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Os tumores da base do cranio, quer primitivamente intracranianos, quer
provenientes da nasofaringe ou de outras origens extracranianas, constituem
importante capitulo da neuropatologia, nido s6 pela gravidade dos quadros
que se estabelecem, como pelo frequente atraso com que sfo reconhecidas,
e ainda pelas questdes diagnoésticas que podem levantar.

Mesmo nos tumores de origem extracraniana, as primeiras manifestacoes
podem consistir em distirbios neurolégicos, o que podera desorientar o cli-
nico, fazendo-o pensar em processos de outra etiologia. O érro se funda-
menta no fato de que, freqiientemente, tais tipos de neoplasia nado deter-
minam sinais de hipertensdo intracraniana, o que levaria a afastar a etiologia
tumoral. Outro fator de confusdo reside em que o proprio estudo radio-
logico, em fases relativamente precoces do processo neoplasico, pode nio
revelar as alterag¢bes que seriam de esperar.

Os tumores primitivos ou secundarios da base do crénio caracterizam-se,
do ponto de vista neurolégico, por comprometimento dos nervos cranianos.
Nas neoplasias primitivamente intracranianas ndo ha, habitualmente, siste-
matizacdo quanto as paralisias, que se associam de variada forma, segundo
a topografia inicial do blastoma. Nos tumores de origem extracraniana,
porém, a invasdo da base, através de aberturas naturais ou de erosdes pa-
tologicas, se faz em geral na fossa média, compreendendo-se, assim, que o0s
nervos inicialmente atingidos sejam os motores oculares e o trigémeo; con-
figura-se, dessa maneira, muitas vézes, uma sindrome de Jacod 56, que pro-
gressivamente se enriquece, a ponto de, eventualmente, verificar-se o com-
prometimento unilateral de todos os nervos cranianos.

Além do carater progressivo com que as paralisias se sucedem, hd um
dado de grande importancia diagnodstica, que é a unilateralidade habitual-
mente apresentada por essas sindromes.

N&ao nos preocuparemos com as numerosas sindromes parciais de com-
prometimento associado de nervos cranianos que, de regra, constituem meros
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instantaneos da evolucao do processo neoplasico. A meta final sera o es-
tabelecimento de uma sindrome paralitica global, que, por ter sido esmiu-
cada e valorizada por Garcin 41, lhe deve com propriedade a eponimia.

Valendo-nos da oportunidade que tivemos de observar 10 casos de pa-
ralisias maultiplas, unilaterais, de nervos cranianos, julgamos de interésse
apresenta-los, mesmo porque sdo ainda escassas as publicacOes brasileiras
versando éste tema. Numa revisdo da literatura nacional, pelo que pude-
mos apurar, apenas computamos os casos registrados por Clark 26 (1929),
Linneu Silva e col.118 (1930), Toledo e Gama 12¢ (1938), Osorio 90 (1947),
Aprigliano 5 (1947), Aboab e col.! (1954), Cruz e Tenuto?z (1959) e Re-
zende Barbosa e col.?® (1959).

Na literatura estrangeira si3o numerosos os trabalhos sébre o assunto,
sendo a maioria representada por contribui¢bes sObre os tumores malignos
da nasofaringe.

O estudo destas neoplasias iniciou-se em 1837, com o caso descrito por
Durand-Fardel 35, A invasdo do cranio, entretanto, s6 foi registrada em
1859, num caso de cancer faringeo referido por Lotzbeck (cit. por Jackson 5¢).
Schweich 115 e Verneuil (cit. por Woltman 13¢), em 1867, relataram a exis-
téncia de paralisias de nervos cranianos produzidas por sarcoma basilar. Em
1873, Flour38 registrou o primeiro caso de carcinoma da rinofaringe com
sintomatologia neurolégica. Em 1901, Escat 36 ressaltou a precocidade da
neuralgia facial nessas eventualidades. Laval®$5 (1904) sistematizou as for-
mas clinicas e evolutivas dessas neoplasias. Em 1913, Oppikofer 88 ja con-
seguiu computar 250 casos de tumores rinofaringeos registrados na litera-
tura e descreveu 21 casos, incluindo 15 com estudo necroscépico, 8 dos quais
apresentavam distirbios neurolégicos; Oppikofer salientou a ocorréncia pre-
coce de enfartamentos de ganglios cervicais, de sintomas auditivos por obs-
trucao tubaria e de comprometimento de nervos cranianos, assim como a
auséncia de sinais de hipertensido intracraniana e a preservacao da dura
mater, que seria responsavel pela habitual auséncia de sinais de lesdo en-
cefalica. Em 1922, Woltman 13¢ estudou particularmente as lesbes nheuro-
logicas determinadas por essas neoplasias, realcando a precocidade com que
se instalam as paralisias de nervos cranianos, o que podera levar a idéia
errénea de lesdo primitivamente intracraniana.

Needles 8¢, em 1937, estudou o componente neuroldgico da sintomatolo-
gia dos tumores da rinofaringe e, além de dar o justo valor as contribuicdes
pioneiras de Escat 36 e Oppikofer 88, féz um estudo minucioso de varios as-
pectos fundamentais do problema. Em 1944, Godtfredsen 44 reviu pormeno-
rizadamente a literatura e, baseado em 454 casos de neoplasias da rinofa-
ringe recolhidos em Servicos dinamarqueses e suecos, estudou aprofundada-
mente a histopatologia, o quadro clinico e o tratamento désses blastomas;
note-se que, de 172 casos com manifestacées neuroftalmolégicas, apenas 4
apresentavam paralisias multiplas (sete ou mais nervos) de pares cranianos.

Pela expressiva casuistica merecem referéncia especial os trabalhos de
Simmons e Ariel 119, Mekie e Lawley 77, Scevola 114, Martin e Blady ¢, Mo-
lony 8, Kasabach 58, Furstenberg 1°, Zuppinger 138, Salinger e Pearlman 113,
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Bartels 13, e particularmente os de Oya e Segovia 9!, Orban %%, Rosenbaum
e Seaman 111, Insausti e col.53, Arana Ifiiguez e col.6, Riggs e ¢0l.1°2, Henson
e col.51, Weiss 132, Romay e Blumtritt 198, Asenjo e col.” e Babonneix e Sig-
wald 11, em que as manifestacées neurolégicas foram estudadas com mais
minucias. Além désses trabalhos sobressaem os registros de casos de sin-
drome paralitica global de nervos cranianos, de autoria de Pardal 5, Paviot
e col.%?, Charleux e col.23, Léchelle e col.36, André-Thomas ¢, Monier-Vinard
e Brunel 81, Staffieri e col.122, Martinez e Levit ?5, Montanaro e col.82, Voto-
Bernales e col.131, Baasch 1°, Coulliaud-Maisonneuve e Mondzain 3°, Lafon
e col.s2,

Em 1927, ap6s ter registrado dois casos pessoais 47» 135, Garcin publicou
sua tese4! sObre as paralisias unilaterais globais dos nervos cranianos, na
qual reviveu o assunto sob novos angulos e, baseado em observacbes pes-
soais e em outras recolhidas na literatura, estabeleceu um marco fundamen-
tal na historia dessas sindromes. Além de realcar o valor do exame radio-
l6gico, coube a Garcin o mérito de valorizar os seguintes dados para o
diagnoéstico: a) unilateralidade das paralisias; b) extensdo a todos os ner-
vos cranianos; c¢) auséncia de sinais de hipertensdo intracraniana; d) ine-
xisténcia de sinais de comprometimento do sistema nervoso central.

CASUISTICA PESSOAL

Caso 1 — Sindrome paralitica global dos nervos cranianos, a direita. Aliera-
¢des radiolégicas da base do crdnio. Tumor da rinofaringe e conduto auditivo ex-
terno, & direita. Biopsia da neoplasia: sarcoma mixobldstico.

v.J., com 10 anos de idade, pardo, brasileiro, examinado na Clinica Neuroldgica
em 3-10-1946 (reg. HC 048250). A moléstia principiou a manifestar-se h& 40 dias,
aproximadamente, com desvio do O6lho direito para dentro; pouco tempo depois,
dores no ouvido direito e na garganta, dificuldade na movimentacdo da lingua e
na degluticdo, desvio da boéca para a esquerda. H4 15 dias, queda da péalpebra
superior direita. Tonturas, especialmente no periodo matinal. Ultimamente, ligeiras
dores na regiao frontal direita e face ipsolateral do pescoco. Disfonia. Nao ha
refluxo de alimentos pelo nariz. Nega cefaléia e vOomitos. Exame clinico — Ade-
nopatia infra-auricular, a direita. Abaulamento do hemipalato mole direito por
tumor da nasofaringe, de superficie irregular. Conduto auditivo direito cheio de
tecido vegetante, de superficie granulosa e sangrante. O exame do aparelho cardio-
respiratorio é normal. Figado palpavel a um dedo abaixo do rebordo costal, indolor.

Exame meurolégico — N&o ha alteracdes quanto aos membros: motilidade, sen-
sibilidades e reflexos normais. Nervos cranianos (figs. 1 e 2): Anosmia a direita.
Acuidade visual: 0,2 a direita e normal a esquerda. Leve congestdo venosa das
papilas. Ptose palpebral, oftalmoplegia total, midriase e arreflexia pupilar, & direi-
ta. Sensibilidade superficial muito comprometida na hemiface direita; arreflexia
corneana déste lado. Paralisia do masseter e temporal direitos. Paralisia facial,
tipo periférico, com reacdo de degenerescéncia total désse nervo e de seu territério
muscular, & direita. Déste lado, ageusia nos dois tercos anteriores da lingua.
Hipoacusia, tipo conducéo, a direita; hiporreflexia vestibular & prova rotatéria. Pa-
ralisia da hemifaringe direita, com ageusia no térco posterior da lingua. Paralisia
do véu e da corda vocal, & direita; disfagia e disfonia. Hipotonia e comprometi-
mento da motilidade e troficidade dos musculos esternoclidomastéideo e trapézio
direitos; sindrome elétrica de degeneracdo parcial nesses musculos. Comprometimen-

to da motilidade, fascicula¢des e atrofia da hemilingua direita.
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Exames complementares — Liquido cefalorraqueano (puncdo suboccipital):
pressdo inicial 20; limpido e incolor; auséncia de alteragbes quimicas ou bioldgicas.
Craniograma: tumor da regifdo craniofaringea direita, destruindo o andar médio do
cranio, & direita, numa extensa zona que abrange a pequena asa do esfendide, o
fundo da d6rbita, os forames redondo, oval e espinhoso, a ponta da piramide, o con-
duto auditivo interno e o contérno anterior do forame jugular; o tumor invade
também os seios etmoidal e esfenoidal direitos; erosio da parede anterior do con-
duto auditivo externo e do rebordo inferior da arcada zigomatica. Biopsia da
massa tumoral da masofaringe e do conduto auditivo: sarcoma mixoblastico.

Fig. 1 — Caso 1: oftalmoplegia completa Fig. 2 — Caso 1: & direita,

a direita. paralisia facial e paralisia
amiotréfica da hemilingua.

Caso 2 — Sindrome paralitica dos mnervos cranianos III a XII, & direita. Al-
teracées radiolégicas da base craniana. Tumor da rinofaringe e conduto auditivo
externo, G direita. Necropsia: carcinoma planocelular sélido.

J.C., com 57 anos de idade, préto, norte-americano, internado na Clinica Neu-
rolégica em 31-7-1946 (reg. HC 032408). Em junho 1945 o paciente comegou a
apresentar cefaléia ocasional, desacompanhada de vémitos; nesse estado manteve-se
até novembro, quando surgiu, subitamente, estrabismo divergente no 6lho direito.
Quase na mesma época, comecou a sentir dores no ouvido direito, notando ainda
baixa progressiva da acuidade auditiva nesse lado; submeteu-se, em principios de
1946, a mastoidectomia. A cefaléia continuou a manifestar-se nos meses seguintes,
sempre desacompanhada de vdmitos. O estrabismo regrediu ao fim de algum tempo.
HAa cérca de 5 meses submeteu-se a exame otorrinolaringolégico, que demonstrou
a existéncia de tumor da nasofaringe; féz, entdo, uma série de aplicacdes de radio-
terapia. H4 2 meses notou que a bdca se apresentava repuxada para a esquerda
e que a palpebra superior direita estava caida, ndo conseguindo também movimentar
o globo ocular direito. A articulacdo da palavra tornou-se dificil e surgiram dis-
tarbios da degluticio. A gustacdo ja vinha comprometida had algum tempo. Tem
tido, ultimamente, dores na hemiface e ouvido direitos, assim como nos membros
désse lado. FExame clinico — Mau estado geral. Ganglios: apenas os ingiliinais séo
palpaveis. Irregularidade da mucosa na parede lateral direita da rinofaringe (onde
foi feita biopsia, h4 meses). Fundo do conduto auditivo direito cheio de granula-
cao vegetante e hemorréagica.
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Exame mneurolégico — Discreto embotamento psiquico. Nos membros, a moti-
lidade voluntaria encontra-se conservada, embora a foérca muscular esteja diminuida
de modo geral; coordenacdo cinética e tono muscular normais; marcha um tanto
incerta, com pequeno alargamento da base de sustentacdo. Reflexos aquileus au-
sentes, patelares e abdominais diminuidos; normais os restantes. Sensibilidade ob-
jetiva conservada. Ligeira hiperestesia nos membros direitos. Nervos cranianos:
Exoftalmo a direita; opacidade do cristalino de ambos os olhos, impossibilitando
o exame dos fundos oculares. Oftalmoplegia total & direita (ptose palpebral, imo-
bilidade do globular ocular e midriase). Dores e hiperestesia na hemiface direita;
reflexo corneano presente; motilidade dos musculos mastigadores conservada; ao
exame elétrico, tendéncia & contracdo lenta no temporal direito. Paralisia facial
a direita, com sindrome elétrica de degeneracéo parcial; ageusia na metade direita
dos dois tercos anteriores da lingua. Surdez a direita; arreflexia vestibular ipso-
lateral. Reflexo faringeo abolido pelas excitacdes a direita; disgeusia no térco
posterior da hemilingua direita. Paralisia do véu direito; disfagia. Hipotonia dis-
creta do esternoclidomastéideo e trapézio a direita; ao exame elétrico, igualdade
polar no esternoclidomastéideo direito. Paresia, hipotonia e fasciculacdes da hemi-
lingua direita.

Exames complementares — Craniograma: amputacdo do &apice da piramide di-
reita, de tipo erosivo, incluindo o meato acustico interno; erosdo do soalho da
fossa média, de limites imprecisos; sela turca e mastéides normais; auséncia de
sinais de hipertensdo ou calcificacdes patolégicas. Liqgiiido cefalorraqueano (puncao
suboccipital): pressdo inicial 10; limpido e incolor; 17,4 células/mms3 (linfocitose);
proteinas 15 mg/100 ml; reacdes de Pandy e Nonne levemente positivas; outras
reacdes normais. Biopsia da massa tumoral da nasofaringe e do owuvido: carcino-
ma sélido.

Evolucdo — O paciente piorou progressivamente, entrando em caquexia. Fale-
ceu em 16-9-1946. Necropsia (SS 23568/46, Dr. José Lopes de Faria): Abaulamento
discreto e irregular da base do cranio, & direita, desde o &pice da 6rbita até o fo-
rame jugular; a regido é recoberta pela dura mater, espessada em algumas Aareas
e apresentando saliéncias com aspecto papilomatoso. Os nervos cranianos VII a
XII, no segmento intracraniano, apresentam-se comprometidos pelo tumor. Um corte
sagital mediano da base do cranio mostra tecido de co6r esbranquicada, de textura
frouxa, friavel, invadindo a sela turca e lamina quadriladtera, chegando até o re-
bordo anterior do forame occipital. Leptomeninge ligeiramente espessada. Troncos
arteriais da base com ateromatose. A face orbitaria do lobo frontal direito apre-
senta extensa A&area de amolecimento, interessando o cortex e a por¢dao imediata-
mente proxima da substiancia branca; o mesmo se observa do lado esquerdo, porém,
aqui a é4rea de amolecimento é pequena e destr6i apenas a substincia branca.
Nos cortes frontais observa-se discreta congestdo vascular em todo o cérebro, ligeira
dilatacdo dos ventriculos laterais e do terceiro. No rombencéfalo, massa de tecido
neoplasico aderente a leptomeninge que recobre o fléculo cerebelar direito. O res-
tante da autdpsia revelou, de interésse, hipertrofia dos ganglios linfaticos retrofa-
ringeos superiores e infiltracdo carcinomatosa do nasofaringe, com inflamacédo cro-
nica fibrosante. Diagndéstico histopatolégico do tumor da base craniana: carcinoma
planocelular, de células intermediarias, sélido.

Caso 3 — Sindrome paralftica global dos nervos cranianos a direita (II ao
XIIry. Tumor da regido parotidea direita. Ao exame radiolégico, dreas de ostedlise
na abobada e base cranianas e nédulo no campo pulmonar direito. Metdstases gan-
glionares. Necropsia: carcinoma 86lido da base do crdnio.

M.A.M., com 48 anos de idade, branca, brasileira, internada na Clinica Neuro-
16gica em 30-1-1961 (reg. HC 601350). Em novembro 1959 a paciente notou o apa-
recimento de tumoracdo na regido pré-auricular direita, dolorosa, sem rubor ou
calor. Decorridos 15 dias, instalou-se paralisia facial direita. Em junho 1960 pas-
sou a apresentar disfagia e voz analasada. De 5-10-60 a 4-11-60 estéve internada
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em outro Servico de Neurologia (Escola Paulista de Medicina), onde foi verificada
a existéncia de paralisia do V ao XI nervos cranianos direitos; a tumoracdo da
regido parotidea apresentava, entdo, tinais inflamatérios; o exame do ligliido cefa-
lorraqueano revelou, de anormal, apenas 9 células/mm?® (linfomononucleares); o
craniograma mostrou velamento dos orificios da fossa média; a pneumocisternografia
niao evidenciou anormalidades das cisternas pré-pontina, interpeduncular e ambiens.
A tumoracdo foi incisada, drenando pus, e a paciente foi tratada com antibiéticos.
Em dezembro 1960 manifestaram-se ptose palpebral e diminuicdo da acuidade visual
a direita. Exame clinico — Paciente em mau estado geral. Tumoracdo na regido
parotidea direita. Dois nédulos moles, indolores, nas regides frontal e temporal
direitas; trés ganglios retro-auriculares & direita e um a esquerda; um ganglio

supraclavicular & direita.

Exame neurolégico — Auséncia de distirbios motores, sensitivos ou da coorde-
nacido cinética no tronco e membros. Nervos craniaros (fig. 3): A direita, sinais
de lesdo dos nervos II a XII. Amaurose total; papila homogéneamente palida.
Oftalmoplegia total, intrinseca e extrinseca. Anestesia na hemiface e coérnea; re-
flexo corneopalpebral abolido; paralisia dos musculos mastigadores, com atrofia do
temporal. Paralisia facial de tipo periférico; hipogeusia nos dois tercos anteriores

Fig. 3 — Caso 3: & direita, oftalmoplegia, paralisia facial,
paralisia do nervo acessdrio espinal e paresia do hipoglosso.
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da hemilingua. Acentuada hipoacusia; arreflexia vestibular. Paralisia velofaringea.
Paralisia dos musculos esternoclidomastéideo e trapézio. Hemilingua atréfica, des-
viando-se para a direita na protrusdo. A esquerda, apenas hipoestesia na hemi-
face, sendo normais a sensibilidade corneana e o reflexo corneopalpebral.

Exames complementares — Craniograma: grandes focos de ostedlise nas regides
frontal e parietotemporal direitas; destruicdo do soalho selar e do clivus; extenso
processo osteolitico da ponta e porcdo proximal da piramide direita (sinais de me-
tastases osteoliticas); na posicdo de Hirtz observa-se invasdo do cranio pelo tumor,
determinando velamento dos seios esfenoidais. Cardtido-angiografia direita: artéria
cerebral média deslocada para cima, seguindo trajeto sinuoso; a. cerebral anterior
delgada desde sua origem, com trajeto sensivelmente normal; ndo ha sinais de cir-
culacdo patoldgica; quadro de processo expansivo subtemporal. Radiografia do to-
rax: nédulo no campo pulmonar médic direito. Eletrencefalograma: dentro dos li-
mites da normalidade. Ligiiido cefalorraqueano (puncdo suboccipital): pressdo ini-
cial 12; limpido e incolor; 2 células/mm?3; proteinas 53 mg/100 ml; reacio do ben-
joim 01111.22221.00000.0; reacdes de Pandy e Nonne positivas; outras reac¢des, nor-
mais. Eletrodiagndstico: reacdo de degeneracdo completa no nervo facial e nos
territorios dos mausculos frontal, temporal, trapézio, esternoclidomastdéideo e da he-
milingua, & direita. Biopsia da tumora¢do da regido parotidea: adenocarcinoma
infiltrado em tecido conjuntivo fibrose (a lesdo pode ser conseqgiiente a um tumor
misto de glandula salivar com evolucdo maligna).

Evolugdo — A paciente piorou progressivamente. A cobaltoterapia foi conside-
rada inutil devido ao avancado grau de desenvolvimento da neoplasia e a existén-
cia de metastases difusas. Obito em 20-6-1961. Necropsia (SS 57859/61, Dr. Mario
Rubens Montenegro): Retirado o encéfalo, observa-se grande massa tumoral que,
destruindo os ossos da fossa média, faz saliéncia para dentro da cavidade craniana.
O tecido tumoral é branco, opaco, de consisténcia firme, contendo pequenas &areas
de necrose; éle respeita a dura mater, com excecdo de pequena Aarea correspon-
dente ao pdlo temporal direito; na sela turca, empurra e, ao que parece, infiltra
a hipofise; crescendo para a cavidade orbitiria direita, desloca o globo ocular para
a frente. Cortes realizados ao nivel da sela turca, corpo do esfendide e retrofaringe
mostram uma neoplasia constituida por massas epiteliais sélidas, contidas em abun-
dante estroma conjuntivo. Em alguns pontos as massas parecem formar luzes,
porém, trata-se de necrose central amolecida. Notam-se, ainda, extensas areas de
necrose. Diagnéstico histopatolégico: carcinoma sdélido. Dentre os restantes acha-
dos necroscopicos, ressalta a existéncia de metastases nos pulmdes e nos ganglios
submandibulares.

CASo 4 — Sindrome paralitica dos nervos cranianos III a XI, a esquerda. Al-
teracées radiolégicas da base craniana. Biopsia ganglionar: carcinoma sélido me-
tastdtico.

R.P.,, com 59 anos de idade, branco, brasileiro, internado na Clinica Neurologica
em 11-6-1957 (reg. HC 475324). Ha cérca de um ano comecou a sentir dores no
hemicranio esquerdo, que se estenderam, hd 4 ou 5 meses, & hemiface correspon-
dente; a principio intermitentes, as dores se tornaram, ulteriormente, continuas e
rebeldes & medicacdo habitual. Algum tempo apés o inicio da sintomatologia do-
lorosa manifestaram-se, no ouvido esquerdo, zumbidos e hipoacusia. H&4 4 meses,
dificuldade para articular as palavras e deglutir alimentos soélidos; abundante sialor-
réia. HA 3 meses, alterou-se a gustacdo na hemilingua esquerda. Ha 2 meses, ptose
palpebral a esquerda. Nos antecedentes, ha apenas a referir diminuicdo da acui-
dade visual a direita, notada desde a infancia; obstrucdo nasal, instalada h4 muito;
epistaxes ocasionais. Exame clinico — Ganglios submaxilares, pré e retrosternocli-
domastéideos e no angulo da mandibula. O exame otorrinolaringolégico ndo mostrou
abaulamentos ou tumoracdes na rinofaringe; abundante secrecdo catarral nas fossas
nasais; discreta hiperemia do timpano esquerdo.
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Exame neurolégico — Nada de particular em relacdo aos membros: motilidade,
coordenacdo cinética, sensibilidade e reflexos normais. Nervos cranianos (fig. 4):
Anosmia bilateral. Acuidade visual menor que 0,1 & direita, motivada por placa
de coriorretinite atréfica macular; papilas normais. Oftalmoplegia total a esquer-
da, com midriase e arreflexia pupilar. Hipoestesia tatil, térmica e dolorosa em
téda a hemiface esquerda; déste lado, arreflexia corneana; hipotrofia do masseter,
a esquerda. Paresia facial, tipo periférico, a esquerda; ageusia nos dois tercos an-
teriores da hemilingua esquerda. Hi-
poacusia de conducdo bilateral, mais
acentuada a esquerda; inexcitabili-
dade vestibular & esquerda e hipo-
excitabilidade & direita. Paralisia do
hemivéu esquerdo; disfagia para ali-
mentos solidos; discreta queda da
epiglote; acumulo de secrecédo catar-
ral na laringe, dificultando o exame
(tem-se a impressdo de paralisia da
corda vocal esquerda). Paresia e
atrofia dos musculos esternoclido-
mastéideo e trapézio esquerdos. Des-
vio da lingua para a direita, quando
projetada fora da béca.

Exames complementares — Cra-
niograma: neoformacdo vegetante e
expansiva da fossa média, com lesdo
osteolitica da ponta do rochedo es-
querdo e do dorso selar no seu térco
posterior., Eletrencefalograma: nor-
mal. Liqiiido cefalorraqueano (pun-
¢do suboccipital): presséo inicial 10;
limpido e incolor; 1 célula/mm?; pro-
teinas 29 mg/100 ml; reacOes de
Pandy e Nonne levemente positivas;
Fig. 4 — Caso 4: ptose palpebral e paralisia outras reacdes normais. Biopsia de

facial & esquerda. ganglio laterocervical esquerdo: car-
cincma so6lido metastético.

Caso 5 — Sindrome paralitica unilateral (esquerda) de mervos cranianos (V ao
XII). Alteracées radioldgicas, de tipo destrutivo, da fossa cerebral média. Biopsia
ganglionar: carcinoma planocelular metastdtico.

V.B,, com 17 anos de idade, branco, brasileiro, admitido na Clinica Otorrinola-
ringolégica em 20-10-1950 (reg. HC 199602). HA&4 8 meses, dores na hemiface e he-
micranio esquerdos; otalgia ipsolateral; diplopia. Exame clinico — Adenopatia cer-
vical bilateral. Auséncia de processo tumoral na rinofaringe.

Exame mneurolégico — Auséncia de disturbios motores, sensitivos ou da coorde-
nacédo cinética nos membros. Nervos cranianos: ligeira anisocoria (pupila esquerda
menor). Acuidade visual e fundos oculares normais. Paralisia do abducente a
esquerda. Ligeira hipoacusia de tipo misto, & esquerda; arreflexia vestibular bi-
lateral & prova calérica; normorreflexia & prova rotatéria. Paresia da orofaringe
e paralisia velopalatina & esquerda. Hipotrofia do esternoclidomastéideo e do tra-
pézio a4 esquerda. Paralisia da hemilingua esquerda.

Exames complementares — Craniograma: processo destrutivo do dorso e soalho
selares, com penetracdo no seio esfenoidal; alteracdo destrutiva da fossa média.
Liqiiido cefalorraqueano (puncao suboccipital): pressdo inicial 15; limpido e incolor;
60 células/mm?® (linfomononucleares); proteinas 20 mg/100 ml; reacées de Pandy e
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Nonne levemente positivas; outras reacdes normais. Biopsia de gdnglio da regido
cervical: carcinoma planocelular metastatico.

CAso 6 — Oftalmoplegia total e comprometimento do trigémeo a esquerda. Tumor
do cavum. Biopsia da mneoplasia: linfossarcoma.

H.T.M., com 5 anos de idade, branco, brasileiro, admitido na Clinica Otorrino-
laringoldgica em 5-12-1959 (reg. HC 574278). HA 2 meses o paciente estéve “res-
friado” e, desde entdo, vem tendo cefaléia frontal e otalgia, & esquerda. Ha 3 dias,
ptose palpebral & esquerda. Adinamia e emagrecimento pronunciado. Exame otor-
rinolaringolégico — Abaulamento do hemipalato esquerdo, com desvio da uvula para
o lado oposto; posteriormente, e fazendo corpo com o palato mole, nota-se a exis-
téncia de massa tumoral.

Exame neurolégico — Auséncia de distirbios motores, sensitivos ou da coorde-
nacdo cinética nos membros. Nervos cranianos: ptose palpebral e grande limitacao
de todos os movimentos oculares & esquerda; pupilas isocdricas, reagindo normal-
mente; fundos oculares normais. Comprometimento dos contingentes sensitivo e

motor do trigémeo a esquerda.

Exames complementares — Craniograma: acentuado espessamento da mucosa do
antro maxilar esquerdo; auséncia de- hipertensdo intracraniana. Liqiido cefalorra-
queano (puncido suboccipital): normal. Biopsia da massa tumoral do cavum: lin-
fossarcoma.

CAas0 7 — Paralisia multipla de nervos cranianos, & direita (VIII ao XII) e
sindrome de Claude Bernard-Horner ipsolateral. Alteracdes radioldgicas da base cra-
niana. Tumor da nasofaringe. Biopsia da neoplasia: linfepitelioma.

G.P., com 22 anos de idade, pardo, brasileiro, admitido na Clinica Otorrinola-
ringolégica em 10-12-1953 (reg. HC 351632). Ha 6 meses, diminuicdo da acuidade
auditiva a direita e, ulteriormente, dificuldade para falar e mastigar. Exame cli-
nico — Adenopatia retromandibular & direita. Pela rinoscopia foi notado abaula-
mento da parede posterior da rinofaringe & direita.

Exame mneurolégico — N&o ha disturbios motores, sensitivos ou da coordenacado
cinética nos membros. Nervos crarianos: Sindrome de Claude Bernard-Horner a di-
reita. Limitacdo do abaixamento da mandibula. Hipoacusia & direita. Paralisia
velofaringolaringea & direita. Paresia e atrofia do esternoclidomastdéideo e do tra-
pézio, a direita. Paresia e alteracdes da excitabilidade elétrica neuromuscular na
hemilingua direita.

Exames complementares — Craniograma: extensa erosdo do soalho da fossa cra-
niana média. Liqiiido cefalorraqueanc (puncdo suboccipital): normal. Biopsia da
massa tumoral da nasofaringe: linfepitelioma.

Caso 8 — Sindrome paralitica unilateral esquerda de mervos cranianos (V, VII,
VIII, IX, X e XI) evoluindo hd 15 anos. Tumor no conduto auditivo externo. Ao
exame radiolégico, processo osteolitico da pirdmide petrosa esquerda. Biopsia da meo-
plasia do conduto auditivo externo: tumor glémico.

L.B.,, com 53 anos de idade, branco, argentino, internado na Clinica Neurolégica
em 5-3-1960 (reg. HC 580316). Ha 15 anos, por ocasido de um “resfriado”, sentiu
dores no ouvido esquerdo, que se irradiavam para as regides orbitdria e maxilar
do mesmo lado, acompanhadas de zumbidos e surdez. As dores cessaram ao fim
de alguns dias; contudo, 5 meses apds, reapareceram no globo ocular esquerdo, de
modo transitério. Nessa ocasido estabeleceu-se desvio da béca para a direita. Ha
7 anos, notou dificuldade na elevacdo do ombro esquerdo. H&a 4 anos, dores in-
tensas na hemiface e ouvido esquerdos, ocorrendo sob a forma de crises despertadas
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pela mastigacdo, fala, “golpes de ar frio” ou manifestando-se espontaneamente.
Os zumbidos e a surdez, a esquerda, persistem desde o inicio da moléstia. Refere
o paciente que, estando sentado, percebe no ouvido esquerdo ruido compardvel a
escape de vapor, o qual desaparece nas posicoes extremas da cabega (flexado, ex-
tensdo ou rotacdo), assim como pela compressdo digital de uma ou de ambas as
carotidas. Nos antecedentes, ha referéncia a traumatismo ocular a direita, aos 12
anos, que determinou perda da visdo désse lado. Exame clinico — Bom estado
geral; ganglios ndo aumentados de volume. A ausculta, sopro sistélico intenso no
trajeto da carétida esquerda, acentuando-se ao nivel das porcdes superiores da ar-
téria até a mandibula; o mesmo soépro é audivel na regido retro-auricular esquerda,
em sua porcao inferior; desaparece pela compressdo das carotidas; a compressédo
da caroétida direita determina, apos cérca de 20 segundos, mal-estar, sensacido ver-
tiginosa, palidez e parestesias no hemicorpo esquerdo. O exame do ouvido esquerdo
revela a existéncia de massa tumoral obstruindo totalmente os trés quartos inter-
nos do conduto auditivo.

Exame meurolégico — Nao ha, em relacdo aos membros, alteracdes merecedoras
de registro. Durante a marcha o paciente apresenta, as vézes, tendéncia a desvios
para a esquerda e mantém a cabeca relativamente imobilizada. Nervos cranianos:
Comprometimento acentuado da olfacdo, bilateralmente. Coroidite atrofica (pos-
traumatica), & direita, com perda quase total da visdo; & esquerda, fundo ocular
e acuidade visual normais. Midriase
a direita. Motilidade ocular extrin-
seca normal, bilateralmente. Hipo-
estesia superficial na hemiface es-
querda; reflexo corneano abolido
désse lado. Paralisia facial tipo pe-
riférico, & esquerda (fig. 5); ageusia
nos dois tercos anteriores da hemi-
lingua ipsolateral. A esquerda, in-
tensa hipoacusia de tipo misto; pro-
va calorica prejudicada a esquerda,
pela obstrucdo do conduto auditivo
externo; normorreflexia canalicular
a direita; a prova rotatéria, tanto
para a direita, como para a esquer-
da, observa-se nistagmo de curta du-
racio, bem mais intenso no globo
ocular direito, acompanhado de sen-
sacdo vertiginosa, sem nauseas. Pa-
resia velofaringea e hipoestesia, a
esquerda; estase salivar no seio piri-
forme esquerdo. Paralisia da hemi-
laringe do mesmo lado. Hipogeusia
no tér¢o posterior da hemilingua es-
querda. Hipotrofia do trapézio es-
querdo, mais nitida em sua porcao
superior; déficit do esternoclidomas-

Fig. § — Caso 8: paralisia facial & esquer- toideo esquerdo. Motilidade da lin-
da; abauwlamento da regido temporal ipso- gua conservada, notando-se tremores
lateral. ao ser lateralizada para a esquerda.

Exames complementares — Craniograma: sinais de extenso processo osteolitico

da piramide petrosa esquerda, desde a porcdo medial até o Aapice; velamento dos
seios esfenoidais, com rarefacdo difusa do soalho e dorso selares. Cardtido-angio-
grafia esquerda: grande massa tumoral na regido cérvico-facial (invadindo a base
do cranio), ricamente vascularizada; seus aferentes sdo ramos da cardétida externa.
Liqiiido cefalorraqueano (puncdo suboccipital): pressdo inicial 20; limpido e incolor;
0 célula; proteinas 30 mg/100 ml; reacdo de Pandy positiva; reacdo do benjoim
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01221.22210.00000.0; outras reagdées normais. Biopsia da massa tumoral do conduto
auditivo externo: paraganglioma acromafino, provavelmente de origem jugular.

CASO0 9 — Comprometimento dos I1I, 111, IV, V, VI e VIII nervos cranianos a
direita, e dos II, VI e VIII & esquerda. Necropsia: sarcoma fusocelular da fossa
média.

P.A.,, com 48 anos de idade, branco, brasileiro, admitido na Clinica Neurold-
gica em 26-8-1948. Inicio da moléstia ha um ano: dores na hemiface direita; di-
minuicdo progressiva da audicdo, do mesmo lado; protrusdo do globo ocular di-
reito; diplopia e diminuicdo da acuidade visual & direita. Em junho 1948 subme-
tera-se a sinusotomia maxilar bilateral. Exame clinico — Paciente torporoso, em
mau estado geral, subfebril. Regido temporofrontal direita dolorosa a percussido.
Exame otorrinolaringolégico: infiltracdo edematosa do corneto médio, com secrecéo
do meato, & esquerda.

Exame mneuroldgico — Hiperreflexia profunda, sem outros sinais de comprome-
timento de estruturas nervosas centrais. Nervos cranianos: Acuidade visual: 2a di-
reita, percepcdo luminosa ma; a esquerda, 0,2. Edema incipiente da papila direita.
Paralisia dos nervos III, IV e VI & direita; paralisia do abducente esquerdo. Anes-
tesia da coérnea e hemiface, & direita. Diminuicdo da acuidade auditiva em ambos
0s lados; normorreflexia vestibular. Discreto repuxamento do palato mole para a
esquerda, & movimentacdo.

Exames complementares — Craniograma: forame optico deformado, com limites
irregulares a direita; imprecisdo dos limites da fenda esfenoidal direita; opacificacao
difusa e homogénea do fundo orbitario; sela turca ligeiramente alterada em sua
morfologia. Liqiiido cefalorraqueano (puncao suboccipital): pressdo inicial 12; lim-
pido e incolor; 12,3 células/mm?® (linfécitos 74%, monodcitos 269;); proteinas 40
mg/100 ml; reacdes de Pandy e Nonne-Apelt positivas; reacdo do benjoim 12222,
22221.00000.0; outras réac()es normais. Carétido-angiografia direita: parada do con-
traste ao nivel do sifio carotideo.

Evolu¢cdo — Quatro dias apdés o paciente faleceu. Necropsia (SS 27275/49, Dr.
Osvaldo Arruda Behmer): Nariz e bdéca sem alteracdes dignas de registro. Base do
cranio deformada por grande formacdo tumoral, ocupando a regido da sela turca
e partes mediais das fossas cranianas médias, e inteiramente revestida pela dura
mater, cujo aspecto é normal. A palpacdo e num corte frontal passando pelo pe-
dunculo hipofisirio observa-se erosiao das apoéfises clinéides, do dorso e das paredes
laterais da sela turca. Anteriormente, a massa tumoral invade o &pice de ambas
as orbitas e os seios maxilares. Os nervos cranianos II a VI, as carétidas internas
e os seios cavernosos de ambos os lados estdo englobados na neoplasia. Compres-
sdo da face basial do encéfalo; quiasma o6ptico e infundibulo deslocados para cima;
face medial dos Ilohos temporais e protuberdncia anular comprimidos pela massa
tumoral, especialmente & direita. Aos cortes do cérebro, nada digno de nota. Diag-
noéstico histopatolégico: sarcoma fusocelular.

Comentarios sobre as observacdes — As observaches relatadas exemplificam
casos nos quais a sintomatologia neurolégica é limitada ao dominio dos nervos
cranianos, acometidos de maneira multipla e, na quase totalidade dos casos, unila-
teralmente. Em nenhum dos pacientes foram verificados distirbios neurolégicos nos
membros. Inexistiam também sintomas de hipertensdo intracraniana, embora o
exame oftalmoscoépico tivesse evidenciado, no caso 1, discreto ingurgitamento venoso
e houvesse discreta hipertensdo liquérica nos casos 1 e 8.

Quanto & idade dos pacientes, os distirbios se manifestaram entre 5 (caso 6)
e 59 anos (caso 4). A coexisténcia de tumor da rinofaringe foi observada em
4 casos (1, 2, 6 e 7), sugerindo ter sido essa a origem da neoplasia basilar que



196 ARQUIVOS DE NEURO-PSIQUIATRIA

condicionou o desenvolvimento da sindrome paralitica dos nervos encefdlicos. No
caso 3 tratava-se de tumor misto da parétida, maligno, com invasdo do esfenéide
e rochedo ipsolaterais. Nos casos 4 e 5 pode ser afastada a origem nasofaringea,
mas ndo foi determinado, com seguranca, se o tumor da base craniana era primi-
tivo ou metastatico. No caso 8 a neoplasia tivera origem extracraniana, provavel-
mente no glomo jugular. Portanto, apenas no caso 9 pode-se admitir como certo
que o tumor (sarcoma fusocelular da fossa média) n&do procedia de territérios extra-
cranianos.

Adenopatia cervical ou retromandibular era nitida em cinco casos (1, 3, 4, 5
e 7). Alteracbes radiologicas da base do cranio eram evidentes em sete casos (1,
2, 8 4 5 7 e 8 e discretas em um (caso 9). A carotido-angiografia, realizada
nos casos 3, 8 e 9, forneceu valiosas informacdes para o diagnéstico. Em trés
casos o exame histopatologico revelou tratar-se de sarcoma (casos 1, 6 e 9), em
cinco de carcinoma (2, 3, 4, 5 e 7) e, em um, de tumor glémico.

No tocante & sintomatologia, quatro casos (1, 2, 3 e 4) configuram tipicamente
a sindrome de Garcin, uma vez que praticamente todos os nervos cranianos de um
mesmo lado foram invadidos, globalmente, pelo processo neoplasico. As demais ob-
servacdes, ainda que ndo apresentem completa a sindrome paralitica unilateral dos
nervos cranianos, mostram paralisias multiplas dos nervos, destituidas, embora, de
uma sistematizacdo bem definida. O comprometimento inicial dos nervos do andar
médio surgiu como o mais freqiliente, apenas sobressaindo a invasido preponderante
dos ultimos nervos no caso 7. A associacdo dos nervos comprometidos lembrava,
no caso 7, a sindrome de Villaret, acrescida de sinais de lesdo do nervo auditivo. No
caso 8 (tumor gléomico) os nervos V, VII, VIII, IX, X e XI encontravam-se inva-
didos pelo processo neoplasico.

Sintetizando: em todos os casos, a ocorréncia exclusiva ou predominantemente
unilateral das paralisias de nervos encefalicos, aliada aos demais atributos clinicos
dos tumores basilares intracranianos (mormente a auséncia de hipertensdo intra-
craniana e de transtornos neuroldégicos apendiculares) permitiu o0 reconhecimento
désse tipo de neoplasia. Deve ser sublinhado o interésse particular do exame ra-
diolégico simples; na maioria dos casos as alteracdes osteoliticas contribuiram po-
sitivamente para a distincdo entre éstes processos tumorais e condi¢des outras, ca-
pazes de originar quadro clinico semelhante. Neste sentido exporemos, ao cuidar
do diagnéstico diferencial, a interessante observacdo de um paciente, cuja sintoma-
tologia, também essencialmente constituida por paralisia predominantemente unila-
teral de nervos cranianos (V ao XII), levantbu questdes de diagnostico diferencial
entre tumor da base e tumor do tronco encefalico. Contra esta hipétese depunha,
sobretudo, a inexisténcia de perturbacdes neurolégicas aprecidveis nos membros,
apresentando-se praticamente pura a sindrome paralitica dos nervos encefalicos,
visto que as alteragcdes do equilibrio verificadas podem ser interpretadas como de-
correntes de lesdo do contingente vestibular do VIII nervo. Por outro lado, a per-
feita normalidade do exame radiolégico da base do cranio constituia importante
elemento a considerar-se, no sentido de ser relegado a um segundo plano o diagnés-
tico de neoplasia basilar.

CONSIDERACOES CLINICAS SOBRE OS TUMORES BASILARES

Nos tumores extracranianos, os primeiros sinais podem ser devidos a
lesdo de estruturas localizadas em pontos distantes da origem, como ocorre
em alguns tumores rinofaringeos, em que os sinais neuroparaliticos abrem
a cena clinica. Nos neoplasmas primariamente intracranianos, as manifes-
tacbes iniciais serdo representadas por fendémenos deficitarios ou irritativos
dos nervos cranianos atingidos. Num e noutro caso as neoplasias terminam
por constituir paralisias associadas de nervos cranianos, ja descritas ha
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muito: sindromes da fenda esfenoidal, do apice orbitario (Rollet 107), da pa-
rede lateral do seio cavernoso (Foix 39), da encruzilhada petrosfenoidal (Ja-
cod 56), do apice do rochedo (Gradenigo 46), do forame despedacado posterior
(Vernet 129), dos forames condiliano e jugular (Collet 28 e Sicard18), do
espaco retroparotideo (Villaret 120) e do angulo pontocerebelar. Além destas
sindromes cumpre destacar, como mais precoces e caracteristicas dos tumo-
res rinofaringeos, a triade de Trotter 128 (hipoacusia por obstrucdo tubaria,
paralisia velopalatina de origem mecénica, neuralgia no territério do ramo
mandibular do trigémeo) e a sindrome de Goldtfredsen 4¢ (oftalmoplegia
extrinseca parcial, geralmente por paralisia do abducente, neuralgia do tri-
gémeo e glossoplegia, as primeiras devidas & invasdo intracraniana do tumor
e esta Gltima, & compressdo do hipoglosso por adenopatia metastatica). Em
vista do crescimento neoplasico, essas sindromes, de parciais que eram no
inicio, se combinam entre si e terminam por constituir uma sindrome uni-
lateral global de nervos cranianos.

Unilateralidade das paralisias — Hartmann 42, em 1906, ja frisara que
os tumores da base do cranio se traduzem por extensas ‘“paralisias crania-
nas de um s6 lado”. Oppikofer 88 salientou que as paralisias dos nervos
cranianos eram sempre unilaterais e do mesmo lado do tumor rinofaringeo.

Garcin 41 emprestou grande valor a natureza do tumor na producdo de
sintomas uni ou bilaterais; estabeleceu, mesmo, que o0s sarcomas O0sse0s ou
meningeos da base podem lesar todos os nervos cranianos sem ultrapassar
a linha mediana. Nos carcinomas, entretanto, a bilateralidade das paralisias
ja ndo seria tdo rara 1!, Todavia, excecies a essa regra tém sido registra-
das, bastando lembrar que, ja em 1921, Roger e col.1°4 haviam publicado
um caso de mixossarcoma da base, que determinara paralisias bilaterais de
Vvarios nervos cranianos.

Para Worms e Carillon 137, a regra da unilateralidade nao é absoluta,
sendo geralmente observada nos neoplasmas pouco expansivos; em alguns
de seus casos houve paralisia bilateral do V e VI nervos devido a invasdo
em ponte das fossas médias. Bilateralidade de sinais paraliticos também
foi notada por Bonnahon 1% e em 23 casos de Godtfredsen ¢4, Riggs e col.102
observaram a invasdo de nervos contralaterais, em fases finais da evolucao,
em 6:11 casos de tumores da rinofaringe. Oya e Segovia 9! frisam que a
transposicio da linha mediana se efetua pela apdfise basilar ou através do
seio esfenoidal.

Auséncia de hipertensio intracraniana — Este carater é também a re-
gra nesses casos, o que pode levar a erros diagndsticos, pela rejeicio da
hipotese de tumor intracraniano. Sao excepcionais os casos (2 de Needles 84,
2 de Worms e Carillon 137, 0 caso 13 de Rosenbaum e Seaman 111, 8 casos de
Godtfredsen 44, um de Riggs e col.192, e os casos de Roger e Paillas 106, Lé-
chelle e col.%¢ e Montanaro e col.82), em que estavam presentes sinais de
hipertensdo intracraniana. Segundo Garcin 4!, a origem do fato estaria numa
“trepanacio espontinea”, ou melhor, numa verdadeira craniotomia descom-
pressiva realizada pelo tumor.
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Para Simmons e Ariel 119, papiledema e outros sinais de hipertensdo sé
se verificam no periodo final, geralmente apds invasdo da fossa posterior.
O edema de papila constitui mais um sinal local 82 ou a expressio do edema
reacional de vizinhanga ¢ do que um indice de elevacao da pressdo intra-

craniana, o que é atestado pelo fato de freqiientemente ser ipsolateral ao
tumor.

Inexisténcia de sinais de lesdo das estruturas mervosas centirais — Os
tumores da base respeitam, em geral, a dura madre, como ja féra assina-
lado por Oppikofer 88, Destarte, ndo costumam ser lesados os centros ner-
vosos encefdlicos. Mas, mesmo que rompam as meninges, podem, em razao
da eventual lentiddo do crescimento, penetrar no parénquima nervoso sem
produzir sintomatologia, ou pelo menos nao proporcionada a seu volume.

O tecido nervoso central se adapta a tempo & invasfo neoplasica.

Convém ter presente, porém, a possibilidade de lesdées do tronco ence-
falico, do cerebelo ou dos hemisférios cerebrais. Assim, em 6 dos 150 casos
de Simmons e Ariel 119, havia lesdo cerebral que, em 2 pacientes, se acom-
panhava de encefalomalacia frontal; em 3 dos 24 casos de Rosenbaum e
Seaman 11 havia hemiparesia; em um caso de Needles 84 havia sinais pira-
midais; no de Ballenger 12, o tumor invadiu os lobos temporal e frontal e a
ponte; no de Linneu Silva e col.11®8 foram verificadas lesoes de circunvolucées
cerebrais. Num dos casos de Garcin+l, a neoplasia invadiu a base da pro-
tuberancia sem produzir, porém, sinais sensitivos ou motores, o que foi atri-
buido & dissociacdo das fibras nervosas pela massa neoplasica. Sinais pira-
midais, cerebelares ou sensitivos tém sido observados, ao lado das paralisias
de nervos cranianos, em casos de tumores gléomicos 2, 13, 98, 134,

Neoplasias de origem extracraniana

Entre os tumores (sensu latu) de origem extracraniana avultam as neo-
plasias do cavum, mas devemos ndo esquecer outras entidades morbidas,
como os tumores gléomicos, o linfogranuloma maligno, os tumores da paré-
tida, os neoplasmas metastaticos.

1. Tumores da rinofaringe — Estas neoplasias tém constituido objeto
de inameros trabalhos, salientando-se, pelo vulto da casuistica, o de Godt-
fredsen 4¢+ (454 casos) e, entre os mais recentes, os de Mekie e Lawley 77
e Molony 8°,

As cifras relativas a incidéncia dos blastomas rinofaringeos entre os di-
versos tumores malignos variam entre 0,1 e 2,0% (Ducuing e Ducuing 34,
Godtfredsen 44, Martin 73, Nielsen 87, Simmons e Ariel 1!9), Essas neoplasias
se instalam geralmente dos 40 aos 60 anos 65,84, 853, 88, 91,113,138, 3 média
etaria nos casos de Godtfredsen 4+ com sinais neuroftalmoldgiocs foi de 49,5
anos. Predominam no sexo masculino 65,120,188 em percentagens que va-
riam de 2:1 (Godtfredsen 4¢, Kleinfeld 59, Needles 84, Scevola 11¢), 3:1 (Digby
e ¢0l.33 e Mekie e Lawley 77) até 7:1 (Molony &%), Tem sido assinalada maior
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incidéncia dessas neoplasias entre os povos orientais 17, especialmente chine-
ses 33,77, 80, onde a frequéncia atinge 27,2% dos tumores malignos em geral 33,

As neoplasias de origem epitelial sao mais freqlientes que os sarcomas
(55,3 + 2,3% para 44,7 + 2,3%, segundo Godtfredsen 4¢). As subdivisbes
dentro déstes dois grupos ainda constituem motivo de controvérsia 44,114 e
por isso nao as abordaremos.

Woltman 136 ja assinalara a freqiiéncia com que a fosseta de Rosen-
milller constitui a sede inicial dessas neoplasias. Scevola 114 observou pre-
dominio percentual dos tumores originados na parede lateral da faringe
(blastomas tubarios e peritubarios), seguindo-se-lhes os situados nas paredes
superior, anterior e posterior.

A invasdo do crdnio varia conforme o local de implantacio do tumor,
se na parede lateral ou no teto da rinofaringe. Note-se que a fosseta de
Rosenmiiller se situa imediatamente abaixo da margem medial do forame
despedacado anterior (figs. 6 e 7); a neoplasia precisa crescer apenas 1 cm
para atingir o espaco intracraniano, sem erosar o osso. O tumor, entio,

s
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Fig. 6 — Base do crdnio. Forames: A, 6ptico; B, redondo; C, oval,

D, espinhoso;, E, despedacgado anterior; F, jugular; G, magno.

Em ndmeros 08 respectivos mnervos cranianos. Reprodu¢do auto-
rizada da figura 2 do trabalho de Martin e Blady ™.
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geralmente se difunde para a ponta do rochedo, produzindo uma sindrome
de Gradenigo; sua extensdo ulterior a regides mais mediais determina o es-
tabelecimento de uma sindrome de Jacod. Nos demais casos, a invasdo se
processa ao longo dos troncos nervosos que atravessam os orificios da base
naturalmente pérvios 196 ou com o concurso de vias sangilineas e linfaticas
existentes entre a abobada da nasofaringe e a cavidade craniana, ou ainda
através das suturas basilares. Os nervos bulbares podem ser lesados no
exterior do cranio (sindromes de Vernet e de Collet e Sicard) e na regido
retroparotidea pode associar-se a lesdo do simpatico (sindrome de Villaret);
tal acometimento pode ser produzido pelo proéprio tumor ou pelos ganglios
linfaticos enfartados, fato que ocorria em 86,5% dos 150 casos de Simmons
e Ariel 119,

Ci

Fig. 7 — Corte sagital do crdnio e face externa da base. 1, cé-

lulas etmoidais; 2, seio esfenoidal;, 3, forame Jptico; 4, processo

clingideo anterior; 5, recesso faringeo (fossa de Rosenmiiller); 6,

canal condiliano; 7, 6stio tubdrio; 8, canal carotideo; 9, forame

despedacado anterior. Reproducdo autorizada da figura 3 do
trabalho de Martin e Blady ™.

Invadido o crénio, o tumor permanece aderente aos ossos da base 14, 114,
Segundo Simmons e Ariel 119, a invasio da dura mater é muito rara, néo
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tendo sido observada em nenhum de seus 150 casos. Riggs e co0l.102 veri-
ficaram, em varios casos, a inexisténcia de correlacdo entre lesdo O6ssea e
comprometimento dos nervos cranianos; em 7:11 casos havia propagacio do
tumor a cavidade craniana e, em nenhum, éle se confinara ao espaco sub-
dural; em alguns casos a invasdo da dura madre pode ser demonstrada mi-
croscopicamente; em 3 casos comprovaram disseminacao subaracnédidea da
neoplasia, fato que possibilitaria a lesdo de nervos cranianos antes de sua
emergéncia da paquimeninge.

Ao contrario do que se poderia supor, os tumores nasofaringeos nem
sempre produzem sintomas iniciais no dominio topografico de origem. Mes-
mo o exame cuidadoso da rinofaringe pode nao revelar alteracdes definidas,
principalmente quando as neoplasias se iniciam na regido peritubaria 8¢, 137,
sede mais habitual de sua implantacéo.

Revendo a literatura, Godtfredsen 4¢ apurou que, em 26,19 dos casos, 0s
enfartamentos ganglionares constituiam a manifestag¢do inicial; computando-se
os dados de Scevola 114, Molony 8° e Simmons e Ariel 112 (325 casos) obtém-se
a média de 35,5%.

A freqiiéncia dos sintomas ctolégicos (sensacdo de plenitude e de abafa-
mento no ouvido, tinido e hipoacusia) entre as manifestacfées iniciais varia
consideravelmente segundo os autores; as cifras médias giram em térno
de 15%.

O crescimento do tumor para baixo ou para a frente, com invasdo das
fossas nmasais, é raro, s6 ocorrendo nas fases terminais. Sua freqiiéncia como
manifestacao inicial varia entre 3% (Simmons e Ariel 11%) e 33% (Martin
e Blady 7¢). Deve ser feita biopsia de qualquer zona suspeita, embora a
negatividade désse exame nao exclua definitivamente a hip6otese de tu-
mor 80,]11_

Os sintomas neuroftalmolégicos ja haviam sido salientados por Soucy 12°
em 1911. Sido geralmente representados por trigeminalgias; para Brock 18,
representam 50% dos sintomas neuroldgicos precoces e podem permanecer
isolados durante longo periodo da evolugdo 137. Sintomas neuroftalmolégicos
isolados constituiram as manifestacbes iniciais em 16% dos casos de Godt-
fredsen 44, que também comprovou a maior freqiiéncia das neuralgias. A
trigeminalgia segue-se a paralisia do abducente 8?, Salinger e Pearlman 113
salientam que a presenca de sinais de lesdo de nervos cranianos, além dos
de comprometimento dos ramos maxilar e mandibular do trigémeo, indicam
invasao do cranio pelos forames da fossa média, fissura orbitaria e/ou fo-
rame jugular e constituem indicio de um estadio irreversivel da moléstia.

Manifestacoes oculares raramente constituem sinais precoces; Needles 8+
observou éste fato apenas em 3:79 casos. Também é excepcional que os
sintomas otoldgicos e nasais surjam associadamente, como aconteceu em 3
casos de Scevola 114, Os sintomas gerais sdo representados por anemia, ca-
quexia, astenia, metastases em oOrgdos remotos ou invasio de seios para-
nasais e da orbita.
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Durante 12 a 15 meses, em média, a lesdo da rinofaringe costuma per-
manecer assintomatica 44. Por outro lado, a aparente benignidade de alguns
dos sintomas iniciais constitui, freqiientemente, causa de atraso na procura
do médico por parte do paciente: apenas em 26% dos 150 casos de Simmons
e Ariel 11? o especialista foi procurado menos de 1 més apds o inicio dos
sintomas; a duracdo média désse periodo varia entre 3,2 meses (Simmons
e Ariel119) e 95 meses (Mc Whirter 7¢). Entretanto, Simmons e Ariel 11?
imputam aos médicos a maior parte da culpa pelo atraso no diagnéstico,
pois verificaram que, em 61,3% dos casos, o primeiro médico procurado
errou o diagnodstico. Nas séries de Furstenberg+® e Mekie e Lawley 77, o
diagnostico correto s6 foi estabelecido, em média, 15 e 12 meses, respecti-
vamente, apés o aparecimento dos primeiros sintomas. Na série de Wolt-
man 136, o érro diagnostico perdurou mais de um ano em 14,6% dos casos;
esta cifra, embora de 1949, ndao deve ser atribuida a deficiéncia de recursos
técnicos, pois, em 1957, Molony 80 referia que o érro diagndstico durara
cérca de 3 meses. Nos casos em que as manifestacdes iniciais eram do do-
minio neurolégico, os erros mais freqiientes 136 foram: tumor do &ngulo
pontocerebelar, neurolues, lesdo do sistema nervoso central.

Na fase de estado, a propor¢do de sintomas oftalmoneurologicos se ele-
vou a 38% na série de Godtfredsen 44,

Quanto aos mnervos cranianos mais freqiuentemente acometidos na fase
de estado, as cifras sado bastante variaveis. Godtfredsen 4¢ refere que 68%
de seus 172 casos com sintomas neuroftalmolégicos apresentavam sinais tri-
geminais; paralisias de nervos oculares foram observadas em 46,3% dos
casos. Os autores, em geral 18, 53,77 referem maior indice de comprometi-
mento dos nervos V e VI, o que explica a freqliéncia com que se constitui
a sindrome de Gradenigo. Note-se, a propdsito, a raridade do comprome-
timento do contingente motor do trigémeo 102,

Os quatro ultimos nervos sdo habitualmente lesados no espaco extra-
craniano, por expansdo tumoral ou por ganglios metastaticos. A paralisia

do véu pode ser devida a pressido direta do tumor no espaco perifaringeo
ou ao comprometimento do musculo elevador do palato 136,

Babonneix e Sigwald ! acentuam que, embora os nervos cranianos se-
jam simultidneamente comprometidos devido ao crescimento rapido e conti-
nuo da neoplasia, a sindrome resultante pode ser saltuaria, pois alguns ner-
vos resistem mais. Enquanto o oculomotor e o abducente se mostram mais
vulneraveis, o facial e o auditivo costumam ser mais refratarios 44 45,119,
O VII nao foi lesado em nenhum dos 16 casos de Woltman 138, dos 22 de
Oya e Segovia 91 e dos 3 de Romay e Blumtritt 198, A preservacdo do nervo
facial foi atribuida ao fato do tumor geralmente se interromper na crista
do rochedo 137, onde também encontra a barreira representada pela tenda
do cerebelo 15; Cushing (cit. por Gotor 45) verificou que o VII e o VIII sao

0s nervos menos vulneraveis a distensdo e a compressao.

Raramente ocorrem sinais de comprometimento do nervo olfativo; a anos-
mia, na maioria das vézes, resulta da invasido neoplasica da mucosa nasal.
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Lesoes de raizes cervicais foram observadas em alguns casos 87,60, 71, A
sindrome de Claude Bernard-Horner é relativamente freqiiente 111 e se deve
ao comprometimento das vias simpaticas, seja quando penetram no crénio
juntamente com a cardétida, seja como resultado de compressao por ganglios
metastaticos cervicais, ou ainda pela invasao do espag¢o retroparotideo.

2. Tumores glomicos — Os tumores glomicos (paragangliomas acroma-
finos, quemodectomas ou glomangiomas) do segmento cefalico constituem
neoplasias de evolugcao muito lenta, originadas de estruturas neuro-mio-arte-
riais (Masson, cit. por Maffei 72) situadas na adventicia do bulbo da jugular
ou da bifurcacdo da carétida, ou ainda no trajeto intrapetroso do nervo tim-
panico. Podem desenvolver-se em direcdo da mastdéide e se exteriorizar na
regido retro-auricular, ou erosar o rochedo em direcio da fossa posterior, ou
ainda seguir o trajeto tubario, aflorando na rinofaringe.

Quando localizados no forame jugular podem determinar a sindrome
de Vernet ou mesmo a de Sicard e Collet. Tem sido descrito o comprome-
timento do facial e dos nervos motores oculares. Em nosso caso 8 havia,
além da sindrome condilojugular, nitidos sinais de lesdo dos V e VII nervos.
Segundo Garcin e col42, a sindrome otologica se caracteriza por otalgia,
ruidos subjetivos ritmicos, surdez progressiva de tipo condug¢do, hipoexcita-
bilidade labirintica e alteracdes timpanicas. Essa sindrome ocorria em nosso
caso, porém, a surdez era de tipo misto.

Psra o diagnoéstico ressalta a importancia da otoscopia, que revela massa
poliposa no conduto auditivo, e do exame radiolégico, que, segundo o estadio
evolutivo do tumor, demonstra, desde opacificacio da mastdide, até erosdo e
destruicdo do rochedo e alargamento do forame jugular.

De 31 casos de tumores glomicos estudados por Bartels 13, 11 apresen-
tavam comprometimento de nervos cranianos. Henson e col.3! coletaram 31
casos (inclusive 5 pessoais) de tumores do glomus jugulare apresentando
comprometimento de nervos cranianos, particularmente do VII e dos bulba-
res. Weiss 132 gbservou 4 casos de paralisia mualtipla unilateral de nervos
cranianos determinada por tumores angiomatosos do glomus caroticus. Cum-
pre citar, ainda, os casos de tumores glomicos registrados por Riemenschnei-
der e col.190 e Roger 193,

Em nosso meio ha varios trabalhos versando o problema dos tumores
glomicos; contudo, apenas em um dos 12 casos estudados por Rezende e
col.9% e Maffei 72, constituiu-se uma sindrome paralitica de varios nervos
cranianos (do VI ao XII). Nosso caso 8 constitui, portanto, o segundo da
literatura nacional a apresentar sintomatologia neurolégica exuberante, no
dominio dos nervos encefalicos.

3. Linfogranuloma maligno, linfomas e leucemia — A moléstia de Hodg-
kin pode, através do comprometimento dos ganglios linfaticos subcranianos,
produzir compressdo dos nervos que emergem pelos orificios das fossas meé-
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dia e posterior, além de lesar o facial na altura do forame estilomastéideo
(caso de Lafon e col.62); eventualmente, invade o cranio (caso de Staffieri
e col.122), Relatamos, a seguir, um caso de paralisia mualtipla unilateral
de nervos cranianos determinada por linfogranuloma.

J.B.O., com 18 anos de idade, préto, brasileiro, examinado na Clinica Neurolo-
gica em 15-10-1948 (reg. HC 115398). HA 8 anos, enfartamento ganglionar na
regido ingiiinal esquerda; had um ano, adenopatia cervical bilateral, mais nitida a
esquerda. Ha 5 meses, dores na hemiface esquerda e diplopia. Ulteriormente, hi-
poacusia e ptose palpebral & esquerda, e desvio da boca para a direita. O paciente
estéve internado no Departamento de Medicina do Hospital das Clinicas (32 Clinica
Meédica), onde foi estabelecido o diagnéstico de moléstia de Hodgkin. Exame fisico
— Enfartamento ganglionar na regido suUpero-lateral esquerda do pescogo.

Exame neuroldgico — Nenhuma alteracdo motora, sensitiva ou da coordenacédo
nos membros. Nervos cranianos: Oftalmoplegia & esquerda, com ligeiro estrabismo
divergente; reflexos pupilares diminuidos & esquerda. Acuidade visual normal no
o0lho direito e de 0,7 no esquerdo; ligeira palidez da papila esquerda. Hipoestesia
superficial da hemiface esquerda; reflexo corneano diminuido désse lado. Paralisia
facial, de tipo periférico, & esquerda. Hipoacusia déste mesmo lado.

Evolucdo — Em virtude da intensidade da trigeminalgia, o paciente foi sub-
metido a neurotomia retrogasseriana. A intervencdo, o cirurgido verificou estar a
dura mater infiltrada por tecido fridvel, lardaceo, que mascarava a regidao e in-
vadia a fossa média e o ganglio de Gasser. O exame histopatolégico revelou tra-
tar-se de tecido coldgeno denso, com infiltrado inflamatério crénico.

Nas leucemias e linfomas o tumor pode disseminar-se pelo espaco suba-
racnoideo, vindo a comprometer varios nervos cranianos; o cranio e as es-
truturas nervosas centrais podem ser poupados (Riggs e c¢o0l.192 e Sparling
e col.1z1),

4. Tumores da pardtida — Voto-Bernales e col.l31 e Arana Iiiguez e
col.6 relataram casos de paralisias multiplas de nervos cranianos produzidas,
respectivamente, por tumor misto e esquirro da pardtida. Em nosso caso 3
constituiu-se uma sindrome paralitica global (apenas o nervo olfativo foi
poupado), unilateral, subordinada a invasdo do cranio por um adenocarci-
noma da parétida.

5. Tumores metastdticos — Sindromes paraliticas de varios nervos en-
cefalicos foram registradas por Babonneix e Sigwaldl, Guillain e col.48,
Asenjo e col.” e Mounier-Kuhn 83, Kojevnikoff 60 referiu um caso de para-
lisia de todos os nervos cranianos, exceto o facial, que se interpés a duas
metastases de carcinoma cervical, uma alojada no angulo pontocerebelar e
outra na fossa média; no periodo final o VII também veio a ser lesado.

6. Brangquiomas — Lorente e Garcia ¢° relataram um caso de neoplasia
subdural da base com extensdo para a rinofaringe e comunicacdo com um
tumor cervical; havia lesdo do lobo temporal e dos nervos III a XII. Tra-
tava-se de epitelioma originado de restos branquiais do pescoco, e ndo de
craniofaringioma.
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Neoplasias primitivas do cranio ou de estruturas intracranianas

1. Meningiomas — André-Thomas ¢ registrou um caso de meningioma
da fossa posterior, com paralisia dos seis Gltimos nervos cranianos, que se
aproximava dos de Garcin pela aparicdo muito tardia do papiledema e dos
sinais de lesdo dos centros nervosos. Montanaro e col.82 relataram um caso
de meningioma em crianga, responsavel por paralisia global unilateral dos
nervos cranianos, sem outros sinais neurolégicos a niao ser discreta hiporre-
flexia contralateral. Cruz e Tenuto32 descreveram um caso de paralisia
dos nervos III a VIII, 4 esquerda; havia, além disso, edema de papila ipso-
lateral, provavelmente relacionado diretamente com a neoplasia e ndo com
hipertenséo intracraniana; inexistiam sinais de lesdo do sistema nervoso
central.

2. Malformacdes vasculares — Os angiomas do ouvido médio, assim
como vimos em relacdo aos tumores gléomicos, podem destruir o rochedo e
comprometer varios nervos cranianos. No caso 1 de Carrea e Insausti 22
houve uma sindrome de Rigaud e Sendrail 101, caracterizada por paralisia do
V, VII e VIII associada & sindrome de Collet e Sicard. Carrea e Insausti
coletaram mais 11 casos da literatura, merecendo mencio os trés de Goe-
koop, os dois de Hampton e Sampson, e os de Busacca e de Frazer; em
alguns déles havia sinais de hipertensdo intracraniana.

3. Craniofaringiomas e cistos epidermdides — Furstenberg #° relatou 2
casos de paralisias multiplas de nervos oculares atribuidas a neoplasia de-
rivada de restos do ducto faringo-hipofisario. Em recente trabalho 2!, um de
noés (H.M.C.) teve oportunidade de registrar, entre 26 casos de craniofa-
ringioma, dois com sintomatologia paralitica de nervos cranianos: no caso
14 (tumor intracranio-selar com destrui¢cdo do seio esfenoidal) havia com-
prometimento unilateral dos nervos V, VII e VIII; caso 22, o tumor, com idén-
ticos atributos topograficos e histopatolégicos (carcinoma planocelular com
caracteres de malignidade), determinou, a par de uma sindrome cerebelo-
piramidal, paralisia dos nervos III, IX e X & direita, do hipoglosso esquerdo
e, bilateralmente, do V e VI; em ambos os casos nido havia papiledema.
Estes casos, portanto, contrariam a opinido de Jackson 55, de que 0s cranio-
faringiomas ndo comprometem nervos cranianos situados caudalmente ao
abducente.

Nos cistos epidermoides do territério vertebrobasilar pode configurar-se
a sindrome do angulo pontocerebelar. Lepoire e Pertuiset 6?7 observaram,
entre 100 casos dessas neoplasias congénitas, um da variedade topogréafica
basilar, em que se constituiu uma sindrome de Garcin. Um de nés (H.M.C.)?2°
consignou, entre 12 casos de cistos epidermoéides, 3 com paralisias de nervos
cranianos: nos casos 6 e 7 constituira-se uma sindrome do angulo ponto-
cerebelar e, no caso 8, além de sinais cerebelopiramidais, notava-se paralisia
unilateral dos nervos V, VIII, IX, X e XII; em todos éles a sindrome de
hipertensdo intracraniana era manifesta.
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Mencionaremos aqui também um caso relatado por Rozsival e Schrot-
tenbaum 112, de adenocarcinoma supra-selar originado em coristoma endo-
dérmico do infundibulo, que determinou paralisia unilateral global dos nervos
cranianos; os autores afirmam nédo terem encontrado caso semelhante na
literatura.

4, Cordomas — Garcin 4! salientava que os cordomas, sendo medianos,
geralmente determinam paralisia bilateral de nervos cranianos e se acom-
panham de hipertensdo intracraniana e sinais centrais; entretanto, ja exce-
tuava desta regra o caso de Linck %8, Ulteriormente, outros casos de para-
lisias multiplas de nervos cranianos determinadas por cordomas foram re-
gistrados por Camauer e Sacon 1%, Godtfredsen 4¢ (unilaterais), Tinel e col.123
e Asenjo e col.” (bilaterais).

5. Sarcomas — Afora os sarcomas nasofaringeos que invadem a cavi-
dade craniana, ha casos de sarcomas primitivos de estruturas intracranianas,
causadores de paralisias globais de nervos encefalicos (Guillain e col.*", Winter
e col.135, André 3, Roger e col.104),

6. Plasmocitomas — Clarke 27 descreveu um caso de mieloma da base
do cranio, com paralisia de nervos cranianos, e reuniu mais 24 casos seme-
lhantes da literatura, aos quais podemos ainda acrescentar o de Rosenbaum
e Seaman 111,

7. Tumores névicos — Roger e col.1%5 relataram caso de tumor névico
do conduto auditivo, que invadiu o crénio, condicionando uma sindrome pa-
ralitica do trigémeo e dos seis ultimos nervos cranianos esquerdos.

8. Neurofibromatose — Pack 93 referiu um caso de neurofibromatose
unilateral dos nervos II, III, IV, VI e VII, com exoftalmo e lesio de nervos
cervicais profundos.

Newrocisticercose — Além das neoplasias propriamente ditas, também
a cisticercose pode determinar comprometimento multiplo de nervos crania-
nos; a sede da lesdo tanto pode ser periférica como nuclear, pois o parasito
atua ou como tumor sensu latu ou através de reacdes das meninges ou dos
vasos. Trelles 126 referiu um caso de paralisia unilateral dos cinco ultimos
nervos cranianos, determinada por cisticercose racemosa. Asenjo e Roca$
estudaram 36 casos de neurocisticercose com lesdo de nervos cranianos, sendo
que, em 4 pacientes, havia paralisia de seis ou mais nervos; segundo éstes
autores, as paralisias multiplas depdem em favor da forma racemosa. Em
nosso Servico tivemos oportunidade de observar um caso de sindrome do
angulo pontocerebelar.

J.R.S.,, com 36 anos de idade, internado na Clinica Neurolégica em 30-5-1960
(reg. HC 488210). HA 6 anos, neuralgia facial esquerda, continua, com periodos
de exacerbacdo. Nessa ocasido, 0o exame neurolégico revelava a existéncia de sinais
de lesdo dos nervos V e VIII a esquerda e edema das papilas. Trés anos apés, re-
tornou ao Servigco, com a mesma sintomatologia, acrescida de hemiparesia esquerda.

Perante o resultado do exame do liqiiido cefalorraqueano (normotenso, 12 células/



PARALISIAS MULTIPLAS DE NERVOS ENCEFALICOS 207

mm?, tipo linfomononuclear, proteinas 30 mg/100 mi, glicose 39 mg/100 ml, discreta
positividade das reacbes para globulinas, negatividade das reacdes de fixacdo do
complemento para sifilis e cisticercose) e da radiografia do cranio, em posicdo de
Stenvers (imagem sugestiva de amputacdo da ponta da piramide petrosa esquerda),
foi feito o diagnéstico de tumor do angulo pontocerebelar. Exames subseqiientes
do liquor (inclusive eletroforese das proteinas), porém, vieram demonstrar a etio-
logia cisticercética, confirmada ulteriormente & cirurgia e & necropsia.

EXAME RADIOLCGICO

A importancia diagnéstica do exame radiolégico simples, ji realcada por
Garcin 41, tem sido constantemente salientada por varios autores 114,137,
Orban 8 frisa que os sinais radiologicos sao seis vézes mais freqilentes que
as manifestacdes neurolégicas nos tumores da rinofaringe; por outro lado,
segundo Godtfredsen 44, prevalecem nos carcinomas. Eles ocorriam em 8 de
nossos 9 casos.

Garcin 11 recomendava radiografias de frente e perfil, e nas posicoes de
Stenvers, Hirtz e Rose (mento-vértex). A chapa no plano sagital serd par-
ticularmente util no estudo da sela turca e do seio esfenoidal. A de frente
permite apreciar especialmente as cavidades orbitarias, nas quais se projetam
as pcntas dos rochedos. Pela posicdo de Stenvers estudam-se os varios ele-
mentos da piramide. A posicdo de Hirtz é das mais importantes, pois per-
mite reconhecer a estrutura e a simetria dos pormenores Osseos da base,
particularmente da regido da encruzilhada petrosfenoidal, sébre a qual a
ampola deve ser focalizada 137, Para o forame jugular indicam-se as posi-
¢oes de Altschule e II de Chaussé (Insausti e col.53). Zuppinger 138 reco-
mendava as posi¢des nucofrontal e antero-posterior transorbitiria e, ainda,
a vértex-mento-nariz (projecdo da parede lateral da faringe no espaco claro
do seio maxilar), nos casos de neoplasia nasofaringea.

Geralmente, os aspectos observados radiologicamente sio representados
inicialmente por apagamento das minucias estruturais da fossa média e de-
pois por hipertransparéncia aos raios X, surgindo, finalmente, imagens la-
cunares que, de regra, respeitam dorsalmente a crista superior da pirami-
de 137,  As estruturas mais freqlientemente atingidas sdo o seio esfenoidal
e, através déle, a’ sela turca e a lamina quadrilatera 75, Sdo também en-
contradicas (56% dos casos de Godtfredsen #t) as alteracdes do forame des-
pedacado anterior.

Em outras eventualidades, em lugar da imagem lacunar e da hipertrans-
paréncia, observam-se sombras de limites nitidos, devido a projecao do tumor
nasofaringeo, que associa sua opacidade a do esqueleto suprajacente, origi-
nando um falso aspecto de condensacdo Ossea 137,

Entretanto, nio se deve considerar o exame radiolégico simples como
decisivo para o diagnéstico 74,111, A normalidade das chapas é compativel
com a existéncia de neoplasia basilar, como muito bem demonstra o caso
de Monier-Vinard e Brunel®!, no qual as radiografias, em periodo relativa-
mente precoce, deixaram de revelar as destruicoes oOsseas que foram paten-
teadas & necropsia, realizada 4 meses apds. De 54 casos de tumor naso-
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faringeo com lesbes de nervos cranianos estudados por Mekie e Lawley 77,
apenas 30 (55%) apresentavam sinais de erosdo oOssea. Tanto basta para
tornar imperiosa a repeticdo dos exames radiolégicos ante a suspeita clinica,
bem fundamentada, de tumor basilar.

As planigrafias tém grande valor no estudo da rinofaringe. Sichel e
col.117 frisam que as tomografias revelam a extensdo do tumor e suas re-
lacbes com as regiGes vizinhas e, ademais, permitem distinguir os tumores
malignos, dos benignos. Scevola 1+ recomendava, no plano sagital, cortes
com intervalo de 5 mm, a partir da linha mediana; frontalmente, devem
alcancar a profundidade de 9 a 10 em em relagcdo ao plano nasofrontal.

O método de Zuppinger 188 para o estudo radiolégico contrastado em
casos de neoplasias da nasofaringe consiste na introducdo de um meio ra-
diopaco no cavum, fazendo-se a radiografia de perfil, em decubito dorsal
e com extensdo da cabeca. Normalmente, as paredes posteriores da oro e
da rinofaringe sdo planas; os tumores dessa regiao determinam o apareci-
mento de irregularidades nesses contornos.

A pneumocisternografia permitira estudo minucioso do espaco subarac-
néideo basilar, particularmente nos casos em que a neoplasia invade as es-
truturas medianas, como por exemplo nos cordomas e craniofaringiomas.
A pneumoventriculografia também poderd prestar valioso auxilio, revelando
defcrmacoes no sistema ventricular, particularmente no prolongamento tem-
poral dos ventriculos laterais. Ramoén Pardal 95 utilizou pela primeira vez
(1933) a iodoventriculografia; em seu caso, ésse exame -— realizado pessoal-
mente por Balado — revelou elevacao do polo esfencidal do ventriculo lateral
esquerdo, provocada por um carcinoma extradural da base.

Outro tipo de radiografia contrastada que pode trazer uteis esclareci-
mentos, especialmente no diagnéstico diferencial, é a angiografia cerebral.
Segundo Tolosa 125, s60 a arteriografia permite distincdo entre aneurismas
infraclinéideos e tumores para-selares comprimindo os nervos III a VI e,
as vézes, também o II. Pode observar-se uma série de sinais: modificacao
na forma do sifido carotideo (abertura nos tumores da base e do seio ca-
vernoso, achatamento nos meningiomas do tér¢o medial da pequena asa do
esfenodide, forma em ziguezague nos tumores do seio esfenoidal ¢!, 125), des-
locamento da porcdo basal da artéria cerebral anterior para a linha media-
na 133, deformacdo do trecho inicial da cerebral média e/ou distensdo e
abaixamento da coriéidea anterior (nos tumores da base, particularmente
meningiomas da pequena asa do esfendide)?33. Nos tumores da fossa poste-
rior podem ocorrer elevacdo da cerebral posterior e assimetria no grupo
arterial dependente da basilar 125,

EXAME DO LIQUIDO CEFALORRAQUEANO
As informacdes fornecidas pelo exame do ligilido cefalorraqueano sdo

de ordem negativa no tocante a hipertensio, o que virad afastar a generali-
dade dos processos neoplasicos do encéfalo. Eventualmente (como em nossos
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casos 2, 5 e 9), nota-se linfocitose varidvel; o liquor pode, pois, traduzir a
irritacdo meningea provocada pelo tumor. Em alguns casos observa-se hi-
perproteinorraquia, associada ou nao a pleocitose; como seria de esperar, a
existéncia de dissociacdo proteinocitologica é mais encontradica que o incre-
mento isolado dos leucécitos. Needles 8¢ observou, em alguns casos, predo-
minio da fracdo globulinica, caracterizando a desintegracio parenquimatosa
(como ocorreu em nossos casos 3, 8 e 9, em que a reacdo do benjoim co-
loidal mostrou nitida floculacio na zona esquerda).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Entre as afeccOes cuja sintomatologia pode prestar-se a confusdo com
a dos tumores da base, sobressaem os traumatismos cranio-encefalicos, as
polioencefalites, os tumores do tronco encefalico, as meningites basilares e
0s aneurismas de artérias cerebrais.

Traumatismos cranio-encefdlicos — A importancia déstes agentes na
producdo de paralisias associadas de nervos cranianos é de tal ordem que
basta lembrar ter sido durante a primeira grande guerra que as sindromes
do andar posterior foram descritas 28,116,129,130, Em nosso meio, Mello Fi-
lho 78 relatou um caso de traumatismo por bala, com lesdo do facial no
orificio estilomastdoideo e dos nervos bulbares junto aos forames jugular e
condiliano.

As fraturas do créanio, especialmente do rochedo, também podem deter-
minar paralisias conjuntas de nervos cranianos (Cornil e col.2?; Aloin, Vernet
e Roger, Zwirn e Ourgaud, citados por Garcin ¢l). Pagniez e col.?* publi-
caram um caso de paralisia unilateral dos nervos IIT a XII e do simpético,
determinada provavelmente por hematoma traumaético da base craniana.

Os traumas ainda podem atuar indiretamente, como foi observado nos
casos de Pachantoni 92 e Pastine 26, onde a lesdo nervosa foi ocasionada pelo
“blast” da explosdo ou pelo vento de um obus. Admite-se que, nesses casos,
se prcduzam micro-hemorragias na substancia nervosa, responsaveis por
lesGes nucleares dos nervos cranianos.

Polioencefalites — Sao caracterizadas por paralisias de varios nervos
cranianos, porém, ndo s6 elas costumam ser bilaterais, como a evolucado se
faz geralmente com carater saltuario, e as lesbes podem ser do tipo parce-
lado, nuclear. Entretanto, Garcin 4! ja citava os casos de Dercum e de Lévi,
em que as paralisias se haviam mantido unilaterais, e, com Renard 43, tratou
especialmente do assunto, apresentando, entre varios casos de paralisias maul-
tiplas periféricas de origem polioencefalitica, um em que a sindrome foi ex-
tensa e unilateral. Trelles e Lazarte 127 registraram um caso de polioence-
falite subaguda com paralisia unilateral dos nervos III a VIIIL

Nem sempre o diagnoéstico diferencial entre polioencefalite e tumor da
base é simples: no caso de Monier-Vinard e Brunel31l, em vista da norma-
lidade das radiografias da base craniana, foi feito o diagnéstico de polioen-
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cefalite, mas a evolucdo ulterior e a necropsia revelaram que se tratava
de fibrossarcoma basilar.

Tumores do tronco encefdlico — Algumas vézes, estas neoplasias, confi-
gurando uma sindrome paralitica multipla de nervos cranianos, podem levar
a diagnostico erréneo. Assim, no caso de Assis e Maffei®, havia paralisia
dos oito ultimos nervos cranianos a esquerda (em associacdo com sinais ves-
tibulocerebelares), determinada por um glioma do tronco cerebral.

Os granulomas (tuberculosos, luéticos, micoticos) podem eventualmente
comportar-se como os tumores do tronco encefilico. Tal ocorreu no seguin-
te caso.

P.S.,, com 61 anos de idade, brasileiro, branco, internado na Clinica Neurolégica
em 26-4-1960 (reg. HC 583795). Ha 3 meses comecou a sentir dores de cabeca, de
localizacdo predominantemente parietal, com carater continuo. Um més apds, ma-
nifestou-se desvio da bdéca para a esquerda, estabelecendo-se ulteriormente incapa-
cidade de ocluir as palpebras, a direita. Zumbidos e hipoacusia, & direita, também
se fizeram notar desde o principio da doenca. Ha alguns dias, dificuldade para de-
glutir, especialmente os alimentos secos. Ultimamente, dores violentas no territorio
superior da hemiface direita. Exame clinico — Nada de particular em relacdo aos
diversos aparelhos. Rinofaringe e otoscopia normais.

Exame neurolégico — Equilibrio instavel, observando-se retro e lateropulsdes
para a esquerda; a marcha realiza-se com dificuldade, notando-se tendéncia a des-
vios para a esquerda. Nervos cranianos: Acentuada hiposmia a direita. Pupilas
isocdéricas e isocrdmicas, com reflexos conservados. Paralisia do reto externo di-
reito e dos musculos inervados pelo oculomotor & esquerda; fundos oculares nor-
mais. Hipoestesia acentuada e ulceracdo superficial da cérnea direita. Paralisia
facial, de tipo periférico, a direita; ageusia ipsolateral. Hipoacusia e arreflexia ca-
nalicular & excitacdo vestibular, do lado direito. Déste mesmo lado, paralisia velo-
faringolaringea, com estase salivar no seio piriforme. A lingua se desvia para a
direita, quando projetada fora da bdca; 0s movimentos de lateralizacdo para a di-

reita cdo limitados.

Exames complementares — Craniograma: auséncia de sinais de hipertensao in-
tracraniana e de lesdo destrutiva dos ossos da calota ou da base. Ligiiido cefalor-
raqueano (puncdo suboccipital): normal. Carétido-angiografia (direita): normal.

Evolu¢do — O paciente passou a apresentar disturbios respiratérios e, apos a
feitura de perfuracdes occipitais (preparatdrias para a iodoventriculografia), houve
agravacdo do estado geral, ocorrendo o 6bito em 29-6-1960. Necropsia (SS 54380/60,
Dr. Fernando S. Monteiro): Foi verificada a existéncia de lesao bulboprotuberan-
cial, & direita, comprometendo os nucleos dos nervos encefdlicos ai localizados. O
exame histopatologico revelou tratar-se de granuloma, tendo sua parte central
constituida por tecido necrético; no mesmo foram encontradas formacdes com as-
pecto de levedura (coloracdo especifica pelo PAS e Gridley). Trata-se, pois, de
granuloma micético, provavelmente causado por Monilia (a cultura, entretanto, néo
pdde ser realizada).

Meningites créonicas da base — Até ha alguns anos, eram relativamente
freqiientes os registros de casos de paralisias multiplas de nervos cranianos,
determinadas por meningites sifiliticas ou tuberculosas. As primeiras rece-
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beram mesmo, de Charcot, o nome de “tabes superior” e atingiriam parti-
cularmente a raiz motora do trigémeo, os nervos motores oculares e o hipo-
glosso 4. Geralmente, a paralisia é bilateral, mas ha, na literatura, relatos
de sindromes unilaterais. E necessario frisar, porém, que nem sempre o
diagnéstico etiolégico foi estabelecido com seguranca (casos de Rose 199, 33
de Garcin 4!, de Lortat-Jacob e Poumeau-Delille '1; casos de Mendel, de
Rothmann, de Froment, Colrat e Dechaume, citados por Garcin ¢!'). Contudo,
no caso de Rose e Lemalitre 119, além de paralisias oculares, havia francos
sinais de tabes; no caso de Hausman % havia alteracdes radiolégicas da base
sugestivas de osteite luética (reacdo de Wassermann positiva no sangue, ne-
gativa no liquor). Num dos casos de Christiansen 25 (paralisia unilateral
dos nervos I, III, IV, V, VII, VIII e IX) podia falar-se com seguranca em
meningite luética, em vista dos resultados dos exames de liqgiiido cefalorra-
queano e da positividade da reacdo de Wassermann no sangue. Em nosso
meio, Lange e Silva Jr.63 registraram um caso de meningite luética da base
(modalidade Frankl-Hochwartz) com paralisia dos nervos III a VIII a di-
reita, acompanhada de sindrome piramidal no hemicorpo esquerdo; a etio-
logia sifilitica foi firmada pelo exame do ligiiido cefalorraqueano, bem como
pela cura humoral e pela acentuada melhora clinica obtida com o tratamento
especifico.

Quanto as paquimeningites tuberculosas, também numerosos casos com
paralisias unilaterais de nervos cranianos foram relatados. Todavia, essa
etiologia é discutivel em muitos déles (casos de Lortat-Jacob e Hallez 70,
Chatelin 2¢, Jedlowski 57).

Aneurismas de artérias encefdlicas — Enquanto as paralisias dos nervos
motores oculares constituem manifestacoes relativamente freqiientes nos aneu-
rismas da porc¢ao anterior do circulo de Willis, os demais nervos s6 em ra-
rissimas eventualidades vém a ser comprometidos. A lesdo dos nervos ocula-
res pode ocorrer em conseqiiéncia de dois mecanismos: compressao direta
pelo saco aneurismatico, levando a hemorragia intramural por obstrucao
venosa, cu em decorréncia de hemorragia ocasionada pela rotura do aneu-
risma (Hyland e Barnett52), E oObvia, porém, a possibilidade de lesdo de
outros nervos, que nao exclusivamente os motores oculares, em aneurismas
situados em territérios vasculares mais caudais. Tal, por exemplo, o caso
de Molinié 79, caracterizado por paralisia unilateral dos seis Wltimos nervos
cranianos, constituida no decurso de 25 anos.

A andlise dos dados amnésticos e das manifestacdes objetivas, assesso-
rada pelos atuais recursos da radiologia simples e contrastada, do exame
do liquor completo e minucioso, bem como o auxilio valioso do exame neu-
rotorrinolaringolégico, possibilitam, na grande maioria das vézes, o diagnés-
tico diferencial entre os tumores da base e as varias afecgbes aqui referidas.
Convém, entretanto, ter em mente estas possibilidades, para que se possa
fazer um juizo seguro ante os casos de paralisia multipla de nervos crania-
nos. Verificada a normalidade do exame do liqliido cefalorraqueano e a
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harmonia das eventuais alteracgdes vestibulares, essa sindrome neurologica,
quando desacompanhada de sinais de lesdo das vias sensitivas, motoras ou
cerebelares e de hipertensdao intracraniana, deve fazer pensar, inicialmente,
em tumor da base do cranio, mesmo perante a normalidade do craniograma
de rotina e até em presenca de um exame negativo da rinofaringe.

TRATAMENTO

No tocante aos tumores nasofaringeos, os autores mostram-se pessimis-
tas quanto aos resultados do tratamento ciréirgico, visto que a natureza in-
diferenciada e a topografia dessas neoplasias, bem como a precoce ocorréncia
de metastases inabordaveis, nio permitem geralmente a extirpacdo total.
O mesmo podemos dizer das neoplasias primitivas da base do créanio, com
excecdo dos meningiomas.

A radioterapia profunda pelo método do fracionamento (Coutard 3!) pos-
sibilita a concentracdo de doses elevadissimas no foco tumoral. Apds o apa-
recimento desta técnica, em 1929, as estatisticas de sobrevida melhoraram
sensivelmente, embora as cifras variem muito com os autores, o que, segun-
do Scevola 114, se deve a diversidade de fase evolutiva em que o tratamento
foi instituido.

Na indicag¢do da radioterapia deve-se levar em conta o quadro histopa-
tolégico, a sede, o desenvolvimento, as condi¢cdes dos tecidos adjacentes, as
metastases regionais e a distancia, a idade do paciente e as afeccbes con-
comitantes 114, Simmons e Ariel 119, Arana Iniguez e col.5 e Molony 80 tra-
taram pormenorizadamente da técnica da radioterapia convencional. Molo-
ny 80, em 1957, preconizou o emprégo da cobaltoterapia associada ao radium;
de 4 casos assim tratados, 3 estavam vivos, um déles apresentando sobrevida
superior a 2 anos; o autor acredita que, com a aplicacdo désse método, ja
se podera pensar em sobrevidas de 10 anos.

Em um dos casos de linfepitelioma, estudado por Aboab e col.l, o em-
prégo da mostarda nitrogenada associada a radioterapia parece ter contri-
buido para a sensivel remissdo notada no quadro clinico-neurolégico.

A quimioterapia regional anticancerosa, ainda em fase de estudos, po-
derda eventualmente representar importante contribuicdo para a resolucdo
déste problema.

PROGNOSTICO

O progndstico depende da precocidade do diagnéstico e dos caracteres
do tumor 6, tais como natureza histolégica, aspecto macroseépico, localizacdo,
extensdo local, presenca de metastases ganglicnares e condicGes gerais do
paciente.
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As cifras de sobrevida de 5 anos sdo muito variaveis (de 6,2 a 25,0%)
e nao guardam relacdo com o periodo cronolégico em que foram calcula-
das #4, 58, 74, 80,85, 119, 138 Godtfredsen 44 comparou a sobrevida de 5 anos em
270 casos de carcinoma (3,7%) e 270 de sarcomas (19,2%) recolhidos na
literatura, o que significa que o prognéstico é cinco vézes melhor nestes
altimos.

Nos 128 casos de 6bito do material de Simmons e Ariel 119, a duracéao
média apés os primeiros sintomas foi de 27 :neses; em 7 pacientes ndo tra-
tados a sobrevida foi de 17 meses; em 89 pacientes mortos apés terem feito
radioterapia, a sobrevida foi de 31 meses. Os melhores resultados foram
consignados em pacientes de 30 a 40 anos; os mais idosos apresentaram a
menor cifra de sobrevida. Foram obtidas curas em alguns casos com me-
tastases ganglionares unilaterais, o que nao accnteceu em nenhum dos casos
com metastases bilaterais.

Por outro lado, na série de Simmons e Ariel 119, nenhum paciente com
lesbes de nervos cranianos atingiu a sobrevida de 5 anos. No material de
Riggs e col.1°2, mais da metade dos pacientes faleceu dentro de 10 meses
apbés o aparecimento de sinais neurolégicos.

RESUMO

Sao apresentadas as observacoes de 9 pacientes, cuja sintomatologia
neurolégica era circunscrita aos territérios dependentes de nervos cranianos,
acometidos de maneira multipla e, na quase totalidade dos casos, unilateral-
mente. Distarbios neurolégicos nos membros e sinais de hipertensdo intra-
craniana nao existiam. Pronunciadas alteracdes radiolégicas da base do cra-
nio, especialmente localizadas na fossa média, foram evidenciadas em 7 casos.
Quatro das observacdes enquadram-se na sindrome de Garcin, a paralisia
comprometendo globalmente os nervos cranianos de um mesmo lado; nas
demais observacbes ocorreram paralisias associadas de determinados nervos,
geralmente os do andar médio do cranio.

Em face do quadro clinico observado, o diagnodstico de tumor da base
craniana poéde ser estabelecido, apurando-se, em quatro casos, a origem rino-
faringea da neoplasia. Quanto a natureza do tumor, exames histopatologicos
demonstraram tratar-se, em 5 casos, de carcinoma e, em 3, de sarcoma; no
caso restante, tratava-se de tumor glomico.

E ainda apresentada a observagdo de um paciente no qual a sintoma-
tologia se limitava também, praticamente, a paralisia multipla de nervos
cranianos, e no qual o diagnéstico diferencial entre tumor basilar e neoplasia
do tronco encefalico foi especialmente discutido; o exame necroscépico positi-
vou a ultima hipédtese, revelando tratar-se de um granuloma micotico da ponte.

A propésito dos casos relatados, os autores fazem revisdo do assunto,
considerando o histérico, natureza, sintomatologia, diagnostico, diagnostico di-
ferencial, tratamento e prognéstico dos processos tumorais da base do crénio.
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SUMMARY

Multiple wnilateral paralysis of the cranial nerves produced by tumors
of the skull basis.

The authors report the cases of 9 patients whose neurological symptoms
were limited to the areas innervated by the cranial nerves, which were
affected in a multiple way and, in almost all of the cases, unilaterally.
There were neither signs of increased intracranial pressure nor of neuro-
logical involvement of other areas not innervated by the cranial nerves.
Severe roentgenological alterations of the skull basis, specially located in
the middle cranial fossa, were evidenced in 7 cases. Four cases fit the
Garcin’s syndrome, for the paralysis involved all of the cranial nerves in
one side; in the other cases there were associated paralysis of several nerves,
generally those of the middle cranial fossa.

In view of the clinical picture the diagnosis of tumor of the skull basis
could be made, and in 4 of the cases the nasopharyngeal origin of the neo-
plasm was verified. As to the nature of the tumor, histopathological studies
showed that 5 were epitheliomas, 3 were sarcomas, and 1 was a glomus
tumeor.

The authors also report a case in which the symptoms were restricted
to multiple paralysis of cranial nerves, the differential diagnosis between
tumor of the skull basis and neoplasm of the brain stem being particularly
discussed; the post mortem study confirmed the last hypothesis, showing
a mycotic granuloma of the pons.

In connection with the cases reported, the authors make a review of
the subject, considering the history, nature, symptoms, diagnosis, differential
diagnosis, treatment and prognosis of the tumoral conditions of the skull
basis.
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