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RESUMO - A síndrome da cabeça caída é causada por diminuição de força nos músculos extensores do
pescoço sendo encontrada em diversas doenças neuro m u s c u l a res, bem como, na esclerose lateral amiotrófica.
D e s c revemos o caso de três mulheres com diagnóstico de doença do neurônio motor com quadro clínico
de disfagia e diminuição de força em músculos cervicais que evoluiu com queda da cabeça. A investigação
m o s t rou ressonância magnética de crânio e coluna cervical normais; e a eletromiografia de agulha com
d e s i n e rvação ativa e crônica em músculos bulbares e dos segmentos cervical, torácico e lombo-sacro .
Discutimos as características da doença, especialmente suas manifestações clínicas e os achados eletro n e u-
romiográficos, dando ênfase à necessidade de investigação da cabeça caída na suspeita de doença do
neurônio motor.

PA L AV R A S - C H AVE: síndrome da cabeça caída, esclerose lateral amiotrófica, doença do neurônio motor
inferior, eletromiografia.

Dropped head syndrome in motor neuron disease

ABSTRACT - Dropped head is a syndrome caused by weakness of the neck extensor muscles found in diff e re n t
kinds of neuromuscular disorders and also in amyotrophic lateral sclerosis. This is a cases re p o rt of thre e
women with motor neuron disease with beginning of dysphagia and cervical weakness that it evolved
with dropped head. The investigation showed normal magnetic resonance imaging of brain and cervical
column. Needle electromyography showed active and chronic denervation in bulbar muscles and cerv i c a l ,
thoracic and lumbosacral segments. We discuss the characteristic of disease, specially the clinical
manifestations and electromyography features, with emphasis at the clinical evaluation of dropped head
in the suspicion of motor neuron disease.

KEY WORDS: dropped head syndrome, amyotrophic lateral sclerosis, lower motor neuron disease,
electromyography.

A síndrome da cabeça caída (do inglês “dro p p e d
head”) caracteriza-se por fraqueza da musculatura
extensora do pescoço, levando os pacientes a apre-
s e n t a remo típico aspecto da cabeça flexionada com
o queixo em contato com a parede torácica, limitan-
do suas atividades de vida, diárias e sociais1-3.

D i f e rentes etiologias estão relacionadas com a
s í n d rome da cabeça caída (SCC), incluindo miopatias,
doenças da junção neuromuscular, neuropatias, do-
enças do sistema nervoso central e doenças metabó-
l i c a s2 - 1 0. Existem ainda pacientes sem etiologia defini-
da para a cabeça caída, sendo observado em alguns
uma miopatia cervical extensora isolada ( i s o l a t e d
neck extensor myopathy), a qual também é re c o n h e-
cida como miopatia axial ou d ropped head syndro -

m e1 1 - 1 3. A presença de SCC é raramente descrita em
pacientes port a d o res de doença do neurônio motor
(DNM) como a esclerose lateral amiotrófica (ELA). O
seu mecanismo fisiopatológico ainda não esta bem
e s c l a recido, sendo uma hipótese o envolvimento das
células localizadas no corno anterior da medula que
inervam a musculatura paraespinhal1,2,12,14.

Neste artigo, descrevemos três pacientes com SCC
associada a DNM.

CASOS
Caso 1 – Mulher de 60 anos que iniciou quadro de

disfagia e diminuição de força muscular em membro s
s u p e r i o res (MS). Após um mês do início dos sintomas evoluiu
com diminuição da força muscular em região cervical apre-
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sentando queda de cabeça. O exame neurológico mostrava
d i s a rtria, fasciculações em língua e MS. O exame dos MS
revelou trofismo muscular diminuído e tônus muscular dis-
c retamente aumentado. A diminuição de força muscular
era grau 3 nos MS e de grau 0 nos músculos extensores cer-
vicais, segundo critérios do Medical Research Council (MRC).
O exame ainda revelou sinais de liberação piramidal e as
sensibilidades tátil, vibratória e dolorosa estavam pre s e r-
vadas. O restante do exame neurológico estava normal. A
e l e t romiografia de agulha mostrou sinais de desinerv a ç ã o
crônica e ativa com fibrilações e fasciculações em músculos
dos segmentos bulbar, cervical e torácico. Iniciou-se trata-
mento com riluzole 100 mg/dia, porém não houve melhora
do quadro e a paciente evoluiu para o óbito após dois anos
do início da doença.

Caso 2 – Mulher de 66 anos que iniciou quadro de dis-
fagia, disfonia e diminuição de força muscular em membro
superior e inferior esquerdos. Após um ano do início dos
sintomas evoluiu com diminuição da força muscular em
região cervical com dificuldade para sustentar a cabeça (Fi-
gura). O exame neurológico mostrava disfonia, fascicula-
ções em língua, tônus muscular difusamente aumentado,
força muscular diminuída em membro superior e inferior
e s q u e rdos grau 4 e músculos extensores cervicais grau 1
(MRC) e sinais de liberação piramidal. As sensibilidades tátil,
vibratória e dolorosa estavam pre s e rvadas. A eletro m i o-

grafia de agulha mostrou sinais de desinervação crônica e
ativa com fibrilações e fasciculações em músculos dos seg-
mentos bulbar, cervical, lombar e sacral. Há três anos iniciou
tratamento com riluzole 100 mg/dia sem melhora do quadro .

Caso 3 – Mulher de 54 anos que iniciou quadro de
disfagia e disartria. Após dois anos do início dos sintomas
a p resentou dificuldade para sustentar a cabeça devido
diminuição da força muscular em região cervical evoluindo
com queda da cabeça. O exame neurológico mostrava anar-
tria, fasciculações em língua, redução do reflexo do vômito,
p a resia bilateral da elevação do palato e força muscular
diminuída em músculos extensores cervicais grau 1 (MRC)
e o restante do exame neurológico foi normal. A eletro m i o-
grafia de agulha mostrou sinais de desinervação ativa com
fibrilações e fasciculações em músculos da língua. Iniciou-
se tratamento com riluzole 100 mg/dia, porém paciente
não apresentou melhora, evoluindo para o óbito após três
anos do início da doença.

Em nossos casos, o estudo da condução nervosa, bem
como a investigação laboratorial e radiológica do encéfalo
e da coluna cervical não evidenciaram alterações signifi-
cativas, sendo o diagnóstico de ELA baseado nos critérios
clínicos e neurofisiológicos nos casos 1 e 2; o caso 3 teve o
diagnóstico de atrofia bulbar pro g ressiva. A Tabela 1 e a
Figura mostram os achados da eletromiografia de agulha
da região cervical e o aspecto clínico da paciente (Caso 2).

Tabela 1. Eletromiografia de agulha dos músculos do segmento bulbar e cervical.

Músculos Fibrilação Fasciculação Duração Polifasia Recrutamento

Casos 1 2 3 1 2 3 1 2 3 1 2 3 1 2 3

Língua +++ +++ + 0 ++ + A A NR + + NR D D NR

Paraespinhais cervicais +++ + 0 0 + 0 A A NR + + NR D D NR

Trapézio ++ 0 NR 0 0 NR A A NR +++ + NR D D NR

Esternocleidomastoideo ++ 0 0 0 + 0 A * N ++ * 0 D * N

Escalenos 0 + NR 0 0 NR A N NR ++ 0 NR D D NR
+, raras; ++, ocasionais; +++, freqüentes; 0, ausente; NR, não realizado, *, ausência de atividade motora voluntária; N, normal; D, diminuído; A,
aumentado.

Figura. Aspecto clínico da SCC no caso 2.

A) perfil demonstrando o aspecto do quei -

xo em contato com o a parede torácica e

a cabeça caída. B) musculatura flexora cer -

vical pre s e rvada evitando a queda poste -

rior da cabeça (Publicação da foto autoriza -

da pelos familiares da paciente).
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DISCUSSÃO

Gourie-Devi et al. propuseram uma classificação
etiológica para a SCC, dividindo os pacientes em qua-
t ro grupos conforme a doença a que estivessem re l a-
cionadas: miogênicas, neurogências, miscelânea e
locais (Tabela 2)2. Dessa forma, os pacientes que apre-
sentam SCC devem submeter-se a uma investigação
etiológica extensa devido à possibilidade de doenças
tratáveis como a miastenia gravis, miopatia inflamató-
ria, entre outras, ou a miopatia cervical extensora
isolada, as quais apresentam bom prognóstico. Dentre
as causas de SCC, as DNM são pouco relatadas na lite-
ratura, sendo sua real prevalência difícil de ser estima-
da. Gourie-Devi et al. demonstraram a baixa fre q ü ê n-
cia desta manifestação em grupo de pacientes com
ELA ao analisar 683 pacientes e encontrarem apenas
9 (1,3%) com SCC2. Até o momento, há 15 casos des-
critos na literatura da associação entre SCC e ELA, e
não encontramos descrição anterior de atrofia bulbar
p ro g ressiva com SCC, mostrando a raridade desta
apresentação neste grupo de pacientes1,2,12,14.

A SCC não foi descrita como manifestação inicial
nas DNM, sendo encontrada apenas em pacientes
com miopatia mitocondrial, miastenia gravis, hipopa-
r a t i reoidismo e hipotire o i d i s m o3 , 9 , 1 0 , 1 5. As manifesta-
ções iniciais da DNM em nossas pacientes foram
alterações bulbares, sendo caracterizadas por disfagia
nos casos 1 e 3, e disartria no caso 2. Gourie-Devi et
al. demonstraram apenas um paciente com manifes-
tação bulbar inicial (disartria) e outros cinco pacientes
com essa manifestação na pro g ressão da doença2. O
c o m p rometimento de musculatura de língua foi en-
contrado em todos os nossos casos, o que esta de
a c o rdo com os dados descritos em outros gru p o s2. O
acometimento da musculatura flexora cervical não
foi encontrado em nenhum paciente do nosso re l a t o .

Quando se relaciona o início da SCC ao tempo de
evolução da ELA, podemos dividir os pacientes em
dois grupos: precoce, com média de início entre 3 e
24 meses do diagnóstico de ELA; e tardio, entre 3 e
8 anos após o diagnóstico de ELA2. Todas as nossas
pacientes apresentaram a SCC entre 1 mês e 2 anos
após o início da doença, caracterizando o início pre-
coce.

Os exames complementares necessários para a in-
vestigação da SCC estão relacionados à etiologia p e s-
quisada; no entanto, a eletro n e u romiografia é um
dos principais exames por direcionar a investigação
e n t re as doenças neurogênicas, miogênicas e de jun-
ção neuro m u s c u l a r. Os achados eletro n e u ro m i o g r á-
ficos em nossas pacientes foram compatíveis com o

diagnóstico de DNM; alguns dos músculos extensore s
e flexores do pescoço mostraram sinais de desinerv a-
ção ativa e crônica (Tabela 1). Na literatura, não en-
contramos descrição detalhada do padrão eletro m i o-
gráfico da musculatura cervical em pacientes com ELA.

Os estudos de imagem por tomografia axial com-
putadorizada e ressonância magnética de muscula-
tura paraespinhal em miopatia cervical extensora iso-
lada mostraram alterações semelhantes a edema e
substituição gord u rosa do músculo1 2 , 1 6. A descrição
de atrofia e substituição gord u rosa da musculatura
extensora cervical também foi observada em um pa-
ciente com miastenia gravis1 7. Em um caso associado
a hipotireoidismo observou-se aumento do volume
do músculo esplênio da cabeça bilateralmente9. Na
DNM com SCC não encontramos estudos de imagem
na literatura.

O tratamento da SCC na maioria dos casos deve
ser relacionado à etiologia8 , 9. Nos pacientes com DNM
ainda não há nenhum tratamento medicamentoso

Tabela 2. Classificação etiológica da síndrome da cabeça caída.

(modificado de Gourie-Devi, et al.2).

Miogênica

Miastenia gravis

Polimiosite

Miopatia cervical extensora isolada

Distrofia fascioescapuloumeral

Miopatia nemalínica

Miopatia miotônica proximal

Miopatia por corpos de inclusão

Deficiência de carnitina

Deficiência da maltase ácida com início no adulto

Miopatia hipocalêmica aguda

Miopatia congênita

Miosite focal da musculatura extensora cervical

Miopatia mitocondrial

Neurogênica

Esclerose lateral amiotrófica

Atrofia muscular espinhal

Polineuropatia desmielinizante inflamatória crônica

Miscelânea

Hipotireoidismo

Distonia cervical

Parkinsonismo

Doença de Parkinson

Causas locais

Espondilite cervical com fraqueza neurogênica da

musculatura extensora

Espondilite anquilosante
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específico para SCC, mas ao identificar a DNM como
etiologia da queda da cabeça, o uso de colar cerv i c a l
deve ser estimulado, assim como a realização de
fisioterapia, possibilitando melhora da postura2.
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