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NEUROPATIAS PERIFERICAS

AMILTON ANTUNES BARREIRA

SISTEMA NERVOSO PERIFERICO

O sistema nervoso periférico (SNP) ¢ constituido por todos os
componentes nervosos que se localizam fora do sistema nervoso
central. ou seja: 0s nervos cranianos, a excegiio do segundo: 0s com-
ponentes simpdtico e parassimpédtico do sistema nervoso autdbnomo
(SNA): as raizes nervosas: os nervos espinhais: os nervos periféricos
mistos, motores ou sensitivos; as terminagoes nervosas ao nivel
dulas e dos vasos

dos miisculos e dos fusos musculares, das g
sangiiineos ¢ os receptores de estimulos periféricos, nas porgdes
distais das fibras nervosas sensitivas (Figs. 171.62 ¢ 171.63).

Qualquer doenga que comprometa algum componente do SNP
recebe a denominagdo de neuropatia periférica (NP). A designagio
“neurite periférica” ¢ inadequada. uma vez que apenas alguns tipos
de NP tém natureza inflamatéria,

GLOSSARIO

ALODINIA. Desencadeamento de sensagoes dolorosas aos esti-
mulos Litels (a0 togue ou s roupas) ou térmicos (frios ou quentes).
No primeiro caso alodinia ¢ denominada ao toque ou titil. No
segundo, térmica.

ATAXIA SENSITIVA, Esta ataxia ¢ dependente da lesao de fi-
bras nervosas grossas (mais de 7 wm de diametro) que conduzem
impulsos das sensibilidades discriminativas (vibratéria, cinético-
postural e discriminatoria entre dois pontos). Diferencia-se da
ataxia cerebelar pela nitida acentuagdo quando o paciente fecha
os olhos.

AXONOPATIA (doenga do axdnio). Refere-se. mais fregiiente-
mente, as atrofias axonais distais que progridem centripetamente.
Presumivelmente sdo secundirias a distirbios metabélicos ao
nivel do pericdrion e comprometimento do transporte axonal. E
0 que ocorre. por exemplo, na polineuropatia conseqiiente ao uso
da vincristina

CAIBRAS MUSCULARES. Sio contraturas musculares prolongadas,
involuntdrias e dolorosas, circunscritas a um misculo ou grupo
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Fig. 171.62 Componentes somdtico-sensitivos do sistema nervoso
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Fig. 171.63 Sistema nervoso auténomo. Linhas tracejadas: vias
adrenérgicas (simpdtico). Linhas continuas: vias colinérgicas (pa-
rassimpdtico). Linhas pontilhadas: aferentes de grandes vasos, Os
efetores e 6rgaos dos quais se originam fibras aferentes a esquerda
da figura correspondem, de cima para baixo: ao globo ocular; as
glandulas lacrimal, sublingual, submaxilar e parétida; ao coracio; a
traquéia; ao figado e vias biliares; ao bago; ao estdmago e intestino
delgado; a porgio proximal do célon, bexiga e aos 6rgdos genitais.
A direita: vasos e glindulas sudoriparas.

CAUSALGIA. Dor continua com caracteristicas de queimadura, que
piora aos estimulos titeis, mesmo leves. Acompanha-se de distdrbios
vasomotores do mesmo territério, E conseqiiente a sofrimentos
parciais de nervos (principalmente do mediano ¢ do cidtico).
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DISESTESIA. Distirbio da qualidade da percepgio sensitiva.
Pode-se utilizar o termo para exprimir distirbios quantitativos
(hipoestesia, hiperestesia), sendo mais freqiientemente utilizado
em referéncia a sensibilidade titil.

DISSOCIACAO SENSITIVA. Refere-se i reducio ou auséncia
das formas de sensibilidade conduzidas por fibras finas (térmica,
dolorosa e titil protopdtica) com manutengio das que trafegam
pelas grossas (cinético-postural, vibratoria e discriminatéria entre
dois pontos). Esta ¢ a dissociagio siringomiélica. O contrdrio ¢ a
dissociagio tabética.

DISTURBIO(S) TROFICO(S). Refere(m)-se & atrofia muscular ou
alteragoes que ocorrem na pele, unhas, tecido subcutineo e pélos
apds desnervagio,

FASCICULACOES. Movimentos involuntirios de feixes de fibras
musculares visiveis sob a pele, perceptiveis ou nio. S6 deslocam
O segmento se ocorrem em musculos dos quiroddctilos. Podem
ocorrer apos fadiga. Hi pessoas que 1ém tendéncia a apresentd-las
sem significar doenga. Indicam irritabilidade anormal do nervo
motor ou do corpo celular dos neurdnios motores.

HIPERALGESIA. Resposta exagerada a um estimulo doloroso
normal. Pode ser primdria, com aumento da sensibilidade i dor na
drea lesada do tecido, ou secunddria. com aumento da sensibilidade
a dor no tecido normal.

HIPERESTESIA. Aumento de intensidade da percepgdo sensitiva,
A denominagio ¢ reservada, na pritica. i percepgio de estimulos
liteis.

MIELINOPATIA (doenga da célula de Schwann). Caracterizada
por desmielinizagio segmentar. tal como pode ocorrer na sindrome
de Guillain-Barré (SGB).

MIOQUIMIAS. Movimentos musculares involuntirios. mais
lentos, mais grosseiros ¢ mais duradouros que as fasciculagoes.
Provocam ondulagio de grupos de fibras musculares. visivel sob
a pele, ocorrendo na SGB ou na esclerose miiltipla. Podem niio
significar doenga.

MONONEUROPATIA. Lesio(des) focal(is) limitada(s) 2 um
nervo periférico.

MONORRADICULOPATIA OU MONORRADICULONEUROPATIA.
Comprometimento de uma raiz nervosa. .

MULTINEUROPATIA OU MONONEUROPATIA MULTIPLA OU
“MONONEURITE MULTIPLEX”. Lesdes de miiltiplos nervos perifé-
ricos. O somatorio das lesdes pode resultar em comprometimentos
quase simétricos, distais, em geral nos membros inferiores — us
polineuropatias assimétricas.

NEURONOPATIA. Refere-se a distirbios metabélicos do pericirdio
que se refletem. de inicio, nas porgoes mais distais do axonio. Pode
haver degeneragio retrégrada, lenta, progressiva, culminando ou
ndo com a perda do corpo celular. A neuropatia sensitivo-motora
hereditiria do tipo 11 € uda como neuronopatia,

PARESTESIAS. Sensagoes de picadas, formigamentos ¢ outras,
sem estimulo desencadeante.

PLEXOPATIA. Comprometimento de um dos plexos nervosos (em
geral do plexo braquial ou lombossacral).

POLINEUROPATIA. Sindrome que resulta em distirbios bila-
terais, simétricos e de predominio distal. Com o mesmo sentido,
era utilizado o termo polineurite, erroncamente, pelo fato de, na
maioria dos casos. nio haver componente inflamatério como fator
etiolGgico,

POLIRRADICULONEUROPATIA. Sindrome que pode resultar em
distirbios bilaterais e simétricos, na qual se pode observar assimetria
de pequena monta, com distribuicio radicular, ou correspondendo
ao territério de um nervo periférico. Acomete multiplas raizes.
Exemplos: SGB. sindrome da cauda eqiiina.

POLIRRADICULOPATIA. Significado semelhante ao anterior. Pode
ser utilizado para enfatizar o processo limitado s raizes nervosas
sem participagdo dos nervos periféricos, formados apos as jungoes
das raizes nervosas. No sentido restrito dos termos. SGB seria
uma polirradiculoneuropatia ¢ a sindrome de cauda eqiiina, uma
polirradiculopatia,

PSEUDO-ATETOSE. Em neuropatias com comprometimento
acentuado das fibras grossas (sensibilidade proprioceptiva), podem
ser observados nas mios, eventualmente nos pés, movimentos
involuntdrios semelhantes i atetose.

PSEUDOMIOTONIA E NEUROMIOTONIA. Demora para haver
relaxamento muscular apos contragio muscular voluntaria. O termo
foi cunhado levando em conta a semelhanca do fendmeno com a
miotonia. E também empregado para indicar o relaxamento muscular
demorado que ocorre no mixedema. Por esta razio. neuromiotonia
¢ o termo mais indicado. O fenémeno ocorre associado 2 sindrome
de Isaacs, da atividade continua da unidade motora.

RADICULOPATIA. Mono- ou polirradiculopatia. Quando se usa o
termo. € importante especilicar sc se trata de uma ou mais e designar
as raizes comprometidas.

TREMOR. Movimentos ritmados, alternados entre misculos
agonistas ¢ antagonistas. Tremor poderia ser conseqiiéncia de
lesdo maciga de fibras proprioceptivas. Ocorre, por exemplo, na
neuropatia sensitivo-motora do tipo I, na polineuropatia cronica
inflamatéria desmielinizante (PCID). na fase de recuperagdo da
SGB ou na doenga de Charcot-Marie-Tooth.

RESPOSTA DO NERVO PERIFERICO AS
AGRESSOES

As lesdes do nervo periférico podem provocar degeneragiio
walleriana ¢ desmielinizagio segmentar, A chamada degeneragio
axonal ¢ igual & degeneragiio walleriana, mas nio resulta de SeCgio
estrutural da fibra nervosa e avanga progressivamente, se o [ator
lesivo continua a agir, da porgio distal da fibra nervosa em diregiio
4 proximal.

DEGENERACAO WALLERIANA. Vinte ¢ quatro horas apdés a
secedo do axonio, observa-se intensa reagio celular e proliferagio
do polineuro. O segmento proximal prolifera em diregao ao distal
e o distal em diregiio ao proximal. No segundo ¢ terceiro dias, no
fragmento distal, a alteragio da bainha de mielina ¢ mais pronunciada
¢ alteragdes do axonio podem ser identificadas. A bainha de mielina
comega a se segmentar formando ovdides que contém mielina ¢
axonio. Ao final do processo. todas as fibras no segmento distal
degeneram e tanto a bainha de mielina quanto o axonio desapare-
cem. Na medida em que hd desintegragio da mielina e do axonio,
surgem macrdéfagos em grande quantidade que fagocitam os seus
restos. Ao nivel dos axonios, observa-se actimulo das organelas nos
primeiros 3 ¢m do segmento distal e hd perda de neurotibulos ¢
neurofilamentos. Por volta do segundo dia pos-seceio, observam-se
alterages nos neurdnios da coluna cinzenta anterior. O nicleo se
torna excéntrico, com nucléolo hipertréfico, ao mesmo tempo em que
0 corpo celular aumenta de volume e se torna esférico. A substincia
de Nissl se deslaz e se torna dispersa na forma de particulas finas,
baséfilas, como se pulverizada. O aparelho de Golgi pode tornar-se
hipertrofiado e disperso na periferia do corpo celular. O conjunto
dessas alteragoes ¢ denominado cromatélise central.

A regeneragdo se inicia horas apos a secgio axonal. Se o axonio
atingir o tubo de células de Schwann. crescerd sem impedimentos, i
velocidade de 2 a 3 mm/dia. No caso das fibras mielinicas, o cres-
cimento axonal ¢ o estimulo para a formagio da bainha de mielina.
na medida em que passe através dos referidos tubos.

DESMIELINIZACAO SEGMENTAR. Por desmielinizagio seg-
mentar entende-se a degeneragdo da bainha de mielina de um
espago internodal. Cada um de tais espagos, nas fibras miclinicas.
¢ constituido por uma célula de Schwann, que ¢ tanto mais longa,
quanto maior for o didametro do axonio.

Nas neuropatias desmiclinizantes o somatério das desmielini-
zagoes segmentares, nas fibras de grosso calibre, constitui 2 base
anatémica a justificar o bloqueio da condugio nervosa e a redugao
da velocidade de condugdo nervosa, encontrados em tais neuropatias.
Sendo a condugao nas fibras mielinicas saltatéria. a remielinizagio
nas neuropatias desmielinizantes multifocais e difusas sempre ¢
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acompanhada de uma redugio residual da velocidade de condu-
gao. Trata-se da conseqiiéncia do aumento do nimero de espagos
internodais que acompanha a remielinizagio.

DEGENERACAO AXONAL. A degeneracio axonal resulta de um
distirbio metabélico que compromete o conjunto axonio-pericdrion.
Os axdnios de calibre e comprimento maiores necessitam de maior
atividade metabélica para a sua manutengio. Por essa razio, as
extremidades de tais axonios sofrem. em primeiro lugar. a conse-
qiiéncia de tais processos. A degeneragio se faz, entio. a partir das
porgoes distais, centripetamente em diregdo as proximidades. Se o
distirbio metabdlico ¢ suficientemente intenso, pode culminar com
a degeneragdo do pericarion. Tais neuropatias sio denominadas
dving back newropathies.

Do ponto de vista anatdmico, as alteragdes observadas siio seme-
lhantes s da degeneragio walleriana. Ocorrem. de inicio. nas porgocs
mais distais das fibras nervosas, progredindo em dire¢do proximal.
A desmielinizagiio nesse caso, portanto, é de cardter secundirio, A
degeneragdo da bainha de mielina ¢ consegiiéneia da degeneragiio
axonal. O processo. todavia, progride lentamente.

A velocidade da condugio nervosa, na dependéncia da fase
ou da velocidade do processo. pode ser normal. sofrer discreta
redugdo ou desaparecer na fase tardia. As laténcias distais podem
estar discretamente prolongadas ou normais antes da fase tardia.
A detecgiio de sinais cletrofisiologicos de desnervagiio pode ser
obtida nos misculos paréticos ou plégicos. Em nervos distalmente
situados. evidencia-se redugio da amplitude do potencial de acao,
Tais achados distinguem, do ponto de vista eletrofisiolégico, as
neuropatias axonais das desmiclinizantes.

MANIFESTACOES CLINICAS

As neuropatias periléricas podem ter inicio abrupto com
comprometimento de intensidade mixima. E o que ocorre nas
neuropatias de origem isquémica, na poliarterite nodosa, na
artrite reumatéide. na paralisia do 111 nervo craniano no diabe-
les, nas compressoes nervosas subitas devidas a hemorragia no
interior ou em torno dos nervos periféricos. por traumatismo ou
secunddrias a angiites, e, ainda, nas compressoes secunddrias a
herniagdo de disco intervertebral, Compressoes externas ou efeito
de agentes fisicos atuando diretamente sobre o nervo. tais como
inje¢oes acidentais nos troncos nervosos, queimaduras ¢ feridas
penetrantes. causam também sinais e sintomas com inicio stbito
¢ intensidade maxima,

A evolugio clinica nas neuropatias pode ser varidvel. O resul-
tado de uma secgiio nervosa secunddria a ferida penetrante pode
ser a perda imediata e permanente da fungio caso nio se proceda
asutura do nervo. Observa-se moderada a acentuada melhora. com
persisténcia de alguns sinais ¢ sintomas. em compressoes nervosas
em que haja persisténcia do fator compressivo mas redugio do pro-
cesso inflamatério associado. Redugio rdpida de sinais e sintomas,
cessada a compressio, ¢ 0 que ocorre apos cirurgia descompressiva
(hérnia de disco lombar),

O inicio, com sinais e sintomas pouco intensos, mas gue se acen-
tuam em poucos dias até atingirem um platd, seguindo-se redugio
progressiva de intensidade. ocorre na SGB. Em certos casos de
doengas metabélicas, a neuropatia pode manifestar-se abruptamente.
em conseqiiéncia da agio de medicamentos. E o caso das crises
de porfiria aguda intermitente desencadeadas por medicamentos
(fenobarbital, por exemplo). As polineuropatias diabética ¢ urémica
podem manifestar-se abruptamente apds inicio do uso de insulina
ou apos hemodidlise, respectivamente.

Evolugio subaguda (semanas ou meses) ocorre associada i per-
sisténcia de anormalidades metabélicas, manutengio de exXposi¢io
aagentes toxicos, persisténcia de desnutrigdo, como manifestagio
parancopldsica ou na PCID. Progressio da neuropatia, mesmo
apos perda de contato com a substéncia. pode ocorrer em algumas
neuropatias causadas por agentes toxicos.
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Evolugio cronica — com inicio insidioso e progressio lenta ao
longo de anos — pode ser observada nas neuropatias hereditdrias.

DISTRIBUICAO DO COMPROMETIMENTO

POLINEUROPATIAS. Um quadro tipico de polineuropatia se ini-
cia com sintomas localizados nas plantas dos pés. constituidos por
sensagoes de picadas, formigamentos ¢ queimagio que se acentuam
progressivamente. Nessa etapa da evolugio o exame neurologico
ndo evidencia distirbios sensitivos ou motores. Com a progressio.
aparecem alterages da sensibilidade que atingem os pododdctilos e
progridem centripeta ¢ simetricamente. como se o paciente estivesse
calgando botas com cano cada vez mais longo. Tal comprometimen-
to pode ser demonstrivel, de inicio, para déficits de sensibilidade
vibratoria. Em tais casos os déficits da sensibilidade térmica ¢ da
algésica podem somar-se aqueles posteriormente. O paciente pode
referir pé amortecido ou pisar diferente. Quando o exame constata
hipoestesia nos pododictilos. jd se pode observar hiporreflexia aqui-
I¢ia bilateral e simétrica. que progride para arreflexia. Ao mesmo
tempo. a avaliagio da for¢a muscular do hilux pode evidenciar
défcit para a dorsiflexdo. Segue-se dificuldade para dorsiflexio de
ambos 0s pés e subseqiiente marcha com pés caidos. Em seyiiéncia
desaparecem os reflexos patelares e a deficiéncia da for¢a muscular
alcanga as pernas ¢ as coxas. Quando o déficit sensitivo alcanga as
pernas. o pacienle passa a referir sintomas na extremidade distal dos
quiroddctilos que evoluem de maneira semelhante 4 dos membros
inferiores, agora com o formato de luva. bilateral e simetricamente., Se
o déficit da sensibilidade profunda for acentuado, pode haver ataxia
apendicular nos quatro membros. Em menor fregiiéncia, o déficit
de sensibilidade pode atingir o tronco. a cabega e as regioes anal e
perianal. Inicia-se na linha média do abdome ¢ do t6rax adjacente ¢
progride lateralmente, comprometendo a por¢ao ventral do tronco,
em formato de uma grande gota, com a sua porgio mais larga no
abdémen ¢ a mais estreita na porgdo baixa do t6rax, Trata-se da
perda de sensibilidade “em couraga™. Esse tipo de perda sensitiva
pode simular a que ocorre nas lesoes medulares tordcicas altas ou
cervicais baixas (Fig. 171.64). Nestas o nivel sensitivo compro-

Fig. 171.64 Comprometimento axial nas polineuropatias avanga-
das.
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mete todo o tronco. Naquelas. parte das porgoes ventrais do térax
¢ abddmen. As alteragoes sensitivas no tronco comegam a ocorrer
quando a hipoestesia alcanga o terco médio da coxa e o superior
do antebrago. Tetraplegia flicida, com atrofia ¢ panarreflexia, é
observada nesse estagio. Com o agravamento da polineuropatia.
podem ocorrer insuficiéncia respiratoria e auséncia de controle de
esfincteres. O comprometimento do sistema nervoso auténomo
acompanha o dos componentes somdtico e sensitivo. havendo re-
dugio da sudorese superponivel i da sensibilidade. Essa forma de
evolugdio ¢ caracteristica das polineur: patias axonais.

Ha polineuropatias que nio cursam de acordo com a seqiiéncia
descrita. Predominio de acometimento motor proximal pode ocorrer
na SGB, na porfiria aguda intermitente ¢ na PCID. Nas polineu-
ropatias desmielinizantes pode haver perda de sensibilidade axial
significativa, sem que o comprometimento dos membros seja tao
€Xtenso, ao contririo da distribuigio centripeta ¢ comprimento-
dependente das axonais, descritas no pardgralo anterior. Perda de
sensibilidade de distribuigio proximal pode ocorrer na porfiria aguda
intermitente e na analfalipoproteinemia. Alleragoes da sensibilidade
podem iniciar-se nos membros supertores na deficiéncia de vitamina
BI2 e na neuropatia amiléide do tipo Rukavina. Em neuropatias
multifocais confluentes, que na sua progressio podem desencadear
uma polineuropatia assimétrica, pode haver sitios preferenciais para
a localizagio do processo. Na hanseniase hi fortes evidéncias de
que os bacilos preferem tecidos mais frios. Dai uma preferéncia
por nervos superficiais ¢ distais.

A chamada polineurite cranial pode significar uma forma clinica
de apresentagio da SGB.

Em certas polineuropatias pode haver preferéncia por determi-
nadas populagdes de fibras nervosas. Tal preferéncia ¢ denominada
seletividade funcional. Na maioria. contudo, ha lesio de fibras
grossas (com mais de 7 wm de didmetro) ¢ finas (com didmetro
menor que 7 wm), sensitivas, motoras e autonomicas. O comprome-
timento das fibras autonomicas, embora predominante em algumas
neuropatias. habitualmente estd associado ao das fibras mielinicas
finas em neuropatias com predominio de comprometimento deste
tipo de fibras (Quadro 171.17)

MONONEUROPATIAS. comprometimento de uma raiz nervosa
¢ uma mononeuropatia no sentido amplo. Tal comprometimento
|1ml|: SEr Sensilivo, motor ou sensitivo-motor. na xicpcmlénum de a
lesdo envolver exclusivamente a raiz motora ou sensitiva ou ambas.
Em tais casos pode haver comprometimento parcial de mdsculos
supridos pela raiz lesada. Este comprometimento €, na maioria das
vezes, subclinico e detectivel pela eletroneuromiografia (ENMG
ou EMG). O quadro clinico predomina nos miasculos para os quais
a raiz emite mais fibras nervosas.

Ao longo do seu percurso os nervos periféricos emitem ramos
motores ¢ fibras autonomicas eferentes e podem receber fibras sen-
sitivas ¢ autondmicas. Por essa razio. as mononeuropatias podem
apresentar sinais ¢ sintomas diferentes de acordo com o sitio da
lesdo ao longo do referido percurso, Foge ao escopo do presente
capitulo tal detalhamento; todavia, para exemplificar tal possibili-
dade, descrever-se-io os sinais ¢ sintomas de dois diferentes sitios
de compressdo nos nervos ulnar ¢ mediano.

Sindrome Radicular L5. Ocorre, por exemplo. associada a
hérnia de disco entre as vértebras L4 ¢ LS. Na lombociatalgia L5
a dor se irradia postero-lateralmente na regido glitea e na regiio
lateral da coxa ¢ dntero-lateral da perna ¢ dorso do pé até o halux.
O sinal de Laségue pode estar presente, Pode haver parestesias no
hdlux e déficit na dorsiflexio do hilux e/ou do pé (Fig. 171.65)
(ver Coluna Vertebral).

Sindrome Radicular $1. Ocorre. por exemplo, associada a hérnia
de disco entre as vértebras L5 ¢ S1. Na lombociatalgia S1 a dor se
irradia através da face posterior da regiao glitea, da coxa e da perna
¢ pela borda lateral do pé. O sinal de Lasegue pode estar presente.
Pode haver parestesias na borda lateral do pé. hiporreflexia ou
auséncia do reflexo aquileo e dificuldade para caminhar na ponta
do pé do lado da dor (Fig. 171.66).

QUADRO 171.17 Seletividade do
Comprometimento de Determinadas
Populagées de Fibras Nervosas nas
Neuropatias Periféricas

NEUROPATIAS MISTAS (SENSITIVO-MOTORAS)

PREDOMINIO DE COMPROM

.

'IMENTO MOTOR

Sindrome de Guillain-Barré

Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatéria
cronica

Porfiria

Intoxicagio por chumbo

Difteria

Neuropatia sensitivo-motora hereditiria dos tipos L e [l

PREDOMINIO DE COMPROMETIMENTO SENSITIVO

.

Hanseniase

Diabetes mellitus

Amiloidose

Deficiéncia de vitamina B12
Neuropatia sensitiva hereditdria
Ataxia de Friedreich

AS TRES POSSIBILIDADES ANTERIORES

Neuropatias periféricas parancopldsicas

PREDOMINIO DE COMPROMETIMENTO NO SISTEMA
NERVOSO AUTONOMO

Amiloidose

Diabetes mellitus
Sindrome de Riley-Day (associada a auséncia congénita da
sensibilidade i dor)

Fig. 171.65 Trajeto da dor cistica consequente a compressiao da raiz

ES5.




Fig. 171.66 Area de irradiagio da dor decorrente de compressio da
raiz S1.

Sindrome Radicular C6. Comprometimento da raiz entre as
vértebras C5 e C6, caracterizado por dor na face lateral do pescogo,
borda medial da omoplata, face lateral do braco e dorso do antebrago,
parestesias no polegar e indicador, diminui¢io do reflexo bicipital
e déficit de forga muscular no biceps (Fig. 171.67).

Sindrome Radicular C7. Compressio da raiz entre as vértebras
C6 e C7. na qual a dor ¢ péstero-medial, paralelamente ao trajeto

Fig. 171.67 Area de irradiagio da dor decorrente de compressao da
raiz C6.

DOENCAS DO SISTEMA NERVOSO

da dor na sindrome radicular C6. Pode haver parestesias no indi-
cador e médio, déficit de forga muscular no triceps e aboli¢ao do
reflexo tricipital.

Paralisia Facial Periférica. Caracteriza-se pela paralisia dos
movimentos dependentes do nervo facial do lado da lesio. O
paciente nio enruga a testa, ndo fecha o olho (lagoftalmia) e nio
pisca do lado lesado; a boca desvia-se para o lado sio, principal-
mente ao se mostrarem os dentes; nio assobia e o platisma nio
se contrai. Quando tenta fechar os olhos, o globo ocular gira para
cima, deixando a esclerdtica exposta: ¢ o chamado sinal de Bell,
Distidrbio sensitivo estd limitado a hipo- ou anestesia parciais no
conduto auditivo externo ou na regiio da orelha a ele adjacente.
O paciente pode relatar parestesias na hemiface paralisada. Pode
haver hiperacusia para sons agudos, lacrimejamento e hipogeusia,
na dependéncia da localizagio da lesdo, se antes ou depois da
emergéncia dos ramos para o musculo do estribo, para a glindula
lacrimal e a da corda do timpano. Dor retroauricular pode preceder
0 aparecimento da paralisia. Paralisia facial periférica ocorre por
comprometimento do tronco do nervo facial apds sua emergéncia
no angulo pontocerebelar. O nervo é mais freqiientemente lesado
no interior do seu canal no rochedo.

O nicleo do nervo facial recebe fibras corticonucleares (pira-
midais) responsiveis pelos impulsos da motricidade voluntdria. H4
somatotopia nesse niicleo com conjuntos de neurénios responsiveis
pela inervagao dos misculos de cada um dos 3 andares da face. Os
neuronios responsiveis pelos movimentos do andar superior (regido
frontal) recebem fibras do cortex motor de ambos os hemisférios
cerebrais, enquanto os responsdveis pelos movimentos dos andares
médios e inferiores recebem predominante e quase exclusivamente
fibras do cértex motor do hemisfério contralateral. Em decorréncia
disso, uma lesdo da via piramidal provoca diminui¢do dos mo-
vimentos dos andares médio e inferior contralaterais da face. O
paciente fica com a boca desviada contralateralmente i lesdo, com
preservagiao dos movimentos da regido frontal e capacidade para
fechar os olhos. E a chamada paralisia facial central.

Mononeuropatia do Nervo Radial. A paralisia do radial mani-
festa-se por perda da forga dos extensores do carpo e dos dedos da
mao, com impossibilidade de extensio da mio e dedos. A atitude
do membro superior na prova dos bragos estendidos ¢ bastante ca-
racteristica: mao caida. em cabega de cisne. O déficit sensitivo. se
houver, € restrito a pequena drea na regido do primeiro interosseo
dorsal (Fig. 171.68).

Mononeuropatia do Nervo Ulnar. O quadro clinico nas lesdes
nio-agudas inclui. inicialmente, dificuldade em manter o quinto

Fig. 171.68 Paralisia do nervo radial. Queda da mio contra a gravi-
dade. A area tracejada corresponde a de anestesia; a pontilhada, a
de hipoestesia.
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quiroddctilo aduzido e unido aos outros dedos, com parestesias
em sua polpa. A seguir, observa-se: déficit da adugdo e abdugio de
todos os dedos; perda da sensibilidade da borda cubital da mio e
nos dois dltimos dedos, os quais se mantém em semiflexio (garra
cubital); finalmente. hd atrofia dos interdsseos e da eminéncia
hipotenar (Fig. 171.69). Quando a lesido ocorre nos limites entre a
mao ¢ o antebrago, na sua passagem pelo tinel cubital, a hipoestesia
nio avanga para drea extensa do dorso da mio (Fig. 171.69). Se a
les@io completa ocorre no cotovelo ou nos ter¢os médio e proximal
do antebrago, a drea de perda de sensibilidade no dorso da mio ¢é
maior, uma vez que os fasciculos do ramo cutineo dorsal do nervo
ficam comprometidos.

Paralisia do Nervo Mediano. Quando a lesio do nervo ocorre
no tinel do carpo (préxima ao limite entre a mio e o antebrago) hé
diminuigio da forga para 0 movimento de pinga do polegar, atrofia
da eminéncia tenar e anestesia palmar ¢ dos trés primeiros dedos.
(Fig. 171.70). Quando o nervo ¢ lesado em sua porgiio proximal

Fig.171.69 Alteracoes da sensibilidade decorrentes da lesiao do nervo
ulnar. A drea tracejada corresponde a de anestesia; a pontilhada, a
de hipoestesia.

B

Fig.171.70 Alteragoes da sensibilidade decorrentes da lesio do nervo
mediano. A drea tracejada corresponde a de anestesia; a pontilhada,
a de hipoestesia.

A

Fig. 171.71 Alteragoes da sensibilidade decorrentes da lesao do
nervo fibular comum. A drea tracejada corresponde a de anestesia;
a pontilhada, a de hipoestesia.

no antebrago, e antes da origem do seu ramo, denominado nervo
interésseo anterior, pode haver fraqueza para a flexdo das falanges
distais do primeiro, segundo e terceiro quiroddctilos e para a pro
nagio do antebraco, que se soma aos sinais observados na lesao ao
nivel do tinel do carpo

Paralisia Fibular Comum. Na paralisia completa do nervo
fibular pode ocorrer perda de sensibilidade na drea ilustrada pela
Fig. 171.71, associada a déficit para a eversiao e dorsiflexio do pé
e dos artelhos.

MULTINEUROPATIAS. Multirradiculopatias e plexopatias sao
multineuropatias no sentido amplo. A distribui¢do do compro
metimento, eventualmente associada a determinados sintomas
pode, por si s6. ser diagnostica ou quase diagnostica de algumas
multineuropatias.

Multirradiculoneuropatias. Podem ser exemplificadas pela
sindrome da cauda eqiiina. As raizes dentro do canal raquidiano
sio comprometidas por diferentes fatores etiolégicos (neoplasias
por exemplo). Ocorre lombociatalgia bilateral assimétrica, déficit
motor assimétrico nos membros inferiores, anestesia no perineo
(anestesia em sela), retengdo urindria e fecal ¢ aboligdo dos refle
xos aquileos

Plexopatias. Na amiotrofia diabética hd nitida preferéncia pelo
territono inervado pelo plexo lombossacral. Na amiotrofia neurdlgica
(sindrome de Parsonage ¢ Turner) ha evidente preferéncia pe
musculos do ombro ¢ do brago. Em contraposi¢io, na chamada
“sindrome do desfiladeiro tordcico™, o comprometimento predomina
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nos misculos e territorios inervados por nervos oriundos do plexo
braquial baixo (C7, C8 e T1).

Multineuropatias de Nervos Cranianos. Na sarcoidose hi
preferéncia de comprometimento de nervos cranianos.

DIAGNOSTICO

O diagnoéstico das neuropatias implica uma série de passos
E recomendavel que tais passos sejam seqiienciais, embora cir
cunstancias e caracteristicas de determinados casos nem sempre o

permitam. Tais passos estdo especificados a seguir




/. Anamnese: antecedentes familiares e pessoais (diabetes, porfiria,
alcoolismo, exposicio a t6xicos, profissio. uso de medicamentos
e questdes relativas aos sintomas definidos nos itens Glossério.
Manifestages Clinicas e Distribuigio do Comprometimento).
Exame da pele, dos faneros. do trofismo e dos diferentes sistemas.
precedido pela medida dos sinais vitais.

Exame neurol6gico geral. destacando-se a avaliagdo da forga
muscular através das manobras de contra-resisténcia e defici-
tarias. Estas devem incluir os seguintes movimentos: flexio e
extensdo dos artelhos e dos pés: inversio ¢ eversio: flexio e
extensio da perna e da coxa: abdugio, adugio e rotacoes interna
e externa da coxa; adugdo e abdugiio de quiroddctilos e flexido e
extensio de suas falanges: pronagio. supinagio do antebrago;
flexdo e extensao do punho, do antebrago e do braco: flexio.
extensao, adugdo e rotagio interna e externa do brago e flexio.

2

extensdo e rotagoes do pescogo. Destaque deve ser dado a ins-
pecio e palpagio de nervos periféricos, em particular do ulnar
no cotovelo e do fibular junto & cabega da fibula. Usar mapas de
sensibilidade e tabelas de fungoes motoras para ilustragio das
alteragtes encontradas. Apds esta etapa, o exame neurolégico
devera ser dirigido e particularizado de acordo com os achados:
por exemplo: evidéncia de comprometimento do nervo mediano
exige o estudo da forga de cada musculo por ele inervado e a
reavaliagio da sensibilidade em seu territério especifico. A
avalia¢do neuroldgica nas neuropatias tem a finalidade ndo s6
de determinar se ha ou ndo neuropatia, mas também determinar
o sitio da les@o ou lesoes. Nio basta saber qual nervo ou quais
nervos estao afetados. E também necessario determinar o sitio
exato da lesdo ou lesoes ao longo de tais nervos.

4. Eletroneuromiografia (ENMG ou EMG).

O exame do liquido cefalorraquidiano pode ser necessdrio.

Exames laboratoriais gerais: hemograma. velocidade de he

mossedimentagdo, glicemia (curva glicémica em alguns casos),

exame de urina (“simples”, “parcial” ou “rotina’

uréia e creatinina,

Investiga¢io mais especifica para determinadas etiologias,

como a dosagem de vitamina B 12, seus metabdlitos ou o teste

de Schilling. Investigagio para detec¢io de doengas sistémicas

as quais podem associar-se neuropatias periféricas.

8. Estudo molecular. Testes moleculares podem ser feitos. apos
extragio e amplificagio do DNA de linfécitos circulantes, para
a verificaglio de delegdes. duplicagoes. expansoes, mulagoes
pontuais, fragoes antigénicas ou seqiiéncias bacilares (na hanse
niase, particularmente). Significativo contingente de neuropatias
hereditdrias pode ser diagnosticado através de testes moleculares,

t

6

. dosagens de

limitando a indicagio de bidpsia de nervo

9. Bidpsia de nervo periférico: o preferido ¢ o nervo sural (2 cm
acima do maléolo externo). Além da andlise convencional ao
microscopio de luz, que deve incluir avaliagdo de cortes semi-
finos, pode ser necessdrio o uso de outras técnicas: mensuragio
da densidade das fibras mielinicas, construgio de histogramas
de didmetro de fibras e do indice G (este resulta da comparagio
do didmetro da fibra com o do axénio, para determinar se uma
neuropatia ¢ axonal ou desmielinizante); imuno-histoguimica e
dissociagiio de fibras. Pode-se extrair DNA do nervo periférico
biopsiado para realizagdo das avaliagdes discriminadas no item
8. Em alguns casos € necessdria a microscopia eletronica. A
bidpsia de nervo é mais utilizada para diagndstico de multineu-
ropatias, particularmente no nosso meio para o diagnéstico da
hanseniase.

Mesmo havendo o diagnéstico clinico de neuropatia periférica,
a ENMG deve ser realizada porque pode identificar outros nervos
comprometidos subclinicamente, e o diagnéstico clinico de mono-
neuropatia passar a ser o clinico-eletrofisiolégico de uma multi-
neuropatia. Além disso, uma polineuropatia pode ser clinicamente
simétrica e a ENMG determinar que se trata de polineuropatia
assimétrica. As informagdes oferecidas pela ENMG., que permitem

1211

DOENCAS DO SISTEMA NERVOSO

diagndsticos topogrificos mais corretos, sio importantes para o
diagnéstico etiol6gico.

A ENMG ¢ capaz de definir. com precisio que niio se obtém
através do exame neurolGgico, se a neuropatia tem cardter axonal
ou desmielinizante. Tal defini¢do, embora funcional, corresponde a
diagnéstico em nivel microscépico. Além do mais, o exame permite
que se defina se a lesdo é radicular ou multirradicular. pos-ganglionar
(em referéncia aos ginglios das raizes dorsais), plexual. de nervo
misto ¢ eventualmente, através de procedimentos especiais, se estd
localizada nas terminagoes axonais. Pode definir, também. o sitio
especifico de localizagio da lesdo ao longo do nervo.

MONONEUROPATIAS. Nas mononeuropatias (Fig. 171.71), a
ENMG confirma o diagnéstico e pode definir, com precisio maior
do que o exame neuroldgico. a localizagio da lesdio e caracterizi-
la como axonal ou desmielinizante. Por exemplo: a compressio
do nervo fibular contra o seu leito, adjacente 4 cabeca da fibula,
durante uma cirurgia em posigdo ginecolGgica. pode conduzir 4
paralisia da dorsiflexio do pé com perda de sensibilidade na drea
ilustrada na Fig. 171.71. Se a ENMG indicar que o comprometi-
mento ¢ desmiclinizante, a conduta serd expectante, associada a
fisioterapia passiva e ativa, prevendo-se recuperagdo paralelamente
a0 processo de remielinizagdo. Se houver uma secgio traumdtica
no mesmo nivel. a ENMG evidenciard blogueio de condugio entre
os segmentos proximal e distal & secgdo ¢ neuropatia axenal no

segmento distal. A conduta serd cirdrgica.

MULTINEUROPATIAS. A defini¢io do diagndstico etiolégico
das multineuropatias axonais depende fregiientemente da biépsia
de nervo ou da bidpsia de nervo e misculo. Com maior freqiiéncia
biopsia-se o nervo fibular superficial e 0 misculo subjacente, uma
vez comprovado o comprometimento do nervo clinica ou eletro-
fisiologicamente.,

POLINEUROPATIAS. A extensa gama de fatores etioldgicos nio
permite o detalhamento das polineuropatias.

Os algoritmos constituem simplifica¢do para fins didéticos, e os
diferentes passos ndo podem ser tomados como caminho absoluto
para o diagndstico das neuropatias periféricas (NPs). Situacdes
especificas podem obrigar 0 médico a seguir outros caminhos.

NOSOLOGIA E DIAGNOSTICO ETIOLOGICO
DAS NEUROPATIAS PERIFERICAS
(QUADRO 171.18)

CAUSADAS POR AGENTES FiSICOS E ISQUEMIA. Os troncos
dos nervos periféricos podem ser comprimidos em sitios anatdmicos
mais estreitos e rigidos de maneira isolada. Lesoes de tais troncos
por traumatismos ¢ neoplasias podem ocorrer. Tais compressdes
habitualmente sio cronicas. com flutuagoes de intensidade, e o
desencadeamento da lesiio niio se deve exclusivamente a elas, mas
também a outros fatores, tais como o estiramento e a angulagiio do
nervo na passagem pelos referidos sitios anatémicos, e a possiveis
alteragdes estruturais das paredes dos vasos que suprem os nervos. O
somatdrio do fator mecénico, com isquemia e estiramento do nervo.
seria, em Gltima andlise, responsdvel por suas alteragdes estruturais
nos encarceramentos cronicos. Em tais encarceramentos pode predo-
minar a desmielinizagdo e. de acordo com a gravidade. pode haver
lesido axonal com degeneragio walleriana e perda de fibras.

As lesdes localizadas no nervo periférico de origem mecinica
podem ser denominadas neurapraxia se ocorrem de maneira aguda
¢ transitoria. sem que haja lesdo estrutural do nervo periférico. Tais
lesdes provocam um blogueio de condugio nervosa 3 ENMG, com
preservagio da velocidade de condugio distalmente i localizacio da
lesdo. Niio hd desnervagio, e a recuperagdo do blogueio, paralelizan-
do a recuperagdo clinica, ocorre em dias ou semanas. Axonotmese
significa interrupgdo de axonios com preservagio da estrutura do
nervo. Ocorre degeneragio walleriana e ha desnervacdo. Cessado
o fator lesivo os axdnios voltam a crescer, havendo reinervagio
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QUADRO 171.18  Neuropatia(s) Periférica(s)
Segundo a Sua Etiologia

/. Causadas por agentes fisicos e isquemia
Compressivas e por encarceramento
Por estiramento
[squémicas
Resultantes de feridas penetrantes
Associadas a fraturas
Associadas a inje¢oes
Secundadrias a vibragdes
Por resfriamento
Induzidas por irradiagio
Por choque elétrico
Pelo calor e ultra-som
2. Determinadas geneticamente
Doenga de Charcot-Marie-Tooth (sensitivo-motoras
hereditarias)
Neuropatias hereditdrias focais recorrentes (com
suscetibilidade & compressio)
Neuropatias sensitivo-autondmicas hereditdrias
Doenga de Refsum
Neuropatias porfirinicas
Doenga de Fabry
Nas deficiéncias de lipoproteinas
Outras neuropatias hereditdrias
3. Associadas com doengas sistémicas
Alcodlico-carenciais
Diabética e hipoglicémica
Nos comprometimentos da fungdo da tirGide, hipofise, rins,
figado, respiratéria cronica e da doenga critica
Nas neuropatias associadas as gamopatias monoclonais e na
sindrome de POEMS
Amiloidose
4. Infecciosas e inflamatérias e associadas
Doencas virais
Hanseniase
Diftérica
Doenga de Lyme
Parasitica
Sarcoiddtica
Vasculitica
Herpética
3. Imunologicamente determinadas
Sindrome de Guillain-Barré
Polirradiculoneuropatia cronica inflamatéria desmielinizante
Neuropatia sensitivo-motora multifocal
Neuropatia motora multifocal
Poliganglionopatias sensitivas inflamatérias
nio-paraneoplisicas
6. Neuropatias associadas a agentes t6xicos exogenos
Devidas a agentes industriais
Causadas por metais
Devidas a drogas
Associadas a neoplasias sistémicas
Paraneopldsicas
Devidas a linfomas, leucemias e policitemia vera
8. Tumores dos nervos periféricos

n

~

progressiva das estruturas deles dependentes. Inicia-se pelas mais
préximas & localizagdo da lesdo. Neurotmese significa interrupgio
dos ax6nios com secgio completa do nervo ou desestruturagio do
tecido conjuntivo do nervo no local da lesdo. Em tal caso a recu-
40 pode ndo ocorrer ou é parcial, porque os axénios crescem
amente, muitos deles ndo alcancando o coto distal. Exemplo

tipico de neurapraxia é a “perna que dorme™, quando o individuo

ficamuito tempo com as pernas cruzadas em determinadas posigoes.
Em tais casos provavelmente ocorre isquemia que se¢ associa a perda
de sensibilidade e sensagio de formigamento. Quando a perna é
descruzada — a compressio é desfeita — pode haver intensas e
desagraddveis parestesias, consideradas pos-isquémicas. Lesdes
mecinicas agudas do nervo poderiam também desencadear edema
periaxonal e mielinico e em tais casos a recuperagao ocorre em horas,
Na paralisia do sdbado 2 noite, na qual a compressao do nervo se
faz durante muitas horas, ocorre desmielinizagdo, provavelmente
pelo efeito mecénico direto da compressio, e a recuperacdo pode
demorar entre 7 e 17 semanas, tempo necessdrio para que ocorra
remielinizagio.

No Quadro 171.18 estio especificados virios tipos de lesoes que
podem ser causadas por agentes fisicos e isquemia. As patogenias e
fisiopatologias dessas lesdes sio complexas e com especificidades
para cada tipo de lesdo. A tarefa de determinar se o tratamento deve
ser clinico ou cirtrgico € da algada do neurologista, coadjuvado
pelo eletromiografista, e do cirurgido especializado no tratamento
de lesoes do nervo periférico.

NEUROPATIAS COMPRESSIVAS E POR ENCARCERAMENTO. Os
nervos sao mais suscetiveis a compressio quando hd uma neuropa-
tia comprometendo o sistema nervoso periférico difusamente. Os
nervos de pacientes diabéticos, por exemplo, sio mais suscetiveis
a4 compressio, quando comparados com os de nio-diabéticos. Em
determinados sitios anatdmicos, rigidos e estreitos, o nervo é mais
suscetivel a lesdes. Trata-se de neuropatias por encarceramento,
Tais neuropatias podem ser agravadas pela concomitincia de do-
engas sistémicas, tais como diabetes, hipotiroidismo, acromegalia,
hanseniase ou por gravidez.

Os sinais e sintomas das lesdes nervosas focais, a seguir referidas,
foram descritos no item Mononeuropatias.

Causas de Radiculopatias. As sindromes radiculares isoladas
tém como causa mais freqiiente a hérnia de disco. A raiz nervosa
costuma ser comprimida pelo niicleo pulposo de um disco interver-
tebral herniado. Estreitamento do forame de conjugagdo e neoplasias
podem também comprometer a raiz nervosa.

A ENMG ¢ fundamental para determinar a raiz lesada. A inten-
sidade dessa lesdo e o seu agravamento podem ser determinados
através de exames subsegiientes.

A radiografia simples da coluna ¢ indispensdvel, mas é importante
salientar que uma radiografia normal ndo afasta a possibilidade de
hérnia de disco. A tomografia computadorizada da coluna vertebral
mostra o disco herniado. A ressonincia magnética é, nos dias de
hoje, o exame de eleigdo porque permite a visualizacdo das raizes,
da medula e do disco intervertebral.

Causas de Plexopatias. As plexopatias guase sempre sao trau-
miticas ou por encarceramento. O plexo braquial ¢ 0 mais exposto
a traumatismos abertos ou fechados —, os quais determinam
lesoes diretas ou por distensio.

Uma condi¢io freqiiente é a distensio do plexo braquial nos
partos com apresentagio de ombro. Nestes casos, hd lesio do tronco
superior que causa paralisia do ombro a misculos proximais do
membro superior. As leses do plexo braquial sdo de dificil recupe-
ragao pelo fato de que quase sempre hd distensiio e, eventualmente.
avulsdo de raizes.

As raizes C8 a T1 podem ser encarceradas nas proximidades
da sua origem. Costela cervical ou trave fibrosa entre a apdfise
espinhosa da vértebra C7 e a inser¢do do misculo escaleno na
primeira costela podem desencadear o encarceramento, que em tal
topografia constitui a sindrome do desfiladeiro tordcico. Pode haver
dor no membro superior com atrofia e hipoestesia na face medial do
antebrago. Esta pode incluir a face medial dos 2/3 distais do brago
até os dedos minimo e anular. A ENMG € necesséria para afastar
possibilidades de sindromes do tinel do carpo e do tinel cubital.

Causas de Paralisia Facial Periférica. E a mais freqiiente das
mononeuroterapias agudas. Sdo causas de paralisia facial perifé-
rica: neoplasias, traumatismos (fraturas do rochedo). cirurgia (do
angulo pontocerebelar ou no rochedo). Em criangas, 0 nervo pode




ser comprometido por contigiiidade nas otites médias. A mais
[regiiente das paralisias faciais periféricas € a de instalagio aguda,
sem causa aparente (que o leigo associa ao resfriamento da face)
e de regressdo espontanea. E a chamada paralisia facial de Bell
(idiopdtica). Poderia ser causada por processo inflamatério (viral?
auto-imune?) do nervo facial durante seu trajeto intrapetroso. A
lesdo pode causar diferentes intensidades de dano ao nervo. Mais
freqiientemente ocorre neurapraxia. documentdvel pela ENMG.
Em tais casos, hd recuperag¢io completa em 80% dos casos nas
semanas que se seguem a paralisia. Quando hd axonotmese, a
reinervagdo muscular poderd ser feita por fibras que originalmente
mervam outros musculos. Esse tipo de reinervagio explica por que
algumas pessoas que tiveram paralisia facial periférica ao mover a
comissura labial do lado lesado apresentam fechamento da pédlpebra
do mesmo lado (sincinesias). Paralisias faciais periféricas sdo mais
fregiientes em diabéticos e podem ser a primeira manifestagio do
diabetes mellitus, sendo recomendada a investigagio da doenca em
todos os casos. A EMG pode determinar a intensidade da lesio e
indicar o progndstico.

Lesdes do Nervo Radial. O nervo radial pode ser comprome-
tido nos traumatismos do brago mais fregiientemente quando hd
fratura da didfise do imero. no ponto em que o nervo circunda o
0ss50. Na maioria dos casos essa paralisia é idiopdtica. O paciente
amanhece com a paralisia instalada unilateralmente, sem dor e sem
parestesias. Geralmente o paciente ingeriu bebida alcodlica na noite
da instalagdo do quadro. Considera-se que a compressdo do nervo
provoque desmielinizagio segmentar, com o conseqiiente blogueio
de condugdo. Essa é a denominada “paralisia do sdbado a noite™,
cuja recuperagdo 0COITE em semanas.

Causas de Lesoes do Nervo Ulnar e Sindrome do Tunel Cubital.
O nervo ulnar pode ser comprometido na axila nas pessoas que
usam muletas, mas o local em que mais vezes ¢ comprometido é
no cotovelo, seja por traumatismos locais com fratura, por encarce-
ramento na sua goteira ulnar no timero ou na hansenfase. Trauma-
tismos no cotovelo, tais como os que ocorrem durante a anestesia
geral, durante o repouso prolongado no leito ou o trabalhar com
apoio continuo do cotovelo sobre a escrivaninha, sdo fatores que
favorecem o encarceramento. A palpagiio do nervo imediatamente
a montante da goteira pode surpreender espessamento uniforme ou
em nodulos, o que € altamente sugestivo de hansenfase. Dor ao nivel
do cotovelo e antebrago e parestesias na polpa digital do minimo
podem ser as queixas iniciais. Diminui¢do da forga muscular no
dedo minimo, que se mantém um pouco abduzido e nio fica unido
aos outros dedos, ocorre a seguir. Na medida em que vai havendo
agravamento, os dedos anular e minimo se pdem em flexdo com
sensibilidade diminuida e déficit de forga de abdugiio e adugio dos
outros dedos (Fig. 171.69).

Outro sitio do encarceramento do nervo é o tinel cubital (canal
de Guyon, no punho). O diagnéstico é feito através da ENMG, que
pode confirmar a lesio do nervo e manter os territérios de outros
nervos intactos ¢ evidenciar redugio de velocidade de condugio
ou bloqueio de condugio no sitio afetado. Em casos mais graves
pode haver lesdo axonal.

Sindrome do Tinel do Carpo e Outras Lesées do Nervo Me-
diano. O nervo mediano ¢ passivel de ser atingido por traumatismos
do antebrago. em particular os perfurantes. Entretanto, a causa
mais comum de neuropatia do mediano é o seu encarceramento
quando da sua passagem pelo tinel do carpo, sob o retindculo dos
flexores do punho — a denominada sindrome do tinel do carpo,
quase tdo freqiiente quanto a paralisia de Bell. A sindrome pode ser
isolada ou estar associada a doengas sistémicas. O winel pode ser
estreitado por hipertrofia do tecido conjuntivo e edema do nervo.
Pode haver fatores que alteram as dimensées do tinel, como acro-
megalia, mixedema, amiloidose, artrite reumatdide, tenossinovites,
traumas locais, gravidez, osteoartrose do punho, neoplasias, lin-
fedema. Contudo, a sindrome do tinel carpiano pode ocorrer sem
qualquer causa aparente, incidindo preferencialmente em mulheres
de meia-idade e em trabalhadores manuais (lavadeiras de roupa,

ordenhadores, trabalhadores com perfuradoras, digitadores). Pode
ser uni- ou bilateral. O quadro clinico inicia-se com parestesias
numa ou nas duas mios, quando a pessoa acorda do sono noturno.
E fregiiente o despertar noturno dos pacientes com acroparestesias
do lado afetado, provavelmente devidas ao fator isquémico, que
se agrava ou € desencadeado de acordo com a posi¢io do membro
superior ao dormir. Fechando ou abrindo as mios repetidamente,
as parestesias desaparecem. A sindrome inicia-se com parestesias
do tipo formigamento que, com o passar do tempo. tendem a
ser constantes. Posteriormente aparece dor ao nivel do punho e
diminuigiio da forga no movimento de pinga do polegar. Dor tipo
choque ou faisca, ou dor continua no punho, com irradiacio distal
e também retrogradamente para o antebrago, pode ocorrer. A pal-
pagio do nervo mediano ao nivel do tinel do carpo pode ser muito
dolorosa. A percussio ao nivel do tinel com o martelo de reflexos
pode desencadear dor, sensacdio de choques ¢ parestesias locais
ou ao longo do percurso do nervo no antebrago. Esse é o chamado
sinal de Tinel. A flexiio de uma méo contra a outra pode provocar
dor, caracterizando o sinal de Phallen. Ambos os sinais sio tipicos
da sindrome. Tardiamente, hd anestesia palmar dos trés primeiros
dedos e atrofia da eminéncia tenar (Fig. 171.70).

A eletroneuromiografia é o principal recurso diagnéstico, mos-
trando o retardo na velocidade de condugio do nervo ao nivel do
punho, contrastando com velocidade de condugio normal distal
e proximalmente aquele ponto, quando a lesdo ¢ exclusivamente
desmielinizante.

Lesdes do Nervo Fibular. A paralisia do nervo fibular é a
mononeuropatia mais comum dos membros inferiores. As causas
mais importantes sdo os traumatismos, a compressio direta durante
cirurgia ginecoldgica ¢ a hanseniase. Algumas afecgdes como a
hanseniase, a poliarterite nodosa ¢ o diabetes podem provocar
paralisias isoladas ou mualtiplas (Fig. 171.71).

Sindrome do Tunel do Tarso. O nervo tibial posterior alcanga a
regido plantar através do retindculo de modo semelhante ao nervo
mediano no punho. Encarceramento pode ocorrer nesse local, pro-
vocando deméncia, dor e formigamento na regido plantar. O quadro
piora com a inversio do pé, normalmente 4 noite.

O exame neuroldgico pode evidenciar déficit do abdutor do
hdlux ¢ diminui¢do da sensibilidade na regido plantar ¢ artelhos.
A percussiio abaixo e atrds do maléolo medial pode provocar dor
tipo choque (sinal de Tinel).

Meralgia Parestésica. A meralgia parestésica corresponde 2
sensagio de dorméncia, formigamento ou, as vezes, algo mais des-
confortdvel, como dor e dor em pontadas, na regido antero-lateral
da metade inferior da coxa. Pode ser uni- ou bilateral. Resulta do
encarceramento do nervo no dngulo entre o ligamento inguinal
e a sua inser¢do na espinha iliaca antero-superior, facilitado por
abdome protruso ¢ ortostatismo. O exame neurolégico demonstra
apenas discreta alteragiio sensitiva local.

NEUROPATIAS SECUNDARIAS A ISQUEMIA. As neuropatias
secunddrias a isquemia podem ser devidas a oclusiio de grandes,
médios ou pequenos vasos sangiifneos.

Virios fatores podem conduzir 2 oclusio aguda dos grandes
vasos, que, em porcentagem significativa de casos, se associa a
sinais e sintomas de neuropatia periférica. Dentre estes se destacam
aembolia arterial, compressdes vasculares e injegdes intra-arteriais.
Hd sindromes que sio tidas como de origem isquémica: a contratura
isquémica de Volkmann e a sindrome do tibial anterior.

As oclusdes cronicas dos grandes vasos estdo associadas a
doenga aterosclerdtica (aorta, artérias iliacas e seus ramos) ou i
tromboangiite obliterante. No caso de aterosclerose, os sinais e
sintomas podem ser distais e simétricos, simulando polineuropatia.
Na tromboangiite obliterante sdo, em geral, assimétricos e locali-
zados em um membro.

As doengas do tecido conjuntivo (artrite reumatéide, lipus erite-
matoso sistémico e poliarterite nodosa) atingem o sistema nervoso
periférico de maneira multifocal. Caracteriza-se aqui a chamada
mononeurite multiplex (comprometimento de dois ou mais nervos
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periféricos). Os nervos mais fregiientemente atingidos sio os nervos
fibulares, radiais e ulnares.

Poliarterite Nodosa. Evidéncia clinica de neuropatia periférica
ocorre em cerca de 50% dos pacientes acometidos por poliarterite
nodosa. Alids. esta enfermidade pode manifestar-se, de inicio, pela
neuropatia periférica. As lesdes vasculares sio multifocais, mas a
neuropatia pode restringir-se a apenas um nervo periférico. Com
a evolugdo, hd participagio de muiltiplos nervos, configurando-se
uma multineuropatia ou mononeurite multiplex. Outras vezes, ji de
inicio, ocorre comprometimento de varios nervos periféricos.

Na fibra nervosa, 0 axénio sofre os efeitos da isquemia antes da
c€lula de Schwann. Resulta dai que a lesio multifocal na poliarterite
nodosa seja de cardter axonal. O comprometimento dos nervos pe-
riféricos ¢ tipicamente assimétrico. tanto nos membros superiores
quanto nos inferiores. O acometimento dos nervos fibular. ulnar e
radial chama bastante a atengdo.

O diagndstico diferencial deve levar em conta a neurite hansenia-
na, a artrite reumatéide e arterites associadas a outras colagenoses.
As arterites com neuropatias periféricas na artrite reumatdide cursam
em pacientes com quadros bem definidos. Sio eventos tardios e
ndo-iniciais, como 0s que ocorrem na poliarterite nodosa.

FERIDAS PENETRANTES, FRATURAS, ESTIRAMENTOS, IN-
JECOES E RESFRIAMENTO. Diferentes lesdes nervosas podem
ocorrer nos ferimentos penetrantes e nas fraturas, indo desde um
distirbio funcional, evidencidvel pela eletroneuromiografia, até
secgdo completa do nervo.

Nas lesdes por estiramento, grandes extensoes do nervo em
seus sentidos longitudinal e transversal podem ser danificadas.
dificultando o reparo. O plexo braquial ¢ particularmente suscetivel
a tais tipos de lesio.

O nervo cidtico é o mais comprometido em lesdes secunddrias
a injegdes. A extensio da lesdo, particularmente no sentido trans-
versal, estd na dependéncia da natureza da substincia injetada ¢
do sitio acometido. Inje¢des intrafasciculares desencadeiam lesoes
mais graves.

As lesdes por esfriamento do nervo, de acordo com sua gravidade,
podem desencadear desmielinizagio segmentar ou lesio axonal.
Provavelmente as fibras de menor calibre sofrem mais intensamente
os efeitos do frio do que as de grosso calibre.

Quando os membros sio expostos ao frio intenso ¢ por periodo
prolongado, comegam a ficar amortecidos e com menos lorga. Ini-
cialmente o exame neuroldgico evidencia redugio da for¢a muscular
¢ hipoestesia. A recuperagio da sensibilidade e da for¢a muscular é
em geral parcial, seguindo-se atrofia distal. Um ou mais meses apos,
podem-se observar recuperagio completa, esfriamento episédico
ou continuo do membro e elevagoes de temperatura. Pode ocorrer
hiperidrose. A sensibilidade pode recuperar-se completamente, mas
contraturas dos dedos dos pés tendem a permanecer.

NEUROPATIAS SECUNDARIAS A RADIOTERAPIA. Tal neuropatia
deve ser sempre lembrada nos pacientes irradiados com finalidade tera-
péutica. O compromelimento nervoso corresponde topograficamente ao
campo de irradiagiio. Entre os nervos cranianos. o primeiro ¢ o segundo
S0 muito sensiveis aos efeitos da irradiacio. e o seu acometimento
pode associar-se & encefalopatia por irradiagao da regido frontal. Os
outros centros cranianos sio pouco sensiveis i irradiagio.

O nervo lingual pode ser atingido na irradiagiio de carcinoma da
lingua. O intervalo entre a irradiagdo e o inicio das manifestagoes
clinicas varia, em geral, entre | e 14 anos.

O plexo braquial é particularmente exposto a irradiagdo, ¢ esta
se faz, em geral, visando a terapéutica do carcinoma de mama.
A neuropatia manifesta-se por dor intensa no brago e no ombro,
seguida por parestesia, hipoestesia ¢ hipo- ou arreflexia tendinosa
no membro superior. Déficits motores predominam no territério
de C5,Cé6e (7.

O plexo lombossacro pode ser lesado quando se irradiam a
regido pélvica ou linfonodos paraérticos (carcinoma de genitais
femininos ou masculinos). O espago de tempo entre a irradiagio e
0s sinais e sintomas varia entre 2 e 10 anos.

NEUROPATIAS SECUNDARIAS A CHOQUE ELETRICO. Os cleitos
do choque elétrico podem ser imediatos nos nervos proximos ao
sitio da descarga ou tardios. No iiltimo caso. virios meses apos a
descarga, pode haver amiotrofias predominantemente nos membros
inferiores.

NEUROPATIAS GENETICAMENTE DETERMINADAS
Doenca de Charcot-Marie-Tooth (CMT) ou Neuropatias
Sensitivo-motoras Hereditarias (NSMH). A doeng¢a de Charcot-
Marie-Tooth (melhor referida como sindrome de atrofia muscular
peroneal ou fendtipo(s) CMT ou doenca de CMT) foi descrita em
1886 por Charcot e Marie em Paris ¢ Tooth em Londres. E a neu
ropatia hereditiria de maior prevaléncia, calculada em 1 caso para
cada 2.500 pessoas. A caracteristica mais marcante do fendtipo ¢é
aatrofia de misculos dos membros inferiores. particularmente dos
peroneais. o que pode levar as pernas do paciente a apresentarem o
formato de garrafa de champanhe invertida. O diagndstico ¢ feito,
além da avaliagio clinico-neurolégica, através da ENMG e de testes

moleculares, tendo em vista o notdvel avango do conhecimento das
alteragdes genético-moleculares nos dltimos anos. O site http://
www.molgen.ua.ac.be/CMTMutations/default.cfmv contém dados
atualizados a respeito da genética molecular da doenga de CMT.
Atualmente a biépsia de nervo s6 é indicada excepcionalmente
quando hi suspeita da doenga de CMT.

CMT1 ou NSMH do Tipo | ou Atrofia Muscular Peroneal ou For-
ma Hipertréfica da Doenca de Charcot-Marie-Tooth. Autossomica
dominante. Inicia-se na primeira ou na segunda década de vida. Os
sintomas iniciais correspondem a dificuldades para andar ou correr.
Ha diminuigio simétrica da forga muscular, e atrofia é encontrada nos
musculos intrinsecos do pé, peritoneais e tibiais anteriores predo-
minantemente distal. Ao longo do tempo alteragoes semelhantes se
desenvolvem nos misculos dos membros superiores na maioria dos
pacientes. O comprometimento da sensibilidade ¢ menos intenso,
de localizagdo distal simétrica, e predomina a hipoapalestesia. Ha
pé cavo e dedos em martelo. Em certa porcentagem de pacientes
podem-se palpar nervos hipertréficos. Os reflexos aquileos estio
ausentes. Freqiientemente hd auséncia ou hiporreflexia dos reflexos
patelares e dos outros reflexos de estiramento. A progressdo ¢ lenta
¢ a biopsia do nervo sural evidencia neuropatia hipertréfica, havendo
formagdes em bulbo de cebola, desmielinizagdo e remielinizagio
segmentar, aumento da drea endoneural e reducio do nimero de
fibras de grande calibre. Os valores da velocidade de condugdo
nervosa motora estio reduzidos em mais do que 25% em relagdo
aos normais. O distarbio molecular mais comum na CMT] é a
duplicagiio do gene PMP-22 (de proteina da mielina periférica) no
locus 17p11.2, podendo ocorrer casos devidos a mutagoes de ponto
no referido gene. Em tal caso, a CMT] passa ser referida como
CMTIA. Sio denominados CMTIB, CMTIC ¢ CMTIX 0s casos
em que haja, respectivamente, mutagoes de ponto nos genes nos
loci: 1922-q23 (gene PMZ — de proteina zero na mielina): 16pl13.1
(gene LITAF fator alfa de necrose tumoral lipopolissacarideo
induzido); 10g21 (gene ERG2 - gene 2 de resposta de crescimento
precoce). S6 ndo sio disponiveis comercialmente, nos centros de
referéncia, os testes diagnésticos para CMTIC. A diferenciagio
entre as diferentes formas de CMT1 permite melhor caracteri Zagdo
da gravidade e do prognéstico do caso em estudo.

CMTX ¢ a denominagio de fendtipo similar ao CMT] ligado ao
cromossoma X. Os homens sio gravemente afetados em comparacio
as mulheres, pauci- ou assintomaticas. Nio ocorre transmissio de
homem para homem. As velocidades de condugio motoras estio
muito reduzidas, e nas mulheres reduzem-se na medida em que haja
redugdo da amplitude do potencial de a¢iio muscular composto. Pode
haver sinais de comprometimento transitério do sistema nervoso
central, tais como diminuigio de for¢a muscular, disartria e ataxia
transitérias e alteragdes da substincia branca & RM quando os pa-
cientes voltam de viagem a altas altitudes. E devida a mutagdes de
ponto no gene da conexina 32 (Cx32) ou no locus Xq24.




CMT2 ou NSMH do Tipo Il ou Atrofia Muscular Peroneal ou
Forma Neuronal da CMT. Autossomica dominante, a CMT2 constitui
cerca de 30% dos casos de CMT. Inicia-se mais freqiientemente na
segunda década ou em qualquer das décadas seguintes. Os achados,
lanto moltores guanto sensitivos, sio superponiveis aos da CMT1, os
nervos periféricos nao sio palpdveis e as deformidades dos pés e da
coluna espinhal sdo menos chamativas. Os casos nos quais ocorre
tremor foram referidos como doenga de Roussi-Lévy. A progressio
¢ lenta. O fenétipo CMT2, aparentemente, ¢ mais heterogéneo do
que 0 CMTI. podendo haver casos nos quais a perda sensitiva ¢é
extensa e intensa a ponto de se associar a ulceragbes plantares
(CMT2B). Comprometimento da musculatura das cordas vocais,
musculos intercostais e diafragma ocorre, com progndstico, quanto
ao tempo de vida, comprometido pela insuficiéncia respiratoria e
caracteriza o subgrupo CMT2C. A velocidade de condugio nervosa
motora ¢ normal ou discretamente reduzida. Os potenciais de agio
sensitivos estio reduzidos ou ausentes. A biopsia de nervo sural evi-
dencia redugio do nimero de fibras nervosas, predominando sobre
as de grande calibre brotamentos axonais, sem desmielinizagio.
Os estudos moleculares mapearam o CMT2 nos cromossomas |
(1p35-36, tratando-se do CMT2A), 3 (3q13-22, CMT2B). 7 (7p14,
CMT2D) e 12 (12¢24, CMT2C).

CMT3 ou NSMH do Tipo Ill ou Doenga de Déjérine-Sottas.
AutossOmica recessiva, trata-se de neuropatia hipertréfica com inicio
na infincia, tendo cardter progressivo. Os pacientes ndo atingem
estatura normal, havendo pé cavo e escoliose. A redugio de forga
muscular ocorre na infincia. Os nervos espessados com a presenga
de formagdes em bulbo de cebola indicam fregiientes desmielini-
zagOes e remielinizagdes. A conseqiiéncia eletrofisiolégica de tais
achados € a acentuadissima redugdo da velocidade de condugao
nervosa (menos de 10 metros por segundo). Ha hiperproteinorraquia.
A maioria dos casos € esporidica. Eventualmente pode resultar de
uma mutagio de novo de carater dominante. Mutagoes de ponto na
CMT3 foram referidas nos genes PMZ (locus 1q22-q23), PMP22
(17P11.2) ¢ EGR2 (locus 10g21-g22). No gene PMP22 ocorrem
mais delegdes do que mutagdes de ponto. O diagnéstico € possivel
através de testes moleculares disponiveis comercialmente.

CMT4. Autossdmica recessiva, inicia-se na infancia, tem cardter
progressivo e o paciente pdra de andar na adolescéncia. As condugoes
nervosas motoras situam-se entre 10 ¢ 20 m/s, ndo hda aumento de
proteinas no liguor e a bidpsia de nervo evidencia perda de fibras
nervosas, hipomielinizagdo e formagdes em bulbo de cebola. Ha
cerca de 10 loci cromossdmicos associados com o fenétipo; foram
identificados 5 genes, havendo pelo menos duas mutagoes diag-
nosticdveis comercialmente.

Neuropatia Hereditaria com Suscetibilidade a Compressao
(NHSP). Trata-se de neuropatia autossémica dominante na qual os
nervos periféricos sdo suscetiveis as lesdes por compressio, tragdo ou
encarceramento. Ocorrem episédios de mononeuropatias transitorias,
comprometendo diferentes nervos, mais fregiientemente o fibular,
o ulnar, o plexo braquial. o radial e o mediano. Habitualmente as
primeiras manifestagdes ocorrem na segunda década de vida e as
paralisias sio sibitas. Menos freqiientemente ocorrem sintomas
sensitivos, podendo haver mononeuropatias ou polineuropatias
sensitivas ou sensitivo-motoras progressivas. O paciente pode
apresentar o fendtipo CMT. Resulta, em 85% dos casos, de delegio
do cromossoma 17p11.2-12. na qual estd o gene PMP22, sitio da
duplicagdo da CMTIA. Mutagdes de ponto podem ser encontradas
entre os 15% de pacientes sem a dele¢do. A ENMG evidencia
prolongamento das laténcias motoras distais, redugio difusa dos
potenciais de agdo sensitivos e velocidade de condugiio reduzida
focalmente nos sitios de compressio. Podem ser encontradas alte-
ragdes eletrofisioldgicas em portadores assintomdticos. A bidpsia
de nervo evidencia a formacdo referida em inglés como “tomacula™
(acumulos localizados de mielina em forma de salsichas).

NEUROPATIAS PORFIRINICAS. De cariter axonal, as manifes-
tagOes clinicas iniciais sdo extremamente varidveis. Quando os
primeiros sinais e sintomas atingem a motricidade. o que ¢ mais
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frequente. podem-se observar paralisias ou paresias assimétricas ou
simétricas: de franco predominio ou exclusivamente proximal em
membros superiores: distal em membros superiores ou em dedos
da mio ou nos punhos; restritas a uma cintura escapular: proximal
ou distal em membros inferiores. Eventualmente a porfiria aguda
intermitente apresenta-se com a caracteristica paralisia ascendente
de Landry, simulando a sindrome de Guillain-Barré. Incoordenagiio
e tremores podem sobrepor-se aos déficits de forga muscular ou
preceder a eles. Com a evolugio. podem ser afetados os nervos
cranianos, especialmente o VII ¢ o X uni- ou bilateralmente.
Participagiio dos nervos motores oculares e dos misculos intrin-
secos oculares pode ocorrer. O comprometimento do XII, XI e VI
nervos cranianos ¢ menos freqiiente. Em geral, com a evolugio os
membros superiores sido afetados mais intensamente. Quando ha
predominio distal. sio mais atingidos os misculos dorsiflexores dos
pés e pododictilos e extensores do punho e dos quirodactilos. Hd
atrofia muscular, que se instala rapidamente, clara demonstragio do
componente axonal. Nio hd fasciculagdes. A palpagio das massas
musculares pode ser dolorosa. O comprometimento da musculatura
axial, incluindo a respiratdria. ¢ indicativo de gravidade do quadro
clinico. Os reflexos de estiramento podem ou nio estar abolidos.
Os reflexos aquileos podem estar preservados em contraposigio
aos demais, 0 que nido é habitual nas polineuropatias axonais.
A presenga do sinal de Babinski indica o comprometimento do
sistema nervoso central.

Dores lombares ou nos membros inferiores podem preceder
as manifestagbes motoras ou associarem-se a elas. Parestesias de
topografia inabitual em outras polineuropatias muito desagraddveis
podem localizar-se no pescogo, na regido gldtea, na face ou no
tronco. As perdas sensitivas podem ocorrer em luva ou bota, mas
podem ser bizarras: em “bermuda”, “cal¢@o de banho”. “manga de
camisa” ou “perna de bermuda”.

O comprometimento dos esfincteres vesical e anal é fregiiente.
Taquicardia, quando ocorre, € resistente a terapéutica. Convulsoes
ocorrem em cerca de 25% dos casos. O diagnéstico diferencial deve
levar em conta, principalmente, a sindrome de Guillain-Barré ¢ a
intoxicagdo por chumbo.

NEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR. A proteina amiloide
tem cardter fibrilar ¢ birrefringéncia dos depésitos amil6ides, corados
pelo vermelho-Congo. de cor verde a luz polarizada. A microscopia
eletrbnica é caracterizada pela presenga de fibrilas amiléides nio
ramificadas de 10 nm e é composta por camadas pregueadas i
difragiio pelos raios X. De inicio a doenga se manifesta por pares-
tesias ou hiperestesias nos membros inferiores. Na polineuropatia
amiloidética familiar, 3 proteinas andmalas podem ser depositadas
como amiléide nos tecidos: transtirretina, apolipoproteina Al e
gelsolina. O fendtipo varia de acordo com a proteina depositada.
havendo dois principais fenétipos neuropdticos, conforme a lo-
calizacido e o tipo do aminodcido substituido, em decorréncia de
mutagio, na cadeia de transtirretina (TTR). A TTR € uma proteina
constituida por um polipeptidio de cadeia simples, constituido por
127 residuos de aminodcidos.

A polineuropatia amiloidética familiar (PAF) do tipo | € autos-
somica dominante e estd associada ao depésito de TTR no nervo
periférico, rins, coragdo e humor vitreo ¢ foi descrita por Corino
de Andrade em Portugal. O gene da TTR estd localizado no cro-
mossoma 18q11.2-q12.1. A neuropatia se inicia progressivamente
ao longo da terceira e quarta décadas de vida. Dores intensas, ful-
gurantes as vezes, podem ocorrer em crises ou nos meses em que
o0 paciente apresenta os primeiros sintomas. O exame neurolégico
pode evidenciar déficit de percepgio de estimulos quentes ou frios e
dolorosos. Ha preservagio das percepgdes dos estimulos vibratérios
e da posigiio dos segmentos, caracterizando-se, portanto, uma disso-
ciagdo do tipo siringomiélico. De inicio as alteragdes sio distais e
nos membros inferiores, mas evoluem centripetamente. Quando as
alteragdes atingem os joelhos, iniciam-se os sintomas ao nivel dos
quiroddctilos. O comprometimento da motricidade, assim como das
sensibilidades vibratéria e cinético-postural, é mais tardio. O déficit
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de for¢a muscular tem inicio distalmente, progride centripetamente
¢ estd associado a intensas e progressivas atrofias.

Associados as alteragdes sensitivas iniciais, hd distirbios que
poem em evidéncia o comprometimento do sistema nervoso au-
t6nomo. As disfungdes da motilidade gastrintestinal sio precoces,
Periodos de constipagio se alternam com periodos de diarréia.
Tardiamente associada as alteragdes esfincterianas dependentes da
neuropatia periférica, hd incontinéncia urindria e fecal. Anidrose est4
presente e ¢ superponivel aos déficits da sensibilidade térmica e da
vibratéria. A seqiiéncia de eventos clinicos na neuropatia amiléide
indica participagio seletiva ¢ predominante de fibras finas tanto dos
nervos somdticos, quando dos periencentes a porgdo periférica do
sistema nervoso auténomo. Mais tardiamente, hd comprometimento
das fibras de grosso calibre. Pelos depdsitos de proteina amiléide
nos rins e coragdo, o paciente ird a Gbito entre 10 ¢ 15 anos apés os
primeiros sintomas, devido i insuficiéncia cardiaca e/ou renal. A
cletroneuromiografia evidencia neuropatia axonal, com normalidade
ou redugio dos potenciais de agdo sensitivos e, menos intensa. dos
potenciais de agdo musculares compostos, com evidéncia de des-
nervagio predominante nos misculos distais. A bidpsia de nervo
evidencia depésito amiléide 2 coloragio pelo vermelho-Congo. O
teor de proteinas do liquido cefalorraquidiano pode estar aumentado.
Em geral, esse aumento nio é de grande intensidade. Aumento do
nimero de células i custa de linféides ocorre raramente. Caso haja
suspeita clinica, os testes moleculares poderdo definir o diagnés-
tico sem necessidade da bidpsia. A ecocardiografia pode indicar a
infiltragao amiléide no miocdrdio.

O segundo fenétipo associado a mutagdes do gene da TTR é
a polineuropatia amiloidética Jamiliar (PAF) do tipo 11, descrita
por Rukavina e colaboradores: estd associada a sindrome do tinel
do carpo bilateral em decorréncia de depdésito amiléide no reting-
culo dos flexores, inicia-se entre a quarta e a quinta década e est4d
associada a polineuropatia lentamente progressiva e opacidade do
humor vitreo, podendo haver comprometimento cardiaco.

O diagnéstico molecular das PAFs | e Il deve levar em conta
que ji foram referidas mais de 80 substitui¢oes de aminodcidos
na cadeia da TTR. A substitui¢do mais comum é a da valina pela
metionina, como aminodcido 30 da cadeia (TTR Met-30 ou Val-
30-Met), associada ao fendtipo PAF 1. A esse, associa-se também a
isoleucina 33 (Ile-33), alanina 60 (Ala-60) e tirosina 77 (Tir-77). O
fendtipo PAF 11 estd associado a serina 84 (Ser-84) ou a histidina 88
(His-88). Os testes para identifica¢io das mutagoes que conduzem
as referidas substitui¢des estio disponiveis comercialmente,

A PAF HI é secunddria ao depésito de apolipoproteina Al e o
fenétipo é, em muitos aspeclos, superponivel ao da PAF |, Na PAF
[1I o comprometimento renal é precoce e serd a causa do 6bito cerca
de 12 anos ap6s o inicio. Associam-se ao fendtipo dlceras duodenais,
O depésito se faz em decorréncia da substitui¢do de arginina por
glicina na apolipoproteina anémala.

A PAF [V se inicia na quinta década e estd associada a opa-
cificagio da cérnea e neuropatias cranianas com paralisia facial
proeminente e pele da face flicida, sinais bulbares ¢ polineuropatia
sem disfungdo autonémica. A gelsolina é uma proteina ligante de
actina que pode ter estrutura anémala por substituigdes no amino-
dcido 187 da sua cadeia e se depositar como amiléide.

OUTRAS NEUROPATIAS GEN ETICAMENTE DETERMINADAS. A
doenga do axénio gigante compromete miiltiplos sistemas. E devida
aum distirbio dos neurofilamentos intermedidrios, comprometendo
tanto o sistema nervoso central, quanto o periférico. A neuropatia
axonal € sensitivo-motora ¢ progride lentamente. Achados carac-
teristicos sao: cabelos crespos e, 2 bidpsia de nervo, axénios com
didmetros que podem ser virias vezes superiores aos das fibras
normais. A ENMG evidencia neuropatia de cardter axonal, A doenga
progride ao longo da infancia, com distirbio de marcha, atrofia
Optica, ataxia cerebelar, sindrome piramidal, declinio intelectual e
Gbito na adolescéncia.

As neuropatias sensitivo-autonémicas hereditdrias incluem 5
lipos principais, caracterizando-se por redugio da sensibilidade

de predominio distal, associada a distdrbios autonémicos. Trau-
matismos sucessivos dos pés. indolores pelo comprometimento da
sensibilidade dolorosa, estio associados a tlceras e osteomielites
que podem levar a amputagoes dos pododdctilos e eventualmente
de outros segmentos do membro inferior

A doenga de Refsum se associa a0 excesso de dcido fitinico e
0 seu fendtipo pode incluir polineuropatia, retinose pigmentar e
surdez. A eletrofisiologia ¢ a biopsia evidenciam neuropatia des-
mielinizante. Os nervos podem ser hipertréficos, com formagoes em
bulbo de cebola. O diagnéstico pode ser feito através da dosagem
de dcido fitinico.

A doenga de Fabry é ligada ao X e resulta por acimulo do gli-
colipidio globotriacilceramida, Tal acumulo ocorre nos lipossomas
por deficiéncia da la-galactosidase. O acimulo ocorre nas células
vasculares endoteliais localizadas nos rins. coragio, cérebro ¢ pele.
A progressio do aciimulo conduz a insuficiéncia renal, doenga
cardfaca ¢ a acidentes vasculares cerebrais. Angioqueratomas e
telangiectasias vermelho-escuras ocorrem, com distribuiio peculiar,
na pele da parte baixa do tronco, nas nddegas e nas bolsas escrotais.
A neuropatia estd associada a dores lancinantes distais, agravadas
por exercicios, febre ou clima muito quente. Hd comprometimento
de fibras finas, com ENMG normal ou evidenciando discreta dimi-
nuigdo das velocidades de condugio nervosa.

A doenga de Tangier tem cardter autossomico recessivo e estd
relacionada a deficiéncia de lipoproteinas plasmaticas do tipo alfa
ou de alta densidade, resultando na deposi¢io de ésteres de coles-
terol em diferentes tecidos, inclusive no sistema reticuloendotelial
€ nos nervos periféricos. Ha dois tipos de neuropatias associadas:
neuropatia progressiva, simétrica, com redugdo das sensibilidades
térmica ¢ dolorosa na face e nos membros e na porgao superior
do tronco, associada a atrofia e fraqueza faciobraquiais, que pode
simular a siringomielia, e mononeuropatias recorrentes multifocais,
comprometendo nervos cranianos. apendiculares ou do tronco.

A abetalipoproteinemia — sindrome de Hzl.\hcm-KnrlMWUig
— € autossdmica recessiva e ests relacionada com ma absorgao
de gordura desde o nascimento, o que resulta em grave deficiéncia
das vitaminas soliveis em gordura: A, E e K. Ocorrem esteatorréia,
hipocolesterolemia e acantocitose. Nas duas primeiras décadas da
vida desenvolvem-se retinose pigmentar, neuropatia periférica ¢
degeneragdo espinocerebelar. A neuropatia predomina nas fibras
sensitivas de grosso calibre, o que conduz a déficit das sensibili-
dades discriminativas, arreflexia e ataxia da marcha (sensitiva ou
mista).

Neuropatias periféricas dos tipos axonal ou desmielinizante
podem associar-se a mitocondriopatias. Neuropatias desmielini-
zantes podem associar-se a: leucodistrofia metacromdtica, adre-
noleucodistrofia ¢ lteucodistrofia de células eloboides (doenga de
Krabbe). Neuropatias podem associar-se a determinados tipos de
ataxias espinocerebelares.

NEUROPATIAS PERIFERICAS ASSOCIADAS A DOENCAS
INFECCIOSAS

Dentre os agentes etiolégicos de neuropatias infecciosas. des-
tacam-se o virus do herpes simples, a toxina diftérica e 0 Myco-
bacterium leprae.

Neuropatia Diftérica. A neuropatia diftérica constitui uma das
complicagbes da infecgio pelo Corynebacterium diphtheriae. E
conseqiiente aos efeitos diretos da exotoxina liberada pelo bacilo
no sistema nervoso periférico. Nos animais de experimentagio, bem
como no homem, a toxina diftérica desencadeia uma neuropatia
desmielinizante quase pura. Em decorréncia disso, o estudo dos
modelos experimentais desta neuropatia, em diferentes espécies
animais, desempenhou papel importante para a compreensio dos
fendmenos eletrofisiolégicos associados a desmiclinizagdo segmen-
tar. Dois aspectos fundamentais chamam a atengio com relagdo a
patologia da neuropatia diftérica: a topografia das lesées e o carditer
desmielinizante das mesmas.




As lesdes se concentram nos ganglios do sistema nervoso peri-
férico e em suas proximidades. Em relacio aos nervos sométicos. a
desmielinizagdo situa-se inicialmente nas raizes dorsais, nas regioes
adjacentes a seus ginglios, nas raizes ventrais e nas raizes espinhais
mistas. Mais tarde, podem ser encontradas lesdes desmielinizantes
de localizagdo mais distal ao longo dos nervos periféricos. O ganglio
nodoso do nervo vago € intensamente afetado. O sistema simpético
¢ relativamente poupado quando comparado ao parassimpatico.
As lesdes sio conseqiientes & liberagio de grande quantidade de
toxina diftérica a partir das lesdes contendo bacilos localizadas
nas proximidades dos nervos acometidos. Neuropatia diftérica
generalizada e mesmo de nervos isolados podem estar associadas
a qualquer localizacdo das lesoes diftéricas.

Além dos exames especificos para a detecgio da infecgio, o
exame do liquido cefalorraquidiano e a eletroneuromiografia podem
oferecer informagdes adicionais. Duas alteragdes liquéricas podem
ser evidenciadas: dissociagdo proteino-citolégica ou elevagio da
taxa de proteinas associadas a pleocitose monomorfonuclear a custa
de linfécitos. A velocidade de condugio motora nos primeiros dias
da neuropatia é normal. Franca paralisia e midxima intensidade de
distdrbios sensitivos estdo associadas, em boa parte dos casos, a
alteragio da velocidade de condugio motora (VCM) nos primeiros
dias e até cerca de duas semanas apés o inicio da neuropatia perifé-
rica. Posteriormente, hd queda da VCM. que. ao contririo, pode ser
ainda acentuada. em fases adiantadas da recuperagio clinica,

A recuperagdo se fez em dias ou semanas. As segiielas sdo raras.
Quando ocorrem, limitam-se a sinais de desnervagio 3 ENMG.
Atrofias distais podem ser evidenciadas. Permanente reducio de
velocidade de condugio nervosa maxima de discreta intensidade e
ndo relacionada a seqiielas clinicas pode ser observada.

Neuropatia Hanseniana. A hanseniase é a mais freqiiente causa
de neuropatia periférica do hemisfério sul. Trata-se de infecgdo
causada pelo Mycobacterium leprae, afetando sobretudo a pele e
o sistema nervoso periférico. Ha preferéncia do bacilo pelos ramos
nervosos intracutaneos, predominantemente sensitivos, Regra geral,
quanto mais superficial e distal 0 ramo. menor a sua temperatura e
maior a sua suscetibilidade a invasdo e proliferagio bacilar.

As formas clinicas da hanseniase e suas relagdes com a des-
trui¢do de nervos cutineos estdo sumarizadas no Quadro 171.19.

QUADRO 171.19 Formas Clinicas da Hanseniase
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Na hanseniase tuberculéide (TT) observa-se lesdo cutdnea tnica
ou poucas lesdes. Nas suas proximidades ou em relagio com as
mesmas, podem-se identificar nervos dérmicos espessados. Tron-
cos nervosos podem ser visivels ou palpdveis. Os nervos mais
freqiientemente espessados sdo o ulnar acima do cotovelo, o fibular
quando circunda a cabega da fibula, o tibial posterior e o auricular
maior. Quando a reagio do hospedeiro é muito intensa, podem
ocorrer abscessos frios, extremamente dolorosos, predominando
nos nervos ulnar e fibular.

Na hanseniase lepromatosa (LL) as lesdes podem ser ampla e
difusamente distribuidas. Podem ser constituidas por miculas ¢
pdpulas eritematosas. A neuropatia respeita o gradiente de tem-
peratura tissular. Por isso, a sucessdio das dreas acometidas pela
neuropatia pode ser inteiramente previsivel. H4 simetria quando se
verificam quais as dreas de ambos os dimidios estio acometidas.
Por exemplo: drea de perda de sensibilidade no cotovelo direito ¢
acompanhada por drea grossciramente simétrica a esquerda. As
dreas insensiveis, contudo, nio sdo absolutamente superponiveis,
podendo haver comprometimento ligeiramente mais amplo em
um dos lados. Os distirbios sdo conseqiientes a lesdes dos ramos
nervosos intracutineos, responsaveis pelas formas de sensibilidade
que trafegam através das vias espinotalimicas e pertencentes ao
sistema nervoso simpdtico. Dai também que o comprometimento
motor ndo seja, em geral, precoce e, comparativamente, tio intenso
quanto o das sensibilidades térmica, dolorosa e tatil protopatica. De
inicio, hd perda sensitiva nos I6bulos das orelhas, nos dorsos das
mios e superficies dorsomediais dos antebracos, dorsais dos pés e
nas regides dntero-laterais das pernas. Posteriormente, amplia-se a
anestesia as dreas dorsais do antebrago e dos cotovelos, para a regiio
medial das pernas e para os joelhos. Segue-se o comprometimento
do nariz e regides malares, mamas, abdome e nddegas. Nessa etapa.
as palmas das maos e as plantas dos pés estio poupadas. Antebracos
€ maos, pernas ¢ pés parecem revestidos parcialmente por um “man-
guito” de anestesia ou hipoestesia, de bordos irregulares, oposto as
regides dorsais. Em etapa mais avangada, hd hipoestesia corneana,
ampliagdo da anestesia facial, perda da sensibilidade nas palmas
das miios e plantas dos pés, fecha-se 0 “manguito” em relagdo as
pernas. aos 3/4 distais das coxas e aos antebragos e bragos. Por
fim, verifica-se anestesia do tronco. Sio dreas poupadas, mesmo

Células Macrdéfagos Destruigao
Tipo de Resposta a Eritema Bacilos Bacilos nos Células gigantes de com pericirion de nervos
hanseniase  lepromina nodoso no nariz  granulomas epitelidides  langhans espumoso Linfécitos cutiineos
TT Muito Ausente Ausentes Ausentes Presentes Presentes Ausentes Presentes Presente em
intensa intensidade
moderada
DT Moderada Ausente Ausenles Pequena Presentes Presentes Ausentes Presentes  Presente em
intensidade
moderada
DD Discreta Ausente Ausentes Grande Presentes Ausentes Ausentes Presentes Presente em
quantidade intensidade
moderada
DL Presente Ocorre ou  Pequena Abundantes Ausentes Ausentes Presentes Poucos Discreta
nao ocorre  quantidade
LL Ausente Ocorre Quantidade  Abundantes Ausentes Ausentes Grande Poucos ou Ausente

média praticamenle
em todos os
campos

microscépicos

hanseniase tuberculdide; DT = dimorfa tuberculéide; DD

hanseniase dimorta; DL

quantidade ausentes

dimorfa lepromatosa; LL = hanseniase lepromatosa
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nos estagios mais avangados da perda sensitiva: o couro cabeludo,
pequena drea medial do t6rax na transi¢do téraco-abdominal, axilas,
regido inguinal e hipogdstrica baixa, a pele sobre a coluna vertebral
e da regido glitea no sulco intergliteo e pequena drea nas fossas
cubital e poplitea.

As manifestagoes clinicas do comprometimento de nervos mistos
se fazem a partir do momento em que ja hd algum grau de perda
sensitiva na face, no tronco e nas nadegas. O nervo ulnar afetado,
de inicio, € sitio de maior proliferagiio bacilar alguns centimetros
em dire¢do proximal a partir do olecrinio e do ligamento transverso
do carpo. A proliferagio bacilar no nervo mediano ocorre alguns
centimetros a partir do ligamento transverso do carpo em diregiio
proximal. Tanto a lesdo do nervo mediano quanto a do ulnar sdo
responsdveis pela paralisia dos musculos intrinsecos da méo. Os
nervos radiais e fibulares siio também afetados. Paralisia dos exten-
sores da mio e pé caido resultam do comprometimento das fibras
motoras desses nervos,

Espessamento dos nervos ulnar ¢ fibular pode ser evidenciado
pela palpagio adjacente ao sulco do nervo ulnar no olecrinio ¢
contra a cabega da fibula, respectivamente. Os ramisculos do
nervo facial sdo lesados, causando paralisias parciais, muitas vezes
em apenas parte de um dos musculos por ele inervados. E o que
acontece com 0 misculo frontal, paralisado em sua porg¢do medial.
O enrugamento da regido frontal se faz apenas em suas porgdes
laterais, e forma-se um V na regido frontal quando do esforgo para
sua contragdo. As pilpebras nio se fecham e observa-se ectrépio
dos cilios. Extremidades frias e anidrose sdo resultantes de lesio
das fibras nervosas auténomas. Ulceras plantares, de localizagio
preferencial nos calcanhares e nas projegdes das porgdes distais do
primeiro e quinto metatarsos, resultam de traumatismos repetidos
nas plantas dos pés insensiveis.

Na hanseniase dimorfa (DD, DL e DT), as lesdes sio numero-
sas, de vdrias formas. Na pele podem ser constituidas por placas
eritematosas, com centro hipopigmentado e margens mal definidas.
Podem ser constituidas, ainda, por maculas eritematosas com cen-
tros e limites bem demarcados. Lesoes satélites ocorrem. As lesdes
podem ser hipoestésicas.

Existe hipoestesia até o limite das lesdes. Os nervos préximos
podem ser atingidos. As paralisias, se ocorrem, sio habitualmente
assimétricas. Nervos espessados podem ser identificados e se cons-
tituirem em sede de abscessos. As dreas de anestesia ndo sio muito
extensas se comparadas com as observadas nas formas DD, DT e
TT. Os nervos podem estar bastante espessados nas proximidades
das lesdes cutineas.

A cletromiografia associada ao exame neuroldgico e palpagio
dos nervos sio guias para indicagio de quais nervos sensitivos se
prestam a serem biopsiados. Tal opgdo deve ser feita nos casos em
que ndo hd lesdes de pele caracterfsticas ou em que a pesquisa de
bacilos no muco nasal e nos raspados do lobo da orelha ¢ a bidpsia
de pele ndo foram suficientes para a defini¢do do diagnéstico. Os
nervos mais freqlientemente biopsidveis sdo: sural, fibular superfi-
cial, ramo cutineo dorsal do ulnar e ramo sensitivo do nervo radial.
O encontro do bacilo € o sinal mais objetivo para a confirmagio do
diagndstico. Em pacientes com a forma TT, todavia, granulomas
caracteristicos, mesmo ap6s cortes seriados de material das biép-
sias de pele ou de nervo, podem nio estar associados 4 presenca
de bacilos.

NEUROPATIAS ASSOCIADAS A DOENCAS SISTEMICAS

Podem ocorrer, por exemplo, em associagiio com a uremia, ma
absorgdo intestinal, insuficiéncia hepatica (?), acromegalia, hipo-
tiroidismo, diabetes mellitus ¢ mieloma miltiplo.

Neuropatias Diabéticas. Cerca de 50% dos pacientes diabéticos
apresentam tais neuropatias, levando-se em conta critérios exclu-
sivamente clinicos para o diagnostico.

A classificagdo de Thomas, discriminada a seguir, tem por base
(Quadro 171.20) critérios clinicos e eletromiograficos. A termino-

QUADRO 171.20 Classifica¢ido das Neuropatias
Diabéticas (Thomas)

Polineuropatias simétricas
Sensitivas ou sensitivo-motoras
Motoras agudas ou subagudas

Neuropatias focais e multifocais
Neuropatia craniana
Mononeuropatia de tronco e membros
Neuropatia motora proximal

logia ¢ descritiva e as denominagdes por si s6s podem definir os
diferentes tipos de neuropatias.

Polineuropatias. Quando se utiliza exclusivamente a avaliagio
clinica, hda maior freqiiéncia de polineuropatias predominante-
mente sensitivas, mas quando se faz eletromiografia detectam-se
sinais de comprometimento motor. Este dado poe em evidéncia
que o comprometimento motor, na maioria dos pacientes, é tio
discreto que nido pode ser demonstrado clinicamente. Todavia,
hd casos em que pode ser grave e associado a modificagdes do
trofismo muscular de predominio distal. As manifestagdes da
polineuropatia diabética sdo mais intensas nas extremidades. Os
sinais se iniciam nos pododictilos e tendem a ser ascendentes ¢
simétricos. Tal evolugdo, na maioria dos casos, ¢ lenta, mesmo em
pacientes com diabetes de longa duragio. O comprometimento da
sensibilidade pode chegar i raiz dos membros ¢ atingir o tronco. O
acometimento pode envolver fibras sensitivas grossas e finas com
alteragdo de todas as formas de sensibilidade (térmica, dolorosa,
taul, tatil discriminativa e proprioceptiva consciente), com padrio
de perda sensitiva em bota e em luva. Em determinados estdgios
pode haver predominio de comprometimento da sensibilidade ter-
moalgésica ou, mais freglientemente, da palestésica. Podem estar
presentes dores espontineas intensas nos membros inferiores, sendo
cldssica a alodinia associada ao rogar dos lengéis nos pés e pernas
do paciente ao se recolher para o sono noturno, além de sinais de
comprometimento do sistema nervoso autdbnomo.

Neuropatias cronicas predominantemente motoras sio incomuns
em diabéticos. As agudas estdo mais associadas a descompensa-
¢oes metabdlicas. Excesso de insulina e episédios hipoglicémicos
poderiam estar relacionados com neuropatia motora.

Neuropatias com predominio no sistema nervoso auténomo ocor-
rem infreqiientemente. Em geral acometem jovens diabéticos, sendo
0 quadro clinico extremamente varidvel, incluindo gastroparesia,
diarréia, taquicardia de repouso, hipotensdo ortostdtica, sudorese,
esvaziamento incompleto da bexiga e impoténcia.

Néo hd ainda consenso sobre os mecanismos fisiopatologicos
responsdveis pelo desencadeamento das neuropatias diabéticas. A
neuropatia é considerada mista, axonal e mielinica difusa. Tanto
a microangiopatia, com seus efeitos hipéxico-isquémicos sobre o
nervo, quanto distirbios metabdlicos, que podem alterar a fungao ¢ a
estrutura das fibras nervosas, participam da génese da neuropatia.

Mononeuropatias e Multineuropatias. Na neuropatia motora
proximal assimétrica (amiotrofia diabética) as lesoes sio proximais
(territério do nervo femoral e plexo lombar), afetando a cintura
pélvica (ou escapular na forma simétrica). Pode haver dor intensa
(cruralgia diabética) e a atrofia ¢ rapida, ficando o paciente as vezes
impossibilitado de caminhar pela intensidade do comprometimento
do quadriceps e do iliopsoas. O progndstico em geral é bom no
sentido de recuperagio quase completa da motricidade.

As mononeuropatias extra-oculares afetam em geral o terceiro
nervo craniano (oculomotor). Na maioria das vezes ndo hd com-
prometimento da musculatura intrinseca, estando a papila normal.
Este fato ¢ importante no diagndstico diferencial com o aneurisma
da artéria comunicante posterior. Paresias e paralisias faciais sdo
referidas.




Neuropatias intercostais podem ser confundidas com infarto do
miocdrdio ou angina.

Neuropatias por encarceramento (sindrome do tinel do carpo)
ocorrem com mais {reqiiéncia em diabéticos, pela suscetibilidade
do nervo diabético 4 compressio. Os achados dos poucos casos
necropsiados sugerem uma base isquémica para as neuropatias
focais e multifocais (ndo devidas a encarceramentos).

Além dos exames necessdrios para caracterizacio do diaberes
mellitus, a ENMG ¢ importante para a classificagio das polineu-
ropatias ¢ para confirmagao das neuropatias por encarceramento e
as multineuropatias. A velocidade de condugdo motora, na maioria
dos pacientes sintomdticos. apresenta leve a moderada redugio. No
membro inferior, as alteragoes sdo mais precoces e mais intensas que
no superior. A ENMG pode evidenciar sinais de desnervagio antes
do aparecimento da redugio de velocidade de condugio motora.

Polineuropatia Urémica. A polineuropatia urémica estd associada
a presenga de insuficiéncia renal cronica. As manifestagdes iniciais
sao de cardter sensitivo: sensagoes de picadas e de queimagio, prin-
cipalmente nos pés. O componente motor ¢ de predominio distal,
podendo observar-se a sindrome das pernas inquietas. A polincu-
ropatia ¢ de cardter axonal e presume-se que alguma substincia
toxica nio filtrada pelos rins scja a responsivel por ela.

Neuropatia Alcodlica. Hi uma série de evidéncias sugestivas de
que a ingesta excessiva de dlcool niio € t6xica para o nervo periférico,
A neuropatia alcodlica adviria de déficits vitaminicos miltiplos, sen-
do o papel da deficiéncia de vitamina B de relevéncia. A separagiio
entre neuropatias alcodlicas e carenciais no presente capitulo se faz,
subentendido que o quadro clinico da neuropatia alcodlica resultaria
de miltiplas deficiéncias vitaminico-nutricionais. A polineuropatia
alcodlica se situa entre as mais freqiientes neuropatias periféricas.
A sintomatologia inicial corresponde a hiperestesias ¢ disestesias
nos membros inferiores, com predominio na planta dos pés. Além
das sensagbes anormais, encontra-se, ao exame de sensibilidade.
hipoestesia termoalgésica de predominio distal. As sensibilidades
discriminativas sdo afetadas menos intensamente. Nos casos mais
graves o comprometimento do nervo vago e do sistema simpatico
¢ evidenciado por rouquiddo, paralisia de cordas vocais, disfagia
¢ hipotensio arterial. Quando hd alteragoes das sensibilidades
vibratérias, de posigio segmentar ¢ titil discriminativa, deve ser
considerado como alternativa o diagnéstico de sindrome das colunas
brancas posteriores.

O comprometimento motor conduz & paraparesia ou paraple-
gia de predominio distal, com hipotonia e auséncia ou redugio
da intensidade da resposta dos reflexos de estiramento. O padrio
centripeto, que pode levar a uma tetraparesia; o predominio de
lesdo de fibras finas, presumivel pelo quadro clinico; a auséncia
de redugio da velocidade de condugiio nervosa e a evidéncia ana-
tomica de que hd maior perda axonal distalmente no mesmo nervo
sdo indicativos de que a polineuropatia alcodlica seja secundiria
i degeneragiio axonal.

A sobreposicio de desmiclinizagdo segmentar ocorreria pela
sobreposi¢do de deficiéncias vitaminicas miltiplas i polineuropatia
alcodlica.

Neuropatias Carenciais. A deficiéncia de vitamina Bl (tiamina)
pode ser desencadeada por redugdio de ingesta ou por comprometi-
mento da absorgio. Esta ocorre apds ressecgiio jejunoileal. A defi-
ciéncia de vitamina B6 (piridoxina) ¢ desencadeada pela utilizagdo
de hidrazida do dcido isonicotinico (terapéutica antituberculosa)
ou da hidralazina. Dorméncia, sensagiio de picadas ou alfinetadas,
de inicio nos pododictilos e que podem ascender até os Jjoelhos,
hipersensibilidade e dolorimento, dor ou queimagio nas panturrilhas
podem ser referidos pelos pacientes. O comprometimento motor
ocorre, mas nao €, em geral, tio incomodativo como os distirbios
sensitivos, que podem até perturbar o sono dos pacientes.

O exame neurolégico poe em evidéncia perda das sensibilidades
superficiais e/ou disestesias de predominio distal ¢ com distribuigio
em bota. Os reflexos profundos podem estar abolidos. A redugio
da forga muscular, em geral, inclui pododictilos e dorsiflexores
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dos pés. A deficiéncia de vitamina B12 estd associada a compro-
metimento do sistema piramidal e das colunas brancas dorsais da
medula espinhal. O comprometimento do sistema nervoso periférico
¢ menos intenso ¢ de pouca importincia. Parestesias ¢ arreflexias
podem ser devidas i lesdo da coluna branca posterior. A anestesia
ou hipoestesia dolorosa e/ou a redugio das velocidades de condugio
nervosa sio elementos que ajudam a diferenciar a polineuropatia
da mielopatia cordonal posterior. Os sinais ¢ sintomas em geral se
limitam aos pés.

Neuropatia Amiloidética Secundaria. O depdsito amiléide no
nervo pode lazer-se a partir de polipeptidio de cadeias leves de
imunoglobulinas em plasmocitodiscrasias, por exemplo.

Neuropatias Pés-infecciosas e Inflamatorias. Destacam-se
a sindrome de Guillain-Barré (SGB) e a polirradiculoneuropatia
inflamatdéria cronica desmielinizante.

Sindrome de Guillain-Barré (Polirradiculoneuropatia Infla-
matéria Aguda Desmielinizante). E uma sindrome de natureza
inflamatéria, aguda. caracterizada por fraqueza muscular distal
ascendente e dissociagio proteino-citolégica no liquor. Ha discreta
preponderancia no sexo masculino e acomete todas as idades, com
predominio entre a quinta e oitava décadas.

Em cerca de dois tergos dos casos hd antecedentes de infecgdes
virais, jd estando bem estabelecida a associagio com o citomegalovi-
rus ¢ o virus de Epstein-Barr do grupo do herpesvirus. Provavelmente
0 virus do sarampo. varicela e hepatite, e as infecgdes bacterianas e
por micoplasma. também estariam em causa, assim como as doengas
malignas, dentre as quais a doenga de Hodgkin e outras linfomatoses.
Estd estabelecida também a associagio entre a SGB e a vacinagdo
anti-rdbica. Esses fatores desencadeantes, geralmente, antecedem
em cerca de | a 3 semanas o inicio das manifestagies clinicas. As
alteragdes anatomopatolégicas ocorrem ao longo de todo o nervo
periférico e niio apenas ao nivel das raizes. O inicio dos sintomas ¢
agudo ¢ caracteriza-se por fraqueza muscular de predominio distal, na
maior parte das vezes, nos membros inferiores, mas ocasionalmente
pode ter inicio nos membros superiores. E seguida por progressio
centripeta da fraqueza, que atinge a raiz do tronco, a musculatura
do tronco e dos membros superiores e 0s nervos cranianos (ver a
descrigdo da progressio dos déficits motores no item Polineuro-
patias, anteriormente) para os membros superiores. A seguir, ha
acometimento da musculatura do pescogo. do tronco ¢ intercostal,
Habitualmente é simétrica. Pode ocorrer paralisia ou paresia facial
periférica uni- ou bilateral. A musculatura extra-ocular raramente
¢ acometida. Usualmente ocorrem alterages sensitivas de cardter
subjetivo. Sio constituidas por sensacies parestésicas de dorméncia,
formigamento e queimagio. As alteragtes objetivas, quando ocorrem,
relacionam-se as sensibilidades discriminativas. H, principalmente,
reducio da sensibilidade vibratdria e cinético-postural. Poucas vezes
se encontram distirbios da sensibilidade superficial habitualmente
constituidos por hipoestesia tdtil-dolorosa. de predominio distal
(em bota e luvas). Podem ocorrer manifestagoes decorrentes de
lesdo do sistema nervoso auténomo, tanto do simpitico quanto do
parassimpitico: taquicardia sinusal, arritmias, hipotensiio ortostdtica,
hipertensdo arterial e sudorese, entre outras.

Os reflexos osteotendinosos estio abolidos ou hipoativos na
maioria dos casos. Em 10% pode haver alteragoes transitérias dos
esfincteres, com retengiio ou incontinéncia urindria ou fecal.

Cerca de 20% dos pacientes apresentam insuficiéncia respiratoria,
a maioria dos quais necessita de suporte ventilatério e tratamento
em centro de terapia intensiva. Apds atingir o grau maximo, o que
ocorre em até 4 semanas a partir do primeiro sinal motor (nadir),
hd um periodo de estabilidade dos déficits (platd) de duragio de
I ¢ 2 meses e posterior regressdo paulatina. Cerca de 6 meses
apos o inicio o paciente estd independente. Apés a introdugio da
terapéutica para o tratamento da sindrome, o tempo de evolugdo se
reduziu significativamente. Cerca de 3% dos pacientes vio a 6bito.
O exame de liquor é importante ¢ a dissociagio proteino-citoldgica

ou seja, as células, em geral, ndo ultrapassam o nimero de 10
com hiperproteinorraquia associada — ¢é o achado liquérico carac-
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teristico ¢ faz parte da sindrome. E encontrada mais freqlientemente
a0 longo da segunda semana de evolugdo. Sua auséncia nio exclui
o diagndstico.

Em 90% dos casos ocorrem alteragies eletroneurogrificas
indicativas de neuropatia desmiclinizante adquirida. O diagnos-
tico diferencial deve ser feito com as polineuropatias periféricas
alcodlica e diabética, a porfiria aguda intermitente, as intoxicagoes
pelo chumbo e cidmio e as formas cronicas e recidivantes de polir-
radiculoneuropatia cronica desmielinizante inflamatéria.

Polirradiculoneuropatia Inflamatéria Cronica Desmielinizante.
Trata-se de polineuropatia progressiva, ascendente, de evolugio
centripeta, que evolui pelo periodo de 60 dias ou mais até atingir o
nadir. Na instalagio, habitualmente, ndo hd insuficiéncia respiratéria,
O quadro clinico, liquérico e eletre meuromiogrifico ¢ superponivel
a0 da sindrome de Guillain-Barré, de maneira geral com déficits
menos intensos. O diagnéstico diferencial é feito pelo tempo de
evolugdo at¢ o nadir e pela resposta ao tratamento com corticoste-
roides que ndo ocorre na sindrome de Guillain-Barré.

Neuropatias Téxicas. A relagio entre o uso de 16xico ou medi-
cagdo e a neuropatia periférica nem sempre ¢ ficil de ser estabe-
lecida. Na maioria dos casos. a lesio é axonal e s6 eventualmente
desmielinizante. Diferentes tipos de agentes toxicos podem causar
neuropatias. sendo exemplos: medicamentos nitrofurantoinas,
vincristina, isoniazida ¢ hidralazina (ambos antagonistas da pi-
ridoxina). talidomida, dissulfiram. dapsona, difenil-hidantoina,
clioquinol e cloranfenicol (ambos podem também comprometer o
nervo Gptico), amitriptilina eisocianato de sodio: mertais pesados
— arsénio, chumbo, tdlio, mercirio (ambos comprometem, também,
o cérebro): agentes industriais — N-hexano, metil-H-butilcetona,
2.5-hexancdionas, dissulfeto de carbono, tricloroetileno (compro-
metimento do V nervo), acrilamida, triortocresil-fosfato. mipafox,
corpos cetonicos (neuropatia de fibras finas): mielinotoxinas: toxina
diftérica, hexaclorofeno. trietiltin

Intoxicagdo por Chumbo. Sio freqtientemente expostos i in-
toxicagdo por chumbo operirios de fibricas de bateria, de sapato
(tachinhas), de cachimbo, de bala para armas de fogo, de fundi-
goes de minério e de ligas que contenham chumbo, soldadores
e pintores. Os derivados organicos do chumbo, como o chumbo
tetraetila, aditivo da gasolina, estdo presentes em grande quantidade
na atmosfera proxima das bombas de gasolina ¢ nas margens de
estradas muito movimentadas. Na neuropatia plimbica. hd franco
predominio do comprometimento motor, com maior seletividade
para neurénios de determinados segmentos medulares. As mani-
festagbes sensitivas podem ser constituidas por dores articulares
¢ hipoestesia ou anestesia distal. Em geral, a neuropatia plumbica
cursa com queda do punho (paralisia do nervo radial), muitas ve-
zes assimétrica. Todavia, avaliagio mais detalhada poderi colocar
em evidéncia a participagio da musculatura tenar a dos masculos
inter6sseos. Embora as alteracoes dos membros superiores sejam
mais nitidas, os inferiores podem estar afetados. Neste caso pode
haver pé caido bilateralmente. A eletroneuromiografia mostra
diminuigdo da velocidade de condugio mdxima motora e sinais
de desnervagio.

Intoxicag¢@o por Arsénico. Pouco freqiiente hoje, associada a
ingestdo acidental de pesticidas contendo arsénico ou derivados
arsenicais medicamentosos. Na intoxicagio aguda, os primeiros
sinais e sintomas relacionam-se com o sistema gastrointestinal.
Nduseas, vomitos, diarréias e dores abdominais se seguem 2
ingestdo do metal. Na neuropatia arsénica ocorrem parestesias
dolorosas, queimagio nas mios e nos pés e fraqueza muscular, de
predominio ou exclusivamente distais. Os primeiros sintomas nas
extremidades distais evoluem de maneira ascendente. Hi perda da
sensibilidade em bota e em luva. A perda da for¢a muscular. também.,
¢ de cardter ascendente. Na dependéncia da gravidade do caso, o

paciente pode ficar tetraparético e com alteragdes respiratérias.
Ha4 hipo- ou arreflexia global. A recuperagio se faz em meses e as
seqlielas dependem da gravidade da neuropatia periférica. Além
da eletroneuromiografia, para estudo da neuropatia periférica. a

QUADRO 171.21 Neoplasias as Quais Pode
Associar-se Neuropatia Periférica

Neoplasias Origem

Carcinomas Tiréide. pulmdes. mama, esdfago,
estomago, ceco, colon, reto, pancreas,
pelve, rins, bexiga. colo uterino. prostata

Seminoma Testiculos

Linfomas

Leucemias

Policitemia vera

Sistema hemolinfopoiético

verificagdo dos niveis de arsénico nos cabelos, pélos ¢ unhas ¢ de
importincia para o diagndstico.

Neuropatias Associadas a Neoplasias Sistémicas. As neopla-
s1as que nao sdo proprias do nervo periférico podem atingi-lo por
infiltragdo direta ou, secundariamente, como efeito a distancia.
Carcinomas, linfomas e leucoses sio as neoplasias que mais fre-
quentemente estio associadas ao comprometimento do sistema
nervoso periférico (Quadro 171.21).

Os sinais ¢ sintomas podem preceder (até em anos) ou suceder o
aparecimento da neoplasia. Clinicamente sio observadas neuropatias
sensitivas e sensitivo-motoras.

As neuropatias sensitivas sido observadas em associagao com
carcinomas ou com a doenga de Hodgkin. Dorméncia, parestesias,
disestesias, dores nos membros inferiores ¢ ataxia sensitiva podem
estar presentes com assimetria das manifestagoes. Distirbios das
sensibilidades vibratéria e cinético-postural podem ser detectados
¢ sdo de predominio distal, progredindo centripetamente. Diplopia.
nistagmo ¢ distirbios pupilares ocorrem eventualmente. O compo-
nente motor inexiste ou é extremamente discreto. O curso da doenga
parece nao interferir com a evolugdo da neuropatia.

A neuropatia sensitivo-motora pode evoluir de maneira aguda,
subaguda ou cronica ou com remissdes a recorréncias. A freqiiéncia
¢ bem mais alta quando comparada i da sensitiva. Chega a mais
de 20% dos carcinomas ¢ a mais de 30% dos linfomas quando os
pacientes sio avaliados por métodos eletrofisiolégicos.

A neuropatia motora aguda é semelhante i que ocorre na sindrome
de Guillain-Barré, por vezes atingindo a musculatura respiratoria e
associada a hiperproteinorraquia com celularidade normal. E mais
fregiicntemente detectada em relagio com linfomas. A neuropatia
subaguda ou cronica é de predominio distal, eventualmente proxi-
mal, ja tendo sido referido comprometimento no nervo trigémeo.
Remissdes e recorréncias de neuropatias sensitivo-motoras podem
ocorrer espontaneamente, associadas a ressecgiio do neoplasma
ou a terapéutica com corticosteréides. A ressecciio de seminoma
estd associada a recuperagio da neuropatia mais vezes do que em
qualguer outro tipo de carcinoma. Este tipo de neuropatia €, pro-
vavelmente, desmielinizante.

O “carcinoma de células em aveia™ estd quase sempre associado
a neuropatia sensitiva.

O comprometimento de nervos cranianos ocorre, em geral,
associado a infiltragdo direta, em leucoses agudas ou cronicas.
Quando hd infiltragdo direta, observa-se invasio do endoneuro.
com desmielinizagio segmentar a lesdo axonal.

Diversas explicagoes foram aventadas para justificar a dege-
neragdo axonal em tais casos, Toxicidade de substincias liberadas
pela neoplasia, distirbios metabélicos secunddrios e alteragoes do
metabolismo enzimdtico e das gorduras, infecgdes virais secundi-
rias, deficiéncia nutricional secundiria s neoplasias e trombose de
vaso dos nervos secundiria a alteragdes da viscosidade sangiiinea
sd0 as principais

Outra possibilidade estd relacionada as plexopatias por ir-
radiagdo usada na terapéutica de algumas neoplasias. Em sua




