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RESUMO — S&o relatados 5 casos de doenca de Marchiafava-Bignami, estudados em seus
aspectos anatomo-patoldgicos, de correlagcdo clinica e de etiopatogenia. O aspecto anatomo-
-patoldgico, de desmielinizagdo na parte central do corpo caloso, comprometendo também ou-
tras comissuras, € caracteristico da doenca. Os autores chamam a atencdo para o papel do
alcoolismo e da desnutricdo na patogénese da lesdo e para a predominéncia, nesta série, de
casos do sexo feminino, ocorréncia rara entre os casos descritos na literatura.

PALAVRAS-CHAVE: corpo caloso, necrose primaria* doenca de Marchiafava-Bignami,
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Primary necrosis of the corpus callosum (Marchiafava-Bignaini's disease): report of five case*.

SUMMARY — The clinicopathological study of five autopsied cases of Marchiafava-Big-
nami disease is reported. The demielination of the central portion of the corpus callosum is
the major characteristics of the disease. In two cases the demielination also involved the
anterior and posterior commissures. There is a clear relationship to alcoholism land malnu-
trition in the cases reported in the present study.
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Dentre as varias apresentacdes clinico-patolégicas decorrentes da agressao
ao sistema nervoso central (SNC) pelo alcool, a doenca de M ar chiafava-Bignami
(DM B) parece ser a forma menos frequente™*-"". Do ponto de vista anatomo-
patolégico esta condicdo se apresenta com quadro de desmielinizacdo ou necrose
na parte central do corpo caloso, com extensdo variavel, podendo atingir também
outras comissuras e se estender aos centros semi-ovais 3,5,7,jo. Devido ao maior
comprometimento do corpo caloso, € denominada também «degeneracao central
do corpo caloso» 9 ou «desmielinizacdo central do corpo caloso» 3. Sendo condicao
rara, tem sido descrita mais freguentemente como relato de casos isolados 3-5
Ou como pequenos grupos de casos9. Nessas varias publicacdes pode-se verificar
gue suas caracteristicas anatomo-patolégicas sdo bem definidas, o que permite
distinguir de outras condi¢des, particularmente em situacdes de isguemia do
corpo caloso 3,5. um dos aspectos mais interessantes, no estado atual dos conhe-
cimentos sobre a doenca, diz respeito a etiopatogenia, particularmente no que
se refere a relacdo com o alcoolismo e desnutricdo 359,0 por esta razdo o
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estudo, mesmo de casos isolados, deve ser estimulado e dirigido no sentido da
relacdo de causa e efeito desses dois agentes.

Neste estudo sédo relatados 5 casos de DM B, avaliados em seus aspectos
anatomo-patologico, de correlacado clinica e de etiopatogenia.

MATERIAL* E METODOS

S80 estudados 5 caso» da DMB existentes nos arquivos do Servico de Anatomia Pato-
l6gica (Setor de Neuropatologia) do HUPES da UFBa, entre 2804 autdpsias realizadas no
periodo de 190 a 1989. Todos os casos foram submetidos a autopsia completa, com exame
macro € microscopico de todos os 6rgaos. Os encéfalos, no Setor de Neuropatologia, foram
estudados apoés fixacdo em formol a 10%, em. suspensdo, por periodo nunca inferior a 15 dias.
As seccOes obtidas para estudos histopatoldgicos, pela técnica de incluséo em parafina, foram
coradas pela hematoxilina eosna, pela hematoxilina férrica de Lopes para demonstracdo da
bainha de mielina e pela coloracdo de GleessMardand para demonstracdo do axbénio Os
prontuarios clinicos foram consultados para obtencdo de dados de correlagcdo clinico-patol ogica.

RESULTADOS

Os principais dados andtomo-patoldgicos dos casos est@o expressos na Tabela 1, na
qua se mostra que a lesdo atinge de maneira acentuada o corpo caloso. Ha envolvimento
de toda a extensdo desta estrutura em 4 casos e consideravel reducdo da espessura (Fig. 1).
O comprometimento de outras estruturas comissurais foi observado em 2 casos. Leséo asso-
ciada freguente neste grupo foi a presenca de atrofia cerebral, representada por alargamento
dos sulcos e estreitamento dos giros, ao lado de dilatacdo do sistema ventricular de grau
moderado. No estudo histologico, ha nitida degeneracdo de mielina em graus variaveis ao
nivel do corpo caloso, com preservacéo dos axonios (Figs. 2 e 4) & com reacdo glial e vascular

(Fig. 3).

Alguns dados importantes da correlacdo clinica podem ser observados na Tabela 2.
Chama atencdo a faixa etéria, com ocorréncia em individuos acima dos 40 anos e com pre-
domindncia do sexo feminino. E importante chamar atencdo pana a correlacdo a alcoolismo
em 4 casos € ao quadro nutricional, sempre prec&rio, em todos os casos. Em nenhum dos
casos havia manifestagcdo neuroldgica que pudesse ser correlacionada a apresentacdo anatomo-
patol 6gica da doenca.

Tabela 1. Doenca de Marchiafava-Bignami: dados anatomo-patoldgicos do encéfalo de 5 casos
necropsiados.

Peso do Extensfo leséio Espessura Le¢sado outras
Caso encéfalo corpo caloso corpo caloso comissuras Outras lesdes
1 1300 g toda 0,3 ecm gsem referéncia atrofia e
aterosclerose
2 1100 g toda 0,2em anterior e ausentes
posterior
3 1200 g frontal e 0,3 cm sem referéncia atrofia
parietal
4 900 g toda 0,3 cm sem alteracses atrofia

5 1150 g toda 0,3 em posterior atrofia










Tabela 2. Doenca de Marchiafava-Bignami: dados clinico-patolégicos de 5 casos necropsiados.

Idade Estado
Caso {anos) Sexo Doenca bisica Causa mortis nutricional Aleoolismo

1 58 Fem Hodgkin Hodgkin precirio sem relato
disseminado disseminado

2 41 Fem Pseudocisto Hemorragia precario moderado
pincreas digestiva

3 54 Masc Histoplasmose Insuficiéncia precirio moderado
disseminada supra-renais

4 76 Fem Cardiopatia Insuficiéncia precario intenso
hipertensiva cardiaca

congestiva

5 1 Masc Ca. de pulmio Insuficiéncia precirio intenso

Diab. mellitus respiratéris,

COMENTARIOS

Os agpectos anatomo patologicos dos 5 casos sdo caracteristicos e permi-
tem, de maneira bem definida, o diagnostico da doenca de M ar chiafava-Bignami,
seguindo-se os critérios estabelecidos em varios estudos 35,6,9. E interessante fri-
zar que, mesmo sendo denominada degeneracao central do corpo caloso, a lesédo
nao é exclusiva desta estrutura, pois o processo de desmielinizacdo compromete
também outras comissuras e até mesmo a substancia branca dos centros
semi-ovais 3,8,12.

Estes nossos casos mostram uma particularidade no que se refere ao sexo.
Diferentemente do que estd mencionado na maioria dos trabalhos da literatura,
em nosso material houve predominancia do sexo feminino. Durante muito tempo
pensou-se que a doenca afetasse exclusivamente pessoas do sexo masculino, até
que Schwob e col.” publicaram um bem documentado caso do sexo feminino.
Posteriormente, outros poucos casos foram descritos?. Nao ha, entretanto, na
literatura qualquer dado que justifique claramente essa predominancia.

Aspecto importante no estudo desta condicdo € a relacdo etiopatogénica
com o alcoolismo, mencionado desde as primeiras descricdoes da doenca, quando
da sua associacdo a ingestdo de vinhos, entre italianos39. Em nosso material,
esta relacdo com o alcoolismo € bem nitida e fortalece a importancia deste
fator quanto a lesdo desmielinizante do corpo caloso.

A atrofia cerebral, que foi vista em 4 casos, ndo mantém relacdo de causa
e efeito com alteragbes vasculares cerebrais. E possivel que esta alteracdo possa
estar relacionada ao alcoolismo crénico”, uma das lesdes dentre as varias des
critas em associacdo com esta droga. A associacdo da DM B com outras lesdes
descritas no alcoolismo ja € bem conhecida, inclusive a mieindlise pontina’.
Tais dados sO fortalecem a importancia do papel do alcoolismo no desenvol-
vimento da doenca.

A descricao desta doenca em pessoas reconhecidamente ndo alcodlatras’,
embora rara, pode reforcar a hipéotese de que outros fatores possam estar rela-
cionados, como a desnutricdo’-'* e agentes toxicos35. Sato e col.© descreveram
0 caso de um paciente japonés bebedor de saké e refutam a hipétese de uma
acdo direta do alcool, pois este tipo de bebida contém teor alcodlico baixo (14%),
e sugerem que a lesdo é provavelmente secundaria a deficiéncia nutricional rela-
cionada com vitaminas do grupo B. Para Ma Kuo-Chun e Chen Kuan-Jung’,
qgue descreveram o0 caso de um paciente chinés nao etilista e em bom estado
nutricional, ha evidéncias em relacdo a disturbio metabdlico severo. Além disso,
envolvimento seletivo do corpo caloso pode ser induzido experimentalmente por
intoxicacdo com cianetos.



Dessa maneira, ainda hoje, muitos sao os fatores que podem estar relacio-
nados a patogénese dessa lesdo e neste estudo é chamada a atencdo para pelo
menos dois deles, o alcoolismo e a desnutricdo, ressaltando a necessidade de se
dar énfase ao pape que, isolados ou em conjunto, possam desempenhar.
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