SINDROME DE GERSTMANN DE DESENVOLVIMENTO
ASSOCIADA A NEOPLASIA CEREBELAR

RELATO DE UM CASO E REVISAO DA LITERATURA

LiNEu CESAR WERNECK *

No desenvolvimento humano, 4 medida que as funcbes corticais evoluem,
a cortex, além de registrar sensagbes e interpreta-las, consegue exteriorizar
0 seu pensamento, inicialmente pela palavra e depois pela escrita 21, 41, 59,
Quando fatores anormais, nem sempre bem conhecidos, interferem no desen-
volvimento cortical, podem ocorrer sintomas que vao desde a paralisia com
retardo mental a dificuldades discretas como disfuncdo cerebral minima 3,
30, Quando a disfuncdo é minima, encontramos ocasionalmente associada hi-
peratividade 58, incoordenacdo motcra minima (clumsiness) %!, disturbios da
palavra oral 36 59,57 distarbios da palavra escrita em forma de dislexia 9 18,
35,55 agrafias e disgrafias 15, 18, 19, 20,33,40, 48 gcglculia e discalculias 16, 32, de-
sordens decorrentes da distorsdo da imagem corporal, como confusdo direi-
ta-esquerda 8, agnosia de dedos * e apraxia construcional.

A associacdo de discalculia, agrafia, confusfo direita-esquerda, agnosia
de dedos e apraxia construcional constitui a chamada sindrome de Gerstmann,
descrita em 1924 (Badal em 1888 descreveu um caso com os componentes
da sindrome, mas admitiu que se tratava de histeria) 2¢. A sindrome de
Gerstmann foi originalmente descrita em adultos com lesdes no 16bo parietal
dominante, decorrente de acidente vascular encefalico ou neoplasia. Nos ul-
timos anos, vem sendo descritos casos em criangas, imputados a disfuncado no
desenvolvimento cerebral &, 34, 38, 39,

Observamos um caso de sindrome de Gerstmann de desenvolvimento que,
no decurso de sua evolugcdo, apresentou uma neoplasia cerebelar (medulo-
blastoma). N&o encontramos na literatura consultada concomitincia da sin-
drome de Gerstmann de desenvolvimento e neoplasia cerebelar, motivo pelo
qual acreditamos estar justificado este relato.

OBSERVACAO
JNSJr, 7 anos de idade, sexo masculino, branco, dextro, enviado & consulta

por dificuldades escolares, ndo conseguindo escrever nem manejar o lapis. Desde

Trabalho realizado no Centro Neurolégico, Hospital Santa Cruz: * Auxiliar
de Ensino do Departamento de Clinica Médica (Neurologia), Universidade Federal
do Paran& (Curitiba, PR).
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tenra idade, hiperatividade intensa, sempre em locomocdo, ndo se concentrando
em qualquer atividade ou objeto, por mais de alguns segundos. N&o conseguia
montar quebra-cabecas simples, abotoar-se ou dar lacos em sapatos. Aos 5 anos
de idade, aprendeu o alfabeto sem auxilio, bem como o0s nlmeros, a partir de
um calendirio, sendo capaz de ler numeros até 1.000 corretamente. Desde que
foi a escola pela primeira vez, apresentou inumeras dificuldades, sendo recusado
por varios estabelecimentos pela hiperatividade. N&o consegue reproduzir figuras,
nimeros ou letras; no entanto, representa, perfeitamente, a forma das mesmas
com os dedos. Isola-se de outras criancas e apresenta episédios de explosdao emo-
cional, irritando-se facilmente ao ser contrariado. Freqilientando sessdes de psico-
motricidade no ultimo ano, sem qualquer resultado. Desenvolvimento — Gestacéo
de 8 meses, parto por cesariana, mae com 38 anos. Mae n&do lembrava peso do
paciente ao nascer ou quando adquiriu controle da cabeca. Sentou aos 8 meses,

andou aos 18 meses e falou aos 12 meses. Antecedentes familiares — O pal
apresentava psicose e morreu de acidente vascular encefdlico. Exame fisico geral
normal. Exame mneurolégico — Nervos cranianos: Fundoscopia e campos visuais

rormais. Movimentos extra-oculares e pupilas normais. Auséncia de nistagmo. Sen-
sliblidade da face e reflexos corneanos normais., Face normal e simétrica em
repouso e durante movimento. 'Weber na linha média, com conducdo aérea maior
que 6ssea. Uvula e palato na linha média e normal. Esternocleidomastoideos nor-
mais. Lingua na linha média e normal. Sistema motor: Forca muscular normal
nas quatro extremidades. Tonus normal. Auséncia de tremor em repouso ou du-
rante movimentos, bem como de dismetria, disdiadococinesia, movimentos involunta-
rios ou ataxia. Sensibilidade a dor, tacto, posicdo, vibracéo, nistagmo optocinético
normais. Sinal de Romberg ausente. Marcha normal. Reflexos profundos e su-
perficiais normais e simétricos, com auséncia de reflexos patologicos.

Funcoes cognitivas e estado mental — Intensa hiperatividade, respondendo a
perguntas corretamente, grande distrabilidade e falta de concentracdo, necessi-
tando continuo reforco. Ocasional tartamudez. Domindncia cerebral esquerda, pre-
ferindo o dimidio direito para todas as atividades. Dificuldade de localizacdo dos
segmentos do corpo no espaco, com confuséo direita-esquerda. Incoordenacdo motora
fina de extremidades, com dificuldades na mobilizacdo dos musculos das mé&os
individualmente. NA&o conseguia apanhar uma bola quando lancada em sua direcéo.
Intensa apraxia construcional na montgem de formas com cubos, que ficou muito
mais evidente na tentativa de desenhos (Figura 1) e ao tentar escrever 0 nome
(Figura 2). Incoordenacdo visuomotora, nao conseguindo fazer circulos correta-
mente e impossibilidade de formar Aangulos. Identificava oralmente as figuras que
eram apresentadas, reproduzindo-as com os dedos, bem como a letras. Conhecia os
nimeros e era capaz de 0s ler em voz alta corretamente (483, 276, 236). Repre-
sentou-os com os dedos, mas ndo com o lapis. N&o conseguia fazer calculos simples
como 3 + 3, dois dedos mais trés dedos, 5 dedos mais 3 dedos, escolher entre duas
porcoes de objetos, qual era a que continha maior quantidade. Confusfo direita-es-
guerda presente durante comandos, projecio do corpo e ao tentar apontar no
examinador o lado correto, Agnosia de dedos presente, testado pelos métodos des-
critos por Kinsbourne e Warrington .

Evolucdo — Fol prescrito metilfenidato e, quinze dias apés, na vigéncia da me-
dicacdo, auséncia de hiperatividade, aumento da capacidade de concentracéo, con-
seguindo brincar véarias horas com 0 mesmo brinquedo. Conseguia permanecer em
seu lugar na sala de aula. Melhorou da apraxia visuomotora (Figs. 1 e 2).

Dois meses ap6s, melhorou quanto 2 escolaridade, sendo evidente a auséncia
de hiperatividade. Durante o exame, impressdc de paresia transitéria dos misculos
abducentes, de dificil constatacdo, mesmo com o teste de lente vermelha *. Suges-
tdo de paresia facial direita. Sinal do rebote & direita, dismetria discreta e hipo-
tonia bilateral, com reflexos profundos hipoativos, sendo levantada a suspeita de
neoplasia de fossa posterior, sendo solicitado retorno em alguns dias para confir-
macfo dos sintomas,
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\XK/ Fig. 1 — Caso JNSJr. Tenta-
tivas de reproducdo
.

de figuras, conforme
o8 respectivos mode-
los: em A, avalia-
¢do inicial; em B,
duas semanas apds,
tomando metilfenida-
to;, em C, logo apds

a extirpacdo cirirgi-
ca do meduloblasto-

ma cerebelar; em
D, trés meses apos
a cirurgia (decom-

r@ posicdo dos desenhos
§ originais e monta-

gem para compara-
¢@o).

Fig. 2 — Caso JNSJr. Tentativas do pacien-

te para escrever seu premome (Joa-
quim): em A, avaliacdo inicial;
em B, duas semanas apds, tomando
metilfenidato; em C, logo apds a
extirpacdo cirurgica da mneoplasia
cerebelar; em D, trés meses apds
a cirurgia.
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Apesar dos apelos através de parentes, a mde do paciente seguiu orientacdo
de outro médico, sendo medicado com metilfenidato, diazepan e haloperidol durante
8 meses, desaparecendo a hiperatividade, aprendendo a ler sem auxilio da pro-
fessora, mas nao conseguindo escrever, sendo retirado do colégio por deficiéncia
motora. Trés meses antes do exame abaixo, surgiram voémitos incoerciveis, anorexia,
cefaléia generalizada. Apresentava pupila direita menor que a esquerda, com fun-
doscopia normal. Demais nervos cranianos normais. Diminuicdo global da forgca
muscular, com hipotonia generalizada. Hiporreflexia profunda generalizada. Teste
psicolégico de Terman-Merril, revelou QI 79, com idade mental de 6 anos e 3 meses
(idade cronolégica 7 anos e 11 meses). Nesse teste, apresentou, na parte ndo verbal,
os seguintes erros (4 anos um erro; 5 anos 3 erros; 6 anos 1 erro e 7 anos 2 erros),
que foram computados na afericao total.

O paciente retornou somente apés 4 meses, sendo que os vOmitos continuavam,
a cefaléia tornou-se severa, difusa, mais intensa pela manhd ao acordar. Epis6dio
de iInstabilidade na marcha, vertigem e diplopia transitéria. Entrou para musicote-
rapia, aprendendo a tocar piano, mas ndo conseguindo escrever. Exame newroldgico
-— Edema de papila bilateral, com hemorragias peri-papilares e engurgitamento ve-
noso. Paralisia de musculo reto lateral esquerdo. Nistagmo rotatério na mirada
lateral direita. Paralisia facial direita. Ataxia de tronco, deambulando com base
alargada, tremor intencional, disdiadococinesia & direita. Hipotonia generalizada,
maior & direita. Hiporreflexia generalizada. Pescoco fletido para evitar dor 4 mo-
bilizacdo. A radiografia do cranio mostrou erosdo de clindides posteriores. A ven-
triculografia mostrou deslocamento anterior, com bloqueio ao nivel do segmento
superior do aqueduto e hidrocefalo generalizado (Fig. 3). Submetido a derivacédo
ventriculo-atrial, o paciente melhorou quanto ao estado geral. Apé6s alguns dias,
foi feita exploracdo cirturgica da fossa posterior *, sendo encontrada, ao nivel do
vermis cerebelar, na linha média, tumoracdo de cor escura, cuja histologia de-
monstrou tratar-se de meduloblastoma **. Retirada a maior parte da tumoracio.

Pos-operatério acidentado, com formacdo de fistula liquérica, tratada por nova
sutura e drenagem continua por 7 dias. Apds a alta hospitalar, foi submetido
a radioterapia de fossa posterior.

O paciente foi reexaminado 3 meses apds, sendo constatada auséncia de edema
de papila, auséncia de cefaléia e de voOmitos, deambulando com dificuldade, com
discreta ataxia de tronco e base alargada, persistindo a paralisia facial direita.
Nas provas gréaficas melhorou a coordenacao.

COMENTARIOS

A sindrome de Gerstmann adquirida é decorrente de lesdo parietal no
hemisfério dominante, mas nada pode ser concluido quanto a sindrome de
Gerstmann de Desenvolvimento 6 38, 3%, Quando descreveu a sindrome, Gerst-
mann acreditava que os sintomas resultavam de um defeito no reconheci-
mento do préprio corpo 8 25, Mais tarde Heinburg e col, citados por Benson
e Geschwind 4, demonstraram que um uUnico sintoma da sindrome pode ser
visto em pequenas lesGes em qualquer ponto do cérebro. Somente gquando
os quatro elementos estavam presentes é que a les@o cerebral era extensa

e acompanhava-se de comprometimento da cortex parietal dominante em

* Procedimentos neurocirurgicos realizados pelo Dr. José Faria Ratton, ao qual
agradecemos.
**  Exame anatomopatoldgico realizado pelo Dr. Affonso Coelho, ao qual agradecemos.



68 ARQ. NEURO-PSIQUIAT. (SA0 PAULO) VOL. 83, N. 1, MARCO, 1975

Fig. 3 — Caso JNS8Jr. Ventriculografia demonstrando wventrfculos dilatados e blo-
queio ao mnivel do aqueduto,

909% dos casos 5 25, Critchley 18, apesar de ser considerado o primeiro a
descrever a sindrome de Gerstmann de Desenvolvimento em 1942, mais tar-
de, como Gloning e col.282 e Benton?® tende a duvidar da existéncia da
sindrome pura como fato isolado ¢ do seu valor na localizacdo dos sintomas
ao nivel do 16bo parietal dominante? 20, 28 argumentando que a sindrome
ja foi descrita em lesbes no hemisfério ndo dominante em menor freqiiéncia
e sintomas isolados da mesma sdo encontrados em ledes esparsas” 28, LesOes
parietais que ocorrem antes do nascimento, nao induzem a sintomas referentes
ao 16bo lesado, mas sim a retardo mental 3. Na sindrome de Gerstmann de
Desenvolvimento, provavelmente, as sinapses neuronais ndo estfo plenamente
desenvolvidas. Esta falta de desenvolvimento parece ser genética, mas po-
deria estar associada a dificuldades durante o nascimento 38,

A confusdo direita-esquerda, um dos principais sintomas da sindrome,
tem um conceito muito amplo. Refere-se ndo a uma unica habilidade,
mas a diversos tipos de execugdo. Assim sendo, requer virios conheci-
mentos diferentes, como orientacdo do préprio corpo e quanto a orientacio
combinada do préprio corpo e ao das pessoas confrontadas® A orientacio
direita-esquerda é aprendida lentamente pelas criancas e contrasta muito
com os outros tipos de discriminagao. Por exemplo, a orientagio acima
e abaixo deriva do efeito da gravidade sobre o corpo; a orientacdo frente
tem sua base no que é visto e, atras, no que estd fora do campo visual.
A orientacdo direita-esquerda é menos evidente quanto ao aspecto fisico e
sua base fisiolégica estd na assimetria do padrdo sensitivo da excitacdo,
que tem origem nos musculos e articulagées de ambos os lados do corpo.
Estes estimulos sensitivos sdo mais ou menos continuos e de carater proprio-
ceptivo. Podem ser chamados de gradiente direito-esquerdo da excitagao
somatosensitiva, A diferenca entre a excitacdo dos dois lados do corpo ori-
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gina este padrdo. Esta discriminacdo inicia-se aos 4 anos de idade, sendo
que aos 6 anos ja estid formada para comandos simples. Aos 9 anos a
crianca normal executa comandos duplos cruzados e, aos 12, projeta perfei-
tamente a orientacdo em outra pessoa. McFie e Zangwill, citados por
Benton 8, estudando oito pacientes adultos com lesio no hemisfério esquerdo,
demonstraram confuséo direita esquerda em cinco. Em contraste, nenhum dos
vinte e um pacientes com lesdo a direita apresentou este fendmeno. Nas
criancas a dificuldade de orientacdo direita-esquerda deve-se 4 falha no de-

senvolvimento e nao a capacidade adquirida e geralmente nio existe evi-
déncia de lesdo no hemisfério esquerdo 8.

A dificuldade na representacdo grafica, outra faceta da sindrome de
Gerstmann, foi amplamente estudada por varios autores, sendo algumas
vezes acompanhada de dislexia 15 19, 20, 33, 35,55 Virios acreditam que existe
um distirbio na composi¢cdo das letras e palavras, mais pronunciado na
escrita espontinea e ditada do que durante cépia, provavelmente devido a
apraxia. Ocasionalmente as dificuldades sdo tdo grandes, como no nosso
paciente, que impedem as pessoas de escrever 20 35 42, ¥ referido que para
haver disgrafia, torna-se necessario lesdo de 2/4 do hemisfério dominante no
adulto, mas nada é conhecido com respeito & crianca 15,19,

O conceito de quantidade desenvolve-se nas criancas em relacdo a obje-
tos, ressoas e ambientes. A medida que a crianca se desenvolve, os objetos
do ambiente tornam-se familiares e, depois de algum tempo, sdo agrupados
em classes. Através das pessoas ¢ companheiros mais experimentados, apren-
dem a enumerar objetos em varias categorias e, mais tarde, desenvolvem
o conceito de nameros seriados, a partir da unidade. Logo apés, utilizam
os dedos para enumera-los. A seguir forma-se uma correspondéncia entre
o som (fonema) do nimero e os objetos previamente agrupados nas diversas
classes 16, Quando os pacientes apresentam dificuldades no arranjo de alga-
rismos, de acordo com os valores, crdens e operacdes, chamamos de acalculia.
Quando a orientacdo e relagcdo numérica é perdida, chamamos de acalculia
construtiva, que esta freqlientemente associada a sindrome de Gerstmann 31,
Benson e Dencka demonstraram que a acalculia é na verdade, parafasia,
um sintoma afasico e que nao existe prova concreta que tal distirbio exista
isoladamente 3. Socialmente a discalculia é aceita sem dificuldades, com a
desculpa “sou ruim em matematica”, em contraste com o disléxico ou agra-
fico, que é muitas vezes chamado de analfabeto 16,

O 1ltimo item da sindrome de Gerstmann, a agnosia de dedos, é de
certa forma dificil de testar em criancas, mas com os varios métodos des-
critos por Kinsbourne e Warrington, é possivel algum resultado convincente.
Em seu trabalho, dos 7 pacientes estudados, a agnosia de dedos estava
presente em 6, acreditando estes autores, que o fator basico deste sintoma
seja a falta de percepcdo corporal. Nesse mesmo estudo, dos 7 pacientes
testados, 4 apresentcvam dificuldades na orientagao direita-esquerda, além
de disturbios na escrita e calculo %°. Outros autores, em estudos controladcs
em pacientes adultos, tomando como sintoma central a agnosia de dedos,
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nio conseguiram reproduzir os achados anteriores, acreditando que a agnosia
depende mais de afasia, quase sempre concomitante com a sindrome de
Gerstmann 23, 4%, No estudo de Poeck e Orgass, em 50 pacientes com lesbes
cerebrais, utilizando meio de comunicacdo ndo verbal, nenhum deles apre-
sentou agnosia de dedos, concluindo estes autores, que este sintoma depende
da conscientizacdo das estruturas das mfos e de afasia concomitante 49,

O quinto componente da sindrome de Gerstmann, anexado mais recente-
mente, ¢ a apraxia construcional. Estudos recentes, sugerem que o hemis-
fério direito é o responsavel pela percepgcdo e o esquerdo pela execucdo
dos atos e movimentos. Quando o hemisfério esquerdo é lesado, a execugado

dos movimentos é prejudicada e determina a apraxia construcional 32, 56,

Torna-se aparente que a sindrome de Gerstmann tem em comum a
dificuldade na diferenciacido e arranjo das partes que constituem o conjunto
corporal com o ambiente: 1) a agnosia de dedos pela falta de conscientiza-
cdo do arranjo dos mesmos na mao; 2) confus@o direita esquerda pela in-
capacidade de orientar o corpo em relagdo ao espaco; 3) a agrafia pela
apraxia e desarranjo das letras nas palavras; J4) a acalculia pelo estranho
significado que os nameros adquirem em virtude de sua posicdo relativa no
padrao espacial; 5) a apraxia construcional, pela falta da correta disposi-
cdo dos elementos no padrido dimensional 35, 38, 39, 56,

Gerstmann postulou, como topografia da lesio, o l6bo parietal dominante,
ao nivel do giro angular, fato nao aceito por outros autores, que acreditam
em lesdo mais difusa 7. 23, 28,49,  Segundo o conceito de sindrome de desconexio,
esposado por Geschwind, as Aareas de associacdo parietal desenvolver-se-iam
na juncdo das Aareas de projecio para visdo, somestésica e audicdo. Possi-
velmente o I6bo parietal funciona como &area de associacdo, ou seja, area
secundaria de associacdo, estando este I6bo lesado ou desconectado na sin-
drome de Gerstmann 36,

A etiologia principal da sindrome com lesOes circunscritas sdo neoplasias
ou acidentes vasculares encefalicos1 23,42, 45 traumatismos ou abscessos 23,
A sindrome foi descrita também em casos com lesdes cerebrais difusas, como
encefalites 17, 42, intoxicacio por O6xido de carbono, encefalopatia saturnina
e pos-crises convulsivas 33, Foram descritos casos com sindrome de Gerst-
mann no adulto, causado por neoplasias fora da regido parietal, como o 1l6bo
frontalll, N#&o é conhecida a etiologia da sindrome de Gerstmann de De-
senvolvimento, porque nao existem relatos anatomopatoldgicos, sendo que
todos os casos “sobrevivem”. As hipbteses etiologicas atuais sdo dificuldade
no desenvolvimento, falta de maturac¢do ou pequenas lesGes perinatais 8 38, 29,

Meduloblastomas foram relatados, associados a carcinoma nevoide de cé-
lulas basais 46, bem como a ataxia teleangiectésica 5¢. Meduloblastomas do
cerebelo ja originaram sintomas atipicos, como sindrome parkinsoniana 52 e
quadro clinico sugerindo feocromocitima 12, mas na revisdo que fizemos, nada

encontramos com referéncia a sindrome de Gerstmann na inféancia 25 19, 21, 22,
37, 37, 48, 53,



SINDROME DE GERSTMANN DE DESENVOLVIMENTO... 71

E muito dificil correlacionar os achados do presente caso com a sindrome
de Gerstmann de Desenvolvimento. O quadro clinico da neoplasia é tipico.
Ao verificarmos o sistema veutricular, notamos que o mesmo esta dilatado,
sendo impossivel precisar o tempo de evolugao. kstariam as conexdes parie-
tais em disfuncao permanente desde o inic.o do guadro ciinico? Geschwind #¢
cita Chusid, Sugar e French (1948), demonstrando importantes conexdes entre
as areas de associacdo visual e o cortex motor, que constituiriam vias efe-
rentes para os atos motores com auxiiio da visdo. Refere também que outras
vias parieto-occipitais desceriam para o tronco cerebral, a partir da &area
motora suplementar. Estas dirigir-se-iam a ponte, fazendo sinapses nos ni-
cleos pontinos e terminando no hemisfério cerebelar oposto, segundo Jansen
e Brodal (1954) *6. N&o podemos afirmar que esta via foi lesada precoce-
mente no nosso paciente, mas seguramente a apraxia construcional, a hipe-
ratividade, a agrafia, a acalculia, a agnosia de dedos e a confusido direita-es-
guerda estavam presentes muito tempo antes do aparecimento da sintomatolo-
gia da lesdo expansiva na fossa posterior e responderam satisfatoriamente a
medicacdo com metilfenidato, como costuma ocorrer com os distirbios de
percepgdo na infancia 4 47,

RESUMO

E relatado um caso de sindrome de Gerstmann de Desenvolvimento, que
apresentava acalculia, agrafia, confusao direita-esquerda, agnosia de dedos
e apraxia construcional, em um menino de 7 anos. O tratamento inicial
com metilfenidato determinou bons resultados no que concerne a hiperativi-
dade, & atencdo e a apraxia construcional. Durante o curso clinico, o pa-
ciente apresentou sintomatologia cerebelar, hipertensido intracraniana, tendo
sido feita intervencado cirurgica na fossa posterior, sendo excisado um me-
duloblastoma de cerebelo. O autor acredita que é esta a primeira descricao
na literatura da concomitancia da sindrome de Gerstmann de Desenvolvimento
e neoplasia de fossa posterior. Sao feitos comentarios focalizando cada um
dos aspectos clinicos, fatores etiolégicos e topograficos.

SUMMARY

Developmentul Gerstmunn syndrome ussociuted with cerebellur neoplusm:
« cuse report with review of litteruture.

A Developmental Gerstmann syndrome in a 7 years-old-boy with hype-
ractivity, short attention span, acalculia, agraphia, right-left confusion, finger
agnosia and constructional apraxia is reported. An initial trial with methyl-
phenidate was done with good improvement regarding hyperactivity, attention
span and constructional apraxia. In the clinical course developed a cerebellar
syndrome and intracranial hypertension. Surgical exploration of the cere-
bellum discovered a medulloblastoma. The author believes that this is the
first described association of Developmental Gerstmann syndrome and cere-
bellar neoplasia. The clinical findings, the etiology and the topography of
the Gerstmann syndrome are discussed.
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