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Mioclonias sado freqiientes nos casos de epilepsia, sobrevindo de modo
paroxistico e ocorrendo seja isoladamente, como Unica manifestacdo da crise
(pequeno mal miocldnico) ou associadas a outros sintomas, principalmente
a convulsbes. Existem, porém, outras afecgbGes, mais graves e de evolucao
progressiva, nas quais as mioclonias tém parte primordial, assumindo carater
continuo, acompanhando-se ou nio de crises convulsivas generalizadas; isso
ocorre, por exemplo, na epilepsia miocldonica (Unverricht-Lundborg) e na
dissinergia cerebelar mioclénica (Ramsay-Hunt), das quais nos ocuparemos
no presente trabalho.

A epilepsia mioclonica (EM) foi descrita por Unverricht (1891) e Lund-
borg (1903), como afeccido hereditaria de carater progressivo, com crises
convulsivas generalizadas associadas a mioclonias e grave comprometimento
psiquico. Em 1921, Hunt descreveu a dissinergia cerebelar mioclénica (DCM),
constituida pela associacdo da dissinergia cerebelar progressiva com a epi-
lepsia mioclénica de Unverricht-Lundborg. A partir dessas publicac¢des ini-
ciais, varias tém sido as referéncias a essas afecg¢des na literatura. De 36
casos registrados na literatura que compulsamos 2 4 8,14, 16, 21, 26, 27, 29, 32, 36,
37, 41,45, 46 em 9 foi feito o diagnéstico de dissinergia cerebelar miocldnica
e, em 27, de epilepsia mioclénica. A incidéncia predominou nitidamente em
individuos com menos de 20 anos, com um minimo de 3 e um maximo de
29 anos; 23 pacientes eram do sexo masculino e 13 do feminino. O tempo de
evolucdo da doenga variou entre 1 e 24 anos.

Mioclonias, como manifestacbes basicas de ambas as afecc¢des, estavam
presentes em todos os 36 casos. Em apenas 2 constituiram o sintoma inicial
da moléstia, em 8 apareceram concomitantemente com as convulsdes e, em
17, apareceram apods intervalo que variou de meses até 9 anos em relacdo
a4 primeira crise convulsiva. Na maior parte dos 36 casos as mioclonias
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se enquadravam na descricio de De Jong 13: contragdes involuntarias, rapi-
das, arritmicas, assinérgicas, atingindo porcées de musculos, musculos intei-
ros ou grupos musculares; embora permanentes, se agravam em paroxismos,
sendo ativadas por estimulos emocionais, tacteis, visuais e auditivos, ten-
dendo a se atenuar ou desaparecer durante o sono.

Convulsées ocorreram em 28 casos, quase sempre de tipo generalizado.
Dos 8 casos em que nao foram assinaladas crises convulsivas, em 6 foi
feito o diagnéstico de DCM. Em alguns casos foram descritas as crises
acinéticas de Ramsay Hunt (queda brusca sem distarbios de consciéncia).
Em 17 casos as convulsdes constituiram o sintoma inicial da moléstia.

O comprometimento psiquico, tido como uma das principais caracte-
risticas, sobretudo na EM, nao foi verificado na proporcdo esperada. Assim
€ que, dos 36 casos, em apenas 15 havia deterioracdo mental acentuada;
em 11 o rebaixamento mental era leve e, em 6, o psiquismo estava pratica-
mente normal. N&o havia referéncias precisas sébre o exame psiquico em
4 pacientes. E importante acentuar ndo haver relacio entre o grau de
comprometimento psiquico e o tempo de doenca, sendo assinalados casos
com mais de 20 anos de evolucdo e psiquismo normal (Christophe e Re-
mond 8), ao passo que em outros, com menor tempo de evolugcdo, havia
grave comprometimento mental.

Os sinais cerebelares sdo fundamentais no diagnéstico diferencial entre
EM e DCM; sua presenca, associada & triade epilepsia-mioclonia-deméncia,
faz o diagnéstico de DCM. No entanto, sinais cerebelares discretos foram
assinalados também em casos de EM (Grinker e cols.21). A dificuldade da
pesquisa dos sinais cerebelares na vigéncia de mioclonias foi realcada por
Harriman e Millar 27, assim como por Wohlfart e Hook 46. Por essa razido
éstes ultimos equipararam muitos dos 10 casos que estudaram e que rotu-

laram de EM aos descritos por Ramsay Hunt em seu trabalho original.

No que se refere a hereditariedade, em 4 casos havia referéncia a
doenca semelhante nos familiares; havia parentesco entre 6 dos casos apre-
sentados; dos restantes, havia referéncia a convulsdes nos familiares em
3 casos.

O laqitido cefalorraqueano foi normal em todos os casos em que foi
examinado, exceto em um paciente de Melaragno 37, no qual revelou neu-
rolues. O exame radiolégico contrastado (preumencefalografia), quando
anormal, mostrou graus maiores ou menores de dilatacdo ventricular; nos
casos revistos ndo havia relagdo entre essa anormalidade e o tempo de
evolucdo da moléstia. Na literatura consultada, excetuando-se um caso de
Alajouanine e cols.2, ndo havia referéncia a sinais radiolégicos de atrofia
cerebelar.

As alteragées eletrencefalogrdficas encontradas na EM e na DCM de-
pendem, em sua maior parte, da existéncia das mioclonias que se caracte-
rizam por complexos espicula-onda ou poliespiculas-onda.
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Na maioria dos casos a estimulacdo luminosa intermitente provoca
acentuacdo ou aparecimento das anormalidades (Di Risio'7). O ritmo de
base, nos casos mais graves, apresenta desorganizacido mais ou menos acen-
tuada 1.4, 13,30,33 No caso relatado por Daum e cols.!2 havia apenas dis-
ritmia difusa; nos casos de Alajouanine e cols.2 e de Noad e Lance?® o
tracado era ligeiramente anormal, ndo tendo sido registradas alteracoes
eletrencefalograficas caracteristicas das mioclonias.

Gastaut e Rémond ! estudaram as mioclonias sob o ponto de vista
eletrencefalografico verificando serem as poliespiculas as anormalidades mais
freqlientes, vindo, a seguir, os complexos espicula-onda lenta e, raramente,
as ondas lentas sOmente. Segundo éstes autores, nas epilepsias miocldnicas,
as descargas aparecem sObre um tracado de base bastante alterado; nos
estadios avancados da moléstia, embora persistam as mioclonias, ndo ha
correspondéncia elétrica, tudo se passando como se as alteragbes perma-
nentes dos ritmos cerebrais traduzissem uma incapacidade de reacdo do
cortex cerebral as aferéncias subcorticais.

Sdo raros os registros de casos estudados sob o ponto de vista histo-
patolégico. Coube a Lafora33 descrever alteracdes consideradas, se néo
patognomoénicas, pelo menos caracteristicas da EM: corpusculos amildides
intracelulares, de localizacdo difusa, embora predominando nos nucleos da
base. Ajuriaguerra e cols.! e Harriman e Millar 27 encontraram lesfes da
mesma natureza, porém com topografia diversa: os primeiros descreveram
as inclusbes de Lafora predominando no ntcleo denteado do cerebelo, no
locus niger, no globo péalido e no cértex rolandico; os ultimos encontraram
as mesmas lesbes predominando nos nucleos da base, no nucleo rubro e
na substancia reticular., Harriman e Millar 2? encontraram, no coracao e
no figado, lesGes semelhantes as do sistema nervoso. Yakovlev 47 verificou,
em um caso de EM, atrofia acentuada do tronco cerebral e do cerebelo,
atrofias focais com distribuicdo difusa mo cortex cerebelar e grande quan-
tidade de material amiléide na substéncia branca subcortical da regido
centro-parietal dos hemisférios. Watson e Denny-Brown 43 estudaram um
caso de EM, descrevendo uma lipidose neuronal difusa de tipo degeneracao
cerebromacular. Krebs e Plantey 31 estudaram um caso de mioclonias es-
pontaneas, sem manifestacGes epilépticas, verificando a presenca dos cor-
pusculos de Lafora principalmente no tegmento mesencefalico e na parte
alta da protuberancia.

Baseados na localizacdo cortical difusa das inclusdes amiléides, con-
forme referéncias da literatura, Grinker e cols.?! fizeram estudos histo-
patolégicos por bidpsia de cortex, nada tendo verificado de anormal.

Ramsay-Hunt 28, quando descreveu a DCM, estudou um caso associado
a moléstia de Friedreich, encontrando, além das lesbes proprias a esta
ultima, atrofia primaria do sistema denteado e atrofia dos bracos conjun-
tivos. Dimitri e Aranovich16, em um caso de DCM, encontraram lesdes
cronicas de carater abiotrofico em regiGes corticais e nos ntcleos centrais,
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atrofia e esclerose em diversas regioes dos hemisférios cerebelares, nos
nicleos denteados e nas olivas bulbares e, além disso, degeneragdo dos
tratos espinocerebelares. Louis-Bar e van Bogaert 3® assinalaram, em um
caso, graves lesdes do sistema dento-rabrico, com integridade do coértex
cerebelar, ao lado de lesdes degenerativas dos funiculos dorsais da médula,
dos nucleos gracil e cuneiforme e dos nucleos vestibulares. Christophe e
Gruner ¥ ressaltaram a consténcia do comprometimento do nucleo denteado
e dos bracos conjuntivos.

Sob o ponto de vista histoquimico, Harriman e Millar 27 verificaram
que as inclusdes amiloides de Lafora nao contém lipides e sim tracos de
proteinas com reacdes de um Aacido mucopolissacaridico. Esses estudos
foram confirmados ulteriormente por D’Angelo e Martinotti 17 em dois casos;
como Harriman e Millar, éstes autores verificaram a presenca do material
intracelular em outros tecidos do organismo, além do sistema nervoso,
com caracteres quimicos compativeis com a existéncia, em quantidade ra-
zoavel, de mucopolissacarideos. Segundo D’Angelo e Martinotti!!, a con-
comitancia do achado de tais inclusées nas células nervosas e em outros
tecidos, leva a admitir que a moléstia seja o resultado de um distirbio
metabolico geral interessando a todo o organismo. Millard e Neill 38 estu-
daram, pela eletroforese, as mucoproteinas de pacientes portadores de EM,
tendo verificado serem baixos os niveis de proteinas séricas, justificando
ésse achado pela existéncia de inclusdes amildides; assim, as mucoproteinas
se comportariam, nas epilepsias mioclonicas, como o cobre se comporta na
moléstia de Wilson.

CASUISTICA
A — Dissinergia cerebelar mioclénica
Cas0 1 — A.M., 32 anos, sexo masculino, branco. Internado em 16-8-57 (R.G.

67.344). Inicio da moléstia ha 22 anos, de modo lento e insidioso, com abalos mio-
clonicos durante o sono; 4 anos depois o paciente comecou a apresentar crises
convulsivas; a partir do sétimo ano de doenca as mioclonias comecaram a se ma-
nifestar também durante a vigilia, aumentando progressivamente de fregiiéncia e
de intensidade, sofrendo a aclo de fatdores emocionais; nos periodos de maior exa-
cerbacdo das mioclonias ocorriam gquedas bruscas, sem comprometimento da cons-
ciéncia; ha 7 anos, dificuldade na articulacdo da palavra; de 4 anos para ca nao
consegue andar. Antecedentes — Uma irma (falecida) parece ter apresentado a
mesma doenca. Exame clinico-neurologico — Bom estado geral; nado foi encon-
trada qualquer anormalidade para o lado dos diversos 6rgdos e aparelhos. Rebai-
xamento intelectual acentuado. Disbasia; sindrome cerebelar global; abalos mio-
clonicos difusos, assimétricos, irregulares, sofrendo a acado de emocdes, acentuando-
se com a movimentacdo e diminuindo com o repouso; nao existem mioclonias velo-
palatinas. Exames complementares — Exame de ligiiido cefalorraqueano, mediante
puncdo suboccipital, normal. Reacdes sorolégicas para sifilis, negativas. Reacdo
de Weltmann, floculacdo até o tubo 5; reacdo de Hanger positiva (+ +); reacdo
do timol, 4,4 u. Mac Lagan; reacdo de floculacdo do timol positiva (++). Ele-
trocardiograma: taquicardia sinusal. Pnrneumencefalograma: dilatacdo simétrica do
sistema ventricular. Eletrencefalograma: atividade elétrica cerebral constituida,
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nas areas posteriores, por ondas de 6 a 7 c/s principalmente e, em menor proporcao,
por ondas rapidas de pequena voltagem. Nas demais &areas ha predominio de
ondas rdpidas. Espiculas esporadicas, difusas, geralmente seguidas por pequenos
grupos de ondas lentas hipersincronas (5 a 7 c¢/s), foram evidenciadas muitas
vézes no tracado espontaneo. A estimulacdo luminosa intermitente provocou, em
todas as freqliéncias ensaiadas (1 a 15 c¢/s), o aparecimento de complexos espicula-
onda e poliespiculas-onda de grande amplitude, predominando nas &reas occipitais,
sempre acompanhados de manifestacées clinicas (abalos mioclonicos generalizados).

Caso 2 — N.A.,, 23 anos, sexo feminino, branca. Internada em 11-12-57 (R.G.
465.344). Inicio da doenca h& 6 anos, com abalos musculares, predominando nos
membros inferiores; por vézes ésses abalos eram de tal intensidade que provo-
cavam a queda da paciente; os periodos de acalmia foram diminuindo progressi-
vamente, de modo que as mioclonias eram quase continuas na época da interna-
cdo; raras crises epilépticas, tipo grande mal, algum tempo apés o inicio da
moléstia. Antecedentes — Retardo no desenvolvimento psicomotor; uma tia ma-
terna era epiléptica. Exame clinico-neurolégico — Bom estado geral; ndo foram
encontradas anormalidades para o lado dos diversos d6rgaos e aparelhos. Nivel
mental entre 7 e 8 anos de idade. Disbasia; tremores intencionais, hipermetria,
incoordenacdo muscular, disdiadococinesia; abalos musculares do tipo mioclénico em
todo o corpo, aparecendo assimeétricamente e sem ritmicidade, por vézes adqui-
rindo grande intensidade, principalmente ao fechamento das pélpebras. Auséncia de
mioclonias velopalatinas. Exames complementares — Exame de liqitido cefalor-
raqueano, mediante puncdo suboccipital, normal. Reac¢ées soroldgicas para sifilis,
negativas. Pneumencefalografia, normal. Eletrencefalografia: numerosos surtos de
complexos irregulares espicula-onda e de complexos poliespiculas-onda, de grande
amplitude, bilaterais sincronos. Nos intervalos entre os surtos a atividade elétrica
era constituida principaimente por ondas de 6 a 9 c¢/s, com maior voltagem nas
areas posteriores, Estimulos luminosos isolados, mesmo de intensidade relativa-
mente pequena, provocavam sistematicamente a eclosio de paroxismos elétricos
acompanhados de abalos mioclénicos generalizados, predominando nos membros
inferiores.

Caso 3 — M.J.J., 14 anos, sexo feminino, parda. Internada em 28-7-58 (R.G
526.102). Inicio da moléstia ha dois anos com abalos musculares generalizados,
provocados por emocdes; acentuacdo lenta e progressiva das mioclonias que passa-
ram a surgir espontaneamente; por vézes a hipercinesia se intensificava de taf
forma que ocasionava a queda da paciente; ha um ano nado consegue mais andar;
dessa época para cd vem apresentando crises de convulsdes generalizadas (até 4
vézes por més). Exame clinico-neurolégico — Bom estado geral; ndo foram en-
contradas anormalidades para o lado dos diversos orgdos e aparelhos. Deficiéncia
mental acentuada. Distasia e disbasia, sem déficits motores; sindrome cerebelar
global; abalos mioclénicos generalizados, arritmicos e assimétricos, que se exacer-
bam com estimulos luminosos. N&o existem mioclonias velopalatinas. Exames
complementares — Exame de ligiiido cefalorraqueano, mediante puncdo suboccipi-
tal, normal. Reacdes soroldgicas para sifilis, negativas. Reacdo de Weltmann, flo-
culacao até o tubo 51/2; reacdo de Hanger, negativa; reacdo de turvacdo do timal,
4,1 u. Mac Lagan; reac¢do de floculacdo do timol, negativa. Pneumencefalografia:
discreta dilatacdo wventricular simétrica. Eletrencefalografia: numerosos surtos de
ondas lentas de amplitude elevada, com freqiiéncia de 3 a 4 c/s, difusas, com
espiculas intercaladas de maneira irregular, formando complexos espicula-onda;
raramente os surtos se acompanham de abalos mioclénicos generalizados. Entre
os paroxismos, a atividade elétrica era constituida principalmente por ondas de 3
a 5 c¢/s, observando-se moderada assimetria entre as areas parieto-occipitais, com
maior voltagem a esquerda. Evidente ativacdo com a estimulacdo luminosa inter-
mitente.
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Cas0 4 — M.M.A.,, 24 anos, sexo feminino, branca. Internada em 13-11-59
(R.G. 572.454). Inicio da moléstia ha dois anos e meio com abalos musculares
generalizados e quedas, sem disturbios de consciéncia; as mioclonias sobrevinham
em crises, cada 4 a 6 dias, ndo interferindo com as atividades normais da paciente;
o quadro foi-se intensificando progressivamente de modo que, de um ano para
c4, a paciente ndo consegue mais andar. H& cérca de um ano apresentou crise
convulsiva, que se repetiu por mais trés vézes. Antecedentes — A genitora foi
doente mental. Exame clinico-neurolégico — Mau estado geral e de nutricdo;
nio foram encontradas anormalidades para o lado dos diversos 6rgdos e aparelhos.
Nao ha déficit mental. Distasia e disbasia; sindrome cerebelar global; abalos
mioclénicos difusos, assimétricos e arritmicos, aparecendo em surtos quase conti-
nuos, acentuando-se com o fechamento das palpebras e com as emocdes. As mio-
clonias interessam a todos os grupos musculares indistintamente. Exames comple-
mentares — FExame de liqiiido cefalorraqueano, mediante puncédo suboccipital, nor-
mal. Rea¢des soroldgicas para stfilis, negativas. Eletrencefalografia: pequenos
surtos, raros, de complexos espicula-onda, irregulares, difusos e simétricos, de am-
plitude elevada. Esse tipo de descarga era provocado pela fotoestimulacdo que
também determinava o aparecimento de abalos mioclénicos.

Caso 5 — V.H.V.A,, 20 anos, sexo feminino, branca. Internada em 12-9-60
(R.G. 600.319). Inicio da moléstia ha 3 anos com abalos musculares acometendo
todo o corpo, com cardter paroxistico e de rapida duracio; ésses episédios au-
mentaram progressivamente de freqiiéncia, com duracdo cada vez maior, sofrendo
a acdo nitida de fatores emocionais; ha 6 meses, convulsao generalizada. Antece-
dentes — Retardo no desenvolvimento psiquico. Exame clinico-neuroldgico — Bom
estado geral; ndo foram encontradas anormalidades para o lado dos diversos
6rgidos e aparelhos. Debilidade mental. Distasia e disbasia; braditeleocinesia na
manobra index-nariz bilateralmente; disdiadococinesia; disartria; abalos musculares
caracterizados por movimentos bruscos, rapidos, sem ritmicidade, irregulares; ndo
existem mioclonias velopalatinas. Estrabismo divergente & esquerda. Exames com-
plementares -— Exame de ligiido cefalorraqueano, mediante puncdo suboccipital,
normal. Reacées sorolégicas para sifilis, negativas. Reacdo de Weltmann, flocula-
cdo até o tubo 21/2; reacdo de Hanger, positiva (+); reacdo de turvacdo do timol,
2,0 u. Mac Lagan; reacdo de floculacdo do timol, positiva (+). Pneumencefalo-
grafiea normal. Elelrencefalografia: disritmia paroxistica difusa constituida por
numerosas descargas de poliespiculas e complexos poliespiculas-onda, irregulares,
freqiientemente acompanhados por abalos mioclénicos. A estimulacio luminosa in-
termitente provocou sempre o aparecimento de surtos disritmicos.

B — Epilepsia mioclénica

Caso 6 — A.BM., 25 anos, sexo masculino, branco. Internado em 25-3-60
(R.G. 581.508). Inicio da moléstia ha 18 anos com abalos acometendo todos os
grupos musculares indistintamente, sempre com cariter episédico, quase didrio,
néao interferindo com os hAbitos normais de vida do paciente; por vézes as mio-
clonias determinavam queda, sendo também relatada a ocorréncia de crises com
perda de consciéncia, mas sem fenémenos convulsivos; as mioclonias foram-se acen-
tuando progressivamente de tal forma que, de 6 meses para ci, sdo praticamente
continuas, impedindo a marcha. Exame clinico-neurolégico — Bom estado geral;
ndo foram encontradas anormalidades para o lado dos diversos 6rgdos e aparelhos.
Rebaixamento intelectual acentuado. Equilibrio normal; nenhum déficit muscular;
as manobras para pesquisa da taxia sd@o prejudicadas pela interferéncia de mio-
clonias; disdiadococinesia; disartria; abalos musculares acentuando-se com as emo-
cOes; ndo existem mioclonias velopalatinas; certo grau de hipertonia em extensao
dos membros inferiores, com exagéro dos reflexos de postura; reflexos patelares
exaltados bilateralmente; clono esgotiavel de pés e rétulas. Exames complemen-
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tares — Exame de lqitido cefalorraqueano, mediante puncdo suboccipital, normal.
Reacdo de Weltmann, floculacio até o tubo 41/2; reacdo de Hanger, positiva (+);
reacdo do timol, 2,0 u. Mac Lagan; reacdo de flocula¢cdo do timol, negativa. Pneu-
mencefalografia: discreta dilatacdo ventricular simétrica. Eletrencefalografia: dis-
ritmia paroxistica bilateral sincrona, constituida por complexos espicula-onda de
3 c¢/s, de amplitude elevada, isolados ou em pequenos grupos, difusos e simétricos;
a estimulacdo luminosa intermitente provocou o aparecimento de descargas isola-
das, difusas, de complexos irregulares espicula-onda, e acompanhamento clinico,
mioclénico.

Caso 7 — C.F.A, 18 anos, sexo masculino, branco. Internado em 25-5-60
(R.G. 586.895). Inicio da moléstia ha dois anos, com crises convulsivas generali-
zadas, de freqiiéncia mensal; logo depois surgiram mioclonias interessando todo
0 corpo, cuja exacerbacdo culminava com uma crise convulsiva, seguindo-se um
periodo de acalmia; as mioclonias foram-se acentuando progressivamente de modo
a impedir a marcha. Exame clinico-neuroldgico — Bom estado geral; ndo foram
encontradas anormalidades para o lado dos diversos Orgdos e aparelhos. Psiquismo
aparentemente normal. Equilibrio normal; disdiadococinesia; disartria; mioclonias
de grande intensidade, difusas, assimétricas e arritmicas, impossibilitando a mar-
cha; auséncia de mioclonias velopalatinas. Exames complementares — Exame de
liguido cefalorraqueano, mediante puncdo suboccipital, normal. Reacdes sorolégi-
cas para sifilis, negativas. Reacdo de Weltmann, floculacdo até o tubo 6 1/2; reacdo
de Hanger, negativa; reacdo de turvacdo do timol, 4,1 u. Mac Lagan; reacdo de
floculacdo do timol, negativa; reacdo do formol-gel, negativa. Radiografias de
crdnio: impressdo basilar. Pneumencefalografia: dilatacdo simétrica do sistema
ventricular. Eletrencefalografia: disritmia paroxistica difusa constituida por nu-
merosos surtos difusos e simétricos de ondas 4 a 5 c¢/s de voltagem elevada e de
complexos irregulares espicula-onda e poliespiculas-onda; a fotoestimulacio nao
provocou agravamento.

Durante o periodo de internacdo foram observadas crises psicomotoras.

Caso 8 — AP.S.,, 4 anos, sexo feminino, branca. Internada em 10-10-60 (R.G.
602.365). Inicio da moléstia ha cérca de um ano com crise de perda da cons-
ciéncia sem convulsdes; crises idénticas repetiram-se por 3 vézes nos 4 meses
seguintes; depois, progressivamente, surgiram dificuldade a4 marcha e & fala e
abalos musculares nos membros inferiores; piora progressiva, com deterioracéo
mental; nos dias que precederam a internacdo ocorreram crises convulsivas. Ante-
cedentes: um irméo, com 5 anos de idade, tem doenca semelhante. Exame clinico-
neurolégico — Regular estado geral; ndo foram encontradas anormalidades nos
diversos orgdos e aparelhos. A paciente ndo contatua pela palavra; olhar indi-
ferente; evidente rebaixamento mental. Equilibrio e marcha impossiveis; forca
muscular reduzida, de maneira discreta, globalmente; discreta hipertonia nos 4
membros; a pesquisa da coordenacdo é prejudicada pela falta de cooperacio;
abalos mioclonicos, ndo muito intensos, irregulares, difusos, aparecendo em surtos,
com Jongos periodos de acalmia; reflexos profundos exaltados de maneira geral,
com sinal de Babinski & esquerda; discreto estrabismo convergente a direita.
Exames complementares — Exame de ligiiido cefalorraqueano, mediante puncéo
suboccipital, normal. Reacdes sorolégicas para sifilis negativas. Radiografia do
crdnio: microcefalia relativa. Eletrencefalografia: atividade elétrica cerebral cons-
tituida principalmente por ondas lentas irregulares de 3 a 7 c¢/s, com raras ondas
sharp intercaladas. A fotoestimulacdo provocou o aparecimento de uma disritmia
paroxistica difusa constituida por complexos irregulares espicula-onda e poliespi-
culas-onda.
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ESTUDO ELETRENCEFALOGRAFICO

Todos os pacientes foram submetidos a um total de 31 exames eletren-
cefalograficos. A estimulacdo luminosa intermitente foi praticada em todos
e, em 4 pacientes, foi estudado o efeito de um curarizante (cloreto de
succinilcolina*) sébre o tracado.

Comparagdo entre os tragados — Observou-se variabilidade do tracado
quanto a intensidade das alteracbes e quanto a forma dos surtos disritmicos,
nao s6 quando eram considerados pacientes diferentes, como também quando
se comparavam tracados do mesmo paciente em dias diferentes. Nos casos
mais graves, em que os abalos mioclénicos generalizados se apresentavam
com freqiiéncia e intensidade maiores, o tipo de anormalidade paroxistica
mais encontrado foi o de complexos poliespiculas-onda (figura 1), coincidindo
as descargas registradas com o aparecimento das mioclonias. Pelo contrério,
nos casos em que os abalos mioclonicos eram raros, os surtos disritmicos
eram representados, quase exclusivamente, por complexos espicula-onda iso-
lados ou em grupos, difusos e simétricos ou limitados a Aareas pouco exten-
sas. Nos intervalos entre os surtos foi observada, na maioria dos tracados,
uma atividade elétrica constituida predominantemente por ondas teta.

Sensibilidade & [fotoestimulagdo — A sensibilidade & fotoestimulacao
intermitente se mostrou elevada em 6 casos; em um désses casos, que ja
foi objeto de publicacdo anterior3, a sensibilidade a estimulacdo luminosa
era tao intensa que ao simples piscamento seguiam-se, quase sempre, des-
cargas disritmicas de amplitude elevada, em grande numero, e violentos
abalos mioclonicos generalizados. Em dois casos foram obtidas respostas

inconstantes a fotoestimulacio.

Ac¢do do cloreto de succinilcolina (CSC) — A injecdo do cloreto de
succinileolina foi feita em 4 pacientes durante registro eletrencefalogra-
fico. Sua utilizacio teve por objetivo eliminar do tragado os potenciais
musculares e verificar, assim, qual a participacdo désses potenciais nas des-
cargas de poliespiculas registradas nos tracados espontineos. Seu uso foi
preconizado por Anderson e Funk3 com a finalidade de afastar os poten-
ciais musculares e os artefatos devidos a movimentos.

Em dois désses casos, enquanto perdurou a acao do CSC, foi observada
notavel diferenca nos registros eletrencefalograficos anterior e posterior a
injecdo do medicamento, cujo efeito se manifestava durante cérca de 4
minutos. Comparando-se as figuras 1 e 2, referentes a um caso em que
os abalos mioclénicos eram particularmente intensos e numerosos, verifi-
ca-se ndo s6 a substituicdo dos complexos poliespiculas-onda por complexos

* Taquicurin, Laboratorio Paulista de Biologia.
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Fig. 1 — Caso 5. Tracado espontineo mostrando numerosas descargas de poli-

espiculas € de complexos poliespiculas-onda. Concomitantemente, abalos mioclénicos.
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Fig. 2 — Caso 5. Trecho de tracado obtido durante ac¢do de cloreto de succinilcolina
(Taquicurin): observa-se a presenca de complexos espicula-onda irregulares e dimi-
nuicdo do numero de espiculas em comparacdo com a figura 1.
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Fig. 8 — Caso 5. Parte do tragado obtido durante a ag¢do do Taquicurin: observe-se
a auséncia de surtos disritmicos.

espicula-onda de 3 a 4 c¢/s, como também o desaparecimento quase completo
dos surtos disritmicos enquanto perdurou o efeito da substancia curari-
zante. Assim, os paroxismos disritmicos, que se sucediam a curtos inter-
valos (segundos) antes da injecdo, s6 foram evidenciados, raramente, du-
rante os 3 ou 4 minutos em que atuou o CSC, podendo-se destacar um
trecho de tracado correspondente a um minuto, sem qualquer disritmia.

COMENTARIOS

Em todos os casos a moléstia se iniciou de maneira insidiosa, evo-
luindo de modo lentamente progressivo. Em apenas um paciente (caso 8)
a doenca assumiu carater mais agudo, lembrando o caso descrito por Janny
¢ Gibert 29, Excetuando-se dois casos, nos quais a moléstia se iniciou em
idade inferior a 10 anos, nos demais o inicio ocorreu acima dessa idade,
com um limite superior de 21 anos. Em 5 casos foi feito o diagndstico
clinico de dissinergia cerebelar mioclonica e, em 3, de epilepsia mioclénica.
Contrariamente ao que vem descrito na maior parte dos casos referidos
na literatura, em 5 pacientes as mioclonias constituiram o sintoma inicial
precedendo, de meses até anos, o aparecimento de convulsoes.

Pela anamnese néo foi possivel identificar o inicio do quadro cerebelar.
Todos os pacientes, no momento da internacdo, estavam incapacitados de
andar; essa incapacidade surgia em determinada época da evolucdo, coin-
cidindo com o agravamento das mioclonias. Estas, pela sua intensidade,
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impediam a marcha, mascarando os distirbios de equilibrio de origem cere-
belar que porventura os pacientes apresentassem.

Em dois pacientes (um caso de DCM e um de EM) havia referéncia
a mesma doenca em irmaos. Em um caso havia antecedentes familiares
epilépticos. Nos demais, nada foi apurado nesse sentido. Novelleto 4°, ba-
seado em ampla revisdo bibliografica, pensa que o cariter hereditario deve
ser encarado com prudéncia em relacaio 4 EM, admitindo ser mais conve-
niente determinar a hereditariedade em relacdo aos processos organicos
que podem levar a essa sindrome. Walsh 44, baseado no estudo das familias
de 4 pacientes, procurou demonstrar que a EM é moléstia hereditaria, com
cardter recessivo. Wada e col.#3, estudando 96 parentes de dois irmdos
portadores de EM, 24 dos quais também sob o ponto de vista eletrencefa-
lografico, chegaram a mesma conclus@do que Walsh e tentaram estabelecer
relagdo entre EM e as epilepsias de modo geral, principalmente quanto a
hereditariedade.

As mioclonias apresentaram as mesmas caracteristicas em todos os 8
casos, enquadrando-se na descricio de De Jong. Em um caso (caso 1) a
moléstia se iniciou com abalos musculares durante o sono, assim permane-
cendo durante 7 anos; sOmente a partir de entdo elas surgiram durante
a vigilia, com freqiiéncia cada vez maior, até se tornarem praticamente
continuas. Embora pessoas normais possam apresentar “abalos noturnos”,
principalmente no inicio e no final do sono, essas manifestagdes, quando
exageradas, podem relacionar-se com fendmenos epilépticos. Symonds 42,
baseando-se em 5 casos estudados e em elementos obtidos em revisdo biblio-
grafica, concluiu ser a sindrome das mioclonias noturnas uma variante
epiléptica que pode ter carater familiar. Nosso caso realca essa hipdtese.

A fisiopatogenia das mioclonias é, até hoje, assunto controvertido. Sendo
os abalos mioclénicos arritmicos e difusos, o térmo foi também empregado
para designar fendmenos ritmicos e localizados. As mioclonias palato-farin-
go-laringo-6culo-diafragmaticas sdo caracterizadas por movimentos involun-
tarios ritmicos do palato mole, do faringe, do laringe, dos musculos oculares,
do diafragma e, as vézes, de outros musculos, podendo ser uni ou bilaterais.
A ésse respeito Foix e cols. 8 estudaram 4 casos; o exame histopatologico
mostrou, em todos, comprometimento do trato tegmento-olivar (feixe cen-
tral da calota), com degeneracdo pseudo-hipertréfica da oliva bulbar. Van
Bogaert e Bertrand * verificaram, em um caso, lesbes no nucleo denteado
direito, com degeneracdo hipertrofica da oliva bulbar esquerda e atrofia
do braco conjuntivo direito, estando intacto o trato tegmento-olivar; se-
gundo éstes autores, as mioclonias ritmicas dependeriam da lesdo de um
vasto sistema funcional cujas sinapses essenciais se localizariam nas olivas
bulbares e nos nucleos denteados do cerebelo. Guillain e Mollaret 22, re-
gistrando dois casos de mioclonias ritmicas velo-faringo-laringo-6culo-dia-
fragmaticas, atribuiram tais hipercinesias & interrupcdo de um sistema
triangular com &apices no nucleo rubro, na oliva bulbar e no nicleo den-
teado. Os mesmos autores, em trabalho ulterior 23, assinalaram que em
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alguns casos, ao lado das miocionias velopalatinas, existem mioclonias em
outros territérios musculares (pescoco e abdome), admitindo nao haver uma
fronteira absoluta entre os mioclonias esqueléticas e as ritmicas. Guillain
e Thurel 2¢ relataram um caso em que, além de mioclonias titmicas velo-
palatinas, havia mioclonias nos membros a esquerda; os autores admitiram
que lesbes no mesencéfalo, nos bracos conjuntivos, no trato tegmento-olivar,
na oliva bulbar e nas fibras olivo-denteadas condicionassem as mioclonias
esqueléticas e as ndo esqueléticas. Guillain, Mollaret e Bertrand 25 estu-
daram, sob o ponto de vista histolégico, um caso de mioclonias ritmicas,
encontrando degenerescéncia das olivas bulbares, atrofia dos corpos resti-
formes e degeneracao do nucleo denteado, com integridade do trato tegmento-
olivar. Delmas-Marsalet e van Bogaert 15 descreveram, em um caso de mio-
clonias ritmicas determinadas por intervengao cirdrgica no tronco cerebral,
lesbes do nucleo denteado e do trato tegmento-olivar no mesmo lado das
mioclonias, com lesGes olivares recentes, certamente ulteriores ao apareci-
mento das mioclonias.

Esta rapida revisao bibilografica mostra a importancia de certas estru-
turas do tronco cerebral e do cerebelo na génese das mioclonias ritmicas
ou nao. Lesdes do trato tegmento-olivar, das olivas bulbares, dos nucleos
denteados e do pedanculo cerebelar superior sdo comuns a quase todos os
casos. Lesdes de determinadas zonas do “triangulo” de Guillain e Mollaret
provocariam degeneracoes retrégradas, das quais a degeneracdo hipertroéfica
das olivas bulbares seria o exemplo mais frisante. Bebin ¢ estudou o trato
tegmento-olivar em macacos, sob o ponto de vista anatomico e experimental,
verificando que as fibras que o constituem, de comprimento variavel, partem
principalmente do tegmento do tronco cerebral, terminando na oliva infe-
rior; ésse feixe contém nio s6 fibras provenientes do nicleo rubro, mas
também do nucleo denteado do cerebelo; sua estimulacao produz movi-
mentos da musculatura do véu do paladar, elevacao e desvio da uvula,
elevacao e contracdo do palato mole para o lado estimulado. Bebin con-
cluiu que as mioclonias velopalatinas resultam de um desequilibrio no sistema
constituido pelo nuacleo denteado, pelo trato tegmento-olivar e pela oliva
inferior, causado por lesdes irritativas e destrutivas; nestas ultimas, as
hipercinesias ocorrem no lado contralateral a lesdo olivar, sendo ipsolate-
rais em relacdo a lesao do niacleo denteado. Segundo Bebin ndo é sOmente
a lesdo do trato tegmento-olivar que explica a degeneracao hipertrofica da
oliva bulbar, conforme era admitido anteriormente; a lesdo do nucleo den-
teado contralateral, que concorre com fibras para a constituicio désse
feixe, também poderia levar a ésse tipo de alteracdo olivar. Esse trabalho,
publicado em 1956, concorda com o de van Bogaert e Bertrand® (1928)
no qual os autores, estudando um caso com lesao do nucleo denteado direito
e degeneracdo hipertréfica da oliva bulbar esquerda, aventaram a hipbtese
de que esta degeneracdo fosse cruzada, dependendo de degenerac¢do retrod-
grada com ponto de partida no nicleo denteado contralateral.

O advento da eletrencefalografia trouxe novos elementos no sentido
de lancar maiores esclarecimentos, fisiopatogénicos, sobre as mioclonias.
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Grinker e cols. 2t fizeram registros eletrencefalograficos e musculares simul-
taneos, verificando que as espiculas eram sincronas com as mioclonias e se
iniciavam nos poélos frontais. Haguenau e cols. 26 fizeram registros eletren-
cefalograficos e eletromiograficos concomitantes, com fotoestimulacio, veri-
ficando que os complexos espicula-onda apareciam com ou sem acompanha-
mento mioclonico e que os abalos mioclénicos as vézes ndo apresentavam
correspondéncia eletrencefalografica; considerando o tempo de conducido do
estimulo retiniano para os centros receptores e o tempo decorrido para
que fossem obtidas as respostas eletrencefalica e muscular, Haguenau e
cols. admitiram que a lesdo determinante das mioclonias se localiza em
regiio mediana, na parte alta do tronco cerebral. Christophe e Rémond ¢
endossaram essa hipdtese quando fizeram o estudo eletrencefalografico de
um caso de DCM, no qual registraram complexos espicula-onda bilaterais
e simétricos. A existéncia de ritmos delta, particularmente occipitais, indi-
caria, segundo Gastaut e Rémond°, a existéncia de lesdo ao nivel dos
bracos conjuntivos, da qual essa anormalidade eletrencefalografica seria um
sinal a distancia. Lecasble 34, estudando um caso de EM e baseando-se tam-
bém no tempo de conduc¢do do estimulo luminoso e no tempo necessario
para a obtencdo da resposta motora, verificou que o estimulo motor nasce
em nivel subcortical. Gastaut e Rémond 1® verificaram que a resposta mio-
clonica pode preceder, sobrepor-se ou seguir-se a espicula cortical e, por
isso, admitiram que a resposta muscular ndo depende da descarga cortical;
ambas as respostas dependem de um terceiro fenémeno, de localizacdo pro-
vavel em estruturas mesodiencefalicas, com irradiacdo do estimulo supe-
riormente, para o cdrtex e, inferiormente, para os neurdnios motores; a
variacdo no tempo de irradiacdo seria responsavel pelo assincronismo entre
as respostas corticais e musculares. Kreindler e cols. 32 fizeram o estudo ele-
trencefalografico de 3 casos de DCM verificando a acado, sb6bre o tracado
e sObre o quadro clinico, da clorpromazina e da adrenalina; levando em
conta os resultados obtidos e considerando que essas substancias tém acédo
sObre a substancia reticular, julgaram os autores ser a substlncia reticular
mesodiencefalica a sede provavel das lesGes responsaveis pelas mioclonias.

Segundo Gozzano e Vizioli 2%, o cortex cerebral tem papel, se nao essen-
cial, pelo menos de grande importancia na fisiopatogenia das mioclonias.
possivelmente mediante diminui¢cdo das descargas inibidoras coértico-reticula-
res, liberando a acdo ativadora da formacao reticular. O cerebelo teria im-
portancia fundamental na cessacdo das mioclonias pois cada descarga es-
pinal, que resulta em mioclonia, provoca uma poderosa descarga de im-
pulsos aferentes para o cerebelo, particularmente para o lobo anterior que
funciona como &rea supressora; considerando que o lobo anterior do cere-
belo se projeta na formacdo reticular inibidora parece légico, segundo Goz-
zano e Vizioli, que a descarga do neurdnio motor espinal que provoca a mio-
clonia, eventualmente a inibe através das vias espinocerebelar, cerebelo-
reticular e reticulospinal. Dessa forma parece ser justificado admitir a
existéncia de um circuito reticulo-espino-cerebelo-reticulo-espinal controlan-
do a génese e a cessacdo das mioclonias.
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Noad e Lance3? explicam as mioclonias generalizadas por descargas
macicas e paroxisticas da substéncia reticular, através do trato reticulo-
espinal facilitador; as mioclonias parciais seriam produzidas por descargas
parciais e as mioclonias de pequenos grupos de fibras musculares seriam
devidas a disturbios das influéncias inibitérias descendentes da substancia
reticular.

Da analise dos resultados fornecidos pela eletrencefalografia, uma con-
clusdo se impde: é em nivel subcortical que nasce o estimulo miocldnico,
provavelmente na substancia reticular da regido mesodiencefalica.

Diante dos achados de autopsia, parece razodvel aproximar as lesdes
responsaveis pela DCM daquelas que produzem a mioclonia velopalatina,
ou seja, com localizacao predominante na regido bulbocerebelar; as lesdes
encontradas na EM estariam localizadas na parte alta do tronco cerebral.
Essa opinido é compartilhada, em parte, por Krebs3°. Entretanto, a loca-
lizacdo bulbocerebelar das lesGes na DCM é posta em davida pelo tra-
balho de Christophe e Rémond 8 que, como vimos, estudando um caso sob o
ponto de vista eletrencefalogréafico, localizaram o ponto de origem das des-

cargas mioclonicas na parte alta do tronco cerebral.

Como se pode depreender, a fisiopatogenia das mioclonias é ainda
assunto obscuro. Ha aparente contradi¢io entre as hipéteses fisiopatogé-
nicas formuladas quando se tomam por base os dados eletrencefalograficos
e os anatomo-patolégicos: aquéles tendem a situar a lesdo na parte alta
do tronco cerebral; éstes, na parte baixa (bulbocerebelar). Mesmo quando
encaradas ambas as afec¢cbes apenas sob o ponto de vista histopatoldgico,
alguns aspectos divergentes sio encontrados. Uma analise cuidadosa de-
monstra que as lesbes encontradas na EM, independentemente da natureza
e do carater difuso que assumem, ocorrem também em estruturas que
entram na constituicio do “tridngulo” de Guillain e Mollaret, seja na sua
porcdo superior (regido tegmental), seja no segmento bulbocerebelar.

Em nosso modo de ver, as lesbes responsaveis pelas mioclonias em
geral estdo localizadas em algum ponto ou em alguns pontos de uma vasta
area que corresponde, em linhas gerais, ao tridngulo de Guillain e Mollaret.
Desde que, como vimos, o comprometimento de determinadas partes désse
tridangulo leva a degeneragdo retrégrada de vias e nicleos correspondentes,
torna-se dificil, em determinadoc momento, interpretar as alteracdes anatomo-
patologicas; nesse caso pode ser surpreendido um quadro histopatolégico
que pode estar em franca evolucdo ainda, ndo se encontrando definidas
as alteracbes. Dessa forma pode ser explicada a variedade das descrigbes
histolégicas referidas na literatura, sempre com a mesma base comum, mas
com nuances quando comparados os casos entre si. O que chama a aten¢ao,
e insistimos nesse ponto, é a constincia com que determinadas estruturas
sao lesadas, em grau maior ou menor, sempre se enquadrando no “tridn-
gulo” de Guillain e Mollaret.

Se do ponto de vista anatomo-patologico é possivel, até certo ponto,
unificar as lesdes geradoras de mioclonias, a mesma tentativa deve ser
feita em relacdo aos achados eletrencefalograficos. Ndo sera dificil admi-
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tir que as alteracdes elétricas registradas, localizando o estimulo na parte
alta do tronco cerebral, decorram de lesao ao nivel do apice do “tridngulo”,
representado pela regidao tegmental. Encarando-se o problema dessa forma,
verifica-se que ndo ha contradicdo entre ambos os métodos de pesquisa.

Apesar da complexidade das estruturas compreendidas no tridngulo, é
desnecessario ressaltar a importancia, provavelmente fundamental, que de-
sempenha a substancia reticular na fisiopatogenia das mioclonias (Gozzano
e Vizioli 20 e Noad e Lance 39),

Outras manifestagcbes — Convulsdes generalizadas ocorreram em todos
os casos, com freqiiéncia varidavel. As crises estaticas de Ramsay Hunt
foram referidas sempre gue as mioclonias adquiriam certo grau de inten-
sidade.

Em virtude da diferenciacao clinica entre DCM e EM basear-se prin-
cipalmente na existéncia, naquela, de sinais cerebelares, em alguns casos
é dificil o diagnostico diferencial. Encontramos, em nhossos casos, as mesmas
dificuldades referidas por varios autores na pesquisa dos sinais cerebelares.
A intercorréncia de mioclonias tornava por vézes impossivel uma conclusio.
SOomente apos exames repetidos, em periodos de acalmia das mioclonias, é
que pudemos fazer o diagnéstico clinico de DCM.

Em dois casos (6 e 8) havia sinais piramido-extrapiramidais. A ésse
propésito cumpre referir a opinido de Noad e Lance3° segundo os quais,
tanto a sindrome extrapiramidal como a cerebelar, tdo freqilentemente asso-
ciadas & EM, sdo facilmente explicaveis pelas conexdes désses sistemas com
o sistema reticular.

O exame mental, feito em 7 casos, revelou rebaixamento acentuado
em 6 e comprometimento leve em um, sem haver relacdo nitida com o
tempo de evolucdo da moléstia.

Exames complementares — O exame de liquido cefalorraqueano foi
normal em todos os casos. O pneumencefalograma, feito em 6 casos, foi
anormal em 4, tendo mostrado a existéncia de dilatacdo ventricular simé-
trica, o que atesta a gravidade e a difusdo do processo. Em apenas um
caso havia sinais radiologicos que fizeram suspeitar da existéncia de atro-
fia cerebelar; mas ndo houve elementos seguros para que pudesse ser feita
uma afirmacdo. Esse dado negativo corrobora os achados de autépsia, se-
gundo os quais as alteragGes cerebelares ocorrem em maior grau no nicleo
denteado e nas vias déle dependentes, estando menos comprometido o cortex
cerebelar.

A analise dos resultados eletrencefalograficos demonstra, a nosso ver,
de maneira indiscutivel, que o componente poliespicula, tal como se apre-
senta na figura 1, é constituido principalmente por potenciais musculares,
embora muitas vézes nao sejam evidentes clinicamente as contragdoes mus-
culares responsaveis por sua génese. A eliminacdo do componente muscu-
lar pelo cloreto de succinilcolina possibilita apreciar, em forma pura, a des-

carga mioclonica cortical (fig. 2), representada por complexos espicula-onda.
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Alids, nos pacientes em que os abalos mioclonicos eram raros e pouco
intensos, os surtos disritmicos eram representados, quase exclusivamente,
por complexos espicula-onda, e naoc por poliespiculas-onda.

E evidente também que o CSC promove acentuada diminuicdo da fre-
qiéncia dos surtos disritmicos. Isso seria explicado pela atuacdo do CSC
no sistema nervoso central, como anticonvulsionante; essa acao, entretanto,
nao foi demonstrada até agora. Por outro lado, admitindo que as descar-
gas mioclénicas se originem em estruturas subcorticais e se propaguem em
dois sentidos, isto &, para o cértex cerebral e para os motoneurénios, a eli-
minac¢do dos potenciais musculares pelo CSC permitiria o registro das des-
cargas corticais em estado de pureza. Nesse caso teriamos de admitir que,
do ponto de origem das descargas mioclonicas, partiriam estimulos reticulos-
pinais em muito maior niimero que os reticulocorticais, de tal forma que,
eliminados aquéles, fossem registrados apenas éstes, em nimero muito menor.

A andlise de nossos casos e daqueles referidos na literatura, principal-
mente sob o ponto de vista anatomo-patolégico, demonstra que as seme-
lhancas clinicas entre a DCM e a EM, que se tornam mais evidentes em
alguns casos nos quais é dificil a apreciacdo dos sinais cerebelares, néao
tém bases histopatolégicas soélidas. Muito pelo contrario, as semelhangas
clinicas correspondem quadros anatomo-patolégicos diversos, fazendo supor
tratar-se de entidades clinicas distintas. As desordens degenerativas bulbo-
cerebelares, assim como a associagio da DCM com a moléstia de Friedreich
(Ramsay Hunt 28, Costa Rodrigues 1%, Alajouanine e cols.2?) enquadram essa
afeccBo no grupo das heredodegeneracbes cerebelares e espinocerebelares.
A uniformidade das lesdes da DCM ndo é encontrada no mesmo grau quando
se faz a revisdo dos casos de EM. Nesta, as lesbes sdo sempre mais difusas
e mesmo o substrato anatomo-patolégico varia, quanto & sua natureza,
embora sejam encontradas com maior freqiiéncia as inclusdes amildides de
Lafora. A idéia de que lesOes de natureza diversa provogquem um mesmo
quadro clinico de DCM é corroborada por Melaragno 37, que descreveu um
caso de neurolues com manifestagcées clinicas dessa afeccdo, e por Mathon %,
em cujo paciente, apés extirpacdo de neurinoma do angulo pontocerebelar
esquerdo, se desenvolveu um quadro superponivel ao descrito por Ramsay-
Hunt.

RESUMO

Registrando 5 casos de dissinergia cerebelar mioclénica e 3 casos de
epilepsia mioclonica os autores fazem revisdo de alguns problemas refe-
rentes a essas afeccoOes, especialmente no que se refere as mioclonias que
sdo analisadas a luz dos conhecimentos anatomo-patologicos e eletrencefa-
lograficos. Sob o ponto de vista anatomo-patologico é chamada a atencéo
para o carater dindmico das lesGes, de forma que, num dado momento,
surpreende-se um quadro histolégico que pode estar em franca evolucio;
isso explica a variedade dos achados anatomo-patologicos registrados na lite-

ratura, mas sempre com uma base anatdmica comum, localizando-se as lesdes
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produtoras de mioclonias no circuito olivodentorriibrico (triangulo de Guil-
lain e Mollaret). Os autores tentam explicar as mioclonias em geral, por
lesdo de um ou de varios pontos compreendidos nesse circuito, ressaltando
a importancia, provavelmente fundamental, da substancia reticular do tronco
cerebral. Na opinido dos autores, os achados eletrencefalograficos concor-
dam com os dados anatomo-patologicos, no que diz respeito a topografia
das lesoes.

Pelo estudo eletrencefalografico, durante inje¢cdo de substancia curari-
zante (cloreto de succinilcolina), com conseqiiente supressio dos fené-
menos musculares, os autores verificaram que essa substancia altera a mor-
fologia das descargas disritmicas e diminui seu nimero. A diminuicio da
freqiiéncia das descargas é interpretada pelos autores como podendo resul-
tar de um namero maior de estimulos dirigidos aos motoneurdénios que ao
cortex, partindo de estruturas subcorticais responsaveis pelas mioclonias;
durante a ac¢do do cloreto de succinilcolina seriam registrados apenas os
estimulos corticais, mais raros. Outra possibilidade aventada pelos autores
seria a acao anticonvulsionante do cloreto de succinilcolina, o que ainda néo
foi demonstrado.

Embora ambas as afecgbes, em certos casos, apresentem um quadro
clinico muito semelhante, a histopatologia permite separa-las em entidades
clinicas distintas.

SUMMARY

Myoclonic epilepsy and myoclonic cerebellar dyssynergia: clinical
and electroencephalographic considerations about 8 cases.

Five cases of myoclonic cerebellar dyssynergia and 3 cases of myoclonic
epilepsy are reported. The authors make a revision of the problem, specially
about myoclonic manifestations. Myoclonus is analyzed pathologically and
electroencephalographically. From the pathological point of view the dyna-
mic feature of the lesions is emphasized, so that, at a given time, it is pos-
sible to have a histological picture that is in progression. This explain the
variety of pathological descriptions in the literature, even though all of
them have a common anatomical basis, the olivodentorubral triangle being
the site of the lesions producing myoclonus. The authors try to explain
myoclonus as caused by lesions of one or several points in this triangle,
emphasizing the importance of the reticular formation of the brain stem.
It is the opinion of the authors that the electroencephalographic patterns
agree with the pathological findings in what concerns the site of the lesions.

The authors verified that, by making an electroencephalographic record
with the aid of a curare-like drug (succynilcholine chloride), which sup-
presses the muscular component, the morphology of the waves is changed
and the frequency of the paroxysms is diminished. The decrease in the
frequency of discharges is interpreted as being the result of a greater
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number of stimuli directed to the motoneurons than to the cerebral cortex,
starting in subcortical structures which are responsible for the myoclonus;
during the action of succynilcholine chloride only the cortical discharges,
which are rarer, would be registered. Or else, this curare-like drug would
have an anticonvulsivant action which has not yet been demonstrated.

Although both diseases, in some cases, have a very similar clinical pic-
ture, it is possible, on histopathological grounds, to regard them as two
distinct clinical conditions.
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