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Resumo
A incidência do acidente vascular cerebral (AVC) no adulto 
jovem tem vindo a aumentar nas últimas décadas, traduzindo-
-se em cada vez mais hospitalizações. De igual modo, o peso 
de factores de risco cardiovascular tradicionais como a hiper-
tensão arterial, dislipidemia, tabagismo, obesidade e seden-
tarismo parece ser cada vez maior, em detrimento de outros 
mais raros classicamente associados ao AVC nesta faixa etá-
ria. A lista de possíveis etiologias é extensa e a identificação 
dos factores de risco não se traduz na completa compreen-
são etiológica do AVC, pelo que a abordagem desta patologia 
exige não só o adequado uso de exames complementares 
como também um pensamento hierarquizado. Neste artigo, 
os autores apresentam uma revisão sobre os factores de risco 
e etiologias do AVC no adulto jovem, focando alguns aspec-
tos clínicos e diagnósticos úteis para a abordagem etiológica 
destes doentes na prática clínica.
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Abstract
The incidence of stroke in young adults has been increas-
ing in recent decades, resulting in more and more hospital-
izations. Likewise, the weight of traditional cardiovascular 
risk factors such as hypertension, dyslipidemia, smoking, 
obesity and sedentary lifestyle seems to be increasing, in 
detriment of other rarer risk factors, classically associated 
with stroke in this age group. The list of possible etiologies 
is extensive and the identification of risk factors does not 
lead to a complete etiological understanding of stroke. 
Therefore, the approach to this pathology requires not only 
the adequate use of complementary diagnostic tests but 
also hierarchical thinking. In this article, the authors present 
a review of the risk factors and etiologies of stroke in the 
young adult, focusing on some clinical and diagnostic as-
pects that are useful for the etiological investigation of these 
patients in clinical practice.

Keywords: Stroke/diagnosis; Stroke/etiology; Young Adult.

Introdução
O acidente vascular cerebral (AVC) é uma patologia com 
grande impacto a nível mundial, tendo sido a segunda cau-
sa mais comum de morte e a terceira causa mais comum 
de incapacidade em 2013.1 Na população mais jovem, esta 
patologia tem um efeito especialmente devastador para o 
doente e a sua família, estando associada a sequelas físi-
cas, emocionais e sociais que se traduzem numa pior quali-
dade de vida.2,3 O limite superior de idade para definição de 
AVC no adulto jovem varia conforme os diferentes estudos, 
encontrando-se habitualmente entre os 40 e os 55 anos.4-7

Epidemiologia
A incidência do AVC em adultos com menos de 55 anos tem 
vindo a aumentar na última década,8,9 estimando-se que va-
rie entre 5,76 e 39,79/100 000 indivíduos conforme as dife-

rentes características demográficas de cada população.6,10-13 
Correspondendo a cerca de 5% a 20% do total dos AVC, o 
AVC no adulto jovem é responsável por cada vez mais hos-
pitalizações, com custos significativos associados.9,14-16 Re-
lativamente à proporção dos diferentes tipos de AVC nesta 
população, a literatura apresenta resultados heterogéneos, 
sendo que o AVC isquémico varia entre 21% e 77,9% e a 
hemorragia intraparenquimatosa entre 3,7% e 38,5%.14

Factores de Risco
A percepção de que os factores de risco para o AVC no 
adulto jovem são muito diferentes dos tradicionais factores 
de risco cardiovascular baseou-se sobretudo em estudos de 
base hospitalar e não populacional.17 A enxaqueca, o uso 
de contraceptivos orais, o consumo de drogas, a gravidez 
e o puerpério são exemplos de factores de risco classica-
mente associados ao AVC no jovem.18 Contudo, a investi-
gação mais recente tem vindo a mostrar que os factores de 
risco vascular tradicionais como hipertensão, dislipidemia e 
tabagismo têm um papel cada vez mais importante na fisio-
patologia do AVC no doente jovem, sobretudo em homens 
e a partir dos 35 anos.18-21 Deste modo, o papel de certos 
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factores de risco mais raros na população parece ter sido 
sobrestimado em detrimento de outros cada vez mais preva-
lentes na população jovem.18 A Tabela 1 apresenta uma lista 
de factores de risco associados ao AVC no adulto jovem.

FACTORES DE RISCO TRADICIONAIS
A hipertensão arterial (HTA) é um dos mais importantes facto-
res de risco cardiovascular e é igualmente um factor de risco 
independente para AVC (tanto isquémico como hemorrági-
co), sendo reportada em 19% a 39% dos jovens com AVC.6,20-

22 Existe uma íntima relação entre o valor da tensão arterial 
(TA) e o risco de AVC, pelo que o rastreio e o tratamento 
adequado da HTA permitem reduzir este risco.23

A dislipidemia está presente em 17% a 60% dos indivíduos 
jovens com AVC.6,20-22 Níveis séricos aumentados de coleste-
rol total são um factor de risco para AVC isquémico, embora 
pareça existir uma relação inversa entre os níveis de coles-
terol total e o risco de AVC hemorrágico. Não parece exis-
tir uma associação consistente entre os níveis de colesterol 
HDL ou de triglicéridos e o AVC isquémico ou hemorrágico.23 
Apesar desta relação complexa entre a dislipidemia e o ris-
co de AVC, será importante salientar que não só o risco de 
eventos aterotrombóticos atribuível à dislipidemia é reconhe-
cido como igualmente está bem assente que há benefício 
na terapêutica com estatinas para a diminuição desse risco 
(21% por cada redução de 39 mg/dL do colesterol de baixa 
densidade na prevenção primária e 12% na prevenção se-
cundária de AVC).24-27

O tabagismo é um factor de risco vascular amplamente re-
conhecido com uma elevada prevalência nos doentes jovens 
com AVC (42% a 57%).6,20,21,22 O consumo de tabaco está na 
base de uma cascata patológica que afecta não só o endoté-
lio, como a função plaquetária e os factores protrombóticos, 
provocando a produção de espécies reactivas de oxigénio 
e citocinas, a expressão de metaloproteinases de matriz e a 
libertação reduzida de activador de plasminogénio tecidular 
endógeno.28 Inicialmente, o tabagismo pode prejudicar as 
propriedades vasodilatadoras do óxido nítrico, seguido por 
várias reacções bioquímicas e inflamatórias que causam da-
nos físicos à parede endotelial.28,29 Desta forma, o consumo 
de tabaco está fortemente associado a um aumento do risco 
de AVC isquémico e este efeito parece ser dependente da 
dose consumida, aumentando para mais do dobro quando o 
consumo ultrapassa os 20 cigarros/dia.30

O sedentarismo e a obesidade são dois factores de risco 
cardiovascular que têm um papel igualmente importante no 
risco de AVC no adulto jovem. Num estudo europeu multina-
cional com 4467 doentes jovens (entre 18 e 55 anos), 48,2% 
eram sedentários e 22,3% obesos.21 Apesar de não haver 
ensaios clínicos que documentem o benefício do exercício 
físico na redução do risco de AVC, os expressivos dados ob-
servacionais são suficientemente fortes para suportar a sua 
recomendação.23

FACTORES DE RISCO NÃO TRADICIONAIS
A enxaqueca, com uma maior prevalência entre a terceira 
e a quinta década de vida, afecta cerca de 15% a 20% da 
população adulta – 17% a 25% das mulheres e 6% a 10% 
dos homens.31 É um factor de risco independente para o AVC 
isquémico, aumentando o seu risco para o dobro.32,33 Esta as-
sociação parece assumir um papel ainda mais importante nas 
mulheres e na enxaqueca com aura, havendo uma correlação 
entre o risco de AVC e a frequência dos episódios enxaqueca 
com aura.3 Nestes doentes, o evento isquémico ocorre mais 
frequentemente na fase interictal do que associado a um epi-
sódio de dor – 3% vs 0,3% - 0,5% dos AVC isquémicos, res-
pectivamente.31,35 Estudos recentes parecem demonstrar que 
a enxaqueca pode igualmente ser um factor de risco de AVC 
hemorrágico.36,37 Ainda assim, o baixo número de estudos dis-
poníveis leva alguns autores a defender que a interpretação 
destes dados deve ser feita de forma cautelosa.38

A toma de contraceptivos orais combinados (COC) está 
fortemente associada a um risco aumentado de trombose ve-
nosa e varia consoante o tipo de progestagénio e a dose de 
estrogénio usado.39 Apesar de menos evidente e mais con-
troversa, a associação com o AVC isquémico também parece 
existir - segundo uma meta-análise recente, a toma de COC 
confere um risco 1,7 vezes aumentado de AVC isquémico e 
este risco parece aumentar com a dose de estrogénio, não 
variando com o tipo de progestagénio usado.40 Contracepti-
vos orais compostos por progestagénio isolado não parecem 
conferir risco.41

A enxaqueca e a toma de COC parecem interagir de for-
ma sinérgica, aumentando o risco de AVC isquémico entre 
5 a 17 vezes. O tabagismo, quando associado a estes dois 
factores anteriormente referidos, pode fazer disparar o risco 
até 34 vezes.38 Esta interacção poderá resultar da partilha 
de mecanismos fisiopatológicos de lesão vascular endotelial, 
inflamação e disfunção plaquetária.31,42

O abuso de substâncias ilícitas é também um factor de ris-
co para AVC. A prevalência deste comportamento em adul-
tos jovens pode variar entre 12% e 34%, consoante os estu-
dos,43,44 e o consumo de diversas substâncias pode aumentar 
o risco de AVC através de vários mecanismos diferentes.45,46 
A Tabela 2 apresenta alguns potenciais mecanismos através 

Tabela 1: Factores de Risco

Hipertensão arterial Enxaqueca com aura

Dislipidemia Contraceptivos orais

Tabagismo Gravidez e puerpério

Obesidade Consumo de drogas

Diabetes mellitus  

Factores de risco de AVC no adulto jovem

INVESTIGAÇÃO ETIOLÓGICA DO ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL NO ADULTO JOVEM
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Tabela 2: Drogas de abuso e AVC no adulto jovem

AVC Isquémico AVC Hemorrágico

Cocaína Vasospasmo Pico hipertensivo

 Cardioembolismo (enfarte, arritmia) Ruptura de aneurisma ou MAV

 
Efeito protombótico (disfunção

endotelial e activação plaquetária)
Vasculite

 Aterotrombose acelerada Disfunção da autorregulação cerebral

 Hiperviscosidade  

 Vasculite  

Anfetaminas - Ecstasy, Efedrina Vasculite Vasculite

  Pico hipertensivo

  
Ruptura de aneurisma ou

malformação arterio-venosa

Opióides - Heroína
Cardioembolismo

(endocardite infecciosa)
 

 Reacção de hipersensibilidade  

 Embolização de corpos estranhos  

 Compressão de artéria carotídea  

 Vasculite  

Cannabis Hipotensão Disfunção da autorregulação cerebral

 Vasospasmo  

 
Síndrome de vasoconstrição cerebral 

reversível
 

 Vasculite  

 
Efeito trombogénico por activação 

plaquetária
 

 Cardioembolismo  

LSD Vasoconstrição carotídea  

Esteróides anabólicos Aterogenicidade aumentada  

 
Efeito protrombótico (trombocitose, po-
tenciação de factores pró-coagulantes)

 

 
Hiperviscosidade sanguínea e

disfunção endotelial
 

 
Cardioembolismo

(lesão miocárdica, arritmia)
 

Drogas de abuso e potenciais mecanismos fisiopatológicos no AVC no adulto jovem
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dos quais as drogas de abuso podem despoletar um AVC.
A gravidez e o puerpério também são factores de risco 

para AVC na mulher jovem. Estima-se que a incidência do 
AVC associado à gravidez e ao puerpério varie entre 25 e 34 
casos por 100 000 partos47 e a taxa de internamentos antes e 
após o parto devido a AVC parece estar a aumentar.48 Vários 
factores como diabetes, doença valvular cardíaca, consu-
mo tabágico e trombofilias poderão estar relacionados com 
este risco, contudo julga-se que seja a hipertensão arterial 
a ter o papel de maior relevo.47 Outros factores intrínsecos à 
gravidez e que também podem condicionar o risco de AVC 
são as alterações do estado hemodinâmico,49 a hipercoagu-
labilidade50 e possivelmente alterações da estrutura arterial 
cerebral.51

Etiologias
A identificação de um determinado factor de risco, mesmo 
considerando a possibilidade de este ter assumido um papel 
fisiopatológico na instalação do AVC, não implica necessa-
riamente a compreensão da etiologia do mesmo.18

Num doente jovem, tanto o diagnóstico como a inves-
tigação etiológica do AVC podem ser complexas, não só 
pela prevalência de diagnósticos diferenciais como pela 
variedade de causas potenciais e pela diferente frequência 
relativa de cada uma delas comparativamente ao AVC em 
faixas etárias mais avançadas.17,52 Assim, esta abordagem 
não só deve ser particularmente detalhada como também 
hierarquizada.52 A Fig. 1 apresenta uma possível aborda-
gem hierarquizada ao diagnóstico etiológico do AVC no 
adulto jovem.

A tomografia computorizada (TC) cerebral sem contraste é 
um meio de imagem importante para avaliação inicial destes 
doentes. Contudo, a ressonância magnética (RM) cerebral 
tem um papel muito importante neste processo, tanto na 
identificação de lesões isquémicas agudas (particularmente 
as sequências difusão, T2 e flair) como na exclusão de diag-
nósticos diferenciais.17 A Tabela 3 apresenta os principais 
diagnósticos diferenciais do AVC na idade jovem.

A classificação etiológica TOAST (Trial of Org 10172 Acute 
Stroke Treatment) é tradicionalmente usada independente-
mente da idade e define os seguintes subtipos: aterosclerose 
de grandes vasos, oclusão de pequenos vasos, cardioembo-
lismo, outras causas identificáveis e causa indeterminada.53 

A Tabela 4 sistematiza as principais causas de AVC isquémi-
co no doente jovem.

ATEROSCLEROSE DE GRANDES VASOS
A aterosclerose de grandes vasos é a causa de aproxima-
damente 9% dos AVC em adultos jovens, sendo mais fre-
quente em homens com mais de 42 anos.52,54,55

Conforme a disponibilidade e experiência de cada cen-
tro, o estudo inicial dos grandes vasos supra-aórticos e ce-
rebrais pode ser feito tanto por RM como por angioTC ou 

ecoDoppler dos vasos cervicais e intracranianos codificado 
a cores. A angiografia cerebral tem sobretudo relevância 
para confirmação diagnóstica nos casos em que os res-
tantes exames não invasivos são pouco claros, como por 
exemplo na suspeita de vasculites ou vasculopatias mais 
raras.17

CARDIOEMBOLISMO
A frequência relativa do cardioembolismo como etiologia 
do AVC no adulto jovem diminui com o avançar da idade. 
Fontes de alto risco como as cardiomiopatias e a hipociné-
sia ou acinésia ventricular são mais frequentes nos homens 
enquanto em mulheres ocorrem mais vezes fontes de baixo 
risco como o foramen oval patente (FOP).17 A realização de 
um electrocardiograma (ECG) à admissão, bem como a revi-
são de anteriores, a sua repetição seriada e a monitorização 
cardíaca contínua durante 24 a 48 horas são fundamentais 
para a detecção de patologia cardíaca cardioembólica como 
a fibrilhação auricular (FA).17 Ainda assim, sendo habitual-
mente assintomática e paroxística, a FA pode requerer outras 
estratégias de detecção mais eficazes como a monitorização 
por Holter,56 monitorização por dispositivos externos de de-
tecção de eventos arrítmicos57 ou até monitorização a longo 
prazo com dispositivos implantáveis.58,59 A ecografia cardía-
ca transesofágica (ecoTE) é mais sensível do que a ecografia 
cardíaca transtorácica (ecoTT) na detecção de fontes car-
dioembólicas, sendo também o método mais específico para 
diagnóstico de foramen oval patente (FOP).17 Por sua vez, 
a pesquisa de sinais microembólicos por Doppler transcra-
niano (DTC) tem uma sensibilidade semelhante à da ecoTE 
para a detecção de shunt direito-esquerdo (D-E), sendo um 
método menos invasivo, de baixo custo e mais acessível.60 

Desta forma, o DTC poderá ser um bom método para ras-
treio inicial de shunt D-E, não dispensando contudo o estudo 
complementar através da ecoTE, sobretudo em doentes sem 
outra causa evidente.17,60

Exemplos de outras fontes cardioembólicas no adulto jo-
vem são as próteses valvulares mecânicas, a endocardite de 
causa infecciosa ou não infecciosa, o mixoma auricular e o 
fibroelastoma papilar.52

Tabela 3: Diagnósticos diferenciais de AVC no adulto jovem

Esclerose múltipla

Perturbações somatoformes

Enxaqueca com aura prolongada

Défices pós-ictais (parésia de Todd)

Neoplasia

Encefalite

Principais diagnósticos diferenciais de AVC no adulto jovem
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Tabela 4: Etiologias do AVC isquémico no doente jovem

Aterosclerose de grandes vasos   

Cardioembolismo Risco embólico alto
Fibrilhação auricular com cardiopatia ou outros 

factores de risco associados

  Cardiomiopatia dilatada

  Prótese valvular mecânica

  Endocardite infecciosa/não-infecciosa

  Trombo intracavitário

  Enfarte agudo do miocárdio

  
Aneurisma ventricular esquerdo ou zona de

hipocinésia ventricular

  Estenose mitral

  Tumor intracardíaco (mixoma, fibroelastoma papilar)

  
Foramen oval patente, com shunt grande ou asso-

ciado a aneurisma do septo inter-auricular

  Complicação de cateterismo ou cirurgia cardíaca

 Risco embólico médio/baixo Fibrilhação auricular isolada

  Prolapso da válvula mitral

  Calcificação mitral

  Estenose aórtica

  Prótese valvular biológica

  Válvula aórtica bicúspide

  Excrescência de Lambl

  Aneurisma do septo inter-auricular isolado

  Foramen oval patente isolado, com pequeno shunt

Oclusão de pequenos vasos  Lipohialinose de artérias perfurantes

  CADASIL, CARASIL, mutações gene COL4A1

  Vasculopatia retininana e leucodistrofia cerebral

  Doença de Fabry

Outras causas identificáveis Arteriopatia não inflamatória Dissecção

  Moyamoya

  Arteriopatia pós-radiação

  Displasia fibromuscular

  Vasculopatia marfanóide generalizada

  Neurofibromatose
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Arteriopatia inflamatória

infecciosa
Vasculite associada ao VIH,

Hepatite B, Hepatite C

  Neurosífilis

  Tuberculose

  Varicela-zoster, CMV

  Neurocisticercose

 
Arteriopatia inflamatória não 

infecciosa
Vasculites sistémicas (lúpus eritematoso

sistémico, arterite Takayasu)

  Angeíte primária do sistema nervoso central

  Drogas de abuso

  Síndrome de vasoconstrição cerebral reversível

 Doença hematológica
Púrpura trombocitopénica (imune ou trombótica), 
anemia de células falciformes, talassemia beta, 

anemia ferropénica

  Hemoglobinúria paroxística nocturna

  

Estados de hipercoagulabilidade congénitos: 
factor V Leiden, mutação G20210A protrombina, 

défice antitrombina III, défice proteina C ou S, 
desfibrinogenemia, homocisteinuria

  
Estados de hipercoagulabilidade adquiridos: 

síndrome do anticorpo antifosfolipídico, gravidez e 
puerpério, neoplasia, síndrome nefrótico

  Policitemia (primária ou secundária)

  
Leucemia, síndrome hipereosinofílica, linfoma 

endovascular

  
Trombocitose essencial, coagulopatia intravas-

cular disseminada, Estados de hiperviscosidade 
sanguínea

 Doença mitocondrial (MELAS)  

 
Embolia (gasosa, amniótica, 

gorda, iatrogénica)
 

Causa indeterminada   

Sistematização das diferentes etiologias do AVC no adulto jovem

OCLUSÃO DE PEQUENOS VASOS
A doença de pequenos vasos ocorre em 12% dos doentes 
jovens e parece aumentar com o avançar da idade.7 A li-
pohialinose dos pequenos vasos surge sobretudo associada 
a factores de risco vascular clássicos como a HTA e a dia-
betes, contudo existem causas raras associadas à oclusão 
de pequenos vasos. A mais frequente destas causas raras 

é o CADASIL (cerebral autosomal dominant arteriopathy with 
subcortical infarcts and leukoencephalopathy), uma doença 
de pequenos vasos intracerebrais devida a uma mutação 
do gene NOTCH3 no cromossoma 9, que leva à oclusão 
de artérias cerebrais pela acumulação de material granular 
na sua túnica média.61,62 Com uma prevalência estimada de 
2% em doentes com idades inferiores a 65 anos, surge na 
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quinta a sexta década de vida e o seu diagnóstico baseia-se 
em critérios clínicos (enxaqueca com aura, alterações com-
portamentais e cognitivas, história familiar) e imagiológicos 
(lesões confluentes da substância branca subcortical na RM 
cerebral), sendo confirmado por teste genético.52,62

O CARASIL (cerebral autosomal recessive arteriopathy 
with subcortical infarcts and leukoencephalopathy) resulta 
de uma mutação autossómica recessiva (protease HTRA1). 
É clinicamente semelhante ao CADASIL embora com um iní-

cio mais precoce, ocorrendo entre a terceira e a quarta dé-
cada de vida e podendo associar-se a sintomas sistémicos 
extra-neurológicos como alopecia prematura, espondilose 
deformante (cervical ou lombar) e osteoartrose dos joelhos 
ou cotovelos.63, 64

O colagénio tipo IV é uma molécula que integra inúmeros 
tecidos como o endotélio vascular, o epitélio da córnea, a 
conjuntiva do olho, os glomérulos e os túbulos renais. As mu-
tações do gene COL4A1, que codifica a subunidade α1 do 

Investigação Etiológica do Acidente Vascular Cerebral Isquémico no Doente Jovem

História familiar e pessoal
Factores de risco:
HTA
Dislipidemia
Tabagismo
Obesidade
Diabetes mellitus
Enxaqueca com aura
Contracepção oral
Gravidez e puerpério
Consumo de drogas ilícitas
Trauma major/minor
Foramen oval patente

TC cerebral e angioTC
RM cerebral (com estudo difusão, FLAIR e T2*)+angio-RM TSA e cerebral
EcoDoppler vasos pescoço + transcraniano
ECG + Monitorização cardíaca 24-48h + EcoTT
Estudo analítico: Hemograma completo, ionograma, ureia e creatinina, glicemia, proteina C reac-
tiva, velocidade sedimentação, estudo coagulação completo, perfil lipídico, marcadores necrose 
cardíaca, transaminases e bilirrubina, T4 livre e TSH, hemoglobina glicada, pesquisa de tóxicos 
no sangue e urina (cannabis, cocaína, anfetaminas, opiáceos).
Estudo imunológico: anticorpos anticardiolipina, anti-β2 glicoproteina 1, anticoagulante lúpico
Serologias: VIH, VHB, sífilis

Causa Indeterminada

Figura 1: Investigação Etiológica do Acidente Vascular Cerebral Isquémico no Doente Jovem.
angioTC – angiografia por tomografia computorizada; angioRM – angiografia por ressonância magnética; CADASIL - cerebral autosomal dominant arteriopathy with 
subcortical infarcts and leukoencephalopathy; COC – contraceptivos orais combinados; DM – diabetes mellitus; ECA – enzima conversora angiotensina; ECG – electro-
cardiograma; EcoTE – ecocardiograma trans-esofágico; EcoTT – ecocardiograma transtorácico; FOP – foramen oval patente; HTA - hipertensão arterial; MELAS – mi-
tochondrial encephalomyopathy, lactic acidosis, and stroke-like episodes; RM – ressonância magnética; TC – tomografia computorizada; TSA – troncos supra-aórticos; 
TSH – hormona estimulante tiróide; VIH – vírus imunodeficiência humana; VHB – vírus hepatite B; VHC - vírus da hepatite C; VZV – vírus varicela-zoster;
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colagénio tipo IV, estão associadas a doença de pequenos 
vasos. Doentes com esta mutação podem apresentar um fe-
nótipo muito variável, surgindo desde o período fetal até à 
idade adulta. O espectro clínico é dominado pela ocorrência 
de micro-hemorragias, podendo também resultar em enfarte 
lacunar, com leucoencefalopatia subcortical associada.65

Outras doenças genéticas associadas a doença de pe-
quenos vasos são a vasculopatia retiniana com leucodistrofia 
cerebral (RVCL) e a doença de Fabry. A primeira, associada 
a uma mutação do gene TREX1 (localizado no cromossoma 
3), manifesta-se pela quarta a quinta década de vida e tem 
envolvimento da vascular da retina, causando habitualmen-
te cegueira, atingindo igualmente a vasculatura do sistema 
nervoso central (SNC), e podendo cursar com acidentes is-
quémicos transitórios e AVC, bem como cefaleias e altera-
ções cognitivas, comportamentais e do humor.66,67 A doença 
de Fabry é uma doença metabólica ligada ao X e resulta da 
deficiente actividade da enzima α-galactosidase A. Esta al-
teração metabólica leva à acumulação glicolipídeos nos pe-
quenos e grandes vasos, com atingimento renal, cardíaco e 
do sistema nervoso central (SNC). A forma mais moderada 
da doença pode manifestar-se apenas na idade adulta, en-
quanto a forma clássica é sintomática desde a infância.68

OUTRAS CAUSAS IDENTIFICÁVEIS
A dissecção arterial é a etiologia isolada mais comum no 
adulto jovem, sendo responsável por 13% dos AVC entre os 
15 e os 50 anos.7 Consiste na dissecção da parede arterial 
com consequente formação de um hematoma e a sua fisio-
patologia poderá estar relacionada com traumatismo cervical 
prévio, no entanto o papel de outros factores genéticos ou 
de factores relacionados com doença do tecido conjuntivo é 
ainda desconhecido.17,69 Clinicamente a história de trauma, 
presença de cefaleia ou cervicalgia ou outros sinais focais 
como a síndrome de Horner ou atingimento de pares crania-
nos baixos (IX a XII) podem sugerir o diagnóstico.52 O exa-
me de imagem de eleição para diagnóstico da dissecção de 
artéria cervical é a RM com ponderação T1 com supressão 
de gordura ou T2, embora a angioTC seja também uma boa 
opção. A angiografia cerebral é útil para esclarecer dúvidas 
quando os restantes exames são inconclusivos.17 A mudan-
ça das características morfológicas da estenose em exames 
repetidos com dois a três meses de intervalo pode ajudar 
no diagnóstico da dissecção, uma vez que as lesões ateros-
cleróticas permanecem estáveis.

A síndrome de vasoconstrição cerebral reversível (SVCR) 
é uma arteriopatia não-inflamatória caracterizada pela vaso-
constrição reversível de artérias cerebrais, sendo o principal 
diagnóstico diferencial da vasculite do SNC (primária ou se-
cundária). Associa-se habitualmente a cefaleias explosivas 
e recorrentes, podendo ser causada por diversos factores 
endógenos ou exógenos. O seu diagnóstico baseia-se na 
visualização de estenose segmentar e multifocal, estudo de 

LCR normal e a reversibilidade das lesões arteriais em 12 
semanas.52

Outros exemplos de arteriopatias não inflamatórias não ate-
roscleróticas são a doença de Moyamoya, a angiopatia pós-
-radiação, a displasia fibromuscular e a neurofibromatose.17,52

As vasculites são um grupo heterogéneo e podem ser clas-
sificadas como primárias e secundárias. À excepção do lú-
pus eritematoso sistémico (LES), da síndrome do anticorpo 
antifosfolipídico (SAAF) e doença de Takayasu, as vasculites 
primárias raramente causam AVC. Existem também casos 
descritos de AVC secundários a Churg-Strauss, Wegener, 
poliarterite nodosa, crioglobulinemia, Behçet, doença infla-
matória intestinal e sarcoidose.17

O lúpus eritematoso sistémico (LES) é uma doença autoi-
mune com um grande espectro de manifestações clínicas e 
laboratoriais, podendo afectar qualquer órgão. Caracteriza-
-se por períodos de remissão intercalados com surtos que 
podem ser ligeiros a muito graves. A frequência do AVC em 
doentes com LES pode variar entre 2% e 19% e a sua fisio-
patologia pode ser diversa. A vasculite em si é raramente a 
causa do AVC, sendo que este pode acontecer por outros 
mecanismos: por doença de pequenos vasos hipertensiva, 
por cardioembolismo ou por trombose arterial ou venosa 
condicionada pela presença de um estado pró-trombótico. 
A presença de anticorpos antifosfolipídicos é frequente nes-
tes doentes. O diagnóstico de LES é sugerido pela clínica, 
pelo estudo analítico e pelo estudo imunológico, podendo 
ser complementado tanto por estudos imagiológicos como 
histológicos adicionais, quando necessário.70

A síndrome do anticorpo antifosfolipídico (SAAF) é uma 
doença autoimune caracterizada por fenómenos trombóticos 
e tromboembólicos arteriais e venosos bem como aborta-
mentos de repetição associados à presença no soro de an-
ticorpos antifosfolipídicos (anticoagulante lúpico, anticorpo 
anti-cardiolipina e anticorpo anti-ß2-glicoproteina I).71 É uma 
das principais causas de AVC em doentes jovens, particular-
mente em mulheres com menos de 50 anos em que a presen-
ça de SAAF aumenta o risco de AVC em mais de 40 vezes.52 
Estima-se que aproximadamente 17% dos indivíduos com 
menos de 50 anos com um evento cerebrovascular agudo 
tenham anticorpos antifosfolipídicos.72 O diagnóstico é feito 
através da presença de critérios clínicos e laboratoriais defi-
nidos no ano de 2006 em Sydney, Australia.73

A arterite de Takayasu é uma vasculite crónica de gran-
des vasos de etiologia desconhecida com maior prevalência 
em asiáticos.74 É muito específica da mulher jovem (80% a 
90% dos casos), surgindo habitualmente na segunda a ter-
ceira décadas de vida.75 Caracteriza-se pela inflamação da 
porção torácica e abdominal da aorta, bem como dos seus 
ramos. Apresenta-se habitualmente com sintomas sistémicos 
(febre, mal estar, mialgias, perda ponderal) e sintomas ou si-
nais sugestivos de isquemia arterial de grandes vasos.76 O 
envolvimento dos vasos carotídeos e vertebrais é responsável  
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pela isquemia cerebral que se pode apresentar com sintomas 
variados como hemiparesia, cefaleias, visão turva, vertigens, 
síncope, convulsão, alterações cognitivas ou da linguagem.77 
O diagnóstico é sugerido não só pela clínica e pelo padrão 
analítico inflamatório mas sobretudo pela imagiologia vascular  
arterial por TC, RM ou angiografia.76

A angeíte primária do SNC é uma forma rara de vasculite, 
com uma incidência anual de 2.4 casos por milhão de indi-
víduos.78 Consiste num processo inflamatório da vasculatura 
do SNC sem outro envolvimento orgânico.79 Habitualmente 
apresenta-se entre a quarta e sexta décadas de vida e pode 
manifestar-se de forma insidiosa e clinicamente variável. A 
cefaleia é o sintoma de apresentação mais comum, podendo 
igualmente cursar com alteração da consciência, convulsão, 
défice cognitivo ou acidente isquémico transitório.79,80 O AVC, 
isquémico ou hemorrágico, é uma manifestação rara da an-
geíte primária do SNC.17 A suspeita desta patologia exige a 
exclusão de outras causas de vasculite do SNC através de 
uma completa abordagem diagnóstica clínica, laboratorial, 
imagiológica e histológica.81 O estudo laboratorial pode su-
portar esta hipótese pela elevação dos marcadores analíti-
cos de inflamação aguda, embora este achado seja inespe-
cífico e pouco sensível. A punção lombar é essencial para o 
diagnóstico diferencial, pois permite excluir outras causas de 
vasculite do SNC, contudo uma análise do líquido cefalo-ra-
quidiano sem alterações não permite excluir o diagnóstico. 
O estudo neuroimagiológico do parênquima por TC permite 
detectar apenas cerca de 30% das lesões de vasculite do 
SNC, sendo a RM o método preferido para este fim. O estudo 
neuroimagiológico vascular deve ser realizado em todos os 
doentes com suspeita de vasculite do SNC, sendo que os 
métodos a preferir para este efeito são a angiografia conven-
cional ou a angiografia por RM.80 A biópsia leptomeníngea 
permite confirmar o diagnóstico, embora esteja associada a 
sensibilidades baixas.17,80

As infecções são uma das principais causas de vasculite 
secundária e o seu peso na etiologia do AVC dependerá do 
seu peso epidemiológico local.

A sífilis pode causar AVC tanto na sua fase inicial como 
tardia, embora a maioria aconteça na sua fase inicial (sífilis 
secundária). Nesta fase, o AVC pode ser a principal mani-
festação do quadro meningovascular subagudo. Este quadro 
caracteriza-se por arterite obliterante de grandes e médios 
vasos cerebrais, com fibrose da íntima e inflamação perivas-
cular conduzindo a estenose luminal progressiva e trombose 
que estão na base da lesão isquémica.82 Contrariamente à 
apresentação típica, o AVC causado por neurossífilis habitual-
mente é precedido por um pródromo subagudo de cefaleias, 
mal estar, alterações do comportamento e da personalidade, 
podendo igualmente cursar com parésias de nervo crania-
no e erupção cutânea que atinge as palmas das mãos e as 
plantas dos pés.17,82 O AVC também pode ser secundário a 
complicações cardíacas tardias da sífilis (aortite). O rastreio 

de infecção por sífilis deve ser feito durante a investigação 
etiológica do AVC no doente jovem e quando positivo obriga 
a realização de punção lombar para exclusão de neurossífi-
lis. Os testes não treponémicos no líquido cefalo-raquidiano 
(LCR) têm uma elevada sensibilidade, mas baixa especifici-
dade, pelo que pode ser necessária a realização de um teste 
treponémico para confirmação diagnóstica.17

Os doentes infectados pelo vírus da imunodeficiência 
humana (VIH) têm um risco mais elevado de AVC do que 
aqueles não infectados. Esse risco aumentado ocorre por 
meio de diferentes mecanismos como vasculopatia cerebral, 
cardioembolismo (endocardite, miocardiopatia dilatada), es-
tados de hipercoagulabilidade (défice de proteína S, SAAF) 
e síndrome de hiperviscosidade. A vasculopatia associada 
ao VIH tem sido descrita em adultos jovens e pode afectar as 
artérias extracranianas ou intracranianas grandes ou médias. 
Uma vasculopatia de pequenos vasos também foi observa-
da em doentes com síndrome de imunodeficiência adquirida 
(SIDA).83 Além disso, o risco de aterosclerose acelerada está 
potencialmente associado ao tratamento anti-retroviral.17

Outros exemplos de causas infecciosas de AVC são a tu-
berculose, a borreliose, a infecção por varicela zoster, a cisti-
cercose e a doença de Chagas.17

Existem ainda outras causas raras relacionadas com 
patologia hematológica (anemia de células falciformes) e 
estados de hipercoagulabilidade congénitos ou adquiridos 
(Tabela 4).

CAUSA INDETERMINADA
Ainda assim, apesar da investigação detalhada, a causa do 
AVC pode não ser identificada em cerca de 30% dos adultos 
jovens.17 Por vezes, apesar da presença de factores de ris-
co cardiovascular, não se evidencia doença aterosclerótica 
ou de pequenos vasos que justifique a lesão quer por estas 
estarem ausentes quer por não serem detectáveis nos es-
tudos imagiológicos actualmente disponíveis. Contudo será 
importante salientar que só após a realização de um estudo 
extenso e detalhado é que é possível ao clínico afirmar que 
o AVC é de causa indeterminada. Alguns exames analíticos 
ou imagiológicos poderão ter de ser repetidos uma vez que 
a forma como os seus achados se mantêm ou flutuam com o 
tempo pode dar informações relevantes sobre a confirmação 
ou exclusão de certos diagnósticos.

Conclusão
O diagnóstico etiológico do AVC no adulto jovem requer ha-
bitualmente uma abordagem mais complexa do que nos indi-
víduos mais velhos. Apesar de estas populações partilharem 
cada vez mais factores de risco vascular tradicionais, como 
a hipertensão, a dislipidemia, a obesidade e o sedentarismo, 
existem factores de risco menos tradicionais cuja expressão 
na população adulta mais jovem não pode ser descurada. 
Ainda assim, a mera identificação dos factores de risco não 
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se traduz na completa compreensão etiológica do AVC, 
sendo a lista de possíveis etiologias extensa, revelando-se 
muitas vezes desafiante para o clínico. Desta forma, a abor-
dagem diagnóstica do AVC no adulto jovem não só deve ter 
em conta a heterogeneidade das causas como deve tam-
bém ser hierarquizada, baseando-se no contexto clínico em 
que este se apresenta e utilizando os meios complementares 
mais adequados.  ■
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