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RESUMO

Introducdo: A alta prevaléncia de malformagdo da juncéo cranio-vertebral (JCV) no Nordeste do Brasil é
historicamente associada ao bi6tipo braquicefalico também comum nessa regifo. A ectopia tonsilar, marco
anatomopatoldgico da Malformacao de Chiari tipo | (MC 1), pode ser entendida no contexto de
uma desproporcao vigente entre o continente (crénio) e seu conteudo (tecido nervoso) resultante
de uma fossa posterior de pequenas dimens@es. A forma mais adequada de se tratar a MC | é
um dos tépicos mais controversos da neurocirurgia. O presente estudo se propds a avaliar duas
técnicas cirurgicas comumente empregadas no tratamento da MC |. Métodos: Foram avaliados
32 individuos, distribuidos em dois grupos. No Grupo 1, 16 pacientes foram submetidos apenas
a descompressao osteodural da JCV, sem manipulacdo da membrana aracnoide. No Grupo 2,
16 pacientes foram submetidos a: descompressdo dsteodural associada a abertura e dissec¢ao
da membrana aracnoide, e reducdo das tonsilas por termocoagulacdo e/ou aspiracdo. A
comparagao entre os grupos se fundamentou na avaliacdo de pardmetros clinicos e de Cine
Ressonancia Magnética do fluxo liquorico, nos periodos que antecederam e sucederam o ato
cirurgico. Resultados: Ambas as técnicas foram equivalentes (p>0,05) em proporcionar
melhoria neuroldgica dos pacientes no periodo pés-operatério, porém o Grupo 2 cursou com
mais complicacBGes pos-operatérias, sendo o risco relativo de 2,45 (1.C.-1,55 a 3,86) para
eventos adversos. No que tange a restauracdo do fluxo liquérico pela JCV no periodo pds-
operatorio, a quantidade de LCR que passa pela JCV do Grupo 1 foi maior que no Grupo 2
(p<0,05). Concluséo: A descompressdo 6steodural da JCV sem manipulacdo da aracnoide é a

forma mais adequada de tratamento da MC | entre as duas técnicas analisadas.

Palavras-Chave: Fossa craniana posterior. Cerebelo. Forame magno. Malformacéo de Arnold-

Chiari. Siringomielia.



ABSTRACT

Introduction: Abnormalities of the craniovertebral junction (CVJ) are highly prevalent in
Northeast of Brazil, where it is linked to braquicefalic biotype, also common in this region. The
ectopic tonsils are the main anatomopathological feature of the type 1 Chiari Malformation
(CM 1) and derived from a small posterior fossa. The best way to treat the CM 1 is one of the
most controversial topics in the neurosurgical field. The present study evaluated the two most
applied techniques to treat CM 1, by means of clinical and radiological parameters. Methods:
A total of 32 patients were evaluated. They were divided in two groups: Group 1 had 16 patients
that were submitted to cranio-dural decompression of the CVJ; Group 2 also had 16 patients
and in addition to cranio-dural decompression of the CVJ, they also had intra-arachnoid
manipulation, including tonsils reductions. These groups were analyzed and compared in terms
of neurological exam and cerebrospinal fluid flow imaging by using phase-contrast magnetic
resonance technique, in two different times: pre and postoperative periods. Results: Both
techniques were equivalents in terms of neurological improvement of the patients (p>0,05), but
the Group 2 had more surgical complications, with relative risk for this kind of event, of 2,5.
Whatever the cerebrospinal fluid flow at CVJ, the patients of the Group 1 achieved greater
amount of flow than the Group 2 (p<0,05) in the postoperative period. Conclusion: The
exclusive cranio-dural decompression of the CVJ for treatment of CM 1 had better general

results when compared to the addition of intra-arachnoid manipulation to the procedure.

Keywords: Cranial fossa. Cerebellum. Foramen magnum. Arnold-Chiari malformation.

Syringomyelia.



Figura 1
Figura 2
Figura 3
Figura 4
Figura 5
Figura 6
Figura7
Figura 8
Figura 9
Figura 10
Figura 11
Figura 12
Gréfico 1
Gréfico 2
Gréfico 3
Gréfico 4

Grafico 5

Grafico 6

LISTA DE ILUSTRACOES

ROI ventral a medula com padréo sinusoidal da curva tipico do fluxo
liquérico na JCV

ROI dorsal & medula com padrdo sinusoidal da curva tipico do
fluxo liquérico na JCV.

ROI circunferencial com padréo sinusoidal da curva tipico do fluxo
liquérico na JCV.

Posicdo adotada para o procedimento, com a cabeca com fixador e
em discreta flex&o.

Abertura da pele e subcutaneo, chegando ao plano da fascia
muscular

Exposicdo do o0sso occipital e disseccdo na linha média da
musculatura paravertebral cervical.

Exposigdo do osso occipital com inclinagdo horizontal e do arco
posterior do atlas.

Alargamento do forame magno, ja tendo sido retirado o arco
posterior do atlas.

Abertura em “Y” da dura-méter, sendo visualizada a tonsila
esquerda alongada e recoberta pelas leptomeninges.

Enxerto livre suturado nas margens da abertura da dura-mater.
Fechamento da pele com pontos simples.

Abertura do ébex apos reducdo das tonsilas por coagulacdo térmica.
Distribuicdo entre os grupos com respeito a idade

EDSS intergrupos no periodo pds-operatorio.

Comparacdo da SF motora, intergrupos, no periodo pos-operatorio.
Avaliacdo funcional cerebelar, intergrupos, no periodo pos-
operatorio.

Avaliacdo, intergrupos, da SF do tronco cerebral no periodo pos-
operatorio

Avaliacdo intergrupos da SF da sensibilidade no periodo poés-

operatorio.

31

32

32

34

35

36

37

38

39

40

41

42

44

54

54

55

55

56



Grafico 7

Grafico 8

Gréfico 9

Gréfico 10
Gréfico 11
Gréfico 12
Gréfico 13
Gréfico 14
Grafico 15
Grafico 16

Comparacao da VM entre 0s grupos no periodo pds-operatdrio.
Comparacdo do FM entre os grupos no periodo pds-operatorio

Comparacdo do ASV entre 0s grupos no periodo pds-operatorio.

Comparacdo do FSV entre 0s grupos no periodo pds-operatorio.

Comparacdo do BSV entre 0s grupos no periodo pos-operatério
Comparacao da VM entre 0s grupos no periodo pds-operatorio.
Comparacdo do FM entre os grupos no periodo pos-operatorio.
Comparacdo do ASV entre 0s grupos no periodo pos-operatorio

Comparacao do FSV entre 0s grupos no periodo pds-operatdrio.

Comparacao do BSV entre 0s grupos no periodo pés-operatério.

59
59
60
60
61
63
63
64
64
65



Tabela 1
Tabela 2

Tabela 3

Tabela 4.

Tabela 5.

Tabela 6
Tabela 7

Tabela 8

Tabela 9

Tabela 10

Tabela 11

LISTA DE TABELAS

Frequéncias absolutas e relativas dos sintomas mais prevalentes
Frequéncias relativas e absolutas de sinais, obtidas ao exame fisico
dos pacientes.

Frequéncia absoluta e relativa das disfuncgdes pertinentes ao
sistema motor, observadas no exame fisico dos pacientes
Frequéncia absoluta e relativa das alteragdes da sensibilidade,
obtidas ao exame fisico dos pacientes.

A frequéncia absoluta e relativa das alteracbes da coordenacéo e
pares cranianos da sensibilidade, obtidas ao exame fisico dos
pacientes.

ComplicagOes pds-operatdrias imediatas no Grupo 2 (manipulado).
Avaliacdo neuroldgica quantitativa do Grupo 1 obtida pela
aplicacdo da escala EEDS e dos diferentes SF nos periodos pré e
pOs-operatorios.

Avaliacdo neurolégica quantitativa do Grupo 2 obtida pela
aplicacdo da escala EEDS e dos diferentes SF nos periodos pré e
pOs-operatorios.

Resultados da avaliacdo clinica quantitativa de ambos 0s grupos nos
periodos pré e pos-operatorio, com analise comparativa entre esses
periodos (intragrupo).

Resultados dos pardmetros avaliados pela cine-RM de fluxo
liquorico (com ROI no espago C2 anterior) de ambos 0S grupos nos
periodos pré e pos-operatorio, com analise comparativa entre esses
periodos (intragrupo).

Resultados dos pardmetros avaliados pela cine-RM de fluxo
liquorico (com ROI no espago C2 circunferencial) de ambos os
grupos nos periodos pré e pos-operatdrio, com analise comparativa

entre esses periodos (intragrupo).

45

45

46

47

48
49

51

52

53

58

62



AVS
BSV
C1
C2
EEDS
FM
FVS
SF
IMIP
JCV
LCR
MC |

m.m.i.i.

m.m.s.s.

MlI
MS
ROI
RM
SF
TE
TR
VM

LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

absolut volume stroke
backward volume stroke
primeira vértebra cervical
segunda vértebra cervical
expanded disability status scale
fluxo médio

foward volume stroke
sistema funcional

Instituto de Medicina Integrada de Pernambuco
juncéo cranio-vertebral
liquido cefalorraquidiano
Malformagéo de Chiari tipo |
membros inferiores
membros superiores

membro inferior

membro superior

regido de interesse
Ressonancia magnética
sistemas funcionais

tempo de eco

tempo de repeticao

velocidade média



SUMARIO

1. INTRODUCAO

2. REVISAO DA LITERATURA

3. HIPOTESE

4. OBJETIVOS

4.1 Primario

4.2 Secundario

5. METODOS

5.1 Local do estudo

5.2 Desenho do estudo

5.3 Populacao estudada

5.4 Variaveis

5.5 Critérios de inclusdo e exclusédo

5.6 Avaliagdo neurologica global

5.7 Avaliacdo comparativa neurolégica
5.8 Técnica da RM da JCV

5.9 Técnica da Cine-RM de fluxo liquorico
5.10 Técnica cirurgica

5.10.1 Procedimento comum a ambos 0S grupos
5.10.2 Grupo 1

5.10.3 Grupo 2

5.11 Procedimentos estatisticos

5.11.1 Anélise estatistica

5.11.2 Procedimentos éticos

6. RESULTADOS

6.1 Analise clinica global da série

6.2 Avaliacao da edss e dos sistemas funcionais
6.2.1 Comparacao quantitativa neuroldgica intragrupo (pré X po6s- operatorio)

6.2.2 Comparacao quantitativa neuroldgica intergrupo (Grupo 1 X Grupo 2)

6.3 Avaliacao fluxo liquorico pela CINE-RM
6.3.1 Avaliagdo no espago “C2 posterior”

6.3.1.1 Grupo 1 (ndo manipulado)

15
17
23
24
24
24
25
25
25
26
26
27
28
29
30
30
34
34
39
41
42
42
43
44
44
50
53
54
56
56
56



6.3.1.2 Grupo 2 (manipulado)

6.3.1.3 Comparacéo entre grupos

6.3.2 Avaliagdo no espago “C2 anterior”

6.3.2.1 Comparacéo entre grupos (Grupo 1 X Grupo 2)

6.3.3 Avaliagdo no espago “C2 circunferencial”

6.3.3.1 Comparacéo entre grupos (Grupo 1 X Grupo?2)

7. DISCUSSAO

7.1 Analise clinica global da série

7.2 Avaliacao neuroldgica comparativa

7.3 Avaliacao pela cine-rm de fluxo liquérico

7.3.1 Avaliag@o no espago “C2 anterior” e “C2 posterior

7.3.2 Avaliagdo no espago “C2 circunferencial”

8. CONCLUSAO

REFERENCIAS

APENDICES

APENDICE A - Protocolo de Pesquisa na Malformagéo de Chiari Tipo |
APENDICE B - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
APENDICE C - Dados gerais dos pacientes

ANEXOS

ANEXQOS A - Escala Expandida do Estado de Incapacidade de Kurtzke
ANEXO B - Aprovacio do Comité de Etica em Pesquisa
ANEXO C - Primeiro Trabalho publicado da Tese

S7
S7
S7
59
61
63
66
66
75
77
77
77
81
82
94
94
98
101
103
103
107
108



1 INTRODUCAO

1.1 Caracterizacdo do problema

VIRTUS IMPAVIpA
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(JCV) no Nordeste do Brasil é historicamente associada ao bidtipo braquicefalico (cabeca

A alta prevaléncia de malformacado da juncdo cranio-vertebral

chata), também comum nessa regido (Barros, 1959; Barros, Farias et al., 1968; Silva,
2003; Vidal, Silva et al., 2013). Nesse contexto, assume destaque a Escola Neuroldgica e
Neurocirurgica de Pernambuco no estudo dessas afec¢des, tendo como pioneiro e maior
expoente, o professor Caetano Escobar de Barros (Barros, 1959).

A ectopia tonsilar, marco anatomopatoldgico da malformacéo de Chiari do tipo I (MC
1), pode ser entendida no contexto de uma desproporgao vigente entre o continente, o cranio, e
seu contetdo, o tecido nervoso (Alden, Ojemann et al., 2001b; Bejjani, 2001), e decorre do
subdesenvolvimento dos somitos occipitais originarios do mesoderma para-axial. Esse fato
resultard numa fossa posterior pequena (Alden, Ojemann et al., 2001b; Lazareff, Galarza et al.,
2002b) que predisporé a herniagdo do seu contetdo. Uma vez desenvolvida, a ectopia cerebelar
condiciona a dissociacdo da pressdo cranio-espinhal no espaco subaracnoideo, com criacao de
um gradiente que favorecera a descida adicional das tonsilas. Esse conjunto de eventos
predisporao a formacédo de fibrose meningea e ulterior aderéncia em torno do forame magno, e
eventual formacao de siringomielia, hidrocefalia ou ambas (Sahuquillo, Rubio et al., 1994).

Siringomielia esta associada em 50 a 76% dos casos de MC | (Oakes e Gaskill, 1985;
Dyste, Menezes et al., 1989). O quadro clinico dos pacientes com MC | pode ser dividido em
dois grandes grupos: 1. sinais e sintomas que decorrem da compressao do conteddo da fossa
posterior, forame magno ou ambos; 2. sinais e sintomas que decorrem da disfun¢do medular,
tendo como substrato a siringomielia (Alden, Ojemann et al., 2001b). A MC | é considerada
pela maioria dos autores (Barkovich, Wippold et al., 1986; Ball e Crone, 1995), quando ha
descida das tonsilas maior que 5 mm da margem inferior do forame magno, na sequéncia T1da
ressonancia magnética (RM), na vigéncia de sintomas pertinentes.

A maneira de se tratar a MC | é um dos tdpicos mais controversos da neurocirurgia
(Alzate, Kothbauer et al., 2001a). A descompressdo 6ssea da jungdo cranio-vertebral é a Gnica
estratégia que ndo sucinta discussao (Alzate, Kothbauer et al., 2001a). Batzdorf (Batzdorf,

1988) sugeriu que independentemente da exata fisiopatologia da condicdo, os principais
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objetivos do tratamento cirdrgico deveriam ser: 1. aliviar o gradiente pressorico cranio-espinhal
na JCV; 2. restaurar o espaco subaracnoideo; 3. eliminar as cavidades siringomiélicas, quando
existentes; 4. descomprimir as estruturas neurais envolvidas.

As duas técnicas cirargicas mais utilizadas no tratamento da MC | na atualidade séo: 1.
a descompressdo osteodural da JCV; 2. a descompressdo osteodural da JCV associada a
disseccdo da membrana aracnoide com lise de aderéncias e desobstrucdo da via de saida do
quarto ventriculo, pela resseccéo das tonsilas. Os proponentes da primeira técnica alegam que
a descompressao e ampliacdo da JCV seriam suficientes para reversdo da etiopatogenia do
disturbio, sendo a manipulacdo da aracnoide e do tecido neural subjacente desnecessarios,
podendo inclusive proporcionar aumento da morbidade do procedimento e concorrer para a
formacéo de fibrose local ulterior e possivel rebloqueio tardio da circulacdo liquérica (Dauser,
Dipietro et al., 1988; Dyste, Menezes et al., 1989; Di Lorenzo, Palma et al., 1995; Menezes,
1995; Ghanem, Londono et al., 1997; Park, Gleason et al., 1997; Feldstein e Choudhri, 1999;
Munshi, 1., Frim, D. et al., 2000; Oldfield, 2002). Por outro lado, os que defendem a segunda
modalidade terapéutica alegam que o gradiente pressorico cranio-espinal serd mais
adequadamente tratado quando se aplica essa técnica, ja& que o livre fluxo do liquido
cefalorraquidiano (LCR) estaria assegurado. Além do que, os tecidos a serem manipulados ndo
adicionariam nenhuma morbidade aos pacientes (Fischer, 1995; Park, Gleason et al., 1997;
Guyotat, J., Bret, P. et al., 1998; Lazareff, Galarza et al., 2002b).

O presente estudo se prop6s a avaliar de forma sistematizada as duas técnicas cirurgicas
mencionadas, pela comparacédo da eficacia clinica e radiologica de ambas as intervencdes. Com
base nesses dados, e apds a realizacdo das devidas analises, pode ser inferida a forma mais

adequada de tratamento dessa intrigante condigéo.



2 REVISAO DA LITERATURA

o> A JCV ¢é constituida pelo osso occipital, porcdo basal do 0sso

esfenoide, o atlas e o axis. Essas estruturas 0sseas circundam o bulbo, a

juncdo bulbo-medular e a porcdo alta da medula espinhal (Menezes,
1998). As anormalidades 0sseas desse segmento podem resultar em compressao neural,
comprometimento vascular ou disturbio da circulagdo liquérica (Menezes, 1998). Existe uma
grande variedade de anomalias da JCV que podem ocorrer isoladamente ou em associagcdo, em
um mesmo individuo e podem envolver tanto estruturas 6sseas quanto neurais.

Cleland em 1883 e Arnold em 1894 (apud Carmel e Markesbery) (Carmel e Markesbery,
1972) relataram de forma incidental a ocorréncia de malformac6es da JCV associadas a “spina
bifida” e outras anomalias em criangas. Especialmente o artigo de Arnold foi centrado na
descricdo de anormalidades pulmonares e pouco foco no sistema nervoso (Carmel e
Markesbery, 1972). Chiari, em 1891, descreveu um grupo de alteracdes cerebelares resultantes
da hidrocefalia caracterizadas por alongamento das tonsilas e das divisdes mediais dos I6bulos
inferiores do cerebelo, que em forma de cone acompanhavam o bulbo em direcdo ao canal
espinhal (Bejjani, 2001; Bejjani e Cockerham, 2001). Esse conjunto de alteragfes viria a ser
denominado ulteriormente, “malformacédo de Chiari do tipo I”. No segundo tipo de anomalia
descrita por Chiari, ocorria o deslocamento de porc6es inferiores do vermis cerebelar, ponte e
quarto ventriculo em direcdo ao canal espinhal, ratificando as deformidades do tronco cerebral
associadas. Apds cinco anos, o proprio Chiari analisando uma série de casos especulou que
deveria existir outro mecanismo que justificasse as alteracGes cerebelares que ndo apenas a
hidrocefalia e cogitou uma possivel falha do desenvolvimento ésseo (Carmel e Markesbery,
1972; Bejjani, 2001). A primeira cirurgia descrita na literatura para a condi¢do ocorreu em 1932
e a intencdo era corrigir a hidrocefalia através da corre¢cdo do fluxo de LCR e, para tanto, foi
realizada a resseccdo de tecido cerebelar redundante e de 0sso na superficie posterior da
malformacdo e abertura da dura-méater (Apud Bejjani) (Bejjani, 2001). O primeiro relato de
MC I ndo associado a hidrocefalia ocorreu apenas em 1938 (Aring, 1938; Bejjani, 2001). Por
algum tempo a sindrome foi designada como “malformag¢do de Arnold-Chiari” sendo as
alteracdes cerebelares designadas como as de Arnold e as medulares como as de Chiari,
induzidos por um artigo publicado pelo grupo do laboratério que o Arnold trabalhou (Bejjani,
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2001). Em virtude da pouca contribuicdo de Arnold na caracterizacdo da sindrome, a tendéncia
atual é de denomina-la apenas de “malformacéo de Chiari”.

A ectopia tonsilar pode ser entendida como uma despropor¢cdo entre o continente
(cranio) e seu conteudo (Alden, Ojemann et al., 2001b; Bejjani, 2001) em virtude do
subdesenvolvimento dos somitos occipitais origindrios do mesoderma para-axial.
ContribuicGes dos quatro somitos occipitais caudais formam a parte posterior da base do cranio.
A exata segmentacao e posicao celular dos esclerétomos sdo essenciais para o desenvolvimento
normal e parece ser regulados por genes atuantes em fases precoces do desenvolvimento. Nesse
contexto, destaca-se 0 Pax-1 que atua na segmentacdo somitica e diferenciacdo dos
esclerétomos (Speer, George et al., 2000). Marin-Padilla (Marin-Padilla, 1979) descreveu que
0 0ss0 occipital se desenvolve como sendo uma vértebra, por meio de trés pares de somitos que
funcionam como uma vértebra occipital rudimentar. Ja segundo Nishikawa e colegas
(Nishikawa, Sakamoto et al., 1997), na MC I, duas partes distintas do endocranio occipital
(escama occicipital e condilos) estdo usualmente pouco desenvolvidas. Na presenca de
alteracdes do clivo, todas as trés regides embriondrias derivadas dos trés pares somiticos estardo
acometidas. A MC | foi ainda considerada por Marin-Padilla (Marin-Padilla, 1991) como um
tipo de disrafismo cuja diferenca em relacdo aos demais, € o grau de envolvimento das cristas
neurais e por consequéncia, do sistema nervoso central.

O produto dessas alteracdes mencionadas previamente ¢ uma fossa posterior de
dimensGes reduzidas (Alden, Ojemann et al., 2001b; Lazareff, Galarza et al., 2002b), que
predispdem a herniacdo do seu contetdo. Uma vez desenvolvida, a ectopia cerebelar condiciona
uma dissociacdo da pressdo cranio-espinhal (criacdo de gradiente), que favorece a descida
adicional dessas estruturas que culminara com a criagdo de fibrose meningea local e aderéncia
em torno do forame magno e eventual formacdo de siringomielia, hidrocefalia ou ambas
(Sahuquillo, Rubio et al., 1994).

Durante a sistole cardiaca ocorre uma rapida expanséao do cérebro em virtude da chegada
adicional de sangue sendo esse evento compensado, de acordo com a teoria de Monro-Kelly,
pela extrusdo do LCR da cavidade craniana que passa pela cisterna magna para chegar ao espago
subaracnoideo espinhal (Oldfield, 2002). Enzmann e Pelc (Enzmann e Pelc, 1993)
demonstraram que aproximadamente 60% do volume intracraniano de LCR é deslocado para o
espaco subaracnoideo espinhal durante cada sistole cardiaca. O mesmo volume de LCR retorna
ao cranio durante a diastole (Oldfield, 2002). Na MC I, o livre fluxo de LCR através do forame
se torna dificil, com a ectopia tonsilar e a fibrose circunjacente comprometendo 0 movimento

desse fluido.
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A prevaléncia estimada da MC | é de 1 paciente para cada 1.000 a 5.000 individuos,
sendo a maioria dos casos de ocorréncia esporadica. Padrdes de heranca familiar autossémico
recessivo ou dominante com penetrancia incompleta também tém sido identificados (Milhorat,
Bolognese et al., 2007). A prevaléncia de MC | diagnosticada a RM varia de 0,56% a 0,77%,
sendo ainda encontrada em 0,62% das necropsias (Bejjani, 2001; Bejjani e Cockerham, 2001).
A prevaléncia avaliada do complexo MC I/siringomielia é de 0,24% (Speer, George et al.,
2000).

Do ponto de vista clinico, a malformacao de Chiari pode ser dividida nos tipos do adulto
e infantil (Nishikawa, Sakamoto et al., 1997). A maioria dos casos que ocorrem em adultos
pertence @ MC 1 e iniciam os sintomas, em sua maioria, na segunda e terceira décadas de vida.
Adultos com MC | sdo frequentemente assintomaticos e assim permanecem por anos (Wan,
Nomura et al., 2008). As séries clinicas recentes lidam com pacientes em estagios menos
avancados da doenca, gracas ao maior acesso ao exame por RM (Alzate, Kothbauer et al.,
2001a). Mais de 2/3 dos pacientes portadores de MC | possuem outras anormalidades
radiologicas da fossa posterior, entre elas se destacam o clivo curto e que também contribui
para as pequenas dimensdes desse compartimento (Marin-Padilla, 1979; Nishikawa, Sakamoto
et al., 1997). Usualmente ndo ha anormalidades do tecido nervoso, exceto a ectopia tonsilar
(Marin-Padilla, 1991). A insinuacdo do processo odontdide na cavidade craniana (invaginacdo
basilar) comumente associada a MC | pode ser entendida nesse contexto de encurtamento do
clivo (porc¢do basal do esfenoide) principalmente quando associado a hipoplasia dos condilos
occipitais (Marin-Padilla, 1979).

A circulacdo do LCR no sistema nervoso central € determinada pela taxa da producéo
desse liquido e pela pulsatibilidade cerebral determinada pelo ciclo cardiaco (Battal, Kocaoglu
etal., 2011). De acordo com 0 momento do ciclo cardiaco ocorre um movimento de ida e vinda
do LCR nos espagos intraventricular e subaracnoideo craniano em relagdo ao espaco
subaracnoideo espinhal (Ohara, Nagai et al., 1988). Como a complacéncia intracraniana €
menor que a espinhal, a expanséo cerebral durante a sistole é amortizadas pela cavidade
espinhal, pelo livre fluxo do LCR através da JCV (Ohara, Nagai et al., 1988). Ap0s a extrusdo
de parte do componente venoso da cavidade craniana, que pela teoria de Monro-Kellie seria o
segundo contetdo a ser mobilizado, e por causa das caracteristicas elasticas da dura-mater
espinhal, o LCR retorna ao cranio durante a diastole (Menick, 2001). Manobras que cursam
com aumento da pressdo intra-abdominal, como tosse ou espirros, levam a dilatagdo e aumento

da pressdo no plexo venoso epidural espinhal (Silva, Melo et al., 2010). Esse processo culmina
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com a compressao do estojo dural espinhal, que aumentard o retorno do LCR a cavidade
craniana (Klekamp, Volkel et al., 2001; Silva, Melo et al., 2010).

Como previamente descrito, siringomielia é descrita em 50 a 76% dos casos de MC |
(Oakes e Gaskill, 1985; Dyste, Menezes et al., 1989). Sua exata prevaléncia vem sendo
questionada, ja que essas estimativas derivam de séries cirlrgicas (Strahle, Muraszko et al.,
2011), sendo essa associacdo possivelmente menor. Sua origem no contexto da MC | é
entendida, modernamente, pela obstrucdo do espaco subaracnoideo no forame magno com
alteracdo da dindmica circulatéria do LCR. Ha bloqueio durante as fases sistdlica e diastolica
do fluxo e dessa forma haverd prejuizo da funcdo equalizadora do espaco subaracnoideo
espinhal em relacdo a complacéncia intracraniana (Alden, Ojemann et al., 2001a). Esse
conjunto de eventos determina aumento da expansibilidade do tecido cerebral, propiciando um
funcionamento das tonsilas como pistdes ao nivel da JCV (Armonda, R A, Citrin, C M et al.,
1994). Esse efeito condicionard aumento da pressdo e do pulso liquérico no espago
subaracnoideo espinhal. Dessa forma, o LCR penetra no parénquima medular através dos
espacos perivasculares em sentido centripeto (Oldfield, 2002). Possivelmente o aumento da
pressdo no espago venoso epidural espinhal também concorre para esse processo na MC |
(Silva, Melo et al., 2010), onde manobras como tosse ou espirros na vigéncia de bloqueio da
JCV, em vez de aumentar o retorno de LCR para o cranio, terminam for¢ando o permeio desse
liquido no tecido medular através dos espacos perivasculares (Levine, 2004). Comumente, a
cavidade siringomiélica poupa a medula na altura do atlas, envolvendo-a no segmento cervical
médio e inferior (Oakes e Gaskill, 1985; Ravaglia, Bogdanov et al., 2007). A extensdo da
dilatacdo ainda deve depender da paténcia prévia do canal central medular, bem como a idade
de desenvolvimento do processo (Milhorat, Kotzen et al., 1994). Escoliose ocorre em 18 a 50%
dos pacientes, desenvolvendo-se antes da maturacdo esquelética e decorre da debilidade
neuromuscular condicionada pela siringomielia.

Aboulezz e colaboradores (Aboulezz, Sartor et al., 1985), em 1985, estabeleceram o
critério por RM para o diagnostico de MC | ap0s estudar comparativamente amostras desses
pacientes e amostras de individuos normais. Ele concluiu que as tonsilas se estendem até 3 mm
abaixo do foramen magno em individuos normais, enquanto que na MC | elas estariam abaixo
de 5mm do foramen magno (Aboulezz, Sartor et al., 1985).

Em geral na RM, a intensidade do sinal dos fluidos diminui a medida que sua velocidade
aumenta e desse modo quando ela passa um determinado limiar, o sinal se torna ausente,
caracterizando o chamado “flow void” (Ohara, Nagai et al., 1988). Com base nesse principio, a

intensidade do sinal é convertida em percentil onde a velocidade do LCR é méxima e sua
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direcdo é caudal no primeiro ponto de minima intensidade do sinal apds a onda R, e no segundo
ponto de minima intensidade apos a onda R, a velocidade também é maxima sendo que sua
direcdo é rostral (Ohara, Nagai et al., 1988). Em cada ciclo, a dire¢do do fluxo muda de cefalico
para caudal e depois retorna para cefalico (Haughton, Korosec et al., 2003). Na anélise pela
cine-RM de fluxo liquérico na MC I, os achados regulares tém sido a movimentagao caudal das
tonsilas durante a sistole com perda do fluxo de LCR posterior as tonsilas e ventral ao tronco
cerebral. Porém, o exame ainda € questionado quanto ao seu valor no diagnostico e prognostico
nesses pacientes (Bejjani e Cockerham, 2001). Mcgirt e colegas (Mcgirt, Nimjee et al., 2006)
correlacionaram a presenca de bloqueio do fluxo do LCR a cine-RM com uma menor taxa de
faléncia do tratamento, em relacdo aos que ndo a possuiam. Embora haja uma tendéncia a
incorporacdo desse exame na pratica diagnostica da MC |, seu uso ainda ndo € rotineiro
(Ellenbogen, Armonda et al., 2000; Mauer, Gottschalk et al., 2011).

A descompressdo 6ssea da JCV € a Unica estratégia cirargica que nao sucinta discussao
no armamentario terapéutico para a MC | (Alzate, Kothbauer et al., 2001a; Abla, Link et al.,
2010). Apo6s a remocdo do arco posterior de C1, frequentemente é encontrada uma densa
membrana (banda constritiva) que promove compressdo das estruturas intradurais locais
(Tubbs, Mcgirt et al., 2003b). O principio da descompressdo déssea simples se baseia nas
premissas de reducdo volumétrica do arcabouco 6sseo da fossa posterior e na existéncia dessa
banda constritiva (Alden, Ojemann et al., 2001b), que ser&o revertidos com a retirada dessas
estruturas. A extensdo da descompressdo 6ssea é outro ponto critico. E normalmente imputada
a retirada Ossea excessiva, a ocorréncia de subsidéncia cerebelar (ptose) e recorréncia dos
sintomas pelo restabelecimento do gradiente pressorico cranio-espinhal (Alden, Ojemann et al.,
2001b). Por outro lado, Sahuquillo e colaboradores (Sahuquillo, Rubio et al., 1994), defendem
que a prevencao da ptose cerebelar depende da reconstrucdo da cisterna magna e que para tanto,
a craniectomia deveria ser extensa.

Quanto a dura-mater, ha autores que recomendam desde a ndo violagéo deste invdlucro,
passando pelos que recomendam apenas a sua abertura, a chamada “durotomia” (Krieger,
Mccomb et al., 1999), até os defensores da sua ampliagéo pela interposicdo de enxerto, também
chamada “duroplastia”, sobre o argumento que esse Ultimo procedimento é essencial para
prevenir a formacao de fibrose local e recorréncia do quadro clinico (Dauser, Dipietro et al.,
1988; Dyste, Menezes et al., 1989; Di Lorenzo, Palma et al., 1995; Menezes, 1995; Ghanem,
Londono et al., 1997; Park, Gleason et al., 1997; Feldstein e Choudhri, 1999; Munshi, I., Frim,
D. et al., 2000).
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Outro tema bastante debatido é a disseccdo da membrana aracnoide. Embora o uso de
técnicas microscopicas de dissecgdo seja amplamente utilizado, sua descri¢do é pouco usual
(Alzate, Kothbauer et al., 2001a). O beneficio hipotético de sua realizacdo consistiria na
liberacdo de adesdes locais, comumente encontradas, € que podem contribuir na obstrucdo da
circulacdo do LCR (Alden, Ojemann et al., 2001b; a). Tubbs e colaboradores (Tubbs, Mcgirt et
al., 2003b) preconizam a exploracdo intradural de forma sistematica, j& que em 8% de seus
pacientes foi constatada a ocorréncia de membranas obstruindo o forame de Magendie. J& os
que defendem a ndo violacdo das leptomeninges, argumentam que dessa forma, preveniriam a
contaminacdo do espaco subaracnoideo por produtos hematicos, evitando a ocorréncia de
inflamacéo local e fibrose (Sahuquillo, Rubio et al., 1994; Oldfield, 2002) que culminariam
com bloqueio adicional do LCR. Adicionalmente, o risco de complicagbes como: fistulas
cutaneas, pseudomeningocele (fistula interna), infeccdo, cefaléia, recuperacdo prolongada,
dano neuroldgico adicional e morte, tendem a serem maiores com procedimentos mais
invasivos (Sindou, Chavez-Machuca et al., 2002; Yeh, Koch et al., 2006). Quanto a ressec¢do
das tonsilas cerebelares, essa tem sido preconizada com o intuito de reducdo do volume das
estruturas locais e facilitacdo da comunicacdo do quarto ventriculo e cisterna magna com o
compartimento espinhal (Fischer, 1995; Park, Gleason et al., 1997; Guyotat, J., Bret, P. et al.,
1998; Alden, Ojemann et al., 2001b; a; Alzate, Kothbauer et al., 2001b; Lazareff, Galarza et
al., 2002a; Tubbs, Mcgirt et al., 2003a). Acredita-se que essa manobra ndo resulte em déficit
neuroldgico adicional, apesar de ndo se saber a exata funcdo dessas estruturas (Rhotonjr, A. L.,
2000; Alden, Ojemann et al., 2001a; Lazareff, Galarza et al., 2002a).

Bastante emblematico quanto a falta de uniformidade no tratamento da MC |, foi o
resultado do inquérito realizado no ano de 2000 (Haroun, Guarnieri et al., 2000), com 0s
membros do Departamento de Pediatria da Associacdo Americana dos Cirurgioes
Neuroldgicos, a cerca do tema: aproximadamente 20% dos cirurgifes optaram apenas pela
descompressao 6ssea; 30% recomendaram descompressao Ossea e da dura-mater associadas;
25% associavam a disseccdo aracnoidea das aderéncias, a descompressdo osteodural; e 30%
adicionavam a abordagem das tonsilas ao procedimento previamente descrito.

A maneira de se tratar a MC | &, portanto, um dos topicos mais controversos da
neurocirurgia (Alzate, Kothbauer et al., 2001a; Abla, Link et al., 2010). Atualmente ha mais de
20 tecnicas cirdrgicas distintas objetivando a correcdo da dinamica circulatoria aberrante do
LCR, comumente encontrada nessa sindrome (Ellenbogen, Armonda et al., 2000). Ressalta-se
ainda o fato que ndo existem estudos classe | ou Il de evidéncia que respaldem o montante da

descompressao 0ssea, a necessidade da abertura da dura-mater ou a extensao da manipulagéo
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de tecidos subjacentes a dura-méter (Abla, Link et al., 2010). N&o ha estudos prospectivos que
comparem as técnicas cirdrgicas entre si (Alden, Ojemann et al., 2001a). Batzdorf (Batzdorf,
1988) sugeriu que, independentemente da exata fisiopatologia da condicdo, os principais
objetivos do tratamento cirurgico da MC | a serem alcancados devem ser: aliviar o gradiente
pressorico cranio-espinhal na JCV; restaurar a paténcia do espaco subaracnoideo; eliminar as

cavidades siringomiélicas, quando existentes; e descomprimir as estruturas neurais envolvidas.



3 HIPOTESE

No tratamento cirdrgico da MC |, a abertura sistematica da
membrana aracnoidea com liberacdo de suas aderéncias, bem como a
v v

abertura da porcdo caudal do quarto ventriculo (forame de Magendie) pela

termocoagulacdo e/ou aspiracdo das tonsilas cerebelares, ndo propicia benéfico adicional a
descompressao osteodural da JCV.



4 OBJETIVOS

4.1 Primario
L B

Estudar comparativamente quanto a eficacia, através da
avaliacdo clinica e radioldgica, as duas técnicas cirargicas mais comumente aplicadas para o
tratamento da MCI.

4.2 Secundarios

= Avaliagdo comparativa dos seguintes parametros clinicos:
-cefaléia suboccipital;
-distdrbios do sistema motor;
-distdrbios da sensibilidade;
-distdrbios da coordenacéo;
- disfuncgdes do tronco cerebral.
= Avaliacdo comparativa dos seguintes parametros da cine-RM de fluxo liquérico:
- velocidade média (VM);
- fluxo médio (FM);
- “absolut volume stroke” (AVS);
- “foward volume stroke” (FVS);

- “backward volume stroke” (BSV);



5 METODOS
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[ I A | 5.1 Local do estudo

O estudo se processou no servigo de Neurocirurgia, divisdo adulta, do Instituto de
Medicina Integrada de Pernambuco (IMIP) e Hospital Pelépidas Silveira. Os pacientes
provieram do ambulatorio da especialidade, sendo entdo internados na enfermaria dos referidos
servicos, onde foram submetidos ao protocolo do estudo (avaliacdo neuroldgica e exames
complementares). Apds alocacdo no grupo terapéutico especifico, os pacientes foram
submetidos as intervencdes em andlise. ApoOs a alta hospitalar, as avaliacGes clinicas e

radioldgicas seguintes, foram realizadas em regime ambulatorial.

5.2 Desenho do estudo

Trata-se de um estudo analitico, de base hospitalar e ambulatorial, do tipo ensaio clinico
randomizado e terapéutico, onde se comparou a eficacia de duas diferentes técnicas cirdrgicas
rotineiramente empregadas no tratamento de pacientes com MC I. Essa comparacdo se
fundamentou na avaliacdo de parametros clinicos e de Cine-RM do fluxo liquérico nos periodos
gue antecederam e sucederam o ato cirdrgico.

Quanto a técnica de randomizacao, utilizou-se a randomizacao simples. Os participantes
foram alocados alternadamente no Grupo 1 (sem manipulacdo da aracnoide) ou no Grupo 2
(com manipulacdo da aracnoide), conforme seu nimero de ingresso na pesquisa. Na tentativa
de reducéo de erro sistematico, toda a avalia¢do clinica e radioldgica do periodo pré-operatério

foi realizada previamente a randomizagéo.
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5.3 Populacéo estudada

A populacéo alvo foi composta por pacientes com MC I, sintomaticos e com indicacao
de tratamento cirargico da condigdo, encaminhados ao Servi¢o de neurocirurgia do IMIP ou do
hospital Peldpidas Silveira.

No Grupo 1 os pacientes foram submetidos apenas a descompressdo osteodural da JCV,
sem manipulacdo da membrana aracnoide.

No Grupo 2 os pacientes foram submetidos a: descompressdo Osteodural associada a
abertura e dissec¢do da membrana aracnoide, e reducdo das tonsilas por termocoagulacéo e/ou

aspiracdo.

5.4 Variaveis

A variavel independente foi a presenca da MC | sintomaética.

As variaveis dependentes analisadas foram:

- Presenca de cefaléia suboccipital nos periodos pré e pos-operatorios.

- Gradacéo da avaliacdo funcional motora nos periodos pré e pds-operatorios.

- Gradac&o da avaliagdo funcional da sensibilidade nos periodos pré e pos-operatorio.

- Gradacdo da avaliacdo funcional cerebelar nos periodos pré e pds-operatérios.

- Gradacéo da avaliacdo funcional do tronco cerebral nos periodos pré e pos-operatorios.

- Pontuacdo na “expanded disability status scale” (EDSS) [63], nos periodos pré e pos-
operatorios.

- Valor da VM, em centimetro por segundo, mensurado pela técnica de cine-RM nos
periodos pré e pos-operatoério ao nivel do espago subaracnoéideo ventral a medula espinhal (na
porcdo média do corpo de C2); espaco subaracnoideo dorsal & medula espinhal (na porcéo
média do corpo de C2) e espago subaracnoideo circunferencial (na por¢do média do corpo de
C2).

- Valor do FM, em mililitro por segundo, mensurado pela técnica de cine-RM nos
periodos pré e pos-operatorio ao nivel do espago subaracnodideo ventral @ medula espinhal (na
por¢do média do corpo de C2); espaco subaracnoideo dorsal & medula espinhal (na porcéo
média do corpo de C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na por¢do média do corpo de
C2).

- Valor do ASV, em mililitros, mensurado pela técnica de cine-RM nos periodos pré e

pos-operatdrio ao nivel do espaco subaracnoideo ventral & medula espinhal (na por¢cdo média
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do corpo de C2); espago subaracnéideo dorsal @ medula espinhal (na por¢do média do corpo de
C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na por¢do média do corpo de C2).

- Valor do FSV, em mililitros, mensurado pela técnica de cine-RM nos periodos pré e
poOs-operatdrio ao nivel do espaco subaracnéideo ventral a medula espinhal (na por¢do média
do corpo de C2); espaco subaracndideo dorsal a medula espinhal (na por¢do média do corpo de
C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na por¢do média do corpo de C2).

- Valor do BSV, em mililitros, mensurado pela técnica de cine-RM nos periodos pré e
pGs-operatdrio ao nivel do espaco subaracndideo ventral a medula espinhal (na por¢do media
do corpo de C2); espaco subaracnéideo dorsal a medula espinhal (na por¢do média do corpo de

C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na por¢do média do corpo de C2).

5.5 Critérios de inclusao e exclusao

A coleta sistematica dos dados se deu apos explicagdo dos objetivos do estudo e
conseguinte consentimento, com assinatura do termo. Os critérios de inclusao foram:
1. Quadro clinico compativel com MC I, com pelo menos um dos seguintes conjuntos
de sinais e sintomas:
a) sintomas sugestivos de compartimentalizacdo da circulacdo liquérica:
cefaléia suboccipital intratavel e incapacitante que se acentua a manobra de
Valsalva e/ou;
b) sindromes compressivas do forame magno: ataxias, sindrome do neurdénio
motor superior, sindromes sensitivas (superficiais e profundas), distarbios
dos pares cranianos baixos (especialmente distarbios da degluticdo e
fonacéo), e/ou;
¢) sindrome siringomiélica: déficit da sensibilidade térmica e dolorosa, com
preservacdo da sensibilidade tatil, fraqueza segmentar nos membros
superiores (acometimento de motoneur6nio).
2. Presenca de ectopia cerebelar a RM, estando a porgéo inferior das tonsilas localizada
mais que 5 mm abaixo do fordmen magno.
Os critérios de excluséo adotados foram:
a) Presenca de subluxacdo significativa do axis que necessite de descompresséo
por via anterior ou outras malformacdes da JCV que cursem com instabilidade
da JCV e requeiram a confeccgdo de artrodese cranio-cervical.

b) Presenca de lesGes expansivas intracranianas (supra ou infratentorial).
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c) Presenca de outras afec¢des neuroldgicas concomitantes.

d) Uso de préteses metélicas ou outras condi¢des que inviabilizem a realizacdo de
RM.

e) Doencas sistémicas concomitantes que tornem o procedimento cirdrgico de alto

risco, bem como a existéncia de disturbios da coagulacdo sanguinea.

5.6 Avaliacdo neurologica global

Na caracterizagdo sindromica estratificou-se trés entidades distintas conforme a
conjuncao de sinais e sintomas de cada paciente, a saber: sindrome compressiva, sindrome de
compartimentalizacdo liquorica e sindrome siringomiélica. Ressaltando-se que pdde ocorrer
superposicao entre as mesmas num mesmo paciente. A sindrome compressiva caracterizou-se
pelas disfungdes de pares cranianos baixos e longas vias, sendo condicionada pelas diminutas
dimens@es da fossa posterior e/ou congestdo de estruturas no foramen magno. A sindrome de
compartimentalizacdo liqudrica foi caracterizada pela sintomatologia de cefaleia suboccipital
especialmente quando exacerbada que manobras que promovam aumento da pressao intra-
abdominal (Valsalva). Na sindrome siringomiélica se sobressaem as disfuncGes do
motoneurénio nos membros superiores (m.m.s.s.), especialmente os déficits de forca e
alteracdes troficas. As alteracdes de sensibilidade superficial e profunda restritas a esses
segmentos podem ocorrer em conjunto.

Quanto ao diagndstico topografico, na verdade apenas se desmembrou os componentes
semioldgicos disfuncionais utilizados para o diagnéstico sindrémico, a saber: pares cranianos,
vias longas e vias curtas. Assim como no diagndstico sindrémico, pode haver superposicao de
elementos em um mesmo paciente. A disfuncao dos pares cranianos foi evidenciada pela analise
semiologica sistematizada do terceiro ao 12° par, estando intimamente relacionada a fenbmenos
compressivos da fossa posterior e/ou foramen magno. A caracterizacao das alteracdes das vias
longas se baseou na pesquisa das funcdes cerebelar, sensitiva e motora, adotando-se o padréo
dimidiado ou de acometendo dos quatro membros como elementos definidores. Para tanto
foram utilizadas:

a) Na caracterizacdo das funcdes cerebelares avaliou-se: a marcha e a base em
postura estatica; prova index-nariz e calcanhar-joelho; diadococinese.

b) Na avaliacdo sensitiva considerou-se: sensibilidade tatil pesquisada pela
passagem de algoddo sobre a pele; sensibilidade dolorosa pesquisada com o

auxilio de agulha para inje¢des (25x7mm); sensibilidade vibratoria com a
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utilizacdo de diapasdo de 128 Hz e nocdo de posicdo segmentar pelo
deslocamento articular de artelhos e pododactilos.

c) Na caracterizacdo motora: manobra dos bracgos estendidos e prova de Barré para
pesquisa de forca global; pesquisa de forca segmentar bem como avaliacdo do
trofismo pelo volume muscular dos diferentes grupamentos; avaliagdo dos
reflexos miotaticos fasicos com martelo de Dejerine e reflexos cutaneo-plantar

e de Hoffman.

5.7 Avaliacao comparativa neurolégica

Os pacientes foram submetidos a avaliacdo neurol6gica padronizada nos periodos pré e
pos-operatérios (ap6s seis meses), utilizando-se da “Escala Expandida do Estado de
Incapacidade de Kurtzke” (EDSS) [63] (ANEXO A) como instrumento de mensuracdo dos
déficits. Essa escala permite quantificar, temporalmente, as incapacidades ocorridas durante a
evolucdo da esclerose multipla. Baseia-se na “Avaliacdo Funcional de Sistemas” (FS) que sdo
mutuamente exclusivos em termos de anatomia e perfazem um total de oito FS, a saber:
piramidal, cerebelar, tronco cerebral, sensibilidade, intestino e bexiga, visdo, cérebro e outros.
Cada sistema funcional ndo é aditivo com os demais, permitindo apenas a analise temporal entre
si. Por esse motivo, a graduacao global dos pacientes (em todos os sistemas funcionais) sera
obtida apenas apds a aplicacdo da EEDS.

A EEDS permite obter uma pontuacéo entre 0 a 10, sendo os incrementos a cada meio
ponto conforme o grau de incapacidade do paciente. Em termos de pluralidade de apresentacdes
neuroldgicas, a esclerose multipla e a MC | compartilham um amplo espectro, optando-se pela
utilizacdo dessa escala ja consagrada no manuseio de pacientes com esclerose multipla.
Logicamente existem limitacdes da aplicacdo da referida escala, especialmente porque a mesma
ndo foi validada para esse uso. Foram retirados os sistemas funcionais referentes a viséo e

doencas cerebrais porque ndo séo apresentagdes clinicas usuais da MC I.
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5.8 Técnica da RM da JCV

Todos os exames foram realizados na mesma maquina de RM com poténcia de campo
de 1,5 Tesla (Intera, Philips Medical Systems, Best, Holanda), estando o paciente em posi¢ao
supina e a cabega em posicdo neutra. Foram confeccionadas as seguintes sequencias de
imagens: T1 “Spin-echo” com tempo de repeticdo (TR) de 500 milissegundos (ms) e tempo de
eco (TE) 15ms (TR/TE = 500/15), sendo obtidas no plano sagital e axial obliquo; imagens na
sequéncia T2 “gradient echo” (TR/TE= 500/15; angulo de rotagdo: 20°) também foram
realizadas para obtengdo do efeito “mielografico”. Todas as imagens tiveram espessura de trés
milimetros, e foram interpretadas pelo mesmo radiologista que néo teve acesso a informacdes

guanto ao grupo de randomizacdo dos pacientes.

5.9 Técnica da Cine-RM de fluxo liquérico

Essa fase do estudo constou da realizagdo de cortes axiais de RM sensibilizada para
fluxo, ao nivel da por¢do mediana do corpo de C2. Utilizou--se sequéncias acopladas ao fluxo
cardiaco realizadas em “scanner” de 1,5 Tesla e com programa para estudo quantitativo do fluxo
liquorico [64]. A aquisi¢do prospectiva dos dados se iniciou durante a onda R do ciclo cardiaco,
continuando até 1/3 final desse ciclo, cessando na proxima onda R. No total, 30 ciclos cardiacos
foram avaliados durante um periodo de cinco a sete minutos por cada regido de interesse (ROI).
Uma sequéncia de referéncia foi confeccionada utilizando da sequéncia sensibilizada para fluxo
e desta, construiu-se a imagem para analise da velocidade. Os parametros de leitura adotados
foram: tempo de repeticdo entre 539 e 900 ms (de acordo com a frequéncia cardiaca do
paciente); TE de 18 ms; campo de visdo de 25 cm; matrix de 192 X 256; espessura de sec¢éo
de 3 mm; ROI definido a mé&o livre pelo radiologista; angulo de rotagdo de 15° [64].

Foram organizadas em curvas de movimento, 16 imagens, codificadas pela velocidade.
Por convencdo o fluxo cranial foi designado hipointenso, enquanto que o caudal, hiperintenso.
A velocidade caudal é dita negativa enquanto a rostral, positiva. As mensuragdes foram obtidas
em trés ROI tracados no espaco subaracndideo, na altura da por¢do média do corpo do axis:
ventral a medula (ver Figura 1), dorsal a medula (ver Figura 2) e circunferencial (ver Figura 3),
utilizando-se neste altimo o limite visivel do estojo dural. Como previamente citado, em cada
ciclo a direcdo do fluxo muda de cefalico para caudal e depois retorna para cefalico [49],

determinando uma tipica curva de fluxo da JCV com forma sinusoidal. Sempre que essa
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nes-

configuracdo ndo era obtida, o dado em anélise era descartado por se entender que haveria erro

na mensuracdo pela falha na aquisicdo da sequéncia.

] - b afE & - R

Figura 1. ROI ventral a medula com padréo sinusoidal da curva tipico do fluxo

liquérico na JCV.
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Figura 2. ROI dorsal a medula com padréo sinusoidal da curva tipico do fluxo liquérico na JCV.

ERTa - PlswLr T

Figura 3. ROI circunferencial com padréo sinusoidal da curva tipico do fluxo liqudrico na JCV.
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Todos os pardmetros obtidos foram correlacionados temporalmente ao ciclo cardiaco
(intervalo R-R), sendo a velocidade do LCR sera representada em relacdo ao ciclo cardiaco.

A VM, em centimetro por segundo, foi mensurada pela técnica de cine-RM nos periodos
pré e pos-operatorio na altura do espago subaracnoideo ventral & medula espinhal (na por¢éo
média do corpo de C2); espacgo subaracndideo dorsal & medula espinhal (na por¢cdo média do
corpo de C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na por¢ao média do corpo de C2).

O FM, em mililitro por segundo, foi mensurado pela técnica de cine-RM nos periodos
pré e pos-operatorio na altura do espago subaracnoideo ventral & medula espinhal (na por¢éo
média do corpo de C2); espaco subaracndideo dorsal a medula espinhal (na por¢cdo média do
corpo de C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na por¢do média do corpo de C2). Essa
variavel consiste na diferencial entre fluxo sistolico e diastolico.

O ASV, em mililitros, foi mensurado pela técnica de cine-RM nos periodos pré e pds-
operatério ao nivel do espago subaracnoideo ventral a medula espinhal (na por¢do média do
corpo de C2); espaco subaracnoideo dorsal & medula espinhal (na por¢cdo média do corpo de
C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na porcao média do corpo de C2). Esse parametro
consiste no somatdrio do volume de LCR que passa por um ROI durante um ciclo cardiaco
(sistole e didstole).

O FSV, em mililitros, foi mensurado pela técnica de cine-RM nos periodos pré e pos-
operatdrio ao nivel do espaco subaracnoideo ventral a medula espinhal (na por¢do média do
corpo de C2); espaco subaracndideo dorsal a medula espinhal (na por¢do média do corpo de
C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na porcdo média do corpo de C2). Consiste no
volume de LCR que transita por um ROI na sistole.

O BSV, em mililitros, também mensurado pela técnica de cine-RM nos periodos pré e
pos-operatdrio ao nivel do espaco subaracnoideo ventral & medula espinhal (na porcdo média
do corpo de C2); espago subaracnéideo dorsal @ medula espinhal (na por¢do meédia do corpo de
C2) e espaco subaracnoideo circunferencial (na por¢do média do corpo de C2). Consiste no

volume de LCR que transita por um ROI na diéstole.
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5.10 Técnica cirurgica
5.10.1 Procedimento comum a ambos 0S grupos

Apds a inducdo anestésica foi administrado o antibidtico cefazolina por via endovenosa,
em carater profilatico, tendo sido mantido pelo periodo de 24 horas (doses intervaladas a cada
08horas). Os pacientes foram posicionados em decubito ventral sobre suportes para o tronco.
O segmento cefalico foi mantido sem rota¢des e em discreta flexdo, sendo utilizado suporte do
tipo “Mayfield” (cabecgote) para fixacdo da posicao (ver Figura 4). Sucedendo-se a antissepsia,

0s campos cirargicos eram posicionados de forma asséptica.

Figura 4. Posicdo adotada para o procedimento, com a cabega com fixador e em discreta flexao.
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A pele foi incisada com o uso de I&mina de bisturi, mantendo-se na linha média,
iniciando-se 2 cm abaixo da protuberancia occipital externa e com extensao até a regido cervical
posterior média. Com o uso de eletrocautério, os planos teciduais subcutaneos eram expostos
até a fascia muscular (ver Figura 5). Apos abertura dessa estrutura, na regido suboccipital, os
masculos trapézio e semiespinhal da cabeca eram dissecados bilateralmente abaixo de seus
periosteos e afastados lateralmente (ver Figura 6). No nivel cervical, ap6s disseccao
subperiosteal da musculatura paravertebral, expunham-se os elementos posteriores do atlas e
do axis, ndo mais que 1,5 cm lateralmente (ver Figura 7) [65]. A necessidade de exposicao de
niveis vertebrais mais inferiores ficou na dependéncia da posi¢do do polo inferior das tonsilas,
definido pela RM da JCV.

. ' W
— L o~ - ‘ A ‘I.

Figura 5. Abertura da pele e subcutaneo, chegando ao plano da fascia muscular.
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Figura 6. Exposicdo do osso occipital e dissec¢do na linha média da musculatura paravertebral cervical.
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Figura 7. Exposicdo do osso occipital com inclinagéo horizontal e do arco posterior do atlas.

O osso occipital foi aberto em sua porcao circunjacente ao forame magno (ver Figura
8), sendo definido que a extensdo da falha 6ssea occipital deveria ter, em média, as dimensdes
de 4 cm na largura e 4 cm no comprimento rostro-caudal, sendo a afericdo realizada durante a
cirurgia com régua milimetrada. Segue entdo a retirada do arco posterior do atlas. A remocao
dos elementos posteriores das demais vértebras assim como se deu na abertura das partes moles,
ficou condicionada a posicao do polo inferior das tonsilas, definida pela RM da JCV.



e
L[-=
=

Universidade Federal
de Pernambuco 38

JE

Vidal CHF. Métodos, 2014

Figura 8. Alargamento do forame magno, ja tendo sido retirado o arco posterior do atlas.

A chamada banda constritiva, presente em até 1/3 dos pacientes [54], foi removida em
seguida e em conjunto com a membrana atlanto-occipital posterior. A abertura da dura-mater
foi confeccionada em forma de “Y”, iniciando-se pela superficie cerebelar de um dos lados e
subsequentemente na contralateral. As incisdes se encontravam na altura da JCV, na linha
média, descendo verticalmente na regido cervical alta, sendo entdo as margens durais retraidas
superiormente por suturas. A membrana aracnoide foi separada cuidadosamente neste

momento (ver Figura 9).



444
£ Universidade Federal
lm} de Pernambuco 39
Vidal CHF. Métodos, 2014
Figura 9. Abertura em “Y” da dura-mater, sendo visualizada a tonsila esquerda
alongada e recoberta pelas leptomeninges.
5.10.2 Grupo 1

Neste grupo, a membrana aracndide ndo foi violada e consequentemente ndo houve
manipulacdo das tonsilas cerebelares. O fechamento da dura-mater foi realizado logo em
seguida a sua abertura e de forma hermética, sendo interposto enxerto heter6logo (pericardio
bovino) para ampliagdo do compartimento (ver Figura 10). O enxerto foi customizado para
preencher com folga a area da falha dural. A sintese dessa camada foi realizada com fio de
polipropileno tipo cardiovascular 4-0 (sutura continua). Utilizando-se do mesmo fio, procedeu-
se a realizacdo de pontos de tensdo (ancoragem) das margens durais e do enxerto, sendo 0s

mesmos suturados a fascia cervical [8].
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Figura 10. Enxerto livre suturado nas margens da abertura da dura-mater.

A sintese dos demais planos ocorreu de forma sequencial, sendo o muscular apenas
aproximado (sem tensdo) para a redugdo do “espago morto”, com fio de poliglactina 0-0. A
fascia profunda foi recomposta, utilizando do mesmo fio. No tecido subcutaneo foi utilizada a

espessura 2-0 desse fio, e na pele, pontos separados com fio de nylon monofilamentar 3-0 (ver
Figura 11).
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Figura 11. Fechamento da pele com pontos simples.

5.10.3 Grupo 2

Sob magnificacdo (uso de microscépio cirdrgico), procedeu-se a abertura horizontal da
aracndide ao nivel das tonsilas, sendo as adesbes desfeitas com o emprego de técnica
microcirurgica. O objetivo final nesse grupo foi a desobstrucdo do forame de Magendie, e essa
so foi considerada realizada quando da visualizacdo da abertura do mesmo e extrusao de LCR
(ver Figura 12). Paratanto, realizou-se as seguintes manobras [66]: 1. ressec¢do ou pelo menos
abertura do tecido fibrotico, que porventura exista por sobre as tonsilas cerebelares e vias de
saida do quarto ventriculo; 2. as tonsilas eram reduzidas da sua situagdo ectopica pela
coagulagdo térmica (uso de eletrocautério) sob a pia-mater local, até a visdo do dbex. Na
situacdo de tonsilas muito volumosas e/ou endurecidas por fibrose, procedia-se a ressec¢do

subpial dessas estruturas, até a abertura do quarto ventriculo [13].
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Figura 12. Abertura do 6bex ap6s reducdo das tonsilas por coagulagdo térmica.

Os procedimentos de fechamento da dura-mater e dos demais planos, foram similares

aos descritos para o Grupo 1.

5.11 Procedimentos estatisticos
5.11.1 Analise estatistica

Para andlise dos resultados foram obtidas distribuicdes absolutas e percentuais, e
medidas de estatistica descritiva tais como: média, desvio padrdo, mediana, valor minimo e
valor maximo. Utilizaram-se 0s seguintes testes estatisticos:

- Para a comparacdo entre 0s grupos (intergrupo), em cada tempo de avaliagéo, foi
utilizado o teste estatistico t-Student quando da ocorréncia de distribuicdo normal da variavel
ou Mann-Whitney no caso da néo verificacdo da normalidade dos dados em cada grupo.

- Para a comparacdo entre os tempos de avaliacdo, periodo pré e p6s-operatorio, dentro
do mesmo grupo (intragrupo), foi utilizado o teste t-Student pareado quando a distribuigdo era
normal ou de Wilcoxon para dados pareados, quando a distribui¢do ndo era normal.

- No caso das variaveis qualitativas ou categorizadas foi utilizado o teste qui-quadrado
de Pearson ou o teste exato de Fisher quando as condic@es para utilizagdo do teste qui-quadrado
ndo foram verificadas para a comparagdo entre 0s grupos, e o teste de Mc-Nemar para
comparacg0es entre tempos de avaliacdo no mesmo grupo [67].
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A margem de erro utilizada na decisdo dos testes estatisticos foi de 5,0%. Os dados
foram digitados na planilha EXCEL e o programa estatistico utilizado para a obtengdo dos

calculos estatisticos foi o Prism 6 para Windows da GraphPad Software.

5.11.2 Procedimentos éticos

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesquisa do Centro de Ciéncias da
Salde da Universidade Federal de Pernambuco (CEP/CCS/UFPE — CAAE 0329.0.172.000-09,
n® 333/09) conforme determina a Resolucdo 466/12 do Conselho Nacional da Saude do
Ministério da Saude. A coleta de dados se iniciou apds a aprovacdo da mesma e o0 cronograma
proposto foi cumprido (ANEXO B).



6 RESULTADOS

v Yy 6.1 Andlise clinica global da série

No total, 32 individuos foram avaliados sendo distribuidos nos dois grupos como
previamente descrito. Na distribuicdo quanto ao género, 15 (46,87%) pacientes eram do
masculino e 17 (53,12%) do feminino. A idade minima da amostra foi de 16 anos e a maxima
de 53 anos, com média de 39,62 + - 10,12 anos.

Entre os homens a idade média foi de 36,13 + - 12,14 anos, sendo a minima de 16 anos
e a méxima de 53 anos. A idade média entre as mulheres foi de 42,7 + - 6,92 anos, sendo a
minima de 26 anos e a maxima de 52 anos. Em relacdo a idade, ndo houve diferenca
estatisticamente significante entre os géneros (p-valor > 0,05; t-Student). O grafico 1 demonstra

a distribuicdo entre os grupos quanto a idade.

40

0 - B Desvio padrao

m Meédia
20

Grupal Grupo

Gréfico 1. Distribuicdo entre 0s grupos com respeito a idade.

O tempo médio de sintomatologia dos pacientes foi de 56 + - 46 meses (minimo de 3
meses e maximo de 180 meses).

As frequéncias absolutas e relativas dos sintomas mais prevalentes estdo listadas na
Tabela 1.
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Tabela 1. Frequéncias absolutas e relativas dos sintomas mais prevalentes

Sintomas n %
Cefaleia suboccipital 17 53,12
Diplopia 7 21,87
Vertigem 8 25,0
Disfagia 8 25,0
AlteracGes da marcha 11 34,37
Distlrbio de esfincteres 3 9,37
Fragueza nos m.m.s.s. 11 34,37

Em 10 pacientes (31,25%), a cefaleia piorava com manobras de Valsava.
Os dados gerais de cada paciente consta no Apéndice C. Em relacdo aos sinais, suas
frequéncias relativas e absolutas, obtidas ao exame fisico dos pacientes, encontram-se

descriminadas na Tabela 2.

Tabela 2. Frequéncias relativas e absolutas de sinais, obtidas ao exame fisico dos pacientes.

Sinais n %
Oftalmoparesias 2 6,25
Nistagmo 6 18,75
Disfunc¢do do 5° nervo 4 12,5
Disfunc¢do dos 9°/10° nervos 15 46,87
Disfuncéo do Acessorio 1 3,12
Ataxia axial 6 18,75
Ataxia apendicular 14 43,75
Disfunc¢do cordonal posterior 28 87,5
Alteracdo da sensibilidade tatil 11 34,37
Alteracdo da sensibilidade dolorosa 16 50,0
Sindrome do neurdnio motor superior 31 96,87
Sindrome do neurdnio motor inferior 14 43,75

A Tabela 3 demonstra a frequéncia absoluta e relativa das disfuncbes pertinentes ao
sistema motor, observadas no exame fisico dos pacientes. Ressaltando que a biparesia braquial
associada a sinais clinicos de siringomielia (atrofia da musculatura intrinseca das méos e
dissociagdo termodolorosa) esteve presente em 14 (43,75%) pacientes, enquanto a monoparesia

braquial sem sinais sugestivos de siringomielia foi observada em um (3,12%) paciente.
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Tabela 3. Frequéncia absoluta e relativa das disfuncoes pertinentes ao sistema motor, observadas no exame fisico

dos pacientes.

Exame Fisico n %

Hiperreflexia 31 96,87
m.m.i.i. 12 37,5
4 membros 19 59,37

Déficit motor
Monoparesia braquial 1 3,12
Monoparesia crural 6 18,75
Biparesia braquial 14 43,75
Paralisia cruciata 1 3,12
Hemiparesia 6 18,75
Tetraparesia 2 6,25

Outros sinais
Hoffmann 9 28,12
Babinski 8 25,0

A frequéncia absoluta e relativa das alteragdes da sensibilidade, obtidas ao exame fisico
dos pacientes, estdo expostas na Tabela 4. Do total, apenas seis (18,75%) pacientes
apresentavam a classica dissociacdo tatil-dolorosa, ou seja, diminuicdo da sensibilidade a dor
com preservagdo da modalidade tatil de sensibilidade. A situagcdo inversa da previamente

descrita ocorreu em um paciente.
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Tabela 4. Frequéncia absoluta e relativa das alteragdes da sensibilidade, obtidas ao exame fisico dos pacientes.

Déficit da sensibilidade n %
Tatil 11 34,37
Monomélica braquial 6 18,75
Dimidiado 3 9,37
Monomélica crural 1 3,12
Hemitorax 1 3,12

Dolorosa 16 50
Uni ou bibraquial 10 31,25
Dimidiada 5 15,62

Hemitorax 1 3,12
Dissociacdo tatil-dolorosa 6 18,75
Noc&o de posi¢do segmentar 23 71,87
Monobraquial 3 9,37
Monocrural 3 9,37
m.m.i.i. 5 15,62

Dimidiada 1 3,12
3 membros 5 15,62
4 membros 6 18,75
Vibratdria 26 81,25
Monobraquial 4 12,5
Monocrural 7 21,87
m.m.s.s. 1 3,12

m.m.i.i. 8 25
3 membros 2 6,25
4 membros 4 12,5

A frequéncia absoluta e relativa das alteragdes da coordenacao e pares cranianos, obtidas

ao exame fisico dos pacientes, expostas na Tabela 5.
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Tabela 5. A frequéncia absoluta e relativa das alteraces da coordenacéo e pares cranianos da sensibilidade,

obtidas ao exame fisico dos pacientes.

Déficit n %
Ataxia 20 62,5
Axial 6 18,75
Apendicular 14 43,75

Nervos cranianos

5° 4 12,5
3°,4°e6° 2 6,25
Nistagmo 6 18,75
9°el10° 15 46,87
11° 1 3,12

A siringomielia esteve presente em 25 (78,12%) pacientes.

No total de 32 pacientes operados por ambas as técnicas, 0 seguimento pos-operatorio
em seis meses ndo foi possivel em quatro (12,5%) pacientes. Dois pacientes (6,25%) evoluiram
com éxito letal (pacientes 11 e 15) e dois néo retornaram para reavaliacdo (pacientes 8 e 27). A
taxa de melhora neuroldgica qualitativa apds a descompressdo da JCV foi de 82,14% (23
pacientes) para o total da série, sendo de 71,43% (10 pacientes) para o Grupo 1 (ndo
manipulados) e 92,85% (13 pacientes) para o Grupo 2 (manipulados). Ndo houve diferenca
estatisticamente significativa entre os grupos (p>0,05;qui-quadrado). Os pacientes que néo
melhoraram foram: 17, 19, 23, 25 e 29.

Analisando a ndo melhora neuroldgica, quanto a presenca de siringomielia, ndo houve
diferenca com significancia estatistica em relacdo aos que cursaram com melhora (p>0,05; teste
exato de Fisher). Em relagdo ao tempo de duracdo de sintomas, quando se analisa 0s pacientes
com até dois anos de sintomas em relacdo aos pacientes com mais de dois anos, também nao
houve diferenga com significancia estatistica (p>0,05; teste exato de Fisher) entre pacientes que
cursaram ou nao, com melhora neuroldgica.

Quando se analisa a taxa de melhora em cada sistema funcional avaliado pela EDSS,
obteve-se: 55,55% dos pacientes melhoraram das disfun¢Ges motoras; 66,66% dos pacientes
melhoraram das alteracdes cerebelares; 68,42% dos pacientes melhoraram das disfunc¢des do

tronco cerebral; e 65,38% dos pacientes melhoram das alteragdes do sistema sensitivo.
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O total de complicacbes da série foi de 16,66% (cinco pacientes) sendo que todas
ocorreram nos pacientes do Grupo 2 (manipulado), perfazendo um total de 38,46% para esse

grupo (ver Tabela 6).

Tabela 6. Complicagdes pos-operatoérias imediatas no Grupo 2 (manipulado).

Complicagbes pos-operatorias %

=)

Trombose venosa profunda 1 6,66
Fistula liquérica 1 6,66
Solugos 2 13,33
Meningite 1 6,66
Pneumonia 1 6,66
Obitos 2 13,33
Total (pacientes) 5 38,46

Na série vigente dois pacientes apresentaram solugos incoerciveis no periodo pds-
operatorio, ambos pertenciam ao Grupo 2 (manipulados) e foram submetidos a coagulagédo
térmica das tonsilas. Dois pacientes evoluiram para éxito letal, e ambos pertenciam ao Grupo 2
(ver Tabela 7). Os pacientes tratados no Grupo 2 (manipulado) evoluiram com mais
complicacdes que os do Grupo 1 (ndo manipulado), sendo essa diferenca significante
estatisticamente (p<0,05;teste de Fisher). O risco relativo calculado de eventos adversos no
Grupo 2 foi de 2,45 (I.C. -1,55 a 3,86).

O paciente 5 da amostra apresentou fistula liquérica pela ferida cirdrgica que se sucedeu
por meningite e solugos. A meningite foi tratada com antibi6ticos especificos por 14 dias e a
fistula e os solucos cederam espontaneamente. A paciente 7 cursou com trombose venosa
profunda no periodo pds-operatorio, tendo sido tratada em regime anticoagulacdo com heparina
em doses plenas, seguido pelo uso de warfarina. A paciente 11 da amostra apresentou morte
subita no 35° dia de pos-operatorio, em sua residéncia, sendo cogitada a possibilidade de
tromboembolismo pulmonar (ndo tendo sido realizada a necropsia). O paciente 15 da amostra
cursou com éxito letal em virtude de pneumonia por broncoaspiracéo. O paciente 26 da amostra
também cursou com solugos persistentes no periodo pds-operatorio, que cederam

espontaneamente.
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6.2 Avaliacdo da edss e dos sistemas funcionais
Os valores dos parametros obtidos pela avaliagdo neuroldgica quantitativa em cada

paciente do Grupo 1 (ndo manipulado) se encontram discriminados na Tabela 7, enquanto os

do Grupo 2, estéo na Tabela 8.
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Tabela 7. Avaliagdo neurologica quantitativa do Grupo 1 obtida pela aplicagdo da escala EEDS e dos diferentes SF nos periodos pré e pds-operatorios.

Pré-operatério P6s-operatério
Paciente FS FS FS tronco FS FS FS FS tronco FS
EEDS EEDS
motora cerebelar cerebral sensorial motora cerebelar cerebral sensorial
1 5 2 3 2 4 3 1 3 1 1
3 4 3 2 3 2 3,5 3 2 2 1
6 2 0 2 0 0 0 0 0 0 0
8 3 1 0 0 3 * * * * *
10 1,5 1 0 0 1 1 0 0 0 0
12 6 4 0 1 5 5 4 0 1 4
14 4 1 3 3 3 2,5 1 2 2 0
16 2,5 2 0 0 2 2 1 0 0 2
18 2 2 0 0 1 1 1 0 0 0
19 3,5 3 0 2 2 3,5 3 0 0 2
21 5 3 0 1 4 3 1 0 0 3
23 4 3 2 3 2 4 3 2 3 2
25 2,5 2 0 1 2 2,5 2 0 0 2
27 3 3 0 0 1 * * * * *
29 4,5 2 0 1 4 4,5 2 0 0 4
31 2 2 0 1 1 15 1 0 0 1

*Sem egresso no periodo pds-operatério
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Tabela 8. Avaliacdo neuroldgica quantitativa do Grupo 2 obtida pela aplicagdo da escala EEDS e dos diferentes SF nos periodos pré e pds-operatorios.

: Pré-operatorio Pos-operatorio

Paciente FS FS FS tronco FS FS FS FS tronco FS

motora cerebelar cerebral sensorial S50 motora cerebelar cerebral sensorial

2 4,5 3 2 2 4 4 3 2 1 3
4 3,5 2 2 0 3 3 1 0 0 3
5 3,5 1 2 3 2 1,5 1 1 1 1
7 5 4 2 0 4 3,5 3 0 0 3
9 5 3 0 0 4 3,5 2 0 0 3
11 4,5 3 1 0 4 * * * * *
13 4 2 2 3 3 3 1 0 3 0
15 6,5 3 3 2 4 * * * * *
17 2 2 0 0 1 2 2 0 0 0
20 3 2 2 2 1 2 1 0 2 1
22 2 1 0 2 0 0 0 0 0 0
24 6 3 3 1 5 55 2 2 1 5
26 2,5 2 0 1 2 15 1 0 1 1
28 3,5 2 0 0 3 2,5 1 0 0 2
30 3 1 0 1 3 15 1 0 0 1
32 3,5 2 0 2 3 2,5 2 0 1 2

*eéxito letal
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6.2.1 Comparacao quantitativa neuroldgica intragrupo (pré X p6s- operatério)

Os valores obtidos pela aplicacdo da escala EEDS e dos diferentes SF nos periodos pré
e p6s-operatorios, bem como as comparagdes intragrupo desses valores nos mesmos periodos

do estudo, estdo dispostos na Tabela 9.

Tabela 9. Resultados da avaliagao clinica quantitativa de ambos os grupos nos periodos pré e pés-operatério, com analise
comparativa entre esses periodos (intragrupo).

Grupo 1 (A manipulado) Grupo 2 (manipulado)

Variaveis Pré- P6s- . Pré- P6s-

operatdrio operatério ' operatério  operatério
EDSS
Minimo 15 0 2 0
Maximo 6 5 p<0,05; Préx 6 55 p<0,05;  Préx
Média 3,46 2,64 t pareado  Pds 3,64 2,57 tpareado  Po6s
Desvio 1,39 1,43 1,16 1,34
SF motor
Minimo 0 0 1
Maximo 4 4 p<0,05; Préx 4 3 p<0,05;  Préx
Média 2,14 1,64 t pareado  Pds 2,14 15 tpareado  Pos
Desvio 1,02 1,21 0,86 0,85

SF cerebelar

Minimo 0 0 0 0

Méximo 3 3 p<0,05; Préx 3 2 p<0,05;  Préx
Média 0,85 0,64 tpareado  Péds 1,07 0,35 Wilcoxon  Pés
Desvio 1,23 1,08 1,14 0,74

SF Tronco cerebral

Minimo 0 0 0 0

Maximo 3 3 p<0,05;  Préx 3 3 p>0,05;  Préx
Média 1,28 0,64  tpareado Pos 1,21 0,71 Wilcoxon ~ P6s
Desvio 1,13 1 1,12 0,91

SF sensitivo

Minimo 0 0 0 0

Maximo 5 4 p<0,05;  Préx S 5 p<0,05;  Préx
Média 2,35 1,57 tpareado  Pos 2,71 1,78 tpareado  Pds
Desvio 1,44 1,39 1,38 1,47

Caso sejam inclusos no Grupo 2 (manipulado) os dois casos de éxito letal, a analise da
EDSS no periodo prévio a cirurgia apresentou média de 3,87 + - 1,31 (2 - 6,5). No periodo pds-
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operatério a média foi 3,5 + - 2,82 (0 — 10). N&do Havendo diferenca significativa entre 0s

periodos (p>0,05; Wilcoxon pareado).

6.2.2 Comparacao quantitativa neuroldgica intergrupo (Grupo 1 X Grupo 2)

Houve comportamento homogéneo em relacdo a EDSS no periodo pré-operatorio
(p>0,05; t-Student), assim como no periodo pds-operatdrio, também ndo houve diferenca
significativa entre os grupos (p>0,05; t-Student) (ver Gréafico 2). O mesmo ocorre no periodo
pos-operatdrio se forem adicionados os dois 6bitos ao Grupo 2 (manipulado), ainda assim nédo

ha diferenca significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Withney).

54

3- ‘ Bl Crupo i

Grupo 2

Grafico 2. EDSS intergrupos no periodo pds-operatorio.

Em relacdo a SF que avaliacdo o sistema motor, a comparacgdo intergrupos demonstrou
que 0s mesmos se comportaram de forma homogénea em relacdo a avaliacdo funcional do
sistema motor no periodo pré-operatério (p>0,05; t-Student), assim como no periodo pés-

operatdrio também nédo houve diferenca significativa entre eles (p>0,05; t-Student) (ver Grafico

-

Gréfico 3. Comparacdo da SF motora, intergrupos, no periodo pds-operatério.

Bl Grupo
rupo 2
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Houve comportamento homogéneo em relacdo a avaliacdo da SF cerebelar no periodo
pré-operatorio (p>0,05; Mann Whitney), assim como no periodo pos-operatorio também néo
houve diferenca estatisticamente significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Whitney) (ver
Gréfico 4).

2.0+
Bl Grupo 1
-1 Grupo 2
1.5 P
1.0 4
0.5+
0.0- T

Gréfico 4. Avaliacédo funcional cerebelar, intergrupos, no periodo pds-operatdrio.

Na comparacdo entre os grupos houve comportamento homogéneo em relacdo a
avaliacdo da SF do tronco cerebral no periodo pré-operatério (p>0,05; t-Student), assim como
no periodo pés-operatério, também ndo houve diferenca significativa entre os grupos (p>0,05;
Mann Whitney) (ver Gréfico 5).

2.0+
B Grupo
—_— Grupo 2
1.5 P
1.0 4
0.5+
0.0- T

Grafico 5. Avaliacdo, intergrupos, da SF do tronco cerebral no periodo pés-operatério.



e
=4

¢

ﬁ; Universidade Federal
de Pernambuco 56
[

S,

Vidal CHF. Resultados, 2014

Houve comportamento homogéneo em relacdo a avaliacdo da SF da sensibilidade no
periodo pré-operatorio (p>0,05; t-Student), assim como no periodo pds-operatorio também nao

houve diferenca significativa entre os grupos (p>0,05; t-Student) (ver Grafico 6).

. Hl Grupo 1
3. Grupo 2
2.

14

0- .

Gréfico 6. Avaliagdo intergrupos da SF da sensibilidade no periodo pés-operatério.

6.3 Avaliacao fluxo liquérico pela CINE-RM

6.3.1 Avaliagdo no espaco “C2 posterior”

Varios exames ndo atingiram um padrdo de curva sinusoidal de fluxo considerado
adequado. No pré-operatério foram exclusos os pacientes: 1, 2, 4, 6, 9, 11, 13, 14, 15, 16, 17,
20, 25, 27, 28, 30 e 32. Ja no periodo pds-operatorio foram excluidos os pacientes: 1, 2, 3, 5,
6,9,12,13,17,18,25,28,30 e 32.

6.3.1.1 Grupo 1 (ndo manipulado)

A analise da VM no periodo pré-operatorio apresentou média de 0,088 + - 0,093 cm/s
(-0,11 a 0,242 cm/s). Enquanto no periodo pos-operatério a média foi 0,062 + - 0,08826 cm/s
(-0,055 a 0,198 cm/s). N&o houve diferenca significativa entre os periodos (p>0,05; t pareado).

A anélise do FM no periodo pré-operatério apresentou média de 0,01 + - 0,008 ml/s
(0.004 - 0,03 ml/s). Enquanto no periodo pds-operatorio a media foi 0,007 + - 0,0064 ml/s (O -
0,019 ml/s). Nao houve diferenca significativa entre os periodos (p>0,05; t pareado).

A avaliacdo do ASV no periodo pré-operatorio apresentou média de 0,06 + - 0,02 mi
(0,021 - 0,12 ml). Enguanto no periodo pds-operatorio a média foi 0,06 + - 0,03 ml (0,02 - 0,11

ml). N&o houve diferenca significativa entre os periodos (p>0,05; t pareado).
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A analise do FSV no periodo pré-operatdrio apresentou media de 0,035 + - 0,013 ml
(0,019 - 0,061 ml). Enquanto no periodo p6s-operatorio a média foi 0,036 + - 0,018 ml (0,012
- 0,065 ml). Nao houve diferenca significativa entre os periodos (p>0,05; t pareado).

A analise do BSV no periodo pré-operatorio apresentou media de 0,026 + - 0,012 ml
(0,013 - 0,059 ml). Enquanto no periodo po6s-operatério a média foi 0,03188 + - 0,01395 ml
(0,013 - 0,049 ml). Nao houve diferenca significativa entre os periodos (p>0,05; Wilcoxon).

6.3.1.2 Grupo 2 (manipulado)

O ndmero de exames aptos para analise, ou seja, com curvas de fluxo liqudrico
consideradas adequadas foi muito pequeno, apenas quatro, inviabilizando o estudo desse

compartimento (C2 posterior) no grupo em quest&o.

6.3.1.3 Comparagao entre grupos

A comparacdo entre grupos também foi inviabilizada pelo mesmo motivo exposto

previamente em relacéo ao Grupo 2.

6.3.2 Avaliag@o no espago “C2 anterior”

Quatro pacientes, cuja analise das curvas de fluxo no periodo pré-operatorio nao
demonstrou padrdo adequado, foram excluidos (pacientes 1,4,13 e 24). J& no periodo pés-
operatdrio foram excluidos os pacientes: 1, 7, 17 e 23. Os resultados estdo dispostos na Tabela
10.
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Tabela 10. Resultados dos parametros avaliados pela cine-RM de fluxo liquérico (com ROI no espago C2 anterior) de

ambos 0s grupos nos periodos pré e pos-operatério, com analise comparativa entre esses periodos (intragrupo).

Grupo 1 (i manipulado) Grupo 2 (manipulado)
Variaveis  prg- P6s- : ’ . Pos-
- - P . Pré-operatorio L p
operatério operatorio operatorio
VM (cm/s)
Minimo -0,55 -1,23 -0,98 -0,4
Maximo 0,22 0,33 p>0,05;  Préx 0,08 0,27 P&%gg Pré x
Média -0,08 -0,23 Wilcoxon  Pos -0,14 -0,13 Whitney Pos
Desvio 0,21 0,39 0,3 0,19
FM (ml/s)
Minimo 0 0 0 0,006
Maximo 0,14 0,11 p>0,05; Préx 0,06 0,04 p>0,05;  Préx
Média 0,02 0,02 Wilcoxon  Po6s 0,018 0,02 t pareado  P0s
Desvio 0,03 0,03 0,02 0,09
ASV (ml)
Minimo 0,05 0,04 0,017 0,05
Maximo 0,18 0,29 p>0,05; Préx 0,12 0,199 p<0,05;  Préx
Média 0,1 0,11 Wilcoxon  Po6s 0,072 0,1 t pareado  P0s
Desvio 0,04 0,06 0,03 0,05
FSV (ml)
Minimo 0,02 0,005 0,007 0,02
Méaximo 0,1 0146  p>0,05; Préx 0,44 01 PRSI pre
Média 0,04 0,052 Wilcoxon  Pos 0,06 0,05 Whitney Pos
Desvio 0,02 0,03 0,12 0,02
BSV (ml)
Minimo 0,02 0,03 0,1 0,02
Maximo 0,08 0,14 p>0,05;  Préx 0,49 0,11 D'\>/|0105? Pré x
- . ann -
Média 0,05 0,07 tpareado  Pos 0,08 0,06 Whitney Pos

Desvio 0,01 0,03 0,13 0,02
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6.3.2.1 Comparacéo entre grupos (Grupo 1 X Grupo 2)
Os grupos se comportaram de forma homogénea em relacdo a VM no periodo pré-

operatério (p>0,05; Mann Whitney). No periodo p6s-operatorio, também ndo houve diferenca

significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Whitney) (ver Gréfico 7).

0.0

Bl Grupo 1
0.2 4 ‘ Grupo 2
0.4 1
06-
0.8 T T

Grafico 7. Comparacao da VM entre 0s grupos no periodo pés-operatorio.

Os grupos se comportaram de forma homogénea em relacdo ao FM no periodo pré-
operatério (p>0,05; Mann Whitney). No periodo pds-operatério, também ndo houve diferenca

significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Whitney) (ver Gréafico 8).

0.06 -
-1 Hl Grupo
Grupo 2
0.04 -
0.02 - |
0.00- T

Gréfico 8. Comparacdo do FM entre os grupos no periodo pds-operatorio.

Os grupos se comportaram de forma homogénea em relagcdo ao ASV no periodo pre-
operatorio (p>0,05; t-Student). No periodo pés-operatorio, também ndo houve diferenca

significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Whitney) (ver Grafico 9).
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B Grupo
rupo 2

Grafico 9. Comparacéo do ASV entre 0s grupos no periodo pés-operatdrio.

Os grupos se comportaram de forma homogénea em relacdo ao FSV entre no periodo

pré-operatorio (p>0,05; Mann Whitney). No periodo pds-operatério, também ndo houve

diferenga significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Whitney) (ver Grafico 10).

0.104

0.08 -

0.06 4

0.044

0.024

0.00-

B Grupo 1
Grupo 2

Gréfico 10. Comparagdo do FSV entre os grupos no periodo pos-operatorio.

Os grupos se comportaram de forma homogénea em relacdo ao BSV no periodo pre-

operatorio (p>0,05; mMann whitney). NO periodo pos-operatdrio, também nédo houve diferenca

significativa entre os grupos (p>0,05; t-Student) (ver Gréafico 11).
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B Grupo
Grupo 2

Gréfico 11. Comparagdo do BSV entre 0s grupos no periodo pés-operatdrio.

6.3.3 Avaliagdo no espago “C2 circunferencial”

Todos os exames realizados neste ROI foram considerados adequados. Os resultados

estdo dispostos na Tabela 11.
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Tabela 11. Resultados dos parametros avaliados pela cine-RM de fluxo liquérico (com ROI no espago C2 circunferencial) de
ambos 0s grupos nos periodos pré e pds-operatério, com analise comparativa entre esses periodos (intragrupo).

Grupo 1 (A manipulado) Grupo 2 (manipulado)

Variaveis  prg- Pos- ) Pré- P6s-

operatério operatério P operatério operatorio P
VM
(cml/s)
Minimo -0,06 -0,11 -0,04 -0,44
Maximo 0,09 0,052 p>0,05; Pré x 0,04 0,14 p>0,05; Pré x
Média -0,001 -0,02 tpareado  POs -0,01 -0,04 Wilcoxon  P6s
Desvio 0,04 0,04 0,02 0,13
FM
(ml/s)
Minimo 0,003 0,002 0,003 0,006
Méaximo 0,18 0,25 p>0,05; Pré x 0,15 0,04 p>0,05; Pré x
Média 0,07 0,09 t pareado Pos 0,065 0,02 Wilcoxon Pés
Desvio 0,06 0,08 0,04 0,09
ASV (ml)
Minimo 0,26 0,57 0,1 0,2
Méaximo 1,73 1,93 p>0,05; Pré x 1,25 14 p>0,05; Pré x
Média 0,96 1,15 t pareado Pos 0,77 0,78 t pareado Pos
Desvio 0,47 0,45 0,37 0,35
FSV (ml)
Minimo 0,13 0,16 0,04 0,06
Méaximo 0,89 1,04 p>0,05; Pré x 0,59 0,67 p>0,05; Pré x
Média 0,48 0,55 t pareado  Pos 0,34 0,37 tpareado  Pos
Desvio 0,23 0,25 0,18 0,19
BSV (ml)
Minimo 0,12 0,33 0,06 0,13
Média 0,48 0,6 t pareado Pés 0,38 0,39 tpareado  Pds

Desvio 0,23 0,2 0,18 0,17
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6.3.3.1 Comparacéo entre grupos (Grupo 1 X Grupo?2)
Os grupos se comportaram de forma homogénea em relacdo a VM no periodo pre-

operatério (p>0,05; t-Student). No periodo pos-operatério, também ndo houve diferenca

significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Whitney) (ver Gréafico 12).
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Gréfico 12. Comparagdo da VM entre os grupos no periodo pds-operatério.

Os grupos se comportaram de forma homogénea em relacdo ao FM no periodo pré-
operatorio (p>0,05; Mann Whitney). No periodo pds-operatério, também ndo houve diferenca

significativa entre os grupos (p>0,05; Mann Whitney) (ver Gréafico 13).
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Grafico 13. Comparagdo do FM entre 0s grupos no periodo pés-operatério.

Os grupos se comportaram de forma homogénea em relagcdo ao AVS entre no periodo
pré-operatorio (p>0,05; t-Student). No periodo pds-operatorio, houve diferenca estatistica

significativa entre os grupos (p<0,05; t-Student) (ver Gréafico 14).
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Gréfico 14. Comparagdo do ASV entre 0s grupos no periodo pds-operatorio.

Os grupos se comportaram de forma homogénea em relacdo ao FSV no periodo pré-

operatorio (p>0,05; t-Student). No periodo pds-operatorio, ndo houve diferenca estatistica

significativa entre os grupos (p>0,05; t-Student) (ver Gréafico 15).
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Grafico 15. Comparagdo do FSV entre 0s grupos no periodo pés-operatério.
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Os grupos se comportaram de forma homogénea em relagdo ao BSV no periodo pré-
operatério (p>0,05; t-Student). No periodo p6s-operatorio houve diferenca significativa entre

0s grupos (p<0,05; t-Student) (ver Gréafico 16).
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Gréfico 16. Comparagdo do BSV entre os grupos no periodo pés-operatdrio.



7 DISCUSSAO

7.1 ANALISE CLINICA GLOBAL DA SERIE

VIRTUS IMPAVIpA
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como a tendéncia a agrupa-las como entidades similares (MC I, siringomielia, invaginacédo

O uso inapropriado de termos referentes as doencgas da JCV bem

basilar e platibasia), torna dificil uma discussdo critica sobre o tema. No presente estudo, 0s
pacientes com MC | se tornaram sintomaticos em média aos 40 anos, sendo esse dado
compativel com descri¢cdes prévias (Barros, Farias et al., 1968; Dyste, Menezes et al., 1999;
Silva e Holanda, 2003). O tempo médio de sintomas foi 56 meses. Bejjani e Cockerham (Bejjani
e Cockerham, 2001) descreveram o periodo de cinco anos, como 0 tempo de atraso no
diagnéstico da MC I. O atraso do tratamento da doenca ja estabelecida é reconhecidamente um
fator de mau progndstico (Sahuquillo, Rubio et al., 1994; Hofmann, Warmuth-Metz et al.,
2000; Tubbs, Mcgirt et al., 2003a), especialmente quando ha mais de dois anos de evoluggo. E
ainda descrito que a fibrose aracnoidea presente nas compressdes de longa duracdo, evitaria a
expansdo desse involucro no periodo que se sucede a descompressdo (Sahuquillo, Rubio et al.,
1994). Esses dados enfatizam a necessidade do reconhecimento e tratamento adequados da MC
I, ja que essa precocidade otimizaria os resultados, a0 mesmo tempo que os pacientes, em geral,
tém longevidade o suficiente para que a doenca evolua para niveis acentuados de incapacidade.

A maioria do pacientes foi do género feminino (53,12%). Os resultados apresentados pela
literatura em relacdo a predominéncia de género foram dissonantes, corroborando o equilibrio
vigente na presente série. Bejjani e Cockerrham (Bejjani e Cockerham, 2001) descreveram em
sua série, a relacdo de trés mulheres para cada homem acometido.

Cefaléia suboccipital, descrita em 53,12% dos pacientes, foi o sintoma mais prevalente,
sendo que apenas em 31,25% havia piora com manobras de Valsalva. Cefaléia € comumente
descrita na literatura como o sintoma mais comum, variando sua ocorréncia entre 15 a 75% dos
pacientes (Dyste, Menezes et al., 1999; Milhorat, Chou et al., 1999; Bejjani e Cockerham, 2001;
Silva, 2003; Tubbs, Mcgirt et al., 2003a; Wan, Nomura et al., 2008). Tubbs e col. (Tubbs,
Mcgirt et al., 2003a) descreveram a dor induzida por manobras de Valsalva em 73% dos
pacientes com cefaléia. A prevaléncia aqui encontrada desse subtipo especifico foi bem menor.

A diferenca talvez se deva pelo fato da série do mencionado autor ser composta por pacientes
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pediatricos, sendo a siringomielia menos comum nesses pacientes. A cefaléia pode estar
relacionada a compressao das raizes do primeiro e segundo segmentos cervicais pelas tonsilas
herniadas (Lazareff, Galarza et al., 2002a; Mcgirt, Nimjee et al., 2005). Tipicamente a dor é
em pressédo e pode se irradiar anteriormente para a regido retro-orbitaria e inferiormente para o
pescoco e ombros (Bejjani e Cockerham, 2001). Por outro lado, existem pacientes com minima
ectopia tonsilar e mesmo assim a cefaléia também domina a sintomatologia. McGirt e col.
(Mcgirt, Nimjee et al., 2005) correlacionaram a presenca de cefaléia occipital com alteragdes
do fluxo liquorico do tipo bloqueio da JCV na avaliacdo pela cine-RM. A piora com manobras
de Valsalva pode ser explicada por ambos 0s mecanismos, ou seja, aumento da compressao das
raizes e do bloqueio. Arruda (Arruda, 2003) descreveu cefaléia geral e dor suboccipital
especifica em apenas 20% e 26,6%, respectivamente, de seus pacientes, e como sua série
analisou especificamente pacientes com siringomielia, esta e seus corolarios dominaram a
sintomatologia.

Sintomas pertinentes a fraqueza em m.m.s.s. foram referidos por 11 (34,37%) dos pacientes,
e representou em conjuncdo com a dificuldade da marcha, o segundo sintoma mais comum.
Outras séries a descreve em aproximadamente 50% dos pacientes (Matsumoto e Symon, 1989;
Arruda, 2003). Como previamente descrito, essa diferenca possivelmente deve-se ao fato dessas
séries objetivarem a anéalise de pacientes com siringomielia, diferente da atual que além da
siringomielia, também avalia pacientes apenas com MC |. Quanto a queixa de dificuldade da
marcha, essa pode decorrer de alteracdes cerebelares, sensitivas ou do feixe piramidal.

Do ponto de vista sindrémico, as disfuncGes do sistema piramidal foram as mais
prevalentes, tendo na hiperreflexia o sinal clinico mais comum, presente em 31 pacientes
(96,87%) sendo esse dado ja descrito por Saez e col. (Saez, Onofrio et al., 1976). A hiperreflexia
envolveu os quatro membros em 19 pacientes (59,37%) e apenas os membros inferiores em 12
(37,5%) pacientes. Outras alteragdes foram: sinal de Babinski em oito pacientes (25%) e sinal
de Hoffmann em nove (28,12%). Disturbios da motricidade voluntaria foi o sinal clinico mais
frequente na série de Silva (Silva, 2003), presente em 83% de seus pacientes, sendo a
paraparesia a forma mais comum (66,2% dos pacientes). Na série atual, o déficit motor esteve
presente em 25 (78,12%) pacientes. Torna-se dificil, porém, caracterizar inequivocamente se 0
distdrbio decorre do acometimento das longas vias (feixe corticoespinhal) ou do motoneurdnio
inferior, ja que em boa parte dos pacientes a siringomielia se associou a MC I. Por outro lado,
o déficit motor dos m.m.s.s. estando associado a sinais clinicos inequivocos de siringomielia

(atrofia da musculatura intrinseca das maos e dissociacdo termodolorosa) esteve presente em
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14 (43,75%) pacientes, sendo licito nesse panorama atribuir o déficit a disfuncdo do segundo
neurdnio motor.

Déficit da sensibilidade tatil foi observado em 11 (34,37%), e destes distinguia-se a forma
monomélica braquial em seis (6/11; 54,54%) pacientes. Porém do ponto de vista radioldgico,
apenas um possuia cavidade siringomiélica visivel a RM. A reducdo da sensibilidade dolorosa
esteve presente em 16 (50%) dos pacientes sendo o acometimento braquial uni ou bilateral
presente em 10 (10/16; 62,5%) destes pacientes. Nessa situacdo, apenas dois pacientes nao
apresentava cavidade siringomiélica a RM, corroborando a relagéo entre siringomielia e déficits
da nocicepcao.

Do total, apenas 06 (18,75%) dos pacientes apresentavam a classica dissociacao tatil-
dolorosa, ou seja, diminui¢cdo da sensibilidade a dor com preservacdo da modalidade tatil de
sensibilidade. A situacdo inversa da previamente descrita ocorreu em um paciente. Mauer e col.
(Mauer, Gottschalk et al., 2011) também descreveram que a perda da termossensibilidade, outro
achado tipico da siringomielia, esteve presente apenas em 15% de seus pacientes. Talvez a
disponibilidade atual de métodos diagnosticos como a RM tenha contribuido para um
diagnostico mais precoce da siringomielia, ndo permitindo a evolucao para sua plenitude de
apresentacoes.

No tocante a avaliacdo das modalidades sensitivas ditas como profundas, as alteracGes da
nocdo de posicdo segmentar e sensibilidade vibratdria estiveram presentes em 23 (71,87%) e
26 (81,25%) pacientes, respectivamente. Se considerarmos ambas sobre o rotulo das disfuncdes
cordonais posteriores, esse quantitativo se elevaria para 29 (90,62%) pacientes. Os déficits da
nocdo de posicdo segmentar se distribuiram da seguinte forma nos acometidos: nos quatro
membros em seis (18,75%) pacientes; acometendo trés membros em cinco (15,62%) pacientes;
dimidiada em apenas um (3,12%) paciente; monobraquial em trés (9,37%) pacientes;
monocrural em trés (9,37%) pacientes; e acometendo ambos 0s membros inferiores em cinco
(15,62%) pacientes. Ja a disfuncéo da sensibilidade vibratoria apresentou o seguinte padrao de
acometimento: os quatro membros em quatro (12,5%) pacientes; trés membros em dois (6,25%)
pacientes; monobraquial em quatro (12,5%) pacientes e bibraquial em apenas um (3,12%);
monocrural em sete (21,87%) e em ambos 0s membros inferiores em oito (25%) pacientes.
Apenas dois pacientes com déficits da sensibilidade profunda, ndo apresentavam siringomielia
a RM. O padrdo de distribuicdo de disfuncdo da percepcdo dolorosa em m.m.s.s. e
propriocepcdo em m.m.i.i., ja comentado por Saez e col. (Saez, Onofrio et al., 1976), pdde ser

constatado no estudo.
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Para Gilman (Gilman, 2002) a sensibilidade profunda é carreada nas porc6es dorsolaterais
da medula sendo poupada nas afeccdes exclusivas das colunas dorsais da medula. Calne e Pallis
(Calne e Pallis, 1966) chamaram atencdo para a frequente dissociacao existente entre as duas
formas de sensibilidade profunda, questionando a existéncia da sensibilidade vibratoria quanto
a sua especificidade de estimulos e vias aferentes, e podendo ser transmitida por vias alocadas
nas colunas laterais e em intima relacdo com o trato corticoespinhal, fato também sugerido por
Netsky (Netsky, 1953). Esses autores consideram a palestesia como uma variedade de tato
conduzido por multiplas vias. No atual estudo, a dissociacdo da sensibilidade vibratoria em
relacdo a nocao de posicdo segmentar se fez presente em nove (28,12%) pacientes. Destes, seis
(6/9; 66,66%) possuiam déficit da sensibilidade vibratoria com preservacdo da batestesia, e trés
(3/9; 33,33%), preservacdo da palestesia com déficit da sensibilidade vibratéria. Pela alta
prevaléncia de disfuncéo do sistema piramidal, em ambas as formas de dissociacdo dessas duas
modalidades sensitivas profundas, houve associacdo com disturbios do feixe corticoespinhal,
exceto no paciente 20, onde o déficit da nocdo de posicdo segmentar no MS esquerdo se
associou a déficits de motoneurdnios responsaveis pelos membros superiores, sem
acometimento das vias motoras centrais (feixe piramidal).

O paciente 3 com sinais de acometimento do motoneurdnio ndo apresentava siringomielia
a RM. Especula-se que esse evento se deve & compressdo medular ao nivel da segunda vértebra
cervical. J& que as veias sofrem precocemente em virtude de suas finas paredes e baixa pressao
intraluminal (Doppman, Girton et al., 1979), nesse nivel em particular, uma veia dorsal Unica
tem sido descrita (Henderson, Crockard et al., 1993), que drena a substancia cinzenta cervical
em direcdo ascendente e abandona o neuroeixo ao nivel da segunda vértebra cervical e
transpdem a dura-mater (Taylor e Byrnes, 1974). Nesse cenario compressivo ao nivel da JCV,
ocorre a obstrugdo da drenagem das veias paracentrais nesse segmento, com dilatagdo retrogada
do sistema de drenagem até o segmento pré-capilar e estase dos capilares dos cornos medulares
anterior e posterior (Taylor e Byrnes, 1974). As micro-hemorragias condicionadas pela estase
venosa se estendem de C5 a T2, com maior incidéncia em C7 e C8 (Taylor e Byrnes, 1974) e
envolvem preferencialmente as regides posteriores e centrais da medula (Schmidt, 2006). A
oclusdo experimental da veia espinhal dorsal em ratos e macacos produz infartos confinados as

colunas posteriores (Schmidt, 2006).
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Corroborando o previamente discutido, achados de necropsia de pacientes com
siringomielia evidenciam alteragdes glioticas tanto na substancia cinzenta quanto na branca,
caracterizados por astrocitos rarefeitos e hipertroficos, sendo compativeis com edema cronico
(Levine, 2004). Apds a formacdo de edema medular, por essa reducdo da drenagem venosa
ascendente ao nivel da JCV, cria-se um impedimento adicional ao suprimento arterial e
drenagem venosa do corno medular anterior e trato corticoespinhal lateral, ja& que essas
estruturas estdo localizadas em areas de alta vulnerabilidade a insuficiéncia da perfusédo
sanguinea (Tseng, Lee et al., 2007). Expandindo a problematica, possivelmente a conjuncéo
dessa estase venosa (mecanismo intrinseco) com o disturbio circulatério do LCR (mecanismo
extrinseco), seja crucial ao desenvolvimento da siringomielia (Ravaglia, Bogdanov et al.,

2007). Rotas alternativas de drenagem do LCR do espago subaracnoideo espinhal sdo a sua
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entrada no tecido medular pelos espacos intersticiais perineurais e perivasculares e a absorgéo
pelos capilares da substancia cinzenta e/ou sua drenagem rostral pelo canal central até o quarto
ventriculo. Na vigéncia de obstrucdo da JCV ambas as rotas podem estar prejudicadas levando
ao acumulo liquido no intersticio medular e a ulterior siringomielia (Levine, 2004). Ou seja, a
rota classica de retorno encontra-se obstruida (espa¢o subaracnoideo) e as vias alternativas
também.

Silva e col. (Silva, Silva et al., 1990) caracterizaram como uma sindrome espastico-ataxica,
as manifestagdes clinicas neuroldgicas presentes na impressao basilar e MC 1, ressaltando a
lesdo do sistema piramidal e de propriocep¢éo consciente (ataxia sensitiva). Sabe-se que fibras
neuronais periféricas mais grossas sdo mais susceptiveis a privacdes de oxigénio que as fibras
de menor calibre em virtude da maior demanda metabdlica. O didmetro das fibras na medula
corresponde ao encontrado no sistema nervoso periférico (Kahn, 1947). Portanto os tratos
corticoespinhal e as vias proprioceptivas apresentariam a maior susceptibilidade a danos
quando forgas compressivas sdo distribuidas uniformemente sobre a medula (Kahn, 1947),
representando uma vulnerabilidade seletiva a fenbmenos isquémicos e metabolicos, podendo o
dano se estender a longas distancias (Lasjaunias, Berenstein et al., 2001).

Em ambientes de hipoxia cronica ocorre aumento a atividade da oxido nitrico sintetase e
consequente aumento dos niveis locais de 6xido nitrico (Prabhakar, Pieramici et al., 1996). A
exposi¢do prolongada a essa molécula tem sido imputado na génese de um processo similar a
degeneracdo subaguada combinada da medula, presente em pacientes com anemia perniciosa
(Layzer, 1978). Nessa circunstancia ocorre a oxidacao do ion cobalto da cobalamina e reducéo
da acdo da metionina sintetase, enzima que possui a vitamina B12 como cofator (Pema, Horak
et al., 1998). Em ultima anélise, vai haver uma redugdo na formagdo da mielina (Pema, Horak
et al., 1998), havendo uma predilecdo do dano as vias corticoespinhal e proprioceptivas (Kahn,
1947; Layzer, 1978; Pema, Horak et al., 1998). A similaridade clinica com o quadro encontrado
nos pacientes com MC | pode sugerir que na vigéncia do estado compressivo da JCV, o acimulo
local do Oxido nitrico pode influenciar o dano neuronal especifico local e sua consequente

expressao clinica.

Quanto aos distirbios da coordenacdo, estes estiveram presentes em 20 (62,5%)
pacientes, sendo as ataxia axial e apendicular, observadas em seis (18,75%) e 14 (43,75%)
pacientes, respectivamente. Na série de Caetano de Barros e col. (Barros, Farias et al., 1968),
ao analisarem especificamente os pacientes denominados como portadores da forma “pura da

deformidade de Arnold-Chiari”, os disturbios cerebelares estiveram presentes em 100% de seus
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pacientes. Os mesmos concluiram que os disturbios cerebelares em associagdo com as
disfungdes do nono e décimo nervos cranianos eram os achados clinicos caracteristicos desses
pacientes. Ja na série de Silva (Silva, 2003), os disturbios cerebelares estiveram presentes em
50,3% de seus pacientes com leve predominio dos disturbios de marcha em relacdo as alterac6es
apendiculares. Os distarbios axiais tém sido atribuidos ao acometimento do lobo floculonodular
do cerebelo, enquanto as ataxias apendiculares decorrem do comprometimento das vias
espinocerebelares em seu trajeto pela JCV (Canelas, Zaclis et al., 1956). A multiplicidade de
vias e conexdes possivelmente torna o funcionamento das funcbes cerebelares menos
susceptivel aos danos a JCV.

Em relag&o ao acometimento de nervos cranianos, destaca-se o envolvimento dos nervos
vago e glossofaringeo que esteve presente em quase metade dos pacientes. Conforme
previamente comentado, Caetano de Barros e col. (Barros, Farias et al., 1968) consideravam o
acometimento desses nervos, como caracteristico dos pacientes com MC 1. Silva (Silva, 2003)
descreveu em sua série 0 acometimento desses nervos em até 63,4% dos pacientes. Analisando
outras disfungdes dos pares cranianos, foi encontrado no atual estudo: nistagmo em apenas seis
(18,75%) pacientes; disfuncbes do 5° nervo em quatro (12,5%); disfuncGes do 3°, 4° e 6° nervos
em dois (6,25%) e 11° nervo em um (3,12%) paciente. Essa baixa prevaléncia de acometimento
dos demais nervos cranianos, possivelmente decorra da presente série analisar apenas pacientes
especificamente com MC I, sendo excluidos os pacientes com importante compressdo ventral
a JCV. Sendo assim, a porcdo posterior da JCV foi a regido que mais sofreu pelo efeito direto
do processo compressivo. Analisando a anatomia local é bem provavel que a compressao do
glossofaringeo e vago ocorra em sua emergéncia do tronco cerebral no sulco retro-olivar, ja que
essa regido deve sofrer intenso conflito no processo de herniagdo tonsilar, pois se localiza
exatamente no foramen magno (comunicacdo pessoal). Por outro lado os nervos com origem
aparente ao nivel do sulco bulbopontino ou a montante devem sofrer menos com o processo
compressivo, a ndo ser quando da ocorréncia de invaginacgéo basilar anterior associada, seja por
subluxacdo do atlas ou por platibasia com clivus curto e retropulsado (comunicacao pessoal).

No total de 32 pacientes operados por ambas as técnicas, 0 seguimento pos-operatorio
em seis meses ndo foi possivel em quatro pacientes. Dois pacientes evoluiram com éxito letal
(6,25%) e dois ndo retornaram para reavaliacdo. A taxa de melhora neurologica apds a
descompressao da JCV foi de 82,14% (23 pacientes) para o total da série, sendo de 71,43% (10
pacientes) para o Grupo 1 (sem manipulagéo) e 92,85% (13 pacientes) para o Grupo 2. Esses
resultados estdo em consonancia com a literatura consultada que relata uma taxa de melhora de
47% a 93% (Guyotat, J, Bret, P et al., 1998; Weinberg, Freed et al., 1998; Alden, Ojemann et
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al., 2001a; Sindou, Chavez-Machuca et al., 2002; Tubbs, Mcgirt et al., 2003a; Mcgirt, Nimjee
et al., 2006; Yeh, Koch et al., 2006; Hayhurst, Richards et al., 2008). Sindou e col. (Sindou,
Chavez-Machuca et al., 2002), avaliando a descompressdo osteodural ampliada, encontraram
melhora em 83% dos pacientes com MC | puro e em 80% dos pacientes com MC | associado a
siringomielia. As alteragdes decorrentes da siringomielia estabilizam ou melhoram apenas
discretamente (Hofmann, Warmuth-Metz et al., 2000) e em apenas 2/3 dos pacientes (Tubbs,
Webb et al., 2004). Na atual série, a maior taxa de melhora (68,42%) foi observada nos
pacientes com disfuncdes do tronco cerebral, enquanto a presenca de siringomielia ndo se
comportou como determinante da resposta a cirurgia. Para Hayhurst e col. (Hayhurst, Richards
et al., 2008), os piores resultados ap6s o tratamento foram nos pacientes com dor disestésica,
todavia na presente casuistica, a menor taxa de melhora (55,55%) foi obtida em relacédo as
disfuncdes motoras, fato ja descrito por Alzate e col. (Alzate, Kothbauer et al., 2001b).

Tubbs e col. (Tubbs, Mcgirt et al., 2003a) descreveram os melhores resultados em pacientes
com menos de dois anos de sintomas, fato ndo reiterado no estudo atual. Ressalta-se que a ndo
melhoria dos parédmetros neurologicos ndo significa, necessariamente, falha terapéutica. A
estabilizacdo do curso clinico progressivo da doenca é, talvez, o principal objetivo a ser
alcancado com o tratamento. Esse é outro argumento em favor do diagnostico e intervencao
precoce na MC | (comunicacgdo pessoal).

Nesse mesmo artigo, Tubbs e col. (Tubbs, Mcgirt et al., 2003a) analisaram 130 casos
operados e demonstraram que em todos 0s pacientes com siringomielia persistente, quando da
reabordagem, ndo era observado fluxo espontaneo de LCR do quarto ventriculo. Em 10
pacientes (7,7%) dessa série, foi encontrada uma membrana ao nivel do ébex que teve que ser
seccionada e os autores concluiram que a exploracdo e abertura sisteméatica do ébex sdo
manobras mandatorias. Rifkinson-Mann e col. (Rifkinson-Mann, Sachdev et al., 1987)
reportaram dois casos e discorreram que a ocluséao parcial ou total da saida do quarto ventriculo
estaria presente em até 6% da populagdo. Em 1976, Saez e col. (Saez, Onofrio et al., 1976)
numa revisao sobre a “sindrome de Arnold-Chiari” citaram oito relatos dessa oclusédo. Tubbs e
col. em outra publicagdo (Tubbs, Smyth et al., 2004), postularam que na ocorréncia de
obstrucdo mediana da saida do quarto ventriculo associada a MC 1, o fluxo pelos foramens de
Luschka pode ndo ser suficiente, pois essas estruturas se encontram comprimidas ao nivel da
JCV pela pletora local de estruturas.

A taxa de complicagdes na literatura consultada variou de 3% a 40% (Parker, Harris et
al., ; Klekamp, Batzdorf et al., 1996; Genitori, Peretta et al., 2000; Munshi, I, Frim, D et al.,

2000; Hayhurst, Richards et al., 2008), ocorrendo no presente estudo em apenas cinco pacientes
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(16,66%). Nas séries em que se compararam técnicas, o objeto comum de estudo foi a abertura
da dura-mater, sendo observado as maiores taxas de complicagdes nos pacientes com abertura
desse involucro. Na presente série, todas as complicacGes ocorreram nos pacientes do Grupo 2
(com manipulacdo da aracnoide), 0 que perfez uma taxa de 38,46% de eventos adversos para
esse grupo. Na casuistica de Yeh e col. (Yeh, Koch et al., 2006), 5,9% dos pacientes que tiveram
as tonsilas cerebelares manipuladas necessitaram de reoperacdo por complica¢fes imediatas,
enguanto na atual, ndo houve nenhum caso.

Sindou e col. (Sindou, Chavez-Machuca et al., 2002) ao compararem sua técnica de
descompressdo osteodural sem manipulacdo da aracnoide com outras séries da literatura,
concluiram que a mesma apresentava 0s mesmos beneficios clinicos em comparacéo a adicao
da manipulacdo, havendo menos complicacdes (sua taxa de complicacdo foi de 2%). Embora
ndo tenha havido diferencas com significado estatistico em sua anélise. Segundo 0s mesmos, a
abertura da aracnoide ndo garante uma maior eficidcia. Ha ainda a sugestdo de que a
manipulagdo com abertura do forame de Magendie pode ser utilizado como um procedimento
secundario (resgate) nos casos em que a circulagdo liquorica pela JCV persiste insuficiente, em
avaliacdes radioldgicas pds-operatorias.

Dois pacientes apresentaram solucos incoerciveis no periodo pds-operatério e ambos
pertenciam ao Grupo 2 (manipulado), sendo submetidos a termocoagulacdo das tonsilas. O
quadro persistiu intenso por aproximadamente oito dias, com reducdo gradativa a partir de
ent#o, até cessar por volta do 15° dia de operados. E descrita a origem central para os solucos,
especialmente nos casos persistentes e decorre de lesBes localizadas no tronco cerebral que
interfiram com circuitos neuronais especificos da regido dorsolateral do bulbo (Al Deeb, Sharif
et al., 1991; Ward e Smith, 1994; Marsot-Dupuch, Bousson et al., 1995). Eles podem resultar
de danos funcionais ou estruturais dessa regido, afetando em particular, o ndcleo do vago ou o
nacleo do trato solitario (Askenasy, 1992).

Possivelmente, a dispersdo de calor condicionada pela termocoagulacdo das tonsilas
condicionou disfungédo temporaria desses nucleos do tronco cerebral citados, havendo ulterior
retorno ao funcionamento normal. A ocorréncia episodica dessa complicacdo pode favorecer o
desenvolvimento de falhas do fechamento dura-mater, pelo aumento transitério da pressao
intra-abdominal (manobra de Valsalva) decorrente do espasmo do musculo diafragma. Com o
aumento da pressdo no compartimento abdominal, havera ingurgitamento venoso epidural
espinhal e este condicionara, em Gltima andlise, aumento transitério da pressao liquorica no

espaco subaracnoideo espinhal. A area de sutura do enxerto da dura-mater sera forcada,
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podendo promover vazamentos do LCR (fistula liqudrica). O Gnico paciente da série que cursou
com fistula transcutanea de LCR tinha cursado previamente com solucos.

Dois pacientes evoluiram para éxito letal nesta série e ambos pertenceram ao Grupo 2
(manipulado). A primeira paciente apresentou morte subita em seu domicilio no 35° dia apds a
cirurgia, tendo sido aventada a possibilidade de embolia pulmonar macica. Digno de nota é o
fato que essa paciente era portadora de acentuada cifoescoeliose de provavel origem
neuromuscular, baixo peso e fendbmeno de Raynold, porém sem doenca reumatoldgica
estabelecida. O segundo paciente apresentava uma condicdo neuroldgica bastante deteriorada
no periodo pré-operatorio, inclusive deambulava pouco e com dificuldade, e havia abolicéo
bilateral do reflexo nauseoso. No 10° dia apds a cirurgia, apresentou pneumonia grave
secundaria a evento aspirativo, vindo a 6bito no 28° dia ap0s a cirurgia. Apesar de ambas as
mortes terem ocorrido em um mesmo grupo do estudo, foi considerado que as mesmas estavam
relacionadas mais a fatores inerentes de cada paciente, do que necessariamente, a danos

adicionais condicionados pela manipulacgdo intra-aracnoidea do tecido neural.

7.2 — AVALIACAO NEUROLOGICA COMPARATIVA

Em relacdo a avaliagdo neuroldgica quantitativa global dos pacientes, mensurada pela
utilizacdo da escala EDSS nos periodos em que antecederam e sucederam a intervencao
cirrgica em cada grupo (comparagdo intragrupo), houve beneficio clinico com relevancia
estatistica quando se comparou o periodo pré-operatdrio com o periodo pés-operatério. Em
outras palavras, ambos 0s grupos se beneficiaram com as intervencBes cirargicas e isso
independeu da técnica utilizada. Contrariamente, a comparacao intergrupos dos resultados
obtidos do emprego da EDSS no periodo p6s-operatorio, ndo demonstrou, pela anélise dos
pardmetros utilizados, superioridade de uma técnica sobre a outra, ja que ndo houve diferenca
com significancia estatistica entre 0s grupos.

A avaliacdo do sistema motor pela aplicacdo da FS especifica nos periodos que
antecederam e sucederam o procedimento cirdrgico, demonstrou que na analise intragrupo,
ambas as técnicas foram estatisticamente eficazes em promover a melhora clinica dos pacientes.
Os parametros analisados na escala ndo permitem concluir se a melhora deveu-se pela simples
descompressdao da JCV, ou se a melhora motora também esteve relacionada a melhora da
siringomielia. 1sso devera ser topico especifico para estudos futuros com instrumentos
metodoldgicos adequados. Por outro lado, a comparagdo intergrupos no periodo pds-operatorio
ndo revelou diferengas com relevancia estatistica em termos de resultados. Portanto, ambas as

técnicas foram eficazes e equiparaveis em termos de beneficio motor aos pacientes.
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A avaliacdo da coordenacdo pela aplicacdo da FS especifica para funcbes cerebelares
revelou que na avaliagdo intragrupo, ambas as técnicas foram estatisticamente eficazes em
determinar melhora clinica dos parametros avaliados, quando da comparacao dos periodos que
antecedem e sucedem a cirurgia. Conforme discutido previamente, existe a presun¢édo de que
os distarbios cerebelares na MC | decorram da compresséo de suas vias no trajeto pela JCV,
portanto, pressupde-se que a melhora decorra do efeito descompressivo direto sobre a JCV. Em
contrapartida, na avaliacdo intergrupos no periodo p6s-operatdrio, do ponto de vista estatistico,
ndo foram observadas diferencas entre os resultados obtidos pelo emprego das técnicas
cirtrgicas em analise.

Na avaliacdo das funcdes do tronco cerebral pela FS especifica, observou-se que apenas
no Grupo 1 (ndo manipulado) houve beneficio com relevancia estatistica pela aplicacdo da
técnica cirdrgica que lhe foi atribuida. No Grupo 2, a comparacdo ndo alcancou relevancia
estatistica (p=0,06). Isso se deveu, possivelmente, pelo pequeno nimero de individuos da
amostra, sugerindo erro do tipo Il. Consubstanciando a assertiva prévia, ndo se obteve diferenca
estatistica quando da comparacdo de ambos 0s grupos no periodo pos-operatério, donde se
conclui que ambas as técnicas foram igualmente eficazes no tratamento dos distlrbios
compressivos do tronco cerebral na MC 1.

A FS destinada a avaliar a sensibilidade demonstrou que na andlise intragrupo houve
melhora com significancia estatistica em ambos 0s grupos apos a intervencao cirdrgica. Assim
como na avaliagdo motora, ndo ha como ser definido se esse efeito benéfico decorreu
diretamente do efeito descompressivo sobre a JCV, ou se foi pela melhora da siringomielia. Em
relacdo a comparacdo intergrupos dos resultados obtidos no periodo p6s-operatorio, ambas as
técnicas se mostraram igualmente eficazes no que tange a melhoria dos parametros da
sensibilidade.

Quando se compara os grupos em relacdo as complicacdes desenvolvidas no periodo
pos-operatério, houve diferenca com significancia estatistica (p=0,04) entre os grupos. Os
pacientes que se submeteram a técnica de manipulacao intra-aracnoidea com lise de aderéncias
e termocoagulacéo das tonsilas (Grupo 2), evolveram com mais complica¢fes no periodo pés-
operatdrio, com risco relativo calculado de 2,455 (intervalo de confianca de 1,557 a 3,869).
Essa informacdo deve ser analisada com cautela, pois ha uma chance real de se tratar de “erro
do tipo I’ e que os dois pacientes que evoluiram para 6bito no Grupo 2 terem essa associagao
mais devida ao acaso do que necessariamente a danos especificos dos procedimentos cirdrgicos
realizados nesse grupo. A prépria alocacdo do evento adverso do paciente 11 na analise €

controversa, ja que o Gbito ocorreu apos 30 dias da cirurgia.
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Do ponto de vista clinico, pdde-se inferir que ambas as técnicas foram igualmente
efetivas em promover melhoria dos parametros analisados nessa série, porém 0s pacientes
alocados no Grupo 2 evoluiram com mais complica¢es no periodo pds-operatorio. Portanto é
licito afirmar que a descompressao osteodural da JCV sem manipulagéo intra-aracnoidea seja
mais eficaz e segura para o tratamento dos pacientes portadores de MC I, quando comparada

com a adi¢do da manipulacdo intra-aracnoidea.

7.3 — AVALIACAO PELA CINE-RM DE FLUXO LIQUORICO
7.3.1 — Avaliacio no espago “C2 anterior” e “C2 posterior”

No espaco C2 anterior, a analise intragrupo comparando os periodos que antecederam e
sucederam a cirurgia revelou diferenca estatisticamente significante apenas na anélise do ASV
no Grupo 2 (manipulado). Ainda nessa mesma tendéncia, a comparag¢do intergrupos nao
demonstrou diferencas com significancia estatistica entre 0s grupos, no periodo pos-operatorio.
A inconsténcia do posicionamento dos ROI’s na analise desses parametros pode levar a grande
variabilidade de valores, o que limita a aplicabilidade préatica do estudo nesse espaco. Talvez
uma forma de minimizar essa variabilidade seja a conformacéo a “mao livre” de todo espaco
liqudrico anterior, porém ndo foram encontrados estudos na literatura que utilizaram dessa
metodologia.

A anélise do fluxo no espaco liquérico posterior ao nivel de C2 mostrou-se ainda mais
complexa, sendo necessaria a exclusdo de inimeros pacientes por ndo atingirem o padrdo de
curva sinusoidal de fluxo, considerado adequado. O estudo dos parametros de fluxo no Grupo
1 (ndo manipulado), no espaco cervical posterior, ndo demonstrou beneficio com a técnica
cirtrgica utilizada. No Grupo 2, a analise foi impossibilitada pelo nGmero muito pequeno de
pacientes remanescentes apos as exclusdes. Portanto, o estudo comparativo intergrupos também
ndo foi possivel. A exiguidade do espaco liqudrico dessa regido no periodo pré-operatorio, bem
como as alteragdes poOs-cirurgicas, tornaram a analise dessa regido bastante comprometida,
sendo muito reduzido o numero final de exames aptos para interpretacdo dos dados. Antes do
inicio da coleta, os autores consideravam a analise desse espago crucial. Acreditava-se que essa
seria a regido mais afetada na MC |. Porém no evolver do estudo, observou-se que com as
técnicas atuais disponiveis, a avaliacdo confiavel do fluxo liquorico dessa regido ainda néo é

possivel.
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7.3.2 — Avaliacio no espaco “C2 circunferencial”

Conforme ja mencionado nos resultados, os dados obtidos pela confecgdo dos ROI
circunferenciais (em todo perimetro do espaco subaracnoideo em C2) foram o0s que se
mostraram mais confidveis e reprodutiveis. O padréo sinusoidal tipico do fluxo de LCR no
espaco subaracnoideo foi obtido adequadamente em todos os pacientes, fato que ndo repetido
nos ROI nos espacos subaracnoideos anterior e posterior a medula em C2. O padrdo do fluxo
liquorico ao nivel do foramen magno é bastante irregular, por exemplo, o fluxo parece ser mais
intenso nas porgdes anterolaterais do que na linha média (Iskandar e Haughton, 2005). A
sele¢do do corte axial a ser mensurado também contribui para a alta variabilidade nos resultados
(Iskandar e Haughton, 2005). J& a influéncia da pulsatibilidade intrinseca da medula nos
resultados obtidos, ndo se configurou um problema, ja que esteve igualmente presente em todos
0s momentos da aquisi¢do das imagens (antes e apds a cirurgia) e em todos os pacientes. Os
ROI obtidos livremente nos espagos subaracnoideos anterior e posterior sdo suscetiveis a grande
variabilidade espacial, o que influenciou na uniformidade dos resultados obtidos. A melhoria
esperada do fluxo devera ocorrer tanto na regido dorsal quanto ventral (Mauer, Gottschalk et
al., 2011), validando as aquisi¢des realizadas com o ROI circunferencial. A variabilidade da
velocidade e do fluxo ao longo do espago subaracnoideo em um mesmo corte é mais frequente
em pacientes portadores de MC I, sendo esse 0 achado mais expressivo da série de Haughton e
col. (Haughton, Korosec et al., 2003) e isso decorreu da irregularidade do fluxo. Esses mesmos
autores ainda relataram a presenca de fluxo bidirecional concomitante.

Ao contrario do observado na avaliacdo clinica, ndo houve beneficio na maioria dos
parametros quando da analise intragrupo, ou seja, os valores dos parametros de fluxo liquérico
nos periodos prévio e ulterior a cirurgia ndo apresentaram diferencas estatisticamente
significantes. Nessa linha, Mauer e col. (Mauer, Gottschalk et al., 2011) ndo confirmaram em
seu estudo que a descompressao da JCV possa reverter as anormalidades da velocidade de fluxo
na MC I.

Excecdo foi feita a analise do BSV no Grupo 1 (ndo manipulado) em que houve
diferenga com relevancia estatistica entre os periodos pré e po6s operatorios. Quanto a
comparacao intergrupos, no periodo pos-operatorio, houve diferenca significativa entre eles na
avaliacdo do ASV e BSV. A técnica da descompressdo da JCV sem manipulagédo intra-
aracnoidea, empregada no Grupo 1, mostrou-se mais eficaz em relacdo ao aumento da
guantidade de LCR que transita pela JCV, fato esse determinado pelo aumento do ASV. Em
especial, o fluxo ascendente que ocorre durante a diastole cardiaca foi 0 mais beneficiado, ja

que seu montante foi significantemente maior no Grupo 1 (ndo manipulado) pela analise do
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BSV. Haughton e col. (Haughton, Korosec et al., 2003) encontraram velocidades mais elevadas
em pacientes com MC |, especialmente na diastole, quando comparados a individuos normais.
Hofmann e col. (Hofmann, Warmuth-Metz et al., 2000), analisando cortes axiais de cine-RM
na JCV em pacientes com MC I, encontraram que nos resultados calculados dos espacos
anterior e posterior em conjunto, ocorria um decréscimo significante do fluxo ascendente
enquanto o fluxo descendente ndo apresentava alteracfes. Nesse sentido é coerente a melhora
do BSV no periodo pds-operatorio, ja que essa medida expressa o volume de LCR em fluxo
ascendente pela JCV ocorrendo exatamente na diastole. E possivel que esse efeito obstrutivo,
na fase diastolica do fluxo, decorra da impactacdo das tonsilas por reducdo de forcas
viscoelasticas retrateis que atuam nessa estrutura. Ou seja, as tonsilas ndo retornariam a sua
posicdo normal apds cada expansédo sistdlica e isso decorreria de fenémenos fibroticos locais.

Conforme previamente discutido, os padrdes de fluxo liquérico sdo demasiadamente
complexos e anarquicos dentro do espa¢o subaracnoideo e talvez por isso que sua mensuragao
quantitativa possa ndo representar adequadamente o fendbmeno biol6gico em pauta. O fluxo é
turbilhonado nessa regido, em contrapartida, a leitura é realizada apenas em dire¢des paralelas
ou perpendiculares ao fluxo, sendo assim, a intensidade do sinal nessa regido tende a ser mista
(Ohara, Nagai et al., 1988).

Os resultados de alguns estudos que avaliaram a hidrodinamica do LCR na MC | séo
bastante conflituosos. Ellenbogen e col. (Ellenbogen, Armonda et al., 2000) encontraram
diminuicdo na velocidade de fluxo e reducéo do periodo de fluxo caudal ao nivel da JCV em
pacientes com mais de 3 mm de herniacéo das tonsilas. Armonda e col. (Armonda, R A, Citrin,
C M et al., 1994) descreveram a reducao do tempo de fluxo descendente ao nivel do forame de
Magendie, como o achado mais importante em sua casuistica. Seus resultados tém que serem
avaliados com cautela, pois inicialmente a leitura foi realizada em cortes sagitais medianos da
JCV. Além disso, outros achados foram dispares ao esperado, ja que todos 0s seus pacientes
apresentaram aumento no valor e no tempo da velocidade caudal ao nivel dos forames Magno
e de Magendie no periodo pos-operatdrio. O fluxo liqudrico através do forame Magno depende
mais das altera¢fes do volume sanguineo encefalico durante o ciclo cardiaco do que da forma
e complacéncia deste forame. Ja a velocidade é mais determinada pela forma e dimensdes dessa
estrutura (Haughton, Korosec et al., 2003). Portanto, a partir do momento em que se cria apos
a cirurgia, uma menor resisténcia ao fluxo, era de se esperar que a velocidade do parametro
reduzisse e ndo o contrario.

Menick (Menick, 2001) seguindo essa mesma tendéncia de equivocos, encontrou que o

valor da velocidade sistolica maxima e sua duragédo estavam diminuidos logo abaixo do forame
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Magno. Acima do forame Magno, ele encontrou que o tempo de fluxo sistolico estava
prolongado, assim como no nivel entre a segunda e terceira vértebra cervical. Ainda com
assuncdes inadequadas de causa e efeito, ele tenta explicar o motivo da retracdo tonsilar
reduzida durante a fase diastélica através da reducdo do retorno diastélico do LCR. Heiss e col.
(Heiss, Patronas et al., 1999) também descreveram que o pico da velocidade sistdlica aumenta
apos a descompressdo, apesar da area da coluna de LCR local também aumentar.

Portanto os resultados e conclusdes derivados da analise da cine-RM de fluxo liquérico
devem ser interpretados com criticismo, ja que o método carece de uniformidade de técnica
(Hofmann, Warmuth-Metz et al., 2000), ndo existindo valores padrdes definidos para 0s
pardmetros na populagdo normal, muito menos no que concerne @ MC | (Dolar, Haughton et
al., 2004). A variabilidade na definicdo do tamanho e localizacdo dos ROl também €é outra causa
de erro (Hofmann, Warmuth-Metz et al., 2000; Dolar, Haughton et al., 2004). Na MC | a
possibilidade de viés de informacdo se torna ainda mais presente, ja que o fluxo ndo €
homogéneo ao longo da JCV, aumentando a imprevisibilidade da aquisicdo dos parametros em
um mesmo individuo. Como previamente discutido, padrdes complexos de fluxo e vetores ndo
perpendiculares ou paralelos ao plano da imagem, levam a subestimacdo dos parametros
(Ohara, Nagai et al., 1988; Hofmann, Warmuth-Metz et al., 2000; Haughton, Korosec et al.,
2003). A cine-RM de fluxo do LCR avalia adequadamente apenas os fluxos laminares
(Hofmann, Warmuth-Metz et al., 2000).

Com base nos resultados obtidos pela analise do fluxo liquérico da JCV no nivel da
segunda vértebra cervical, sugere-se que o Grupo 1 (ndo manipulado) obteve uma
descompressao cirtrgica mais efetiva dessa regido, ja que a quantidade de LCR que transitou
durante a fase ascendente do fluxo foi maior nesse grupo. A partir da compreensdao que a
disfuncéo ao fluxo liquérico na MC I ocorreu especificamente nessa fase do fluxo, ou seja, na
diastole, pode-se deduzir que a descompressdo ésteodural exclusiva da JCV é uma técnica
cirurgica superior a que associa a manipulacéo intra-aracnoidea. Possivelmente esse fluxo mais
livre decorra da menor inflamacéo local e consequente menores aderéncias pds-operatorias
associadas a técnica empregada no Grupo 1.

Na opinido de Sahuquillo e col. (Sahuquillo, Rubio et al., 1994), a preservacdo da
membrana aracnoidea seria importante para evitar a contaminacao do espaco subaracnoideo por
produtos hematicos e formacao de fibrose local. A confeccdo da suspensdo do enxerto da dura-
mater conforme utilizado na presente serie, evitaria que a reagdo inflamatdria ao enxerto
permanecesse em contato direto com a aracnoide, permitindo ainda a expansdo das

leptomeninges submetidas a forca pulsatil do LCR. Oldfield (Oldfield, 2002) ratifica a opinido
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prévia e argumenta que a inflamacg&o da aracnoide e a consequente siringomielia sdo situacdes
de dificil tratamento, portanto a dissec¢do subaracnoidea deveria ser evitada ao maximo. Talvez
a violacdo da membrana aracnoide, em uma primeira abordagem cirurgica, deva ser reservada
a pacientes que apresentem inequivocas evidéncias de comprometimento inflamatorio deste
involucro  (Levine, 2004), com leptomeninges visivelmente densas e opalescentes. A
manipulagéo aracnoidea com abertura do forame de Magendie pode ser utilizada, ainda, como
procedimento de resgate nos casos que houve faléncia da descompressdo Osteodural prévia.
Os resultados provenientes tanto da analise clinica quanto radiologica devem ser
interpretados com ressalva, tendo em vista o pequeno nimero de pacientes alocados em cada
grupo, bem como a grande variabilidade das técnicas e instrumentos de mensuracdo.
Recomenda-se a continuidade do estudo e o refinamento das técnicas de cine-RM de fluxo
liqudrico da JCV. A estratificacdo da analise para pacientes com siringomielia, também se faz
necessario, na opinido dos pesquisadores. Os beneficios clinicos obtidos devem ser reavaliados

com um tempo de seguimento maior para constatar se 0s mesmos sao mantidos em longo prazo.



8 CONCLUSAO

As alteracdes dos reflexos tendinosos profundos foram o sinal

vV vV clinico mais comum da MC 1.

A andlise das duas técnicas mais comumente aplicadas no

tratamento cirdrgico da MC 1, conduzida no presente estudo, sugeriu que a descompressao
osteodural sem manipulacdo intra-aracnoidea da JCV € a forma mais adequada de tratamento
da MC I. Essa assertiva baseou-se nas seguintes evidéncias:

- Ambas as técnicas foram equivalentes em proporcionar melhoria neuroldgica dos
pacientes no periodo pos-operatdrio.

- A descompressdo da JCV associada a manipulacdo intra-aracnoidea foi associada a
mais eventos clinicos adversos, sendo o risco relativo calculado para essas complicacfes em
torno de 2,5.

- No que tange a restauracdo do fluxo liquérico ao nivel da JCV, a descompressao
osteodural exclusiva da JCV se mostrou superior em relacdo a adi¢do da manipulacdo intra-
aracnoidea ao procedimento. O montante de LCR que transita no sentido ascendente pela
regido foi significante maior nos pacientes do Grupo 1 (ndo manipulado). Considerando que o
disturbio na fase ascendente do fluxo liquérico seja a principal alteracdo na dindmica liquérica
em pacientes com MC I, a descompressdo Osteodural sem manipulacdo intra-aracnoidea se

configurou como a técnica mais adequada a ser aplicada no tratamento da MC I.
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VIRTUS IMPAVIpA
vVYywy

APENDICES

APENDICE A - PROTOCOLO DE PESQUISA NA
MALFORMACAO
DE CHIARI TIPO |

Primeira avaliacdo

1.0 Identificacéo
1.1 Nome:
1.2 Registro: Nascimento:

1.3 Naturalidade/procedéncia:

1.4 Endereco:
1.5 Telefone:

2.0 Anamnese

2.1 Tempo de inicio dos sintomas:

2.2 Sinais e sintomas

O

O
O
O
O
O

Dor topografia:
Piora com Valsalva?
Diplopia
Vertigem O Zumbido [ Perda auditiva Lado:
Disfagia consisténcia: 0 Disfonia

Alteracdo da marcha
Distarbio de esfincter Qual?

3.0 Exame Neuroldgico

3.10
3.20
3.30
3.40

O
3.50

O

3°, 4° e 6° nervos

Alteracdo do 5° nervo

Alteracédo do 7°nervo

Hipoacusia

Nistagmo

Paresia de hemivéu

Abolicéo do reflexo nauseoso
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3.80
O

O
3.900
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Alteragdo do acessorio espinhal

Alteracdo do hipoglosso

Sindrome do neurdnio motor superior

Déficit de forca

Babinski O Hoffman O Hiperreflexia
Sindrome do neurdnio motor inferior

Topografia

3.1000 Ataxia axial

L1 Ataxia apendicular
3.11 0 Alteracgdo sensibilidade téatil
3.120 Alteracdo da sensibilidade dolorosa
3.130 Alteracdo da nocdo de posicdo segmentar

3.140 Alteracdo da sensibilidade vibratoria

4.0 Exames complementares
4.1 RMdaJCV

Ectopia Tonsilar (cm):

Comprimento da cavidade siringomiélica (nimero de segmentos vertebrais):

Maéximo didmetro da cavidade siringomiélica (cm):

Maéaximo diametro da cisterna magna (cm):

4.2 Cine-RM do fluxo liquorico - velocidade méxima do fluxo em mm/s e sua relacdo

com o ciclo cardiaco nas seguintes regides:

- Fordmen magno:
- Foramen de Magendie:
- Espaco subaracnéideo ventral a medula (C2):

-Espaco subaracnoideo dorsal & medula (C2):

5.0 Complicacg0es cirurgicas

5.100 Fistula liquérica

O Tto. Clinico U DLC U Reintervengdo cirdrgica

5.200 Infecgéo de ferida

5.300 Insuficiéncia respiratéria

5.400 Hematoma de leito cirdrgico

5.500 Infeccdo respiratoria
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5.611 Trombose venosa profunda
5.700 Surgimento de novo déficit ou acentuacdo de déficit pré-operatorio
6.0 Graduacao nos Sistemas funcionais
6.1 Funcdo piramidal:
6.2 Funcdo cerebelar:
6.3 Funcdes do tronco cerebral:
6.4 Funcdo sensorial:
6.5 Funcdo intestinal e vesical:
6.6 Outras fungdes:
7.0 Graduacao na EEDS:
8.0 Outros
U Escoliose
Segmentos:
Angulo de Cobb:
O

Terceira avaliacdo (06 meses)

1.0 Anamnese
O melhora O inalterado O piora
especificar:

2.0 Exame Neuroldgico
2.10 3°,4° e 6° nervos

2.200  Alteracgéo do 5° nervo

2.300 Alteracdo do 7°nervo

2.400 Hipoacusia
O Nistagmo

2.500 Paresia de hemivéu

O Abolicao do reflexo nauseoso

2.600  Alteracéo do acessorio espinhal

2.74  Alteracdo do hipoglosso

2.800 Sindrome do neurdnio motor superior
01 Déficit de forca
O Babinski O Hoffman O Hiperreflexia
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2.900 Sindrome do neurdnio motor inferior
Topografia
2.1000 Ataxia axial

O Ataxia apendicular

2.11 0 Alteragdo sensibilidade tatil

2.120 Alteragéo da sensibilidade dolorosa

2.130 Alteracdo da nocéo de posicdo segmentar

2.1400 Alteracdo da sensibilidade vibratoria

3.0 Exames complementares
3.1RMdaJCV

Ectopia Tonsilar (cm):

Comprimento da cavidade siringomiélica (nUmero de segmentos vertebrais):

Maximo didmetro da cavidade siringomiélica (cm):

Maéaximo diametro da cisterna magna (cm):

3.2 Cine-RM do fluxo liqudrico - velocidade maxima do fluxo em mm/s e sua relacdo
com o ciclo cardiaco nas seguintes regides:

- Fordmen magno:

- Foramen de Magendie:

- Espaco subaracnoideo ventral a medula (C2):

-Espaco subaracndideo dorsal a medula (C2):

4.0 Graduacao nos Sistemas funcionais
4.1 Funcéo piramidal:
4.2 Funcéo cerebelar:
4.3 Fungdes do tronco cerebral:
4.4 Funcéo sensorial:
4.5 Funcdo intestinal e vesical:

4.6 Outras funcoes:
Graduacéo na EEDS:

5.0 Outros
U Escoliose
Segmentos:
Angulo de Cobb:
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APENDICE B - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

PESQUISA: Tratamento cirargico da Malformacdo de Chiari tipo I: avaliacdo da manipulacédo
da membrana aracnoéide e das tonsilas cerebelares.

ORIENTADOR: Prof. Dr. Marcelo Moraes Valenca.

PESQUISADOR RESPONSAVEL: Claudio Henrique Fernandes Vidal.

Endereco do pesquisador responsavel: Rua Jose de Alencar, 916/203, llha do Leite, Recife-PE.
CEP: 50070-030. Telefones: 32226363/88188820.

Endereco Comité de Etica em Pesquisa da UFPE: Av. Prof. Moraes Régo, s/n, Cidade
Universitaria, 50670-901 — Recife-PE - Tel/Fax: (81) 2126-8588;cepccs@ufpe.br

TERMO DE ESCLARECIMENTO

OBS- Esse termo de consentimento pode conter palavras que vocé ndo entenda. Peca o
pesquisador que explique as palavras ou informacdes ndao compreendidas completamente.

Vocé é portador de uma doenca congénita da regido de transicao do cranio com a coluna
cervical, denominada Malformacdo de Chiari tipo I, que decorre da descida de algumas
estruturas do cranio para a coluna, por ser essa cavidade craniana bastante apertada, e esse
processo provavelmente é o condicionante dos seus sintomas e dificuldades que vocé vem
apresentando. Pelo fato desse seu problema necessitar de tratamento cirdrgico, vocé estar sendo
convidado a participar do estudo “Tratamento cirargico da Malformagdo de Chiari tipo I:
avaliagdo da manipulagéo aracnoidea e das tonsilas cerebelares”.

O objetivo desse estudo é avaliar o beneficio da manipulacdo da membrana aracndide e
da coagulacédo e/ou aspiracdo das tonsilas cerebelares no manuseio cirtrgico dessa condicéo.
Para tanto, o estudo constara de dois grupos: 1. Onde sera realizado o procedimento em anélise;
2. Serd realizada apenas a descompressao da JCV. Vocé podera ser colocado em qualquer dos
grupos, j& que se trata de uma avaliacdo randomizada. Adiantamos que ambas as técnicas
cirdrgicas sdo seguras, e sdo as rotineiramente mais utilizadas para o tratamento dessa doenca.
O primeiro grupo teria a vantagem hipotética de uma descompressao mais efetiva, embora haja
manipulacgéo efetiva do tecido nervoso. Ja no segundo, a descompressao embora seja menor,
pode ser tdo efetiva quanto no primeiro grupo, e sem a necessidade de manipulagéo do tecido
neural.

Os procedimentos propostos trardo melhora clinica em 80 a 90% dos pacientes, sendo
que as alteracbes que apresentam menos que dois anos de duracdo, sdo as que mais se
beneficiam [54]. Porém mesmos os déficits ja instalados e que ndo regridam com o tratamento,

possivelmente terdo seu curso clinico estacionado. Fistula liqudrica, que corresponde ao
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vazamento pela ferida é relatada em até 10% dos procedimentos [55], sendo essa a morbidade
associada mais frequente. A mortalidade em ambos os grupos varia de 0 a 3% [22, 24].

Caso vocé participe, sera necessario realizar um RM da JCV associada a uma Cine-RM
do fluxo liqudrico no periodo que antecede a cirurgia, e com seis meses apds o procedimento.
Avaliacdes neuroldgicas periddicas serdo realizadas em: antes ao procedimento, com trés
meses, e com seis meses apos a cirurgia. Os dados constardo em um prontuario especifico. Caso
haja necessidade, vocé entrara em contato diretamente no Hospital (IMIP), com o pesquisador,
ou através de telefone, para resolucéo do problema.

As informagdes complementares serdo fornecidas conforme solicitadas. Sua
participagdo na pesquisa é facultativa, inclusive podendo o consentimento ser revogado a
qualquer momento, sem prejuizo na continuidade do seu tratamento. Pela sua participacdo no
estudo, ndo lhe serd pago nenhuma quantia em dinheiro. Todas as despesas necessarias para a
realizacdo da pesquisa seré viabilizada pelo pesquisador. Havera garantia da manutencdo do
sigilo do seu nome durante o estudo, sendo sua identificacdo realizada por nimero.
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE, APOS ESCLARECIMENTO.
Eu, , li elou

ouvi o esclarecimento acima e compreendi qual o proposito do estudo, e a quais procedimentos
serei submetido. A explicacdo que recebi esclarece os riscos e beneficios do estudo. Eu estou
ciente que sou livre para interromper minha participagdo a qualquer momento, sem justificativa
da minha decisdo, e que isso ndo afetara meu tratamento. Sei que meu nome nao seré divulgado,
que ndo terei despesas e ndo receberei dinheiro por participar do estudo.

Eu concordo em participar do estudo.

Recife de de 20

Paciente

Testemunha

Testemunha

Pesquisador
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APENDICE C - DADOS GERAIS DOS PACIENTES

Disfungdes
tempo de 3°,4°e Siringomielia
Paciente idade género grupo sintomas s e . 9°e 10° 11° ataxia ataxia Préprio- sensibilidade . Moto iringomietl
6 nistagmo i . ~ piramidal A na RM
(anos) nervo nervos nervo axial apendicular cepgao dolorosa neuronio
nervos
sim sim (hemicorpo sim
1 29 M 1 8 ndo ndo sim sim ndo sim sim (m.m.i.i.) sim (m.m.i.i.)  (hemicorpo esq) P sim (Ml esq) ndo
esq) a
sim (hemicorpo  sim (MS esq e sim sim (hemicorpo sim sim
2 37 M 2 5 nao sim sim ndo nao ndo . P L q (hemicorpo P (hemiparesia ndo
dir) m.m.i.i.) esq)
esq) esq)
3 53 M 1 8 ndo ndo ndo sim nao ndo sim (hemlcorpo sim (m.m.i.i.) ndo ndo sim S'"T . nao
dir) (m.m.i.i.)
sim sim
4 37 F 2 2 ndo ndo ndo ndo ndo ndo sim (Ml esq) sim (m.m.i.i.)  sim (Ml esq) nao (monoparesia nao
crural)
5 37 M 2 2 ndo sim sim sim ndo sim sim (m.m.i.i.) sim (m.m.i.i.) nao nao sim nao ndo
sim
6 49 M 1 4 ndo ndo ndo ndo ndo sim sim (m.m.i.i.) ndo ndo ndo ndo ndo
7 51 F 2 3 n3o n3o ndo ndo n3o n3o sim (MS dir) sim (Ml dir e ndo sim (MS dir) sim (teFrapa- sim sim
m.m.s.s.) resia)
< < ~ ~ « ~ ~ sim (4 - ~ . ~ nao
8 50 M 1 6 nao nao nao nao nao nao Nao nao nao sim nao
membros)
" " - - " - ) sim (MS ) . . sim
9 46 F 2 2 n3o n3o ndo ndo n3o n3o ndo sim (MS esq) esq) sim (MS esq) sim sim (MS esq)
. sim
sim
10 16 M 1 5 ndo ndo ndo ndo ndo ndo ndo sim (m.m.i.i.) (hemitorax sim (HTX esq) sim nao
esq)
im(a .
11 37 F 2 4 ndo ndo ndo ndo ndo ndo sim (m.m.i.i.) sim ( nao sim (m.m.s.s.) sim sim (MS esq) sim
membros)
sim sim
im(a im (hemi im (04 .
12 52 F 1 2 ndo ndo ndo sim ndo ndo ndo sim ( (hemicorpo sim (hemicorpo sim sim
membros) esq) esq) membros) (m.m.s.s.)
13 26 F 2 3 sim ndo ndo sim ndo sim sim (m.m.i.i.) sim (M1 dir) ndo nao sim sim (MS esq) sim
« « . . ~ . . . sim (4 ~ ~ . ~ sim
14 45 F 1 5 nao nao sim sim nao sim sim (m.m.i.i.) nao nao sim nao
membros)
5 5 , , 5 ) ) ) . im (Ms . im (MS ; ndo
15 21 M 2 3 n3o n3o sim sim n3o sim sim (4 membros)  sim (m.m.i.i.) sim ( sim (MS esq) sim ( _esq / ndo
esq) M1 dir)
16 52 M 1 3 ndo ndo ndo ndo ndo ndo ndo ndo ndo sim (MS dir) sim (MS dir) ndo sim
17 51 M 2 1 n3o n3o ndo ndo sim n3o ndo sim (M1 dir) ndo ndo sim (MS dir) sim sim
. ~ ~ ~ ~ - ~ . o ~ . . im (MS i
18 38 F 1 14 sim n3o ndo ndo n3o n3o ndo sim (Ml esq) ndo ndo sim (M1 dir) Slal(dir) € sim
sim (hemicorpo sim sim
19 43 F 2 2 n3o n3o ndo ndo n3o n3o ndo sim (m.m.i.i.) ndo p (hemiparesia sim

esq)

esq)
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27

28

29

30

31

32

28

43

39

36

30

32

32

25

38

49

48

50

48

1,5

10

0,25

15

13

sim

sim

sim

sim

sim

sim

sim

sim (hemicorpo
esq)

sim (MS dir)

sim (MS esq)

sim (MS esq)

sim (MS esq e
m.m.i.i.)

ndo

nao

sim (MS esq)

sim (M1 dir)

sim (MS
esg/m.m.i.i.)

sim (m.m.i.i.)

sim (4
membros)
sim (MS dir/
m.m.i.i.)
sim (4
membros)

sim (m.m.i.i.)

sim (4
membros)

sim (Ml esq)

sim (MS
esq)

sim (MS dir)

sim (m.m.s.s.)

ndo

sim (MS dir)

sim (MS esq)

sim (MS dir)

sim (hemicorpo
dir)

sim (MS esq)
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sim (MS dir)

sim
(hemiparesia

dir)

sim

sim

sim
(hemiparesia

esq)

sim (MS dir)

sim (MS dir)
sim

(hemiparesia
dir)

sim (M1 dir)
sim
sim

sim (M1 dir)
sim

(hemiparesia
dir)

sim

sim
(m.m.s.s.)

ndo

sim (m3os)

ndo
sim (MS dir)
nao

ndo

nao

sim

sim

sim

sim

sim

sim

sim

sim

sim




ANEXOS

ANEXO A -SISTEMAS FUNCIONAIS DA EEDS

o
vV vV Funcdo piramidal

© a k~ w e

<

o &~ w0 2o

V.

0. Normal
Alterada sem disfuncéo.
Disfuncdo minima.
Paraparesia ou hemiparesia leve a moderada; monoparesia severa.
Paraparesia ou hemiparesia acentuada; tetraparesia moderada; monoplegia.
Paraplegia, hemiplegia ou tetraparesia acentuada.

Tetraplegia.

Desconhecido.

Funcdo Cerebelar

Normal.

Alterada sem disfuncdo.

Ataxia leve.

Ataxia axial ou apendicular moderada.
Ataxia severa, todos 0s membros.

Incapaz de realizar movimentos coordenados em virtude da ataxia.

Desconhecido.

X. Utilizado ap6s cada nimero quando a fraqueza (grau 3 ou mais) interfere na realizacéo

do teste.

w M 2o

Funcdes do tronco cerebral

Normal.

Apenas sinais.

Nistagmo moderado ou outra disfuncdo leve

Nistagmo severo, marcante fraqueza extra-ocular, disfun¢cdo moderada de outro nervo
craniano

Disartria acentuada ou outra perda acentuada da fungéo.

Incapacidade para engolir ou falar.
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V. Desconhecido.

N Bo

Funcdo Sensitiva

Normal.

Reducéo da sensibilidade vibratdria ou grafoestesia apenas, em um ou dois membros.
Reducdo leve na sensibilidade tatil ou & dor, e/ou moderada reducéo na palestesia em
um ou dois membros; reducéo da palestesia apenas, em trés ou mais membros.
Reducdo moderada na sensibilidade tatil, a dor ou nocdo de posicdo segmentar, e/ou
essencialmente apalestesia em um ou dois membros; reducéo leve na sensibilidade tatil
ou dolorosa, e/ou moderada reducéo de todos os testes de propriocepg¢ao em trés ou mais
membros.

Acentuada reducdo da sensibilidade tatil ou dolorosa, ou perda da propriocepgao
sozinha ou combinada, em um ou dois membros; moderada reducdo da sensibilidade
tatil ou dolorosa e/ou perda proprioceptiva acentuada em mais de dois membros.

Perda completa da sensibilidade em um ou dois membros; ou redugcdo moderada da
sensibilidade tatil ou dolorosa e/ou perda da propriocepc¢do na maioria do corpo abaixo
da cabeca.

Perda da sensibilidade abaixo da cabega.

V. Desconhecido.

o 0k~ w

Funcao intestinal e vesical

Normal.

Leve hesitacdo, urgéncia ou retencédo vesical.

Moderada hesitacdo, urgéncia ou retencdo intestinal ou vesical, ou incontinéncia vesical
eventual.

Incontinéncia urinaria frequente.

Necessidade de cateterizagdo urinéria freqlente.

Perda da funcéo vesical.

Perda da funcéo intestinal e vesical.

V. Desconhecido.

0.
1.

Outras funcdes

Nenhuma.

Algum outro sinal neurologico atribuivel a8 MC 1.

V. Desconhecido.
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PONTUACAO FINAL NA EEDS
0. Exame neuroldgico normal (todos os SF grau 0).

1. Sem disfuncdo, sinais minimos em um SF (grau 1).

1.5.Sem disfun¢do, minimos sinais em mais de um SF (mais de um grau 1).
2.0. Minima disfun¢do em um SF (um SF grau 2, outros 0 ou 1).
2.5. Minima disfuncdo em dois SF (dois SF grau 2, outros 0 ou 1).

3.0. Disfuncdo moderada em um SF (um SF grau 3, outros 0 ou 1), ou disfuncao leve em
trés ou quatro SF (trés ou quatro SF grau 2, outros 0 ou 1). Ainda mantém deambulacao

completa.

3.5. Deambula sem dificuldades apesar de disfun¢cdo moderada em um SF (um grau 3) e um

ou dois SF grau 2; ou dois SF grau 3; ou cinco SF grau 2 (outros 0 ou 1).

4.0. Mantém capacidade de deambular sem apoio, auto-suficiente em pé e por
aproximadamente 12h por dia, a despeito de disfuncdo severa relativa , consistindo de um
SF grau 4 (outros 0 ou 1), ou combinacdes de graus menores que excedam os limites

prévios. Habilidade para deambular sem apoio ou paradas por 500m.

4.5. Deambula sem apoio, mantendo-se em pé boa parte do dia, capaz de trabalhar por um
dia inteiro, pode por outro lado ter alguma limitagéo para atividades ou requerer assisténcia
minima; caracterizado por disfuncdo severa relativa, usualmente consistindo em um SF grau
4 (outros 0 ou 1) ou combinacBes de menor grau que excedam os limites prévios. Capaz de

andar sem apoio ou paradas por 300 metros.

5.0. Deambulagdo sem apoio ou paradas por 200 metros; disfungdo acentuada o bastante
para impossibilitar as atividades diarias completas (trabalhar um dia inteiro sem provisfes
especiais). Usualmente SF equivalente a um grau 5 (outros 0 ou 1); ou combinagdes de

graus menores excedendo as especifica¢fes para o nivel 4.0).

5.5. Deambulacdo sem apoio ou repouso por 100 metros; incapacidade acentuada o
suficiente que impossibilita a realizagdo das atividades diarias completas. Usualmente SF
equivalente a um grau 5 (outros 0 ou 1); ou combinagdes de graus menores excedendo as

especificacbes para o nivel 4.0).
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6.0. Assisténcia intermitente ou unilateral constante (bengala, muletas ou suporte) para
andar por 100 metros com ou sem parada. Usualmente SF com mais de dois graus 3.

6.5. Assisténcia bilateral constante (bengala, muletas ou suporte) para andar 20 metros, sem

repouso. Usualmente SF sdo combinagdes com mais de dois graus 3.

7.0. Incapaz de deambular por mais de 5 metros, ainda que com ajuda, sendo essencialmente
restrito & cadeira de rodas; capaz de conduzir a si mesmo numa cadeira de rodas comum,
bem como entrar e sair dela; capaz de permanecer em cadeira de rodas por até 12 horas ao
dia, inclusive podendo estar empregado (usualmente SF sdo combinag¢fes com mais de um

grau 4; muito raramente, grau piramidal 5 apenas).

7.5. Incapaz de realizar mais que alguns passos apenas; restrito a cadeira de rodas; pode
necessitar de auxilio para transferéncia para cadeira de rodas; capaz de se conduzir, porém
ndo em uma cadeira de rodas comum por um dia inteiro (usualmente SF sdo uma

combinagdo com mais de um grau 4).

8.0. Essencialmente restrito & cama ou a cadeira ou locomove-se com dificuldades numa
cadeira de rodas, porém capaz de permanecer fora da cama boa parte do dia; mantém
capacidade de auto-cuidados; geralmente usa efetivamente os bracos (usualmente SF com

combinacBes de graus 4 em varios sistemas).

8.5. Restrito a cama a maior parte do dia; retém alguma funcéo dos bragos; capaz de alguns

autocuidados (usualmente SF com combinacGes de graus 4 em Varios sistemas).

9.0. Paciente dependente de terceiros e restrito a cama; pode se comunicar e alimentar

(usualmente SF com combinacdes de graus 4 em varios sistemas).

9.5. Paciente completamente dependente do cuidado de terceiros; incapaz de se comunicar
efetivamente, ou se alimentar/engolir (Combinagéo de SF quase todos grau 4).

10. Morte pela doenga.
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ANEXO C - PRIMEIRO TRABALHO DA TESE PUBLICADO

DOI: 10.1580/0004-282X20130047

HISTORICAL NOTES

Craniovertebral junction malformation in
Northeastern Brazil: the myth of the Dutch
colonization

Malformagcao da juncao craniovertebral no Nordeste do Brasil: o mito da
colonizagao Holandesa

Claudio Henrique Fernandes Vidal', Joocil Corlos da Sitva?, Cicero José Pacheco Lins?, Alessondro Mertens
Broiner-Limo*, Morgelo Moroes Volenga™

ABSTRACT

Tre high prevalance of craniovertebral jurction malformation in Northesstern Brazil mistorically associated with brachycaghalic bictype
(Hat head?, also comman in this reg on, It has been pastulated that this trait was intraduced to this region by the Outch durng tha colonigl
paricd in Brazil's histary. Based or the confrontation of this paradigm against some higtorical facts, the authors cenclyded that the
brachycaphalic phenatype was inherited from prehistoric ancestors (Amerindians) whi wears alrsady living n this region when white Europaan
men arrived,

Key words: platybasia, brachyceptalic botype, cranial junction matformation.

RESUMO

A alta prevaléncia de malformacao da jungéo craniovertsoral no Nordesta do Brasil & mustoricaments associada 80 bedtipo braguicefalico
{cobega chatal, tambam comum nessa regldo. Postula-se qua essa caracteristica tenna side introduzida na ragido pelos holandesas durante
0 pariodo coloniai de Mistoria do Brasid. Com base na confrontagao dasee paradigma com alguns fatos nstoncos, os sutores concluem que o
fandtipo braquicafalico foi herdado de ancestrais pré-histricos {amerindios) que j& natitavam & fegiao no momento da chegada do homem
DIANCD BUrODEL.

Palavras-Chave: platibas:a, bittipa braguicefalico, maltormagao da |jurgao cranicvertedral.

The high prevalence of craniovertebral junction (CV])
malformation among the population born in Northeastern
Brazil has been described for a long time™. Tt is usually
associated with brachycephalic biotype (flat head). that 18
common in this region.

Virchow's seminal works described higher levels of basilar
invagination among inhabitants of the slands of the North Sea.
the Netherlands and the Territory of Bremen (apud Silva)'
Silvir’ also described a doctoral thesis about this theme developed
by Bogtstra in 1864 in the Netherlands. No other correlation
was found between CV] malformation and the Dutch,

Despite the lack of any specific publication about this issue,
it is widely accepted that the high prevalent rates of CV]

malformation among individuals born in Northeastern Brazil
came from miscegenation with the Dutch during the colonial
period of Brazil s history’, The purpose of this article was to
confront this paradigm against historical facts in order to verify
the veracity of this assertion.

DUTCH'S HABITS DURING THE COLONIAL PERIOD

During their brief stay in Northeastern Brazil, the Dutch
preserved the same habits of thelrhomeland. In contrast to the
Portuguese, which adapted very well to the local Amerindian
culture, the Dutch that came here were people from the city

Seatgraduate Program o1 Neuropaychiatry and Bahavoral Sciences, Haalth Scisrces Canter, Fedaral University o Peenamboce (UFPE), Rocife PE. Brazii.

‘Neurasurpeon, Haalth Sciences Center, UFPE, Reciie PE. Brazd,
Resdurnt of Meurasurgary, Health Sclences Canter, UFPE, Recite PE_ Brazl|
‘Radiciogist, Haalth Scinces Center. UFPE, Recfe PE, Brazi

Correspandence: Claudio Faancue Fernandes Vidal; Aua Francisco da Cunha 206,51020-041 Recfe PE - Brasil, E-malli vida clatio@ig.com br

Conflict of interest: Thare is ro confuct of mtarast 1o daclzra

Reacaned 13 Cetobar 201 2; Recavad in firal form 07 November 2012 Acceated 14 Novembar 201 2.
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and they imported from Europe all sorts of products, includ
ing basle subsistence items, Thelr diot was besed on aleohol
conserves and salt, They ate just flour made from wheat be
cause they dudn’t accept eating flour made from manioc?
These formal habits and customs were also present in
their interpersonal relationships For sexual satisfaction,
women were brought from the Dutch court, Stvi' described the
Dutch as with little affection to “sexual exoticism”. During
this time, a large amount of the families from Pernambuco
descended from a common Portuguese ancestor, Jerdnimo

de Albuguerque, wso called “The

Adam of Pernambuco™
This fuct Hlustrates the indulgence of the Portuguese in crosshred
unons during this ime

These historical arguments allow the supposition that the
contribution of the Dutch people to the ethnleal constitution
of Brazil’s Northeastern population was not so significant
Another fuct to confirm this hypothesis was the short time
of their dominion in this region, of only 24 vears. Another
interesting observation is that the brachycephalic phenotype
encompasses the whole territory of Northeastern Brazil,
and this is far beyond the area of Dutch dominion during
the colonial period of Brazil's history, During its peak. the
Dutchs dominion in Brazil was in territories that ranged
from Maranhao, in the north, to the Sio Francisco River, in
the south, but this dominion wis restncted to the coast ling

[nstead, brachycephaly is more prevalent among people from
g peoy

the Northeastern hinterdund (personal communication).

THE BRACHYCEPHALIC PHENOTYPE HAS STILL BEEN
PRESENT IN THE NORTHEASTH OF BRAZIL SINCE THE
PREHISTORIC PERIOD

In accordance with the more accepted theory, native

inhabitants (before Columbus) of the Americas came from

Vidal CHF. Anexos, 2014

the Asiatic continent und settled through the Bering Strait,
between 12,000 and 30,000 years ago®, corresponding to the last
glacial era. ‘Then, there occurred dispersion throughout the
continent, from Siberia to the extreme tip of South America
Climate conditions during this time favored @ high degree of
population isolation and genetic drift®,

In relation to cranial morphology, America’s natives were
split Into two categories. The first one was characterized by
long and narrow neurocraniums with low supertor fuces (nose
and orbits). They lived daning the Paleomndian pened ( from 8,000
o 12,000 years ago). ‘The second group was charucterized by
short and wide neurocraniums, with high faces (including
nose and orbits). They lived during the Archaic period (less
than 8,000 veurs ago)

Two distinet scenarios have been raised to explain the
morphological duality of the ancient eranium’s form from
South America, The first of them explaing that these (wa
dillerent morphologies already arrived distinet in the New
World,

continent arrived in America between the final phase of the

that I8 two different populations: from the Astatic

PMeistocene age wnd the beginning of the Holocene, The second
augtalng that Paleoamerican morphology (older) orlginated the
Amerindian morpbology (newer) by means of a local micro-

ovolutionary process, notably, genetic drift

he exciavation of the archaeologcal site of*Furnado Estrage”
In “Brejo da Madre de Deus” city, Agreste of Pernambuco State
began In 1985 In an area of 125 m’, 83 human skeletons were

discovered and dated from Z000 years agn. There wers also ves-
tiges of older inhabitants, dated between 3,000 and 11,000 years
o, formed by prehistoric microfauna residues®

Regardless if they had emigrated from Asia with thest
phenotypic features or if they had developed it locally by

microevoluts

nary processes, studies of biologic anthro-

pology disclosed that the rescued skeletons belonged to

& population of brachycephalic individuals (Figs | and 2).
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In this population, high frequencies of flaws of the ciasing of
the neural arches (32.73%) and extranumerary lumbar vertebra
(36%) were described. With lesser frequencion, flaws of the
vertebral segmentation, structural defects of the ribs, dwarf-
tam and abnormalities of the plates of the sternum were also
described”, The high concentration of snomalies related with
the development of the paraxial mesoderm may be linked
to wome genetic disorder”. The high index of consanglinity
among this population, resulting from endogamous behavior,
may explain the dissemination of some aberrant genetic con-
ditions*, On the other hand, spinal dysrafisms are strongly
related to environmental conditons, especially dietary habita®.
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The Hmitation of nutrients in the rogion where the popula-
tion lived could have unleashed the habitual intake of some
teratogenic reglonal nutriment”,

In conclusion, based on historical facts discussed, it is licit to
assume that the brachycephalic phenotype, so common among
the people from Northeastern Brazil, was nherited from pre-
historic ancestors (Amerindians) that had already lived in this
reglon when white European men arrived. The short period of
time of Dutch dominion in this regon and thedr restrictive so-
clal habits curtailed the contribution of this ethnic group to the
miscegenation process that culminated with the actual physical
wspects typical of the people from Northeastern Brizil,
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