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O estudo das malformacdes occipito-cervicais ja vém sendo feito de lon-
ga data, sendo a primeira descricio anatdémica atribuida a Columbus em
1752. Segue-se longo periodo de pesquisas anatémicas, anatomo-clinicas e
radiolégicas até que Ebenius, em 1934, relatou o primeiro ato cirargico.
E, pois, a partir desta data que a impressdio basilar passou do terreno pu-
ramente especulativo para o da terapéutica, ndo sem os insucessos que nhor-
malmente acompanham, de inicio, as novas tentativas neurocirdrgicas. Com
o correr do tempo varios métodos cirargicos foram sugeridos baixando sen-
sivelmente o indice de mortalidade pods-operatéria. Désses métodos destaca-
mos o de Sekir, pela aplicacdo de um aparélho de suporte pés-operatorio
para a regido cranio-vertebral; o de De Vet usando a tracdo da cabeca;
o de Dereymacker aconselhando a resseccao por via lateral da apéfise odon-
toide; o de List empregando um enxérto 6sseo para imobilizar parcialmente
a articulacao cranio-vertebral; o de Ricard utilizando uma ponte 6ssea tra-
pezoidal fixada entre o occipital e a apodfise espinhosa de C,.

Entre nés, em 1951, Canelas, Zaclis e Tenuto apresentaram valiosa con-

tribuicdo que aumentou a casuistica internacional. Queremos crer que, em
nosso meio, apesar do trabalho citado, essas malformacdes deixam de entrar
nas cogitacoes diagnosticas pela falta de outras publicacbes sobre o assunto.
Entretanto, lembramos que, no diagnéstico diferencial de numerosos quadros
neurolégicos, principalmente os referentes ao rombencéfalo, seria indispen-
savel incluir a impressdo basilar como uma das hipdteses provaveis, ndo tédo
rara como soi parecer. A fim de contribuir para a divulgacdo e casuistica
das malformacodes occipito-cervicais, relataremos o caso seguinte:

J. L., 23 anos, sexo masculino, lavrador, examinado em fevereiro de 1954 (Reg.
Geral ne 370.793). Referia o paciente que, em marco de 1951, ap6s o trabalho da
roca e sem ter sofrido qualquer traumatismo, engasgou ao beber agua; esta disfagia
se repetiu, depois, por espacos cada vez mais curtos, obrigando-o a ingerir os liqiii-
dos em goles cada vez menores. Com o correr do tempo a disfagia passou a abran-
ger os alimentos sélidos, os quais deviam ser ingeridos bem mastigados, em porcdes
minimas; os alimentos se acumulavam no faringe, por mais de meia hora apés as
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refeicbes, exigindo intensa salivacdo. A aptiddo do paciente para o trabalho de-
cresceu cada vez malis, pois que bastava andar para sentir dor na regido cérvico-
escapular & direita; estas dores o obrigavam a repousar freqiientemente, sem o que
sobrevinha intensa cefaléia, de inicio .occipital e logo difusa. Com o tempo adotou
uma posicdo antdlgica, com a cabeca inclinada e rodada para a direita. Nos ante-
cedentes familiares, nada ha de importante: o paciente é membro de familia nume-
rosa e sadia, ndo havendo casos semelhantes ao seu. Antecedentcs pessoais — Das
condi¢cdes de nascimento apenas sabe que nasceu ciandtico e com intensa dispnéia;
nao sabe referir quais as moléstias que teve na infancia; lembra-se, no entanto, de
maleita, em vAarios surtos, dos 9 aos 13 anos, e ascaridiose aos 16 anos. Exame cli-
nico geral — Paciente franzino, com discreta assimetria facial. Pescoco de dimen-
spes normais, com mobilidade passiva limitada pela dor e hipertonia & direita, man-
tendo a cabeca inclinada para éste lado. O exame dos aparelhos respiratorio, car-

dicvascular, digestivo e urogenital nada digno de nota revelou.

r";‘
pe’

¥

Fig. 1 — Caso J. L. Linha bi-
mastdidea de Fishgold em tra-
cos interrompidos, notando-se
estar a apdfise odontdide to-
talmente acima dessa linha;
a flecha marca o limite su-
perior da apdfise odontéide do

axis.

Exame neuroldgico — Psiquismo integro. Equilibrio estavel. Marcha com alar-
gamento da base, cautelosa, como se tentasse “equilibrar” o segmento cefdalico, sem
desvios apreciaveis. Ausente o sinal de Romberg. Motricidade voluntaria normal.
Forca muscular facilmente esgotavel. Coordenaciao dos movimentos integra. FEudia-
dococinesia. Discreta hipotonia muscular. Disturbios da fonacdo caracterizados por
disfono-rinolalia, tornando-se o paciente cada vez menos compreensivel durante o in-
terrogatorio, pelo acumulo de secrecio ndo deglutida. Degluticdo dificultada, prin-
cipalmente para liqiiidos, provocando refluxo nasal e crises de dispnéia. Mimica e
mastigacdo normais. Reflexos osteotendineos dos membros presentes, simétricos e
vivos; reflexos axiais da face normalis; auséncia do sinal de Babinsky; reflexos cuta-
neo-abdominais e cremastéricos normais. Clono do pé e rdétula presentes, bilateral-
mente, esgotaveis. Reflexos pupilares normais. Hipoestesia tactil, térmica e dolo-
rosa discreta na hemiface direita. Conservadas as formas de sensibilidade profunda.
Auséncia de distarbios esfinctéricos ou troéficos.

Exames completamentares — Exame neuro-otorrinolaringolégico (Dr. A, Corréa):
hipoestesia da hemiface direita; nistagmo horizontal, bilateral, discreto nas posicdes
extremas do olhar para ambos os lados; auséncia do reflexo faringeo, sem alteracio
da sensibilidade do térco posterior da lingua; paresia do hemilaringe direito, com
possivel disturbio da sensibilidade, explicando a estase salivar nos seios piriformes e
penetracdo provavel de liqiiidos na traqueia durante a degluticio; rigidez dos mus-

culos esternocleidomastéideo e trapézio a direita. Exame do ligiiido cefalorraquidia-
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no: A puncdo suboccipital ndo pode ser feita, pois o analista, ao tenta-la, encontrou
resisténcia anémala que sugeria malformacdo dssea local; além disso, o paciente en-
trou em intenso estado nauseoso, com ameaca de sincope respiratdria, quando foi
colocado com a cabeca em anteflexdo. Apos repouso de 48 horas foi feita puncao
lombar: pressdo inicial 15; provas manométricas de Stookey normais: liquor limpido
e incolor; 2 células por ml; G,15 g de proteinas totais; 7 g de cloretos e 0,72 g de
glicose por litro; reacdo do benjoim coloidal normal. Exame radiogrdfico da regido

N

Fig. 2 — Caso J. L. Decalque de radiografia salientando
a regido occipitocervical. Pode verificar-se: a apofise odon-
téide subluxada e ultrapassando no seu limite superior a
linha de Chamberlain; a impressdo basilar. A figura su-
perior mostra a posicio normal da apodfise odontdide.

Fig. 3 .— Caso J. L. TIodoventriculografias mostrando a parada do contraste
na porcédo cranial do IV ventriculo.
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occipitocervical: occipitalizacdo do atlas, subluxacdo da apdfise odontdide do axis e
impressdo basilar (figs. 1 e 2). Iodoventriculografia: deslocamento para tras da
porcao caudal do aqueduto de Sylvius e da porcdo cranial do IV ventriculo, onde
o contraste parou quase por completo; auséncia da imagem do recesso pineal (fig. 3).
Perimielografia retrégrada por via lombar:
parada do contraste ao nivel de C, e C,
com concavidade superior (fig. 4).

Operacio — Resseccdo da margem
posterior do foramen magnum, assim co-
mo do areo posterior do atlas que lhe es-
tava soldado, expondo a dura-mater cere-
belar e a regido cisternal; laminectomia,
sendo retiradas as apofises espinhosas e la-
minas de C, e C. Dura-mater tensa que,
incisada, libertou as amigdalas cerebelares
que, imediatamente, herniaram, notando-se
que a esquerda descia mais que a direita,
chegando até a altura de C,. A dura-ma-
ter foi deixada aberta, sendo suturados os
planos superiores. Logo a seguir o pacien-
te foi engessado desde o torax até o nivel
do maxilar inferior.

O colete de gésso foi sendo desfeito
gradualmente, durante 120 dias, até a alta
do paciente; por essa época a disfagia de-
saparecera, persistindo discreta disfonia; a
cefaléia cedera, e o segmento cefalico se
mantinha em posicio normal. Revimos o
paciente 7 meses depois, encontrando-o em
Otimas condicbes gerais, queixando-se ape-
nas de nédo poder ainda fazer trabalhos Fig. 4

— Caso J. L. Perimielografia

na lavoura, o que, alias, lhe foéra contra- retrograda (injecéo do contraste na re-
indicado. Ao exame neurolégico nada de gido lombar), mostrando parada do
anormal foi encontrado, além da persis- contraste ao nivel de C,.

iéncia de discreto nistagmo horizontal bi-

lateral nas posi¢des extremas do olhar; o

exame neuro-otorrinolaringolégico mostrou, apenas, paresia do mausculo constritor
superior do faringe e paralisia da corda vocal direita, perfeitamente compensada
pela esquerda.

COMENTARIOS

Os autores procuram realcar a importancia da maior divulgacido do co-
nhecimento da impressdo basilar, visando valorizar a terapéutica cirargica.
A utilizacdo de métodos radiolégicos apropriados podera permitir o diagnos-
tico de malformacio occipito-cervical cuja sintomatologia se confunde com
outras moléstias do tronco cerebral, em geral de tipo degenerativo, para as
quais nao ha terapéutica. Quanto ao tratamento cirargico da impressio ba-
silar, os autores insistem na importancia da imobiliza¢do pods-operatéria do
paciente, E facil compreender que, numa regido onde os elementos 6sseos
sao dismoérficos, o precario equilibrio até entdo mantido se rompe com o ato
cirirgico; retirado o arco posterior do atlas, o axis perde o seu ponto de
apbio posterior; a apofise odontdide, por sua vez, sem o ligamento que a
firmava ao atlas, podera, por um movimento de bascula, comprimir o bulbo
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raquidiano, provocando morte subita. Mediante a imobilizacdo é possivel
permitir que se processe reacdo fibrosa compensadora, a qual, por sua vez
dara margem a uma acomodac¢ido do neuro-eixo as novas condicdes do canal
cranio-raquidiano. O coléte de gésso até a altura da mandibula, mantido
por tempo suficiente para a formacado de fibrose no local onde foi feita a
resseccao de elementos 0sseos, permitira satisfatorio equilibrio cranio-verte-
bral. O uso désse sistema provou serem dispensaveis, no caso relatado, as
precaucdes cirurgicas aconselhadas por Dereymacker, List, Ricard e outros.

RESUMO

Relato de caso de paciente que apresentava sintomatologia de lesao di-
fusa do tronco cerebral hid 3 anos. Os exames complementares (radiogra-
fias simples, iodoventriculografia e perimielografia retrégrada) permitiram
diagnosticar occipitalizacao do atlas, subluxacdo da apofise odontdide e sin-
drome de Arnold-Chiari. Foi feito o alargamento cirGrgico da margem pos-
terior do foramen magnum e laminectomia de C, C, e C,. Apds 120 dias
de imobilizacdo em coléte de gésso até a altura da mandibula foi dada alta
ao paciente; o exame clinico, feito 7 meses apos, mostrou ter sido perma-
nente o resultado benéfico do ato cirtrgico.

SUMMARY

Occipito-cervical malformation and Arnold-Chiari’s syndrom.
Report of a case with good surgical results.

Case report of patient suffering for 3 years of an assumed diffuse lesion
of the brain stem. Radiography, iodoventriculography and lumbar perimielo-
graphy gave the precise diagnosis of an occipitalization of the atlas, sub-
luxation of the odontoid apophysis and Arnold-Chiari’s syndrom. Surgical
treatment consisted in enlargement of the posterior margin of the foramen
magnum and laminectomy of C,, C, and C,. After 120 days of immobiliza-
tion in a plaster jacket up to the mandibula, the patient left the hospital;
seven months latter he was examined again, showing the maintenance of
the benefic results surgically achieved.
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