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PARAPLEGIA COMO MANIFESTAGAO INICIAL DE MEDULA PRESA
RELATO DE CASO
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RESUMO - A medula presa (MP) é entidade pouco frequente que ocorre quando ha restricdo da migracéo
normal do cone medular por cistos, lipomas ou disrafismos espinhais. Esta patologia pode levar a paraplegia,
distarbios sensoriais e esficterianos. Relatamos o caso de uma menina de 22 meses que consultou com quadro d
paraplegia. O diagndstico de medula presa foi confirmado pela mielotomografia e a paciente foi submetida a
cirurgia para liberagéo do filo terminal.
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Paraplegia as initial manifestation of tethered spinal cord: case report

ABSTRACT - Tethered spinal cord (TSC) is a rare disorder; it occurs when the conus medularis is anchored to
the base of the vertebral canal by thickened filum terminale cysts, lipoma and spinal dysraphia. This disorder
may cause paraplegia, sensory and sphincter disturbance. We report a twenty-two months-old girl presenting
with paraplegia. TSC diagnostic was confirmed by myelotomography. The patient was submitted to surgical
relief of tethered filum terminale.
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Paraplegia é um quadro relativamente comum em neurologia pediftdda ser decorrente
de patologias cerebrais, medulares, de raizes nervosas ou de nervos periféricos, conforme o Quadro 1

A medula presa (MP) é causa incomum de paraplegia e caracteriza-se pela fixacéo intravertebral
do filo terminal da medula espinhal, por condi¢des que restringem a migracdo normal do cone
medulat. Durante o desenvolvimento fetal, a medula ocupa toda a extenséo da coluna mas, com o
crescimento, o cone medular adota posicao a nivel de L1 e a regressdo normal da medula espinhal
embrionaria distal produz o filamento terminal que se conecta ao céccix. A MP ocorre quando um
filamento terminal espessado, um cisto ou um lipoma ancora o cone a nivel de L2 ot @baixo
quadro clinico apresenta déficits neurolégicos como perda de forca distal e disturbios tréficos e
sensoriais nos membros inferiores, sintomas uroldgicos e sinais musculoesqueléticos, como escoliose,
lombalgid e deformidades dos pés

O objetivo deste relato é apresentar uma crianga que consulta por déficit de forca em membros
inferiores e deformidades articulares.
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Quadro 1. Causas de paraplegia (Adaptado de Feni-

chel, 1993)

Malformacg@es congénitas
1. cisto aracndide

. deslocamento atlantoaxial

. siringomielia

o U WN

medula presa

InfeccOes
1. discite
2. abscessos epidurais
3. mielite por herpes zoster
4. polirradiculoneuropatia
5. osteomielite tuberculosa

Paraplegia familiar espéstica
1. autoss6mica dominante
2. autossdmica recessiva
3. recessiva ligada ao X

Mielite transversa
1. doenga de Devic
2. encefalomielite
3. idiopéatica

Trauma
1. concussao
2. hematoma epidural
3. fraura-luxagéo
4, trauma medular neonatal

Tumores
1. astrocitoma
2. ependimoma
3. neuroblastoma
4. outros

Infarto medular neonatal

. malformacdes arteriovenosas
. sindrome da regresséo caudal

. disrafismos: malformacéo de Chiari
mielomeningocele
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RELATO DO CASO

BAV, 22 meses, feminina, branca, natural de
Tapes e procedente de Porto Alegre, consulta porque
ndo caminha. A méae refere que desde o nascimento a
menina ndo apresenta movimentos dos membros
inferiores, relata ainda que a crianga nasceu com
deformidades nos pés e que apresentou problemas
respiratorios logo apos o nascimento. Mae gesta 8, para
4, 3 abortos espontaneos, pré-natal sem intercorréncias.
A crianga nasceu de parto prematuro (35 semanas) por
cesariana, perimetro cefélico de 32 cm, perimetro
toracico de 28 cm, 1860 gramas, APGAR 8/9. Permane-
ceu internada na Unidade de Terapia Intensiva por
disfuncao respiratéria. Firmou a cabegca com 1 més,
sentou com apoio com 9 meses, sentou sem apoio aos
12 meses, palavra-frase aos 12 meses, ndo caminha.
Cirurgia ortopédica para correcéo de pé torto congénito
bilateral aos 12 meses. Tem dois primos em segundo
grau com pé torto unilateral.

Ao exame: sistema cardiovascular e respirato-
rios normais; diastase de retos abdominais, retracéo
tendinosa de biceps femurais; artelhos com unhas
displasicas e algumas hipoplasicas; pés curtos; auséncia
das pregas normais da regido glutea e das coxas; grandes
labios genitais hipoplasicos e membros inferiores em
abducao com limitagdo dos movimentos.

Exame neuroldgico - Facies atipica, perimetro
cefélico de 46 cm. Atitude: espontanea e ativa, fica
sentada sem apoio. Equilibrio: mantém a cabeca ereta
com firmeza, senta-se sem apoio, ndo fica em pé; nao
engatinha e ndo caminha. Motricidade: membros
inferiores em abducdo maxima com limitagdo dos
movimentos das articulagdes coxo-femorais e de joelho;
forga: grau V nos membros superiores, grau |l na cintura
pélvica e grau 0 nos membros inferiores; coordenagao
preservada nos membros superiores, preensao em pinga,
consegue segurar um objeto com a méo; hipotonia
global, mais acentuada nos membros inferiores; reflexos
miofasicos presentes em membros superiores e ausentes
em membros inferiores; reflexos: cutaneo-abdominais
presentes e cutaneo-plantar mudo bilateralmente.

Sensibilidade geral alterada nos membros inferiores. Nervos cranianos normais. Linguagem: verbaliza mais de uma
palavra com duas silabas, comunica-se adequadamente com o examinador e sorri.

Exames complementares - Raio- X de articulagdo coxo-femoral mostrando abducdo maxima e pés
equinovaro (Fig 1). A eletromiografia realizada nos musculos dos membros inferiores sugere padrao neurogénico.
A mielotomografia indicou fixag&o do filo terminal entre a segunda e a terceira vértebras sacrais, (medula presa)
(Fig 2). A paciente foi submetida a interveng&o neurocirargica, que consistiu em incisdo na linha média da regido
lombo-sacra expondo as raizes L4, L5 e S1 para interrupgéo do filo terminal e visualiza¢éo das raizes sacrais,
com controle radiolégico. A paciente evoluiu bem, recebendo alta hospitalar no terceiro dia apés a cirurgia.
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Fig 1. Radiografia mostrando articulagéo coxo-femural em abdugéo méxima e pés equinovaros.

Fig 2. Mielografia mostrando fixagéo do filo ter- Fig 3. Mielografia mostrando fixacéo do filo ter-
minal entre a segunda e a terceira vértebras minal entre a segunda e a terceira vértebras
sacrais. sacrais.
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DISCUSSAQ

A MP é patologia pouco frequente que acomete principalmente criangas, podendo leva-las a
paraplegia. Localiza-se, na maioria dos casos, na regido mais caudal da medula, mas j& foi descrita
envolvendo medula toracica apds herniagdo medular, por cisto ardén@idBagndstico € feito
principalmente por ressonancia magnética (RM), mas a mielotomografia também é de grande valor,
delineando o nivel do cone medular e do filamento terfni@atratamento é a restauracdo da
mobilidade medular, por liberacdo do cone medular, da cauda equina e do filo terminal

Ha indicios da associagdo entre MP e malformacgtes andffétaig foi relatada sua associagao
com a sindrome de Currariideij e col?, ao investigarem 43 pacientes com malformagdes anorretais,
observaram anomalias da medula espinhal em 20 (2 casos de MP). Letfit@sthtaram 27 pacientes
(10 meninos e 17 meninas) com evidéncias de MP associada a algum disrafismo espinhal entre os 111
com malformag8es anorretais submetidos a RM da medula e observaram associagdo significante com
anormalidades como extrofia de cloaca ou cloaca persistente. Esses autores comentaram que incontinéncia
urinaria e fecal sdo os achados significativospacientes com MP. Da série de Levitt e*¢ol8
pacientes com MP submeteram-se a tratamento cirdrgico; 14 tinham incontinéncia fecal ou urinaria
e 4 eram assintomaticos, sendo observado melhora em um deles. Weaveeeidmhciaram a
associagéo de extrofia de cloaca com MP em 21% de seus pacientes.

Outros estudos também evidenciaram a relagdo entre MP e disfun¢es urodindmicas, como

alteracdes na complascéncia ou hiperreflexia do detfds@emonstrou-se que a cirurgia precoce

é eficaz em pacientes com sintomas urolégicos e neurol&gitasas ndo deve ser recomendada

se baseada apenas em achados uroldgicos méroesette e cdf mostraram que criangas nascidas

com disrafismo espinhal oculto e medula presa ndo desenvolvem, na maioria, disfun¢des de neurdnio
motor superior, indicados pela presenca de sinais neuroldgicos e urodinamicos. Além disso, esses
autores verificaram que a corre¢do neurocirdrgica ap6s o surgimento desses sinais restaura sua
funcéo, exceto nas criangas que ja nasceram com sintomas de disfungéo de neurénio motor superior,
gue apresentam piores resultados.

A MP estéa claramente associada a disrafismos espinhais, que podem ou nao estar ocultos,
lipomas, cistos e diastematomiéf& 1’2 Para ilustrar esta afirmacao, alguns estudos verificaram
os efeitos de tratamento profilatico em pacientes com alguns destes componentes associados a medula
presa. Na série de Koyanagi e €pbs pacientes com MP e disrafismo espinhal oculto foram tratados
com cirurgia, concluindo-se que, como 88% dos assintomaticos permaneciam neurologicamente
intactos e 23% dos sintomaticos apresentaram melhora, a cirurgia profilatica deve ser considerada.
La Marca e cot®sugerem, inclusive, a retirada profilatica de lipomas espinhais principalmente nas
criangas assintomaticas, com acompanhamento, pois algumas precisaram de reintervencao, devido
a surgimento posterior de sintomas neurolégicos.

Como foi comentado, nossa paciente apresentava deformidades osteoarticulares que, conforme
relatos da literatufd® podem estar associadas a MP.

O diagnostico de anomalias espinhais congénitas, malformagdes anorretais, ou até mesmo a
simples inspec¢do de estigmas cutaneos na regido lombossacral, deve sugerir MP. Se esta for constatada
precocemente, o tratamento cirlrgico pode trazer beneficios quanto aos distirbios motores e quanto
aos problemas esfincterianos.

O progndstico pés-cirtrgico de pacientes com MP ndo é muito favoravel quanto a melhora
dos sintomas presentes no momento do diagndstico. Deve ser ressaltada a importancia de se evitar a
progressao dos sinais neurolégicos, vindo deste fato a necessidade do diagndstico precoce. No caso
de nossa paciente, o quadro motor dificilmente apresentara melhora significativa apds a cirurgia.
Entretanto, ha possibilidade de nao vir a paciente a apresentar problemas urodinamicos, o que ja lhe
seria de grande valia.
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