-

P
brought to you by i CORE

View metadata, citation and similar papers at core.ac.uk

provided by Repositério Comum

0873-9781/09/40-1/9
Acta Pedidtrica Portuguesa
Sociedade Portuguesa de Pediatria

CASO CLINICO

Um final feliz!: causa rara de hipotonia cervical em lactente
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Resumo

A hipotonia € a diminui¢do do ténus muscular, de forma
generalizada ou focal, com uma vasta etiologia. Este € o caso
de uma lactente de dois meses de idade referenciada a
Consulta Externa de Pediatria por hipotonia cervical, sendo
este o unico achado ao exame objectivo. Apresentava
antecedentes de internamento num outro hospital as trés
semanas de vida por dois supostos episddios convulsivos em
apirexia, tendo sido efectuado estudo metabdlico e de enzimas
musculares, sendo ambos normais. A ressonincia magnética
(RM) raquidiana que revelou um hematoma epidural desde a
vértebra cervical seis (C6) a vértebra toracica dez (T10),
tendo sido submetida a laminotomia, com recuperagdo
neuroldgica completa imediata. Dada a raridade desta
patologia, salienta-se a importancia da sua suspeicdo clinica
na abordagem diagndstica da hipotonia.
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An happy ending!: rare source of cervical
hypotonia in toddler

Abstract

Decrease tone, floppiness or hypotonia, may be focal or
generalized with numerous causes. A two month toddler with
cervical hypotonia was brought to our Paediatric
Consultation. At three weeks of age she was admitted to
another hospital by afebrile seizures. Metabolic test and
creatine phosphokinase measurements were both normal.
Magnetic Resonance Imaging of the spine revealed an
epidural hematoma extending from sixth cervical to tenth
dorsal vertebrae. A laminotomy was carried out and neurological
improvement ocorred. In view of the fact, that this is a rare
disease, we bring to light this aetiology in the study of
hypotonia.
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Introducao

A hipotonia define-se como a diminui¢do do ténus muscular,
de forma generalizada ou focal, que geralmente se associa a
um défice no desenvolvimento psico-motor'. Caracteriza-se
pela diminui¢do da resisténcia oferecida ao movimento
passivo, estando associada a perda da for¢a muscular.”> A
hipotonia € um sinal frequente no periodo neonatal, podendo
resultar de uma disfung¢do a qualquer nivel do sistema motor,
(cortex motor, medula espinhal, nervo periférico, placa
neuromuscular e musculo), o que condiciona uma enorme
variedade de patologias.’ Torna-se, por isso, imperativo uma
abordagem sistematizada face a obtencdo de um diagndstico,
podendo uma anamnese e observagdo adequadas fornecer-nos
o diagndstico.

Relato de Caso

Lactente de dois meses de idade, caucasiana, foi refenciada a
Consulta Externa do nosso Hospital por hipotonia cervical,
tendo sido internada para estudo etiolégico. E filha de um
casal jovem, nao consanguineo, fruto de uma gravidez
vigiada, sem referéncia a intercorréncias. O parto foi as 39
semanas, tendo sido efectuada cesariana por ndo progressiao
do trabalho de parto. O indice de Apgar foi de 10, 10, 10 ao
primeiro, quinto e décimos minutos, respectivamente. Ao
nascimento apresentava antropometria adequada a idade
gestacional, sem altera¢des no exame objectivo. Foi internada
num outro hospital a terceira semana de vida por dois
supostos episédios convulsivos (revulsdo ocular, hipertonia
dos membros, hipotonia cervical, de duracdo limitada a cinco
minutos, com prostacdo posterior) em apirexia e nao
relacionados com alimentag@o, nao apresentando durante este
internamento nenhuma convulsdo. Do estudo analitico
efectuado salienta-se hemograma, bioquimica, estudo
metabdlico (aminodcidos séricos e urindrios, dcidos organicos
séricos e urindrios, amonia, lactato e piruvato séricos,
acucares redutores e sulfitest urindrios), e doseamento de
enzimas musculares normais.

Apresentava hipotonia cervical ndo progressiva desde a
segunda semana de vida, identificada primariamente pelo
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pediatra assistente, sem men¢do de traumatismo. Nao
apresentava dificuldade respiratéria e da degluticdo, nem
vOémitos, engasgamento ou outra sintomatologia.

Ao exame objectivo encontrava-se vigil, reactiva e atenta;
com actividade espontinea adequada; o exame dos nervos
cranianos nao revelou alteracdes. Ao exame motor apresenta-
va forca muscular e mobilidade dos membros superiores e
inferiores preservada e simétrica, hipotonia cervical em
decubito ventral, dorsal e em suspensio, reflexos osteotendi-
nosos normais e reflexos primitivos (Moro, preensao, ténico-
cervical e succdo degluticdo) presentes. O exame sensitivo
ndo revelou alteracdes. Sem outras alteracdes identificaveis.
Foram efectuados hemograma, estudo da coagulacdo (APTT,
PT, INR) e esfregaco sanguineo que se revelaram normais. A
RM raquidiana (Figura 1) revelou lesdo isointensa em T1 e
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Figura 1 — Ressonancia Magnética inicial: hematoma epidural de C6
a T10, obliterando o espago subaracnoideu posterior.

hiperintensa em T2 (hematoma epidural) de C6 a TI10,
obliterando o espaco subaracnoideu posterior, contactando
com a medula. Apés um més foi realizada nova RM cervico-
dorsal (Figura 2) mas com contraste que revelou lesdo isoin-
tensa em T1 e hiperintensa em T2 (hematoma epidural) de C6
a T10, com aderéncia a medula e com repuxamento. Foi entao
submetida a laminotomia T3-T4 com aspiracido do hematoma,
que decorreu sem intercorréncias. O exame anatopatoldgico
do hematoma identificou um codgulo organizado, sem
evidéncia de MAV. Ao 2° dia pds-operatdrio ja ndo apresenta-
va hipotonia cervical.

Actualmente, com 4 anos apresenta um desenvolvimento
psico-motor adequado e exame neurolégico normal.

Discussdo

O hematoma epidural medular espontdneo (HEME) € uma
entidade rara, especialmente em criangas com menos de dois
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Figura 2 - Ressonancia Magnética um més depois: hematoma
epidural de C6 a T10, com aderéncia a medula e com repuxamento.

anos de idade.

O HEME representa 40-50% de todos os hematomas epidu-
rais, estando 25-30% associados ao uso de anticoagulantes.
Outras causas incluem as coagulopatias (resultantes de
discrasias sanguineas: leucemia ou hemofilia), malformagdes
arterio-venosas (MAV), hemangiomas epidurais, infeccdes,
trauma “¢ e as causas iartrogénicas como a pungdo lombar e a
anestesia epidural. ~ O HEME pode ser consequente a uma
complicacio major de um trauma obstétrico no periodo
neonatal.® A observac@o da paralisia ou hipotonia extrema no
recém-nascido, correspondente a lesdes medulares ocorridas
durante o parto, tem uma incidéncia de 1/80000 nascimentos.
Os partos traumdticos por apresentacdo cefdlica, ocasionam
lesdes cervicais e os por apresentacdo pélvica, ocasionam
lesdes cervico-tordcicas. Recentemente foram descritas lesdes
medulares traumaticas por cesariana.”® No caso relatado ndo
se considera que o hematoma medular tenha como etiologia
parto traumdtico, uma vez que a sintomatologia ndo se mani-
festou no periodo neonatal imediato. Até ao momento, apenas
se encontra descrito um caso de um recém-nascido, com
tetraplegia e insuficiéncia respiratéria nos primeiros minutos
de vida apds cesariana, que simulou uma lesdo medular
relacionada com o parto traumatico, mas que se revelou um
hematoma epidural espontdneo provavelmente de origem in
utero.’ Por vezes, pode ser idiopatico*®, como no caso
relatado.

Nas criangas a localizagdo mais frequente € a regido que se
extende da vértebra cervical cinco a toracica um, resultante da
excessiva mobilidade deste local com consequente lesdo dos
vasos.* Tipicamente o hematoma € dorsal.”**

Existe consenso entre a maioria dos autores na origem venosa
da hemorragia. A falta de valvas no plexo venoso epidural,
permite o fluxo retrégrado resultante de um aumento da
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pressdo, durante actividades como tossir, espirrar, ou chorar.
Beatty e Winston sugerem como causa de hemorragia, a
ruptura de uma pequena artéria epidural.*>’*

Clinicamente, o primeiro sintoma € a algia na regido dorsal de
intensidade progressiva. Esta dor, pode estar presente horas ou
mesmo semanas, antes do défice neuroldgico se instalar. Nas
criancas com idade inferior a dois anos, os sintomas
iniciais podem ser inespecificos (irritabilidade e choro),
podendo se verificar ocasionalmente um torcicolo.*®

A RM € considerada a modalidade de escolha no diagndstico
de HEME. Fornece informacgdo precisa da localizacdo, da
extensdo da compressdo medular, bem como da sua idade.
Caracteristicamente o codgulo tem um sinal de intensidade
varidvel em T1, mas € hiperintenso em T2. A angiografia ¢
necessdria se a RM revelar uma MAV.**¢7%

A remissdo espontanea do hematoma estd descrita; no entan-
to apenas deverd ser considerada em casos com sintomatolo-
gia moderada. O doente deve ser vigiado periodicamente do
ponto de vista neuroldgico e através de RM seriadas. Uma
explicacdo plausivel para a remissdo espontanea do
hematoma € a propagag¢do do hematoma dentro do espago
epidural, assim descomprimindo as estruturas nervosas.”” A
descompressdo cirtirgica da medula e a exérese do hematoma
continuard a ser o tratamento de escolha na maioria dos
doentes com HEME.”" A laminectomia € o tratamento de
escolha nos adultos; no entanto nas criangas este procedimen-
to pode ocasionar uma deformidade na coluna, portanto
preferindo-se a laminotomia.*’” No caso exposto, a lactente
apresentou-se com hipotonia cervical na primeira consulta,
sem parésias associadas, com a primeira RM a revelar HEME
sem aderéncia a medula, tendo sido decidida vigilancia clini-
ca e imagioldgica, no entanto apés a realiza¢do da segunda
RM, o HEME evocava repuxamento da medula, o que
condicionou a execugdo imediata do procedimento cirtrgico.
Tewari et al sugeriram que nas criangas a recuperacido €
Optima e independente da duragdo da compressdo medular e
da rapidez da instalacdo dos sintomas neuroldgicos, como
acontece com os adultos.*

A recuperacdo excelente neste caso pode ser atribuida a idade
e diagndstico precoces bem como a intervenco cirtirgica ime-
diata.

O HEME € raro em criangas, o seu diagndstico € problemati-
co face a sintomatologia inespecifica, particularmente em
idades precoces, associacdo com outros sintomas ndo
neurolégicos e limitagdes no exame neurolégico. No entanto,
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perante uma crianca com dor cervical ou tordcica, irritavel,
com limitacdo na mobilidade cervical e sem febre (sintomas e
sinais que antecedem o défice neuroldgico), parece prudente a
realizagcdo de uma RMN raquidiana com vista a um diagnés-
tico precoce e consequente diminuicdo da morbilidade.
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