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RESUMO — Os autores relatam o caso de uma paciente com espasmo hemifacial e impressdo
basilar associados a malformacdo de Arnold-Chiari. Com a descompressdo cirurgica da fossa
posterior, empregada no tratamento da impressdo basilar, houve melhora do quadro clinico
e o espasmo hemifacial se reduziu quanto a frequéncia, duracdo e intensidade. is enfatizada
a necessidade do tratamento etioldgico do espasmo hemifacial, antes de se recorrer a toxina
botulinica.
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Hemifacial spasm in basilar impression and Arnold-€ h iari malformation: Case report.

SUMMARY — The authors report a case of symptomatic basilar impression and Arnold-
Chiari malformation being presented as the first symptom of hemifacial spasm. The surgical
treatment of the malformation resulted in inprovement of the clinical manifestation with
reduction of the hemifacial spasm. The need for the aetiological therapy for the hemifacial
spasm is emphasized, before symptomatic treatment with botulinum toxin is tried.

KEY WORDS: facial nerve, spasm, Arnold-Chiari malformation, basilar impression,
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O espasmo da musculatura inervada pelo facial acomete um lado da face e
caracteriza-se por contracdes paroxisticas, irregulares e de graus variados. Inicia-
se geralmente pelo musculo orbigular da palpebra e acomete em seguida a mus
culatura da comissura labial’>*. E mais comum na mulher, entre a quinta e sexta
décadas, afeta principalmente o lado esquerdo, sendo os espasmos desencadeados
pelo estresse psicologico, cansaco fisico e movimentos da face, podendo ser evi-
denciados mesmo durante o sono e a anestesia12. o espasmo hemifaeial (EHF)
ndo € achado incomum na literatura médica, mas em nosso meio constitul rari-
dade5, principaimente quando comparado a incidéncia de paralisia facial perifé-
rica, outra condicdo patolégica do mesmo nervo. O EHF costumava ser cons-
derado idiopatico em sua grande maioria, mas estudos utilizando angiografia ver-
tebral e tomografia computadorizada de cranio, evidenciaram etiologia bem defi-
nida em 83% dos casos 3. Dentre as etiologias mais citadas encontram-se a vascular,
a neoplasica, as alteragboes degenerativas da transicdo, cranio-vertebral, a infla-
matoria, a infecciosa e a traumatica’. Existem controvérsias quanto a frequéncia
da associacao do EHF com impressao basilar (IB) e/ou malformacao de Arnold-
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Chiari (AC). Segundo ciados referidos por Brito e Silva’, a associacéo foi encon-
trada em 12 de 118 casos (10,1%), tendo em 10 destes o espasmo iniciado 0 qua-
dro clinico. A associacao tem sido descrita raramente na literatura nacional: trés
em 164 casos’. Na Unidade de Neurologia do Hospital de Base do Distrito Fe
deral encontraram-se apenas 18%, em estudo retrospectivo de 10 anos, entre 53
%88)5 de IB e/ou AC atendidos ate 1990 (M. Moura e col.: comunicacao pessoal,

_ O objetivo do presente relato_é chamar a atencdo para a necessidade de
investigacao cuidadosa de casos de EHF, que possibilite o tratamento etiologico.

OBSERVACAO

LCR, paciente com 50 anos de idade, do sexo feminino, branca, natural da Bahia e
procedente do Distrito Federal, registro 183800 do Hospital de Base de Brasilia, internada
em 16-abril-91. A evolucdo do EHF havia se dado em quatro anos. Na admissdo queixava-se
nos ultimos) quatro meses de tontura, oscilopsia, disfagia, nausea e hipoacusia a esquerda (E).
Ao exame, apresentava espasmo hemifacial a E, nistagmo horizontal bilateral rotatério e
nistagmo vertical para baixo, desvio da Uvula para a direita (D) e assimetria de véu,
hiperestesia tatil-dolorosa na hemiface E, atrofia muscular temporal e malar E, e desvio da
marcha para a D. Tinha histéria pregressa de l0pus eritematoso sem sinais de atividade
atualmente e doenca de Chagas compensada. A investigacdo mostrou sinais de lesdo de tronco
cerebral (potencial evocado), impressdo basiliar (radiografia de transicdo cranio-cervieal) e
invaginacdo de amigdalas cerebelares até a segunda vértebra cervical (mielografia-tomogra-
fia cervical, Fig.l).

Durante abordagem cirurgica foi feita lamineetomia C1-C2, craniectomia occipital infe-
rior, abertura e plastica da dura-mater com faseia lata. Apdés um més ja apresentava reducao
na frequéncia, duracdo e intensidade dos espasmos, avaliados segundo o0s critérios preco-
nizados por Marti e cols. 7, diminuicdo da tontuna e desaparecimento da oscilopsia, disfagia
e da ndusea. Ao exame, permanecia o0 desvio da Uvula para a D, o reflexo nauseoso estava
abolido, enquanto a sensibilidade tatil-dolorosa da face e a marcha haviam se normalizado.

COMENTARIOS

~ Qualquer gue sgja a etiologia_encontrada para o EHF, a topografia do
sofrimento neural estard na porgao intracraniana e extra-axial do faciais, 0 me-
canismo fisiopatologico é ainda motivo de discussdo sendo postulado que a com-
pressao constante, ainda que discreta, do nervo facial resulte em desmielinizacao



focal com formacdo de falsas sinapses neste local*. Outros autores admitem
que possa existir estado de hiperexcitabilidade do nacleo do facial em resposta
a estimulos perifericos, ainda que_continuem aceitando a desmielinizacéo focal
do nervo como ponto de transmisséo transaxonica 8,17 e que os_dois mecanismos
fisiopatolégicos ndo segjam excludentess,n. Alem da compressdo do_facial por
vasos ectasiados e tortuosos, podem também dar origem ao EHF a distensdo do
nervo e a diminuicdo do fluxo sanguineo no tronco cerebral’, o que se supde
que ocorra na IB. Esta, que é uma malformagdo 6ssea do crénio, se associa
com frequéncia a outras malformagdes 0sseas e do sistema nervoso e a presenca
de vasos anomalos com trajetos aberrantes™ que podem participar da génese
do EHF. As manifestagbes clinicas mais comuns da malformagéo de Arnold-Chiari
decorrem de desordens bulbo-medulares, cerebelares, obstrucao do IV ventriculo
e sringomielia associada 15 e apresentam-se, em ordem de frequéncia, com dor,
fraqueza, dorméncia e desequilibrio 13.

_ Os sinais preditivos de evolucido desfavoravel, apesar do tratamento cirur-
gico, sdo atrofia muscular, duracdo dos sintomas superior a 24 meses, ataxia,
nistagmo, hiperestesia trigeminal e escoliose'.

_ A mielografia costuma ser o exame mais Util* , a tomografia computado-
rizada com contraste pode evidenciar alteragbes no sistema vertebro-baglar 3.
Ultimamente a ressonancia magnética vem trazendo importante subsidio ao diag-
néstico dc lesdes de fossa posterior mas, no presente relato, o exame definitivo
foi a mielografia com tomografia computadorizada. O estudo neur ofisiologico,
indicando sinais de comprometimento do tronco cerebral, motivou a investigacéo
da fossa posterior com mais empenho.

A descompressao cirurgica da regido do forame magno leva a bons resul-
tadosLio, principalmente quando nédo existe associagcdo com siringomieliai. Mui-
tas vezes ocorrem aderéncias da aracnéide e siringomielial3, requerendo nestes
casos um complemento a técnica cirurgica adotada previamente.

_ E necessério que o tratamento da causa basica reverta, pelo menos par-
cialmente, o quadro_clinico e que a proposta terapéutica ndo seja feita tardia-
mente relacionados a evolucdo desfavoravel (atrofia muscular, ataxia, nistagmo
cirurgico da impressao baslar e/ou Arnold-Chiari nem sempre resulta em desa-
parecimento do EHF 2. No presente relato foram notados alguns sinais suposta-
mente relacionados a evolucdo desfavoravel (atrofia muscular, ataxia, nistagmo
e hiperestesia trigeminal). No entanto, a descompressao cirurgica_trouxe inegavel
beneficio a paciente. Para o EHF que ainda restar, planga-se a aplicacao de toxina
butulinica&.H apds um seguimento de 12 meses, prazo necessario para se dar
remidirizacdo do nervo, segundo medidas de laténcia realizadas varios meses
apos a descompressao io.
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