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RESUMO — Os autores apresentam trés casos de pacientes com esclerose lateral amiotroéfica,
variante de Patrikios, chamando a atencdo para a importancia do diagndstico diferencial
desta com as neuropatias periféricas.

Amyotrophic lateral sclerosis: Patrikios form. Report of three cases.

SUMMARY — The, authors describe the neurological findings in ALS, Patrikios form, of
three patients, calling attention for the differential diagnosis with peripheral neuropathies.

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) é doenca de causa desconhecida ainda
nos dias de hoje, apesar dos conhecimentos sobre varios de ccus aspectos terem
avancado desde a época de Charcot. Numerosas teorias foram propostas para sua
patogénese, porém nenhuma até o momento mostrou-se unificadora. Estas teriam
que explicar os diferentes graus de incidéncia em diversas areas geograficas, as for-
mas de apresentacdo clinica distintas, tempo de evolugdo, bem como a vulnerabilidade
e a resisténcia de determinadas populacBes neuronais. E possivel que estejamos diante
de varias entidades anatomo-clinicas de etiologias multiplas e que se apresentam de
forma semelhante. Rowland * define bem nosso estagio atual de conhecimento quando
afirma que «qualquer notificacdo de melhora nos pacientes com esta tragica doenca
merece avaliagcdo cuidadosa. Todas ou nenhuma das teorias sobre a patogénese po-
dem ser validas; nenhuma, contudo, poderd ser afastada sem que haja uma pesquisa
profunda». Empregamos o termo ELA quando o paciente apresenta manifestacdes
clinicas secundarias a lesdo dos primeiro e segundo neurbnios motores. Diversas va-
riantes clinicas sdo conhecidas e Bondouelle’ as subdivide conforme se segue: (a)
forma classica (56%), que se inicia nos membros superiores e, posteriormente, evolui
para os inferiores e nadcleos motores bulbares; (b) forma bulbar (28%), na qual
disfagia, disartria e atrofia com miofasciculacbes da lingua constituem as manifes
tacdes iniciais, seguindo-se o acometimento dos membros superiores e inferiores; (c)
forma dos membros inferiores (16%) que, segundo Patrikios”, pode se apresentar
em duas variantes — flacida ou pseudo-polineuritica e espastica.

Neste estudo é analisado o quadro clinico de trés pacientes com ELA distai
dos membros inferiores, chamando-se a atencdo para a importancia do diagnostico
diferencial com as neuropatias periféricas (NP).
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CASUISTICA

Foram estudados trés pacientes internados no Servico de Neurologia do HUPE-UERJ:
no 1 (registro 770293), no 2 (registro 796102) e no 3 (registro 794357). Todos eram do sexo
masculino e da raca branca e a idade de inicio da doenca oscilava entre 45 e 68 anos.
Inexistiam antecedentes familiares e exposicao profissional a metais pesados. Os trés enfermos
apresentaram como queixa inicial, fragueza distai do(s) membro(s) inferior(es) e fendmenos
sensitivos subietivos (céibras e parestesias) no mesmo territorio. O exame clinico era normal
e 0 neurolégico acusava pé equino bilateral nos pacientes no 1 e no 3 e a direita no de
no 2 (Fig. 1), com consequente marcha escarvante. As fungbes superiores, nervos cranianos
e as sensibilidades ndo mostravam alteragbes. Todos os enfermos apresentavam miofascicula-
¢bes nos quatro membros, sendo que no no 2 estas eram também visiveis na musculatura
do térax e abdomem. Havia nitida redugcdo da forca muscular com atrofia dos flexores
dorsais dos pés nos pacientes no 1 e no 3, mesmo déficit observado a direita no no 2,
acrescido de diminuicdo da forca e atrofia do «Quadriceps femoris» homolateral (Fig. 1).

Os reflexos osteotendinosos estavam exaltados nos quatro membros com acinesia dos Aquileus
nos trés enfermos. Havia sinal de Babinski no no 1 e no 3, este ultimo com sina de
Hoffmann bilateral. Os cutaneo-plantares eram indiferentes no no 2. Na tabela 1 sdo resu-
midos os achados do exiame neuroldégico nos trés pacientes.

Paciente Frag. Atr. A.8.8. R.A. Babinski Hoffmann Mf. BTPEx. A.0.8.
1 (+) (+) {—) +H (= ) (+) =)
2 (+) +) —) G (—) (+) (+) )
3 (4) {+) {— - +) (+) -+) (=)

Tabela 1 — Achados do exame mneurolégico.

(—) ausente; (-4 ) presente; Fraq. Atr., fraqueza e atrofia distal mos membros inferiores;
A.8.8., alteragdes subjetivas da sensibilidade; R.A., reflexo waquilew; Mf., miofasciculacdes;
BTPEx., reflexos bicipitais, tricipitais e patelares exaltados; A.0.S., alteracdes objetivas da
sengibilidade,



As andlises séricas (hemograma, velocidade de hemossedimentacdo, glicose, uréia, creati-
nina, proteinas totais e fragdes, imuneletroforese das proteinas, célcio, fosforo, fosfatase
alcalina e creatinofosfoquinase), bem como o estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR) com
prova de Stookey foram normais. N&o foi realizada imuneletroforese das proteinas do LCR.
O estudo radiografico da coluna vertebral foi normal nos enfermos nU e n« 2, tendo eviden-
ciado anormalidades degenerativias no n? 3. Mielografia foi indicada neste ultimo, que se
mostrou normal. As velocidades de condugdo motora e sensitiva estavam reduzidas (Fig. 2)
e a eletromiografia (EMG) com agulha concéntrica demonstrou presenca de fibrilacbes e
fasciculagbes (Fig. 3) em todos os pacientes, ndo somente nos grupos musculares dos apéndi-
ces superiores como também dos inferiores. Levando-se em conta os achados clinicos e
eletrofisiologicos, ficou estabelecido o diagndstico de ELA, variante de Patrikios, em todos
0os enfermos.

COMENTARIOS

A ELA caracteriza-se pela presenca de manifestagcbes clinicas advindas de
lesdo dos motoneuro6nios da medula espinhal e do tronco cerebral, acrescida de sinais
e sintomas piramidais, todos em niveis variaveis. Sua etiologia permanece obscura,
porém, alguns autores postulam a participacdo de mdltiplos fatores na génese da
doenca 8,13,15,19,21.

A dgmilitude clinica entre certas formas de ELA e NP foi, iniciaimente, des-
crita por Patrikios™. Dyck’, em 1982, inicia sua exposicdo da forma seguinte: «Sao
as neuropatias periféricas e a doenca do neurénio motor separaveis? Eu responderia
gque algumas sdo e muitas ndo. A separacdo rigida entre as degeneracfes neuronal
(ELA) e axonal (NP) &, frequentemente, dificil».

De todos os itens implicados na fisiopatogenia da ELA, o téxico e o imuno-
l6gico sdo sabidamente causadores de NP, em especial a saturninica’ e a secundéria
as gamapatias monoclonais®. Considerando as sindromes paraneoplasicas como fe
némeno imunolégico, alguns autores’»” fizeram alusdo acerca da ELA como integran-
te, asssm como as NP, deste grupo. Entretanto, a associacdo de neoplasias com ELA
parece ser meramente casual. Dentre os diversos fatores, possivelmente, ligados a
patogenia da ELA, o toxico foi postulado por Aran', quando da descricdo de 11 en-
fermos com doenca do neurdnio motor, dos quais trés apresentavam histéria pre-



gressa de exposicdo ao chumbo. Posteriormente, outros autores»’.”»” relataram sobre
a associacdo da ELA com metais pesados. Por outro lado, a possivel ligacdo entre
a doenca e disproteinemias’, estimulou neurologistas dos quatro cantos do mundo.
Contudo, os achados nao foram suficientes para afastar apenas a relacdo fortuita das
duas. Apesar das alteracbes imunolOgicas observadas precocemente na ELA*, a im-
portancia de tal fenbmeno permanece um enigma.

A variante ora apresentada constitui grande «armadilha» para os médicos,
mesmo para aqueles que exercem especialidade ligada as neurociéncias. Nossa expe-
riéncia demonstra que enfermos com o diagnéstico final de ELA sdo, inicialmente,
encaminhados aos ambulatérios de medicina interna, dermatologia sanitaria ou orto-
pedia com a hipotese de NP a esclarecer. Levando-se em conta que alguns enfermos
iniciam o quadro clinico com manifestacbes consequentes a lesdo do segundo neur6-
nio motor e fendmenos sensitivos subjetivos, e que as miofasciculacbes raramente sao
referidas por eles’, tal equivoco torna-se aceitdvel para o nao especialista. Todavia,
ndo existe NP cursando com hiperreflexia osteotendinosa ou outros sinais de libera-
cdo piramidal. Além disso, alteracdes objetivas da sensibilidade, comuns nas NP,
inexistem na ELA esporadica.

Embora as anormalidades eletrofisiolégicas mais importantes na ELA seam
observadas por EMG com agulha concéntrica, a analise das velocidades de conducéo
motora e sensitiva (VCN) constitui dado fundamental nesses enfermos. Enquanto
esta mostra-se, de forma acentuada, reduzida nas NP, na ELA as alteracgfes sdo dis-
cretas. A VON nas fibras de conducdo mais rapida pode estar ligeiramente lentificada
e a laténcia distai prolongada nos portadores de ELA°. Assm sendo, o eletromiogra-



fista devera estar atento durante a realizacdo do exame; caso contrario podera indu-
zir ao diagnoéstico equivocado de NP.

A importancia em lembrar a existéncia desta entidade visa chamar a atencéo
para a extrema variabilidade clinica da ELA que, nos trés pacientes apresentados
neste artigo, simula lesdo do nervo periférico. O avanco tecnolégico no campo da
neurologia faz com que, muitas vezes, o médico se afaste das técnicas propedéuticas
indispensaveis para o correto diagnéstico dos enfermos.
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