Sindrome de Call-Fleming: Relato de Caso

Call-Fleming Syndrome: Clinical Report

André Luis da Silva Simio* Artur Victor da Silva Campos?, Cassio Murilo Trovo
Hidalgo Filho?, Fabio Limonte’.

Faculdade Ceres

'Neurologista, professor da Faculdade Ceres; 2Académicos do curso de medicina da

Faculdade Ceres

Sdo José do Rio Preto, 2017

Resumo

A Sindrome de Call-Fleming € uma doenca de etiologia idiopatica, que cursa com
vasoconstrigdo importante multifocal e reversivel do Sistema Nervoso Central (SNC).
Descrita frequentemente como causadora de cefaleia em trovoada. Fazendo diagndstico
diferencial com Hemorragia subaracnéide(HSA) e algumas vasculites do SNC. O artigo
apresenta relato de caso dessa sindrome em uma paciente de 10 anos de idade usando como
método de estudo a anilise retrospectiva do prontuario da paciente e busca elucidar o quadro

clinico, diagnostico e tratamento da doenga.

Abstract

A Call-Fleming Syndrome is a disease of idiopathic etiology, which occurs with important
multifocal and reversible vasoconstriction of the Central Nervous System (CNS). Described
as thunderclap machine. Making differential diagnosis with subarachnoid hemorrhage (SAH)
and some CNS vasculitis. The article presents a case report of the syndrome in a 10 - year -
old patient using as a method of study a retrospective analysis of the patient 's medical record

and search the accident for the clinical picture, diagnosis and treatment of the disease.
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Introducgio

A Sindrome da vasoconstrigdo cerebral reversivel ou Sindrome de Call-Fleming, de
etiolo(CORAL e colab., 2009)gia pouco conhecida e com multiplos fatores etiologicos
associados, foi descrita pela primeira vez em 1988 por J. K. Call em quatro pacientes e M. L.
Fleming em 19 pacientes, que apresentaram vasoconstri¢io cerebral segmentar reversivel,
cefaleia agnda com ou sem déficit focal neurolégico e convulsdes'

Caracterizada pela presenga de cefaleia explosiva primaria, associada ou néo a sintomas
neurologicos agudos, e constrigdo segmentar difusa das artérias cerebrais com resolugdo em
até trés meses. Apresentamos um caso de uma paciente do sexo feminino de 10 anos que

apresentou cefaleia de inicio subito, tendo o diagnostico da doenga confirmado pela RNM.

Metodologia e Casuistica

Foi realizado o relato de caso baseada em revisio retrospectiva de prontudrio médico.

Relato do caso

Paciente MGC, sexo feminino, 10 anos com queixa de cefaleia persistente ha dois dias, sem



febre ou trauma, realizado tratamento prévio com sintomaticos para sinusopatia. Devido a
intensidade da cefaleia procurou emergéncia, onde foi feito analgesia e liberada ap6s melhora
parcial. No dia seguinte, devido persisténcia do quadro algico realizou coleta de liquido
cefaloraquiano (LCR) e tomografia computadorizada (TC) de crinio com contraste, ambos
sem alteragdes. Foi medicada com analgésicos por dois dias, evoluindo com piora do quadro
clinico com cefaleia de forte intensidade, episodios de vomitos e sonoléncia. Encaminhada a
emergéncia onde foi realizada fundoscopia que ndo evidenciou alteragdes. Ressonancia
magnética (RM) encéfalo evidenciou lesdo hiper-intensas em ponderagdo T2 envolvendo
cortex e substincia branca na regido parietocciptal a esquerda. Aventado hipdtese de vasculite
no SNC, paciente foi hospitalizada na unidade de terapia intensiva (UTI) pediatrica e iniciada
pulsoterapia com metilpredinisona 1g/dia por S dias. Paciente evolui com piora clinica,
associado a sonoléncia e hemianopsia. Solicitado angioressonincia de encéfalo que
evidenciou aumento das lesdes encontradas em RM prévia, que se tornaram bilaterais e
irregularidade parietal com area de dilatagdo e estreitamento nos ramos distais das artérias
cerebrais médias, anteriores e posteriores, associado a irregularidade parietal na porgao
anterior da artéria basilar. Avaliado pela equipe da reumatologia e descartado vasculites.
Solicitado a acompanhante que trouxesse medicagdes de uso recente pela paciente a mesma se
recordou do uso de xarope para sinusopatia (formula: maleato de bronfeniramina 2mg/5ml
cloridrato de fenilefrina Smg/5ml). Aventado nova hipotese de sindrome da vasoconstrigdo
reversivel sendo prescrito Nimodipina 30mg 12/12h. Paciente apresentou melhora clinica em
cinco dias recebendo alta da UTI pediatrica. Realizou nova RM encéfalo ¢ duplex
transcraniano um més apo6s alta médica onde foi documentada a reversibilidade da

vasoconstric¢do cerebral.

Discussao



A sindrome de Call-Fleming ou sindrome da vasoconstrigdo reversivel cerebral (SVCR), ¢
caracterizada pelo inicio sbito, associado a cefaleia explosiva, podendo haver sintomas
neuroldgicos agudos. A SVCR é uma patologia predominante em pacientes entre 10 aos 76
anos com maior incidéncia no sexo feminino, nio se verificando prevaléncia em diferentes
grupos étnicos.

O curso dessa enfermidade é limitado durando cerca de um a trés meses, no entanto o grau de
vasoconstri¢io esta ligada as complicagdes como infarto e hemorragia cerebral. 3

O quadro se manifesta por cefaleia em trovoada de inicio subito de aparecimento recorrente
entre uma e trés semanas e dor durando entre uma a trés horas. O quadro dlgico pode ser de

leve a forte intensidade sendo descrito pela tabela 1.*

Os sintomas neuroldgicos focais podem estar ou ndo presentes em 9 a 63% dos casos sendo
estes nauseas, vomitos, fonofobias e fotofobias, confusdo e alteragdes visuais, além disso, as
crises epilépticas, os infartos cerebrais e a hemorragia subaracnodidea caracterizam o quadro
mais grave.

Diagnosticada pela presenca de vasoconstrigdo difiusa em artérias cerebrais na angiografia
cerebral, sendo este o de maior sensibilidade (100%), além disso, a angiotomografia
computadorizada, porém com uma sensibilidade em torno de 80%. A sindrome geralmente
ndo leva a alteragdes laboratoriais significativas, geralmente os mesmo sdo solicitados para
excluir os diagndsticos diferenciais. Geralmente os exames solicitados de inicio, como o
hemograma, taxa de hemossedimentagio, eletrolitos e, fun¢des renais e hepaticas sdo normais
em 40 a 80% dos enfermos. Entretanto podemos encontrar alteragdes discretas na analise do
liquido cefalorraquidiano, entre zero e 60% dos pacientes, como taxa de leucocitos entre 5 a

35 uL, heméacias com ou sem a presenga de hemorragia subaracnoidea na ressonéncia



magnética, e aumento da concentragio das proteinas, mais de 100mg/dl. Os critérios de
diagnosticos estdo evidenciados pela tabela 2.

Apesar de ndo haver protocolos especificos para o tratamento da enfermidade, basicamente o
manejo se da pelo diagnostico precoce, evitando assim complicagdes mais severas, pela
prescri¢do de sintomaticos e, identificagdo e eliminagdo dos fatores desencadeantes. O
tratamento medicamentoso inclui os analgésicos, anticonvulsivantes, bloqueadores de canal
de célcio como Nimodipino na dose de 30 a 60 MG por via oral a cada 4 horas ou intravenoso
de 0,5 a 2 mg/h, sulfato de magnésio e benzodiazepinicos para.o controle da ansiedade.

O progndstico este intimamente ligado com a presenga das complicagdes como 0 AVC
isquémico e hemorragico que ocorre em 6 a 9% dos casos. Entretanto a maioria dos sintomas
desaparece em dias ou semanas, sendo que menos de 5% desenvolvem a forma crénica da
doenga, com vidrios infartos € edema cerebral massivo de dificil controle. A recorréncia é

possivel e provavelmente infrequente apesar da prevaléncia ser incerta.

Conclusao

A sindrome de Call-Flemming é uma patologia pouco frequente, cujo diagnostico é feito por
exclusio de outras patologias como hemorragia subaracnéidea, oclusdo devido a processos
ateroscleréticos e vasculites do SNC. E confirmada por angiografia cerebral. Apesar de curso
limitado, durando cerca de um a trés meses, pode acarretar em acidente vascular cerebral
isquémico ou hemorragico. O tratamento consiste basicamente em controle dos sintomas €

dos fatores desencadeantes.

Tabela 1: Critérios diagnosticos da cefaleia atribuidos a sindrome da vasoconstrigdo cerebral

reversivel



Cefaleia atribuida a SVCR

Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C.

Foi diagnosticada a sindrome de vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR)

Existe evidencia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois dos seguintes:
A cefaleia, com ou sem sinais focais e/ou crises epilépticas conduziu a realizagio de
angiografia (com aspecto “em rosério™) e ao diagnostico de SVCR.

A cefaleia tem uma ou alﬁbas as caractetisticas seguintes:

Recorre durante < um més ¢ teve inicio agudo |

Desencadeada por atiyidgdq_s.exual, esforgo, manobras de Valsalva, emqgﬁes, tomar
banho e/ou ducha. |

Nio aparece nenhuma cefaleia significativa mais de um més, apds o inicio.

Nao melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3 e foi excluida hemorragia

subaracnoidea pelos métodos apropriados.

Tabela 2: Critérios diagnodsticos de SVCR

CRITERIOS

Cefaleia aguda e severa, com ou sem sintomas ou sinais neurolégicos adicionais.

Curso monofasico da doenga sem nenhum sintoma novo apés um meés do inicio do

quadro

Sem evidencia de Hemorragia subaracnéidea Aneurismética

Analise do LCR normal (proteina <80 mg/dl; Leucécitos <10/mm?; glicose normal)

Presenca de vasoconstri¢io segmentar multifocal de artérias cerebrais demonstrados

pelo angiotomografia ou Ressondncia Magnética.

Reversdo dos achados na angiografia depois de 12 semanas do inicio do quadro.
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