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Duran te mui tos anos a q u e i x a de sono lênc ia excess iva d iurna abr ia a o neuro log i s t a um 

leque d e poss ib i l idades d iagnós t icas q u e inc lu ía p roces sos expans ivos , molés t ias degenera t ivas , 

encefal i tes e a lgumas pa to log ias s is têmicas c o m o o h ipo t i r eo id i smo. Narco leps i a era cons ide ­

rada ent idade rara e a s í n d r o m e de apnéia d o s o n o a inda n ã o exist ia . A últ ima, atualmente, 

é cons ide rada a causa mais c o m u m . Ta l m u d a n ç a radical , em apenas duas décadas , deve-se 

pr inc ipa lmente ao desenvo lv imen to d a po l i s sonogra f i a pe rmi t indo sua de tecção . 

A poss ib i l i dade d o d i agnós t i co de f rag rou rap idamente a p r o c u r a d e t ra tamentos . O 

vo lume e m análise foca l iza esses do is aspec tos da apné ia d o s o n o t ipo obst rut iva . A tera­

pêut ica c l ín ica a b r a n g e o con t ro l e da obes idade , r e d u ç ã o de fa tores d e r i sco c o m o á lcoo l e 

d r o g a s depresso ras d o SNC e as ind icações d e med icamen tos c o m o protr ipt i l ina, p roges te rona 

e t r ip tofano. D a s c i rurgias , a uvulopa la tofa r ingoplas t ia ( U P F P ) é a mais ut i l izada sendo 

amplamente d i scu t ida em vár ios capí tulos , c h e g a n d o aos deta lhes das técnicas d e Fuji ta , 

S immons , Moran e Fa i rbanks . C o m o su rg imen to d a U P F P , a t r aqueos tomia f icou re legada 

a p lano secundár io mas S immon s m o s t r a q u a n d o ela a inda é necessár ia e sua técn ica de 

escolha. A apnéia d o s o n o t ipo obs t ru t iva a c o m e t e qua lque r f a ixa etária, sendo mui to 

interessante a s eção ded icada à infância. P o t s i c e March c h a m a m a a tenção para as d i f e ­

renças c l ín icas na cr iança, quando a sono lênc ia d iurna e a o b e s i d a d e estão muitas vezes 

ausentes, s e n d o subs t i tu ídas pe l a h ipera t iv idade e fal ta de desenvo lv imen to ponderoes ta tura l . 

O m é d i c o necessi ta estar c ien te destas caracter ís t icas opos tas às d o adul to . A po l i s sonograf ia 

revela apnéias idênt icas às ou t ras fa ixas etárias e a terapêut ica c i rú rg ica leva a resul tados 

sat isfatórios . 

Trata-se, por tan to , d e u m l iv ro r ecomendáve l pa ra a tual ização d o neuro log i s ta e 

neuropediat ra , p r inc ipa lmente n o s seus cap í tu los c l ín icos e d e revisão. 
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Es te l i v ro é des t inado aos genet ic is tas c l ín icos , pedia t ras e neuro logis tas , s endo d iv id ido 

em três partes, nas quais reúne as vár ias enfe rmidades neu ro lóg i ca s de b a s e genét ica . N a 

pr imei ra Secção são es tudadas as ma l fo rmações d o SNC rela t ivamente c o m u n s , o c o r r e n d o em 

3 a 4 % d o s abo r tos e spon tâneos p r ecoces e a p r o x i m a d a m e n t e em 0,6% d o s nasc imentos . 

Ma l fo rmações congên i tas d o encéfa lo são reg i s t radas à au tops ia en t re 20 a 30% d o s pacientes 

menta lmente re ta rdados . A n o r m a l i d a d e s d e f echamento d o t u b o neural são po l igen icamente 

herdadas . Sucess ivamente , são es tudadas anormal idades de c l ivagem, ma l fo rmações d o c o r p o 

c a l o s o e estruturas adjacentes , ma l fo rmações d e estruturas da fossa pos te r io r e as deso rdens 

na f o r m a ç ã o d o g i ros . E m t o d o s esses p r o c e s s o s são es tudados o s p roces sos gené t i cos de 

sua t ransmissão e o aconse lhamento gené t i co cabível . F a c o m a t o s e s e tumores são o t ema 

d o capí tu lo 2, a c o m e ç a r p e l o es tudo da neu ro - f ib roma tose múlt ipla . Sucede-se o es tudo da 

esc lerose tuberosa , a « incon t inênc ia p i g m e n t a » ( s í n d r o m e d e B l o c k - S u l z b e r g ) , a d o e n ç a d e 

S t u r g e - W e b e r e ou t ras moda l i dades m e n o s f reqüentes de facomatose . A s í n d r o m e de Turco t , 

e m que há assoc iação d e g l iob l a s toma cerebra l c o m p o l i p o s e d o c ó l o n e re to , o c o r r e s o b 

f o r m a familial, p rovave lmen te p o r herança au tos sômica recess iva . O cap í tu lo 3, de au tor ia 

de Bret t , refere-se ao fascinante t ema das a l te rações degenera t ivas d a infância. O s is tema 

nervoso , ma i s f reqüen temente q u e e m qua lquer o u t r o s i s tema o rgân ico , p o d e ser sede d e 

desordens me tabó l i cas genét icas . E m razão d e sua imatur idade , o encéfalo h u m a n o no nasc i ­

m e n t o torna-se vulnerável a essas deso rdens metaból icas , as quais e m sua maior ia são 

herdadas c o m caracter ís t icas au tossômicas recess ivas . C o m o qua lquer c lass i f icação aquela 

p ropos t a pe lo au tor é r econhec idamente insatisfatória. Sucess ivamente , são es tudadas as 

doenças neurona is de a rmazenamento , as leucodis t rof ias , ass im c o m o outras a fecções d e g e n e ­

rativas cerebra is na infânc ia : d o e n ç a d e Pe l i zaeus -Merzbacher (herança recess iva l i gada a o 

c r o m o s s o m a X ) , d o e n ç a d e M e r k e ( cu jo locus d o g e n e se s i tua p rovave lmente no c e n t r ô m e r o 

d o c r o m o s s o m a X ) a encefalopat ia necro t izante de L e i g h ( fo rma au tossômica l i gada ao s e x o ) 

e a d is t rof ia neu roaxona l ( au tossômica r e c e s s i v a ) . 



Assun to con t rove r t i do é o fator he rança e m doenças ex t rap i ramida is e nas discinesias . 

N o q u e concerne ao pa rk inson i smo id iopá t ico , e m b o r a seja a fecção habi tua lmente isolada, 

não é poss íve l a inda dec id i r se nos casos de m a i o r concen t ração familiar , esta d e p e n d e de 

u m ou mais gene de ma io r efei to . Des tacam-se c o m o temas de revisão mui to atualizada, 

a coré ia de H u n t i n g t o n e a degene ração hepato lent icular ( d o e n ç a de W i l s o n ) . A genét ica d o 

t r emor e d o s t iques é t a m b é m revista, inc lus ive na s índ rome de Gilles d e la Toure t te . 

A s doenças muscula res cons ideradas p r imord ia lmen te e m seus aspec tos gené t i cos cons t i tuem 

o tema de do is a lentados capí tu los . Ênfase é c o n c e d i d a às dis t rof ias musculares h iper t róf icas 

l igadas ao c r o m o s s o m o X , especia lmente a d is t rof ia muscu la r d e Duchene . E m capí tu los 

subseqüen tes são es tudadas as atrofias muscula res espinhais . Ass im, s ã o revistas as atrofias 

muscula res espinhais infantis agudas ( t ipo I ) e as fo rmas d o r ecém-nasc ido e da pr imeira 

infância ( t ipo 2 ) , entre as quais são inc lu ídas a s índ rome de W e r d n i g - H o f f n n a n e, a 

amiot rof ia espinhal c rôn i ca da infância ( d o e n ç a de K u g e l b e r g e r - W e l a n d e r , t ipo I I I das 

amiot rof ias esp inha is ) . A s neuropat ias heredi tár ias (capí tu lo 8) encon t ram na atrofia muscular 

peronea l (doença de Cha rco t -Mar i e -Too th ) seu p ro tó t ipo e p o d e ser d iv id ida e m duas f o r m a s : 

neuropat ia sens i t ivo -motora ( t ipo I e I I ) e atrofia muscula r distai . A s pr imei ras formas 

p o d e m ser d i s t inguidas e m duas var iedades : au tossômicas dominantes e au tossômicas recessivas. 

Haver ia f o r m a in termediár ia ( t ipo I I I ) , p róp r i a d o r ecém-nasc ido e d a pr imei ra infância, 

a neuropat ia infantil p o r h ipomie l in ização . A ind i fe rença congên i t a à do r e a d i sau tonomia 

familial ( s í nd rome de R i l e y - D a y ) , ass im c o m o as neuropat ías per i fé r icas cor re lac ionadas a 

a l terações l ip íd icas e a heredopa t ia atáct ica po l ineur i t i fo rme ( d o e n ç a R e f s u m ) são revistas. 

F inalmente , cons ide ram entre outras a fecções , as neuropat ías heredi tár ias , a porf i r ia aguda 

in termitente e a segu i r neuropat ias ami ló ides , e m suas diversas var iantes . 

N o cenár io das doenças neu ro lóg icas de base hereditária , des tacam-se as a taxias ce rebe -¬ 

lares e esp inocerebe lares em suas var iedades clássicas, ass im c o m o aquelas formas q u e 

cons t i tuem o g r u p o das a t rof ias o l ivopon toce rebe la res . En t re estas, o au tor inclui uma 

poss ível variante, a d o e n ç a d e Jo seph Machado , o r ig inár ia em por tugueses d o s A ç o r e s . 

Capí tu lo especial é rese rvado para as doenças neuro lóg icas q u e se caracter izam po r defe i tos 

n o reparo d o D N A . Duas dessas c o n d i ç õ e s , o x e r o d e r m a p i g m e n t o s o e a a taxia- telangiectasia 

se assoc iam ao r i sco aumentado de neoplas ias , mas n ã o u m a tercei ra cond i ção , a s índ rome 

d e Cockayne ( c o m p o s t a p o r nan i smo post-natal , microcefa l ia , espas t ic idade e degene ração 

re t in iana) . Vár ias a fecções neuro lóg icas não se reves tem de marcadas caracter ís t icas genét icas , 

mas heranças mul t i fac tor ia is p o d e m nelas desempenhar a l g u m papel . Des taca (capi tu lo 12) 

em pr ime i ro lugar , a esc le rose múl t ip la em q u e são revis tos os fa tores ambienta i s em sua 

e t io log ia e a a ssoc iação c o m o s alelos H L A . N a mias tenia grave , em suas di ferentes m o d a ­

l idades existe, s e g u n d o a autora, p r ed i spos i ção não apenas para a a fecção mas para outras 

doenças au to imunes . Essa p red i spos i ção seria mais marcada nos casos e m que o in íc io se 

ver i f ica antes da idade de 20 anos e t a m b é m em seus consangu íneos . En t r e out ras a fecções 

cor re lac ionadas a an t ígenos de h i s tocompat ib i l idade , a au tora d i sc r imina a s índrome de 

Guil lain-Barré, a de rma tomios i t e juveni l , a panencefa l i te esc lerosante s u b a g u d a (nestes casos 

haver ia ma io r p r edomín io da H L A — A29) e a fa lência au tonômica p rog res s iva ( s índ rome 

de S h y - D r a g e r ) . D e impor tânc ia é a r ev i são d o ú l t imo capí tu lo , a gené t i ca nas demências 

e nas epi lepsias . N o que concerne à demênc ia pré-seni l , exis te , p o r vezes , herança autos-¬ 

sômica dominante , c o m várias ge rações afetadas. Entre tanto, na ma io r parte c o m a fo rma 

pré-seni l da doença de A lzhe imer não há h is tór ia familial . N o que conce rne a demênc ia 

senil d o t ipo Alzhe imer , a ev idênc ia gené t ica sugere que a e t i o log i a dessas fo rmas seria 

d i ferente d a var iedade pré-seni l . T rê s apênd ices con tendo respec t ivamente d a d o s estatís­

t icos envo lvendo a f reqüência d e casamentos consanguü íneos de pac ien tes c o m doenças 

au tossômicas recess ivas , os cá lcu los de r i sco pa ra as po r t adoras ou enfe rmos c o m desordens 

l igadas ao c r o m o s s o m a X , e, u m inventár io das deso rdens neuro lóg icas que s ã o herdadas 

através de fo rma l igada ao c r o m o s s o m a X f inal izam este interessante l ivro. 
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O m i o c l o n o const i tu i pon te de l i g a ç ã o entre, o s c a m p o s d a ep i leps ia e das desordens 

involuntár ias . Suas var iadas e t io logias , as d i ferentes sedes de o r i g e m no SNC, ass im c o m o 

as múl t ip las fo rmas de expressão c l ín ica to rnam c o m p l e x o esse capí tu lo d a Neuro log ia . 



Talvez , c o m o resu l tado des sa c o m p l e x i d a d e , não su rg iu até o m o m e n t o qua lquer out ra 

m o n o g r a f i a que ab rangesse o que até o m o m e n t o se c o n h e c e sob re as mioc lon ias . Es te 

v o l u m e é c o m p o s t o p o r vár ias Secções . D e par t icular impor tânc ia para c l ín icos é a pr imeira , 

onde , in ic ia lmente , os ed i tores d o l iv ro de f inem e c lass i f icam as mioc lon ias . P o r esse te rmo, 

compreendem-se m o v i m e n t o s involuntár ios causados p o r con t rações musculares (mioc lon ia s 

posi t ivas ou mioc lon i a s nega t ivas ) or iundas d o SNC. E x c l u e m - s e as con t rações parcia is de 

fasc ículos muscu la res ( f a sc i cu l ações ) , dependen tes e m geral d e lesões d o neu rôn io m o t o r 

inferior, mas que p o d e m surgir , t ambém, em p r o c e s s o s de nervos per i fé r icos e p l e x o s . O 

conce i to de mioc lon ia s negat ivas o r ig inou- se d a d e s c r i ç ã o d e L a n c e e A d a m s q u e reg is t ra ram 

e m quadros p o s - h i p ó x i c o s , m o v i m e n t o s m i o c l ô n i c o s q u e p o d e m se assoc ia r a p e r í o d o s d e 

s i lêncio e lé t r ico d o múscu lo . A s mioc lon ias p o d e m o c o r r e r i so ladamente o u repet i t ivamente 

e sua ampl i tude var ia d e s d e pequenas con t rações , insuficientes para de te rminar mudanças 

de p o s i ç ã o de s egmen tos co rpó reos , até fo rmas enérg icas q u e m o v i m e n t a m m e m b r o s , t r o n c o 

e cabeça . P o r ou t ro lado, p o d e m se r b i la tera is ' s imét r icas o u não ) o u unilaterais . Vár ias 

bases ( f i s iopa to lóg icas , f a rmaco lóg icas , c l ín icas ) p o d e m fundamentar u m a c lass i f icação das 

mioc lon ias . 

Hal le t t i ncumbiu - se d e rev i são d a h is tór ia das mioc lon ias . O t e r m o « m i o c l o n i a » ser ia 

u m a abrevia tura d o que , há mais d e 100 anos , F r i ed re i ch d e n o m i n o u « P a r a m y o k l o n u s 

mul t ip l ex» para caracter izar o que talvez h o j e c h a m a m o s de mioc lon ia s essenciais . A ica rd i 

revê as epi lepsias mioc lôn i ca s d o s latentes e d a infância. O au tor diferencia , em bases da 

neuro f i s io log ia cl ínica, as verdade i ras mioc lon ias , das cr ises mioc lôn icas . U m a d is t inção entre 

cr ises m i o c l ô n i c a s verdade i ras e cr ises p seudomioc lôn icas , e m bases neurof i s io lóg icas , c o n ­

t r ibuiu pa ra esc la recer o p rob lema , espec ia lmente n o que c o n c e r n e à s í n d r o m e de L e n n o x -

Gastaut, as quais d e v e m ser cons ideradas à par te d a s verdadei ras epi lepsias mioc lôn icas . A s 

mioc lon i a s d e ação , a s í n d r o m e d e R a m s a y - H u n t , ass im c o m o out ras s índ romes mioc lôn i ca s 

cerebelares são o b j e t o d a rev i são de Lance . Habi tua lmente , as mioc lon ia s d e a ç ã o r e s p o n d e m 

sat isfatoriamente ao va lproa to d e s ó d i o o u a o c lonazepan e a lguns pacientes , par t icu larmente 

aqueles c o m mioc lon ia s pos -h ipóx icas , m e l h o r a m c o m a admin i s t ração de p recursores d a 

serotonina . K o s k i n i e n i demons t r a q u e as epi lepsias mioc lôn icas progress ivas , na ausência 

d o s c o r p o s de Lafora , são mais c o m u n s na F in lând ia ( m i o c l o n o b á l t i c o ) . Trata-se d e enfer­

midade cu ja herança é au tossômica recess iva . Sucedendo à rev isão d e R a p i n sob re as 

mioc lon ias nas doenças d e a rmazenamento e as enfe rmidades de Lafora , A n d e r m a n n e co l . 

es tudam as mioc lon ia s de ação , na s í n d r o m e d e insuf ic iência renal, c o n d i ç ã o que há p o u c o 

t empo não era r econhec ida p o i s f icava mascarada pe los aspec tos ne f ro lóg i cos . H o p k i n s e 

R o s i n g inves t igam as doenças d o SNC associadas a miopat ias mi tocondr ia i s , em que p o d e m 

oco r r e r mioc lon ias . En t re o u t r o s capí tu los , m e r e c e m e n ç ã o o d e Y o u n g e Shahani, s o b r e 

o aster íxis , p rec i samente u m t i po d e mioc lon ia s negat ivas . As te r íx i s é uma per tu rbação d o 

con t ro l e m o t o r carac te r izado p o r lapsos m i o c l ô n i c o s na postura , i r regulares , a fe tando inde ­

penden temente várias par tes d o c o r p o . Esses lapsos são causados p o r p e r í o d o s d e involuntár io 

s i lêncio , du rando de 50 a 100 m s g em m ú s c u l o s ( p o r vezes m e s m o e m g r u p o s d e m ú s c u l o s 

an tagonis tas ) , o s quais são tón icamente a t ivos . S tanley Fahn s e i n c u m b e de a tual ização 

das m i o c l o n i a s pós -h ipóx i ca s . Capí tu los sucess ivos são d e d i c a d o s à te rapêut ica d a s mioc lon ias . 

É t a m b é m es tudado cap í tu lo referente as m i o c l o n i a s induzidas p o r d r o g a s e / o u tóx i cos , a 

p r inc ip ia r po r aque las q u e aparecem n o d e c u r s o d e t ra tamento d e park insonianos pe la 

l evodopa . Lapres l e es tuda o f e n ô m e n o da m i o c l o n i a palatina, conhec ida há prec isamente 

u m século , q u a n d o Spence r e m p r e g o u o t e r m o d e « n i s t a g m o pala t ino». É reg i s t rada a 

f reqüente l esão assoc iada a esse f enômeno , espec ia lmente p o r u m t i po d e degene ração c o m 

hiper t rof ia d a o l iva bu lba r ( n o l ado o p o s t o , q u a n d o o f enômeno é uni la te ra l ) . A s índ rome 

d e m i o c l o n o s no turnos e d e «pe rnas inquie tas» («res t less l e g s » ) , ass im c o m o as mioc lon i a s 

r í tmicas, ( inc lu indo as mioc lon i a s espinhais) são revis tas . A s índ rome de pernas inquietas , 

p rovave lmen te dependen te de. herança au tos sômica dominante , pode r i a ser cons ide rada talvez 

u m fenômeno co r re l ac ionado aos op i áceos e n d ó g e n o s (Wal t e r s e c o l . ) . Outra s í nd rome 

fascinante é a d a e x a g e r a d a respos ta ao sobressa l to (ep ikp lex ias ) q u e o s pac ien tes apresen­

t am ao se rem submet idos a sus tos inesperados . 

A evo lução das idé ias n o q u e c o n c e r n e à f i s io log ia das mioc lon i a s é revis ta p o r 

Hal l iday , ab r indo a S e c ç ã o 2 d a o b r a ( « A s p e c t o s f i s i o l ó g i c o s das M i o c l o n i a s » ) . A s co r re l ações 

desses f e n ô m e n o s c o m a e le t rencefa lograf ia fo ram t a m b é m es tudadas p o r Shibasaki e c o l . 

Out ro capí tu lo refere-se aos potenc ia is sômato-sens i t ivos das mioc lon ia s (Ro thwe l l , O b e s o e 

M a r s d e n ) . A i n d a merece m e n ç ã o u m t rabalho d e Hal le t e W i l k i n s sobre, m i o c l o n o e a doença 

d e A l z h e i m e r e as min ipo l imioc lon ias , e m q u e p o r es tudos e le t ro f i s io lóg icos são bastantes 

semelhantes às das mioc lon ia s ref lexas cor t ica is , c o m u m a desca rga nega t iva foca l , c o n -

tralateral, ao E E G , p r e c e d e n d o o a taque mioe lôn i co . A rev i são d o s i s t ema d a se ro ton ina 



const i tui a Secção 3 des te l ivro. Obse rvações e m h u m a n o s e m o d e l o s exper imenta i s e m 

animais suge rem q u e a neuro t ransmissão m e d i a d a pe la se ro ton ina ( e poss ive lmente p e l o 

G A B A ) p o d e ser anárquica, desordenada , c o n d u z i n d o a exc i t ação excess iva ou a in ib ição 

reduzida o u a ambos , ao nível d o t ronco d o encéfa lo e poss ive lmente e m ou t ros n íveis das 

vias moto ras . 

E m resumo, o S impós io n o qual fo ram apresentados i números t emas constantes neste 

vo lume , levantaram mui tas ques tões . Dent re elas, p e r gun t a Lance e m seus comentá r ios 

finais, po rque o A C T H é ef iciente na encefa lopat ia m i o c l ô n i c a infanti l e em a lguns casos em 

que há u m neu rob la s toma subjacente . P o d e u m p r o c e s s o au to imune ser demons t r ado nesses 

pac ien tes? P o r que e c o m o h o r m ô n i o s f emin inos a l teram as m i o c l o n i a s ? Qual ser ia o 

mecan i smo pe los quais a lguns pacientes h i p ó x i c o s apresentam mioc lon ias e ou t ros n ã o ? Com 

efeito, inúmeras ques tões es tão a inda e m a b e r t o e são d i scu t idas nes te l ivro, acredi tamos, 

mui to útil pa ra t o d o s o s especial istas. 

ROBERTO MELARAGNO FILHO 

P A R K I N S O N ' S D I S E A S E . Advances in N e u r o l o g y , v o l u m e 45. MELVIN D. YAHR, KENNETH 

J. BERGANN, edi tores . U m v o l u m e (18 c m x 25 c m ) c o m 616 páginas . R a v e n Press . 
N e w Y o r k , 1986. 

Es te v o l u m e que con ta c o m a c o l a b o r a ç ã o d o s mais r e n o m a d o s especial is tas n o assunto, 

é ded i cado à D o e n ç a d e Pa rk inson ( D P ) . En t re os inúmeros s i mpós io s rea l izados , destaca-se 

o de, N e w Y o r k , o rgan izado pe la Resea r ch Commi t t ee on Ex t r apy ramida l Disease da Federação 

Mundia l de Neuro log ia , entre 9 e 12 de j u n h o de 1985. Os re la tór ios respec t ivos c o m p õ e m 

este l ivro . D e m o d o g loba l , os temas a b o r d a d o s v i sam a 4 i tens m a i o r e s : fatores ep idemioló­

g i cos e b i o q u í m i c o s ; pa to log ia b ioqu ímica e ul t raestrutural ; aspec tos m o t o r e s na D P ; tendên¬ 

c ias cor rentes e futuras de t ra tamento. Es tas ques tões são d iv id idas em 9 g randes secções , 

cada u m a das quais compos t a s de vár ios a r t igos s intét icos , o b j e t i v o s onde vár ias facetas 

d o s p r o b l e m a s são sucess ivamente es tudadas . A pr imei ra secção , « P a t o l o g i a ( b i o q u í m i c a e 

ana tômica) d a D P » é in ic iada p o r do i s amplos t raba lhos d e revisão : A l t e r ações m o r f o l ó g i c a s 

da D P ( Je l l i ng ) e F i s i opa to l og i a b i o q u í m i c a da D P ( H o r n y k y e w i c z e K i s h ) . Sucedem-se 

es tudos s o b r e aspec tos ana tômicos , neuro t ransmissores envo lv idos , recep tores , es tudos meta­

bó l i cos através d e tomogra f i a po r emissão d e pos i t ron e subs íd io s p r o p o r c i o n a d o s pe la neuro-¬ 

imagem, pr inc ipa lmente co r re lac ionada c o m a g rav idade de cada caso . A s e g u n d a secção , 

« M o n o a m i n o x i d a s e , M P T P e Pa rk inson i smo» , se reveste de impor tânc ia prática, a c o m e ç a r 

pe lo p r ime i ro a r t igo , u m es tudo c r í t i co s o b r e a I n i b i ç ã o d a M A O na D P ( K n o l l ) . V á r i o s 

t rabalhos se concen t ram n o mais per fe i to m o d e l o exper imenta l da D P . A s s i m , são es tudados 

os vár ios aspec tos exper imenta i s e p rá t i cos da neu ro tox idade dopaminé rg ica , p roduz ida p e l o 

l -meti l -4-feni l- l ,2 ,3,4,6-tetrahidropir idine ( M P T P ) . N a terce i ra secção , j á de in teresse c l ín ico 

ma i s di re to , s ão es tudadas as var iações c l ín icas d o pa rk inson i smo, a c o m e ç a r p e l o capí tu lo 

s o b r e aspectos ana tomocl ín icos e b i o q u í m i c o s da paral is ia supranuclear p rog re s s iva ( A g i d e 

c o l . ) . A quar ta secção é des t inada a a r t igos s o b r e as d is funções au tonômicas d a D P . O s 

fatores e p i d e m i o l ó g i c o s e e t io lóg icos são matér ia d a quinta secção , a c o m e ç a r pe los t rabalhos 

de Schoenberg , Mar t i l la e R i n n e e de K o n d o s o b r e o va lor d a e p i d e m i o l o g i a c o m o e lemento 

b á s i c o para cons ide rações de o r d e m e t io lóg ica . Ba rbeau e co l . , Duvo i s in e L a n g e co l . , e m 

ar t igos segu idos , cons ide ram os con t rove r t idos aspec tos gené t i cos d a D P , ass im c o m o a 

his tór ia famil ial de t r emores nessa m e s m a doença , em c o m p a r a ç ã o c o m con t ro les e c o m 

pacientes po r t adores d e dis tonias id iopát icas . Segue-se a s e c ç ã o conce rnen te a d is funções 

sensor ia is e mo to ra s d a D P , a par t i r d o c o m p r o m e t i m e n t o d o s is tema visual . U m assunto 

que h o j e ocupa a o r d e m d o d ia é a D P e suas eventuais re lações c o m a d o e n ç a de Alzhe lmer , 

pr inc ipalmente , nos d i s túrb ios m o t o r e s que acompanham esta ú l t ima enfermidade . C o m 

efeito, somam-se o s t rabalhos concernentes ao pa rk in son i smo e demência . Nes se sen t ido as 

d i s funções cogni t ivas e afet ivas na D P s ã o matér ias d a s ex t a secção , s e n d o aval iadas 

as a l te rações cogn i t ivas v igen tes ( G r o w d o n e c o l . ) . N ã o é fácil apon ta r entre o s demais 

a r t igos q u e c o m p õ e m esta Secção quais os de m a i o r interesse. L i m i t a m o s a c i tar aqueles 

em que os assuntos são t ra tados d e m o d o mais ab rangen t e : D e m ê n c i a na D P ( K o r c z y n 

e c o l . ) . C o m p r o m e t i m e n t o intelectual na D P (Stern e M a y e u x ) , Dep re s são menta l não 

t ra tada (Santamaria e c o l . ) e «Depres são na D P » ( M a y e u x e c o l . ) . A l evodopa te rap ia c o m 

seus efei tos favoráveis e p r o b l e m a s colaterais é assunto de secção especial , v i sando ao c o n h e ­

c imen to d a ação d o med icamento , de sua fa rmacodinâmica , das f lu tuações de seus efei tos. 

O ú l t imo capí tu lo , r e se rvado ao es tudo sob re a F a r m a c o l o g i a d a D P , é c o m p o s t o p o r uma 

aprec iação ab rangen te de W . B i r k m a y e r e J .D . B i rkmayer . E n c e r r a m seu cap í tu lo c o m 

u m a af i rmação que n i n g u é m con tes ta : o s vá r ios adi t ivos à l e v o d o p a q u e t ê m s ido p r o p o s t o s 

v i sam a me lho ra r a ação d a d roga , t o rnando poss íve l u m a r e d u ç ã o d e sua d o s a g e m . 



A m e n ç ã o s o b r e as vár ias tentativas d o e m p r e g o te rapêut ico d o s agonis tas dopaminé rg i cos . 

seus resul tados , seus efei tos colaterais e suas falhas encer ram este v o l u m e q u e merece 

f igurar na b ib l io t eca d o neurologis ta . 

ROBERTO MELARAGNO FILHO 

A M Y O T R O P H I C L A T E R A L S C L E R O S I S . N e u r o l o g i c Cl inics , v o l u m e 5, número 1. BENJAMIN 

R. BROOKS, edi tor . U m vo lume (15 x 25cm) c o m 195 páginas . W . B . Saunders , Phi la-¬ 
delphia, 1987. 

O presente v o l u m e é rese rvado a o es tudo d e uma a f ecção infe l izmente letal, descri ta 

p o r Charcot há mais de 100 a n o s : a esc le rose lateral amio t ró f i ca ( E L A ) . É triste consta tar 

que depo i s de u m século se encont ra tão d e s p r o v i d a de u m tra tamento espec í f ico . Todav ia , 

a lguns p r o g r e s s o s estão sendo v i s lumbrados . Nes te vo lume são apresentados p r o g r e s s o s e 

tendências hav idos . N o capi tu lo inicial , Carosc io e co l . r evêem a E L A e sua his tór ia natural. 

Sal ientam que, a se conc lu i r de sua casuíst ica, a sob rev ida m é d i a é ma io r da que era e m 

geral cons iderada . Essa sob rev ida seria ma io r nos casos de s índ romes puras, supranucleares 

ou nucleares . Grande par te d o s pacientes apresenta nas fases mais avançadas da enfermidade 

p rob lemas respi ra tór ios q u e são inc r iminados c o m o causa de mor te . O ób i to oco r re p o r 

falência respiratória , insuf ic iência d o mecan i smo de tosse ou imposs ib i l idade d o p u l m ã o em 

se p ro tege r da aspi ração. Nesses casos , u m a resp i ração assis t ida p o d e ser de g rande 

ut i l idade no p r o l o n g a m e n t o da v ida (S .R . B r o u n ) . C o m o a e t io log ia d a E L A é a inda 

desconhecida , mui tas inves t igações se or ien tam na p rocu ra de poss íve i s par t i c ipações de 

vár ios s is temas o rgân i cos . Des ta f o rma fo ram procuradas d is funções nutri t ivas, tox inas o u 

metais pesados , v í rus ou ou t ros agentes pa togên icos , fa tores i m u n o l ó g i c o s e anormal idades 

metaból icas . Eventuais anormal idades metaból icas , e m pr inc íp io , p o d e m ser a t r ibuídas não 

à causa da E L A mas a s imples ep i fenômenos . M e l m e d e Braunste in se i ncumbi ram de revisão 

dos dados pub l i cados concernen tes a poss íve i s anormal idades endócr ino-metabó l i cas . D i scu tem 

as funções pancreát icas , test iculares, ovarianas, t i ro idé ias e pi tui tárias. C o m espí r i to c r í t i co , 

anal isam as poss íveis , mas não c o m p r o v a d a s in terre lações , d e causa e efei to entre essas 

pe r tu rbações e a enfe rmidade . T r a ç o s de meta is e ou t ros e lementos fo ram descr i tos na 

E L A . O poss íve l papel e t iopa to lóg ico d o c h u m b o é a inda con t rover t ido . Não obstante , essa 

h ipótese seria a base pa ra tentat ivas c o m o vers inato de cá lc io ou E D T A , a g i n d o c o m o 

quelação . A l g u m efei to útil foi r eg i s t r ado em pac ien tes que haviam s i d o submet idos à 

expos i ção acidental pe lo c h u m b o . O poss ível papel d o mercú r io é t ambém revis to . J .A. 

Mitchel l , o au tor da revisão, es tuda a p resença de t raços de d iversos e lementos em u m 

putat ivo papel na e t iopa togen ia da enfermidade . Os aspec tos n e u r o p s i c o l ó g i c o s na E L A são 

revis tos p o r G.K. M o n t g o m e r y e L . M . Er ickson . A E L A parece cons t i tu i r doença degenera ­

tiva mult iss ís têmica, c o m várias expressões , entre as quais p o d e m ser inc lu ídas hab i l idades 

cogn i t ivo -compor t amen ta i s ( c o m c o m p r o m e t i m e n t o d a c ó r t e x pré- f ronta l ) e u m a demênc ia 

p rogress iva . O impor tan te aux í l io que u m g r u p o p r o g r a m a d o para o supor te familial p o d e 

p roporc iona r é de impor tânc ia vital. C o o k e co l . e A n d r e s e co l . es tudam a aval iação 

quanti tat iva d a energia de con t r ação nos di ferentes m ú s c u l o s e sua ava l iação nos déf ic i t s 

p r o p o r c i o n a d o s pe la E L A . N o que conce rne à terapêutica, os três ú l t imos capí tu los são 

des t inados a o poss ível papel d o h o r m ô n i o l ibe rador de t i reo t ropina ( T R H ) . B r o o k s e co l . 

es tudam o s efei tos d o h o r m ô n i o (10 m g s / k g d e p e s o ) , p o r v ia venosa, admin i s t rado diaria­

mente durante três meses . Os pacientes apresentam a lguma me lho ra focal , pequena a 

moderada , e transitória, na função muscular . E m es tudo p i l o t o de 12 casos reg is t rou-se 

ní t ida me lhora na capac idade aeróbica . Seus efei tos sobre a f reqüência cardíaca, resp i ração 

e tensão arterial e ram mui to d i sc re tos e a tenuando-se no deco r r e r da evo lução . P o r ou t ro 

lado, a adminis t ração venosa d o T R H tem sua a ç ã o l imi tada pe la bar re i ra hêmato-ence-¬ 

fál ica que l imita o acesso d o h o r m ô n i o às células d o s c o r n o s anter iores d a medula . Nessas 

c i rcunstâncias , Nonsa t e co l . inves t igaram os eventuais efei tos d o T R H ap l icado d i re tamente 

p o r v ia tecal . Os resul tados a inda não são def in i t ivos , mas os autores suge rem que a 

fac i l idade de admin is t ração e a b o a acei tação d o paciente jus t i f i cam o p ros segu imen to dessa 

inves t igação . Gui lof f e Eck land es tudaram os efe i tos sobre a E L A d e p r o d u t o s aná logos 

ao T R H , de ação p ro longada . Suas pr imei ras impressões d e p õ e m a favor de real ação s o b r e 

s in tomas e sinais bu lbares , par t icularmente a fala, o tono, as fasc iculações e a f o r ç a muscular . 

Entre tanto , é indispensável u m a cont ínua v ig i lânc ia e n d o c r i n o l ó g i c a n o s pacientes subme t idos 

ao T H R e seus aná logos . 

C o m o t o d o s os vo lumes dessa N e u r o l o g i c Clinics, a p resen te cole tânea de t rabalhos s o b r e 

E L A m e r e c e ser l ida pe lo s especial is tas . 

ROBERTO MELARAGNO FILHO 


