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J. S., com 65 anos de idade presumiveis, branco, deu entrada na 2.2 M. H.
(Santa Casa de Misericordia de Sio Paulo), a 31 de outubro de 1937, em estado
de coma. Nenhuma informacio foi possivel obter a respeito da histéria da enfer-
midade e sobre os antecedentes do paciente.

O exame clinico geral revelava: coma profundo, respiragio ruidosa, irregu-
lar (24 movimentos por minuto), pulso arritmico (106 batimentos), bulhas car-
diacas abafadas em todos os focos. Pressdo arterial: Mx. 12 — Mn. 7,5. Veias
da fronte tiirgidas e sinuosas. Grandes cicatrizes (conseqiientes a queimadura?)
nas faces anterior e posterior do térax, especialmente na regido clavicular es-
querda. Eritema pelagroide nos pés e mios. No membro superior esquerdo cha-
mavam a atenc¢do alteragbes importantes, referentes 3 musculatura da mio e ar-
ticulagio do cotovélo. A mio, do tipo Aran-Duchenne, apresentava atrofia in-
tensa do primeiro interésseo dorsal e, em menor grau, dos demais interés-
seos; atrofia pronunciada das eminéncias ténar e hipoténar; garra dos dedos
anular ¢ minimo. A articulagio do cotovélo, deformada, estava aumentada
de volume, deixando perceber, i palpacio, saliéncias Osseas anormais, prin-
cipalmente em sua face externa; nio havia edema nem modificacdes locais da
temperatura; os movimentos passivos de flexio e extensio do antebraco
eram conseguidos apenas parcialmente. A inspec¢io geral notava-se ainda,
ao nivel do tér¢o superior do antebraco esquerdo, uma grande maécula, de
contornos nitidos, réseos e de centro esbranquigado.

Exame neuroldgico — Movimentagio passiva: ligeira hipertonia muscular,
praticamente igual nos dois lados do corpo. Reflexos: patelar ausente de
ambos os lados; a pesquisa do patelar esquerdo ocasionava, entretanto, al-
gumas vezes, a contracio dos adutores da coxa direita (reflexo controlateral
de Pierre Marie). Aquileu muito diminuido, de ambos os lados. Médiopti-
bico ausente, Estilo-radial, bicipital e tricipital vivos & direita; i esquerda,
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ausente o estilo-radial, presentes o bicipital e o tricipital. Sinal de Babinski
presente a direita, obtendo-se tanto pela excitacdo cutaneoplantar como pelas
variantes de Gordon, Schiffer e Oppenheim; i esquerda, o reflexo cutaneo-
plantar mostrava-se geralmente em flexio, raras vezes esbo¢ando-se a extensio
dos artelhos. Sinal de Mendel-Bechterew presente a direita, ausente a es-
querda. Sinal de Rossolimo ausente de ambos os lados. Pupilas: desiguais,
apresentando-se a esquerda em miose. Troncos nervosos periféricos nio es-
pessados.

Em resumo, observamos, num paciente que se encontrava em es-
tado de coma, as seguintes manifestagdes dignas de destaque: a es-
querda (fig. 1), mio do tipo Aran-Duchenne, osteartropatia do coto-
vélo, macula no térgo superior do antebrago; & direita, presenca do sinal
de Babinski (obtido tanto pela excitagio cutaneoplantar como pelas ma-
nobras de Gordon, Schiffer e Oppenheim) e do sinal de Mendel-Bech-
terew; vivacidade dos reflexos osteotendinosos do membro superior. De
ambos os lados, havia discreta hipertonia muscular. Reflexos aquileus
muito diminuidos e patelares ausentes. Pupilas desiguais, a esquerda
em miose, Auséncia de espessamento dos troncos nervosos.

Fic. 1 — Amiotrofias da mio e deformagio do cotovélo.

O estado de coma foi por nos filiado a processo recente de hemor-
ragia cerebral, atestada pelos fenémenos gerais existentes e pela sindro-
me piramidal, nitida a direita. Entretanto, o caso mereceu de nossa
parte atengdo especial pela presenga, no membro superior esquerdo, das
perturbagées acima descritas (amiotrofias da mio, osteartropatia do co-
tovélo, macula no antebrago). A existéncia de tais alteragbes sugeriu,
desde logo, duas hipdteses diagnosticas mais provaveis: siringomielia e
lepra nervosa. Afim de elucidar convenientemente o caso, foram pra-
ticados exames comiplementares, que consistiram no exame radioldgico
do cotovélo e na pesquisa do Mycobacterium leprae no muco nasal € le-
sio cutinea. FEstas ultimas deram resultados negativos. Também a
bidpsia da pele, feita na regiio da macula, mostrou apenas a existéncia
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de infiltrados, do tipo linfocitario, periglandulares, inespecificos; os cor-
tes corados pelo método Ziehl-Neelsen ndo revelaram a presenca de ba-
cilos 4lcool-acidos-resistentes (Dr. H. Cerruti). O exeme radiogrdfico
do cotovélo esquerdo pds em evidéncia dados da mais alta importincia
(figs. 2 e 3): “acertuada osteartrose proliferativa, acarretande grande
dismorfismo da regido, com osteoproducdes e destruigio das superficies
articulares. Osteose espongidtica da epifise radial superior, periostose
humeral e cubital. Formagges osteocartilaginosas periarticulares. Os-
teartrose neuropatica” (Prof. Rafael de Barros).

Fics. 2 e 3 — Osteo-artrose neuropatica proliferativa. Osteoproducdes

e destruicio das superficies articulares. Osteose espongidtica da epifise

radial superior, periostose humeral e cubital. Formagdes osteocartilagi-
nosas peri-articulares.

A verificagio da existéncia dessa osteartrose do cotovélo, de ca-
rater nitidamente neuropitico, aliada ao fato de haver sido negativa
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a pesquisa do bacilo de Hansen e 4 auséncia de hipertrofia dos troncos
nervosos, permitiu que, com seguranga, fosse a lepra nervosa eliminada
como possibilidade diagnéstica; robusteceu-se, assim, a hipbtese de sirin-
gomielia cervical, porquanto o diagndstico de tabes, que encontraria
apdio também nas alteragGes oOsteo-articulares descritas e mesmo na de-
sigualdade pupilar, nio era provavel em razio das pronunciadas amio-
trofias existentes na mio; a tabes amiotrofica constitui, efetivamente.
eventualidade clinica de rara observagio.

Dois dias apds a entrada na enfermaria, o paciente faleceu. O
cadaver foi enviado para o Departamento de Anatomia Patolégica da
Faculdade de Medicina de S. Paulo, para que se procedesse a necrépsia.

O estudo anatomo-patolégico do sistema nervoso revelou a existéncia de he-
morragia cerebral, acarretando destrui¢gio do centro oval e nticleos da base a di-
reita e abertura para o ventriculo lateral, com tnundacdo dos ventriculos cere-
brais; por conseguinte o coma que o doente apresentava era realmente de natu-
reza apoplética®. No cerebelo, pediinculos cerebrais, ponte e bulbo nada havia de
particular. O exame da mea’ula mostrou, macro e microscOpicamente, a existéncia
de uma cavidade, iniciando-se j4 nas porg¢des mais altas da medula cervical e alon-
gando-se até a regido dorsal média. Localizada na comissura cinzenta, dirige-se
em seguida, sob a férma de fenda, para a esquerda e depois para tras, alcangando
a periferia da medula na zona de entrada da raiz posterior désse lado. Essa ca-
vidade ocupa, respetivamente: a) ao nivel dos segmentos cervicais altos até o
entumescimento, o cdrno posterior esquerdo, desde sua base até a entrada da
raiz (figs. 4 ¢ 5):

b) ao nivel do entumescimento cervical, assim como nos primeiros segmen-
tos dorsais, a zona intermedidria (base dos cornos anterior e posterior) e, por
sua parede glial, grande parte da zoma intermediolateral; lesando a substancia re-
ticulada e corno lateral; dai para tras situa-se em pleno cérno posterior (fig. 6):

¢) ao nivel da regidio dorsal média, aparece como uma pequena cavidade cen-
tral, bastante irregular, modificando-se a cada cérte, com poucos mms. de dife-
renca, alterando grandemente a arquitetura geral da medula.

Pelo método de Nissl (figs. 7 e 8) verifica-se, de um modo geral, redugio
do ntimero das células motoras, principalmente nas regides cervical e dorsal alta
4 esquerda. Nota-se, ademais, que as células da zona intermediiria estio quase
desaparecidas, sendo representadas apenas por algumas células pequenas, de um
lado e outro da cavidade siringomiélica® Na regiio dorsal (fig. 8), onde é ni-

1. Embora os casos de inundag¢io ventricular habitualmente se exterio-
rizem por sintomatologia bilateral, no paciente que observamos apenas a hi-
pertonia e a arreflexia osteotendinosa dos fmnembros inferiores se apresenta-
vam com caracteres idénticos nos dois lados do corpo; o sinal de Babinski
e o de Mendel-Bechterew, a positividade das manobras de Gordon, Schaffer
e Oppenheim somente se evidenciavam a direita, lado do foco hemorragico.
Talvez o comportamento do reflexo cutaneoplantar a esquerda possa ser ex-
plicado pela destrui¢io dos nficleos cinzentos da base i direita, sabido que
as lesbes mixtas piramido-extrapiramidais determinam o reflexo cutaneoplan-
tar em flexdo.

2. A miose da pupila esquerda relaciona-se, provavelmente, is lesdes obser-
vadas na medula cervical.
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F16. 4 — Cortes seriados da medula — Método Weigert-Pal (Lupa —
aumento apr. 3x).

tido o corno lateral, observa-se ainda que suas células estio em grande diminui-
¢do numérica relativamente ao lado oposto e as poucas existentes na parte mais
alta désse corno mostram-se atrofiadas. Na regiio dorsal nota-se, ainda, em toda
altura em que se encontra a cavidade, o desaparecimento da coluna de Clarke.

O método de Weigert-Pal, para fibras mielinicas, revela, para o lado dos
cordBes brancos, uma faixa de desmielinizagio do corddo posterior — feixe de
Goll, & esquerda — a qual, pelo método da hematoxilina-eosina, é representada
por uma gliose, que apresenta na parte central uma rarefacio; resulta disto a
formagdo de uma fenda que atinge em certas alturas a cavidade existente na
comissura cinzenta. Os outros feixes de substincia branca nada mostram de par-
ticular, A cavidade apresenta os caracteres proprios da siringomielia,
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F16. 5 — Medula cervical (entre Cs e Cs) — Cavidade siringomiélica ocupando
a comissura cinzenta e as zonas intermediiria e intermediolateral. Método de
Weigert-Pal (Microsumar-Leitz — aumento aprox. 10x).

Na regido dorsal baixa, lombar e sacra, nada hi de particular, Os nervos
periféricos do membro superior esquerdo — mediano e cubital — apresentam atro-
fia progressiva da bainha de mielina, em numerosas fibras.

Em conclusdo, trata-se de um caso de sringomielia cervico-dorsal, com loca-
lizagio e destrui¢io principalmente das bases dos cornos anterior e posterior, da
zona intermediolateral e do corno posterior do lado esquerdo da medula. A ne-

Fic. 6 — Medula dorsal (entre D, e Ds) — Cavidade siringomiélica

situada francamente nas zonas intermedidria, intermediolateral e corno

posterior. Método de Weigert-Pal (Microsumar-Leitz — aumento aprox.
10x).
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F16. 7 — Medula, mesma altura da fig. 5 — Alteragdes celulares (redugio
no nimero das células do cérno anterior, principalmente do grupo lateral).
Método de Nissl (Microsumar-Leitz — aumento aprox. 10x).

crépsia mostrou, além do que foi exposto, a existéncia de arteriosclerose e arte-
riolosclerose generalizadas (esta altima demonstrada em cértes histologicos do
rim, figado e bago), aortite sifilitica e fibrose testicular.

F1c. 8 — Medula, mesma altura da fig. 6 — Redu¢do no nimero das
células nervosas ao nivel do cérno lateral e corno anterior. Método de
Nissl (Microsumar-Leizt — aumento aprox. 10x).
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COMENTARIOS

O interésse da observagio relatada reside, a nosso ver, em dois
pontos fundamentais: 1) demonstra a importancia diagndstica de duas
das manifestagdes clinicas da siringomielia (osteartropatia e amiotro-
fias); 2) representa uma contribui¢io para o estudo da patogenia das
osteartroses neuropaticas, questdo ainda obscura e debatida.

A propdsito da primeira referéncia, recordaremos que foram pre-
cisamente as atrofias musculares da mio e a artropatia do cotovélo os
elementos que orientaram desde logd o diagnéstico para siringomielia, em-
bora nio dispuzéssemos de informagio alguma quanto aos antecedentes
do emférmo, a histdria da moléstia e a eventuais desordens da sensibi-
lidade. Das duas manifestagbes clinicas apontadas, a osteartrose apre-
senta-se indubitavelmente como o elemento de maior expressdo. Assim,
se as amiotrofias da mao surgissem como manifestacdo isolada da en-
fermidade, nio teria sido possivel, evidentemente, apurar o diagnéstico,
visto como numerosas eventualidades clinicas corrdicionam o mesmo tipo
de atrofia muscular (poliomielite anterior cronica, esclerose lateral
amiotréfica, paquimeningite cervical hipertréfica, paralisia radicular Dé-
jerine-Klumpke, amiotrofia Charcot-Marie, paralisia médiocubital, lepra
nervosa, etc.). Ao contrario, a osteartrose do cotovélo constitui per-
turbagdo muito mais significativa, porisso que lesdes Osteo-articulares
com os caracteres mencionados apenas se manifestam em duas moléstias
mervosas: tabes e siringomielia. Nestas duas condicbes, as artropatias
mostram caracteres praticamente idénticos: inicio stibito, desenvolvi-
mento rapido e geralmente desacompanhado de dor, pronunciado aumento
de volume da articulagio, lesdes dsseas do tipo hipertroéfico e atréfico,
etc. Surgindo muitas vezes ap6és um traumatismo, as osteartroses sirin-
gomiélicas localizam-se, contudo, preferencialmente, nos membros supe-
riores, erjuanto que as da tabes acometem principalmente os inferiores,
isto porque na siringomielia a gliose ou cavidade medular encontra-se
habitualmente situada ao nivel da regido cervical, enquanto que na tabes.
o processo degenerativo dos corddes posteriores principia e é predomi-
nante na regiao dorso-lombar da medula. Quando muiltiplas, as artro-
patias siringomiélicas mostram tersdéncia a permanecer do mesmo lado
e no membro ja comprometido; recidivam maior nimero de vezes que
as osteartroses tabidas, parecendo também, mais do que estas, sujeitas
as infecgbes secundarias.

Pelo exposto, acreditamos estar justificado o diagndstico clinico de
siringomielia no caso em estudo. A localizagio de uma osteartrose de
carater nitidamente neuropitico 10 membro superior, aliada a atrofias
musculares da mao, tipo Aran-Duchenne, haveria logicamente de con-
duzir a ésse diagndstico, visto ser excepcional a tabes amiotréfica. Sa-
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lientemos ainda que as alteragbes ostearticulares evidenciadas pelo exa-
me radiologico constituiram mais um argumento desfavordvel ao dia-
gnostico de lepra nervosa, pois mesta afecgdo as leses troficas dsseas
manifestam-se nas extremidades livres dos membros, comprometendo
os segmentos mais distais dos pés e mios, e apresentam carater franca-
mente destrutivo (ostedlise sem reagdo Ossea); as grandes articulagGes
sdo, via de regra, poupadas.

Relativamente a questdo da patogenia das osteartroses neuropaticas,
recordaremos que numerosas hipdteses e teorias tém sido aventadas
procurando elucidar o problema. Assim, foram intcriminadas como res-
ponsaveis pelos distirbios troficos ostearticulares da tabes e siringomie-
lia: alteragles das células das pontas anteriores da medula (Charcot),
processos degenerativos de nervos periféricos (Pitres, Vaillard, West-
phall, etc.), perturbages dos estimulos que assegurariam o “téno nutri-
tivo” dos tecidos (Marinesco, teoria reflexa), desordens da sensibili-
dade profunda (Brissaud), disttirbios vasomotores, etc. A influéncia
do traumatismo foi posta em destaque por Volkmanr e a origem vas-
cular (vascularite sifiitica) sustentada por Babinski e Barré3. A con-
cepgio patogénica atualmente mais aceita é a defendida por Alajouanine
e acusa a existéncia de lesbes do simpatico intramedular. As primeiras
referéncias sobre esta teoria simpatica apareceram em 1923, num tra-
balho de Foix e Alajouanime sobre a tabes poliartropatica. Posterior-
mente, Alajouanine, Froment, Exaltier e outros chamaram a atengio
para os distirbios simpaticos * habitualmente associados i osteartrose e
que se manifestam com nitidez sobretudo na fase de constitui¢do da ar-
tropatia: distiirbios vasomotores, hiperpulsatilidade arterial, reagbes vas-
culares anormais ao calor e ao frio, etc.; a hiperemia ativa seria res-
ponsavel pela osteoporose, cuja existéncia no periodo inicial, “pré-artro-
patico”, é demonstrada pelo exame radiolégico. Estudos anatomo-cli-
nicos ja tém comprovado a teoria simpatica, conforme frisou Alajouanine
em reuniio da Sociedade de Neurologia de Paris, realizada a 10 de no-
vembro de 19384: “Il y avait lieu de rechercher enfin les lésions des
formations végétatives dans la moelle des tabétiques avec arthropathies;
travail de longue haleine qui n’est encore qu'ébauché et dont les pre-
niiers résultats sont consignés dans la thése de mon éleve Faulong sous
la forme d’une étude systématique en coupes sériées d'un cas de tabes
polyarthropathique ol il existe d’indiscutables et importantes lésions des

3. Barré, A, — Les osteoarthropaties du Tabes. Tese de Paris, 1912,

4. Alajouanine, T. — Discussio do trabalho “Fracture spontanée du
calcaneum chez un tabétique”. Laignel-Lavastine, Gallot et Paugam. Revue
Neurologique, 70:495 (Novembro) 1938.

Alajouanine, T. — La patogenia de las artropatias nerviosas. Res. de
conferéncia. Rev. Argentina de Neurol. y Psiq. 3:374 (Dezembro) 1938
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formations végétatives médullaires, atteignant la colonne sympathique de
la corne latérale et aussi 4 un degré moindre les formations parasympa-
thiques de la zone intermédiaire; l'interprétation en est rendue délicate
du fait de la diffusion des 1ésions et il est nécessaire de comparer ce
cas a d’autres cas ou l'arthropathie est limitée, travail encore en cours.
Mais déja, on peut affirmer que dans ce cas de tabes polyarthropathi-
que, les formations végétatives médullaires sont le siége d’altérations im-
portantes et que les conceptions pathogéniques sympathiques des arthro-
pathies reposent non seulement sur des arguments cliniques et physio-
pathologiques, mais ont aussi un début de contréle anatomique”.

Acreditamos que nossa observagio comprova, também, a exatidio
das idéias esposadas por Alajouanine e colaboradores, pois, como vimos,
0 exame anatomico mostrou que a cavidade siringomiélica situava-se na
metade esquerda da medula cervicodorsal (de acoérdo, portanto, com a
localizagfio da artropatia no membro superior esquerdo) comprometendo,
essencialmente, a base dos cornos anterior e posterior, as formagdes wve-
getativas da zona intermediolateral e o corno posterior em quase toda a
extensao,

RESUMO

Observagao de um paciente encontrado em estado de coma, em vir-
tude de haver sido acometido de hemorragia cerebral. A verificagio,
no membro superior esquerdo, de uma amiotrofia da mio tipo Aran-
Duchenne e de uma osteartropatia do cotovélo orientou, desde logo, o
diagnéstico para siringomielia. Apods discutir o diagnéstico difereicial
com a lepra nervosa e tabes, os A. A. referem as alteragbes anatomo-
patologicas verificadas: cavidade localizada na metade esquerda da me-
dula, comprometendo, essencialmente, a base dos cornos anterior e pos-
terior, as formagdes vegetativas da zona intermediolateral e o corno pos-
terior em quase toda a sua extensio. Comentando a observagdo, os A.A.
destacam: 1) o valor das duas manifestagGes referidas, mao Aran-
Duchenne e osteartropatia, para o diagndstico de siringomielia; 2) o in-
terésse das verificagbes anatomicas, que representam uma contribui¢io
para o estudo da patogenia das osteartroses neuropaticas. Tais verifi-
cagdes comprovam, na opinido dos A.A., a concepgio patogénica de Ala-
jouanine, que acusa as lesdes do simpatico intramedular como as respon-
saveis pelos distirbios ostearticulares na tabes e siringomielia.

SUMMARY

Observation of a patient found in coma in consequence of a cere-
bral hemorrhage. The presence of an amyotrophy of the left hand,
type Aran-Duchenne and of an osteo-arthropathy at the elbow, directed
the diagnosis to a syringomyelia. After discussing the differential di-
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agnosis between nervous leprosy and tabes, the AA. refer to the patho-
logic findings: a cavity located irr the left half of the spinal cord, es-
sentialy extending to the basis of the posterior and anterior cornu, to
the vegetative centers of the intermedio-lateral zone and to the posterior
cornu in almost the entire area. Commenting the observation, the AA.
emphasize: 1) the value of both mentioned manifestations, Aran-
Duchenne hand and osteo-arthropathy, in the diagnosis of syringomye-
lia; 2) the interest of the anatomic verifications that represent a con-
tribuition to the study of the pathogenesis of neuropatic osteo-arthroses.
Such verifications, according to the AA., prove Alajouanine’s pathogenic
conception, which claims that the intramedullary sympathetic lesions are
responsable for the osteo-articular disorders in tabes and syringomyelia.

Alameda Rocha Azevedo, 921 - casa 7 — S. Paulo.





