A DISTROFIA MIOTONICA OU MIOTONIA ATROFICA. ESTUDO
SINTETICO-CRITICO

Exzo Azz*

A distrofia miotdnica, miotonia atréfica ou doenga de Steinert, den-
tro do vasto grupo das doengas degenerativas genotipicas musculares, é
uma das menos freqilentes e constitui como um anel intermedidrio entre
as aniiotrofias primitivas, de um, lado, e a miotonia congénita de Thomsen,
do outro lado. Ela oferece especial interésse, ndo somente pelos proble-
mas neurolégicos que suscita, como também pelos enddcrino-vegetativos,
etiolégicos, fisiopatogénicos e nosolégicos. E, embora a bibliografia se
tenha enriquecido, nestes tltimos anos, de notaveis contribuigbes, por obra,
sobretudo, de autores francéses e anglo-saxdnicos, ainda amplas sio as la-
runas, incertos os conhecimentos, contraditérias as opiniGes sobre esta curio-
sa sindrome que, pelos seus caracteres, transcende os limites da Neurolo-
gia pura. Torna-se atual, portanto, todo estudo clinico objetivo e impar-
cial, na espera de comprovagdes anatdmicas e fisiopatolgicas precisas, que
somente o futuro fornecera.

No Instituto das Doencas Nervosas e Mentais da Universidade de
Parma, tive ocasido de observar alguns casos desta doenga (pertencentes
a trés diversas familias), que foram apresentados & Sociedade Italiana de
Neurologia (Padua, 20 mar¢o 1949) e dos quais ji me ocupei, em cola-
boracdo com Mario Bergonzi®. Déles darei aqui apenas breve descricdo.

Na familia Bel. sio atingidos pela sindrome os dois ultimos filhos, um mas-
culino (46 anos) e um feminino (42 anos). Nos ascendentes e colaterais encon-
traram-se duas formas frustadas de Steinert, representadas por hipotrofia distal
dos musculos dos membros inferiores e catarata; é preciso notar, entretanto,
que em muitos membros da familia, aparentando boa satide, ndo foi possivel
examinar bem a periferia do cristalino, por terem éles recusado a atropinizacéo.
Os dois pacientes com sindrome completa, apresentam as caracteristicas cldssicas:
catarata bilateral marginal com depdsitos de colesterina, calvicie acentuada, com-
prometimento da musculatura O6culo-extrinseca, mimica e mastigatéria, ptose pal-
pebral bilateral, hipotrofia distal aos membros superiores e inferiores, com pés
caidos, fendmenos miotdnicos evidentes na mio (no ato de preensdio enérgica),
forte atrofia testicular no homem e degeneraciio microcistica dos ovirios na mu-
lher, averiguada cirurgicamente. Diferencas individuais consistem no estddio avan-
¢ado no homem, enquanto a mulher, embora se achando numa fase relativamente
recente da doenca, apresenta graves perturbacdes miocarditicas com acessos fre-
qiientes de insuficiéncia.
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Na familia Or. sdo atingidos dois irmios, dos quais o mais velho (85 anos)
apresenta tddas as caracteristicas da forma moérbida completa e num estadio
avancado; o mais mogo (32 anos) apresenta hipotrofias iniciais distais e marca-
dos fendmenos miotdnicos, enquanto faltam, por ora, as perturbacdes enddcrino-
vegetativas. Nos colaterais e nos ascendentes, numerosos casos de catarata.

Da familia Do. faz parte um paciente (80 anos) de grande interésse, pois,
j& tendo sido internado em 1936 na Clinica Neuroldgica por uma cldssica sin-
drome de Thomsen, apresenta, agora, & distincia de 13 anos, uma clara evolu-
¢io para o Steinert: catarata marginal incipiente, ptose palpebral bilateral, com-
prometimento da musculatura 6culo-extrinseca e mimica em sentido deficitirio,
hipotrofia muscular marcada distal nos membros superiores e inferiores, com
pés caidos, atrofia testicular e impoténcia sexual. Persistem, neste caso, mujto
marcados, os fendmenos miotOnicos nos misculos mastigadores e nas m#os; hd
ainda certa hipertrofia dos misculos gémeos. Dois irmios e uma prima do pa-
ciente apresentam manifesta hipertonia por esfor¢o nas maos e nos masseteres.
Nenhum caso, pelo contrdrio, quer nos colaterais, quer nos ascendentes, de ca-
tarata.

Trata-se, parece-me, de uma exemplificagio muito demonstrativa, quer
porque permite observar a forma mérbida em suas caracteristicas cléassi-
cas (irés principais grupos de fenémenos: amiotréficos, mioténicos e disen-
ddcrino-vegetativos), quer por algumas particularidades clinicas interes-
santes (constante hipoplasia da sela turca em todos os pacientes examina-
dos, alteracbes cardiocirculatérias, quase constante negatividade da R.D.E.,
perturbagGes do sono, obesidade de tipo diencefilico, policitemia, ete.),
quer porque um dos casos (Or.) pde em discussdo a possibilidade de evo-
lugdo do Thomsen ao Steinert, isto é, a identidade das duas formas mér-
bidas. De tudo isso ocupar-me-ei nos pontos seguintes.

A primeire descrigio da doenga de Steinert parece devida a Nogués
e Sirol (1899), que a consideraram como variedade da miotonia congéni-
ta. Em 1890 Hoffmann agrupou quinze casos de miotonia acompanhada
por atrofia muscular. Rossolimo, em 1902, propds a denominagdo de “mio-
tonia atréfica”, julgando-a uma entidade clinica independente. Em 1909
apareceu o trabalho fundamental de Steinert, que descreveu bem a distri-
bui¢io téda especial dos fendmenos amiotréficos e a freqiiéncia dos sinto-
mas distr6ficos, sobretudo a atrofia testicular e a calvicie precoce, aos quais
Greenfield acrescentou, em 1911, a catarata. Seguiram-se, como etapas
importantes no estudo e na delimitagdo da distrofia miotdnica, os traba-
lhos de Curschmann (1925), de Bourguignon (1913-1931) — cujas pes-
quisas eletro-cronaximétricas permitiram uma sintese fecunda de tbdas as
afecgbes miopaticas — de Rouqués (1931), de Lanari (1942), de Pas-
souant (1943), de Franceschetti, de Maas e Paterson, etc.

A distrofia miotdnica apresenta-se com certa raridade, HA provavel
relagdo com fatbres geogrificos: a maior parte dos casos foi observada
na Europa e também aqui com notaveis divergéncias de pais a pais; as-
sim, na Hungria até 1943 haviam sido descritos s6 trés casos; na Espa-
nha, o primeiro caso foi publicado em 1948; nenhum caso foi assinalado
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por Nornne em seu vasto material de Hamburgo, enquanto que na Franca,
Suica e nos paises anglo-saxénicos ja em 1932 Rouqués podia recolher
cérca de 200 casos e desde entdo pode-se dizer que nestas regides o flo-
rescimento de observagdes foi continuo. Na América Setentrional foram
notados diversos casos: freqiientemente, entretanto, trata-se de imigrados
europeus. Ainda mais rara deve ser a doenga na América Central e Me-
ridional, pois Genival Londres, em 1935, assinalando o segundo caso no
Brasil (o primeiro foi descrito pelo mesmo autor em 1932; tratava-se de
um portugués), afirma que tinha conhecimento somente das observagdes
de Fracassi, Ruiz e Garcia; muito recentemente interessaram-se pelo assun-
to Julifo e Melaragno, Brum, Austregésilo e Gusmao, Lanari, Rodrigues,
Aranovich, Menzani. Também os casos italianos nio sio numerosos: co-
nhego as observagdes de D’Antona, Bencini, Scarpini, Aliqué-Mazzei, Sot-
giu, Pirisi, Bocci, Ferraris, Andreani, Colombati, Reda e Frighi, e poucas
outras. Sem duavida, nestes tltimos anos houve um aumento notavel de
freqiiéncia, talvez em parte aparente, pois pode ser que no passado algum
caso tenha escapado sob a etiqueta genérica de distrofia muscular atipica;
mas, se considerarmos que a doenga prefere francamente, quase exclusiva-
mente, a classe mais baixa, que vive em condigbes econdmicas precarias
(Curschmann conhecen uma tnica familia nobre atingida pela distrofia
mioténica, na qual, porém, na época do aparecimento da doenga, ja es-
tavam presentes os sinais da decadéncia social), é natural pensar que as
caréncias alimentares e os traumas fisicos e psiquicos acarretados pelas
recentes conflagragbes, tenham dado o golpe de graca as familias taradas,
permitindo & doenga manifestar-se em toéda sua gravidade.

A distrofia miotonica é uma doenga tipicamente familiar e hereditiria
que, segundo a maijoria dos autores, se transmite com os caracteres da do-
mindncia. Infelizmente, a aplicagdo ao homem das leis mendelianas néo
pode ter senfo um valor muito esqueméitico e relativo, pela dificuldade
de achar individuos pures no ponto de vista do carater a ser examinado,
pela longevidade das geraces, pela impossibilidade de fazer cruzamentos
a vontade, pelas pesquisas freqiientemente limitadas a noticias anamnésti-
cas pessoais e familiares, baseadas s6bre dados nfo adquiridos diretamente
pelo estudo clinico de cada um dos individuos e, no caso da distrofia mio-
ténica, pela freqiiéncia de perturbagbes sexuais que restringem muito a
procriagdo nos doentes. Por tudo isso, maiores e mais profundas dedu-
¢bes sdo dificilimas, sendo impossiveis, mesmo nas mios dos pesquisado-
res mais espertos.

Nos poucos casos nos quais o fator hereditirio ndo foi evidenciado,
culparam-se, ou as infecgdes mais variadas, ou as intoxicagdes, ou as avi-
taminoses (sobretudo A, D, E) ou os traumas cranianos, etc., mas prova-
velmente também nestes casos um exame genealégico cuidadoso teria per-
mitido descobrir a natureza hereditaria e, portanto, dar aos fatdores acima,
unicamente, o valor de elementos condicionantes reveladores, concausais ou
determinantes. Pois € tipico da distrofia mioténica apresentar-se nos co-
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laterais e nos ascendentes, durante diversas geragGes, com formas frustra-
das, mono ou oligossintomdticas, caracterizadas sobretudo s6 pela catarata,
ou por atrofias suspeitas em algum territério muscular ou por reagdes mio-
tonicas mais ou menos marcadas ou por algum sinal de disrafia, sintomas
que podem passar facilmente inobservados, quer ao paciente, quer ao mé-
dico. Tal fenémeno € bem manifesto nas arvores genealégicas de meus
doentes. Esta variabilidade da distrofia miotonica, que esconde um dos
jogos mais obscuros e complexos da manifestagdo hereditaria, poderia ser
o resultado deo carater polimorfo do gen responsavel pela transmisséo.
Talvez o fenémeno possa explicar-se aplicando ao homem o fendémeno de
“soudure” descoberto por Morgan no curso das suas pesquisas sbbre a
Drosophila melanogasier: a doenga, genéticamente, ndo revelaria um fator
Gnico, mas sim, um grupo de fatéres que, segundo sua interrelagio mais ou
menos estreita, passariam em parte ou in totum aos descendentes, determi-
nando, respectivamente, a doenga parcial ou completa.

Na distrofia miotdnica, apresenta-se com freqiéncia maior do que em
qualquer outra afecgo, o fendmeno da antecipagdo e da agravacdo, ou
seja, o comparecimento, de geracdo em geragdo, do quadro mérbido cada
vez mais precocemente e numa forma mais grave; tal fato favorece a ex-
tingdo da doenga e, conseqiientemente, a selecio natural. Segundo os re-
centes estudos de Penrose, o coeficiente de correlagio entre idade de pais
e filhos é de +0,32 + 0,13, enquanto o mesmo coeficiente entre irmios é
de 4+0,66. Assim, é freqiiente notar a presenga de cataratas senis na pri-
meira geragdo, precoces na seguinte e, nas geragbes sucessivas, da doenca
ao completo, embora ficando, nos colaterais, numerosos casos de catarata
exclusivamente.

A sindrome muscular se compde, na distrofia miotdnica, de dois prin-
cipais elementos: a atrofia e os fenémenos miotonicos.

As atrofias musculares, nas formas tipicas, prevalecem nos misculos
da face (inclusive a musculatura dculo-extrinseca) e nos mastigadores e
esternoclidomastéideos, nos misculos do antebrago (especial e precocemen-
te atingido é o longo supinador), nos pequenos musculos da mao, nos pe-
roneiros. Em fase avancada, entretanto, todos os misculos podem ser in-
teressados: num dos meus pacientes, por exemplo, pela tosse evidenciava-se
também insuficiéncia da musculatura toracica. Constante, nos meus casos,
o ectropio dos labios, por maior ampliddo da superficie mucosa, o que,
conjuntamente com a magreza do rosto, com a limitada capacidade de ex-
pressbes mimicas emotivas, com a fixidez do olhar por insuficiéncia dos
misculos oculares, com a ptose palpebral e, eventualmente, com a calvicie
e a catarata, contribui para dar aos doentes uma facies caracteristica, in-
confundivel, quase um ar de familia. Também constante, nos meus casos,
as alteracbes da fonagdo, que se ressente, quer da mobilidade escassa dos
labios, quer de hipocinesia no ambito laringopalatino, pelo qual a voz re-
sulta nasal, rouca, e a palavra lenta, rosnante, monétona, com deficiéncia
das variagGes normais de tonicidade e em parte com menor clareza de de-
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terminacbes consoanles. Também a marcha déstes doentes é tipica e se
da com “‘steppage” por queda bilateral do pé (presente em todos os meus
pacientes e com projecic posterior do tronco, o qual ndo realiza nenhu-
ma oscilacdo lateral). Hipertrofias ou pseudo-hipertrofias musculares sio
raras.

Os fenémenos miotdnicos, que consistem numa especial dificuldade e
lentiddao na descontragio muscular (dificuldade que deriva do préprio mus-
culo que entrou em contragdo e ndo dos seus antagonistas), nfo sdo, co-
mumente, nem tdo marcados nem tdo extensos como na doenca de Thom-
sem. Eles prevalecem, e em alguns casos exclusivamente, nos pequenos
misculos da mio, nos mastigadores e na lingua; mas, sobretudo com a
estimulagio mecanica e elétrica, podem ser evidenciados também em quase
todos os outros territérios. S&o aumentados pela excitagdo psiquica, pelo
frio (freqientemente, alids, sobretudo no comégo da doenga, o distirbio
vem acusado somente na estagdo hibernal), enquanto diminuem até desa-
parecerem com o calor, com a repeticdo dos movimentos e com a prova
de André Thomas. Um fato que atraiu minha atencio (e que me parece
ter sido assinalado somente por Ravin Abe) foi que, na prova da repeti-
¢do do movimento, em quase todos os meus doentes, enquanto a desconira-
¢do se fazia cada vez mais fécil, a contracdo, pelo contrario, se tornava
mais dificil e lenta; mas provavelmente o fenémeno explica-se simplesmente
por uma facil esgotabilidade muscular. Nao notei, em meus casos, nem
reacles miotOnicas pupilares, nem, tampouco, vesicais. Unica na literatu-
ra me parece a observagio de Verbiest, do inicio dos fendémenos miotdni-
cos nos movimentos de convergéncia (e somente de convergéncia), dos glo-
bos oculares. Naturalmente, uma importante atrofia muscular pode fazer
desaparecer a miotonia.

O exame elétrico pode evidenciar uma reagdo miotdnica, que consiste
essencialmente numa contragio galvanoténica prolongada, que persiste bas-
tante tempo depois da interrup¢do da corrente estimulante; mas ela é fre-
qlientemente modificada pela existéncia e pelo grau de atrofia nos mus-
culos examinados.

O eletromiograma, na distrofia miotdnica e na miotonia, foi estudado,
entre outros, por Gregor e Schilder, Eichler e Hattingberg, Lindsley e
Cumen, Denny-Brown e Nevin, Buchtal e Clemmensen e, recentemente, por
Lefévre, Lérique e Chambellaud e por Richardson, sem que, entretanto, se
tenha resolvido se a miotonia é um fendmeno exclusivamente muscular,
nervoso periférico ou nervoso central. Lindsley e Cumen acharam que a
contragio, depois da cessagdo da atividade voluntaria ou de um breve es-
timulo mecanico, era acompanhada por correntes de agéo, concluindo que
a contragdo era de origem reflexa e devida, justamente, a descarga pro-
longada dos receptores sensitivos hiperexcitiveis situados na espessura do
musculo; mas isto nfo explica por que a miotonia ainda pode ser demons-
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trada depois do bloqueio dos nervos periféricos. Denny-Brown e Nevin,
sempre estudando eletromiograficamente os fenémenos da miotonia, reve-
laram a existéncia de dois fatdres, um periférico e um central: o distir-
bio primario consistiria numa alteracio da excitabilidade da fibra mus-
cular. pelo qual um estimulo acarreta descargas repetidas de correntes de
a¢io; mas o comégo puramente muscular da miotonia, que acompanha e
segue a atividade nervosa voluntaria, determina, por via reflexa, nos mus-
culos correspondentes, um espasmo muito semelhante, sendo idéntico, a
cdimbra comum. Lefévre, Lérique e Chambellaud, verificando que a con-
tragio miotbnica se acompanha de breves potenciais de agfio, sendo, por-
tanto, constituida pela interferéncia de contragOes tetdnicas elementares,
pensam que o potencial elementar deve ser relacionado com a agdo da fi-
bra e ndo da fibrila muscular ou da unidade motora; assim, a miotonia,
segundo éstes autores, leria um mecanismo puramente periférico, sem ne-
nhuma acfo dos centros ou de qualquer perturbagiio funcional da jungio
mioneural.

Embora néo tendo podido executar a eletromiografia, no foi possi-
vel, em nenhum dos meus casos, durante a eletrocardiografia, obter um re-
laxamento muscular completo, pelo que os tracados resultados continua e
irregularmente acidentados: fenémeno certamente ndo imputivel a alter-
nancia de corrente.

O exame cronaximéirico, cuja importincia foi sublinhada por Bour-
guignon, evidencia, na fibra miotdnica, cifras elevadissimas (desde 40 até
80 o), as quais ndo foram encontradas em nenhuma outra fibra pato-
légica.

Grande desenvolvimento teve, nestes Gltimos tempos, o estudo, na dis-
trofia mioténica, das modificacées bioquimicas da placa terminal, segun-
do as nocbes da teoria humoral da transmissio neuromuscular. Como é
sabido, segundo a teoria de Dale e col.,, ao nivel das placas mioneurais
libertar-se-ia acetilcolina que, atuando (com mecanismo ainda discutido:
elétrico, quimico, eletroquimico) sbbre as fibras musculares, determinaria
sua contragdo; esta liberacfio, entretanto, realizar-se-ia com extrema rapi-
dez e desapareceria por hidrélise no brevissimo espaco de tempo do pe-
riodo refratirio, pela intervengio de uma enzima, a colinesterase. Ora,
nos misculos miotonicos pensou-se em uma rotura do equilibrio acetilco-
lina-colinesterase normal, com aumento absoluto ou relativo (a4 diminui-
¢do de colinesterase) da acetilcolina. Em favor desta hipétese, além do
exame farmacodinimico muscular (do qual falarei logo mais), falam di-
versos fatos: a analogia entre a miotonia humana e a contragdo neuro-
muscular de Bremer (nos vertebrados inferiores), da qual é responsavel
a acetilcolina (ambas s3o aumentadas pelo frio e desaparecem pelo calor
e pela fadiga, apresentam os mesmos valores cronaximétricos, sdo igual-
mente sensiveis a acdo do quinino); a analogia entre os fendémenos mio-
tonicos humanos e a contragdo de Tiegel (realizada no homem por Mosso
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e Schaeffer) por um lado, e a contragio de excitagio ou de Vulpian-Sher-
rington, por outro lado; o comparecimento de fendmenos miotdnicos em
seguida 3 injegdio intra-arterial de doses elevadas de acetilcolina; o exa-
géro da contragdo veratrinica por obra da acetilcolina, ete. Dale, Feld-
berg e Vogt registraram elétricamente a contragdo por injegdo intra-arte-
rial de acetilcolina e notaram que ndo se trata de uma unica contragao,
mas sim de um breve tétano devido a estimulagdo de diversas unidades
motoras em fases assincronicas pelo que os tracados elétricos ndo dife-
rem daqueles registrados quando uma apropriada série de impulsos ner-
vosos atinge o musculo; portanto, segundo Wrigh, a colinesterase dos mis-
culos faria com que a acetilcolina, que se liberta em todo impulso. desse
uma dnica resposta e ndo produzisse a resposta subtetanica obtida expe-
rimentalmente. Que, em alguns déstes fendmenos o papel da acetilcolina
seja somente indireto e se efetui por intermédio dos jons K, é indubita-
vel; isto, entretanto, nio tira nada ao valor demonstrativo dos fatos, pois
é sabido que o K e tamhém o Ca desempenham um papel importante tam-
bém nos processos puramente quimicos de contragdo muscular, como a gli-
cogenolise, glicogenossintese, fosforilacao, fosforélise, etc.

Partindo dessas premissas, a atencio de numerosos pesquisadores di-
rigiu-se ao estudo do conteddo de acetilcolina e de colinesterase, quer no
sangue, quer sobretudo ao nivel das jungbes mioneurais e dos misculos
in tetum (por meio de biépsias in vivo) em doentes miotdnicos. Ji em
1938 Hicks e McKay tinham achado na miotonia um abaixamento do po-
der colinesterasico do sangue e o fato de que outros autores ndo tenham
confirmado éstes resultados, j4 ndo causa surpresa, pois parece que no
sangue existem dois poderes enzimaticos diversos para com a acetilcolina
(uma verdadeira ¢ uma pseudo-colinesterase), das quais somente a pri-
meira (que se acha nas hemacias e ndo no sbro) corresponderia & dos
muisculos € do tecido nervoso em geral. Mais recentemente, alids, nume-
rozos autores (entre éles, Passquant e Minz) confirmaram os primeiros
dados de Hicks e McKay. Maior importincia tem o estudo direto dos
musculos e os resultados neste sentido sdo confortadoramente univocos e
podem cer assim resumidos: excesso anormal de acetilcolina nos misculos
miontonicos (enquanto no musculo normal existem apenas quantidades mi-
nimas) e vice-versa, extrema pobreza em poder colinesterasico; existiria,
alias, um paralelismo manifesto entre o grau de miotonia e o conteiido
em acetilcolina do misculo considerado. E’, baseados nestas duas pro-
priedades fundamentais do musculo miotdnico (riqueza em acetilcolina e
pobreza em colinesterase), que Passquant e Minz explicam os fendémenos
miotonicos, quer em seu aspecto estatico (apoiando-se, para isso, nas ob-
servagOes de Wacholder, segundo as quais alguns masculos “ténicos” res-
pendem a acetilcolina com uma contragdo potente e durdvel, e nas de
Plattner e Krannisch, segundo as quais um misculo é tanto mais rico em
acetilcolina quanto maior sua utilizagio em atividades de longa duracio),
quer em seu aspecto dindmico; “a acetilcolina, produzida na placa mio-
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neural, & insuficientemente destruida pela escassez do conteiido muscular
em colinesterase e disto decorre (ou por lesbes da propria placa motora
ou por perturbacdes da relagdo normal Ca/K) uma difusdo, da placa ter-
minal ao miisculo”. Os dois autores, alias, estenderam sua interpretacio
tarabém & explicacdo dos fendmenos de atrofia muscular, que seria sem-
pre secundaria a miotonia: a difusdo acetilcolinica determinaria perturba-
goes Lroficas e metabdlicas no musculo, com consequente “revolugido™ do
misculo estriado, que, pelos seus caracteres histolégicos, elétricos e biolo-
gicos, vem a lembrar o masculo liso. Entretanto, esta afirmacio dos au-
tores [rancéses parece prematura, pois ndo explica, por exemplo, 0s casos
de miotonia também grave, nos quais nunca apareceram atrofias, conio nio
explica os casos de distrofia miotonica em que a atrofia precedeun cs fe-
némenos miotbnicos. Sdo estudos, em todo caso, que merecem 16da a
atencilo e que tém que ser desenvolvidos e aperfeigoados, pois sdc de alto
interésse tedrico e pratico.

O caan e farmacodindmico muscular confirmou em parie, ¢ em parte
ampliou essas observagGes. O medicamento que, depois dos primeiros tra-
balhos de Wolf, se demonstrou mais eficaz contra os fendmenos miotoni-
cos, € o quinino: sob sua acdo, os distirbios desapareceriam em 10 a 15
minutos e durante 15 a 20 horas. Eu ndo posso confirmar éstes henéfi-
cos resultados, pois em nenhum dos meus casos o quinino (ministrado
segundo os esquemas comuns) revelou qualquer acfio, e isto para minha
surpresa € sem que tenha podido encontrar a razde do fenémeno; mas
talvez se trate de contingéncias que escaparam a minha atencdo e que
penso nao tirem valor aquilo que numerosos outros autores verificaram.
Em todo caso, as modalidades segundo as quais a droga agiria, sdo dis-
cutidas: segundo alguns, o quinino inibiria a agdo da acetilcolina; para
outros, determinaria equilibrio entre a acetilcolina e os fons K; para ou-
tros, o quinino, veneno muscular, agiria intoxicando a fibra muscular;
para outros, enfim, sua agdo reduzir-se-ia a vasodilatacdo e ao alongamen-
to do periodo refratario.

Os fendmenos miotdnicos sdo também beneficiados pelo Ca (ativador
da colinesterase), atropina (que, em baixa concentragio, ativa potente-
mente o poder colinesterasico, enquanto que, em alta concentragfio, o ini-
be), acido ascorbico, etc. A miotonia, naturalmente, é agravada pela ace-
tilcolina e por uma série de drogas que tém em comum uma potente agdo
inibidora sdbre a colinesterase: eserina, prostigmina, vitamina K, aneuri-
na, etc,

A musculatura lisa s6 excepcionalmente é interessada na distrofia
mioténica, embora Maas sustente o contrario. Conhego apenas as obser-
vagoes de Clarke, Manning e Carter, a de Lups (alteragbes cronicas intes-
tinais sob forma de diarréia e de esteatorréia idiopitica) e as de Bertrand
(cinco casos de Steinert com megadolicocélon, que o autor interpreta co-
mo devido, ndo tanio & anomalia primitiva dos misculos intestinais ou a
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distonia do sistema autdnomo, quanto & disfuncdo endbcrina). De raris-
sima ocorréncia, as reacdes miotdnicas pupilar (Verbiest, Trotot) e ve-
sical,

Particular atencido merecem as alteragées cardiocirculatérias, pois, por
sua grande freqiiéncia, tém o direito de fazer parte dos sintomas furda-
mentais da doenca. Em todos os meus pacientes havia modificagbes miais
ou menos importantes do tragado eletrocardiografico (onda P de baixa
voltagem, alongamento de P-Q, alteracbes da onda rapida, extrassistcles
ventriculares, atraso de conducdo interventricular, etc.), hipotensdo e, num
caso, evidenciavam-se também clinicamente sob forma de crises agudas de
insuficiéncia. Devo notar, a respeito, o evidente contraste enire a fregiién-
cia das alteracoes eletrocardiogrdficas (70% dos casos, segundo Fisch) e
a auséncia habitual de sinais clinicos, o que levou Harvier e Décourt a
supor a existéncia de lesbes miocarditicas tddas especiais; vice-versa, em
minhas observagbes, nunca notei bradicardia, que também é considerada
como sintoma frequente da distrofia miotonica. Correndo a literatura, tive
a impressao de que téda a patologia eletrocardiografica pode ser represen-
tada no Steinert, sem particulares predilecdes: alongamento de P-R, arrit-
mia auricular, arritmia completa com fibrilagio auricular, bloqueios, pe-
riodos de Luciani, deformagdes varias dos conjuntos ventriculares, presen-
¢a de ondas intermédias ou “zwischen-Zachen”, alteracées do S-T e da onda
T, etc.

Curschmann, Makan, Naegeli, etc., insistiram sbbre a freqiiéncia da
hipotensdo na distrofia mioténica e eu subscrevo esta opinido. Sobre sua
significacdo os pareceres sdo discordes: ha os que a julgam expressio cli-
nica de hipertonia vagal, e outros, de hipofungdo suprarrenilica: eu pen-
s0 que ambos os mecanismos possam estar em causa. Também a bradi-
cerdia, que, quando existe, apresenta quase sempre caracteres sinusais, pode
ter génese diversa: ou intracardiaca ou simplesmente nervosa funcional.
Quanto aquelas crises de insuficiéncia cardiaca apresentadas por uma doen-
te minha, na literatura sdo raros os episddios semelhantes, sob formna de
acessos vertiginosos, lipotimias, crises sincopais com morte repentina; tam-
bém aqui apresenta-se a questdo de saber se elas sdo a expressio de lesdes
miocarditicas especificas ou apenas de alterada inervagao cardiaca. Uma
resposta exata ndo é possivel, tanto mais que as observagdes anatomo-pa-
tolégicas da distrofia mioténica ndo sfo numerosas e mais escassos ainda
sio os exames histopatologicos do miusculo cardiaco. Acrescente-se que
sObre tdo poucas observagbes as opiniGes sdo discordantes: assim, enquan-
to uns concluem pela identidade entre lesGes miocarditicas e lesbes mus-
culares esqueléticas, outros as interpretam como secundarias as lesbes cir-
culatérias coronaricas.

A sindrome disendécrino-vegetativa faz parte, conjuntamente com a
atrofia muscular e os distirbios miotonicos, da triade sintomatologica fun-
damental da doenca de Steinert, e € extremamente polimorfa. O sistema
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endécrino, no Steinert, reage de maneira difusa, o que torna dificil poder
incriminar esta ou aquela glindula em relagio a cada um dos sintomas,
tanto mais se pensarmos que as perturbagOes, neste campo, variam segun-
do o temperamento constitucional-enddcrino de cada individuo e que um
mesmo sintoma pode ser determinado por insuficiéncias glandulares mal-
tiplas; isto ndo impede que, em casos determinados, se possa identificar,
de maneira precisa, uma lesdo especifica, o que levou alguns autores a
invocar uma origem endocrina particular (paratiredidea, tireéidea, hipofi-
saria) como causa da doenca. Também as perturbagbes simpaticas, por
sua vez, apresentam-se sob numerosos aspectos, infelizmente, diversamente
interpretados (existe ainda confusdo entre excitabilidade e tonicidade neu-
ro-vegetativa!), embora me pareca ser mais freqiiente, na distrofia mioté-
nica, uma prevaléncia vagal.

Em todo caso, os principais e mais constantes sintomas pelos quais
se objetiva a perturbacio disenddcrino-vegetativa sdo: catarata, calvicie (si-
nal habitual e precoce, que contribui para dar aos doentes a facies carac-
teristica), atrofia genital, diminuicdo ou desaparecimento da libido, distro-
fias dentdrias e ungueais, diminui¢io do metabolismo basal, hipersalivagio,
hiperidrose, acrocianose, crises angiospdsticas tipo Raynaud, pigmentacées
anormais, etc. Mas, uma infinidade de outras manifestagdes foram des-
critas por autores isolados, algumas das quais assumem grande importan-
cia doutrinaria: fragilidade 6ssea anormal e facilidade de fraturas, hipe-
rostose craniana com eventual calcificacdo da epifise, diabete insipido, po-
liglobulia, acromegalia, gigantismo, caquexia de Symonds, obesidades de
varia natureza, sindrome de Babinski-Frohlich, perturbagées do sono, per-
turbagdes térmicas, esclerodermia, diabete pancreatico, degeneragdo pigmen-
tar da retina, etc.

Pelo que diz respeito &s minhas observacdes, os sintomas da série disendd-
crino-neurovegetativa desenvolveram-se com riqueza especial. Em Be. Angiolina
notei catarata; calvicie; frigidez sexual; degenera¢do microcistica dos ovarios (as-
sinalada também por Hirschfeld; segundo os conhecimentos modernos, ela néo
é mais interpretada como de natureza neoplastica ou inflamatéria, mas sim como
efeito de uma disfun¢io hormonal de tipo pré-hipofisario que alterou o ciclo
funcional regular de alguns foliculos num dos seus estddios de desenvolvimento);
obesidade com abundantes pélos nas faces, no queixo, no labio inferior; escassez
de pélos, pelo contrdrio, no pubis (tudo isso secunddrio, provavelmente, a um
hipopituitarismo primitivo, que causou diretamente, quer a obesidade, quer o hipo-
genitalismo) ; pigmentacdes irregulares na cabeca; metabolismo basal abaixado;
R.D.E. negativa; leve aumento do tono parassimpdtico; sela pequena e de forma
redonda; espessamento da cortical dos ossos longos e formacdes osteofiticas na
extremidade distal dos membros inferiores. Em Be. Qiovanni: catarata, calvicie,
notabilissima atrofia testicular, frigidez sexual, aspecto acromegaldideo, metabo-
lismo basal abaixado, R.D.E. negativa, acentuado aumento do tono parassimpd-
tico, hipoplasia da sela turca; notavel desenvolvimento dos seios; formacdes hi-
perostésicas nos cotovelos e nos pés com leve descalcificacdo difundida as mdios;
sonoléncia continua e invencivel. Em Or. Mdrio: catarata, calvicie, atrofia testi-
cular, frigidez sexual, anomalias dentarias, obesidade (que, pelos seus caracteres
e disposicdo, lembra o Frohlich), negatividade do metabolismo basal, hiperparas-
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simpaticotonia, positividade da termorreacdo de Cushing; notas de endocraniose
com hiperostose marginal das suturas; calcificaces da epifise e ponte interclinéi-
dea; sela pequena; evidente tendéncia & policitemia. Em Or. Nullo (no qual a
sindrome se acha ainda num estidio inicial): diminui¢io da libido, atrofia tes-
ticular, metabolismo basal negativo, hipoplasia da sela turca. Na mde dos Or.:
catarata, sela turca pequena com apdfises clindideas engrossadas e avizinhadas
quase & ponte, calcificacio da epifise. Em Do. Diamante e Oreste: hipoplasia
selar. Em Do. Hugo: diminui¢do da libido, R.D.E. negativa, hipoplasia selar,
catarata, vagotonia,

Assinalo, nestes meus casos, a constincia do abaixamento do metabo-
lismo basal (Amiot fala de uma freqiiéncia de 5095, mas talvez ela seja
muito superior), a relativa freqiiéncia da negatividade da R.D.E. (sinal
indiscutivel de hipopituitarismo anterior), a falta de qualquer indicio dos
sinais de Trousseau, Chwostek, etc. Mas, acho interessante chamar a aten-
¢do sobre dois elementos sintomatoldgicos dos meus casos: a polivitemia
e as alteragées morfoligicas da sela turca.

Pelo que diz respeito a policitemia, encontrada num meu paciente, e
descrita, em decurso de Steinert, somente por Harvier e Décourt, apenas
direi que para ela foi recentemente invocada uma génese diencefdlica. O
freqiiente comparecimento da poliglobulia (com ou sem eritrose dos tegu-
mentos) em sindromes infundibulo-hipofisirias varias (Froéhlich, diabete
insipido, acromegalia, infantilismo, etc.) e de diversa origem (traumati-
ca, neoplastica, luética, etc.); a observacdo de Guillain e col. (que tem
o valor de uma experimentagio fisiologica) da normalizagdo do nimero
de globulos vermelhos de uma acromegalia com poliglobulia, depois da
extirpacio cirirgica da neoplasia hipofisaria; as experiéncias de Schul-
hoff-Matthies e outros que, com lesbes da zona hipotaldmica de coelhos,
observaram o comparecimento de uma poliglobulia de longa duracio; o
possivel comparecimento da poliglobulia na encefalite epidémica (especial-
mente na fase cronica) e na coréia; o aumento dos globulos vermelhos
que se observa em seguida a emogbes (Cannon), etc., sio argumentos que
falam em favor desta hipétese, embora ainda faltem fatos precisos sdbre
a localizagdo déstes centros diencefalicos reguladores da hemopoiese e em-
bora nada saibamos ainda acérca do mecanismo pelo qual atuam, se atra-
vés de uma acio direta sobre o baco ou sdbre a medula dssea, se indire-
tamente por meio da acio nervosa reguladora da atividade da hipéfise ou
de outras glandulas de secrecdo interna, se através de uma eventual in-
fluéncia sdbre a produgdo do principio antianémico, ou se, como é mais
provavel, através déstes varios mecanismos.

Mas, é sobretudo sobre as alteragbes volumétricas da sela turca, que
quero insistir Em todos os meus casos, indistintamente, encontrei, ao
exame radiogrifico do ecrdnio, uma sela pequena, hipoplastica. Chamei
a atencdo para éste sinal desde 1949, por té-lo freqiientissimamente notade
também na bibliografia, sem que nenhum autor lhe desse relévo, se se ex-
cetuar, recentemente (1951), Jungmayer. Ora, esta surpreendente freqiién-
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cia da alteracido selar, ndo pode deixar de ter uma significagdo. Bem sei
que, também em condigoes fisiologicas, a sela turca apresenta sensivel va-
riedade em suas dimensdes e morfologia; admito tamhém que ndo se pos-
sa sempre deduzir, da capacidade da sela, o péso e o volume de seu con-
teido; mas, no caso especial da doenga de Steinert, em que abundam mal-
tiplas alteragbes enddcrinas (em primeiro lugar hipofisarias) e diencefa-
licas. nao poderia éste hipoevolutismo selar ser a traducdo grosseira de
uma hipoplasia andtomo-funcional de todo o sistema diencéfalo-hipofisirio?
Seria interessante que os futuros pesquisadores nio descuidassem déste ele-
mento que — ndo pareca arriscada a hipGtese —- poderia assumir, pela
freqiiéncia, precocidade ou unicidade, o mesmo valor da catarata.

Um dos sintomas, que, na distrofia mioténica, ocupa um lugar de
primeiro plano pela {reqiiéncia, pelo carater familiar e hereditario, pelos
quesitos patogenéticos que pde, é a catarata. E’ ela que oferece ao oftal-
mologista uma parte importante no reconhecimento e na diagnose da doen-
ca, sobretudo em suas formas iniciais, frustradas ou monossintomaticas.
Outros sintomas oculares, como reaghes miotdnicas pupilares, auséncia da
reacio a luz e a acomodagdo, sinal de Argyll-Robertson, nistagmo, dege-
neragio pigmentar da retina, ptose palpebral, insuficiéncia ou fenémenos
mioténicos nos musculos oculares, etc., interessam menos, ou pela menor
freqiiéncia e importincia, ou porque se estabelecem quando a doenga ja
é reconhecivel por outros sinais mais caracteristicos,

Hoffmann foi quem, primeiro, em 1904, revelou a presenga de cata-
rata na distrofia mioténica; desde entdo, as observacoes se foram multi-
plicando, embora os estudos pormenorizados sejam raros: em todo caso,
as percentagens do mesmo Hoffmann (10%) e de Curschmann (30%)
alcancam, segundo a minha experiéncia, quase 1009% dos casos, se se iem
o cuidado de procurar as modificagdes cristalinicas com a lampada de
fenda. Da mesma opinido, Adie e Franceschetti afirmam categoricamente:
“Jusqu’a présent (1946) on ne connait pas de cas de dystrophie myoto-
nique sans cataracte”. Nos casos, nio numerosos, que parecem falar em
contrario, é dificil, evidentemente, negar que a catarata ndo se possa ter
manifestado nos tltimos estadios da doenca. Em todo caso, o que é im-
portante notar é que a catarata, além de ser um dos sintomas mais cons-
tantes da doenca (também em suas formas incompletas), é um dos mais
precoces, permitindo fazer o diagnéstico, freqiientemente, antes do apare-
cimento das atrofias musculares e das perturbacbes miotbnicas graves; é
comum observar (como em meus casos), em membros de familias atingi-
das pelo Steinert, a presenca das caracteristicas opacidades cristalinices sem
nenhum outro sinal da doenca.

Clinicamente, a catarata, na distrofia miotdnica, apresenta-se sob dois
tipos principais: o tipo Vogt e o tipo Fleischer. No primeiro (o dos
meus casos), o cristalino aparece como turvado nas corticais anterior e
posterior, enquanto o niicleo mantém sua transparéncia e luminosidade;
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tal turvacdo (que, em alguns pontos, pode adensar-se em manchas mais
extensas) € constituido por finos e numerosissimos pontos brancos, mistu-
rados com outros de varia cor (vermelha, verde, marrom, etc.), de véria
grandeza e de aspecto iridescente (cristais de colesterina). O tipo Fleis-
cher comegaria constantemente na cortical posterior, com opacificacio de
forma estrelada e teria rapida evolucio.

Esses tipos de catarata sdo absolutamente especificos da distrofia mio-
tonica ou podem-se revelar também, em outras afec¢des gerais? Segundo
Vogt, as duas variedades poder-se-iam achar, porém, separadamente, em
outras formas de catarata; sua presenga contemporanea, pelo contrario, se-
ria patognomoénica da distrofia mioténica. Mas, a éste respeito, os pare-
ceres dos autores sdo muito discordes, especialmente sobre as relacées com
a catarata tetinica e refletem as idéias contraditorias sébre a etiopatogé-
nese da distrofia miotonica. E’ sabido como na tetania, quer espontinea,
quer poés-operatéria e até na latente, podem-se ter aspectos de catarata
que, biomicroscopicamente, apresentam certa afinidade com a de Steinert,
especialmente do tipo Vogt; isto levou alguns autores a afirmar sua com-
pleta identidade. Por outro lado, a presenga bastante freqiiente, na dis-
trofia miotdnica, além da catarata, de outros sinais de disfuncio parati-
redidea (alteragbes do trofismo dsseo, dentario e ungueal, alopécia. cal-
vicie, sinais de Chwostek e Trousseau, reagdo mioténica de Remak, hipo-
calcemia, alteracGes nos valores do pH sangiiineo e da reserva alcalina,
etc.), féz com que alguns autores, especialmente francéses, atribuissern a
maxima importancia, na génese da doenca, & hipofuncio das paratiredides.
Mas, semelhante conclusdo, hoje cada vez perde mais terreno, pdsto que
insuficiéncias glandulares miiltiplas sdo suscetiveis de determinar catara-
tas. Embora ndo negando que na patogénese da catarata steinertiana en-
tre em jégo um “quid” patogenético representado por uma disfuncio pa-
ratiredidea, penso que é mais conveniente falar-se de catarata de tipo en-
décrino, sem procurar precisar sua origem nesta ou naquela insuficiéncia
glandular. Isto, entretanto, ndo exime os oculistas do dever de enderecar
ao neurologista todo doente que apresente aquéles tipos de alteragbes cris-
talinicas, precoces, juvenis, com opacidades puntiformes iridescentes. Um
fato assinalado por Vos e de dificil explicagio é o desaparecimento dos
sintomas da miotonia depois da intervengdo sGbre a catarata.

Nos doentes de distrofia miotdnica foram estudados todos os wdrios
metabolismos (calcemia, fosforemia, colesterolemia, pH, reserva alcalina,
etc.), mas com resultados discordantes de caso para caso e de autor para
autor. Assim, pode-se afirmar (com base também em minha experién-
cia), que no conjunto ndo existem, na doenga de Steinert, modificacSes
constantes dos diversos metabolismos, de modo a que se lhes possa atri-
buir um papel fisiopatolégico. Somente no tocante a creatine e a creali-
nina todos concordam em admitir sua perturbagio metabélica (diminuigao
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da eliminacdo da creatinina, aumento da creatina, leve diminuicdo da ca-
pacidade de reter a creatina ingerida, aumento da eliminagdo da creatina
depois da ingestdo de dcido aminoacético), Estd ainda sob estudo, que se
apresenita muito interessante, a influéncia que pode exercer, sbbre éste me-
tabolismo, a produgdo dos horménios sexuais.

Os reflexos profundos estdo, comumente, enfraquecidos ou abolidos.
E’ dificil, porém, considerar éste elemento, como quiseram alguns autores,
expressio de lesGes neuronais centrais, pois ndo é sendo natural conse-
qiiéncia, pelo menos na grande maioria dos casos, da atrofia muscular.
Excepcional a descrigio de contragbes fasciculo-fibrilares.

Maas insistiu sobre a presenga, no Steinert, de perturbagbes da sen-
sibilidade, especialmente vibratoria, em tal freqiiéncia que o levou a con-
sidera-las como parte importante do quadro clinico; ora, em nenhum de
meus casos veriquei alteracbes neste sentido e, na literatura, apenas Car-
rot, Charlin e Paraire e poucos outros confirmaram a opinido de Maas;
elas sio provavelmente devidas a coincidéncia (mais ou menos casual)

de lesbes degenerativas dos corddes posteriores.

No que diz respeito as perturbagbes da coordenagio aos distirbios ex-
trapiramidais (éstes 0ltimos postos em relévo por Rouquier), parecem cor-
responder a lesdes associadas ou a difusdo das lesbes primitivas.

Freqiientissimas, pelo contrario, e quase constantes, assim represenian-
do importante e tipico sintoma, s@o as alteragoes psiquicas (sdbre cuja pre-
senca e significag@io, nos distr6ficos musculares protopaticos, tem insistido
Berlucchi), que ndo devem ser confundidas com as verdadeiras psicopa-
tias, as vézes associadas ou sobrepostas & doenca de Steinert. Os doentes
(e os meus sdo um exemplo muito demonstrativo) sfo geralmente fatuos,
apaticos, muito ddceis, indiferentes, quer a respeito da propria afeccéo,
quer do ambiente e dos acontecimentos, pouco comunicativos, instaveis, com
prevaléncia do mau humor. Trata-se, portanto, de perturbagdes da afeti-
vidade, enquanto o nivel intelectual fica integro ou levemente enfraqueci-
do sob a forma de infantilismo. E’ preciso, entretanto, aten¢io para néo
se concluir sobre a existéncia de uma insuficiéncia psiquica pelo compor-
tamento somatico dos pacientes: atonia da facies, modificacGes da voz e da
fala, lentiddo e embarago nos movimentos, etc. Em conjunto, sdo pertur-
bagGes psiquicas que lembram muito de perto as das sindromes dicncefd-
licas ou também as por disfuncdo endodcrina (hipéfise, glandulas genitais
e tiredide). Stolba, recentemente, descreveu numa familia de distrofia
mioténica, uma “sindrome psiquica do tronco cerebral”, com diminuicio
geral da iniciativa, apatia, sonoléncia, bradifrenia, tendéncia aos atos im-
pulsivos. Colombati, Reda e Frighi falam de “sindrome psiquica pré-
frontal” (lembrem-se as correlagdes anatomo-funcionais diencéfalo-frontais)
representada por escassa elasticidade do pensamento, egocentrismo, incapa-
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cidade de adaptacio afetiva, déficit critico. Raramente assinalada. nos
doentes, a alegria persistente e quase moérbida referida por Maas e Pater-
son. Nas familias de distrofia miotonica nota-se, com certa freqiiéncia, a
existéncia de psicoses de varia natureza, o que é devido genericamente ao
terreno heredodegenerativo familiar.

Os documentos anatémicos e histopatoligicos dizem respeito, sobretu-
do, as alteragbes nervosas, endécrinas e musculares; mas, enquanto que
para estas iltimas o numero de trabalhos é imponente (facilidade de biop-
sias in vivo), para as primeiras, pelo contréirio, escasissimas sio as pes-
quisas.

No que concerne as alteracées nervosas, ao lado de casos em que o
estudo revelou caracteres perfeitamente normais, hi outras em que foram
achadas lesbes da medula, das formacgGes extrapiramidais, das formacbes
vegetativas diencefilicas, do cortex. Assim, Steinert descreveu um caso com
degeneracio pseudo-tabetiforme dos funiculos e raizes dorsais; Weill e
Keschner, degeneragoes celulares com proliferagdo glial, do nicleo cau-
dado e do putimen, dos niicleos vegetativos do 3° ventriculo, ponte. bulbo
e cornos laterais da medula dorsal; Hitzemberg, desaparecimento de mui-
tas células do grupo anterolateral do corno anterior da medula; Bram-
well, anomalias pigmentares das células dos cornos anteriores; Bielschows-
ky e Osterlag, alteragbes da regido infundibulo-tuberiana sob forma de
neuronofagia e sombras celulares substituidas por tecido glial, preserca
de formagbes em bastonete no niicleo basal e na porg¢io dorsal do nicleo
supra-optico; Keschner e Davison, alteragbes celulares na metade anterior
do ntcleo periventricular e no nicleo supra-dptico, com tigréide escassa
e repartida periféricamente e com nucleos palidos e excéntricos; Guillain,
Bertrand e Rouqués, estado lacunar dos centros nervosos, lesdes finas das
células motoras medulares; Aranovich, aspectos atréficos das células dos
3% e 5° estratos do cortex frontal, lesbes claramente abiotréficas com gliose
de substituicdo na regido infundibulo-tuberiana, especialmente localizadas
nos nucleos periventriculares, acentuada atrofia das células das rolunas
motoras medulares. Sobre a patogénese desta tltima, podem ser admi-
tidas trés possibilidades, isto é, que as lesbes do neur6nio motor sejam
primitivas e as alteragbes musculares secundarias, ou que as lesGes nervo-
sas sejam secundarias as lesbes musculares ou, enfim, que ambas represen-
tem a conseqiéncia do mesmo processo distrofico; a segunda hipotese pa-
rece mais provavel, isto é, uma atrofia “retrégrada” das grandes células
ganglionares dos cornos anteriores, quer pela inconstincia destas lesoes,
quer pela intensidade do processo muscular comparado com a fineza re-
lativa das alteragbes neuronais.

Mas, é especialmente sbbre os pouco numerosos registros de altera-
¢oes das formacgoes vegetativas diencefdlicas, que se polarizam a atencao
e a critica dos estudiosos. A &ste respeito parece-me que os quadros lem-
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brados (sobretudo nos niicleos supra-ptico e paraventricular) podem cser,
em grande parte, encontrados também em condigbes fisiologicas. Além dis-
so, as células dos nucleos hipotaldmicos sdo muito sensiveis a agdo toxica
de doencas gerais, como tuberculose, pneumonia, etc.; assim, s6 sdo dig-
nos de valor estudos do hipotilamo em casos de morte repentina, ao passo
que no caso de Weill e Keschner coexistia um tumor lobar esquerdo e
um processo meningitico tuberculoso da base, no de Keschner e Davison
o doente falecera por tuberculose grave e no caso de Bielschowsky e Os-
terlag o exame anatdomico foi executado 36 horas depois da morte. Se-
rdo, em todo caso, as observacbes ulteriores que fornecerdo os elementos
para um juizo mais seguro.

Entre as glindulas endécrinas estudadas por Fischer, as mais freqijen-
temente alteradas sdo as genitais, com redugdo do epitélio germinativo, es-
clerose dos tabulos seminiferos e neoformagdo de células de Leydig. Mas
foram descritas alteragbes da hipdfise, das suprarrenais, da tireéide: as
paratireéides parecem ser as menos alingidas. Entretanto, como é comum
acontecer na endocrinopatologia, sdo os sintomas clinicos mais do que as
lesGes histolégicas que permitem apreciar a parte de perturbagbes endé-
crinas da distrofia mioténica.

As alteragbes histologicas musculares sGo bem estabelecidas: notavel
variacio de calibre entre fibra e fibra, aumento dos niicleos do sarcolema,
que se dispdem em cadeia, quer axial, quer periféricamente, atrofia e as-
pecto sinuoso das fibras, desaparecimento da estriagdo transversal e longi-
tudinal, proliferagdo do tecido conectivo e, as vézes, das tinicas vascula-
res; num altimo estadio, substituicio do tecido conectivo pelo adiposo;
podem também coexistir degeneragdo hialina e vacuolar.

E’ importante notar que, além de existir com certa freqiiéncia uma
desproporcio notavel entre os elementos histopatologicos e clinicos, os tra-
balhos referidos (que correspondem plenamente as minhas observagGes)
nio apresentam sinais diferenciais seguros em comparagio as distrofias
musculares progressivas. Adie e Greenfield consideraram a disposicio dos
nucleos em longa cadeia como caracteristica do Steinert: num primeiro es-
tadio os nicleos se alongariam e ndo seriam separados, nas cadeias, senao
por um intervalo inferior ao seu comprimento; num segundo estidio os
nicleos se avizinhariam até tocarem-se, mas sem se confundirem; num ter-
ceiro estddio s6 existiria uma longa cadeia de misculos. D’Antona, en-
tretanto, como também Slauk, Rouqués e outros, julgam que éste aspecto
ndo tem nada de caracteristico e que, sbbre éste ponto, entre a distrofia
miotdnica e as miopatias banais hi sdmente uma simples diferenca de
grau, sendo maior, na moléstia de Steinert, o niimero e comprimento das
cadeias nucleares no interior das fibras. N&o achei, em meus casos, aque-
las fibrilas circulares hipolemais descritas por Heidenhain e que éste au-
tor tinha relacionado com os fendmenos da reagio miotdnica.
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Néo obstante a imensa mole de trabalhos acumulados sébre a intima
natureza e a génese da distrofia mioténica, estamos ainda no dominio das
hipéteses as mais variadas. Caida, em todo caso, a teoria puramente mié-
gena, segundo a qual a causa da doenga residiria tinicamente no sarcole-
ma muscular (perda da capacidade de utilizar a creatina subministrada
por via exdégena, capacidade que o organismo readquire com o uso da
glicocola, associada, na distrofia miotonica, aos horménios testiculares) e com
a qual ndo se explicam as perturbacbes neurenddcrino-vegetativas. Aban-
donada também a hipdtese neuronal, quer central, quer periférica, que se
baseava unicamente na existéncia de distarbios psiquicos e, as vézes, de
sinais piramidais ou extrapiramidais, na abolicdo dos reflexos profundos
(explicavel pela simples atrofia muscular), na possivel existéncia de con-
tracoes fasciculo-fibrilares (excepcionais) e de perturbagdes bulbares, as
idéias atualmente predominantes convergem sdbre a origem endécrina (ini-
ca ou multipla) ou neuro-vegetativa diencefalica.

Os liames patogénicos que unem as alteragées enddcrinas com os di-
versos tipos de miopatia, foram supostos ja hi muito tempo, e o melhor
conhecimento da doenga de Steinert nio féz sendo poé-los em primeiro pla-
no; mas, nestes ultimos anos, o estudo destas relaches suscitou tamanha
quantidade de trabalhos, que féz assumir proporgdes gigantescas e criou
enorme confusdo dentro déste interessantissimo capitulo da endocrinoneu-
rologia, que, por constituir o objeto de proxima nota sintético-critica, sera
por agora somente lembrado brevemente.

E’ sobretudo em curso de alteragbes tiredideas que foram descritas
sindromes musculares: assim, no hipotireoidismo, hipertrofias mais ou me-
nos generalizadas com ou sem miotonia, miotonia sem hipertrofia, miotonia
com atrofia, muito mais raramente atrofia s6; no hipertireoidismo, sobre-
tudo atrofia muscular. Mas casos de atrofia ou de hipertrofia muscular
foram observados também em sindromes hipofisirias de varia natureza,
cortico-suprarrenalicas, etc. Ndo duvido, ou melhor, ndo discuto agora
que em algumas destas observagGes (especialmente nas sindromes por hi-
potireoidismo) o papel de determinada glindula endécrina também seja
exclusivo; provam-no, além de tudo, o inicio, o decurso e o desapareci-
mento da afec¢gdo muscular com a terapia especifica contra a disendocri-
nia; numerosos fatos experimentais com os hormdnios, tireéideos e hipo-
fisarios, por outro lado, indicam um contrdle sébre o trofismo e sdbre as
qualidades contrateis do misculo, mas o mecanismo intimo de agio é
complexo, delicadissimo e ainda obscuro. Na doenca de Steinert, porém,
as coisas s@o bem diversas: aqui o sistema enddécrino geralmente reage
extensamente; aqui, por éste motivo, & dificil atribuir a uma ou a outra
glandula cada um dos sintomas, tanto mais se pensarmos que um mesmo
sintoma pode ser determinado por insuficiéncias glandulares miltiplas;
aqui, enfim e sobretudo, bem raramente houve melhora e nunca a cura,



34 ARQUIVOS DE NEURO-PSIQUIATRIA

com extratos mono ou pluriglandulares. Eis porque as teorias paratireoi-
deas, tiredideas, etc., serviram para explicar casos particulares, estaciona-
ram e depois foram abandonadas ou perderam muito terreno quando se
tratava de dar uma interpretacio sintética ao polimorfismo da sindrome.
No Steinert, diz Amiot, ha insuficiéncia paratireéidea, como ha insuficién-
cia tireéidea, gonadal, talvez tamhém suprarrenal: elas sio a parte de
um todo.

E naturalmente a atengio dos estudiosos dirigiu-se para aquéles cen-
tros reguladores supremos da vida enddcrino-vegetativa, que sdo os cen-
tros diencéfalo-hipofisarios: sua lesdo anatdmica ou sua alteragdo fun-
cional provocard uma revolugio em téda a constelagic horménica, que
reagirad diversamente segundo o temperamento enddcrino-constitucional de
cada individuo; cada uma das glandulas afetadas poderia, depois, tornar-se
responsivel por um grupo de sintomas que lhe pertenceriam propriamente,
desempenhando a tiredide, se quisermos, um papel importantissimo na apa-
rigdo das perturbagdes musculares. Para dizer a verdade, também aqui
ha os que pensam seja primitiva a alteragio hipofisaria, e os que pdem
o primum movens de tudo no diencéfalo; mas a questdo é de muito se-
cundaria importincia quando pensarmos nas estreitas relagbes nervosas,
hemocrinicas, neurocrinicas e hidrencefalocrinicas existentes entre diencé-
falo e hipofise, quando pensarmos também na possivel agdo endécrina de
alguns entre os mesmos nicleos hipotalamicos.

Quais sdo os argumentos em favor da teoria diencefdlica? Nio mui-
tos; € nao todos, infelizmente, isentos de criticas. Fatos de ordem clini-
ca, antes de tudo: a freqilente presenca, no Steinert. de sintomatologia ve-
getativa, dos sintomas, especialmente, da sindrome experimental de Karplus
e Kreidl (sialorréia, hiperidrose, exoftaimo simples, acrocianose, etc.); a
associagdo, ndo rarissima, com sindromes francamente diencefilicas (dia-
bete insipido, perturbagbes do sono, distrofia genital ou adiposogenital,
poliglobulia) ; a multiplicidade de distarbios endécrinos associados, que
fala em favor da existéncia de uma disfungdo dos supremos centros regu-
ladores; a possibilidade do comparecimento de uma sindrome miotonica
secundariamente a encefalite epidémica ou contemporineamente a uma sin-
drome parkinsoniana. Horanyi e Pohl opbem a éstes dados o fato de
que, nas afecgbes hipotalamicas (tumores, inflamagGes), nunca se observa
o quadro da distrofia mioténica e que, embora nas fases agudas e créni-
cas das encefalites se observem fenémenos miotdnicos, as atrofias muscula-
res ndo sio encontradas nestes casos, e muito menos com a distribuigdo
tipica do Steinert. Porém, a primeira parte desta objegdo perde um pou-
co do seu valor, se se considerar que na patologia diencefalica sdo as le-
sbes parciais. extremamente limitadas ou minimas, mas com especiais lo-
calizagGes, aquelas que determinam as sindromes diencefalicas mais impor-
tantes. Cushing observou ser possivel, no homem, extirpar tédas as for-
macGes nervosas da regido hipotalamo-tuberiana sem que se verifiquem im-
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portantes repercussbes funcionais; alids, com &ste resultado da intervencgdo
cirurgica coincide a observagido anatomo-clinica da auséncia de importan-
tes manifestagbes vegetativas em pacientes com completa destruigio do hi-
potalamo, especialmente por tumores. Ora, por causa disso ninguém so-
nharia em negar que o diencéfalo seja o supremo regulador das fungdes
da vida organica; tal fato se deve as amplas autonomias regionais e locais.

Os dados anatémicos ja referidos ndo convencem de todo. Enfim, no
lado fisio-experimental, ha as cldssicas e conhecidas experimentagdes de
Ken-Kuré e alunos, que demonstraram a importincia da inervagio vege-
tativa na manutencdo do tono e trofismo do miisculo estriado; embora
neste campo ainda ndo tenha sido alcangado acdérdo entre os autores, nfo
devem ser esquecidas as pesquisas de Ottonello, que conseguiu demonstrar
histologicamente, nas placas motoras do homem, a existéncia de termina-
¢Oes simpaticas, o que viria apoiar as concepg¢bes de Ken-Kuré.

Concluindo, poder-se-ia dizer que a teoria diencefalica ainda falta a
existéncia de dados decisivos e incontestaveis a sen favor; por isso ela é,
por enquanto, considerada somente como uma hipotese de trabalho; ndo
ha divida, entretanto, de que ela tem mais fundamento e mais logica que
tddas as outras; com meus casos trago a contribuigio de uma distrofia
adiposogenital, de uma policitemia, de um caso com marcados distarbios
do sono do tipo hipersonia, e da constincia, em todos os pacientes, de
marcada hipoplasia da sela turca.

A idade mais comum de inicio da doenca esti enire os 20 e os 40
anos; por fendmenos de anteposigio, o comparecimento pode ser, todavia,
muito mais precoce (até 6 a 7 anos). O sexo masculino é atingido com
maior freqiiéncia (709 dos casos) e, parece, também com maior gravi-
dade. O comégo e o decurso sdo geralmente lentos e progressivos; é di-
ficil precisar quais os sintomas mais precoces e se precedem os fenome-
nos miotdnicos ou os atroficos, isto porque quase sempre os pacientes vém
a observagdo médica num estado ja avangado e os primeiros sinais, pela
sua tenuidade, podem facilmente passar inobservados. Rouqués e col. des-
creveram alguns casos em que a doenga comegou subitamente por uma
sindrome dolorosa; creio, porém, tratar-se de elemento excepcional. A
morte se da por doengas intercorrentes ou caquexia, ou, com uma freqiién-
cia particular ji por mim assinalada, por sincopes ou insuficiéncias car-
diacas agudas ou crénicas.

O diagnéstico da distrofia mioténica é facil, desde que se conhegam
os elementos principais, Nado se confundird a atrofia muscular do Stei-
nert com as emiotrofias mielopdticas, de topografia e evolugdo bem diver-
sas, acompanhadas por fibrilagbes musculares e por outros sintomas neu-
rolégicos altamente evocadores; nem com as atrofias rediculo-neuriticas,
mais difusas, que nfo atingem a face, e de evolugio muito diversa; nem
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com outras doengas hereditirias e familiares, como a atrofia de Charcot-
Marie, que comega nos segmentos distais dos membros, respeita a face e
acompanha-se freqiientemente de sinais neurologicos que faltam na doenca
de Steinert; nem com as atrofias das outras miopatias primitivas, cuja dis-
tribuigo é diferente e nas quais nfo se apresentam nem os fendmenos mio-
ténicos nem as perturbagdes neurendécrino-vegetativas tdo peculiares a dis-
trofia miotonica. O diagnostico diferencial com a miotonia de Thomsen
ja foi considerado. Facil é a distingio da distrofia miotonica com a para-
miotonia congénita de Eulenburg, afeccdo hereditiria e familiar, muito ra-
ra, observada quase exclusivamente na Europa Oriental, caracterizada por
uma hipertonia espasmédica de certos grupos musculares, que aparece es-
pecialmente sob a influéncia do frio, com duragdo de alguns minutos até
algumas horas, a qual se sucede parcsia flacida dos musculos atingidos.
Enfim, os diversos elementos da sindrome da distrofia miotonica podem
suscitar, nos casos em que atraem primeiro a atengdo, problemas especiais:
diagnéstico de uma catarata juvenil, de uma calvicie precoce, de uma in-
volugdo genital, etc. (Godlewski).

O tratamento ainda se acha em fase experimental incerta. A cura
de eleigdo, para os fendmenos miotbnicos, é o quinino na dose de 20 a
30 cg (trés vézes ao dia); o distirbio miotbénico desaparece ou se atenua
durante o periodo do tratamento para reaparecer logo depois da suspen-
sd0; nos meus casos ndo obtive nenhum efeito, sequer temporario, mas
talvez se tratasse de contingéncias que ndo tiram o valor desta cura, elo-
giada por quase todos os autores. Util a associagdo com vitaminas C,
E. Bs (piridoxina) e com extratos testiculares. As outras prescrigbes ge-
rais e sintomdticas sdo as mesmas de tdodas as miodistrofias.

Existem, no Steinert, muitas formas mais ou menos atipicas, segundo
a presenca dominante ou exclusiva de alguns sintomas; assim, para citar
somente as mais importantes, foram descritas variedades de distrofia mio-
tonica sem miotonia ou sem atrofia ou com atrofia predominando na raiz
dos membros, etc. A importincia destas formas foi diversamente inter-
pretada pelos autores; por uns, como simples variagbes fenotipicas ou fa-
ses especiais e transitorias do Steinert; por outros, como estadios evoluti-
vos, seja para a distrofia muscular progressiva e para a miotonia de Thom-
sen g, portanto, como expressdo da unidade fisiopatogénica destas trés afec-
coes musculares. Na realidade, uma tendéncia unificadora em tema de
am’otréfias constitui atitude hoje difundida e baseada, ndo s6 nas moda-
lidades evolutivas acima descritas, que demonstrariam a existéncia de es-
tadios intermediarios entre as diversas afeccbes, como em outros achados
clinicos (a freqiiente descricio de distirbios endécrinos na distrofia mus-
cular progressiva e, embora mais raramente, no Thomsen}, histologicos
(convencedora, a respeito, a concordancia dos achados na moléstia de Stei-
nert e nas miopatias primitivas), metabélicos, genéticos, eletrofisioléogicos.
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Alias, ja Bourgnignon, baseando-se unicamente sdbre os dados cronaximé-
tricos, tinha admitido a identidade das trés afecgbes, que apenas repre-
sentariam o aspecto agudo (miodistrofia), subagudo (miotonia atrdfica)
ou cronico (doenga de Thomsen) do mesmo processo nervoso.

Mas desejo falar especialmente das relagdes entre distrofia mioténica
e miotonia congénita, relagdes que, depois dos primeiros trabalhos de Stei-
nert e Battenbibb, nunca cessaram de preocupar numerosissimos autores.
Levou-me a tal discussio o fato de ter observado um caso muito interes-
sante, que considero Gnico na literatura pela sua clareza, de um paciente
(Do. Hugo) pertencente a uma familia de miotonicos e €le proprio ja
afetado pela miotonia congénita de Thomsen, e que, depois de muitos
anos, evoluiu para uma tipica sindrome de Steinert.

Os autores estdo divididos em duas categorias, talvez igualmente nu-
merosas: os que afirmam a independéncia absoluta das duas formas e os
que, pelo contrdrio, pensam que elas nao passam de variedade do mesmo
processo. s primeiros baseiam-se principalmente nas profundas diferen-
¢as sintomatolégicas dos dois conjuntos clinicos: inicio precoce do Thom-
sen, tardio do Steinert; falta das atrofias no Thomsen e, vice-versa, de-
senvolvimento atlético da musculatura; generalizagdo, no Thomsen, dos
fendmenos mioténicos, sejam ativos, mecanicos ou elétricos, enquanto que
no Steinert sio muito mais limitados e menos graves; falta, no Thomsen,
de tdda a rica sintomatologia neurenddcrino-vegetativa do Steinert; o fato
de que nas familias se apresenta sempre um tipo ou outro e nunca se tem
observado, em linhagens thomsenianas, a presenca de algum caso de dis-
trofia miotdnica; a constdncia quase absoluta, na histéria das familias de
distrofia mioténica, da catarata, a qual, ao contrario, faltaria completa-
mente nos doentes de Thomsen; finalmente e sobretudo, o fato de nunca
ter sido demonstrado que de um Thomsen se desenvolva uma distrofia mio-
tébnica. As vérias formas clinicas do Steinert e, especialmente, a forma
sem atrofia (que deveria representar um grau de transi¢do para a mioto-
nia congénita) ndo seriam, segundo ésses autores, mais do que uma extre-
midade na escala das variagbes fenotipicas do complexo sintomditico da
distrofia mioténica, enquanto que o extremo oposto constituiria aquéles
casos indicados por Thomsen como “distrofia mioténica sem miotonia”.
Para os que advogam a independéncia dos dois quadros moérbidos, vale
entdo a frase de Naegeli: “Die myotonische Dystrophie hat ein Symptom,
die Myotonie, mit der Thomsenschen Krankheit gemeinsam, sonst aber gar
nichts, und ist von ihr prinzipiell zu trennen und weitab zu stellen”.

Pelo contrario, para os que afirmam a identidade das duas doengas,
a miotonia congénita nao é mais do que um estidio inicial da distrofia mio-
ténica: nenhnm dos argumentos propostos é realmente valido para sepa-
ra-las, Se é verdade, antes de tudo, que nos casos tipicos os dois qua-
dros sdo bem diferencaveis no ponto de vista sintomatolégico, ndo €& me-
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nos verdade que — a parte as ji mencionadas formas atipicas de Steinert,
cuja interpretacio pode ser discutida quanto se quiser, num sentido ou
no outro; a parte o fato de que o Thomsen foi visto coexistir com fatos
de atrofia muscular e com perturbages enddcrinas as mais variadas (o
que indica ndo serem tltimas especiais e exclusivas da distrofia miotdnica)
— foram publicadas ndo poucas observagbes dificilmente classificaveis nu-
ma ou noutra sindrome e que bem documentam as dificuldades de discri-
minacdo entre éstes dois quadros, a artificiosidade da sua delimitacfo, a
freqiiéncia das suas formas de transicio. Contudo, ndo sdo tanto as di-
ferengas sintomatolégicas que importam e que ninguém sonha negar, quan-
to o mecanismo patogénico, o qual, segundo minha opinido, ¢ muito pro-
vavelmente idéntico no Steinert e na miotonia congénita. E’ oportuno
recordar ainda as chamadas sindromes miotdnicas sintomaticas, descritas
sobretudo no decurso de hipotireoidismo, que demonstram peremptoria-
mente que o sistema endécrino em geral e a glandula tiredidea em par-
ticular, desempenham um papel de primeiro plano na nutrigdio e fungdo
do miusculo. Ora, éste distirbio endécrino, no Thomsen, seria tdo leve de
modo a manifestar-se clinicamente apenas por uma disfun¢do nos meca-
nismos bioquimicos que se passam na juncio mioneural, enquanto que,
agravando-se e complicando-se, daria lugar aque'a riqueza de sintomas
(catarata, atrofia testicular, calvicie, etc.) propria do Steinert: o primum
movens em ambos os casos poderia ser uma meiopragia diencefalica. Désse
modo, também perde muito do seu valor o elemento sdbre o qual insistiu
particularmente Franceschetti: a constante presenca da catarata no Steinert
e a sua constante auséncia no Thomsen (e por isso concordo com ésse
autor sdbre a criticabilidade dos casos de catarata, alids escassissimos,
descritos em sindromes thomsenianas); perde seu valor ndo como elemen-
to diagndstico diferencial, mas sim como argumento de separagdo nosolo-
gica e fisiopatologica das duas sindromes. Quanto a presen¢a exclusiva
nas familias, de um tipo ou de outro, direi apenas que as pesquisas de
Nissen e Sanders foram incompletas e deficientes; as indagagbes familia-
res de Boeters, estendidas em quase téda a Silésia, demonstraram como,
nos parentes de distréficos miotdnicos, podem-se encontrar numerosos casos
de Thomsen, e Noqués e Sirol, Boe, etc., descreveram casos de distrofia
miotdnica e de miotonia congénita numa mesma linhagem. Esta verifica-
¢do genética tem sua importdncia doutriniria, pois demonstra a fragilidade
dos quadros clinicos considerados independentes e a necessidade de re-
vé-los 4 luz de outras concepgdes. Resta, enfim, o Gltimo argumento dos
separatistas, isto é, nunca ter sido demonstrado que de um Thomsen se
desenvolva uma distrofia mioténica; mas ji o meu caso bastaria para con-
tradizer essa afirmacdo e Maas e Paterson observam que nem todos os
casos de miotonia congénita descritos na literatura tém sido seguidos por
varios anos, o que talvez teria permitido a outros autores captar em se-
guida os sinais de distrofia miotdnica. Interessante, a ésse respeito, a co-
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municagdo que Klinger féz em 1948, provando que o doente Jansen, afe-
tado de distrofia mioténica e ja examinado diversas vézes por uma dezena
de autores, pertencia a familia do Dr. Thomsen, de quem era neto.

Em todo caso, o problema das relacGes entre Steinert e Thomsen ain-
da é premente e ndo tenho a pretensdo de querer resolvé-lo tomando por
base um s6 caso clinico, ainda que muito demonstrativo; entretanto, as
caracteristicas clinicas especiais da minha observacio podem trazer uma
contribui¢do para o ulterior esclarecimento desta complexa questéo.

RESUMO

O autor, baseado em algumas observagbes clinicas pessoais, individua-
liza os elementos principais (atréficos, mioténicos, neurendécrino-vegetati-
vos) que se referem a distrofia miotdnica, insistindo sbbre a riqueza dos
sintomas infundibulo-hipofisarios observados (distrofia adiposogenital, po-
licitemia, perturbagdes do sono, constante hipoplasia da sela turca} que
falam em favor de uma meiopragia diencéfalo-hipofisaria como mecanismo
fisiopatogénico da doenca. O autor discute tamhém o problema das re-
lagbes entre distrofia mioténica e miotonia de Thomsen, concluindo. com
base em um de seus casos, pela identidade fundamental das duas formas
e, portanto, pela sua unificacao.

RESUME

L’auteur, sur la base de quelques observations cliniques personnelles,
met au point les principaux éléments (atrophiques, myotoniques, neuroen-
docrinovegetatifs) qui concernent la dystrophie myotonique, en insistant sur
la richesse des symptdmes infundibulo-hypophysaires relevés (dystrophie
adipeuse-génitale, polycylthemie, dérangements marqués du sommeil et, sur-
tout, présence constante de hypoplasie dans la selle turcique), symptomes
qui parlent en faveur d’une méiopragie diéncéphalo-hypophysaire comme
mécanisme fisiopathogénétique de la maladie. L’auteur discute aussi le
probléme des rélations de la dystrophie myotonique et de la myothonie de
Thomsen, en concluant, sur la base d’une obsérvation personnelle, en fa-
veur d’une ideniité fundamentale et d’une unification des deux syndromes.
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