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A Degenerescência Olivar Hipertrófica é uma forma de degenerescência transneuronal,
resultante de lesões localizadas na via dentato-rubro-olivar. Envolve o núcleo olivar inferior e
distingue-se das restantes formas de degenerescência pelo facto de se associar a hipertrofia da
estrutura envolvida.

Os autores fazem uma retropestiva dos aspectos imagiológicos por Ressonância Magnética
desta entidade, baseados no estudo de dez doentes.
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Hypertrophic Olivary Degeneration: Mifi findings

Hypertrophic Olivary Degeneration is a type of transneuronal degeneration caused by lesions
in the dento-rubro-olivary pathway. It involves the inferior olivary nucleus and is a unique type of
degeneration because it is associated with hypertrophy of this nucleus.

The authors report MRI findings in 10 patients with Hypertrophic Olivary Degeneration,
whose exams were reviewed.
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INTRODUÇÃO Neste trabalho, os autores fazem uma retrospectiva dos
A Degenerescência Olivar Hipertrófica (DOH) é uma aspectos semiológicos por Ressonância Magnética da

forma de degenerescência transneuronal, que atinge o DOH.
núcleo olivar inferior e resulta de lesões localizadas na
via dentato-rubro-olivar1. MATERIAL E MÉTODOS

Difere das restantes formas de degenerescência Foram revistas retrospectivamente as RM de dez
transneuronal ou neuronal pelo facto de se associar a doentes com DOH, quatro homens e seis mulheres, com
hipertrofia da estrutura envolvida ao invés de atrofia2, idades compreendidas entre os 23 e 65 e cuja média etária
aspecto este evidenciado por estudos patológicos e de era de 54.
neuroimagem e tendo sido o primeiro caso documentado As RM foram realizadas em aparelhos de 1,5 T (CVI;
por Ressonância Magnética (RM) publicado em 1985 por General Electrics Medical Systems) e 1 T (Signa, General
Sperling e Herrmann3. Electrics Medical Systems), tendo sido obtidas em todos

107



CARLA CONCEIÇÃO et ai

os doentes sequências no plano sagital ponderadas em Ti
(tempo de repetição [TR] 500 mseg, tempo de eco [TE]
16 mseg [500/16]) e no plano axial ponderadas em DP/T2
(TR 4000, TE 17/85), com FOV de 24x24, matriz de
256x192, 2 nex e 5 mm de espessura. Em aiguns doentes
foram obtidas sequências adicionais no piano axial, T2 de
alta resolução (TR 6500/TE 85, FOV de 2424, matriz de
512x224, 4 nex e 3 mm de espessura) e T2 gradiente de
eco (TR 500/TE 25, FOV de 24x24, matriz de256x 192, 4
nex, angulo de 15 e 5 mm de espessura).

Foram anaiisadas a localização e etiologia provável da
alteração estrutural primária, bem como a sua relação
topográfica com o núcleo olivar inferior lesado (homolate
ral, contralateral ou bilateral).

RESULTADOS
Todos os doentes estudados apresentavam hipersinal

ao nível da(s) oliva(s) bulbar(es) nas sequências
ponderadas em T2, sem alteração do sinal em Tl e
associado a hipertrofia ou alargamento do referido núcleo
em sete doentes.

No quadro 1 apresentam-se os resultados obtidos,
salientando-se a maior frequência da etiologia hemorrágica
e da localização protuberancial relativamente às lesões
primárias. De referir que as lesões pônticas localizavam-
se ou envolviam o tegmentum, pressupondo atingimento
do feixe central da calote.

DISCUSSÃO
Frequentemente, as lesões estruturais do sistemas

nervoso central e periférico condicionam alterações

Quadro 1 - Resultados

neuronais topograficamente distantes da lesão
desencadeante ou primária, em consequência de um
processo de degenerescência ~

Esta degenerescência pode ser anterograda ou
retrograda, consoante se afasta ou aproxima do corpo do
neurónio lesado, dividindo-se a primeira em dois tipos: a
degenerescência neuronal, mais conhecida por
degenerescência Walleriana, que afecta o segmento distal
do neurónio lesado e a degenerescência transneuronal que
envolve o neurónio pós-sinaptico e por isso também
designada de trans-sinaptica (resultante da perda de
aferências)6.

Exemplos de degenerescência transneuronal, para além
da DOH, são a degenerescência talâmica retrógrada, a
atrofia cerebelosa cruzada ou diasquisis e a degene

Caso Lesão primária DOH

localização etiologia homolateral contralateral bilateral

1 Protuberância (central) Hematoma hipertensivo X

2 Protuberância + P. C. Superior Lesão de estiramento axonal X

3 Protuberância esquerda Angioma cavernoso X

4 P. C. Superior esquerdo Lesão de estiramento axonal X

5 N. dentados LEMP X

6 Protuberância Lesão de estiramento axonal X

7 N. dentados Leucodistrofia X

8 Protuberância (central) Hematoma hipertensivo X

9 N. dentados latrogénica X

10 Protuberância esquerda Angioma cavernoso X

P.C. — pedúnculo cerebeloso; N. — Núcleo; LEMP — Leucoencefalopatia multifocal progressiva.

Fig. 1 — núcleo dentado; 2 — núcleo rubro; 3 — núcleo olivar inferior;
4— via dentato-rúbrica (pedúnculo cerebeloso superior~l; 5—feixe central
da calote
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rescência das vias ópticas e do sistema límbico4’7-9.
A DOH resulta de lesões que se localizem e

desconectem a via dentato-rubro-olivar, também conhecida
por triângulo de Guiliain e Mollaret ~ Este circuito
conecta o núcleo dentado do cerebelo, o núcleo rubro e o
núcleo olivar inferior (ou oliva bulbar) contralaterais,
conforme esquematizado na figura 2. O núcleo dentado
tem eferentes para o núcleo rubro através do pedúnculo
cerebeloso superior e deste para a oliva bulbar através do
feixe central da calote.

Da análise deste circuito anatómico, facilmente se
compreende que uma lesão no núcleo dentado ou no
pedúnculo cerebeloso superior originem degenerescência
da oliva contralateral (caso 4 - figura 3) e no núcleo rubro
ou no feixe central da calote degenerescência da oliva ho
molateral (casos 3,6 e 10- figura 5) . DOR bilateral poderá
resultar de lesões que envolvam ambos os núcleos dentados
(casos 5,7 e 9 - figuras 4 e 6)ou feixes centrais da calote Fig. 4 — caso 5. Planos axiais T2 - lesões bilaterais envolvendo ci face

interno dos centros medulares cerebelosos. na região dos núcleos
dentados, associadas a DOH bilateral.

Fig. 2 — caso 1 . Planos axiais T2 e DP - hemotoma sub-agudo
protuberancial, mediano e posterior, cuja localização pressupõe
envolvimento de ambos osfeixes centrais da calote; DOH bilateral, com
evidente hipersinal das olivas bulbares.

Fig. 5 — caso 6 . Planos axiais T2 - lesão de estira,nento axonal antiga,

localizada no tegmentuni pôntico esquerdo, associada a DOH
ho,nolateral.

(casos 1 e 8 - figura 2), a zona de decussação dos
pedúnculos cerebelosos superiores ou o tegmentum
pôntico conjuntarnente com o pedúnculo cerebeloso su
perior (caso 2).

No que respeita à etiologia, as lesões hemorrágicas são
a causa mais comum de DOH, seja em contexto de

Fig. 3 — caso 4. Planos axiais T2 - lesao de estiramento axonal no
pedúnculo cerebeloso superior esquerdo e DOH contralateral. hipertensão arterial, trauma (lesão de estiramento axonal)
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Fig. 6— caso 7. Plano axial 72 - extensa alteração de sinal dos centros
medulares cerebelosos, envolvendo nomeadamente a região dos núcleos
dentados, associada a evidente DOH bilateral (leucodistrofia em estudo).

ou associada a cavernomas, aspecto este evidenciado nos
nossos doentes. Outras etiologias menos frequentes são
as iesões desmielinizantes, inflamatórias, infecciosas,
isquémicas, iatrogénicas ou em contexto de doença
metabólica ou degenerativa.

Ciassicamente, a DOH manifesta-se por mioclonias do
palato caracterizadas por movimentos rítmicos
involuntários dos músculos da orofaringe, podendo
também afectar os músculos cervicais e diafragma e
associar-se a tremor dentatorúbrico ou mioclonias
oculares3’11’ 12~ Nem sempre é sintomática e, pelo contrário,
existem doentes com mioclonias palatais e sem lesão
demonstrada nos núcleos olivares inferiores.

Este tipo de degenerescência, à semelhança da
degenerescência Walleriana, não aparece imediatamente
após a lesão do tronco cerebral ou cerebelo, aspecto este
evidenciado quer nos estudos patológicos quer nos estudos
porRM.

Anatomopatologicamente a DOH caracteriza-se por
degenerescência vacuolar do citoplasma neuronal e
astrocitose, que ocorrem 6 a 15 meses após a lesão
primária, posteriormente seguidas de gliose que aparece
após 15 a 20 meses 2,10,11,13 Baseados em estudos
patológicos, Goto e Kaneko dividiram e seriaram
cronologicamente as alterações olivares encontradas em
seis estádios13: 1° ausência de alteração (24 horas); 2°
degenerescência do amiculum olivar (2 a 7 dias); 3°
hipertrofia olivar (3 meses); 4° hipertrofia olivar máxima
(8,5 meses); 5° pseudo-hipertrofia olivar (9,5 meses);
atrofia (anos).

A RM é a técnica de eleição para o diagnóstico da DOH,
que se caracteriza por hipersinal das olivas bulbares nas

sequências ponderadas em T2, com ou sem alargamento
deste núcleo cinzento. Estes aspectos são a tradução por
RM das alterações anatomopatológicas conhecidas,
resultando o hipersinal da degenerescência vacuolar do
citoplasma e consequente aumento do teor em água, e a
hipertrofia do aumento do número e volume dos
astrócitos5’~~. Apesar de não ter sido observado nos nossos
doentes, estão descritos subtis hipersinais em Ti,
resultantes da acumulação de substâncias proteínaceas ~.

Tal como nos estudos anatomopatológicos, a DOH não
aparece logo após a lesão primária, sendo a cronologia
das alterações por RM abordada em vários artigos da
literatura5’7”4”7: as alterações de sinal mais precocemente
descritas, aparecem cerca de três semanas após o insulto
primário, sendo contudo mais frequentes após 2-3 meses
e podendo persistir durante muitos anos. A hipertrofia é
mais tardia, aparecendo cerca de quatro meses após a lesão
desencadeante e persistindo durante 10 a 15 meses, apesar
de existirem casos descritos até 37 meses.

O diagnóstico diferencial por RM das alterações de
sinal bulbares é variado, estabelecendo-se designadamente
com lesões de etiologia isquémica, tumoral, infecciosa,
inflamatória ou degenerativa. Contudo, nestas situações,
raramente a alteração de sinal se restringe ao núcleo olivar
inferior; por outro lado, os enfartes são predominantemente
dorso-laterais e se envolvem a oliva traduzem-se por ataxia;
as lesões tumorais, desmielinizantes ou infecciosas
frequentemente captam contraste e as duas ultimas
geralmente são multifocais; e na esclerose lateral
amiotrófica, adrenomieloneuropatia, adrenoleucodistrofia
e degenerescência walleriana a alteração bulbar é ao nível
das pirâmides, por envolvimento dos feixes cortico
espinhais (via piramidal).

Contudo, se a alteração de sinal bulbar é limitada ao
núcleo olivar e se esta se associa a outra lesão localizada
no triângulo de Guiliain e Mollaret, o diagnóstico de DOH
é fortemente sugestivo, sendo outras hipóteses diagnósticas
altamente improváveis.

CONCLUSÃO
O conhecimento dos circuitos anatómicos e dos

diferentes tipos de degenerescência neuronal e
transneuronal é fundamental para o diagnóstico destas
entidades, que não devem ser confundidas com lesões de
novo e trazer assim eventuais implicações terapêuticas.

A RM é a técnica de eleição para a detecção da DOH,
sendo este diagnóstico altamente sugestivo quando existe
hipersinallhipertrofia do núcleo olivar inferior associada
a outra lesão anatomicamente situada na via dentato-rubro
olivar.
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