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FORMA INTERMEDIARIA DE SINDROME
DE FOIX-CHAVANY-MARIE / SINDROME

DE WORSTER-DROUGHT ASSOCIADA A

MOVIMENTOS INVOLUNTARIOS

Aspectos neuropsicoldgicos e fonoaudioldgicos

Marcio Gadelha Vasconcelos', José Antonio Fiorot Jr', Caroline Sarkovas?
Aline Pereira Martins Pinto?, Orlando G P Barsottini®, Alberto Alain Gabbai®.

RESUMO - A sindrome de Foix-Chavany-Marie (SFCM) caracteriza-se por apraxia da fala associada a paralisia
bilateral da face, palato mole, lingua e musculatura da faringe, mas com presenacao das fungdes reflexas e
automaticas. Na sindrome de Worster-Drought (SWD), ha predominio da disartria. Descrevemos o caso de uma
jovem de 18 anos, que apresenta os achados clinicos e radioldgicos compativeis com a forma intermediaria de
SFCM/SWD, acompanhados de movimentos involuntarios (coréia e distonia), fato de ocorréncia rara na descricdo
destas sindromes.

PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Foix-Chavany-Marie, sindrome de Worster-Drought movimentos invo-
luntarios.

Intermediary form of Foix-Chavany-Marie / Worster-Drought syndromes associated to involuntary
movements: neuropsychological and phonoaudiological features

ABSTRACT - The Foix-Chavany-Marie syndrome (FCMS) is characterized by apraxia of speech associated to
bilateral central facio-linguo-velo-pharyngeal paralysis, with automatic-voluntary dissociation. In Worster-Drought
Syndrome (WDS), dysarthria is remarkable. We reportan 18-year-old female, with clinical and radiological
findings of intermediaryform of FCMS/AWDS, and showing involuntary movements, an unusual fact.

KEY WORDS: Foix-Chavany-Marie syndrome, Worster-Drought syndrome, involuntary movements.

A sindrome de Foix-Chavany-Marie (SFCM), tam-
bém conhecida como sindrome opercular, ou sindro-
me peri-silviana bilateral congénita foi descrita inicial-
mente em 1926, sendo definida atualmente através
de achados clinicos e de imagem’. Entre os achados
clinicos estdo a apraxia da fala, paralisia bilateral da
face, fraqueza do palato mole, lingua, musculatura
da faringe e da mastigacdo, associada a dissociacdo
automatico-voluntaria2. Ja a sindrome de Worster-
Drought (SWD), ou paresia suprabulbar congénita,
foi descrita posteriormente (1953) como uma sindro-
me parética que determina disartria devido a disge-
nesia do trato cértico-nuclear®4. Os achados sao distin-

tos nas duas sindromes. Na SFCM, nota-se atrofia
cortical assimétrica, mais intensa a esquerda e predo-
minando na regido frontal inferior, notadamente na
regido opercular, evidenciada mais claramente na
ressonancia magnética (RM)>. Exames como PET-scan
e SPECT confirmam uma diminui¢ado no fluxo sangui-
neo e metabolismo do hemisfério cerebral esquerdo,
mais proeminente no giro frontal inferior e no cértex
pré-motor3. Na SWD, observa-se pela tomografia
computadorizada (TC), atrofia do hemisfério cerebral
direito, hipodensidade peri-ventricular esquerda e
na regido temporo-parietal. Através de RM, eviden-
cia-se polimicogiria peri-silviana bilateral, heterotopia
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de substancia cinzenta subependiméria, agenesia
parcial do corpo caloso, atrofia cerebral e cerebelar
moderadas, com pobre diferenciacdo entre substancia
branca e cinzenta, aumento do sinal na capsula in-
terna em T2, assimetria cerebelar e tamanho reduzido
da ponte3. As duas entidades também sao relatadas
como um continuo de uma mesma doenca, ressal-
tando-se a existéncia de formas ditas intermedia-
rias>6. A associacdo das sindromes com movimentos
anormais é de ocorréncia rara, podendo estar asso-
ciada a distonia, coreoatetose e status epiléptico’s.

O objetivo deste estudo é relatar um caso asso-
ciacdo de ambas as sindromes.

CASO

Moca de 18 anos, sinistra, com histdria pre gressa de hi-
poxia neonatal e crises convulsivas tonico-clonicas generali-
zadas desde o nascimento. Permaneceu por 13 dias na uni-
dade intensiva neonatal, recebendo alta com sequela mo-
tora a direita. Durante a infancia, questionou-se discre t o
atraso no desenvolvimento neuropsicomotor. Ao exame neu-
rolégico apresentava hemiparesia direita, movimentos do
tipo coreoatetdético no brago direito, postura disténica da
mao direita, diparesia facial, articulacdo imprecisa da fala
com hipotonia da lingua, movimentacéo reduzida do palato
mole e nistagmo horizontal bilateral. Fez uso de fenobarbital
100 mg/dia até os 05 anos de idade com controle satisfatorio
das crises. Voltou a apresentar convulsdes aos dezoito anos

Fig 1. Ressondncia magnética, seqléncia axial ponderada em

T1, evidenciando marcada atrofia cortical peri-silviana, especial -
mente no hemisfério esquerdo( seta branca).

Fig 2. Ressondncia magnética, seqliéncia sagital ponderada em

T1, evidenciando atrofia cortical peri-silviana (seta branca).

de idade. Desde entédo, faz uso regular de carbamazepina
1000 mg/dia, mantendo uma crise parcial complexa por més.
O eletrencefalograma (EEG) mostrou desorganizacédo difusa
do ritmo cerebral, por vezes com surtos de ondas lentas, ora
temporais e independentes, ora generalizadas.

A RM mostrou alteracées do desenvolvimento e orga-
nizacdo cortical, além de polimicrogirias operculares e im-
portante atrofia cortical perisilviana mais intensa no he-
misfério esquerdo (Figs 1 e 2).

Na avalia¢do fonoaudioldgica a paciente apresentou
hip e rnasalidade, loudness diminuido, tempo maximo fo-
natério da vogal /a/ = 10,29 segundos, pitch médio para
agudo, coordenacdo pneumofonoarticulatéria, respiracdo
superior, ressonancia laringo-faringea, ataque vocal isocro-
nio, qualidade vocal rouca-soprosa discreta e alteragdo da
p rosddia. Mostrou distor¢do na producdo das consoantes
palatais “k"e "g”, linguais “I” e “lh"” e omissdo dos arqui-
fonemas “r"” e “n". Em relacdo a degluticdo, apresentou
diminuicdo da forca da musculatura perioral para conten¢édo
oral, movimento mandibular giratério e lateral reduzido,
dificuldade para manter vedamento labial durante masti-
gacao de alimentos sélidos, reducdo da elevacdo laringea,
tosse durante degluticdo de liquido. Diante esta avaliacdo
clinica a paciente foi diagnosticada como tendo disartria,
disfonia discreta e disfagia leve.

Em relacdo aos testes neuropsicoldgicos aplicados, a
paciente mostrou ter desempenho satisfatério para idade
e escolaridade, e os testes que apresentaram piores resul-
tados parecem refletir a disartria prépria da doenca, e ndo
déficit de memoria. (Tabela) No Wechsler memory scale —
revised (WMS-R)/ re p roducdo visual — imediata e tardia, a
paciente mostrou ter memoria visual imediata compativel
com sua idade e escolaridade, tanto na aquisi¢cdo de novas
infomacgdes, quanto no processo de reacessamento do ma-



324 Arq Neuropsiquiatr 2006;64(2-A)

Tabela. Avaliacdo Neuropsicoldgica.

Teste Resultado

WMS-R* - Reproducéo visual Imediata 31/41 |

Tardia 29/41 11

WMS-R* - Memoria logica Imediata 13/50 11

Tardia 8/13 |

Teste: desenho do relégio 15/15
Fluéncia verbal (FAS Test) 6|}
Fluéncia categoria animais 4} 1]

Boston naming test (Teste de 30/60 |

nomeacao de Boston)

Trail making test Forma A 1’ 43" sem erros

(Trilhas A e B) Forma B 4' 07" sem erros

Digit span (Teste de digitos) Direto- 04 ||

Indireto- 03 | |

Aritmética 05/06

* WMS-R, Wechsler memory scale-revised.

terial previamente aprendido, como pode ser notado no
teste de memoria tardia. Os desempenhos nos demais testes
- fluéncia verbal ( FAS Test), fluéncia categoria animal e
Boston naming test ( BNT)/nomeacédo de Boston, apresen-
taram-se prejudicados pela disartria. O mesmo pode ser
perebido no subteste WMS-R (Meméria l6gica — imediata
e tardia) em que a mesma nao tem bom desempenho em
funcdo desta limitacdo, evidenciando que tal teste ndo pos-
sui boa especificidade. No subteste Wechsler adult intelli-
gence scale - revised — (WAIS-R), em que sdo avaliados me-
moéria de trabalho, aten¢do e manipulacdo de informacdes,
o desempenho mostrou-se prejudicado, novamente tendo
a variavel da disartria como limitacdo, evidenciando baixa
especificidade. No teste: trilhas A e B (trail making test -
TMT), no qual avalia-se a atencdo, flexibilidade mental e
capacidade de sequencia¢do, o baixo desempenho parece
estar associado as dificuldades motoras que possui pois,
apesar de lentificada, ela ndo cometeu erros. No teste de-
senho do relégio (drawings to command - clock), demons-
trou ter planejamento adequado, usar estratégias efetivas,
e ter boa praxia motora, fun¢des estas ligadas ao lobo
frontal. No subteste de aritmética do WAIS-R, mostrou que
ainda é capaz de realizar as quatro operag &es basicas da
matematica com facilidade.

DISCUSSAO

A SFCM é entidade clinica de ocorréncia rara,
poucas vezes citada na literatura cientifica brasileira.
Alguns autores acreditam que a SFCM, na verdade,
nao se diferencia de outro quadro, muito mais fre-
guentemente relatado, a SWD'2. Esta é o que encon-
tramos clinicamente no caso exposto, apesar dos
achados radiolégicos compativeis com a SFCM.

Segundo Maw-Yuan et al.® e Weller et al.'®, ambas
as sindromes sao caracterizadas por disturbio da fala
e ndo da linguagem. No entanto, podem ser distin-
guidas clinicamente, pois na SFCM predomina o dé-
ficit de programacdo motora para fala e dissociacdo
voluntéria reflexa, cuja topografia uma lesdo cortical
bilateral sem comprometimento do cértex motor pri-
mario. Ja na SWD existe disartria, sindrome parética
com lesdo cortical ou subcortical envolvendo o trato
cortico-nuclear2.

A apraxia de fala, mais comum na SFCM, é defi-
nida como auséncia completa de movimentos articu-
latorios, sons laringeos surdos e sonoros, emissao em
fala sussurrada, ou presenca de fala articulada e o
sujeito é incapaz de tossir voluntariamente, apesar
de fazé-lo automaticamente. A dispraxia é definida
como uma desordem na articulagdo, resultante de
falhas na capacidade de programagédo de comandos
sensério-motors responsaveis pelo posicionamento
e movimentacdo dos musculos na producdo inten-
cional da fala, ou seja, um disturbio nos movimentos
voluntdérios, na auséncia de fraqueza muscular, pa-
ralisia, fadiga ou lentiddo. Nela ndo ha alteracoes li-
gadas a suc¢do, mastigacdo e degluticdao’ 2.

A disartria, mais comum na SWD, é definida como
disturbio da fala resultante de altera¢des no controle
muscular, ou seja, na execu¢do dos mecanismos de
fala devido a problemas que envolvem o sistema ner-
voso central ou periférico, caracterizada por fraqueza,
paralisia e incoordena¢do motora do aparelho fona-
dor'3,

Em relagdo aos sintomas extrapiramidais apresen-
tados por esta paciente, Puertas et al. relataram ape-
nas um caso de SFCM acompanhada de distonia’. Co-
réias e distonias secundarias tém sido descritas como
resultado de traumatismos cranianos, exposicdo a
monoxido de carbono, hipdxia, acidentes cerebro-
vasculares, complicacbes de cirurgia de revasculari
zacdo miocardica e uso de farmacos'. A paciente des-
crita sofreu complicacdes perinatais e possivelmente
foi submetida a hipdxia cerebral o que pode explicar,
em parte, a ocorréncia de tais movimentos involun-
tarios. Embora os movimentos anormais estejam rela-
cionados a disfuncdes dos ganglios da base e talamo,
algumas vezes estes movimentos podem ser causados
por lesdes em outras localizagdes como na sindrome
biopercular apresentada neste caso. Para enfatizar
tal fato, utilizando a RM Rondot et al. investigaram
a localizagdo anatémica de 40 casos de distonia se-
cundaria. Em 21 casos a localizagado foi o estriado, em
6 casos o globo palido, em 7 o tdlamo e em 6 0 me-
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sencéfalo. Todas estas localizagdes estdo relacionadas
com os circuitos dos ganglios basais™. Na situacdo da
nossa paciente, é provavel que anormalidades no cir-
cuito motor, tdlamo-cortical - ganglios da base, sejam
responsaveis pelo aparecimento dos movimentos
anormmais. A ocorréncia de crises convulsivas de dificil
controle deve-se provavelmente as altera¢des da or-
ganizacao cortical associadas a esta sindrome, con-
forme mencionado por Lopez et al 8.

A creditamos estar relatando um caso impar nao
sé por se tratar de uma paciente com quadro inter-
medidrio SFCM / SWD, mas principalmente por sua
associacdo com movimentos coréicos e distonia. Faz-
se necessario maior investigagdo etiol6gica dos casos
de coréia e/ou distonia, associados a disartria ou a
apraxia bucofacial, que podem corresponder a SFCM
/ SWD néo diagnosticados. A avaliacdo fonoaudiold-
gica e neuropsicoldgica sdo importantes para dife-
renciacdo, uma vez que se distingue com melhor pre-
cisdo quais disturbios da cognicdo e da fala estariam
envolvidos, notadamente este ultimo.
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