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Reavaliagdo dos conhecimentos sobre aspectos fisiopatologicos do acometi-
mento da medula espinhal vem sendo motivada pelos resultados de observagdes
clinicas e farmacoldgicas no decurso dos cuidados dispensados a pacientes com
mielopatias de etiologia diversa 7:8,14,35, ]gualmente, a reavaliacdo resulta dos
novos conhecimentos sobre neuroimunologia, frente aos quais a importincia da
necrose, da desmieliniza¢do e da inflamagdo vem sendo reanalisada experimental-
mente e no homem 1,4,6,

Para empreender andlises dirigidas a esses novos aspectos impsde-se avaliar
a caracterizacdo diagnostica. Dado ser essencialmente clinica a constatacio da
vigéncia de mielopatia, torna-se necessdrio caracterizar o diagnéstico etiologico
¢, secundariamente, os processos fisiopatolégicos envolvidos no acometimento
da medula espinhal.

Dentro desse propdsito foram avaliados os critérios diagndsticos adotadas
para mielopatias e estabelecidos através da sedimentagdo da experiéncia clinica
em um mesmo Servico de Neurologia e no transcorrer de duas décadas.

CASUISTICA E METODOS

Foram analisados os dados sobre 353 pacientes com mielopatias internados no
decurso de 20 anos (1969-1978) na Diviso de Neurologia do Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da Universidade de S#o Paulo. Os critérios adotados para a
selecio dos casos foram o8 seguintes: pacientes nos quais havia sintomas e sinais
préprios a acometimento medular; esse acometimento medular representava o aspecto
capital da doenca por eles apresentada; © acometimento medular n#o era devido a
traumatismo ou a tumor; tal acometimento n#o constituia aspecto do acometimento
gistematizado de vias sensitivas ou motoras, como se observa em certas afecgles dege-

nerativas do sistema nervoso.

Dos 363 pacientes, 222 eram do sexo masculino e 131, do feminino; 272 eram
brancos, 79 pretos ou pardos e 2, amarelos. Distribufam-se quanto & idade entre
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3 meses e 88 anos: até 10 anos, 33 pacientes; de 11 a 20 anos, 62; de 21 a 30 anos,
66; de 31 a 40 anos, 72; de 41 a 50 anos, 61; de 61 a 60 anos, 38 e acima de 60
anos, 21. Provinham de outros paises 8 pacientes e 0s demais, do Brasil: do norte,
3; do nordeste, 40; do oeste, 11; do sul 20 e do sudeste (regio em que estd situado
o hospital) 271,

Foram avaliados em cada caso: o tempo de doenga por ocasifo da internacsio; o
molo de apresentacdo do processo (agudo, sub-agudo, crdnico, em surtos); o quadro
clinico e a respectiva forma de evolucfio; a concomitAncia a processos moérbidos sisté-
micos e a relago a condicdes iatrégenas; a resultados de exames paraclinicos gerais
e do liguido cefalorraqueano (LCR); resultados de exames morfol6gicos (bi6psia ou

necrépsia).

RESULTADOS

Os casos foram distribufdos conforme a mielopatia estivesse relacionada a: sirin-
gomielia (§ casos): comprometimento vascular (35 casos); vigéncia e processos caren-
ciais, como a deficiéncia de cianocobalamina, (67 cas08); processos inflamatérios devidos
a infeccles ou infestacdes (82 casos); processos nos quais fatores autoimunes alcancam
relevo (61 casos); processos nos quais o acometimento medular foi de natureza primédria,
representou o aspecto capital do acometimento do sistema nervoso e era passivel de

ser relacionado ao grupo anterior (133 casos).

COMENTARIOS

SmINGOMIELIA — O diagnéstico de siringomielia fol baseado nos 5 casos em dados
essencialmente clinicos. Estes foram comprovados morfologicamente em dois pacientes:
4 necrépsia em um e A cirurgia em outro. A idade de infcio da sintomatologia

distribuia-se entre 11 e¢ 30 anos.

COMPROMETIMENTO DA VASCULARIZACA0 MEDULAR — A maior concentracdo de casos (6
dos 15 estudados) encontrava-se situada na faixa etdria de 11 a 20 anos. A distribuicfo
topogréafica da sindrome, aliada ao modo de instalacdo do processo (agudo, ictal)
representaram o ponto essencial para o diagnéstico clinico de mielopatia devida a
insuficiéncia vascular. Em 9 pacientes a sindrome era compativel a comprometimento
no territério da artéria radicular magna: em um destes pacientes foi constatada
cirurgicamente a existéncia de malformac#io arteriovenosa intrarraqueana lombar. Em
trés pacientes a sindrome tinha topografia cervical; s6 em dois destes a instalacéo
do processo foi de tipo cromnico, evoluindo progressivamente. Em ambos a necr6psia
demonstrou a vigéncia de mielopatia vascular progressiva.

MIELOPAT:iAS CARENCIAZS — Raquitismo ou pelagra ou caréncias maultiplas foram
relacionadas ao estabelecimento de mielopatia em 4 casos. Neles a corre¢do das
avitominoses levou a remissfio parcial ou completa do processo.
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Em 63 pacientes fol estabelecido ©0 diagnéstico de neuropatia por caréncia de
cianocobalamina segundo os critérios adotados em nosso meio12. A doenga se esta-
beleceu de modo sub-agudo em 4 e de modo mais lento nos restantes. O componente
medular do processo fol reconhecido clinicamente em porgSes inferiores de medula
com mais frequéncia (cérvico-tordcico em 25; téraco-lombar em 38). O diagnéstico
baseou-se no quadro clinico em 5 paclientes e em dados de necrépsia em 2. Nos
demais, na vigéncia quer de déficit na absor¢cio de cianocobalamina radioativa (49
casos), quer de hipo ou acloridria géstrica (36 casos), acompanhada de gastrite crOnica
atrética constatada mediante bi6psia, % de salientar que 24 destes pacientes eram
etilistas cronicos declarados e que 7 foram previamente submetidos a gastrectomia.
O quadro clinico se estabeleceu entre 31 e 60 anos de idade em 52 dos 63 casos.

MIELOPATIAS INFPECC:08A8 — Poliomielite anterior aguda, abscesso bacteriano, sffilis,
tuberculose, paracoccidioildomicose, amebfase priméria, toxoplasmose, -cisticercose e
esquistossomose compdem o elenco diagnéstico neste grupo mérbido (82 casos).

O diagnéstico de poliomielite anterior aguda baseou-se essencialmente em dados
clinicos. Em um dos pacientes foi comprovado ser devida a poliovirus tipo 2; nos
demais o estudo virolégico nfilo foi efetuado ou fol inconclusivo. Houve nfitida predo-
minfAncia da faixa etdria de até 10 anos sobre as demais (6 dos 9 casos).

Abscesso epidural por estafilococo e abscesso subdural por estreptococo levaram a
comprometimento medular agudo, secunddrio, em dois casos, ambos de evolucfio fatal
e nos quais houve comprovacgio mortolégica,

A vigéncia de paracoccidioidomicose sistémica serviu de elemento ao diagnéstico
etiolégico de mielopatia observada em um paciente cujo LCR apresentava alteragdes
inflamatérias de tipo crdmico. A sindrome liquérica da neurocisticercose permitiu ©o
estabelecimento do diagnéstico em caso de mielopatia toracica (T 7). A vigéncia de
toxoplasmose sistémica, acompanhada de coriorretinite e calcificacSes patolégicas intra-
cranianas, levou ao diagnéstico de mielite por toxoplasma (nfvel lombar) em paciente
cujo LCR apresentava alteracdes inflamatérias de tipo croénico. A constatacgfio de
ameba Naegleria sp. no LCR levou ao diagnéstico etiolégico em paciente cujo estudo
J& foi registrado 11,

Os 19 casos nos quals a mielopatia fol relaclonada & tuberculose constituem o
unico agrupamento de pacientes em que o contingente de pardos ou pretos foi conspicuo
(10 casos). Neste agrupamento predominou a instalaglo do processo entre 20 e 50
anos de idade (14 casos). O comprometimento medular decorria de mal de Patt em
12 pacientes. Nos restantes havia mieloaracnoidite ou meningomielite. Nestes, o
conjunto de alteragles do LCR foi o principal elemento diagnéstico, associado A
constatacfio da doenca em outros 6rgéos, em especial nos pulmdes 9.

Mielopatia em infestacfio por ovos de Schistosoma mansoni (20 casos) fol verificada
em especial em pacientes oriundos de zonas nas quais a esquistossomose & endémica,
predominando naqueles vindos do nordeste do Brasil. Na maioria (15 casos) a
idade do inicio da doenga distribufa-se entre 20 e 40 anos, A instalagfio aguda ou
sub-aguda da sintomatologia foi a mais comum (15 casos), com apresentacfio transversa,
em nfivel torécico, predominantemente (17 cagos). Ao conjunto das alteragles do LCR
associava-ge: vigéncia de infestacfio sistémica em 15; positividade de reacgSes imuno-
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l6gicas para esquistossomose no LCR em 3; demonstracio morfolégica de infestacdo
mielorradicular em 2. Esta tltima nfio tem sido registrada comumente 10, Detalhes
sobre alguns casos foram registrados anteriormente 13,

Fol imputada & sifilis a etiologia do processo em 28 casos. A tabes dorsalis (10
casos) e a paraplegia de Erb (2 casos) representam contingente importante no grupo.
Diversas formas de acometimento luético meningovascular, todos de nivel torfcico ou
lombar, ocorreram nos outros 16 casos. Em 7 destes havia positividade de reacdes
imunolégicas para sifilis no LCR; em todos, estas foram positivas no soro. S6 em
3 casos deste grupo a doenga se iniciou antes de 40 anos de idade e 86 em 3, de
modo agudo ou sub-agudo.

MIELOPATIAS RELACIONADAS A FATORES AUTOIMUNES — S#o abrangidos neste grupo
processos que evoluiram de modo monofésico (mielopatias pés-vacinagéio, pés-infecciosas
e DpoOs-intoxicacio) ou polifdsico (esclerose miltipla e neuromielite O6ptica).

As mielopatias pds-vacinagdo, pdos-infecciosas e pis-imtoxicacdo foram caracterizadas
por referéncia a vacinaclio (16 casos), infecgfio (13 casos) ou, em dois casos, intoxicacgfio
(sulfeto de carbono em um paciente; composto organofosforado em outro) precedendo
a instalacBo do processo, Excetuando os pacientes com mielopatia pés-intoxicacho, os
demais apresentavam idade entre 10 e 30 anos. Em todos, o processo se instalou
de modo agudo ou sub-agudo. A apresentagfo transversa do quadro predominou sobre
a ascendente, da mesma forma que a topografia tordcica (16 casos), embora fosse
importante o contingente no qual esta era cervical (9 casos). S6 em dois casos a
evolucio da doenga foi fatal. Em ambos a mielopatia se instalou apés vacinacfio
anti-rdbica; s6 um deles foi submetido a necrépsia, sendo constatada mielopatia cervico-
tordcica, havendo degeneracfio cordonal anterior, lateral e posterior,

Nos casos de mielopatia pés-vacinacBo a doenca estabeleceu-se apés vacina contra
raiva (12 casos), contra varfola (3 casos) e contra febre amarela (1 caso). Relato
anterior abrange parte dos pacientes com mielopatia pés-vacinaglio anti-rdbicai. Na
maijoria dos 12 casos de mielopatia pés-vacinaclio anti-rdbica, o quadro se instalou
entre a administracio da décima e da décima terceira dose de vacina; cerca de 4
semanas nos 3 casos de mielopatia ap6és a vacinacBo antivari6lica; 5 dias ap6s, para
o de vacinagfio contra febre amarela.

S#io semelhantes quanto A apresentacfo e evoluclo os dados quanto a mielopatias
pés-infecciosas, as quais se instalaram entre 1 e 3 semanas depois de processo infeccivso
inespecifico, muitas vezes caracterizado como de tipo gripal e, num deles, como gastro-
inteatinal.

Nos 2 casos de mielopatia pés-intoxicac8o, o quadro se instalou durante a terceira
s:mana ap6s o acidente e apés terem cessado as manifestagdes gerais.

A esclerose multipla (8 pacientes) e neuromielite 6ptica (12 pacientes) compreendem
o0 Ssegundo agrupamento deste item. Os pacientes com neuromielite O6ptica foram
estudados, na maloria, entre 11 e 30 anos de idade (8 casos); em dois a doenca se
manifestou mais precocemente (4 e 5 anos de idade respectivamente), Os casos de
escleroge miltipla foram. estudados entre 20 e 40 anos de idade. Para ambos o8 grupos
predominou a apresentacio tordcica (10 casos).



364 ARQ. NEURO-PSIQUIATRIA (840 PAULO) VOL. 38, N* 4, DEZEMBRO, 1980

Em todos o0s pacientes com esclerose mnultipla o diagnéstico baseou-se fundamental-
mente na ocorréncia de surtos de ataques e remissfo da doenca, sendo estudadcs
por ocasifo do terceiro ou do quarto surto.

Nos pacientes com neuromielite 6ptica o diagnéstico clinico foi complementado
pelos dados de necrépsia em 2: em um havia necrose medular cervico-tordcica que se
acompanhava de infiltrado imunocompetente perivascular que se estendia cranialmente
até a medula oblonga e se acompanhava de destruicio do quiasma 6ptico; em outro
foi encontrada desmielinizagio medular (em nfvel tordcico) e dos nervos O6pticos.
A evolucdo em surtos foi constatada em 5, sendo estudados por ocasido do sétimo
em um e do terceiro ou quarto em 4.

MieLiTes PRIMARIAS — S#o abrangidos neste grupo 133 pacientes: 16 com mieloaracnoi-
dite priméria e 117 com mielites primérias,

N&o houve entre os 16 pacientes com mieloaracnoidite primdria um predominio
de determinada faixa etdria sobre as demais. Os achados neurorradiolégicos serviram
de base ao estabelecimento do diagnéstico de mieloaracnoidite em 15 casos deste grupo;
em 1, foi ele estabelecido & cirurgia. Predominou a apresentacdo transversa e em
nivel toracico (10 casos); quanto ao modo de apresentacio predominou o agudo e
sub-agudo (11 casos)

Os 117 pacientes com mielites primdrias foram subdivididos de acordo com o modo
de instalacfo da mielopatia: agudo (46 casos), sub-agudo (13 casos), crdnico (58 casos).

Em sua maioria, as mielopatias primédrias de estabelecimento agudo (até dentro
de uma semana) ou sub-agudo (de 1 a 4 semanas) estabeleceram-se até a idade de
30 anos (45 casos), tendo predominado entre elas a apresentaclio transversa em nfvel
tordcico (37 casos), O mesmo tipo de apresentacfio (37 casos) predominou naquelas de
estabelecimento considerado crdnico, embora a faixa etdria em que ocorreu mais
comumente foi a de 20 a 50 anos de ilade (38 casos).

O diagnéstico clinico foi complementado pelos dados de necrépsia em 5 dos 6
pacientes que faleceram (4 com formas agudas; 1 com forma croénica). Desde a
mielite necrotisante aguda até a mielopatia desmielinisante foram encontradas (esta
no caso de forma crdnica). Focos de amolecimento miltiplos, desmielinizago multifocal
e infiltrado inflamatério imunocompetente foram também registrados.

Nenhum vinculo a outros processos mérbidos em atividade puderam ser estabelecidos
para todos os casos deste grupo, como em outros estudos efetuados em nosso meiv 3,5.

CONCLUSOES

A andlise da casuistica revista permite salientar alguns aspectos quanto
a fisiopatologia do acometimento medular.

Primeiramente, destacam-se fatores anatomicos, particularmente relacionados
a irrigacdo medular. Desempenham eles papel importante no desencadeamento
de mielopatias, especialmente quando considerada a forma transversa e o nivel
toracico. Este foi o mais frequentemente observado na casuistica analisada.
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Em segundo lugar salienta-se a desmielinizagdo — primdria ou secundaria
— resultante de um s6 episédio, de varios episddios, ou continuada.

O terceiro aspecto a destacar é o da vigéncia de reagdo inflamatoria, quer
como expressdo de resposta a infec¢do ou a infestagdo, quer como expressdo
de fenOmenos autoimunes. A mielomaldcia e a necrose medular podem ser
lembradas ainda.

Todavia, torna-se dificil estabelecer um vinculo fisiopatolégico entre os
fatores apontados levando-se em conta apenas os aspectos clinicos ou, entio,
os morfolégicos oriundos de estudo necroscopico, dado o pequeno niimero de
pacientes que vém a falecer durante o periodo de observagio.

E necessdrio, para considerar esse vinculo, estudar informes relacionados
a imunobiologia do processo. Nesse particular destacam-se os dados obtidos
mediante o estudo do dual citoproteico do LCR.

RESUMO

E feita reavaliagdo dos aspectos que levaram ao diagndstico etioldgico em
353 pacientes com mielopatia nao-traumatica e nao-tumoral observados no
decurso de 20 anos: siringomielia, 5 casos; vascular, 15 casos; carencial, 67
casos; infecciosa ou por infestacdo, 82 casos; pos-vacinagdo, pds-infeccdo ou
pos-intoxicagdo, 31 casos; esclerose miiltipla e neuromielite Optica, 20 casos;
primaria, 133 casos.

Em fungdo do diagndstico sdo analisados os aspectos que podem contribuir
aos conhecimentos sobre os mecanismos fisiopatologicos interessados na defla-
gracdo do acometimento medular no que tange as alteragbes imunobiologicas.
Nesse sentido é considerado o papel da necrose, da desmielinizagdo e da infla-
magdo e o respectivo interrelacionamento.

SUMMARY
Mpyelopathies: diagnostic aspects

A re-evaluation is made of those aspects which led to the etiologic diagnosis
in 353 patients who suffered from non-traumatic, non-tumoral myelopathies, and
whose cases were studied along a period of 20 years. The cases were distributed
as follows: syringomyelia, 5 cases; vascular myelopathy, 15 cases; privation
caused myelopathies, 67 cases; infectious or infestation caused myelopathies, 82
cases; post-vaccination, post-infection or post-intoxication, 31 cases; multiple
sclerosis and optic neuromyelitis, 20 cases; primary myeolopathy, 133 cases.

With basis on the diagnosis, those aspects which may contribute to the
existing knowledge about physiopathologic mechanisms related to the onset of
spinal cord involvement, as related to immunobiologic alterations, are analysed.
The role of necrosis, demyelinization and inflammation, and their respective
interrelashionships are considered in this light.
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