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CLINICA NEUROLSGICA DA FACULDADE DE MEDICINA DA
UNIVERSIDADE DE S, PAULO -

(Servigo do Prof. ApHERBAL TOLOSA)

CONSIDERAQOES EM TORNO DE UM CASO DE
HEMATOMIELIA (*) -

N‘JOAO A. CAETANO DA SILVA JUNIOR.

Assistente voluntirio

- O caso que passaremos a relatar pareceu-nos sobremodo interes-
sante, justificando assim a sua publicagdo, pela discordancia verifi-
cada entre os resultados de dois exames neurolégicos de que foi objéto,
o primeiro realizado em 1934 e o outro em Margo de 1941.

Como resultado dessa discordancia entre os dois exames reali-
zados chegou-se em ambos a um diagnostico diferente: no primeiro
foi diagnosticada uma “esclerose lateral amiotréfica, de forma hemi-
plégica, apopletiforme”, emquanto que, no segundo, chegou-se a con-
clusio de tratar-se de uma “lematomielia espontinea localizada na
hemimedula esquerda, entre os segmentos C6 e DI1”.

‘Os principais: fitos que nos levaram a fazer este tiltimo diagnds-
tico foram em primeiro lugar a parada da evolucio de alguns dos
sintomas que ja se apresentavam no primeiro €xame, assim como a

existencia de alguns outros que nio encontramos assinalados no mes-"

mo e, alem disso pela interpretagio diversa dada a alguns dos sinto-

mas apreciados em conjunto que, por ocasido daquele exame foram

considerados 1soladamente

Passemos agora & observacio ‘do doente em apreco, apds o que
faremos algumas breves consideragfes a respeito do-caso.

OBSERVACAO NEUROLOGICA

Identificacdo: Procedendia: Capital

Nome do doente: Joa. Pag. Nacionalidade: brasileiro
Profissdo: alfaiate Cor: branco
Idade: 40 anos Estado civil: solteiro

Antecedentes familiares — Os pais sempre tiveram boa saude
emquanto vivos. O pai faleceu de nefrite. Mie falecida apds con-
gestio pulmonar. Nao conhece na familia casos de moléstia nervosa,
mesmo em parentes mais afastados. Tem cinco irmaos, todos sdos.

(*) Trabalho apresentado no II.° Congresso Médico-Estudantino de S. Paulo, rea-
lizado em Setembro de 1941.
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Antecedentes pessoais — Sempre teve boa saude, embora a
perturbagdo neurologica que apresenta e que sera descrita mais adian-
te ja date de 30 anos. Refere que aos 4 ou 5 anos teve perturbaces
intestinais. Das moléstias peculiares a infancia refere apenas o sa-
rampo. Nega contagio venéreodluético. Habitos: alimentacio va-
riada, comendo de tudo e nada lhe fazendo mal. Fuma cerca de meio
mago de cigarros por dia. Bebe raras vezes e, quando o faz, em pe-
quena quantidade. |

Histéria da moléstia atual — Aos 10 anos de idade, em 1910,
quando estava servindo a4 mesa, pois ji trabalhava em servigos do-
mésticos, sentiu repentinamente um calefrio e uma fraqueza genera-
ralizada, caindo ao solo. Ficou completamente impossibilitado de rea-
lizar qualquer movimento. N#o perdeu a conciéncia, mantendo-se
lacido; falava, via e ouvia perfeitamente. N&o havia perturbagdes
esfincterianas. Foi levado ao leito e dois dias depois removido para
a Santa Casa de Misericordia, sendo internado na 3.2 M. H., comple-
tamente paralitico dos membros superiores e inferiores. Nfo tinha
dores, nem formigamentos, nem quaesquer perturbagdes sensitivas.

Cinco ou seis mezes depois de sua internagio, comeparam a re-
aparecer os movimentos, de inicio nos membros superiores, depois nos
inferiores, ap6s o que, poude iniciar alguns passos e logo andar. No
‘inicio, a marcha realizava-se apoiando-se aos leitos porem, aos pou-
cos, poude realizd-la sosinho. Nunca teve febre durante o periodo de
internacio.

Quando se iniciou a recuperagdo funcional, percebeu que a mesma
se fazia incompletamente na mio esquerda.

Infelizmente ndo nos foi possivel obter uma ficha em que esti-
vessem indicagbes referentes a sua doenga nessa época, ou porgque
ainda nio houvesse um fichario na ocasido (1910), ou porque o mesmo -
se tenha extraviado.

Depois de um ano de intérnagio teve alta, apresentando-se ja
nessa ocasido nas mesmas condi¢bes em que se acha atualmente, isto
€, com -os membros do hemicorpo esquerdo mais delgados e menos
habeis que os do lado direito. :

A’ medida que crescia, notava que essa diferenca entre um lado
e o outro do corpo se tornava mais nitida. | |

Depois de dois anos do inicio da moléstia, fez tratamento fisio-
terapico, que consistiu em correntes galvinicas e massagens durante
algum tempo, porem nio obteve melhora alguma.

Continuou nessa mesma situagio dai por diante, podendo traba-
lhar relativamente bem, tanto que aprendeu e ainda exerce o oficio de
alfaiate.

_Devemos notar que essas informagées que o doente nos prestou,
basel_am—se em pequena parte no que se lembra do sucedido, sendo que
a maior parte d9§ c}etalhe_s lhe foi contada pelos parentes especialmente
pela mae, que ja é falecida.

Em.1.934, como sentisse nervosismo, mal estar e insonia persis-
tente dirigiu-se ao Hospital Umperto 1.0 Apresentava tambem nessa
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époga, d1f1culdade na emissio de urinas, que o obrigava a esperar
alguns minutos para que a mic¢do se iniciasse. Até hoje apresenta
certa dificuldade na micgio.

Na consulta que fez no Hospital Umberto 1.2, disseram-lhe que
as .perturba.g(”)es que apresentava nada tinham a vér com a doenga an-
terior. Feito nessa ocasido o exame do sangue no sentido de se veri-
ficar a existenc}a de sifilis, a reagio de WASSERMANN foi positiva no
3.9 exame realizado. Devido a isso, iniciou tratamento anti-luético,
tendo sido aplicadas durante 7 a 8 meses, injecGes de Néo-salvarsan.
Depois dessa medicagio, um novo exame do sangue mostrou um
resultado. negativo.

Ainda nessa ocasido, o médico que o atendeu recomendou-lhe fa-
zer aplicagbes de radioterapia profunda para melhorar a paralisia da
mao esquerda. Dirigiu-se entio & Santa Casa, tendo sido internado
na 12 M. H.. . '

Foi feito ai um exame neuroldgico, cujo resultadp foi o seguinte
(ficha Hn-26 — Registro S. N. — 2.802) :

- %1 — Marcha ceifante, com quéda do pé do lado esquerdo.

2 — Fenomenos amiotr6ficos do mesmo lado, desde o territdrio
do facial até os mesmos inferiores, porem mais acentuados no ante-
brago e mao esquerdos, onde revestem o tipo ARAN-DUCHENNE, com
desaparecimento das eminéncias tenar e hipotenar e consequente mao
simiesca ; impossibilidade da execucio dos tests de FROMENT e GARr-
DERE para o mediano; grande atrofia dos musculos do antebrago de
inervagio do mediano; tremores fibrilares intensos ao nivel da cin-
tura escapular. A atrofia manifesta-se tambem na face, onde os tra-
«<os sdo caidos — face “pleurard” dos francezes, encontrando-se como
consequencia a diminui¢io da rima  palpebral. Diminui¢io da forca
muscular 4 esquerda. :

3 — Sinais deé piramidalismo 4 esquerda. Marcha espastica; hi-
pertonia acentuada no membro inferior esquerdo. Exagero dos re-
flexos tendinosos inferiores esquerdos, com clonus da réotula e pé cor-
respondentes. Reflexo contralateral de PIerre-MARIE; reflexo me-
dio-pubiano exaltado. Exagero dos reflexos tendinosds superiores,
que sdo facilmente obtidos, inclusive o do omoplata (sinal de Neri).
Reflexo masseterino vivo. Reflexos abdominais cutaneos e cremaste-
rinos muito diminuidos do lado esquerdo. Reflexo cutaneo-plantar
presente do lado direito e invertido do lado' esquerdo: sinal de Ba-
BINSKI em leque. A’ esquerda observamos ainda os sinais de Ros-
SOLIMO ¢ MENDEL-BECHTEREW. L

4 — Ausencia de disttirbios da sensibilidade e dos esfincteres.
Anisocoria. Pupila direita maior que a esquerda. Reflexos pupilares
mnormais. ‘

5 — Reacdo de degeneracio parcial dos musculos das eminen-
.cias tenar e hipotenar esquerdas.

6 — Sindromo humoral raqueano negativo bem como os exames
.de sangue e de fezes.

Diagnéstico: Esclerose lateral amiotréfica — forma hemiplé-
gica, apopletiforme.
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Tratamento: radioterapia profunda da medula.
Exame do liquor: normal.
Exame elétrico dos nervos e dos musculos.

Membros inferiores: Ligeira hipoexcitabilidade galvanica nos
musculos da regido anterior da coxa e da pantorrilha do lado esquerdo.
Nos musculos da face nio encontramos perturbacdo da excitabilidade
~dos musculos do lado direito, ao passo que no lado esquerdo ha hipo-
excitabilidade, no entanto todos os pontos reagem em intensidade
abaixo de 10 MA.

Conclusdo: Reacdo de degeneracio dos diferentes grupos mus-
culares do membro superior esquerdo de distribuigdo atipica (carater
poliomietitico) ”

% ok 3k

Esteve internado 10 dias, depois do que obteve alta, iniciando
logo a terapéutica radioterdpica sobre a coluna vertebral, a qual rea-
lizou no Instituto de Radium ‘““Arnaldo Vieira de Carvalho”

Fez sete séries de aplicagGes, desde Setembro de 1936, até -Ja-
neiro de 1941,

Depois desse tratamento seu estado em nada se alterou diri-
gindo-se entdo, a conselho médico,"ao Ambulatério de Neurologia onde
s¢ria estudada.a possibilidade de ser feito novo tratamento.

Foi nessa ocasiio que o recebemos para observar.

Inspegdo geral do. doente — Aspéto geral bom. Individuo
branco, magro, pele seca, cabelos e olhos castanhos. Paniculo adi-
poso escasso. Musculatura — vide descri¢io mais adiante, no exame
neurolégico — limitamo-nos aqui a assinalar que a musculatura é nor-
mal 4 direita e apresenta algumas atrofias 4 esquerda. Esqueleto —
da mesma maneira assinalamos aqui somente a presenca de uma cifo-
escoliose dorsal ligeira sendo o hemitorax direito maior que o esquer-
do. Alem disso, o membro superior esquerdo é ligeiramente mais
curto que o direito — vide exame neuroldgico. Mucosas visiveis bem
coradas. Nao ha ganglios palpaveis. Lingua normal. Dentes: fal-
tam os superiores onde em seu lugar foi feita uma protese e os ‘infe-
riores sdo falhados. Nio ha caries visiveis nem raizes expostas.

EXAME ESPECIAL

Aparelho circulatério — A’ inspecgdo nio se notam edemas
nem circulacio colateral. NZo ha batimentos epigistricos. Choque
da ponta ndo visivel. A’ palpacio, percebe-se o choque da ponta ao
nivel do 5.° intercosto esquerdo, um centimetro e meio para fora da
linha mamilar. A’ ausculta, as bulhas cardiacas sio normais em todos
os focos. Pressio arterial: 110-60. Pulso 110, ligeiramente taqui-
cardico, o que atribuimos 4 emotividade do doente.
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Aparelho respiratério — A’ 1inspeccdo percebe-se alteracio
da dinamica resplratorla devido 4 assimetria do torax. A’ palpagio
o frémito téraco-vocal é mais nitido 4 direita. Mobilidade normal
dos apices e bases pulmonares. A’ percussio obtem-se som claro em
todo o torax porem mais nitidamente 4 direita. A’ ausculta, murmi-
rio vesicular normal em toda 4rea pulmonar, embora tambem mais
intenso 4 direita.

Aparelho digestivo — Nada notamos de anormal 4 inspeccio,
percussao e palpacio do abdomen.

-Aparelho 'endécrino — Tiroide normal. Distribuicio dos pe-
los de tipo feminino na regido pubiana. A inspeccio nada se nota
que indique alteracio endécrina.

Aparelho genito-urinario — A’ inspecgio, os orgams genitais
externos se apresentam de aspéto normal. Nao ha pontos dolorosos
reno-ureterais.

EXAME NEUROLOGICO

Psiquismo aparentemente integro. Memdria, atencio, afetivida-
de e linguagem, dentro dos limites ‘da normalidade. Bem orientado
no espago e no tempo. Cultura regular. ’

Equilibrio normal; ndo ha o sinal de ROMBERG.

Atitude normal, quer na posi¢do eréta, quer sentado ou em de-
cublto dorsal.

Exame da motricidade:

Motricidade voluntiria — Executa perfeitamente todos os mo-
vimentos com a cabeca. Motricidade da face normal, nio havendo
sinal algum de paralisia facial. Nota-se porem.que ha miose, enof-
‘talmo e dlmlnulgao da rima palpebral — sindromo de Claude-Bernard- -
Horner — 4 esquerda. Nos membros superiores, & direita, todos os
movimentos sio perfeitamente realizados. A’ esquerda, ha conserva-
cao ‘de todos os movimentos voluntarios das articulagGes escapulo-
-humeral, do cotovelo e punho, sendo nesta presentes os movimentos
de pronagdo, supinagio, extensdo e flexdo. Nos dedos da mao é im-
possivel a realizagdo voluntaria de qualsquer dos mov1mentos de fle-
x3o0, extensio, aducio, abducido e oposigao.

A’s manobras de RAIMISTE e ‘dos bragos estendidos nao notamos
sinal algum de deficit muscular, embora para esta ultima o doente:
nio conseguisse manter os dedos do lado esquerdo em completa ex-
tensdo, pois 0os mesmos estdo sempre em atitude de semiflexdo, que
nio se altera qualquer que seja a posicao da mao.

Nos membros inferiores, notamos uma limitagio ligeira de todos
os movimentos do lado esquerdo, sendo o movimento de extensio do
pé impossivel. E’ perfeita a motricidade voluntdria dos dedos dos
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pés. Sido impossiveis além disso os movimentos de rotagdo interna,
rotacio externa, adugio e abducio do pé esquerdo.

Manobra de MinNGazziNI: revela deficit muscular a esquerda,
tendo- havido queda da perna sobre a coxa — deficit dos extensores
da perna. A’ manobra de BARRE n3o notamos nada de-anormal nos
seus 3 tempos. - :

- Forga muscular: Membros superiores: nos bragos ¢ normal e
igual de ambos os lados. No antebraco ha uma diminuicio das for-
cas de flexdo e extensdo a esquerda. Na mio esquerda estd abolida
a forca muscular para qualquer movimento. No antebrago e méio
direitos é normal a forca muscular. Nos membros inferiores ha uma
diminui¢io generalizada da forca muscular 4 esquerda, sendo abolida
apenas a forca de flexdo dorsal (extensdo) do pé.

Coordenagdo dos movimentos bda. A’s manobras . index-nariz,
index-index e calcanhar-joelho, ndo se manifestam ataxias nem dis-
metrias. Nfo ha adiadococinesia, embora os movimentos da mio es-
querda sejam prejudicados pela diminui¢do da forca muscular e fla-
cidés da mdo.

Movimentacdo passiva — Tonus — A’ palpacio das massas mus-
culares, ha uma hipotonia generalizada no membro superior esquerdo,
mais acentuada no antebrago e mio. No membro inferior esquerdo

- ha certos mtsculos com ligeiro aumento do tonus em comparagio com
os do lado direito. Movimentos da. articulagio do joelho esquerdo,
mais limitados que 4 direita. Sinal do balanco passivo bem evidente
no antebrago e especialmente na mio, do lado esquerdo.

Motricidade automdtica — Fala, respiragio e degluticio normais.
Marcha ligeiramente ceifante e com arrastamento do pé esquerdo.
Mimica normal. '

Motricidade involuntéric — Nio ha movimentos espontaneos
-anormais. Motricidade reflexa: Reflexos profundos 6steo-tendino-
sos: normais em todo o hemicorpo direito. Do lado ‘esquerdo ha
exaltagdo dos reflexos médioplantar, patelar e aquiléo. Reflexo con-
tra-lateral de PIERRE-MARIE exaltado 4 esquerda. Reflexo médio-
pubiano com resposta inferior viva 4 esquerda e normal 4 direita. No
membro superior esquerdo sio.presentes os reflexos estilo-radial e
bicipital, que estio vivos. Reflexos tricipital e ctibito-pronador abo-
lidos. Reflexo do omoplata exaltado 4 esquerda — sinal de NERT —

com fm'glda aducdo do membro superior. Reflexos naso-palpebral e
oro-orbicular normais.

Bf:flexos superficiais — Abolidos os cutaneo-abdominais e cre-
masterico superficial 4 esquerda. Resposta superior do reflexo médio-
pubiano normal 4 direita e abolida 4 esquerda, -

. Reﬂexo cutaneo-plantar — invertido 4 esquerda — sinal de Ba-
binski bem nitido, acompanhado de abertura em leque dos 4 tltimes
pedarticulos. Reflexos de RossoLiMo e MENDEL-BECHTEREW nitidos
a esquerda. Variantes de GORDON, SCHAFER, OPPENHEIM presentes
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‘4 esquerda. A’ direita o reflexo cutaneo-plantar é normal. Reflexo
de RossoLimo presente, nitido, 4 direita.

Reflexos pupilares a luz, acomodagido e consensual, presentes e
normais.

Clonus da rétula e do pe a esquerda.

'N3zo ha automatismo as manobras de’ P MARIE- Forx, BABINSKI
e percussoes repetidas.
Nég ha sincinesias.

- Exame da sensibilidade: Sensibilidade superficial tactil nor-
mal. _

Sensibilidade térmica alterada a esquerda, havendo termo-anes-
tesia ao calor e ao frio na face interna do brago, faces interna, ante-
rior e posterior do antebraco e mio (vide esquema).

 Sensibilidade dolorosa alterada — analgesia com a mesma dis-
tribuicio da sensibilidade térmica (vide esquema).

Jea. Pag (68-2503)

Exama o SEN$IRILDaDE

Qv 13y

BElannLeisn © TERMOANES TES @

Sensibilidade profunda — normal em todas as modalidades.

Fendmenos troficos e vasculares — Esqueleto: Ha uma ci-
foescoliose ligeira da coluna vertebral, na regido dorsal, com convexi-
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Joa. Pae (SN-2842)
I ME o8 gE ViimipmIg
—

(9.5 V,09 4

g ANRLGESIA 8 TERMORNESTES IR

l.

dade para a esquerda desde D3 até D8 e convexidade para a direita
desde D8 até 1. Como resultado da torsio vertebral produzida pela
escoliose, ha uma deformacio toracica, sendo o torax assimétrico € o
hemitorax direito maior e mais saliente que o esquerdo.

A’ inspecgio do paciente ndi, ha uma hemiatrofia generalizada do
lado esquerdo do corpo, respeitando a face (figs. 1, 2 e 3). Essa
atrofia é mais nitida no membro superior esquerdo. No antebrago
esquerdo houve completo desaparecimento das massas musculares da
regido anterior e posterior. Mao com atrofia e hipotonia das emi-
nencias tenar e hipotenar, havendo um achatamento das mesmas, rea-
lizando assim o tipo de mao simiesca — mao tipo DUCHENNE-ARAN
— (fig. 4). Nos membros inferiores, ha tambem uma_diminui¢io da
espessura do lado esquerdo, verificando-se alem disso um abaixa-
mento da roétula desse lado em relagdo ao direito.
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| fse, 1~
Joa. Pag. (SN-2802) — Hemiatrofia

corporal esquerda, respeitando a face.
Vista anterior.

Fic. 2
Tua. Pag. (SN-2802) — Hemiatrofia
corporal esquerda. Vista posterior, No-
tar o maior comprimento do brago di-
reito e as amiotrofias no antebrago
esquerdo.
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Fic. 3

Jea. Pag. (SN-2802) — Vista da face. No-
tar a queda da palpebra e anisocoria com
miose 4 esquerda.

\

- F16. 4
Joa. Pag. (SN-2802) — Vista do ante.

braco e maio esquerdos. Amiotrofiag tipo
Aran-Duchenne. Mio simiesca.
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EXAMES COMPLEMENTARES

Reagio de Wassermann no sangue: mnegativa.

Exame-neuro-ocular : Sindromo de C1. Bernard-Horner esquerdo.
Ambliopia (ex non usu?) esquerda.

(Dr. DUrvAaL PraDO)

e

O electro-diagnostico mostrou em conclusdo o seguinte:

Os -pontos neuro-motores pesquizados (ponto de Erb, n. radial,
n. cubital e mediano no cotovelo, n. cubital no punho), com excepcio
do n. mediano no punho (1nexc1tave1) respomdem com intensidade
galvanica normal; a tesposta, no entanto, é apenas de alguns mtscu-
los dos respectlvos territorios.

Pontos mio-motores — .do deltoide, biceps, respondem normal-
mente. ‘ J
*  Powntos mio-motores — do territério do n. radial : — os misculos

longo supmador e radiais externos estdo normais; os extensor comum
dos dedos, extensor proprio do index, longo abdutor do polegar sdo
inexcitaveis com 30 MA.

Territério do n. mediano — feixe externo do m. flexor comum
dos dedos e pequeno palmar sio inexcitaveis. .
Territorio do nervo mediano no punho (Inexcz'tavel) — m. curto

abdutor do polegar, oponente do polegar sdo inexcitaveis (RD cada-
vérica).
Territério do cubital (cotowlo) — feixe interno do flexor co-
mum’ dos dedos responde normalmente; cubital anterior inexcitavel.
Territério do cubital (punho) — M. interosseos dorsais sdo inex-
citaveis; m. adutor do polegar reage com 16 MA. em C. L. Os res-
tantes estdo normais.
Os miusculos da cintura escapular e membros infefiores reagem
normalmente ao excitante galvanico. i
 As alteragbes encontradas pelo exame elétrico sdo caracteristicas
das lesdes das células motoras dos cornos anteriores da medula.

(Dr. Carros V. Savoy)

. SUMULA
\

Resumindo a obsgrvagdo que fizemos, obtivemos os seguintes
dados positivos, de interesse para a orientagdo do diagnéstico do caso
em apreco:

1.9) Em nosso paciente instalou-se subitamente ha 30 anos uma
tetraplegia sem perda da conciéncia nem da fala; essa tetraplegia me-
lhorou lentamente, atingindo as melhoras, 2 anos depois, um estado
com o qual se apresenta até hoje;

2°) Ha hemiparesia & esquerda, verificavel pelos seguintes
sinais: ‘

a) paralisia de todos os movimentos da mao;
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b) diminui¢do da forga muscular no antebrago e na mio, abo-

lico da forca muscular nos dedos; . .

¢) limitagio ligeira dos movimentos voluntdrios do membro 1n-
ferior;
d) paralisia da extensdo, rotagao interna, rotacdo externa, adu-
¢io e abdugio do pé; -

e) deficit muscular dos extensores da perna, verificavel pela
manobra de MINGAZZINI. - '

f) diminuicio generalizada e ligeira da forca muscular no mem-
bro inferior;

3.2)  Sindromo dculo-simpdtico de Claude Bernard-Homer 4
esquerda;

4°)  Hipotonia muscular no membro superior esquerdo;

5°) Ligeira hipertonia muscular no membro inferior esquerdo;

6.°) Marcha ligeiramente ceifante & esquerda; S

7°)  Hiperreflexia profunda no membro inferior esquerdo; vi-
vacidade dos reflexos estilo-radial e bicipital, sendo exaltado o reflexd
do omoplata, tambem a esquerda; e

89) Aboligio dos reflexos cabito-pronador e tricipital 4 es-
querda;’ _

9.9)  Sinal de Babinski e variantes presentes 4 esquerda. Sinais
de RossorLimo e MENDEL-BECHTEREW 4 esquerda. Sinal de Rosso-
LiMo a direita. f |

10.°) Termo-anestesia e amalgesio, com conservagio da sensi-
bilidade tactil (dissociagio siringo-miélica) nos territdrios .cutaneos
dependentes das raizes C6 — C7 — C8 e D1.

11.°9) Perturbagées tréficas vertebrais e toracicas — cifoesco-
liose e-assimetria toracica. ,
12°) Amiotrofias no antebrago e mao esquerdos — tipo Du-

chenne-Aran.

13.2)  Sindromo elétrico de degenmérescencia nos seguintes mus-
culos: extensor comum dos dedos, extensor propric do index, longo
abdutor do polegar, feixe interno do flexor comum dos dedos, pequeno
palmar, curto abdutor do polegar, oponente do polegar, cubital ante-
rior, interosseos dorsais e adutor do polegar; caracterizando lesdes dos
cornos anteriores da medula,

* . kX

Antes de discutir os varios sintomas apresentados pelo doente
para tentar o diagndstico lesional e topografico, parece-nos util con-
frontar os resultados dos dois exames neurolégicos, feitos ambos
neste Servigo, um em 1936 e outro agora, em 1941. Existem nestas
duas observagoes alguns fatos discordantes.

‘Realmente, foram assinalados em 1936 alguns sintomas que na
realidade ndo existem, ao passo que nac foram verificados alguns
outros que, ao nosso ver, tém primacial importancia para a discubsséo
diagnostica. . |

. Er}t.re os primeiros estdo a hemiatrofia facial esquerda e a hipd—
excitabilidade dos musculos da face; entre os segundos estio a disso-
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ciagdo siringomgélica da sensibilidade no territério correspondente a
C6, C7, C8 e D1, e o sindromo de Claude Bernard-Horner 4 esquerda.

A inexistencia da hemiatrofia facial esquerda — em 1936 ela foi
descrita com abundancia de pormenores (vide observagdo) — estd
bem documentada na fotografia anexa (vide fig. 3) tirada em Abril
de 1941. As duas hemifaces sio identicas; nio ha desvio da rima
labial e do sulco naso-geniano, nio ha maior saliéncia da regido malar
4 esquerda. O que existe é uma diminui¢io da rima palpebral —
assinalada ja na observagdo de 1936 — porem erradamente interpre-
tada naquela ocasido; esse estreitamento da fenda palpebral nao é se--
cunddrio & hemiatrofia facial e sim elemento componente do sindromo
de Claude Bernard-Horner. ;

A hipoexcitabilidade elétrica dos musqulos da face — tambem re-
latada na observacgio de 1936, embora ja tivesse sido admitida com
reservas pois todos os musculos faciais reagiram com excitagbes me-
nores de 10 MA — nio foi confirmada no exame procedido em 1941.

Por outro lado, na observacio feita em 1936, ndo foram assina-
lados dois elementos de grande importancia: o sindromo de CLAUDE
BerRNARD-HORNER e a dissociagdo siringomiélica da sensibilidade.

O sindromo de Claude Bernard-Frorner apresentado pelo doente
é completo — enoftalmo, miose e estreitamento da fenda palpebral
— ¢ ja existia em 1936, porquanto naquela ocasido foram assinalados
a anisocoria com miose e a diminuigio da rima palpebral, tudo &
esquerda. O que se deu, evidentemente, foi que o neurologista, em
1936, ndo reuniu os dados em um conjunto sindromico e ndo teve sua
atencdo dirigida para a possivel existencia do sindromo 6culo-sim-
patico. . .
A dissociacio siringomiélica da sensibilidade nos territorios iner-
vados’ pelos 6.2, 7.°, 8.9 segmentos cervicais e 1.2 dorsal, constitue o
elemento mais importante encontrado agora pois que €le, por si s0,
justifica a modificagdo do diagnéstico do caso e permite uma locali- .
zacdo exata da lesdo. .

Ha ainda outro elemento que fol assinalado em 1936 e ndo foi
encontrado em 1941: referimo-nos aos tremores fibrilares nos miis-
culos da c:ntura escapular. Sem querer pdr em davida o cuidado com
que foi feita a observacdo anterior, ndo nos é possivel compreender
que estes tremores tenham desaparecido integralmente e, o que € mais
interessante, sem deixar reliquats. E’ sabido que os tremores fibri-
lares indicam o sofrimento das células dos cornos anteriores da me-
dula: portanfo si, em 1936, existiam tremores fibrilares nos musculos
da cintura escapular, era légico esperar que hoje, nestes musculos
existissem anormalidades no que diz respeito 4 excitabilidade elétrica
e troficidade. Ora, o electrodiagnéstico, procedido em 1941, mostrou
estar normal o limiar de excitabilidade destes miisculos.. Seria mais
razoavel que tais tremores existissem, naquela ocasido, nos musculos
do antebrago onde existem extensas atrofias; no entanto tais pertur-
bagdes nio foram assinaladas. E’ verdade que o doente foi subme-
tido, desde 1936 a esta data, a intenso tratamento radioterdpico visando
a coluna cervical: ¢é possivel que a evolucdo do processo poliomie-
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litico tivesse sido interrompida por essa medicagdo e consequentemen-
te, tivessem desaparecido os tremores fibrilares — tradugdo c!lmca,
dessas lesGes progressivas. A julgar pelas expressoes do P-ac1ente,.
porem, o processo mérbido estd absolutamente estacionado, ndo desde

1936, porem desde 1912 e as mesmas atrofias que apresenta agora ja

existiam muito anteriormente ao exame neurolégico procedido em 1936.
* kK

Este estudo comparativo entre as duas observagbes nos pareceu
indispensavel pois, dadas as alteragbes neurologicas que encontramos
no doente, nio podemos confirmar o diagndstico de esclerose laterfal
amiotréfica que fora feito anteriormente. O modo de inicio da mo-
lestia (ictus), a reducgio da sintomatologia inicial — tefraplegia —
para hemiparesia no periodo de estado, existencia do sindromo de
CrAUDE BERNARD-HORNER, da zona de dissociagio siringomiélica da
sensibilidade e as deformacbes esqueleticas unilaterais, e, finalmente

" 0 estacionamento completo, da molestia ha mais de 20 anos, infirmam

esse diagnéstico. E’ bem -verdade que, em 1936, o' diagnéstico de
esclerose lateral amiotréfica nao féra feito com facilidade, tanto assim
que o neurologista fora obrigado a encaixar o caso dentro dos limites
nosograficos de uma forma anémala e muito rara da moléstia — es-

- clerose lateral amiotrofica — forma hemiplégica, apopletiforme.

A sintomatologia neuroldgica apresentada por Joa. Pag. nio se
explica tdo sémente pelas lesbes sistematizadas de esclerose amiotro-
fica. Nio ha dfivida que existem lesdes no corno anterior e no feixe
piramidal: a lesdo do corno anterior explica a atrofia de tipo Du-
CHENE-ARAN e o sindromo de degenerescencia nos musculos da mio
e do antebrago; a existencia da lesio piramidal € confirmada pela hi-
pertonia em extensio do membro inferior, pela hiperrefletividade pro-
funda, pelos sinais de BABINSKI, MENDEL-BECHTEREW e R0OSSOLIMO,

.pela presenca do clonus, pelo tipo de marcha e pelo deficit na forga

muscular na realizagio de movimentos voluntirios. A hemiatrofia
generalizada, verificavel no hemicorpo esquerdo é atribuivel 4 falta
das incitagbes motoras piramidais e consequentemente 4 falta de fun--
cdo, deficit este que se estabeleceu ha 30 anos, tempo suficiente para
justificar a assimetria -corporal. A

Mas ha a considerar ainda o sindromo de CLAUDE BERNARD-
HORNER € a dissociagio siringomiélica da sensibilidade. Ambos, s6-
mente poderdo ser explicados pela lesio do segmento médio da medula :
as fibras condutoras da sensibilidade termo-dolorosa, fibras curtas, se-
riam lesadas no seu trajéto pela substancia cinzefta intermediaria
entre os cornos anterior e posterior; o sindromo 4culo-simpético de
CLAUDE BERNARD-HORNER seria a traducio clinica da lesio do centro
cilio-espinhal de BUDGE, coluna de células vegetativas disposta na
substancia intermédio-lateral.
*  Nao se trata de uma lesio sistematizada e eletiva pois a disso-
clagao siringomiélica assume, no caso, uma disposicio isomera em
rglagao aos segmentos medulares lesados e, desde que esta perturba-
¢3o da sensibilidade atinge os territérios inervados pelos 6.°,7° 80



'~ REVISTA DE MEDICINA — JunHo 1942 71
seginentos cervicais e 1.0 dorsal, é este o distirbio que marca a lo-
-calizagdo vertical do processo mérbido. Confirma-se esta localizagio
da lesdo se atentarmos para a distribuigdo dos distéirbios 4 excitacio
elétrica, para a localizagio das amiotrofias e para as modificagées dos
atos reflexos (abolidos os reflexos cubito-pronador e tricipital).

Todos estes fatos indicam que, na regido cervical, desde C6 até

D1, exste uma lesio da substancia cinzenta; o sindromo de CLAUDE
BerNARD-HORNER, ji o dissemos, depde no mesmo sentido.
- Nao estamos pois em presenca de um caso de esclerose lateral
amiotréfica. Nesta molestia como € sabido, existe uma lesdo do
corno anterior; € do feixe piramidal: estas lesbes nunca produzem
uma dissociagdo siringomiélica da sensibilidade nem o sindromo de
CLAUDE BERNARD-HORNER.

A lesio é portanto mais extensa, abrangendo o -corno an-
‘terior, a substancia cinzenta, a coluna intermédio-lateral e o feixe pi-
ramidal, localizada na hemi-medula esquerda, e compreendida entre
C6 e D1. Sua localizagdo, deve obedecer ao seguinte esquema:

— F. rubro-espinhal
- F. piramidal cruzado
F

Sesio provavel 6
F. piramidal diréto 7 —
F. espino-cerebelares 8 —
F. espino-cerebelares 9 —
F. em crescente (Déjerine)

F. de Goll e Burdach
. em virgula de Qhultze

iAW =

RN

ko ko 3k

O diagndstico de esclerose lateral amiotréfica poderia ser dis-
cutido desde logo, si nos houvessemos baseado no modo de inicio e
na evolugio da molestia.

Realmente, a esclerose lateral amiotréfica ¢ uma molestia siste-
matizada da medula, que tem geralmente inicio lento, raramente brus-
co, apresenta uma evolugio lentamente progressiva que leva a morte
na maior parte das vezes, sendo de notar aqui que durante todo
o decorrer da molestia persistem no doente os tremores, fibrilares
que desapareceram no nosso caso. A presenca de perturbagbes de-
pendentes de lesio bulbar é outro cardter da esclerose lateral amio-
trofica, que ndo existe no nosso doente.
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Alem disso a molestia tem sintomatologia bilateral, ligado & sis-
tematizacdo bilateral, das lesdes medulares. Mesmo mas cham'fldas,
formas hemiplégicas, ha sempre alguns sinais neurf)_loglcos, do lado
oposto do corpo, indicando a bilateralidade das lesGes. E’ verdade
que no caso que estudamos, encontramos 4 diréita um sinal de Ros-
SOLIMO muita nitido. Porem este sinal, desacompanhado de qualquer
outro sintoma piramidal ou poliomielitico, ndo tem, a nosso ver, um
valor incontestavel. Por outro lado, a lesio unilateral da hemime-
dula esquerda, caso ela se propagasse um pouco ma}is para a’frente,
poderia atingir as fibras até entdo dirétas do feixe piramidal de
TURCK que se destinam aos membros inferiores: ¢ possivel que essa
lesio pudesse ser responsabilisada pelo - aparecimento do sinal de Ros-

solimo a direita.
* kX

O modo de inicio da molestia apresentado por Joa. Pag. — ictus
apoplectiforme sem perda do conhecimento e com tetraplegia flacida
reduzida depois 4 hemiplegia esquerda — leva a pensar em um pro-
cesso vascular, amolecimento ou hematomielia, Mais provavel é a
hematomielia, dada a extensio da zona lesada. O amolecimento pro-
duziria sintomatologia neuroldgica mais reduzida, mais focalizada. Ao
contrario, uma hemorragia intra-medular, seja por compressio ou por
dilaceracdo, poderia produzir uma lesdo mais extensa tanto em lar-
gura como em altura.

A anamnese do caso nio forneceu qualquer indicio a respeito
da etiologia do processo. O doente nio relata traumatismo raqui-
diano ou qualquer processo téxico-infeccioso, que pudesse ser respon-
sabilizado pela hematomielia. E’ verdade que suas informacdes, dada
sua pouca idade na ocasido do acidente neurolégico inicial, nio permi-
tem uma precisio absoluta nesse sentido. Tais fitos negativos nos
chrigam a admitir a possibilidade de uma hematomielia espontanea.
A tetraplegia inicial seria explicada pelo edema medular difuso que
acompanhou a hemorragia focal. _

S6 este diagndstico, a nosso ver, justifica o modo de inicio brusco
(ictus), a regressio paulatina da tetraplegia (desaparecimento do
edema medular), e, o que é mais importante a parada corhpleta da
evolugdo da moléstia desde que ela atingiu o periodo de estado. Nizo
encontramos, na histéria do caso por nés estudido nem a evolugio
continua, caracteristica da esclerose lateral amiotréfica, nem a evo-
11:1(;?10‘\ por etapas da siringomielia e da gliose medular progressiva. A
fixidés da sintomatologia neurolégica é um detalhe importante sobre’
o qual as afirmativas do doente sdo peremptérias.

- E essa fixidés da sintomatologia excluindo, alem da esclerose
lateral amlotroficg, da siringomielia e gliose medular progressiva, tam-
bem os tumores intra e extra-medulares, nos leva a reafirmar que
]Qa. Pag. sofreu uma hematomielia espontanea que destruiu definiti-
vamente uma parte da hemimedula esquerda, compreendida entre C6

e D1, lesdo esta responsavel por toda a sintomatologia que o doente
apresenta.



