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A caracterizacdo clinica e anatomica das mioclonias velopalatinas per-
mite defini-las como uma entidade singular no estudo das mioclonias. Além
de sua localizacdo nos miusculos oro-branquios-respiratérios, com ocasional
ultrapassagem déstes territérios, as mioclonias velopalatinas apresentam duas
caracteristicas importantes: um ritmo regular, usualmente entre 120 e 140
contracdes por minuto, e persisténcia durante o sono. Esta ultima caracte-
ristica ndo é prépria das outras formas de mioclonias, exceto as da encefalite
epidémica.

As primeiras descrigées clinicas parecem ser aquelas de Kupper (1873)
e Spencer (1886), que cunharam a expressdo “nistagmo faringeo e laringeo”
fonte de subseqiiente discussio e confuséio 1.

Nas formas parciais e iniciais déste tipo de mioclonias, apenas o palato
mole é comprometido, apresentando movimentos regulares e sucessivos de
elevacdo e abaixamento, sendo cada fase de duracdo aparentemente igual.
O compromentimento inicial dos musculos do palato & o mais freqiiente, nio
sendo, porém, invariavel éste modo de inicio, podendo ocorrer comprometi-
mento simultdneo ou sucessivo dos musculos da laringe e da faringe. Movi-
mentos origindriamente unilaterais podem, com o tempo, atingir o outro lado.
Na evolucdo, podem ser acometidos os miusculos da faringe, laringe, do assoa-
lho da boca, dos territérios inferiores da face, os musculos oculares, inter-
costais e o diafragma. Os movimentos oculares merecem especial atencéo:
consistem de oscilacbes rotatérias ou de abalos verticais dos globos oculares,
que sdo ritmicos e sincrénicos com as mioclonias velopalatinas. O movimento
apresenta caracteristicas diferentes do nistagmo e nao é influenciado pela
estimulacdo labirintica. E freqiiente a participacdo do diafragma no quadro
das mioclonias velopalatinas e, desde que os movimentos sejam suficientemente
intensos, podem se tornar visiveis na parede abdominal no fim da inspiracgio %;
porém, o método de escolha para seu estudo é o exame radioscépico. Pode
ocorrer uma propagacido das mioclonias aos musculos da lingua sendo, em
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determinados casos, sua intensidade de tal ordem que pode provocar ulce-
racdo do freio. Menos freqientemente é todo o assoalho da bodca que esta
animado de mioclonias visiveis, sob a forma de contracbes intermitentes dos
musculos da regiio mentoniana e/ou sub-mentoniana ¢.

Os sintomas podem ficar limitados a discreta disartria e, as vézes, a pre-
senca de ruido na lado comprometido, talvez pelo estalido de abertura da
trompa de Eustaquio. O ruido referido pelo paciente, dependendo de sua
intensidade, pode ser ouvido pelo examinador e sua persisténcia pode levar o
paciente a um verdadeiro estado obsessivo. Alteracdes da palavra costumam
ocorrer quando ha comprometimento da laringe.

A primeira descricAo anatdmica foi feita por Foix e col, citados por
Bonduelle !, que verificaram lesdo do feixe central da calota em 4 casos
estudados, associada a degeneracao pseudohipertréfica das olivas bulbares.
Guillain e Mollaret 2, em 1931, localizaram as lesGes responsaveis pelas mio-
clonias velopalatinas no interior de um tridngulo que se tornou classico; nu-
cleo denteado ipsilateral, nucleo rubro e oliva bulbar contralaterais. Mais
tarde (1935), os mesmos autores deram énfase ao complexo dento-olivar (Fig.
1), do qual pormenorizada organizagcdo somatotdpica foi recentemente descri-
ta por Lapresle e Ben Hamida 3. Nathanson, citado por Bonduelle !, considera
que a lesao inicial tem origem no nucleo denteado.

As mioclonias costumam aparecer varias semanas ou mesmo meses
apés a instalacdo do processo etiolégico. Na etiologia déste tipo de mioclo-
nias vamos encontrar principalmente os amolecimentos vasculares e, menos
freqiientemente, tumores do tronco do encéfalo e do cerebelo e a encefalite
epidémica.

As mioclonias persistem durante o sono profundo e durante o coma, resis-
tindo inclusive a anestesia geral.

Julgamos de interésse a publicacdo do presente caso pelos achados ana-
tomo-patologicos, que permitem uma correlacdo clinico-patolégica das mio-
clonias com o comprometimento bilateral da via dento-olivar.

OBSERVACAO

V.0.C., com 82 anos de idade, sexo feminino, branca, brasileira, admitida no
Servico de Neurologia em 18-2-1970 (R.G. 243.363). Por ocasiao da admissdo seus
familiares prestaram as seguintes informacdes: na manhad de 17-2-1970 a paciente
tornou-se apatica, & noite perdeu as forcas nos membros do hemicorpo direito e nao
mais falou. Desde hd 6 meses vem apresentando dificuldade progressiva na marcha
e na fala. Ao exame clinico-neurologico de entrada apresentava-se torporosa, com
atasia mista e paresia braquiofacial direita. Havia hipertonia muscular nos 4 mem-
bros, com hiperreflexia generalizada. Kkdema de papila incipiente em ambos os
olhos. O estado geral era regular e a paciente estava afebril. O pulso era ritmico,
com 80 batimentos por minuto e a pressao arterial sistémica era de 170/120 mm de
Hg. A respiracdo era ruidosa, tendo sido necessiria a pratica de traqueotomia. Em
24-2-1970, a paciente, em mAau estado geral, apresentava grande quantidade de se-
crecdo na Aarvore tragqueobronquica e no orofaringe; apés aspiracdo da secrecado
notava-se, na regido velopalatina e na parede lateral esquerda da faringe, contra-
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Fig. 1 — Esquema da via den-
to-olivar, N.R. = nicleo ru-
bro; W = comissura de Wer-
nekink; N.D. = niucleo den-
teado; O.B, = oliva bulbar;
P.C.S. = pedunculo cerebe-
lar superior; F.C.C. = feixe
central da calota; L = lesdo
mesencefdlica alta, interrom-
pendo a via dento-olivar, aci-
ma da comissura de Werne-
kink que provoca uma dege-
nerescéncia hipertrofica da
oliva bulbar homolateral. A
via dento-olivar estd repre-
sentada por {raco grosso con-
tinuo, salvo na regido retro-
rdbrica onde éle & pontilha-
do. (Reproducdo da figura 6
de Rondot e Ben Hamida*).

¢des clonicas dirigidas para a direita, ritmicas, involuntédrias e assincrdénicas com
os batimentos carotidianos, que eram de menor freqiiéncia. As condicdes gerais da
paciente nao permitiram uma laringoscopia para exame das cordas vocais. Os
movimentos descritos eram visiveis também nas regides sub-mentoniana, sub-hioideana
e diafragmatica. As hipercinesias persistiam durante o sono e; ulteriormente,
durante a fase de coma que precedeu o0 o6bito. Concluiu-se pela presenca de mio-
clonias ritmicas velofaringodiafragméticas. Durante a evolucio na enfermaria houve
piora progressiva do estado geral, vindo a paciente a apresentar crises convulsivas
generalizadas e infeccdo respiratoria, ocorrendo o 6bitoc em 11-3-1970. Exames com-
plementares — Hemograma: hemoglobina 13,8 g% ; hematoécrito 48%; 17.700 leuco-
citos por mm3 (249, de neutrofilos bastonetes, 63% de neutrofilos segmentados, 8%
de linfocitos, 5% de monécitos). No sangue: uréia 44 mg%; glicemia 163 mg%;
86dio 129 mEq/litro; potdssio 4,5 mEq/litro; cloro 98 mEq/l. Determinacdo da re-
serva alcalina: 32,8 volumes de CO.. Liquido cefalorraqueano (material obtido me-
diante puncdo sub-occipital): limpido e levemente xantocrdmico; 856 hemdécias de-
generadas por mm?; 59 mg% de proteinas; 62% de glicose. Eletrocadiograma (con-
clusao): ritmo sinusal, infarto antigo na parede diafragmética, sobrecarga ventri-
cular esquerda, alteracdes difusas na repolarizacado ventricular.
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Necropsia (AT70-65) — O encéfalo pesa 970 gramas; forma preservada e volume
algo diminuido. A leptomeninge é lisa e brilhante, de aspecto translicido. A super-
ficie de corte mostra nitida delimitacdo entre cértex e substancia branca cerebral.
Na altura do joelho do corpo caloso, na substancia branca do loho frontal direito,
h4& cavidade cistica medindo cérca de 0,2 cm no maior diametro, sem conteudo em
seu interior. Na porcdo superior da capsula direita ha& formacdo cavitéaria, cistica,
em forma de fenda. Formacido semelhante estd presente, sob forma multiloculada,
na altura da capsula interna & esquerda. No cértex e substancia branca subcortical
do lobo occipital esquerdo, na face medial do hemisfério, hA &4rea redonda, medindo
cérca. de 0,7 cm de diametro, de cor vermelho-vinhosa, de consisténcia firme. A ponte
mostra, em sua porcio meédia, 4rea irregular, de consisténcia diminuida, medindo
cérca de 0,3 cm de diametro. Em ambos 0s hemisférios cerebelares h&, na substancia
branca, eni térno ao nucleo denteado, Area irregular em que a consisténcia estéd
diminuida (Fig. 2, A). Cortes do bulbo raqueano nao mostram alteracées macros-
copicas. Os grandes vasos da base apresentam intenso grau de acometimento ateros-
clerotico. Os cortes histologicos de encéfalo mostram, em correspondéncia com as
areas descritas, multiplos focos de rarefacdo e destruicdo do tecido. Nestes locais
observa-se restos celulares, heméicias integras e degeneradas, bem como células car-
regadas de pigmento de coloracdo acastanhado, de aspecto granuloso. Cortes de
oliva bulbar, bilateralmente, mostram seu aumento de volume; seus neurdnios apre-
sentam vacuolizacdes intra-citoplasmaticas, estando seus dendritos aumentados de
espessura e com trajetos irregulares (Fig. 2,C). Além dos amolecimentos isquémicos
em estadios variados de evolucdo, a necrépsia mostrou arteriosclerose coronariana,
miocardiosclerose e arteriosclerose da aorta e de seus principais ramos.

COMENTARIOS

O interésse do caso em apregco é a correlacdo dos elementos clinicos —
mioclonias velofaringodiafragmaticas — com os achados anatomo-patoldgicos,
especialmente comprometimento da via dento-olivar, bilateralmente. A pa-
ciente apresentava arteriosclerose cerebral difusa e, 6 meses antes de sua
hospitalizacdo, vinha apresentando dificuldades progressivas na marcha e na
fala. No exame “pdés-mortem” a superficie de corte do encéfalo mostrou com-
prometimento aterosclerético generalizado, com discreto grau de hidrocefalia
“ex-vaccuo” e aumento dos sulcos e fissuras. S&o observadas areas multiplas
de amolecimentos localizadas no cortex, subcortex e tronco do encéfalo. O
exame histoldégico mostrou tratar-se de amolecimentos isquémicos antigos,
organizados. Os cortes de cerebelo mostram duas &areas de amolecimento
isquémico antigo, acometendo a substancia branca e os nicleos denteados. Os
cortes histolégicos de nucleo denteado & direita mostram que sua celularidade
estd diminuida e que &reas claras substituem sua estrutura normal. Cor-
pusculos granulo-gordurosos fazem-se presentes difusamente. Os cortes de
nicleo denteado a esquerda demonstram alteracGes semelhantes. As olivas
bulbares mostram alteragées semelhantes em ambos os lados. Ha grande
variagdo no volume celular, evidenciando-se grandes neurdnios ao lado de
células nervosas acentuadamente diminuidas em volume. E ainda digno de
nota a presenca de areas claras tanto no hilo quanto no manto olivar. Fi-
nalmente, em algumas preparagdes (Fig. 2, D, E,F) observa-se, além da
vacuolizacdo dos neurdnios, hipertrofia de dendritos.
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Fig. 2 — Caso V.0.C. Em A, amolecimento isquémico bilateral acometendo
ambos os nucleos denteados; em B, corte mostrando atrofia da oliva
bulbar (H.E., 22 X); em C, corte de oliva bulbar (H.E., 160 X)
mostrando degemerac¢do celular, vacuolizacdo citoplasmdtica e hiper-
trofia dendritica; em D, corte de oliva bulbar (cresil-violeta, 400 X)
mostrando degeneracdo celular com homogeneizacdo citoplasmdtica;
em E, corte de oliva bulbar (H.E., 400 xX) mostrando vacuolizac@o
citoplasmdtica; em F, corte de oliva bulbar (cresil-violeta, 400 X)
mostrando wvacuolizacdo citoplasmdtica.

RESUMO

Sao feitas consideragbes clinicas e anatomo-patolégicas sdébre as mio-
clonias velopalatinas a propésito de um caso em que estas hipercinesias se
estendiam também a faringe e ao diafragma (mioclonias velofaringodiafrag-
maticas). A paciente, de 82 anos de idde, foi internada com quadro caracte-
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rizado por torpor, paresia braquiofacial direita e afasia do tipo misto. Os
familiares informavam que a paciente ha aproximadamente 6 meses vinha
apresentando dificuldade progressiva na marcha e na fala. Ao exame neuro-
légico chamava a atencdo a presenca de mioclonias velofaringodiafragmaticas,
ritmicas e de alta fregiiéncia, que persistiam mesmo durante o sono e, ulte-
riormente, no estado de coma. Do ponto de vista anatomo-patologico ficou
evidenciada a presenca de lesbes vasculares isquémicas acometendo ambos
os nucleos denteados. Ao exame das olivas bulbares observou-se, bilateral-
mente, lesGes neuronais miultiplas caracterizadas por hipertrofia dendritica
e vacuolizacbes irregulares. O comprometimento do complexo dento-olivar
é salientado.

SUMMARY

Palatal myoclonus. A case report with clinical and pathological studies.

A case of palatal myoclonus is reported and the clinical and neuropatho-
logical aspects are studied. The patient, a woman aged eighty two, during
the clinical course of the disease showed stupor, right brachial monoplegia,
aphasia, epileptic seizures and myoclonus involving the palate, pharynx and
diaphragm (palatopharyngodiaphragmatic myoclonus). The movements were
not influenced by sleep and remained during the coma. The post-mortem
findings revealed generalized arteriosclerotic vascular changes with scattered
areas of softening in the cortex, brain stem and cerebellum. The significance
of a pathway directly linking the dentate nucleus of the cerebellum and the
contralateral inferior olive (the dentato-olivary pathway) is stressed.
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