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Asx lestes da linfogranulomatose maligna, como talvez as de ne-
nhuma outra doenca, podem tomar no corpo humano as mais variadas
e distinctas localizacoes. Justamente semelhante poliformismo, tanto
¢linico eomo anatomo-patolégico, constitue uma das caracteristicas da
doenca de Hodgkin. Afecefio de natureza provavelmente inflamato-
ria, atingindo preferente e até quasi sistematicamente os elementos do
sistema reticulo-endotelial, a possibilidade da sua varidavel localizacio
admitir-se-4 facilmente se se recordar a extensio e a disseminacfio que
no organismo tem o reticulo-endotélio.

O sistema nervoso central, tdo rico em funcdes essenciais, ¢ das
poredes do organismo mais escassamente providas de elementos re-
ticulo-endoteliais; assim, ndo admira que as lesdes linfogranulomato-
sas sejam mais raras ahi do que em outra parte. Sobretudo a medula,
sO6 muito excepcionalmente é séde dessas lesdes, e, na imensa maioria
dos cass em que no curso da doenca surgem sintémas medulares, estes
sdo devidos, como veremos, a lesOes compressivas da visinhanca.

Nao é nosso intuito passar aqui em revista todas as manifestacies
nervosas da linfogranulomatose maligna e, assim, das manifestacoes
cerebrals nos limitaremos a acentuar, a par igualmente da raridade, a
sua natureza diferente das medulares. Provém, em regra, do préprio
desenvolvimento granulomatoso intracerebral, constituindo um tumor
inflamatdrio especial, susceptivel de originar, como qualquer outro
tumor, um sindroma de hipertensfio intracraniana.

As lesdes medulares podem ser originadas por vArios mecanismos
patogénicos: trata-se, geralmente, dissemo-lo j4, de lesdes compressi-
vas por granulomas vizinhos; em ecasos excepeionais, poréni, o mecanis-
mo & diferente e sfo lesdes degenerativas de mielite funicular que de-
terminam o quadro clinico. O conhecimento das manifestactes medu-
lares da linfogranulomatose maligna nfo & recente. Citadas pela pri-
meira vez por Murchison, referidas depois por Osler no seu tratado e
por Ziegler na sua cléssica monografia sobre a doenca, elas foram,
mais tarde, objecto de um certo numero de trabalhes, entre os quals
convem destacar uma comunicaciio de Askanazy, um artigo de Schmorl,
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outro de Sternberg, uma licio de Parkes Weber e, finalmente, um re-
cente artigo de Schaeffer e Horowitz, onde se encontrari abundante
bibliografia sobre o assunto.

Fig. 1

Do estude de conjuncto da casuistica publicada concluiremos, conr
Parkes Weber, que a compressdao medular ou radiculo-medular, o aci-
dente nervoso mais frequente no decurso da doenga de Hodgkin, péde
ser devida aos seguintes mecanismos, dispostos por ordem da sua fre-
quéncia:

1) Lesdes dos corpos vertebrais:
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2) Linfogranulomas do espaco epidural;

3) Invasiio do canal raquideo por linfogranulomas exogenos, pe-
netrando pelos buracos de conjugacéo;

4) Lesdes aparentemente primitivas da dura-mater espinal.

As lesbes Gsseas da doenca de Hodgkin que antes se julgavam ra-
ras, parecem ser, pelo contrario, bastante frequentes e justamente so
as vértebras uma das suas sédes de predileccio. Hstes podem sofrer
simplesmente o desgaste resultante da erosdo por um linfogranuloma
contiguo, geralmente mediastinal; mas, podem tambem ser invadidas
por um tumor vizinho, ou ser o proprio corpo vertebral a séde primi-
tiva da formacfo linfogranulomatosa.

N#o pdéde por-se em duvida a existéneia deste tipo de lesbes, euja
primeira deseripcio se encontra no caso de Askanazy, largamente con-
firmada depois pela tése de Kimpel, onde se veem deseritos 14 casos
de lesdes linfogranulomatisas primitivas do réquis. Estas lesbes 6Os-
Seas, que se traduzem radioldégicamente por destruicio dos ecorpos ver-
tebrais, teem escassa traduecilo clinica, nfo originando, a maior parte
das vezes, gibosidades ou outras deformagdes raquidianas

As lesdes do espaco epidural constituem, com as ésseas, o grupo

das causas mais frequentes da paraplegia de Hodgkin. Desenvolvem-
se em sentido longitudinal, nfo aderindo & dura nem ao peridsteo e
teem geralmente por séde a vegifdo cervical, sendo deste tipo um dos
sasos descritos por Schaeffer e Horowitz; outras vezes a infiltraciio do
espaco epidural nfo tem limites precisos; é antes difusa, como sucedia
num caso de Parkes Weber.
‘ A penetracio de lesdes linfogranulomatosas exogenas através dos
buracos de conjugacio é mais rara do que & primeira vista se poderia
supdr; casos indubitaveis, no entanto, atestam a sua existéncia. S#o
geralmente linfogranulomas do mediastino posterior os que proliferam
através dos buracos de conjugacio; outras vezes, como num dos casos
de Schaeffer e Horowitz, sio tumores dos ganglios lombo-aorticos e
maisexcepeionalmente (caso de Least e Lightwood) infiltracdes gra-
nulomatosas dos musculos do dorso. O tecido infiltrante prolifera no
espaco epidural e pode até invadir a dura-mater, ou pelo menos a ela
aderir extensamente.

As lestes primitivas da dura sfio excepcionais. Na sua série, Par-
kes Weber apresenta um caso certo deste tipo e um outro que, embora
sujeito 4 ecritica, nela se pode situar tambem. Aqui, a neoformacio
linfogranulomatosa adere inteiramente & dura cavando nela uma go-
teira onde se dispde tambem longitudinalmente, exercendo precoce
compressio sobre a medula. T deste grupo o caso que abaixo publi-
caremos e que &, afinal, a razio de ser desta rapida revista da patolo-
gia medular de Hodgkin.

A invasfio da face interna da dura é muito rara, apenas sendo
apontada no easo de Urechia e Goia em que, a par dela, existia tam-
bem infiltracio das leptomeninges na face posterior da medula. Como
fazem notar Schaeffer e Horowitz, a dura-mater parece costituir forte
barreira 4 invasio dos espacos subaracnéidecs pelo tfeeido granulo-
matoso.
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A contrapdr a estes casos; em que a lesdo medular resulta da com-
pressdo, pode-se eriar outro grupo em que a afecco da medula é pri-
mitiva e independente de qualquer mecanismo compressivo. Tém-se
descrito varios tipos destas lesGes focos de necrobiose medular, focos

Fig. 2

de amolecimento (caso de Waltchard) ligados provavelmente a per-
turbacdes ecirculatérias, e mais frequentemente, lesdes degenerativas
combinadas, consistando, como no doente de Deverreux Forrestem de-
genereseénelas dos corddes posteriores ¢ pa parte profunda dos late-
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rais, com discreta reacco nevroglica ¢ lesdes degenerativas pouco in-
fensas das células dos cornos anteriores.

A explicagio patogénica destes ecasos & dificil. Parkes Weber
considerava-os, nio como eonsequencia da doenca, mas sim da radio-
terapia a que alguns dos doentes haviam sido sujeitos. A verdade é
que tal argumente nes nio parecce de valor, visto nio s6 serem irradia-
dos numerosissimos casos de Hodgkin, sem que tenham sido notadas
degenerescencias medulares; mas tambem o conhecerem-se outros em
que a necropsia encontrou lesdes degenerativas medulares. sem terem
sido anteriormente irradiados.

A acglo de wma toxina especial atribuivel ao suposto agente da
doenga ndo é hipétese que se possa por ora aceitar; a negatividade de
longas sérias de experenceas, levadas a termo por notiveis investiga-
dores e tendentes a demonstrar nas lesdes linfogranulomatosas a pre-
senga de um agente especifico, dos seus productos ou das suas reaccodes
biolégicas gerais, ndo nos permite que admitamos, para explicar as le-
soes medulares, a existencia dessa hipotética toxina. As perturbacoes
circulatorias meecanicas, invocadas por certos autores, nfo tém side
verificadas nas autdpsias praticadas. Finalmente, a anemia, factor
mencionado por Deverreux Forrest no seu caso, nfio nos parece bas-
tante para explicar todos os casos, visto, por exemplo, o de Allan e
Blacklock nélo apresentar anemia. Além disso, a semelhanca existente
entre este tipo de lesdes medulares hodgkinianas e a mielite funicular
da anemia perniciosa, nfo vém tambem trazer grande acrescimo ao
ralor da causa invocada. Com efeito, hd hoje tendéncia em considerar
essa mielite, a aquilia gastrica e o desenvolvimento anormal do tecido
megaloblastico hepatico, ndo como consequéneia da anemia perniciosa,
mas sim eomo a expressdo de uma constituicio degenerativa, sem a
aual ela se nao poderia instalar.

O quadro clinico mais frequente da participacio medular na lin-
fogranulomatose é, como é logico, o da paraplegia sensitiva motora
consecutiva 4 compressio . Em geral, trata-se de doentes em quem o
diagnostico de Hodgkin se encontrava Jja estabelecido pelo quadro
clinico geral, confirmado pelos exames de sangue e muitas vezes por
biopsias. S6 em casos muito excepcionais (Nonne, Walthard, Neu-
bhurger) os sintomas nervosos parecem ter sido as primeiras manifes-
tagdes da doenca.

A instalacio da paraplegia é notavel pela sua rapidez. A parti-
cipacdo radicular, manifestada principalmente por dores &, em geral,
anterior ao inicio da paraplegia, e é muito mais acentuada nos easos
em que o tecido linfogranulomatoso penetra pelos orificios de conju-
gacdo do que em quaisquer outros. Nalguns casos, como no de Aska-
nazy, todo o quadro clinico se pode limitar a um sindroma radicular
bilateral; esta forma excepecional s6 se encontrard nos casos de lesio
dssea primitiva. Quando a neoformaciio granulomatosa for epidural
ou dural, como sucedia no caso que abaixo referiremos, a participacio
radicular serd minima.

O quadro elinico das lesdes degenerativas primarias da medula
é o habitual da mielite funicular: participacio dos corddes posteriores,
e laterais, com ataxia e abolicio dos reflexos, e sintomas piramidais



326 ARQUIVOS RIO GRANDENSES DE MEDICINA

(espasticidade, c¢lono, Babinski, ete.). HEm regra, nfo hd nenhuma
participacdo das sensibilidades superficiais.

A evolucdo da paraplegia é rapida e geralmente fatal; as mas con-
digdes do estado geral e o grave progndstico total da doenca para tal
contrbuem largamente. A radioterdpia tem sido a terapéutica empre-
gada e encomiada pelos autores. Ginsburg salienta mesmo, a par do
gseu papel terapéutico, o seu valor diagnéstico. Aplicada preocemen-
te, traz evidentes beneficios, nflo sendo, no entanto, raras as recidivas
nem os casos radioresistentes. A intervencfo eirurgica nfio foi ainda
praticada em caso algum,

A. F. O, rapaz de 16 anos de idade. entra na Enfermaria em 12
de Dezembro de 1932.

Sentia h& cerca de mez e meio uma dér, de reduzida intensidade,
na regido lombar; esta dor, mais acentuada de noite, estendia-se em
cintura até ao abdomen. N&o lhe impedia os movimentos nem era
agravada por éles.
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Cerca de 10 dias depois, comecou notando formigueiros nas per-
nas, acompanhados, ao cabo de 4 ou 5 dias, de fraqueza nos membros
inferiores e dificuldade de marcha. JA por essa altura tambem era
forcado a empregar grande forca para urinar.

Antecedentes familiares sem valor; nfo conhece nenhum ecaso de
tuberculose na familia, Pessoalmente, teve hi cerca de 6 anos na axi-
la esquerda um tumor ganglionar que foi incisado. Iez depois, du-
rante algum tempo, helioterapia e ralos ultra violetas, que o cirurgifo
The havia aconselhado, e a ferida operatorio fechou; mas a adenite
nunca desapareceun por completo.

Observado pela primeira vez em 15 de Novembro (15 dias apds o
inicio das suas perturbacdes) apresentava marcha levemente espasti-
ca, com reflexos tendinosos dos membros inferiores muito vivos, Ba-
binski & direita e certa hipoestesia tactil das pernas, de limites pouco
nitidos.

Em 1.° de Dezembro, observado de novo, apresentava ja uma mar-



TRABALHOS ORIGINAIS 327

cha espastica, extremamente dificil, muito mais acentuada & direita do
que & esquerda, com Babinski e clono do pé daquele lado. Perturba-
¢des da sensibilidade até Dy, muito mais acentuadas 4 esquerda do que
4 direita. Retencdo de urinas.

A’ entrada no Servico de Neurologia de Sta. Marta, apresentava
paraplegia espastica completa, sendo impossiveis todos os movimentos
dos membros inferiores. Reflexos tendinosos destes membros extre-
mamente vivos, policineticos, com extensfio das areas reflexogeneas.
Babinski e clono mais nitidos 4 direita. N&o havia reflexos de defeza.
Anestesia em todas as formas de sensibilidade superficial até Dyo; &
dirveita parece haver uma zona de hiperestesia acima de Dy (Fige. 1 ¢
2). Retenciio de wurinas necessitando algaliacio.

Estado geral regular, pouco anemiado, apiretico. N&o havia si-
nais de lesfio cardiaca ou pulmonar. Nao se palpava figado nem baco.
Na axila direita, sob a cicatriz da anterior ineisfio, palpava-se wma
pequena massa ganglionar aderente e um pouco empastada. N&o se
palpavam quaisquer outras adenopatias. Nfo havia deformacio nem
dor 4 pressdo da coluna vertebral

O exame radiografico simples da coluna nfo mostrava a existen-
cia de quaisquer lesdes osseas.

Analise de sangue:
Globulos brancos — 6.300

Formula leucocitaria:

Polinucleares neutrofilos: 54 5%
“ eosinofilos: 1 %
“ basofilos: 0,5%
Linfoeitos: 34 9
Gr. Mononueleares: 9 %
Formas de transicio: 1 %

Analise do liquido cefalo raquidio (obtide por punecio lombar:
Albumina — muito aumentada
Pandy — -+ +
Citose — 3,3
Normo mastic — Floculacio nos 4.° 5.° e 6.° tubos.
Prova manometrica de Queckenstedt — Stookey (fig. 3).
Analise do liquido cefalo raquideo (obtido por puncio cisternal):

Albumina — mnormal. Citose — 1,2
Pandy — negativo R. Normo Mastic—curva normal.

O lipiodol injectado por via suboceipital deteve-se em Dy, mostran-
do bloqueio total do eanal raquidiano (fig. 4).

Resumo — Paraplegia instalada rapidamente, quasi sem ddr e com
perturbactes da sensibilidade até Dqy, passando primeiro por um sin-
droma de Brown Sequard. Dissociacdo almmumino-eitolégica e sindro-
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ma manometrico de compressio na puncio lombar. Paragem de lipio-
dol injectado por via sub-occipital em Dy,

N&o se enconfravam lesdes osseas da coluna que justificassem a
existéncia de um mal de Pott, suposiciio esta que se coadunaria com a

Fig 4

anterior existéneia de uma adenite axilar. Pensouse na linfogranulo-
matose maligna, mas a falta completa de sintomas clinicos e a analise
do sangue, fizeram pér de banda esta hipdtese. Apenas em favor desta
hipétese existia a adenite axilar.
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Con1 o diagnostico provisoric de compressio medular por tumor,
resolveu-se operar o doente.

Intervenedo operatoria em 13—12—1932. Operador: Dr. Amandio
Pinto. Anestesia pela avertina, completada com eter-cioroformia.

Fig. 5

Laminectomia D7 Dy Dy Dy, A’ altura de D Dg encontra-se um
tumor extra-dural, aderindo intimamente a4 dura em toda a sua exten-
sfo e dispondo-se longitudinalmente numa goteira que a dura lhe for-
ma. O tumor nfo tinha quaisquer relacdes com os buracos de congre-
gacldo nem aderia ao osso. Kxtirpacio e encerramento total.
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Bm seguida extirpaciio de wm ganglio axilar.

O doente comecou a melhorar logo apds a intervencfio, executando
Jja alguns movimentes na semana seguinte. Fol-lhe feita radioterdpia
da coluna e da regifo axilar.

Observado de novo em 16 de Maio de 1933, apresenta-se em otimo
estado geral, sem quaisquer sintomas de Iodgkin., A massa ganglio-
‘nar da axila desaparccen. A paraplegia melhorou extraordinariamen-
te: faz j& grandes caminhadas com relativa facilidade, embora auxi-
liando-se sempre com uma bengala. A espasticidade dos membros in-
feriores diminuiu mnotavelmente; os reflexos tendinosos continuam
muito vivos, esbogando-se de ambos os lados clono do pé. A’ esquerda
persiste Babinski. As perturbacdes da sensibilidade limitam-se agora
a uma ligeira. hipoestesia dolorosa do membro inferior esquerdo (fig.
5). As perturbacdes esfincterianas desapareceram quasi totalmente.

Uma analise de sangue feita nesta data den o seguinte resultado:
Globulos rubros — 5.370.000 ; Hemoglobina — 86%:; V. globular 0,5,
Globulos brancos — 5.200; Linfocitos — 329 ; Monocitos — 9,5% ;
Neutrofilos — 56,5% ; Hosinofilos — 1,5% ; Basofilos — 0,5%.

Exame anatomo-patolégico do tumor:

“O tumor axilar apresenta o aspecto de uma massa globosa, cuja
forma parece corresponder 4 de ganglios linfaticos tumefactos e aglo-
merados.

O exame histolégico mostra, num estroma fibroso muito desenvol-
vido, uma infiltracfio bastante polimorfica, constituida por celulas de
tipo linfoide, macrofagico. Véem-se nela, além disso, leucocitos neu-
tro e eosinofilos e principalmente grandes celulas monstruosas do tipo
das celulas de Sternberg. Tratase, portanto, evidentemente, de uma
linfogranulomatose maligna, tipo Paltauf Sternberg (figs. 5 ¢ 6).

O tamor extra-dural apresenta o mesmo aspecto; é uma localisa-
¢do meningea da linfoeranulomatose.”

O caso que vimos de descrever merece mencio porque sob varios
aspectos representa uma observaciio rara dentre as complicacdes me-
dulares da linfogranulomatose maligna.

J& o facto do sindroma de compressio medular se apresentar des-
acompanhado do quadro eclinico geral da doenca merece relévo por
s8r, como ja atrés dessemos, muito raro. O diagndstico exaeto da na-
tureza da massa tumoral, causadora da compressiao, 86 aqui poderia
ter sido feito se previamente se tivesse praticado uma biopsia da ade-
nopatia axilar. A intervenc¢do, porém, impondo-se como urgente, pels
marcha rapidissima da compressio medular, essa biopsia s6 fol execu-
tada na sessfo operatdria em que se extirpou o tumor, e nio foi, sem
certa surpresa, que se verificou a natureza linfogranulomatosa de am-
has as massas extirpadas.

A massa contida no espaco epidural aderia intimamente 4 dura e
parecia ter nela o seu ponto de partida; salientdmos ja atras, como sao
raras estas formas de compressio.

Finalmente, o éxito terapefitico, por assim dizer completo, obtido
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Fig. 7
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com a intervencdo operatoria seguida da radioterapia nfo foi, certa-
mente, das particularidades menos curiosas e raras do nosso caso, cuja
terminacdo feliz contrasta com a da restante casuistica consultada.

Résumé

Les A. A. présentent un ecas de maladie de Hodgkin avec localisation intra-
rachidienne. Ce malade était complétement immobilisé 2 cause d’une paraplégic
spastique. Des troubles de sensibilité jusqu’d Dy Le diagnostic de compression
médullaire étant fait, le malade a été opéré. Il g'agissait d’un granulome adhé-
rant & la dure-m@, du volume dune amande. Au moment de Vopération, on a
aussi excisé un ganglion axillaive, Bien que Thypothése d'une lymphogranulo-
matose maligne fit envisagée, il manquait la symptomatologie générale. T’histo-
diagnostic a fait disparaitre les doutes.

Le malade est trés amélioré par Voperation es par le traitement eomplémen-
taire avee les rayons X. Il marche deja assez bien. Dans des cas de compres-
sions médullaires par des granulomes de cette espdee, le traitement chirurgical
pourra &tre indiqué, lorque Pétat général da malade le permettra.

Ce tfraitement wa pas encore été6 employé, semble-t-il, mais le résultat obte-
nu dang ee cas cncourage 3 de nouvelies tentatives opératoires.
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