
(12/30) e SC (10/30), o que se coaduna com as séries de Cognard et. al. (13) e Davies
et. al. (17). Neste estudo, ndo foi possivel obter uma correlacdo estatistica entre
localizacdo e classificacdo angiografica, mas sabe-se que o padréo venoso ndo é
homogéneo entre as diferentes localiza¢des sinusais, 0 que faz com que o potencial
de estabelecimento de um padrdo de drenagem venosa cortical ndo seja 0 mesmo
para as diferentes localizacdes (9). De facto, na série de Davies (17), todas as FAVD
do andar anterior e da tenda do cerebelo foram do tipo Il ou Il de Borden, tal como se
verifica nos 3 casos de FAVD observadas na série CHP que se apresentaram nestas
localizagbes. Além disto, as Unicas fistulas observadas nesta série sem RVC (tipo | de
Borden) ocorreram no SS/ST e no SC, localizacbes associadas a padrbes
angiograficos menos graves. Possivelmente, estas localizagbes propiciam a que 0S
sintomas se manifestam e sejam percebidos pelos doentes em fases menos tardias da
histéria natural, como por exemplo FAVD que causem tinnitus como nas do SS/ST, ou
sintomas oculares exuberantes como nas do SC. Por fim, as lesées com mudltiplos
pontos de fistula apresentaram-se com RVC no presente estudo. Segundo Mironov, a
lentificacdo secundaria do fluxo no seio venoso nos doentes com classificagfes

angiograficas mais elevadas propicia o aparecimento de uma segunda fistula (26).
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APRESENTACAO CLINICA

VerificAmos que os sintomas ndo agressivos sdo transversais a todos os tipos de
FAVD, embora seja maioritariamente a custa do sintoma “cefaleias”, que apareceu

bem distribuido nestes grupos, tal como descrito por Davies (17).

Os tinnitus e os sintomas oftalmoldgicos sé@o sintomas relacionaveis com a localizagéo
da drenagem sinusal aumentada (mesmo que s6 anterdgrada), aparecendo o0s tinnitus
mais frequentemente quando a drenagem envolve um seio proximo do 0SSO petroso,
nomeadamente SS/ST, e os sintomas oftalmologicos principalmente quando h&
sobrecarga do SC (24). Na presente série de doentes, foi efetivamente encontrada
esta associacéo.

Foi ainda significativa a associacao entre os sintomas oftalmoldgicos e a classificacdo
Ila de Cognard (p=0,037), mas esta associacdo deve resultar apenas pelo predominio
deste tipo de fistulas, quer no total da série (30%), quer na localizacdo associada a

estes sintomas (50% no SC).

Mais de metade dos doentes (17/30) apresentou pelo menos um sintoma agressivo
(défice neurolégico hemorragico ou nao hemorragico ou HIC). A localizacdo das FAVD
esta fortemente relacionada com o seu padrdo de drenagem venosa, €
consequentemente com a sua agressividade clinica. O mecanismo desta relacdo é
discutivel. Varios estudos relatam uma associacdo positiva entre certas localizagfes
de FAVD e apresentacéo clinica agressiva (tenda do cerebelo, andar anterior, buraco
magno) ou benigna (SS/ST, SC), ndo havendo no entanto qualquer localizacdo isenta
de manifestacbes agressivas (13, 17, 19, 25). Curiosamente, nesta amostra nenhum
dos doentes com leséo localizada no buraco magno, na tenda do cerebelo ou no andar
anterior se apresentou com sintomas agressivos. Para além das limitacdes
decorrentes do pequeno tamanho da amostra, este facto podera ser explicado pela
rapida valorizacdo de sintomas nao agressivos nestes 4 casos, que levantaram
suspeita clinica e precipitaram a investigacdo, levando ao diagéstico precoce de
FAVD, e ao seu tratamento, ndo dando oportunidade a que se pudessem manifestar
défices neurolégicos hemorragicos ou ndo hemorragicos. Apesar disto, alguns autores
defendem que a localizacdo anatémica de uma FAVD provavelmente ndo tem
correlagdo direta com um curso clinico agressivo ou benigno, mas sim que algumas
localizagcbes favorecem a existéncia de morfologias venosas de maior risco, que,

contudo, podem ocorrer em qualquer localizagéo. (17, 27, 29).

Atualmente, é globalmente aceite que a presenca e forma de RVC é a caracteristica
angiogréfica que tem mais correlagdo com a agressividade clinica, comportando maior

risco de causar hemorragia. Neste trabalho, nenhuma FAVD do tipo | de Borden (I ou
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Ila de Cognard) se manifestou por hemorragia intracaniana. Verificou-se ainda uma
propor¢cdo significativamente maior de DNNH nos doentes com fistula tipo Ilab de
Cognard e Il de Borden, sintomas também relacionaveis com a existéncia de RVC (3,
19, 25, 28-30).

Apesar desta relacdo, um doente com fistula do tipo lla de Cognard (i.e. sem RVC),
correspondendo a 69,2% de todas as fistulas do tipo | de Borden desta série,
apresentou-se com sintomas de pressdo intra-craniana aumentada, possivelmente por
aumento de resisténcia a absor¢do de liquor (5). Um outro doente, também do tipo lla
de Cognard, manifestou-se com sintomas atribuiveis a enfarte venoso (disartria e
ataxia da marcha, que melhoraram apdés a embolizacdo), uma ocorréncia pouco
comum neste tipo de fistula, mas apresentava o SS esquerdo completamente ocluido
por trombose. Estes sintomas focais do SNC poderdo ser devidos a uma congestao
venosa local crénica agravada pela oclusdo total do SS, que se traduziriam nas

alteracdes isquémicas que o doente evidenciava na TC.

Isquemia devido a fendbmenos de roubo arterial pelas FAVD pode contribuir para
algumas paresias cranianas. Mas outros fendmenos mecanicos relacionados com
congestdo do SC pela FAVD podem causar pseudo-paralisias extraoculares,
simulando disfung&@o neurologica, apresentando-se como diplopia ou oftalmoplegia.
Este mecanismo (e ndo o roubo arterial) pode estar associado a maior proporgao de

neuropatias cranianas encontradas nas lesées SC desta série.

CONDICOES ASSOCIADAS AS FAVD

Apesar de muitas das FAVD serem consideradas idiopaticas (24), varios autores tém
especulado sobre a possibilidade de TSV, trauma, cirurgia, sinusite, otite média, entre
outras, estarem envolvidos na etiologia adquirida das FAVD (13, 15, 25, 26). Nesta
série, ao contrario do descrito nos maiores estudos da literatura (13, 17, 25), apenas
em 4 doentes (13,3%) foram encontradas estas etiologias possiveis. Esta diferenca
podera relacionar-se com perda de informacédo nos processos clinicos fisicos ao longo
do tempo, contingéncia de um estudo retrospetivo, e com a reduzida dimensdo da

amostra.

EXAMES NAO INVASIVOS

A TC e a RM néo séo ideais a identificar FAVD, sendo bastante superiores quando
complementadas com técnicas de angio-TC e angio-RM (36). Efetivamente foi

encontrada uma boa sensibilidade destes exames realizados na série do CHP, embora
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poucos doentes tenham sido submetidos a estes exames, 0 que hao permitiu estimar
intervalos de confianca estreitos. Apesar da evolu¢do das técnicas de imagem nao
invasivas, nenhuma consegue dar um grau de caracteriza¢do diagnoéstica sobreponivel
ao da DSA.

ABORDAGEM TERAPEUTICA

Desde ha alguns anos é consensual a preferéncia pelo tratamento endovascular das
FAVD. De facto, € sabido que fatores especificos da lesao e especificos do doente sdo
fundamentais na decisdo da melhor abordagem, o que se coaduna com o facto de
verificarmos que a amostra se distribuiu pelas diferentes modalidades endovasculares.
(49)

A cirurgia é classicamente utilizada nas FAVD do andar anterior, tal como se verificou
num dos 2 casos de fistulas nesta localiza¢cdo no presente estudo. Avangos recentes
permitem o tratamento destas lesGes por via endovascular, existindo também nesta

amostra um desses casos (51).

Dos 13 doentes com FAVD tipo | Borden, apenas 2 FAVD foram abordadas de modo
conservador. A classificacdo de Zipfel recomenda uma atitude expectante para estas
fistulas por terem bom progndstico, pelo que o baixo nimero de abordagens
conservadoras nestas amostra podera ser explicado pela alta incidéncia de sintomas

debilitantes para os doentes, mesmo com este tipo de fistulas de baixo grau.

A maioria dos doentes necessitou apenas de 1 ou 2 sessdes de tratamento
endovascular, o que provavelmente reflete a eficacia deste tipo de terapéutica na

série.

FOLLOW-UP

O objetivo do tratamento de FAVD com RVC é a exclusao do refluxo venoso, pelo que
0 outcome da embolizagdo deve ser a cura anatémica, e ndo apenas o alivio
sintomatico. Nas fistulas sem RVC, é considerado que ha sucesso terapéutico quando
€ conseguida a ocluséo total, ou quando se faz tratamento suboclusivo com o objetivo

de melhorar os sintomas. (5, 17, 24).

A populagéo estudada é constituida por doentes que obtiveram beneficio clinico com a
implementacdo da decisdo de tratar ou nédo tratar (29/29, dos quais se optou por ndo
tratar em 2, sendo que em 1/30 n&o chegou a ser conseguido tratamento), assim como

beneficio angiografico (apenas 3 dos 14 doentes com RVC que fizeram angiografia de
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follow-up ndo obtiveram cura angiogréfica, e todos os 9 doentes sem RVC obtiveram
sucesso terapéutico refletido pelo beneficio angiogréfico). Isto traduz uma boa eficacia
do tratamento realizado na série do CHP, nomeadamente da abordagem

endovascular, a qual é fortemente predominante.

Nenhuma modalidade de tratamento endovascular mostrou uma associagao
estatisticamente significativa com a auséncia de sintomas no follow-up, nem com a
oclusdo total da lesédo, o que significa que nenhuma abordagem se destacou em
relacdo as outras quanto a beneficio. Podemos especular que todas as abordagens
tenham sido adequadas, j& que praticamente todos obtiveram beneficio clinico e
angiografico. Tratamos de uma terapéutica jA bem estudada, em que cada tipo de
abordagem tem indicac¢des e contraindicag6es bem definidas, relacionadas quer com o
doente, quer com as caracteristicas da fistula. Nesta série foram seguidos os
pressupostos de avaliagdo pré-procedimento, tendo sido sempre escolhida a
abordagem que mais se coadonou com as guidelines de tratamento. Assim, é
justificavel que nenhuma dasa referidas abordagens se tenha destacado em beneficio

clinico, ja que cada uma foi utilizada de acordo com as suas indicagdes.

Varios trabalhos relacionam a existéncia de RVC com os sintomas de apresentagao.
Sabe-se que doentes que se apresentam com sintomas agressivos tém maior risco
gue estes recorram (3, 30). Existe contudo pouca informag&o sobre o valor prognéstico
da RVC isoladamente, podendo esta ser condicdo necessaria mas nao suficiente para
agravar o prognostico. Neste estudo, encontrou-se uma tendéncia estatistica para os
doentes que se apresentaram sem RVC ficarem assintomaticos apos o tratamento.
Este aspeto pode levar-nos a pensar que que talvez os doentes sem RVC apresentem
uma maior probabilidade de obter cura clinica, o que pode resultar da sua

angioarquitetura mais simples.

Foram relatados na literatura casos de FAVD beningnas que apresentaram
transformacdo da drenagem venosa para tipos mais agressivos (12, 27). Por este
motivo € importante o seguimento clinico destes doentes, mas a utilizacdo de um
método invasivo para monitorizar uma doenca essencialmente benigna pode ser
controversa. Neste contexto, a angio-TC e angio-RM podem constituir métodos
imagiolégicos vantajosos no seguimento destes doentes, embora a capacidade de

identificar corretamente a lesdao ainda ndo tenha mostrado consisténcia.

No follow-up desta série, a angio-RM obteve uma especificidade 87,5%, muito embora
0 baixo nimero de vezes em que o exame foi realizado ndo permita estimar um
intervalo de confianca estreito, nem a sua sensibilidade. Contudo, foi possivel estimar

a sensibilidade desta técnica enquanto teste pré-tratamento em 92,3%, pelo que é
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licito inferir tratar-se uma boa técnica para follow-up, tanto mais que sdo de esperar

progressivas melhorias tecnolégicas.

A angio-TC, que mostrou uma sensibilidade de 100% como teste pré-tratamento, tem
0 seu uso muito limitado no follow-up, por causa dos artefactos produzidos pelos
elevados coeficientes de atenuagdo dos Raios X dos varios materiais utilizados no

tratamento endovascular (coils, Onyx) ou cirurgico (clipes metalicos).
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CONCLUSAO

Na série de doentes do CHP-HSA com FAVD, verifica-se que a maioria dos doentes é
portadora de lesdo localizada no SS/ST e SC, e que apresentam maioritariamente
RVC (classificagctes Il ou Il de Borden).

A presencga de tinnitus ou de sintomas orbitarios deve levantar a suspeita clinica sobre

FAVD nas localizagcbes SS/ST e SC, respetivamente.

Os doentes do tipo Il de Borden (e ainda mais especificamente Illab de Cognard)
tiveram uma maior propor¢cdo de apresentagcdo clinica através de DNNH. N&o foi
possivel obter uma associacdo entre outras manifestagfes clinicas agressivas da
fistula e graus de classificacdo angiografica de Cognard e de Borden, nem com o
desenvolvimento de RVC, o que se prende com o reduzido tamanho da amostra, que
se traduziu num pequeno namero de doentes com manifestagfes clinicas agressivas a

apresentacao.

A abordagem terapéutica endovascular, quer por via transarterial, transvenosa ou
ambas em combinagéo, foi largamente preferida. A larga maioria dos doentes obteve
beneficio clinico e angiografico com o tratamento, sem vantagem para qualquer das

modalidades endovasculares.

Os doentes sem RVC podem apresentar uma maior probabilidade de obter cura
clinica. Contudo, dado que ndo foi possivel encontrar uma conclusédo estatistica

inequivoca, seria interessante fazer esta andlise numa amostra maior.

A técnica de angio-RM teve uma boa sensibilidade no diagnéstico de FAVD pré-
tratamento, podendo tratar-se de uma boa solucdo para monitorizar a possivel
persisténcia e recorréncia da lesdo. No entanto, o largo IC a 95% obtido torna
necessario o estudo de um maior nimero de doentes para refinar o papel desta

modalidade de imagem no seguimento de doentes com FAVD.
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