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E justificavel o registro da observacdo que apresentamos pela extrema
raridade com que tém sido assinalados casos de indiferenca congénita, gene-
ralizada, & dor. De acérdo com a bibliografia que compulsamos, cérca de
20 casos apenas dessa anomalia sensitiva se encontram registrados. Na li-
teratura médica sul-americana desconhecemos qualquer publicacdo sébre o
assunto.

J. S. foi enviado ao Ambulatério de Neurologia, a 16-11-1952, pelo Dr. André
Cano Garcia, a quem apresentamos nossos agradecimentos. O menino, que contava,
naquela data, 314 anos de idade, nasceu de parto normal, a gravidez havendo de-
corrido sem qualquer acidente. Sete irméos vivos, todos fortes; nenhum déles apre-
senta defeitos de desenvolvimento ou disturbios sensitivos; quatro irmfos faleceram
na primeira infancia, em conseqiiéncia de afeccdes digestivas ou respiratérias. Os
pais sdo primos entre si (1¢ grau). O desenvolvimento da crianca processou-se nor-
malmente, tendo falado e andado nas épocas habituais. E menino muito esperto e
ativo, nao apresentando qualquer distirbio motor ou sensorial. Nunca teve con-
vulsdes.

As primeiras manifestacdes anormais foram assinaladas aos 3 meses de idade,
quando, por ter sido acometido de uma dermatose, foram-lhe aplicadas injecfes in-
tramusculares. Verificou-se entdo que o menino nao oferecia a menor reac¢do as in-
jecdes, ndo chorando nem manifestando qualquer resisténcia as picadas da agulha.
Ulteriormente, novos fatos foram notados: quando se irritava, “arrancava punhados
de cabelos” e ria (sic); em outras ocasides, mordia e “mastigava” os dedos das maéaos
e dos pés, ferindo-os profundamente, formando-se fissuras e ulceracdes, ao ponto de
aparecerem os 08sos (sic), tudo sem demonstrar o menor sinal de sofrimento. Em
determinada ocasido, quando tinha apenas alguns dentes, mordeu a lingua, que se
apresentou entdo fortemente edemaciada, cianética e ulcerada.

Aos 10 meses, a crianca apresentou-se, um dia, com pronunciado edema de todo
o membro inferior esquerdo (que foi relacionado, por médico, & fratura da perna),
sem deixar transparecer qualquer sinal de dor. Cinco meses depois, quando ja en-
gatinhava, a crianca foi encontrada com sinais de fratura do fémur (?), comprovada
por exame radiolégico (sic), e ndo demonstrava a minima reacido dolorosa; foi-lhe,
entdo, aplicado aparélho de gésso em todo o membro inferior. Ao fim de uma se-
mana, foi necessirio retirar-se o aparélho, visto como os artelhos se apresentavam
fortemente cianosados e a crianca tinha febre (sic) e suores profusos; nessa ocasido-
chorou algumas vézes. Retirado o aparélho, havia intensa cianose e uma grande
ulceracéo, comprometendo quase téda a perna, “deixando expostos os musculos e
nervos” da regido (sic).

Trabalho da Clinica Neurolégica da Fac. Med. da Univ. de Sao Paulo (Prof.
A. Tolosa).
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Outras ocorréncias anormais foram, ulteriormente, notadas pelos progenitores do
menino: éste, sempre muito irrequieto e travesso, era fregilientemente vitima de aci-
dentes (quedas, ferimentos, etc.), sem que, aparentemente, experimentasse qualquer
dor; brincava com fogo, mergulhava as mios em &gua fervente, ou segurava a chapa
do fogao; pegava, com a maior naturalidade o ferro quente, ao ponto de se forma-
rem bolhas e queimar-se, nao manifestando o minimo sinal de sofrimento (ao con-
trario, ria-se); cortava as maos com a faca, sem chorar; batia freqiientemente com
a cabeca no chio, formando-se hematomas, sem demonstrar qualquer sensacio de
desconforto; chegou a arrancar alguns dentes espontineamente sem dor; nunca se
importou com as pancadas gque recebia da méie, etc. Quando briga com os compa-
nheiros e é agredido, nao chora. Por outro lado, nada teme, “ndo foge do perigo”
(sic) e, por isto, necessita ser constantemente vigiado; atira nos companheiros tudo
0 que tem a méo; quando se zanga
com a mée, quer mordé-la, arran-
car-lhe os cabelos, etc.

A uUnica maneira de molesta-lo,
no dizer da mae, consiste em jogar-
lhe subitamente, dgua fria (mesmo
poucas gétas), o que parece desper-
tar-lhe alguma sensacéo desagrada-
vel. Chora, quando contrariado em
seus desejos.

Tendo perguntado & progenito-
ra do menino se éste, em alguma
ocasiao, se queixara de dores, res-
pondeu-nos que, como “éle ouve o0s
irméos falarem muitas vézes de dé-
res”, também emprega, is vézes, ésse
térmo, ao que parece, por imitacao
(por exemplo: recusa-se em cortar
as unhas, referindo que “isto doi”,
tal como os outros irméos).

Exame fisico — Estado geral,
bom. Sistema muscular e §sseo nor-
malmente desenvolvidos. Numerosas
cicatrizes, especialmente nas extre-
midades dos membros, consegiientes
a traumatismos e queimaduras. Pés
chatos; artelhos ligeiramente encur-
vados para dentro. Sistema nervo-
so: psiquismo normal. Teste de Ter-
man e Merrill = 3 anos e 3 meses.
Motilidade ativa e passiva limita-

das ao nivel da articulacdo do tor- Fig. 1 — Caso de indiferenca congénita &
nozelo direito, em conseqiiéncia das dor. Fotografia do paciente mostrando ci-
lesdes musculo-cutaneas referidas na catrizes nos membros inferiores, consegiien-
anamnese. Nos outros segementos, tes a ferimentos e queimaduras, ndo acusa-
féorca muscular e coordenacdo mo- dos pelo paciente. Na face, cicatriz de
tora normais. Equilibrio e tonici- queimadura recente produzida pela pesqui-
dade muscular normais. Reflexos: sa da sensibilidade térmica com agente
ausentes, de ambos os lados, o aqui- super-aquecido.

leo, patelar, estilo-radial, cubito-pro-

nador, hiccipital, triccipital e olecranico; axiais da face também ausentes. Cutaneo-
plantar em flexdo; cremastéricos, superficiais e profundos, vivos, com aumento da
area reflexogénica; cutaneo-abdominais presentes; corneano conservado. Sensibilidade
(exame prejudicado em razdo da idade e falta de cooperacédo do paciente): tive-
mos a impressdo de que a sensibilidade téctil se encontra conservada, pois o me-
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nino reage as excitacdes com o pincel, assim como s@o nitidos os reflexos super-
ficiais e também os reflexos & cdcega (respostas vivas). Ao contrario, as excita-
¢cdes com a agulha e com tubo contendo agua quente nfdo despertam as reacdes
habituais (numa das vézes em que pesquisamos a sensibilidade ao calor, prolongéa-
mos distraldamente um pouco mais o tempo de excitacdo, formando-se entdo nitida
reacdo eritematosa local; o paciente, em vez de reclamar ou procurar proteger o
local excitado, cocava violentamente a regifdo, dando-nos a impressdo de que tinha
sensacdo pruriginosa apenas; no dia seguinte, a regifo se apresentava ligeiramente
inflamada, com os sinais da leve queimadura produzida). A excitacdo com tubo de
agua fria, gelada, desperta reacdées um pouco mais vivas do que com o algoddo ou
pincel. Sensibilidade & compressio muscular profunda: auséncia de reacdo. Este-
reognoéstica conservada. Prova da histamina: triplice reacio de Lewis conservada.
Prova da sudorese (pelo calor): praticamente normal.

Exames complementares — Liqiiido céfalo-raquiano normal. EEG: o tracado de
vigilia mostra ritmo de base de amplitude média, com a freqiiéncia de 7 ciclos por
segundo, sendo essas ondas intercaladas com outras mais lentas (5-6 ciclos por se-
gundo), isoladas ou em pequenos grupos; ndo foi conseguida cooperacdo para a hi-
perpnéia; em conclusdo, tracado normal para a idade do paciente. Exame radiogrd-
fico do cranio, normal. Exame eléirico: a excitabilidade faradica e galvanica dos
nervos e musculos dos membros superiores e inferiores se encontra dentro dos li-
mites da normalidade; foi feita “torpillage”, chegando-se a usar até 30 mA com a
corrente galvanica, sem que o paciente demonstrasse qualquer manifestacdo de de-
sagrado, a nao ser leve reacdo na face e bracos. Prneumencefalografia: normal (apos
a realizacio do exame, vomitou algumas vézes, queixando-se de “estar doente”, com
dor de cabeca e choramingando constantemente). Sangue: Wassermann e Kahn ne-
gativos. Urina: normal.

COMENTARIOS

Trata-se, em suma, de menino com 3% anos de idade, que apresenta,
como Unica manifestacdo anormal, indiferenca absoluta a excitacdes que, ha-
bitualmente, determinam dor. Ao exame neurologico, pudemos verificar esta
insensibilidade & dor, assim como aos estimulos términos (calor); a sensibi-
lidade ao frio, ao contrario, parece relativamente conservada. Excetuando-se
arreflexia profunda, nenhuma outra anormalidade foi verificada ao exame
somatico-neurolégico. Psiquismo normal. Os exames complementares reali-
zados ndo mostraram, por outro lado, alteracées significativas.

As caracteristicas apontadas tornam dispensavel considerar o diagnostico
diferencial com algumas condi¢oes morbidas, semelhantes, sob certos aspec-
tos, entre as quais a lepra nervosa, a siringomielia, a insensibilidade a dor
conseqliente a encefalites, encefalopatias congénitas, psiconeuroses, etc.

Um dos primeiros autores a chamar a atencdo sébre a ‘“analgesia con-
génita, pura, generalizada” foi George Dearborn! que, em 1932, relatou a
observacdo de um paciente psiquicamente normal e que referia nunca haver
sentido a minima dor; aproveitava-se desta anomalia para exibir-se em nu-
meros de faquirismo em teatros e circos, sendo conhecido nos meios em que
se apresentava como “alfineteiro humano”. Casos semelhantes a ésse foram
referidos por Schilder e por Weir-Mitchell, cujo paciente se submetera a va-
rias intervencoes cirurgicas sem utilizacdo de qualquer anestésico. Também
Critchley 2, em 1934, relatou a observacdo de um paciente insensivel a esti-
mulos dolorosos, permitindo mesmo a extracao de dentes sem o emprégo de
anestesia. Ford e Wilkins 3, em 1939, publicaram as observac¢des de trés crian-
cas, entre 7 e 9 anos de idade, que apresentavam insensibilidade & dor, sa-
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lientando, a propésito, que nao se tratava de uma verdadeira analgesia, uma
vez que, a0 exame, eram obtidas respostas normais; tratar-se-ia, mais preci-
samente, de uma indiferenca & dor comparavel a outras condigbes similares
(cegueira congénita as cores, surdez congénita, etc.).

Outros autores (Kunkle e Chapman 5 Boyd e Nie ¢, Roe e Leys?3 West-
lake 7, Rose 8, Girard, Devic e Garin?) descreveram observacdes mais ou me-
nos idénticas — insensibilidade congénita a4 dor acompanhada, geralmente, de
insensibilidade térmica — muitas das quais assinalando profundas alteractes
tréficas, cicatriciais e deformantes, conseqiientes a analgesia existente. Na
maioria dos casos o quociente intelectual enquadrava-se nos limites de nor-
malidade.

McMurray 11, em 1950, publicou os resultados que obteve procedendo ao
estudo experimental de uma paciente com 22 anos de idade que, desde a in-
fancia, apresentava a referida anomalia sensitiva. As provas realizadas, em
que eram registradas a pressdo arterial, o pulso e a respiracdo, utilizando-se
estimulos nociceptivos, comprovaram nitidamente os dados anamnésticos re-
lativos a indiferenca a dor.

Dos trabalhos concernentes ao assunto, publicados nestes Ultimos anos,
destaca-se o de Jewisbury 12, que procedeu a minuciosa revisdo do assunto,
relatando 4 observacdes pessoais, trés das quais correspondentes a adultos
de inteligéncia comum e que, embora indiferentes a dor, distinguiam perfei-
tamente os varios tipos de estimulos dolorosos; a quarta observagao refe-
ria-se a uma crianca que apresentara indiferenca aos excitantes dolorosos
até a idade de 2% anos.

Quanto & natureza e fisiopatologia, a indiferenca congénita generalizada
a dor constitui ainda questdo aberta em fisiopatologia nervosa. Tratar-se-ia,
para a maioria dos autores, de uma alteracido estrutural congénita do sistema
nervoso, interferindo no mecanismo da percepcdo da dor. O processo tem
sido comparado a lesbes cerebrais de vdirios tipos comprometendo o hemis-
fério dominante e especialmente o lobo parietal. Assim, em alguns casos de
insensibilidade a dor, descritos por Schilder e Stengel 13, foram encontradas
lesGes notadamente no lobo parietal esquerdo; num dos casos a insensibili-
dade dolorosa manifestara-se ap6s a remoc¢do de um tumor localizado na
regido parietal esquerda. Esses autores referem-se as lesbes do giro supra-
marginal esquerdo como responsaveis por esta alteragéo, por éles denominada
“assimbolia & dor”, isto & a incapacidade de reconhecimento da componente
desagradavel do estimulo doloroso, ndo obstante a conservacido da faculdade
da percepcdo do excitante. Cerny e Waldvogel 1° rejeitam, para os casos de
indiferenca congénita a dor, a patogenia proposta por Schilder e Stengel, cujas
observacoes devem-se a causas totalmente diferentes.

A anomalia tem sido também comparada com o quadro sensitivo obser-
vado nos leucotomizados, donde poder ser relacionada a uma alteracdo do
desenvolvimento das vias de conexdao entre o talamo e a cértex cerebral.

Casos de insensibilidade generalizada a dor foram assinalados como con-
seqiiéncia de encefalite epidémica (Goordharte, Savitsky, Conn, Sawe e Tho-
mas), assim como de traumatismos cranio-encefalicos (Hemphill e Stengel).
Forster e Frankel 14 comunicaram, em 1950, a observacido de um paciente
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epiléptico (portador de crises generalizadas), no qual o quadro de insensibi-
lidade & dor manifestou-se como complicacdo de tratamento pela fenurone,
quadro ésse que regrediu apds a suspensdo do tratamento.

E curioso assinalar que apenas excepcionalmente foi verificada a evolu-
c¢éo regressiva do processo de indiferenca a dor; isto ocorreu na crianca ob-
servada por Jewisbury 12, em que a anormalidade regrediu a partir dos 2%
anos de idade, desenvolvendo-se entdo gradualmente respostas normais aos
estimulos dolorosos. A mesma evolucdo favoravel foi verificada no caso de
Rose 8, no qual a sensibilidade se normalizou progressivamente a partir dos
4 anos de idade.

Concluindo: embora os dados de que dispomos nos levem a crer tratar-se
de uma disgenesia, isto é de “uma displasia congénita envolvendo o meca-
nismo neural relacionado com a percepcéo da dor” (Ford e Wilkins), o qua-
dro da indiferenca congénita generalizada a dor permanece, quanto & sua
fisiopatologia, ainda obscuro, sobretudo por nio dispormos de observacdes
anatomo-clinicas sobre a matéria.

RESUMO

E relatada a observacdo de um menino, atualmente com 3% anos de
idade, que apresenta, como Unica manifestacdo anormal, indiferenca genera-
lizada a dor, notada desde os primeiros meses de vida.

Os autores fazem, a propdsito do caso, breve revisdo do assunto.

SUMMARY

Congenital wuniversal indifference to pain.

A case of a 3'%-year-old child with congenital universal indifference to
pain is reported with a brief reviewing of litterature.
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