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DISTONIA VIRTUAL POR INFARTO
TALAMICO POSTEROLATERAL VENTRAL

RELATO DE CASO

RICARDO DE OLIVEIRA-SOUZA*, MARIA ELENA DE LIMA MARTIN s,
PEDRO ANGELO ANDREIUOLO™ **, ANDREIA ROTMEISTER™*™**

RESUMO - O presente trabalho relata o caso de um diabético hipertenso acometido de uma forma fragmentdria
da sindrome de Dejerine-Roussy e “sensagiio de ciimbra dolorosa™ nos artelhos quando se deitava ou removia
o pé do contato com o chio. A propriocepgao estava acentuadamente comprometida nos artelhos que abrigavam
a cdimbra. Seu relato se adequava ao padrio das distonias fixas, ndo transcrita, todavia, como deformidade
motora visivel, razdo pela qual designamos o fenémeno de “distonia virtual”. A RNM mostrou imagem de
infarto do nicleo lateral posterior do tilamo (VPL) e degeneragio walleriana de projegoes VPL-corticais. O
SPECT, exclusdio do tdlamo e hipoperfusio do cértex parietal dorsal ipsilateral e dos niicleos da base
bilateralmente. Sugerimos que, em decorréncia da interrupgdo de aferentes proprioceptivos no tdlamo, o cértex
somestésico (S-I) originou atividade topograficamente ordenada, que emergiu sob a forma de distonia como
representagiio mental subjetiva. Sugerimos que a distonia virtual represente o andlogo somestésico das alucinoses
unimodais, cujo exemplo mais conhecido € a sindrome de Bonnet.

" PALAVRAS-CHAVE: sindrome talamica, distonia, alucinose somestésica, alucinagfio.

Virtual dystonia due to a posteroventrolateral thalamic infarct: case report

ABSTRACT - Behaviors, actions and movements may take place as purely mental events, as in the obsessions
of obsessive-compulsive disorder, phantom limbs or sensory tics. In the present paper we report on the case of
a 43-year-old diabetic hypertensive man who developed an incomplete form of the Dejerine-Roussy syndrome.
Whenever he lay down or withdrew the leg from the ground, he experienced the illusion that the left intermediate
toes painfully twisted and mounted each other. Conversely, as he stood up or firm pressure was artificially
exerted against the sole, there was a dramatic relief from the “cramp” whose illusory character could he be
certain of only by looking down at the foot. By passively moving his toes into the referred position we realized
that the experienced deformity conformed to the pattern of a fixed dystonia not outwardly expressed through the
motor system. There was severe proprioceptive loss in the same toes that harbored the cramp. MRI showed the
appropriate lesion in the posteroventrolateral thalamus (VPL) and wallerian degeneration of thalamo-cortical
projections. SPECT showed hypoperfusion of the overlying ipsilateral parietal cortex as well as of the basal
nuclei bilaterally, besides the expected image of thalamic exclusion. We hypothesize that the infarct disconnected
the somatic sensory cortex (S-1) from critical proprioceptive input with relative sparing of superficial sensibility.
Lifting the foot deprived S-1 of tonic inputs conveyed by undamaged contact-pressure pathways, a functional
effect promptly reversed by placing the foot back against the ground. The case illustrates how a capricious
deafferentation of S-1 by a discrete VPL thalamic infarct might facilitate the emergence of autochthonous activity
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in the primary somesthetic cortex and give rise to a purcly mental abnormal involuntary movement akin to the
unimodal hallucinoses of which the syndrome of Bonnet is the best-known example. Virtual abnormal involuntary
movements may be concealed more often than appreciated by complaints such as pains or cramps in patients
with nervous system lesions.

KEY WORDS: thalamic syndrome, dystonia, somesthetic hallucinosis, hallucination.

A ocorréncia de movimentos involuntirios anormais (MIAs) por lesdo de sistemas sensitivos
¢ de constatag@o antiga. Na descrigao da sindrome por les@o do niicleo sensitivo principal do tdlamo,
niicleo ventral péstero-lateral (VPL), Dejerine ¢ Roussy’ enfatizaram a coreoatetose como
manifestagdo constante. Recentemente, Sharp e col.?! reviram seus casos de anestesia proprioceptiva
acompanhada de graus variados de hipostesia cutinca e MIAs que variavam de coréia e atetose 2
distonia. Para distingui-los dos MIAs por comprometimento de sistémas motores, designaram como
“pseudocoreoatetose’ os MIAs das deficiéncias proprioceptivas.

O presente relato nasceu da observagdo de um caso de sindrome de Dejerine-Roussy (SDR)
por lesdo de VPL demonstrada por ressondncia nuclear magnética (RNM) com uma caracteristica
pouco notada na literatura: toda vez que o paciente erguia o pé€ ou se deitava, tinha a ilusio de que
alguns artelhos acavalavam-se uns sobre os outros. Diante da consisténcia dos exames seriados,
convencemo-nos da fidedignidade do relato, razio pela qual denominamos a condigdo “distonia
virtual”. Caso replicadas, tais observagdes poderiam se alinhar a outros fendmenos motores
circunscritos ao espago mental, como o potencial de preparo do movimento (Bereitschaftspotential)
normal ou, em situagdes patoldgicas, os membros fantasma, as obsessdes do distlrbio obsessivo-
compulsivo e os preficios sensoriais dos tics motores.

RELATO DO CASO

Um funciondrio publico, 43 anos de idade, diabético e hipertenso, procurou-nos duas semanas depois de
acordar com “o lado esquerdo dormente, sem firmeza na perna e dor de cabega’. Levado a hospital, constataram
glicemia de 246 mg% e niveis tensionais em 170x 100 mmHg. Medicado com pentoxifilina, nimodipina, aspirina
e glibenclamida. Os sintomas regrediram em horas. A tomografia computadorizada (TC) mostrou imagem
hipodensa tdlamo-capsular direita. Ao exame, acordado ¢ orientado, facies de sofrimento, queixando de
“dorméncia” no lado afetado e incapacidade de manipular objetos leves, sensagfio desconfortivel de “pressio”
na regido orbitdria, membro superior e face lateral do tronco e “cdimbra” dolorosa no pé, que surgia ao se deitar
e interferia com a conciliagiio do sono. Contatos inesperados com o antebrago evocavam descargas elétricas.
Campimetria por confrontagiio normal, pupilas isocéricas ¢ fotorreagentes, auséncia de extingdo visual a
estimulagfio bilateral simultinea. Face e lingua méveis e simétricas. Manobra de Mingazzini positiva no brago
esquerdo, sinal de Babinski bilateral. Dismetria dedo-nariz (padrio aferente) e calcanhar-joelho. Marcha insegura
por titubeaciio da perna esquerda. Olfato e paladar preservados.

Seis meses depois, a RNM revelou imagem cuneiforme na metade externa € posterior do tdlamo direito
(Fig 1A) prolongando-se em sentido rostral, com sinal mais ténue, pelo brago posterior da cépsula interna ¢
corona radiata, contomando o ventriculo e desaparecendo gradualmente no subcértex da circunvolugfio parietal
ascendente rostral i lesdo (Fig | B). Por esta ocasiiio, centrava as queixas em trés sintomas residuais, lateralizados
a esquerda, que continuavam a interferir com o dia a dia: formigamento na méo, sensagfio de faixa justa no
tronco e no brago e ciimbra. O formigamento da mio, continuo, se acentuava €m tarefas de habilidade, dando
a impressdo de “mdo crescida e enovelada”, mas a sensibilidade de posigdo segmentar nos dedos das mios
estava normal, Sensagiio de “tala de platina, como uma muleta na axila”, continua, limitava a flexdo do tronco
a partir de 45° ¢ o impedia de se agachar para servigos domcgsticos, calgar as meias ou dar lago nos sapatos. A
ciiimbra no pé, dolorosa e intensa, ndo mais retardava o sono, mas sobrevinha concomitante ao deciibito, ventral
ou dorsal, apés curta laténcia e alcangava o0 mdximo em segundos, assim se conservando até o advento do sono.
Experimentava a sensaciio de que os quatro Gltimos artelhos se rebaixavam, o segundo cavalgava o terceiro e
este, o quarto. O “espasmo” ascendia pela panturrilha e pela face posterior da coxa, interrompendo-se na cintura
pélvica, para reaparecer no tronco € no brago, como a “placa de platina”. Pela visdo, certificava-se de que, de
fato, ndo havia quaisquer deformidades ou tor¢Ges, apenas movimentos discretos e ocasionais de flexdo/extensdo
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Fig 1. Sequéncias coronais de RNM (Signa, campo magnético de 1,0 Tesla, matriz 256x160). Em A
(esquerda) imagem de sinal hipointenso (T1/recuperagao inversa) na divisdo ventral posterolateral do
tdlamo direito, compativel com infarti lacunar de VPL [8,17]. Em B (direita) hiperintensidade mais ténue
(T2), de projecdo ascendente, correspondendo a degeneragdo walleriana VPL = parietal’’.

Fig 2. SPECT cerebral com *"TC-HMPAO (Ceretec®), adquirido em gama-cdmaa rotatéria (Starcam-
GE 3200, Milwakee) de detector tnico, matriz 128,128, 64 imagens em rotagio de 360°, 1 pixel de
espessura, processadas nos planos paralelos a linha érbito-meatal, filtros Butterworth e Ramp com
cerregdo de atenuagdo. Em A (esquerda), corte coronal transtaldmico: decréscimo de captag¢do do
radiofdrmaco na projecdo do tdlamo direito e do cortex parietal dorsal homolateral a lesdo. Em B
(direita) corte axial: hipocintilagdo bilateral dos niicleos da base e do tdlamo direito.
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dos dedos, niio serpiginosos, dos quais niio se apercebia. Tio logo apoiasse os pés, ficasse de pé ou andasse, a
cdimbra desaparecia, 0 mesmo ndo ocorrendo se, sentado, deixasse os pés livres. Se, quando deitado,
comprimissemos a planta do pé contra a superficie de uma bandeja de metal, a ciimbra desaparecia de imediato.
A palpacio dos misculos envolvidos niio evidenciava rigidez ou espasmos. O esforgo mental era ineficaz para
alterar a imagem da distonia ou impedir seu aparecimento. A imersio do pé em dgua gelada piomvﬁ a cdimbra
de imediato e promovia sua propagagiio ascendente, tornando o experimento insuportdvel; dgua morna produzia
efeito contrério, reduzindo-a a niveis um pouco abaixo aos do deciibito. Se, de acordo com suas instrugdes,
dispuséssemos os artelhos na posigdo imagindria, o desconforto tornava-se extremo. O exame du sensibilidade
revelou anestesia de posigdo segmentar nos artelhos II-IV. Em todo o dimidio esquerdo, hipostesia A dor ¢
disestesia i estimulagio vibratSria (diapasdo C-128 Hz), com preservagiio da face superior. Niio havia parestesia,
mas o contato superficial era percebido como “formigamento™ e a discriminagdo entre dois pontos revelou-se
menor em relagdo ao lado sfio. A estimulagfio por dgua gelada e moma (miios e pés) dava a impressio de que a
temperatura se enconfrava, respectivamente, menor € maior do que no lado sio. Disestesia plantar ao contato
profundo com hiperatividade do reflexo de triplice flexdo A esquerda, plantares em flexdo ou indiferentes. Teste
dos riscos verticais® alterado no dimidio esquerdo (*'/,, erros) em relagdo ao direito (sem erros). Tensdo arterial
190x 110 mmHg; FC regular, 80 bpm.

A avaliagio neuropsicoldgica (quinto més) foi normal e abordou os scguintes dominios cognitivos e
testes'?: mini-exame do estado mental, fluéncia verbal controlada por categoria (animais e frutas), distribuigio
da atengdo visual (cancelamento de figuras e extingiio sensitivo-sensorial 3 estimulagiio bilateral simultinea),
reconhecimento de faces desconhecidas, julgamento da orientagio linear, percepgiio de formas por tato ativo,
compreensdo da linguagem falada e desempenho executivo.

O SPECT cerebral, obtido oito meses depois do ictus, mostrou-se compativel com os dados clinicos e
com as imagens estruturais cerebrais (Fig 2). Ao longo do periodo, tratamos os sintomas disestésicos/dolorosos
com diazepam, nortriptilina, levodopa, fluoxetina, biperideno ¢ amitriptilina, sem sucesso.

DISCUSSAO
Sindrome taldmica e distonia virtual

O paciente apresentou uma forma topograficamente restrita da SDR, cujos ingredientes
ocorreram em proporgoes e distribui¢Ges variadas®. A hipodcnsidade evidenciada pela TC, o formato
¢ o tamanho da lesdo, bem como sua inclusgo no territério do pediculo tdlamo-geniculado', indicaram
infarto lacunar, cuja causa mais freqiiente € a oclus3o lipo-hialintica de uma ou mais artérias penetrantes®.
E possivel que o padrio que abservamos ao SPECT se deveu ao comprometimento da microcirculagio
pela associacdo diabetes/hipertensdo e a lacuna talimica representasse o extremo isquémico da baixa
perfusdo cronica. A auséncia de alteracdes campimétricas e neuropsicolégicas endossaram os achados
clinicos, confirmando que o maior impacto se deu sobre VPL'”, niicleo de aporte das fibras médio-
lemniscais e espino-taldmicas relacionadas 2 sensibilidade do tronco e dos membros*.

O aspecto mais saliente prendeu-se 2 ilusdo de que os artelhos intermedidrios assumiam
caracteristicas de distonia®, fixa e dolorosa, nas circunstincias especificas de suspensio do contato
do pé com o solo e de crioestimulacdo local. A ativagdo por contato-pressio parecia dotada de agdo
supressora idéntica a dos “sensory tricks” das distonias comuns®. A sensagio, incOmoda e nitida,
obrigava-o a inspecionar visualmente o proprio pé para se convencer de seu cardter ilusério, pois
nio havia congruéncia entre a imagem proprioceptiva desenhada em sua mente e as informagdes
visuais que compartithava com outros observadores. Pela manipula¢do passiva dos dedos dos pés
reproduzimos, nele mesmo, a distonia e o desconforto, ambos predominando nos territérios em que
as alteracSes da nogdo de posicdo segmentar eram mais evidentes — nos artelhos intermedidrios do
pé esquerdo. Nos outros segmentos, a sensibilidade de posi¢ao segmentar era idéntica a do lado sdo
¢ apenas por meio da menor capacidade discriminativa ao contato superficial e do teste dos riscos
verticais constatamos o envolvimento cordonal posterior-médio lemniscal®s. O teste evidenciou
alterages nos membros superiores (‘/, erros) na mesma ocasiio em que a percepgio de formas pelo
tato ativo'? foi normal nas mios. A contra-resisténcia ao se agachar se devia a distonia de ag3o,
também virtual, da musculatura do tronco.
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Distonia virtual: alucinose da submodalidade proprioceptiva?

Nao hé relato de MIAs virtuais na paciente de Sacco e col.?, que perdeu a propriocepgdo do
dimidio esquerdo por infarto lacunar de VPL, nem na série de pacientes de Sharp e col.?!. Apesar
disso, a distonia virtual pode ndo ser tdo exdtica quanto talvez parega a primeira vista se a
considerarmos a representante somestésica das alucinoses unimodais. Por exemplo, na sindrome de
Bonnet, formas visuais, coloridas e dotadas de animag&o, ocupam as 4reas de perda campimétrica.
Se a visdo retorna, a alucinose desaparece’®. Lhermitte' atentou para o efeito supressor da estimulagio
visual ambiente sobre as alucinagbes visuais na alucinose peduncular. Situacdio compardvel ¢
conhecida na esfera auditiva?. Por alguns anos temos acompanhado uma senhora com tinnitus e
hipoacusia neurosensorial unilateral direita ¢ queixa de “ouvir muisicas na cabega™, que reconhece
como produto da imaginagZo. Consistem de ritmos do momento, como lambada ou pagode, carregados
na percuss#o, sem letra ou canto, incémodos e continuos. O volume da “muisica” varia inversamente
com a quantidade de som ambiente, podendo ser suprimida pela vibragdo do diapasdo aplicado a
mastéide do lado afetado.

Nosso paciente ilustra este ponto da perspectiva somestésica: como a distonia e o desconforto
eram prontamente eliminados por contato-pressao local, independente de se achar deitado, sentado
ou de pé, o fator critico em jogo provou-se de natureza somestésica e, ndo, atitudinal-ortostatica.
Acreditamos que o decibito se acompanhava de redugio macica de aferéncias superficiais para a
projecdo do pé no cértex sdmato-sensitivo primdrio (S-I) o que, aliado a aboligao das aferéncias
profundas, criava uma desaferentagéo quase completa, embora reversivel, daqueles pontos corticais.
Assim, quando de pé (a), apesar de privado dos impulsos proprioceptivos normalmente retransmitidos
por VPL, S-I era ainda modulado pela ativacdo tdlamo-cortical submodal de contato-pressdo pela
ac@o do peso do corpo. Quando se deitava (b), este fator era removido e a ativag@o tdlamo-cortical
sofria dréstica redugdo. Nessa situagdo, € possivel que os grupamentos neuronais em S-I
somatotopicamente relacionados a perna ¢ ao tronco - provavelmente no cértex parietal medial, a
julgar pela representag@o do hominculo sensitivo - atingissem o nivel critico de desaferentagio
funcional exigido para o surgimento da atividade neuronal que emergia na consciéncia como distonia
virtual. A idéia de desaferentagio foi reforcada pela imagem da degeneragdo walleriana
VPL=cortical'' e pelo SPECT. A dissociagio que se estabeleceu, no pé, entre perda proprioceptiva
€ preservagio da sensibilidade superficial indicou que o contingente tilamo=S-I mais atingido
conduzia aferentes de receptores profundos (movimento/posi¢ao articular e estiramento muscular),
que se projetam nas dreas 3a € 2 de Brodmann, na circunvolugio parictal ascendente!’.

Ao contrério dos efeitos de contato-presséo - que condicionavam o aparecimento ou a supressao
da distonia -, a termoestimulacdo do pé parecia exercer modulagéo diferencial sobre sua intensidade
e extensdo, de modo que o frio acentuava o fen6meno e o calor o atenuava. Esta agfio, essencialmente
intensiva, estd de acordo com a organizagfo funcional e anatdmica das submodalidades de dor e
temperatura, dependentes da divisao espino-reticulo-taldmica do sistema dntero-lateral, cujos campos
receptivos periféricos, amplos e majoritariamente polimodais, se projetam sobre sistemas ativadores
e limbicos do tronco e dos hemisférios cerebrais!f.

Um molde sensorial subjacente aos MIAs?

Da trfade observada nas distonias cotidianas por lesdo adquirida do sistema nervoso — (a)
alterac@o do tonus (“espasmo de torgdo™), (b) dor/desconforto e (c) consciéncia da alteragdio do
tonus® —, apenas as duas dltimas compuseram a apresentagéo clinica do paciente. De algum modo,
a ilusdo de distonia, cuja realidade inferimos, néo se externou por modificagfio patolégica do ténus
muscular, restringindo-se ao molde sensorial que, a0 menos em certos casos, pode representar o
cddigo neuronal eventualmente convertido em distonia nos sistemas motores. Aparentemente, quando
desconectado de aferentes taldmicos especificos, o cortex somestésico € capaz de gerar atividade
autéctone topograficamente ordenada, com acesso a representagfio mental consciente. A hipoperfusio
do cértex parietal direito e, estranhamente, dos nicleos da base, ndo se manifestou por sintomas
clinicamente detectdveis, nem por equivalentes estruturais 3 RNM. E digna de nota por ndo ser
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esperada na sindrome taldmica®. Este achado singular poderia constituir a melhor explicagdo para o
elemento virtual da distonia, caso a disfungZo bilateral dos niicleos da base (Fig 2B) estivesse
impedindo sua exteriorizagéio motora, hip6tese passivel de verificagido em outros casos semelhantes.
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