SIRINGOMIELIA LOMBO-SACRA E ANOMALIAS CONGENITAS.
ESTADO DISRAFICO. A PROPOSITO DE UM CASO

JOSE LAMARTINE DE ASSIS*

A siringomielia é afeccio medular progressiva que se carateriza
anatomo-patologicamente pela formagio, em plena massa cinzenta cen-
tral' da medula ou do bulbo raquidiano, de cavidades tubulares, que
soem ser acompanhadas por uma proliferagio de tecido neuréglico nas
suas circunvizinhangas. Do mesmo modo que a maioria das enfermida-
des nervosas de causa desconhecida, sio infimeras as hipéteses tenden-
tes a explicar a etiopatogenia da siringomielia sem, entretanto, resolve-
rem éste problema. Barraquer Ferré e Bordas !, em trabalho recente e
completo sobre o assunto, classificam esta enfermidade em 2 grupos: a
hereditiria ou essencial e as sindromes siringomiélicas secundérias.
Estas filtimas seriam sindromes clinicamente individualizadas e produzi-
das por causas conhecidas (os agentes capazes de destruir a zona cinzenta
central da medula), como os tumores, traumatismos, alteragdes vascula-
res, infecgBes e intoxicagfes. As formas essenciais nio apresentam um
agente etioldgico evidente e, para a maioria dos autores, seriam heredi-
tarias. O seu fundamento ontogenético seria representado por uma
anomalia no fechamento da goteira nervosa primitiva. Foi déste fato
que nasceu o conceito de disrafia, emitido por Bremer e Bielchowsky 2.
Bstes autores julgam que o estado disrdfico nada mais seja que um
fator predisponente congénito, o qual formaria o processo siringomiélico
por influéncia de causas exdgenas, atuando desde a fase intra-uterina.
No quarto més do desenvolvimento embrionario do sistema nervoso, ao
se iniciar a diferenciagio da glia, pode-se processar alteragfo no cresci-
mento da neurdglia e no fechamento da goteira nervosa, resultando
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Fin. 2 — Espinha bifida
em S1.

Fic. 1 — a) Alargamento da base de susten-

tagio, genu valgum direito, tendéncia ao pe

valgo e obliqiiidade da bacia; b) Lordosc

lembar acentuada e escoliose dorsolombar com

cenvexidade para a direita, contratura das mas-
sas paravertebrais lombares.
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I'16. 3 — a) Mielografia com pantopaque. Parada em bloco no

saco dural, com infiltragio do contraste através das bainhas das

raizes lombo-sacras, conferindo aspecto arhoriforme; ) Radio-

grafia feita 8 dias apds a anterior, mostrando maior infiltragdo

do contraste; ¢) Radiografia tirada 25 dias apos a anterior, mos-
trando que nio houve maior infiltragdo.
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entdo a siringomielia e outras disrafias. A oclusio imperfeita ou o nio
fechamento da goteira vai provocar a emigragao tardia da glia primaria
ou esponglioblastica, a qual se dirige para a zona ventral do cordio
posterior e se difunde em forma da chamada gliose, que, por vezes, se
multiplica e constitui a gliomatose ou espongioblastose. Esta se estende
no sentido longitudinal. Mais tarde a gliose sofre a formagio da cavi-
dades centrais, que nada tém a ver com o canal do epéndima. Tais
vazios tendem a se alargar, e isto, segundo Spatz3, seria o elemento
mais importante para diferengar a siringo da hidromielia. Llorca e
Martinez 3, de um lado, e Fishel 3, de outro, demonstraram experimen-
talmente a possibilidade de se obter cavidades siringomiélicas em animais,
modificando o desenvolvimento do tubo nervoso primitivo. O estado
disrafico compreende nio s6 o processo siringomiélico como também
outras anomalias congénitas. Dentre estas, os autores citam as seguin-
tes: cifoscoliose, espinha bifida, costelas cervicais, sindrome de Klippel-
Feil (deformagio do atlas e fusio das vértebras cervicais), occipitali-
zagio do atlas, neurofibromatose de Recklinghausen, enurese noturna,
apofisomegalia, espondilolistesis, hipoplasia vertebral, planiespondilia,
lombarizagio de S;, sacralizagio de Ls, mal perfurante plantar familial,
estedlise, sin e polidactilia, pés chatos, éscavados ou curtos, hipopla-
sias musculares, anisomastia, tilceras, cistos dermdides, hipertricoses, lu-
xagbes congénitas, platibasia, malformacio de Arnold-Chiari (prolonga-
mento da ponte e do bulbo com hérnia do cerebelo no canal espinhal) e
hidrocefalia. Para a maioria dos autores, a intima relacio entre as mo-
dificagGes morfologicas corpéreas e a sindrome siringomiélica, constitui
um dos fundamentos mais sélidos em prol da disrafia na génese da en-
fermidade. Ao conjunto das anomalias congénitas, acompanhadas ou
nio da sindrome siringomiélica, é que Bremer 2 denominou status dys-
raphicus. A terminologia, neste terreno, é muito variada: myelodyspla-
sia de Fuchs*, trophopathia pedis myelodysplastica de Kienbock 5, dys-
plasia neuroectodermica de Van Bogaert6. Os ingléses preferem o
térmo mielodisplasia, enquanto os francéses referem-se quase sempre a
siringomielia lombo-sacra familial. Austregésilo Filho?, em trabalho
recente, faz extensa revisio das disrafias, status dysraphicus, espinha

3. Cit. Barraquer Ferré e Bordas®
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Rev. Neurol., 63:353-398 (margo) 1935.

7. Austregésilo Filho, A. — Loc. cit
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bifida oculta e mielodisplasia, reunindo-os numa denomina¢io tnica;
neurodisplasia; considera-a como representando alteragbes morfologicas
ou funcionais dependentes de modificagbes da embriogénese, em que
podem concorrer também influéncias hereditirias. A observagio que
ilustra éste trabalho, além da sindrome siringomiélica lombo-sacra. apre-
senta as seguintes anomalias: espinha bifida oculta sacra, tendéncia ao
genu valgum, pelve hipoplastica com menor desenvolvimento & esquerda,
osteoporose generalizada, deformagio da articulagio coxofemural, ten-
déncia ao pé valgo, acentuada lordose lombar e provavel alargamento
das bainhas nervosas das raises da cauda eqfiina. Esta dltima defor-
magio pode ser evidenciada gragas ao emprégo de pantopaque injetado
por via lombar, Sobre tal anomalia, nio encontramos referéncias na
literatura. O presente caso, além de raro, vem, com seu cortejo de
malformagGes congénitas, entre as quais a provavel dilatagio das bainhas
radiculares da cauda, aumentar o grupo daqueles que apoiam a teoria
disriafica da siringomielia.
OBSERVACAO

T. N., japonés, solteiro, com 13 anos de idade, procedente de Marilia, inter-
nado no Hospital das Clinicas (Servico do Prof. Adherbal Tolosa), em 21 de
maio de 1945, Anamnese — Dificuldade para andar hi 6 anos. Refere que o ini-
cio da moléstia foi insidioso, sendo atingida, inicialmente, a perna esquerda. Al-
gum tempo depois, comegou a sentir 0 mesmo embarago na perna direita, durante
a deambulagio. Enurese noturna periédica. Déres localizadas na regido sacro-
coxigea desde o inicio da enfermidade. Antecedentes familiais — Pais e irmdos
vivos e sadios. NZo ha moléstias nervosas ou deformidades em qualquer membro
de sua familia, segundo afirmac¢io do enférmo. Antecedentes pessoais — Nada
sabe informar sobre as condigdes de seu nascimento. Relata que até aos 7 anos
de idade foi sadio, andando e correndo bem. Cursou escola priméria, tendo apren-
dido a ler e escrever.

Ezxame fisico geral e especial — Paciente desnutrido e¢ com mucosas visiveis
levemente descoradas. Acentuada lordose lombar, obligiiidade da bacia, joelhos e
pés valgos. Pressio arterial 115 e 70 mms. Hg.; pulso 78 batimentos por minuto,
isdcrono e ritmico. Os demais érgios e aparelhos acham-se normais.

Sistema nervoso — Psiquismo integro. Equilibrio prejudicado pela paresia
das pernas; entretanto, o paciente consegue permanecer de pé e andar sem apbio;
na posigio de pé, alarga a base de sustentagio e os joelhos ficam acolados um ao
outro, mantendo-se o direito em semiflexdo (fig. 1). Durante a marcha acentua-se
o genu valgum e nota-se melhor a tendéncia dos pés a se desviarem para fora,
sendo éste defeito mais nitido no pé direito; ainda por ocasiio da marcha, veri-
fica-se que o paciente arrasta a extremidade anterior dos pés no chio, enquanto
a bacia bascula para um e outro lado, e a coluna lombar se projeta para a frente,
dando a impressio da marcha do miopatico. Os misculos lombares e paraverte-
brais do mesmo segmento permanecem intensamente contraidos, tornando as re-
gides lombares muito escavadas, aparentando atrofia local dos miisculos. Acen-
tuada escoliose e lordose lombar, com desvio obliquo da bacia (fig. 2). Paresia
dos artelhos, pés e pernas, e muito limitada nas coxas. Férg¢a muscular diminuida
em todos os segmentos dos membros inferiores. Exaltagio dos reflexos patelares
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e aquilianos; clono intenso e inesgotivel nos pés e ficilmente esgotavel nas rétulas.
Sinais de Babinski e de Rossolimo presentes em ambos os pés. Nio hd os sinais
de Mendel-Bechterew e do leque. Manobras para sincinesia e coordenagio estio
prejudicadas nos membros inferiores e normais nos superiores. Reflexos cutineo-
abdominais presentes e vivos. Cremastéricos abolidos a direita e presentes, mas
muito diminuidos & esquerda. Reflexos mucosos normais. Enurese noturna pe-
riddica. Pequenas areas de hipo e anestesia termodolorosa nas pernas e pés (fig.
4). Demais formas de sensibilidade normais.

Fic. 4 — Distarbios da sensibilidade. Em preto, anestesia termodolo-
rosa. Em achurado, hipoestesia termodolorosa.

Exames complemeniares — Ligiiido cefalorragquidiano — Puncio lombar em
dectibito lateral; pressdo jnicial 20 (mandémetro de Claude); provas manométricas
de ‘Stookey normais; liquor limpido e incolor; citologia 0,8 células por mm®; pro-
teinas totais 0,20 grs. por litro; r. Pandy negativa; r. benjoim coloidal 00000.
00000.00000.0; r. Takata-Ara negativa; r. Wassermann negativa com 1 cm® (J.
M. Taques Bittencourt), Exame de sangue — Reagbes de Wasserman e Kahn
negativas (A. Cunha). Eletrodiagnésitico — Qs musculos do tronco e da cintura
pélvica reagem normalmente ao excitante galvanico. N#o hi reagdes de degenera-
¢io (J. A. Caetano da Silva Jr.). Exame otoneurolégico — Aparélho vestibular:
Nistagmo espontineo ausente; nio hi desvio espontineo do index nem ataxias dos
membros superiores. Prova calérica para canais horizontais: OD — nistagmo
com laténcia de 30 segundos e duragido de 50 segundos; OF, — nistagmo com la-
téncia de 20 segundos e duracdo de 58 segundos. Movimentos reacionais presen-
tes e normais. Aparélho coclear: sinais de Weber, Rinne e Schwabach normais;
voz cochichada audivel nas dimensGes da sala de audiometria. Conclusdo: Ausén-
cia de sintomas de irritagdo do sistema vestibular; ligeiro enfraquecimento nas res-
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postas; aparélho coclear normal (Rafael da Nova). Radiografia da coluna lombo-
sacrq (Fig. 2): espinha bifida oculta de S1 (F. Secaf). Mielografia descenden-
te: Feita com pantopaque injetado no segmento lombar, mostrou rapida e grande
infiltragio do contraste nas bainhas das raizes lombo-sacras (fig. 3), permitindo
concluir que estas bainhas estavam anormalmente dilatadas; a passagem do con-
traste no canal raquidiano se féz sem obsticulos e em tempo normal. Radiogre-
fias da coluna lombo-sacra e bacia, feitas 8 dias apds a injegdo de pantopaque,
mostraram contraste muito mais infiltrado nas bainhas radiculares e bastante es-
parso. O dltimo exame radioldgico, feito 30 dias depois, evidenciou o mesmo
quadro anterior, nio havendo aumento da infiltragio. Na mesma época, o exame
radiologico dos membros inferiores visando verificar uma possivel infiltragio do
contraste nas bainhas do nervo ciitico, resultou negativa. Nas radiografias nota-se
osteoporose, pelve hipoplastica (especialmente i esquerda) e deformagio da arti-
culagio coxofemural dos dois lados.

COMENTARIOS

Além da relativa raridade do caso em apréco, chamam a atencio
as numerosas anomalias congénitas, principalmente do esqueleto. Tais
malformagbes s6 se manifestaram nos segmentos inferiores do tronco
e da cabeca. O mesmo fato se verificou em relagio as disrafias nervo-
sas, por isso que as cavidades siringomiélicas tinham localizagio baixa,
e foram acompanhadas de provavel dilatagio das bainhas nervosas das
raizes mais inferiores, isto é, lombo-sacras. Possivelmente, pelo menos
as alteragdes Osseas, ja deviam existir antes do inicio aparente da en-
fermidade e foram-se constituindo lentamente, do mesmo modo que a
vacuolizagio da substincia cinzenta central da medula lombar. Clinica-
mente, o que chamou a atengio do doente e dos seus familiares foi o
distarbio da marcha aos 7 anos de idade, havendo, pois, aparentemente,
prolongada laténcia do transtérno disrafico. Possivelmente, éste foi-se
estabelecendo muito lentamente desde o quarto més do desenvolvimento
embriondrio do sistema nervoso, quando o fechamento da goteira ner-
vosa e a progressdo da neurdglia se processaram de modo anormal. O
presente caso ainda vem demonstrar a intima relagio entre as altera-
goes morfoldgicas corporeas e a sindrome siringomiélica, o que fala
mais em favor da teoria disrifica da enfermidade.

RESUMO

O autor apresenta um caso de siringomielia lombo-sacra familia!
acompanhado de varias anomalias congénitas, entre as quais espinha bi-
fida sacra oculta, genu valgum, pelve hipoplastica, deformagio da arti-
culagio coxofemural, pés valgos, lordose lombar anormalmente acentua-
da e alargamento das bainhas nervosas das raizes da cauda eqiiina. A
moléstia passou desapercebida até aos 7 anos de idade, quando surgiram
as dificuldades na marcha, a qual lembrava a do miopatico. Os exames
complementares, afora as anomalias acima descritas, nada mais revela-
ram de importante,
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SUMMARY

The author reports a case of familial lumbo-sacral syringomyelia
associated to the following other congenital anomalies: sacral spina
bifida occulta, genu valgum, hypoplastic pelvis, deformity of the hip
joint, pes valgus, lumbar Jordosis and widening of the nerve-sheaths of
the cauda equina roots. The disease only became apparent at the age
of 7 years, when the difficulties at walking started; presently, the gait
assumed the myopathic feature. The laboratory tests evidenced nothing
besides the aforementioned anomalies.
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