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SIRINGOMIELIA

REVISAC DA LITERATURA E RELATO DE CASO

RENATO GQONIH * — ANA L. ZUMA DE ROSSQ **
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RESUMO — Oz autores fazem detalhada revisio da literatura acerca de aspectos histéricos,
etiopatogénicos, clinicos, diagndsticos e terap&uticos da siringomielia. Apresentam um caso
desta enfermidade, cujo diagnéstico fol confirmado por ressonincia magnética,

Syringomyelia: review of the literature and case report.

SUMMARY — A thorough review of history, pathophysiology, clinical manifestations, diagnosis
and treatment of synringomyelia is presented by the authors, followed by a case report in
which the diagnosis was confirmed by magnetic resonance imaging.

Considera-se siringomielia enfermidade cronica e caracterizada pela formagdo
de cavidade intramedular, As primeiras observagbes de cavidades dentro da medula
datam do inicio do século XIX e consistiam unicamente em descrigdes anatomopato-
logicas efetuadas por diversos autores (Portal, Morgagni e outros), porém, sem que
se soubesse o significado de tais alteragbes 21,82, Em 1837, Ollivier d’Angers compara
o aspecto macroscépico de medulas cisticas com o de uma flauta de bambu, devido
a retracbes intercaladas a alargamentos. Nascia, entdo, 0 termo siringomielia (do
grego «syrinx», flauta pastoril; «myelo», medula)40. Até 1859, empregou-se este termo
indistintamente para designar qualquer cavitagio medular, quando, entfo, Stilling indi-
vidualizou o canal central da medula ou canal ependimario, denominando hidromielia
qualquer dilatagio intramedular 2l. Assim, a palavra siringomielia, criada por Ollivier,
caiu em desuso, perpetuando o erro até 1875, quande Simon, ainda na fase anatdmica,
resolveu diferengar as cavidades medulares em dilatagbes simples do canal ependimdrio
— hidromielia — e cavidades patologicas — siringomielia — na época relacionadas,
principalmente, a gliomas2l, Em 1882, Kahler e Schultze iniciaram a fase clinica da
siringomielia 1, correlacionando as manifesta¢bes clinicas & presenca das cavidades ha
muito conhecidas 21. A partir de entdo, publicaram-se varios estudos de casos, cada
vez mais minuciosos em relagio & semidtica que esses pacientes apresentam 21

Sob o ponto de vista etiopatogénico, pode-se dividir a siringomielia em priméaria
e secunddria40, Na forma primdria se desconhece a etiologia do processo, mas
diversas teorias tentam explicar sua natureza 8-10.14,34,43,47,54  As primeiras hipoteses
relacionam a doenga ao fechamento defeituoso da rafe mediana do tubo neural pri-
mitivo — disrafia 29, Para Portugal e Lopez-lbor 40, no entanto, a conseqgiiéncia desta
alteragdo embrioldgica provocaria anormalidades macroscépicas, tais como cranic
bifido, «spira bifida», encefalocele, mielomeningocele, labio leporino; todavia, para que
ocorra a siringomielia seria necessaria disrafia microscopica. Visto deste modo, as
células que formam a fronteira medial, apés o fechamento macroscopico normal, nao
se adaptariam, como deveriam, 4 nova situagio. Esta inadaptagdo histologica ¢
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secunddria a migragio andmala gerando heterotopias, evolugdo anormal, metaplasia,
bioquimica alterada e morte cefular. Como consegiiéncia, formar-se-iam cavidades
decorrentes ou da heterotopia espongioblistica e persisténcia secretora das células
ependimdrias ou da degeneracdo tecidual e formacio de pequenas cavidades que, a
longo prazo, confluir-se-iam formando a cavidade siringomiélica propriamente dita.
Quanto 4 gliose que habitualmente margeia a cavitaco, esta seria produzida pela
metaplasia celular., Para Wangel 4 — baseado em achados anatomopatolégicos — a
etiologia reside na inibi¢do da capacidade do tubo neural de formar neurbnios. Como
decorréncia, originar-se-ia gliose compensatéria e, em seguida, acimulo de Hquido.
A dissociagdo termoalgésica seria causada pela malformacgido do trato espinotalamico
lateral, condutor destas modalidades sensitivas. Hassim (1920) conclui pelo meca-
nismo abiotréfico, apés averiguar areas de homogeneizacio na regido central da
medula, a distincias consideraveis da cavidade siringomiélica 22, Tais areas represen-
tariam a fase inicial de degeneragio, ainda sem evidéncia de proliferacdo glial.

W. }. Gardner (1965) trouxe a grande confribuicdo contemporinea para o escla-
recimento etiopatogénice desta enfermidade, ao considerar o mecanismo bdsico como
disttirbio hidrodindmico do liquido cefalorraquidiano (LCR), secunddrio a defeito na
formag¢do do teto do IV ventriculo, ainda na fase embrionarial8. Segundo este autor,
por volta da sexta semana de vida do embrido, a cavidade do tubo neural estd disten-
dida pelo LCR, que é filtrado aos poucos através de areas de atenuagio no teto do
IV ventriculo, completando a dissec¢io do espaco subaracndideo até a oitava semana.
Se ndo ocorrer a perfuragio do teto deste ventriculo (formacio do forame de
Magendie), a <hidrocefalomielia> fisioldégica embrionaria persistird e, em casos graves,
provocara hidrocefalia, hidromielia e mielocele no lactente, mas, em casos mais bran-
dos, formacdo de hidromielia e posterior siringomielia, no adulto. As malformagdes
de Chiari tipos 1 e 2 e de Dandy-Walker, sempre observadas na siringomielia, segundo
a estatistica do autor, explicam-se facilmente pelo mesmo processo. Na vida embrio-
ndria, o seio transverso e a tenda do cerebelo a ele acoplado encontram-se em posi¢io
muito anterior & da vida adulta. O acimulo fisiolégico de LCR, no cérebro anterior,
desviard estas estruturas em direcdo ao cérebro posterior, até atingirem sua posicéo
definitiva. Esta posigdo é resultado do equilibrio de for¢as opostas — resisténcia e
elasticidade inatas — oferecidas pelas membranas gque envolvem os cérebros anterior
e posterior. Caso haja impedimente 4 saida do LCR pelo teto do IV ventriculo, a
hidrocefalia resultante fard com que o cérebro anterior empurre o seio transverso
além do necessdrio e a fossa posterior tornar-se-4 pequena demais para conter o cere-
belo; este, entio, descera, ultpassando os limites do forame magno. Se o tamanho
da fossa posterior for muito reduzido, o vermis cerebelar, o primeiro a se formar,
tendera a herniacdo, provocando a malformacio de Arnold-Chiari (Chiari tipo 2).
Caso esta redugdio seja em menor grau, entdo serdo as tonsilas cerebelares — de
formagdo tardia — que se tornardo herniadas (Chiari tipo 1). Se o envoltério do
cérebro posterior for mais eldstico que o do anterior, impedindo a2 migracdo do seio
transverso, a fossa posterior ficard muito grande para conter somente o cerebelo; e
o espaco resultante serd ocupado pelo IV ventriculo dilatado, acarretando a malfor-
magio de Dandy-Walker. Ainda segunde Gardner, a causa da dilatagio do canal
central da medula — hidromielia — ndo estd na pressdo média do LCR aumentada,
mas no pulso de pressio — oriundo do batimento sistélico do plexo cordide — trans-
mitido pelo LCR, cuja passagem, através do teto do IV ventriculo para o espaco
subaracndideo, encontra-se impedida. Mesmo que esta passagem seja permedvel ao
LCR — «como toda membrana viva o é»> — permitindo o enchimento do espago sub-
aracnoideo, a ndo perfuragio deste faz com que a onda de LCR nio o ultrapasse —
«tal qual a uma tela proteforg de insefos que deixa passar uma brisa, mas sofre um
impacte com o venfo mais forte»., Como resultado tem-se dilatagdo do canal central,
seguida de ruptura do epéndima, levando a siringomielia.

Bernard Williams (1969) acredita ser a siringomielia consegiiéncia de outro
distirbio hidrodinimico e nfo o proposto por Gardner 50. Se a onda de pressio sist6-
lica lesasse alguma estrutura, propde Williams, esta se localizaria no prdprio ventriculo
lateral onde se originou e, ndo em um ponto distante como o canal central da medula,
sendo o fator desencadeante mais provdvel de origem venosa. Fisiologicamente, em
determinadas circunstincias — compressdo jugular, inversio da posigdo ortostatica,
aumento da pressdo abdominal, manobra de Valsalva — ocorre impedimento do retorno
venoso cerebral, gerando actimulo de sangue intracraniano. Sendo o cranio cavidade
ndo dilatdvel e como dois corpos ndo ocupam o mesmo lugar no espago, torna-se
imprescindivel que haja saida compensatéria de LCR, através do forame magno, em
direcio ao espago subaracndideo. Este processo é reversivel, caso cesse o estimulo
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que o originou. Pressupendo que o canal central permaneca aberto na vida embrio-
naria e havendo impedimento a saida de LCR através do forame magno (Chiari tipo 1
e 2, aracnoidite), o LCR, sob regime de pressio elevada, tenderia a dilatar o canal
central, intermitentemente, a cada elevagio da pressdo intracraniana. As verificaces
experimentais de Ellertsson e Greitz 13, baseadas na afericio simuitinea da pressio
¢ amplitude de pulso no cisto e no espago subaracndideo, em repouso e durante a
prova de Queckenstedt-Stookey, corroboramr as idéias de Williams. Para detalhes,
recomenda-se a leitura da interessante discussdo acerca do tema 13.19,35,61,52,

Quanto a etiologia da siringomielia secunddaria — a mais comum das formas da
enfermidade — apontam-se diversas causas 81014424764, Kernohan e col. (1931) rela-
taram 4 tipos histopatolégicos de tumores relacionados as cavidades: hemangioblas-
toma, meduloblastoma, ependimoma e oligodendroglioma 47,  Atualmente, considera-se
ser mais freqgilente a associa¢do com gliomas.

O trauma sempre esteve ligado a esta doenca, como fator causal 14.21,26.40,
Portanto, torna-se facil entender sua maior incidéncia nas classes trabalhadoras 21,
Carey provocou siringomielia aguda trautndtica em coelhos, por pancadas com martelo
na regido occipito-cervical 6.  Tem-se descrito cavidade de surgimento tardic como
complicagdo de lesdp traumatica medular — especialmente a lombar — causada por
degeneragdo cistica ascendente, iniciada a partir do local do trauma 3652, Diversas
vezes assinalaram-se os traumas obstétricos, gerados por trabalho de parto prolongado
¢ uso de forceps, como desencadeantes de lesdo siringomiélica no adulto 4.37.40,

Ao estudar a agio do virus da encefalomielite epizodtica nas raposas, Levaditi
e col. (1929) observaram que, em alguns animais inoculades, formava-se cavidade
siringomiélica, com isso propondo etiopatogenia viral para a enfermidade 23,24, Lhermitte
e Beaujard 25 e (nilain e Rouques 2, curiosamente, associaram a vacina antitifica a
cavitagdo intramedular, porém, em seus relatos de caso, ndac ha descrigio anatomo-
patologica e, em um deles, mostrou-se significativo o trauma vertebral por projétil
de arma de fogo antecedendo o inicio do quadro clinico 26. Na década de 40, Guiraud
ensaia a transmissdo da enfermidade a macacos e coelhos, por injecdo intracerebral
de macerado de substdncia bulbar de pacientes siringomieélicos, conseguindo formar
cavidade intramedular 90. Em 1954, McLaurin e col. produziram aracnoidite adesiva
em cachorros, por injecfio intratecal de irritantes — caolina, pantopaque -—— com pos-
terior formacio de hidrocefalia e de cavitagio cervicotordcica comunicante com o canal
central 17, Foster e col? observaram, em seus pacientes, a associa¢dc de aracnoidite
cronica adesiva com siringomielia. Para Tauber e Langworthy 47, a sifilis origina a
formacdo de cavidades pelos seguintes mecanismos: meningomielite, desintegragao
suibita das fibras do cordio posterior e tromhose da vascularizagio terminal da medula.

No estudo anatomopatologico, ndo ha alteracdo macroscopica na fase inicial da
doenca; porém, nos casos mais avancades, verifica-se a perda do perfil cilindrico,
normal, da medula. Esta se torna fusiforme ou achatada e de consisténcia amole-
cida2l, A cavitacido pode ser extensa longitudinalmente — mais rara — ou localizada,
septada por traves fibroticas, repleta de LCR que assume, por vezes, coloracdo ama-
relo-avermelhada, O sitio preferido de acometimento é a medula cervical — intumes-
céncia cervical -— entretanto ocorre em qualquer segmento medular 2l As leptome-
ninges, as vezes, apresentam-se espessadas nas regides afetadas16. Microscopicamente,
observa-se que as cavidades se expandem da regido cinzenta medular em todas as
diregOes, atingindo a substincia branca dos funiculos posterior e lateral2l. Estas
cavidades tém comprimento e didmetro variados, revestidas ou ndo por epéndima,
encontrando-se mais comumente o tipo misto, e ndo se comunicam, obrigatoriamente,
com o canal central 0. Na siringobulbopontia, os nicleos ¢ os tratos mais afetados
530 0s que se seguem: o nicleo vestibular, o do trato espinhal do nervo trigémeo,
os eferentes somaticos e os viscerais do bulbo, o lemnisco medial, o trato descendente
do nervo trigémeo e ¢ do nicleo solitdrio22. Um fendmeno bem conhecido na sirin-
gomielia consiste no achado de agregados de macréfagos, com pigmento em seu
interior, no tecido nervoso que circunda a cavidade. Este pigmento cora-se intensa-
mente com azul da Prissia, sugerindo hemossiderina17. Em 1898, Rosenthal observou,
na siringomielia secunddria a gliomas, estruturas intensamente brilhantes, semelhantes
a bastdes, tanto em tecido tumoral quanto em ndo tumoral 27, Liber (1937) estabeleceu
que as fibras de Rosenthal contém substancia heme ligadora de ferro similar a hemo-
globina2?. No mesmo ano, este autor descreve as mesmas fibras em casos de sirin-
gomielia nio-associada a tumor 28, A natureza e a fungdo dessas fibras permanecem
obscuras até hoje,
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Considera-se a siringomielia enfermidade esporadica, embora haja relatos de
varios membros da mesma familia acometidos 23234, Alguns autores se referem a
incidéncia maior no sexo masculino, de afté 2:12L32.33, Habitualmente, os sintomas
iniciam-se na faixa estaria entre 20 ¢ 30 anos, mas ja se descreveram casos de pessoas
acometidas antes dos 4 anos e outros apds os H8 anos de idade3l. Conforme a
maioria das enfermidades neuroldgicas, as manifesta¢es clinicas da siringomielia refle-
tem os sistemas acometidos. Segundo Guinon (1894}, os sinais e sintomas siringo-
miélicos se subdividem em intrinsecos e extrinsecos2l., Qs sintomas intrinsecos estio
prtesentes sempre. Refletem as alteracdes da substincia cinzenta, inicialmente comis-
sural causando a perda da sensibilidade térmica e dolorosa, mas preservando-se a
sensibilidade tati! — dissociacio siringomiélica. Piminuicdo da sensibilidade ao calor
se evidencia como primeira perturbacao 4. O individuo normal percebe variagdes de
temperatura tdo reduzidas quanto 1°C; o paciente siringomiélico s6 as percebe a
partir de 5°C, nas partes lesadas. A distribuicio destas alteragdes sensitivas se apre-
senta nas mais diversas formas: em luva, em meia, em calgio e em capa de toureiro
uni ou bilateral. A medida que a cavidade se expande, as pontas anteriores sio
acometidas, manifestando-se, com freqiiéncia, a atrofia dista] dos membros superiores
— mio de Aran-Duchenne -— ¢ dos bracos, podendo se alastrar até o tronco. A late-
ralizagdo da cavidade provoca o envolvimento da coluna intermédio-lateral, originando
alteragdes vegetativas — mao suculenta {mio de Marinesco), anestesia visceral, hiper-
tricose, queda de pelo, panaricio, pele lisa, dermografismo, hiper-hidrose 4 prova da
pilocarpina nas areas afetadas, ere¢do noturna dolorosa, impoténcia e sindrome de
Claude Bernard-Horner, sendo esta a mais sgnificativa. Os sintomas extrinsecos ou
leucomielinicos se referem a alteragbes na substincia branca, secundarias a compressdo
ou a degeneracio de suas fibras, tanto laterais como posteriores, resultando pirami-
dalismo e sindrome cordonal posterior, respectivamente, predominantes nos membros
inferiores. A longo prazo, a articulagdo de Charcot é comumente evidenciada. Na
siringobulbopontia, em decorréncia do acometimento de estruturas intra-eixo, podemos
encontrar as seguintes alteracdes: atrofia da lngua, escapula alada, disfagia, disfonia,
zumbido, vertigem, paralisia facial e anestesia da face. Sao comuns as perfurbacdes
dismoérficas associadas. Citamos como exemplo; cifoescoliose toracica; pés cavos;
malformagdes de Arnold-Chiari; platibasia; sindrome de Klippel-Feil; vértebras cervi-
cais anémalas; deformidade de Sprengel; meningocele; heterocromia da iris; assime-
trias facial e mamadria; mamilos convergentes; tufo piloso lombar; hipertricose tordcica
mediana e «spina bifidas cervical ou lombo-sacra 314043, Embora raras, também ja se
descreveram algumas alteracdes, tais como, papiledema, amenorréia e amautose por
atrofia dptica. As duas ditimas podem ocorrer em qualquer fase da enfermidade 21
Quanto ao curso clinico, a doenca tem inicio insidiosc e evolucfo progressiva, porém
varidvel; progressdo lenta dos sintomas, como forma mais habitual de apresen-
tagdo 213140, Ha casos de pacientes com pouca ou nenhuma evolugdo de suas dis-
funcgdes 81, A progressdo rapida e inexordvel se apresenta mais raramente. No entanto,
segundo Portugal e Lopez-lbor 40, a evolug@io por surtos se verifica com freqiiéncia,
4s vezes com remissdes clinicas, tal qual a esclerose em placas. Estes mesmos autores
citam que Rossolimo admitiu haver formas de transicio entre ambas as enfermidades,

Os exames clinicos sugerem o diagndstico de siringomielia e os exames comple-
mentares que demonstram a cavidade intramedular, confirmam-no. Na década de 40,
empregavam-se a radiografia simples da coluna cervical e a mielografia gasosa, os
linicos exames disponiveis nestes casos 30.36.46. () primeiro pode revelar canal medular
anormalmente alargado; o segundo, a dilatagdo medular correspondente a cavidade,
estando o paciente deitado. Ao sentd-lo, observa-se diminui¢io do didmetro da me-
dula, em decorréncia do esvaziamento da sirinx 8. Para Westberg (1966), firma-se,
assim, o diagnostico definitivo de siringomielia 36. A pneumencefalografia, nos casos
de malformacio da junglio crdnio-vertebral associada, mostrava defeito de enchimento
da cisterna magna e nio enchimento dos ventriculos 18, Somente em 1975, publicou-se
estudo evidenciando a cavidade medular, por tomografia computadorizada (TC}), sem
uso de contraste 12, Na época, os autores recomendavam apenas a triagem com a TC,
realizando-se a mielografia gasosa somente nos casos suspeitos. Atualmente, os apa-
relhos de TC mostram a cavidade intramedular com maior nitidez, sendo comtum a
realizacdo deste exame antes e apos injecdo de contraste hidrossolivel, através da
puncdo lombar., Em nossos dias, a ressondncia nuclear magnética (RNM) constitui
0 exame mais sensivel. Permite que se visualizem as malformagdes na junc¢do cranio-
-vertebral e toda a extensio da cavidade siringomiélica, cuja imagem de baixa inten-
sidade do sinal assemelha-se 4 gerada pelo LCR. As cavidades do tronco cerebral,
geralmente, t¢m no mdximo 2,0mm de diimetro, mas atingem até 15cm de altura.
Habitualmente estas cavidades nfio estio distendidas, ao contrdrio das localizadas na
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medula e, por isso, sua visualizagdo se torma muito dificil, mesmo por RNM 4.5.39,
E possivel, ainda, utilizar-se do estudo dos potenciais evocados sdmato-sensitivo e
auditivo para se localizar provaveis sitios de lesdo siringomiclica 4.

Covém que se fagca o diagnoéstico diferencial da siringomielia principaimente
com tumores intramedulares. Nestes ultimos, o LCR intracavitario, colhido durante a
cirurgia, evidencia valor elevado de proteinas (podendo atingir de 2500 a 5000mg/dl}
devido, provavelmente, a difusdo de plasma através dos capilares do tumor 18,46,
A relagdo de diagnosticos diferenciais abrange, ainda, a lepra, a sindrome do escaleno

anticus — as vezes subclinicamente associada & siringomielia; j4 se propés a escale-
notomia como medida paliativa, em casos de doenga crémica incuravel que afete qual-
quer segmento medular entre C6 e Ti4 — invginagio basilar, sifilis, esclerose

lateral amiotréfica, neuropatia periférica, aracnoidite crdnica e hérnia de disco cer-
vical 3.9,14,21,33,38,

Até o final do século passado, o tratamento da siringomielia se resumia ao uso
empirico de substdncias, tais como, mercirio, iodeto de potassio, nitrato de prata,
fosforo de zinco e brometos14.2l. Em dezembro de 1905, empregou-se, pela primeira
vez, no Hospital de La Salpetriére, a radioterapia raquidiana em paciente com sirin-
gomielia 11,48, Surpreendentemente, a paciente relatou melhora dos sintomas sensitivos
e motores, apés um ano de tratamento. Nos anos subsequentes, os resultados obtidos
em outros casos colocaram em divida os reais beneficios do procedimento 11,1445,
Alguns autores acreditam que o raio X nfo se mostra eficaz, por atuar somente na
gliose pericavitaria, ndo sendo esta de importincia fundamental na geracio dos sinais
e sintomas de doenga 22, Em 1913, Elsberg 16 descreveu os primeiros casos submetidos
a tratamento cirdrgico, efetuado através de laminectomia, incisio e drenagem da
cavidade cistica medular. A cirurgia se fazia necessdria quando se concluia que a
colegdo liquida medular exercia efeito compressivo em tratos vizinhos. Este efeito
se revelava clinicamente por espasticidade dos membros inferiores. No entanto,
Elsberg niio estava convencido da necessidade de se manter a drenagem permanente
da cavidade. Gardner (1965), baseado em sua teoria hidrodindmica, propde o que
considera tratamento ciriirgico adequado. Tal procedimento se baseava em nio-incisdo
da sirinx; dissec¢do do forame de Magendie; fechamento do canal central com retalho
de musculo ou algoddo; conservacio da abertura da dura-mater ou utilizagido de
enxerto pldstico, para aliviar a tensio local; e, finalmente, a nio-realiza¢io de lami-
nectomia para expor a sirinx, com o risco de provocar deformidade ou infecgio da
coluna cervical18. Também bascados na teoria de Gardner, alguns autores acreditam
Que deve-se indicar a derivagdo ventriculo-peritoneal, na tentativa de diminuir a pres-
sdo de pulso sistélica do LCR, evitando, assim, a disseccdo do canal central 48. Entre-
tanto, apesar de diminuir a pressio do LCR, o shunt ventricular tem seus proprios
riscos e complicagdes ¢ pouca logica em pacientes cujos ventriculos nfio se encontram
dilatados 37, Atualmente, empregam-se dois procedimentos com mais freqiiéncia. O pri-
meiro consiste em laminectomia, descompressio da sirinx por mielotomia e drenagem
permanente por introducfo de catéter, com auxilio do ultra-som 44, ligando a cavidade
4o espago subaracnodideo 454, O segundo, mais simples que o anterior, possivel apenas
em casos comprovados de hidromielia, baseia-se na seccdo do «filum terminalis», per-
mitindo, assim, a drenagem constante do LCR.

OBSERVACAO

GCP (Registro HUCFF-UFRJ 8196.1), paciente com £6 anos de idade, do sexc mascuiine,
branco, casado, comercidric aposentade, naturat do Ceard., Inicio do quadro em 1974, com
radiculalgia em territério de C7-C8 & esquerda. Evolveu, no periodo de 9 anos, com ataxia
na marcha; amiotrofia de membro superior esquerdo; hipoestesia tatil e dolorosa, em regifo
de C2 a C7 & esquerda; disfagia; desvio da lingua para a direita, quando protusa; diplopia
e sinal de Babinski & esquerda. Os exames realizados na época, incluindo pneumencefalogra-
fia, TC, raio X de charneira e puncfio lombar, se revelaram normais, excetuando-se o raic X
da coluna cervical que evidenciou uncartrose de Ci-C5 e C6-C7. BExaminado por nds, pela
primeira vez em setembro de 1987, no Ambulatério de Neurologia do HUCFF-UFRJ, apre-
sentava o seguinte exame neurologico: escoliose toracica, com convexidade para esguerda;
pescoge curto; assimetria da face, as custas de hipotrofia esguerda; enoftalmia 3 direita;
atrofia de membro superior esquerdo, com miofasciculacles; marcha atéxiea, ebriosa; forga
muscular diminuida e hipotonia em membro superior esguerdo; incoordenacio motora no
dimidio esquerdo, as provas dedo-nariz e caleanhar-joelho; reilexos profundos abolidos em
membrog superiores e exaltados em inferiores, com sinal de Babinski e clono de rdétula &
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esquerda; reflexos cutineo-abdominais ausentes, A esquerda. Distingue-se melhor o exame
da sensibilidade superticial pna figura 1. O exame da funcdo dos nervos cranianos mostira-
va-se normal, exceto por nistagno, em repouse e nas miradas extremas, com componente
rapido para a esaquerda, Reallzou-ge TC de coluna cervical, antes e apdés a injec&o de con-
traste hidrossolivel, intratecal, que evidenciou lesfic eistica a nivel de C5-C6, com compressao
dos tecidos cireunvizizhos e presenca de contraste no interior da lesfio (Fig, 2). A RNM
(Fig. 3) mostrou dilatacdo do canal central da medula, que se estende da junc&o bulbo-me-
dular até o nivel de TW), confirmando o dQiagndstico de siringomielia cervicotorcica —
hidromiella. Além disto, a transiclio cranio-vertebral estava em posiglio snatdémica. Nytou-se
provivel malformacfo angiomatosa em corpo vertebral de T3. Em outubro de 1988, subme-
teu-se o paciente g intervengfo cirargica, que consistiu na seccio do «filum terminalis».
Trés meses apds a cirurgia, o paciente ji relatava melhora na percepgfic da sensibilidade
térmica (calor) ma miao direita.
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Fig. 8 — Caso GCP. Ressondncia mag-
nética. Em A, evidenciando dilatacdo do
canal central da medula em regido cer-
vicotordcica. Em B, jung¢do crdnio-ver-
tebral ampliada: ouséncia de malforma-
¢do de Arnold-Chiari. Em C, nivel infe-
rior da cavidade siringomiélica (T10).

COMENTARIOS

Nio se deve considerar a siringomielia como doenca. O que a caracteriza € um
conjunto de sinais e sintomas sugestivos de cavitacdo intramedular, independente da
etiologia. Trata-se, portanto, de sindrome. Torna-se importante que o examinador
tenha este fato em mente pois, do contririo, ndo fard o diagndstico das varias
doengas que levam a cavitagdo intramedular secundaria, mencionadas neste artigo.
Todo paciente acometido de sindrome siringomiélica deve ser, portanto, rigorosamente
investigado mediante exames complementares, em busca dessas formas secundarias.
A RNM, com o uso de contraste venoso, se evidencia como o exame mais sensivel,
na atualidade.

Finalmente, em relagdo ao tratamento, a seccio do <«filum terminglisy s6 €&
possivel em casos de dilatacdo do canal central ou nos casos em que a cavidade
intramedular se comunica com ele, Além disto, € necessario acreditar na teoria hidro-
dindmica de Gardner, pois esta cirurgia visa justamente a aliviar — pelo escoamento
de LCR — a forca exercida pelo pulso de pressio descendente, através do canal central.
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