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A relagdo entre hipéxia cerebral e abalos miocldnicos nio mereceu atengéo
no passado e somente em 1939, Courville em sua monografia citada por Lance e
Adams 7 fez alusdo a este fendmeno quando disse “os abalos das extremidades
algumas vezes assumem proporgdes de verdadeiros movimentos convulsivos”, em
pacientes que sofreram hip6xia cerebral por algumas horas. Gastaut e Rémond ¢
em 1952 relacionaram a anoxia cerebral entre as diversas causas de mioclonias.

Hassler, em 1959, citado por Castaigne e col.3, ao referir-se a intervencées
estereotaxicas taldmicas, relatou o caso de um paciente que apresentou, apds
asfixia, abalos miocl8nicos bilaterais, sem crises convulsivas. No ano seguinte
Aigner e Mulder 1, dos 94 enfermos com mioclonias por eles estudados, notaram
que em dois os abalos musculares se iniciaram apé6s intervengdo cirdrgica: um
deles sofreu anéxia durante a anestesia, e do outro ndo obtiveram informacdes
necessdrias para que concluissem haver ocorrido algum epis6dio de hipdxia, du-
rante, ou mesmo apés o ato cirtirgico.

Somente em 1963, as mioclonias pés-andxicas receberam uma abordagem
ampla, com admirédvel trabalho de Lance e Adams 7, no qual sdo referidos quatro
pacientes que apresentaram abalos miocldnicos apés periodos varidveis de andxia
cerebral. Pelo fato de tais abalos se exacerbarem, ao executarem os pacientes
um ato voluntédrio, esses autores denominaram tais movimentos de mioclonia de
acdo e de intengdo. Castaigne e col. 2, apresentaram em 1964 o primeiro exame
anatomopatoldgico feito em paciente que apresentava mioclonia pés-anéxica.

Lhermitte e col. 29, em 1971, fizeram estudo estereotdxico e ulteriormente
destruiram o niicleo ventral lateral do tdlamo em paciente portadora de mioclonia
de acdo e de intengdo pds-andxica, ndo obtendo qualquer melhora. Nesse mesmo
ano, Lhermitte e col. ® fizeram a andlise bioquimica de um outro caso de encefa-
lopatia miocldnica pds-anéxica e concluiram que o distirbio bésico seria uma
diminui¢do dos niveis 5-hidroxitriptofano no sistema nervoso central. Em 1972,
Lhermitte e col. 8 demonstraram que a concentragdo do 4cido 5-hidroxindolacético
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(5-HIAA), que é o produto final do metabolismo da serotonina, encontrava-se em
niveis abaixo do normal em pacientes, com mioclonia pés-andxica e, confir-
mando as observagbes do ano anterior, nas quais estdo apoiadas as bases atuais
de fisiopatologia e tratamento da sindrome de Lance e Adams.

A primeira descricdo de provdvel encefalopatia miocldnica pés-anéxica em
nosso meio, se deve a Deolindo Couto+ em 1944, que relatou o caso de uma
jovem que, apds epigédio de anéxia, permaneceu obnubilada e apresentou movi-
mentos involuntdrios que o autor caracterizou como “movimentos incoerentes de
grande amplitude nos membros”. Tais movimentos, desapareceram ao cabo de
doze dias, restando como sequela da anodxia, leve distirbio da meméria.

A oportunidade que tivemos de observar seis pacientes que sofreram periodos
varidveis de hipéxia cerebral e que ulteriormente apresentaram abalos miocloni-
cos, nos levou ao seguinte relato.

OBSERVACOES

Caso ¥ — S.R.N. (Registro 27400, Hospital Universitirio Antonio Pedro), sexo femi.-
nino, solteira, 26 anos de idade, brasileira, preta. Inficio em 30 de abril de 1977, quando
passou a apresentar hipertermia, tosse com expectoragio amarelada, cefaléla e dispnéia
progressiva. Em 19 de maio fol internada com o diagnéstico clinico e radiolégico de
broncopneumonia estafilocéeica bilateral. Com o agravamento da dispnéia, fol entubads
e colocada no respirador artificial para melhor ventilagio. Trés dias depois, apresentou
crise convulsiva generalizada do tipo tdnico-clonica. Foi medicada e 24 horas apés.
passou a apresentar abalos mioclonicos de forte intensidade, bilaterais e sincronicos,
nos quatro membros, mGsculos da face e tronco. Instituido o tratamento com diazepam,
obteve discreta melhora destes abalos musculares. A paciente piorou progressivamente
da infecgdo pulmonar, desenvolvendo septicemia. Antecedentes pessoais e familiares sem
importAncia. Exzame fisico — paciente torporosa, normohidratada, esclerSticas ictéricas
(+ +/4), mucosas hipocoradas, cianose de extremidades. Temperatura axilar 37,5¢C.
Pulso 124b.p.m. Respiracfio 40r.p.m. Pressfio arterial 100/60mmHg. Ausculta cardfaca:
ritmo de galope, 124b.p.m., bulhas normofonéticas. Ausculta pulmonar: estertores crepi-
tantes, roncos e sibilos disseminados em ambos o8 pulmdes, mais intensos A esquerda.
Abdome algo distendido com peristaltismo diminuido, auséncia de visceromegalias.
Ezame neurolégico — paciente torporosa, apresentando abalos mioclénicos na face, no
tronco e nos quatro membros, de grande amplitude, tornando-se mals intensos com os
rufidos e A realizagio do exame neurolégico. Hipotonia generalizada. Reflexos cutineo-
-abdominais abolidos, cutAneo-plantares em extensfio bilateralmente. Reflexos profundos
vivos e simétricos. A paciente reage aos estimulos digicos com a retirada do membro
estimulado. Nervos cranianos e fundos oculares sem alteragdes.

Ezxames complemeniares — Hematias 5175000/mmS8, Hemat6erito 45% leucumetria
global 22000 cels/mm3 (OB, OE, OMi, OJ, 40B, 48 seg., 8 linf., 4M) Glicose 100/mg%b,
uréia 18mg9%, creatinina 0,8mg%. Gasometria arterial em 2 5-77 no ar atmosférico:
PH 7,440, PCO234,6mmHg, PO243,6mmHg, saturagio de oxihemoglobulina 81%, gradiente
alveolar arterial de 0264,9mmHg. bicarbonato atual 22,8SmEq/1, bicarbonato padro
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24mEq/1, excesso de base + 0,6mEq/1, hemoglobina atual 12.0%. Gasometria arterial
em 4-5-77 (paciente no Bird Mark 7, com Fi 02 de 0,4): pH 7,406 pC0234 6SmmHg,
p0256,7mmHg, saturagfio de oxihemoglobina 89,79, bicarbonato atual 26,6mEq/1, bicarbo-
nato padréio 26,6mEq/1, excesso de base + 2,4mEq/1, hemoglobina atual 12,0g%. Liquido
cefalorraquidiano: claro, transparente, 30 emH20 de pressfio, 0 cels/mms, 49mg9% de
Pproteinas, 52m% de glicose e 120 mEq/1 de cloretos. Radiografia de térax: condensa-
¢Oes nos pulmdes e formacfio de pneumotoceles, maiores A esquerda, compativel com
Pneumonia estafilocécica.

Evolugdo — Piora progressiva do quadro septicémico. No dia anterior ao 6bito, a
paciente entrou em coma, cessaram os abalos mioclénicos, hipotonia, arreflexia genera-
lizada, midriase paralitica bilateral. Subseguiu-se apnéia e morte em 8 de maio de 1977.

Caso & — E.0.C. (Clinica privada do Dr. Marcos R. G. Freitas), sexo feminino,
casada, 49 anos de idade, brasileira, branca. H4 6 dias internou-se para ser submetida
a histerectomia total. Anestesiada com bloqueio peri-dural, durante o ato cirtirgico
ocorreu parada cardiaca que durou cerca de 3 minutos. Foi reanimada, permanecendo em
coma apresentado, horas depois, crises convulsivas generalizadas do tipo toénico-clonico.
Medicada com clonazepam, obteve-se cessacfo das crises. Foi progressivamente super-
ficializando o nivel de consciéncia e, trés dias apés, apareceram abalos mioclénicos nos
quatro segmentos, mais acentuados nos membros inferiores que persistiram até a alta
hospitalar. Antecedentes pessoais e familiares sem importAncia. Ezxzame fisico — Pa-
ciente normohidratada, esclerfticas anictéricas, mucosas coradas. Temperatura axilar
36°C. Pulso 80b.p.m. Respiracfio 20i.p.m. Pressfo arterial 120/80mmHg. Exzame neuro-
l6gico — Paciente obnubilada, apresentando abalos mioclonicos nos quatro membros que
se acentuavam quando executava algum movimento. Forga conservada nos quatro
segmentos. Hipotonia generalizada. Dismetria as manobras dedo-nariz e calcanhar-joe-
lho. Reflexos cut&neo-abdominais abolidos; cutdneo-plantares em ventro-flexfo bilateral.
Reflexos profundos presentes e simétricos. A paciente reage aos estimulos dlgicos com
a retirada do membro estimulado. Nervos cranianos e fundos oculares sem alteracdes.

Exames complementares — Hemograma, glicose, uréia e creatinina, normais. Liquido
cefalorraquidiano: claro, transparente, 2 cels/mms3, 40mg% de proteinas, 60mg9% de
glicose, 121ImEq/1 de cloretos. Eletrocardiograma normal.

Evolugo — Ao fim de 30 dias, ainda com abalos mioclénicos e disartria, articulando
as palavras de maneira monétona e arrastada, a paciente j&4 deambulava com auxilio de
terceiros. Medicada diariamente com 6 mg de clonazepam, 200 mg de fenobarbital e
10 mg de diazepam, houve melhora acentuada das mioclonias, persistindo somente discre-
tos abalos nos quatro segmentos gque se acentuam nos membros inferiores ao deambular
que dificultam sua marcha. Na tentativa de reduzir o clonazepam, recrudesceram as
contragdes musculares. Seis meses apés o inicio do quadro, foi submetida a exame
eletrencefalogrifico, que revelou EEG fortemente anormal generalizado, por apresentar
ritmo de base de 3 a 6 cps de 30 a 50 microvolts, difuso e ondas lentas de 2 a 5 ¢ps
de 40 a 60 microvolts, difusas de predominio témpero-rolaéndico bilateralmente, que por
vezes se organizam em paroxismos frustros. Cerca de um ano depois, realizou a tomo-
grafia cerebral por computador que evidenciou ventriculos de dimensdes, forma e topo-
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grafia normais. Parénquima cerebral isodenso, pronunciado alargamento das cisuras
silvianas na base, especialmente & direita (Fig. 1). Durante toda a evolucfio, até aos
dias atuais a paciente apresenta-se desorientada no tempo e no espago, meméria retré-
grada preservada, meméria para fatos recentes comprometida, choro imotivado.

Caso 3 — L.M.P. (registro 144364, Hospital Universitdrio Antonio Pedro), sexo femi-
nino, vitva, 61 anos de idade, brasileira, preta. A paciente internou-se para submeter-se
& histerectomia total. Feita a raquianestesia, durante o ato cirdrgico ocorreu parada
cardiaca, que durou mais ou menos 4 minutos. Ao recuperar-se encontrava-se em coma
e, algumas horas apds, apresentou crises convulsivas generalizadas do tipo tonico-clonico
que cederam com o uso de diazepam e manitol. Dois dias depois, iniciaram-se abalos
miocldnicos nos quatro membros e tronco, poupando a face. Medicada com clonazepam,
houve regressfio parcial das mioclonias. Antecedentes pessoais e familiares sem impor-
tdncia. Ewxame fisico — Paciente torporosa, normohidratada, escleréSticas anictéricas, mu-
cosas coradas. Temperatura axilar 36,8¢9C. Pulso 90 b.p.m. Pressfo arterial 120/80mmHg.
Abdome: figado a 3 ecm do rebordo costal, baco impalpivel. Ezame mneurolégico —
Paciente torporosa, apresentando abalos musculares nos quatro membros e tronco. Hipo-
tonia generalizada. Reflexos cutdneo-abdominais abolidos; cutfneo-plantares em extensfo
bilateralmente. Reflexos profundos presentes e simétricos. Sensibilidade reagindo aos
estimulos 4lgicos com flexfio dos quatro membros. Nervos cranianos e fundos oculares
normais.

Exames complemeniares — Hemograma, glicose, uréia e creatinina normais. Gaso-
metria arterial no aerosol continuo pH 7,273, PC0250,8SmmHg, p02132,6mmHg, saturacfio
da oxthemoglobina 98%, bicarbonato atual 22,6mEq/l1, bicarbonato padrdo 21,2mEq/1,
excesso de base 4,2mEq/1, hemoglobina 12g%. Liquido cefalorraquidiano — eclaro, 1im-
pido, 3 cels/mms, 40mg% de proteinas, 58Smg% de glicose e 120mEq/1 de cloretos. Ele-
trocardiograma: ritmo sinusial, 90b.p.m., baixa voltagem nas derivacdes dos membros.
Eletrencefalograma anormal generalizado por apresentar ritmo lento de 8 a 5 cps de
média e grande voltagem, difuso, mal estruturado, instdvel e interrompido frequente-
mente por ondas bifisicas ou ondas Sharp a intervalos mais ou menos regulares de
2 a 4 segundos.

Evolucdo — Apé6s o infcio das mioclonias, a paclente foi progressivamente entrando
em coma. Concomitantemente houve a cessagio dos abalos musculares. O exame neuro-
16gico revelou arreflexia generalizada e abolicio do reflexo cérneo-palpebral bilateral-
mente. Obito 4 dias apés a cirurgia.

Caso 4 — P.C.8.C., 26 anos, preto, sexo masculino, solteiro, biscateiro, internado no
Hospital Universitirio Antonio Pedro (Reg. 173117). O paciente deu entrada no servigo
de Emergéncia com epistaxe e intenso sangramento pela cavidade oral. Ao exame,
evidenciou-se hematoma infectado na face lateral direita do pescogo. Realizada a angio-
grafia carotidea revelou falso aneurisma de carétida externa direita. Levado & ecirurgia
e submetido & anestesia geral, fol entubado seletivamente, ocorrendo parada cardiaca
durante a manipulacio do seio carotideo. Tal parada, durou cerca de 4 minutos,
revertendo com massagem cardiaca interna. Ao cessar o efeito da anestesia, encontra-
va-se o paclente em coma e, pouco depois, apresentou virias crises convulsivas genera-
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lizadas do tipo tdmnico-clonico, cessando com diazepam. Antecedentes pessoais e fami-
liares sem importdncia. Exame fisico — Paciente em coma, normohidratado, esecleré6ticas
anictéricas, mucosas hipocoradas. Temperatura axilar 36,8C. Pulso 112b.p.m. Respi-
racio 22r.p.m. Pressdo arterial 40/0mmHg. Ausculta cardiaca: ritmo regular em dois
tempos, 112b.p.m., bulhas normofonéticas. Ausculta pulmonar: diminuigio do murmda-
rio vesicular & esquerda. Abdome: auséncia de visceromegalias. Ezame neurolégico —
Paciente em coma com hipotonia generalizada. Reflexos cutineo-abdominais e cutfneo-
-plantares abolidos. Reflexos profundos presentes e simétricos. Fundos oculares sem
alteracdes, pupilas miéticas e fotorreagentes, reflexo corneo-palpebral presentes e simé-
tricos, reflexos oculo-cefal6giros normais.

Fig. 1 — Caso 2 (E.0.C.) — Pronuncia-
do alargamento das cisuras
silvianas na base, especialmen-
te & direita.

Fig. 2 — Caso 4 (P.C.8.C.) — Surtos paroxisticos bilaterais
de polipontas-ondas pontiagudas de 2 e & ops.
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Ezames complementares — Hemograma 3.070.000hem/mm3; Hemoglobina 8,2%. Leu-
cometria global 9.400 cels/mm3 (OB, IE, OJ, 10B, 65 seg., 21 linf. 3 M.). Hemat6erito
24%. Glicose, uréia e creatinina normais. Gasometria arterial (paciente no Bird Mark
7 com Fi 02 de 0,4): pH 7.473, pC0230,6mmHg, p02267,7mmHg, saturacio de oxihemo-
globina 100%, bicarbonato atual 21,6mEq/1, bicarbonato padrfo 24mEq/1, excesso da
base OmEq/1. Liquido cefalorraquidiano: limpido, transparente, 256 emH20 de press&o,
0 cels/mm3, 19mg% de proteinas, 60mg9% de glicose, 126mEq/1 de cloretos. Radiografia
de térax: desvio da traquéia para a esqerda. Eletrencefalograma — EEG fortemente
anormal por apresentar ritmo de base lento, difuso e por surtos paroxisticos bilaterais
e sincrdnicos de pontas, polipontas seguidas ou ndo de ondas lentas e ondas ponteagu-
das de 2 e 4 cps de média e grande voltagem interrompidas por lentificagio do ritmo
de base (Fig. 2). Por vezes, os paroxismos sfo assimétricos em amplitude que predo-
minam nas 4reas anteriores.

Evolu¢do — O paciente foi superficialisando o nivel de consciéncia, ji reagindo em
flexdo dos quatro membros aos estimulos 4lgicos. No dia seguinte passou a apresentar
abalos mioclonicos nos quatro membros, tronco, musculatura da face que se exacerba-
vam com a pesquisa dos reflexos e estimulos dolorosos. Nesta oportunidade foi subme-
tido ao exame eletrencefalogrifico cujo resultado foi descrito anteriormente. Emprega-
do o clonazepam 8 mg ao dia em infusio venosa, nfo cessando os abalos mioclonicos.
Dois dias apés, entrou em coma, desapareceram as mioclonias, hipotonia e arreflexia
generalizada, midriase paralitica, falecendo a seguir.

Caso 5§ — N.P.C., 46 anos, branca, sexo feminino, casada, dentista, examinada na
clinica privada da Dra. Ernestina Amélia Maria Guaglino (Hospital S&o Paulo, inter-
nada em 13-1-74). Em janeiro de 1974, ap6s submeter-se a histerectomia total com raque-
-anestesia e inoval a paciente apresentou insuficiéncia respiratéria e logo a seguir
parada cardfaca. Foi reanimada, permanecendo torporosa. No dia seguinte teve véarias
crises convulsivas generalizadas do tipo témico-clomico. Institufdo diazepam, foi obtido
o controle parcial das crises. Dois dias ap6s, apareceram abalos mioclénicos nos quatro
membros, tronco e musculos da face de forte intensidade. Associado clonazepam ao
diazepam, as mioclonias diminuiram de intensidade, tendo a paciente alta hospitalar.
Antecedentes pessoais e familiares sem importancia. Ezame fisico — Paciente normo-
hidratada, escler6ticas anictéricas, mucosas coradas. Temperatura axilar 36,70C, pulso
80b.p.m. Respiragéo 16i.p.m. Pressdio arterial 130/70mmHg. Ezame neurolégico — Pa-
ciente torporosa apresentando abalos miocl6nicos de grande amplitude nos quatro mem-
bros, no tronco e mnos musculos da face. Hipotonia generalizada. Sinal de Babinski
bilateral. Reflexos profundos presentes e simétricos. A paciente reage aos estimulos
dolorosos com a retirada do membro estimulado. Nervos cranianos e fundos oculares
normais,

Exames complementares — Hemograma, glicose, uréia e creatinina normais. Liguido
cefalorraquidiano: claro, transparente, 0 cels/mm3, 36mg9% de proteinas, Tlmg% de
glicose e 120mEq/1 de cloretos.

Evolugdo — Ainda internada, a paciente, apesar dos abalos miocldnicos, j& deambu-
laya com a ajuda de terceiros. Ao ter alta hospitalar, estava medicada com 8 mg de
clonazepam, 10 mg de diazepam, 200 mg de fenobarbital e 100 mg de difenillhidantoina
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didrios. As mioclonias espontineas desapareceram mas tornavam-se evidentes quando a
paciente executava algum movimento. Apresentou virios epis6dios de perda sdbita do
tonus postural nos membros inferiores levando-a ao solo. O exame eletrencefalogréfico
feito, um ano e meio depols, evidenciou EEG anormal generalizado, apresentando ritmo
de base lento, difuso de 4 a 6 cps de 40 a 60 microvolts, ondas lentas de 8 a 5 cps
de 50 a 70 microvolts, difusas e pontas seguidas de ondas lentas em paroxismos bila-
terais e sincrOnicos. Quatro anos apés, foi submetida a tomografia cerebral por compu-
tador que mostrou ventriculos de dimensdes, forma e topografia normais; parénquima
cerebral isodenso; sulcos corticais nitidos, cisuras silvianas proeminentes, tudo dentro
dos padrSes de normalidade (Fig. 3). O exame neurolégico realizado em 2-5-79 mostrou:
com a paciente em repouso, ndo foram observados abalos musculares, mas ao executar
um movimento, as mioclonias se tornam evidentes na face e nos quatro membros, prin-
cipalmente nos superiores. Auséncia de sinal de Romberg. Marcha dificultada pelos
abalos musculares; aumento de base de sustentacfio. Forga conservada nos quatro
membros. Discreta hipotonia universal. Dismetria as provas dedo-nariz e calcanhar-
-joelho. Reflexos superficiais normais. Reflexos profundos presentes e simétricos.
Sensibilidade superficial e profunda sem alteracdes. Nervos cranianos e fundos oculares
normais. A paciente se encontra perfeitamente liacida, apesar da articulagiio da palavra
ora ser monétona, arrastada, ora explosiva que lhe dificulta se expressar.

Caso 6 — L.S.N. (Registro 188618, Hospital Universitirio Antonio Pedro), sexo femi-
nino, casada, 48 anos de idade, brasileira, branca. H4 5§ meses internou-se para ser
submetida a histerectomia total, Ao ser anestesiada teve parada cardfaca, sendo recupe-
rada com massagem cardfaca interna. Apés a reanimacgfio, permaneceu em coma por 9
dias apresentando neste intervalo vérias crises convulsivas generalizadas do tipo ténico-
-clénico, que cederam ao uso de fenobarbital. A medida que foi superficializando o
nivel de consciéncia, iniciaram-se os abalos miclénicos nos quatro membros, mais acen-
tuados nos membros superiores, que persistiram até a alta hospitalar. Antecedentes
pessoais e familiares sem importincia. Exame fisico — Paciente lticida, normohidra-
tada, escleréticas anictéricas, mucosas coradas. Temperatura axilar 36,49C. Pulso
80b.p.m. Pressfio arterial 140/80mmHg. Exame neurolégico — Paciente cooperante ao
exame, apresentando abalos mioclénicos nos quatro segmentos mais acentuados nos
membros superiores e que se exacerbavam ao executar um movimento e misculos da
face. Estditica sem sinal de Romberg. Discreto aumento da base de sustentacfo.
Forga conservada nos quatro membros. Hipotonia generalizada. Dismetria as manobras
dedo-nariz e calcanhar-joelho. Reflexos cutfneo-abdominais abolidos; cutineo-plantares
em ventro-flexdo. Reflexos profundos presentes e simétricos. Sensibilidade superticial
e profunda conservada. Nervos cranianos e fundos oculares normais. Palavra: disartria
(as palavras por vezes sdo articuladas de maneira monétona, arrastada e, em ocasides,
saem explosivamente). Estado mental: ldcida, orientada auto e halopsiquicamente, an-
siosa diante de sua atual incapacidade.

Exzames complementares — Hemograma completo, glicose, uréia e creatinina normais.
Eletrocardiograma: taquicardia sinusal 107/min. Eletrencefalograma anormal generali-
zado por apresentar ondas lentas ponteagudas ou nfio de 2 a 4 cps de 60 a 80 micro-
volts seguidas ou nfio de pontas de pequena amplitude que se dispSem em paroxismos
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Fig. 3 — Caso 5 (N.P.C.) — B8Sulcos corticais
nitidos.
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Fig. 4 — Caso 6 (L.8.N.) — Trés surtos parozisticos de
duragdo varidvel de ondas lentas pontiagudas se-
guidas, ou ndo, de pontas de pequena amplitude

e de momtas e polipontas-ondas.
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bilaterais e sincrénicos (Fig. 4), sendo por vezes assimétricos e se iniclando nas regides
bitemporais, mais a direita.

Evolugdo — A paciente permaneceu durante 5 meses com abalos mioclénicos nos
quatro membros, mais acentuados nos membros superiores e musculatura da face que
a impediam de executar qualquer atividade. Esteve sendo medicada com fenobarbital
100 mg ao dia, sem melhora das mioclonias. Foi reinternada e ap6s ser submetida a
exames complementares foram instituidos 6 mg de clonazepam didrios, obtendo-se pra-
ticamente o desaparecimento dos abalos musculares, possibilitando, assim, o retorno a
suas atividades didrias.

COMENTARIOS

Néo acreditamos que possa haver dificuldade no diagnéstico da encefalo-
patia mioclonica pés-andxica. Nos casos tipicos, isto €, naqueles pacientes em
que ocorreu hipoxia cerebral provocada por parada cardiaca ou uma insuficién-
cia respiratéria aguda, acarretando alteragcdes nos niveis de consciéncia, crises
convulsivas, abalos mioclonicos, podendo haver ou ndo perda de ténus postural
assim como, comprometimento da esfera psiquica, o diagnéstico de encefalopatia
mioclénica pds-andxica é evidente.

As alteragdes dos niveis de consciéncia foram vistos em todos os nossos
casos, ocorrendo obnubilagdo no caso 2, torpor nos casos 1, 3 ¢ 5 e coma nos
~casos 4 e 6. E interessante ressaltar que no ultimo caso, apesar das infor-
macgOes de que a paciente tenha permanecido em coma por nove dias, nos sé
a examinamos pela primeira vez, cinco meses apds o episodio anoxico, jd com
a paciente licida, orientada no tempo e no espago, colaborando no exame.
Nos casos 2, 3, 4, 5 e 6, o comprometimento da consciéncia foi causado pela
anoxia oriunda de parada cardiaca e no caso de niimero 1 por afecgdo pulmo-
nar aguda. E interessante acrescentar que no caso 3, a anoxia tomou maiores
proporgoes, ndo sO pela parada cardiaca, mas porque foi superposto um distir-
bio vascular pré-existente.

Todos o0s nossos pacientes apresentaram crises convulsivas generalizadas.
Nos casos 2, 3, 5 e 6, por terem sofrido parada cardiaca, se enquadraram
dentro da classificagdo de Gastaut e Broughton 5, no subgrupo das crises anoxo-
-isquémicas. No caso niumero 1, devido ao distiirbio primitivo ter sido compro-
metimento pulmonar agudo, seria classificado como anoxo-andxicas. Ja4 o caso
4 enquadra-se nos dois tipos citados, por ter sido entubado seletivamente e
sofrido manipulacdo do seio carotideo.

Em nossa causuistica todos os pacientes apresentaram abalos miocldnicos
nos quatro membros. Nos casos 1, 4, 5 e 6 havia comprometimento da mus-
culatura oro-orbicular. Tal comprometimento nos casos 5 e 6 ocorria princi-
palmente ao articular a palavra. Nos pacientes de niimeros 2, 5 € 6 que per-
manecem vivos, observamos que em repouso 0s abalos mioclénicos pratica-
mente inexistem, mas ao executarem um movimento ou intencionarem em fazé-lo,
as mioclonias se tornam evidentes nos quatro membros, mais intensas nos mem-
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bros inferiores no caso 2 acarretando dificuldade na deambulagio e nos membros
superiores nos casos 5 e 6. Nado foram observadas em qualquer de nossos
casos mioclonias de lingua nem do palato.

Nos casos de numeros 1, 3 e 4, ndo foi possivel o exame da coordenacio
pelo comprometimento da consciéncia. Nos pacientes referidos nos casos nume-
ros 2, 5 e 6 realmente observamos dismetria as manobras dedo-nariz, calca-
nhar-joelho e disartria lembrando a palavra escandida. Acreditamos como
Lhermitte e col.?, que defendem a hipdtese de que em virtude das mioclonias
pos-anoxicas se acentuarem com a execu¢do de movimentos, é justo que a avalia-
¢do da coordenagdo esteja prejudicada pela presenca desses movimentos invo-
luntarios. Ainda mais, o exame anatomopatoldgico feito no caso 1 mostrou
aos cortes histolégicos do cerebelo, neurdnios com caracteristicas habituais. Ja
a necropsia realizada na enferma relatada no caso 3, evidencia no cerebelo um
comprometimento acentuado, caracterizado pela rarefracdo das células de Pur-
kinje e das células da camada granulosa de dificil andlise, por ser esta atribuida
por muitos autores como lesdo aglOnica de etiologia desconhecida. As lesdes
encontradas no nucleo denteado sdo provavelmente consequentes a anoxia que
pode ter sido agravada pelas lesGes vasculares degenerativas que esta paciente
apresentava no encéfalo, possivelmente de etiologia aterosclerética. Portanto,
ndo acreditamos que nos enfermos que apresentem mioclonia pds-anoxica exista
uma sindrome cerebelar, mas mesmo que isto ocorra, ao exame da coordenacgio.
nada podemos afirmar, j4 que as mioclonias pds-andxicas por serem de agio
e de intengdo prejudicam tal exame.

Observamos a perda do tonus postural, somente em uma das pacientes
(caso numero 5). Os enfermos relatados nos casos de numero 2 a 6, apesar
de deambularem, ndo apresentaram tal fenOmeno. O restante (casos niimeros
1, 3 e 4), pelo fato de ndo haverem recobrado a consciéncia e terem evoluido
para o éxito letal, foi impossivel a avaliacio se havia ou ndo essa alteracgio
do tonus postural.

Em nossos casos, s foi possivel avaliar o estado mental nos pacientes de
nimeros 2, 5 e 6, j4 que nos outros (casos 1, 3 e 4), por nio terem recupe-
rado a consciéncia, tal avaliacdo tornou-se impossivel. As pacientes 5 e 6 se
encontravam lucidas, orientadas auto e halopsiquicamente, respondendo as soli-
citagbes com objetividade e coeréncia, apesar de apresentarem depressdo reativa,
em funcdo dos abalos mioclonicos que limitaram suas atividades diarias. A
enferma descrita no caso nimero 2, apresentou choro imotivado, comprometi-
mento da memoria anterégrada com preservagdo da retrégada. As solicitagdes
feitas, elaborava com lentiddo as respostas, nem sempre coerentes com as per-
guntas. Portanto este caso configura um quadro demencial incipiente.

Por ser uma afec¢io recentemente descrita, que vem sendo encontrada com
certa frequéncia nos dias atuais procuramos através deste trabalho, chamar a
atencdo ndo sO dos neurologistas mas dos clinicos em geral, especialmente
daqueles que atuam nos centros de terapia intensiva para a observincia dessa
repercussdo no sistema nervoso central, consequente & hipoxia.
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RESUMO

Sdo estudados seis pacientes, cinco do sexo feminino e um dos masculino,
0s quais, apés terem sofrido periodos varidveis de hipéxia cerebral provocada
ou por parada cardio-respiratéria (cinco casos) ou por comprometimento pulmo-
nar agudo, apresentaram alteragoes dos niveis de consciéncia, que variaram de
obnubilagdo ao coma. Horas apés, tiveram crises convulsivas generalizadas do
tipo tonico clonica. A medida que vieram recuperando a consciéncia, desenvol-
veram abalos mioclonicos generalizados, de grande intensidade. Assim ficou
caracterizada a encefalopatia mioclonica péds-andxica que em homenagem aos
autores que a descreveram, em 1963, é denominada também de sindrome de
Lance-Adams.

Cinco enfermos foram submetidos a exame eletrencefalografico, cujos traga-
dos, em alguns, mostraram potenciais tipicos de mioclonias e, em outros, caracte-
risticas de comprometimento ceberal difuso por anéxia. Em um dos pacientes
foi feito exame eletromiografico e em outros dois, tomografia cerebral por
computador que revelou, em um deles, pronunciado alargamento das cisuras
silvianas na base, especialmente a direita que justifica o quadro demencial
apresentado por tal paciente. A andlise bioquimica do liquido cefalorraquidiano
feito em cinco casos, ndo apresentou alteragdes.

SUMMARY

Mpyoclonic encephalopathy post-anoxic (Lance-Adams syndrome): report of
six cases.

Six patientes are studied (five females and one male) in which disorders
of consciousness varying from stupor to coma have occurred following variable
periods of cerebral hipoxia caused either by cardiorespiratory standstill (five
cases) or acute pulmonary injury. After a few hours they had generalized
convulsives crisis of tonic-clonic type. As consciousness was regained they
developped generalized myoclonic trembling of great intensity. Hence post-
anoxic myoclonic encephalopathy is characterized. It is’also called the Lance-
Adams syndrome, in honor of the authors that described it in 1963.

Five patients underwent electroencephalographic examination; the tracing
showed typical myoclonus potentials in some, and characteristic diffuse brain
injury in others. Electromyography was carried out in one patient, and cerebral
computorized tomography in two others. The latter revealed an accentuated
widening of sylvian cleft at the base in one them, specially on the right side,
which explain his dementia-like picture. The biochemical analysis of the spinal
fluid was normal in five cases.
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