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CASO CLINICO/CASE REPORT
Sindrome de Brown-Séquard Associado a Herniacao Medular
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Resumo

A herniacdo medular é uma condicdo rara caracterizada pela herniacdo de um
segmento da medula através de um defeito na dura-mater. Alguns casos tém sido
descritos em associacdo com uma histéria prévia de cirurgia medular ou trauma-
tismo, mas na maioria 0 mecanismo subjacente ndo é conhecido. A apresentacao
clinica mais comum ¢é a sindrome de Brown-Séquard. Apesar de a imagem medular
mostrando o deslocamento anterior da medula no segmento afetado ser muito ca-
racteristica, a interpretacado errada dos achados nao é infrequente levando a atrasos
de anos no estabelecimento do diagnéstico. A correcao cirtrgica do defeito dural
tem-se mostrado eficaz na prevencdo da progressdo dos sintomas, resultando mui-
tas vezes em melhoria. O conhecimento das caracteristicas clinicas e imagiolégicas
mais tipicas pode ajudar a reconhecer novos casos mais precocemente.

Abstract

Spinal cord herniation is a rare condition characterized by herniation of a spinal
cord segment through a dural defect. Some cases have been described in asso-
ciation with a previous history of spinal surgery or trauma, but in most cases the
underlying mechanism is unclear. The most common clinical presentation is a Brown-
Séquard syndrome. Although typical spinal cord imaging showing a ventral displace-
ment of the thoracic segment is very characteristic, misinterpretation of the findings
is not uncommon, leading to diagnostic delay of several years. Surgical repair of the
dural defect has been shown to be effective in preventing symptoms progression,
often resulting in improvement. Knowledge of the most typical clinical and imaging
findings may help to recognize new cases earlier.
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Introducao

A herniacao medular constitui uma causa rara de mie-
lopatia progressiva. Caracteriza-se pelo deslocamento
anterior da medula através de um defeito na dura-mater.'
Afeta predominantemente individuos de meia-idade, em
particular do sexo feminino, mas o mecanismo subjacente
ao defeito dural ndo é conhecido."? O segmento torici-
co é o mais frequentemente envolvido. Clinicamente, a
compressdo das estruturas nervosas pode resultar em
diversas apresentacoes, sendo a sindrome de Brown-
-Séquard a mais frequente, com agravamento indolente
geralmente ao longo de anos.? Viérios procedimentos
cirtrgicos tém sido usados para o encerramento do de-
feito dural.> Mesmo doentes com sintomas prolongados
beneficiaram do tratamento.? Neste artigo sdo descritos
dois casos de herniacao medular, que os autores confron-

taram com a literatura disponivel sobre o tema.

Caso Clinico 1

Homem de 58 anos de idade, foi enviado a consulta
de Neurologia por dificuldade na marcha com dois anos
de evolucdo. Notava uma dificuldade progressivamente
maior na deambulacdo e tinha a percecao de arrastar a
perna direita. Nos ultimos 6 meses referia também uma
sensacdo de dorméncia em todo o hemicorpo esquer-
do, abaixo do bordo costal. Quando surgiram os sinto-
mas sensitivos foi realizada uma ressonancia magnética
(RM) dorsal que identificou uma pequena lesao epidu-
ral antero-lateral direita em D6-D7, que foi atribuida a
material discal extrusado com aderéncia tecal, condicio-
nando uma discreta retracao focal do cordao medular
nesse nivel (Fig. 1). O doente realizou fisioterapia, acu-
puntura e mesoterapia sem notar melhoria. Quando foi
observado na consulta de Neurologia ndo tinha défice
de forca, mas apresentava uma discreta assimetria do
volume muscular nos membros inferiores sugerindo li-
geira atrofia no membro direito, e ténus ligeiramente
espastico e apresentava também um nivel sensitivo algi-
co esquerdo em D7-D8. Optou-se por vigiar a evolucao
do quadro em consulta verificando-se, passado um ano,
que tinha havido agravamento dos défices neurolégicos.
O doente mantinha as alteracoes da sensibilidade algica
a esquerda, mas apresentava agora fraqueza muscular
no membro inferior direito (grau 4), com maior expres-
sdo da atrofia muscular, hiperreflexia e reflexo cutaneo-
-plantar em extensao, e a sensibilidade vibratéria es-

tava ligeiramente diminuida face ao membro inferior

Figura 1. Imagem sagital de RM ponderada em T2 com
evidéncia de deslocamento anterior focal da medula a
nivel D6-D7 (seta), obliterando o espago subaracnoideu
anteriormente.

contralateral (19 e 24 segundos, respetivamente). Nos
meses anteriores tinha notado alguma irregularidade do
transito intestinal, com periodos de obstipacao, e refe-
ria perdas de urina cada vez mais frequentes. Quando
foi questionado referia também queixas sugestivas de
disfuncao erétil. Foi entdo repetida a imagem medular
por RM (Fig.s 2A e 2B), observando-se em D6-D7 o
deslocamento ventral focal da medula em relacdo com
herniacao medular a esse nivel, através de um defeito
dural. O caso foi apresentado a equipa de Neurocirur-
gia, tendo sido proposta a corregao cirdrgica da hernia-
¢ao medular e do defeito da dura-mater. Com o doente
colocado em decubito ventral e sob anestesia geral, foi
realizada uma incisdo cutanea e o afastamento das mas-
sas musculares bilateralmente expondo a coluna dorsal.
Realizou-se uma laminectomia D5-D6-D7 permitindo
a visualizacdo do defeito dural. Procedeu-se a abertura
longitudinal da membrana e sua suspensao lateral segui-
da da secgiao dos ligamentos dentados bilateralmente
para acesso a medula herniada. Foi efectuada a seccao
das aderéncias durais com libertagao medular. A medu-
la foi reposicionada no canal. Colocou-se um substitu-

to sintético para reforcar a dura internamente, que foi
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Figuras 2A e 2B. Imagem sagital (A) e axial (B) de RM pon-
derada em T2, um ano apds a primeira (Fig. 1), mostrando
a herniacdo medular paramediana direita através de um
defeito dural (setas amarelas).

encerrada com monofilamento 4 zeros, procedendo-se
por fim ao encerramento dos tecidos moles e pele. Nao
ocorreram complicagdes relacionadas com a cirurgia.
Cerca de 4 semanas ap6s a intervengao o doente apre-
sentava melhoria do défice de forca no membro inferior
(grau 4+) e das queixas esfincterianas urinarias e obsti-
pacao, mantendo estabilizacdo do quadro neuroldgico
nas avaliagdes subsequentes. Fez novamente RM dorsal
12 meses apéds a cirurgia, documentando a integridade
da membrana dural, sem evidéncia de nova herniacao

ou compromisso medular (Fig. 3).

Figura 3. Imagem sagital de RM ponderada em T2 mos-
trando o reposicionamento da medula no canal vertebral,
sem evidéncia de herniacdo, e com evidéncia de hipersinal
focal em relagdo com é&rea de mielomalécia sequelar (seta
amarela).

Caso Clinico 2

Mulher de 75 anos de idade, tinha antecedentes de
hipertensao arterial e intervengao cirtrgica aos 65 anos
de idade por um quadro medular, tendo sido subme-
tida a uma laminectomia D4-D5 com remocao de um
quisto aracnoideu. De acordo com a informagao regis-
tada no seu processo clinico, apresentava uma sindrome
de Brown-Séquard nao tendo beneficiado da cirurgia
e mantendo agravamento progressivo ao longo dos
anos, apesar dos tratamentos de fisioterapia. Aos 75
anos foi observada em consulta de Neurologia, referin-
do queixas de dorméncia no membro inferior direito e
fraqueza no membro inferior esquerdo, com limitacao
da marcha, necessitando de uma canadiana. A observa-
cdo apresentava um nivel sensitivo algico em D5-D6 a
direita, e um défice de forga muscular no membro in-
ferior esquerdo (grau 4-), com marcada espasticidade,
hiperreflexia e diminuicdo da sensibilidade vibratéria a

nivel maleolar externo, tibial anterior e crista iliaca (14
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segundos). Nos Ultimos 5 anos queixava-se também
de incontinéncia urinaria. Foi solicitada uma RM dorso-
-lombar que revelou, a nivel D4-D5, a presenca de uma
distorcao focal anterior da medula com apagamento do
espaco sub-aracnoideu pré-medular, em relacio com
herniacdo medular ventral (Fig. 4). Foi efetuada a com-
paracao com uma RM que realizou 10 anos antes (Fig.
5), apds a remocao do quisto aracnoideu, verificando-
-se que ja nessa altura estavam presentes os achados
identificados na RM mais recente. Foi proposta a cor-
recdo cirurgica da herniagaio medular. Com a doente
em decubito ventral e sob anestesia geral, foi efetuada
uma abordagem posterior a coluna dorsal, comecando
pela incisao cutanea sobre a cicatriz cirdrgica prévia e
afastamento das massas musculares bilateralmente para
reabertura e ampliacdo da laminectomia D4-D5. Poste-
riormente procedeu-se a abertura longitudinal da dura e
seccdo dos ligamentos dentados bilateralmente aceden-
do a medula herniada, que foi dissecada dos bordos do
defeito dural e recolocada na posigao normal dentro do
canal vertebral, com um reforco ventral com uma es-
ponja de gelatina para contrariar a herniagao. Por fim foi
colocado um substituto de dura intradural e encerrado
o orificio com monofilamento 4 zeros, encerrando-se

os tecidos moles e pele. Nao ocorreram complicagdes,

Figura 5. Imagem sagital de RM ponderada em T2,

realizada 10 anos antes da mostrada na Fig. 4, em que é

Eercetivel o deslocamento da medula em relagdo com a
erniacdo medular.

tendo sido notado um agravamento do défice motor do
membro inferior esquerdo (grau 2) nos dias seguintes,
mas na reavaliacdo ap6s 3 meses tinha melhorado (grau
4), estando a marcha condicionada pela espasticidade
ainda marcada, ainda com recurso a canadiana. Nessa
altura a doente referia auséncia de sintomas urinarios.

Aguardava repeticao da imagem medular.

Discussao
A herniagdo medular consiste na protusido de par-
te da medula através de um orificio na dura-mater.' A

herniagao lenta e progressiva de um segmento medular

através desse orificio da membrana origina uma lesao

Figura 4. Imagem sagital de RM ponderada em T2
mostrando, com sinais de laminectomia prévia (seta azul),

e distorgdo anterior focal da medula em D4-DS, com irreparavel quanto maior o tempo de evolucao sem tra-
apagamento do espaco subaracnoideu pré-medular (seta
amarela). tamento apropriado.?

com caracter progressivo que tende a ser tanto mais
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A primeira descricao da doenca ocorreu ha menos
de meio século, tendo surgido desde entao algumas
dezenas de casos descritos, discutindo-se possiveis me-
canismos subjacentes a esta patologia.* Apesar disso a
etiologia da herniagdo medular ainda ndo é conhecida.'
Algumas teorias apontam para uma erosao da dura-ma-
ter apés um traumatismo ou uma intervengao cirlrgica
vertebro-medular, ou uma lesdo secundaria a um tumor
ou quistos aracnoideus, estes Ultimos frequentemente
encontrados em associacio com esta patologia.® A teo-
ria mais aceite, contudo, é a de que se trata de um de-
feito dural congénito que afeta predominantemente os
segmentos D3 a D7 atendendo a posigao mais anterior
da medula a esse nivel, tornando-a mais suscetivel a le-
sdes decorrentes dos movimentos de flexao e extensao,
de expansao da caixa toracica durante a respiracao e dos
batimentos cardiacos.>® Essas lesdes originam defeitos
durais e a pressao negativa no espaco extradural pro-
picia a protusdao da medula através destes, contribuin-
do para a sua progressao e para o estrangulamento do
segmento resultando em isquémia com disfuncao dos
tratos espinhais.?®

Afeta maioritariamente mulheres de meia-idade."? A
maioria dos casos tem uma apresentacao semelhante,
caracterizando-se por uma dificuldade progressiva na
marcha, habitualmente em contexto de uma sindrome
de Brown-Séquard.” Em cerca de 30%, contudo, pode
ter uma apresentacao distinta que inclui paraparésia ou
monoparésia espastica, alteracdes esfincterianas, alte-
racoes da sensibilidade e dorsalgia.'” Os casos em que
ocorre deslocamento dorsal ou lateral da medula, em-
bora raros, ja foram descritos, podendo ter manifesta-
¢oes distintas.?

A RM medular é o exame de escolha para o diag-
néstico.? Este exame mostra o deslocamento ventral da
medula toracica dentro do canal vertebral, apagando o
espaco subaracnoideu anteriormente e conferindo ao
cordao medular a forma de um “C” com abertura pos-
terior nos cortes sagitais. A associagdo com um quisto
aracnoideu é, como dito, um achado frequente.* Com
a familiarizagdo com os principais aspetos identificados
na RM, alguns casos de herniacdo medular previamente
confundidos com outros diagndsticos tém sido revistos
possibilitando uma orientacdo mais apropriada.’

O tratamento cirdrgico é atualmente a abordagem
de eleicdo sendo superior a outros tratamentos.” A es-

tratégia usada deve ser individualizada para cada doente,

tendo como objetivo a reducao do volume herniado de
modo a que a medula readquira a sua posicao normal,
e a correcao do defeito dural para evitar a recidiva e o
agravamento dos sintomas.*8 A cirurgia associa-se a me-
Ihoria clinica na maioria dos casos, em particular das al-
teragdes motoras.? O atraso no diagndstico afeta nega-
tivamente o prognéstico, embora mesmo situagdes com
evolugcao muito prolongada parecam ter beneficio com
a cirurgia.2 Ha que ter em conta contudo que, embora
existam poucos relatos de complicagdes cirlirgicas no
tratamento da herniagdo medular, nalguns casos foram
descritos infecao, desenvolvimento de fistulas de liqui-
do cerebroespinhal, cifose e agravamento dos défices
neuroldgicos.?’ Ja a recorréncia apés o procedimento
cirdrgico bem-sucedido parece ser extremamente rara.’

Foram apresentados dois casos de doentes de meia-
-idade, que apresentavam um quadro mielopatico pro-
gressivo com compromisso da marcha. No segundo caso
os sintomas tinham comecado |0 anos antes e foram
atribuidos a um quisto aracnoideu que foi removido ci-
rurgicamente, sem melhoria clinica. Como visto, alguns
casos de herniagao medular associam-se a presenca de
quistos aracnoideus e uma das teorias propostas para o
aparecimento do orificio dural € uma lesdo secundaria a
presenca destes quistos. No outro caso nao se identifi-
cou nenhum possivel fator etioldgico, considerando-se
por isso de etiologia idiopatica. Em ambos, foi inicial-
mente assumido um diagnéstico diferente, antes de ser
considerada a hipétese da herniagao medular, apesar de
a clinica tipica (sindrome de Brown-Séquard) e a ima-
gem caracteristica (deslocamento anterior da medula
toracica), estarem presentes desde o inicio. O diagnés-
tico do primeiro caso antecedeu o segundo em um ano,
e na opinido dos autores foi fundamental para ser con-
siderada esta hipétese, sugerindo que este diagnéstico
deva ser explorado em todos os casos de mielopatia
progressiva sem etiologia.

O tratamento escolhido consistiu na corre¢io ci-
rirgica do defeito dural. Previamente, ja tinham sido
tentados outros tratamentos, sem melhoria, incluindo
fisioterapia e acupuntura. Nos dois casos foi realizada
uma abordagem dorsal, tendo sido efetuada uma lami-
nectomia seguida de disseccdo das aderéncias da me-
dula aos bordos da dura-mater permitindo o seu re-
posicionamento dentro do canal vertebral. A dura foi
reforcada internamente com um substituto sintético e

foi encerrada usando um fio monofilamentar. Este pro-
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cedimento tem sido o mais popularizado no tratamento
de herniagdes medulares, atendendo a que a maioria
dos casos tém uma apresentacdo semelhante e resul-
ta nas mesmas alteragdes da conformacao da medula,
favorecendo esta abordagem.? Nio foram registadas
complicagbes da cirurgia. No segundo caso verificou-se
um agravamento do défice motor logo apés a interven-
¢a0, que era expectavel apdés a manipulagdo da medula
e que resolveu nas semanas seguintes. Os dois doentes
obtiveram melhoria da fraqueza muscular e das queixas
de retencao urinaria, apresentando menor beneficio do
ponto de vista das queixas sensitivas, o que est4 de acor-
do com os resultados encontrados na literatura.? No
primeiro caso parece ter ocorrido uma melhoria mais
significativa, o que podera estar associado ao facto de se
tratar de um doente mais jovem, bem como ao menor
tempo de evolucao dos sintomas e menor espasticidade

pré-cirurgia.

Conclusao

A herniacdo medular é uma causa rara de mielopatia
progressiva potencialmente tratavel. Os achados clini-
cos e imagiolégicos, embora muito caracteristicos na
maioria dos casos, sdo por vezes interpretados errada-
mente levando a atrasos significativos no diagnéstico.
Apesar disso, a revisao da literatura, assim como os dois
casos apresentados, mostra que mesmo quadros com
muito tempo de evolucdo podem beneficiar com trata-
mento apropriado, tendo sido privilegiada a abordagem
cirtrgica nestes doentes. O reconhecimento precoce
associa-se a melhores resultados, com impacto muito

importante na qualidade de vida. ®
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