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DOENGA DE CHARCOT-MARIE-TOOTH
ESTUDOS ELETROMIOGRAFICOS EM 45 PACIENTES

MARCOS R.G. FREITAS*, OSVALDO J.M. NASCIMENTO"*,
MARIA T. NEVARES™***, TANIA M. ESCADA™**

RESUMO - Foi realizada eletroneuromiografia em 45 pacientes com doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT).
A classificagiio em tipo I e tipo 1l da doenga de CMT foi feita com base na neurocondugfio motora do mediano
e do ulnar. Assim 11 pacientes eram do tipo I € 34 eram do tipo II. No tipo | ndo houve relagdo entre a queda da
VCN motora do ulnar ¢ mediano com o quadro clinico da doenga. Devido a auséncia do potencial de agfio
sensitivo (PAS) do nervo sural em muitos casos, achamos impossivel a classificagdo da doenga pela
neurocondugio deste nervo. Muitos pacientes com doenga de CMT II, tinham neurocondugio normal, porém a
amplitude do PAS do sural estava ausente ou reduzida, mostrando tratar-se realmente de doenga do nervo
periférico e ndo da ponta anterior da medula. Achamos que o estudo da neurocondugfio € o0 mais importante na
classificagdo da doenga de CMT.

PALAVRAS-CHAVE: doenga de Charcot-Marie-Tooth, neurocondugio, eletromiografia.

Charcot-Marie-Tooth disease: electromyographic studies in 45 cases

SUMMARY - The electrophysiological studies of 45 patients with Charcot-Marie-Tooth disease (CMT) are
presented. The nerve conduction of the motor median and ulnar nerves permitted us to separate our patients in
two types: type [ (demyelinating) with motor nerve conduction (MNC) below 38 m/s (11 cases) and type Il with
MNC normal or above 38 m/s (34 cases). In type I there was no correlation between reduction in MNC and
clinical severity. It was not possible to classificate the disease on the sural nerve sensory action potential (SAP).
They were unobtainable in most cases. In many patients with CMT type II the MNC was normal. In the cases the
sural SAP was absent or reduced. We concluded that the MNC study is the best useful test to classify CMT
disease in type I and type IL

KEY WORDS: Charcot-Marie-Tooth discase, nerve conduction velocity, electromyography.

Os estudos elétricos do nervo periférico e do misculo na doenga de Charcot-Marie-Tooth
(CMT) comegaram com Charcot e Marie’, em 1886, quando se referiram 2 inexcitabilidade galvénica
e faradica dos misculos nos cinco pacientes por eles descritos. Déjérine e Sottas’, em 1893, também
relataram a alteragdo da contratilidade elétrica muscular de seus enfermos. Os dois irmaos referidos
por Sachs®, em 1890, com doenca de CMT tinham diminuigao da resposta muscular nos quatro
membros aos estimulos pelas correntes farddica e galvanica. Roussy e Levy?, em 1926, colocaram
a hipoexcitabilidade farddica e galvnica como parte da afec¢do por eles descrita. Mas, na realidade,
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somente o0s estudos eletroneuromiogréficos, principalmente os da velocidade de condugfo nervosa
(VCN), vieram contribuir para o diagndstico e classificacdo da doenga. Atualmente, a VCN ¢ exame
obrigatério em todo enfermo com doencga de CMT. Lambert, em 1956 (apud Dyck?®), foi o primeiro
adescrever areducgiio da VCN motora na doenga de CMT. Gilliat e Thomas' estudaram um paciente
e verificaram redugfio da VCN motora dos nervos mediano e ulnar direitos. No tipo I, da doenga de
CMT a VCN motora do ulnar, mediano e fibular estd menos da metade do normal, a amplitude do
potencial de agdo motora (PAM) encontra-se reduzida e as lat€ncias distais estao trés vezes maiores
do que o normal. O potencial de agdo sensitiva (PAS), muitas vezes, nao € encontrado, quando visto
porém sua amplitude ¢ baixa. A laténcia distal sensitiva estd sempre elevada. No tipo II, a VCN
motora € normal ou pouco mais baixa do que o normal. Nas formas recessivas e esporddicas da
doenga de CMT I, a VCN motora do mediano é bem menor do que o tipo dominante.

A eletromiografia ndo € tdo importante quanto a neurocondugio na doenga de CMT, pois suas
alteragdes sdo semelhantes em todas as variantes da doenga'®!'!'!5. As principais alteragdes nos misculos
distais dos membros inferiores do tipo 1 da doenga sfo: potenciais de fibrilagdo e ondas positivas,
fasciculagdes presentcs em menos de 10%, diminui¢do do mimero dos potenciais ao esforgo com
qucda do recrutamento das unidades motoras ¢ presenga de potenciais polifisicos de grande

20

amplitude™.
MATERIAL E METODOS

Foram examinados 45 pacientes com doenga de CMT entre 1986 ¢ 1992, no Setor de Doengas
Neuromusculares do Servigo de Neurologia do Hospital Universitdrio Antonio Pedro na Universidade Federal
Fluminense'4. Afastaram-se outras causas de polineuropatia como o diabetes, o alcoolismo, as caréncias
alimentares, o uso de produtos e farmacos neurotdxicos, a presenga de doengas metabdlicas, as doengas
inflamatdrias e os distirbios imunolégicos.

Eletroneuromiografia. Este exame foi realizado em todos nossos pacientes. Dois aparelhos foram utilizados:
um eletromiégrafo Neuropack 2 modelo MEB - 7102 A/K da Nihon Kohden Corporation e o outro da marca
Polimed modelo PL 1002. As VCN motoras foram feitas, no primeiro aparelho, com filtros de 20Hz e 3KHz, ¢
no segundo, com filtros de 20Hz ¢ 2KHz. AsVCN sensitivas foram realizadas com técnica antidrdmica com
filtros de 20Hz e 3KHz, no primeiro aparelho, € com filtros de 200Hz e 2KHz, no segundo. Para a EMG, na
primeira mdquina, agulha era concéntrica com filtros de 10Hz e SKHz, e na segunda, monopolar com filtro de
20Hz e 10KHz. A sala de realiza¢do do exame era apropriada, com temperatura ambiente de 27,5°C, a mesma
proposta no exame da neurocondugio por Kimura™.

Neurocondugdo. Examinaram-se os seguintes nervos motores: mediano, ulnar e fibular. Nestes realizou-se a
VCN, a laténcia distal a amplitude do PAM e a laténcia da onda F. Verificou-se também a presenga ou nio de
bloqueio de condugfio, comparando-sc a amplitude dos PAM, apés- estimulos proximal e distal do nervo. Os
nervos sensitivos examinados foram o mediano, o ulnar € o sural. Verificou-se nestes a VCN, a laténcia distal e
a amplitude do PAS.

Eletromiografia. Foi realizada em 29 enfermos. Nio foi feita nas criangas que niio toleraram bem o exame.
Também nio foi feita naqueles pacientes que nao o permitiram. Estudaram-se os misculos proximais € distais
dos membros superiores e inferiores.

RESULTADOS

1. Neuroconducio. Nas Tabelas 1 e 2, vemos os principais dados destes exames em nossos
pacicntes. Na tabela 1, vemos as VCN motoras, as laténcias e amplitudes dos PAM dos nervos
mediano, ulnar e fibular. Na Tabela 2, sdo mostradas as VCN sensitivas, as laténcias e as amplitudes
do PAS dos nervos mediano e ulnar e as laténcias e amplitudes do PAS do nervo sural. Os nervos
mostrados sfo os da metade direita do corpo. Os valores da outra metade eram semelhantes e, por
isso, ndo sdo apresentados. A medida da laténcia de onda F n3o estd em tabela, pois néo foi realizada
em todos os pacientes.

Através da VCN motora do mediano e ulnar, vemos, nos Grificos 1 e 2, que podemos dividir
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Tabela 1. Doenga de CMT: neurocondugdo motora.

Mediano Ulnar Fibular
Caso VCN(m/s) L{(ms) A(mV) VCN(m/s) L(ms) A(mV) VCN(m/s) L{ms) A(mv)

1 18,7 10,4 2,5 20,9 7,9 4 o3 a o
2 21,5 14,8 0,4 19,7 7.9 1,5 18 8,1 0,2
3 18,9 12,8 0,3 22 11,2 10,1 [+ o a
4 21,6 9.8 0.5 20,7 6,7 5 [V o a
) 18,7 7.8 0,3 19,1 6,5 4 29,4 7.2 2
6 28,8 8 0,6 20,8 5,9 5 25,5 7.8 1
7 37 1,2 1 36,8 5 1 a o o
8 24,3 9,2 1,9 22,2 7 3,7 17,1 14,4 1
9 25 8,1 2 23 7 2,5 [+ o o
10 20 7 3 22 1.4 3 o a [¢]
t1 26 7,5 3 26 13 2,5 28 13 4
12 37,5 6,7 10 40,1 5,5 14 o o o
13 45 53 14 42 4 12 28,5 52 1,1
14 39,8 5.8 0,5 44,5 3,7 7 a a o
15 39 6.8 9.5 50 4,5 8 35 4 2
16 54,5 6,9 3 51,3 4,9 2 o o o
17 51 3,9 8 49 4.6 3 o a o
18 62 3,5 5 60 2,6 10 40 57 2
19 50,7 3,6 6 65 3,1 5,5 47,8 49 4,1
20 46 3 5 46 2,8 5 34 6 9
21 50 34 6,5 50 2,2 3,8 35,5 4,9 16
22 50 3,9 11 55 33 18 a o o
23 56,5 4.6 6 39,6 33 4 o o a
24 48,2 3.9 8 50,6 4,1 8.4 38.6 4,7 5,2
25 38,9 5 12 47,5 4,3 10 33,5 16,7 1
26 56,4 4,2 0,2 57,6 2,9 5.2 57 34 34
27 61,3 3 25 63,1 3,1 16 50 34 8
28 56,8 2,9 4 61,7 3 7 48 34 6
29 50,7 33 7 49,2 33 8 41,1 5,1 3,6
30 60,9 33 12 60,3 3,1 12 [+ o [+
3t 41 6,9 3,5 42 3.8 7 43 3,6 2
32 53,7 4.6 6,4 51,6 7.8 4,4 o o o
33 62 3,6 7 65 3,2 9 50 3,6 4
34 64,1 3,3 20 54,8 37 8 a o o
35 53,7 3,9 6,7 62,1 34 9,8 34,2 7,6 1,7
36 43 5,2 3 43 5 5,5 45 8 2,5
37 46,8 3,1 7 56,9 3,3 6 o a [+
38 60,2 5 5 58,2 3 8,1 o a o
39 56 3 5 55 34 9 56 3,5 4
40 54 2,7 8 55 2 7,6 39 4,4 6
41 60,3 3,2 9 60,2 2,5 7,4 65 4 7
42 47,2 5 5 55,3 4,5 4 35 3,9 3
43 60 3,2 4 61 3,2 8 60,4 2,7 2
44 43 5,6 2 42 3,8 6 40 6,5 2
45 47,6 5,4 2 55,8 3,7 1,5 [+] o o

VCN, Velocidade de condugdo nervosa; L, laténcia distal; A, amplitude; a, ndo obtida.



Arg Neuropsiquiatr 1995, 53(3-B) 555

Tabela 2. Doenga de CMT: neurocondugdo sensitiva.

Mediano Ulnar Sural
Casos VCN(m/s) L(ms) A(V) VCN(m/s) L(rs) A(V) L(ms) A(V)
| 16 16,9 4 15,8 14,8 3,6 o a
2 o [+ o o o o o o
3 o a a a o a o o
4 o o a o] o a 43 o
5 o a a o o ] o a
6 a a o o a o o o
7 a [+ 1] a o o o a
8 19,4 7,2 8 16,2 8,6 7 a a
9 26 6,3 6 31 6 4 3 a
10 a o o o o o o o
11 Q. o o a o o o a
12 a a o o v} o 3 o
13 25 5,6 5 16,4 5.7 20 57 3
14 28 6,8 7 16,7 6,1 12 o o
15 30 3,8 8 45 3,5 15 a a
16 36 4 25 37 3,8 10 4,6 10
17 38 5 20 37 3,6 12 a a
I8 40 3,2 21 39 3,2 15 39 2
19 32 3,5 20 38 3,6 20 4,1 5
20 46 3 5 46 2,8 5 a a
21 52,2 2,9 15 45,8 2,4 20 a [+
22 [+3 o o o o a a a
23 20 9,9 20 23 9,9 25 o 13
24 34,3 4 15 33,3 42 25 42 8
25 37 4,5 i6 36 4,7 15 o o
26 16,4 8,5 10 39,8 3,6 22 3,7 4
27 40 33 3,2 41 3,5 12 4 3
28 42 32 10 41 3 12 3,6 2
29 40,2 34 10 35,7 3,9 12 6,2 5
30 43 34 12 42 32 13 6 3
31 o o o o o o o o
32 35 4 8 30,7 4,5 6 o3 o
33 42 3,2 15 44 3,2 20 6 2
34 44 3,1 30 42 3,8 20 o [+
35 14,1 9,9 15 16 6,7 20 7.9 5
36 o] a [+ o o a o o
37 a [+3 a o a a a [+]
38 42 3,6 8 4] 4,6 15 8,5 3
39 43 3,6 4 41 3,8 8 2,3 3
40 52 2,2 5 55 2,2 4 o o3
41 41,6 2,4 10 50 2,6 10 3,7 4
42 o o o o o a o a
43 43 34 1 41 3,5 15 2,8 5
44 38 4,2 6 39 4,6 8 [ a
45 4] 4,6 2 38 4,8 8 o o

VCN, Velocidade de condugao nervosa; L, laténcia distal; A, amplitude; o, ndo obtida.
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Grdfico 1. Mediano motor

os pacientes com doenga de CMT em dois grandes grupos: o primeiro grupo compreendendo os
pacientes cuja VCN motora mdxima é 38 m/s e o segundo com aqueles enfermos com VCN motora
mdxima acima de 38 m/s. O nervo fibular ndo se prestou a este estudo, pois ndo conseguimos medir
a VCN motora em 18 casos, devido a grande desnervagéo dos musculos dos pés (Grifico 3). O PAS
ndo foi obtido em muitos pacientes nos nervos sural, mediano e ulnar. Assim, a neurocondug@o
sensitiva destes nervos também ndo se prestou a classificagdo da doenga de CMT nos tipos
desmielinizante e axonal.

Onze pacientes (Pacientes 1 a 11) tinham VCN motora do nervo ulnar e mediano abaixo de
38 m/s, podendo ser classificados no tipo I da doenga de CMT". Todos tinham ainda aumento das
laténcias distais destes nervos. Nestes enfermos, s6 se obteve a VCN motora do fibular em cinco
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casos, a qual estava também reduzida. Ndo se conseguiu obter o PAS do nervo sural nos 11 doentes.
Em nenhum de nossos casos, foram encontrados bloqueios de condugdo nervosa. Os outros 34
pacientes pertenciam ao tipo II da doenga e tinham a VCN motora do mediano acima de 38 m/s. O
Paciente 12 tinha a VCN motora do mediano de 37,6 m/s. Neste mesmo paciente, a VCN motora do
ulnar era de 40,1 m/s. Seus parentes (Pacientes 13,14 ¢ 15) tinham a VCN motora do mediano e
ulnar acima de 38 m/s. Deste modo, achamos que estes pacientes também pertenciam ao tipo II
(axonal) da doenc¢a de CMT. Em 15 individuos as VCN motoras do ulnar € mediano estavam normais
ou quase normais (Casos 18,19,22,26,27,28,30,33,34,35,38,39,40,41 ¢ 43). Em scis casos somente
a VCN motora do mediano era normal. (16,17,21,23,29 e 32) e em trés (37,42 e 45) era o nervo
ulnar que tinha a VCN motora praticamente normal. Nestes pacientes a medida de amplitude do PAS
ou das laténcias dos nervos mediano e ulnar sensitivos e do nervo sural, principalmente, encontravam-
se alteradas: ndo se obteve resposta em alguns, havia queda da amplitude e aumento da laténcia
distal em outros.

2. Eletromiografia. Somente o Paciente 39 nfo apresentava anomalias neste exame. Em
nove as alteragdes foram vistas nos miisculos distais dos membros inferiores. Os distiirbios vistos
foram os seguintes: 1) fibrilagbes e ondas positivas nos miisculos em repouso; 2) padrao de soma
incompleto com rarcfagdo das unidades motoras; 3) aumento da amplitude do potencial de agio
muscular, havendo em alguns casos verdadeiros potenciais gigantes. Estas alteraces associadas a
distiirbios da neuroconducio nos permitem afirmar somente que se trata de distiirbios musculares
devidos a desnervagao e, algumas vezes, a reinervagao.

COMENTARIOS

O exame daVCN motora do mediano e do ulnar nos permitiu separar nossos pacientes em
dois grupos bem caracterizados. Onze individuos com VCN motora menor do que 38 m/s constituiram
o tipo I (desmiclinizante) € 34 com VCN motora acima de 38 m/s formaram o tipo II (axonal)”. Em
18 pacientes pudemos medir a VCN motora do fibular, o que ndo permitiu classificar a doenga de
CMT nas duas formas.
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Tipo L Comparando a neurocondugdo motora do mediano e do ulnar com a intensidade do
quadro clinico, vemos que ndo hi relacdo da VCN motrora com os sinais e sintomas do paciente.
Verificamos isto em todos nossos casos do tipo I. As Pacientes 1 ¢ 2 eram irmés. A primeira exibia
quadro neurolégico marcante, com marcha escarvante, paresia e amiotrofia distal dos quatros
membros. J4 a segunda apresentava discreta paresia de extensiio dos pés, ndo andando bem sobre os
calcanhares. Enquanto a primeira tinha a VCN motora do ulnar de 20,9 m/s, na segunda esta era de
19,7 mv/s. Esta discrepdncia entre a redu¢édo de VCN motora e o quadro clinico foi assinalada, pela
primeria vez, por Earl e Johnson'® e confirmada por outros autores*'>%, Em nenhum de nossos onze
casos do tipo I se obteve resposta ao estimulo elétrico do nervo sural, tornando, assim, impossivel a
classificagdo da doenga pela neurocondugdo do sural, como proposto por Butchal e Behse*. As
laténcias distais motoras dos nervos mediano e ulnar encontravam-se aumentadas, mais do dobro do
normal, traduzindo processo desmielinizante. As amplitudes do PAM destes dois nervos nos membros
superiores encontravam-se bastante reduzidas, revelando grande perda de fibras nervosas®. Os
Pacientes 7 ao 11 eram de heranga autossdmica recessiva e esporddico e ndo apresentavam as mais
baixas VCN motoras deste grupo desmielinizante. Nio pudemos, deste modo, confirmar os achados
de Harding e Thomas! e Hagberg ¢ Westerberg'®, que pensavam que os casos desmielinizantes
recessivos e esporddicos da doenga de CMT teriam as menores VCN motoras, aproximando-se
mesmo das VCN motoras da doenga de Déjérine-Sottas’. A pesquisa do bloqueio de condugéo
motora foi negativa em nossos casos, ao contrdrio de Oh e Chang? (1987) e Pinelli e col®, que o
encontraram em alguns de seus pacientes.

Tipo II. Em nossos casos do tipo II, 15 tiveram a VCN motora do ulnar e mediano normais,
em cinco a VCN motora do mediano somente era normal e em trés enfermos era a VCN motora do
ulnar isoladamente que se encontrava sem alteracdo. Em todos estes enfermos, as laténcias e as
amplitudes dos PAS estavam alteradas, principalmente as do nervo sural, mostrando a natureza
periférica da lesdo e ndo da ponta anterior da medula*'”. O PAS dos nervos mediano, ulnar ou sural
foi o tinico exame alterado em todos os pacientes do grupo II, estando de acordo com o estudo de
Berciano e col.® em uma familia com doenga de CMT II. Verificando as familias com trés ou mais
elementos com a doenga de CMT dos tipos I e II, ndo encontramos discordéncia da VCN motora do
mediano e ulnar. N3o observamos pacientes como Salisachs®, que em uma mesma familia teve
casos dos tipos [ e II, com diferentes velocidades de condugdo nervosa. Também nio tivemos casos
da forma “intermedidria” referida por Davis e colS.

Pensamos que, devido ao cardter ndo invasivo do exame e 2 fidelidade dos dados obtidos, a
medida da neuroconduggo constitui o principal exame para o diagnéstico dos dois tipos da doenga e
para o diagnéstico diferencial desta com a forma distal da amiotrofia espinhal progressiva e com a
polineuropatia inflamatéria desmielinizante cronica.

A eletromiografia realizada em 29 de nossos pacientes, mostrou alteragcdo de desnervacdo
muscular em 28 casos. As alteragGes eram inespecificas € ocorreram igualmente nas duas formas da
doenga. O paciente cuja eletromiografia era normal (Paciente 39) apresentava também a
neurocondugio normal, com excegédo da queda de amplitude do PAS do nervo sural. As alteragoes
encontradas na EMG foram as mesmas citadas por Gilliat e Thomas'®, Amick e Lemmi', Dyck e
Lambert', Buchtal e Behse?, Berciano e col.?, Ljapcek e Kiteva?': fibrilagdo ¢ ondas positivas nos
miisculos em repouso, padrdo de soma incompleto com rarefacéo de unidades motoras e aumento da
amplitude do potencial de a¢do muscular. Ndo observamos em nossos casos descargas
pseudomiotdnicas como as encontradas por Buchtal e Behse*.
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