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O registro déste caso se justifica especialmente peias dificuldades do
diagnéstico etiopatogénico — pelo menos nas fases iniciais da doenga —
de um processo cuja topografia era bem evidente. Trata-se de uma crianga,
cujas primeiras manifestagbes morbidas, configurando um quadro infeccio-
so, com febre e narcolepsia, orientavam o diagnéstico para encefalite. En-
tretanto, a evolugdo veio demonstrar que a sindrome, facilmente localizavel,
dependia de um glioblastoma multiforme infiltrativo da protuberincia e do
bulbo. Realmente, o diagnéstico diferencial entre a gliomatose do tronco
cerebral e a encefalite tem importincia, sobretudo para o prognéstico.

1. G, com 7 anos de idade, branca. A paciente foi examinada, pela primeira
vez, por um de nés (R.M.F.), em sua residéncia, em 21 junho 1949. Referiam os
progenitores que as primeiras manifestagdes mérbidas se haviam iniciado aproxima-
damente um més antes, por sonoléncia inabitual e exagerada, adormecendo em plena
aula, o que lhe valera repreensies da professora. Bsses sintomas se acentuaram e,
nessa ocasido, foi verificada temperatura de aproximadamente 38°C, a qual se man-
teve por diversos dias. Nos dias 19 e 20 de junho, o quadro clinico, até entdo con-
siderado pelo clinico da familia como simples infec¢iio gripal, se agravou rapida-
mente. A crianca passou a apresentar vémitos continuos, vertigens rotatérias a im-
possibilitar a permanéncia na posi¢cdo de pé, e, pouco a pouco, entrou em estado de
torpor. Mantinha-se subfebril. Rsse estado torporoso, no qual a crian¢a respondia
a custo a nossas solicitagdes, naturalmente, ndo permitiu exame neurolégico muito
rigoroso. Conseguimos objetivar uma paresia dos membros esquerdos, sobretudo do
inferior, com hiperreflexia profunda, sinais de Rossolimo e Mendel-Bechterew, clono,
trepidacdes e franco sinal de Babinski. Por outro lado, & direita, notamos paresia
do nervo facial, do tipo periférico, e paralisia do reto externo ocular. N#&o havia a
menor referéncia a diplopias. Ao olhar lateral, principalmente para o lado direito,
aparecia nistagmo horizontal. N#o havia queixa de cefaléia nem de perturbagies
visuais. O exame oftalmoscépico Acmonstron papilas inteiramente normais. Pulso
ligeiramente taquicardico; bulhas cardiacas, normais.

Destarte, firmamos o diagndstico provisério de sindrome de Millard-Giibler, por
lesdo protuberancial direita. O inicio por surtos narcolépticos e por febre nos suge-
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riu como mais provdvel causa etiolégica, um processo infeccioso; seria, pois, uma
mesocefalite a virus.

Mediante tal diagndstico, instituimos medica¢fio antinfecciosa e vitamina B,
Exame do ligiiido cefalorraquidiano: pun¢io suboccipital, deitada; liquor limpido e
incolor; citometria 0,4 células por mm3; proteinas totais 0,10 g por litro; cloretos
74 g por litro; glicose 0,66 g por litro; reacdes das globulinas negativas; reagéo de
benjoim 00000.00000.00000.0; reacdo de Takata-Ara negativa; reagdes de Wassermann,
Steinfeld, desvio de complemento para cisticercose, Meinicke e Eagle negativas (Dr.
Oswaldo I.ange, 21-6-1949).

Evolucdo — Revimos a crian¢a no dia 23 de junho. Seu estado geral melhorara
muito, estava bem licida, de modo a permitir um exame neurolégico mais preciso.
O estudo dos aparelhos circulatério e respiratério foi completamente negativo. Au-
séncia de ganglios linfdticos enfartados. Nao conseguia ficar de pé sem apdio e,
desde que o membro inferior esquerdo tocava ao solo, surgiam trepida¢des epileptdi-
des. Forca muscular diminuida nos membros esquerdos, com positividade das mano-
bras de Mingazzini e Barré. Manobras deficitdrias nos membros superiores, prati-
camente normais. Embora o déficit motor prejudicasse em parte o estudo da coor-
denac¢do muscular, tivemos a impressdo de certa ataxia do tipo cerebelar nos mem-
bros esquerdos. A direita, embora em grau inenos intenso que no lado oposto,
verificava-se também discreta inccordenagdio, n#o influencidvel pelo contrdle visual.
De ambos os lados, pelas provas graficas, discreta dismetria. Entretanto, tdv mo-
derados cram ésses elementos da sindrome cerebelar que, em razio da pequena idade
da crian¢a, no nos convenceram totalmente. O tono muscular predominava em in-
tensidade francamente no lado esquerdo em relagdo ao direito. A esquerda, persis-
tiam todos os sinais piramidais de libertacdo: hiperreflexia profunda, clono, trepida-
¢Oes, sinal de Babinski. Sensibilidade tactil, térmica e dolorosa, artrestésica ¢ vibra-
toria integras em todo o corpo, inclusive na face. Sensibilidade da cérnea igual de
ambos os lados. A paresia facial periférica direita persistia, embora em grau menor
que o verificado no exame anterior. Paralisia do nervo abducente direito, sem di-
plopia. Nitida hipoacusia em OD. Nistagmo horizontal espontineo ao olhar extre-
mado para a direita e para a esquerda. Vertigens do tipo rotatério & movimenta-
cio voluntiria ou passiva da cabeca. Auséncia de zumbidos nos ouvidos, de disfa-
gia ou de disartria. Em vista do estado geral desfavorivel da crianca, dispensamos
a solicitagio de exame instrumental do-aparélho vestibular.

Em virtude de uma sindrome composta de sinais nitidos dos nervos cranianos VI,
VII e VIII em um lado onde havia tambéin sinais -— embora muito discretos —
de ataxia cerebelar, acompanhados de hemiplegia contralateral, surgiu a hipétese de
um tumor do angulo pontocerebelar direito. Apesar da auséncia persistente de qual-
quer sinal de hipertensio intracraniana, encaminhamos a paciente ao Dr. Celso Pe-
reira da Silva, com a solicitaciio de radiografias do crdnio nas posicdes de frente,
perfil e de Stenvers; essas radiografias foram totalmente normais. FPrescrevemos
entdo, ao lado da medica¢do antinfecciosa pelos iodetos e salicilados, a aureomicina
(2 céapsulas de 250 mg, didrias) e radioterapia profunda da fossa posterior. Apds a
primeira aplicacdo de radioterapia, dosada a 100 r., houve certo agravamento do es-
tado geral; insistimos na terapéutica e, depois das subseqiientes aplicagdes, sempre
na mesna dosagem, o estado geral, principalmente o torpor, melhorou bastante. A sin-
tomatologia focal ndo se modificou essencialinente.

No dia 13 de julho, solicitamos conferéncia com neurologista da Capital e seu
parecer coincidiu com o nosso: mesocefalite a virus. Durante um més, a sintoina-
tologia permaneceu praticamente inalterada. Em 13-8-49, novo exame de liqilido ce-
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falorraquidiano: puncéio suboccipital, deitada; pressdo inicial 14; liquor limpido e
incolor; citometria 0,4 células por mms#; cloretos 7,1 g por litro; glicose 1 g por
litro; reacdes das globulinas e coloidais negativas; uréia 0,25 g por litro (Dr. O.
Lange). Além da elevagio do teor da glicose, corroborava muito fortemente o
diagnostico etiolégico do processo a virus, o aparecimento de um novo sinal que
perdurou por cérca de uma semana: movimentos coreiformes no hemicorpo direito.
O quadro térmico havia-s: normalizado logo ap6s a instalaciio dos sinais focais.

Apesar de nunca havermos notade modificacdes do fundo de 6lho, pedimos um
exame neurocular (Dr. Paulo Braga Magalhdes): pupilas isocéricas, reflexos pupi-
lares normais; papilas de coloracdo e niveis normais; auséncia de alteragdes de
artérias e veias retinianas; paralisia do musculo reto externa direito, sem diplopia.
Em fins de junho, havia completado 800 r. de radioterapia e seu estado geral era
satisfatério, embora a sintomatologia focal permanecesse inalterada.

Fig. 1 — Caso 1. G. Pneumoventriculografia em perfil esquerdo.
Observar o deslocamento dorsal do sistema aqueduto-quarto ven-
triculo, que descreve um arco.

No dia 3 de agdsto, por trés vézes, apresentara, durante a noite, movimentos dos
membros direitos que, peia descricdo, pareciam ser convulsies bravais-jacksonianas.
Por trés ou quatro noites, movimentos semelhantes se repetiram, havendo finalmente
cedido pelo emprégo do gardenal. Nessa ocasido, surgiram disfagia e disartria dis-
cretas. Subitamente, no dia 14 de agosto, o quadro clinico voltou a se agravar: febre,
torpor intenso, vomitos e queda do estado geral. Por sugestio do médico da fa-
milia, foi ouvida a opinido de outro co-autor déste registro (A.M.P.). Diante da
resisténcia ao tratamento e da longa evolugdo do caso, decidimos apurar a exis-
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téncia de um tumor da fossa posterior, apesar da auséncia de hipertensdo intracra-
niana. Para tal fim, foi realizada a pneumoventriculografia em 20-8-49, que demons-
trou ligeira hidrocefalia simétrica supratentorial; nas chapas de perfil, ¢ conjunto
aqueduto-IV ventriculo descrevia um arco significativo de deslocamento dorsal do
sistema. Impressdo ventriculogrifica: tumor do tronco cerebral (fig. 1).

O ligiiido ventricular demonstrou: liquor ligeiramente {urvo, limpido e incolor
apds centrifugacido; hemdcias integras; proteinas totais 0,05 g por litro; cloretos
7,6 g por litro; glicose 0,7 g por litro; rea¢des para globulinas negativas; reacdo
do benjoim 22000.00000.00000.0; reacdo de Takata-Ara negativa; reacdo de Wasser-
mann negativa; uréia 0,15 g por litro; exame baterioscopico pelo Gram e Ziehl, ne-
gativo.

Fig. 2 — Caso I. G. Superficie inferior do encé-

falo. Observar a grande formacfo tumoral do rom-

bencéfalo, deformando a superficie inferior do he-

misfério cerebelar direito e desviando para o lado
esquerco a ponte e o bulbo.

Operagdo — Nesse mesmo dia, na possibilidade do tumor ser extrinseco e, mes-
mo com a indica¢io de uma descompressiva local, foi proposta e decidida a cranio-
tomia. da fossa posterior. A craniectomia suboccipital mostrou a existéncia de um
tumor infiltrativo da protuberdncia e do bulbo, produzindo grande dilatagcdo déste
ultimo segmento. A fim de se verificar sua possivel natureza cistica, foi feita uma
pun¢do. Diante do resultado negativo da puncdo e da localiza¢io do tumor, néo foi
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realizada biépsia e a intervengio, dada como encerrada. A paciente ndo apresen-
tou melhoras neurolégicas; seu estado foi gradativamente decaindo. Nos péds-opera-
tério ciriirgico ocorreu uma fistula liquérica. Nos dltimos dias de vida, a paciente,
que até entdo se apresentara licida, comegou a entrar em torpor, que se acentuou,
entrando em coma e falecendo no dia 12 de setembro de 1949.

Autépsia — Foi conseguida a retirada do encéfalo. Ja macroscopicamente obser-
vava-se um tumor infiltrativo, invadindo a protuberdncia e o bulbo. O neoplasma
produzia saliéncia no lado direito, que explicava a sintomatologia pontocerebelar.
No aspecto externo do encéfalo, notava-se grande formac¢io tumoral, situada no rom-
bencéfalo, deformando a superficie inferior do hemisfério cerebelar direito ¢ des-
viando para o lado esquerdo a ponte e o bulbo. O mesencéfalo estava praticamente
na posi¢do normal (fig. 2). A formacdo tumoral, ao exame externo, apresentava
volume de aproximnadamente 60 cms (6 X 5 X 2 em). Ao corte transversal (fig. 3)

Fig. 3 — Caso I. G. Corte transversal do romben-
céfalo. abrangendo a formacio tumoral, um glio-
blastoma multiforme.

essa formac¢ido neoplastica apresentava uma estrutura central, clara e resistente, si-
tuada no teto do quarto ventriculo e uma substdncia cinzenta avermelhada, mais mole,
situada mais superficialmente. Na periferia do tumor observava-se uma verdadeira
camada, de 1,5 cm de espessura por + cm de comprimento, que destruia o tecido ce-
rebelar. Aos cortes frontais do cérebro, verificava-se dilata¢do dos cornos anteriores
de ambos os ventriculos laterais, ao passo que o restante dos ventrfculos laterais
apresentava nftida assimetria: o corpo e os cornos posterior e temporal do ventriculo
esquerdo praticamente normais, enquanto que, & direita, essas formacgdes estavam
muito dilatadas, principalmente nos cornos posterior e inferior. O cdrno posterior
do ventriculo direito apresentava uma solu¢dio de continuidade tissular. O 3.0 e 4.°
ventriculo se achavam também dilatados. O estudo histopatolégico da mneoplasia,
realizado pelo Dr. Walter E. Maffei, revelou tratar-se de glioblastoma multiforme.
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COMENTARIOS

Neste caso se comprova a grande dificuldade, sendo a impossibilidade,
de se estabelecer precocemente o diagnéstico diferencial entre o tumor infil-
trativo do tronco encefilico e a mesocefalite a virus. Sobre ésse poiito
desejamos chamar particularmente a atengdo. Realmente, um paciente jo-
vem com um quadro complexo de sintomas pontobulbares néo sistematiza-
dos, havendo-se iniciado com as aparéncias de uma infec¢do, sugere natu-
ralmente o diagnostico de uma encefalite. Nosso caso exemplifica como ésse
diagnéstico é enganoso e como pode o quadro clinico ser causado por um
glioma infiltrativo.

Essa dificuldade é ressaltada por Guillain, Bertrand e Gruner, em sua
recente monografia e se explica em razdo mesmo de sua sintomatologia e
de suas particularidades clinicas: incidéncia principalmente em criangas ou
em jovens, auséncia habitual de hipertensfio intracraniana, inicio por vézes
febril, com evolugdo aguda ou subaguda. Segundo é&stes autores?, “é in-
contestavel que, em sua primeira fase, a afeccio se apresenta com tédas as
aparéncias de uma encefalite, ou antes, de uma mesocefalite aguda; o es-
tado febril ou subfebril orienta também para ésse diagnéstico. Apds va-
rias semanas ou varios meses, o diagnodstico torna-se mais facil. Com efei-
to, nas encefalites agudas ou subagudas do mesocéfalo, os sinais sdo freqiien-
temente regressivos, enquanto que, na gliomatose difusa do tronco cerebral,
éles sdo regressivos”. Na observagdo 3 dos mencionados autores francéses,
o inicio da doenga se processou por hipertermia sibita, atingindo a 40°C,
cefaléia e distarbios da degluticio. Esses fendmenos cederam e posterior-
mente surgiram paralisias, que ainda evoluem por surtos. Tratava-se de
gliomatose difusa, evocando antes a sintomatologia de esclerose em placas
aguda ou de uma infecgdo a virus, que a de um tumor cerebral.

Merecem citagdo outros casos da literatura, em que o inicio aparente-
mente infeccioso conduziu a falsos diagnésticos etiolégicos. Assim, Bailey 2
observou 12 criangas apresentando paralisias bulbares de evolugdo lenta-
mente progressiva e nas quais, “embora quase invariavelmente o diagnoés-
tico de encefalite ou polioencefalite tenha sido firmado durante a vida, o
exame histolégico revelou a existéncia de um tumor”. Fribourg-Blanc e
Masquin ® diagnosticaram encefalite em um caso iniciado por cefaléia, di-
plopia e febre e no qual s6 posteriormente se desenvolveu uma hemiplegia.
O estudo anatomo-patolégico veio demonstrar um glioma tilamo-protuberan-
cial. Lesné, Bertrand e Launay *, igualmente, tomaram como encefalite pos-
coqueluche, um caso de tumor do tronco encefilico. Varios outros exem-
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plos semelhantes s@o registrados na literatura, dos quais alguns vém cita-
dos na monografia de Guillain e col.

Nosso caso devia também ser diferengado do tumor do angulo ponto-
cerebelar direito. Os elementos que tornavam ésse diagnéstico mais remoto
eram: auséncia de sinais clinicos, radiolégicos e oftalmoscépicos de hiper-
tensdo intracraniana; auséncia de alargamento do orificio aciistico as ra-
diografias tomadas na posi¢do de Stenvers; auséncia de zumbidos.

Em nosso caso, os distiirbios do sono, que acompanharam os primeiros
sintomas, ainda mais confundiam o diagnéstico, contribuindo para orienta-lo
no sentido de encefalite. Segundo frisam Guillain e col., a hipersénia é
fendmeno muito raro nas gliomatoses do tronco. E’ possivel que, em nossa
paciente, fosse em parte responsavel pelas alteragbes hipnicas, o tipo his-
tolégico do tumor. Realmente, como é sabido ¥, os glioblastomas multifor-
mes, independentemente de sua localizagio, podem condicionar hipersonia
ou narcolepsia (gliobastorras multiformes, formas pseudo-encefaliticas).

A auséncia de fenomenologia de hipertensdo intracraniana e, em parti-
cular, do edema de papila, constitui regra dos gliomas infiltrativos do tron-
co. Os vbmitos apresentados por nossa paciente, atribuimos a distarbios
vestibulares. As perturbacoes piramidais, associadamente & sindrome cere-
belar, sio elementos primordiais, e dos mais constantes na afeccdo. Como
acentuamos, a sensibilidade, em tdédas suas formas, estava integra em nosso
caso; éste é também um fato comum nas gliomatoses difusas do tronco,
constituindo um dos elementos diferenciais com os tumores localizados des-
trutivos, onde se evidenciam francos distirbios sensitivos.

Os nervos cranianos lesados, particularmente o VI e o VII pares, sdo
os mais afetados habitualmente na afeccio: 38 vézes sdbre 80 casos da li-
teratura revista por Guillain, para o abducente; 20 vézes sébre 80, para o
nervo facial.

O ligiiido cefalorraquidiano, fregiientemente normal nos casos em es-
tudo, ndo demonstrou alteragbes no primeiro exame. Ji no segundo exame,
comprovou-se apreciavel aumento do teor de glicose, que contribuiu ainda
mais para se firmar o falso diagnéstico de encefalite.

O tipo histologico do tumor de nossa paciente, identificado como glio-
blastoma, ndo é dos mais comuns, nos casos de tumores infiltrativos do tron-
co. Em 85 casos recolhidos na literatura por Guillain, 45 eram constitui-
dos por gliomas identificados. Déstes, 17 eram astrocitomas, 18 espongio-
blastomas, 9 glioblastomas e 1 oligodendoglioma. Entretanto, os anitomo-
patologistas que estudaram o assunto insistem sobre a variabilidade celu-
lar, emprestando maior importincia ao caréter infiltrativo do tumor, com
conservagio dos elementos nervosos adjacentes.
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