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RESUMO

A sindrome da cabeca caida (SCC) é uma condicao relativa-
mente rara decorrente de um quadro de fraqueza nos musculos
extensores do pescoco, sendo encontrada em diversas doencas
neuromusculares, como a esclerose lateral amiotréfica (ELA).
Relatamos o caso de uma paciente com ELA que evoluiu para
SCC apos aproximadamente 4 anos de doenga. O exame de
eletroneuromiografia mostrou desnervaco ativa e croénica da
musculatura bulbar e dos segmentos cervicais, toracicos e lom-
bo-sacros. O uso de colar cervical para estabiliza¢do da colu-
na foi eficaz neste caso. Apesar da SCC nio ser uma situagao
relativamente freqiiente na ELA, ressaltamos a necessidade de
investigagdo do diagnostico de ELA em pacientes com SCC.
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SUMMARY

The dropped head syndrome (DHS) is a rare situation caused
by weakness of the neck extensor muscles, and it has been
observed in many neuromuscular disorders including amyo-
trophic lateral sclerosis (ALS). We report an ALS patient that
presented with DHS after 4 years from the beginning of the
disease. The electromyography showed active and chronic de-
nervation in bulbar muscles and cervical, thoracic and lum-
bosacral segments. The use of orthopedic brace for cervical
stability was extremely useful in this case. Although the DHS is
not commonly seen in ELA, we believe that patients with DHS
should be investigated for ELA.
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INTRODUGCAO

A sindrome da cabeca caida (SCC) é carac-
terizada pela fraqueza dos musculos extensores do
pescoco, provocando uma incapacidade em manter
a cabega sustentada e levando os individuos a apre-
sentarem o tipico aspecto da cabeca flexionada com
0 queixo em contato direto com a regido toracica,
dificultando-os na realizacao de atividades basicas
e instrumentais da vida diaria?. Diversas etiologias
podem se apresentar com a SCC como, por exem-
plo, miopatias, doencas da jun¢do neuromuscular,
neuropatias periféricas, doengas do sistema nervo-
so central e doengas metabodlicas®®. A presenga e os
danos provocados pela SCC sdo raramente descri-
tos em pacientes com doenga do neurdnio motor*®.
Apesar do mecanismo fisiopatolégico da SCC na
esclerose lateral amiotrofica (ELA) ndo estar total-
mente esclarecido, acredita-se que seja decorrente
do comprometimento do corpo do neurénio motor
localizado na ponta anterior da medula destinado
a inervacdo da musculatura paraespinhal®. Neste
trabalho descrevemos o caso de uma paciente que
ap6s aproximadamente 4 anos de inicio da doenga
apresentou a SCC e, consequentemente, inimeras
limitagdes no que diz respeito a interagdo social e
habilidades funcionais.

RELATO DE CASO

MAB, sexo feminino, 38 anos, com diagnosti-
co de ELA desde abril de 2002, segundo os critérios
do El Scorial’, passou a ter dificuldade em sustentar
a cabeca ap6s 4 anos de inicio da doenga. O exame
neurologico evidenciou anartria, fasciculagdes em
lingua e membros, e paresia bilateral da elevagao
palatal. A for¢a muscular, segundo o Medical Research
Council (MRC)? foi pontuada com grau 1 nos mus-
culos extensores cervicais. Os grupamentos muscu-

Quadro 1. Graduagao da for¢a muscular nos miétomos correspon-
dentes aos segmentos medulares (Medical Research Council — MRC).

lares dos membros superiores e inferiores também
se apresentaram bastante comprometidos (Quadro
1), confinando-a cadeira de rodas e provocando um
quadro de dependéncia funcional completa nas tare-
fas didrias, segundo o Indice de Barthel® (Quadro 2).
Na Figura 1 podemos observar a SCC, caracteriza-
da por flexao do pescogo e contato direto do queixo
com a regiao anterior do térax. Os reflexos tendino-
sos encontravam-se abolidos, com presenca do sinal
de Babinski e Hoffman bilateralmente. Apods avalia-
¢ao da paciente pela equipe multidisciplinar foi suge-
rida a utilizagdo de um colar cervical para protegao
e estabilizacdo da regido cervical (Figura 2), a qual
mostrou-se eficaz. A equipe de reabilitagao observou
uma melhora significativa nas relacdes interpessoais
da paciente com os familiares e profissionais, apos a
colocacgao do colar cervical.

DISCUSSAO

A fraqueza dos musculos extensores do pes-
cogo, com ou sem envolvimento dos musculos fle-
xores, levando ao desenvolvimento da SCC, pode
ser causada por um processo miogénico ou neuro-
génico, e tem sido observada na miastenia gravis, na
polimiosite e dermatomiosite, nas distrofias muscu-
lares progressivas, na atrofia muscular espinhal e no
hipotireoidismo”!*!'*. Existem ainda casos de SCC
na miopatia isolada dos musculos extensores da ca-
bega®. Dentre as causas de SCC, as DNM sao pouco
relatadas na literatura. Gourie-Devi ¢f al.* estudaram
uma série de 683 pacientes com ELA dos quais ape-
nas 9 (1,3%) apresentaram a SCC, demonstrando a
raridade desta manifestagao nestes individuos.

Os sintomas iniciais da ELA geralmente loca-
lizam-se nos musculos dos membros ¢/ou bulbares.
A fraqueza dos musculos do tronco e pescoco é ob-
servada como o primeiro sintoma em apenas 2% dos

Quadro 2. Indice de Barthel (0 = dependéncia completa das habilida-
des funcionais).

Midtomos Fsquerdo | Dircito ividades Relacionad Pontuagao Maxima | Pontuacao
C5 — Biceps Braquial 1 1 Adividades Relacionadas (Atividade) Obtida
C6 — Extensor Radial do Carpo 1 0 Alimentagao 10 0
C7 — Triceps Braquial 2 1 Banho 5 0
C8 — Flexores dos Dedos 1 1 Higiene Pessoal 5 0
T1 — Interésseos Dorsais e Palmares 0 0 Vestimenta 10 0
L2 — Iliopsoas 2 1 Controle do Intestino 10 5
L3 — Quadriceps Femoral 2 2 Controle da Bexiga 10 5
L4 — Tibial Anterior 1 1 Transferéncias no Banheiro 10 0
L5 — Extensor Longo do Halux 0 0 Transferéncias (Cadeira-Cama) 15 0

S1 — Flexores Plantares 2 2 Deambulacao 15 0
Musculos Extensores do Pescoco 1 1 Subir Escadas 10 0




Figura 1. Cabeca flexionada de encontro ao térax caracteristica da
Sindrome da Cabega Caida observada em uma paciente com Esclerose
Lateral Amiotrofica.

casos de ELA"”. O acometimento dos musculos fle-
xores do pescoco no decorrer da doenca ¢ freqiiente,
entretanto a ocorréncia de paresia extensora com a
queda da cabega é incomum*. A SCC é uma ma-
nifestacdo relativamente precoce na maioria dos ca-
sos de ELA, com média de inicio entre 3 a 24 meses
apoés o diagnoéstico. A ocorréncia tardia (entre 3 e 8
anos apos o diagnostico), como a apresentada por
nossa paciente, ¢ menos frequente®.

Os exames complementares necessarios para
a investigagdo da SCC estdo relacionados a etiolo-
gia pesquisada. A eletroneuromiografia (ENMG) é
um dos principais exames complementares por di-
recionar a investigacdo entre as doengas neurogéni-
cas, miogénicas e da jun¢ao neuromuscular. Na ELA
os achados eletroneuromiograficos sdo compativeis
com o diagnéstico de DNM, com os musculos ex-
tensores e flexores do pescogo apresentando sinais
de desnervagao ativa e cronica. Os estudos de ima-
gem por tomografia computadorizada e ressonancia
magnética da musculatura paraespinhal na miopatia
cervical extensora isolada e na miastenia gravis mos-
tram atrofia e alteragdes semelhantes a edema com
substituicao do tecido muscular por tecido adiposo®.
Em um caso associado a hipotireoidismo observou-
se aumento do volume do musculo esplénio da ca-
bega bilateralmente’. Nao ha estudos de imagem na
literatura da SCC associada a ELA na literatura.

A SCC pode ser extremamente incapacitan-
te, resultando em dificuldades na palavra, dispnéia
e por lesdo medular secundaria a tracdo nos casos
mais graves'®. A paresia significante dos musculos ex-
tensores também contribui para o desenvolvimento
de instabilidade da coluna cervical'’, como apresen-

Figura 2. Utilizacao de colar cervical para estabiliza¢ao e protecao da
regido cervical na Sindrome da Cabega Caida em paciente com Escle-
rose Lateral Amiotrofica.

tado em nosso relato. A disfagia, atribuida ao envol-
vimento dos musculos bulbares, pode ser agravada
pela SCC, podendo nesses casos ser minimizada por
mecanismos de suporte da cabeca®. Em alguns casos
pode haver insuficiéncia respiratéria por diminuigao
do controle das vias aéreas superiores'®. Além destes
fatores, o constrangimento social necessita de aten-
¢ao especial no cuidado com estes pacientes, e pode
ser corrigido através do uso de um colar cervical,
como foi possivel observar em nosso caso*. Alonga-
mentos, técnicas de relaxamento e exercicios cervi-
cais especificos podem ser realizados pela equipe de
reabilitagdo no sentido de atenuar as complicacdes
secundarias da SCC*'%",

CONCLUSAO

Embora nao sendo comum na ELA, a SCC
pode ocorrer precoce ou tardiamente nessa doenga.
Pacientes com SCC sem diagnostico definido deve-
riam ser investigados para o possivel diagnostico de
ELA. Medidas que visam a prevencdo da instalagiao
de deformidades fixas como, por exemplo, a mobiliza-
¢ao passiva da coluna e a utilizagdo de colar cervical,
devem ser realizadas o mais precocemente possivel.
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