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APRESENTACAO

Apresentamos o terceiro volume do livro “Frente Diagnostica e Terapéutica na
Neurologia”, uma continuacdo relevante e muito bem desenvolvida de artigos compondo
capitulos de um material rico e atual, direcionado a todos académicos e docentes da area
da salde com interesse em neurologia.

Sabemos que a especialidade médica responsavel por trabalhar e analisar os
distdrbios estruturais do sistema nervoso é denominada como neurologia. Do diagnéstico
a terapéutica, todas as enfermidades que envolvem o sistema nervoso central,
periférico, autdnomo, simpatico e parassimpatico, sdo estudadas pelos profissionais com
especializagdoo em neurologia. Além das doengas neuropscicopatologicas, o CID divide as
patologias do sistema nervoso em dez grupos com fins de analise epidemioldgica.

Deste modo, agregamos aqui assuntos relativos aos estudos de base diagnostica
e terapéutica nesse ramo tao interessante da medicina. Oferecemos um breve panorama
daquilo que tem sido feito no pais onde o leitor podera se aprofundar em temas
diversificados tais como ultrassonografia transfontanelar, memoria episddica, Sindromes
neurotoxicas, doenca de kennedy, doencga pediatrica neuropsiquiatrica associada a
infeccdo por estreptococo, epilepsia do Lobo Temporal, deméncia de alzheimer, parkinson,
doenca de Creutzfeldt-Jakob, cefaléia primaria, neurossifilis, necrose avascular de cabeca
femoral, Esclerose mdltipla, hanseniase, autismo, doenca do neurénio motor, hemiparesia
espastica, metastase neoplasica, qualidade de vida relacionada a saude, dentre outros.

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 territrio nacional.

Desejo a todos uma excelente leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: Esta revisdo bibliografica tem como
objetivo expor os aspectos epidemiologicos
e clinicos da Sindrome do Coéndilo Occipital
(SCO) e, assim, auxiliar o profissional médico
no diagnostico dos casos dessa sindrome que
possam surgir em sua rotina de trabalho. Foi
realizada nas bases de dados PubMed, BVS e
Google Scholar. O método de incluséo utilizado foi
o artigo cientifico na integra. Os artigos também
foram selecionados a partir de referéncias
bibliograficas. Selecdo final resultou em 38
textos. A SCO é uma sindrome de prevaléncia
desconhecida, mas rara, caracterizada por
cefaléia occipital unilateral moderada a grave,
geralmente agravada pela flexao lateral e rotagéo
do pescogo para o lado oposto e aliviada pela
rotacdo para o mesmo lado da dor e paralisia
isolada do nervo hipoglosso ipsilateral. Esta
relacionada principalmente relacionados com
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metastases de céncer de pulmédo e do trato
gastrointestinal. A radioterapia proporciona alivio
da dor e pode fornecer regressdo da disfuncéo
neural. A detecgéo e a terapéutica precoces séo
essenciais para promover melhor qualidade de
vida ao paciente.

PALAVRAS-CHAVE: Osso occipital.
hipoglosso. Metéstase neoplésica.

Nervo

OCCIPITAL CONDYLE SYNDROME:
EPIDEMIOLOGICAL AND CLINIC
ASPECTS

ABSTRACT: This bibliographic review aims to
expose the epidemiological and clinical aspects
of Occipital Condyle Syndrome (OCS) and, thus,
assist medical professionals in diagnosing cases
of this syndrome that may arise in their work
routine. It was carried out in PubMed, VHL, and
Google Scholar databases. The inclusion method
used was the scientific article in its entirety.
Articles were also selected from bibliographic
references. Final selection resulted in 38 articles.
OCS is a syndrome of unknown prevalence,
but rare, characterized by moderate to severe
unilateral occipital headache, usually aggravated
by lateral flexion and rotation of the neck to the
opposite side and relieved by rotation to the
same side of the pain. and isolated ipsilateral
hypoglossal nerve palsy. It is mainly related to
metastases of lung cancer and gastrointestinal
tract. Radiotherapy provides pain relief and can
provide regression of neural dysfunction. Early
detection and therapy are essential to promote a
better quality of life for the patient.
KEYWORDS: Occipital Bone.
Nerve. Neoplasm Metastasis.

Hypoglossal
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11 INTRODUGAO

A Sindrome do Céndilo Occipital (SCO) consiste de dor occipital unilateral associada
a paresia do nervo hipoglosso (NCXII) (HARISANKAR, C.N.B. et al., 2019).

O nome dessa sindrome se deve aos condilos occipitais que séo formacoes 6sseas
bilaterais do osso occipital e que se localizam as margens do forame magno (LIU, M.T. et
al., 2015).

O NCXIIl emerge da base do cranio pelo canal do hipoglosso, que € anterior e lateral
ao condilo occipital, passa pela regido cervical e, entéo, atinge a lingua onde inerva a sua
musculatura estriada esquelética (LIU, M.T. et al., 2015).

A paralisia do NCXII acompanhado de outras paralisias de nervos cranianos néao é
incomum (BOBAN, M. et al., 2007), no entanto, quando unilateral e isoladamente é algo
extremamente raro (CAPOBIANCO, D.J. et al., 2002), devido a proximidade com outras
estruturas anatémicas vitais (KIM, J.Y.; HAN, S.W., 2014).

O osso ¢é local frequente de metéstases de diversos canceres sistémicos (TAKEUCHI,
S. et al.,, 2017). As metastases em base de cranio, apesar de menos frequentes do que
aquelas em corpos vertebrais, fémur, costelas e ossos pélvicos, sdo complicagcdes bem
reconhecidas no curso, por exemplo, do cancer de mama, e as responsaveis habituais pela
SCO (CAPOBIANCO, D.J. et al., 2002).

A SCO foi descrita inicialmente em 1981 por Greenberg et al. que estudaram 43
casos de pacientes com cancer sistémico e metastase em base de cranio (HORNIK, A. et al.,
2012; MADRONA, S.G.; CORRAL, I.C., 2018). Dentre as sindromes clinicas identificadas,
a SCO foi a mais estereotipada e facilmente diagnosticada (GREENBERG, H.S. et al.,
1981; LIU, M.T. et al., 2015).

Essasindrome, contudo, foirelatada raramente e €, provavelmente, subdiagnosticada
(BAHL, A. et al., 2010) por ser desconhecida pela maioria dos médicos (SARASWAT, M.K.
et al., 2009).

21 MATERIAL E METODOS

A revisdo bibliogréafica foi realizada na base de dados PubMed, BVS e Google
Académico de acordo com a estratégia de busca apresentada a seguir: (((skull OR
calvarium OR skulls OR cranium OR skull neoplasms OR skull neoplasm OR skull base
OR basis cranii OR cranial base OR skull base neoplasms OR skull base neoplasm)) AND
(hypoglossal nerve diseases OR hypoglossal nerve palsy OR hypoglossal neuralgia OR
hypoglossal neuropathy OR twelfth cranial nerve disorder OR hypoglossal nerve disease
OR hypoglossal nerve palsies OR hypoglossal neuralgias OR hypoglossal neuropathies
OR hypoglossal nerve injuries)) AND (occipital bone OR basilar bones OR basilar bone OR
atlanto-occipital joints OR atlanto occipital joint OR atloido occipital joint OR atloido-occipital
joints))).
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O meétodo de inclusdo usado foi o artigo cientifico em sua integralidade. Também
foram selecionados artigos a partir de referéncias bibliograficas. Selecionou-se o total de
38 textos.

31 EPIDEMIOLOGIA

A SCO é duas vezes mais frequente em homens do que em mulheres, sendo os
canceres de prostata e mama as principais etiologias (MADRONA, S.G.; CORRAL, I.C., 2018).
Na série de Greenberg et al. (1981), a SCO correspondeu a 21% das sindromes identificadas.

Aproximadamente metade dos casos (49%) de paralisias do NCXIl é devida a
neoplasias (NEERA, C. et al., 2014), tanto primérias de cabeca e pesco¢o (CAPOBIANCO,
D.J. et al., 2002) quanto metastases de base de cranio oriundas de tumores distantes
(LIANG, H.; LUO, B., 2012; GINAT, D. et al., 2012), que, neste ultimo caso, ocorrem em até
4% dos pacientes com cancer sistémico (DONADEY, F.L. et al., 2005).

As metastases em base de cranio séo oriundas, frequentemente, de cancer de mama
(20,5% (MARRUECOS, J. et al., 2008); 40% (GREENBERG, H.S. et al., 1981)), cancer de
prostata (12% (GREENBERG, H.S. et al., 1981)), cancer de pulméao (6% (DONADEY, F.L.
et al., 2005), 14% (GREENBERG, H.S. et al., 1981)) e linfoma (8% (DONADEY, F.L. et al.,
2005)), e, geralmente, eventos tardios na historia do cancer primério. Cerca de 20% a 100%
desses pacientes tém metastases também em outros sitios (LONG, M.A.; HUSBAND, J.E.,
1999). Além disso, é a primeira manifestacao do tumor priméario em quase 50% dos casos
(PARDO, J.R. et al., 2017).

41 ETIOLOGIA

As lesbes de nervos cranianos inferiores (por exemplo, NCXIl) tém multiplas etiologias
que podem ser classificadas como genéticas, vasculares, traumaticas, iatrogénicas,
infecciosas, imunoldgicas, metabdlicas, nutricionais, degenerativas ou neoplasicas
(FINSTERER, J.; GRISOLD, W., 2015). As causas relatadas de SCO, entretanto, sdo de
ordem inflamat6ria crénica, neoplasica (tumor primario ou metastatico) ou traumatica (LIU,
M.T. et al., 2015), conforme exemplificado a seguir:

Neoplasica: cancer de mama (PARDO, J.R. et al., 2017), prostata (TAKEUCHI,
S. et al,, 2017), pulméo (LIU, M.T. et al., 2015), trato gastrointestinal (colorretal
(CAPOBIANCO, D.J. et al., 2002), retal (TAKEUCH], S. et al., 2017)), renal (CA-
POBIANCO, D.J. et al., 2002) e de tireoide (HARISANKAR, C.N.B. et al., 2019),
céancer nasofaringeo (CAPOBIANCO, D.J. et al., 2002), linfoma (LIU, M.T. et al.,
2015), tumor primario de faringe (LIU, M.T. et al., 2015) e meningioma (CAPO-
BIANCO, D.J. et al., 2002);

+ Inflamatéria crénica: tuberculose cranio-vertebral (NEERA, C. et al., 2014) e
Doenca de Wegener (HORNIK;, A. et al., 2012);
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+  Traumatica: fratura de céndilo occipital (OMEZZINE, S.J. et al., 2014).

51 FISIOPATOLOGIA

As neoplasias intracranianas sdo subdivididas em intra-axiais e extra-axiais
(FINSTERER, J.; GRISOLD, W., 2015). Os tumores extra-axiais, que geralmente acometem
0s nervos cranianos inferiores, séo, por exemplo, meningioma cisternal (SARRAZIN, J.L.;
TOULGOAT, F.; BENOUDIBA, F., 2013), cavernoma extra-axial (ALBANESE, A. et al,,
2009), papiloma de plexo coroide (MITSUYAMA, T. et al., 2005), schwannoma intracraniano
(LEONETTI, J.P. et al., 2006) ou metastase (JOHNSON, J. et al., 2014), que é a mais
comumente relacionada a SCO.

A disseminacdo hematogénica direta é, provavelmente, o mecanismo responsavel
pela maioria das metastases de base de cranio (DONADEY, F.L. et al., 2005). Ha, entretanto,
outros mecanismos, como semeadura retrograda pelo plexo venoso vertebral interno de
Batson, plexo coroide ou vasos aracnoides (DONADEY, F.L. et al., 2005).

A cefaleia da SCO deve-se a convergéncia entre os aferentes nociceptivos do ramo
oftalmico do nervo trigémeo (NCV1) e os aferentes nociceptivos dos nervos espinhais C1,
C2 e C3 (PARDO, J.R. et al., 2017).

61 CLINICA

O prédromo da SCO consiste em cefaleia occipital e paralisia lingual unilateral. A
queixa algica antecede a paralisia variavelmente, desde dias ou semanas (MADRONA,
S.G.; CORRAL, I.C., 2018) a meses (LIU, M.T. et al., 2015).

A cefaleia é descrita como severa, constante, unilateral, agravada pela flexdo do
pescoco ou rotacdo da cabecga para o lado contralateral (em 50% dos casos) (GINAT,
D. et al., 2012) e alivio parcial a rotagdo do pescogo em dire¢do ipsilateral a queixa
(HARISANKAR, C.N.B. et al., 2019);

O exame clinico revela desvio da lingua para o lado afetado e pode haver atrofia e
fasciculagdes (PARDO, J.R. et al., 2017).

Os demais sinais e sintomas da SCO sao listados a seguir:

Hiperestesia occipital (PARDO, J.R. et al., 2017) e mastoidea (MOELLER, J.J.
et al., 2007);

Irradiacdo da dor para vértex do cranio (MADRONA, S.G.; CORRAL, I.C,,
2018), regido frontal (MARRUECOS, J. et al., 2008), regiao temporal ipsilateral
(HORNIK, A. et al., 2012), regido orbito-frontal (ORLIAC, C. et al., 2015) e pavi-
Ihao auditivo ipsilateral (PARDO, J.R. et al., 2017);

Paralisia de nervo hipoglosso bilateral (ROTTA, F.T.; ROMANO, J.G., 1997);
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. Paresia de nervo hipoglosso ipsilateral (HORNIK, A. et al., 2012);
. Rigidez cervical (GINAT, D. et al., 2012);
. Disartria (SALAMANCA, J.l. et al., 2006);

+  Disfagia (SALAMANCA, J.1. et al., 2006);

A SCO, apesar de descrita como estereotipada e a de mais facil diagnéstico dentre
aquelas identificadas por Greenberg et al. (1981), também se manifesta sob formas
incompletas e pode permanecer despercebida durante o estagio inicial (PARDO, J.R. et
al., 2017).

71 DIAGNOSTICO

A SCO progride em dias ou semanas, por isso 0s exames de imagem nao devem ser
postergados (PARDO, J.R. et al., 2017).

O diagnéstico da SCO tem papel secundario, pelo fato de revelar o estado ja sistémico
do cancer, quando de etiologia neoplésica. A sua importancia esta na possibilidade de
abordar mais precocemente tanto a lesdo metastatica quanto o tumor primario (ALONSO,
J.L.P. et al., 2007).

E necessaria a realizagdo de estudo de imagem cranio-cervical em todo paciente
com queixa de neuralgia occipital, especialmente idosos e/ou pacientes com histérico de
cancer. Se os resultados forem negativos e houver persisténcia da queixa, devem-se repetir
os exames (ORLIAC, C. et al., 2015).

As avaliagcdes radioldégicas devem ser minuciosas e o neurorradiologista orientado
quanto a provavel localizagao da leséo, pois metastases sao frequentemente negligenciadas
(MORIS, G. et al., 1998).

A radiografia simples de cranio pode evidenciar erosdo 6ssea na base de cranio,
porém ndo confirma o acometimento de condilo occipital (MORIS, G. et al., 1998).

Em caso de resultado negativo a radiografia simples ou inespecificidade do local de
lesdo, prossegue-se o estudo com tomografia computadorizada (TC) de cranio (MORIS, G.
et al., 1998).

A TC de base de cranio com janelas ésseas € o melhor método para revelar lesées
osteoliticas (DONADEY, F.L. et al., 2005). Esse exame, entretanto, devido a sua reduzida
sensibilidade (18%) é insuficiente para indicar anormalidades em céndilo occipital na maioria
dos casos (PARDO, J.R. et al., 2017). Pode-se atribuir parte disso ao fato de que o evento
mais precoce detectado por exame de imagem na maioria dos casos seja a substituicdo da
medula 6ssea normal do céndilo occipital por tecido mole (PARDO, J.R. et al., 2017). Isso
faz da ressonancia magnética (RM) o proximo na lista de exames de imagem.

A RM em sequéncias T1 e T2 sob administragcao de gadolinio € o melhor método de
deteccao de lesbes em base cranio (MOELLER, J.J. et al., 2007), especialmente metastase
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para a qual apresenta 82% de sensibilidade (PARDO, J.R. et al., 2017).

O principal achado a RM relativa a metastase 6ssea é a substituicdo do sinal
hiperintenso da gordura da medula do condilo occipital por hipointensidade em sequéncias
ponderadas em T2 (DONADEY, F.L. et al., 2005).

O emprego de técnica de supressdo de gordura associada a administracéao de
gadolinio gera realce varidvel da lesdo 6ssea metastatica, em particular na sequéncia
ponderada em T1 (JANSEN, B.P.W; SMITT, P.A.E.S., 2002).

A RM é util também na avaliagdo do seio cavernoso, possivel local de invasédo
tumoral (DONADEY, F.L. et al., 2005).

A cintilografia éssea (CO) com radionucleotideos apresenta sensibilidade superior
a TC na detecgdo de metastases Osseas. Esse método &€ capaz de revelar depésitos
metastaticos em base de cranio em 30% a 50% dos pacientes (BRILLMAN, J.; VALERIANO,
J.; ADATEPE, M.H., 1987).

A CO de corpo inteiro em Unica sessao pode ser vantajosa dependendo da neoplasia
e quadro clinico (KATSANOS, A.H. et al., 2018).

No caso de lesdes puramente osteoliticas, entretanto, a CO é pouco eficiente, sendo
superado, por exemplo, pela tomografia por emisséo de poésitrons (PET) (DONADEY, F.L.
et al., 2005).

Havera casos em que a bidpsia sera necessaria devido a limitagéo inerente a cada
exame de imagem e ao fato de que resultados normais ndo excluem o diagnostico de
metastase craniana (DONADEY, F.L. et al., 2005).

O exame do liquido cefalorraquidiano (LCR) é importante para a exclusdo de
carcinomatose meningea (BRILLMAN, J.; VALERIANO, J.; ADATEPE, M.H., 1987).

Estudos adicionais incluem radiografia de térax e exames laboratoriais, como
velocidade de hemossedimentagéo (VHS) e calcio sérico (PARDO, J.R. et al., 2017).

Apesar dos diversos exames de imagem e laboratoriais, uma sindrome especifica
nao sera determinada em 33% dos casos (DONADEY, F.L. et al., 2005).

81 TRATAMENTO

O tratamento da SCO é basicamente sintomatico (MADRONA, S.G.; CORRAL,
I.C., 2018) e depende da causa subjacente (FINSTERER, J.; GRISOLD, W., 2015). A
recuperacdo completa ou melhoria da qualidade de vida, no entanto, requer diagnostico
precoce (MITSUYA, K.; NAKASU, Y., 2014).

Os analgésicos convencionais raramente tém eficacia sobre a dor da SCO (LIU, M.T.
et al., 2015). Os analgésicos esteroides sdo opgao de analgesia por via oral (PARDO, J.R.
et al., 2017). Em caso de refratariedade, indica-se a radioterapia (RT) local (MADRONA,
S.G.; CORRAL, I.C., 2018) que é o tratamento padrao (DONADEY, F.L. et al., 2005) e
empregada na maioria dos casos (PARDO, J.R. et al., 2017).
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Os pacientes portadores de tumores que comumente disseminam para tecido 6sseo
e com sinais e sintomas de SCO, porém com resultados negativos aos exames de imagem
também podem receber RT (VIKRAM, B.; CHU, F.C., 1979). Ha alivio consideravel da dor
(MORIS, G. et al., 1998) na maioria dos pacientes oncoldgicos desde que administrada
precocemente (MITSUYA, K.; NAKASU, Y., 2014).

A regressdo de disfungdo neural apés RT também estd relacionada com a
precocidade dos sintomas. Cerca de 90% dos pacientes apresentam melhora apés RT se
0s sintomas estiverem presentes no maximo ha um més, enquanto que se ja estiverem
em vigéncia por trés meses ou mais a melhoria € esperada para apenas 25% dos doentes
(VIKRAM, B.; CHU, F.C., 1979).

A melhora neurolégica secundaria a RT se deve a redugéo da irritagcdo neural e, na
maioria dos casos, perdura até o 6bito (ALONSO, J.L.P. et al., 2007).

A radioterapia de intensidade modulada (RTIM) é capaz de emitir doses elevadas
de radiacdo, mas com efeitos colaterais minimos para os tecidos adjacentes ao tumor
(HARISANKAR, C.N.B. et al., 2019).

A radiocirurgia € opgéo terapéutica recente e indicada tanto como tratamento
priméario quanto secundario em caso de recidiva pos-radioterapia (DONADEY, F.L. et al.,
2005).

Os pacientes cujas lesdes sao quimiossensiveis ou hormoniossensiveis podem se
beneficiar de quimioterapia e/ou radioterapia (DONADEY, F.L. et al., 2005).

A maioria dos pacientes acometidos por metastases cranianas sao submetidos a
tratamento cirdrgico (TAKEUCHI, S. et al., 2017) devido a proximidade dessas lesdes do
tronco cerebral, nervos cranianos e coclea, além do risco de hemorragia intracraniana e
vazamento de LCR (HARISANKAR, C.N.B. et al., 2019).

91 PROGNOSTICO

O prognostico de doencga metastatica no cranio depende da classificagao histolégica
e disseminacdo do tumor primario e do local, extensdo e acessibilidade cirdrgica da
metastase (AUNG, T.H.; PO, Y.C.; WONG, W.K., 2002).

A média de sobrevida geral é de 30 meses e mediana de 31 meses (DONADEY, F.L.
et al., 2005). Dependendo do tumor primario, entretanto, a média de sobrevida pode ser
maior, como o carcinoma de mama (60 meses), ou menor, como o carcinoma de pulméao
(2,5 meses), de célon (1,5 més), de prostata (21 meses) e linfoma (24 meses) (DONADEY,
F.L. et al., 2005).

Nos casos de metastase craniana com paralisia de nervos cranianos, como no
caso da SCO, o prognostico tende a ser pior e a sobrevida varia de dias a 20 semanas
(POSNER, J.B., 1995).

Apesar do prognostico ruim, € recomendada a quimioterapia e terapia hormonal
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direcionada para o tumor primario, desde que sensivel, e combinadas com RT. Ha melhora
clinica e aumento da sobrevida, especialmente nos casos de cancer de mama e de préstata
(PARDO, J.R. et al., 2017).

10 | CONSIDERAGCOES FINAIS

A SCO é causada principalmente por tumores de mama e préstata que estéo entre
0s mais comuns na populacédo e que frequentemente geram metastases 0sseas.

A suspeita clinica se da quando presente queixa éalgica occipital e incobmodo a
movimentagao cervical. Em caso de refratariedade a analgésicos comuns e/ou relaxantes
musculares e/ou histérico de doenga neoplasica € necessaria a realizacdo de exame de
imagem e até bidpsia para a confirmacgao diagndstica.

A SCO é uma sindrome provavelmente subdiagnosticada, devido, sobretudo, ao
desconhecimento dela pela maior parte da categoria médica. Isso implica em diagnostico
tardio de doenca metastatica e reducdo da porcentagem de sucesso terapéutico e de
tempo de sobrevida dos doentes.

O tratamento padrdo é a RT, porém ha outras modalidades. O que ha de comum
entre essas terapias € a dependéncia do diagnostico precoce para a recuperagéo completa
do quadro clinico ou alivio satisfatorio das queixas.
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