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Fntre as sindromes mesencefalicas, aquelas que resultam do comprome-
timento do niicleo rubro tém despertado a atengdo de numerosos autores,
que procuram, alravés das mesmas, chegar a um conhecimento mais apro-
fundado sébre essa porcio do tegmento do mesencéfalo. Trata-se de re-
gido do neuraxe cuja fisiologia ainda néo se encontra completamente escla-
recida, o que decorre, alids, das incertezas que subsistem sdbre alguns por-
menores importantes de sua anatomia,

Dos estudos realizados sobre a morfologia do nucleo de Stilling?® po-
de-se concluir que, tal como acontece noutros setores do sistema nervoso cen-
tral, o niicleo rubro comporta divisdo (Hatschek e Mingazzini ?) baseada
na filo e ontogénese, em: 1) uma por¢do rostral, difusa, parvicelular, mais
recente — o neorrubro; 2) outra porgao caudal, densa, magnocelular, mais
antiga, atravessada pelas fibras radiculares do nervo oculomotor — o pa-
leorrubro. Além de outras numerosas e discutidas conexdes do niicleo ru-
bro, lembraremos que o segmento superior se relaciona com formagbes neo-
encefalicas, recebendo fibras do neocerebelo, via nicleo denteado e pedin-
culos cerebelares superiores, e enviando fibras ao niicleo ventral lateral do
talamo; neste, finalmente, tém sede neurdnios que alcangam as areas 4 e 6
de Brodmann. O paleorrubro, acolhendo projegdes do paleocerebelo (ni-
cleos emboliforme e globoso), envia seus influxos & medula espinal por
intermédio do tracto rubrospinal. A via neorrabrica para os segmentos in-
feriores do neuraxe é representada pelo feixe rubrorreticular, com dois con-
tingentes: o rubro-reticulo-olivar, que participa do tracto tegmental central,
continuado depois pelo fasciculo olivospinal; e o rubro-reticulo-espinal 2.

Os trabalhos experimentais sGébre a fisiologia do nucleo rubro forne-
ceram poucos resultados, as vézes contraditérios. A excitagdo elétrica do
nicleo vermelho em animais com o encéfalo intacto ndo produz qualquer
reacdo apreciivel *; entretanto, a excitagio do mesmo em gatos® e antro-
poides ¢ decerebrados, ou da sua cipsula anterior’, determina movimentos
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lentos, tdnicos, de flexdo e extensdo dos membros. Os trabalhos experi-
mentais sobre a fungdo do niucleo rubro, revistos por Hinsey, Ranson e Mac-
Nattin 8, vieram mostrar o papel que desempenha nas ieacées de endireita-
mento e, especialmente, em relagdo ao tono dos musculos extensores, além
de sua interferéncia nos reflexos labirinticos e corporo-corporais (Radema-
ker). Mussen® verificou, mediante lesGes provocadas com o aparélho de
Horsley-Clarke — em experiéncias que apresentam interésse particular para
as consideragbes que faremos adiante — que a destrui¢do do polo rostral
do nicleo de Stilling determina perda das “righting reactions™ e transitéria
hipotonia. Ingram e Ranson°, utilizando a mesma técnica, observaram o
aparecimento de hipertonia quando era lesada a por¢do magnocelular. Aliés,
hipotonia também aparece nos casos de secgio experimental do brago con-
juntivo 1*; Ferraro e Barrera '* notaram, nessa cventualidade, além de redu-
¢do do tono, hiporreflexia.

De acérdo com o conceito jacksoniano e com os resultados das expe-
riéncias de transecgio mesencefilica de Magnus e De Kleijn e de Rade-
maker 3, em varios niveis, poder-se-ia admitir que o neorrubro fésse uma
estrutura tonigena, frenadora do paleorrubro. Por conseguinte, a lesdo da
parte rostral do nicleo vermelho iria ocasionar o aparecimento de hipoto-
nia, enquanto que a lesdo do paleorrubro, com interrupgdo das conexdes
rubrovestibulares, ocasionaria um quadro de hipertonia caracteristica, isto é,
a rigidez decerebrada, por liberagdo do sistema tonigeno rombencefalico.

E’ evidente que o estudo das sindromes do niicleo rubro pode trazer
alguns dados para o melhor conhecimento da fisiopatologia dessa estrutura.
Estas sindromes sfo divididas em superiores (tomando-se como padrdo o
caso de Chiray, Foix e Nicolesco *) e inferiores (compreendendo as sindro-
mes de Benedikt ** e de Claude *°). Nas primeiras observa-se, do lado opos-
to a lesdo, uma sindrome cerebelar associada a hipercinesias (tremor, mo-
vimentos coreo-atetdticos) ; nas segundas, hd uma paralisia direta do nervo
oculomotor e, contralateralmente, sindrome hipercinético-hipertdnica (tremor
cerebelar ou parkinsoniano, ou céreo-atetose, e rigidez) na sindrome de
Benedikt, ou manifestacoes cerebelares, na sindrome de Claude.

Nas sindromes rostrais do niicleo de Stilling a lesdo acomete preferente-
mente, como é de se prever, a porgdo parvicelular, deixando integro o pa-
leorrubro, por onde, como vimos, transitam as fibras do terceiro nervo cra-
niano. Nas sindromes caudais, ou todo o niicleo ou sé esta altima regido
magnocelular parece estar comprometida. Na revisdo que Souques, Bertrand
e Crouzon'” fizeram da literatura referente as sindromes rabricas, em pou-
cas vézes o estudo microscopico foi suficientemente cuidadoso para, permitir
conclusdes a respeito da exata localizagio da lesdo. Além disso, sendo esta
freqiientemente de natureza tuberculosa, ndo se prestava a consideragbes de
rigor topografico. Nos 13 casos anatomo-clinicos de sindrome de Benedikt
revistos pelos citados autores, em geral é mencionada a destruicio de todo
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o nicleo rubro; entretanto, nos casos de Massary e col.!® e dos préprios
Souques e col., a lesdo (amolecimento) se assestava exclusivamente no polo
inferior do niicleo de Stilling, tendo degenerado o tracto rubrospinal. Quan-
to & outra sindrome inferior, no caso original de Claude o amolecimento
se situava na regido superior do entrecruzamento de Wernekink, indo atingir
grande parte do nucleo rubro, respeitando apenas a metade lateral da por-
¢do inferior. Finalmente, dentre os 5 casos de sindrome superior, merece
mencio, pela correlagio anatomo-clinica, o caso de Chiray, Foix e Nicolesco,
no qual se comprovou que a encefalomalicia acometia apenas a parte su-
perolateral da metade rostral do niicleo rubro, sendo verificada a integri-
dade das fibras paleorrubrospinais na decussdo de Forel. Em un caso pos-
terior de Guillain e col.*® também foi verificado que o amolecimento se
restringia & porcgdo superomedial do nicleo de Stilling.

Correlacionando os fatos clinicos com os dados experimentais, poderia-
mos pressupor que as lesGes da porgdo superior do nicleo vermelho (neor-
rubro) determinassem o aparecimento de um quadro hipotdnico, enquanto
que as lesGes confinadas & porg¢do caudal (paleorrubro) deveriam provocar
hipertonia. Isto, em parte, é verdade. Assim, pela revisio realizada por
Souques e col. vemos que, quando outras estruturas ndo estavam concomi-
tantemente lesadas, nos casos de sindrome superior havia hipotonia. Nos
casos de sindrome paleorribrica, tipo Benedikt, o exagéro do tono era ob-
servado na maioria das vézes. Van Gehuchten * invocou, para explicar
essa contratura, a existéncia de lesdo associada do locus niger ou de ou-
tras estruturas mesencefalicas, mas a integridade da substincia de S6mmering
foi comprovada em metade dos casos anatomo-clinicos, inclusive em um re-
gistro recente de Trelles, Suiarez e Mendez ?'. Entretanto, o que se observa
em relagio ao tono na outra sindrome ribrica inferior - de Claude —
nio se coaduna com as previsbes. Realmente, a hipotonia predomina gran-
demente nestes quadros clinicos. O comportamento do tono muscular, por-
tanto, é contraditério nas duas sindromes inferiores do niicleo rubro, em
que a lesdo, interceptando as fibras radiculares do nervo oculomotor, pa-
rece ter sede na porgao de grandes células. No entanto, visto que a inter-
rupcio das fibras dentorribricas determina, experimentalmente, hipotonia, é
possivel que, na sindrome de Claude, a diminui¢do do tono se deva a lesdo
désse contingente, apés o cruzamento de Wernekink. Outra explicagdo para
a divergéncia das duas sindromes inferiores no que se refere aos distiirhios
do tono muscular, foi aventada por De Giacomo ?2. Para éste autor, na
sindrome de Claude, a lesdo se assestaria na porgdo parvicelular, enquanto
que, na sindrome de Benedikt, denominada por éle de variedade baixa das
sindromes riibricas, a lesdo teria sede no segmento magnocelular, As sin-
dromes chamadas superiores seriam sempre produzidas por lesdo subtilamo-
riibrica, o que, alias, estd de acérdo com o comprometimento do contingente
rubrotalamico verificado por Chiray, Foix e Nicolesco. Em outras pala-
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vras, para De Giacomo, as sindromes do nicleo rubro compreenderiam trés
variedades topograficas: 1) Sindrome- de Benedikt, variedade baixa, com
lesio da porgdo magnocelular; 2) Sindrome de Claude, variedade média,
com lesdo da porgdo parvicelular; 3) Sindrome superior, variedade alta,
com lesdo da porcio parvicelular e da regido subtaldmica adjacente. Con-
seqiientemente, nestas duas Gltimas sindromes, o nerrubro estaria atingido,
o que explicaria o aparecimento de hipotonia.

Outro fato interessante colhido do estudo das sindromes do nucleo ver-
melho é o aspecto particular com que se exteriorizam as variadas formas de
hipercinesia observadas nessas eventualidades. Abrangem ampla gama de
formas clinicas, tendo sido descritos: tremor de tipo cerebelar, movimentos
coreiformes ou atetéticos, tremor parkinsoniano, movimentos clénicos e, mes-
mo, distonias?®>. A revisdo dos casos publicados revela que, tanto os tre-
mores com aspecto parkinsoniano e as coreo-atetoses, como os demais tipos
de movimentos involuntarios esponténeos, sofrem intensa influéncia do com-
ponente voluntdrio. S@o, quase sempre, hipercinesias intencionais, seja de
movimento, seja posturais. Este particular podera relacionar-se com o fato
de que o niicleo de Stilling é uma estagdo obrigatoria do circuito ideado
por Bucy % para a explicagio fisiopatolégica do tremor intencional. Foi
certamente seguindo éste modo de ver que Thiébaut, Wolinetz e Guiot?*®
praticaram a decorticagdo para alivio das hipercinesias (tipo tremo-céreo-
atetotico, com exaltagdo intencional) existentes em um caso de sindrome de
Benedikt; e, efetivamente, a excisdo dos centros de origem da via de des-
carga désses movimentos involuntarios provocou marcada redugdo em sua
intensidade. A importincia das conexdes entre os centros volitivos corti-
cais e o cerebelo ja havia sido demonstrada por Fulton, Liddell e Rioch 25,
ao provarem que o tremor devido & decerebelagdo é suprimido pela hemis-
ferectomia contralateral. Convém ainda referir que o tremor cinético ocor-
re, nio s6 nas lesdes do cerebelo, como nas que afetam os bragos conjun-
tivos (Ferrier e Turner *) ou o préoprio nicleo rubro (Economo e Kar-
plus 2®). Parece indiscutivel a existéncia de conexdes reciprocas cértico-ri--
bricas . O aparecimento de outros tipos de hipercinesia além do tremor
cerebelar poderia ser explicado pelas conexdes rubrostriadas® ou pela lesdo
concomitante de estruturas extrapiramidais (locus niger, putamen *°).

Suscitam, pois, as sindromes ribricas, curiosas questdes de fisiopatolo-
gia nervosa. Constituem entidades clinicas raras, especialmente as sindro-
mes superiores e a de Claude. Na literatura brasileira encontramos o re-
gistro apenas dos seguintes casos: de Trétiakoff e Pacheco e Silva®,
Pacheco e Silva e Bastos #2, Brotto 3 — todos referentes & sindrome de Be-
nedikt — e de Teixeira Lima e Tancredi ** (caso de sindrome superior do
niicleo rubro, sem apresentar, porém, os caracteres vistos habitualmente neste
quadro clinico, pois tratava-se de paciente com hemiparesia espastica e hi-
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percinesias do tipo tremo-céreo-atetético) e Aluizio Marques ** (caso ani-
tomo-clinico de caracteristica sindrome de Claude).

De nossos trés casos de sindromes do niicleo rubro — dois de sindrome
superior ¢ um de sindrome de Claude — queremos salientar o referente a
paciente J. S. M., no qual tivemos a oportunidade de verificar, cremos que

~

pela primeira vez, a associagdo de mioclonias velofaringolaringeas a sindro-
me da porgio rostral do niicleo vermelho; trata-se de sinal que, afetando
um sistema neo-encefalico de associagio (tracto tegmental central), vem re-
forcar o diagnéstico topografico, neorribrico, da sindrome, e contribui para
o esclarecimento da anatomo-fisiopatologia das mioclonias.

OBSERVACOES

Caso 1 — D. S. M,, com 42 anos de idade, casado, branco, brasileiro, registro HC
77.488, examinado em setembro de 1947. Anamnese — Em margo de 1947 comegou
a notar que sua mio esquerda n#o tinha mais firmeza na preensfio de objetos, ao
mesmo tempo que surgia um tremor da mesma, especialmente ao realizar movimentos
voluntdrios. Em poucos dias, tornou-se incapaz de executar seu servico de datilo-
grafia, devido 3 inabilidade na movimenta¢io dos dedos; da mesma forma, manifes-
tou-se incoordena¢io de movimentos no membro inferior esquerdo. Nada sentia nos
membros direitos. Negava desordens sensitivas ou distirbios da meméria. Desde o
inicio da moléstia apresentou trés ou quatro ataques convulsivos generalizados, sem
perda da consciéncia; ocasionalmente, apresentava eqiiivalentes psiquicos. Contraiu
sifilis em 1932, tendo feito tratamento regular; até hda 1 ano, era etilista inveterado.
Ezame clinico — Ganglios epitrocleanos palpédveis; tibialgia; aparélho cardiopulmonar
normal; pressdo arterial 145-80; figado palpdvel a 2 dedos do rebordo costal.

Ezame neuroldgico — Psiquismo normal. Na posi¢do cldssica para pesquisa do
sinal de Romberg, ndo se notam distiirbios do equilibrio, mesmo apéds oclusdo palpe-
bral; na posi¢do sensibilizada, surge instabilidade acentuada, que ndo aumenta apds
o fechamento das pélpebras. Marcha sem cardcteres especiais. Movimentos ativos
normais quanto & amplitude, energia e velocidade, porém, & esquerda, h4 evidente di-
ficuldade na realizacio de atos mais delicados. Ataxia nitida, de tipo cerebelar, nos
membros esquerdos: dismetria as provas fndex-nariz, calcanhar-joelho e elevagio do
pé a determinada altura; intensa disdiadococinesia; decomposi¢io de movimentos;
inexisténcia de assinergia tronco-membros ds manobras de Babinski. Prova de Ste-
wart-Holmes positiva no membro superior csquerdo. N#o se cbservam desvios do
fndex nos planos frontal ou sagital. Auséncia de alteracdes aprecidveis do tono mus-
cular. Discreta disartria, especialmente na pronuncia das labiais. Nos membros su-
perior e inferior esquerdos, observam-se movimentos inveluntérios espontineos, mais
nitidos nas extremidades distais, desencadeados pela realizacio de movimentos vo-
luntarios ou pela manuten¢fo de atitudes for¢adas; s#io tremores desordemados, am-
plos, arritmicos; cessam durante o repouso. Reflexos osteotendinosos exaltados nos
membros esquerdos e vivos nos direitos. Reflexos superficiais, inclusive cutaneoplan-
tares, normais. Sensibilidade superficial ¢ profunda normal, tendo sido pesquisada
a palestesia com um diapasio de 256 dv/s. Pupilas anisocéricas, reagindo normal-
mente & luz e & acomodaclo-convergéncia; motricidade extrinseca normal.

Exames complementares — 1. Ewxame neéurotorrinolaringolégico: Ramo coclear li-
vre de ambos os lados. Ramos vestibulares: & E, inexcitabilidade da via vestibulo-
cerebelo-cerebral (auséncia de nduseas e vertigens, presentes o nistagmo e o desvio
corporal), vias vestibulocular e vestibulospinal livres; a D, inexcitabilidade total
(Dr. Silvio Marone, 9-10-47). 2. FEzames sorcldgicos: Reagdes de Wassermann e
Kahn positivas. 3. Ezams do ligiiido cefalorraqueano: Pung¢io suboccipital em dectibi-
to lateral; pressdo inicial 11; liquor limpido e incolor; citologia 10,6 células por mms3
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(linfocitos 88 %, mononucleares 12%); proteinas totais 0,15 g por litro; cloretos 7,1
¢ glicose 0,67 g por litro; rea¢des de Pandy e Nonne-Appelt opalescentes; benjoim
22222.12210.00000.0; rea¢do de Takata-Ara fortemente positiva, tipo floculante; rea-
¢des de Wassermann, Steinfeld e Eagle fortemente positivas com 1 c¢m3; reagdo de
Meinicke positiva com 04 cms (Dr. J. M. T. Bittencourt, 22-8-1947). 4. Ezame
neurocular: Pupilas anisocoricas; reflexos pupilares presentes e normais. Motrici-
-dade extrinseca, estdtica oculopalpebral e fundos normais em AQ. Acuidade visual
sem correcdo 0,4 em OD e 1,0 em OE. Exoforia de 4 D.P. Redug¢do concéntrica do
campo visual em OE (Dr. P. Braga Magalhdes, 17-9-1947).

Tratamento — Penicilina G potdssica intramuscular (11.520.000 11.0x.), pireto-
terapia (maldria e Termogénio), Arsenox (1,02 g).

Caso 2 — J. S. M,, com 50 anos de idade, viiva, branca, brasileira, registro HC
174.273, examinada em marg¢o de 1950. Anamnese — Em janeiro de 1950, comegou
a apresentar movimentos involuntarios, bruscos e irregulares, nos membros ¢ hemi-
face esquerdos, predominando na méao e face, desencadeados pela realiza¢do de movi-
mentos ativos e pela fala. Esta iltima alterou-se e foi-se instalando inabilidade pro-
gressiva na movimentagio dos membros esquerdos. Nos antecedentes, referia 3 abor-
tos e 1 natimorto: tenfase. Ewxame clinico — Tibialgia, ginglios epitrocleanos pal-
paveis; roncos e sibilos disseminados nos pulmdes; dilatacdo da aorta ao exame ra-
diolégico; clangor da segunda bulha e sépro sistélico no foco aértico; desdobramento
da segunda bulha no foco mitral; pressdo arterial 230-130; triquiase no 6lho es-
querdo.

Exame neurolégico — Psiquismo: quadro de desintegragio mental em paciente
oligofrénica. Atitude do membro superior esquerdo: brago estendido — méo fletida,
dedos em extensdo; brago na vertical -— pronag¢éio da mé#o. Atitude normal & direita.
Equilfbrio normal. Ligeira diminui¢do da fér¢a muscular nos membros esquerdos.
Nestes, verifica-se hipotonia intensa, que se revela também pelo cariter pendular do
reflexo rotuliano esquerdo. Hipometria discreta & prova index-nariz do lado esquerdo;
déste mesmo lado, discronometria evidenciada pela prova index-index bilateral e si-
multénea, disdiadococinesia, positividade da prova do rechago (Stewart-Holmes) e
assinergia complementar na prova do apérto de méo. A prova da indicagio de B4~
rany revela discreto desvio em abdug¢do do membro superior esquerdo. Ligeira dimi-
nuicdo dos reflexos profundos nos membros esquerdos; reflexos superficiais normais;
ausente o sinal de Babinski. Movimentos involuntérios espontdneos nos membros es-
querdos, especialmente na mio e pé, com cardter misto céreo-atetético, e movimentos
coreiformes na hemiface esquerda; tais hipercinesias surgem durante a realizacdo de
atos voluntérios ou quando a paciente mantém posturas ativas (fig. 1-B), e desapa-
recem pelo repouso; na face, sio desencadeadas pela mimica e pela fala (fig. 1-A).

Fig. 1 — Caso 2. Em A, movimentos involuntdrios na hemiface
esquerda. Em B, atitude e hipercinesias do membro superior
esquerdo.
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A realizacdo da prova dos tragos paralelos, além de revelar a dismetria, desencadeia
o aparecimento de movimentos involuntarios, bruscos, da mao esquerda (fig. 2).
Sensibilidade superficial ¢ profunda normal, inclusive a vibratéria, pesquisada com
diapasdo de 256 dv/s. Pupilas anisocdricas; reflexos fotomores e & acomodagio-
convergéncia, lentos; motricidade extrinseca ocular normal.
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— Fig. 2 — Caso 2. No
_— \ tracado da mio es-
Q / querda (E) notam-se
r\ / hipometria ¢ movimen-
g tos involuntérios.
SN

Exames complementares — 1. Exame neuroforrinolaringolégico: Mioclonia velo-
faringolaringea & esquerda (verdadeiro nistagmo muscular com a. caracteristica de
aumentar em intensidade do veu para a laringe). Audicdo no limiar da normalidade;
auséncia de nistagmo espontineo; hiporreflexia calérica fria do vestfbulo esquerdo,
com conservagio da reagdo vertiginosa. Conclusdio: acometimento do feixe central da
calota? (Dr. J. E. Rezende Barbosa, 16-6-50). 2. Reagdes soroldgicas: Reacdo de
Kahn positiva (80 U); reacio de Wassermann positiva (85 U); reacio de Weinberg
negativa. 3. Ezame do ligiido cefalorraqueano: puncdo suboccipital em dectibito la-
teral; pressdo inicial 12; liquor limpido e incolor; citologia 23,8 células por mms3
(linfécitos 75 %, mononucleares 25 %) ; protefnas totais 0,40 g por litro; cloretos 7,4
e glicose 0,63 g por litro; reacdes de Pandy e Nonne-Appelt positivas; reacdo do
benjoim 12222.22221.00000.0; reacio de Takata-Ara positiva, tipo floculante; reacio
de Wassermann positiva (16,5 U), reacdo de Steinfeld fortemente positiva com 1 cm3;
reacdo de Meinicke positiva com 0,1 cm3; reacdo de Weinberg negativa (Dr. J. M.
T. Bittencourt, 10-3-50). 4. Exame neurocular: Em AQ, océolas limbicas, cicatrizes
nas conjuntivas tarsais; em OE, triquiase e nébula central. Estitica oculopalpebral
e motricidade extrinseca normais. Pupilas anisocéricas, sendo maior a esquerda.
Reflexos pupilares presentes, porém, lentos. Acuidade visual sem corregdo, 0,4 em AO.
Fundus oculi: papilas de AO parecendo ter os limites pouco precisos. Sensibilidade
corneana normal. Campos. visuais: em OE, estreitamento concéntrico; em OD, es-
treitamento nasal, nos setores temporais superior e inferior (Dr. E. Freitas Teixeira,
29-3-50). 5. Eletrencefalograma: Nio foi registrada anormalidade (Dr. A. Conde,
27-4-50).

Tratamento — Foi instituida medicagio pela penicilina G potédssica intramus-
cular (19.700.000 U.Ox.), associada a piretoterapia pelo Termogénio. Este determi-
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nou, em duas eventualidades, inicialmente, acentuada queda da temperatura, que atin-
giu 354 e 84°C, respectivamente. Em outra ocasiflo, ap6s rdpida e fugaz elevacio
térmica, sobreveio hipotermia duradoura, tendo sido registrados 84,5°C (fig. 3).
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Fig. 3 — Caso 2. Grifico da temperatura apés injeges de medica-
mento piretégeno (Termogénio).

Caso 8 — P. R, com 23 anos de idade, casada, branca, brasileira, registro HC
124.368, examinada em janeiro de 1949. Anamnese — Em setembro de 1948, sitbi-
tamente, comegou a enxergar imagem dupla dos objetos em certa posicdio do olhar.
Ao mesmo tempo, na mio direita surgiram movimentos involuntérios, especialmente
ao realizar movimentos. O membre inferior direito, simultdneamente, foi acometido
de certa incoordenag¢do motora. Exame clinico -— Soépro sistélico rude no foce mitral
e sopro sistélico mais suave e curto no foco aértico.

Ezame neurolégico — Psiquismo, atitude e equilfbrio normais. Motricidade vo-
luntdria normal; as manobras deficitirias s3o realizadas corretamente e os movi-
mentos ativos se fazem com boa amplitude e energia muscular. Sfndrome cerebelar
completa nos membros direitos: dismetria as provas fndex-nariz, dos tragos paralelos
(fig. 4) e calcanhar-joelho; disdiadococinesia; assinergia complementar & prova do
apérto de milo; dissinergia evidente s manobras de Babinski para pesquisa da coor-
denac¢éio motora entre tronco e membros. Prova de Stewart-Holmes presente & di-
reita. Tipica a prova do copo de 4dgua. Os distiirbios da coordenag¢do predominam
no membro superior. Hipotonia muscular nftida. Nos membros direitos nota-se
intenso tremor durante a execug¢fio de atos voluntirios ou quando a paciente assume
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posi¢des for¢adas, como na manobra deficitdria de Mingazzini para os membros
inferiores; a hipercinesia é de grande amplitude, arrftmica, e prepondera nas extre-
midades distais; cessa durante o repouso. Reflexos osteotendinosos presentes e nor-
mais em geral, porém, no patelar direito, verifica-se tendéncia ao cariter pendular.
Reflexos superficiais, inclusive cutaneoplantares, normais. Sensibilidade superficial e
profunda normal, tendo a palestesia sido pesquisada com diapasfio de 256 dv/s.
Auséncia de nistagmo espontineo. Paralisia do reto superior esquerdo.

ESQUERDA DIREITA

S— >,
S \—\

Fig. 4 — Caso 3. No tracado da mfo direita, nota-se
dismetria e tremor.

Fig. 5 — Caso 3. No d6lho esquerdo, paralisia do reto superior
e paresia dos retos interno e inferior.

Exames complementares — 1. Exame neurocular: Motricidade extrinseca normal
em OD; no 6lho esquerdo, paralisia do reto superior e paresia do reto interno e
do reto inferior (fig. 5). Motricidade intrinseca: anisocoria discreta, sendo maior
a pupila esquerda. Reflexos pupilares presentes e normais. Acuidade visual e fun-
dos normais. Campos visuais: em OD, normal; em OE, estreitamento do campo su-
perior (Dr. P. Braga Magalhies, 28-4-49). 2. Exames soroldgicos: Reaclio de Was-
sermann positiva; rea¢do de Kahn positiva (8 U). 3. Ezame do ligiiido cefalorra-
queano: puncéio suboccipital em decibito lateral; liquor inteiramente normal (Dr. J.
M. T. Bittencourt, 1-2-49). 4. Ezame eletrencefalogrdfico: Ndo foi registrada anor-
malidade (Dr. A. Conde, 19-7-50).

Tratamento — Havendo antecedentes sugestivos de reumatismo, foi feito trata-
mento 4 base de salicilato. A doente foi, depois, enviada para tratamento antilué-
tico em Posto de Saide.
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COMENTARIOS

Em nossos trés casos de sindromes do nficleo rubro, o elemento etiolo-
gico é comum: a sifilis. No caso 3, a lesdo parece ter-se originado em neu-
rolues mesenquimal (endarterite), em vista do inicio abrupto e da norma-
lidade do liqiiido cefalorraqueano; nos outros dois tratava-se, seguramente,
de neurossifilis parenquimatosa. Nos casos registrados na literatura ha gran-
de predominincia de tubérculos e amolecimentos como causadores dessas
sindromes. E’ raro encontrar a sifilis como fator causal rigorosamente com-
provado. HAa um caso publicado por Aluizio Marques ** de goma sifilitica
do mesencéfalo, porém néle o granuloma tinha localizagdo preferencial na
base, embora se estendesse ao tegmento, alcangando alguns elementos do
niicleo rubro; a sintomatologia, segundo o préprio autor, ndo se enquadra-
va em qualquer das sindromes mesencefalicas. No caso de Chiray, Foix e
Nicolesco ha elementos clinicos que sugerem uma etiologia luética, porém,
faltam os dados laboratoriais. No caso de Trétiakoff e Pacheco e Silva,
apenas no sangue a reacdo de Wassermann féra positiva. Lesdes de vizi-
nhanga podem determinar o aparecimento de sintomas mesencefilicos su-
perajuntados ao quadro clinico proprio as sindromes ribricas; assim, por
exemplo, a associagio de sindrome de Parinaud no caso de Cardona *". FEra
de se admitir, pois, que as sindromes do tegmento mesencefalico féssem mais
freqiientes nos casos de neurolues parenquimatosa, dada a predilecio do Tre-
ponema pallidum pela regido pré-tectal, cuja lesdo se traduz clinicamente
pelo sinal de Argyll-Robertson, embora se deva ressalvar que os autores
ndo sdo unidnimes quanto a natureza parenquimatosa e a citada topografia
do processo lesional.

No caso 3, o diagnéstico topografico é fornecido obrigatoriamente pela
paralisia parcial do terceiro nervo craniano. A associagdo desta oftalmople-
gia a uma sindrome cerebelar bem caracterizada, na qual ressalta o vulto
dos tremores de movimento e posturais, orienta imediatamente o diagnéstico
para o de sindrome inferior do niicleo rubro, tipo Claude. Nos casos 1 e
2, bastante semelhantes em sua sintomatologia clinica, ndo possuimos o con-
curso valioso da paralisia ocular. Entretanto, a existéncia de sindrome ce-
rebelar — mais intensa no caso 1, mas também irrefutavel no caso 2 —-
localizada exclusivamente em um dimidio corporal, e acompanhada de hi-
percinesias (de tipo coreiforme no primeiro e céreo-atetético no segundo
caso) nas quais o elemento cinético e postural, intencional, era nitido, im-
poe o diagnostico de sindrome superior do nicleo rubro.

Nos casos 2 e 3 a hipotonia era evidente, acompanhada do carater
pendular dos reflexos patelares; no caso 1, ndo se verificavam alteragdes
do tono muscular. E’ oportuno salientar ainda outros fatos que a obser-
vagdo clinica déstes casos veio trazer.

Ocorrendo, na sindrome de Claude e na sindrome superior do nicleo
rubro, uma lesio do contingente dento-rubro-tadlamo-cortical e, por outro la-
do, admitindo, com von Monakow ??, a existéncia de conexdes rubrofrontais,
além das ja conhecidas frontorriibricas, procuramos, através do exame ele-
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trencefalografico, verificar se se notava alguma alteracdo da atividade elé-
trica cortical em tais eventualidades. Entretanto, os dois tracados obtidos
foram inteiramente normais.

A propoésito dos exames neurotorrinolaringolégicos, queremos salientar
que, no caso 1, pela excitagdo caldrica do aparélho vestibular contralateral
a lesdo, foram obtidos apenas nistagmo e desvio corporal, faltando as nau-
seas e a vertigem; tal resultado vem corroborar o diagnéstico de interrupcio
da via cerebelo-rubro-tilamo-cortical.

No caso 2, observamos o curioso fendmeno de distirbios da termorre-
gulagdo desencadeados por injeges piretoterapicas & base de suspensdo de
estreptobacilos de Ducrey (Termogénio). Obtivemos, por duas vézes, apés
a injecdo intravenosa, o aparecimento de paradoxal hipotermia, que che-
gou, numa ocasido, a 34°C. As conexdes do nicleo de Stilling com os cen-
tros hipotalamicos, através do tracto mamilotegmental ¢ do fasciculo lon-
gitudinal dorsal 1", fazem supor que essa disfung@io tenha corrido por conta
de lesdo dessas vias no caso em aprégo.

Parece-nos digna de especial mengdo a verificagdo, no caso 2, de mio-
clonias velofaringolaringeas. Nio vimos tal sintoma assinalado entre os
casos de sindrome riibrica registrados na literatura. Segundo Guillain e
col.?®, a lesdo responsavel por éste tipo de hipercinesia estid situada num
tridngulo cuja. base se estende do niicieo rubro a oliva bulbar ipsilateral,
através do tracto tegmental central (feixe central da calota ou tracto tala-
molivar) ; o Apice corresponde ao niicleo denteado contralateral, sendo os
lados formados pelas fibras olivodenteadas e dentorribricas. Para Guillain
e sua escola *® 3, o processo patolégico essencial se localizaria no ntcleo
denteado, enquanto Foix e seus discipulos ** acreditavam que as mioclonias
fossem devidas a lesio do feixe central da calota, com repercussdo sébre a
oliva ipsilateral.

Guillain e Thurel #* registraram interessante caso de mioclonias afetan-
do a face (bilateralmente, porém, predominando do lado esquerdo) e os
membros esquerdos; havia paralisia do reto superior direito e o paciente
apresentava, além disso, um quadro pseudo-bulbar. As mioclonias apresen-
tavam a particularidade de desaparecerem durante o repouso e de se mani-
festarem durante a execucdo de atos voluntdrios, ou quando o paciente as-
sumia atitudes forcadas. As mioclonias manifestadas nos musculos esque-
léticos quando o paciente realizava atos que determinavam contracdes sinci-
néticas & esquerda, nio provocavam deslocamento dos membros; porém, nas
diversas atitudes dos membros esquerdos, mantidas voluntariamente, aumen-
tavam de amplitude, transformando-se em verdadeiros tremores, que conser-
vavam, contudo, a mesma freqiiéncia de 130 por minuto. A paralisia par-
cial do oculomotor direito constituia dado insofismavel para localizar a le-
sdo no mesencéfalo. Realmente, em trabalho posterior * ", os autores apre-
sentaram o estudo anitomo-patolégico do caso, pelo qual se verificou, além
de outras lesdes, a existéncia de processo destrutivo na calota mesencefa-
lica, afetando a totalidade do tracto tegmental central & direita, com dege-
neragdo olivar ipsilateral.
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Van Bogaert e Bertrand *? relataram um caso no qual foram verifica-
dos dois amolecimentos, um limitado a um pedinculo cerebelar superior,
logo acima do niicleo denteado, com degeneracdo secundiria do nieleo ru-
bro, e outro no niicleo do nervo oculomotor. A sintomatologia se asseme-
lhava 4 da sindrome de Claude: hemissindrome cerebelar alterna com oftal-
moplegia. Merece, porém, ser assinalada a presenga de mioclonias, com a
freqiiéncia de 100 a 110 por minuto, na hemiface e membro superior, e sua
inexisténcia na regido velolaringea. Os autores indagam se, ao invés de se
atribuir essas mioclonias a lesdo dentolivar, ndo seria talvez preferivel ad-
mitir-se que decorressem da prépria lesao rubrica.

Em uma revisio de 16 casos anatomo-clinicos de mioclonias velofarin-
golaringeas e outras. registrados na literatura, Davison, Riley e Brock *
verificaram que, em 12 vézes, havia lesdo do tracto segmental central. Na
grande maioria dos casos, as mioclonias se manifestavam no lado oposto a
lesio désse feixe; nosso caso se coaduna com éste fatn, pois que a lesdo
afetava o nicleo rubro direito e as mioclonias se evidenciavam na hemi-
laringe esquerda. Registre-se ainda o fato de que Chiray, Foix e Nicolesco
ja haviam lembrado a possibilidade de a lesdo do tracto talamolivar par-
ticipar na determinagfo da sintomatologia da sindrome superior do niicleo
rubro, visto que comprovaram a degeneragio déste tracto em seu caso. Guil-
Jain e col.'® verificaram também, em um caso muito semelhante a ésse, a
degeneragao daquele feixe e da oliva bulbar, por lesdo exclusiva do nicleo
de Stilling. Entretanto, para Trelles e col.?’, s mioclonias velofaringola-
ringeas produzem-se apenas nas lesGes protuberanciais do feixe central da
calota e ndo nas lesbes acima do entrecruzamento de Wernekink. Nosso
caso, embora sem confirmagdo patoldgica, parece infirmar éste ponto de
vista.

Nossos casos, embora puramente clinicos, permitem admitir que: 1) na
sindrome de Claude, bem como na sindrome superior do nicleo vermelho,
o processo patologico afeta a porgdo parvicelular, neorribrica, determinan-
do, geralmente, hipotonia; 2) a lesdo tegmental do mesencéfalo, atingindo
o feixe central da calota ou a prépria origem de seu contingente rubrolivar,
pode determinar o aparecimento de mioclonias velofaringolaringeas; 3) a
les@o, na calota mesencefalica, de vias descendentes de origem hipotalamica,
pode ser invocada para explicar a ocorréncia de desordens da termorregu-
lagdo; éste distarbio, bem como a possibilidade de repercussio da lesdo
neorrubrica sébre a atividade elétrica cortical, merece ser estudado nos ca-
sos de sindromes do niicleo vermelho.

RESUMO
Registrando trés casos de sindromes do niicleo rubro — dois de sindro-
me superior e um de sindrome inferior, tipo Claude — os autores revéem

a anatomo-fisiologia dessa formagdo mesencefilica. Ressaltam particular-
mente as alteracGes do tono verificadas pela lesdo experimental do niicleo
vermelho. A destruigio da porgdo parvicelular, superior (neorrubro) de-
termina o aparecimento de hipotonia, por liberacio da atividade inibidora
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do tono da porgdo magnocelular, inferior (paleorrubro); a lesao desta ul-
tima provoca hipertonia, devido & liberagao dos nicleos tonigenos romben-
cefalicos. Os autores, no sentido de correlacionar os fatos experimentais e
anatomo-clinicos, lembram o conceito de De Giacomo sbébre a topografia
das lesdes nas sindromes ribricas: na de Benedikt, o processo patolégico se
situaria no paleorrubro, enquanto que, na de Claude e na superior, o neor-
rubro seria a por¢io afetada. Os autores discutem também o problema das
hipercinesias, destacando o carater intencional das mesmas; lembram a exis-
téncia de conexdes rubrocorticais reciprocas, diretas e indiretas, e ressaltam
o fato de que o nucleo de Stilling é uma estagio obrigatéria do circuito
ideado por Bucy para explicar a fisiopatologia do tremor intencional.

Os autores assinalam a raridade das sindromes riibricas, das quais en-
contraram o registro de 5 casos na literatura brasileira. sendo que 1 se re-
ferem a sindrome de Benedikt. Comentando seus casos, os autores salien-
tam os seguintes pontos: a) a etiologia luética das lesGes, em um caso do
tipo mesenquimal e, em dois, do tipo parenquimatoso; b) a existéncia de
acentuada hipotonia em dois casos e de normalidade do tono no outro; c)
a normalidade do eletrencefalograma em um caso de sindrome superior do
nicleo rubro e em um caso de sindrome de Claude; d) a desarmonia das
reagdes vestibulares observada em um dos casos; e) a existéncia de dis-
tarbios da regulacdo térmica no caso 2, interpretados como decorrentes da
lesdo associada do tracto mamilotegmental central e/ou do fasciculo longi-
tudinal dorsal; f) a associagdo, em um caso de sindrome rabrica superior,
de mioclonias velofaringolaringeas, conseqiiéncia provavel de lesdo do tracto
tegmental central ou da origem de seu contingente rubrolivar.

SUMMARY

Syndromes of the red nucleus. Report of three cases with syphilitic
etiology, one associated with myoclonus of the soft palate, pharynx
and larynax.

The authors report three cases of syndromes of the red nucleus — two
cases of superior syndromes and one of inferior syndrome, Claude’s form.
The anatomy and physiology of the nucleus ruber is briefly reviewed. The
changes in the muscle tonus following experimental lesions of that nucleus
are emphasized. Damage to the parvicellular, rostral portion (neorubrum)
leads to a decrease of tonus caused by release of the tonus-inhibiting magno-
cellular portion; the destruction of this latter is followed by hypertonus,
caused by the free action of the dynamogenic rhombencephalic nuclei. In
order to correlate the experimental and anatomo-clinical facts, the authors
recall De Giacomo’s concept about the pathologic topography of the rubral
syndromes: in the Benedikt’s form, the lesion would be located in the paleo-
rubrum; in the Claude’s and superior syndromes, the neorubrum would be
the portion involved. The authors also discuss the problem of the hyper-
kinesias, emphasizing their “intentional” character; they recall the existence
of reciprocal, direct and indirect, rubrocortical connections and stress the
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fact that the red nucleus is a station in the Bucy’s circuit of the intention
tremor.

The reports of rubral syndromes are scarce; in the Brasilian literature
the authors found 5 cases reported, including 4 cases of the Benedikt’s forin.
Commenting their cases, the authors emphasize: a) the syphilitic etiology
of the lesions, mesenchymatous in one case and parenchymatous in two;
b) the presence of marked hypotonia in two cases and the normality of
the muscle tonus in the other one; <c¢) the absence of electroencephalo-
graphic abnormalities in one case of superior rubral syndrome and one case
of Claude’s syndrome; d) the discordance of the vestibular reactions evi-
denced in one case; e) disturbances in the thermic regulation in case 2,
which are imputed to the associate lesion of the mamillotegmental tract
and/or the dorsal longitudinal fasciculus; f) the association, in one case
of superior rubral syndrome, of rhytmic myoclonus in the soft palate, pha-
rynx and larynx, probably owing to lesion of the central tegmental tract
or of the origin of its rubrolivary fibers.
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