ANALISES DE LIVROS

SMORING AND OBSTRUCTIVE SLEEP APNEA. D.N.F. FAIRBANKS, 8. FUJITA, T.
IEEMATSU, F.B. SIMMONS, editores. TUm volume (16 x 24) com 268 pdiginas, 81 figuras
e 25 tabelas. Raven Press, 1987.

Durante muitos anos a queixa de sonoléncia excessiva diurna abria so neurologista um
leque de possibilidades diagnésticas que incluia processos expansivos, moléstias degenerativas,
encefalites e algumas patologias sistémicas como o hipotireoidismo. Narcolepsia era conside-
rada entidade rara e a sindrome de apnéia do sono ainda nio existia. A dltima, atualmente,
& considerada a causa mais comum. Tal mudanca radical, em apenas duas décadas, deve-se
principalmente ao desenvolvimento da polissonografia permitinde sua deteccio.

A possibilidade do diagnéstico defragrou rapidamente a procurs de tratamentos. ©
volume em anélise focaliza esses dois aspectos da apnéla do sono tipo obstrutiva. A tera-
péutica clinica abrange o controle da obesidade, reducfic de fatores de risco como 4lcool e
droges depressoras do SNC e as indicagbes de medicamentos como protriptilina, progesterona
e ftriptofano. Das cirurgias, a uvulopalatofaringoplasiia (UPFP) ¢ a mais utilizada sendo
amplamente discutida em vérios capitulos, chegando aos detalhes das técnicas de Fujita,
Simmons, Moran e Fairbanks. Com o surgimente da UPFP, a traqueostomia ficou relegada
a plano secunddrio mas Simmons mostra guando e¢la ainda & necessfria e sua técnica de
eacolha. A apnéia do sono tipo obsirutiva acomete qualquer faixa etiria, scndo muito
interessante a secfio dedicada 3 infancia. Potsic e March chamam a atencBo para as dife-
ren¢as clinicas na crianga, quando a sonoléncia diurna e a obesidade estio muitas vezes
ausentes, sendo substituidas pela hiperatividade e falta de desenvolvimento pondercestatural.
O médico necessita estar ciente destas caracteristicas opostas as do adulte. A polissonografia
revela apnéias idénticas as outras faixas etirfas e a terapéutica cirargica leva a resultades
satisfatérios,

Trata-se, portanto, de wm livre recomenddvel para atualizacio do neurologista e
neuropediatra, principalmente nos seus capitulos ciinicos e de revisfio,

RUBENS REIMAO

GENETICS AND NEUROLOGY. SARAH BRUNDEY. Um volume (15x 23 cm) com 340 piginas.
Churchill-Livingstone, Edinburgh, 1985,

Este livro é destinado aos geneticistas clinicos, pediatras e neurologistas, sendo dividide
em trés partes, nas quais reine as varias enfermidades neurcl6gicas de hase genética. Na
primeira Secclio s#io estudadas as malformacdes do SNC relativamente comuns, acorrendo em
3 a 4% dos abortos espontineos precoces e aproximadamente em 0,6% dos nascimentos.
Malformactes congénitas do encéfalo sfo registradas A autopsia entre 20 a 30% dos paclentes
mentalmente retardados. Anormalidades de fechamento do tubo neural s#io poligenicamente
herdadas. Sucessivamente, sfo estudadas anormalidades de clivagem, malformacdes do corpo
caloso e estruturas adjacentes, malformagdes de estruturas da fossa posterior e as desordens
na formacic do giros. Em todos esses processos sfc estudadoa os processos genéticos ds
sua transmissic e o agconsethamento genético cabivel. Facomatoses e tumores $80 o tema
do eapitulo 2, a comecar pelo estudo da neuro-flbromatose miltipla. Sucede-se o estudo da
esclerose tuberosa, a «incontinéncia pigmentas (sindrome de Block-Sulzberg), a doenca de
Sturge-Weber e outras modalidades menos freqllentes de facomatose. A sindrome de Turcot,
em que hi associagio de glioblastoma cerebral com polipose do c¢blon e reto, ocorre soh
forma familiai, provavelmente por heranca autossbmica reecessiva. O capitule 3, de autoria
de RBrett, refere-se ap fascinante tema das alteractes degenerativas da infincia, © sistema
nervosoe, mais fregiientemente gue em qualquer outro sistema orginico, pode ser szede de
desordens metab6licas genéticas, Em razio de sua imaturidade, o encéfalo humano no nasei-
mento  torns-se vulnerdvel a essas desordens metabdlicas, as quais em sua maioria sfio
herdadas com caracterfsticas autossdmicas recessivas. Como qualquer classifieacio aquela
proposta pelo autor é reconhecidamente ingatisfatéria. Sucessivamente, sfo estudadas as
doencas neuronals de armazenamento, as leucodistrofias, assim como outras afeccdes degene-
rativas cerebrais na infinecia: doenga de Pelizaeus-Merzbacher (heranga recessiva ligada ao
cromossoma X), doenga de Merke (cujo locus do gene se situa provavelmente o centrdmero
doe cromossoma X) a encefalopatia necrotizante de Leigh (forma autossdmica ligada ao sexo)
e a distrofia neurcaxonal (autossbmica recessiva).
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Agsunto controveriide & o fator heranca em doengas extrapiramidais e nas discinesias.
No que concerne ao parkinsonisme idicpatico, embora seja afecclio habitualmente isolada,
ndo é possivel ainda decidir se nos cases de maior concentrac#io familiar, esta depende de
um o1l mais gene de maior efeito. Destacam-se como temas de revisfio muite atualizada,
a coréia de Huntington e a degeneracdo hepatolenticular (doenca de Wilson). A genética do
tremor e dos tigques é também revista, inclusive na sindrome de Gilles de la Tourette.
As doencag musculares consideradas primordialmente em seus aspectos genéticos constituem
o tema de dois alentados capitulos, Enfase é concedida as distrofias musculares hiperirdficas
ligadas ao cromossomo X, especialmente a distrofia muscular de Duchene. Em capitulos
subseqlientes sfc estudadas as atrefias musculares espinhais. Assim, sfic revistas as atrotias
musculares espinhais infantis agudas (tipo I) e as formas do recém-nascido e da primeira
infancia (tipoe 2), entre as quais sAo incluidas a sindrome dJde Werdnig-Hoffnnan e a
amiotrofia espinhal crdnica da infancia (doenca de Kugelberger-Welander, tipo III das
amiotrnfizs espinhais). As neuropatias hereditirias (capitulo 8) encontram na atroiia muscular
peroneal (doenca de Charcot-Marie-Tooth) seu protétipo e¢ pode ser dividida em duas formas:
neuropatia sensitivo-motora (tipo I e II) e atrofin muscular distal. As primeiras formas
podem ser distinguidas em duas variedades: autossOmicas dominantes e autossdmicas recessivas,
Haveria forms intermediaria (tipo III), prodpria do recém-nascide e da primeira infincia,
a neuropatia infantil por hipomielinizagdo. A indiferenca congénita 4 dor e a disautonomia
familial (sindrome de Riley-Day}, assim como as neurcpatias periféricas corrclacionadss a
alteragdes lipidicas e a heredopatia atdctica polineuritiforme (doenca Refsum) s@o revistas,
Finalmente, consideram entre outras afecgfes, as neuropatias hereditdrias, s porfiria aguda
intermitente e a seguir neuropatias amiléides, em suas diversas wvariantes.

No cendric das doengas neurolégicas de base hereditaria, destacam-se as ataxias cerebe-
lares e espinocerebelares em suas variedades cldssicas, assim como agquelas formas que
constituem o grupo das atrofias olivopontocerebelares. Entre cstas, o autor inclui uma
possivel variante, a doenca de Joseph Machado, originiria em portugueses dos Acores.
Capitule especial é reservado para as doencas neuroldgicas que se caracterizam por defeitos
no reparo do DNA. Duas dessas condigdes, ¢ xeroderma pigmentoso e a ataxia-telangiectasia
se associam ao risco aumentado de neoplasias, mas nde uma terceira condigdo, a sindrome
de Cockayne (composta por nanismeo post-natal, microcefslia, espasticidade e degeneracgio
retiniana), VArias afecgBes neurclégicas nio se revestem de marcadas caracteristicas genét.cas,
mas herancag multifactoriais podem nelas desempenhar aigum papel. Destaca (capitulo 12)
em pr.meiro lugar, a eaclerose miultipla em gque sfio revistos os fatores ambientais em sua
eticlogia e a associacho com os alelos HLA., Na miastenia grave, em sues diferentes moda-
lidades existe, segundo a autora, predisposicio nfo apenuas para a afeccio mas para outras
doencas autoimunes. Essa predisposicfo seria mais marcada nos casos em que o inicio se
verifica, antes da idade de 20 anos ¢ também em seus consanglineos. Entre outras afeccdes
correlacionadas a antigenos de histocompatibilidade, a autora diserimina a sindrome de
Guillain-Rarré, a dermatomicsite juvenil, a panencefalite esclerosante subaguds (nestes casos
haveria maior predominio da HLA — A29) e a faléncia autonémica progressiva (sindrome
de Shy-Drager). De importancia é a revisfo do dltimo capitulo, a genética nas deméncias
e nas epilepsias. No que concerne & deméncia pré-gsenil, existe, por vezes, heranca autos-
sdmica dominante, ecom vArias geracdes afetadas. Entretanto, na maior parte ecom a forma
pré-senil da doenga de Alzheimer nfio h4é histdria familial. No gue concerne a deméncia
senil de tipo Alzheimer, a evidéncia genética sugere que a etiologia dessas formas seria
diferente da variedade pré-senil. Trés apéndices contendo respectivamente dados estatis-
ticos envolvendo a freqiiéncia de casamentos consanguiiineos de pacientes com deencas
autossOmicas recessivas, os cdleulos de risco para as portadoras ou enfermos com desordens
ligadas ao cromossoma X, €, um inventiric das desordens neuroidgicas que sio herdadas
através de forma ligada ao cromossoma X finalizam este interessante livro.

ROBERTO MELARAGNG FILHO

MYCOCLONUS.  Advances in Neurology, volume 43. (. STANLEY FAHN, D. MARSDEN,
M, H VAN WOERT, editores, Tm wvolume (23 x 15¢m) com 730 paginas. Raven Press,
Hew York, 1986.

O minclono constititi ponte de ligacio entre 03 campos da epilepsia e das desordens
involuntarias. Suas variadas etiologias, as diferentes sedes de origem no SNC, assim como
a8 mialtiplas formas de expressdo clinica tornam complexo esse capitulo da Neurologia.



100

Talvez, como resultado dessa complexidade, nflo surgiu até o momento gqualguer outra
monografia que abrangesse o gue até o momento se conhece scbre as mioclonias. Esie
volume é composto por vArias Seccdes. De particular importéncia para clinicos é a primeira,
onde, inictalmente, os editores do livro definem e classificam as mioclonias. Por esse termo,
compreendem-se movimentos involuntirios causados por contragdes musculares (mioclonias
positivas ou mioclonias negativas) oriundas do SNC. Excluem-ge 83 contracdes parciais de
fasciculos musculares (fasciculaces), dependentes em geral de lesdes do neurdnio motor
inferior, mas gue podem surgir, também, em processos de nervos periféricos e plexos. O
conceitc de mioclonias negativas originou-se da descri¢io de Lance ¢ Adams que registraram
em quadros pos-hipdxicos, movimentos mioclénicos que podem se associar a periedoz de
siléncio elétrico do miisculo. As mioclonias podem ocorrer iscladamente ou repetitivamente
e sua amplitude varia desde pequenas contracdes, insuficicntes para determinar mudancas
de posiclo de segmentos corpéreos, até formas enérgicas que movimentam membros, tronco
e cabeca. Por outro lade, podem ser bilaterals ‘siméiricas ou nfc) ou unilaterais. Vérlas
bases (fislopatolégicas, farmacolégicas, c¢linicas) podem fundamentar uma classificagio das
mioclonias.

Hallett incumblu-se de revisio da histéria das mioclonias. O termo emiocloniay seria
uma abreviatura do que, hA mais de 100 anos, Friedreich denomingu «Paramyocklonus
multiplex» para caracterizar ¢ que talvez hoje chamamos de mioclonias essenciais. Alcardi
revé mg epilepsins miocidnicas dos latentes e da infincia. O autor diferencia, em bases da
neurofisiologia clinica, as verdadeiras mioclonias, das crises mioclénicas. Uma distingio entre
crises mioclOonicas verdadeiras e crises pseudomioclonicas, em bases neurofisioldgicas, con-
tribuiu para esclarecer o problema, especialmente no que concerne # sindrome de Lennox-
Gastaut, as quais devem ser consideradas a parte &as verdadeirss epilepsias mioclonicas. As
mioclonias de acgdo, a sindrome de Ramsay-Hunt, assim como outras sindromes miocclonicas
cerebelares sdo objeto da revisio de Lance. Habitualmente, as mioclonias de acio respondem
satisfatoriamente ao valproato de 86dio ou ao clonazepan e alguns pacientes, particularmente
aqueles com mioclonias pos-hipdxicas, melhoram com a administracio de precursores da
serotonina. Koskinieni demonstra que as epilepsias mlocldnicas progressivas, na auséncia
dos corpos de Lafora, sio mais comuns na Finlindia {mioclono baltico). Trata-se de enfer-
midade cujz heranca € autossbmica recessiva. Sucedendo & revisdio de Rapln sobre as
mioclonias nag doencas de armazenamento e as enfermidades de Lafora, Andermann e col,
estudam as mioclonias de acéio, na sindrome de insuficiénela renal, condicio que h4 pouco
tempo nfio era reconhecida pois ficava mascarada pelos aspectos nefrolégicos. Hopkins e
Rosging investigam as doencas do SNC associadas a miopatias mitocondriais, em que podem
ocorrer mioclonfas. Entre outros capitulos, merece mencglio o de Young e Shahani, sobre
o asterixis, precisamente um tipo de mioclonias negativas. Asterixis é uma perturbacic do
controle motor caracterizade por lapsos mioclonlcos ha postura, irregulares, afetando inde-
pendentemente vArias partea do corpo. Hsses lapsos sfo causados por periodos de involuntédrio
siléncio, durando de 50 a 100 msg em misculos (por vezes mesmo em gtupos de mdsculos
antagonistas), os quais sfo tonicamente ativos. Stanley Fahn se incumbe de atualizagfio
das mioclonias pés-hipéxicas. Capitulos sucessivos sfic dedicados & terapéutica das miocionias.
£ também estudado capitulo referente As mioclonias induzidas por drogas e/ou toxicos, a
pringipiar por aguelas que aparecem no decurse de tratamento de parkinsonianos pela
levodopa. Lapresle estuda o fendémeno da mioclonia palatina, conhecida ha precisamente
um géculo, quando Spencer empregou o termo de <«nistagmo palatino. B registrada a
freqllente lesdo associada a esse fendmeno, especialmente por um tipo de degeneragdo com
hipertrofia da oliva bulbar (no lado oposto, quando o fenfmenc é unilateral). A sindrome
de mioclonos noturncs e de «pernas inguietas» («restless legs»), assim como as miocloniag
ritmicas, (incluinde as mioclonias espinhaly) sfo revistas. A sindrome de pernas inquietas,
provavelmente dependente de heranca autossémica dominante, poderia ser considerada talvez
um fendmeno correlacionade aos opifceos enddgenos (Walters e col). Outra sindrome
fageinante & a da exagerada resposta ao sobressalto (epikplexias) que os pacientes apresen-
tam wo serem submetidos a sustos inesperados.

A evolucBo das idélas no que concerne 2 fisiologia das miocloplas & revista por
Halliday, abrinde a Scccfo 2 da obra (s¢Aspectos fisioldgicos das Mioclonias»). As correlagdes
desses fenomenos com a eletrencefalografia foram também estudadas por Shibasaki e col
Outro capitulo refere-se mos potenciais sbémato-sensitivos das mioclonias (Rothwell, Obeso e
Marsden). Ainda merece menco um trabalho de Hallet e Wilking sobre mioclone e a doenca
de Alzheimer e as minipolimioclonias, em que por estudos eletrofistolégicos sfio bastantes
semelhantes as das mioclonias reflexas corticals, com uma descarga negativa focal, con-
tralateral, ao EEG, precedendo o atague mioclonico. A revisie do sistema da serotonina
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constitui a Secgio 3 deste livre. Observacdes em humanos e modelog experimentals em
animais sugerem dque a neurctransmissiio mediada pela serotonina (e possivelmente pelo
GABA) pode ser andrqguica, desordenada, conduzindo a exeitacfio excessiva ou a inibicfio
reduzida o a ambos, a¢ nivel do tronco do encéfalo e possivelmente em outros niveis das
vias motoras.

Em resumo, o Simpdsio no qual foram apresentados intmeros temas constantes neste
volume, levantaram multas guestSes. Dentre elas, pergunta Lance em seus comentdrios
finais, porque o ACTH é eficiente na encefalopatia miocldonica infantil e em alguns casos em
gque hd um neuroblastoma subjacente. Pode um processo autoimune ser demonstrado nesses
pacientes? Por que ¢ como hormonios femininos alteram as mioclonias? Qual geria o
mecanisme pelos quais alguns pacientes hipdxicos apresentam mioclonias e outros nfoe? Com
efeito, intimeras questdes estio ainda em aberto e sfo discutidas neste livro, acreditamos,
muito Util para todos os especlalistas,

ROBERTO MELARAGNO FILHO

PARKINSON'S DISEASH. Advances in Neurology., volume 45. MELVIN D. YAHR, KENNETH
J. BERGANN, editores. Um volume (18cm x25cm) com 616 pédginas, Raven Press.
New York, 1886.

Este volume que conta com a colaboracfo dos mais renomados especialistas no assunto,
& dedicado 3 Doehca de Parkinson (DP). Entre os inimeros simpdsios realizados, destaca-ss
o de New York, organizado pela Research Committece on Extrapyramidal Disease da Federagio
Mundial de Neurologia, entre 9 e 12 de junho de 1985. Os relatdrios respectivos compdem
este livio. Dle mode global, os temas abordados visam g 4 itens maiores: fatores epidemiol6-
gicos e bioguimicos; patologia bioquimica e ultraestrutural; aspectos motores na DP; tendén-
cias correntes e futuras de tratamento. Estas questSes sfo divididas em 9 grandes seccdes,
cada umna das quais compostas de varios artigos sintéticos, objetivos onde varias facetas
dos problemas sdio sucessivamente estudadas, A primeira secgdo, <«Patologia (bioguimica e
anatémica) da DP» & iniciada por dois amplos trabalhos de revisfo: AlteracSes morfolgicas
da DP (Jelling) e Fisiopatologia bioguimica da DP (Hornykyewicz e Kish). Sucedem-ge
estudos sobre aspectos anatémieos, neurotransmissores envolvidos, receptores, estudos meta-
bélicos através de tomografia por emissfio de positron e subsidios proporcionados pela neuro-
imagem, principalmente corrclaclenada com a gravidade de cada caso. A segunda seccho,
«Monoaminoxidase, MPTP e Parkinsonismo», se reveste de importincia prditica, a comegar
peio primeiro artigo, um estudo critico sobre a Inibicio da MAQO na DP (¥noll). Virios
trabalhog se¢ concentram ne mais perfeito modelo experimental da DP, Assim, sf8o estudados
os vArios aspectos experimentais e prdticos da neurotoxidade dopaminérgica, produzida pelo
1-metil-4-fenil-1,2,3,4,6-tetrahidropiridine (MPTP). Na terceira secclio, ji de interesse clinico
mais direto, sfio estudadas as variacdes clinicas do parkinsonismo, a comecar pelo capitulo
sobre aspectos anatomoclinicos e bioguimicos da paralisia supranuclear progregsiva (Agid e
col.). A quarta seccio & destinada a artigos sobre as disfuncdes autondmicas da DP. Os
fatores epidemioldgicos e etioldgicos sfo matéria da quinta secclio, a comecar pelos trabalhos
de Schoenberg, Martilla e Rinne e de Kondo scbre o valor da epidemiologla como elemento
bésico para consideraces de ordem etiolégica. Barbeau e col.,, Duvelsin e Lang e col, em
artigos seguidos, consideram os controvertidos aspectos genéticos da DP, assim como a
higtdria familial de tremores nessa mesma doenca, em comparacdio com controles e com
pacientes portadores de distonias idiopaticas. Segue-ge a geccdo concernente a  disfuncdes
sensorials e motoras da DP, a partir do comprometimento do sistema visual. Um assunto
que hoje ocupa a ordem do dia é a DP e suas eventuals relacdes com a doenca de Alzheimer,
principalmente, nos distdirbios motores que acompanham esta 1iltima enfermidade. Com
efeito, somam-se os trabalhos coneernentes ao parkinsonismo e deménecia. Nesse gentido as
disfuncdes cognitivas e afetlvas na DP sfo matérias da sexta secglio, sendo avaliadas
as alteracfes cognitivas vigentes (Growdon e col). Nio & fhcil apontar entre os demais
artigos que compdem esta Secclo quais os de malor interesse. Limitamos a citar agueles
em que 03 assuntos sfo tratados de modo mais abrangente: Deméneia na DP (Korczyn
e col), Comprometimento intelectual na DP (Stern e Mayeux), Depressic mental ngo
tratada (Santamaria e col.)) e <«Depressio na DPs (Mayeux e col.). A levodopaterapia com
seus efeitos favordveis e problemas colaterais é assunto de seccio especial, visando ao conhe-
clmento da acdo de medicamento, de sua farmacodinimica, das flutuaces de seus efeitos.
O dltimo capitulo, reservado ao estudo sobre a Farmacologia da DP, é composto por uma
apreciacio abrangente de W, Birkmayer e J.D. Birkmayer, Encerram seu ecapitulo com
uma afirmacfio que ninguém contesta: os varios aditivos A levodopa que tém sldo propostos
visam a melhorar a aglio da droga, tornando possivel uma reducfio de sua doscgem.
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A mencdo sobre as varias tentativas do emprego terapéutice dos agonistas dopaminérgicos.
geus resultados, seus efeitos colaterais e suas falhas encerram este volume que merece
figurar na hiblioteca do neurologista.

ROBERTO MELARAGNO FILHO

AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS. Neurologic Clinics, volume §, nimerc 1. BENJAMIN
R. BROOKS, editor. TUm volume (15 x 25cm) com 195 péginas. W. B. Saunders, Phila-
delphia, 1987.

O presente volume & reservado ao estude de uma afeccio infelizmente letal, descrita
por Charcot héd mais de 100 anos: & esclerose lateral amiotrdfica (ELA). E triste constatar
que depois de um século se encontra tdo desprovida de um tratamento especifico. Todavia,
algung progressos estlo sendo vislumbrados, Neste wvolume sg8o apresentados progressos €
tendéncias havides. No capitulo inicial, Caroscio e col. revéem a ELA e sua histdria natural.
Salientam que, a se concluir de sua casuistica, a sobrevida média é maior da que era em
geral considerada. Hssa sobrevida seria maior nos casos de sindromes puras, supranucleares
ou nucleares. Grande parte dos pacientes apresenta nas fases mais avancadas da enfermidade
problemas respiratérios que sfo ineriminados como causa de morte. O O6bito ocorre por
faléncia respiratéria, insufipiéncia do meganismo de tosse ou Impossibilidade deo pulméo em
se proteger da aspiracio. Nesses cagos, uma respiraciio assistida pode ser de grande
utilidade no prolongamente da vida (S.R. Broun), Come a etiologia da ELA € ainda
desconhecida, muitas investigagdes se orientam na procura de possiveis participagdes de
viarios sistemas organicos. Desta forma foram procuradas disfungdes nutritivas, toxinas ou
metals pesados, virus ou outros agentes patogénicos, fatores imunoldégicos e anormalidades
metabdlicas. Eventuais anormalidades metabdlicas, em principio, podem ser atribuidas ndo
4 causa da ELA mas a simples ¢pifendmenos. Melmed e Braunstein se inecumbiram de revisdo
dos dados publicados concernentes a& possiveis anormalidades endderino-metabélicas. Discutem
as fungles pancredticas, testiculares, ovarianas, tiroidéias e pituitdrias. Com espirito critico,
analisam as possiveis, mas nfio comprovadas Interrelactes, de causa e efeito enire essas
perturbacdes e a enfermidade. Tragos de metais e outros elementos foram descritos na
ELA. O possivel papel etiopatolégico do chumbo & ainda controvertide, Nio obstante, essa
hipdtese seria a base para tentativas com o versinato de cilcio ou EDTA, agindo como
quelacdio.  Algum efeito util foi registrado em pacientes gue haviam sido submetidos a
exposicho acidentai pelo chumbo. O possivel papel do mercirio & também revisto. J.A
Mitchell, o autor da revisfio, estuda a presenca de tracos de diversos elementos em um
putative papel na etiopatogenia da enfermidade. Os aspectos neuropsicoldgicos na ELA sio
revistog por G.K. Montgomery e L.M. Erickson. A HELA parece constituir doenca degenera-
tiva multissistémieca, com vdrias expressdes, entre as quais podem ger incluidas habilidades
cognitivo«comportamentais (com comprometimento da cortex pré-frontal) e uma deméncia
progressiva, O importante auxilio que um grupo programade para o suporte familial pode
proporcionar & de importAncia wvital. Cook e c¢ol, e Andres e col. estudam a avaliacdo
quantitativa da energia de contrago nos diferentes musculos e sus avaliagdo nos déficits
proporcionados pela ELA. No que concerne 4 terapéutica, os trés altimos capitulos s#o
destingdos ao possivel papel do horménio liberador de tireotropina (TRH). Brooks e col.
estudam os efeitos do hormoénio (10 mgs/kg de peso), por via venosa, administrado diaria-
mente durante trés meses. Os pacientes apresentam alguma melhora foeal, pequena a
moderada, e transitéria, na func#io muscular. Em estudo piloto de 12 casos registrou-se
nitida melhora na capacidade aerébica. Seus efeitos sobre a Ifreqiiéncia cardiaca, respiracfo
e tensfic arterial eram muito discretos e atenuando-se no decorrer da evoluciio. Por outro
lado, a administraciic venosa do TRH tem sua acfio limitada pela barreira hémato-ence-
filica que limita o acesso do hormdnio as celulas dos cornog anteriores da medula. Nessas
circunstincias, Nonsat e col. investizaram os eventuais efeitogs do TRH aplicado diretamente
por via tecal. Os resultados ainda ndo sfo definitivos, mas os aufores sugerem que a
facilidade de administracio e a boa aceltagio do paciente justificam o prosseguimento dessa
Investigacdio. Guiloff e Eckland estudaram os efeitos sobre a ELA de produtos anflogos
ao TRH, de acfio prolongada. Suas primeiras impresstes depSem a favor de real acfo sobre
sintomas e sinais bulbares, particularmente a fala, o tono, ag fasciculacdes e a forca muscular.
Entretanto, ¢ indispensfvel uma continua vigilancia endocrinolégica nos peeclentes submetidos
a0 THR e seus anilogos.

Como todos os volumes dessa Neurologie Clinics, a presente colet@nea de trabalhos sobre
ELA merece ser lida pelos especialistas.

ROBERT0O MELARAGNQ FILHO



