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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso de uma paciente com mioclonia palatal apdés um AVEh que mimetizou uma doenga do
neurénio motor e discutir sua fisiopatologia. Descri¢do do caso: Paciente feminino, 42 anos, negra, hipertensa,
com histéria de hemorragia intraparenquimatosa de etiologia hipertensiva em regido de ponte, tendo como
sequela uma leve ataxia de marcha e paresia em dimidio esquerdo. Meses ap6s 0 evento, iniciou um quadro
progressivo de “tremor” em lingua, disartria e disfagia leve, sendo suspeitado de um acometimento bulbar por
uma doenca do neurbnio motor, porém a eletroneuromiografia de musculatura bulbar ndo evidenciou
acometimento de neurdnio motor inferior. Em retorno ambulatorial a paciente queixou-se de ouvir “clicks” em
ouvidos bilateralmente. Os movimentos involuntarios arritimicos palatais, linguais e labiais ficaram mais
evidentes sendo visualizados por laringoscopia em cordas vocais e considerados como mioclonias. A ressonancia
magnética de cranio de controle (Figura 2) evidenciou area de hematoma antigo na ponte. Clonazepam e
Valproato foram iniciados com melhora parcial dos sintomas. Conclusdo: A lesdo da area chamada de trigono de
Guillain-Mollaret (Figura 3) pode causar hipertrofia do ndcleo olivar inferior e gerar movimentos involuntarios
incomuns no palato mole e orofaringe conhecido como mioclonia palatal. O AVE, como no caso apresentado, é
a causa sintomatica mais frequente (70% dos casos) e pode se tornar um desafio diagndstico no
acompanhamento destes pacientes.
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PALATAL MYOCLONUS AFTER A HEMORRHAGIC STROKE MIMICKING MOTOR NEURON
DISEASE: A CASE REPORT

Abstract

Purpose: Report a case of a patient with palatal myoclonus after a hemorrhagic stroke simulating a motor neuron
disease and discuss its physiopathology. Case description: 42 years old female african american hypertensive
patient with history of intraparenquimatous hypertensive hemorrhage in pons having brief walking ataxia and
paresis in left hemi body. Months after the event, began a progressive framework of "trembling” in toungue,
dysarthria and mild dysphagia, being suspected of bulbar involvement by a motor neuron disease, although the
electromyography of bulbar muscles showed no involvement of the lower motor neuron. The Patient complained
of hearing "clicks" in ears bilaterally in ambulatory retrun. The Involuntary arritmic movements of the palatal,
lingual and labial muscles became more evident being viewed by laryngoscopy of vocal cords and considered as
myoclonus. MRI cranium control (Figure 2) showed the earlier hematoma in pons area. Clonazepam and
valproate were started with partial improvement of symptoms. Conclusion: The injury in the area called
Guillain-Mollaret triangle (Figure 3) can cause hypertrophy of the inferior olivary nucleus and generate unusual
involuntary movements in the soft palate and oropharynx known as palatal myoclonus. The stroke, as in the
present case is the most frequent cause (70% of cases) and can become a diagnostic challenge in monitoring
these patients.
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INTRODUCAO

O Acidente Vascular Encefalico Hemorragico (AVEh) é uma entidade clinica de alta
morbimortalidade e corresponde a aproximadamente 15% de todos os acidentes vasculares
encefalicos (AVE).”) Movimentos involuntarios como as mioclonias palatais podem ser
manifestac@es clinicas raras na fase cronica do AVE que envolve o tronco encefalico e podem
confundir com outras patologias clinicas. Essa mioclonia costuma ocorrer com contragdes de
40-240 vezes por minuto, porém o que costuma incomodar é o barulho que o paciente ouve
em som de “click”, algumas vezes audivel até para o examinador com ou sem ajuda do
estetoscopio.™™?

Existem dois tipos de mioclonia palatal, a sintoméatica ou secundaria e a essencial ou
priméria. A primeira possui uma causa estrutural identifichvel no trigono de Guillain-
Mollaret, composto pelos nicleos denteado ipsilateral, rubro e olivar inferior contralateral.*
O tipo essencial é aquele onde ndo ha uma causa conhecida. As opcdes terapéuticas incluem
cirurgias, toxina botulinica, medicamentos orais.

Nosso objetivo € apresentar um caso de uma patologia rara com diagnostico

diferencial de doenga do neurénio motor inferior com boa resposta a clonazepam e valproato.

RELATO DE CASO

Paciente feminino, 42 anos, negra, hipertensa, foi encaminhada ao ambulatorio
especializado devido antecedente de hemorragia intraparenquimatosa de etiologia
hipertensiva em regido pontina bilateralmente (Figura 1), quando apresentou ataxia de marcha
e paresia em dimidio esquerdo, com melhora progressiva nas duas primeiras semanas apds o
AVCH. Meses ap0s o evento a paciente referiu um quadro progressivo de “tremor” em lingua
que ndo cedia voluntariamente, disartria e disfagia leve. Ela negou cefaleia, vertigem, otalgia,
otorreia ou hipoacusia. Foi suspeitado de um acometimento bulbar por uma doenga do
neur6nio motor e solicitado uma eletroneuromiografia de musculatura bulbar, que nédo
evidenciou acometimento de neur6nio motor inferior. Em novo retorno ambulatorial, alguns
meses apods a Ultima consulta, a paciente queixou-se estar escutando um “click” em ouvidos
bilateralmente, que ndo conseguia controlar ou diminuir a intensidade, audivel com ausculta

mastoidea.
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Figura 1 - Tomografia Computadorizada de cranio mostrando hiperintensidade em regido de
ponte bilateralmente secundario a AVCH de etiologia hipertensiva

Os movimentos involuntarios arritimicos palatais, linguais e labiais ficaram mais
evidentes sendo visualizados por laringoscopia em cordas vocais e considerados
fenomenologicamente como mioclonias. A ressonancia magnética de crénio de controle
(Figura 2 e 3) evidenciou area de hematoma antigo na ponte. Foram oferecidos inicialmente a
paciente clonazepam 2mg de 8/8 horas e Valproato 500mg de 8/8 horas, com melhora parcial,
porem satisfatdria, dos sintomas.

Figura 2 - Ressonancia Nuclear Magnética de cranio, sequéncia T1, corte sagital,
evidenciando area de hematoma antigo na ponte com degeneracdo walleriana e atrofia cerebelar.
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Figura 3 - Ressonancia Nuclear Magnética de cranio, sequéncia T2, corte transversal,
evidenciando érea de hipersinal em T2 na ponte direita.

DISCUSSAO

A lesdo da &rea chamada de trigono de Guillain-Mollaret (Figura 3) pode causar
hipertrofia do ndcleo olivar inferior e gerar movimentos involuntarios incomuns no palato
mole e orofaringe conhecido como mioclonia palatal. O AVE, como no caso apresentado, é a
causa sintomética mais frequente (70% dos casos) e pode se tornar um desafio diagndstico no
acompanhamento destes pacientes.®

No caso relatado, a queixa da paciente de tremor de lingua, disfagia e disartria suscitou
a possibilidade de uma doenga do neurdnio motor, como a Esclerose Lateral Amiotrofica. Por
isso foi solicitado uma eletroneuromiografia, que teve como resultado parametros normais.
Somente na consulta de retorno a paciente se queixou de “clicks” no ouvido, auscultado na
proeminéncia mastoidea e visualizado as mioclonias palatais com a laringoscopia, podendo
concluir entdo que se tratava de uma patologia secundaria ao AVCH da paciente.

A mioclonia palatal também pode se apresentar sob a forma essencial, cuja causa pode
ser idiopadtica, psicogénica, central ou periférica sem comprovagdo de lesdo neuroldgica na
imagem.® Além disso, a forma essencial apresenta menos frequentemente a queixa de “click”
em ouvidos. Cerca de 75% das apresentaces de Mioclonia Palatal s&o sintomaticas, sendo
25% delas essenciais. A forma sintomatica deve-se a lesdo documentada por imagem afetando
a via dento-rubro-olivar inferior e afeta principalmente o misculo levantador do véu palatino.®
As lesbes mais costumeiramente associadas a forma sintomatica sdo: AVC, trauma, tumor de

fossa posterior e lesdes desmielinizantes.”
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Costumeiramente, ocorre um atraso entre o desenvolvimento da mioclonia palatal em
relagdo lesdo anatdmica documentada por imagem que a originou presumidamente, como
também ocorreu com 0 caso descrito no presente artigo. Isso deve-se, possivelmente, ao
atraso no desenvolvimento da hipertrofia olivar inferior em causar a mioclonia palatal.®)

Para tratamento, Vvéarias opcBes estdo disponiveis, como  ansioliticos,
anticonvulsivantes, anticolinérgicos, triptanos, levodopa, cirurgia, aplicagdo de toxina
botulinica e até terapias adjuvantes como a psicoterapia.®*) N&o existe disponivel na literatura
um ensaio clinico randomizado devido a raridade desta condigdo, mas parece razodvel
comecgar com tratamento medicamentoso com anticonvulsivantes e, nos casos refratarios,
realizar a aplicacdo de toxina botulinica. Existem alguns importantes efeitos colaterais dessa
aplicacdo, como insuficiéncia velofaringea levando a regurgitacdo nasofaringea e disfagia,
além da inconveniéncia das aplicacdes repetidas. Se realizar a aplicacdo guiada por

eletroneuromiografia, os resultados s&o mais positivos.®

Figura 3 - Esquema demonstrando o trigono de Guillain-Mollaret composto por nlcleos denteado e
rubro e olivar inferior contralaterais
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Pode-se concluir, entdo, que a lesdo no trigono de Guillain-Mollaret apresenta
variabilidade clinica e temporal, podendo ser essencial ou secundéria, e algumas vezes pode
ser confundido com outras patologias. O tratamento da mioclonia palatal é assunto polémico,
porém parece razoavel iniciar-se o tratamento medicamentoso e, se houver falha, realizar

aplicacdes de toxina botulinica.
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