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Neurofisiologia Clinica Os autores apresentam o caso de uma mulher portadora da sindro-

me de Down com um quadro de paraparesia assimétrica de maior
gravidade no lado esquerdo ha sete meses, sem sintomas sensitivos
ou autondémicos. Foi encaminhada para realizacdo de investigacao
neurofisiologica especificamente a eletroneuromiografia. Os autores
descrevem a estratégia da investigacdo neurofisiologica para eviden-
ciar a mielopatia e demonstram a presenca de subluxacédo atlanto-
-axial por Raio X e Tomografia computadorizada.
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Abstract

The authors present a clinical case of a woman with Down syndrome
and an asymmetric paraparesis, more severe on the left side, for seven
months, without sensory or autonomic symptoms. She was sent for
neurophysiological evaluation, specifically electromyography. The
authors describe a neurophysiological strategy in order to evidence
the involvement of cervical medulla and conluded to be a cases of
atlanto-axial subluxation by X-ray and Computed Tomography.

Key-words: neurophysiology/methods. Somato sensory evoked
potential. Cervical myelopathy. Atlantoaxial instability.

INTRODUCAO

O eletrodiagnoéstico ¢ um método de investigacao classico na me-
dicina. Os exames mais conhecidos sdo Eletrocardiograma e o Ele-
troencefalograma. Menos conhecida ¢ a Eletroneuromiografia, mais
recentemente usada em grande escala e os Potenciais evocados cor-
ticais ainda com o uso limitado a poucos servigos de neurologia ou
hospitais universitarios.

A Eletroneuromiografia, de um lado, ¢ composta dos estudos de
condugdo nervosa sensitiva € motora - eletroneurografia - obtidas
pela estimulacdo do nervo e, de outro, pela captacdo dos estimulos
elétricos, diretamente em nervo e/ou musculo, com eletrodos de su-
perficie ou mesmo introduzidos no tecido subcutdneo préximo aos
nervos, em diferentes nervos e em varios segmentos desses nervos.
Outra parte da Eletroneuromiografia ¢ a eletromiografia.

A eletromiografia ¢ realizada pela introducao de eletrodos nos
musculos e registra os potenciais de acdo da unidade motora, gera-
dos pela contragdo voluntaria. A avaliacdo da unidade motora, ou
seja, as medidas e a forma da unidade motora possibilitam definir
um processo neurogénico ou miopatico. A eletromiografia analisa
também das fibras musculares em repouso, as quais, quando existem
processos patoldgicos como a desnervagao, despolarizam-se espon-
taneamente mostrando sinais caracteristicos dessa situagao patolo-
gica. Desta forma a Eletroneuromiografia ¢ um instrumento funda-
mental para a investigacdo das doencas do nervo e musculo, ou seja,
o sistema nervoso periférico (GARBINO, 2006).

Os Potenciais evocados corticais sdo ferramentas empregadas na
avaliacdo das vias do sistema nervoso central. Os Potenciais evoca-
dos somatossensitivos (PESS) sdo especificos para as vias medula-

216

ROBLES, Marcos
Antonio Minchola;
GARBINO,

José Antonio.
Mielopatia cervical
por instabilidade
atlanto-axial

em portadora

de trissomia do

21 - diagnostico
neurofisioldgico.
Salusvita, Bauru,
V. 30,n.3, p. 215-
222, 2011.



ROBLES, Marcos
Antonio Minchola;
GARBINO,

José Antonio.
Mielopatia cervical
por instabilidade
atlanto-axial

em portadora

de trissomia do

21 - diagnostico
neurofisioldgico.
Salusvita, Bauru,
v. 30,n. 3, p. 215-
222, 2011.

res. Sdo aplicados estimulos elétricos periféricos e registrados po-
tenciais evocados nos nervos e plexo, medula e cértex. Os tempos de
demora, ou seja, as latencias nesses segmentos caracterizam atrasos
relacionados a processos patologicos localizados ou difusos nessas
vias (CHIAPPA, 1997). As doencas do sistema nervoso periférico e
da medula podem se apresentar clinicamente semelhantes, portanto,
uma anamnese prévia auxilia o planejamento da investigagdo neu-
rofisiologica e a escolha do método mais indicado para a suspeita
clinica. Nesse caso, os autores mostram a especificidade dos PESS
para investigacéo do envolvimento das vias medulares.

Histéria: Uma mulher branca de 32 anos de idade portadora de
sindrome de Down foi encaminhada para realizacdo de ENMG por
apresentar paraparesia assimétrica maior a esquerda ha 7 meses com
dificuldade para subir degraus e quedas freqiientes. O quadro apre-
sentava clara piora progressiva e, a0 mesmo tempo, a paciente nao
relatava sintomas sensitivos ou autondémicos.

Exame Fisico: Ao exame, identificou-se a presenga de fraque-
za muscular em membros inferiores em musculaturas distais e pro-
ximais, sendo que no lado esquerdo a intensidade da fraqueza era
maior. Para os membros superiores verificou-se que a forca muscular
era normal. Por outro lado, os reflexos tendinosos encontravam-se
hiperativos nos quatro membros e foi verificado sinal de Babinski
positivo bilateralmente.

Eletroneuromiografia de Membros Inferiores (Figura 1): Aos
estudos de conducdo nervosa nédo se foi evidenciando envolvimento
de nervos periféricos. A eletromiografia durante repouso muscular
ndo apresentou anormalidades. Durante contragdo muscular leve,
havia padrdo de interferéncia incompleto com recrutamento de uni-
dades motoras com baixa freqiiéncia, ou seja, padrao central de re-
crutamento, em masculos distais e proximais dos membros inferio-
res, mais evidentes no lado esquerdo. Nao foram detectados sinais
de reinervacao.
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L GASTROCNEMIO MEDIAL

L TIBIAL POSTERIOR

Figura 1. EMG do musculo tibial posterior (5 ¢ 8 Hz) e gastrocnémio medial (7
Hz) esquerdos mostrando recrutamento com baixa freqiiéncia de ativagao.

Potenciais evocados somatossensitivos (PESS) de membros su-
periores (Figura 2 ¢ Tabela 1): Foi identificado disturbio de condu-
¢do com tempo de conducio periférico-central aumentado nas fibras
grossas, ou seja, mielinizadas, das vias somatossensitivas iniciadas
nos nervos medianos, principalmente entre o plexo braquial e a tran-
sicdo medulobulbar & esquerda e em menor grau entre a transicdo
medulobulbar e o cortex bilateralmente. A amplitude das ondas N19
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apresentaram reduzidas significativamente no lado esquerdo, ou

seja, em mais de 50% comparada a contralateral.

Figura 2: PESS de MMSS, com estimulos nos nervos medianos e registros: pe-
riférico no ponto de Erb (EP), registro cervical N13 e registro cortical N19. A
amplitude registrada no lado esquerdo do N19 apresenta-se reduzida significati-
vamente, ou seja, em mais de 50%, comparada a contralateral

Tabela 1: Valores dos intervalos interpicos EP-N13, EP-N19 N13-N19 obtidos
nos PESS em ambos os lados com as diferencas lado a lado.

| Intervalos inter-picos (ms)

Valores obtidos Valores de referéncia *
i Direita Esquerda el s
EP PIN13 2.6 (-267 dp) 3.7 (-0224dp) 380 + 045 (até 52))
EP  |N19 10,4 (208 dp)| 11.4 139 dp) 930 + 053 (até 10.9 )
PIN13 [N19 7.8 T (548 dp) ¥ T { 524 dp) 550 + 042 (atée 6.8 )
D d querda das laténcias abso alo Br-pico
Picos Valores obtidos Valores de referéncia
EP 0.4 (1,00 dp) 020+ 020 (até 08)
EP |PIN13 1.1 11523 dp) 020+ 017 (até 07 )
EP  |N19 1.0 f(381dp)| | 020+ 021 (aé 08 )
PIN13 [N19 0.1 (-0,80dp) 030+ 025 (aée 11)

Radiografia de coluna cervical em posi¢io neutra, flexdo e ex-
tensdo (Figura 3): A radiografia mostra luxagdo atlando-axial am-
pla com importante afastamento do processo odontoide em relagéo
ao arco anterior de C1 em quase 10 mm (normal até 3 mm) com
marcante diminui¢do do canal medular central.
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Figura 3: RX coluna cervical mostrando luxacdao atlanto-axial.

Tomografia de coluna cervical (Figura 4): Observa-se luxagao
atlanto-axial com importante afastamento do processo odontoide em
0,64 cm (normal até 0,30 cm) e com estenose do canal medular com
diametro antero-posterior de 0,50 cm com compressao medular.

PIEIZ) COLL CERVICAL
ET2

esp:
po:
W:400 L:40

Figura 4 - Tomografia mostrando reducao do didmetro do canal medular.
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DISCUSSAO

A Sindrome de Down ou trissomia do 21 ¢ a sindrome mal for-
mativa mais comum e mais conhecida da espécie humana com altas
taxas de morbidade e mortalidade (TOBO et al., 2009). O primei-
ro relato de instabilidade atlanto-axial em portadores de Sindrome
de Down foi publicado em 1961 por Spitzer e colaboradores (1961)
e tem uma prevaléncia de 10 a 40%. Esta instabilidade ¢ decor-
rente de frouxiddao do ligamento transverso, que mantém a apofise
odontoide do 4xis junto a borda posterior do arco anterior do atlas,
permitindo assim hipermobilidade de Cl e C2 com conseqiiente
compressdo medular cervical (mielopatia cervical compressiva nao
espondilitica) (MATOS, 2005). A mielopatia cervical se caracteriza
pela presenca de sinais e sintomas decorrentes de lesdo de vias pi-
ramidais ou sindrome do neurdnio motor superior no local da com-
pressao com fraqueza muscular, alteracao do tonus, hiperreflexia e
demais sinais de liberacdo piramidal, principalmente nos membros
inferiores (COOK et al., 2007). Associadamente pode apresentar
sinais e sintomas decorrentes de lesdo de nervos periféricos de Cl e
C2. E necessaria a confirmacio diagnéstica da instabilidade atlan-
to-axial (IAA) e da mielopatia cervical. Esta instabilidade pode ser
confirmada com exames de imagem, principalmente a radiografia
de coluna cervical em perfil em trés posigdes: neutra, flexdo e ex-
tensdo (SELBY et al., 1991). Sao aferidos dois parametros: a dis-
tancia atlanto-odontoidal (DAO), sendo o valor normal < 3 mm, e
o didmetro do canal espinal (DCE), da borda posterior do processo
odontoide a borda anterior do arco posterior do atlas, com valor nor-
mal normal > 16 mm. O diagnostico de mielopatia cervical ¢ cor-
roborado com o estudo de Potenciais Evocados Somatossensitivos
(PESS) de membros superiores evidenciando aumento das latencias
inter-picos no segmento medular. No PESS se observa um aumento
leve de latencias inte-picos (EP-N19 a esquerda e P/N13-N19 bila-
teral) e assimetria de amplitudes apresentando-se reduzida no lado
sintomatico, o lado esquerdo (Figura 2). Essa redugdo de amplitude
¢ compativel com o comprometimento axonal das vias medulares
maior no lado esquerdo (CHIAPPA, 1997). As demais avaliacdes
foram todas positivas: aumento da DAO e redu¢do da DCE, PESS
com alteracdo da conducédo central e TC de coluna cervical com
sinais de mielopatia cervical.
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CONCLUSAO

O estudo desse caso ressalta a necessidade de conhecimento da
fenomenologia das doencas ou sindromes que afetam o sistema neu-
romuscular para o planejamento da investigacdo neurofisilogica.
Quando nao hd comprometimento conclusivo do sistema nervoso
periférico e persistem suspeitas clinicas de envolvimento central os
PESS(s), de membros superiores e/ou inferiores apresentam-se como
as opgoes de maior especificidade para avaliar as vias medulares.
Desta forma, o PESS de membros superiores € especifico para me-
dula cervical e o PESS de membros inferiores para o cone medular
e medula dorsal.
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