PARALISIA SUPRANUCLEAR PROGRESSIVA:
ASPECTOS PNEUMENCEFALOGRAFICOS

ALFREDO RiIzzo *

Quadros sugestivos de paralisia supranuclear progressiva ja haviam sido
descritos, de maneira esparsa, na literatura3 7,10, 11 quando Steele, Ri-
chardson e Olszewsky reuniram 9 casos com correlaciao clinica e anatoma-
patolégica, descrevendo-os sob o titulo de paralisia supranuclear progressiva
(PSP). Varios relatos clinicos e anatomopatolégicos foram gradativamente
aparecendo na literatura com a caracterizacdo de um quadro clinico este-
reotipado que permite forte suspeita diagnéstica. A combinacido de distirbios
de fonacdo e degluticdo, paresias oculares extrinsecas e deterioracio mental
é& encontrada, quase que invariavelmente, nos casos relatados.

O quadro pneumencefalografico (PEG) é menos definido, o que nos levou
a apresentacdo do presente caso, no gual foi estreita a correlacio do PEG
com os achados anatdémicos,

OBSERVACAO

M. S, com 66 anos, registrado no Setor de Emergéncias do Philadelphia Ge-
neral Hospital (Registro n° 51-49-78), em 14-12-1968, foi encontrado caido em uma
rua. Nao apresentava queixas especificas, mas aparentava falta de condicdes para
cuidar de si préprio, ndo tendo parentes que puedessem se responsabilizar por sua
pessoa. De suas miultiplas internacdes anteriores, pdde-se descobrir que desde 1963
apresentava queixas de fraqueza do membro superior direito, disfagia, disartria, o
que progrediu no curso dos anos. Em 1968 foi admitido em outro hospital para
herniorrafia, sendo notado que n&o apresentava movimentos oculares extrinsecos.
Na admissdo final (1970) apresentava: a) fala lenta, arrastada; b) orientacéo
comprometida em relacido ao tempo; c¢) incapacidade de repetir digitos de tréas
para. diante; d) memoria recente bastante comprometida; e) ptose palpebral bila-
lateral moderada, oftalmoparesia global, auséncia de resposta & estimulacao caldrica;
f) fécies amimica; g) marcha em pequenos passos; k) moderada diminuicdo de
forca muscular no setor proximal dos membros superiores; i) reflexos profundos
vivos, simétricos; j) reflexos nasopalpebral e oro-orbicular exaltados. O exame
de liquilo cefalorraqueano, em duas oportunidades, revelou taxas de proteinas totais
de 78 e 76 mg/100 ml. O eletrencefalograma revelou leve anormalidade difusa,
pela presenca de atividade teta irregular. A radiografia simples de cranio foi nor-

* Professor Assistente de Neurologia do Hospital Professor Edgar Santos, da
U. F. Bahia, anteriormente Residente em Neuro-Radiologia, Philadelphia General
Hospital, Philadelphia, PA, USA.

** Caso publicado no Brasil mediante autorizacdo do Dr. Herbert I. Goldberg
Diretor do Departamento de Radiologia do Philadelphia General Hospital.

Agradecimentos: a Herbert Goldberg, M.D., pela orientacio; a Lucy Rorke,
M.D., pelo laudo anatomopatolégico; a Celeste S. Mello, que datilografou o ma-
nuscrito.



PNEUMENCEFALOGRAFIA NA PARALISIA SUPRANUCLEAR 315

mal. Foi sugerida gamacisternografia que n&o chegou a ser realizada. Os aspectos
pneumograficos serdo comentados em seguida (Fig. 1). Em agosto de 1970, apos
piora do quadro, com disfagia, afonia e abolicAo de reflexo de vémito, o paciente
veio a falecer, com pneunomia de aspiracao.

Exame anatomopatolégico — Macroscopicamente, minima dilatacdo ventricular
e auséncia de lesdes focais hemisféricas. Artéria basilar inusitadamente longa,
cuja porcao mais rostral estava acima dos corpos mamilares. O corte transversal,

Fig. 1 — Caso M. S. Pneumencefalografia. Em A, projecdo lateral: véu me-
dular anterior = seta horizontal superior; fastigium = seta horizontal
inferior; aqueduto = seta wertical; cisterna pontina = seta obliqua.
Em B, projecGo de TOWNE: III ventriculo = setas horizontais; IV
ventriculo = setas obliquas, que apontam para os pediunculos cerebe-
losos superiores. Em C, projecio de CALDWELL: dngulos laterais dos
ventriculos laterais = setas horizontais; cornos temporais = setas
obliquas.
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ao nivel de locus ceruleus, mostrava tegmento anormalmente estreito, 0 que tam-
bém se observou ao nivel da brachium pontis. Os nucleos denteados apresentavam-se
escuros e atrofiados. A microscopia revelou alteracdes cuja extensiio ndo se fazia
suspeitar pela macroscopia. Os feixes espinotalamicos, formacdo reticular e feixe
longitudinal medial apresentavam fragmentacfiio de fibras e glicose astrocitica. As
alteracdes degenerativas eram evidentes ao longo do tronco encefélico, envolvendo
ainda nucleos de nervos cranianos no soalho do IV ventriculo, A degeneracao dos
nucleos denteados era bastante acentuada. A cértex cerebral estava moderadamente
acometida. A substancia cinzenta periaqueductal apresentava extensa glicose. No
territério supratentorial, o globo pédlido e o nicleo subtalimico mostravam extensa
degeneracido e desaparecimento de células. Placas de Alzheimer apresentavam-se
difusamente pela coOrtex cerebral,

COMENTARIOS

Dix, Harrison e Lewis ¢ revisaram, em 1971, os achados clinicos e pneu-
mencefalograficos em 42 casos publicados anteriormente, aos quais acrescen-
taram nove casos pessoais. As dimensOes normais de espacos ventriculares
e cisternais vao apresentados na tabela 1, enquanto os aspectos patolégicos
descritos na literatura constam da tabela 2.

Da tabela 2 depreende-se que, na maioria. dos casos relatados, é a atro-
fia cortical ou cerebral que comparece, havendo apenas um caso descrito em
que a atrofia atingiu preferencialmente o tronco encefilico.

O caso presente exibia atrofia cerebral minima a moderada enquanto
que o aqueduto de Sylvius e o IV ventriculo eram sede das maiores altera-
coes. A regido dos pedinculos cerebelosos superiores e véu medular anterior,
a area dos nucleos denteados, o soalho do IV ventriculo foram acometidos
mais intensamente.

Estrutura anatémica Medidas normais (*) Medidas no caso apresentado

IV ventriculo

(diametro sagital) 10 — 20 mm 23 mm (a0 nivel do fastigium)
Cisterna pontina 5 — 12 mm 8 mm
Aqueduto de Sylvius 1 — 2 mm 3 mm

IITI ventriculo
(largura) 3 — 7 mm 9 mm

Ventriculo lateral direito
(angulo lateral) menos de 10 mm 12 mm (dilatacdo = 1 cruz)

Ventriculo lateral esquerdo
(angulo lateral) menos de 10 mm 14 mm (dilatacdo = 2 cruzes)

Tabela 1 — Medidas pneumencefalogrdficas (distdncia foco-filme = 1 m)} de acordo
com Taveras e Wood %,
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Categoria do PEG N.° de casos

Normal

Dilatacdo ventricular progressiva

Dilatacdo ventricular minima

Dilatacdo ventricular moderada

Atrofia cortical + dilatacdo ventricular, leves
Atrofia cerebral minima

Atrofia cerebral e cerebelar

Atrofia cortical pura

Dilatacdo ventricular n&o especificada

Atrofia cerebral difusa especialmente do tronco encefdlico
Ar ndo entrou no sistema ventricular
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Tabela 2 — Rewvisdo (baseada em Dix e col.®) dos achados de PEG em PSP re-
gistrados na literatura.

Tais aspectos tornam-se mais evidentes quando se comparam os achados
ao aspecto pneumografico normal como descrito por Corrales e Greitz em
19724 O uso de técnica de PEG fracionada e a associacio de tomografia
permite evidenciar anormalidades ao nivel das estruturas ventriculares e cis-
ternais da fossa posterior que, de outro modo, passardo despercebidos, justi-
ficando, talvez, a raridade com que nos casos de literatura, é descrita atrofia
de tronco enceféalico.

O diagnoéstico diferencial do ponto de vista pneumografico ha de ser feito
com: a) degeneracio parenquimatosa cerebelar em que, ndo somente hi
dilatacdo do IV ventriculo (que normalmente comeca pelo véu medular an-
terior) mas também das cisternas pericerebelares; b) heredo-degeneracdes
cerebelo-medulares, incluindo a ataxia de Friedreich e a atrofia olivo-ponto-ce-
rebelar, esta ultima com fregiiente dilatacio de cisterna pré-pontina.

RESUMO
Um caso de paralisia supranuclear progressiva é relatado com é&nfase
no aspecto pneumencefalografico. As alteracGes descritas radiologicamente sio
mais intensas ac nivel do IV ventriculo, o que é infreqiiente na literatura.
E discutido o diagnéstico diferencial das dilatacGes localizadas no IV ven-
triculo.

SUMMARY

Progressive supranuclear palsy: pneumoencephalographic aspects.
A case report

A case of progressive supranuclear palsy is reported, stressing the pneu-
moencephalographic picture. The X-Ray changes are most marked at the 4th.
ventricle which is seldom seen in the previously published cases. The diffe-
rential diagnosis of local dilatations ot the 4th ventricle is discussed.
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