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A sindrome do angulo ponto-cerebelar é geralmente produzida por fumo-
res localizados nessa regido. A neoplasia mais freqiientemente encontrada é
o neurinoma do acustico, vindo em seguida o meningeoma, o colesteatoma,
o neurinoma do trigémeo. Muito raros sdo o ependimoma, os tumores glo-
micos, o condroma, as metastases; também devemos ter em meante os gliomas
cerebelares hemisféricos de desenvolvimento predominantemente anterior, os
aneurismas da artéria basilar, as aracnoidites da regido ponto-cerebelar.

Julgamos ser interesante o relato dos dois casos nos quais a sindrome do
angulo ponto-cerebelar foi provocada pela associacdo de malformacado da tran-
sicdo occipito-vertebral a4 sindrome de Arnold-Chiari.

OBSERVACOES

Cas0 1 — M.A.F., 23 anos de idade, sexo feminino, branca, internada em
14-10-1969 (Reg. 060.470). A doente se queixava de que ha cérca de 4 anos
comecara a apresentar episodios de vertigem rotatéria, as vézes acompanhados de
nauseas e vomitos, que duravam em média 60 minutos. Havia periodos de acalmia
de até 6 meses. Nos uUltimos meses notara perda progressiva da audicdo a esquerda,
dorméncia na hemiface esquerda, cefaléia moderada. Antecedentes pessoais — A
doente tinha crises convulsivas generalizadas desde a infancia, fazendo uso regular
de anticonvulsivantes. Exame neurolégico — Paciente longilinea, sem malforma-
c¢des cranio-raquideas nem das extremidades, & inspecdo. Fundoscopia normal. Hi-
poestesia da hemiface esquerda, diminuicdo do reflexo corneano ipsilateralmente.
N&ao havia assimetria facial. Surdez de percepcdo & esquerda. Abalos nistagmoides
no olhar horizontal, para ambos os lados. Auséncia de disfagia, disartria, disfonia.
Hipoestesia tactil e dolorosa no membro superior esquerdo. Moderada dismetria as
provas de coordenacfio, & esquerda. Exames complementares — hemograma, glicemia,
uréia no sangue, hemossedimentacdo, sorologia para lies, proteinas totais e fracdes,
exame sumdario de urina, tempos de sangria e de coagulacdo normais. Liquido céfa-
lorraqueano normal. Audiograma, compativel com surdez de percepcdo, a esquerda.
Raaqrogratias do crdnio e tomografia da transicdo crdnio-vertebral: discreto grau de
invaginacdo basilar. Radiografia dos rochedos: discutivel erosdo do canal auditivo
interno esquerdo. Pneumencefalograma normal.
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Cirurgia e evolu¢cdo — A paciente fol submetida a intervencdo cirurgica 15 dias
apés ser internada. Havia moderado grau de impressdo basilar, occipitalizacdo do
atlas e herniacdo das amidalas cerebelares até a altura de C2. Meninges da base
espessadas. A exploracdo do angulo ponto-cerebelar esquerdo ndo mostrou a exis-
téncia de processo expansivo. A dura-mater foi deixada aberta. A paciente recebeu
alta hospitalar no 25.» dia de pés-operatério. Acompanhada em ambulatério, tem
mostrado progressiva melhora, normalizando-se por completo 0 exame neurolégico
em térno do 5.0 més apds a intervencao cirurgica.

Cas0 2 — J.B.S., 26 anos de idade, sexo masculino, branco, admitido em
5-1-1970 (Reg. 134.485). O doente se queixava de que ha& mais ou menos dois
anos notara certa dificuldade para fechar o 6lho direito. Observou, depois, desvio
progressivo da comissura labial para a esquerda. Uns trés meses apdés passou a
sentir contracdes no lado direito da face, que se iniciaram em térno do globo
ocular. No sexto més de doenca observou que nao escutava muito bem com o
ouvido direito. No oitavo més notou que, ao se barbear, ndo sentia tdo bem quanto
antes 0 contato da lamina no lado direito da face, além de uma desagraddvel sen-
sacdo de dolorimento do mesmo lado. N&ao havia queixas de vertigens, de cefaléia,
de alteracbes da fala ou da marcha. Nao havia referéncia a alteracbes motoras
ou sensitivas nos membros e tronco. Exame neuroldgico — Paciente brevilineo,
braquicéfalo, pescoco curto, fossa posterior rasa, moderado “genu-valgum”, pés pla-
nos. Fundoscopia normal. Hipoestesia téctil-térmico-dolorosa na hemiface direita.
Reflexo corneano diminuido a direita. Aumento da fenda palpebral direita, epifora
e sinal de Bell do mesmo lado, desvio da comissura labial para a esquerda. Hipoa-
cusia de percepcdo a direita. Nistagmo horizontal, quando ao olhar lateral para
ambos os lados. Tendéncla a desvio dos indicadores para a esquerda. Romberg ne-
gativo. Exames complementares — Hemograma, glicemia, uréia mo sangue, pro-
teinas totais e fragdes, reacdes sorologicas para lies, exame sumdrio de urina,
sem anormalidades. Radiografias do crdnio, coluna cervical e da transicdo crdnio-
vertebral, inclusive tomografias: acentuada invaginacado basilar (Fig. 1). Radiogra-
fias dos rochedos normais. Pneumencefalograma: moderada dilatacdo de todo o
sistema ventricular, sem qualquer evidéncia de lesdo expansiva no angulo ponto-
cerebelar direito. Audiograma: hipoacusia discreta a direita, de percepcdo. Calori-
grama com acentuada hipoexcitabilidade labirintica, a direita.

Cururgia e evolucdo — Em 3-3-1970 o paciente foi submetido a craniectomia de
fossa posterior. As meninges de base eram bastante espessadas. Acentuado grau de
invaginacdo basilar e herniacdo das amidalas cerebelares até a altura de C2. No
dia 21-3-1970 o paciente recebeu alta hospitalar. Acompanhado regularmente em
ambulatoério, desde a intervencdo cirurgica, o doente tem melhorado progressivamente
dos distrbios auditivos, e da hipoestesia da hemiface direita. Houve melhora subs-
tancial das alteracdes vestibulares ao calorigrama. Persiste apenas o espasmo facial
a direita.

COMENTARIOS

A sintomatologia apresentada pelos dois pacientes era realmente suges-
tiva de patologia do angulo ponto-cerebelar. Em ambos, os exames neuro-
radiolégicos evidenciaram a existéncia de impressdo basilar. A cirurgia de-
monstrou que havia igualmente malformacio de Arnold-Chiari. Os dois pa-
cientes foram beneficiados pela cirurgia descompressiva da fossa posterior,
ndo tendo sido encontrada neoplasia no angulo ponto-cerebelar. Dado a res-
saltar é que ambos os pacientes eram de origem nordestina, porém apenas o
segundo apresentava tracos tipicos de disrafismo: braquicefalia, pescoco curto,
fossa posterior rasa, “genu-valgum”, pés planos.
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Fig. 1 — Caso J.B.S. Em A, tomografia da transicdio crdnio-vertebral, mos-
trando acentuada impressdo basilar, estando a apdfise odontdide situada
muito acima da linha de Chamberlain; em B, radiografia do crdnio
mostrando angulacdo para cima e para deniro das pontas do rochedo,
observada freqiientemente mas impressoes basilares; em C e D, pneu-
mencefalografia evidenciando moderada dilatacdo do 3. e dos veniri-
culos laterais e afastando a possibilidade de existéncia de tumoracdo
ao nfvel do Angulo ponto-cerebelar direito.

A impressdo basilar é a mais freqilente das malformacdes da transicédo
cranio-vertebral, podendo ocorrer em concomitancia com outras malformacées
esqueléticas ou do sistema nervoso (platibasia, occipitalizacdo do atlas, apla-
sia da odonté6ide, sindrome de Klippel-Feil, espina bifida, siringomielia, sindrome
de Arnold-Chiari).

Caetano de Barros e col.! descrevem como quadro clinico mais freqiiente,
na impressdo basilar pura, a associacdo de disturbios piramidais e de alte-
racGes da sensibilidade profunda, de predominio nos membros inferiores; na
associacdo de impresdo basilar com a sindrome de Arnold-Chiari, pontificam
os distarbios cerebelo-vestibulares, além de envolvimento do VIII, do IX e
e do X nervos cranianos. Nio é do nosso conhecimento a ocorréncia de
quadros clinicos tdo sugestivos de sindrome do &ngulo ponto-cerebelar, tal
como ocorreu em nossos Casos.

Finalmente, do ponto de vista fisiopatogénico, admitimos que o mecanis-
mo que levou a lesdo do VIII, do V e do VII nervos cranianos, em nossos
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pacientes, tenha sido uma associacdo de aracnoidite da fossa posterior a
processos de tracdo neural.

RESUMO

Os autores relatam dois casos de sindrome do angulo ponto-cerebelar
nos quais nao havia neoplasia nessa regido. Ambos os pacientes apresenta-
vam uma associacdo de impressdo basilar com sindrome de Arnold-Chiari.
Apés cirurgia descompressiva de fossa posterior os casos evoluiram favoravel-
mente com a diminuicdo progressiva dos sintomas neurolégicos, restando ape-
nas, no segundo paciente, certo grau de paralisia e de espasmo facial, a
direita.

Sao feitas consideracbes em toérno das causas mais freqiientes da sin-
drome do angulo ponto-cerebelar, bem como acérca dos quadros clinicos mais
usualmente encontrados em doentes que apresentam malformacdes da transi-
c¢do cranio-vertebral. Finalmente, os autores tecem breves consideragdoes a
respeito do possivel mecanismo lesional do VIII, do V e do VII nervos cra-
nianos nos dois casos relatados.

SUMMARY

Cerebello-pontine angle syndrome associated with cranio-vertebral
malformation: report of two cases.

Two cases of cerebelo-pontine angle syndrome associated with basilar
impression and Arnold-Chiari malformation are reported. In both cases neuro-
radiological studies and surgical exploration failled to demonstrate any space
occupying lesion. After surgery the patients progressively recovered disa-
pearing the neurological symptoms except for a slaight hemifacial spasm that
remained in case 2. Clinical signs present in cerebello-pontine angle lesions
and the occipito-cervical malformations are discussed. A possible mechanism
to explain the association of both conditions is discussed.
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