VESTIBULOPATIAS CENTRAIS

L.Introducao:

Os disturbios do equilibrio resultam de afeccdées nos trajetos vestibulares (centrais ou
periféricos),
cerebelares, proprioceptivos e diversas vias de integracao destes com o restante do sistema nervoso
central.
Em nossa pratica profissional, estaremos nos deparando com estas afeccoes na queixa de tontura. O
que representa um grande percentual de nosso empenho profissional e, imergindo neste tema, cerca
de 10% das causas de tontura.

II. Definicoes:
VERTIGEM

Podemos tomar por vertigem, ilusées de movimento do corpo ou do ambiente. Muitos autores
associam a vertigem um carater rotatorio, diferenciando assim de tontura. Mais de 60 condicoes
diferentes podem resultar nesta queixa, que é a 3a. mais freqliiente em pacientes ambulatoriais nos
EUA.

O sistema vestibular, o sistema nervoso (central ou periférico), o estado emocional, os olhos, o
coracao, o sistema respiratério, os rins, o estado hematolégico e as articulacdbes podem contribuir
para o surgimento de tontura. No entanto, quando a queixa do paciente é de vertigem, o diagndstico
envolve patologias do sistema vestibular (canais semicirculares ou utriculo), nervos vestibulares ou
estruturas centrais.

Nas causas centrais, a vertigem é um sintoma muito comum, o paciente geralmente nao
assume a postura ereta e possui outros sintomas concomitantes que sugerem uma causa central. O
problema ocorre quando o paciente apresenta apenas a vertigem como unico sintoma, pois
normalmente € associada a labirintopatias, nado se investigando causas centrais para tal
sintomatologia. Ha trabalhos mostrando incidéncias de quase 5% de vestibulopatias centrais de
causa vascular e até 11% de vestibulopatias centrais diversas que cursaram apenas com vertigem.

ATAXIA

A ataxia, alteracao de equilibrio , é caracterizada por falta de coordenacdo motora , que nao
tem origem no sistema musculo-esquelético, nas vias nervosas relacionadas a sua atividade ou
disturbios psiquiatricos. Pela complexidade de sistemas que envolve, apresenta-se dividida em:

I) Ataxia Vestibular

A ataxia vestibular resulta das mesmas lesoes (centrais e periféricas) que causam a vertigem.
Quadro clinico: O nistagmo esta presente, sendo tipicamente unilateral, e pronunciado ao se olhar
para o lado contralateral do envolvimento vestibular. Nao ocorre disartria. A falta de coordenacéao dos
membros € aparente quando o paciente tenta ficar de pé ou caminhar.

II) Ataxia Cerebelar
A ataxia cerebelar € produzida por lesdes do proprio cerebelo ou suas conexdes nos
pedunculos cerebelares, ponte ou nucleo rubro.
Quadro clinico: E comumente associada com hipotonia, que resulta na manutencdo defeituosa da
postura; falta de coordenacdo dos movimentos voluntarios (tremor intencional, dismetria terminal,
decomposicdao do movimento). Em razao do importante papel do cerebelo no controle dos movimentos
oculares, as anormalidades deste sido uma consequiéncia frequiiente da doenca cerebelar, incluindo
nistagmo e oscilagées oculares relacionadas, paresias, além de movimentos sacadicos e de busca
defeituosos.
III) Ataxia Sensitiva
A ataxia sensitiva resulta das perturbacoes que afetam a via proprioceptiva nos nervos
sensitivos periféricos, raizes sensoriais, corddes posteriores da medula ou lemniscos laterais. As
lesdes talamicas e dos lobos parietais sao causas raras de hemiataxia sensitiva contra-lateral.



Quadro clinico: Alteracoes da marcha e da movimentacido dos membros inferiores de modo simétrico.
Os membros superiores estdo envolvidos em um menor grau ou sao inteiramente poupados.
Vertigem, nistagmo e disartria estdo caracteristicamente ausentes.

IV) Ataxia Frontal:

Esta, resulta de lesdo no lobo frontal. Reflete uma falta de integracdo entre o coértex cerebral,
os ganglios da base e o cerebelo. O paciente traz comprometimento da coordenacao manifestada por
um perseveracao, que € dificuldade para passar de um movimento para outro. Além disto, perda em
movimentos axiais complexos (aprendidos durante a vida) também ocorrem e siao mais precoces que
aquelas verificadas em relacao ao movimento apendicular.

NISTAGMO

O nistagmo € reflexo do sistema vestibular sobre a movimentacdo ocular. Traz dois
componentes: lento, tem origem em fibras que atravessam o fasciculo longitudinal medial e a
formacao reticular; rapido,com origem na formacao reticular.

Causas Periféricas: geralmente cursam com nistagmos que cedem em 24-48h e com crises
que duram cerca de horas, fatigaveis com a fixacao do olhar e que ndao mudam de sentido com a
fixacao do olhar para o lado.

Causas Centrais: Como regra geral, a vertigem, o nistagmo, a nausea e os vémitos sido mais
pronunciados nas lesdes centrais. Contudo, uma observacao freqiiente € nistagmo pronunciado sem
vertigem em grau correspondente, o que nao ocorre com doencas periféricas. O nistagmo de causa
central pode ser uni ou bidirecional, puramente horizontal, vertical ou rotatoério, e caracteristicamente
piora com fixacao visual, geralmente dura minutos (quando associado a ataques).

III.Consideracoes gerais sobre a vertigem central.

O encontro de sinais de envolvimento de estruturas centrais é importante no diagnéstico de
vertigem de origem central.O estabelecimento do tempo de curso da perturbacdo pode sugerir sua
causa. O aparecimento subito de desequilibrio ocorre com infartos e hemorragias do tronco encefalico
ou cerebelo. O desequilibrio episddico de aparecimento agudo sugere acidente isquémico transitério
(AIT) na distribuicao arterial basilar, vertigem postural paroxistica benigna ou Sindrome de Meniére.
O desequilibrio em decorréncia de AIT geralmente ¢ acompanhado por déficit em nervos cranianos,
sinais neurolégicos nos membros ou ambos. O desequilibrio créonico, progressivo, evoluindo de
semanas a meses, € mais sugestivo de perturbacdo téxica ou nutricional. A evolucdo ao longo de
meses a anos € caracteristica de degeneracao cerebelar, olivopontocerebelar ou espinocerebelar
idiopatica.

A historia médica deve ser cuidadosamente investigada para evidéncias de doencas e drogas
que possam ser responsaveis pelo desequilibrio. Os disturbios associados com o desequilibrio incluem
anemia perniciosa, sifilis, hipotireoidismo, sindromes paraneoplasicas e tumores cerebelares. Quanto
aos antecedentes familiares, um disturbio degenerativo, hereditario pode ser a causa da ataxia
cerebelar progressiva cronica.

Todos os pacientes com vertigem e suspeita de causa central devem ser submetidos a exame
fisico geral minucioso, exames neurologicos e otoneurologicos completos, além de investigacao
laboratorial e imagenologica de acordo com as hipéteses diagnosticas.

PERIFERICA CENTRAL SENSORIAL FRONTAL

VERTIGEM Presente Pode Ter Ausente Ausente
NISTAGMO Presente Frequente Ausente Ausente
DISARTRIA Ausente Pode Ter Ausente Apraxia

ATAXIA DE | Ausente Geralmente presente | Presente apenas nas | Posterior ao
MEMBROS pernas apendicular

(tipicamente)

POSICIONAMENT |Fica em pé com pés |Incapaz de ficar em | Capaz de ficar com | Pés colados ao chéao
o juntos (piora com |pé pés juntos (de olhos | € flexdo de tronco e




olhos fechados) (pés juntos) abertos) cabeca
SENSACAO Normal Normal Prejudicado Normal
VIBRAT.
REFLEX. Normais Normais Deprimidos ou | Normais
AQUILEOS ausentes

Tabela 1- Diagnéstico diferencial dos quadros de alteracdo de equilibrio e postura

IV. Patologias

As principais patologias centrais causadoras de vertigem sao tratadas a seguir.

1) INTOXICACAO POR DROGAS

Quadro clinico: A disfuncédo pancerebelar manifestada por nistagmo, disartria e ataxia de
membros e da marcha é um aspecto proeminente de muitas sindromes de intoxicagao por drogas.

Os agentes que produzem estas sindromes incluem etanol, sedativo-hipnético (barbituricos,
benzodiazepinicos, moprobamato), anticonvulsivantes (fenitoina) e alucinégenos (especialmente
fenciclidina). As doses terapéuticas de sedativos ou anticonvulsivantes comumente produzem
nistagmo, mas outros sintomas cerebelares implicam toxicidade.

Tratamento: A ataxia cerebelar induzida por drogas esta frequentemente associada com um
estado confusional. Na maioria dos casos, apenas o atendimento geral de apoio € necessario.

2) ENCEFALOPATIA DE WERNICKE

Introducdo: E causada pela deficiéncia de tiamina (vitamina B1l) e é mais comum nos
alcoodlicos cronicos, embora possa ocorrer como uma conseqiéncia de desnutricdo, provocada por
qualquer causa.

Quadro clinico:E um disturbio agudo compreendendo a triade clinica de ataxia, oftalmoplegia
e confusdo. A ataxia afeta a marcha, primaria ou exclusivamente. A disartria € rara. Outros achados
classicos incluem uma sindrome amnésica ou estado confusional global, nistagmo horizontal ou
combinado horizonto-vertical, paralisias do reto lateral bilateral, e reflexos aquileos ausentes. O teste
calorico revela disfuncao bilateral ou unilateral. Paralisias do olhar conjugado, anormalidades das
pupilas e hipotermia podem também ocorrer.

Fisiopatologia: Os principais sitios de envolvimento patolégico sdo os nucleos talamicos
mediais, corpos mamilares, nucleos periarquedutais do tronco encefalico (em especial aqueles dos
nervos oculomotor, abducente e acustico), e verme cerebelar superior. O envolvimento cerebelar e
vestibular contribui para a ataxia.

Diagnéstico e Tratamento: € estabelecido pela resposta a administracdo de tiamina.
Paralisias oculares tendem a ser os primeiros déficits a apresentar melhoras e comecam a fazé-lo
dentro de horas. Ataxia, nistagmo e confusdo aguda comecam a resolver-se dentro de alguns dias.
Uma recuperacao completa das paralisias oculares € invariavel, enquanto o nistagmo horizontal pode
persistir. A ataxia é completamente reversivel em apenas 40% dos pacientes; onde a marcha retorna
completamente ao normal, e a recuperacao tipicamente leva de semanas a meses.

3) ISQUEMIA E INFARTO VERTEBRO-BASILAR

Ataques isquémicos transitérios e infartos no sistema vértebro-basilar estdo frequentemente
associados com ataxia ou vertigem. Anormalidades do fluxo sangiiineo no sistema vestibular sao
causas comuns de sintomas vestibulares. A apresentacdo clinica € variada. Diversas patologias
podem acarretar em perda da funcao vestibular de forma permanente (infarto hemorragico ou
oclusao arterial por tromboembolismo) ou transitéria (estenose arterial, vasoespasmo com shunt
arterial com inversao do fluxo sangiliineo) como ocorre na sindrome do roubo da subclavia.

A) OCLUSAO ARTERIAL AUDITIVA INTERNA:
A oclusao da artéria auditiva interna leva a perda profunda e subita da funcao auditiva e
cerebelar. A vertigem é acompanhada por nistagmo, com a fase rapida dirigida para longe do Iado
envolvido. A perda da audicao € unilateral e do tipo sensério-neural.



Nas oclusodes da artéria Auditiva Interna (AAI), o labirinto vestibular € mais suscetivel que a
coclea pois a AAI origina um ramo calibroso, a Artéria Coclear, que irriga a Céclea e parte inferior do
labirinto vestibular. Outro ramo da AAI € a Artéria Vestibular Anterior, de pequeno calibre, que irriga
a parte superior do labirinto vestibular, incluindo canal semicircular horizontal e macula utricular. O
pequeno calibre da Artéria Vestibular Anterior e a falta de colaterais torna o labirinto vestibular mais
suscetivel a isquemia.

Este diagnoéstico deve ser considerado em pacientes mais velhos com inicio abrupto de surdez
e vertigem wunilateral, particularmente se o paciente ja possui histéria de acidente isquémico
transitorio, AVCs ou doenca aterosclerotica.

B) INFARTO LATERAL DO BULBO

O infarto lateral do bulbo produz a sindrome de Wallenberg , que representa a isquemia da
regido dorso lateral da medula , e € mais frequentemente devido a oclusao da artéria vertebral
proximal (mais raramente da cerebelar péstero-inferior).

Quadro Clinico: E variado, dependendo do grau de infarto, mas tipicamente consiste de
vertigem, nausea, vomitos (nucleos vestibulares); disfagia (por paralisia ipsilateral do palato, faringe e
laringe, devido ao envolvimento do nucleo ambiguo do vago e fibras do glossofaringeo); rouquidao,
nistagmo espontaneo (envolvimento do nucleo vestibular); sindrome ipsilateral de Horner (devido ao
envolvimento das fibras simpaticas pré-ganglionares que se originam no hipotalamo); ataxia dos
membros, dismetria, disritmia e disdiadococinesia ipsilateral (devido ao envolvimento do pedunculo
cerebelar inferior); prejuizo de todas as modalidades sensitivas na face ipsilateralmente ( pelo
envolvimento do ntucleo e trato trigeminal descendente); perda do sentido de posicionamento dos
membros (acometimento gracil e cuneiforme); prejuizo da percepcdo da dor e temperatura do corpo
contra-lateral (comprometimento das fibras espino-talamicas cruzadas); e hipotonia ipsilateral do
musculo retolateral e da musculatura da face (envolvimento dos nucleos do facial e abducente).

C)SINDROME PONTOMEDULAR LATERAL:

A isquemia na regido irrigada pela artéria cerebelar antero-inferior resulta em infarto da regiao
pontomedular e da regido cerebelar Infero-lateral.

Em cerca de 80% dos individuos a artéria labirintica se inicia a partir da AICA, portanto
nesses casos ha infarto do labirinto membranoso.

Quadro clinico: vertigem severa, nistagmo espontaneo, nauseas e vomitos, perda auditiva
neurossensorial, zumbido, paralisia facial e assinergia cerebelar.

Outros sintomas neurolégicos associados sao: perda ipsilateral da sensacdo dolorosa e de
temperatura da face (resultante do envolvimento do nucleo e fibras descendentes do trato trigeminal)
e perda contralateral da sensacao de dor e temperatura do corpo (devido ao envolvimento das fibras
espino-talamicas).

O curso clinico desta sindrome consiste em um surto agudo seguido de uma melhora gradual.
A vertigem pode persistir por semanas ou meses devido ao comprometimento do mecanismo de
compensacao central

D) INFARTO E HEMORRAGIA CEREBELAR:

O cerebelo é alimentado por 3 vasos: artérias cerebelar superior, cerebelar antero-inferior e
cerebelar poéstero-inferior. O territério alimentado por cada um desses vasos é altamente variavel,
tanto de um individuo para outro quanto entre dois lados do cerebelo em um mesmo paciente.

O infartamento cerebelar resulta da oclusao de uma artéria cerebelar; as sindromes clinicas
produzidas podem ser diferenciadas apenas pelos achados associados no tronco cerebral. Em cada
caso, os sinais cerebelares incluem ataxia ipsilateral dos membros e hipotonia. Outros sintomas e
sinais, tais como cefaléia, ndusea, vomitos, vertigem, nistagmo, disartria, paralisias oculares ou do
olhar, fraqueza facial ou perda sensitiva e hemiparesia contra-lateral, ou déficit hemissensitivo podem
estar presentes.

O infartamento do tronco cerebral ou compressao pelo edema cerebelar pode resultar em coma
e morte. A vasta maioria das hemorragias cerebelares € provocada por doenca vascular hipertensiva;
causas menos comuns incluem terapia de anticoagulacdo, malformacdo arteriovenosa, discrasia
sanguinea, tumor e traumatismo.

Quadro clinico : Aparecimento subito de cefaléia, que pode ser acompanhada por nausea,
vomitos e vertigem, seguida por ataxia da marcha e consciéncia prejudicada, geralmente evoluindo ao



longo de um periodo de horas. No momento da apresentacao, os pacientes podem estar plenamente
alertas, confusos ou comatosos. A pressdao sanguinea esta tipicamente elevada e a rigidez na nuca
pode estar presente. As pupilas estdo pequenas e lentamente reativas. A paralisia ipsilateral do olhar
(de preferéncia para o lado contrario a hemorragia) e paralisia facial periférica ipsilateral sdo vistas
com assiduidade. A preferéncia do olhar ndo pode ser superada pela estimulagao calérica. O nistagmo
e a diminuicao do reflexo corneano ipsilateral podem ocorrer.

No ultimo estagio da compressao do tronco encefalico, os membros inferiores estao espasticos
e as respostas plantares extensoras estao presentes.

Diagnostico e tratamento: O diagnéstico e a diferenciacdo entre infarto isquémico e
hemorragico € feito pela CT e/ou RMN. O diagnéstico radiolégico precoce € importante pois em casos
de compressao do tronco encefalico, a descompressao cirurgica com drenagem do hematoma ou
resseccao do tecido infartado o mais breve possivel pode ser vital.

E) SINDROME DO ROUBO DA SUBCLAVIA:

A vertigem, nesse caso, ¢ desencadeada por um esforco do membro superior, quando ha um
desvio do fluxo sanguineo para a artéria subclavia e a artéria umeral, resultando em isquemia do
territdrio vértebro-basilar.

Sugere-se o diagndstico quando se nota uma diferenca pressorica de mais de 20mmHg entre
os dois membros superiores.

F) INSUFICIENCIA VERTEBRO-BASILAR (IVB):

E uma causa comum de vertigem, principalmente em idosos.

Quadro Clinico:Tal vertigem ocorre abruptamente, durando alguns minutos e freqiientemente
esta associada com nauseas e vomitos. Os sintomas associados sado decorrentes da isquemia que
ocorre nas areas supridas pela circulacdo posterior e incluem: alucinacées, queda, fraqueza, defeitos
no campo visual, diplopia e cefaléia, (four-D: dizziness, diplopia, disfagia,drop-attacks). Tais sintomas
podem ou nao ocorrer isoladamente as crises de vertigem. Quanto a incidéncia dos sintomas mais
comuns temos: vertigem (48%), alucinac¢des visuais (10%), drop-attacks (10%), sensacbdes visuais
(8%), escotomas (5%), diplopia (5%), cefaléia (3%) e outros (8%).

A causa da IVB geralmente sao placas de aterosclerose na artéria subclavia, vertebral e
basilar. Os episodios de IVB podem ser precipitados pela hipotensao postural, Stoke-Adams ou
compressao cervical por artroses. Sao pacientes de risco: maiores de 50 anos de idade, ateromatose,
hiperlipidemia, hipertensao, DM, tabagismo.

Diagnéstico: Os pacientes com suspeita clinica sdo submetidos a pesquisa do nistagmo de
privacdo vértebro-basilar, sendo o diagnéstico confirmado em aproximadamente 40% dos casos
clinicamente suspeitos, os quais serdo submetidos a Dupplex-scan, que confirmara o resultado em
100% dos casos com IVB. O teste de privacado que consiste em colocar o paciente em posicao de Rose
com torcao cervical para a esquerda por 30 segundos e realizar eletronistagmografia, logo apoés isso
devemos aguardar 3 minutos sem registro e a seguir realizar registro por mais 30 segundos. O teste €
repetido a direita e o aparecimento de nistagmo no registro ja € indicativo de IVB. O principal
inconvenienet desse teste é a dor intensa que o pacientes referem.

Para uma melhor programacéo cirurgica, faz-se a angiografia ou até a angio-ressonancia, que
melhor localizara o sitio da lesao. Apesar de nem sempre haver uma correlacao clinico-radiolégico, a
angiografia é o método diagnoéstico de certeza.

Tratamento: Em muitos casos o tratamento da IVB consiste em controlar-se os fatores de
risco e uso de drogas antiagregante plaquetarios(AAS 300mg/dia). O tratamento com anticoagulantes
€ reservado a pacientes com episodios freqiientes e incapacitantes, e em individuos cujos sinais e
sintomas sugerem um trombo em evolucao, principalmente se for na artéria basilar. Nesses casos €
administrado heparina EV em bolo de 5000 Ul seguido de infusdo continua de 1000 UI / hora. A
manutencao € feita com Warfarinicos. O tratamento cirurgico (bypass ou remocdo da placa
aterosclerdtica) pode ser usado porém suas indicacdes nao sdao bem definidas, sendo feito
principalmente quando o sitio da lesdao €é na cardtida. Nas artérias mais profundas do pescogo, o
acesso cirurgico € dificil, sendo raramente indicado.

4) DISTURBIOS INFLAMATORIOS
Os disturbios inflamatérios agudos do cerebelo causados por infecido ou mecanismos
imunolégicos constituem causas importantes e frequentemente reversiveis de ataxia.



A meningoencefalite associada com a AIDS, varicela, caxumba, poliomielite, mononucleose e
coriomeningite linfocitica também podem produzir sintomas cerebelares.

A infeccdo bacteriana € uma causa menos comum de ataxia cerebelar. Entretanto, 10 a 20%
dos abscessos cerebrais estao localizados no cerebelo, e a ataxia pode ser uma caracteristica da
meningite por Haemofilus influenzae em criancas.

Ataxia cerebelar, oftalmoplegia e arreflexia constituem a “Variante de Fisher’ da sindrome de
Guillain-Barré. Os sintomas desenvolvem-se em alguns dias. A ataxia afeta a marcha e o tronco
primariamente, com um envolvimento menor dos membros do individuo; a disartria € incomum. A
proteina no LCR pode estar elevada. Insuficiéncia respiratéria ocorre raramente, e o curso normal é
de recuperacao gradual e frequentemente completa ao longo de semanas ou meses.

5) ESCLEROSE MULTIPLA (DESMIELINIZACAO) (EM)

Caracteriza-se pela presenca de placas de desmielinizacdo com proliferacao de tecido glial em
varios lugares do SNC. Sua causa ainda é desconhecida e atinge individuos na terceira ou Quarta
décadas de vida.

A doenca evolui em surtos de desmielinizacdo gerando, na fase aguda, sintomas exuberante
que variam conforme o local acometido, deixando sempre um grau de sequela. As sequielas vao se
somando a cada crise.

Os sintomas otoneuroldgicos sdo freqlientes na doenca. A EM pode produzir disturbios do
equilibrio de origem cerebelar, vestibular ou sensitiva. Os sinais cerebelares estdao associados com
areas desmielinizadas na substancia branca do cerebelo, pedunculos cerebelares ou tronco cerebral.
O envolvimento das vias vestibulares no tronco cerebral produz vertigens, que podem Ter
aparecimento agudo, sendo, as vezes, posicionais.

Quadro clinico: A vertigem € o sintoma inicial em 5% dos pacientes, mas ocorre no decorrer
da doenca em 50% dos casos. A ataxia da marcha provocada pelo envolvimento cerebelar € uma
queixa inicial em 1 de cada 8 pacientes. Sinais cerebelares estdo presentes em cerca de 1/3 dos
pacientes quando do exame inicial, e desenvolvem-se ao longo da doenca no dobro deste numero.
Quando ocorre a ataxia da marcha, € mais freqiientemente cerebelar em vez de sensitiva. Ataxia dos
membros em geral esta presente, sendo quase sempre bilateral e tende a afetar tanto os membros
inferiores quanto os superiores.

A perda auditiva ocorre em 10% dos pacientes podendo ser aguda (horas ou dias), subaguda
(meses) ou mais insidiosa. A hipoacusia € de carater neurossensorial e a discriminacdo ¢ muito ruim.
Diplopia, embacamento ou perda da visao também podem ocorrer.

No exame otoneuroldgico encontramos com freqliéncia alteracdes dos movimentos sacadicos
do olhar e desorganizacdao do rastreio ocular (sacadico, ataxico ou abolido). O nistagmo é um dos
achados fisicos mais comuns; o optocinético se encontra diminuido e o espontaneo é quase sempre
proeminente, e caracteristicamente ataxico e permanente (80% dos nistagmos ataxicos sdo por EM).
O teste calodrico € anormal em 25% dos pacientes.

Diagnéstico: Baseia-se nos sintomas clinicos e exames radioloégicos (RMN), uma vez que
achados laboratoriais sdo inespecificos: aumento de gamaglobulina e aumento da proteina mielinica
basica. O LCR pode revelar bandas oligoclonais, IgG elevado, proteina aumentada, ou uma ligeira
pleocitose linfocitica. A RMN ¢ util para o diagnéstico detectando lesées da substancia branca em
cerca de 70 a 95% dos casos. O limiar tonal quando alterado nao possui nenhum padrao
caracteristico de EM. Os testes audiométricos especiais: tone decay, reflexo actstico e BERA podem
detectar o local afetado pela EM quando ha alteracdo da audiometria.

O tratamento € muito controverso e pouco efetivo e € geralmente feito com uso de corticéides
ou interferon.

6) DOENCAS CEREBELARES DEGENERATIVAS

Entre as enfermidades cerebelares degenerativas se incluem entidades clinicas cujo
denominador comum, do ponto de vista patolégico, consiste em degeneracdo do cerebelo e/ou suas
aferéncia/eferéncias

Do ponto de vista clinico se caracteriza pela presenca de ataxia.A classificacdo das ataxias
espinocerebelares € particularmente dificil, tanto do ponto de vista clinico como patolégico. As
variedades clinicas das ataxias se estabelecem em funcao da presenca e severidade dos sintomas
principais e colaterais, assim como da época da vida em que se inicia a doenca e a rapidez com que
evolui.



Do ponto de vista otoneurolégico, o principal interesse nessas patologias provém da
possibilidade de afeccdo dos movimentos oculares, tanto sacadicos como lentos, e da afeccdo da
funcao vestibular. Teoricamente, o estudo otoneurolégico permitira descobrir:

e Alteracoes cerebelares corticais que se manifestam pela presenca de dismetria dos

movimentos sacadicos e alteracées da componente lenta do nistagmo;

* Alteracoes na projecdo eferente nuclear ao tronco encefdlico, manifestada por uma

liberacao do nistagmo vestibular nas provas posturais e caléricas;

e Alteracoes devidas a atrofia de estruturas do tronco, especificamente nticleos vestibulares,

que se manifestam por diminuicdo ou auséncia de nistagmo frente a estimulos
vestibulares, rotatorios ou caldricos.

19) DEGENERACAO CEREBELAR ALCOOLICA:

Uma sindrome cerebelar caracteristica pode desenvolver-se nos alcodlicos cronicos,
provavelmente como resultado de deficiéncia nutricional.

As alteracoes degenerativas no cerebelo sao restritas, em sua maioria, ao verme superior; uma
vez que este também € o local de envolvimento cerebelar na encefalopatia de Wernicke, ambos os
disturbios podem ser parte do mesmo espectro clinico.

Quadro clinico: A degeneracido cerebelar alcodlica em geral € insidiosa em seu aparecimento
progride  gradualmente, alcancando as vezes um nivel estavel de déficit. Em casos ocasionais, a
ataxia aparece de forma abrupta ou € leve e estavel desde o inicio. A ataxia da marcha € um aspecto
universal. Os membros inferiores também estdo ataxicos em cerca de 80% dos pacientes. Achados
comumente associados sdo déficit sensitivos distais nos pés e reflexos ausentes (provocados pela
polineuropatia) e sinais de desnutricio. Manifestacoes menos freqiientes incluem ataxias nos
membros superiores, nistagmo, disartria, hipotonia e instabilidade no tronco.

Tratamento: Nenhum tratamento especifico esta disponivel para a degeneracdo cerebelar
alcoolica. Entretanto, todos os pacientes com este diagnostico devem receber tiamina por causa do
papel aparente que a deficiéncia desta apresenta na patogénese da encefalopatia de Wernicke. A
abstinéncia alcodlica e nutricao adequada levam a estabilizacdo na maioria dos casos.

B) DEGENERACAO CEREBELAR INDUZIDA PELA FENITOINA:

A terapia cronica com fenitoina pode produzir degeneracao cerebelar, provavelmente devido a
um efeito toxico da droga sobre as células cerebelares de Purkinje. A degeneracao cerebelar induzida
pela fenitoina afeta os hemisférios cerebelares e o verme inferior e posterior de modo mais severo.

Quadro Clinico: Por causa da natureza mais difusa desta doenca cerebelar, a degeneracao
induzida pela fenitoina esta associada com uma sindrome pancerebelar consistindo de nistagmo,
disartria e ataxia afetando os membros, tronco e marcha. Polineuropatia pode estar presente.

De forma diferente dos sintomas associados com a intoxicacdo aguda por fenitoina, aqueles
provocados por ingestao cronica sao tipicamente irreversivel, embora tendam a estabilizar-se quando
a administracao da droga é descontinuada.

C) HIPOTIREOIDISMO:

Entre os disturbios neurologicos associados com hipotireoidismo esta uma sindrome cerebelar
subaguda ou cronicamente progressiva. Os sintomas evoluem ao longo de um periodo de meses a
anos. Os sintomas sistémicos de mixedema em geral antecedem o aparecimento do disturbio
cerebelar, mas os pacientes ocasionalmente apresentam-se primeiro com ataxia.

Quadro Clinico: A ataxia de marcha é o achado mais proeminente e esta presente em todos os
pacientes. A ataxia dos membros também é comum e pode ser assimétrica. A disartria e o nistagmo
ocorrem com menor assiduidade.

Diagnéstico: Os estudos laboratoriais mostram niveis sanguineos diminuidos de hormoénios
tireoideanos, TSH elevado e, freqientemente, proteina aumentada no LCR.

Tratamento: A terapia de reposicao hormonal produz em geral melhora evidente, embora
incompleta.

D) DEGENERACAO CEREBELAR PARANEOPLASICA:



A degeneracao cerebelar pode ocorrer como um efeito remoto de cancer sistémico. O
carcinoma dos broénquios, seios e ovarios sao as neoplasias mais comumente associadas, mas outros
tumores solidos ou linfomas podem produzir o mesmo disturbio.

A degeneracao paraneoplasica afeta o verme cerebelar e hemisférios de forma difusa.
Enquanto o mecanismo patogénico nao foi definido, a elaboracdo de uma substancia neurotoxica,
deficiéncia nutricional, fenémenos auto-imunes e infec¢ées por “virus lento” foram propostos.

Quadro clinico: os sintomas cerebelares podem aparecer antes ou apos o diagnostico de CA
sistémico e tipicamente desenvolvem-se ao longo de meses. O disturbio em regra progride de forma
constante, mas pode estabilizar-se;. A ataxia da marcha e dos membros sao caracteristicamente
proeminentes, e a disartria ocorre na maioria dos casos. Os membros podem ser afetados de modo
assimétrico. O nistagmo € raro. O envolvimento paraneoplasico de outras regides do sistema nervoso
pode produzir disfagia associada, deméncia, perturbacdo da memoria, sinais piramidais ou
neuropatia.

Diagnéstico: Em alguns casos, o LCR mostra uma ligeira pleocitose linfocitica ou proteina
elevada.

Tratamento: A remissao tem sido descrita com o tratamento da neoplasia subjacente

E) CEREBELARES E OLIVOPONTOCEREBELARES IDIOPATICAS:

As degeneracoes idiopaticas cerebelares e olivopontocerebelares compreendem um grupo
heterogéneo de disturbios que desafiam a classificacdo de acordo com um esquema universalmente
aceito. Dois subgrupos gerais sao costumeiramente definidos em termos clinico-patolégicos:

* As degeneracées focais cerebelares sao caracterizadas patologicamente por atrofia
proeminente do verme superior que lembra a distribuicao do envolvimento na degeneracao
cerebelar alcoolica e pela atrofia olivar no tronco encefalico, que podem ser provocados por
degeneracao transinaptica secundaria.

* As atrofias olivopontocerebelares, por outro lado, estao associados com uma perda precoce
e impressionante de neurénios no tronco encefalico nos nucleos pontino e olivares, atrofia
dos hemisférios cerebelares, envolvimento dos nucleos profundos cerebelares e
degeneracao variavel da medula (tratos espinocerebelares, tratos corticoespinais e colunas
posteriores), ganglios da base e talamo. A atrofia cerebelar pode ser evidente na CT ou
RMN, e o tronco encefalico também parece estar reduzido em tratamento em alguns
pacientes com atrofia olivopontocerebelar.

Todos estes disturbios sdo caracterizados por ataxia cerebelar lentamente progressiva de
aparecimento gradual, que afeta a marcha precoce e severamente e pode, as vezes, confinar o
paciente ao leito. Entretanto, em razdo da natureza difusa do envolvimento da atrofia
olivopontocerebelar, as disfuncdes extrapiramidal e piramidal estdo comumente presentes, e a
demeéncia, insuficiéncia autonémica, ou prejuizo sensitivo, podem ocorrer.

F)ATAXIA DE FRIEDREICH:

A ataxia de Friedreich é transmitida por heranca autossomica recessiva e parece dever-se a
uma mutagdao no cromossomo 9ql3-gq21. Os achados patologicos estao localizados, em sua maior
parte, na medula espinal, os quais incluem degeneracdo dos tratos espinocerebelares, colunas
posteriores e raizes dorsais, bem como deplecao de neurdnios na coluna de Clarke que sao células de
origem dos tratos espinocerebelares dorsais. Além disso, grandes axonios mielinizados dos nervos
periféricos e corpos celulares dos neurénios sensitivos primarios nos ganglios da raiz dorsal estao
envolvidos.

As manifestacoes clinicas quase sempre aparecem apos os 4 anos de idade e antes do final da
puberdade. Na tabela abaixo, estao relacionados os aspectos clinicos estabelecidos como critérios
diagndsticos pelo Quebec Cooperative Study of Friedreich Ataxia e relatados por Geoffroy G. et al
(1976):

Aspectos Obrigatérios: (presentes em 100% dos casos e exigidos para o diagnoéstico)

¢ Aparecimento dos sintomas antes dos 20 anos de idade, quase sempre antes do final
da puberdade geralmente entre 7 e 15 anos de idade.

® Ataxia da marcha.

® Progressao da ataxia, envolvendo todos os quatro membros.

* Propriocepc¢ao prejudicados nos membros inferiores.



¢ Hipotonia.
¢ Disartria
¢ Reflexos tendinosos ausentes nos membros inferiores.
Aspectos Secundarios: (presentes em 90% ou mais dos casos mas nao exigidos para o
diagnostico)
* Respostas plantares extensoras.
® Pés cavus.
* Escoliose.
¢ Cardiopatia (clinica ou subclinica)

Aspectos acessorios: (presentes em mais de 50% dos casos)
¢ Prejuizo visual (geralmente devido a atrofia 6ptica);
® nistagmo;
® parestesia;

* perda da audicao;

* tremor “essencial”;

* vertigem;

¢ espasticidade;

* dores nos membros inferiores;
¢ deficiéncia cognitiva.

A ataxia de Friedreich geralmente pode ser diferenciada das degeneracdes cerebelares e
olivocerebelares por seu aparecimento precoce e pela presenca de prejuizo sensitivo importante,
arreflexia, anormalidades esqueléticas e cardiomiopatia.

Diagnéstico: Testes de marcadores genétcos e tém sido usado para diagnosticos pré natais.

Tratamento: Nenhum tratamento esta disponivel. A duracao média da doenca sintomatica ¢é
de cerca de 25 anos, com a morte ocorrendo em sua idade média de cerca de 35 anos.

G) ATAXIA-TELANGECTASIA:

A ataxia-telangectasia € um disturbio herdado, autossomico, dominante com aparecimento na
infancia, caracterizado por ataxia cerebelar progressiva, telangectasia oculocutanea e deficiéncia
imunoloégica.

Quadro clinico: Todos os pacientes sofrem de degeneracao pancerebelar progressiva —
assinalada por nistagmo, disartria, ataxia da marcha, membro e tronco — que comeca na infancia.
Coreoatetose, perda da sensibilidade vibratéria e de posicdo nos membros inferiores, arreflexias e
disturbios do movimento ocular voluntario sdo quase que universais. Deficiéncia mental € comumente
observada na Segunda década; a telangectasia oculocutanea em geral aparece na adolescéncia.

Outros achados clinicos comuns sao alteracdes progéricas de cabelos e pele, hipogonadismo e
resisténcia a insulina. As anormalidades laboratoriais caracteristicas incluem aquelas relacionadas a
deficiéncia imunolodgica e a elevacao dos niveis de alfafetoproteina.

Uma vez que as manifestacdes vasculares e imunoldgicas ocorrem mais tarde do que os
sintomas neurolégicos, a condicdo pode ser confundida com a ataxia de Friedreich, que também se
manifesta na infancia. A ataxia-telangectasia pode ser diferenciada por seu aparecimento mais
precoce, coreoatetose associada e auséncia de anormalidades esqueléticas.

H) DOENCA DE CREUTZFELDT-JAKOB:

Disturbios do sistema nervoso causado por um virus lento, transmissivel, que causa
deméncia. Os sinais cerebelares estdao presentes em cerca de 60% dos pacientes, e o disturbio
apresenta-se com ataxia em cerca de 10% dos casos. O envolvimento cerebelar € difuso, mas o verme
é, com frequiéncia, mais gravemente afetado.

Quadro clinico: Os pacientes queixam-se, em geral, primeiro de ataxia da marcha. Na maioria
dos casos, a deméncia € evidente neste momento, e a disfuncao cognitiva sempre desenvolve-se
consequentemente. Nistagmo, disartria, ataxia do tronco e dos membros estao presentes inicialmente
em cerca de metade dos pacientes com a forma ataxica da doenca. O curso € caracterizado por
deméncia progressiva, mioclono e disfuncao extra-piramidal e piramidal. A morte ocorre tipicamente
dentro de um ano apés o aparecimento.

7) NEOPLASIAS
A)TUMORES DE TRONCO:



Estes podem ser intrinsecos ou podem originar-se de estruturas que o rodeiam (extrinsecos).
Dentre os tumores intrinsecos, os de maior importancia clinica sao os astrocitomas. Ja entre os
extrinsecos, destacam-se aqueles originados do clivus (cordomas € meningiomas) e os que se originam
no ACP (Schwanomas, meningiomas, cistos epidermoides e cisticercese).

Os tumores de cerebelo afetam o tronco de forma secundaria, sendo a tnica excecao o
meduloblastoma de vérmis que pode se originar da capa mais superficial deste e crescer para dentro
do IV ventriculo, produzindo como sintomas iniciais os de localizacdo por compressao da face dorsal
do tronco.

O tronco encefalico pode ser local de implantacao de metastases de CA a distancia, que quase
sempre siao multiplos e afetam tanto o tronco quanto o cerebelo e os hemisférios cerebrais. As
metastases em base de cranio e cerebelo podem ser a manifestacdo primaria de um tumor de mama,
pulmao, rim, laringe, boca, préstata e tireéide.

Os tumores de tronco afetam de forma severa todos os movimentos oculares reflexos, tanto os
desencadeados por estimulos 6pticos como vestibulares, e se manifestam bilateralmente. A audicao
esta frequentemente afetada, com queda neurossensorial severa bilateral e discriminacao baixa.

B) TUMORES INTRACRANIANOS:

Os tumores intracranianos se diferenciam dos tumores em outras partes do corpo por
desenvolverem-se dentro de uma cavidade inextensivel. Dessa maneira, o aumento de volume do
tumor causa aumento da PIC. Por outro lado, o tecido nervoso de consisténcia macia é facilmente
comprimivel contra estruturas odsseas e fibrosas, podendo sofrer lesdées a distancia do sitio de
localizacdo do tumor. Por ultimo, os tumores podem crescer destruindo estruturas ao seu redor e
produzindo sinais de localizacao.

O aumento da PIC leva a cefaléia, vomitos e papiledema. Os sinais de sofrimento a distancia
se devem a 3 fenomenos principalmente: hérnias encefalicas, oclusido de troncos vasculares e pressao
sobre nervos cranianos. A vertigem aparece frequentemente em pacientes com tumores
intracranianos, independente de sua localizacdo. Podemos encontrar nistagmo devido a lesao
vestibulo-oculomotora por acdo direta do tumor por compressao cerebelo-bulbar no forame magno
(hérnias). A herniacdo comprime a parte lateral do tronco, a nivel do bulbo, afetando os nucleos
vestibulares e o pedunculo cerebelar inferior, por onde cursam a maioria das conexdes vestibulo-
cerebelares.

8) ESTRUTURAIS (DESORDENS DA JUNCAO CRANIOVERTEBRAL)

Tal patologia pode gerar sintomas tais como: zumbido, vertigem, perda auditiva, disfuncoes
cervicomedular. Um segundo mecanismo fisiopatolégico (menos comum) seria a insuficiéncia vascular
das artérias espinhal anterior ou vertebral devido a angulacao, estiramento ou obstrucéo extrinseca.
As vias vestibulares centrais e o cerebelo podem sofrer compressao ou privacao de fluxo.

Nistagmo espontaneo com olhos abertos que bate para baixo e aumenta com olhar fixo lateral
ou extensao da cabeca € patognomonico da lesdo da junc¢ao cranio-cervical.

A) IMPRESSAO BASILAR:

E uma invaginacdo da base do cranio, onde a espinha cervical €é tracionada cefalicamente. O
forame magno pode ser pequeno, disforme ou excéntrico, e se encontra empurrado para dentro da
fossa posterior do cranio.

Ocorre quando ha um “amolecimento” da base do cranio, o osso torna-se delgado e fragil ou
nao esta ossificado. O cranio descende sobre a coluna espinhal e processo odontéide, que se projeta
intracranialmente comprimindo a face ventral da medula (e vias vestibulares contrais).

A anatomia normal do forame magno, atlas, axis e processo odontéide pode ser alterada por
doencas, traumas ou deformidades congénitas. As doencas que podem causar impressdo basilar sao:
doenca de Paget, artrite reumatéide, osteomalacia, osteogénese imperfeita e cretinismo.

O diagnostico € dado pelo Rx de perfil da coluna. Se o processo odontéide se localiza acima da
linha tracada entre a borda posterior do palato duro e a borda posterior do forame magno (linha de
Chamberlain), se pode dizer que existe impressao basilar. Atualmente o melhor exame é a RMN.

B) SINDROME DE KLIPPEL-FEIL:



Consiste em malformacdo das vértebras cervicais e algumas vezes toracicas, que se
encontram fundidas e reduzidas em numero. Pode Ter espinha bifida e defeitos do osso occipital. O
atlas e o axis podem encontrar-se deformados e incluidos na sinostose.

Quadro Clinico: Apresenta sinais neurolégicos se associado a platibasia, sendo estes sinais
causados por ela. Pode levar a sinais e sintomas cerebelares, de tronco, de nervos cranianos (que
saem pela base do cranio e pelo CAI), aumento da PIC, etc. Os Sintomas podem aparecer na infancia,
porém mais frequentemente se manifestam na terceira ou Quarta década de vida.Os pacientes tém
aparéncia caracteristica linha de implantacao dos cabelos baixa, o pescoco € curto e a cabeca parece
descansar diretamente, sobre os ombros. Geralmente encontramos limitacdo dos movimentos
cervicais.

C) DESLOCAMENTO ATLANTO AXIAL:

A instabilidade atlanto axial esta normalmente associada a varias malformacées congénitas ou
doencas adquiridas, por exemplo: S. Down, S. de Hunter, artrite reumatoide, osteites, abcesso
retrofaringeo ou linfadenite. Neste caso os ligamentos transversos que normalmente sustentam o
processo odontéide em sua porcao anterior podem enfraquecer e consequentemente, o processo
odontoide pode mover-se posteriormente na luz do forame magno, com a flexdo cervical provocando
sintomas.

D) MALFORMACAO DE ARNOLD-CHIARI:

Inclui varias condicdes cujo denominador comum consiste no alargamento de partes do
cerebelo que saem através do forame magno e se alojam no canal raqueano. Devido a um defeito na
juncao cervicomedular, o cerebelo e o cérebro caudal protruem no canal cervical podendo levar a
sintomas labirinticos.

Quadro clinico: Os pacientes com anormalidades na juncido vertebral freqiientemente
apresentam anormalidades morfolégicas no pescoco: pescoco curto, posicio anormal da cabeca,
limitacdo da movimentacéao e torcicolo.

O sinal clinico mais comum € a dor occipital com irradiacao para o vértex. Os sintomas
motores incluem fraqueza (principalmente nas extremidades superiores) que pode evoluir para
completa quadriparesia espastica. Pode ocorrer ainda ptose e diplopia, o envolvimento de musculos
mais inferiores pode resultar em dificuldade para alimentacao (IX e XII).

Os sintomas vestibulares incluem: vertigem episédica, zumbido € perda auditiva progressiva,
por acometimento do VIII par na sua saida do tronco.

Diagnéstico: Assim como a programacao cirurgica se faz necessario um estudo radiolégico
minucioso com auxilio da TC e RMN.

9) PSIQUIATRICO

Varios quadros psiquiatricos podem causar vertigem, entre eles podemos destacar:
Manifestacoes de ansiedade, Sindrome do Panico, Fobias, Depressao, Histeria, Simulacdo, Stress,
Psicogénico (vertigem com marcha anormal, com auséncia de nistagmo espontaneo). Diversos estudos
tém relatado a importancia deste fator no atendimento ao paciente com queixa de tontura. Indices da
ordem de até 16% foram encontrados em mesmo relato onde 11% dos pacientes traziam “outras”
vestibulopatias centrais

10) VERTIGEM EPILETICA

A vertigem € secundaria a uma descarga elétrica focal nas regidées corticais. H4 uma sensacao
subita de deslocamento com rotacdo do corpo, cabeca o olho. A crise dura alguns segundos e €
acompanhada de nauseas. Constitui uma aura de crise temporal, evoluindo para perda de
consciéncia.

Deve-se distinguir de uma crise epiléptica vestibulogénica da estimulacéo labirintica induzida
pela crise epilética temporal ou grande mal. O diagnostico € feito pelo EEG, mas sua negatividade nao
o exclui.

11) ENXAQUECA

A enxaqueca € uma entidade complexa que pode envolver diversas areas cerebrais e com isso
apresentar manifestacoées tao comuns quanto dor, nauseas, vomitos e mesmo vertigem/tontura. Com
esta ultima em foco podemos inferir trés aspectos:



A) Enxaqueca classica com manifesta¢ées sintomaticas diversas, inclusive a vertigem e
tontura ;

B) Enxaqueca basilar com manifestacdes primariamente de cerebelo e tronco cerebral;

C) Enxaqueca vestibular, que seria uma nova apresentaciao ou classificacao desta. Com
isso, teriamos vertigem primariamente associados aos disturbios quimiofisiolégicos da
enxaqueca,

Um terco dos pacientes com enxaqueca referem vertigem classica e 75% referem sensacao de
desequilibrio. Outros sintomas que podem ser apresentados junto com a enxaqueca sao: zumbido uni
ou bilateral, plenitude auricular, otalgia uni ou bilateral e diplopia.

O tratamento € iniciado com controle de alguns componentes da dieta com certos tipos de
queijos, carnes industrializadas e vinho tinto. Se nao houver melhora, o tratamento medicamentoso €
iniciado com propranolol 40 a 80 mg por dia e se nao tiver melhora, introduzimos amitriptilina 25 a
75 mg por dia isolada ou em associacdo com o tratamento anterior. Cada etapa dessas deve ser
realizada por 2 meses. O paciente deve procurar um neurologista em caso de falha de todos os
tratamentos acima.
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