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PARAPARESIA ESPASTICA TROPICAL
UMA REDEFINIGAQ NECESSARIA

CARLOS MAURICIO DE CASTRO-COSTA*

RESUMO: O autor disserta sobre a definigéo de Paraparesia Espéstica Tropical desde suas primeiras descrigdes
até o envolvimento etiolégico do HTLV-1 em parte dos casos. Segundo o autor, o niicleo bisico da sindrome
inclui uma paraparesia com sinais piramidais (espasticidade ¢ hiperreflexia) ¢ sinais sensitivos e esfincterianos
varidveis. A etiologia retroviral pelo HTLV-1 constitui um dos elementos varidveis da condiggo. Ele objetiva
prevenir distor¢bes conceituais na descrigdo dessa condigio.
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Tropical spastic paraparesis: a necessary re-definition

ABSTRACT: The author disserts on the definition of Tropical Spastic Paraparesis since its first description up
to the etiological involvement of HTLV-1 in part of the cases. According to him the basic nucleus of the
syndrome consists of a paraparesis with pyramidal signs (spasticity and hyperreflexia) with variable sensory
and sphincter symptoms. The retroviral etiology by HTLV-1 is one of the variable elements of the condition. He
aims at preventing conceptual distortions in the description of this condition.

KEY WORDS: tropical spastic paraparesis, clinical definition, etiology.

A medida que novos conhecimentos surgem a respeito da Paraparesia Espdstica Tropical
(PET) torna-se importante reavivar os conceitos a respeito dessa condigio. Torna-se isso necesséario
visto termos constatado, em pubhcagoes recentes, inconsisténcias conceptuais, tanto no que diz
respeito 2 terminologia dxagnostlca quanto aos critérios de defini¢éo de PE

No que diz respeito 2 inconsisténcia terminolégica, Gomes et al.” descrevem um caso de
meningoencefalite linfomatosa associada 8 PET/MAH (paraparesia espdstica tropical/ mielopatia
associada ao HTLV-1), caracterizado seu caso por ser clinicamente de inicio agudo e apresentar
hipotonia ao invés de espasticidade, contrariando assim a terminologia prépria da definigdo da PET
apesar de haver relatos de casos raros de inicio agudo ou subagudo, apresentando-se com hlpotoma ,
os quais de toda maneira ndo se enquadram na terminologia espéstica e que poderiam ser considerados
como mielit%transversa associada ao HTLV-1. Quanto aos critérios de defini¢do de PET, Puccioni-
Sohler et al.” ndo foram felizes em escolher os critérios descritos por Poser et al. , pois estes se
relacionam ao diagndstico unicamente de esclerose miiltipla e ndo PET, além do que na época (1983)
ndo havia ainda sido descrita a associa¢do de PET com HTLV-1.

A fim de estruturar o conceito de PET, dele fazemos breve histérico.
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Os primeiros relatos sobrel essa condigio mielopdtica foram feitos por Minchin (1940) e
Gopalan (1950) no sul da Indlg *® Na mesma época Cruickshank (1956) descrevia 100 casos de
mielopatia obscura na Jamaica . Marshall (1955) ao estudar 52 casos de mielopatias evidenciou que
25 deles eram de causa desconhecida e consistiam clmlcamentc de paraparesia espastica gradual e
progressiva com distirbio esfincteriano e sensmvo varivel . Casos semelhantes foram também
descritos por Cosnett (1965) na Africa do Sul Em 1969 Mani et al., no sul da India, fizeram relatos
de casos mlelopéuscos semelhantes e pela primeira vez na literatura denominou-os de “paraplegia
espésnzca tropical” . Em 1981 Zaninovic et al. (Colombia) descreveram os pnmelros casos da América
do Sul eem 1982, Kelly e De Mol os descreveram também nas Ilhas Seychelles - Wallace e Cosnett
(1983) descreveram 33 casos de paraparesia espéstica com distiirbio sensitivo e esfincteriano na
metade dos pacientes . Romdn et al (1985) compilaram os diferentes relatos confirmando a
homogeneidade da sindrome, caracterizada basicamente por lé:sﬁo dos tratos piramidais em 100%
dos casos e distiirbio parcial da sensibilidade e dos esfincteres . Em 1985 Gessain et al. analisaram
sorologicamente 17 casos de pacientes com PET dos quais 10 foram HTLV-1 positivos, sendo esse
o primeiro relato na literatura mundial, a que se seguiu relato quase sin;ultﬁneo por Osame et al. (1986)
no Japdo de casos de paraparesias espasticas associadas ao HTLV-1 . Desde cntaof a relaqao daPET
com esse retrovirus tem sido feita em diferentes paises tropicais inclusive no Brasil

Tabela: Critérios de defini¢do de Paraparesia Espdstica Tropical

ROMANET AL. 1985 ¥
1. Inicio apé6s os 15 anos de idade
2. Auséncia de histdria de doengas neurol6gicas em geragGes anteriores.
3. Ao menos duas das seguintes queixas, no primeiro ano de doenga:
3.1. Incontinéncia ou retengdo urindria e/ou impoténcia;
3.2. Caimbras nos MMII e/ou lombalgia;
3.3. Paraparesia crural iniciada nos seis primeiros meses de enfermidade;
3.4. Queimagdo ou disestesias crurais.
. Hiperreflexia patelar com ou sem cl6nus.
Hiporreflexia aquilina efou hipopalestesia nos pés.
. Marcha espéstica
. Evolugiio superior a um més. :
. Auséncia de: pupilas de Argyll-Robertson, uso de drogas neurotéxicas, palidez de discos épticos,
deméncia, gangrena de extremidades e/ou convulsdes, nivel sensitivo efou anestesias de
extremidades.

GESSAIN ET AL. 1985"

1. Sinais de envolvimento da medula espinhal: paraparesia ou paraplegia com sinais piramidais, €, em
alguns casos, discreto déficit sensitivo distal ou disfungdo esfincteriana.

2. Inicio gradual com evolver cronico ¢ lentamente progressivo (sem regressio espontinea).

3. Mielografia normal

4. Auséncia de manifestagdes sist&émicas.

OSAME ET AL. 1986

1. MAH* definitiva:
1.1. Paraparesia lentamente progressiva causada por mielopatia simétrica, envolvendo
predominantemente as vias piramidais.
1.2, Anticorpos anti-HTLV-1 presentes no soro.
1.3. Anticorpos anti-HTLV-1 presentes no LCR.

2. MAH provivel
2.1. Paraparesia semelhante & descrita no item 1.1. em paciente com anticorpo anti-HTLV-1
presentes no soro ou no LCR (mas nio em ambos) ou
2.2. Mielopatia ndo compressiva inconsistente com a defini¢do do item 1.1. em paciente com
anticorpos anti-HTLV-1 presentes no soro € no LCR simultaneamente.

*MAH: Mielopatia associada ao HTLV-1.
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VERNANT ET AL. 1987%

Paraparesia ou paraplegia espéstica com sinais piramidais.

. Sinais sensitivos discretos ou ausentes.

. Disfungdo esfincteriana.

. Auséncia de qualquer outro sinal de acometimento neurol6gico.

. Inicio gradual com evolugdo cronica e lentamente progressiva, sem remissdes ou “ataques”.
. Auséncia de sinais de compressdo medular & miclografia.

- N A =

. Auséncia de histéria pessoal ou familiar de doengas neurolégica ou heredo-degenerativa.
ORGANIZACAO MUNDIAL DA SAUDE 1989%
1. Critérios clinicos
O quadro clinico florido de paraparesia espdstica crénica néo ¢ sempre visto quando o paciente se
apresenta: um sinal ou sinal clinico Unico pode ser a tinica evidéncia de PET/MAH incipiente.
A.ldade e sexo: maioria dos casos esporddicos € em adultos, mas as vezes familiares; ocasionalmente
em criangas; predominio de mulheres.
B. Inicio: geralmente insidioso, mas pode ser agudo.
C. Principais manifestagbes neurolégicas:
1. Paraparesia espdstica cronica, de progressdo lenta, que permanece estética apds um progresso
inicial.
2. Fraqueza dos membros inferiores, de predominio proximal.
3. Os distdrbios vesicais sf0 uma caracteristica inicial; constipag@o geralmente ocorre mais tarde;
impoténcia e libido diminuido sfio comuns.
4. Sintomas sensitivos tais como formigamento, queimagio etc sfio mais proeminentes que os sinais|
fisicos objetivos.
5. Dor lombar baixa com irradiagao para as pernas é comum.
6. A sensibilidade vibratéria estd freqlientemente alterada; a propriocepgfio € menos freqiientemented
afetada.
7. Hiperreflexia dos membros inferiores, freqiientemente com clonus e sinal de Babinski.
8. Hiperreflexia dos membros superiores; os sinais de Hoffmann e Tromner positivos séo
freqiientes; fraqueza pode estar ausente.
9. Reflexo mandibular exagerado em alguns pacientes.
D. Achados neurolégicos menos fregiientes
Sinais cercbelares, atrofia Gptica, surdez, nistagmo, deficits de outros nervos cranianos, tremor dos
dedos e mios, hipo- ou arreflexia aquiliana. Convulsoes, distirbio cognitivo, deméncia ou distiirbid
da consciéncia séo raros.
E. Outras manifestagGes neurolgicas que podem estar associadas a PET/MAH
Atrofia muscular, fasciculagSes (raras), polimiosite, neuropatia periférica, polirradiculopatia,
neuropatia craniana, meningite, encefalopatia.
F. ManifestagOes sistémicas associadas a PET/MAH
Alveolite pulmonar, uveite, sindrome de Sjogren, artropatia, vasculite, ictiose, crioglobulinemia,
gamopatia monoclonal, leucemia/ linfoma de célula T adulta.
I1. Diagnéstico laboratorial
A. Presenga de anticorpos ou antigenos HTLV-1 no sangue ¢ liquido cefalorraquidiano (LCR).
B. O LCR pode mostrar discreta pleocitose linfocitica.
C. Linfécitos lobulados podem estar presentes no sangue e/ou LCR.
D.Pode haver discreta a moderada hiperproteinorraquia.
E. Quando possivel isoladamento viral do sangue e/ou LCR.

A organizagdo de critérios de definicdo de PET foi inicialmente realizada por Romén et
al.(1985)*, que se seguiu de outras propostas subseqiientes 4 descoberta da etiologia retroviral por
HTLV-1 para parte ou maioria dos casos"!!**% (Tabela), culminando com critérios consensuais sob
os auspicios da OMS*.
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A anilise das diferentes propostas de critérios deixa entrever que:

1. Todas sdo unénimes na trfade descrita desde o inicio constituinte de paraparesia espéstica com
sinais piramidais constantes ¢ varidveis distdrbios esfincteriano e sensitivo.

2. Somente os critérios de Osame e os da OMS vinculam a definigcio A sorologia positiva para
HTLV-1.

3. Em todos os critérios a sindrome tem evolugdo gradual e lentamente progressiva, podendo haver
excepcionalmente casos de inicio subito.

Com a evidéncia de que o retrovirus HTLV-1, além de neurotrépico, também afeta outros
érgdos tem-se consubstanciado a nogfio de que a doencga por HTLV-1 € uma condig#o sistémica, de
forma que a mielopatia por HTLV-1 se acompanha de outras expressdes clinicas multisistémicas
O que se denominava PET HTLV-1 positiva e MAH (mielopatia associada a0 HTLV-1 descrita pelos
japoneses) verificou-se ser uma mesma entidade, como o demonstraram Roman ¢ Osame em 1988 .

Em vista disso torna-se de grande importincia poder diferenciar PET de causa ainda
desconhecida e PET HTLV-1 positiva. O elemento comum a ambas € a triade de paraparesia espéstica
com sinais piramidais e varidvel dlsturbxo esfincteriano, com excegdo de raras formas de mielite
transversa, associada ao HTLV- 12

Parece-nos porém ser PET/MAH uma variante da PET cléssica que continua a existir ¢ a
desafiar a defini¢do de suas outras etiologias. Isso baseia-se nos argumentos de que essa defini¢do
cléssica se coaduna as sindromes descritas no passado e também a0s casos de PET negativos que, no
Brasil pelo menos, representam acima de 50% dos casos descritos . Melhor i investigagdo laboratorial
e seguimento clinico-sorolégico desses pacientes negativos poderéio langar alguma luz para a
respectiva definigao etioldgica.

O objetivo deste estudo €, portanto, colaborar com os neurologistas e pesquisadores brasileiros
vinculados a pesquisa de mielopatias e de patologias pelo HTLV-1 para a uniformidade de descri¢do
dos casos de PET, levando em consideragdo os critérios clinicos bdsicos de definigdo dessa condigio
nosoldgica.
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