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APRESENTACAO

Apresentamos o segundo volume do livro “Frente Diagndstica e Terapéutica na
Neurologia”, um material rico e direcionado a todos académicos e docentes da area
da saude com interesse em neurologia e areas afins.

A especialidade médica responsavel por trabalhar e analisar os disturbios
estruturais do sistema nervoso &€ denominada como neurologia. Do diagnostico
a terapéutica, todas as enfermidades que envolvem o sistema nervoso central,
periférico, autbnomo, simpatico e parassimpatico, sao estudadas pelos profissionais
com especializacdoo em neurologia. Além das doencas neuropscicopatologicas, o
CID divide as patologias do sistema nervoso em dez grupos com fins de analise
epidemioldgica.

Assim abordamos aqui assuntos relativos aos avancos e dados cientificos
aplicados aos estudos de base diagnéstica e terapéutica nesse reamo tao interessante
da medicina, oferecendo um breve panorama daquilo que tem sido feito no pais.
Neste segundo volume o leitor podera se aprofundar em temas relacionados ao
Alzheimer, Hospitalizacao, Atencao Primaria a Saude, Apraxia, Demencia, Cognicao,
Neuropsicologia, Esclerose lateral amiotréfica, VIH tipo |, Parkinson, Epidemiologia,
Indicadores de Morbimortalidade, Melanoma, Metastase, Neurossarcoidose,
Endocardite bacteriana, Oligodendroglioma, Epilepsia Refrataria, Tumor Cerebral
Primario, Lobectomia Temporal Anterior e Doencas Neurodegenerativas como um
todo.

Esperamos que o conteudo deste material possa somar de maneira significativa
ao conhecimento dos profissionais e académicos, influenciando e estimulando cada
vez mais a pesquisa nesta area em nosso pais. Parabenizamos cada autor pela
teoria bem fundamentada aliada a resultados promissores, e principalmente a Atena

Editora por permitir que o conhecimento seja difundido em todo territério nacional.
Desejo a todos uma 6tima leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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CAPITULO 25

SINDROME DA MAO ALIENIGENA: UM RELATO DE
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RESUMO: A Sindrome da Mao Alienigena
(SMA) é caracterizada como distarbio
neurologico autbnomo em que ndo ha o
reconhecimento de um membro. Os sinais
clinicos mais descritos da SMA incluem conflito
intermanual, movimento espelhado, sincinesia,
reflexo de preenséao, busca impulsiva por objetos
e comportamento compulsivode manipulacédode
objetos. O diagnostico geralmente é clinico, mas
lanca méo de exames de imagem. O seguinte
trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica com
numero de parecer 3.370.913. Este estudo tem
como objetivo relatar o caso de uma paciente do
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sexo feminino que ha mais de dez anos realizou uma craniotomia e apresenta desde
entdo movimentos involuntarios. Discussao: Sao relatados na literatura trés subtipos
de SMA: lesdes no corpo caloso, associada ao cortex cingulado ou lesbes do cortex
pré-frontal medial, e uma variante posterior, que afeta areas corticais e subcorticais da
circulagcéo posterior. Este ultimo é mais raro. Os trés subtipos apresentam diferencas
nos sintomas manifestados, porém é comum em todos os casos: a percepcao estranha
do membro e os movimentos involuntarios. Conclusao: Constantemente novas
sindromes sdo descobertas, porém poucas possuem um diagnoéstico preciso. Dessa
forma, estudos aprofundados para conhecer os mecanismos que as desencadeiam
contribuirdo com a descoberta de tratamentos adequados trazendo esperanga e melhor
qualidade de vida para os pacientes. Assim, € evidente a importancia de divulgar para
os profissionais da area da saude o conhecimento dessa sindrome rara, bem como
seu mecanismo de acéo e suas manifestagoes.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome da Mao Alienigena; Disturbio de movimento; Corpo
caloso

ALIEN'S HAND SYNDROME: A CASE REPORT

ABSTRACT: Alien Hand Syndrome (SMA) is characterized as an autonomic
neurological disorder in which there is no recognition of a limb. The most commonly
described clinical signs of SMA include intermanual conflict, mirror movement,
synkinesia, gripping reflex, impulsive object seeking, and compulsive object
manipulation behavior. The diagnosis is usually clinical, but it uses imaging tests. The
following work was approved by the Ethics Committee with opinion number 3,370,913.
This study aims to report the case of a female patient who had a craniotomy for over
ten years and has involuntary movements since then. Discussion: Three subtypes of
SMA are reported in the literature: lesions on the corpus callosum associated with the
cingulate cortex or lesions of the medial prefrontal cortex, and a posterior variant that
affects cortical and subcortical areas of the posterior circulation. The latter is rarer. The
three subtypes present differences in manifested symptoms, but are common in all
cases: strange limb perception and involuntary movements. Conclusion: Constantly
new syndromes are discovered, but few have an accurate diagnosis. Thus, in-depth
studies to know the mechanisms that trigger them will contribute to the discovery of
appropriate treatments bringing hope and better life quality for patients. Hence, it is
evident the importance of disclosing to health professionals the knowledge of this rare
syndrome, as well as its mechanism of action and its manifestations.

KEYWORDS: Alien Hand Syndrome; Movement disorder; Corpus callosum

11 INTRODUCAO

A Sindrome da Mé&o Alienigena (SMA), também denominada de Sindrome da
Mao Alheia, é uma sindrome clinica rara e ainda pouco estudada pela comunidade
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cientifica. Sua primeira descricdo na literatura foi em 1908 por Kurt Goldstein que
a definiu como um tipo de apraxia e de sensacao estranha entre o paciente e sua
propria mao.

A SMA é caracterizada como um disturbio neuroldgico motor autbnomo, atravées
de uma desconexao inter-hemisférica, no entanto os mecanismos neurais envolvidos
ainda s&o controversos. A sindrome nao esta associada a uma etiologia determinada,
sdo movimentos sem finalidades e facilmente diferenciaveis dos movimentos coreicos
e atetdticos. A patologia é definida por o ndo reconhecimento do membro afetado, no
qual age de forma involuntaria, sem controle e comumente relatado pelos pacientes
como se possuisse “vida prépria”.

O comportamento da SMA varia de acordo com a topografia anatémica e na
literatura sdo descritos principalmente trés subtipos: 1) envolvendo lesdes no corpo
caloso, o qual € mais comum existir o conflito intermanual; 2) associada ao cortex
cingulado ou lesdes do cértex pré-frontal medial, onde geralmente caracteriza-
se por apreensao reflexa e 3) uma variante posterior, que afeta areas corticais e
subcorticais da circulagcéo posterior, este ultimo sendo um subtipo ainda mais raro.
Apesar de cada subtipo apresentar peculiaridades nos sintomas manifestados, em
todos os casos a percepgao estranha do membro e os movimentos involuntarios sao
caracterizados.

O subtipo mais freqliente acontece na maior comissura cerebral, o corpo caloso.
Esta estrutura conecta os dois hemisférios cerebrais e consiste de substancia branca
compacta composta de fibras nervosas transversalmente. Divide-se em quatro
partes seguindo o plano cranio-caudal: rostro, joelho, corpo e esplénio; além de uma
subdivisdo em sete partes. Estabeleceu-se que as regides mais anteriores e médias
tem funcao de sensibilidade e motricidade, ja as funcdes relacionadas a visao e
a audicao estao nas regidoes médio-posteriores. Na embriogénese o corpo caloso
adquire a forma adulta na 17% semana gestacional quando a placa comissural ja esta
formada, pois sem essa placa nao existird a decussacao das fibras, acarretando
em agenesia total priméaria do corpo caloso.

Comumente aos subtipos, seus sinais clinicos incluem conflito intermanual,
movimento espelhado, sincinesia, reflexo de preensao, busca impulsiva por objetos
e comportamento compulsivo de manipulacao de objetos.

O membro afetado mais afetado geralmente € a mao, mas também foram
descritos na literatura o envolvimento de membros inferiores. Outros déficits
neurologicos podem estar associados, como diminuicdo motora, hesitacao na fala e
apraxia. As causas mais comuns incluem derrames nas artérias cerebrais anteriores,
tumores na linha média e doencgas neurodegenerativas.

O diagndstico é essencialmente clinico, mas se tornam imprescindiveis exames
de imagens neurolOgicas para identificar a localizacdo da lesdo cerebral e para
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estudos mais aprofundados sobre a doenca.

Quanto ao seu prognéstico, a SMA de origem em lesbes focais agudas
proporciona uma melhora do quadro dentro de um ano, ja a com lesdes cerebrais
cronicas e degenerativas persiste até o fim da vida. Por ser uma condig&o rara e com
poucos casos relatados na literatura € pouco estudada pelo meio cientifico e ainda
€ desconhecida por grande parte dos profissionais de saude. Dessa forma, seu
diagndstico e terapéutica séo diretamente afetados e prejudicam significativamente
a qualidade de vida dos pacientes.

Dessa forma, o presente estudo visa relatar o caso de uma paciente portadora

da sindrome da méo alienigena ap6s uma craniotomia na cidade de Macei0, Alagoas.

2| RELATO DE CASO

PacienteA.L.S.S., sexofeminino, 33 anos, destra, solteira, comformacgao superior
em Servico Social, natural de Sdo Miguel dos Campos, Alagoas e sem comorbidades
prévias. Relata que em 2007 iniciou quadro de edema em membro inferior direito e
gue em 2008 evoluiu com cefaléias de forte intensidade no lado esquerdo, paresia
do braco direito e disartria. Refere que realizou uma Ressonéncia Magnética do
encéfalo que acusou um meningioma do lado esquerdo condicionando compressao
e deslocamento inferior do corpo caloso assim como o corpo do ventriculo lateral
ipsilateral. No decorrente ano realizou uma craniotomia frontoparietal esquerda sem
intercorréncias. ApOs a alta, apresentou hemiparesia e movimentos involuntarios em
membro superior direito (abduc&o do braco, semiflexao do antebraco e flexdo dos
dedos em posicao sustentada no espaco).

A paciente procurou o Centro de Reabilitacdo do PAM Salgadinho - AL e deu
inicio ao acompanhamento com fisiatra e reabilitacdo multiprofissional.

31 DISCUSSAO

Embora ndo exista ainda um método elegante de perscrutar os mecanismos
nervosos da geracao da consciéncia € possivel tracarmos algumas hipéteses a partir
dos estudos de pacientes que sobreviveram a lesdes traumaticas neuroldgicas e a
lesbdes provocadas pelos médicos com propdsitos terapéuticos. A literatura médica
€ rica de casos classicos de pacientes que sobreviveram a lesdes neuroldgicas,
espacialmente bem definidas, e desenvolveram alteragcbes especificas do
comportamento. Da mesma forma existe historico de ablagcdes neurolbgicas cirurgicas
empreendidas pelos médicos que visavam corrigir um quadro clinico especifico que

resultaram em desastres na vida pessoal dos pacientes, mas que redundaram em
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contribuicdes historicas fundamentais para o entendimento do funcionamento do
sistema nervoso.

Desde os anos 40, pacientes epilépticos com crises resistentes a medicacao
tém sido submetidos a cirurgia de secgcao do corpo caloso. A calosotomia é eficiente
em mais de 70% dos casos com excelentes resultados em crises tdnicas, atdnicas,
tbnico-clonicas generalizadas e frontais com bissincronia secundaria. Como
resultado, as crises diminuem em frequéncia e, quando surgem, ficam limitadas a
uma metade do corpo sem perda da consciéncia.

No entanto, desde as primeiras cirurgias, alguns pacientes comecaram a
apresentar um comportamento estranho que, no entanto, ajudou na formulagédo de
uma teoria cientifica da consciéncia. Este comportamento estranho ficou conhecido
como sindrome da desconexao hemisférica, mas ja havia sido relatada na literatura
cientifica como sindrome da mao alienigena.

Os pacientes com esta sindrome apresentavam atividades motoras simples
ou complexas da méo esquerda que estavam sem seu controle volicional. A mao
esquerda fazia movimentos independentes ao proposito e que muitas vezes eram
opostos a vontade do individuo. Os individuos tinham a percepcao consciente de que
a mao esquerda estava atuando sem seu controle consciente o que lhes conferiam
uma sensacdo angustiante de estranheza. A mao esquerda chegava as vezes a
machucar o rosto dos pacientes ou tentar impedir que a mao direita realizasse um
acao proposital. Este comportamento deixava bem claro que o hemisfério direito,
controlador dos movimentos da mao esquerda, estava atuando por conta propria
sem a influéncia do hemisfério esquerdo e, sobretudo, sem a influéncia do “eu”
consciente do individuo.

Para esclarecer este comportamento alguns pacientes foram colocados
sentados diante de uma mesa com uma tela dividida em duas metades: direita e
esquerda. Nestas telas eram apresentadas durante alguns milissegundos, uma
palavra ou uma imagem em cada metade, assegurando que as informacgdes
apresentadas em cada metade fossem enviadas apenas a um hemisfério. Assim,
gquando uma imagem era projetada na metade direita da tela esta informacéo era
conduzida, em funcédo da decussacao das vias visuais, apenas para o hemisfério
esquerdo e quando a imagem era projetada na metade esquerda da tela a informacéao
era conduzida para o hemisfério direito.

A mesa de estudo possuia ainda uma espécie de gaveta, também dividida em
dois compartimentos, onde eram colocados objetos aos quais 0s pacientes tinham
acesso apenas através das maos. Quando aparecia na metade direita da tela uma
palavra ou um objeto, o paciente prontamente pronunciava a palavra ou o nome do
objeto. Ainformacéo era conduzida para o hemisfério esquerdo que conscientemente
respondia a pergunta. No entanto, quando a palavra ou o objeto era apresentado
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na metade esquerda, o individuo ficava calado e, quando instado a responder pelo
pesquisador, pronunciava uma palavra ao acaso nunca acertando o nome real da
palavra ou do objeto apresentado.

Quando uma palavra ou imagem carregada de conteudo emocional era
apresentada na metade esquerda da tela os pacientes continuavam sem identificar a
palavra ou o objeto, no entanto, ficavam emocionalmente perturbados. Inicialmente
0s pesquisadores imaginavam que a falta de resposta pelos pacientes era fruto da
incapacidade deles em utilizar a maquinaria da fala localizada no hemisfério esquerdo
a qual o hemisfério direito ndo teria acesso por causa do corte das fibras do corpo
caloso. No entanto, quando os pacientes eram questionados sobre o que havia sido
projetado eles diziam que ndo sabiam, pois nao tinham visto nada. Por outro lado,
gquando a imagem projetada era de um objeto igual ao que havia na gaveta do lado
esquerdo, o individuo prontamente, mesmo involuntariamente, segurava o objeto
com a mao esquerda e o apresentava.

Estes resultados mostraram que a auséncia de resposta sobre as informacgdes
qgue chegavam ao hemisfério direito n&o era simplesmente porque os individuos néo
conseguiam falar através do hemisfério direito. A questao era que o individuo, ou seja,
0 seu “eu” consciente nao teve acesso a informacao. Por outro lado, a resposta deixa
claro que o hemisfério direito teria uma consciéncia propria, capaz de interpretar um
estimulo e elaborar uma resposta adequada embora esta resposta fosse geralmente
de pequena complexidade. Esta consciéncia por n&o ter acesso ao instrumental da
linguagem, localizada no hemisfério esquerdo, ficava impossibilitada de falar, mas,
respondia prontamente utilizando-se de outras formas de comunicacéo.

Alguns pacientes, no entanto, eram capazes de fazer pequenas associagdes
utilizando este hemisfério direito. Por exemplo, quando apresentado ao hemisfério
direito a imagem de uma paisagem com neve, alguns pacientes escolhiam com a
mao esquerda uma pa mostrando que ele havia reconhecido a imagem e escolhido
um objeto que tivesse uma relacdo com a imagem, no caso a pa que era utilizada
para fazer a retirada da neve.

Estes resultados, portanto, deixam bem claro que nés possuimos duas
mentes independentes: uma localizada no hemisfério esquerdo e outra localizada
no hemisfério direito. A primeira nos permite acesso consciente e € a responsavel
pelo que n6s somos, ou seja, representa o “eu consciente” ou, utilizando o
conceito freudiano, representa o nosso ego. A outra € normalmente inacessivel
conscientemente, representa um eu obscurecido, desconhecido ou o “euinconsciente”
que representaria o id proposto por Freud. Do ponto de vista anatémico fica bem claro
qgue o “eu consciente” estaria localizado no hemisfério esquerdo enquanto que o “eu

inconsciente” estaria localizado no hemisfério direito. No entanto, em quais regides

especificamente dos dois hemisférios estariam localizadas estas duas mentes?
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A area heteromodal témporo-occipto-parietal (TOP) localizada nos giros angular
e supra-marginal parece ser uma area fundamental no processo de construcao
da mente. A area TOP do hemisfério esquerdo fica localizada na confluéncia de
area sensoriais importantes para o processo de unidade conceitual. A area TOP do
hemisfério esquerdo é uma regido aglutinadora das informacgdes provenientes das
areas sensoriais olfativas, gustativas, somestésicas, auditivas e visuais sendo capaz
de unificar as informag¢des em um conceito unico.

A area TOP do hemisfério esquerdo é responsavel pela capacidade que nés
temos de entender o significado da linguagem. As informacdes sonoras captadas
pelas nossas orelhas s&o conduzidas até a area auditiva primaria. Dai as informacgdes
sonoras de natureza linguisticas sdo enviadas até a area de Wernicke, que € parte
da area auditiva secundaria, onde as informacgbes sao transformadas em tragos,
capazes de serem interpretados semanticamente pela area TOP. Portanto, a area
TOP do hemisfério esquerdo € que nos permite reconhecer o significado das palavras
e nos permite entender a fala. A fala, por sua vez, é elemento base do pensamento.

Desta maneira, faz sentido imaginarmos que a area TOP do hemisfério
esquerdo, € a estrutura central no moédulo nervoso responsavel pela consciéncia.
Poderiamos entao dizer, tomando emprestados os conceitos emitidos por Freud,
gue 0 nosso ego € estruturado organicamente na area TOP do hemisfério esquerdo.
Vale ressaltar que estamos utilizando unidades conceituais de Freud, mas, isto néo
quer dizer defendendo ou corroborando qualquer interpretacdo da mente advinda da
psicanalise. Por outro lado, n6s sabemos que existe uma area TOP correspondente
no hemisfério direito. Esta area embora menor e menos desenvolvida, também
€ uma area heteromodal e, portanto, esta conectada com as areas sensoriais
correspondentes do hemisfério direito.

Assim, poderiamos afirmar que nés temos uma outra mente, isto &€, um outro
eu localizado na area TOP do hemisfério direito. Esta hipotese parece inicialmente
despropositada, uma vez que nds temos uma percepcao unitaria da nossa mente.
Nés nao nos sentimos duplos, a nossa mente nos proporciona ter uma histéria unica
e, portanto, fazemos um conceito Unico de nés mesmos. Mas, se é assim, o que
acontece com a area TOP do hemisfério direito? Sera que ela sofreu um processo
de degeneracéo ou ficou atrofiada? Sera que a sua capacidade de gerar uma mente
foi substituida plasticamente por outras funcdes? Parece-nos que este ndo € o caso.
O que provavelmente acontece durante 0 nosso amadurecimento € uma assimetria
no desenvolvimento destas duas areas motivadas pelos processos de aquisicao e
desenvolvimento da linguagem que € fundamental no desenvolvimento cognitivo,
associado a um bloqueio fisiol6gico obtido durante a evolugao.

No caso apresentado, o tumor no lado esquerdo invadindo o corpo caloso
resultou em SMA no braco e na méo direita da paciente. Omovimento involuntario
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continua sendo recorrente desde o pOs-operatorio, apesar dos sintomas diminuirem
em 68% dos pacientes, além da sensacédo de estranheza do membro e do conflito
intermanual.

O diagnostico € essencialmente clinico, com anamnese e exame fisico
e neurolégico, além de uma minuciosa investigacdo nos movimentos que nao
demonstram ter relagdo com a vontade do paciente. Mas tornam-se indispensaveis
imagens neurologicas para identificar a localizacdo da leséo cerebral e o tipo de
SMA. Exames como a tomografia computadorizada, ressonéncia magnética e a
eletrencefalografia (EEG) séao instrumentos fundamentais para o estudo e maior
compreensao dessa patologia.

41 CONCLUSAO

Constantemente novas sindromes sao descobertas, porém poucas possuem
um diagnéstico preciso. Atualmente ainda existem poucos relatos e pesquisas
a respeito dessa doenca. Dessa forma, fica evidente a importancia de divulgar
aos profissionais de saude o conhecimento dessa sindrome rara, bem como seu
mecanismo de acdo e suas manifestacbes. Sendo assim, é preciso incentivar e
contribuir com a comunidade cientifica na pesquisa e descoberta de tratamentos
adequados para essa patologia a fim de proporcionar esperang¢a e melhor qualidade
de vida para os pacientes.
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