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Ataxia espinocerebelar tipo 3



Anamnese

Aspectos importantes:
— Epoca, modo de inicio e evolucdo cronoldgica:

Agudo (minutos, “de um dia para o outro”) — vascular ou
infecciosa

Subagudo (dias) — inflamatoria ou toxica

Cronico / gradual — simétrico (doenca degenerativa),
assimétrico (lesdo com efeito de massa — neoplasia)

Em surtos, com periodos de remissao — Esclerose Multipla

Acessos paroxisticos de curta duracdo, com intervalos longos
de normalidade e que se repetem periodicamente — Epilepsia

Relacdo causa-efeito — Trauma cranioencefalico ou
raquimedular
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o “Considerando seu estado atu
considerando a data do inicio da
vocé estd piorando, melhorando o

continua igual?”
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O exame neuro

1. Estado Mental
Nervos cranianos
Sistema motor
Retlexos

Sistema sensorial

A L

Sinais meningeos
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Funcao cortical superior
(Fungao cognitiva)

Nivel de consciéncia
— Alerta, confuso, sonolento, torporoso, comatoso
Orientacao
— Pessoa, tempo € espago
Atencao e concentracao
Estado de espirito e afeto
Julgamento
Memoria
Linguagem e fala: afasia, disfasia, disartria, dislaha...
Agnosia (perda da capacidade de reconhecimento)

Apraxia (perda da atividade gestual consciente e intencional)
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Os cortices sensoriais, motores e areas
associativas corticais

oz vy M Aatar ardo
Primary Motor Cortex E 2

; Primary Somatosensory Cortex
Premotor Cortex

Broca's Area

- — .

Primary Auditory Cortex

Primary Visual Cortex
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Divisdo funcional do encéfalo

Motor Somatic
EnsTY Spatial
coordinates
Planning complex of body and
movements and surroundings
elaboration of
thoughts
Visual
g processing
of words
Naming of Vision ! T o
objects Figure 57-5. Map of specific

/ functional areas in the cerebral

cortex, showing especially Wer-
nicke’s and Broca’s areas for lan-
guage comprehension and speech
production, which in 95 per cent
of all people are located in the
left hemisphere.




Sindromes de afasias comuns

De Broca Cortex frontal motor associativo  Nao € Preservada Perdida
E fluente

De Wernicke Lobo temporal posterior E Fluente = Perdida Perdida

Global Lesao maciga dos lobos temporal Nao ¢ Perdida Perdida
e frontal E fluente

De Condugao Fasciculo arqueado E Fluente  Preservada Perdida
Andmica Lobo temporal inferior E Fluente  Preservada Preservada

Motora Frontal , anterior ou superior a Nao ¢ Preservada Preservada
transcortical area de Broca E fluente

Sensorial Juncao dos lobos temporal, Fluente  Perdida Preservada
transcortical parietal e occipital, posterior ou
inferior a area de Wernicke




Medscape® www.medscape.com
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CHRONIC BROCA'S APHASIA WERNICKE'S APHASIA

Tipos de afasia

[

CONDUCTION APHASIA GLOBAL APHASIA
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TRANSCORTICAL MOTOR APHASIA TRANSCORTICAL SENSORY APHASIA




Nervos Cranianos: Distribui¢cdo das Fibras Motoras e Sensitivas

Fibras motaras
Fibras sensilivas

Nervos PNl
cranianos =

Nerva intermédia
— ¢lan:

IX Glossofaringec

sifivey — lingua, lonsila,

Hipoglosso
Musnulos i
Irgua
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Os nervos cranianos

11
11, IV, VI

y
VII

VIII
IX, X, XII
XI
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Os nervos cranianos

Nervo Axonio Funcdes principais
| Olfatorio Sensorial especial Olfato
Il Optico Sensorial especial Visao

Il Oculomotor

Somatico motor

Visceral motor

Movimento dos olhos e
palpebras

Controle parassimpatico do
tamanho da pupila




Os nervos cranianos

Nervo Axonio Func¢oes principais
IV Troclear Somatico motor Movimento ocular
V Trigémeo Somatico sensorial Tato facial

Somatico motor

Movimento dos musculos mastigatorios

VI Abducente

Somatico motor

Movimento ocular

VIl Facial Somatico motor Movimento da expressao facial
Sensorial especial Gustagao dos 2/3 anteriores da lingua
VIl Vestibulo- Sensorial especial Audicao e equilibrio

coclear




Os nervos cranianos

Nervo

Axonio

Func¢des principais

IX Glossofaringeo

Somatico motor

Visceral motor

Sensorial especial

Sensorial visceral

Movimento dos musculos da orofaringe

Controle parassimpatico das glandulas
salivares

Gustacao |/3 posterior da lingua

Deteccao de alteragoes na PA na aorta

XVago

Visceral motor
Sensorial visceral

Somatico motor

Controle parassimpatico visceral
Nocicepcao visceral

Movimento dos musculos da orofaringe

Xl Acessorio

Somatico motor

Movimento dos musculos da garganta e
pescogo

Xl Hipoglosso

Somatico motor

Movimentacao da lingua




Nervo optico

ucleus

Jdeus

Haerer AF. De Jong’s: The neurologic examination
Katia Lin

Acuidade visual

Campos visuais

— M¢étodo de
confrontamento

Reflexos pupilares

— Fotomotor e
consensual

Fundoscopia



Visual pathway Visual field defects
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Unilateral field loss
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Bitemporal hemianopia
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Homonymous hemianopia

Example of lesion

Left optic nerve
compression

Chiasmal compression
from pituitary tumour

Left cerebrovascular
event
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Lesao nas vias visuais centrais

Sitios classicos de lesao

Consequéncias

Nervo optico

Cegueira total no olho ipsilateral

Quiasma optico

Hemianopsia bitemporal heteronémica (visao em
tunel)

Borda lateral do quiasma

Hemianopsia contralateral no olho ipsilateral

Trato optico

Hemianopsia contralateral homénima

Alca de Meyer (lobo temporal)
ou giro lingual

Quadrantanopsia contralateral homénima superior

Membro retrolenticular ou giro
cuneo

Quadrantanopsia contralateral homénima inferior

Radiacao optica ou area 17

Hemianopsia contralateral homoénima,
frequentemente sem dano na macula




Anatomia geral do olho — 3 pares de
musculos extra-oculares

Mm. Retos: medial e lateral
Mm. Retos: superior € inferior

Mm. Obliquos: superior € inferior

— Estes ultimos, promovem a rotagao do olho




Controle autonbmico

Nucleo de Edinger-Westphal (111 par
craniano) — controle parassimpatico

— Promove contra¢ao pupilar (miose)

Ganglio cervical superior — controle
simpatico
— Promove dilatacao pupilar (midriase)
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Parasympathetic Sympathetic ganaglia _ Sympathetic

Constricts pupil —y. - :
pup @ @ | /,‘/’-:-.’;\LN_’.% _ - Dilates pupil
a'e) < \3 19
Stimulates salivation #58 o> \ - . B Inhibits
- j:. A g ¥ salivation
Inhibits heart 7 , W 7N \ Relaxes bronchi
% ) Cervical _ L4 '.
— .: = Accelerates
Constricts bronchi heart
Thoracic _|
Stimulates digestive Se oH—
ackivity S :E y I
A
Stimulates LOmaar 4 Secretion of epinephrine and
gallbladder Pinep

norepinephrine from kidney

vRelaxes bladder

) Contracts rectum
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Contracts
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Relaxes rectum




Nervo Tiggmeo
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FACIAL NERVE LESIONS

SUPRANUCLEAR LESION
Upper face has bilateral innervation
(bilateral cortical representation)

Frontal
lobe to

corticoruclear
fibres

Part of hemiplegia

Upper motor neurone lesion
Lower face worse for
voluntary movement but may
be OK for emotion

NUCLEAR/INFRANUCLEAR LESION
Ipsilateral
1. Lesion ofrucleus/pontine fibres
Complete unilateral palsy. Loss of
VII, VI, V, taste, opposite limbs
long tracts

2. Temporal bone (fracture)
Complete unilateral palsy,
loss of taste, decreased
hearing or hyperacusis

|
Stapedius )
{

3. Facial canal (middle ear
infection) Bell's palsy

4. Other (MS, surgery,
acoustic neuroma,
herpes, diabetes,
sarcoid)

neurone lesion




Trofismo muscular e
fasciculagoes

Atrofias musculares — lesao de NMI
(neuropatias perifericas)
Hipertrofia muscular — distrofias
musculares (Duchenne, Becker)
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o Flexdo e extensdo no nivel das principais articulagoes dos M
MMII

e Gradacao:
— 5 — forca normal

— 4 — movimentos contra gravidade e resisténcia, mas na
forca do examinador

— 3 — movimentos somente contra a for¢a da gravidade

— 2 — movimentos somente com a for¢a da gravidade elim

— 1 — ha contragdo visivel ou palpavel, mas nao ha movi
membro

— 0 — paralisia total

o Paresias, paralisias e plegias...
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thigh and trunk hand and fingers

face and

| d foot
ameRc tongue

Na jun¢do do bulbo com a medula, o tracto
piramidal cruza, ou decussa, na decussacao das _
piramides. TN

midbrain

motor nucleus
of the trigeminal

Isso significa que o cortex motor direito nere G
comanda diretamente o movimento do lado .
esquerdo do corpo, € o cortex motor esquerdo [ (
controla os musculos do lado direito.

Um AVE que lesiona o cOrtex motor ou o tracto  [ERESESEGRNE) -
cortico-espinhal pode levar a paralisia no lado el N I -

tract

contralateral. _—

corticospinal
tract

lumbar
level

of spinal
cord

/ I

to muscles of
trunk and thiah




Cerebral Cortex Corticospinal
Arise from voluntary tract

motor area of cortex

neurons in corticospinal tract

Lateral fibers cross in Anterior fibers
pyramids of medulla stay on same side

’jMedulla oblongata
‘: in brainsgtem

(1 Interneuron may
be present

sy o skeletal
muscle

Motor
neurons




medullary/

pyramid

lateral
corticospinal —
tract

90 percent—

2

2 percent

8 percent

anterior
[ N _— corticospinal

tract

uncrossed
lateral
corticospinal
tract
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O homunculo de Penfield

Salivation
Vocalization




Componentes do ¢
motor e suas corre
clinicas



Neuronio motor inferior
(Neurénio motor alfa)

Via final comum para os
movimentos voluntarios,
posturais e reflexos.

Manutencdo do tonus e
trofismo muscular

Manutencao da estabilidade
elétrica do axonio e da
membrana muscular

Paresia (fraqueza)
Hiporreflexia ou arreflexia
(perda dos reflexos espinhais)

Hipotonia ou atonia
Atrofia muscular

Fasciculacoes
Potenciais de fibrilacao

Neurbnio motor superior
(tractos espinhais descendentes)

*Tracto cortico-espinhal (via
lateral, direta)

*Tracto cortico-reticulo-
espinhal (vias ventromediais)

Controle de movimentos
voluntarios finos (dedos), forca
muscular

Inibicao dos reflexos
segmentares que interferem
com a acao voluntaria, postura
e locomocao

Fraqueza, perda da destreza
manual, inabilidade em
aumentar a forca

Hiperreflexia e clénus,
espasticidade (hipertonia),
sinal de Babinski




Espasticidade: aumento do tdbnus muscular
e dos reflexos espinhais

- rigidez de decerebracao
- rigidez de decorticagao

B. Abnormal flexion (decorticate rigidity)



Outros sitios de lesao

Areas de associagéo
(Area motora suplementar e 4rea
pré-motora

Planejamento e
programacao do ato motor

Apraxia

Cerebelo

Controle da execucao de
movimentos individuais
(tempo, intensidade,
duracdo) / Coordenacdo
motora

Nistagmo, ataxia de marcha,
ataxia de membros
(dismetria,
disdiadococinesia), tremor de
intencao

Ganglios (nucleos) da
base

Selecao de um programa
motor especifico (mais
econOmico) e inibicao de
movimentos anormais

Rigidez, acinesia, tremor de
repouso, hipercinesia
(distonia, coréia, balismo)

Propriocepcao

Feedback sensorial a medula
espinhal, cortex motor e
cerebelo

Ataxia sensorial/sensitiva,
sinal de Romberg, arreflexia




TOénus muscular

Movimentag¢ao passiva realizada ao nivel
das articulacoes dos MMSS ¢ MMII

— Normal
— Hipotonia
— Espasticidade (em “canivete”)

— Rigidez em “‘roda denteada”, em “cano de
chumbo”

— Paratonia

Katia Lin



Coordenacao motore
(Cerebelc

® Manobra index-naso / naso-inde
o Disdiadococinesia

® Manobra calcanhar-joelho

® Sinal do rechaco

Katia Lin



Hipercinesias — disturbios do
movimento

L.esao dos nucleos da base e/ou nucleos correlatos

Tremor, mioclonia, distonia, atetose, coréia,
balismo, tiques...

Verificar carater, localizacao, fatores
precipitantes/agravantes

Katia Lin




Reflexos tendinosos

profundos - Gradacgao
Gradacao:

LEFT — 0 — ausente apesar de
facilitacao

+—Biceps

Trceps — 1 —= diminuido

5 +———Brachioradialis
-+

— 2 — normal

— 3 — hiperativo

+——Patellar

— 4 — hiperativo com
clonus

~—— Achilles
~—Plgntar

Haerer AF. De Jong’s: The neurologic examination

Katia Lin



Katia Lin
Haerer AF. De Jong’s: The neurologic examination



Reflexo cutaneoplantar

Sinal de Babinski (Lesao piramidal)

Haerer AF. De Jong’s: The neurologic examination
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Exame da marcha

® O paciente deve estar descalco e
semidespido. Sempre que possivel,
ao paciente realizar alguns passos se:
controle visual.
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O equilibrio

Informa sobre a posicao € o
movimento da cabeca,
provendo-nos com o sentido
do equilibrio, e auxiliando-
nos na coordenacao dos
movimentos da cabeca e dos
olhos € nos ajustes da postura
corporal




Equilibrio

Solicitar ao paciente para assumir a posi¢ao ereta,
com os pes juntos € olhos abertos. O examinador
devera estar ao lado do paciente. Pequenas
oscilagdes podem surgir € ndo sao patologicas.
Verificar se o paciente “precisa enxergar o piso”
para manter-se de p¢. Examinar com olhos abertos
¢ fechados.

Sinal de Romberg — ataxia sensitiva (disturbio na
propriocepgao)

Katia Lin



Sensibilidade

Exteroceptiva

— Dolorosa ¢ Termica (espatula)

— Tatil (chumago de algodao ou pincel)
Proprioceptiva

— Artrestesia (ou postural)

— Cinestesia (movimentos passivos)

— Palestesia ou sensibilidade vibratoria (diapasao de 128

Hz)

Hiperestesias, hipoestesias, anestesias,
parestesias...

Katia Lin



Dermatomos sensitivos

Niveis dos dermatomos
principais:

— (C5 — claviculas

— C6 — polegar

— C8 —= 4°¢ 5°dedos

— T4 — mamilos

— T10 — umbigo

— T12 — virilha

— L4 — lado medial do 1°
PDT

— S1 — margem lateral do pé

Netter F.  Katia Lin
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Sinais de irritacao meningea

(Rigidez nucal, sinais de Brudzinski, Lasegue e Kernig)

Sinal de Brudzinski

Katia Lin



Sinais de irritacao meningea

(Rigidez nucal, sinais de Brudzinski, Lasegue e Kernig)

Sinal de Lasegue Sinal de Kernig

Haerer AF. De Jong’s: The neurologic examination
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Raciocinio clinico
Neurologia




Fragueza na mao

@ Onde esta

e Espinhal
— SNP

e Musculo
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Basal ganglia

Cerebellum

Onde esta o
problema?

Nerve root
Plexus
Peripheral nerve

Neuromuscular junction

g
~
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Diagnostico neurologico

 Passo 1: Ha doenca no sistema nervoso?
« Conjunto de sinais e sintomas, reconhecimento de padroes
- DIAGNOSTICO SINDROMICO
« Passo 2: Onde esta o problema?
« Estrutura e funcao / anatomia e fisiologia
- DIAGNOSTICO TOPOGRAFICO
 Passo 3: Que tipo de problema?
« Diagnostico diferencial hierarquizado (tempo de evolugao)
- DIAGNOSTICO ETIOLOGICO

Katia Lin

Anatomia Fisiopatologia




Caso clinico

Zeca, caminhoneiro de 33 anos lhe procura com historia de varios anos de
“‘desmaios”. Durante sua entrevista, vocé consegue obter a informagao
com a esposa de que ele apresenta episodios auto-limitados de olhar
vazio e perdido, nao-responsividade, movimentos mastigatorios e
automatismos manuais bilaterais em que ele fica puxando sua camisa.
Estes episoddios duram 1-2 minutos. Apos estes eventos, ele € incapaz de
falar, e parece ficar confuso por 5-10 minutos. O paciente relata que esses
episodios sao precedidos por mal-estar epigastrico caracterizado por uma
sensacao de uma bola que sobe em seu estdmago, e depois ele perde a
consciéncia. Quando criangca, o paciente apresentou algumas crises
epilépticas febris.

Katia Lin



Caso clinico

Resumo: Homem, 33 anos, episodios auto-limitados de
alteracao de consciéncia, confusao mental e perda de memoria.

Diagndstico sindromico: Disturbio da consciéncia
Diagnéstico topografico: Supratentorial — lobo temporal

Diagnostico etiologico: Epilepsia do lobo temporal por esclerose
mesial temporal

Epoca, modo de inicio e evolucéo cronoldgica:
Agudo — Vascular, infecciosa
Subagudo — Doencga inflamatoéria ou toxica
Crbénico — Doencga degenerativa ou expansiva
Em surtos, com periodos de remissdo — Esclerose Multipla
Acessos paroxisticos de curta duragao, com intervalos longos de normalidade e que
se repetem periodicamente — Epilepsia

Katia Lin




Livros, filmes, neuro-arte...

Tempo de despertar

— Baseado no livro de Oliver Sacks. O neurologista suspeita que, ao inves de
catatonia, os pacientes estao "adormecidos" e experimentalmente usa L-DOPA em
um dos pacientes. De fato, o paciente se recupera gradualmente e os demais sao
tratados, mas ocorrem efeitos colaterais.

Uma mente brilhante

— Historia de John Nash, homem considerado esquizofrénico pelos médicos mas que
chegou a ganhar um Prémio Nobel gracas a sua genialidade. Com Russell Crowe.
Ganhador de 4 Oscars.

Meu pé esquerdo

— Historia de Christy Brown, que apesar de sofrer de paralisia cerebral desde que
nasceu conseguiu mostrar a0 mundo sua inteligéncia e talento através da arte. Com
Daniel Day-Lewis. Vencedor de 2 Oscars.



Livros, filmes, neuro-arte...

\
A primeira vista
—  Um homem ficou cego acidentalmente na infancia e volta a enxergar. Interessante
como precisa reaprender o significado das coisas visuais.

O oleo de Lorenzo

— Um garoto aos seis anos tem o diagndstico de uma doenca degenerativa do SNC.

O escafandro € a borboleta

— Jean-Dominique Bauby, 43 anos, ¢ editor da revista Elle e um apaixonado pela
vida. Vinte dias depois, ele acorda, apos um AVE em ponte. Ainda esta lucido, mas
o unico movimento que lhe resta no corpo € o do olho esquerdo. Aprende a se
comunicar piscando letras do alfabeto e escreve sua autobiografia.

Medidas extraordinarias

— Baseada em fatos reais, conta o esfor¢o de um pai, executivo da industria
farmacéutica, para descobrir a cura para a doenca de Pompe, doenca que acomete
seus dois filhos.



“Living is easy with eyes closed,
misunderstanding all you see.”

Lennon & McCartney

Urubici, SC, mai1o/2008



