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As manifestagGes clinicas das doencas do tecido conjuntivo se revestem
de um carater sistémico em consequiéncia da distribuicdo déste tecido no
organismo. Do ponto de vista neurologico, as manifestacoes ocorrem em
virtude de comprometimento vascular e sio sempre secundarias a éste even-
to, posto que o tecido conjuntivo inexiste como elemento de sustentacdo do
sistema nervoso 6. As alteracbes encontradas nas artérias de pequeno e
médio calibre, que irrigam o tecido nervoso, podem levar ao aparecimento
de quadros clinicos os mais diversos!.3.7. E bem conhecido o quadro neu-
rolégico atribuido ao lupus eritematoso disseminado, caracterizado princi-
palmente por crises convulsivas e confusdo mental, em virtude de compro-
metimento preferencial do sistema nervoso central. O quadro neurolégico
da periarterite nodosa (PAN) também se reveste de aspectos particulares
e bem conhecidos, em virtude de comprometimento preferencial do sistema
nervoso periférico. Desde que Kussmaul e Maier (citados por Roger e
col. 8) descreveram uma doenca caracterizada por anemia, caquexia, mau
estado geral e sinais de polineurite, sem fator etiolégico determinado, tem
sido chamada a atencdo para os aspectos neurologicos da PAN. A incidén-
cia de manifestacbes neurologicas nos doentes com PAN é relativamente
alta, podendo chegar, no sistema nervoso central, a 20% como referem
Malamud e Foster (citados por Roger e col.8) em seus 200 casos estuda-
dos. No sistema nervoso periférico a freqiiéncia de manifestacbes neuro-
légicas é extremamente varidvel segundo os estudiosos: Wright 18%, Gru-
ber 19%, Arkin 20%, Boud 33%, Lovshin e Kernchan 52% 5.

Julgamos oportuno o relato de trés casos de PAN com manifestacées
neurolégicas periféricas pelas caracteristicas clinicas de que os mesmos se
revestem.

OBSERVACOES

Caso 1 — M.J., sexo masculino, com 40 anos de idade, pardo, brasileiro (R.G.
20.446). Paciente atendido no Hospital do Servidor entre 13-12-1962 e 13-5-1967,
com episédios repetidos de derrame pleural esquerdo e orquiepididimite. Em 16-6-
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1967 sentiu dor intensa nos membros inferiores acompanhada de parestesias nas re-
gides plantares, impossibilitando a deambulacio. O exame clinico evidenciou ede-
ma e dor no testiculo esquerdo, além de dispnéia e hepatosplenomegalia. A tem-
peratura durante a internacédo variou de 36,5 a 38,8°C. O exame neurolégico mos-
trou hipotrofia muscular nos membros inferiores, predominando a esquerda; abo-
licdo do reflexo aquileo esquerdo; foérca muscular diminuida no pé esquerdo; sinal
de Laségue positivo bilateralmente a 45°; hipoestesia dolorosa em bota no membro
inferior esquerdo. A afeccdo evoluiu sempre com o0 mesmo quadro suicidando-se
o paciente em 2-8-1967. Exames complementares — Hemograma: 10,4 (65%) de
hemoglobina; hematécrito 36%; 18.800 leucécitos por mms3 (19 de neutréfilos me-
tamielécitos, 59 de neutréfilos bastonetes, 709 de neutréfilos segmentados, 8%
de eosinédfilos, 5% de linfécitos, 10% de mondécitos). No sangue: uréia 25 mg%;
glicemia 90 mg%; mucoproteinas 6,8 mg9. Eletroforese das proteinas séricas:
diminuicdo de albumina e aumento de gamaglobulina. Provas de labilidade pro-
téica: turvacdo do timol 13,8 unidades MacLagan; floculacio do timol fortemente
positiva; Hanger fortemente positiva; 1lugol fortemente positiva. Liquido cefa-
lorraqueano (material obtido mediante puncdo lombar): normal.

Necrépsia (Necrépsia do Instituto MéEdico-Legal. Exame histolégico HSPE:
P67-87) — Na autépsia definiu-se quadro anatdémico de periarterite nodosa, com
presenca de panvasculites agudas (proliferativas, exsudativas e necrotizantes) e
panvasculites cicatriciais de artérias de pequeno e médio calibre (Fig. 1, A) em
maialtiplas localizacdes (rins, miocardio, figado, musculatura esquelética, testiculos).
O material, sendo proveniente de autdépsia médico-legal, ndo contou com a colheita
sistemdtica de fragmentos de nervos periféricos, ndo sendo possivel a avaliacdo de
alteracdes anatOmicas nestas localizacées. No sistema nervoso central foram ob-
servadas panvasculites em pequenas artérias da leptomeninge, ndo havendo lesdes
parenquimatosas dependentes de comprometimento vascular localizado. Na subs-
tancia cinzenta, estavam presentes, aspectos disseminados de contracdo neuronal,
hevendo concomitantemente proliferacdo glial e satelitose.

Caso 2 — S8.C.A.G., sexo feminino, com 69 anos de idade, branca, brasileira
(R.G. 140.133). Em 26-6-1966 a paciente foi atendida no Servico de Neurologia
informando que sua moléstia comecara ha 20 dias com quadro do tipo gripal. Con-
comitantemente comecou a apresentar perda de forca na méo direita e, depois,
na esquerda. Em 22-6-1966 apresentou perda subita de forcas nos membros infe-
riores. Exame clinico — Paciente febril (37,5°C). Presséio arterial 160/120. Exa-
me meurolégico — Paciente sonolenta, com hipotonia muscular generalizada e di-
minuicdo global das foércas nos 4 membros. Reflexos profundos abolidos nos 4
membros. N&o houve colaboracio da paciente para a avaliacio da sensibilidade.
Estrabismo divergente no 6lho esquerdo desde a infancia. Na enfermaria a pa-
ciente continuou sonolenta, dispnéica, com febre nos 6 primeiros dias. Faleceu no
200 dia de internacdo. KExames complementares — Hemograma: 10,8 (67%) de he-
moglobina; hematdcrito 38%; 21.000 leucédcitos por mm? (0,5% de neutr6filos mie-
l6citos, 3% de neutrofilos metamielécitos, 7% de neutréfilos bastonetes, 78% de
neutréfilos segmentados, 39 de eosinéfilos, 6,59, de linfécitos, 1,5% de mondécitos).
No sangue: uréia 65 mg%; glicemia 219 mg9%; mucoproteinas 7,5 mg%. Hemos-
sedimentacdo: 4 mm na primeira hora., Exame de wurina tipo 1: normal. Liquido
cefalorraqueano (material colhido mediante puncdo lombar): normal,

Necrépsia (A66-141) — A autépsia mostrou existirem panvasculites agudas e
cicatriciais em localizagbes multiplas (rins, supra-renais, figado, pancreas). S&o
bem marcadas as alteracbées vasculares em nervos periféricos, nido havendo sinais
de comprometimento isquémico, intenso e focal de nervos, mas um processo de de-
generacdo secundiria de fibras mielinicas, sem qualquer sistematizacfo. Estas al-
teracdes sdo presentes ao longo de raizes nervosas espinhais, onde as vasculites séo
freqiientes e marcadas (fig. 1 B e C). A periarterite nodosa predomina no qua-
dro moérbido, havendo, além das lesdes para o lado do sistema nervoso periférico,
alteracdes sistémicas intensas, principalmente em relacio aos rins e supra-renais.



Fig. 1 — Em A (Caso 1), corte de fragmento de miocdrdio (coloracdo H. E.;
aumento 88 X); arterite cicatricial no epicdrdio. Em B e C (Caso 2), frag-
mento de rafz mervosa espinhal (coloracdo H.E.; aumento 88 X): arterite pro-
liferativa junto a raiz mervosa espinhal; degeneracdo secumddria de fibras
mielinicas em rafz nmervosa espinhal. Em D (Caso 3), fragmento de intestino
delgado (coloracdo H.E.; aumento 35 X): arterites proliferativas, mecroti-
zantes e exsudativas em parede intestinal; mecrose e ulceracdo superficial da
mucosa, com intenso edema da sSubmucosa.
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Caso 3 — E.S., sexo masculino, com 30 anos de idade, branco, brasileiro (R.
G. 156.386). Em novembro de 1966 o paciente apresentou quadro -caracterizado
por disfonia, cefaléia frontoparietal, emagrecimento e picos febris. Em maio de
1967 foi hospitalizado por hipertensdo arterial, derrame pleural e pericdrdico. O
exame neurolégico, nesta ocasifo, mostrou déficit dos musculos esternocleidomas-
toideo, deltéide e grande denteado a direita, além de disartria e disfagia, tradu-
zindo comprometimento dos 9.2, 106 e 11.© mnervos cranianos a direita. (o]

exame otoneuroldégico evidenciou inexcitabilidade vestibular & direita e hipoexcita-

bilidade & esquerda. O eletromiograma mostrou amiotrofia neurogénica do ester-
nocleidomastoideo direito, do trapézio direito e dos interdsseos da méo direita. Na
evolucdio, durante a internacio, o paciente apresentou quadro abdominal agudo,
ocasido em que foi laparotomizado. Foi constatada necrose de alca intestinal e
realizada enterectomia. O exame histolégico da peca ressecada revelou periarte-
rite nodosa. (Fig. 1, D). Foi firmado, entdo, o diagnéstico de periarterite nodo-
sa, cuja traducdo neurolégica se fez sob a forma de mononeuropatias multiplas, in-
cluindo a sindrome do forame rasgado posterior.

COMENTARIOS

Dos trés casos relatados néste trabalho, os casos 1 e 3 podem ser enqua-
drados, do ponto de vista clinico-neurolégico, entre as mononeuropatias mul-
tiplas. Estas neuropatias se caracterizam pelo comprometimento sucessivo
de varios nervos periféricos de maneira assimétrica e desordenada. As neu-
ropatias da PAN, pela sua maneira de instalacdo, geralmente subita, recebem
também a denominacdo de “neurites apopletiformes”. Geralmente as mani-
festacOes de ordem sensitiva (déficit sensitivo, dor, parestesias) precedem os
fendmenos motores; no periodo de estado as manifestacbes sensitivas e mo-
toras estdo quase sempre associadas. Do ponto de vista topografico, o com-
prometimento é mais freqiiente nos nervos dos membros inferiores; o compro-
metimento dos membros superiores é menos freqiiente e estd geralmente as-
sociado aquele dos membros inferiores. As mononeuropatias maultiplas habi-
tualmente evoluem por surtos, sem sistematizacdo nem simetria. Pode ocorrer
também, durante a evolucdo, a instalacido de verdadeira polineuropatia a par-
tir de mononeuropatias miultiplas, A época de aparecimento das neuropatias
em relacdo ao inicio clinico da PAN é extremamente varidvel: as vézes o
quadro neurolégico abre a cena clinica, mais comumente costuma se instalar
apos alguns meses do inicio da moléstia 2 3.8, Em nosso caso 1 o quadro
neurolégico, de inicio brusco, se instalou alguns anos apés o inicio da molés-
tia, ndo ocorrendo remissido dos sintomas até o Obito 4, enquanto que no caso
3 ja se nota a presenca de alguma manifestacio neuroldgica (disfonia) desde
o inicio da moléstia.

O caso 2 é de uma paciente de 69 anos, com sintomatologia neuroldgica
de inicio abrupto, de evolugdo grave, sem remissdo ou melhora até o o6bito,
cujo diagnéstico sindromico foi de polirradiculoneurite de eticlogia indetermi-
nada. Do ponto de vista neurolégico a paciente apresentava tetraplegia mo-
tora. O caso lembra bastante aquele publicado por Liversedge e Leather em
1953 (cit. por Roger e col. 8), cujo quadro neurolégico, traduzido por tetra-
plegia simétrica com dissociacdo albuminocitolégica no liquido cefalorraquea-
no, recebeu também o diagndstico de polirradiculoneurite. Em nosso caso, o
liquido cefalorraqueano niao evidenciou aumento de proteinas, sendo o com-
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prometimento polirradicular confirmado pelo estudo anatomopatolégico. A
morte da paciente nio se deveu a fendmenos neurolégicos, constatando-se, no
estudo anatomopatolégico, quadro de isquemia aguda das supra-renais, pro-
vavel origem do 6bito. Reveste-se éste caso de um carater excepcional pela
confirmacdo anatomopatolégica de quadro de polirradiculoneurite secundario
a PAN.

No caso 3, o paciente apresentava elementos evidentes de moléstia sis-
témica ao lado de comprometimento precoce dos nervos cranianos 9°, 10°, e
11c & direita. Além do comprometimento dos nervos cranianos referidos, o
exame neurologico mostrou déficit dos musculos deltdéide e grande denteado
& direita e a eletromiografia evidenciou amiotrofia dos interdsseos da mao
direita, enquanto que as provas labirinticas evidenciaram comprometimento
bilateral do contingente vestibular do 8° nervo craniano. Os elementos aci-
ma aludidos sdo suficientes para a caracterizacdo do quadro de mononeuro-
patias multiplas, cuja etiologia ficou esclarecida com o exame histolégico de
peca ressecada (segmento de intestino delgado) durante ato cirGrgico. O
inusitado do quadro foi o comprometimento de varios nerves cranianos, con-
figurando mesmo uma sindrome do forame rasgado posterior, fato inédito
na literatura. Na opinido da maioria dos estudiosos o acometimento de ner-
vos cranianos no decurso da PAN é extremamente raro e, quando ocorre, cOs-
tuma lesar o nervo facial e os nervos oculomotores 3,4, Mais raramente tem
sido relatado o comprometimento do trigémio, do cocleovestibular, do vagos-
pinal e do hipoglosso &.

RESUDMNMO

Apé6s ligeiras consideracOes a propodsito das manifestacdes neuroldgicas da
periarterite nodosa, sio relatados trés casos com comprometimento do sistema
nervoso periférico. E salientada a maior freqiiéncia de comprometimento do
sistema nervoso periférico. Entre as sindromes neurolégicas periféricas é
ressaltada a maior freqiléncia das mononeuropatias multiplas com o relato
de dois casos (casos 1 e 3). O caso 2 é caracterizado pelo comprometimento
polirradicular (polirradiculoneurite). Finalmente, o caso 3 é caracterizado
pela associacdo de mononeuropatias multiplas com uma sindrome do forame
rasgado posterior. O diagndstico da periarterite nodosa, em todos os casos,

foi confirmado pelo exame histopatolégico.

SUMMARY

Involvement of peripheral nervous system in periarteritis nodosa.
Report of three cases.

After brief considerations about neurologic manifestations in periarteritis
nodosa, three cases with involvement of peripheral nerves are reported.
Between the peripheral nerves syndromes the multiple peripheral neuritis
(mononeuritis multiplex) is stressed and two cases are studied (cases 1 and
3). Case 2 was characterized by polyradicular involvement (polyradiculo-
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neuritis). Case 3 was characterized by the association of multiple peripheral
neuritis with jugular foramen syndrome; there is not an alike case related in
the medical literature. The correct diagnosis, in all cases, was made through
histological examination. Necroscopic findings are reported in two ecases.
Clinical features are discussed.
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