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Resumo

A sindrome do desfiladeiro tordcico neurogénica verdadeira é uma condigdo rara, motivada pelo angustiamento do plexo braquial inferior e
miédio, quando da sua passagem por um reduzido espago inter-escalénico. Os autores descrevenr o caso de uma jovem de 16 anos que apresenton
atrofia e fraqueza da mao direita de inicio insidioso e evolucao progressiva. Seus exames neuroligico, de imagem e eletroneuromiogrdfico
apontaran para sindrome do desfiladeiro tordcico neurogénica verdadeira a direita na presenca de costela cervical bilateral. Num acompanhanmento
de 22 meses apds a resseccao da costela cervical do lado sintomdtico, houve melhora da fungio motora mantendo-se amiotrofia tenar.
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Abstract

The true neurogenic thoracic outlet syndrome is a very rare condition caused by involvement of the inferior and medium brachial plexus
cords in a reduced interscalenic space. The authors describe a 16-year-old girl with insidious wasting and progressive weakness of her right hand.
Her nenrologic examination, images, and eletroneuromiographic results point to a right side true neurogenic thoracic outlet syndrome with
bilateral cervical rib. After a twenty-two months follow-up post right cervical rib resection, she feels better from the motor function aspect, but
maintains tenar atrophy.
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A sindrome do desfiladeiro tordcico compreende
varias entidades clinicas resultantes do acometimento
do complexo vascular, do feixe nervoso ou de ambos
quan(()i(?4 de sua passagem entre a base do pescogo ¢ a
axila ~ . Esta sindrome foi delineada clinicamente por
Sir Astley Cooper em 1821, mas s6 foi batizada como
tal mais de um século depois, em 1956, por Peet et al.””
Por outro lado, o conhecimento a respeito da Sindrome
do Desfiladeiro Toracico Neurogénica Verdadeira
(SDTNV) ¢é de aquisicao mais recente, s6 vindo a ser
definida clinicamente por Gilliat et al. na década de
setenta’. Esta tltima é uma condi¢do rara, que envolve
o sofrimento do corddo inferior e médio do plexo
braquial, de origem proteiforme, mas sempre motivada
por questoes de conflito entre o conteudo e o continente
do espago entre os musculos escalenos'. A presenca
de costela cervical ou de banda fibrosa oriunda do
processo transverso alongado de C7 reduzindo este
pequeno espago supra-clavicular sao causas tipicas. O
presente relato tem como objetivo principal dar relevo
a esta rara condi¢ao cujo tratamento cirurgico nao é
consenso.

Relato do caso

IVE, 16 anos, feminina, destra, estudante, natural do
Rio de Janeiro. Seis meses apos ter iniciado treinos
regulares de voleyball, notou progressiva amiotrofia da

regido tenar direita e leve parestesia na borda ulnar dos
4° e 5° dedos do mesmo lado. A atrofia da musculatura
intrinseca e a paresia da mao direita progrediram
insidiosamente promovendo dificuldade na realizacio
de movimentos finos, além de nao mais conseguir abrir
maganetas ou escrever. A alteracdo sensitiva permaneceu
de pequena monta por cerca de 30 dias e desapareceu.
A paciente negou ter sofrido trauma recente ou antigo
envolvendo a regiao cervical ou a cintura escapular, assim
como de possuir antecedente de doenca neurologica
pessoal ou familiar. Nao apresentava dor ou
desconforto cervical ou toracico. Nio fazia uso continuo
de nenhum medicamento ou drogas ilicitas e nem
havia sido vacinada recentemente.

Examinada pela primeira vez sete meses ap6s o inicio
dos sintomas, apresentava exame clinico normal, e
exame neurologico revelando discreta atrofia muscular
supra ¢ infra-clavicular a direita, além de marcada
amiotrofia da regido tenar do mesmo lado (Figura 1B).
Os pulsos radiais e carotideos estavam normais e
simétricos. Nao havia sopros a ausculta das fossas supra-
claviculares, ou de dor a compressao das mesmas. As
manobras de Adson, costoclavicular, e o teste de EAST
(“bands-up test”) se mostraram negativos bilateralmente.

A radiografia simples da coluna cervical revelou a
presenga de costela cervical (CC) bilateral (Figura 1A e C).
O exame de ressonancia magnética da coluna cervical

Figura 1. (A) Radiografia da transicdo cérvico-toracica, incidéncia PA, demonstrando costela cevical bilateral. (d) direito, (e)
esquerdo. (B) Atrofia significativa da regido tenar direita (seta) (C) Radiografia cervico-toracica incidéncia obliqua direita (lado

sintomatico), detalhe da costela cervical (seta).
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mostrou-se normal. O exame de angio-ressonancia dos
vasos da porcdo superior do térax, com manobras
posicionais de elevacio dos bracos e lateralizacio da
cabe¢a apds a administragdo endovenosa “em bolo”
de gadolineo, evidenciou redugao focal do calibre e do
sinal de fluxo ao nivel do ter¢o médio proximal das
artérias subclavias, que persistia mesmo na fase venosa
tardia. Havia ainda reducao do sinal de fluxo nas veias
subclavias nesta mesma topografia, mais evidente a

Figura 2. Angio-ressonancia téraco-cervical. Fase venosa precoce

evidenciando reducao do fluxo venoso predominante na subclavia
4 direita (seta).

direita (Figura 2). A ultrassonogratia e o doppler da artéria
subclavia direita evidenciaram vaso de calibre, textura
parietal e pulsatilidade normais. O mapeamento de fluxo
a cotes e o doppler espectral mostraram padrio de fluxo
normal. As manobras de abduc¢io e rotacio do
membro superior direito alteraram o padrido de fluxo
basal tornando-o turbilhonar e com aumento
significativo da velocidade, de 0,8 m/s para 2,0 m/s.
O estudo eletroneuromiografico demonstrou
acometimento desproporcional e assimétrico sensitivo
e motor dos nervos mediano e ulnar bilateralmente
sendo predominante o acometimento motor mediano
e sensitivo ulnar a direita. Reducio (>50%) da amplitude
do potencial de a¢do muscular composto do nervo
mediano direito. Redu¢io da amplitude do potencial
de ac¢do muscular composto do nervo ulnar direito
(<50%) quando comparado como o contralateral,
porém com valor dentro do limite normal. Laténcia
minima da onda I do nervo mediano direito aumentada
e presenca de reflexos axonais (reinervacio). Laténcia
minima da onda F ulnar a direita aumentada nos nervos
mediano e ulnar a direita. Neuroconducio sensitiva com
amplitudes diminuidas do potencial de agdo sensitivo
composto ulnar direito ap6s estimulo do quarto e quinto
dedos. Potencial de a¢io sensitivo composto mediano
direito normal (Tabela 1). A eletromiografia revelou

Tabela 1. Estudo das velocidades de conducio motora e sensitiva dos nervos mediano e ulnat.

MMSS/Motora
LADO LOCAL LATENCIA AMPLITUDE | DISTANCIA VCM
ESTIMULO | REGISTRO [ (ms) | (N) | (mv) | (N) {cm) {(m/s} | (N)
Mediano D punho 37 | 42 | 0.27 3.5
braco ABP 9.4 0.27 24 50.4 | 48
Onda F punho 43 32
Mediano E punho 22 | 42 8.1 3.5
braco ABP 6.2 7.6 24 60 48
Ulnar D punho 24 | 3.4 4.1 2.7
cotovelo 6.7 3.5 23 53.9 | 49
onda F D punho ADM 278 | 32
Ulnar E punho 1.8 3.4 9.6 2.7
cotovelo 5.8 8.6 22.5 55.9 | 49
MMSS /Sensitiva
LADO LocAL LATENCIA AWMPLITUDE | DISTANCIA VCS
ESTIMULO REGISTRO | (ms) | (N) (pv) (N) (cm) (m/s) | (N)
Mediano D 4° dedo punho 2,3 3 13 15 13 555 40
Ulnar D 4° dedo punho 2,3 3 4,7 8 13 56 45
5° dedo 1,9 3 3,3 8 10 505 | 45

ADM: Abdutor do Dedo Minimo; ABP: Abdutor Breve do Polegar; D: Direito; E: Esquerdo; MMSS: Membros
Superiores; N: Normal; VCM: velocidade de conducio motora; VCS: velocidade de condugio sensitiva.
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fibrilagbes e ondas positivas (desnervacao), além de
potencial de a¢gdo muscular de baixa amplitude e longa
duragio (reinervacio) nos musculos inervados pelos
nervos mediano e ulnar tanto no antebraco quanto na
mao direita.

Vinte e trés meses apos o inicio de seus sintomas a
paciente foi submetida a ressecgao cirirgica da CC do
lado direito por via supra-clavicular.

Pés-operatério com acompanhamento de vinte e
dois meses evoluiu com melhora na capacidade
funcional, porém mantendo amiotrofia significativa dos
musculos intrinsecos da mao direita.

Os pais da paciente consentiram formalmente este
relato de caso.

Discussao

A SDTNV ¢é uma condicio extremamente
rara®” %12 com incidéncia aproximada de 1 em
1.000.000 de individuos®, geralmente causada pela
compressiao dos troncos inferior e médio do plexo
braquial, por CC ou pelo processo transverso alongado
de C7°, com ou sem a presenca de banda fibromuscular
inserida'”. Deve ser considerada SDTNV somente os
casos em que houver sinais e sintomas de
comprometimento neurolégico objetivo’. A sindrome
do desfiladeiro toracico ocorre de trés a nove vezes
mais nas mulheres™®” "’
aspectos neurogénicos predominam’, e neste caso, a
sindrome geralmente é provocada por bandas
fibromusculares”. No quadro clinico, a fraqueza e a

, principalmente quando os

atrofia da mio sdo invaridveis® envolvendo
principalmente a musculatura tenar. A dor, quando
ocotre, tem inicio insidioso e pode envolver o pescoco,
ombro, membro superior, e a mio*'. O déficit sensitivo,
se presente, geralmente é leve ou ausente®”’. Na anéliscé
de 368 pacientes com SDTNYV, Jamieson et al. |
evidenciaram dois sinais clinicos mais expressivos e
indicativos da sindrome; desconforto com dor a
compressao supra-clavicular (99%) e exacerbacdo dos
sintomas quando o braco é abduzido e externamente
rodado (98%). Nossa paciente nio apresentava nenhum
destes dois sinais.
Os sintomas
predominantemente a paresia do plexo braquial inferior,
sem nunca
comprometimento do plexo braquial superior'"*. Nos
casos cuja alteracdo subjacente é congénita, como por
exemplo, na presenca de .CC, os sinais e sintomas podem
ser desencadeados a partir de atividades que envolvam
exercicios ndo habituais com os membros superiores™,

neurolégicos correspondem

serem evidenciados sinais de

COmoO Ocofrreu no caso em questéo.

A presenca de CC com ou sem SDTNV ¢ condicio
relativamente rara (0,5-1%)"'"*" ¢ bilateral em 75% dos
21 As CC curtas apenas tangenciam o ramo
ventral de C7, enquanto que as CC longas estreitam
sobremaneira o espaco inter-escalénico, angustiando a

Ccasos

artéria subclavia e o plexo braquial.

Mais de 50% dos pacientes com CC sio
assintomaticos. Aqueles que apresentam sintomas, apenas
cerca de 1/3 dos casos possuem indicacido de
abordagem cirtrgica como forma de tratamento'.

Embora alguns autores considerem nio haver
padrio eletroneuromiografico (ENMG) especifico”,
e que mesmo na presenga deste exame normal nio se
pode excluir a presenca de SDTNV?, a associacio de
potenciais de a¢do muscular com amplitude reduzida
dos musculos inervados pelos nervos mediano e ulnar,
acompanhados pela amplitude de potencias de agdo
sensitivo normais no nervo mediano, e potenciais de
acio sensitivos de amplitude reduzida no nervo ulnar,
claramente indicam o comprometimento destes dois
cordGes nervosos e apontam para perda axonal cronica
da porcio inferior do plexo braquial®* ' "
evidenciado nesta paciente.

Apesar do tratamento ideal e o papel da cirurgia na
SDTNV ainda nio estarem definidos” ' haja vista a
conduta conservadora oferecer bons resultados nos
casos puramente neurogénicos'’, e mesmo levando-se
em consideragdo que de modo geral os pacientes que
se beneficiam da cirurgia sdo aqueles com dor e

como

parestesias incapacitantes'’, sem melhoras quanto ao
trofismo, ao déficit de for¢a muscular e aos aspectos
eletroneuromiograficos anormais®* ', optamos por
indicar o tratamento cirurgico de resseccio da costela
supranumeraria do lado sintomatico, por se tratar de
uma paciente jovem, com fraqueza progressiva, além
de perda da habilidade funcional da mao direita e atrofia
da regido tenar cada vez mais intensa.

Agradecimento: os autores sdo gratos ao Péricles
Maranhdo Neto pela elaboracdo das imagens.
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