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ESCLEROSE LATERA L AMIOTRÓFIC A ESPORÁDIC A 

CRITÉRIOS DIAGNÓSTICO S 
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RESUMO —  O s autore s apresenta m o s caso s d e doi s enfermo s co m diagnóstic o inicia l d e 
esclerose latera l amiotrófic a e  que , apó s investigaçã o detalhada , tiveram-n o afastado . Chama m 
a atençã o par a a  necessidad e d e investigaçã o cuidados a e m todo s o s paciente s co m suspeit a 
clínica d a doenç a e  propõe m u m protocol o par a se r aplicad o e m todo s o s casos . 

P A L A V R A S - C H A V E : escleros e latera l amiotrófica , critério s diagnósticos , diagnóstic o di -
ferencial. 

Criteria fo r diagnosi s o f amyotrophi c latera l sclerosi s 

SUMMARY —  Th e author s repor t tw o case s o f amyotrophi c latera l sclerosi s (ALS ) misdiagnosi s 
(a craniocervica l junctio n disorder , an d a  cervica l spina l cor d ependymoma) . The y revie w som e 
causes o f ALS-lik e syndrom e lan d propos e a  protoco l t o b e adopte d fo r th e stud y o f al l patient s 
who presen t clinica l abnormalitie s suggestin g ALS . 

K E Y W O R D S : amyotrophi c latera l sclerosis , diagnosti c criteria , diagnosis . 

A escleros e latera l amiotrófic a (ELA ) caracteriz a enfermidad e neurodege -
nerativa, d e caráte r progressiv o e  etiologi a aind a desconhecid a &. Diverso s au -
tores tentara m defini r critério s par a o  diagnóstic o d a doença 10»12»14»16; todavia , 
análise minucios a dev e sempr e se r realizada . Lambert 12, em 1969 , já afirmav a que 
". . . um exam e neurológic o complet o é , geralmente , suficient e par a estabelece r o 
diagnóstico d e ELA . O  grave prognóstic o dest a doenç a torn a imprescindíve l algu -
mas informaçõe s eletroneuromiográficas : (a ) fibrilaçõe s e  fasciculaçõe s no s 4 
membros o u e m alguma s extremidade s e  e m músculo s d e inervaçã o bulbar ; (b ) 
redução d o númer o e  aument o n a amplitud e e  duraçã o do s potenciai s da s uni -
dades motoras ; (c ) velocidad e d e conduçã o motor a nã o inferio r a  70 % do valo r 
normal; (d ) velocidad e d e conduçã o sensitiva normal" . Lee & Kelly1 4 e  Kimura1 0 

postularam se r necessári o par a o  diagnóstic o d e EL A a detecçã o d e potenciai s 
de desnervaçã o e m 3  membros ou em apena s 2 , desde que , no últim o caso , acom-
panhados d e alteraçõe s e m músculo s cranianos . Mitsumot o e t a l 1 6 definira m 
como parâmetro s eletroneuromiográfico s par a o  diagnóstic o d e EL A a presenç a 
de fibrilaçõe s e m pel o meno s 3  membro s e  n a musculatur a paravertebral , co m 
respostas sensitiva s normais . O Grupo de Pesquis a e m Doença s Neuromusculare s 
da Federação Mundia l de Neurologia , durante o  Congress o Internacional realizad o 
em 1990 , em Muniqu e (Alemanha) , estabeleceu critério s mai s definido s par a o 
diagnóstico d a enfermidade 2^. Po r outr o lado , paciente s co m diagnóstic o fina l 
de ELA não raras vezes sã o rotulado s inicialment e com o tendo outra s moléstias 2. 
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Com bas e na s dificuldade s mencionadas , apresentamo s doi s paciente s co m 
diagnóstico d e EL A que fora m encaminhado s a o ambulatóri o d e doença s d o 
neurônio moto r d a UER J e  que , apó s investigaçã o mai s aprofundada , tiveram-no 
afastado. 

CASUÍSTICA 

Caso 1 . JAS , pacient e d o sex o masculino , co m 3 3 ano s d e idade , d a raç a branca , casado , 
guarda noturno , natura l d e Mina s Gerais , registr o n o HUPE-UER J 880752 . O  iníci o d o quadr o 
se de u e m 1988 , quand o observo u diminuiçã o d a forç a muscula r no s membro s inferiores , prin -
cipalmente à  esquerda , qu e s e fizer a nota r po r dificuldad e par a subi r escada s e  correr . Apro -
ximadamente u m an o e  mei o apó s a  eclosã o do s sintomas , noto u qu e a  "carn e estav a tremendo " 
nos membro s superiores , especialment e n o braç o e  regiã o torácic a superio r à  direit a (D) . Evo -
luiu co m pior a progressiv a d o quadr o moto r at é se r encaminhad o a o HUPE-UERJ . Nã o havi a 
relato d e alteraçõe s esíineteriana s e.(ou ) d a funçã o sexual . O  exam e físic o mostro u d e objetivo : 
marcha paraparética ; hipertoni a espástic a no s membro s inferiores ; clon o esgotáve l d e pé s e 
patelas; faseicuuaçõe s no s músculo s Deltoideus , Pectorali s majo r e  Bicep s brachi i e m ambo s 
os lados ; reflexo s osteotendíneo s gra u 4  no s apêndice s superiore s e  inferiores ; sinai s d e Hoff -
man e  Babinsk i e m ambo s o s lados ; escolios e dextro-convex a e m nive l cervical . O s exame s 
complementares acusava m —  líquid o cefalorraquidian o ( L Í C R ) claro , normotenso , co m 6 8 mg % 
de proteínas , 2  linfócitos , glicorraqui a e  clororraqui a normais , V D R L negativo ; eletroneuro -
miografia ( E N M G ) : fibrilaçõe s difusa s no s 4  membro s co m velocidade s d e conduçã o motor a 
(VCM) e  sensitiv a (VCS ) normais ; estud o neurorradiográfic o simples : escolios e dextro-convex a 
em colun a cervical . A  ressonânci a nuclea r magnétic a (RNM ) d a mesm a regiã o (Fig . 1 ) mos -
trava eicolios e cervica l d e convexidad e D , m á formaçã o d a junçã o craniovertebra l associad a 
a angulaçã o d a transiçã o bulbomedular . O  pacient e fo i transferid o par a o  Serviç o d e Neuro -
cirurgia d o HUPE-UER J tendo , contudo , s e negad o a  qualque r tip o d e tratament o cirúrgico . 
Recebeu alt a co m o  quadr o neurológic o inalterado . 



Caso 2 . VNF , pacient e d o sex o masculino , co m 3 9 ano s d e idade , d a raç a branca , casado , 
mecânico, natura l d o Ri o d e Janeiro , registr o n o HUPE-UER J 898163 . O  enferm o referi a o 
início d e su a doenç a e m 1989 , quand o noto u diminuiçã o d a forç a muscula r no s membro s 
superiores, e m especia l par a abduzi r o  braç o alé m d e 90* . Cerc a d e 1 2 mese s mai s tarde , 
notou amiotrofi a d a cintur a escapula r D , be m com o d o antebraç o homolateral . Concomitante -
mente, observo u qu e a  «carn e estav a pulando » no s braços . O  exam e físic o mostrav a d e 
objetivo: reauçã o d a forç a muscula r co m amiotrofi a e m cintur a escapula r notáve l à  D ; fas -
ciculações no s apêndice s superiores , send o mai s visíve l à  D ; reflexo s osteotendíneo s gra u 4 

nos quatr o membro s co m sinai s d e Babinsk i e  Hoffma n no s doi s lados . O s exame s comple -
mentares mostrava m —  DCR : claro , normotenso , co m 5 6 mg % d e proteínas , 7  linfócitos , 
glicorraquia e  clororraqui a normais , V D R D negativo ; E N M G : fibrilaçõe s no s 4  membro s co m 
VCM e  VC S normais ; estud o neurorradiográfic o simple s d a colun a vertebral ; se m anorma -
lidades; R N M d a colun a cervical : medul a espinha l d e calibr e aumentad o no s segmento s C1-C6 , 
presença d e process o expansiv o intramedula r co m áre a cístic a e  nódulo s sólido s captante s 
de contrast e e m su a porçã o inferio r notáve l no s segmento s C 2 ~ Cg e  C^ - C_, pequena s pro -
trusões discai s d e C  -  C  e  C  -  C (Fig . 2) . E m janeiro-1992 , o  pacient e fo i levad o a  cirurgia , 
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tendo sid o retirad o tod o o  tumor . A  histopatologi a confirmo u o  diagnóstic o d e ependimom a 
(Fig. 3) . O  enferm o tev e alt a hospitala r co m pouca s alteraçõe s d a marcha , tend o sid o enca -
minhado a o Seto r d e Fisiatri a d o HUPE-UERJ . 

COMENTÁRIOS 

Conforme podemo s notar , ambo s o s paciente s apresentava m quadr o clí -
nico progressiv o caracterizad o po r sinai s e  sintoma s secundário s a o comprome-
timento do s motoneurônio s superio r e  inferior , preservaçã o d e toda s a s moda-
lidades d e sensibilidad e e  ausênci a d e anormalidade s cognitivas , esfineteriana s 
ou visuais . Excet o a s fasciculaçõe s nã o havi a movimento s involuntários , rigide z 
plástica o u bradicinesia. A  ENMG mostro u potenciais d e desnervação no s 4  mem-





bros, be m como valore s normai s na s VC M e  VCS . Elevação discret a no s nívei s 
de proteína s n o LC R foi obervada ; todavia, ta l fat o te m sid o descrit o e m algun s 
casos co m diagnóstic o fina l d e ELA 4. A  idade precoc e par a o  desenvolviment o 
da enfermidad e nao parecia se r empecilh o para o  diagnóstico , vist o observarmos 
com cert a frequênci a o  apareciment o d e EL A em pessoa s jovens 6. 

Com toda s a s variávei s entã o explicitadas , estari a "justificado " o  diagnós -
tico d e EL A nos 2  casos . Outrossim , apó s realizaçã o d e RN M para estud o d a 
medula cervical , exam e d e escolh a n a avaliaçã o da s patologia s daquel a regiã o 7, 
observamos que , e m realidade , ambo s o s enfermo s tinha m outra s doença s qu e 
mimetizavam o  quadr o clínic o d a ELA. 

Inúmeras sã o a s entidade s clínico-patológica s qu e pode m determina r sín -
drome d e EL A símile i&, muita s passívei s d e tratament o e  qu e deve m se r lem -
bradas po r ocasiã o d o diagnóstico . 

Patten &  Engel *8 concluíra m qu e algun s enfermo s co m deficiênci a d e fos-
fato, o u hiperparatireoidism o (primári o o u secundário) , apresenta m sinai s e 
sintomas sugestivo s d e ELA , incluindo fraquez a muscula r co m atrofia , hiperre -
flexia, fasciculaçõe s difusa s (inclusiv e n a língua ) e , ocasionalmente , sina l d e 
Babinski. Tai s paciente s apresentava m desnervaçã o difus a e  VC M e VC S nor-
mais a o exam e eletroneuromiográfico . Caso s similare s a  EL A fora m també m 
descritos e m vigênci a d e neoplasia s 5,15,21^ paraproteinemia s i.i3,i7 e  intoxicaçõe s 
por metai s pesado s 3,8. Wilkinson2 2 descreve u 1 0 paciente s co m mielopati a se -
cundária a  espondilos e cervica l (MEC) , tend o 8  dele s miofasciculaçõe s no s 4 
membros, chamand o a  atençã o par a a  importânci a d o diagnóstic o diferencia l 
desta co m ELA ; outros autore s també m fizera m referênci a à  presenç a d e po -
tenciais de desnervação nos 4 membros de enfermos com diagnóstico d e ME C 9tn. 



Recentemente Rowland 20 mostro u a  grand e dificuldad e e m algun s caso s 
(cerca d e 5°/ o d e su a casuística) , quand o d a concomitânci a d e espondilos e cer -
vical e  EL A em u m mesm o paciente. 

A ocorrênci a d e fibrilaçõe s e , eventualmente , fasciculaçõe s no s membro s 
inferiores do s paciente s co m lesõe s d a medula cervica l continu a send o problema 
ainda nã o totalment e solucionado . Mitsumot o e t al 1^ alerta m par a a  possíve l 
coexistência d e espondilos e cervica l e  lombo-sacr a nestes casos . Entretanto , Kas-
don9 apresento u 4  enfermos com ME C co m tais achado s neurofisiológico s e  que, 
após procediment o cirúrgico , fo i possíve l observa r desapareciment o do s poten -
ciais d e desnervação nos 4  membros de 3  dos casos estudados . Segundo o  mesmo 
autor, a s alteraçõe s neurofisiológica s detectada s no s apêndice s inferiore s seria m 
secundárias à  possíve l perd a d a inibição do s motoneurônio s do s segmento s lom-
bo-sacros po r lesã o da s via s descendente s e m níve l cervical . 

Acreditamos que , não somente o s critério s clínic o e  neurofisiológic o deva m 
ser levado s e m consideraçã o quand o d o diagnóstic o d e ELA , visto qu e vária s 
condições patológica s pode m determina r síndrom e idêntica . E m adição , diversa s 
entidades clínica s pode m determina r a  presenç a d e fibrilaçõe s disseminada s a o 
exame eletroneuromiográfico , tai s como : radiculopatias , plexopatias , mononeuro-
patia múltipla , polineuropatia s axonais , distrofia s musculares , dermatomiosite , 
polimiosite, miopati a secundária à  infecçã o po r Trichinella spiralis , miopati a cen-
tronuclear e , raramente , nos distúrbio s d a junçã o mioneural. 

Com bas e no s dado s or a expostos , passamo s a  aplicar , sempr e qu e pos -
sível, o  protocol o apresentad o n a Tabel a 1  em todo s o s enfermo s co m suspeit a 
clínica d e ELA. 
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