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Prurido Croénico Localizado como Manifestacao Inicial
de Tumor Intramedular Espinhal - Um Caso Pediatrico
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Resumo

O prurido € um sintoma muito vulgar e quase constante em
doengas da pele, mas isoladamente nio traduz necessariamente uma
patologia cutanea. Quando persiste na auséncia de sinais sugestivos
de dermatose, deverdo ser evocadas outras etiologias, nomeada-
mente neuropatias sensitivas. E apresentado o caso de um rapaz de
13 anos de idade com prurido localizado & perna direita, com [0 anos
de evolugdo, associado a amiotrofia do membro inferior direito e pé
cavum assimétrico homolateral, secundério a um tumor intramedular
espinhal.

Palavras-chave: prurido idiopético, pé cavum assimétrico, medu-
la ancorada, tumor intramedular espinhal.

Summary

Chronic Localized Pruritis as a First Manifestation of
an Intramedulary Spinal Tumour — A Pediatric Case

Itching is a very common symptom in skin disorders, however
when occurs without signs suggestive of dermatosis, another aetiolo-
gies must be evoked, namely sensitive neuropathies. We present a 13
year-old boy with itch localized to the right lower leg for ten years,
accompanied by right leg muscle wasting and cavus foot. An
intramedular spinal tumor was diagnosed.

Key-words: idiopathic pruritus, asymmetrical cavus foot, tethered
spinal cord, intramedular spinal tumour.
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Introducio

O prurido é um sintoma muito vulgar em diversas der-
matoses. Contudo, no entanto quando cursa sem erupgio
cutinea especifica e tem uma durag¢fo superior a 2 sem-
anas, denomina--se prurido idiopdtico, sendo o diagndstico
etioldgico por vezes extremamente dificil . Contudo jus-
tifica-se sempre tentar despistar as causas subjacentes.

Quando a causa é dermatoldgica, a sensag¢do de pruri-
do resulta da activacdo de terminagdes nervosas livres
situadas na juncfo dermo-epidérmica . A sensacdo de
prurido é veiculada pelas fibras C amielinizadas que se
dirigem ao corno dorsal e posteriormente ao feixe espinho-
-talamico. Os mediadores sdo vdrios, incluindo a histami-
na, serotonina, prostaglandinas, substincia P e peptideos
opidides. Os peptideos opidides — leucina-encefalina e
metionina-encefalina — distribuem-se em larga escala pelo
sistema nervoso central e periférico e parecem modular a
percep¢do da sensagdo de prurido (este mecanismo explica
a razdo pela qual a administracio de morfina provoca
prurido e a de um antagonista opidceo como a naloxona
alivia a sensagfo de prurido). O prurido pode surgir em
lesdes neuronais provavelmente por estimulagdo dos
receptores destes opidides . Contudo, por vezes € confun-
dido com outras sensagdes que sdo mal interpretadas ou de
dificil descrigdo pelos doentes — sensacio de picadelas por
alfinetes ou agulhas, entorpecimento e sensagdo de
formigueiro — secunddrias a neuropatia periférica, que sio
facilmente confundidas com prurido. Quando estes sin-
tomas acontecem isoladamente ou conjuntamente com o
prurido, deve ser ponderada a possibilidade de lesdo neu-
rolégica ©.

O caso seguinte € testemunho desta problematica.
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Caso clinico

Rapaz de 13 anos de idade, raca caucasiana, filho tinico
de pais sauddveis, ndo consanguineos. Sem antecedentes pes-
soais de relevo até aos 3 anos de idade, altura em que iniciou
queixas de "prurido" localizado a face interna da perna direi-
ta. Desde entdo foi seguido em Consultas de Dermatologia,
tendo efectuado vérios tratamentos com anti-histaminicos
orais e corticéides topicos.

Por persisténcia de prurido crénico, associado a marcha
anémala no membro inferior direito, foi referenciado aos 13
anos para a Consulta de Pediatria do Hospital Pediétrico de
Coimbra. As queixas consistiam em sensa¢do de prurido na
face interna da perna direita, havendo agravamento com a
corrida e extensfo do membro inferior direito. Referia igual-
mente sensacdo de fraqueza muscular ao nivel do membro
inferior direito, com cerca de 2 anos de evolugdo. Era bom
aluno em todas as disciplinas, a excepg¢do de educagfo fisica.
Ao exame fisico, apresentava um bom estado geral e nutri-
cional, ndo tinha ficies adenoideu ou altera¢Ges cutineas
sugestivas de atopia. O exame cardiovascular e respiratdrio
era normal e ndo apresentava adenomegélias nem organome-
galias. Apresentava, de relevante, uma 4rea eritematosa na
face interna da perna direita, parcialmente liquenificada, que
se constatou ser resultante de coceira crénica. Apresentava
também atrofia muscular marcada de todo o membro inferi-
or direito (Fig. 1) e dismetria dos pés, sendo o pé direito cavo
e de menores dimensodes do que o esquerdo (Fig. 2).

Fig. 1- Atrofia muscular do membro inferior direito.

Fig. 2 - Dismetria dos pés, com pé cavum direito.

Os pais referiram provével inicio de atrofia muscular
aos 10 anos e, aos 12 anos, constataram a assimetria no
tamanho dos pés. Ao exame neuroldgico apresentava
hiporreflexia aquiliana e marcha com ptose parcial do pé
direito. Ndo apresentava incontinéncia de esfincteres, nem
instabilidade vesical, nem malformacdes ou alteragdes na
linha média, nomeadamente seio pilonidal, placas pilosas
ou nevos vasculares.

Fig. 3 - Formag#o quistica ao nivel do cone medular, A plano longitu-
dinal, B plano transversal.

Perante o quadro clinico sugestivo de medula ancora-
da, foi efectuada ressonancia magnética (RMN) contrasta-
da da coluna que revelou a presenca de formagio expansi-
va localizada ao cone medular com morfologia ovalar, de
limites mal definidos superiormente, com vérias formacdes
quisticas no interior, uma das quais volumosa (Fig. 3).
Verificou-se também extensa cavidade siringohidromiélica
que se estendia de C4 a C7 (a de menores dimensdes) e de
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D2 a D9, contendo vérias septagdes horizontais (Fig. 4). A
charneira dssea e nervosa cranio-vertebral apresentava-se
normal, sem sinais de conflito de espago a nivel do fora-
men magno.

Fig. 4 - Cavidade seringomiélica de C4 a C7 e D2 a D9

Estabelecido o diagndstico provével de tumor intramedu-
lar primério da medula espinhal, foi marcada Consulta de
Neurocirurgia Pedidtrica. Ndo voltdmos a ver o doente.

Posteriormente fomos informados de que fora trans-
ferido para outro servigo de Neurocirurgia dum Hospital
Central, onde foi submetido a exérese cirtirgica com
remocao parcial do tumor, um ganglioglioma de grau II.

Discussao

A primeira hipétese de diagndstico colocada, previa-
mente 2 realizagio da RMN, foi a de medula espinhal
ancorada (MEA), que resulta da persisténcia de um fila-
mento terminal que ancora o cone ao nivel de L2 ou
abaixo. A sua apresentag@o € varidvel, e os sinais podem
ser evidentes ao nascimento ou surgir apenas na idade
adulta.

Podem sobrevir sinais neurolégicos secundarios a uma
tensdo anormal sobre a medula espinhal, em particular
durante movimentos de flexdo e extensdio. As criangas
podem apresentar sinais cutineos na linha média
(tumoracdes, acumulac@o de pélos, sinus dérmico, mancha
vascular, etc.) ou manifestarem apenas o crescimento
assimétrico de um pé (pé cavum assimétrico) ou perna

associado a deformidade em talipe cavo e emaciagdo mus-
cular devido a desnervag@o progressiva e prolongada @2,
Anormalidades da fun¢fo da bexiga (como incontinéncia
por transvasamento), escoliose progressiva e dor difusa

nos membros inferiores sdo achados comuns na crianga ©.
As manifestacdes clinicas do nosso doente eram com-

pativeis com neuropatia periférica progressiva secundaria
a MEA.

A RMN delineia precisamente o nivel do cone medu-
lar e o filamento terminal. A RMN entretanto realizada
revelou tratar-se ndo de uma tensdo anormal sobre a medu-
la espinhal mas de uma compressdo por massa tumoral.

Em criancas, os tumores da medula espinhal sdo
responsdveis por cerca de 5 2 10% dos tumores do sistema
nervoso central (SNC) ®. A maioria das criangas com
tumores da medula espinhal apresenta uma combinacio de
alteragdo da marcha, escoliose e dor no dorso, de acordo
com o local do tumor “*¢7,

As neoplasias do canal medular sdo classificadas de
acordo com a sua localizagdo anatémica, podendo ser
extramedulares (extra ou intradurais) ou intramedulares
667 (Quadro I).

Quadro 1
Tumores intra-espinhais na crianca

Tumores intra-espinhais (TIE) Etiologias Clinica Principal
Tumores extramedulares- - dorsalgias
(2/3 dos TIE): - dorsalgias nocturnas
1. extradurais 1. geralmente metstases: linfoma, - postura em tripé no
neuroblastoma, mieloma, carcinoma |  deciibito dorsal
paraplegia flicida
2. intradurais 2. geralmente benignos: meningioma | - retengdo urindria

- incontinéncia fecal
sindrome Brown-Séquard

- por vezes papiledema

neurofibroma, ganglioneuroma e
menos frequentemente cordoma,

lipoma, tumor dermdide

Astrocitoma

Ependimoma
Hemamgioblastoma
Gliomas de baixo grau (ex,
ganglioglioma)

Tumores intramedulares
(1/3 TIE)

- perturbagdes da marcha

- distiirbios esfincterianos

- distirbios sensitivos
dissociadas

- diminuigdo dos reflexos
osteotendinosos

Os tumores intramedulares representam cerca de 1/3
dos tumores intraespinhais ©. Os tumores intramedulares
originam-se dentro da substincia da medula e crescem
lentamente por infiltra¢do, em geral na regido cervical. Os
mais frequentes sdo os gliomas de baixo grau e, entre 63
mais raros, encontram-se os gangliogliomas ©.

Dificuldades progressivas da locomocdo e anormali-
dades dos esfincteres sdo geralmente os primeiros sin-
tomas ®.

Os tumores intramedulares produzem uma tumefacgao
fusiforme da medula espinhal, muitas vezes com bloqueio
parcial ou total do LCR e formagdo de siringomielias. A
siringomielia consiste numa cavidade cistica dentro da
medula espinhal, a qual pode comunicar-se com as vias de
liquor ou permanecer localizada e ndo comunicante. A
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seringomielia comunicante estd geralmente associada a
malformac¢iio de Chiari do tipo I, enquanto que a
siringomielia ndo comunicante é secunddria a tumores
medulares, acidentes vasculares, traumatismo e arac-
noidite. Por causa da sua evolucfio lenta, a siringomielia
raramente causa sintomatologia durante a infincia. A
seringomielia secunddria a tumores medulares parece
resultar da interferéncia no fluxo ascendente normal de
liquor no canal vertebral. A apresentagio cldssica é uma
sindrome espinhal central com perda sensitiva dissociada e
fraqueza arrefléxica nos membros. O défice sensorial con-
siste na perda das sensibilidades dolorosa e térmica, com
preservacdo relativa das sensibilidades vibratdria e proprio-
ceptiva. A maioria dos casos comega de forma assimétrica,
com perda sensorial unilateral. A medida que a lesio
aumenta, surge disfuncdo vesical e intestinal. Os sintomas
comegam tipicamente de maneira insidiosa na adolescén-
cia ou inicio da idade adulta, progridem de maneira irregu-
lar e podem exibir remissdo espontdnea por vdrios anos.
Imagens de RMN identificam com precisdo cavidades de
seringe e lesdes associadas da medula espinhal. Em todos
os casos, deve-se obter uma RMN do cérebro e de toda a
medula espinhal, para delinear a extensdo completa da
siringe. Dor e falsa sensag@o de prurido por disestesias sdo

comuns 9.
No caso apresentado, a sensacdo de prurido foi

secunddria a uma lesdo neoplasica intramedular (ganglioglioma),
associada a siringomielia, que condicionou provavelmente
mieloneuronopatia e subsequentemente fendmenos de dises-
tesia. A atrofia muscular e as dismetria dos pés foram
resultantes quer do efeito directo da expansdo tumoral
primiria quer do efeito exercido pelas cavidades
seringomiélicas.

A taxa de sobrevida livre de tumor num periodo de 4

anos nos gangliogliomas de baixo grau completamente
ressecados é de 75% e nos tumores com resseccio subto-
tal, como foi o caso do nosso doente, de 63%. A degeneragéo
anaplésica pode ocorrer mas € rara; contudo, implica vigilan-
cia a longo prazo ®.

Este caso sublinha que, na avalia¢do de uma situagéo
de prurido, que ocorre na auséncia de evidéncia clinica de

7

dermatose, é importante que sejam consideradas outras
causas.
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