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Esta pagina reservo-a para exprimir a minha gratidéao
ao sabio Professor e eminente neuro-psiquiatra portugués

Dr. Elysio de Moura

que me guiou com a luz do seu talento através déste
complexo ramo da medicina, assim definido por Galligaris:

*Aguzzino adunque i loro occhi i
semiologi delia neurologia, di quella
neurologia che & la pit dificile fra le
branche della medicina perché & la
pib vasta, ma di tutte la pib aristocra-
tica ed affascinante, perché comprende
nei suoi deminii | segreti della vita & |
misteri dell'anima ",
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José Vaz Corréa de Seabra Lacerda
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INTRODUCAO

&

Ao lado do pyramidium, de recente aquisi¢cao na
escala filo e ontogénica, objecto das mais minuciosas
pesquisas apds as descobertas de Fritsch e Hitzig ¢ a
que esta ligado dum modo indelével o nome de Ba-
binski, ha um outro sistema ndo menos delicado, nem
menos complexo, durante muito tempo ignorado —o
extrapyramidinm — cuja integridade ¢ indispensavel a
harmonia da func¢dio motriz, como foi posto em evidén-
cia, designadamente, por Bostroem e por Homburger.

A wvia motriz secundaria, paleocinééica, que se
encontra principalmente sob o dominio do siriatum,
esta por assim dizer, intercalada na via cértico-espinhal
da motilidade voluntaria, para a realizacdo final da #me-
lodia cinética» ( Monakow).

Ao passo que o sistema neo-cinético, em cujo 16po
se encontra a corticalidade cerebral (campo 4.° de
Brodmann ), tem sob a sua dependéncia as formas mais
elevadas do movimento, os movimentos mais delicados,
mais especializados, em correspondéncia com o0s mais
diferenciados impulsos volitivos da motilidade e o0s
altimos adquiridos no transcurso da filogénese, o sis-




tema extra-piramidal regula os movimentos mais ele-
mentares, involuntarios, automaticos e associados, as
cinésias primitivas ou «primiiren automatismen» de
Cecilia e Oskar Vogt.

No primeiro, passa um impulso motor voluntdrio,
consciente; no segundo, decorre contemporineamente
um impulso da motilidade involuntaria que ndo chega
ao limiar da consciéncia, pois que se desenvolve no
dominio do eu subliminal, na esfera dos automa-
tismos. 1

Por outro lado, existe uma verdadeira vicariancia
entre ésses dois sistemas, demonstrada pela anatomia
comparada e pela embriologia.

A via de innervacdo involuntdria, sub-cortical ou
miostatica — tractus extrapvramidalis — ¢ mais desen-
volvida nos animais em que € rudimentar a via de inner-
vacao voluntaria, cortical, miodindmica ou mioci-
nética.

Esta nocdo € de um alto valor pelas dedugoes feno-
menoldgicas que dela pudemos tirar, como demonstra-
ram Rabiner e Keschner, de New-York, no caso parti-
cular do mecanismo filogenético do sinal de Babinski.

Nio aceitamos integralmente a concepgio exposta
por Ramsay Hunt, em 1920, no seu discurso presidencial
na American Neurological Association e,em dezembro
de 1926, numa comut)icagﬁo apresentada na Association
for Research in Nervous and Mental Diseases, segundo
a qual as vias nervosas condutoras da motilidade estao
separadas em dois grandes sistemas fisioldgicos, anato-
micamente distintos, o sistema cinético e o sistema
estdtico. '

Para o ilustre neurologista norte americano o cere-
bellum ¢ o 6rgdo fundamental da actividade estatica,
destinado a fazer o contrdle das sinergias de postura,
funcdo esta do sistema eferente distinta, na sua opi-
nido, da fun¢do que preside as simergias de movi-
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mento, cujos centros principais seriam o corpus siria-
tum e a area giganio-pyramidalis do corlex ce-
rebri.

Segundo a atraente teoria filogenética dos sistemas
da motilidade do mesmo autor, exposta em diversos
trabalhos !, a innervagdo cinética cabe a trés sistemas —
arqiieo, paleo e neo-cinético —respectivamente em rela-
¢do com os movimentos: reflexos, automaticos e associa-
dos e voluntarios dissociados, sistemas estes que corres-

‘ponderiam anatdmicamente aos mecanismos: segmentar,

estrio-espinhal e cortico-espinhal da motilidade.

Analogamente, no dominio da actividade postural,
e de acérdo com Tournay, R. Hunt considera trés sis-
temas similares — arqueo, paleo e neo-estdtico.

O primeiro déstes, em conformidade com as inves-
tigagbes experimentais de Magnus, a que adiante nos
referiremos, seria anatdmicamente representado pelas
estruturas segmentares da medulla spinallis e do trun-
cus cerebri,

O sistema paleo-estdtico constituido pelo paleo-
cerebellum ?* (vermis, nucleus tecti) que pelo bra-

! Ramsay Hunt: The Static and Kinetic Systems of Motility.
Arch. of. Neurol. and Psych., 1920, 1v.

Ramsay Hunt: The Dual nature of the Efferent System. Arch.
of, Neurol. and Psych., 1913, x.

Ramsay Hunt: Attaques statiques dans la epilepsie une type de
paroxysme epileptique caracterisé par une perte soudaine du controle
de postura. Rev. Neural., n® 3, 1924.

Ramsay Hunt: Theorie statosvnergique de la fonction cere-
bulleuse. Rev, Newrol., 0.° 5, 1937.

Ramsay Hunt: cit. por L. Insabato, Sulla fisiopatologia del
solletico. Riv. di Patol, nerv. e ment., fasc. 5-6, 1g921.

* Swen Ingwar, Zur Phylogenese wnd ontogensse des Klei-
nhiris. Folia nenrobiologica, 1919, vol, Xv, pig. 205.

Sterzi, Anatomia del sistema nervosoe centrale dell’ womo,
Vol. u, pag. 242.




chium conjunctioum se vai reflectir na por¢ao do
nucleus ruber, mais antiga no sentido filogenético,
nucleus magnocellularis de Hatschek (via paléo-
-rubro espinhal), teria sob a sua dependéncia tipos
antigos da sinergia de postura (postura automdtica e
associada ).

O sistema neo-estdtico, cujo centro principal seria
0 neocerebellum (hemisfério cerebeloso, nucleus
dentatus) que pela via do pedunculo cerebeloso supe-
rior (Bindearm dos alemdes) se vai reflectir no nucleus
ruber parvicellularis (via néo-rubro-espinhal), em
conexdo com o0 pallium cerebral, presidiria aos ele-
mentos posturais da néo-cinésia ( postura do tipo sinér-
gico isolado ).

Os dois sistemas estaticos estariam por sua vez sob
o contréle do cortex, por intermédio da via fronto-
ponto-cerebelar, que no sistema estitico é considerado
por Hunt homélogo do tractus pyvramidalis na esfera
cinética.

Sem deixar de reconhecer a importancia do cere-
belo no dominio da actividade estatica, papel que ja
tinha sido entrevisto por Flourens e foi depois demons-
trado por Gordon Holmes, Stewart, Luciani, Bastian,
Sherrington etc., efc. integramos com diversos autores,
(Vogt, Kleist, Forster, Hall, Giannuli e Galligaris, etc.),
ésse Orgdao no complicado sistema de regulagao extra-
piramidal que, presidindo a execucao dos movimentos
automaticos e associados, é essencialmente um sistema
miostatico.

Na verdade, somos de opinido que fungoes tio alta-
mente complexas, como sdo as dos andares superiores
do nevraxe, sobretudo nas Ultimas éfapes da evolugio
filo e ontogénica, ndo sdo realizadas por mecanismos
simples e isolados, mas por estruturas e sistemas com-
plementares, sucessivamente integrados na milendria
evolucdo da espécie.




O sistema extra-piramidal pode ser apresentado
como um exemplo concreto desta afirmagdo, se repa-
rarmos que ¢ constituido, ndo como inicialmente se
supds, pelo corpo estriado e pela via descendente
rubro-espinhal — Fasciculus Monakowi— mas por uma
série de componentes: estriar, cerebelar, cortical,
bigeminal ou tectal, reticular, vestibular e olivar que
todos se congregam para uma perfeita innerva¢do mios-
tatica, a qual tem por fim a fixacdo estdtica, a estabili-
zagdo dos diversos segmentos corporeos na manutencio
da atitude e na execugdo do movimento.

Como compreender doutra forma, por exemplo, o
aparecimento de sintomas da série extra-piramidal na
atrofia-olivo-ponto-cerebelar e de fenomenos cerebe-
lares na distonia musculorum deformans?

A patologia do extrapyramidium na realidade,
tem-se limitado exclusivamente, até aos dltimos tem-
pos, ao estudo das doencas e sindromas cujo subsiratum
anatdmico se encontrava no corpo estriado.

Hoje, alargando o raio da sua érbita, procura dar a
explicacio fisio-patologica de sintomas, a primeira vista
insolitos, aparecendo consecutivamente a lesdo dos
diversos segmentos do nevraxe, tornando desta forma
claros problemas patogénicos quec embaracaram os mais
abalizados neurologistas.

Robert Bing, de Basilea, na ultima publica¢do do
seu livro Les Maladies Nerveiises, referindo-se, entre
outros sintomas, 4 agitagdo coreica da doenca de Frie-
dreich, confessa que a sua causa anatOmica «n’est pas
encore éclaircie s.

Guillain, Alnjouanine e Girot, no seu trabalho
Etude de certains mouvements involontaires observés
an cours du tabes, publicado nos Anaes de Medicina,
tomo XX, 1926, afirmam-que «la pathogenie exacte des
mouvements involontaires des labetiques est certes
dificile a preciser ».
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Niao tomou a mesma atitude Zylberlast-Zand, de
Varsovia, na interpretacdo dos movimentos involunta-
rios no seu caso de Syndrome sensitivo-trophique
d'origine pontine (Rev. Neurol., t. 1, n.° 6, 1924) 0
que se reconhece através destas palavras:

« Les fremblements dé la main gauche, les mou-
vements involontaires et les phénoménes myotoniqiues
doivent étre produits par la 1ésion des voies extrapy-
ramidales. La topographie de ces voies au sein de la
protubérance, nous étant inconnue, nous pouvous expri-
mer uniquement la supposition que le faisceau de Mona-
kow y était 1ésé, puisqu'il se trouve proche de notre
fover de lésion et puisque d'autre part nous savons
qu’il est capable d'engendrer le tremblement et I'hy-
pertonie »

Pela rapida sintese que acabamos de fazer se deduz
ja a extraordinaria importancia do sistema extra-pira-
midal tdo nitidamente patenteada pelo neurologista
sueco, Melkersson !, no seu trabalho realizado no Ser-
vigo de Soderberg e intitulado: De la réaction myo-
dvstonique por estes termos: « en ces dernic¢res années,
on s'est lancé dans l'exploitation du territoire extra-
-pyramidal avec une véritable passion, surtout depuis
que ce territoire s'est considérablement agrandi par
I'adjonction du parkinsonisme postencéphalitique. Le
systéme extrapyramidal est donc devenu, bien plus
que dans le passe, un objet de haut intérét pour les
médecins, d'autant plus que la fréquence des affections
en relevant s'est notablement accrue. D’autre part,
grice a l'extension de nos connaissances, il n'est pas
douteux gqu'on reconnait aujourd’hui la nature extra-
-pyramidale de plusieurs affections qui jadis auraient

-

1 Rev, Neurol, T. 1, n.® 1. 1928, pdg. 29.




évolué sans recevoir de diagnostics ou bien n'en auraient
recu que de plus ou moins faux ».

Se escolhemos éste tema para assunto da nossa
dissertacdio tema de maior actualidade, como também o
afirma o prof. Monakow 1!, logo no inicio do seu tra-
balho Recherches experimenteles et anatomo-patholo-
giques sur les connexions du corps strié et du noyau
lenticulaire avec les autres parties du cerveait e que
nds tratdimos nalguns dos seus aspectos no It € no 1l
Congressos Nacionais de Medicina, ¢ ndo sé por termos
observado um grande numero de doentes desta catego-
ria, mas também por termos a convicgdo de que éle
domina hoje o vasto horizonte da patologia neuro-
logica.

O corpo estrindo encontra-se em conexdao por inter-
médio de algumas fibras da ansa lenticular — fractus
strio-infundibularis — com o tuber cinereum, por seu
turno em conexdo com 0s nucleos vegetativos da oblon-
gata e, actualmente, ¢ nog@o corrente em fisio-patologia
neurologica a capital importancia désses diversos cen-
tros na esfera da vida organica ( Vitalreihenketten de
Lewy). Nicolesco e Raileanu, de Bucarest, nos seus
recentes trabalhos ! afirmam: o sistema exira-pira-
midal, que tem subordinado o tonus, a estatica, o equi-
librio e a postura, é separado artificialmente do resto
do sistema nervoso vegetativo central. Com efeito,
dizem os autores: —«as doengas que lesam electiva-
mente um ou outro désses dois sistemas constitucm
um importante argumento a favor da unicidade dos

v Encephale, n.° 6, 1925.

2 Nicolesco, Alguns dados sobre os centros extra-piramidalo-
vegetativos. Revista Médica de Barcelona, 1928.

Nicolesco ¢ Raileanu, Consideracies sibre o sisfema extra-pira-
midal, Spitatul, n.? 2, piag. 64, 1925.
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dois grandes grupos de centros nervosos. As formacoes
vegetais desenvolvidas na fronteira telencéfalo-dience-
falica sio o nucleo lenticular e a substincia inominada
de Reicherts etc. «Os centros mesencéfalo hipotala-
micos, em conexdo intima com 0s corpos opto-esiriados,
estdo mais particularmente ligados as funcdes tdnicas,
a0 passo que os centros mais anteriores da regifo
infundibulo-tuberiana estdo em mais intima relagao
com o conjunto das fungdes vegetativas propriamente
ditas ». :

Outros autores, afirmando que as relagdes anatomo-
-fisiologicas entre os dois sistemas da motilidade e o
neuro-vegetativo sdo obscuras, admitem todavia que o
sistema extra-piramidal é o élo intermedidrio da cadeia
piramido-exira-piramido-vegetaliva, tendo por fim
completar e fazer o transporte para o Ambito do sistema
neuro-vegetativo da acgdo iniciada pelo sistema mio-
dindmico (Galligaris).

Desenvolvemos esta série de consideragdes apenas
com o intuito de esclarecer o espirito do leitor sébre a
extensdo e a complexidade déste assuntio, pois que neste
trabalho pretendemos somente tratar da patologia do
sistema motor extra-piramidal depois de termos apre-
sentado uma resenha da sua anatomia e desenvolvido
algumas nogdes de fisio-patologia necessarias a uma
melhor interpretacio dos quadros morbidos aqui suces-
sivamente analisados, segundo a orientacdo do método
anatomo-clinico.

Precisamos de fazer ponderar, antes de terminada
esta inlroducdo que, se no amplo dominio do extrapy-
ramidium factos sdlidamente estabelecidos projectam
uma viva luz nalguns dos mais obscuros problemas
neuro-patolégicos, neste campo pesa ainda uma densa
atmosfera de incertezas.

Dai o niimero considerdavel de trabalhos, de teorias,
de esquemas anatomo-clinicos apresentados nos ultimos




anos pelos autores para a explicagdo dos diversos ele-
mentos constituintes dos sindromas extra-pirami-
dais.

« 0O dominio extra-piramidal, diz Melkersson 1,
espera ainda um Babinski ».

A incerteza dos nossos conhecimentos sdbre a pato-
genese das doencas déste sistema ressalta também frisan-
temente do prefacio de F. Negro na sua obra Malattia
di Parkinson e Sindromi Parkinsoniane ?, que o dis-
tinto neurologista italiano inicia assim: «L'interesse
che in guesti ultimi anni suscitarono tra gli studiosi le
sindromi parkinsoniane conseguenti alla encefalite epi-
demica, inferesse che si mantiene tittora vive causa
le incertezze permanenti sulla fisiopatologia e I'ana-
tomia patologica di esse, mi ha incitato a ripublicare,
con molte addizioni la mia monografia », etc.

Bostroem *®, tendo pdsto em relévo a imporiincia
do sistema extra-piramidal que reputa necessario a
« habilidade motriz e destreza funcional», ¢ de opiniio
que em virtude da complexidade de tal sistema e da
pendria dos nossos actuais conhecimentos s6bre as suas
fungdes ¢ temerdria e prematura toda a tentativa duma
precisa localizagdo da fenomenologia do extrapyrami-
dinm. Por isso, ndo concede um valor definitive
aos chamados sindromas do striatum e do palli-
dum.

Lewy, de Berlim ¢, a éste respeito, diz: se lancar-

1 Melkersson, Op. cit,

2 Torino, 1928,

3 Der amyostatische Symplomenkomplex, Julius Springer, Ber-
lin, 1923.

+ F. H. Lewy — Das Extrapyramidale Motorische System,
Sein Bau, Seine Verrichtung und Erkrankung. Klinische Woclens-
chrift, n.* 5, 1925, pag. 18¢.




mos um rdpido golpe de vista critico a literatura mun-
dial, nao podemos ficar na duvida de que neste dominio
0s nossos conhecimentos se encontram apenas no inicio.
A doutrina do sistema exira-piramidal, continua o
autor, contém ainda « csine Fillle ungeldster Probleme 2.

As mais solidas nog¢des que possuimos hoje sGbre
a fisio-patologia déste sistema devem-se, sem duvida,
a anatomo-patologia e & clinica, como evidenciaram
Negro, Vogt, Keenig, Bertrand, Tarozzi, Manschot, Tre-
tiakoff, etc., e como pde nitidamente em relévo também
o ilustre neurologista japonés, Kodama, no seu notavel
trabalho — Ueber die sogenannten Besalganglien (Mor-
phogenetische wid pathologisch-anatomische Untersu-
chungen) ', nestes termos:

« Eines der dunkelsten Gebiete der Gehirnanatomie
und-pathologie war bisher dasjenige der Basalganglien.
Erst in neuester Zeit ist durch die Forschung patholo-
gischer Anatomen und Kliniker etwas Licht in die
Probleme gebracht worden, die mit den Basalganglien
zusammenhidngen. Trotzdem sind wir heute von einer
wirklichen Klarheit iiber die Bedentung und das Wesen
der Basalganglien noch weit entfernt. Ein wesentl-
cher Mangel beruht in dem Dunkel, das unsere Kennt-
nis von den anatomischen Zusammenhiingen und dem
Auibau der Basalganglien umgibt» 2.

1 Schweiz, Arch. f. Neurol, u. Psych, Bd. 18. H. 2. 1g26.

! Um dos dominios mais obscuros da anatomia e da patologia
do cérebro fol até ao presente o dos ginglios basals. S0 recente-
mente as investigacdes dos anatomo-patologistas e dos clinicos
csclareceram os problemas relacionados com os ganglios basais.
Apesar disso nos estamos ainda hoje muito afastados duma verda-
deira clareza sobre o significado e a natureza desses ganglios.
Uma falta essencial provém da obscuridade que envolve o nosso
saber sobre as conexdes ¢ a estrutura de tais ganglos,
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Nao temos a ilusdo de realizar uma luminosa sin-
tese da transcendentz fisio-patologia clinica do sisfema
extra-piramidal que se prende com as mais complexas
questOes anatOmicas, cito e mielo-arquitectonicas, ana-
tomo-patolégicas ( histo-patologicas), fisio-patologicas
e clinicas (Binswanger !) e ainda com os mais compli-
cados problemas da vida psiquica.

Une thése excellente ou tout marche et se suit,

N'est pas de ces travaux qu'un caprice produit;
Il faut du temps, des soins et ce penible ouvrage
Jamais d'un écolier ne fut l'apprentissage.

{ BoiLEaU ).

1 Binswanger, Die Llinische Stellung und physiopathologis-
che Bedeutung des siridren Syndroms. (Schw., Arch. f. Neurol. 11
Psych. B. x. H. 2. 1922).







HISTORIA

Se remontarmos com Wilson ', Jules Soury ?* e
Sterzi ¥, aos tempos de Willis, Vieussens, Swedenborg,
Vicq d'Azyr, Burdach, Flourens, Magendie, Longet, etc.
e nos aproximarmos lentamente dos nossos dias, dare-
mos conta das vicissitudes pelas quais tem passado,
desde as mais longinquas eras — o corpus striatum —
éste notavel departamento cerebral que tanta importan-
cia assumiu nos ultimos anos em patologia humana.

Thomas Willis, cujas obras tratam, como diz Saury,
#avec une largueur de vues, une pénétratrion vraiment
genial des phenoménes de la vie, une ardeur et un
enthousiasme d'artiste, toute 'anatomie, la physiologie

! Kinnier Wilson, An experimental research into the anatomy
and physiology of the Corpus Striatum. Brain, V. 36. 1913-914.

* Jules Soury, Sistéme Nerveux Central — Structure et Fone-
tions. Histoire critique des théories et des doctrines. G. Carré et C.
Naud, Editeur, Paris, 188q.

3 Giusell Sterzi, Anatonia del sistema nervoso ceniral dell’
nomo. A, Draghi Editore. Padova, 1915,




et la pathologie du systéme nerveux cérébro-spinal »,
em 1667 descreveu os corpos estriados como entre nds
« internodes » por meio dos quais o cérebro se liga com
a medula oblongata ¢ em virtude da sua situacdo e da
sua estrutura atribui-lhes um alto valor funcional.

Seriam a sede de percepcdo das sensagdes e os
centros de onde partiriam os impulsos primitivas dos
movimentos.

Para Willisaeminenitae siriataerepresentarian sede
do «sensorium comune» d'Aristote, apiniao perfilhada
por Vieussens (1b41-1710) que colocou também essa facul-
dade, «térmo ultimo e comum dos actos dos cinco senti-
dos», na frase de Sour}', nos tractus brancos do corpora
striata, designacdo por éle introduzida na literatura.

Swendenborg, citado por Wilson 1, em 1740, atribui
ao ganglia magna cerebri a mais elevada dignidade
funcional, «The roval road — diz Swedenborg — of the
sensations of the body to the soul is through the corpora
striata, and all determinations of the will also descend
by that roads. Este érgao é — continua o aator —«the
Mercury of the Olympus, it announces to the soul
what is happening to the bodyv, and it bears the man-
date of the soul to the body a.

Vicg-d’Azyr, por sua vez, teve uma clara visdo das
funcoes dos nicleos basais em relagdo ao cortex o que
se depreende das suas palavras: «il y a dans le cerveau
de 'homme, une partie automatique qui en forme prin-
cipalement la base, et, audessus des tubercules qui la
constituent, est une région plus élevée et destinée a des
usages plus importantsy 2.

Em 1819, Burdach, na sua obra Da estrutura e da

! Wilson, Op. ¢il.

¢ De la sensibilité. Oeuvres, 1805, V. 33.




vida do cérebro !, emite a opinido de que o nucleo lenti-
cular ndo contrai relagdes com as fibras da cipsula
externa e que daquele nucleo nao partem fibras de
direcgao corticopeta.

Com Vicq-d'Azyr o autor separou o ganglia siupe-
riora cerebri do thalamus opticus a que estava inicial-
mente ligado (corpos opto-striados .

Para Burdach o apices medullae oblongatae seria,
sob o ponto de vista psiquico, intermedidrio entre o
tronco cerebral e o cortex «servindo de controle a um
e subsidiando o outro .

As primeiras cxperiéncias feitas sObre o corpus
striatum datam de 1820 e devem-se a sagacidade de
Flourens, que aplicou & eminenci@ lentiformes o me-
todo experimental chamado «la methode isolatrice s,
muito diferente dos processos tradicionais dos fisiclo-
gistas Lorry, Ialler e Zinn que introduziam ao acaso
um froguart ou um escalpélo no cérebro, no intuito de
explorar as funcoes déste ;

Flourens, para quem as faculdades intelectuais e
perceptivas residiam nos lobos cerebrais, a excitacdo
imediata das contraccoes musculares na medula e
nos nervos, a coordenacdos dos movimentos de mar-
cha, da corrida, do vdo, no cerebelo, que seria tam-
bém centro dos sinergismos necessarios a atitude,
nunca obteve qualquer efeito motor, pelo estimulo do
corpus striatum, «Je piquai d'abord, dans tous les
sens, — diz o autor — et j'enlevai ensuite en totalité, par
tranches successives, sur un lapin, les corps stries et
les couches optiques: nulle agitation n’accompagna
cette double épreuve ».

Nio tendo Flourens obtido, por outro lado, qualquer

1 K. F. Burdach, Vo Baue und Leben des Gehirns. Leipzig,
181g-1826. 3 vol.




reaccao motriz por estimulo cortical escreve: «les
hemisphéres cérébraux ne sont point susceptibles d'ex-
citer immediatement des contractions musculaires» 1.

No periodo decorrido de 1840 a 1880 é interes-
sante observar o entusiasmo que despertaram, entre os
médicos mais ilustres da época, as investigacoes fisio-
patologicas sdbre os ntcleos cinzentos centrais.

Analisando, nesse lapso de tempo, os resultados
obtidos pelos diversos investigadores, vemos que, em-
quanto Longet nao obteve qualquer reacgdo motriz por
ablacdo dos corpos estriados, consccutiva a4 dos hemis-
férios cerebrais em coelhos, tendo por isso escrito:
—« Chez les animaux vivants les corps striés semblent
étre compleétement insensibles aux irritants mécaniques:
ils peuvent étre dilacérés sans qu'il y ait manifestation
d’aucun signe de douleur, sans que la moindre contrac-
tion musculaire survienne. Les fonctions spéciales des
corps striés restent encore a démontrer» * — Magendie,
Julius Budge, Fournié, Beaunis, Nothnagel, chegaram a
resultados opostos, quer pela destruicdo, quer pela irri-
tagdo mecénica ou quimica (injeccdoes de cloreto de
zinco, de soda cdustica, de sesquicloreto de ferro, de
acido cromico puro, etc.) dessias mesmas formacoes de
base cerebral.

Meynert, dotado duma rara penctragio de espirito,
tendo concluido ja em 1867, antes das descobertas de
Fritzig e llitzig, que no corfex existem orgdos diferentes,
possuindo uma estrutura e uma fung¢io proprias ?, o que

! Flourens, Recherches experimentales sur les propriétés et ies
Jonclions du systéme nerveux dans les animaux vartébrés, Paris, 1842,

2 Longet, Anatomie et physiologie du systéme nervenx, Paris,
1842.

¥ Meynert chegoun a essa conclusdo por ter reconhecido que as
seis camadas descritas por Baillarger cm :840 tinham uma constitui-
cdo diferente, dumas regides para as outras. Assim nascen uma nova




faz como diz Economo * do ilusire médico de Viena o ver-

dadeiro fundador da cito-arquitectonia cortical, foi
também, como salienta Negro * um dos primeiros a
atribuir funcdes motoras ao corpo estriado.

A destrui¢ao do ntcleo lenticular originava, segundo
a sua observacido, o aparecimento de paresias do lado
oposto. Em virtude déste facto, concluiu: déste nucleo
desencadeiam-se «impulsos motores elementares que
chegam aos feixes motores profundos por vias pouco
conhecidas ».

Para Meynert, ésses impulsos motores estriares
seriam a causa dos movimentos caracteristicos dos pri-
meiros meses da vida ( movimentos ritmicos dos mem-
bros, movimentos coreo-atetdsicos etc.), que depois
desaparecem a medida que se desenvolve a funcdo regu-
ladora neo-palial, nocdo esta plenamente concordante
com as ideas que Vogt, Homburger, von Woerkom,
Minkowski, Isola e Walter, mais tarde desenvolveram.

Data de 1870 a publicacdo da memoria de Hitzig e
Fritzig sObre a Excitabilidade eléctrica do cérebro *.

Reinava entdo o principio incontestavel e indiscu-
tivel, estabelecido sob a égide de Magendie, Flourens,
Bouillaud, Longet, Vulpian, Schiff, Matheucci, Von
Deen, Weber, etc., da inexcitabilidade dos hemisférios
e a doutrina de Flourens, segundo a qual < o0s lobos
cerebrais participam por toda a sua massa no exercicio
completo das suas funcgdess, ndo havendo «sedes distin-

organelogia — muito diferente da de Gall, entdo no auge — a qual foi
coroada pelos trabalhos cito-arquitectonicos de Brodmann e as nota-
veis investizacdes mielo-arquitectonicas de Vogt.

1 Constantin V. Economo, L'archifecture celluiaire normale
de L'écorce cérébrale. Edit. Frang por Dr. Ludo van Bogaert, Paris,
1927,

? Negro ( Op. cit, ).

3 1. Fritzig und E. Hitzig, Ucber dic elektrische Erregbarkeit
des Grosshirns, Reichert’s und du Bois Reimond Arch,, 1870.




tas nem para as percepcdes, nem para as faculdades da
alma» L

Hitzig, notavel espirito de investigador, tendo de-
monstrado primeiro a excitabilidade eléctrica do cérebro
do cido, provou quatro anos depois por experiéncias
feites no cérebro do fnnuns Rhesns que os pontos cuja
excita¢do por correntes fracas determina o aparecimento
de movimentos no cdo se encontravam localizados na
circunvelugdo central anterior 2.

Nestas condictes, Hitzig ndo hesita em dizer: «a
circunvolucdo central anterior é a parte motriz propria-
mente dita do cdrtex cerebral do macaco, ou antes ¢ a
parte que, sdbre uma camada muito superficial contém
0s grupos de qudsi todos os musculos do corpo» o que
as suas proprias experiéncias no cérebro humano, os
trabalhos de Hermann Munk e Schiff, as investigagdes
de Betz, as experiéncias de Lewandowsky e Simon ®
no Macacus Rhesus, as experiéncias de Horsley e
Harvey Cushing e finalmente as de Fédor Krause no
cérebro humano, apds a publicacio dos trabalhos de
Sherrington e Grinbaum, definitivamente confirmaram
muito depois.

Se nos referimos a descoberta de Hitzig, donde nas-
ceu a concepcdo classica da funcao motriz que colocava,
como diz Jarkowski, na base da motilidade o sistema
piramidal. é porque teve uma influéncia incontestavel
nas pesquisas ulteriores relativas a fisiologia dos gan-
glios basais.

Ndo era natural que tdo sagaz investigador, dadas

1 Soury, Op. eil.

* E. Hitzig. Sdbre as regides equivalentes do cerebro do cdo,
do macaco ¢ do homem.

Untersuchungen fiber das Gehirn, Berlin, 1874, pag. 131.

3 Fisivlogia das circunvoelugies centrais anterior e posterior
Archiv. f. die ges. Physiologie, t. 12¢, 190g.




as contraditorias opinides da época, ndo tivesse preten-
dido verificar o que de verdade continham as doutrinas
dominantes sdbre as funcdes dos ntcleos centrais dos
hemisférios.

Na realidade, desviando a sua atenc¢do para esta re-
gido cerebral, estimulou o ndcleo lenticular por meio dum
instrumento especial « Lanzenrheophor»s, tendo obtido
fortes contraccoes contralaterais.

Em 1876, David Ferrier 1, aplicando o estimulo eléc-
trico ao corpo estriado, de macacos, de gatos e de cées,
etc., observou que se produzia a contrac¢do muscular
generalizada do lado aposto do corpo.

¢ A cabeca e o corpo —diz Ferrier — sdo fortemente
dobrados em sentido contrdrio de tal forma que a cabeca
e a cauda se aproximam, ficando os misculos faciais
num estado de contraccdo ténica e mantendo-se os mem-
bros em estado de flexdo =, etc.

O mesmo investigador observou que «0s movimen-
tos individuais ou diferenciados sdo incapazes de serem
excitados pela aplicacdo directa dos eléctrodos no cor-
pus striatum». Dai resultam as suas conclusdes: «nos
corpus striatum ha por esta forma uma integracdo de
varios centros, diferenciados no cortex» e ainda «as
combinacdes motoros que estdo integradas no corpits
striatum sio diferenciadas novamente nos hemisférios
cerebrais ».

Segundo as concepcdes anatomicas da época a via
piramidal interrompe-se ou nasce directamente, no cor-
pus striatum. o que para Ferrier seria «um indicio

9

anatémico do seu significado motors *.

t David Ferrer, The Functions of the Brain, London, 1576,

: Em todos os escrito: da época encontra-se tacitamente ex-
posta esta nogdo. Assim para Meynert o corpo estriado estava
incluido directamente no sistema de con lugdo cortico-muscular; dos
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! Ferrier que admite, como acabamos de ver, esta
i interrupcao do fractus pyramidalis no ganglia cere-
bralia anterior, apesar de ter previsto que os actos mais
f habituais e automaticos requerem a cooperagio dos cen-
! tros conscientes superiores, afirma: em virtude dum
| curto circuito estabelecido entre o thalamus opticus e
! 0 corpo estriado, éste basta para a execugdo de tais mo-
: vimentos.
| Também Bianchi !, estimulando o corpo estriado de
! cées e de coelhos, com eléctrodos de platina, obteve ati-
| tudes de pleurostotonus acompanhadas de movimentos
' da cabeca e das extremidades.
As experiéncias de Frangois Frank e Pittres mar-
I cam uma nova época na historia dos nlicleos cinzentos
centrais, porque vdo fazer incidir a atencdo dos inves-
tigadores sobre a capsula interna, origem para eles de
todas as manifestacoes motoras resultantes da excitacdo
| do ntucleo lenticular.
! Francois Frank e Pittres *, ndo tendo conseguido
| i obter qualquer efeito motor pelo estimulo eléctrico do
; caudado e do lenticular. ao contririo do que acontecia
i quando o eléctrodo era aplicado a capsula interna, con-
cluiram, como resultado destas experiéncias, que o corpo
estriado era inexcitavel.
. Flechsig, em 1874, Wernieke e Charcot, em 1880,
| afirmam: a maior parte das fibras que do pedunculo

trabalhos de Broadbent depreende-se que éle supunha também que a
via piramidal =saia directamente do corpo estriado, Ferrier admitia
que a lesdo déste determina o aparecimento de paralisia da motilidade
veluntaria.

! Bianchi, Sul significato della excitazione eletftrica della jona
motrice cortical. Nov. Med. Chirurgico, 1880, fasc. 8.° e Brain, 1881,
vol. 1v, pag. 233.

2 Francois Frank et Pittres, Sur Vinexcitabiliteé du noran tnira-
I venticulaire du corps sirid et lexcitabilité de la capsule interne
' Comptes-rendus. Soc. de Biol. de Paris, 1878,




sobem para o cortex, através da ciapsula interna, ndo se
interrompem ; o corpus striatum é uma formacgdo inde-
pendente do pallium cerebral.

Para eles, como para Gowers, Oppenheim, Brissaud
e outros, o corpo estriado — de acdrdo com os resultados
experimentais de Francois Frank e Pittres —ndo tinha
funcbes motoras e as perturbacdes da motilidade ( hemi-
plegia, hemiparesia) observadas nas lesdes do nucleo
lenticular, ao contrario do que tinham suposto Ferrier,
Broadbent e Meynert, eram a conseqiiéncia ndo propria-
mente da lesdo désse nicleo. mas da destruicao de alguns
feixes da cdpsula interna ou da irritacdo compressiva
desta ultima.

Estabelecida esta nocdo, corroborada ainda por
uma série de experiéncias, realizadas, desde 1889 a
1903, por Minor, Ziehen, Probst, Schiller e Stieda,
segundo o0s quais o corpo estriado seria inexcitavel
ao estimulo eléctrico e os fendomenos motores por vezes
observados, seriam a conseqliéncia da excitacdo da
capsula interna vizinha !, eis que os nucleos centrais,
do seu apogeu de outrora, vdo cair no esquecimento.

As suas lesoes, segundo a nova corrente, ficariam
sempre mudas; ndo se exteriorizariam pelo mais insi-
gnificante fendmeno.

O pensamento dos neurologistas vai concentrar-se
agora na via cortico-espinhal da motilidade voluntaria
e, nomeadamente, no manto cerebral.

Déste modo, certamente como afirmam Lhermitte
e Cornil 2, sob a influéncia do método anatomo-clinico,
uma nova época surge em que a circunvolugio cerebral,

! Quando a regiio motriz cortical era préviamente destruida e,
por isso degenerado o feixe piramidal, tais fendmenos nao apareceriam.

2 Lhermitte et Cornil, Les syndromes du corps strié d'origine
spphilitique. Ches le vicillard. La presse medicalle, n.® 27, 1q922.




tornada a rainha da neurologia, na frase de Marie !,
absorveu por completo o espirito dos investigadores.

Charcot ?, sob a inspiracao dos trabalhos de Hitzig
e Fritsch, na Alemanha, e de David Ferrier, na Ingla-
terra, que demonstraram experimentalmente, como
vimos, que 0 cortex cerebral era excitivel, e auxiliado
por Pittres, teve a gléria de estabelecer nessa época
pela clinica e a anatomo-clinica a « doutrina médica das
localizagOes cerebrais no homem » ( P. Marie).

Pierre Marie * diz que é dificil descrever o entu-
siasmo provocado pelas novas nogdes introduzidas por
Charcot na fisio-patologia cerebral: médicos, cirurgioes
e filésofos ter-se-iam precipitado em dedugdes tiradas
déstes novos conhecimentos, por vezes as mais arbi-
trdrias, bizarras e absurdas.

Para concretizar esta época da neurologia, bas-
taria langar um rdpido golpe de vista pelos periodos
sucessivos da evolugdo historica da afasia, desde a
Fisiognomonia de Lavater * e a célebre Gehirnlehre
de Gall e Spurzheim * aos trabalhos de Dejerine, de
Marie e de H. Head.

! Pref. de La dégénérescence hépato-lenticulaire Hall. Paris,
1921.

* Charcot, Legons sur les localisations dans les maladies du
cerveau, Pans, 1876,

3 P, Marie, Rev. Neurol., n.% 6, 1926.

4+ Segundo a qual se podia descobrir o caricter das pessoas
pelo exame dos tragos fisiondmicos.

§ Cinco proposi¢des resumem a organologia de Gall:

1) As faculdades morais e as faculdades intelectuais sdo inatas;

2) O exercicio das faculdades morais depende da organizacio;

3) O cérebro é o 6rgio de todas as inclinagdes, de todos os sen-
timentos e de todas as faculdades;

4) O cirebro & composto de tantos 6rgdos particulares quantas
sdo as inclinacdes, os sentimentos, etc.;

5) A forma da cabeca e do eraneo moldando-se sobre o cérebro
indica cada 6rgdo especial por uma bossa correspondente; a inspec-




Durante éste periodo, tdo fértil em conhecimentos
relativos a corticalidade, todas as perturbagOes nervosas
eram atribuidas ao cdrtex ou melhor com éle relacio-
nadas, caindo os nucleos centrais num quasi absoluto
esquecimento, 0 que Fanton exprimiu numa frase fre-
qientemente citada: e« Obscura textura, obscuriores
morbi, obscurissimae autem functiones .

Dizemos atras, num quasi absoluto esquecimento,
e, se ndo falamos num esquecimento total ¢ porque,
percorrendo a literatura, se descobre a tentativa, da
parte de alguns das mais ilustres espiritos da época, de
levantar o pesado véo que envolvia o dominio cerebral
estriar.

Nothnagel, a cujas experiéncias ja nos referimos,
em 1882, nas suas licoes sdbre «La diagnosi di sede
delle malattie cerebraliz ! diz que nos casos de processos
agudos ou de pequenissimos amolecimentos do ntcleo
lenticular os fendmenos paraliticos, freqiientemente
observados, ndo podem depender exclusivamente da
lesdo da capsula interna.

Queremos chamar particularmente a atencdo para
os resultados experimentais obtidos por Johansen pelo
estimulo eléctrico do nucleo lenticular do cio. Nessas
experiéncias, que datam de 1885, Johansen obteve fend-
menos motores ( contracgoes tonicas e clonicas ) mesmo
quando o cortex tinha sido préviamente destruido.

De acérdo com as modernas ideas sobre a epilepsia

¢do das bossas da cabeca constitui assim um meio de determinar as
qualidades e as faculdades fundamentais que Gall levou ao nimero
de 27.

Spurzheim, mais arrojado ainda que o proprio mestre, desdobrou
essas 27 faculdades, obtendo 35, das quais as primeiras z1 (9 ten-
déncias e 12 sentimentos) eram afectivas e as 14 seguintes (12 pre-
ceptivas e 2 reflectivas ) eram intelectuais.

1 Trad. ital.,, Mildo, pag. 280.




estriada defendida com ardor por Wimmer, Binswan-
ger, Monakow, Sterling e outros, Johansen, notavel
espirito de previsio, relacionou o nucleo lenticular
com a génesis das convulsdes. Para éle os ataques
epileptiformes ndo acompanhados de perda da cons-
ciéncia tinham a sua origem no nicleo lenticular.

Por outro lado, Wernicke e Obersteiner, duas das
maiores mentalidades germinicas da segunda metade
do século XIX, opdem-se d divisdo cldssica do corpo
estriado em niicleo caudado e lenticular, afirmando
gite seria mais ldgico unir o caudatus ¢ ¢ putamen
num todo, a opdér ao globus pallidus, de estrutura
muito diferenie, embora os dois primeiros se encon-
trassem separados pela cdpsula interna e o ultimo
estivesse em contacto directo com o putamen ( Spatz) L.

Consideramos duma alta importédncia o conhecimento
déste facto, porque foi o primeiro a deixar entrever a
importincia do dominio cerebral estriar, éste complexo
anatémico cujo valor em patologia neuroldgica é hoje
tdo sobejamente conhecido.

Foi desta idea que nasceu a doutrina de Vogt-Spatz,
alicerce solido em que assenta o edificio da investiga-
¢do neuroldgica estriar, tio brilhantemente construido
nestas duas altimas décadas por uma pleiade de medicos
eminentes: Wilson, Vogt, Jacob, Modden, Ramsay-
-Hunt, Kappers, Lhermitte, Wimmer e Hall, Souques,
Camus, Foix e Nicolesco Delmas-Marsalet, Thevénard,
etc., etc.

Anton 2, por sua vez, em 1895, tendo observado um
caso de coreo-atetose, no qual ndo havia o menor feno-
meno paralitico, e que era condicionado por uma lesdo
do putamen, emitiu a opinido de que o nucleo lenticular

1 H, Spatz, Miinch. Med. Wachenschr. N.® 45. 1g22.

2 Anton, Ueber die Reteilipung der grossen basalen Geliirngan-
glien bei Bewegunsstirungen. lahrb. f. Psyvch. u. Neurol, Bd xv, 1895,




realizava uma influéncia inibidora sébre as vias extra-

piramidais subjacentes. Se tal influéncia fésse suprimida
por ruptura do equilibrio talamo-estriado, entdo sur-
giriam os movimentos involuntirios. Déste modo,
deve-se a Anton o primeiro esquema organo-funcional
da fisio-patologia estriar.

~ Na mesma época Kolliker reconhecia aos ganglios
basais um papel importante do dominio da innervacao
involuntaria.

Friedrich Rezek !, em 1897, considerava os nucleos
caudado e lenticular, como segmentos do cértex inca-
psulados na substincia branca dos hemisférios. Deviam
possuir por isso, segundo o autor, atributos funcionais
idénticos aos daquele. Para o médico austriaco, de
facto, o corpo estriado, especiaimente o putamen, supe-
rintendia nalguns movimentos.

Bechterew 2, efectuando, em 1886, experiéncias em
cdes, as quais repetiu em 1902, chegou a conclusdes
idénticas as que atras referimos de Minor, Ziehen,
Stieda, etc., relativamente ao ntcleo caudado que nao
desempenharia papel algum, nem na motilidade auto-
matica, nem na motilidade involuntaria.

Por outro lado, estimulando directamente o nicleo
lenticular, apds a destrui¢do preliminar do cortex motor
e consecutiva degenerescéncia do feixe piramidal, obteve
contrac¢des tonicas nos membros do lado oposto, na
cabeca e na cauda e convulsdes epileptiformes genera-
lizadas, o que o levou a concluir que no globus pallidus
h4 uma regiao de fibras extra-piramidais, cujo estimulo
produz movimentos no lado contra-lateral.

\ F. Rezek, Ein primdres polymosphes Sarcom des Geliirn,
Obersteiner’s Arbeiten, Vienna 18g7, vol. x.

*  Bechterew, Die Funktionen der Nervencenfra, 19og. Vol 11,
pag. 1224.




Bechterew, de acdrdo com as ideas de Wernicke
referidas, separa o pallidum do candatus e do putamen,
0s quais associa num sé dominio ( striatum de Vogt),
negando a éste qualquer fung¢dio motora.

Em r19o7, Mills e Spiller ! concluiram, em conse-
qiéncia das suas observacdes, que o nucleo lenticular é
um Orgao motor. A sua lesdo, portanto, ndo originaria
perturbacdes da sensibilidade, mas alteracdes da fala,
paresias dos membros e da face que difeririam pela
sua intensidade das ocasionadas pela lesdo da capsula
interna.

Na mesma época Pierre Marie ? considera o nucleo
lenticular como um 6rgdo primordial nas funcdes da
linguagem. « Mesmo se ousasse fazer conhecer inteira-
mente 0 meu pensamento—diz Pierre Marie — diria
que o corpo lenticulo-estriado, representa no mecanismo
da palavra, quer por si, quer pelas vias aferentes e efe-
rentes uma rodagem muito mais importante (sob o
ponto de vista motor) do que o centro cortical exclu-
sivamente indicado por Dejerine. Este aparelho gan-
glionar lenticulo-estriado ou as suas fibras aferentes e
eferentes podem ser influenciados de maneiras muito
diferentes pelas alteracdes anatomicas. Algumas lesoes
ddo lugar a anartria tal como eu a compreendo; outras,
sobretudo as de origem lacunar, produzem a paralisia
pseudo-bolbar ».

Reflectindo agora nos dados da historia que acaba-
mos de tracar ndo € sem estranheza que damos conta
do antagonismo das opinides emitidas pelos diferentes
autores e ndo ¢ sem admiracdo que observamos os resul-
tados paradoxais das suas experiéncias. Ora elevado

1 Mills and Spiller, The symptomatology of lesions of the len-
ticular jome, wit some discussion of the pathology of Aphasia, 1907.
:P. Marie, Op. cit.




a mais alta dignidade funcional, ora reduzido a insigni-
ficAincia de um o6rgdo banal, destituido de qualquer fun-
¢do, chegamos a pleno século XX sem termos uma idea
precisa, nem das suas funcdes, nem da sua patologia.

Em 1905 Monakow ! escreveu: « Apesar de ha mui-
tos anos numerosos investigadores se terem esforgado
a examinar as consequéncias clinicas das lesdes do
niicleo caudado e do lenticular... nos hoje, tdo pouco
como Nothnagel ha vinte e cinco anos, ndo somos capa-
zes de estabelecer sintomas seguros duma lesao em foco
nas partes cerebrais referidas ».

Bechterew 1, em 1909, apesar das suas experiéncias,
repetidas depois com Stieda e Schaikewitsch e a que
ja4 aludimos, afirma também: «os estados funcionais
do ntcleo caudado e do nucleo lenticular desde sempre
reiinidos sob a designacao geral de corpus striatum,
ainda actualmente ndo estio definitivamente esclare-
cidos ».

Numa época muito proxima de nods, em 1911, Edifi-
ger lamentava que nada se soubesse de positivo, nem
das funcoes do corpo estriado, nem dos sintomas a que
dava lugar, quer a sua destrui¢do, quer a sua irritacao;
éste facto contrastava, duma maneira flagrante e parado-
xal, com a riqueza de nogoes fisio-patologicas e clinicas,
relativas ao cortex.

Sao déle estas palavras: «nos hoje niao sabemos
nada, nem das funcoes do corpus striatum, nem dos
sintomas que aparecem quando éle é destruido ou irri-
tado, Aqui est4d uma poderosa parte cerebral que deve
ser duma importincia enorme, sem 0 que nao existiria,
desde os peixes, uma parte cerebral que forma a massa
principal do cérebro das aves, aléem disso uma formacéo

1 Monakow, « Gehirnpathologie s, jweite Auflage. Wien, 1905,
2 Op. cil,




na qual muitas vezes se encontram focos modrbidos
no homem e mesmo assim nunca ninguém descobriu
um sintoma que proviesse delas 1.

A atencao dos investigadores constantemente des-
viada para o corfex, num desmedido entusiasmo, cau-
sado pelas doutrinas da época, e a situacdo profunda
dos nuacleos basais, obstando a que os tocasse o
estilete do pesquisador, sem lesar as partes vizinhas,
sdo as causas primordiais que nos elucidam como foi
possivel que se subtraissem ao nosso conhecimento,
por tanto tempo, o funcionamento e as correlagdes,
hoje bem conhecidos entre determinados sintomas e
as lesdes déste importante dominio cerebral, o corpo
estriado.

Ha, no entanto, ainda um outro facto que nos
explica a razao désse desconhecimento, dessa dificul-
dade de «colocar as ideas em correspondéncia com as
coisas », na frase de Herbert Spencer.

" Algumas doencgas, que hoje sabemos, duma maneira
positiva, serem condicionadas por lesdes estriares, eram
antigamente consideradas como funcionais.

Exemplifiquemos.

Apesar da penetrante intuicio de Brissaud ter esta-
belecido, ja em 1895 2, pela analogia de paralisia pseu-
do-bolbar com a paralisia agitante, que esta nao podia
ser sendo uma afeccdo orginica, de evolugdo progres-
siva, tendo sido a paralisia agitante considerada como
uma nevrose por Charcot, Vulpian e Gowers, veio até
aos nossos dias a ser interpretada como uma doenga
funcional, em que a emocido representava o factor etio-
logico indispensavel, apesar dos protestos de Vires,

! Edinger, Vorlesungen itber den Bau der nervisen Centralor-
gane des Menschen und der Tiere, Leipzig, 1011,

=70
* Brissaud, Lecons sur les maladies nerveuses, 2.* série, pag, 307.




de Ballet e Rosé, de Catola e de Maillard, ardentes
adeptos do sucessor de Charcot.

A pseudo-esclerose de Westphal-Strimpell foi, du-
rante muito tempo, também considerada como uma
doenca « sine matéria ».

As primeiras observacdes desta afec¢do devem-se a
Westphal que as descreveu, em 1883, na sua memoria
intitulada: «Ueber eine dem Bilde der cerebro-spinalen
grauen Degeneration cehnliche Erkrankung des centralen
Nervensystems ohne anatomischen Befund, nebst eini-
gen Bemerkungen iber paradoxe Contractions, e na
qual o ilustre médico tedesco conclui, como veremos,
tratar-se duma nevrose, opiniao perfilhada por Babinski,
Souques e Pierre Marie L.

O espasmo de torsdo, « Tonische torsions nevroses
de Ziehen, foi, como se vé pela propria designagdo do
autor, considerado por éste como uma nevrose (#«ne-
vrose degenerativa de contractura ).

Nao é necessario multiplicar os exemplos para reco-
nhecermos que tipos nosoldgicos diversos, cujo subs-
tratum anatomo-patologico é hoje conhecido (e de pre-
feréncia localizado ao sistema extra-piramidal, para os
casos aqui tratados), foram, durante muito tempo,
considerados como funcionais, o que infalivelmente
desviava o espirito dos investigadores, que ndo tenta-
vam descobrir nem localizar uma lesao que supunham
inexistente.

Como acabamos de ver, -muitos foram os moti-
vos a contribuir para que o territorio extra-piramidal
ficasse, nio digo ignorado, porque embora esbatidos
nas brumas do passado, alguns factos importantes tinham
sido estabelecidos, ainda que duma forma pouco precisa,
hipotética, como os ja apontados, e outros que podemos

1 Veja parte clinica.
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encontrar em Ross, Baginsky e Lehmann, Munk, Prus,
Schiiller, etc., ndo digo ignorado, repito, mas pouco
conhecido.

Em 1912 ainda Lhermitte ' escrevia: « Certes, ce ne
sont ni les documents ni les hvpothéses les plus sedui-
santes et les plus ingénieuses qui font défaut, mais les
premiers nous apparaissent aujourd hui trop incomplets
pour étre utilisés et aux secondes il ne manque que de
s'appuyer sur des faits anatomiques ou physiologiques
a 'abri de toute critique ».

Os actuais conhecimentos sébre a anatomia e a
fisio-patologia désse importante dominio do nevraxe
devem-se ao impulso que tiveram, apds as observacoes
de Kinnier Wilson sébre a degenerescéncia lenticular
progressiva e a genial concep¢do de Striumpell, s6bre o
sistema de innervacdo miostatica, as investigacoes ana-
tomicas, embrioldgicas, histopatoldgicas e clinicas, rea-
lizadas por C. e O. Vogt, Edinger, Kappers, Jacob,
D’Antona e Vegni, De Lisi, Kcenig, Forster, Bielscho-
wsky, Spilmeyer, Wilson, etc., etc. e também a epide-
mia de encelalite epidémica, que, desde o inverno de
1916, época em que foram observados os primeiros
casos na clinica psiquiatrica de Viena, por Economo,
até aos nossos dias, ndao tem deixado de fazer os seus
terriveis estragos.

Esta afeccdo ofereceu aos neurologistas um vasto
campo de pesquizas, explicando-se déste modo o grande
nimero de trabalhos aparecidos sdbre ela, o que ndo
nos deve surpreender, se reflectirmos que a encefalite
letargica—a que, por isso mesmo, Sicard deu o nome
de nevraxite epidémica— pode atacar todos os depar-
tamentos do nevraxe, reproduzindo quési todos os sin-

! (Citado na parte clinica.




4

dromas neurologicos conhecidos, desde as nevrites, as
radiculites, as mielites, até aos mais variados complexos
sintomaticos cerebrais, tendo uma nitida predileccdo
para todas as estruturas do sistema extra-piramidal,
o que fez incidir a atenc¢do dos clinicos e dos anatomo-
-patologistas sébre ésse tio importante dominio do
nevraxe, e se atendermos ainda a que ela se genera-
lizou numa atitude irdnica e implacdvel, a toda a super-
ficie do orbe terrestre.







Origem dos génglios basais

Anatomia normal e comparada, embriologia,
histomicroquimica, histopatologia

A divisdo classica do complexo anatomico, conhe-
cido sob o nome de corpo estriado, em nucleo caudado
e lenticular, precisamente porque reiine neste ultimo
duas formagoes heterogéneas ( putamen e globus pal-
lidus ), ¢ uma divisdo arbitraria, artificial, contraria ao
raciocinio morfolégico.

As investigacoes dos ultimos anos realizadas por
C. e O. Vogt, Wilson, B. Hunt, Bielschowsky, Ayla,
Stauffenberg, Economo e Zingerle, etc.. confirmaram
a opinido de Obersteiner e Wernieke, Strasser, Bech-
terew, Hugo Spatz, Von Hartwig Kuhlenbek e Vogt,
segundo a qual o corpo estriado ¢ constituido por dois
territérios —striatum (caudatus-putamen) e pallidum,
distintos pela sua origem filo e ontogénica, pela sua
mielo e cito-arquitectura e, por conseqiiéncia, pela sua
fisio-patologia, ji que é tdo verdadeiro aquele princi-
pio formulado por Malone, segundo o qual a identi-
dade da morfologia arrasta a identidade de funcéo, e
inversamente.

Para documentar esta doutrina é necessario em
primeiro lugar fazer um leve esbogo de anatomia e de
embriogolia comparadas do cérebro, tracar as linhas
gerais da evolucdo do encéfalo na série dos craniotas,




particularmente do telencéfalo !, a parte mais nobre
do nevraxe, aquela que mais profundas modificagoes
experimenta na passagem dos vertebrados inferiores ?
a0s superiores.

O conhecimento desta regido cerebral deve-se aos
trabalhos de Ariéns Kappers, Ediger, Joknston, Herrick,
Elliot-Smith, Sterzi. Kupffer, Burckhardt, Studnicka,
Kuhlenbek etc., alguns dos quais citaremos no decurso
da nossa descricao.

A Ariéns Kappers 3, discipulo de Edinger, que tdo
grandes meéritos possui pelos seus notaveis trabalhos
sObre as origens do cérebro e cuja preocupacgdo domi-
nante consiste em estabelecer relagdes entre a morfolo-
gia e a funcdo, devem-se principalmente os estudos
relativos a triparticdo do cortex cerebral em palaco,
archi e neo cortex.

Pdsto que esta distincdo da evolucdo historica do
pallium cerebral nao seja absolutamente rigorosa, por-
que, como diz Kuhlenbeck, a 1Amina cortical lateral dos
anfibios, que ¢ principalmente palaco-cortex, recebe ja
feixes dos centros talimicos ndo olfactivos, podemos
considera-la exacta nas suas linhas gerais. E também
preciosa sob o aspecto didatico. Além disso, o nome
de neo-cortex € exacto no sentido que éste cortex atinge
nos mamiferos as suas mais caracteristicas diferencia-
¢Oes e 0 seu mais poderoso desenvolvimento.

Nos agnates, que ocupam o tépo inferior da escala

! Na série dos craniotas o encéfalo ¢ constituido per 5 porgies
que sdo: o telencéfalo, o diencéfalo, o mesencéfalo, o metencéfalo e
o mielencéfalo.

* Os vertebrados primitives foram encontrados no silirico que

remonta a mais de cem milhdes de anos,

¥ A Kappers, Die vergleichende Anatomie des Nervensystems
der Wirbeltiere nnd des Menchen, 1921, Bohn-Haarlem,

A. Kappers, Weitere Mitleilungen iiber die Phylogenese des
Corpus Striatum und des Thalamus. Anat. Anzeiger, 1908, Bd. 33.
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dos vertebrados, o cérebro terminal ¢ formado pelo
telencéfalo impar ao qual se unem anteriormente e
por meio de compridos pedunculos os lebos olfactivos,
considerados por diversos autores, como 0s precursores
das vesiculas hemisféricas, existentes ja nos selacios.

Apos esta ligeira nota, examinemos a tragos largos
o telencéfalo dum seldcio, dum reptil saurofideo e dum
mamifero aplacental ! para assim fazermos uma idea da
evolugdo do manto na série dos craniotas e das razdes
que levaram os autores a distinguir nele, partes antigas
e partes novas quanto a filogénese.

Estes elementos de anatomia comparada tornam
mais compreensivel a nossa ulterior descri¢do. Nos
selacios, primeira ordem dos elasmobranquios, o telen-
céfalo reduz-se ao esquema: telencéfalo impar, vesiculas
hemisféricas e nucleus basalis, esbd¢o dos corpos es-
triados, segundo a concep¢do cldssica.

As vesiculas hemisféricas sdo neste estado alonga-
das no sentido antero-posterior, e a sua eXxtremidade
oral forma o bolbo, o pedianculo e o lobo olfactivos.
Nos selacios ndo hd uma linha de demarcag¢ao nitida entre
o lobo olfactivo e a parede da vesicula. As impressoes
olfactivas vindas da mucosa nasal sao recolhidas pelo
bolbo olfactivo que por intermédio do pedinculo do
mesmo nome as transmite ao lobo e a parede da vesi-
cula hemisférica.

Esta parede, designada sob o nome de pal@opal-
liwm, ¢ constituida por um ténue esérato jonal, por um
estrato de células nervosas, a camada granilosa, a
dentro da qual fica o epéndimo. Assim se forma o
primeiro esbd¢o do cortex.

E o cortex cerebral primitivo ou pal@oceriex, ligado

1 (s mamiferos aplacentais ou implacentarios sio os mono-
tremos & 0s marsupiais,




ao do lado oposto pela comissura anterior, a qual passa
através da ldmina terminal.

A vesicula hemisférica, neste estado inteiramente
ligada ao sentido do olfacto, recebe o nome de rinence-
falo primitivo { William Turner) e o pal@ocortex
pode ser designado — cortex lobi olfactorii ou simples
cortex olfactorius 1.

Nos peixes de organizacdo mais elevada, holocéfa-
los e teledstomos (ganoides, teledsteos e dipnoicos) a
parede hemisférica ndo conserva uma espessura regular
em toda a sua extensdo, como no estado anterior, mas
fica apenas com aquele caracter a sua porcdo lateral,
aquela que se continua com o nwucleus basalis; éste
¢ formado por células do tipo motor e da origem ao
feixe basal do cérebro anterior de Edinger. A parte
restante daquela parede ¢ constituida por uma delicada
membrana epitelial chamada manto ou pallinm epen-
dimal (fig. 1 e 2). Parece, pois, realizar-se aqui uma
verdadeira involucdo da vesicula hemisférica 2.

1 Emgquanto o telencéfalo impar se modifica pouco nas fases
ulteriores da evolucdo filogénica, as vesiculas hemisféricas que afi-
nal ndo sao mais do que duas expansdes ou melhor duas extroflexdes
da parte superior da sua parede — a parte inferior desta espessa-se
para formar o esboco dos corpos estriados, segundo a concepcao elas-
sica — experimentam profundas modificagdes que se operam duma ma-
neira gradual e progressiva, subindo na série dos craniotas. Assim
modificadas constituem dois Orgdes volumosos, os hemisférios cere-
brais; nestes fica incluido o telencéfalo impar. Para atingir é&ste
estado as vesiculas hemisféricas ndo =0 aumentam de volume mas,
nas suas paredes realizam-se simultaneamente, dilerenciagdes morfo-
ldgicas que determinam o aparecimento de partes novas; estas, por
sua vez, exercem influénecia sobre as preexistentes, determinando
nelas diferencia¢des estruturais,

? Esta involugio estia estreitamente ligada ao facto da diminui-
cdo de importancia que experimenta nestes seres o aparelho olfactive
em virtude de novas condicdes de existéncia. Realmente esta de acordo
com esta interpretacio o desenvolvimento que adquire o sentido visual
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Nos ganoides e teledsteos o telencéfalo € constituido
por uma soO vesicula, a qual parece resultar da simpli-
ficacao secundaria duma
vesicula dupla 1.

O telencéfalo impar
dos reptis saurofideos é
caracterizado em primei-
ro lugar pelo enorme
desenvolvimento do
nucleus basalis, desen-
volvimento ésse resul-
tante, segundo a descri-
¢ao classica, da adjuncdo
ao esbdéco do estriado
duma nova parte, o neo- |
striafum de Vogt ou =
hypopallium de Elliot-
Smith, representando o
nicleo ou ganglio basal dos peixes o pal@ostriatum
de Hunt e Kappers.

Elliot Smith * explica o aparecimento da néo-for-
macdo estriar referida pela invaginacdo do cortex da
area piriforme no ponto de jungdo desta com o paiwo-
striatum na scissura endorinal do cérebro reptiliano,
fazendo a parte invaginada, que fica sObre o nwucleus
basalis primitivo, uma grande saliéncia na cavidade do
ventriculo lateral.

Precisamente na regido em que o cortex se inva-
gina, para formar o hvpopallium, penetra no cérebro a

© Bashgar

Ceremna e Prmc Disen

FiG. 1

nos peixes possuidores dum pallium ependimal como o testemunha a
organizacao do fecfum opticim no qual terminam fibras visuais (Sterzi).
1 R, Anthony, Anatomie comparée du Cerveau. Paris, 1928,
2 G, Elliot-Smith, A preliminary note on the Morphologr of
the Corpus striatum and the origin of the Neopalliwm. Journal of

Anatomy, vol. Lur, 1g1g.
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artéria estriada lateral, que ¢ homdloga da descrita
por Charcot no homem sob o nome de arféria da
hemorragia cerebral, a qual faria, déste modo, a sepa-

oo M (m

e - MR (e

Lt wysl (el
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Fig. 2
Encéfalo do peixe dssen

A — FACE DORSAL: M. Medula; frh. fossa romboidal ; Myel. (5. r.), mielencéfalo { bolbo
raquideo ) ; Met. ( cerv.), metencéfalo (cerebelo); Mes. (¢ b.), mesencéfalo ( tubér-
culos bigemios); Ep. epifise; . manto { hemisiérios rudimentares; foi tirado i es-
querda para mostrar os ginglios basais ou corpos estriados); lo. lobo olfactivo;
to. tractus olfactivo; bo. bolbo olfactivo.

B - FACE VENTRAL: [-XII, nervos cranianos; lo. lobos olfactivos; ¢. str. corpo estriado ;
Ityp. hipofise; fb. tubéreulos bigemios; Ii. lobos inferiores; sv. saco vascular; Br.
bolbo raguideo (R. Perrier).
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ragdo do striatum e do pallidum, nogdo esta em desa-
e¢érdo com a situacdo da artéria no cérebro humano.

As vesiculas hemisféricas, em virtude do seu
aumento de volume e do aparecimento na parte média
do pal@opallium duma nova formagdo, o archipallium,
tomam agora o nome de hemisférios cerebrais. O
archipallinm atinge desde logo um grande desenvol-
vimento, afastando para a periferia o pal@opallium
que se reduz a uma pequena porgdo da parede em con-
tacto com a extremidade anterior do nucleus basalis e
colocado por isso sdbre o lobo olfactivo. Realmente,
em virtude do grande desenvolvimento do archipallium,
que constitui nesta éfape do desenvolvimento filogenico
quasi toda a parede telencefalica, o bolbo, o pedunculo
e o lobo olfactives, como se vé na figura 3, sdo deslo-
cados para a face ventral dos hemisférios cerebrais pri-
mitivos. No archipallium edifica-se um archicortex
mais complexo que o pal@ocortex dos peixes. Os
hemisférios cerebrais primitivos, ligados sobretudo a
funcdo olfactiva, receberam o nome de rinencéfalo
secunddrio * ( Sterzi ).

O tipo cerebral descrito é préprio dos dipnoicos,
dos anfibios e dos reptis inferiores.

O altimo tipo cerebral ( mamifero aplacental j, cha-
mado tipo néo-palial ¢ caracterizado pelo grande volume
que adquire o corpo estriado, e pelo aparecimento duma

1 A funcdo olfactiva é realizada ja nos reptis inferiores por 3
neuronios. O primeiro ¢ constituido pelas células da mucosa que
transmitem as impressdes do olfacto ao lobo olfactivo onde se encon-
tra o — segundo neuronio — que atraveés do pedinculo leva essas
impressdes as células do palecpallium no lobo olfactive cujas
células — terceiro neuronio — enviam os seus cilindros-eixos ao
archicortex. Aqui aparece tambem a comissura de hipocampo que
liga o archipallium dum lado ao do lado oposto através da limina
supraneuparica.
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nova parte cerebral —neopallium Elliot Swmith’s —
que se desenvolve nos confins do archi e palwopallim
do estado precedente, tendo provavelmente a sua ori-
gem no primeiro *. Emquanto nos vertebrados primi-
tivos, como vimos, a parede telencefalica é constituida
em quasi toda a sua extensdo pelo archipallium, a
importincia déste diminui considerivelmente nos mami-
feros, reduzindo-se a zona limitada da face média hemis-
férica, em virtude do grande desenvolvimento do cortex
cerebri, sobretudo nos macacos e no homem em que
0 intelecto se torna predominante .

No neopallium, de facto, organiza-se um neocortex
que do tipo de trés camadas (camada zonal ou tangen-
cial % camada granulosa e camadas das piramides)
chega ao tipo de 6 camadas de Brodmann, como vere-
mos, o qual ndo esta somente ligado ao sentido do
olfacto. mas é um Orgdo superior onde convergem
fibras nervosas dos diversos oOrgaos dos sentidos e
donde partem fibras centrifugas para qudsi todos os
outros departamentos do nevraxe.

O cortex neo-palial, que corresponde, portanto, a
todas as outras faculdades de sensibilidade especifica e
também a motricidade ( neomotorinm ) é nos mamiferos
o 6rgiao essencial da vida psiquica. Segue a através

1O primordium neopalii corresponde talvez a regido na qual
Johnston mostrou a existéncia de fun¢des motoras na salamandra,

O paléo-cortex dos animais inferiores ndo é divisivel em estra-
tos celulares.

' O paleopallium reduz-se também a uma pequena zona em
correspondéncia com o lobo olfactivo.

Por sua vez o bolbo, o pedinculo e o lobo olfactivos, deslocados
para baixo e para traz pela sucessiva organizacdo da parte cerebral
néo-formada, encontram-se agora no centro da base cerebral.

3 Bella Haller, afirma: a estratificacdo ¢ dupla nos agnates
e nos anfibios; tripla nos reptis e nos mamiferos inferiores, ndo tendo
em conta, ja se vé, a camada ependimaria.




53

da série vertebrada um desenvolvimento inverso ao
do rimencéfalo: inexistente nas formas primitivas
cuja esfera psiquica estd sob o dominio do senmtido
olfactivo, comeca a esbogar-se. segundo alguns autores
{ Kuhlenbeck, Johnston, Anthony, etc.) nos dipnoicos e
nos batraquios; a constituir-se com os seus caracteres
proprios nos reptis (fig. 3): nestes, de facto, as células

Fig. 3
Encéfalo do reptil

ganglionares dispoem-se em camadas regulares na vizi-
nhanca da superficic exterior da parede telencefalica e
uma estreita lamina de substdncia branca aparece na
parte interna junto ao epéndimo !': finalmente, nos
mamiferos (fig. 4) atinge o seu maior grau de compli-
cacao.

1 Na fase de paléo-cortex (selacios) as fibras nao formam um
estrath compacto e distinto como nos craniotas superiores, mas en-
contram-se disseminadas no meio das eélulas. Ja nos anfibios as
fibras nervosas comecam a condensar-se na parte interna da parede,
o que se torna evidente nes reptis. O modo como a substincia
branca se forma em relacio 4 substincia cinzenta é o mesmo em
todo o nevraxe. As fibras nervosas aparecem no seio da substan-
cia cinzenta que é inicialmente dividida por elas em dois estratos,
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Queremos lembrar, com Ariéns Kappers, antes de
terminar éste esbdco geral, que as células corticais mais
antigas, no sentido filogenético, sao as células granula-

res. Células pi-
ramidais tipicas
aparecem sO nos
reptis. Ha aqui,
como sempre,
um perfeito para-
lelo entre a filo e
| a ontogenia, pois
que no desenvol-
vimento dos ma-
FIG. 4 miferos os gra-
Encéfalo do mamifero, C. S. Corpus striatum (Edingery TNUlOs precedem
as células pira-
midais 1. De facto, quando no decurso do sexto més
os neuroblastos do estrato cortical se dispdem de modo
a formar as camadas do cortex, é a lamiina granularis
externa que se individualiza primeiro.

Subindo na série dos craniotas observa-se, pois,
uma ascendente e gradual complicacio de mecanismos
e estruturas inicialmente simples a disposi¢cdes morfo-
logicas sempre mais complexas em relacdo com mais
especializados atributos funcionais ®.

um periférico e outro central. Nos hemisférios cerebrais o estrato
central reduz-se ao epéndimo e o periférico da o cortex; no tronco
encefilico e na medula verifica-se o inverso, pois que o estrato peri-
férico se torna tenuissimo e o central forma um estrato bem desen-
volvido ( Sterzi). .

Entre o neopallium dum lado e do lado oposto forma-se mais
tarde nos mamiferos placentirios a comissura do corpo caloso.

! As eélulas polimorfas ndo sdo segundo alguns autores ( An-
thony e outros) sendo células piramidais modificadas,

* Esta diferenciacao resulta ndo so do aparecimento de partes
novas que chegam a ter um verdadeiro predominio sdbre as primitivas
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A medida que o neocortex se organiza, a sua ascen-
dente e progressiva diferenciagdo tem uma influéncia
decisiva nas disposicdes morfoldgicas primitivas da
parte restante do nevraxe.

Ao lado do sistema paleo-cinético da motricidade
surge agora o sistema neo-cinético que condicionara o
aparecimento da capsula interna, do pé peduncular e das
piramides bolbares. Contemporidnea do neopallium é
também a via fronto-ponto-cerebelar a que esta ligado,
por sua vez, o aparecimento da ponte de Vardlio, da
qual nao ha senao vestigios nos craniotas inferiores.
Com a organizagdo do koniocortex optico do campo
estriado da calcarina regressam os lobos opticos do
mesenceéfalo, os quais constituem os principais centros
visuais dos vertebrados inferiores e se reduzem para
formar a lamina bigeminal, etc.

Antes de entrarmos propriamente no assunto de
maior interésse, neste momento, desejamos ainda notar
que do campo morfologico para o de patologia teem
passado, por vezes. no¢Oes nao rigorosamente exactas.

Lendo alguns trabalhos neurologicos recentes, por
exemplo: Les eentres psychigues sous-corticaux palé-
encephaliques de Francois Naville, publicado nos « Ar-
chives de Psycholugie», n.® 73, 1924, encontramos esta
afirmacdao: «On appele paléencephale le produit du
développement des cinq vésicules cérébrales primiti-
ves; il comprend donc le myencéphale, le métencéphale,
le mésocéphale !, le diencéphale et le télencéphale, ces

mas também das modificagies que operam nestas as partes néo-for-
madas, por ex.: as mutacdes de posicdo do palwopallinm e do archi-
pallinm com o aparecimento do neopallizem.

1 O térmo mesocéphale ¢ agqui empregado por mesencéfalo.
Devemos acentuar quc éste térmo ¢ empregado muitas vezes duma
maneira confusa, sobretudo pelos autores franceses. Alguns clinicos
e fisiologistas (Gley, por ex.) empregavam o térmo de mesoce-
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deux derniers formant le prosencéphale, et s'étend ainsi
jusquaux corps striés et aux lobes olfactifs v compris.
Le neo-encéphale vient se surajouter au paléencéphale
a partir des amphibies; il comprend le reste des deux
hemisphéres et tout le manteau cortical A I'exception
des regions olfactives ».

Estas nogoes transpuseram o umbral da morfologia e
entraram no dominio neuropatoldgico depois que Edin-
ger fez a divisdo do encéfalo em paléo e néo-encefalo,
dizendo que o primeiro era a parte do nevraxe cons-
tituida pelo mielencéfalo, pelo metencéfalo, pelo me-
sencefalo, pelo diencéfalo, pelo telencéfalo impar, pelo
pal@opallim e pelo archipallium e o segundo a regiao
formada pelo neopallim.

Com justa razdo, alguns autores, ndo aceitam a
divisdo classica de Edinger.

De facto, com o nome de paléo-encéfalo designam-se
regides que s6 em parte sdo antigas no sentido filoge-
nético. Vejamos.

O mesencéfalo, por ex., sé parcialmente é antigo
na filogénese, porquanto os pedGnculos, a eminéncia
gémea inferior e o nucleus ruber parvicellularis sio
nitidamente néo-encefilicos. O mesmo acontece com
a ponte de Varolio cuja parte basilar é néoencefilica,
com o cerebellum que é néo-encefialico na sua

falo para designar nio s6 os nicleos opto-estriados, mas também o
pedinculo cerebral com os tubérculos quadrigémeos, a ponte de Varo-
lio e o bolbo ( Hirnstamm dos alemdes, tronco cerebral ou tronco
encefalico de Dejerine), produto do desenvolvimento das trés vesi-
culas cerebrais primitivas, designacdo essa que ¢é ainda aplicada por
outros somente ao corpo estriado. Segundo os autores alemdes, na
primeira linha dos quais se deve colocar Spatz, 6 pode considerar-se
como pertencente a mesocéfalo a parte derivada da vesicula cerebral
média ou seja a porgdo principal dos pediinculos cerebrais, os tubér-
culos quadrigémeos e o espaco perfurado posterior.
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maior parte, com o bolbo cuja parte anterior é formada
por substincia branca e cinzenta indiscutivelmente
‘néo-genética. Por isso, Sterzi é de opinido que as
designacoes premencicnadas se deve dar um significado
mais literal, isto é, «che si deva chiamare paleoencefalo
tutta la parte di encefalo filogeneticamente antica e che
corrisponde allo stadio del paleopallio e dell’archipallio,
¢ si deva dare il nome de neocencefalo alla porzione di
encefalo che si aggiunge alla precedente lungo tutto
I'asse encefalico col comparire del neopallio ».

Vimos que o cdrtex é dividido por diversos auto-
res—Edinger, Elliot-Smith, Ariéns Kappers—em palaeo,
archi e neocortex, éste desenvolvido possivelmente a
custa do archicortex, e que tal divisao .assenta em
solidas bases filogenéticas com as quais concordam as
investiga¢des cito-arquitectdnicas de Brodmann.

Ariéns Kappers ! reduziu a igual esquema o desen-
volvimento dos ganglios basais. Considera o nucleus
basalis, a por¢ao mais antiga destas massas nucleares
{ segundo o seu modo de ver ), homdlogo do globus pal-
lidus dos mamiferos e designa-o sob o nome de paldo-
striatum. Ao epistriatum, nucleus amigdalae dos
mamiferos, dd4 a denominacao de archisiriaium.

Finalmente, o eminente investigador holandés
chama neostriatum A regido dos nucleos basais mais
recente na filo e ontogénese, isto é, ao caundatus e
puitamen.

' A, Kappers, Three lectures on neurobiotaxis and other sub-
jects. B, Behr's Buchhandlung. Berlin,
A. Kappers, op. cil.
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Nao deve surpreender-nos que em livros recentes
de patologia neuroldgica se encontre esta interpretacao
da origem do departamento cerebral estriar, porquanto
em obras de anatomia comparada, ultimamente publi-
cadas, circula ainda como uma verdade confirmada
e intangivel.

Fizemos a descri¢io do desenvolvimento do telen-
cefalo segundo Sterzi, Johnston, Edinger, Elliot-Smith,
Rabl-Riickard, Kappers, etc.

Pretendemos pér, agora, em relévo os pontos em
que nao concordamos com a descricdo cldssica, sobre-
tudo na parte relativa 4 morfogénese dos ntcleos cin-
zentos estriares.

O globus pallidus, ao contririo do putamen e do
caudatius, nao deriva do nuclens basalis mas tem a sua
origem no diencéfalo.

Eis o punctum saliens da questio que vai sep
esclarecida por alguns elementos de filo e ontogénese
comparadas.

O problema é um dos mais dificeis e obscuros da
anatomia. Desejamos somente dissipar algumas davidas,
seguindo os trabalhos dos investigadores que mais se
teem esforcado nos altimos tempos por esclarecer éste
delicado assunto.

Aqui ligam-se sobretudo os nomes de von Hartwig
Kuhlenbeck 1, de Kiesewalter, de Spatz ?, de Sven In-

! H. Kuhlenbeck, Die Regionen des Anurenvorderhirns, Anat.
Anz., Bd 54, 1g21.

H. Kuhlenbeck und v. E. Domarus, Zur ontogenese des mens-
chlichen Grosshirns. Anat. Anz., Bd 53, 1920,

H. Kuhlenbeck, Uber den Ursprung der Basalganglien des
Grosshirns. lena, 1924.

H. Huhlenbeck u. Kiesewalter, Zur Phrlogenese des Epistria-
f1m. Anat. Anz., 1922, Bd 53, N, 7-8.

® H. Spatz, Zur Anatomie der Zeniren des Sireifenhiigels.
Munch. med. Woch., N. 45, 1921.
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gvar ', de Bielschowki, de Vogt, de Homburger, de
Biondi, de Guizzetti, de Hallervorden, de Vanzetti ¢
Goria, de Matzdorff, de Wohwil, de Grawitz, etc.

Nos vertebrados inferiores a substincia cinzenta
do cérebro terminal estd disposta duma forma analoga
4 da substincia cinzenta do canal encéfalo-medular do
embriao dos mamiferos nas primitivas éfapes do desen-
volvimento ontogénico (1.” e 2.° meses da vida fetal no
homem ).

Nos agnates Petromyzon (ammocetos ) o telencefalo
muito primitivo deixa perceber um leve esbdgo de
diferenciagao, pois encontram-se nele ja os trés ele-
mentos primitivos do telencéfalo dos vertebrados :

H. Spatz, Bejichungen jwischen der Substancia nigra des Mit-
telhirnfusses aus dem Globus pallidus des Linsenkerns, Apat. Anz.,
55, 1922.

H. Spatz, Ueber Stoffwechsel eigentiimiichkeiten in den Stamm-
ganglien. Zeitschrift fur gesamt Neurcl. und Psveh,, Bd 78,
pag. bq1. 1022

H. Spatz, Ueber die Entwieklungsgeschichte der basalen Gan-
glien des menschlichen Grosshirns, Versammlung der Anatomischen
Gesellschaft in Erlagen, 1922, in Anat. Anz., Bd 6o, 1925.

1 Syen Ingvar (Lund, Schweden), Zur Phylogenese des Zwis-
chenhirns, besonders des Sehhiigels. Deutsche Zeitschrift Nerven-
heilkunde, Bd 1, 1926.

S. Ingvar, Zur Phylogencse des Zwischenhirns. XIV Jaharres-
~xersammlung der Gesellsch, Deuts, Nerveniirzte in Innsbruck. Sep-
tember, 1924.




Pallium, nucleus basalis e formatio lobaris (bul-
bus olfactorius).

Além do primitivo aparelho olfactivo, de facto, po-
demos distinguir no telencéfalo dos seres que ocupam
0 grau mais baixo da escala dos vertebrados, um seg-
mento dorsal (pallium) e um segmento basal (basis ).
Na basis forma-se em direcgao ventro-lateral uma coluna
de substancia cinzenta —o mucleus basalis pri-
mario,

As células do pallium (nucleus pallialis) sao mais
diferenciadas do que as da basis (nucleus basalis) mas
4 um exame superficial ficamos com a impressdo da exis-
téncia duma dnica matriz anular, envolvendo a cavidade
telencefalica.

No telencéfalo dos selacios, como pds em evidéncia
Kuhlenbeck — partindo do esquema: balbus olfactorius,
pallium e basis —observa-se nestas duas ultimas re-
gides um certo grau de desenvolvimento o qual consiste
num novo arranjo dos elementos, para a proxima corti-
cogenesis no pallium e numa importante diferenciacio
no nucleus basalis, pois que déste se separa o cortex
basal ou paléo-cortex.

O nucleus basalis primitivo de Petromyzon corres-
ponde, portanto, ao nucleus basalis e ao palaocortex
dos seldcios (squalus acanthias ).

As porcoes intermedidrias, segmentos lateral e
medial do telencéfalo, encontram-se também levemente
esbocados na primeira ordem dos elasmobranquios.
Al se formam duas unidades morfoldgicas especiais, o
epistriatum e o septum, pela penetracio nessas regides
de elemantos paliais e basais.

Passando aos anfibios, observamos que o telen—
céfalo apresenta um certo grau de complicagio na
estrutura do esquema premencionado. Emgquanto no
pallium se formam agora dois campos archipaliais e
um campo neopalial, nos segmentos intermediarios o
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epistriatum e o septum constituem duas formacgoes
bem delimitadas.

Convém sublinhar, porém, que nos urodelos e nos
anuros o nucleus basalis tem um valor morfolégico
mais proximo de Petromyjzon que dos selicios, por-
quanto naqueles o palaeocortex ndo ¢ tao diferenciado
como no squalus acanthias ( Kuhlenbeck ).

Nos gimnofiénios *, pelo contrario, ha uma nitida
separacido do palaeocortex, processo que atinge o seu
térmo nos reptis. A parte restante da coluna cinzenta
do nucleo basal forma o nuclens tasalis secundario.
Emquanto, pois, a matriz periventricular do nucleus
pallialis se dirige para a periferia e se emprega na
totalidade na formacao de cortex pallii (archicortex
e neocortex), a formacdo do cortex basal (paléo-cortex)
deixa atris de si um volumoso nucleus basalis se-
cundario que permanece em contacto com o ventri-
culo.

Vamos ocupar-nos aqui somente do episiriatum e
do nucleus basalis, inicas unidades morfoldgicas que
tem importincia para o estudo da génesis dos génglios
basais. No estudo do epistriatum ( veja fig. 5 ) comega-
remos pelos urodelos. Nestes animais constitui a
zona de transigdo entre a area lateralis pallii e o nu-
cleus basalis primario *.

O epistriatum, segundo a descri¢ao de Kuhlenbeck
e Kiesewalter %, é formado, nestes seres, por uma estreita
faxa celular que se estende entre as extremidades oral e
caudal do lobus hemisphaericus intimamente adaptado
ao epéndimo.

O epistriatum dos anuros ¢ uma formagido mais

! Anfibios serpentinifornos da América.
* Isto & aquele que contém o germen do paleocoriex,
3 Op. cit,




complexa, participando na sua constitui¢io um grande
segmento da area lateralis pallii (pars media e pars
veniralis da area lateralis pallii); estd em conexio
com a basis.

Por outro lado, o epistriatum basal e a parte ven-
tral da area lateralis pallii ( epistriatum palial ) estao
separados por uma jona limitans lateralis, isenta de
células, a qual é constituida por fibras de um feixe
olfactivo do tractus olfactorius ventreo-lateralss.

Segundo os autores referidos, todo o epistriatum
deve considerar-se como um centro nervoso secun-
dario do aparelho olfactivo, tendo, no entanto, o epis-

Cortes frontais através de 3 hemisiérios de anfibios. 1, Salamandra matala. ; Bufo vul..
Siphonops annul. ; b, nuclens basalis ; d, area dorsalis pallii ; e, epistriatam ; I, area
lateralis pallii ; pe, paleo-coriex ; s, septum. ( Kuhlenbeck ).

triatum basal dos anuros ou amigdala de Herrick,
que se encontra intimamente adaptada ao nucleus
basalis, uma importincia especial, porquanto as fibras
do itractus olfactorius veniro-lateralis, que aqui en-
coftram a sua terminacdo, transportam pela via bulbus




o o

63

acessorius as impressoes nervosas dos Orgaos vomero-
nasais de Jacobson 1.

Por isso, Herrick * afirma: a terminagdo do sis-
tema vomeronasal encontra-se na pars basalis epis-
iriati.

Nos gimnofidnios o episiriatum é morfologicamente
mais simples, pois comporta-se de um modo andlogo

.ao dos urodelos.

O esquema hemisférico, no transcurso de evolu¢io
filogénica, modifica-se de tal modo que a seccdo trans-
versal do ventriculo apresenta uma convexidade exage-
rada dirigida lateralmente e no pallinm a area latera-
lis é desviada em direccdo dorsal e a area dorsalis em
direccdo medial.

O epistriatum, que ocupa agora a maior parte da

- parede lateral do hemisfério e é constituido por uma

delgada camada celular granulosa, estd separado do
nuclews basalis « pela proeminéncia apenas perceptivel
duma faxa celular laxa» (Kuhlenbeck e Kiese-
walter }. :

ApoOs a exposicdo destas nocoes, falemos de passa-
gem do nucleus basalis na morfogénese do qual se pode
distinguir como tacitamente resulta de descricdo ante-
rior, um nucleus basalis primario e um nucleus basalis
secundario, o primeiro nao sendo mais do que a porg¢ao
da matriz periventricular da qual ainda se nao isolou o

! Para o conhccimento déstes consulte Elements de Morpho-
logie des Vertébrés, par L. Vialleton. Paris, 1911, pag. 378.

* Herrick, C. 8., The morphology of the forebrain in Amphibia
and Reptilia. Journ. of, comp. neur., N, 20, 1g10.

Herrick. C. S., A skeich of the origin of the cerebral hemisphe-
res, Journ, comp. neur., N 32, 1gz21.

Herrick. Reflexions on the origin and significance of the cere-
bral cortex. 1913.




palaeocortex e o segundo, portanto, a parte da matriz
basal da qual se destacou o pal@ocortex (cortex olfac-
torius ), por migracdo das células superficiais da matriz
para a periferia.

A ulterior evolugdo do nucleus basalis secundario !
depende do desenvolvimento dos fracius fibrosos que
unem o cortex pallii com as porgdes subjacentes, donde
resulta o aparecimento da eminéncia estriada.

I Nos urodelos existe um niicleo basal primario ( veja fig. 5) o
qual apresenta a forma duma massa de células levemente diferen—
ciada da parte restante, situada no angulo inferior do wven-
triculo e apresentando duas proeminéncias ventro lateralis e medialis,
sem que possamos distinguir nele uma verdadeira estratificacio.
O ntcleo basal nesta fase avanca em direccdo caudal, ultrapassando
a lamina de unido e ndo sendo possivel tracar-se um limite
preciso,

Nos anuros observa-se alguma coisa de anilogo, puis que o
nucleus basalis primario ocupa do mesmo modo o ingulo inferior do
ventriculo e apresenta as mesmas duas proeminéncias ventro-lateralis
e medialis. A primeira cujos elementos sio pouco densos, emit: uma
camada proliferativa que constitui, embora duma maneira indecisa,
o primeiro impulso cortico-genético para a formagao do palirocoriex.
Neste estado, por conseqiéncia, ndo ha ainda uma nitida separagio
entre corfex olfactorius e nuclens basalis secundario. O telencéfalo
dos gimnofionios, pelo contrdrio, apresenta a éste respeito, um real
progresso morfogenético, porquanto neles existe um nuclens basalis
secundario o qual apds a separagdo completa do palrocortex fica em
contacto, como nos urodelos e anuros com o angulo venéralis do ven-
triculo. Todavia, nos gimoofionios, em virtude do desvio do com-
plexo hemisférico-ventricular, as proeminéncias referidas sdo desloca-
das da sua posicdo inicial. A proeminéncia vemtro-lateralis &
deslocada em direccdo medial e a proeminéncia ventro-medialis em
dorsal. Por cutro lado, a proeminéncia medialis & agora pouco pfo-
nunciada, viste que apos o mencionado desviv se encontram num es-
pago estreito a area dorsalis e a area medialis pallii, o sepium e o
nucleus basalis ( Kuhlenbeck e Kiesewalter ).
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Para o conhecimento exacto da origem filogenética
e significado morfologico dos ginglios basais tem uma
extraordindria importincia um nicleo celular que per-
tence a4 pars veniralis thalami e ao hipothalamus, o
qual € muito antigo no sentido filogénico como o é tam-
bém o seu homologo no sentido ontogénico. Ja hd indi-
cios déle em Petremyzon (ammocetos) e nos anfibios
encontra-se nitidamente individualizado. Sendo, por
outro lado, o seu homoélogo um derivado diencefalico, a
sua origem ontogénica é contemporianea das formagoes
derivadas desta vesicula, muito mais precoce, portanto,
que as estruturas do telencéfalo.

B o nucleus praethalamicus, cujo conheciments se
deve a Kuhlenbeck !, que o relaciona estreitamente com
a origem das formacdes basais. Uma andlise minuciosa
das relacoes désse nucleo, feita pelo notavel investiga-
dor, esclareceu o seu significado,

Tendo-a descrito inicialmente nos urodelos, nos
anuros € nos gimnofidnios, como uma estria ou cordiao
celular destinado a fazer a unido entre a parte terminal
do nucleus basalis e a substincia cinzenta da pars
ventralis thalami, apés um subseqiiente e mais pro-
fundo estudo chegou a conclusio de que se trata dum
nuicleo, cujos elementos celulares pertencem aos seg-
mentos orais da pars ventralis thalami e ao hipotha-
lamus, completamente distinto do #nuclens basalis
(veja fig. 6).

Os seus elementos celulares, surgindo das camadas

t Op.eil,
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externas (laterais ) da substiancia cinzenta periventricular,

nos segmentos referidos do 1 ventriculo, dirigem-se,

Fig. 6

Cortes frontais através do tilamo de 2 aniibios & altura da
parte hemisiérica caudal. [, Salamandra macula; [f, Sipho-
nops annul.; o, area dors.; e, epistriatum; I, area lateral;
m, area med.; pf, nucieos prathalamicos (globus palli-
dus); xd, sulcus diencephalicus dors.; sf, sulcus limitans
(no corte I se junta com o sulcus diencephalicus ven-
tralis }; sm, sulcus diencephalicus medius; sv, sulcus
diencefalicus ventralis. ( Kuhlenbeck ).
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férios com as laterais do tdlamo (tomando éste térmo
no sentido do cérebro intermediario), mas da expansao
que adquirem, principalmente nas formas que ocupam
0 tépo superior da escala zooldgica, os pedunculos
cerebrais. ;

Kuhlenbeck, pelo contririo, de acérdo com Hochs-
tetter, Schwalle, (Goldstein, Wallenberg e também em
conformidade com as imagens obtidas nos seus cortes,
admite, desde as primeiras fases do desenvolvimento
na série vertebrada, muito antes que o pedinculo cere-
bral tenha feito o seu aparecimento, a existéncia no ma-
cisso da lamina da unido duma extensa superficie de
contacto entre o cérebro intermediario e o telencéfalo,
disposi¢do que se encontra nos mamiferos e no homem
desde as mais primitivas éfapes da evolucdo ontogénica
e a qual torna possivel e facil a emigracdo do nucleo
pretalimico do diencéfalo para o telencéfalo. Kuhlen-
beck deu a tal nicleo ¢ nome de nucleus praethala-
micus diencephali, cuja sec¢do transversal, obtida
nos cortes frontais, tem uma forma triangular (fig. 6},
em virtude desta emigracao para uma regiio supero-
anterior.

Sob o ponto de vista histoldgico éste niicleo é cons-
tituido por células granulosas ! dum tipo andlogo as
que se encontram no nucleus basalis e epistriatum,
nao diferindo duma forma marcada das partes circun-
vizinhas. ;

Nos anuros a comissura anterior passa em parte
através do nucleus praethalamicus e em muitos ma-
miferos essa comissura atravessa dum modo idéntico o
globus pallidus b

1 Pequenas células piramidais dos autores,
* Nos urodelos e nos gimnofionios o nuclens practhalamicus
s0 ¢ visivel na parte caudal da comissura anterior.




Nos reptis (vej. fig. 3) ao mesmo tempo que a
estrutura interna do néo-cortex se edifica com multiplas
e regulares camadas de elementos nervosos que se dis-
pdem na vizinhanca da superficie exterior da parede
telencefalica e entre as quais se encontram as células
psiquicas ou piramidais que aparecem pela primeira vez
num estado rudimentar nos batraguios !, os ganglios
basais atingem um grande desenvolvimento, o qual s6
¢ excedido nas aves, nas quais a porcdo telencefilica
do nevraxe chega a converter-se qudsi num tnico
ginglio basal.

Partindo dos reptis, o desenvolvimento cerebral
segue direcctes diferentes conforme o consideramos
nas aves ou nos mamiferos.

Nas aves é o ginglio basal que se desenvolve duma
maneira extraordindria, adquirindo um enorme volume
e, representando s6 por si, a maior parte do cérebro
anterior, o que esta em estreita relacao com as eleva-
das funcoes que desempenha, pois realiza nelas, como
salientou Ariéns Kappers #, um papel de formacao vica-
riante em relacao ao cortex, muito rudimentar nas aves,
0 que as experiéncias de McKendrick, Ferrier, Mills e
Kalischer plenamente confirmaram. ,

Na verdade, nos animais em que o néo-pallinem niao
existe ou ¢ muito rudimentar «os fendmenos psiquicos,
da consciéncia, da vontade e da memoria, o poder de
descriminagdo visual, acustico e tactil residem no corpo
estriado e no cérebro intermediario» ( Edinger).

O siriatum & nas aves a sede das funcoes psiqui-
cas, do entendimento, que elas revelam desde o canto
que sabem madelar, a maneira habil como constroem

1 O cortex néo-palial, como vimos, dificil de distinguir nos sela-
cios comega a organizar-se nos dipnoicos, nos batriquios, mas sobre-
tudo nos reptis.

2 Ariéns Kappers, Op. cif.
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os seus ninhos por vezes de granito e argamassa, tal
como a habitacio humana. Defendem os seus filhos do
inimigo com denddo, emigram em épocas precisas,
orientando-se no espago e, devidamente educadas, sdo
capazes de se exibir nas pragas publicas « passaros
sabios ». -

Todos esses factos, mas sobretudo a faculdade da
aprendizagem, documentam a sua inteligéncia que hoje
ninguem pode em duvida.

E oportuna neste momento a pregunta:

Hd um componente psiquico extra-cortical?

Dissemos que o néo-cortex, dificil de caracterizar
nos peixes e nos anfibios, sé aparece individualizado
nos reptis superiores.

Kalischer, citado por Naville, demonstrou também
que o coOrtex mo papagaio ndio desempenha um papel
apreciavel no dominio das fungdes cerebrais superiores
€ que a totalidade dos sintomas de descerebracgdo ndo
persiste, sendo quando simultdneamente se faz a abla-
¢éo dos corpos estriados.

Os gatos e os cdes descerebrados de Goltz, Zelioni,
Dusser de Barenne manifestavam ainda uma rica acti-
vidade instintiva.

Jorge Zelioni ! da escola veterinaria de Petrogrado,
4 maneira de Flourens *, Longet 3, Goltz ¢ e Max Roth-

v J. Zelioni, Observations sur des chiens ausquels on a enleve
les lemispliéres cerebraux. Reiiniio biologica de S. Petersburgo, ses-
sdo de 12 de marco de 1913, in C. R. de la Soc. de Biol. t. LxXIV,
pag. 707. Trabalhos da Sociedade dos médicos russos de 5. Peters-
burgo, 1g11-1912; Effets de Vablation des hemisphéres cérébraux,
Lecon a la Faculté de médicine de Paris, 14 janvier, 1926, in Questions
Physiologiques d'actualité, Leon Binet, Paris, 1927,

? Flourens, Op. cit.

3 Lonaget, Traité de Physiologie, 1860, t. 11

t Goltz, Ueber die Verrichtungen des Grosshirns Gesammelte
Abhandinngen, 1881,




mann !, fez a ablacdo dos hemisférios cerebrais em cdes.
tendo respeitado na sua intervencdo as regides sub-pa-
liais (ntcleos cinzentos da base). Os resultados das
suas experiéncias foram resumidos por Leon Binet
nestes termos: o cdo descerebrado nestas condicoes apre-
senta um aspecto geral que deve chamar a atencdo
dos neurologistas e dos bidlogos; «s’il peut étre plongé,
comme le pigeon décérébré de Flourens, dans wun
sommeil sans réve il peut aussi rester longuement
éveillé et, s’il a été opéré dans le bas dge, presenter
pour le jeu un goiit particuliérement marqué. Si les
excitants visuels restent sans effet, si les réflexes con-
ditionnels sont impossibles a réaliser ches lui, il faut
insister par contre sur la persistance de la sécrétion
gastrique dite psychique et du sens sexuel; mais sur-
tout le chien sans cerveau peut présenter des réactions
de joie ou de colére et, suivant qu'il pergoit des attou-
chements en telle au telle région, au museau ou au tronc,
il prend une attitude de joie ou une attitude de fureurs.

E importante sinalar que, se as funcdes psiquicas
mais complicadas e as Gltimas adquiridas no decurso do
desenvolvimento filo e ontogénico (néo-psiquismo ) teem
a sua sede no domits grisea pallii, 6rgao de aperfei-
coamento, onde residem delicadas estruturas que presi-
dem as mais nobres fung¢des do intelecto, onde se ela-
boram os conceitos mais abstratos, os raciocinios mais
subtis, as mais transcendentais sinteses do pensamento
humano (é&tica, estética e critica}, as fun¢des mentais
simples e instintivas ( paléo-psiquismo) conservam a sua
sede nos centros paléencefalicos; nos animais superio-
res e no homem.

1 Max Rothmann, Zur Grosshirnfunkiion des Hundes. in Med.
Klinik, 1909, .2 27; Der Hund ohne Grosshirn, Deutsche Zeitschr., 1.
Nervenheilk, t. xxxvni, 1910,
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Seria déstes centros que partiria o estimulo neces-
sario para a utilizacdo do instrumento cortical motor e
intelectual, como formularam Camus !, Francois Na-
ville * e Kiippers 2

Vurpas, Trétiakofl et Jorgulesco ¢ a proposito dum
caso com lesdes cavitarias da base do cérebro (ao nivel
da regido opto-estriada, ao longo das paredes do 1v
ventriculo e do aqueduto de Svlvius) acompanhado de
deméncia completa, escreveram: «Cette localisation
mésencéphalique est 4 premiére vue un peu deroutante.
Nous somes habitués en effet a chercher l'origine des
troubles de l'esprit dans des altérations des régions cor-
ticales, sans nous préoccuper autrement des altérations
pouvant siéger plus bas dans des régions plus au moins
atribuées A l'automatisme. Nous ne tenons pas suffi-
samment compte, dans l'appréciation des désordres men-
taux, du réle que joue toute cette vie automatique et
d'autre part des réactions que peuvent provoquer les
altérations des zones sous-jacentes sur les zones du cor-
tex dont on a fait le siége de l'intelligence».

Steck, de acérdo com a teoria de Berge-Reichardt,
salientou também a importincia dos gdnglios basais,
sobretudo do corpus striatum, no dominio da activi-
dade psiquica. :

O ilustre neuro psiquiatra italiano, Luigi Roncoroni,

1 Camus, Regulation des fonctions Psychigues. Paris medical,
oct., Ig21.

2 F. Naville, Les centres psychigues sous-corticanx paleence-
phaliques. Arch. de Psychol., Genéve, n.® 73, 1924.

% F. Kuppers, Uber die Funktionen des Thalamus. Archiv. f.

Psvchiatrie und Nervenkrankheit. B. 67, 1, 1923.

¢ Vurpas, Trétiakoff et Jorgulesco, Lésions cavitaires de la base
du cerveaw el meningo-encephalite subaipgné dans un cas de délire
hallucinatoire ave: démence complete d'¢mblée. Rev. Neur., n.° 11,
1922.
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da Universidade de Parma, escreveu recentemente no
seutrabalho—I1I campi architettonici deila cortecia cere-
brale e le malattie mentali '—o seguinte: «Nei campi
architettonici della cortecia cerebrale si attuano funzioni
elementari, le quali sono le componenti dei processi che
si svolgono nei molteplici archi psichici. Per I'attivita
coordinata di pil campi si attuano funzioni psichiche
risultanti dalla sinergia di funzioni elementari (perce-
zioni, rappresentazioni mnemoniche), mentre la perso-
nalita risulta dalla sinergia funzionale dell’ intera corte-
cia, integrata dall’ attivita dei sistemi sotto corticali
e dell’ intero sisteme nervoso, a sua volta influenzata
dall” attivita dell’ intero organismo» 2.

Galligaris conclui também que o corpo estriado «é
legato alle funzioni dell’ pensieros.

Admitindo déste modo ao lado dum psiguismo
consciente (néo-intelecto), ligado ao funcionamento cor-
tical, um psiquismo elementar e primitivo (paléo-inte-
lecto) voltamos ao conceito dos antigos fisidlogos que
como Pfliiger, admitiam a existéncia da anima spinalis
e melhor compreendemos o funcionamento psiguico do
cérebro das aves.

Retomando o fio perdido nesta série de considera-
¢Oes, vamos falar de algumas particularidades do telen-
céfalo reptiliano.

! Pesaro, Prem. Stab. d’Arti Graficke Cav. ]. Federici ,1927.
* Pierre Janet no seu trabalho Les souvemirs irréels. Arch.
psychol., n.° 73, 1914, escreve: «Les phénoménes psychologiques ne
sont pas autre chose que I'ensemble des conduites de Vindividu et
ces conduites sont l'expression de l'organisme tout entier, On a
abusé du cerveau pour expliquer la pensée, nous pensons avec tout
notre corps et la pensée est diminuée par des troubles du foie tout
autant que par des troubles du cerveau», maneira de ver que classi-
ficamos de excessiva.

Fada. ]



Nos reptis o epistriatwm constitui um complexo
nuclear, que foi minuciosamente estudado por Kie-
sewalter 1. '

Nessa massa nuclear, que chama a atengdo ao prati-
car-se o corte frontal do telencéfalo e de cujo desenvol-
vimento resulta a configuracao especial que toma o
corte transversal ventricular, Kiesewalter distingue
rigorosamente um epistriatum anterius e um epis-
triatum posterius seu nucleus sphaericus de Edinger.

O epistriatum anterior (fig. 7, &) vai desde a parte
oral do telencéfalo até a regido da lamina de uniao.

Kuhlenbeck e Kiesewalter consideram neste nucleo
uma parte lateral que estd em conexdo com a area late-
ralis pallii * e uma parte medial a qual se junta o nu-
cleus paraventricularis que, sob a forma de uma del-
gada camada celular, esta estreitamente ligada ao epén-
dimo, fazendo saliéncia na cavidade do ventriculo
(fig. 7. ).

O epistriatum posterior®(fig. 7, a) apresenta-se
nos cortes frontais sob a forma de um anel celular, mais
elipsoide que circular, que em parte procede do nucleus
basalis.

Uma andlise mais detida demonstrou aos autores,
semelhantemente ao que se observa na sec¢do oral do

! Kiesewalter, Zur Morphologie der Ganglienkerne im Voder-
hirn von Lacerta (1922].

2 Recordando neste estado a fase dos anuros em que toda a
parte palial do epistriatum esta ligada com a area lateralis paliii,
formando a porcdo medial e ventral desta.




epistriatum, na qual hd dois segmentos distintos (lateral

e medial), a existéncia de duas regides nucleares dife-

rentes no epistriatum posterior, respectivamente parte |

dorsal e parte ventral déste nucles. -
A parte dorsal é a continuacido caudal do nucleo

paraventricular. Ela confina com o epéndimo e em

conseqiiéncia da sua convexidade dirigida do lado dor-

sal (fig. 7, &) forma em- direc¢gio média, a lateral, a

parede ventricular.

o

)

Fig. 7

Cortes frontais através do telencéfalo e do diencéfalo da Lacerta

b, nucleus basalis; bs, nucleus basilateralis superior; d, area dors.; eq, nuclens anterior
epistriati; £, area lat.; m, area med.; pe, paléo-cortex; pf, nucleus prasthalamicus;
P, nucleus paraventricularis; 5,5 septum; sph, nucleus sphmricus; fh, thalamus. L
Kiesewalter). 5

A parte ventral, pelo contrario, é um derivado do
nuclens basalis e constitui o chamado nucleus basila-
teralis superior. Este é constituido por uma estria celu-
lar que, depois de se ter destacado do nucleus basalis,
se adapta a parte inferior (ventral) do ntcleo paraven-
tricular, obtendo déste modo a forma circular que apa- :
rece no corte transversal 1. |

! Nos anuros o niicleo basilateral superior corresponde a por-
cdo basal do epistriatum.

¥
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O nucleus basalis dos reptis é secundario *. Ana-
Jogamente ao que se passa nos anfibios, éste nucleo cir-
cunda os angulus ventralis do ventriculo (fig. 7, &).

A subsegiiente evolugdo do nuclens basalis esta
em relagdo com o desenvolvimento dos feixes de fibras
que ligam o cortex pallii com as regides subjacentes.

Esses feixes determinam a sua desagregacao, o que
levou Kiesewalter a descrever 5 nucleos secundarios ?,
subdivisao essa a que Kuhlenbeck ndo da uma grande
importancia morfologica.

No nucleo basal dos reptis pode-se também distin-
guir uma parte lateral mais desenvolvida andloga a
prominencia ventrolateralis dos anfibios e uma parte
medial mais laxa, andloga a4 prominencia medialis dos
mesmos.

Kuhlenbeck nesta interpretacdo perfilha as ideas de
Reethig, em desacordo com Kiesewalter.

Finalmente, resta fazer referéncia ao nucleus pra-
thalamicus do telencéfalo reptiliano.

Em direccdo caudal do macisso da lamina de uniéo,
como foi descrito nos anfibios, encontra-se aqui também
uma coluna nuclear que, partindo da pars vemiralis
thalami e do hipothalamus, se dirige para a terminacao

! Da matriz basal separou-se ja o paléo-cortex (Corfex olfac-
torius).

* Esses niicleos seriam: Cellulae prazbasales, nucleus aecum-
bens, nucleus subepistriaticus, nucleus basilateralis inferior e ainda
o nucleus basilateralis superior, que faz parte do epistrialum, como
vimos.




<audal do nucleus basalis, penetrando no telencéfalo
em direc¢do latero-oral (fig. 7, a). E o nucleus pre-
thalamicus, s6bre a homologia do qual insistiremos
adiante.

Nos mamifervs, sobretudo no homem, contempora-
neamente com o desenvolvimento progressivo do cortex
— que de estrutura inicialmente simples se complica
para atingir o tipo de 6 camadas distintas !, chamado
tsocortex homotipico, donde derivam !, respectiva-
mente por piramidalizacdo e por granulizacdo, o isocor-
tex heterotipico agranular e ¢ isocortex heterotipico
granular ou koniocortex —o corpo estriado, particu-
larmente o neostriatum, reduz-se, diminui de impor-
tincia, pdsto que continui a desempenhar elevadas
funcoes.

Vamos ver qual é o significado morfoldgico das
diversas formagoes cinzentas que entram na constitui-
¢do do telencéfalo dos mamiferos.

Essas formagoes sdo:

O clawstrum, o nucleus amigdala, o striatum,
com o qual entra em intima relacao topogrifica o glo-
bus pallidus.

! a) Lamina zonal ou camada molecular ou plexiforme,

#) Lamina granular externa ou camada externa dos grios.
¢) Lamina piramidal ou camada das células piramidais.

d) Lamina granular interna ou camada interna dos grios.
¢) Lamina ganglionar.

f} Lamina multiforme ou camada das eélulas fusiformes,

2 A partir do 7.° més no cérebro humano,
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O claustrum é uma formagio estreita e laminiforme,.
colocada sagitalmente entre o nucleo lenticular e o neo-
pallinm lateral, separado dum e doutro por uma camada
de substancia branca (respectivamente capsula externa
e capsula extrema); tem nos mamiferos superiores,
mas sobretudo no homem, uma extensao quasi igual ao
cortex insular.

Do lado ventral, nos mamiferos inferiores diri-
ge-se para o cortex olfactivo ( paléo-corteX) sem entrar
em contacto com éle; no homem dirige-se para a subs-
tidncia perfurada anterior, parecendo fundir-se com ela
a0 exame macroscopico.

Por outro lado, uma analise cuidadosa macro e mi-
croscOpica mostrou que existe uma passagem directa da
parte caudal do claustrum para o nucleus amigdale,
facto éste que, tendo sido negado por Vélsch no szu tra-
balho Zur vergleichenden Anatomie des Mandelkerns
und seiner Nachbargebilde !, foi pOsto em relévo nos
altimos tempos, o que veio precisar o significado mor-
fologico dessas formagoes. As células do claustrum
sao sobretudo elementos fusiformes, cujo eixo longi-
tudinal é paralelo a superficie do pallizzm lateral, ele-
mentos esses, portanto, semelhantes aos da vi camada
de Brod¢mann.

Em virtude de razoes filo e ontogénicas o claus-
trum e o nucleus amigdal@e devem pertencer ao ambito
do sistema motor extra-piramidal, mas estes dominios
celulares, apesar das minuciosas pesquisas feitas, ainda

v Archiv, f. Mikrosk, Anat., 1906 e 1910, Bd. 68 e 76.




hoje constituem territorios quési desconhecidos, come-
¢ando por discutir-se a sua propria origem.

O claustrum foi considerado por Wernicke, Brod-
mann e Kappers, como uma dependéncia insular.

Seria, segundo éste modo de ver, uma faxa celular
destacada da insula (vI camada de Brodmann), opiniao
combatida por diversos autores, cspecnalmeme por de
Vries ! e Landau 2.

Segundo os estudos histo-embrioldgicos déste, o
claustrum constituiria uma formacgdo independente,
contraindo relacdes com o nucleus amigdala, a irea
piriforme e o tractus olfactorius. Realmente Landau
mostrou nao sO que o cortex insular € um verdadeiro
Isocortex, mas também que a vi camada de Brodmann
insular nao esta embriologicamente ligada ao claus-
trime.

Os trabalhos embrioldgicos do ilustre investigador
levaram-no, pelo contrario, a concluir que o antemuro
nasce, como uma formagdo independente, da porcido
dorsal da eminéncia ganglionar Ganglienhiigel de
Hochstetter ), introduzindo-se em direccao ventral entre
0 striatum e o cortex.

Em presenga déstes dades ontogénicos a concepcao
de Wernicke, Kappers e Brodmann cai pela base.

Sabemos também que a extensiio do claustrum niao
corresponde sempre a extensdao do cortex insular.

Nos mamiferos inferiores, sobretudo nos lissencé-
falos ou melhor lissocérebros (Sterzi) *, como nota

! De Vries, Bemerkungen jur Ontogenese und vergleichenden
Anatomie des Claustrum, Fol. Neurol., 1910, Bd. 1v.

* Landau, The comparative anatomy of the nucleus amigdale,
the claustrum and the insular cortex. Journ. of Anat., 1919, v 13.
Vid. Schweiz, Arch. f. Neurol. n. Psych., Bd. 13. H 1f2, 1923.

# Na rcalidade ndo ¢ o encéfalo mas o cérebro que éliso. Pela
mesma razdo se deve dizer girocérebros e ndo girencéfalos.

i
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Kuhlenbeck, o claustrum limita na sua parte antero-
-postero-inferior um nimero de campos arquitectonicos
muito maior que os homodlogos do cdrtex insular humano
(campo 13-10).

A extensdo do ante-
muro corresponde antes a
do striatum, o que esta de
acordo com a sua origem
comum, embora indepen-
dente, na eminéncia gan-
glionar.

Talvez fOsse éste o mo-
tivo que levou La Villa a
supor que o claustrum
féosse um fragmento desta-
cado do nucleus lentifor-
mis 1,

Para melhor compreen-
sdo do exposto, veja fig. 8.

Fig. 8

k > Corte frontal atraves do telencéialo de um
O nucleus amigdale é embrido humano de 3% mm. em direcgio

uma massa de C'éf ciﬂzenhl oral do Foramen intraventricula..
ng Cl, claustrum; e, capsula extrema; ex, cip-
clara composta de wirios sula externa; g, eminéncia ganglionar
nicleos *? segundo ijlSCb, | glanglienhiigel de Hochstetter); i, la-
mina interna; r, limina cortical; sf,
que 'P['OCEdBTIdO do centro strigtum; z, camada intermediaria

hemisférico, se introduz no Flcaheci):

! (Convém lembrar aqui que a formacdo de insula ou invagina-
cio da parede hemisférica no fundo de fossa Syloii é o resultado dum
processo ontogénico, consistindo numa inflexdo ou rotagio do telen-
céfalo (flexdo anterior do cérebro de Landau e Jakob ), tendo por eixo
a eminéncia ganglionar,

? Dorso-externo, dorso-interno, ventro-externo, ventro-interno.




lobo temporal, colocando-se numa posi¢do anterior em
relacdo a ponta temporal do ventriculo.

Em direccdo caudal, estd em relagdio com a ponta
de Amon e, em direccdo oral, com a substincia perfu-
rada anterior.

Ao contrario do que afirmam alguns autores, para
quem o ntcleo tonsilar difere do ante-muro, porque éste
seria um derivado néo-palial, enquanto aquele deri-
varia do archi-pallium hipocimpico, tendo até sido de-
signado por Kappers e de Vries, sob ¢ nome de archi-
striatum, o nwuclenus amigdalee representa, sob o
ponto de vista morfoldgico, um prolongamento caudo-
-basal do claustrum. Se a uniao entre essas duas
formacdes é indecisa, isso resulta da passagem a é&sse
nivel dos fractus fibrosos da comissura anterior e do
fasciculus uncinatus, como se vé claramente na fig. g,
que devemas a H. Spatz.

Realmente, entre ésses fractus fibrosos ha ilhotas
de substdncia cinzenta que estabelecem, por assim dizer,
wminuidade entre ésses dois nucleos.

O claustrum e o nucleus amigdale teem no seu
conjunto, como foi notado por Spatz, o aspecto dum
embridao, sendo a curva da cabeca com os arcos bran-
quiais representada pelo nucleus amigdale concavo
com as suas subdivisdes, e o corpo com a porgdo cau-
dal representado pelo claustrum (fig. o).

Além disso, ha uma passagem insensivel da parte
mais basal do sériatum (putamen) para a regiio do
nicleo tonsilar, o que se vé claramente no homem, mas
sobretudo nos mamiferos inferiores em cortes executa-
dos num ponto caudal, o mais afastado possivel da
comissura anterior, ficando-se nestas condicdes com a
impress2o de que a porc¢do dorso-medial do nucleus
amigdal@ se destaca do striatum e a porgio ventro-
-lateral do claustrum.

Falta-nos agora estabelecer a homologia do nucieus

AT T
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amigdal® e do claustrum, ver, enfim, quais sdo as
formagoes que lhes correspondem no telencéfalo dos
craniotas inferiormente colocados.

Nos urodelos e
nos gimnofiénios
o epistriatum
constitui, como ja
dissemos, uma
formag¢ao pouco
diferenciada; nos
anfibios adquire
alguns progres-
sos, pOsto que se
conserve relati-
vamente simples
e, finalmente, nos
reptis apresenta-
-se sob o aspecto
dum complexo
nuclear no qual
se pode distinguir
um epistriatum

anteriis de pro- FiG. 9
BRIl T Pa]lﬂi € Corte frontal através de um hemisiério humano. O limite
um ep istriatiem entre o telencéfalo e o diencéialo € indicado pela linha

: ponteada que se estende da sirla ferminalis i fenda
pGSfe?"tHS’ Seu nu- cerebral de Bichat,

cleiis _g-p hericus C corpus callosum; ea, comissura anterior; ¢f, claustrum;

d - P A fu, fascicolus uncinatos; ma, ouclens awmigdale; sf,
= Provenlén‘:]-d striatum; #h, thalamus | Spatz ).

basal.

Nos mamimeros, o nucleus sphaericus desloca-se
em direccdo caudo-ventral e recebe o nome de nucleus
amigdala *.

Resta saber que regido do cérebro dos mamiferos,

! Este deslocamento & a conseqiiéncia da tendéncia a rotacio
que esta ligada a formacdo do lobo temporal.

f
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em especial do homem, corresponde ao episiriatuin
anterius.

Em virtude das suas disposicoes morfologicas deve-
mos encontri-lo de novo sob a forma dum nicleo sepa-
rado do siriatum e unido por outro lado ao nicleo
tonsilar.

Ora se no telencéfalo dos mamiferos procuramos
um nucleo que satisfaca as condi¢odes referidas, vemos
que s6 o claustrum pode ser identificado com o epis-
triatum anterior.

Tendo em conta que na ontogénese o claustrum
procede da porgdo superior (dorsal) da eminéncia gan-
glionar e estid separado, desde o inicio, do siriatum,
quadro que se assemelha a disposi¢do do epistriatum
anterior dos reptis, particularmente ao ntcleo para-
ventricular, a homologia é verosimil 1.

Chegamos finalmente & regido dos génglios basais
que maior interésse tem para nos — o corpo estriado —
porque éle é o centro principal do extrapyramidium,
déste wvasto e extremamente complicado sistema que
nos propusemos versar neste trabalho.

A nomenclatura cldssica, como ja dissemos, dis-
tinguia neste complexo anatdémico dois nucleos, o
nucleo caudado e o nucleo lenticular, éste por sua vez
constituido pelo putamen e pelo globus pallidus.

1 Além disso, podemos supor que a porgdo do mucleus amig-
dale que se liga com o claustrum corresponde a parte paraventri-
cular do nucleus sphaericus dos reptis ¢ a porgdo basal 4 parte que
se liga com o sériatum.




J4 afirmdmos também que esta maneira de ver nao
& logica, visto que considera o ntcleo lenticular consti-
tuido por duas formagdes que sdo absolutamente hete-
rogéneas ( doutrina de Vogt-Spatz ), o que é confirmado
pelos dados da anatomia normal, da cito e da mielo-
-arquitectura, da histogquimica, da embriologia humana
e comparada e da histopatologia.

Anatomia normal. Ji ao simples exame, a vista
desarmada, dum corte macroscépico do cérebro (Char-
cot, Flechsig, Spalteholz, etc.), se vé que o putanien e
o candatus tém uma cédr castanha que os aproxima do
coriex; o globus pallidus, sobretudo apds a fixagao
pelo alcool a ¢6°, apresenta um tom levemente aver-
melhado ou antes alaranjado que o aproxima das for-
macoes hipotalamicas ( Spatz ).

A isto acresce que existem conexdes cinzentas
directas entre o candatus e o putamen que nos mos-
tram ndo serem esses dois elementos do s#riafum mais
do que duas partes duma mesma formacao (eminéncia
ganglionar), parcialmente separados no decurso do
desenvolvimento filo e ontogénico.

Unem-se um ao outro na sua extremidade ante-
rior, onde uma larga ponte de substincia cinzenta
se langa entre a cabeca do primeiro e o segundo;
nd confluente cinzento da base (fig. 10), {extremi-
dade anterior do ventriculo esfenoidal), ha a fusiao da
cauda do ntcleo caudado com o prolongamento inferior
do putamen, designado por alguns autores sob o nome
de pedunculo do niicleo lenticular ; em muitos outros
pontos, mesmo naquela regiao onde aparentemente
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estdo separados em absoluto pela ciapsula interna,
ligam-nos estrias de substincia cinzenta, que passam
entre as fibras da capsula,
sobretudo no seu brago
anterior. Estas pontes ce-
lulares veem-se claramente
nas figs. g e 14.

A cito e a mielo-arqui-
tectura apresentam também
Fie- profundas diferencas no
Regido sub-lenticular posierior. Esta figura Pasz-!fﬁm e no Sff‘iltt”ﬁh
mostra o pedinculo inferior do pute- como evidenciou sobretudo
men em contacto com a canda do mi- s 1
o ‘caidadv.’ Nuni. sarbe sl satesior.  MAE B]ﬂlSChO“—'S]{}* .
observar-se-ia a fusio deszas formaches O giobns ﬁri’.“f;fﬂs‘ &
{confluente einzento da base) (Foix e i v ;
Ty um nucleo isomorfo, (gri-
sea isomorphica de Kohns-
tamm ) constituido por células nervosas gigantes 3,
fusiformes ou multipelares, de dendrites compridos
( Strahlenzellen de Koelliker ) e grossos, e de cilindro-
-eixo longo (do 1.° tipo de Golgi) ainda chamados do tipo
motor ou do tipo Malone-Betz, semelhantes as da area
motriz prerolindica e as da ponta anterior da medula.
O putamen e o caudatus sao, pelo contrario, nucleos
alomorficos ( grisea allomorphica de Kohnstamm ) for-
mados por abundantes neurdnios, pequenos, triangulares
ou poligonais, de cilindro-eixo curto (do tipo 2.° de

1 Max Bielschowsky, Einige Bemerkungen jur normalen upd
pathologischen Histologie des Schweif-und Linsenkerns. Journal. f.
Psychologie u. Neurol., 1919, 25,

? 50-100/25-60 .
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Golgi ) e por células gigantes raras andlogas as descritas
no globus pallidus e com as quais constituiriam um
sistema auténomo, o sistema pallidal de Ramsay Hunt.

Para Bielschowski, o s¢riatum, formado por um sis-
tema complexo de neurdnios de projecgdo e associagdo,
tem uma arquitectura que, em principio, é igual a do
cortex 1, ao passo que o globus pallidus ¢ um érgio
reflexo de formagao primitiva. Spilmeyer salientou
também as diferengas que existem entre os dois terri-
torios estriares, no que diz respeito a disposi¢do da glia
(a microglia de origem piamaterina ou mesodérmica,
descrita por Rio Hortega, aluno de Cajal, seria, por
exemplo, mais abundante no pallidum ) e a distribuicgao
dos elementos conjuntivos mesodermais ( a rede capilar
do striatum, por exemplo, seria mais rica que a do pro-
prio cdrtex, ao contrario do que se passa no pallidum
que ¢é pobre em capilares) .

Com relagdo a mielo-arquitectura ha também, como
dissemos, um comportamen:o diferente nos dois domi-
nios do corpo estriado, cujo nome resulta do aspecto
estriado que originam os feixes de fibras que o atraves-
sam enire pontes de substidncia cinzenta, fibras que

“sendo em maior numero no globus pallidus, dio a éste

1 Ja Burdach tinha denominado o pufamen cortex do lenticular,

* No que diz respeito 4 vascularizacdo, sabemos que o striatum
£ irrigado na sua maior extensdo pela artéria cerebral média, a qual
pelos seus ramos perfurantes vai irrigar o pufamen e o corpo do
niicleo caudado (artérias lenticulo-sstriadas). Outros ramos, arté-
rias lenticulo-dpticas vido distribuir-se no tilamo, depois de ter
irrigado o putamen.

A cabega do nucleo caundado recebe os seus vasos da artéria
cerebral anterior. A cauda do mesmo nicleo encontra-se no limite
dos territérios da cerebral meédia, coroideia anterior e cerebral pos-
terior. Pelo contrario o glebns pallidus & alimentado na sua maior
parte pela artéria coroideia anterior e em direccdo mais frontal pela
cerebral anterior (Foix e Nicolesco, Beevor, Wimmer, Galligaris ).
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nicleo uma cér mais palida, o que justifica também o
nome que lhe foi dado 1.

1 Consideremos com Foix e Nicolesco, separadamente, a fibro-
sistematica do nicleo caudado e do micleo lenticular e falemos depois
das laminas medulares. A mielo-arquitectura do mucleus caudatus
& relativamente simples, sendo todavia necessario descrevé-la ainda
separadamente no corpo e térco superior da cabeca, na cabeca e na
cauda. No corpo e no térco superior da cabeca as fibras reunem-se
em pequenos fasciculos que engrossam da face ventricular para a
face capsular, passam entre as fibras da capsula interna que cruzam
perpendicularmente e chegam ao boérdo superior do nicleo lenti-
cular, seguindo destino diferente.

As mais externas inclinam-se para dentro, caminham paralela-
mente a face superior do pufamen e atingem a lamina medular
externa. As medias caminham dum modo idéntico na face dorso-
-superior do globus pallidus, chegando i lamina medular interna ou
directamente ou depois dum curto trajecto intrapalidal. As mais
internas, seguindo um trajecto analogo, caminham durante algum
tempo ao longo da face superior do globus medialis de Brissaud e
vio reiinir-se as fibras que saem pelo vértice déste lltimo. As fibras
caudadas, em regra, nio atravessam totalmente as laminas medula-
res. Depois de um curto trajecto inflectem-se para dentro, indo consti-
tuir o plano dorsal das fibras radiadas palidais. Todavia, algumas
percorrem o pallidum em toda a sua extensdo, indo fazer parte da ansa
lenticular, particularmente por intermédio da lamina medular interna.
Algumas fibras caudadas terminam no putamen e no globus pallidus
( fibras caudato-putaminais e fibras caudato-palidais ).

As fibras da cabeca do nicleo caudado retinem-se para consti-
tnir o feixe basal de Edinger. Tste feixe, parte da cabeca do nicleo
caudado e, dirigindo-se para tris, para a regido infundibulo-tuberiana,
encontra a ansa lenticular, com' a qual se confunde. O feixe basal
distribui-se depois, seguindo o trajecto da ansa, no thalamus, no
nucleus ruber de Stilling, no corpus Luysii e no locus niger. As fibras
da cauda do nicleo candado seguem de tras para a frente, sendo difi-
cil determinar o seu trajecto ulterior.

No ntcleo lenticular as fibras teem uma disposicdo que € neces-
sario ver isoladamente no putamen, nas laminas medulares e no globus
pallidus. As fibras putaminais caminham de fora para dentro, for-
mando aqui e ali fasciculos de cor pdlida. Chegadas a lamina medular
externa percorrem-na numa pequena extensdo (1 ou 2mm) e inflectem-se
de novo para seguir um trajecto horizontal no globus pallidus.

Algumas, no entanto, percorrem aquela limina em toda a sua
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A divisio do corpo estriado em dois segmentos
‘distintos é ainda corroborada por um certo numero de
caracteristicas metabdlicas, evidenciadas por alguns
métodos histo-microquimicos postos em pratica por
diversos autores, Spatz, Durck, Hallervorden, Wollen-
berg, Lubarsch, Muller, Marinesco e Draganesco, etc.

Sdo quatro os pontos principais que devemos abor-
dar aqui.

O primeiro diz respeito as concregdes calcdreas
que foram primeiro descritas na coreia e designadas
sob 0 nume de corpusculos da coreia (choreakaeper-
chen), pois foram consideradas, erradamente, como
caracteristicas desta afeccéo.

altura. Nalamina medular interna observa-se uma disposicdo idéntica.
Algumas fibras putaminais terminam na ansa lenticular por intermédio
sobretudo da limina interna. As restantes vao fazer parte das fibras
radiadas do globus pallidus. E preciso frisar a existéncia de fibras
putaminais que terminam no globus pallidus, realizando uma asgocia-
¢do funcional putamino-palidal (badiatio strio-pallida oufibras inter-
nunciais). A limina medular externa é constituida por um conjunto
de fibras dispostas paralelamente que se inflectem, na maioria, depois
de um curto trajecto, para irem fazer parte das fibras radiadas. Al-
gumas percorrem a lamina medular em toda a sua extensdo para
terminar na ansa lenticular.

A lamina medular interna, mais volumosa que a anterior, contém
além das fibras que se dirigem A ansa lenticular outras que, seguindo
uma direccdo ascendente, vdo para a face dorso-superior do seg-
mento interno do pallidus. As laminas medulares acessérias, que
nunca atingem a face superior do globus pallidus, resultam da fusdo
de fibras que, primeiro dispersas, convergem para se dirigirem para
a ansa lenticular. O globus pallidus ¢ muito rico em fibras; a maio-
ria faz parte das fibras radiadas e saem do ntcleo lenticular pelo
vértice do globus pallidus. Outras dirigem-se para a ansa lenticular
{ Foix e Nicolesco, Edinger ).
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Durck descreveu-as na encefalite epidémica. O seu
aparecimento em quantidades moderadas ndo é consi-
derado como patoldgico, nem por Spatz, nem por Wol-
lenberg. Aquele, empregando nas suas experiéncias 0s
métodos reveladores da cal (reac¢do de Roehl e Kossa),
obteve sempre resultados negativos. Dai a designagio
que hoje se lhes da de formacdes psendo-calcdrias ou
psetido-calcium de Spaiz. Encontram-se quasi exclu-
sivamente nos nicleos cinzentos centrais, denunciando
um metabolismo especial désses centros.

Existem ai, ou livres, em pleno tecido nervoso, ou
incluidas na trica média das artérias. O que é impor-
tante ¢ que estas Gltimas s6 foram observadas no globus
pallidus, nunca no putamen.

A segunda nogdio fornecida pelo estudo do meta-
bolismo estriar diz respeito 4 gordura da glia. Encon-
tra-se no pallidum, raras vezes na capsula interna,
nunca no striatum.

A terceira, refere-se ao pigmento lipoide, descrito
no corpo estriado por Lubarsch, Odefey e Spatz;
encontra-se no sfriatum, em menor proporgdo que no
pallidum, apresentando-se em idéntica percentagem
neste e na substdncia nigra.

Finalmente, falta fazer referéncia, embora sintéti-
camente, a histoquimica do ferro cerebral.-

A revela¢do do ferro nos centros nervosos é dificil,
porque, profundamente encravado na molécula organica,
escapa, dissimulado como estd, aos reagentes caracte-
risticos.

Foi na Itdlia que os primeiros trabalhos nesse sen-
tido foram realizados por Biondi ! e Guizzetti ?, que

1 Biondi, Sulla presenza di sostanie avente le reazioni istoche-
miche del ferro nei cenfri mervosi degli ammalati di menti. Riv.
ital. de neurapatol, psychiatr. e elettroterap., 1914.

* Guizzetti, Principali risuliati dell’'applicazione grossolane a
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utilizaram nas suas investigacoes o sulfidrato de amo-
nio e o ferrocianeto de potassio, combinado com o
4cido cloridrico, tendo observado que certas regides
(globus pallidus, substancia nigra, nucleus ruber,
nucleus dentatus, etc.) apresentavam uma afinidade
particular para os reagentes férricos. Guizzetti con-
<cluiu das suas pesquizas que a reac¢do férrica esta
numa estreita dependéncia da evolucdo ontogénica,
facto ulteriormente confirmado pelas investigacOes de
Spatz.

Negativa no feto e no recem-nascido, aparecia po-
sitiva, primeiro no globus pallidus, depois na subs-
tdncia nigra, etc.

Stein ! deu ao extrapiramidium o nome de sistema
ferrafino, porque encontrou nos seus centros uma quan-
tidade de ferro dupla da que existia no cortex do lobo
frontal,

Um dos autores que mais se tem ocupado do estudo
do ferro nos centros nervosos é Hugo Spatz. Nio pode-
mos entrar em largas consideragdes relativas a sua obra
neste sentido.

Diremos apenas que o ilustre médico de Munich
observou que os diferentes centros encefalicos se dis-
tinguem uns dos outros pela intensidade da coloracao
em presenc¢a dos reagentes férricos (azul de Berlim, sul-
fidrato de amonio, azul de Turnbull).

fresco delle reagioni istochimiche del ferro sul sist. nervaso centrale
dell’'vomo e di alcuni mammiferi domestici. Riv. di Pat. nerv, c ment.,
n.? z, 1gis.

Anteriormente a estes autores o ferro tinha sido encontrado nos
centros nervosos por Weber, em 18g8, e ja Bonfiglio, em 1911, tinha
obtido a reac¢do do ferro no cortex dum paralitico geral.

1 Stein, Ueber den guantilativen eisennachweis im exirapira-
midal-motorischen Kernsystem beim Menschen, Zeits, f. d, ges.
Neuwrol. u. Psych. H. 4/5, 1923.




Spatz ! tendo examinado um material de mais de
100 cérebros humanos, de individuos adultos portadores
de doenca mental e de individuos sdos, de criancas e
de fetos e, além disso, cérebros duma série de animais
{macacos, cies, gatos, etc. ), afirma: « Beim erwachsenen
Menschen erhielt ich ohne Ausnahme eine positive
Reaktion an 2 Stellen des Zentralorganes, dem Globus
pallidus und der Substantia nigra; die Reaktion war
hier auch stets am intensivsten und setzte am frithesten
ein. Ich betone besonders die absolute Konstanz bei
einem relativ grossen Material» 2,

O ilustre colaborador de Kraepelin acentua que o
globus pallidus e a nigra Swmmeringii reagiam sem-
pre duma maneira idéntica tanto no que diz respeito
a intensidade como a ordem do aparecimento de
coloracao.

A hipédtese de Mirto, sdbre a qual falaremos adiante.
obteve nestes dados um so6lido argumento em sua defesa,
como puseram em relévo Tretiakoff e O. Caesar %

Spatz ¢ observa que a reac¢do no s#riatum, no
nucleus ruber, no corpus Luvsi e nucleus dentatus
cerebelli ¢ mais fraca, principia mais tarde e nio ¢é
constante.

Y Uber Stoffwechseleigentiimlichkeiten 1n den Stammganglicn.
Zeitsch, f. d, ges, Neurol. u. Psych. Band., 78, S. 641.

? No homem adulto eu obtive, sem excepcio, uma reaccio po-
sitiva em 2 lugares do drgdo central, no globas pallidus e na subs-
tinecia negra; a reac¢do também aqui era sempre a mais intensa e
comegou precocemente. Eu realco sobretudo a constancia absoluta
num material relativamente grande.

3 Tretiakoff e O. Cwsar, Etude histochimique des composés du
fer dans Uécorce cerebrale et cérebellense des aliénés. Rev. Neurol.,
n.* 3, 1g926.

4 Spatz, Ueber den Eisemnachweis tm Gelirn, besonders in
Zentren extrapvramidal motorischen Svstems. Teil 1. Zeitechr. f, d.
ges. Neurol, u. Psych. H 3/4, 1922,
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(Ganz ! relacionou a diferenc¢a de reacgOes dos dois
dominios estriares (striatum e pallidum) com a sua
filo e ontogenia diferentes, no que esta de acérdo com
Marinesco e Draganesco %

No laboratério do Prof. Geraldino Brites, que para
ésse fim pds 4 nossa disposi¢do o material indispensd-
vel, pudemos fazer a verificacdo, pelo emprégo do me-
todo de Quincke ®* e do método de Tirmann Schmelzer *
das ‘proposi¢oes formuladas por H. Spatz sébre o ferro
cerebral e da hipotese de Mirto sébre a origem da
nigra.

O globus pallidus e o locus niger deram sempre
uma reacgao intensa e precoce, tendo-se observado,
sobretudo com o segundo método, a existéncia duma
faxa azul esverdeada que fazia a unido da parte caudal
do pallidum com a substancia nigra.

Apresentamos dois dos cortes em que fizemos as

! Ganz, fron in the brain. Brain, vol. xuvr, parte 1, 1923.

2 \arinesco et Draganesco, Recherches sur le inétabolisme du
fer dans les ceutres nervenx, Rev, Neurol., t. 11, n.° 5, 1923.

i (O método de Qnincke consiste em fazer actuar uma solugdo
aquosa concentrada de sulfidrato de amdnio sabre o tecido em expe-
riéncia, préviamente fixo em liquido de Cajal. O sulfidrato de amo-
nio em presenca do ferro organico transforma-se em sulfidrato fer-
roso de cor cinzenta esverdeada,

i O método de Tirmann Schmelzer consiste em fazer actuar
sabre o sulfidrato terroso obtido pelo emprégo do método de Quincke,
uma solucdo aquosa a 259, de ferrocianeto de potassio misturado
em partes iguais com uma solucio cloridrica a 2%, O sulfureto fer-

roso transforma-se em ferrocianeto ferroso de cor azul esverdeada.
; [stes diferentes métodos pdem em evidéncia o ferro de desin-
tegracdo, o ferro molecular, inactive e ndo o ferro activo, atdmico
no estado idnice. <O ferro ionico, dizem Marinesco e Draganesco,
absorvide pelos granulos proteicos, é.um ferro funcional e nao deve
ser confundido com o encontrado nos centros do fomus, que € um
ferro de desintegracdo e aparece provavelmente pelo facto da usure
funcional do ferro atomico».
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nossas experieéncias {fgs. 11 e 12). Esses cortes niao
reproduzem fielmente as imagens obtidas, porque ndo

FiaG, 11

uos foi possivel conseguir fotografia a céres das pecas
que eram demonstrativas.

A embriologia e a anatomia comparadas cujos
dados, como pdem em relévo Ivan Bertrand e Ludo
van Bogaert !, os neurologistas aprenderam a utilizar h4
pouco. mais de vinte anos na interpretagdo das lesoes
do nevraxe, fornecem também poderosos alicerces para
a demonstracdo da doutrina de Vogt-Spatz, do mesmo

! Ivan Bertrand et Ludo van Bogaert, Efudes de cvtoarchitec-

tonie médullaire. Rev. Neurol., t. I, 0.0 3, 1923,




modo que confirmam a hipétese de Mirto sébre a ori-
gem do locus niger.

Quero lembrar, antes de prosseguir, que o estudo
destas sciéncias ¢ duma extraordindria importincia em
clinica neuroldgica.

A anatomia comparada permitiu, como acentuam
os autores mencionados, «de dissocier dans I'encéphale
des lesions dont l'architectonie seule ne suffirait pas a

Fio. 12

déterminer I'individualité, et d'élargir ainsi nos connais-
sances sur le role fonctionnel de ces territoiress.

Sem o conhecimento da embriologia, como vere-
mos, nio se teria uma solida nocdao sobre o sfafus
marmoratus de C. Vogt.

Os elementos fornecidos por essas sciéncias, como
documentam os trabalhos de Kretschmer, Vogt, Feerster,
Walter Krause, Vedrani, etc., sdo dum enorme valor
no campo clinico.

Eis 0 motivo porque damos algum desenvolvimento
a estas nogoes.

Se porventura pudéssemos alongar a vontade o
nosso trabalho deviamos fazer agora uma sintese do
material embriologico estudado por Kodama, o qual
abrange mais de 50 séries de embrides-fetos e de criancgas.




Mas a sintese do notavel trabalho do ilustre neuro-

logista de Sendai ( Japao) que resume 40 anos de minu-
ciosas pesquisas empreendidas por Monakow, ndo pode
ser feita aqui. Era assunto para uma larga tese.

Vamos tracar apenas brevemente algumas nocoes
indispensaveis para que o nosso raciocinio sdbre esta
matéria possa ser logico e claro.

O telencéfalo, apds a sua diferenciacio em telencé-
falo impar e hemisférios cerebrais (o que se observa ja
em embrides de 5 semanas) apresenta a parede déstes
constituida por duas camadas: a camada ependimal ou
estrato germinativo e a camada nuclear ou estrato do
manto. Estas camadas formam ndo sd a parede da
vesicula hemisférica mas também a sua regido basal,
a que continua a parede do telencéfalo impar. Na zona
de transi¢io desta para a vesicula, desde os mais pri-
mitivos estados ontogénicos (embrides de 0,7 a 1, 3 cm.
de Kodama) realiza-se um aumento de espessura acom-
panhada do aparecimento do lado externo do estrafo
do manto duma nova e inicialmente ténue camada, o
estrato marginal. Esta zona constitui a eminéncia
ganglionar (ganglienhiigel de Hochtetter) cujo desen-
volvimento ¢ sobretudo marcado em embrides de 1,5
a 2,0 cm. de comp. nos quais faz j4 uma grande saliéncia
no ventriculo do telencéfalo impar e nos ventriculos
laterais primitivos. Simultineamente o estrato do
manto cobre quasi toda a superlicie dos hemisférios,
incluindo a eminéncia ganglionar.

Os estratos da parede nesta fase ontogénica encon-
tram-se no estado neurosincial. Com o progresso do
desenvolvimento operase, no limite do esiraio do
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manto e do estrato marginal, uma condensagio dos
niucleos neurosinciais (estado crivoso de His) a qual,
em virtude da continua migracdo de elementos do
estrato do manto e da multiplicagdo directa dos niicleos
migrados, se transforma, a breve trecho, num estrato
compacto: o estrato cortical. Este comeca a esbogar-se
na regido latero-inferior da parede da vesicula hemisfe-
rica (em embrides de 2,2 a 2,5 cm. de comp.) no ponto
em que o pallium se insere na parte basal da vesicula,
junto, portanto, da eminéncia ganglionar. Q estrato
cortical, partindo desta zona, progride pouco e lenta-
mente do lado basal do hemisfério; do lado palial, pelo
contrario, atinge dentro em pouco uma grande extensao,
observando-se ao fim de algum tempo, em todo o manto
até ao sulcus arcuatus, que entretanto surge na face
média hemisférica.

Logo que o estrato cortical aparece, a parede he-
misférica é constituida pelo estrato ependimal, pelo
estrato cortical e pelo estrato marginal. Em seguida
o estrato intermediario diferencia-se para dar lugar a
ldmina interna e limina externa, onde se formard a
substdncia branca do hemisfério.

O segmento palial que constitui o gvrus dentatus
ndo tem estrato cortical. Neste periodo do desenvolvi-
mento os hemisférios cerebrais podem ser divididos em
trés regides caracterizadas pela sua diferente estrutura:
a primeira, situada na base, abaixo da eminéncia gan-
glionar, é o eshoco do paléo-pdllium; a segunda, cor-
respondendo ao gyrus dentatus, é o esbdco do archi-
-pallium; a terceira que ocupa o resto da superficie
hemisférica e é caracterizada pela presen¢a do estrato
cortical é o primordio néo-pallium (Sterzi) *.

1 A divisio do manto cerebral em paléo, archi e néo-pallinm
além de ser morfogenética & também histogénica.
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Vamos fixar sobretudo a nossa atencéo para a ulte-
rior evolucao da eminéncia ganglionar que constitui,
como vimos, ja em embrides de 2,4 cm. de comp. uma
grande massa nuclear, cuja parte média, mais rica em
capilares que as outras regides, faz uma pronunciada
saliéncia na cavidade do ventriculo. Nesta fase do desen-
volvimento, como pode ver-se no corte frontal do
embrido de 2,4 cm. de comp. do material de von
Geheimrat E. Kallius, apresentado por H. Spatz no
Congresso da Sociedade Anatémica de Erlangen (1922),
em contacto com o hipotidlamo, desenha-se claramente
0 esbbco do ¢lobus pallidus.

Seguiremos a evolucdo déste pari passu com o da
eminéncia ganglionar.

No embrido de 3 cm. de comp. a capsula interna
ndo existe ainda, mas o bdrdo da eminéncia ganglio-
nar € muito nitidamente delimitado por ama estreita
zona clara que corresponderd nas éfapes ontogénicas
seguintes as capsulas externa e extrema.

O primeiro esbdco do claustrum encontra-se na
parte anterior déste espago. E constituido por algumas
ilhotas celulares em conexdo com as partes laterais
da eminéncia ganglionar.

Nesta éfape embrionaria e numa situacao ventral
em relagdo a eminéncia, observa-se, mais nitidamente
ainda que no estado anterior, o esbd¢o palidal; as suas
células encontram-se em migragcdo para o diencéfalo.
Néste, desde as primeiras fases da evolugio ontogénica,
pode-se distinguir um sulco, o sulcus limitans (sul-
cus Monroi), que se estende ao longo de todo o tubo
nervoso e o divide numa parte anterior — a ldmina
alar (secg¢do talamica) e numa parte posterior — a
lamina fundamental (seccdo subtalamica) Na limina
fundamental aparece no embridao de 3 cm. de comp.
um agregado de células que constitui o rudimento do
corpus Luysi e no funil inferior do diencéfalo o esbdco
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do feixe mamilar. Por sua vez, no rudimento palidal
hda um inicio de formacdo fascicular, que se dirige para—
o diencéfalo.

A fig. 13 representa um corte frontal dum embrido
de 35 mm. de comp. da colec¢do de E. Kallius.

FiG. 13

Corte frontal de um embrido de 35 mm de comp.

Dpl, placa do teto; Bpl, placa basal; Th, thalamus; Hyth, hipothalamus; x, sulcus Mon-
roi; G. p, esbngo do globus pallidus; Gh, eminéncia ganglionar; . K, principio da
capsula interna; §. [, sulcus terminaliz; S. &, sulcus hemispharicus; Tr. o, eshogo do
tractus opticus (E. Kallins).

O esbdco palidal, situado primitivamente abaixo
duma linha que liga o sulcus terminalis com o sulcus
hemispharicus, em contacto intimo, portanto, com o
diencéfalo, eleva-se depois lenta e gradualmente em
direccdo latero-oral de modo a ultrapassar essa linha e
entrar na regiio do cérebro hemisférico, como foi ob-
servado por H. Spatz em cortes de embrides em série.
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No embrido de 4 cm. de comp. aparece o segmento
posterior da capsula interna. Em virtude déste facto, a
regido caudal da eminéncia ganglionar é dividida em
duas porgdes que representam o nucleus caundatus e
o putamen fundidos, nesta fase ontogénica, numa grande
extensao, sobretudo do lado oral.

A celulogénese no pallidum é mais acentuada que
no putamen. Os elementos celulares do primeiro sao
dispostos mais laxamente no meio duma substancia
intermediaria abundante.

A comissura Meynerti ¢ visivel. Encontramos
também neste periodo, do lado dorsal do pedunculus,
o esbdgo da substantia nigra, ndo se podendo dife-
renciar ainda o sératum intermedium.

O feixe retro-reflexo de Mevnert ¢ o feixe ma-
milar descobrem-se também; ao mesmo tempo, no
tronco encefalico, os nucleos de origem dos nervos
motores mostram um principio de diferenciagdo, dei-
xando ver ceélulas que pela sua forma lembram ja as
células ganglionares.

No embrido de 4,3 a 4,7 cm. & notavel o progresso
dos feixes de fibras que atravessam o globus pallidus
e que vdo em direccdo caudal para o campi Foreli,
para o corpus subthalamicum, para o fegmentum e
para o pedunculus cerebri.

Kodama identifica estas fibras com a ansa lenticu-
laris. As celulas sdao mais desenvolvidas no globus
pallidus que no prfamen e a tal ponto que ha uma
grande diferenca entre as duas formacdes.

A capsula interna, bem desenvolvida na parte pos-
terior, nio possui ainda 0 seu segmento anterior, de
modo que nesta regido o nucleus candatus e o putamen
estdo, como ja dissemos, largamente fundidos entre si.
As fibras capsulares dirigem-se ao pedinculo, que au-
menta de volume na sua parte .meédia e lateral.

Nesta fase embrionaria, a comissura anterior esta
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desenvolvida em toda a sua extensao. Pelo contrario,
o nucleus ruber nio se destaca ainda das células do
tegmentum.

O lado externo do corpus subratundum distin-
gue-se facilmente, ndo acontecendo 0 mesmo para O seu
lado interno. No tronco encefilico a diferenciagdo dos
nucleos dos nervos motores é mais pronunciada que no
embrido de 4 cm. As células ganglionares possuem
ntucleos mais claros com um ou dois nucléolos distintos
e o seu protoplasma € abundante.

Os embrides de 5 cm. a 5,5 cm. mostram uma
grande diferenca morfoldgica em relacdo ao embrido
de 4,7 cm.

A fibrogénese no globus pallidus é mais acentuada
e as fibras seguem em direcgdo caudal.

Neste momento distinguem-se muito bem os dois
segmentos palidais (interno e externo ).

A cdpsula interna experimenta um aumento de
volume consideravel. A sua parte anterior aparece
agora, pésto que muito pouco desenvolvida ainda. No
bordo ventral do diencéfalo vé-se um agregado de célu-
las de forma lenticular — o corpus Luvsi.

A capsula interna faz alguma diferenga do embriao
de 5 cm. para o de 3,5 cm.

A comissura anterior, ja desenvolvida na fase pre-
cedente, é claramente visivel, e no mesencéfalo o curso
do feixe mamilar é muito nitido. As suas fibras, vindas
do corpo mamilar sob a forma de alguns feixes, reinem-
-se num tronco unico, seguindo depois em parte para
o fasciculus longitudinalis posterior.

No embrido de 7 cm. o nucleus caudatus ¢ consti-
tuido por ntcleos indiferentes (glioneurdcitos) e muito
pouca substincia molecular.

A lamina medular interna aparece muito nitida-
mente, permitindo uma clara separagdo dos dois seg-
mentos palidais.




O globus pallidus experimenta neste grau do desen-
volvimento um progresso nitido. As suas células estio
mais separadas, ndo sd em virtude do aumento das fibras,
mas também em virtude da existéncia duma abundante
substincia intermedidria.

No pallidum podemos distinguir trés categorias de
celulas :

a) abundantes células de nicleo redondo e escuro;

b) células de nicleo vesiculoso e claro;

¢) células dispersas com nucleo redondo, escuro e
um grande nucléolo brilhante.

Os elementos da primeira categoria sdo os chama-
dos niticleos indiferentes ou glioneurocitos de Ield;
déstes derivam os da segunda categoria ou glioblastos
e os da terceira ou neuroblastos. A ansa lenticular, a
ansa peduncular, o pedunculo inferior do thalamus
reconhecem-se facilmente. A parte lateral do corpo de
Luys ¢ bem delimitada, ao passo que a parte média
apresenta ainda um bdrdo indeciso.

O feixe mamilar, o fornix, o feixe de Vicq d'Azir
e o feixe retro-reflexo de Meynert estdo desenvolvidos
nesta étape ontogénica; a imagem fornecida pelo globus
pallidus nao é apenas condicionada pela existéncia de
fibras e duma abundante substincia fundamental, mas
também pela presenca de neuroblastos, muito adianta-
dos no seu desenvolvimento, constituindo as formas
mais novas das células ganglionares que ndo foram
observadas na fase anterior.

No embrido de 7 cm. a comissura de Meynert e o
rudimento do locus Soemmeringii veem-se muito bem,
sendo j4 quasi possivel a diferenciagdo em stratum
intermedium e substantia nigra propriamente dita.
As células desta confundem-se pouco a pouco com as
da regido do tegmentum.

Pelo centrario, destaca-se bem das células déste, o
nucleus ruber de Stilling.
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O pedinculo do corpo mamﬁat em:mj;o '{r_@]g;moso,
relativamente mais volumoso que no adulto.

No embrido de 8 c¢cm. o hemisfério aumenta de
volume e contemporineamente desenvolve-se o seg-
mento anterior da capsula interna, muito reduzido até
aqui, permitindo uma separaciao mais perfeita do nucleus
cattdatus e putamen que ficam, no entanto, ligados no
seu polo oral.

Da analise desta fase do desenvolvimento resulta
que a partir do 3.° més o cérebro intermediario atinge
um alto grau de diferenciagao; éste facto revela-se pela
circunstancia de nao ser ji envolvida por uma zona
de células indiferentes, isto €, por uma matriz, a cavi-
dade do diencétalo.

Na vesicula hemisférica a diferenciacdo efectua-se
mais lentamente.

No fim do 3.° més o ventriculo lateral é envolvido
por uma zona mais ou menos extensa de células indi-
ferentes e encontram-se ainda restos desta matriz nos
primeiros tempos da vida extra-uterina, depois de parto
a térmo.

Alguns autores, van't Hoog por ex. falam mesmo
da fixacdo dum estado embrionario no cortex cerebri
do adulto. Neste, de facto, ha elementos que se apro-
Ximam dos elementos fetais pela sua fisio-morfologia.

Sao sobretudo os neurdnios granulares da lamina
granularis interna.

Constituem o componente essencial do substratum
anatomo-fisiolégico da forma irradiada, generalizada,
fetal, dos reflexos condicionais (Minkowski) !

Podemos, portanto, afirmar que os derivados da
matriz do cérebro intermediario e, por conseqdéncia, 0
globus pallidus, considerado por H. Spatz, Strasser e

v L'etat actuel de Vétude des reflexes. Paris, 1927,




102

Kuhlenbeck como um nucleo cinzento destacado dessa
matriz, teem um mais precoce desenvolvimento que
as formacoes derivadas do cérebro hemisférico (stria-
tum, etc.).

O pallidwm, dividido em dois segmentos, é agora
nitidamente separado do putamen.

A substantia nigra, o stratum intermedium, o
nucleus tegmenti e o corpus Luysi teem um desenvol-
vimento paralelo ao do globus pallidus. Na substantia
nigra Semmeringii e no nucleus ruber ha formas
novas de células ganglionares. A parte média do corpo
de Luys, menos diferenciada que a parte lateral, passa
insensivelmente para o fuber cinereum. Ventralmente
ao globus pallidus distinguem-se as células do génglio
basal de Meynert, etc.

Em embrides de 9 a 10 cm. observa-se um grande
progresso no desenvolvimento do pufamen; encon-
tram-se ilhotas celulares sob a forma de manchas disse-
minadas através déste nucleo cinzento, que se tornam
confluentes nas ulteriores £fapes ontogénicas.

Num ponto ou noutro désses nucleos celulares ha
neuroblastos donde mais tarde derivardo as celulas gan-
glionares gigantes. O nucleus candatus nao apresenta
ainda fibras nem semelhantes ilhotas celulares.

No globus pallidus internus, porém, encontramos
ja celulas ganglionares com prolongamentos protoplas-
micos. Os glioblastos, em relagdo a estes ultimos ele-
mentos, estdo mais atrasados.

No globus pallidus externus as células gangliona-
res sdo um pouco mais pequenas e os glioblastos mais
numerosos que no globus pallidus internus.

A diferenciacdo é um pouco mais morosa no seg-
mento palidal externo que no interno.

O ntcleo vermelho esta nitidamente delimitado das
células- do tegmenium e apresenta formas novas de
células ganglionares.
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Nos cortes de fetos de 4 meses realiza-se um grande
progresso no desenvolvimento do nuclens caudatis,
que mostra ja algumas fibras na sua parte médio-ventral
e alguns neuroblastos bem desenvolvidos.

No globus pallidus as células ganglionares atingem
quési a sua completa maturagdo e mostram-se munidas
de dendrites.

Neste momento ontogénico ndo se veem ainda fibras
mielinizadas no diencéfalo; no fasciculus longitudinalis
posticus deScobre-se ja um esbdgo de mielinizagao.

No feto de 5 meses opera-se o inicio da fibrogé-
nese e observa-se uma diferenga gradual e progressiva
nas células do caudatus, mas o que é singular e duma
extraordindria importincia é o aspecto do putamen
cija imagem se sobrepée neste periodo da evolugdo
ontogénica a do status marmoratus que constitui, como
veremos, o substratum anatémico do sindroma de
Cecilia Vogt, o que vem confirmar a opinido de C. e
0. Vogt, para quem o estado marméreo é, na maioria
dos casos, uma anomalia do desenvolvimento do stria-
tum, uma displasia de origem fetal a expressdo, enfim,
duma Pathoklise genética e nio sempre, portanto, uma
cicatriz nevroglica ou uma esclerose infantil pm—smi do
striatum como pretendia Scholz, !

A embriologia vem demonstrar-nos assim que O
sindroma de Vogt-Oppenheim ¢, na realidade, a maior
parte das vezes, um estado mérbido congénito e simul-
tineamente ela finaliza a acesa discussio dos autores
sdbre a sua patogénese.

Na verdade, Kodama encontrou nesta éfape do
desenvolvimento, espalhados pelo pufamen, uma série
de campos de cor escura, constituidos por células e uma

1 W. Scholz, Zur Kenntnis des Status marmoratus (C. und
0. Vogt). Ztschr. f. d. ges. Neur. u, Psych. Bd. 88, 1924.




abundante substincia molecular ou fundamental e, entre
¢les, campos claros, nos quais ha déficif ou auséncia de
células ganglionares.

Nos campos escuros, ao lado de grandes células
nervosas, ha pequenas células ganglionares cujos nu-
cleos, contendo pequenos nucléolos, sdo caracterizados
pela sua cér vermelha carregada (em cortes tratados pela
hematoxilina-eosina ). Entre esses elementos encon-
tram-se células gliais.

Estes campos celulares, que tomam também uma
cor avermelhada pelo hematoxilina-eosina !, sio nitida-

ente delimitados das zonas claras destituidas de células.

Foram observados, pelo sagaz colaborador de Mo-
nakow, ja em fetos de 3 a 4 meses.

O ilustre investigador japonés identificou os cam-
pPOs escuros com as zonas do sitafus marmoratus, em
que o desenvolvimento foi normal, e 0os campos claros
com as partes em que, tendo sido ausente o desenvol-
vimento das células ganglionares, estas foram substi-
tuidas por uma densa rede ou um feltro de fibras mie-
linicas, constituindo as placas fibro-mielinicas de C.
Vogt.

Mais umna vez se prova, em presen¢a déste facto, a
importincia dos conhecimentos embriolégicos na inter-
pretacdo anatomo-clinica.

No globus pallidus acentua-se agora mais a dife-
renciagdo morfoldgica tanto no que diz respeito a célulo
como a fibrogénese, e inicia-se também a mielogénese.
Nesta fase encontram-se fibras mielinicas na parte mé-
dia do globus pallidus e na metade ventral da ldmina
medular interna.

1 Os cortes de Kodama eram corados pelo hematoxilina-
-eosina ou Pal-carmim ou H. e, Van Giesson. Pal-carmim ou H.
e. Pal-carmin, etec.
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No corpus Luysi, na jona incerta, no stratum
intermedium, na comissura Meynerti e no nucleus
Darkschewitschi comeca a mielinizacao.

No feto de 6 meses, a0 mesmo tempo que na parede
hemisférica sobresaem as 6 camadas do cortex !, a mieli-
nizacdo progride no pallidum, cujas células se aproxi-
mam do estado definitivo.

As pequenas e as grandes células nervosas do pufa-
men, progridem na sua diferenciacdo, estando mais
separadas umas das outras, em virtude do aumento de
substincia fundamental e do nimero de fibras. Tanto
no putamen como no caudatus ha ilhotas de cdr escura,
0s seus elementos sdo mais diferenciados que nas outras
regides.

Os ntcleos do fuber encontram-se no comégo da
sua diferenciacao celular.

No nucleo vermelho veem-se pequenas células ner-
vosas bem formadas ao lado de grandes células ganglio-
nares. Neste nucleo e no fractus rubro-spinalis esbo-
¢a-se a mielinizagao.

No ntcleo de Darkschewitsch, na comissura ante-
rior e nos nticleos 6culo-motores, a mielogénese fez pro-
gressos em relacao ao feto de 5 meses. A comissura
Meynerti é parcialmente mielinizada.

Nos embrides de 7 e 8 meses, ha no nucleus
candatus muitos neuroblastos pequenos, bem diferen-

! No 6.° més os elementos do estrato cortical dispbem-se para
formar as liminas corticais. O estrato marginal da origem a lamina
sonalis. Os elementos da lamina medular interna dispdem-se em varios
planos nos quais se observam numerosas fibras brancas que sdo
irradiacdes da capsula interna e da comissura do corpo caloso. As
duas liminas medulares concorrem, déste modo, para a formacgao
da substincia branca, e o sen neurosincicio da apenas origem a glio-
blastos. O estrato intermédio primitivo produz, nortanto, a substan-
cia branca dos hemisférios { Sterzi ). :
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ciados, tendo jd o caricter de células nervosas; grandes
células ganglionares, completamente desenvolvidas em
aparéncia, se encontram também difundidas através do
nucleo.

O putamen neste estado apresenta uma miniatura
da sua construcdo definitiva.

Eis um segundo facto importante.

Na limina medular externa foram observados ja
nesta étape do desenvolvimento ontogénico células
aberrantes do ganglio basal de Meynert ou, melhor, da
substancia inominada de Reichert que, segundo a
tendéncia moderna, tem um proximo parentesco com os
centros vegetativos da regidao infundibitlo-tuberiana.
Estende-se numa toalha celular descontinua desde esta
ultima regido até 4 ldmina medular externa (onde se
introduz, subindo por vezes até a vizinhanga do nucleus
cattdatus, nas ulteriores fases embrionarias), passando
pelo hipothalamus e pela regido sub-lenticular.

Este facto, que Foix e Nicolesco observaram no
adulto, constitui para estes autores mais um argumento
de valor para alicercar a hipotese de origem embriolé-
gica diferente do sériatum e do pallidum (doutrina de
Vogt-Spatz).

O desenvolvimento déste ultimo é muito avancado
neste momento. O arranjo das células nervosas, das
fibras e das células da glia oferece uma imagem de
quési completa maturacdo. 3

Neste estado embriondrio estendem-se fibras mie-
linicas entre o globus pallidus e o corpus subtha-
lamicum que tem uma estrutura quasi definitiva. O
feixe retro-reflexo de Mevnert estd parcialmente mie-
linizado.

A mielogénese progride considerivelmente no glo-
bus pallidus ao 8.° més, nao havendo entio nenhum
ponto do nlcleo que ndo possua fibras de mielina; a
regido oral, todavia, & a mais mielinizada.
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No feto de 9 meses as células nervosas do globus
pallidus apresentam ja granulagdes de Nissl, o que
anuncia, com o avan¢ado grau de mielinizagao, o
completo desenvolvimento das células ganglionares.
As células do stratum intermedium e da substantia
nigra encontram-se num estado andlogo, o que de-
nuncia o parentesco dessas formagbes e confirma a
hipotese de Mirto. O ftractus rubro-spinalis esta com-
pletamente mielinizado nesta fase do desenvolvimento
ontogeénico.

O putamen que até aqui nao possuia fibras de
mielina, apresenta neste estado de evolucdo algumas
ténues fibras mielinicas, apenas visiveis a uma grande
ampliacao.

Através da ldmina medular externa chegam ao
glotus pallidus algumas fibras vindas da capsulainterna.
Estas fibras nio foram encontradas por Kodama nos pla-
nos caudais em relacio ao pallidus, o que levou o distinto
investigador a concluir que terminam neste nicleo cen-
tro-hemisférico, descoberta mielogenéetica esta que tem
uma importincia enorme. Esta de acérdo com os resul-
tados experimentais e anatomo-patolégicos. Realmente
Monakow e Kodama observaram que uma lesdo extensa
do hemisfério corresponde a alteracdes secundarias no
globus pallidus, etc.

Démos agora a palavra a Monakow ' que em
algumas proposicoes sintetizara uma parte dos conhe-
cimentos expostos:

«Le domaine propre du pallidum se présente chez
le foetus comme une zone myélinique primitive, com-
posée de fibres rares et disséminées. Clest la que
commence la myélinisation du cerveau ou plutét du
paléo-proencéphale. La substance grise du pallidum

1 Monakow, op. cif.
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( cellulogenése ) apparait aussi 14 en premier lieu. Déja
chez le feetus de cing 4 six mois, chez lequel le cer-
veau et la capsule interne sont encore trés réduits dans
leur volume et leur maturité, et ot méme les nerfs cra-
niens et le faisceau longitudinal posterieur sont encore
incomplétement myélinisés, on peut reconnaitre les tout
premiers faisceaux myélinisés; ils sont courts. Au
septicme mois, le nombre des faisceaux myélinisés
allant du pallidum 4 la calotte augmente, de telle sorte
qu'an reseau assez compact de faisceaux myélinisés
apparait. Au nuitiéme mois, la maturation est encore
plus avancée et la zone myelogénétique du pallidum,
arrivée a maturité, etc.

Il faut bien insister sur ce fait que, chez le feetus
de huit mois, ainsi d'ailleurs que chez le nouveau-né, la
capsule interne et la partie médullaire du cerveau sont &
peu pres complétement dépourvues de substance blanche
(a I'exception de quelques zones myélogénes primitives),
de sorte que chez le nouveau-né i terme le pallidum et
la région sous-thalamique apparaissent, sur séries avec
coloration de la myéline, comme des régions en partie
completement développées dans une région ganglio-
naire dépourvue de myéline ».

O globus pallidus contém, déste modo, um con-
junto teténico de nucleos de mielinizagdo precoce (ja
no 5.° € no 6.° més de gestagdo ), ao passo que o nucleus
caudatus e o pufamen se mielinizam mais tarde.

A precocidade da mielinizacao do globus pallidus
ndo escapou também a Flechsig * que, estudando a
mielogénese do lenticular notou que antes do sériatum
se mieliniza aquele nt:leo.

! Flechsig, Die mielogenetische gliederung der Leitungsbahnen
des Linsenkern bei Menschen, Leipzig, 1921.




Estudos idénticos foram realizados por E. D’'Abundo !
que relacionou o crescimento acelerado do nucleo lenti-
cular, nos ultimos meses de vida intra-uterina, com o
destino funcional déste nucleo apds o nascimento.

O aparelho estrio-talimico tem, pois, uma mielini-
zagdo precoce, havendo uma nitida precedéncia do pal-
lidum em relagdo ao siriatwm. Ja nos ultimos meses
da vida fetal existem, como vimos, fibras de mielina
nas liminas medulares e na ansa lenticular. O feixe
palidal da ponta, que desce sobretudo para o polo
supero-externo da nigra, mas também para o corpo de
Luys (Foix e Nicolesco), & nitidamente visivel nessa
fase do desenvolvimento.

Em resumo, o striatum compoOe-se duma massa
cinzenta homogénea que, sob o ponto de vista ontogé-
nico, deriva da eminéncia ganglionar do telencéfalo.
As relagbes que os nucleos da parte neo-genetica
estriar, na fase de Risse, apresentam no adulto, depen-
dem, como puseram em relévo Hochstetter e H. Spatz
no Congresso da Sociedade Anatdmica de Erlangen, ja
referido, do facto das fibras nervosas determinarem
deslocamentos e desagregacdes das massas celulares
preformadas.

O desenvolvimento progressivo da capsula interna
desagrega, de facto, a eminéncia ganglionar, dando
origem aos esbogos do nucleus candatus e do putamen
que inicialmente ficam ligados por numerosas estrias de
substincia cinzenta, o que produz a imagem da eminén-
cta estriada { Streifenhiigel ).

Na sua expansdo descendente as fibras capsulares,
dirigindo-se ao pedinculo (como se vé na fig. 14, flecha
Ci,Pp), separam também o globus pallidus da nigra.

t E. D’Abundo, Contributo allo studio dei nuclei apto-striati.
Riv. It. d= Neurol. Psich. ed Eleltr., 1920, fasc. g/10.




Em face déste facto, a hip6tese de Mirto 1, segundo
a qual o locus niger é uma parte destacada do globus pal-
lidus no decurso do desenvolvimento ontogénico recebe
a sua confirmaciao, o que
faziam prever as intimas
conexdes désses dois terri-
térios pelas fibras estrio-ni-
gricas do feixe palidal da
ponta, a identidade dos ca-
racteres morfoldgicos das
suas celulas, a identidade
das suas reaccOes ferricas
posta em evidéncia por
Biondi, Guizzetti, Lubarsch,
Landau, Muller, Spatz, etc.,
e, finalmente, as experién-
cias de destruigao dos corpos
estriados em caes, seguidas
de atrofia e mais tarde dc
cicatriz nevroglica do locus Fic. 14
niger, realizadas por Fer- Vel. leg. Big. 9 (H. Spatz)
raro, Dresel e Rothmann.
Este é um dos motivos porque nao julgo aceitavel
a opinido de Tretiakoff, que localiza a lesio da doenga

1 Mirto, Contributo alla fina anatomia della substancia nigra
di Semmering, Riv, Speriment. e di Freniatria. 18g6.

Mirto, Sulla fina anatomia de regione pedunculate ¢ subtala-
mica. Riv. Pat. nerv. e ment. 18gh. .

Mirto baseia a sua hipotese ndo s6 no aparecimento tardio das
céhulas do locus miger, mas também na semelhanca de caracteres
morfolégicos destas com as do globus pallidus. Sabemos que a
principal caracteristica dos neuronios palidais, consiste no extraor-
dinario desenvolvimento dos seus dendrites, que sdo compridos e
grossos. Hd apenas um ponto do cérebro onde foram encontradas
células com caracteres semelhantes, E nas partes do Tocus wiger que
nio conteem células com melanina. A hipdtese de Mirto é ainda
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de Parkinson na nigra, opinido que foi habilmente
defendida por Douglas Mcalpine * num artigo recente
do Brain.

Esta mais de acérdo com o conjunto das nogdes
expostas e com o resultado das nossas investigagdes
histologicas a localizacio das lesoes, admitida neste
caso por Foix e Nicolesco, nesta extensa drea vege-
tativa que vai do infundibulum ao striatum € que
abrange os grupos vegetativos da regido infundibulo-
-tuberiana e da substincia inominada de Reicheri, as
formagdes subtalamicas, o globus pallidus com a sua
dependéncia o locus niger, estes ultimos atingidos duma
maneira electiva.

Com o desenvolvimento progressivo da capsula
interna o globus pallidus vai-se deslocando gradual-
mente em direccao latero-oral, penetrando na regido
hemisférica e aplicando-se estreitamente a eminéncia
estriada. ¢

Falamos ja do nucleus basalis. Déste separa-se
nos gimnofiénios o paléo-cortex, processo que atinge
o seu térmo nos reptis. O que fica do nucleus basalis

corroborada pela existéncia de cadeias celulares, que ligam o globus
pallidus e o locus niger através da capsula interna. As células des-
sas cadeias ou estrias celulares teem caracteres comuns aos das
células dos dois dominios. O proximo parentesco dessas formagdes
& ainda demonstrado sob o ponto de vista histopatologico pelo facto
de as lesdes na paralisia agitante se localizarem sobretudo nesses
dois departamentos do nevraxe. Sendo assim, devemos considerar
com H. Spatz o locus niger um derivado diencefalico, ao contrario do
que pensavam os clissicos que o consideravam como uma formagio
mesencefalica. Ainda recentemente Trétiakoff na sua tese Confribu-
tion d Uétude de Vanatomie pathologigue du locus niger, Tése de
Paris, 1919, pag. 101, dizia: «il est donc tres probable que le locus
niger soit un des centres mesencephaliques regulateurs du tonus
musculaires.

1 Douglas Mcalpine, The Anatomo-pathological basis of the
parkinsonian svudrome folloving epidemie encephalitis. Drain.
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apos essa separacdo, constitui o nucleus basalis secun-
ddrio. A ulterior evolucdo déste estd em estreita
dependéncia do desenvolvimento dos #ractus fibrosos
que unem 0O cortex pallii as regides subjacentes, e
adquirem um grande desenvolvimento no telencéfalo
dos mamiferos (capsula interna). Estes feixes de fibras,
abrindo caminho através do nucleus basalis secundd-
rio, desagregam-no, conduzindo a formacao da emi-
néncia estriada da qual se isolam progressivamente
o nucleus caudatus e o putamen. Esta desagregacao
comeg¢a ja a efectuar-se no telencéfalo dos reptis (os
cinco nucleos de Kiesewalter).

A eminéncia ganglionar do telencéfalo do embriao
humano ¢, pois, homéloga do nucleus basalis secun-
ddrio dos vertebrados inferiores.

No desenvolvimento do sériatum hd, portanto, um
verdadeiro paralelismo entre a filo e a ontogenia.

Resta determinar agora a homologia do dominio
paléo-genético estriar, o globus pallidus.

Nos mamiferos, especialmente no homem, éste
dltimo ntcleo é considerado, segundo a opinido de
Strasser, fundamentada nas investigacoes de Spatz,
[ochstetter e outros, como um derivado diencefalico.
como uma porcdo de substancia cinzenta que se destaca
da matriz déste ultimo e se dirige subsegiientemente
para a regido do telencéfalo, adaptando-se intimamente
a eminéncia estriada, como acabamos de ver. Inicial-
mente, de facto, como se vé na figura 13, éle esta ligado
a matriz do 11 ventriculo do lado ventral do swulcus
limitans ou sulcus diencefalicus medius de Herrick
ou seja & substdncia cinzenta da pars ventralis thalami
e do hipothalamus. Fste quadro ontogénico é tao fri-
sante (fig. 15) que ndo deixa no nosso espirito a menor
divida sébre a origem diencefalica do pallidum, o que
é corroborado ainda pelos elementos fornecidos pela
anatomia comparada.




Se, nos vertebrados inferiores, vamos procurar uma
por¢do de substdncia cinzenta tendo uma origem idén-
tica, ¢ mnecessario
proceder a uma
minuciosa anilise,
porquanto ¢ de pre-
ver que o homolo-
go palidal faga, nal-
guns grupos pelo
menos, parte inte-
grante da substin-
cia cinzenta do 11
ventriculo como
acontece no homem
nas primeiras éfa-
pes da evolugao on-
togénica. Fia. 15

Ora, investi- Corte frontal através do telencéfalo e do cérebro inter-

A medidrio de um embriio humano de 38 mm. de comp.
gando desse IﬂUdD, cf, claustrum; g, eminéncia ganglionar (Ganglienhiigel);

enconiramos nos gl, globus pallidus; sf, striatum (Kuohlenbeck).
anfibios e nos rep-

tis um nucleo de substéncia cinzenta, do qual ja ha indi-
cios em Petromyzon (ammocetos) e que, partindo da
parte ventral do thalamus e parathalamus, se dirige
para a regido do telencéfalo, adaptando-se ao nucleus
basalis, deslocamento éste que Kuhienbeck explica pela
neurobiotaxia de Kappers.

Este nucleo de substincia cinzenta é o nucleus
preethalamicus que tem uma evolucao paralela ao glo-
bus pallidus dos mamiferos e deve, portanto, ser con-
siderado como homdologo déste L.

T i A i

=

1 A migracdo do globus pallidus do cérebro intermediario para

o cérebro hemisférico & possivel, como resulta das investigacdes de

Schwalbe, Hochstetter, Sterzi e Kuhlenbeck, porque a extensa super-
&
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Acabamos de ver que o striatum e o pallidum
teem uma origem onto e filogénica diferente.

Esta nova concepg¢do sObre a origem dos ganglios
basais é esquematicamente representada nas figuras g e
14 que constituem dois cortes frontais do hemisfério
humano. Nessas figuras vé-se uma linha ponteada que
parte da stria terminalis e vem terminar na fenda cere-
bral de Bichat; constitui, segundo Spatz, o limite entre
o tele e o diencéfalo. Fora da linha referida estdo as
formacoOes derivadas do cérebro hemisférico ( cortex,
striatum, clausirum, nucleus amigdal®) e a dentro
dela as provenientes do diencéfalo (pallidum, locus
wiger, corpus Luysii, thalamus ).

Estamos pois longe da concepcdo cldssica emitida
por Edinger, Reichert, Wernicke e Dejerine.

#0O ginglio basal dos vertebrados — dizia o sabio
anatomista de Francfort — ginglio separado nos mami-
feros em mnitcleus caudatus e lentiformis, envia um
poderoso feixe de fibras, o feixe basal do cérebro ante-
rior ( Easal Vorderhirnbundel), que termina nos gan-
glios do diencéfalo». Esla afirmacdo é apenas parcial-
mente verdadeira. Na realidade, o ginglio ou nucleo
basal dos vertebrados da sé origem ao siriatum e com
esta nog¢ao concorda a descricdo por nds atras feita do
feixe basal de Edinger.

Para Wernicke e Reichert também todo o corpe
estriado teria uma origem telencefdlica.

Nasceria da parte basal da parede da vesicula hemis-
férica (Stammlappen de Reichert), seria uma «eXcres-
céncia interior do cdrtex» a qual ficava em relacdo com

ficie de unido entre o tele e o diencéfalo que se estende desde o
macisso da limina de unido ou lamina ferminalis, em direccio caudal,
se deve considerar, ndo como uma aderéncia secundaria ( concepcdo
de His), mas como um estado existente desde as mais primitivas
fases filo e ontogénicas, como ji salientimos atras.
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a saliéncia que a cabe¢a do nucleo caudado faz na face

“inferior do cérebro, no espaco perfurado-anterior, em
frente da faxa diagonal de Broca, chamada eminéncia
paraolfaciiva ou colliculus do nucleo caudado de
Dejerine.

Segundo éste, o corpo estriado era um derivado
telencefalico, desenvolvendo-se o sfriafum a custa da
parede externa e o pallidum a custa da parede interna
do cérebro hemisférico; a formacao dum sé nucleo resul-
taria da fusao das duas paredes (fig. 16 ).

Finalmente, Foix e Nicolesco ! ndo tinham também
uma idea clara sdbre a
origem dos génglios
basais, pois admitem,
que a eminéncia es-
triada é o rudimento
de todo o corpits stria-
fuem como claramente
transparece das pala-
vras que seguem : —
« Cette éminence n’'est
pas homogéne. D'une
B 5 ph)'logenethue- pesenvolvimento dos eorpos opto-estriados segundo
ment elle comprend a concepgio classica (Foix ¢ Nicolesco ).
des parties de dates
plus anciennes, d'autres plus récentes qui permettent
de distinguer un paléostriatum ( globus pallidus ), un
neostriatum (putamen, noyau caudé), un archistria-
tum ou epistriatum (noyau amygdalien ). D’autre part,
embryologiquement, tandis que le neostriatum se dé-
veloppe de facon évidente au niveau de la partie basale

FiG. 16

1 Foix et Nicolesco, Amnatomie cerebrale, Noraux pris cen-
traux et region mesencephalo-sons-optique. Masson et C.le Editeurs.
1925,
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de la vésicule hémisphérique, le paléo-siriatum se
développe au voisinage immédiat du diencéphale, etc. »

Apobs a nossa descrigdo anterior torna-se desnecessa-
rio aludir as razoes filo e ontogénicas, mielo e cito-arqui- .
tectdnicas e histoquimicas que poem em evidéncia o érro
dos raciocinios formulados pelos autores que acabo de
citar e que passam ainda hoje, como verdades scientifi-
cas irrefutdveis em recentissimas publicagdes neurolo-
gicas ! sendo preciso apenas mostrar que a histo-pato-
logia confirma a doutrina de Vogt-Spatz.

Segundo C. e O. Vogt, as auto e as hetero-intoxi-
cacdes, em virtude da afinidade dos agentes toOxicos
para determinadas formacoes anatdmicas, constituem
verdadeiros métodos electivos que permitem a delimi-
tacdo fisio-morfologica dessas formacgodes.

Para os cdnjuges Vogt, a localizacdo electiva da

1 Vid. Souques, Les syndromes Parkinsoniens. Rev. Neurol,
N6, 1921

Souques, Lesions et causes de la paralysie agitanie; ses rap-
ports avec le sradrome parkinsonien post-encéphalo-léthargique in
Questions nenrologigues dactualite.

F. Negro, Op. cit.

F. Negro, Fisiopatologia dei nuclei della base. La riform. Med.,
N.% 5, G258,

Kappers, Op. cit.

G. Galligaris, [l sistema motorio extrapiramidale.

Lhermitte, Les syndromes plysio-pathologiques du corps strié.
Paris meédical, N.® 40, 1920. Elliot Smith, Op. cit, Wilson, Op. cit.,
etc., etc.
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lesio em determinados departamentos cerebrais é funcéo
da sua particular constituicio microquimica.

Wilson !, que admite com Sjowal e Siderberg, a
accdo electiva lenticulo-hepatica duma enterotoxina
ainda desconhecida para explicar o mecanismo patogé-
nico do quadro nosografico por éle descrito, diz: «ha
outros estados mdrbidos nos quais se nao podem expli-
car 0s fendmenos patoldgicos sendo pela hipotese duma
relacdo especial, quimica ou bio-guimica, entre a toxina
e os tecidos do corpo estriados. - A opinido do ilustre
neurologista concorda plenamente, como se vé, com as
ideas de C. e O. Vogt, que dio uma grande impor-
tdncia & nog¢do do quimismo dos diversos territorios do
nevraxe, pois antevéem nela a base da quimioterapia
do futuro.

Wimmer 2, de Copenhague, afirma também que «a
afinidade quimica especifica das diferentes partes do
sistema nervoso desempenha um papel importante na
reparticdo das lesdes anatomo-patologicas na intoxica-
cdo oxicarbonadaz.

Realmente, um dos exemplos mais tipicos de lesao
electiva dos centros nervosos ¢ dado pela intoxicagio
pelo mondxido de carbono, para o qual o globus pal-
lidus manifesta uma particular sensibilidade.

Kolisko e Photakis pretenderam explicar a locali-
zacdo das lesdes neste caso por uma ac¢ao vascular do
toxico, mas as recenles investigacoes de Ruge vieram
confirmar o abalizado parecer de Jacob e C. e O. Vogt;
segundo estes, o parénquima ¢é inicialmente lesado em
virtude da sua afinidade especial para o monoxido, o

1 Wilson, Sur quelques questions de pathogénie, de diagnostic
et de physiologie pathologique a propos de la dégénération lenticulaire
progressive in Questions Neurologigues d'actualité. Masson et Cle
Editeurs, 1922,

? Revwe Neurologigue,




que as nog¢Ces do metabolismo estriar atras expostas
também confirmam,

A lesdo nervosa habitualmente encontrada na
intoxica¢do pelo o6xido de carbono consiste no amo-
lecimento simétrico dos nucleos centro-hemisféricos, o
que € corroborado pelas observacoes de Grinker, Mever
e Romberg, Rosenbla-
th, Raéssle, Kolisko.
Herzog, Dana, etc.

Todavia, se a lesao
fundamental, nesta in-
toxicacdo, € o amole-
cimento simétrico do
nucleo lenticular, parti-
cularmente do globus
pallidus, como se vé
na fig. 17—observacao
de Horsley —a accao do
oxido de carbono nos
centros encefilicos é
difusa, como nitida-
mente patentearam as
investigacOes anatomo-
patologicas de Stewart?
e Hiller 2.

Fic. 17 A lesdo do globus

Cuf_ln:ldn cérebro dum caso de envenenamento pelo pﬂ;”f:fﬁb’ & ﬁSpECiﬁCH,
e e Rmntie s Shstmest . cotho. afitmia’ Jadoh o
que lhe confere todo o

valor para a documentagdo da doutrina de Vogt-Spatz —
mas ndo ¢ exclusiva. Em virtude déste facto, o quadro

Citado por Wilson.
! Hiller, Ueber die Krankhaften Verdnderungen im Zentral
nervensystems Kohlenoxydvergiftung. - Zeitsch. f. d, ges. Neurol, u.
Psych. H. 315, 1934.




clinico desta intoxicacdo, sobretudo constituido, por
elementos do sindroma akineto-disiéonico palidal de
Wimmer, ou sdmente palidal, de Forster e Lhermitte
(como nas observacdes de Richter e Wohwil), ndo se
limita a ésse sindroma, ao contririo do que pretendia
Wollenberg. :

Encontram-se descritos pelos autores outros exem-
plos de acgiio electiva de toxicos ou toxinas para os
principais centros do extrapyramidinm.

Matzdorff ! observou um sindroma amiostatico pro-
duzido pelo salvarsan e o gis de iluminagdo teria ori-
ginado um sindroma andlogo nas observacdes de Mott,
Hil e Semack.

Os gases asfixiantes, empregados na ultima guerra,
sio também capazes de determinar o complexo sin-
tomatico amiostdtico, como o prova a observacao de
Stiefler 2.

Lewy * mostrou que o manganésio manifesta uma
afinidade especial para as células gigantes palidais e que
a toxina diftérica apresenta uma afinidade idéntica para
os pequenos neurdnios do striatwm. Na opinido do
ilustre clinico de Berlim, produz-se no primeiro caso
um sindroma palidal e no segundo um sindroma do
striatum.

Conseqiientemente a rigidez predomina, quando o
manganésio actua; quando exerce a sua ac¢do a toxina
do Léffler a hipercinesia sobresai.

Todavia, Mella obteve hipercinesias (mov. céreo-
-atetdsicos), ao lado da rigidez nas suas experiéncias
com o manganésio no macacus rhesus, predominando,

' Matzdorff, Klin. Wockenschr,, N° 19, 1922,

? Stiefler, Zeitschr. f. d. ges. Neurol, u, Psych., Bd. 8o, 1923.

3 Lewy, Und Tiebenbach-Die experimentelle Manganperoxyd-
Encephalites. Yeitschr. f, d. ges, Neurol, u. Psych. Bd. 71, 1921.
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no entanto, as lesdes no globus pallidus e na ansa
lenticularis.

Edelmann ! observou também lesdes estriares no
envenenamento pelo acido prissico e Rotky e Klebs
observaram-nas no envenenamento pelo fosforo.

Sindromas estrio-cerebelares foram observados pelos
italianos Vanzetti e Goria * na pelagra.

Os produtos téxicos resultantes do metabolismo
viciado na acidose diabética teem também afinidade para
o globus pallidus.

Roehl, Lewy e Dresel %, nas suas investigagdes ana-
tomo-patologicas, feitas em cortes dos centros nervosos
de diabéticos, encontraram processos degenerativos loca-
lizados neste segmento estriar (Diabétes palidal).

Na intoxicagdo etilica, aguda ou crénica, teem sido
por vezes observados fenémenos do tipo extra-pirami-
dal, o que esta de acordo com as experiéncias de Rand-
kepp, em gatos e coelhos. Este investigador encontrou
lesdes no corpo estriado déstes animais apds a intoxica-
¢d0, aguda ou cronica, pelo alcool.

No mesmo sentido das intoxicagdes cooperam para
a demonstragio da doutrina de Vogt-Spatz diversos
estados mérbidos que atingem com predilecgio um dos
dominios do corpo estriado (striatum ou pallidum ),
deixando ileso, ou qudsi intacto, o outro.

No senium, o estado de desintegracio de Vogt
localiza-se de preferéncia no cértex e no striatum.

Na doenga de Parkinson e no complexo sintomd-
tico amiostdtico de origem encefalitica, o estado de
desintegragdo encontra-se, sobretudo, no paleostriatim.

! Edelmann, Ein Beitrag jur Vergiftung mit gas firmiger
Blausiure. Disch. Zeitschr, f. Nervenheilk, 72, 260. 1921.

® Vanzetti e Goria, Rivista sper. di Freniatria, 1921, pag. 145.

3 Spatz, Op. cit.




Na paralisia geral progressiva ha também lesOes no
cortex e no subcortex. /

A lesao essencial da doenca de Bayle, aquela cuja
auséncia exclui o diagndstico de tal afeccdo, ¢, como
sabemos, a infiltracio das bainhas linfaticas dos peque-
nos vasos e dos capilares do cértex por plasmacélulas
ou plasmocitos (elemento predominante e caracteris-
tico) por mastcélilas isoladas, por alguns fagocitos e
pelas células hemosiderinicas de Lubarsch e Spatz.

Lubarsch, citado por Oswald Bumke 1, atribui um
altissimo valor as deposi¢bes de hemosiderina, para a
diagnose da paralisia geral, opinido que Spatz, Ostertag,
Pette e Weismann perfilham, pois que se limitam, como
Metz e Dudgeon a investigacdo da hemosiderina pelo
sulfidrato de amonio, quando pretendem fazer uma rdpida
diagnose anatomo-patologica desta afeccio.

A presenca da reacgdo férrica no cortex cerebral de
um alienado, segundo os autores citados, nas regides
onde nao existe a doenga do sono, devia fazer pensar na
paralisia geral ( A. Sierra) *.

Ora, segundo Lubarsch e Spatz, citados pelo ilustre
psiquiatra bavaro «as mais intensas deposicdes de hemo-
siderina encontram-se nas células hemosiderinicas do
cortex do lobo frontal e temporal e sdo ainda mais
intensas no stériatium.

[Hugo Spatz considera mais uma prova do parentesco
do cortex e do sériatum a localizacdo das lesdes nestes
dois departamentos cerebrais, na doenca de Bayle.

Deducao analoga podemos fazer para o senium.

1 0. Bumke, Trattato di Psichiatria. Unione, Tipografico-
-Editrice. Torinese, 1927.

? A Sierra, Alcance ¢ limites da reac¢io férrica de Hugo
Spat; em histopatologia. Riv, Arq. de Neurol., psyq. vy med. leg., 1927.

A. Sierra mostrou que a reaccio de H. Spatz nio & especifica
da paralisia geral.
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Estes conhecimentos, a par da documenta¢do que
fornecem a doutrina de Vogt-Spatz, indicam o caminho
que o espirito scientifico deve seguir no dominio da his-
topatologia cerebral, pois que, sempre que se encontre
o cortex lesado, se deve interrogar o estado do siria-
tum, e inversamente. Do mesmo modo, a lesio palidal,
deve encaminhar a nossa atengdo para o hipothalamus,
em particular para a nigra.

Em conclusao:

1) A divisdo classica do corpo estriado em nucleo
caudado e lenticular é uma divisdo artificial, contraria
a0 raciocinio morfologico.

2) O corpo estriado compoe-se de dois territérios
—striatum e pallidum — cuja diferenciacdo fisio-mor-
fologica, a embriologia, a anatomia comparada, a histo-
logia, a microquimica e a histopatologia, demonstram
duma maneira cabal.

3) As intimas conexdes eXistentes entre o siria-
tum e o pallidum (badiatio strio-pallida seu fibrae
internuntiales ) indicam, por outro lado, a sua intima
colaboracdao funcional. :

4) O nucleus basalis dos vertebrados inferiores
ndo & homologo do globus pallidus.

5) Ao contrario do que afirmam Lhermitte, Camus,
Souques, Foix e Nicolesco, Hunt, Kappers, Anthony.
etc., etc., ndo é pelo facto do nucleus basalis ser muito
desenvolvido nos peixes e o nucleo caudado e o puta-
men aparecerem so nos reptis que se deve dar ao globius
pallidus o nome de paléo-striatum e aos dois Gltimos
nicleos referidos o nome de néostriatum.

6) O globus pallidus é homdlogo do nucleus
praethalamicus de Kuhlenbeck que ¢ muito antigo na
filogénese.

7) O nucleus caudatus e o putamen representam
produtos de diferenciacao do nucleus basalis primitivo
que se encontra ja em Petromyzon ( ammocetos ).




8) As designacdes de paléo e néostriatum devem
significar apenas que o globus pallidus, sendo um
derivado diencefalico, tem um desenvolvimento filo e
ontogénico mais precoce que o striafum, derivado do
cérebro hemisférico.

g9) A inalterabilidade de volume que apresenta o
globus pallidus na série vertebrada e dum modo espe-
cial nos mamiferos, afasta-o do neostriatum e aproxi-
ma-o, pelo contrario, das formag¢des hipotalimicas, nas
quais se observa a mesma inalterabilidade ( Foix e Ni-
colesco ).

10) O desenvolvimento do globus pallidus é con-
temporineo do desenvolvimento do corpo de Luys e da
ansa lenticular.

O striatum, por sua vez, sendo uma formagao de
ordem hierarquica superior, tem um desenvolvimento
contemporineo das formagdes procedentes do cérebro
hemisférico. Pouco desenvolvido nos vertebrados infe-
riores, cujo sistema nervoso central é primitivo, adquire
uma importincia consideravel nas aves, que possuem
um cortex rudimentar !, para diminuir de importincia
nos mamiferos, nos quais o cérebro é fundamentalmente
caracterizado pelo insolito desenvolvimento que toma
o néo-pallium, cuja superficie se cava de novas scissuras
e de novos sulcos e cuja estrutura se torna cada vez
mais complexa 4 medida que o corfex cerebri adquire
as suas mais nobres fungoes.

~ Podemos, por conseqiiéncia, considerar, com Foix e

1 A’ medida que o cortex aparece como Orgdo de aperfeicoa-
mento, a sede dos fenomenos psiquicos superiores migra do paléo-
encéfalo para o néo-encéfalo, de modo que ndo ha, como até ha pouco
tempo se supds, particularmente para as aves a mais leve desarmo-
nia entre a morfologia cerebral e as funcdes do cortex mas sim uma
justaposicdao funcional, uma vicariancia do corpo estriado para o
carfex.




Nicolesco, trés estados na série filo e ontogénica: um
estado inferior de predominincia palido-mesencefalica;
um estado medio de predomindncia do siriatum; um
estado superior, emfim, de predomindncia cortical.

Neste dltimo estado, o striatum continua a desem-
penhar altas funcdes. Teem de ser, pelo menos, de
ordem mais elevada que as do pallidum, visto que sio
realizadas por uma forma¢do mais nova na evolucio da
espécie e sdo, por conseqiiéncia, de aquisicio mais
tardia.




Hodologia extra-piramidal

Vamos limitar-nos a apresentar um esquema geral
das vias de associacdo e projecg¢do estriar. A sua com-
preensio sera facilitada por algumas gravuras.

Os nossos conhecimentos sdo aqui também fragmen-
tarios e incertos, apesar dos problemas hodolégicos ou
fibrosistematicos (fasersystematischen) serem sempre
mais acessiveis do que os citoarquitecténicos (zvioar-
chitektonischen). E extremamente dificil, algumas
vezes, determinar o sentido petal ou fugal duma dada
fibra de projec¢do, saber onde estd a sua origem ou a
sua regido terminal.

Ao lado dos contingentes mielinicos hd os contin-

¥

gentes amielinicos cujo trajecto é enigmatico (Foix e
Nicolesco ) 1.

! Vid. Sterzi, Op. cil.

Wilson, Op. cif. :

Lewy, Op. cit

Lewy, Die Lehre vom Tonus und der Bewegung. Berlin. |. Sprin-
ger, 1923

Foix et Nicolesco, Op. cil.

Minkowski, Op. cii.

Binswanger, Op. cil.

F. Negro, Op. cif.

C. Nego, Pulologia e clinica del sistema nervoso. Lattes edit,
Torin.

Monakow, Op. cit.

Vogt, Zur Lehre der Erkrankungen des stridren Systems. Jour.
Psychol. u. Neurol. Bd. 25, 1920.

Pienkowski, Les mouvements brachysyncinétiques ef mépasynci-
nétiques. Rev. Neurol t. 1, n.? 5, 1924.

Galligaris, Op. cif.
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Vias de associacdo

As principais vias enddgenas nucleares sdo as
seguintes :

1) Vias de associa¢do inter-estriadas ou inter-
-nucleares.

a) fibras candato-putaminais e putamino-cauda-
tas ( fibras inter-estriadas);

b) fibras caundato-palidais e putamino-palidais
{ fibras estrio-palidais ou tractus néo-paléo-estriares
sen radiatio sirio-pallida).

2) Vias de associagdo intra-estriadas (intra-nu-
cleares.

a) fibras intra-caudatas ;

b) fibras intra-putaminais

c¢) fibras intra-palidars.

Conexdes estriares

Vias exdgenas nucleares aferentes e eferentes

1) Conexodes tilamo-estriadas.

O sistema de associacdo tdlamo-estriado é consti-
tuido por fibras que veem do tilamo, homo e hetero-
-lateral. Podemos distinguir:

a) fibras tilamo-caudatas ;

b) fibras tdlamo-lenticulares, respectivamente
tdlamo-putaminais e tdlamo-palidais (radiatio tha-
lamo pallida).

2) Conexoes estrio-talimicas ou sistema estrio-
-talimico.

Este sistema é essencialmente constituido por
fibras que do pallidum se dirigem ao thalamus,
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quer atravessando directamente a capsula interna, quer
entrando na constitui¢do dos feixes de Forel, sobretudo
do feixe de Forel H,. Sdo chamadas fibras palido-
-taldmicas.

3) Conexoes hipotilamo-genicolo-estriatas.

Sao realizadas por dois sistemas de fibras.

a) sistema hipotilamo-estrio-palidal:

b) sistema geniculo-estriado.

4) Conexdes cortico-estriares.

: Existem conexodes directas cortico-estriadas?

Foram admitidas por Meynert, Schwalbe, Keelliker,
Edinger, Lewandowski, Economo, etc.

Edinger, em fetos, pode seguir algumas fibras que,
partindo do cortex, terminavam no pallidum. ;

Dejerine contestou a sua existéncia, servindo-se de
argumentos que foram combatidos por Economo.

Righetti, Marinesco e Sterzi, Ramon y Cajal, Biels-
chowsky e Lewy emitiram a opinido de que as fibras
de origem cortical abandonavam colaterais ao corpo
estriado.

Trabalhos recentes de Wilson, Vogt, R. Hunt,
Lhermitte, Camus, Sougques, etc., contestaram, duma
maneira categorica e formal, a existéncia de fibras direc-
tas cortico-estriares. Segundo a sua opinido, 0 corpora
striata ¢ accionado, ou melhor, recebe a influéncia do
cortex por intermédio do thalamus opticits.

Wilson, ap0s as suas experiéncias em macacos,
conclui, no que diz respeito as conexdes estriares, da
maneira seguinte:

1) O corpus striatum é independente do cortex
cerebral.

2) O putamen e o caundatus estdo intimamente
unidos entre si e ambos ao globus pallidus.

3} Os principais grupos de fibras estriofugal e es-
triopetal estdo relacionados somente com o globus pal-
lidus e néo directamente com o pufamen e caudalus.




4) Os grupos estrio-fugais sio preponderantes e
unem o globus pallidus com o thalamus opiicus e a
regio subthalamica, incluindo o nucleus ruber, o cor-
pus subthalamicum e a substantia nigra.

5) O corpus striatum niao estd em conexio
directa com a medula espinhal.

6) Os corpos estriados sdo, pelo menos directa-
mente, independentes um do outro.

Em conformidade com estas afirmagoes Wilson
conclui: «it is clear that the corpus striatum is an
autonomous centre; in other words, whatever its func-
tion, that function is exercised independently of the
cerebral cortexw L.

Vogt nao admite também a existéncia de cone-
XOes directas cortico-estriares. As innervacdes corticais
iriam, segundo o autor, directamente ao thalamius (ra-
diatio cortico-thalamica ), sendo conduzidas ao corpo
estriado pela via tdlamo-estriada. Esta mesma via segui-
riam os impulsos cerebelosos conduzidos ao thalamus
pelo crura cerebelli superiora e as excitagoes periféri-
cas levadas ao mesmo nucleo pela fita Rhesli.

Lhermitte ?, Camus * e Souques * perfilham absclu-
tamente esta opinido.

Testut, Griinstein, Monakow, Minkowski e os neu-
rologistas da escola de Roma, os neurologistas italianos
dum modo geral (Mingazzini, Giannuli, Artom, Fuma-
rola, Donaggio, Rossi, etc., etc.), porém, defendem com
entusiasmo a existéncia, ainda ndo demonstrada, de
conexdes directas cortico-estriares.

1 Wilson, ep. cit.
Lhermitte, ap. cit.
Camus, Les cemtres nerveux sous-corticaux, Paris médical,
N.? 40. 1g22.
4 Souques, op. cit.

3
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Testut ! reparte as fibras cortico-lenticulares, ja

descritas por Meynert, Foville e Huguenin, em trés
feixes: descendente, ascendente e transversal, tendo
respectivamente a sua origem no cortex frontal e parie-
tal, no cdrtex das circunvolucdes da face inferior do
hemisfério e no cortex insular.
- Clovis Vincent, no seu relatério «Diagnostic des
tumeurs comprimant le lobe frontals, apresentado na
Sociedade de Neurologia de Paris em julho de 1928 2,
afirma que a fenomenologia extra-piramidal do tipo par-
kinsonico (amimia, bradifasia, movimentos involunta-
rios, tremores, mioclonias, etc. ) observada nos tumores
do lobo frontal ¢ a conseqiiéncia da extensao das lesoes
ao corpo estriado, principalmente ao nucleo caudado,
vizinho do lobo frontal.

Grunstein 3, em oposicio com o autor citado,
explica os referidos sintomas pela existéncia de cone-
x0es directas cortico-palidais ou mais precisamente
fronto-palidais.

Monakow, v. Gudden e Kodama * afirmam que
as relacdes do sériatum e do pallidum com o cortex
sao fundamentalmente diferentes. Ao passo que o
primeiro ndo estd em conexdo directa com o cortex,
ficando intacto apds a ablacao déste, o gallidum, apre-
senta zonas de degenerescéncia secundaria consecutivas
a lesoes corticais (ablaciio das circunvolucoes {rontais e
temporais da base). Essa degenerescéncia é distribuida
em sectores.

Por isso Monakow escreve: « A cada sector caudo-

1 Traité d'Anatomie Humaine (1921 ).

? 1x Réunion Neurologique internationelle annuele, 3-4 juillet,
1928 —in Revue Neurol., juin, 1925.

3 Grosshkirnrinde und Corpus Striatum, Zeitscher. f, d, ges
Neurol. u. Psych. H 1f,. 5. 260-62. 1924.

¢ Monakow, op. cit. :
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-frontal do globus pallidus parece corresponder uma
zona cortical a qual estd reiinido por fibras de pro-
jeccdo. Assim, por exemplo, a parte mais anterior
do pallidum corresponde as circunvolucoes do polo
frontal, a parte mais posterior as circunvolugdes tem-
porais da basex.

O profundo estudo feito por Minkowski no Insti-
tuto de Anatomia Cerebral de Zurich confirmaria as
investigacoes do Prof. Monakow.

As experiéncias de Minkowski foram realizadas em
macacos e consistiam também no estudo das degeneres-
céncias secundarias, consecutivas a ablacdes corticais.
O autor, que teve em vista dar uma base anatomica aos
resultados das suas experiéncias fisiologicas realizadas
no macacus rhesus, chegou a estas conclusoes :

a) Existem fibras cortico-caudadas ;

b) O globus pallidus, cujas células da parte oral
enviam fibras ao cdrtex do lobo frontal, recebe também
fibras de origem cortical ou pelo menos colaterais destas;

c) QO locus niger recebe fibras da frontal ascen-
dente, do lobo frontal e da parietal ascendente ;

d) Hda apenas uma diferenca de grau entre o
cerebro humano e o do macaco. O cérebro déste possui
as mesmas caracteristicas cito-arquitectonicas e hodolo-
gicas do primeiro 1.

Bianchi, D"Abundo e Marinesco encontraram lesdes
no lenticular, apds a desiruigao experimental do cortex,
em cdes € macacos.

Mingazzini, Giannuli e Hdsel observaram a atrofia
do nucleus lentiformis em seguida a lesdo do cértex
rolandico.

Devemos dizer, todavia, que apesar das conclu-
dentes experiéncias dos autores citados, ndo temos

¥ Schweiger Archiv. f. Neurol. u. Psych., 1924,




ainda hoje a certeza da existéncia de conexses directas
cortico-estriares.

Por isso Galligaris ! diz: «confiemos estas hipo-
téticas conexdes cortico-estriares as lentes ultramicros-
copicas do futurox:

Em oposi¢do aos raciocinios atrds formulados por
Wilson, o ilustre neurologista italiano, de acérdo com
Donaggio, Bianchi, Roncoroni, Avla e O. Foerster, res-
ponde :

«In questi tempi ne'quali noi cominciamo a meglio
comprendere che tutte le parti del sistema nervoso
son fra loro intimamente ingranate e sinergicamente
funzionanti; in questi tempi che segnano la bancarotta
di tutte le autonomie e proclamano invece linterdi-
pendenza di tutti i tessuti, di tutti gli organi e de tutti
i sistemi, parlare di meccanismo motorio sub-corticale
perfettamente autonomo ed autoctono significa soste-
nere concetti non piu accettabili ed invocare principil
ormai superatiz.

Vias intracomissurais (fibras comissurais)

a) Comissura Meynerti;

b) Algumas fibras passam pela comissura sub-
-optica posterior de Forel por intermédio do fascicu-
lus lenticularis Foreli H,.

Vias longas de projecgio (sistema palidofugal)

As vias de projecgdo teem a sua origem principal-
mente nas células gigantes do pallidum,

As fibras palido-taldmicas homolaterais consti-
tuem o feixe de Forel H, ou feixe talamico de Dejerine.

1 Galligaris, op. cif.
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fiste feixe que, segundo Loewy, pde o infundibulum
em relagdo com o corpo estriado, nasce na area Foreli,
proximo da linha média, no dngulo formado pelo feixe
de Vicq d'Azzir e o fasciculus lenticularis Foreli H,;
dirige-se para cima e para fora em direc¢do A regido
oro-ventro-mediana do fhalamis homolateral. . Parte
das suas fibras terminam nesta regido e nas liminas me-
dulares talimicas interna e externa. Outra parte, que
entra na constituicdo do contingente estriado, segue até
ao globus pallidus (fig. 14).
As fibrae pallido-hipotalamicae (radiatio pallido-
subthalamica)
SRS que, para atingir
" 0s centros sub-
-palidais, passam
parcialmente pelo
feixe de Forel H,
e pela ansa lenti-
cularis,isolam-se
depois num certo
numero de feixes
distintos que sdo:
a) fasciculus
pallido- hipotha-
lamicus (radia-
Ansa lenticalaris. f. i, fibras infundibulares; f. ¢, fibras tio palfzdr adcor-

talamicas; f. Ar, fibras hipotalimicas e comissurais; corp, }’JIJS Ln_ys fI') :
corpo de Luys; fi m, fibras mesencefalicas ; noy, miclea b) fﬂSCI-CHfHS

vermelho ( Foix e Nicoleseo).
pallido rubralis
(tractus pallido-rubralis seu radiatio pallido-rubra-
lis);
¢) fasciculus pallido-cinereus seu pallido-infun-
dibularis (tractus strio-infundibularis); ‘
d) fasciculus pallido-nigralis seu pallido-pedun-
cularis (radiatio pallidi ad substantiam nigram);
e) fasciculus pallido-tegmentalis seu pallido-

i
i

Frag. 18
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-meseincephalicus de Vogt. Fste feixe dirige-se para o
nucleus interstitialis de Cajal (radiatio pallidi ad
nuclenm interstitialis) e para o nucleis Darkschewi-
tschi ( radiatio pallidi ad nucleum Darkschewitschi)
onde tem origem, (Edinger e a maioria dos autores), o
fasciculus longitudinalis posticus; confirma se déste
modo, até certo ponto, a opinido de Johnston !, segundo
0 qual a extremidade oral do fasciculus longitudinalis
posterior continuaria com a extremidade caudal do
iractus strio-hivothalamicus *;

f) fasciculus pallido-bigeminalis (radiatio pal-
lidi ad corpora quadrigemina).

Muskens, de Amsterdam, num bem elaborado artigo
de Brain % mostrou recentemente, de acérdo com Mar-
burg, Guedstelin e Vogt, as inter-relacdes existentes
ndo so entre o fasciculus longitudinalis posticus e os
nucleos da comissura postesior mas também entre o
feixe referido e o globus pallidus. Segundo Muskens,
ha relagoes directas entre o paleostriatum e o fascicu-
lus longitudinalis posterior.

Falemos agora sinteticamente da ansa lenticular, do
feixe lenticular de Forel H, e do feixe palidal da ponta 4.
A ansa lenticularis é essencialmente constituida
por fibras que, vindas das laiminas medulares do nicleo

! Johnston, The nervoses System of Vertebrates. London, 1907.

2 Ja Mevnert supunha que a origem do feixe longitudinal se
eacontrava no ganglia magna cerebri ou mesmo no corfex cerebri.

3 PBrain, 1922.

¢ Foix e Nicolesco, Op. cil.




lenticular, chegam a face inferior do globus pallidus,
seguindo entdo em direc¢do antero-interna até aos limi-
tes do hipothalamus e da regio infundibularis. Neste
ponto incurvam-se e dirigem-se para tras, distribuin-
do-se a regido infundibulo-tuberiana, ao thalamus, ao
hipothalamus, ao nucleus riber e a formatio reticu-
laris mesencefalica.

Fasciculus lenticularis Foreli H, — éste feixe ¢
principalmente constitui-
do por irradiacGes pali-
dais, mas recebe também
aloumas fibras da ansa
lenticular.

Dirigindo-se obligua-
mente de fora para dentro
vem colocar-se, como se
vé na fig. 19, entre o corpo
de Luys e a sona incerta.
Contribui para tormar a
capsula do corpus Luysi
e entra em relacao com o
Corpo de Luys zoma incerta, locus niger. nttcleus perivenfrﬂ;nfﬂ-

lams, vise o foxe tiimico ou texe de 715 © 08 micleos hipota-
Forel Hy. ; limicos, sobretudo com o
O e o e Wratss corpus  subthalamicuin,
{Foix e Nicolesco). a jona incerta e o polo
oral do nwucleus ruber.

Algumas das suas fibras dirigem-se juntamente com
outras da ansa lenticular para o lado oposto através da
Decussatio Foreli, como se vé na fig. 19 € nos esque-
mas de Jacob, de Foix e \hcn:alescc: de Pienkowski, de
Ayla, de Negro, etc.

O feixe palidal da ponia, descrito por Foix e
Nicolesco, parte do vértice do globus pallidus e diri-.
ge-se para baixo e para dentro para o polo supero-
-externo da nigra.

Fia. 19
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z Este feixe ndo se distingue no adulto, mas é muito
evidente no feto; como dissemos, contém, segundo os

Y
ﬁ il

Fio. 20

bt Sistema extra-piramidal
Esquema de Jacob | modificado por A. Flores )




autores mencionados, o maior nimero das fibras dos
feixes palido-nigrico e palido-luysiano, atras referidos.

Deviamos expér também algumas nogdes anatdmi-
cas relativas aos restantes centros do extrapyrami-
diwm : nucleo lateral profundo de Castaldi, nucleus
Bechterewi, nucleus Deitersi seu nucleus magnocellu-
laris nervi octavus, nucleus campi Foreli. nucleos
tuberis cinerei ', mas vamos apenas fazer uma ligeira
sintese sObre o nucleus ruber, o nicleo de Darksche-
witsch, o nucleo intersticial e o corpo de Luvs, por nos
ser impossivel seguir outra orientagio.

O nucleus ruber tegmenti esta situado, como éste
nome indica, na calote peduncular. E constituido por
duas espécies de células grandes e pequenas, formando
dois grupos separados e distintos ( nucleus magnocel-
lularis e nucleus parvicellularis de Hatschek) nos
mamiferos inferiores (insectivoros e roedores), nos
quais o grupo parvicellularis é o mais pequeno. Nos
mamiferos superiores e no homem as duas espécies de
celulas misturam-se intimamente a tal ponto que nio é
possivel distinguir dois grupos; observa-se, além disso,
que as celulas pequenas aumentam gradualmente de
nimero, acabando por constituir a maior parte do ni-
cleo. As células grandes, todavia, prevalecem na regiio
infero-posterior déste.

O nucleus magnocellularis de Hatschek é a parte
do nucleus ruber mais antiga no sentido filogenético.
E a unica porg¢ao que se encontra nos craniotas inferio-
res (selacios, anfibios e reptis). Recebe fibras do pa-
léocerebellum e envia & medula o fractus rubro-spina-

1 O estudo déstes nicleos deve-se sobretudo a Spiegel e Zweig,
a Greving e Lewy. Estio em relagdo, sobretudo o niicleo peri-ven-
tricular, com o pallidum (Lewy e Dresel), por intermédio da ansa
lenticular (fasciculo palido-cinério ou palido-infundibular).




lis; éste, no seu trajecto descendente, abandona fibras
aos nucleos motores da ponte e do bolbo e fornece
também algumas colaterais ! ao cerebellum, segundo
Collier e Buzzard 2.

O nucleus parvicellularis (nucleus microcellula-
ris de Pienkowski) é prdoprio dos mamiferos. Recebe
fibras do néo-cerebellum caracteristico déstes vertebra-
dos e o seu desenvolvimento é proporcional ao do
cortex frontal, opercular e rolindico ( Monakow).

Este autor identifica o nucleus ruber humano com
0 nucleus parvicellularis.

Para o ilustre neurologista de Zurich as células do
nticleo magno-celular sofreriam através da série dos
mamiferos um deslocamento no sentido antero-posterior
de tal modo que no homem seria apenas representado
por um grupo de células situado na parte infero-interna
da formacdo cupuliforme peri-refro-riubrica, opiniao
ousada e nao demonstrada. apesar do mérito do notavel
professor.

As principais conexodes do nucleo vermelho sdo as
seguintes:

Vias aferentes

a) Via cerebelo-rubrica (fractus cerebello-ru-
bralis). E' constituida por fibras que do cerebellum
{(nuclenus dentatus) chegam ao nucleus ruber atraves
do crura cerebelli apdés o cruzamento na decussatio
brachii conjunctivi (comissura Wernekinka);

b) Via estrio-rubrica ( fractus strio-rubralis);

! Segundo Winkler essas colaterais ndo existem ou sdo em nu-
mero muito reduzido.
2 Citados por Magnus.




i36

¢) Via cortico-rubrica (fractus cortico-rubralis)
respectivamente: fronto-rubralis, operculo-rubralis
e temporo-rubralis;

Frg. 21
Extrapyramidinm. Esquema de F. H. Lewy

Br. ¢. brachium con‘uncti-] N. 5. nucleus T. ¢. tuber cinereum
N. d. » de T. o thalamus opticus
C. a sura anterior N. i . par I Tr r sp. fractus rubrospi-
i | i interna phisens nalis
C. L. corpus Luysi N.p. » periventricu- M. nervus oplicus
C. r. corpus restiforme laris HI v, nucleus ocnlome-
. g. corpora quadrigemina b AEE * ruber tor. veg
G. p. globus pallidus 0. i. oliva inferior V. f
H. o. micles reguiador da FP. pons gelat.
percentagem do or- Pat. putamen X. v. nucléus vagi vegetat.
ganismo em agua | 8. f. subst. ferruginea Xi. - hipoglosus
(Wasserkern) 5. n. » migra
1 ftract. spinocersbellaris 9 tract. strio thalamicus 15 tract. strio-olivaris (Wal-
! » corliconuclearis ce- |10 = » hipothalamicus lenbers §
rebelli {Hai 16 » pyramidalis
3 brachium conjunctivam 1 = + infundibulariz | 17 » rubrospinalis
4 tract. rubio-thalamicus "Hg) 18 » fronto- u. temporo-
5 s  thalamo-corticalis 12 s » Luysi pontinas
6 » cortico-thalamicus |13 » pallido-nigralis 19 = ponto-cerebellaris
T » thalamo-striar. (Hy) 14 s sirio-rubralis 20 » olivo-cerebellaris
8 »  neo-paleostriar

d) Via talamo-rubrica ( fractus thalamo-rubralis
de Probst e Roussy ).

Vias eferentes

a) Via rubro-talimica (radiagoes da calote ) ;
b)" Via rubro-cortical ou rubro-frontal ;
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¢) Via rubro-olivo-medular (feixe central da
calote de Bechterew ! e {fractus-olivo-spinalis seu
Hellwegsche Dreikantenbahn ) ;

d) Via rubro-cerebelar ( Monakow, Mahaim e
Obersteiner ) ;

e) Via rubro-coclear | fasciculo rubro-nuclear do
lemnisco lateral ou fasciculus-rubro-laquearis de Edin-
ger) constituida por fibras que se dirigem do nucleus
ruber para o nucleo do feixe coclear ou nicleo do lem-
nisco lateral ( nlicleo superior e nicleo inferior do feixe
coclear de Cajal );

f) Via rubro-espinhal ( fractus rubro-spinalis de
Pawlow, feixe de Monzkow ou feixe prepiramidal de
Thomas ); tem a sua origem quasi exclusivamente nas
células gigantes do nuclens ruber e apos o seu cruza-
mento na decussatio ventralis tegmenti Foreli desce
para os cordoes laterais da medula (Claude e Loyez, v.
Monakow, Ranson, Rhein, Sarbo ).

Apesar das investigacoes de Singer e Minzer, de
Minzer e Wiener, Monakow, Lowenthal e outros, Min-
gazzini * e Fumarola poem em duavida a individualidade
do fasciculus Monakowi no homem. Fste modo de ver
ndo & perfilhado pela maicria dos autores. Em abono da
opiniao déstes veem as recentes investigacOes anatomo-
-patoldgicas de Richter num caso de torsionsspasmus.

De facto, o autor encontrou neste caso, em cortes
da medula cervical, uma zona anormalmente clara,
situada no cordao antero-lateral e correspondendo,
segundo o distinto neurologista de Budapest, a4 dege-.
nerescéncia do feixe referido 3.

1 Feixe talamo-olivar (Sterzi, Herzog, Collier ¢ Buzzard) ou
cérebro-olivar (Luys).

* Mingazzini, Anafomia clinica dei céntri nervosi.

3 . Richter, Reitrige jur Klinik und pathologischen Anafomie




Quem meditar nas multiplas conexodes do nucleus
ruber nio deixara de prever a sua elevada organizacio
funcional, o que estd de acdérdo com as investigacOes
dos neurologistas da escola holandesa Magnus e Rade-
marker.

O nuclens Darkschewitschi, nitcleo do feixe lon-
gitudinal posterior déste autor ou nitcleo da comis-
sura posterior de Killiker, esta situado na substincia
cinzenta central ao lado do aguaeductus Svlvii, precisa-
mente no ponto em que éste se lan¢a no 11 ventriculo.
E' constituido por células pequenas, estreladas, com
numerosos dendrites. Entre estas passam transversal-
mente as fibras do comissura dosterior que pde em
relacdo o nicleo dum lado com o dolado oposto. Neste
centro tem origem o fractus Darkschewitscho-spinalis
que atinge a medula através do feixe longitudinal pos-
terior. FEsta ainda em relagdo com o nucleus Deitersi.

Muito préximo do nucleus Darkschewitschi e
situado em frente déste ( Sterzi), encontra-se o n#cleo

lateral superior de Flechsig ou niicleo magno-celu-
lar do feixe longitudinal posterior ou ainda nucleus
intersticialis de Cajal que é formado por células gran-
des, poliedricas, multipolares semelhantes as células
radiculares do cornu anterius medullae (Kohnstamm e

der extrapyramidalen Bewegungsstirungen. Archiv. fiir Psychiatrie
1923. Bd &;, s, 226,

Monakow descreve também fibras que se dirigem a formatia
reticularis, respectivamente fibras rubro-pontinas e rubro-bulbares.

Foix e Nicolesco descrevem ainda conexdes acessorias. Estas
seriam representadas por colaterais que chegariam ao nicleo vindas
de diversas regides ( corrente da calote do Jocus niger, pedinculo do
tubérculo mamilar, fita de Reil mediana, feixe retro-reflexo de Mey-
nert, feixe da calote de Gudden, feixe longitudinal posterior . Entra
além disso em conexdo com o corpo de Luys, a joma inceria, o hipo-
thalamus heterolateral através da comissura sub-6ptica posterior de
Forel e com.o mucleus ruber oposto através da comissura posterior.
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Quensel ), e cujos cilindros-eixos descem para esta ao
longo do feixe longitudinal posterior.

}temm. o
\

TCunting. fhe Lugy compen,

Fig. 22

Extrapyramidium. Esquema de F. Negro

Este nucleo contrai relagdes com os nucleos Bech-
terewi e Deitersi e com o pallidum, como vimos, por
meio do fasciculus pallido-mesencephalicus. '
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Para- o conhecimento exacto do sistema extra-
-piramidal ¢ necessidrio também ter presentes alguns
feixes que, partindo dos centros nervosos déste sistema,
seguem em direc¢do ascendente ou descendente, esta-
belecendo conexdss que tornam mais clara a sua fisio-
-patologia.

Entre ésses feixes lembramos os seguintes: fasci-
culus longitudinalis posterior, tractus tecto-reticu-
laris, tractus tecto-pontalis ', tractus tecio bulbaris,
tractus tecto-spinalis, iractus vestibuio spinalis seu
tractus deiterso-spinalis, tractus vesiibulo nuclearis
de Edinger ®, fasciculus reticulo-spinalis de van Gehu-
chien, fasciculus cerebetlo-spinalis descendens seu
fasciculus antero-lateraiis ou vias descendentes de
Marchi, iractus sulco-marginalis de Mingaziini, trac-
tus olivo-spinalis de Obersteiner 8, tractus Darksche-
witscho-spinalis, tractus spino olivaris ascendens de
Goldstein, fascicului olivo-cerebellaris, fasciculus
tecto-olivo-cerebellaris, tractus strio-olivaris de Wal-
lenberg, tractus cerebello-clivaris de Killiker.

I Fasciculo de Miinzer.

? Este feixe & constituido por fibras ascendentes deiterso-
-tectais que vdo do nicleo de Deiters aos nucleos dculo-motores,
Por sua vez o nicleo de Deiters contrai relagdo com o ramo vestibu-
lar do #servus octavus, Déste modo se compreende a influéncia que
possam ter sobre os movimentos oculares as modifica,fes sobrevin.
das nos canais semi-circulares { Collet, Galligaris, Mingazzini .

? Feixe olivar de Bechterew, fasciculo circum-olivar de Gian-
nuli.




O corpus Luvsii, corpus subthalamicum seu cor-
pus sobroftunduwin é um ntcleo de forma biconvexa
constituido por uma delicada rede de fibras mielinicas
nas malhas da qual existem células nervosas ovais ou
poligonais, multipolares e pigmentadas do tipo 1 de
Golgi; esta situado no hipofhalamus entre o pedun-
culus cerebri e a ona incerta (Sterzi) 1.

A via Luysi-petal é constituida, sobretudo, por
fibras estriato-luysianas que correspondem as putami-
no-luysianas de Monakow.

O contingente Luysi-fugal € representado princi-
palmente pelas fibras luvsiano-nigricas, descritas por
Bauer, Pollak e Marburg.

Fibras cortico-luysianas foram descritas por Cajal.
Emquanto as experiéncias de Minkowski * no macaco
e de Ferraro * no cdo levaram estes autores a negar a
sua existéncia, as recentes investigacoes de D'Hollander
e Rubens ¢ confirmaram a opinido do ilustre histologista
espanhol. As fibras inter-luysianas formam o plano
médio da comissura Foreli.

1 A sua extremidade caudal estd situada entre o nuclens ruber -
€ a nigra.

?  Minkowski, I{!ude sur le connexions anat. des circonv,
roland. par. et front. Arch. suisses de Neur. et Psych. Vols. xn-
-XIV. 1923-1924. ;

8 TFerraro, Ftude anat. du, S, nerv, cent. d'un chien dont le
pallium a été enlevé, Utrecht, 1924,

' D'Hollander e Rubens, Recherches anatomo-experimentales
sur la constitution du pédoncule cérébral et seo contingenis sous-
‘thalamiques. Rev. Neurol., t. 1, n.° 3.




Locus niger. Pelas razoes acima expostas somos
partidarios da escola de Munich que confirma a hipdtese
de Mirto sdbre a origem desta formacaio.

As principais conexdes da nigra Soemmeringii sio
as seguintes: conexdes cOrtico-nigripetas descritas por
D'Hollander e Rubens, Ferraro, Dejerine, Monakow e

Tractus fronfo-ponto-cerebello-rubro-spinalis. Piramydinm

Tr. fr. p. tract. fronto-pontinus; Tr. p. cereb., tract. ponto-cerebellaris; N.
dent., nucl. dentatus; Tr. cer. rubr., tract. cerebello-rubralis; Tr. rub. sp.,
tract. rubro-spimalis; Tr. c. #p., tract. cortico-spinalis (Pienkowski).

Mingazzini; conexdes estrio-nigricas, realizadas pelo
tractus strio-peduncularis de Edinger, cuja existéncia,
admitida por Wilson e Vogt, foi recentemente confir-
mada pelas investigacoes de Riese: conexdes subtala-
mo-nigricas ou mais precisamente palido-nigricas.

O contingente nigro-fugal abrange os seguintes siste-
mas de fibras: nigro-talamico, nigro-reticular, nigro-tectal
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oubigeminal, nigro-estriado, nigro-cortical,nigro-pedun-
culo-espinhal (tractus-nigro-pedunculo-spinalis).

Finalmente devemos referir-nos, embora de passa-
gem, a via cortico-ponto-cerebelar constituida por fibras
occipito-fronto-pontinas que do cortex se dirigem para
os nucleos pontis Varolii e, por intermédio do brachium
pontis, terminam no coriex cerebelli.

Concretizando, podemos dizer que o sistema motor
extra-piramidal é essencialmente constituido pelos gru-
pos parciais seguintes:

a) Estrio-rubro-espinhal; &) Nigro-espinhal; ¢) Den-
tato-pedinculo-rubro-espinhal; d) Fronto-ponto-cerebe-
lo-espinhal ; e) Deiterso ou vestibulo-espinhal; 7) Tezto-
-espinhal; g) Darkschewitscho-espinhal ; ) Reticulo-es-
pinhal ; #) Olivo-espinhal.

Sdo estes os principais componentes motores do
extrapyramidium.

Para termos uma noc¢do mais perfeita da extensio e
complexidade do territdrio de innervagdo motriz de 2.7
ordem, é necessdrio apontar outras cadeias inter-neuré-
nicas extra-piramidais descendentes, embora de menor
importancia, algumas das gquais sdo ainda hipotéticas.

Entre essas vias, que podem realizar uma accio
vicariante em relacdio as acima mencionadas, recor-
daremos as seguintes:

a) Via cortico-estrio-palido-rubro-espinhal ; ) Via

io
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cortico-tilamo-medular; ¢) Via cértico-tilamo-rubro-
espinhal ; d) Via cortico-rubro-espinhal ; e) Via cortico-
reticulo-medular ; f) Via cortico-tecto-espinhal ; g) Via
cortico-hipotilamo-medular ; £) Via cortico-nigro-espi-
nhal ; 7) Via cértico-olivo-espinhal ; 7) Via cértico-pon-
to-cerebelo-vestibulo-espinhal; %) Via coértico-ponto-
cerebelo-rubro-espinhal; /) Via cdrtico-cerebelo-espi-
nhal.

Tragada a vasta rede do extrapiramvdium, déste
complexo aparelho anatémico onde se associam as
innervagdes que, partidas dos seus diversos centros,
presidem a harmonia motriz, concebe-se facilmente
que a fenomenologia prépria déste sistema, nos seus
multiplos e variados aspectos, disténicos e discinéticos,
possa resultar nido s6 da lesao do principal centro ex-
tra-piramidal ( corpus striatum), mas também doutras
localizacdes daquela: cortical, cerebelar, mesencefalica,
bolbo-pontina, medular, nocdo dum alto valor para
a interpretacio neuro-fisiopatoldgica dos diferentes
dominios do nevraxe. Até aqui tem-se tomado apenas
em conta a lesdo do pyvramidinm nessa interpretacio e
por isso aos neurologistas, de vez em quando, tem-se
deparado quadros clinicos cuja explicacdo fisio-patold-
gica lhes escapou em absoluto.

Em relagdo com o sistema motor extra-piramidal
esta a via sensitiva de 11 ordem filogenéticamente an-
tiga, descrita por Sterzi 1.

1 Op. cit., vol, 2.°, pags. 950 e g51.
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Eis a sintese geral déste sistema de arcos centripe-
tos, sensitivos ou estesodicos:

a) Via espinho-cerebelar: fractus spino-cerebel-
laris (feixe de Flechsig) e fractus spino-cerebellaris
ventralis, seu fasciculus antero-lateralis ventralis
(feixe de Gowers); &) Via cerebelar sensitiva directa
ou feixe sensitivo-sensorial de Edinger; ¢) Via espinho-
vestibulo-cerebelar; d) Via espinho-olivo-cerebelar;
¢) Via espinho-talamo-cortical; f) Via espinho-hipota-
lamo-cortical; g) Via espinho-tecto-cortical; 2) Via sen-
sorio-tectal; #) Via espinho-pedunculo-cerebral; j) Via
espinho-fronto-ponto-cerebelar 1.

Que caminho seguem no seu trajecto ascendente,
algumas pelo menos destas vias centripetas extra-pira-
midais ¥

A resposta é ficil se nos lembrarmos de que os fei-
xes descendentes cortico-estrio-talamo-fugais, sdo, como
mostrou Sterzi, feixes mistos, isto é, constituidos por
duas espécies de fibras, corrende em sentido contrdrio,
respectivamente aferentes e eferentes.

Nos ramos do simpdtico periférico devemos pro-
curar, como se vé no esquema de Negro, o segmento
inferior do fractus aferente do arco diastaltico extra-
-rolandico ou extra-piramidal que conduz, aos centiros
superiores, os estimulos centripetos de natureza desco-
nhecida em relacdo com esta forma especial de sensi-
bilidade primitiva, elementar e sub-consciente, extra-
-piramido-vegetativa®, cujo centro principal é o tdlamo
optico.

! (s estimulos sensitivos que chegam ao cerebellnm sdo trans-
portados ao cortex neopalial pelas vias cerebelo-corticais directas ou
indirectas (cerebelo-rubro-talamo-corticais, cerebelo-talamo-corti-
cais, cerebelo-rubro-corticais).

2 Protopitica de Head.




Do mesmo modo que o corpo estriado representa
0 centro dos movimentos elementares, automaticos e
involuntarios (cinesias primitivas de Vogt) e esta sob
0 contrdle do cértex pre-rolandico (gyvrus ceniralis
anterior), «Il est méme permis, a I'heure actuelle,
semble-t-il, diz Roussy !, de considérer la couche
optique— masse grise centrale adjacent au corps strié —
comme le centre des sensations primaires, ¢lémentaires,
dont la discrimination élective et le perfectionnement
vont se faire au niveau du lobe parietal 5.

Parece podermos concluir, portanto, que o corpo
estriado € um orgdo exclusivamente motor e o tilamo
Optico um centro exclusivamente sensitivo-sensorial.

Todavia, assim como para a 4rea sensitivo-motriz
do cortex cerebri, o sulcus centralis Rolandi nio
eonstitui um limite preciso entre a zona motriz e sensi-
tiva, assim também se ndo podem estabelecer limites
funcionais rigorosos, no que diz respeito a sensibilidade
e motricidade dos dominios opto-estriares.

Alguns autores, (Anton, Souques, Mingazzini,
Giannuli, Righetti, Scalone, etc.) consideram o corpus
striatum como um Orgao sensitivo-motor.

E a concep¢do do complexo unitario automatico do
aparelho estrio-talamico — 6rgédo sensitivo-motor — que
no plano de organizacdo dos vertebrados constitui uma
espécie de cérebro primitivo distinto, mas subordinado
ao cortex, ao qual cede a sua posi¢do hierarquica no
campo de actividade sensitivo-motriz.

Elaborada por Vogt e D'Abunde encontrou na
escola italiana os mais fervorosos adeptos.

Iluminou, de facto, a patogénese das perturbacoes
da sensibilidade subjectiva (parestesias e dores) obser-

! Gustave Roussy, Les troubles sensitifs d'origine cérébrale —
Questions newrologiques d'actualité, 1922, pag. 89.
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vadas na dystonia musculorum deformans (Thomalla,
Bregmann, Flatau-Sterling)., na paralvsis agitans
(Bournville, Mendel, Souques, Grawitz) !, na chorea
( Weir-Mitchell, Trousseau), etc.

Estas perturbacdes subjectivas da sensibilidade,
‘apesar de extra-taldmicas, teem, no entanto, uma ori-
gem para-talimica (corpus striatum, regio subtha-
lamica).

Dai as designacoes de algia estrio-talamica { Sicard)
e estrio-hipotalimica (Souques!. Explicar-se-iam pelas
articulagdes interneurdnicas (sobretudo na portio tha-
lamica Mingaszinii) e pelo estreito intercimbio fun-
cional talamo-estriado e estrio-talamico,

Nas lesoes do nucleus lenticalaris foi observada
por Bechtercw, Ostankow, Giannuli, Biancone, Ri-
ghetti, Lewy, etc., esta modalidade particular da pertur-
bacdo da sensibilidade denominada pscudomelia pares-
tesica por Bechterew e parestesia pseudomelica por
Mingazzini %, gue dedicou uma atencdo especial ao
estudo déste fen6omeno moérbido por nds encontrado
num caso de espasmo de torsdo cuja histdria adiante
relatamos.

A akatisia de Haskowec (anxietas tikiaram ou

t  Perturbaces subjectivas da sensibilidade foram observadas
por Stern, Revs e Lewy na encefalite epidémica, A dor observada
nestes casos (formas algo-mioclonicas, por ex,:) & do tipo central e
esta em relacdo com uma lesido talamica, estrio-talamica ou estrio-
hipotalamica. Os sindromas fal@micos globais post-encefaliticos sio
muito raros. Na literatura encontra-se apenas referéncia aos dois
casos de Reys,

Segundo Souques, em casos de morbus Parkinsonii, tratar-se-ia
de verdadeiras simpatalgias. (Vid. Negro, Op. cil., pag. 183) andlo-
gas a topoalgia de Blocq e cenestalgia de Sicard.

2 ' Vid. Mingazzini, Op, cil., pag. 793 & segs.

Vid. Ignazio Scalone, Le lesioni traumatiche del cervello e cer-
vekleto. Mildo, 1927.




prae-tibialis dos antigos autores) assim comon a fasi-
kinesia de Sicard devem, possivelmente, relacionar-se
—ndo admitindo a teoria de Falkiewiez e Rothfeld —,
com a alteragido da funcdo cenestésica lenticular, posta
em relévo por Mingazzini 1.

A curiosa afeccdo introduzida na nosografia neuro-
logica por Mdobius, em 1891, sob o nome de akinesia
algera * e a qual o ilustre neuropatologista de Lipsia
atribuiu uma origem psicopatica, comeca a ser conside-
rada por alguns neurologistas como uma possivel doenga
do extrapyramidium.

Nos sindromas extra-piramidais alguns autores en-
contraram também perturbacoes da sensibilidade objec-
tiva 4.

No que diz respeito a4 doenca de Parkinson, Sougues
no relatério apresentado a Sociedade de Neurologia de
Paris, em 1921, escreve:

«]J’ai souvent chérché l'anesthesie signalée par
Karplus sans jamais pouvoir la trouver. Je ne pense
qu'elle appartienne au tableau de la maladie de Par-
kinson ».

Todavia as opinides sObre éste assunto sio diver-
gentes 4.

Segundo Kippers, o thalamus nao é também um
orgdo exclusivamente sensitivo-sensorial, mas desempe-
nha um papel importante na esfera da psicomotricidade.

! Mingazzini, Op, cit,, pag. 791.

* Mo&bius, Deutsche Zeitschrift f. Nervenheilkunde, 1 Bd, 18g1.

3 Purves Stwart e Broadhent (na coreia), Frinkel (no espasmo
de torsdo), Zweig,; Lewy, Karplus (na doenga de Parkinson).

4 Vid. Scalone, 0p. cit., pag. 163. Vid. Hall, Op. cit.




FISIOPATOLOGIA

A fisiologia do corpus striafum, considerado por
Edinger como um 6rgdo misterioso, ¢ ainda hoje cheia
de incertezas.

Ao passo que nas experiéncias de Hitzig !, de Lu-
ciani e Tamburini 2, de Bianchi 3, de Munk ¥, de Baginski
e Lehmann 3, de Prus ¢, etc., tinham sido obtidos, com
freqiiencia, fenOmenos motores tonicos e clonicos por
excitacdo eléctrica do ganglia magna cerebri de Vieus-
sens, Mesmo nos casos em que o cortex cerebral foi
préviamente destruido, Wilson e (. Lafora obtiveram
constantemente resultados negativos, quer pela excita-
¢do, quer pela destruicdo dessa formacdo centro-hemis-
férica.

! Hitzig, Op. cit.

* TLuciani e Tamburini, Ricerche sperimentali sulle funzioni
dell cervello, Riv. sper. di fren., 1878, vol. 1v, pag. 6o.

3 Bianchi, Op. zit,

& Munk, Ueber die Funktionen der Corpora-siriata. Compies-
-rendus. Congrés internat. Kopenhagen, 1884. Section de Physiolo-
gie, t. 1, pag. 37. [

* Baginski ¢ Lehmann, Zur Function des Corpus striatum
{(Nuclus caudatus). Virchow's Archiv., 1886, Bd. cvi, H. 2z, S. 258

§  Prus, Ueber die fei elektrischer Reitzung des Corpus striatum
und des thalamus optiques aufiretenden Erscheinungen. Wien. Klin-
Wochenschr., 1899. November, 30, 5. 1199.
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Wilson, desejando reproduzir experimentalmente a
fenomenologia do quadro clinico da degeneratio lenti-
cularis, realizou no laboratério de neurologia experi-
mental da «University College» de Londres sob a égide
de Sir Victor Horsley, uma série de investigacoes com
ésse fim, utilizando o macaco (macacus rhesus e maca-
cus stnicus) como animal de experiéncia.

Introduzido um ‘instrumento especial (stereotaxic
de Horsley e Clarke) ! através da massa cerebral até
ao nucleus lentiformis, apds a determinacido dos
planos interaural e basal, o ilustre neurologista do
Queen Square Hospital produzia primeiro excilacOes
e consecutivamente lesoes electroliticas dos dois niicleos
do lenticular (vej. fig. 24), deixando ilesa a cépsula
interna. .

Procedendo déste modo, Wilson nunca observou
fenomenos motores de qualquer natureza, paralisias,
alteracdes de ordem tdnica, movimentos involuntd-
rios, inclusivamente quando a autdpsia foi encontrar
0 nucleo em experiéncia quisi totalmente destruido.
No entanto, o sdbio neuroclogista, apesar dos resulta-
dos negativos das suas pesquisas, reflectindo que as
lesdes experimentais efectuadas no macaco nio podem
ser postas em equivaléncia com as que a doenca estriar
cria no cérebro humano, nao modificou a sua opinido

! Este instrumento consiste num tubo de vidro capilar duplo
finissimo dentro do gual, isoclados pelo vidro, estdo dois fios de pla-
tina. Estes fios estio nis numa extensdo de menos de 1/, milimetro
numa das extremidades desta agulha condutora. Quando estas extre-
midades dos fios estdo ligadas a uma bateria e passa uma corrente
constante produz-se uma limitada lesdo electrilitica. Na série de
experiéncias de Wilson a maior parte das lestes foram feitas com
uma corrente de 3 a 5 ma, passando de 5 a 10 minutos. Para uma
descricdo minuciosa do método de Horsley e Clarke, consulte : Hors-
ley and Clarke, The Structure and Functions of the Cerebellum exa-
mined by & New Method. Brain, 1908, vol. xxx1, pag. 45.




no que diz respeito a génese da doenga que tomou o
seu nome,

G. Lafora ! que operou 27 gatos e obteve em 12
um sindroma coreico ou atetdsico de aspecto variavel
conforme o caso em questio, apresenta a seguinte sin-
tese localizadora:

Fice 24

A lesio estd situada no segmento lateral do globus pallidus { Wilson ).

1. A lesio crura cercbelli superiora produz
constantemente hemicoreia homo ou controlateral, se-
gundo a localizacdo mais ou menos anterior de lesao
(Bindearmchorea de Bonhoeffer) .

1 G, Lafora, Corea » aletosis experimental, Madrid, 1g22.
? Bonhoeffer, Ein Beitrag sur Localisation der choriatischen
Bewegungen. Monatschr, f. Psychol. u. Neurol,, 1897.




2.* A lesio do hipothalamus produz com certa
constincia o sindroma atetdsico.

3.° A lesao do nucleus ruber ou das radiacoes
rubro-taldimicas da lugar a sindromas mistos coreo-ate-
tosicos.

Pelo contrario, a lesdio do ntcleo lenticular nunca
foi seguida do aparecimento de movimentos involunta-
rios nestas experiéncias, cujos dados estio de acdrdo
com o esquema organo-funcional de Kleist.

Economo e Karplus !, observaram também, no gato,
sindromas coreo-atetdsicos tributdrios de lesdes do -
cleus ruber, o que esti de harmonia com as investiga-
¢oes da escola de Magnus.

 Edwards e Bug, de New York, chegaram recente-
mente a resultados contraditérios nas suas experiéncias
com o radio, que tem, como sabemos, uma acgdo elec-
tiva sébre os nucleos cinzentos estriares.

Finalmente Delmas-Marsalet executou, para a sua
tese de doutoramento intitulada: Contribution exbéri-
mentale a U'étude des fonctions du novau caudé *, no
laboratorio do Prof. Pachon, um importante trabalho
sObre as fungdes do nucleo caudado do cdo, segundo o
processo das excitacoes e lesdes electroliticas.

Eis o resumo dos resultados obtidos que se encon-
tra exposto também no seu livro mais recente Les re-
fexes de posture élémentaires 8.

« 1 resulte de nos recherches que le syndrome de
destruction de la téte du novau caudé est essenciclle-
ment constitué: 1.° Par une tendence a lincurvation

! Economo e Karplus, Zur Physiologic und Anatomie Jdes Mii-
telhirns. Arch. f. Psychiatrie, 1g0g.

As investigacdes de Economo e Karplus sobre fisiologia e anato-
mia do cérebro médio foram realizadas em 13 gatos.

* Theése de Bordeaux, 19z4-1925.

3 Bordeaux, 1gz7.




latérale du cou et du tronc. 2.° Par des mouvements
de manége s'exécutant vers le cété opéré. 3.° Par des
troubles kinesthésiques croisés, dont les caractéres sont
un peu particuliers . 4.° Par un certain état d’appau-
vrissement du fond d'activité motrice spontanée ».

A respeito do primeiro elemento do sindroma,
que, segundo a sua opinido, é uma perturbacdo de
ordem postural, cuja causa pode ser a lesao das fibras
do feixe basal de Edinger, o mesmo autor diz: 211 nous
semble qu’il s’agit la d'une altération du mécanisme
coordinateur de certains mouvements du cou e du
tronc, dont l'image aparait dans les stellreflexes de
Magnus» .

As investigacdes de Delmas-Marsalet mostram que
0 corpo estriado ndo é um drgdo silencioso quanto &
motilidade, deixando prever, pelo contrario, o impor-
tante papel que desempenha no dominio das funcoes

1 Perturbacdes kinestésicas caracterizadas pela perda da nogdo
da posigdo dos membros, sobretudo no repouse.

? Nestas experiéncias a lesdo da cabecga do nicleo caudado ndo
provocou o aparecimento de movimentos involuntirios, coreia, ate-
tose ou tremor. Da comparacdo dos sindromas do nucleo caudado
com os sindromas da mesma esséncia de origem extra-caudada, Del-
mas-Marsalet concluiu que perturbacdes, tais como: «le mouvement
de manéges e le trouble posturel d'incurvation cervico-rachidien s
podem também ser causadas por lesdes dos lobos frontais ou dos
pedinculos cerebrais. O nicleo caudado nido seria; portanto, a (inica
formacdo que participa das funcides de postura ou de coordenacdo
da marcha. As -zonas mudass do cortex cerebral poderiam, segundo
o autor, desempenhar um papel importante na esfera da motricidade
extra-piramidal. As lesdes dos pedumculi cerebrali acompanhar-
-se-iam fregilentemente de perturbacdes posturais, o que nio nos
surpreende, visto serem a sede e um lugar de passagem, importan-
tes componentes do sistema zxtra -piramidal.

Marsalet, admite a existéncia de fibras fronto-caudadas em vir-
tude da analogia dos sindromas de destruicdo do lobo frontal e de
destruicdo da cabeca do nicleo candado.
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motoras. Esse papel, pdsto em evidéncia por Mingaz-
zini !, ndo escapou aos antigos investigadores.

Ficaram célebres na histéria da fisiologia do corpus
Striatum as experiéncias de Magendie ?. Datam de
1841; a maior parte foram realizadas em coelhos 3.

Niao se lhes pode conferir uma grande importincia
localizadora, porque o distinto investigador nao lesou
somente aquele territério do nevraxe mas também a
substincia branca confinante. Devemos referi-las nio
sO para mostrar, mais uma vez. que éste dominio cere-

! Mingazzini, Op. cil.
* Magendie, Legons sur les fonctions et les maladies du systeme
nervenx. Paris, 1841.

¥ Pelo estimulo mecanico o distinto experimentador confessa
ndo ter obtido qualquer reaccdo motriz: « Voici le ventricule latéral
droit ouvert, la vouts et le septum lucidum enlevés: le corps strié
parait au fond de la plaie. Je pique ee corps avec une aiguille enfon-
cée d'arricre en avant: l'animal conserve toute son impassibilité. Clest
en vain que je transperce le corps strié du coté gauche: les résultats
sont toujours négatifs s,

Pelo contririo, fazendo a destruicdo bilateral do corpo estriado,
Magendie viu o animal correr para a frente como que levado por um
impulso irresistivel. Eis as suas palavras: « Je vais couper et extraire
les corps striés: vous allez voir 'animal courir en avant comme em-
porté par une impulsion irrésistible. Il vient en effet de partir comme
un trait: je suis obligé de le retenir, et vous voyez qu’il conserve
lattitude de la fuite ».

Diz ainda: «Je viens d'extraire un des deux corps striés: rien
encore de modifié dans les mouvements. ['enléve le secend corps
strié: vovez comme l'animal cherche & fuir. Je ne veux pas le lais-
ser libre, car il irait se briser la téte contre le premier obstacle qui
se trouvait sur son passage s,

Segundo Magendie, os movimentos para a frente estavam sob
a dependéncia do cerebellum ao passo que os movimentos para tras
se realizavam sob a influéncia do striatum.

Por conseqiléncia, quando éste era destruido o animal correria
para a frente sob a acgdo do cerebellum nio compensado pela do
striatum, 1




bral ja desde hd muito feria a atengdo dos médicos mais
eminentes, mas também para, nos raciocinios do autor
citado sdbre os resultados das suas experiéncias, des-
cobrirmos as primeiras tentativas de elaboracdo de
esquemas organo-funcionais.

Outro tanto nao podemos dizer das investigagoes
de Nothnagel, cujos resultados em parte concordam,
pelo menos, com os obtidos por Delmas-Marsalet.

O ilustre experimentador !, em 1873, depois de ter
destruido, por injec¢do de acido cromico puro, um ponto
limitado do nucleo caudado, por éle designado nodus
cursorins, concluiu das suas experiéncias realizadas tam-
bém em coelhos que «ha no nicleo caudado um ponto
cuja excitacio poe em movimento, duma maneira des-
conhecida, um mecanismo cuja actividade se manifesta
por mouvements de manége ou de progression en ligne
droite». O nucleo caudado, diz o autor, esta em relacao
com todas as formas de movimento, que depois de terem
sido excitadas por um processo psiquico, se continuam,
por assim dizer automaticamente, sem nova impulsao
voluntaria. Excitando o corpo estriado, nao fazemos
mais do que provocar contraccOes musculares prefor-
madas, destinadas a certas formas combinadas de movi-
meéntos, que sOmente na origem e no coméc¢o partiam
do cdrtex cerebral» . Como se vé Nothnagel tinha
uma perfeita nocdo sébre o automatismo *

1 (Citado por Wilson e Soury,

? Para Nothnagel o nicleo caudado era pois um centro dos
movimentos combinados. O nicleo lenticular era para o mesmo
autor um centro dos movimentos individuais.

3 A excitagdo eléctrica dos corpos quadrigémeos anteriores
determina o aparecimento de fenomenos motores tonicos idénticos
aos que adiante descrevercmos pela excitacdo do nucleus ruber que
intervem, segundo Pienkowski, certamente na sua producio. A Prus
cabe o mérita de ter sido um dos primeiros a chamar a atengdo dos




Apesar dos resultados positivos das experiéncias
dos antigos autores (parcialmente, pelo menos, confir-
madas hoje pelas de Delmas-Marsalet), foi necessario
aos neurologistas tomarem, como base, os estudos ana-
tomo-clinicos para a edificagdao da fisiopatologia estriar,
pois foram éles que projectaram mais intensa luz neste
complexo assunto que entra amplamente no dominio da
psicologia.

Foi essa a orientacdo seguida por Bonhoeffer, Vogt,
Wilson, Strimpell, Stertz, Mann, Deutsch, Jacob, Lewy,
efeteto:

Em doentes que intra vitam tinham apresentado
uma sintomatologia constituida por movimentos invo-
luntarios, alteragdes do fonus e perturbacoes na execu-
¢do dos movimentos automaticos, os mais ilustres neu-
ro-patologistas encontraram ao exame anatomo-patolé-
gico lesoes localizadas ao corpus striatum e por isso
concluiram que essa massa cinzenta subcortical é um
centro de inibicdo dos movinentos involuntdrios, de
regulacao e de distribuicao do fonus 1, um centro que

nsurologistas sobre as vias extra-piramidais ao pretender dar uma
explicagdo de tais fenomenos., A Stauffenberg se deve a designacdo
do sistema extra-piramidal,

1 Sabemos que ¢ muito dificil dar uma definicio precisa de
tonus. <Des le seuil méme de 1'étude du fonus — diz Foix — une diffi-
culté arréte: celle de la définitions.

Vulpian define o fonus: um estado de tensio permanente dos
musculos, Sherrington o definiu uma contracgdo postural. Foix de-
riva da definicio dada por Vulpian a scguinte: «C'est un état de
tension active des muscles, permanente, involuntaire, variable dans
son intensité, selon les diverses actions syncinétiques ou reflexes que
la reforcent ou linhibents, Segundo Thévenard dois termos desta
frase, resumem os caracteres que pertencem propriamente i contrac-
¢do tonica. Sdo: «<tension permanente» e etension involuntaires. O
mecanismo das accdes tdnicas é muito complexo.

Sobre um fundo tdnico constante (fonus résiduel de Pieron)
exercem-se diversos reforgos tonicos. Sdo dois os principais: o fonus




preside a execucdo dos movimentos automdticos e
associados 1.

Por movimentos autométicos ¢ preciso entender,
como evidenciou Verger; nao so aqueles a que Souques
aludiu no seu relatdrio, ja referido, sébre «Os sindro-
mas parkinsonianos» * (deslocamentos dos membros
contemporineos de alguns movimentos voluntarios, por
eX, as oscilacdes pendulares dos bracos na marcha cuja
auséncia constitui a acheirokinesia de Griinstein), mas
também uma outra categoria cuja importincia é maior
no campo de actividade psicomotora, os movimentos
antomdticos de hdbito, a proposito dos guais o distinto
neurologista de Bordeus ® escreveu: «lis sont, au fait,
la plus saisissante cxpression de la fonction la plus
générale du systéme nerveux central, telle que la d4fi-
nissait Ilerbert Spencer, -en parlant de lintelligence
cecmme d’'une adaptation des relations internes aus rela-
tions externesx.

de postura e o tonus de acgdo (fonus de soutien de Pieron). Nos
reforcos posturais ¢ preciso considerar ainda: o fonus de posiura
local e o tonus de postura geral ou tonus de atitude.

O tonus de postura local exprime-se pelos reflexos de postura de
Foix e Thévenard. E destinado a manter o equilibrio tonico duma
articulacdo dada por uma contraccdo ténica dos musculos apropria-
da as diversas posicdes activas ou passivas. O fonus de atitude,
mais dificil de interrogar, tende a regular o equilibrio ténico segundo
as atitudes espaciais do corpo: o cerebelo, o labirinto, os centros do
eixo encefilico gozam verosivelments o papel essencial no seu fun-
cionamento. E um dos principais factores da rigidez descerebrada
( Foix, Thévenard, Foix e Lagrange).

1 No seu trabalho Das dvstonische Syndrom, Stertz mostrou o
papel que o corpo estriado desempenha no jogo dos numerosos co-
movimentos ( Mitbwegungen ) que acompanham involuntiria e incons-
<ientemente todo o movimento voluntario composto,

¥ Rev. Neurol.,, Op. cit.

3 Verger, Cruchet, Anglade et Hasnard, Les etales parkinso-
niens et le syndrome bradykinetigue. |. B. Bailli¢re et Fils, 1925.




O automatismo de hdbito, como o seu nome
indica, é representado por todas aquelas aquisigdes mo-
toras que, inicialmente conscientes e voluntarias, pelo
treino e pelo habito se viao realizar mecénica, involun-
tariamente, na penumbra do subconsciente.

Ocupa o dpice désse automatismo, a mimica indi-
vidual (movimentos expressivos de todo o corpo,
modalidade especial de gesticular, de caminhar, etc.),
vindo a seguir um conjunto de actos delicados e
complexos como a mimica- histridnica, os gestos pro-
fissionais, a escrita, a costura, a execugdo musical, a
danca, etc.

No inicio da aprendizagem todos estes actos entram
na esfera da motilidade voluntdria, sao conscientes e
dificeis de executar, mas em seguida pela continuacio,
pelo treino, vdo cair no império do subconsciente, tor-
nando-se mais labeis, mais harmonicos, mais ficeis A
medida que se automatizam, no progressivo eclipse da
corticalidade cerebral, tudo se passando como se a cada
progresso efectuado no dominio da psicomotricidade,
se criassem, no aparelho subcortical dos automatismos,
verdadeiros neo-sistemas funcionais, correspondentes a
determinadas diferenciagoes morfoldgicas.

Dai em diante, executada a mise en frain pelo
impulso volitivo cortical, o resto do movimento (a
série dos co-movimentos que o compdem) vai efec-
tuar-se fora do campo de accio da vontade, no mundo
do eu subliminal, companheiro insepardvel do eu
consciente, como afirmou pela primeira vez o filésofo
inglés Lowe.

Os actos automaticos «habitudes corporelles» de
Malebranche ndo se subtraem, no entanto, inteiramente
ao controle da consciéncia (caminhando evitamos os
obstaculos) e & precisamente éste facto que os afasta
dos simples reflexos e os aproxima, pelo contrario, dos
instintos.
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Nio queremos com isto dizer que ndo haja estreitas
relacdes entre reflexos e instintos.

Efectivamente, éstes diferem daqueles apenas pelo
seu maior grau de complicagdo, como mostrou Ziegler,
opinido perfilhada por Driesch, Minkowski, Weis-
smann, Bianchi, etc.

Darwin ! definiu o instinto, a accido automatica,
quasi mecdnica, provavelmente inconsciente, dos ani-
mais, para atingir um fim determinado pela sua organi-
zacdo e pelos seus caracteres especificos.

O instinto, para o ilustre naturalista inglés, é repre-
sentado, de facto, pelo conjunto de actos gque, inicial-
mente intelectuais, por habito se tornaram automaticos,
inconscientes; éstes actos traduzem-se em movimentos,
em operacdes, correspondendo 4 consecucao de determi-
nados fins, os mais importantes dos quais sdo a conserva-
¢do do individuo e a reproducdo da espécie (Salmon) .

O caracter primordial e distintivo dos instintos é
a mentalidade, como afirmou o notavel zoologo inglés
John Romanes 3.

Por isso Vogt escreveu que o instinto é a inteli-
géncia fixa pela hereditariedade.

Herbert Spencer ¢ considera os instintos como actos
inteligentes; ndo seriam sendo a repeticdo automatica
de movimentos que anteriormente foram voluntarios e
se transmitiram por hereditariedade pela fixacdo das
imagens kinéticas correspondentes (phyvlischengram-
me). Instintos e automatismo teem, pois, uma génese

1 Citado por Salmon.

2 O caminhar, o vestir e o falar sdo actos instintivos adquiri-
dos, derivados da vontade, que pela sua repeticdo se tornaram auto-
maticos | Salmon ).

# J. Romanes, Evolujiione mentale Dell'uomo. Trad. ital.

J. Romanes, Menfale Evolution in Animals,

+ Citado por Salmon,

11




idéntica, o que estd de harmonia com a opinido de Ribot
para quem o instinto é o resultado dum perfeito auto-
matismo. Baseado nestas nog¢des, Salmon identifica os
actos instintivos aos acfos automaticos. Nesta identi-
ficacio assenta o neurologista de Florenca a feoria
kinestesica das emocées, com a qual ndo estamos abso-
lutamente de acdrdo L.

O coértex ndo € a sede exclusiva das emog¢oes. Do-
cumentam esta afirmacdo as experiéncias de Pagano,
Fred Roger e Zelioni e os trabalhos de Reichardt.

Darwin na sua obra L'expression des émotions
che; Chomme ef les animaux ?, escreve: «Les mouve-
ments les plus complexes et les plus difficiles peuvent
étre accomplis a l'occasion sans le moindre effort et

1 James, de facto, escreve: <todo o objecto que excita um ins-
tinto acorda uma emogdo; ¢ impossivel, falando dos instintivos, fazer
a abstraccio do elemento emocional que o acompanhas, Dewey de-
finiu a emocdo uma reaccdo instintiva.

«5e quindi ogni emozione appare il resultato di speciali istinti e
se tutte le reazioni istintive risvegliano una energia affetiva od emo-
tiva, non apparira azzardato il concetto che la brusca reazione dina-
mica che caratterizza I'emozione sia precisamente quella che sorge per
il risveglio dei nostri istinti, il concetto cioé che l'origine dell’'emo-
zione si identifichi a quella degli istinti» ( Salmon ).

Se os instintos sdo a repeticio automditica de movimontos gue
inicialmente foram wvoluntirios e se transmitiram pela fixagio das
imagens motoras correspondentes, & logico, diz o ilustre neurologista
italiano, que a sede dos instintos seja o centro onde se fixam as ima-
gens motoras dos actos voluntarios, iste &, o cortex. Se éste modo
de ver esta de acordo com as experiéncias de Goltz, de Carlo Ceni ¢
de Janet, pelo contrario esti em oposicio com as experiéncias de
Pagano e dos outros autores acima citados.

O neurologista referido faz notar que a nocdo do instinto deve ser
tomada na acep¢do ou melhor no sentido de disposicdo ou tendéncia,
de impulsdo a actos instintivos mais que 4 realizacio desses actos.

? Traduzido por Samuel an e René Benoit. C. Reinwald et
C.e Libraires-Editeurs. Paris, 1874. -




sans aucune conscience. On ne sait pas au juste com-
ment il se fait que I'habitude soit d'un aussi grand se-
cours dans 'accomplissement des mouvements comple-
xes. Mais les physiologistes admettent gue le pouvoir
conducteur des fibres nerveuses croit avec la fréguence
de leur excitation (Miller). Ceci s’applique aux nerfs
moteurs et aux nerfs sensitifs aussi bien gu’aux fibres
affectées au phénomeéne de la pensée. On ne peut guere
douter qu’il ne se produise quelgue changement physi-
que dans les cellules ol les fibres nerveuses dont l'usage
est le plus fréquent, sans quoi on ne pourrait compren-
dre comme la prédisposition a certains mouvements
acquis est héreditaire ».

Darwin é por conseqiiéncia de opinido que o hdbito
determina diferenciacoes morfoldgicas dos centrosnervo-
sos; que o habito gera estruturas depositarias dos auto-
matismos. O maravilhoso e complexo jogo destes ndo
poderia compreender-se, na realidade, se tais estruturas
nio existissem na organizacio funcionaldonevraxe,como
nio se compreenderia também sem elas a predisposicao
hereditaria ou instintiva a realizacdo de certos actos.

«Neste motoriwm, diz o Prof. Sobral Cid * a propo-
sito dos nucleos basais, encontram-se por assim dizer
organizadas estruturalmente as eficiéncias motoras ins-
tintivas, legadas pela hereditariedade e indispensdveis 4
conservacdo do individuo ».

A influéncia da hereditariedade no aparecimento de
alguns gestos ¢ demonstrada pela observagao de Galton
que diz respeito a um habito que se transmitiu durante
trés geracoes consecutivas. Darwin ? relata alguns
exemplos andlogos.

1 Sobral Cid, Syndromas Psyco-moiares. Encephalite e Shizo-
phrenia. Lisboa, 1924.
2 Op. cit.
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A faculdade de reproducdo inconsciente de movi-
mentos que ab origine foram voluntdrios constitui a
memoria da matéria organizada seu Geddchinis der
lebenden Substan; Herings ( Bleuler). «QO verdadeiro
tipo de memoria orginica, diz Ribot, deve ser procurado
neste grupo de factos que Hartley tinha denominado,
com tanta felicidade, accdes automaticas secundarias
(secondarily automatic)u.

A memodria orginica, considerada pelo ilustre psico-
logo como uma propriedade da vida animal, de que a
memaoria neuro-psicolégica ndo seria sendo um facto
particular, «ne suppose pas seulement une modification
des élements nerveux, mais la formation entre eux
d’associations déterminées pour chaque événement par-
ticulier, 1'établissement de certaines associations dyna-
miques qui, par la répétition, deviennent aussi stables
que les connexions anatomiques primitivess» 1.

Intimamente ligada ao aparecimento duma nova
aptidao dos elementos nervosos esta, pois, a diferencia-
cao destes.

Toda a reaccdo motriz deixa, portanto, nos centros
nervosos um rasto da sua passagem o que Maudsley ?
sintetiza nestes termos: «Il est évident qu'il y a dans
les centres nerveux des résidus provenant des réactions
motrices. Les mouvements déterminés ou effectués par
un centre nerveuXx particulier, laissent, comme les idées,
leurs résidus respectifs, qui, répétés plusieurs fois, s'or-
ganisent ou s’incarnent si bien dans sa structure que les
mouvements correspondants peuvent avoir lieu automa-
tiqguement... Quand nous disons: une trace, un vestige

1 Ribot, Les maladies de la mémoire. Paris, 1924. Segundo o
autor a memdria compreende: a conservacdo de certos estados, a
sua reproducio e a sua localizacdo no passado,

? Maudsley, citado por Ribot.




ou un résidu, tout ce que nous voulons dire c’est qu’il
reste dans l'élement organisme un certain effet, un
quelque chose qu'il retient et qui le prédispose a fonc-
tionner de nouveau de la méme maniére».

Os alemaes dio a estes residuos de excitacio (mne-
mo residui ou mnemo-tracce dos italianos) «premieres
empreintes commémoratives», na frase de Economo 1,
o nome de engramme ( Bewegungsengramime, psvchis-
chengramme, phvlischengramme).

Salmon, por outro lado, diz: a mentalidade dos
instintos é precisamente aquela que se liga a todos os
nossos movimentos subconscientes ou automaticos
«movimenti che solo si differiscono da quelli volon-
tari in quanto che manca nei soggetti la volonta di
effettuarli» *.

Segundo James o mecanismo do acto automadtico
nao difere duma maneira pronunciada do mecanismo
do acto voluntdrio, no que esta de acérdo com Jacob,
Foulli¢ée e Bianchi.

O ilustre psicélogo. de harmonia com Pavlhan,
afirma: o fiat da vontade consiste apenas na fixacao da
aten¢ao sObre um dado movimento; uma vez a atencdo
fixa o acto realiza-se por um mecanismo automatico.

A representacdio dum movimento é o esbdgo do
movimento, porque la représentation dun acte est
elle méme Uaction commencée (Fouillée).

Basta a intensa representacdo dum movimento para
que éste se realize automaticamente ( James) .

1 Economo, La cyioarchitectonic et la cérebration progressive,
Rev. Neur., Novembre, 1028,

? Salmon, Quaderni di Psichiatria. N. 1 e 2, 1922.

3 Basta acordar a imagem kinestésica dum dado movimento
para que haja uma tensio para a descarga do centro e o impulso

automatico a accdo,
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Existe, pois, uma estreita unido fisiologica entre vo-
licdes e automatismos.

O acto consciente e o acto automdtico teem, alem
disso, a mesma origem filética.

Nos animais colocados nos mais altos estadios da
organizacdo os movimentos voluntarios partem do do-
mus grisea pallii *.

Mas nos peixes, em que ésse orgdo de hierarquia
superior na escala dos valores funcionais falta, onde se
iniciam os movimentos voluntarios?

Nos seres que se encontram proXimo do extremo
inferior da série vertebrada esses movimentos estdo
indiscutivelmente ligados ao funcionamento do exira-
pyramidium.

Déste modo tornam-se evidentes as antigas relacGes
filogenéticas do éractus pyramidalis e do tractus ex-
trapyramidis ( Bielschowsky).

Como sintese das nossas assercoes anteriores po-
demos afirmar que ha ao lado dum psicomotorium
consciente, um psicomotorium inconsciente (automa-
tismo psicolégico de Janet) ? intimamente ligado ao
primeiro e de que é um complemento na realizacao da
harmonia motriz.

O primeiro, voluntario e consciente, preside a mo-
tricidade piramidal. O segundo, subconsciente ou auto-
matico, preside 4 motricidade extra-piramidal. O pri-
meiro esta em relagdio com o fractus pyvramidalis,

! Kippers, ndo perfilha esta opinido.

?  Galligaris define o automatismo psicologico ou superior desta
forma : « ¢ il bassofondo della nostra personalita, ¢ l'oscuro magaz-
zino dove giacciono acquisizioni antichissime e riserve potentissime ed
ignote, prima depositate nel giro della filogenesi da tutti i trapassatj
che dormono in noi, e quindi lasciata da tutti i processi mentali che
si svolsero, coscientemente o incoscientemente, in un tempo prossimo
o remoto, nel corso stesso della nostra vita passatas.
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sistema essencialmente miocinético, gque termina por
uma fibra mielinica, cérebro-espinhal, na miofibrila e
que preside as mutag¢des rapidas de atitude e de posi-
¢do. O segundo esta em relagdo com o fracius exira-
pyramidalis, sistema essencialmente miostdtico, que
termina por uma fibra amielinica, simpatica, no sarco-
plasma e que preside a estabilizacdo das atitudes cor-
poreas.

I da intima colaboracdo funcional destes dois siste-
mas, cuja sinapse superior esta verosimilmente no cor-
tex cerebri, como se deduz das palavras antecedentes,
que resulta a perfeicdo, a sucessdo ecuritmica dos nossos
movimentos.

Um duplo mecanismo voluntario e automatico rege,
pois, a dindmica do musculo.

Um duplo mecanismo analogo rege a dindmica do
pensamento.

A concepcdo das fungdes automaticas aplica-se, de
facto, nao s6 aos fendmenos motores mas também aos
fenémenos psiquicos.

Ha um pensamento inconsciente (unbewusie Deii-
ken) ao lado do pensamento consciente.

Embora nos pareca paradoxal, a réverie ocupa uma
parte muito maior da nossa existéncia psiquica quoti-
diana do que o pensamento voluntirio e exteriorizado
por actos ( Hesnard).

Eis o conceito do automatismo mental criado por
Clérambault. A importincia déste automatismo ¢ ex-
traordinaria porque, como dizia Le Bon, dans ce ter-
rain se trouvent les racines de nos opinions et de
notre conduite.

Bianchi ! abordando éste complexo problema neu-

1 Bianchi, La meccanica del cervello e la funiione dei lobi fron-
tali. Bocca Edit., 1920, -




ro-psicologico escreve: «Quello che appara della vita
mentale, ¢ una piccola parte di quello che esiste; la
parte illuminata della mente é assai. meno estesa di
quella che rimane avvolta nell'oscuritda. La luce della
coscienza emana dall’ intimo lavorio che si compie nelle
tenebre del subcosciente... Tutto il patrimonio men-
tale ¢ conservato, e in massima parte organizzato nel
subcosciente... Il lavorio di composizione dei prodotti
mentali non € virtl localizzata solo nel campo illumi-
nato della coscienza, sibbene appartiene agli estesi do-
minii del subcosciente. ..

L'incosciente ¢ parte integrante della mente, di cui
la coscienza ¢ il campo illuminato, in una unitd di
tempo, e non ¢ conforme al vero, secondo me, che
esso sia completamente insuscettibile di analise 1.

!« Na opinido de Bianchi todas as investigacdes =6bre o hipno-
tismo, sobre o histerismo. sébre o sonambulismo, sobre os sonhos,
sdo tentativas ndo infrutuosas de analise do <ubconsciente. Todos
os trabalhos de Freud ... dicono deila possibilita deil’analisi
dello incosciente con i metodi delia psico-anmalises. «Llinconcient
& constituito con lo stesso matcriale, sul medesimo piano, e secondo
le stesse leggi che governano la evoluzione, la struttura e la funzione
mentale pormale, ed emana dal medesimo sostrato anatomicos.
Bianchi lembra neste momento a opinido do psicologo de Bruxelas,
Dwelshauvers segundo a qual nés, em biologia, ndo podemos admitir
nada abstracto, nenhum poder extra-fisiolégico, nenhuma actividade
espontinea.

«L'incosciente, continua Bianchi, ¢ tuita quella parte della natura
che ciascun uemo ¢ rinscito a spiritualizzare, congiuntamente con
tutte le costruzioni mentali di cui ciascun uomo ¢ capace, e con le
mnemo-trace di tutte le reazioni { esperienza individuale e collettive)
determinate daill’azione di un numero incalcolabile di stimoli, i quali
hanno eccitato il sistema nervoso dell'individuo, ¢, per millenii, quello
della specie. Il lavorio psiquico che si risolve nella costruzione di
sintesi mentali ¢ suscitato dagli stimoli esterni, e dalle mnemo-tracce,
recenti o antiche, che raggiungono la coscienza illuminata, la quale
ferma un tema nel punto focale, orientando I'afflusso selezionado e
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Hesnard ! esbocando a teoria motora dos fendmenos
psiquicos escreve também: «C'est l'inconscient moteur
qui forme la charpente de tout 'édifice psychiques.

De grande importincia neurologica é saber que
qualquer dos mecanismos voluntario e automatico pode
ser lesado isoladamente. Nas afeccOes do extrapirami-
dinum é a funcao automatica que esta comprometida tanto
sob o aspecto motor como sob o aspecto mental.

Dai o paralelismo que existe entre as perturbacOes
motoras e as perturbacdes mentais nos sindromas amios-
taticos.

Um dos elementos capitais destes sindromas, € a
braditasia de Goldflam * que é condicionada por facto-
res diversos: rigidez sarcoplasmatica, perturbacao da
innervacdo reciproca de Sherrigton, com conseqiiente
alteracdo da «lei da harmonia dos antagonistass, bra-
dicalasia, fendmeno dos antagonistas de Babinski e Jar-

composto del contenuto del subcosciente. Questo é utilizzato dalla
coscienza, come il materiale da costruzioni da un artzfices.

Este ¢ o conceito do inconsciente automatico, ou subconsciente
ou conconsciente de Morton Prince ou automatismo psicologico de
Janet. De acordo com Bianchi estdo os trabalhos de Lewy, Valensi,
de Roncoroni; Hesnard, de Bumke, ctc., etc.

1 Hesnard, Linconcient,

® A palavra bradicinesia ou bradikinesia empregada pelos au
tores da escola bordalesa (Verger, Cruchet, Anglade e Hesnard),
para exprimir a lentidio na execucdo dos movimentos voluntirios
presta-se¢ a confusdo. A maior parte dos autores, com P. Marie e
G. Levy (Levy, Manifestations tardives de Uencéphalite epidémique.
Vigot, edit., 1g22. Doin, edit., 1924, Paris) da éste nome a uma série
de fenomenos excito-motores, freqientes no parkinsonisme posi-ence-
falitico, caracterizados por movimentos inveluntarios, lentos, ritmi-
cos, de grande amplitude, algumas vezes circunscritos, outras vezcs
difundidos aos membros, ao pescoco, ao tronce, movimentos gue
Krebs., (Vid. Rev. Neuwrol,, T. v, n.o 3, 1924 ) supunha semelhantes ao
torsionsspasmus.
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kowski, déficit da funcdo automatica de hdbito, posto
em evidéncia pelo text motor de Bostroem.

Associado a éste fendmeno de génese tdo complexa
estd a bradipsiguia ou bradipraxia psigquica ou ainda
viscosidade mental que entra também, segundo alguns
autores, no seu determinismo e explicaria a dificuldade
da mise en train e o horror ao movimento tio caracte-
ristico de tais doentes.

No parkinsénico, pari passu com a dificuldade da
mo¢do do musculo, caminha a dificuldade da mocio do
pensamento. «Leur réverie interieure est figée, comme
leur phyvsionomie. Au lieu de pouvoir laisser agréable-
ment s'écouler a leur guise le flot de ses idées, au lieu
de se borner a faire intervenir sa personnalité de temps
a autre pour choisir la décision, le bradvkinétique sent
son courant de pensée comme coaguléa 1.

H4d neles um afrouxamento de correntes dos auto-
matismos motores e paralelamente um afrouxamento da
corrente do pensamento, do movimento psiquico, do
aspecto motor do pensamento ( Verger e [lesnard).

Como explicar esta bradifrenocinesia®

Do motorium sub-cortical irradiaria, segundo Jar-
kowski, uma protoenergia que seria o primum movens
da iniciativa kinetica e de espontaneidade motora opi-
nido ja, ha muito, emitida por Edinger e confirmada
depois pelas experiéncias de Schrader.

! WVerger, Cruchet, Hesnard, Les états parkinsoniens et e sru-
drome Bradvkinétique, 1925,

Verger et Hesnard, L'Etat meuntal des Bradrkindtiqgues Ence-
phalitiques, Journ, de Méd. de Bordeaux, septembre, 1yz22.

Verger et Hesnard, Le syndrome motzur des encéphalitiques
psendo-parkinsoniens (efat figé au bradvkinésie hypertonique ), Réun.
Sec. de Neurol., juin, 1921.

Verger et Hesnard, Recherches phvsio-pathologiques sur le bra-
dvkinésie posténcéphalitique L' Encépliale, n.° 7, 1922,




O primum movens da motricidade, o fiaf inicial
para o acto, o impulso primitivo do movimento partiria
dos ginglios basais, nocdo ja exposta, como vimos, por
Willis em 1607.

O sub-cOrtex constituiria déste modo, um pramo-
torium na expressiao de Stertz destinado a accionar nao
s6 0 psvchomotorium, mas a actividade psyvchicum em
geral (Berze).

Da grisea basal e pericavitiria do ventriculus ter-
tius partiria uma protoenergia afectivo-motriz que daria
estro as mais complicadas elaboracoes da vida mental
— neo-intelecto — cuja sede é o cortex cerebri.

Segundo a concepcao de Kiippers ! também a via
voluntiria (Willensbahn ) néo é constituida como geral-
mente se supde «sondern aus einem thalamo-cortico-
medulliren und einem thalamo-pallido-rubro-medulliren
Abschnitte, so dass der Thalamus zum obersten (psy-
chischen) Reflexzentrum whirde, von dem alle Impulse
ausgehen, die die Willenshandlung zusammensetzen *.

A questido dos centros psico-reguladores extra-cor-
ticais e da psvche extra-cortical preocupa a mente dos
neuropsiquiatras ha perto de duas decadas.

1 Kippers, Op. cif.

2 Mas duma parte talamo-cortico-medular ¢ duma talamo-pa-
lido-rubro-medular de modo que o #halamus tornar-se-ia o centro
reflexo ( psiquico | mais elevado do qual promanam todos os impulsos
que constituem a accdo da vontade.

Segundo o mesmo autor para a explicacdo das funcoes intelec-
tuais sio necessarias duas instancias que trabalham sempre juntas
(Hand in Hand ): «cine, in der sich das sinnlich Material erst einmal
in ungeordneter Form sammelt, und eine zweite, die die Formeln fur
die auffassenden Bewegungen in sich enthiilt, durch die wir uns die
Gegenstinde der Umwelt geistig zu eigen machens.

A primeira instancia o «Sensorium commune » seria o thalamus,
a segunda o corfex. (Extraido do resumo da conferéncia feita pelo
autor em B. Baden, maio, 1922),
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Foram os trabalhos iniciais de Haskowec que da-
tam de 190g-1910 que chamaram a atencdo para éste
momentoso problema, cuja resolucdo esta longe de ser
obtida.

O ilustre neurologista da Tchecoslovaquia concluia
jd entao que «l'organe de la conscience centrale, ol se
concentre toute l'activité psychique sensitivo-sensorielle
ou la volonté prend sa source, qui commande toutes les
fonctions centrifuges, met en mouvement le sistéme
idéatif et dirige des fonctions végétatives, cet organe,
qui represente le point culminant de tous les processus
nerveux et psychiques, pourrait étre localisée dans le
voisinage du 3.% ventricule s,

O autor, cujas ideas sao parcialmente perfilhadas por
Lotmar, fundamenta a sua teoria na analise dos proces-
sOs em que a consciéncia e a vontade sdo suprimidas
ou alteradas sem que as-funcoes do cortex cerebral
sejam abolidas. Ndo podendo seguir Haskowec nos seus
raciocinios, o que nos levaria muito longe, queremos
notar apenas que para o neurolegista de Praga, «la
partie qui sert a l'idéation n’est qu'un organe au point
de vue évolutif, semblable 4 la partie motrice ou sen-
sorielle» .

Camus ? pondo em confronto o ritmo das manifes-
tacOes psiquicas com a das fun¢des vegetativas e ba-
seando-se em elementos fornecidos pela fisiologia, a
patologia geral e a psiquiatria mostrou a necessidade
da existéncia de centros reguladores do psiquismo.

! Ladislas Haskcwee., Rev. Neur, 1924 e 1925.

* ]. Camus, Regulation des fonctions psychigues. Paris medi-
cal, 7 oct., 1911, :

J. Camus, La regulation des fonctions psychiques. Troubles men-
taux par Iésions extra-corticales. Paris medical, 1922,

J. Camus, Les cenires nerveux sans-corticales, Paris medical,

1922,
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x:Les fonctions psvchiques — pregunta Camus — font
elles excéption a la loi générale qui veut qui chaque
fonction soit réglée par des centres nerveux?sx.

O malogrado investigador, uma das mais radiosas
figuras da neurologia francesa dos iltimos tempos,
depois de ter aduzido elementos de fisiologia e de pato-
logia geral, mostrou que também a psiquiatria fala a
favor dos centros reguladores do psiquismo.

De tacto, os psiquiatras per analogiam com as fun-
¢Oes organicas tragam curvas da actividade psiquica no
decurso de afeccoes mentais, nas psicoses afectivas, par-
ticularmente na ciclotimia ' e na frenose circular.

Este ritmo da actividade psiquica, andlogo ao das
outras fun¢des cujos centros reguladores sdo conheci-
dos, faz pensar na existéncia dum mecanismo regulador
distinto, tendo sob a sua dependéncia as funcoes psi-
quicas (Camus). '

A patologia distingue os quadros nosoldgicos cau-
sados por lesdo dos aparelhos periféricos e aqueles que
sdo conseqiientes a lesdo dos seus centros reguladores.

Nido ha — pregunta Camus —ao lado das dispneias
de origem pulmonar outras que sdo causadas pela into-
Xicagdo dos centros nervosos?

Néo estabelecem os cardiologistas uma diferencga
fundamental entre a aritmia dependente do aparelho
cardiaco e as que resultam duma lesao dos centros ner-
vosos reguladores de tal aparelho?

I precisamente o que a andlise psiquiatrica denun-
cia no dominio das doencas mentais.

1 Deny, citado por Camus, escreve a respeito dos ciclotimicos:
« Ce sont des sujets que 'on voit passer brusquement et sans motifs
suffisants de l'enthousiasme au decouragement, de la hardiesse 4 la
timidité, de l'altruisme a I'égoisme, etc., et pour rester sur le terrain
cliniqus, de 'expression i la dépression dans les différents domaines
de la sensibilité, de l'intelligence et de la volontés.
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Ha perturbacdes do psiquismo, «telles que la cyclo-
thymie, la psychose maniaque dépressive, dans lesquel-
les la régulation seule est troublée; il n’éxiste aucun
affaiblissement mental et, pour nombre de psychiatres,
cet affaiblissement, quelle que soit la durée des alter-
natives d'exaltation et de la dépression n'apparait
jamais u.

Os fendmenos de ambivaléncia esquisofrénica nido
terdo um mecanismo fisio-patoldgico idéntico?

Kiippers, em diversas publicacges * estuda o pro-
blema do psiquismo extra-cortical.

As experiéncias de descorticacio (Entrindungs ex-
perimenic) mostraram-lhe primeiro que ja «in den sub-
kortikalen Zentren» ha «eine summarische Perzeptions 2.

Avancando nos seus raciocinios, o neurologista de
Freiburg coloca o substratum do psyvchicum nos cen-
tros vegetativos escalonados ao longo do eixo cérebro-
-espinhal até ao ventriculus tertius. Segundo a sua
opinido, a personalidade ndo esta no cortex, mas no eixo
cérebro-espinhal, principalmente do lado oral déste. na
regido talamica.

#zDie Seele —diz Kiippers —liegt in der Zerebros-
pinalachse und die Rind ist eine Hilfsorgan der Seclex.

O cortex representa para éste neuro-psiquiatra um
orgao pelo gqual se manifesta a vontade.

1 Kiippers, Der Gruandplan des Nervensystems und die Locali-
sation des Pspchischen. Zeitschrift fur die gesammte Neurologie und
Psychiatrie, V. 75, 1g12.

Kiippers, Ueber den Ursprung und die Baknen der Willensim-
puilse. Zeitschr, f. d. g. Neurol. u. Psych., V. 86, 1923, pag. 274.

Kiippers, Ueber den Sit; der Grundstdrung bei der Schizopiirenie.
Zeitschr. f. d. g. Neurol, u. Psych., 1gz2.

Kiippers, Op. cit.

* Berze no seu trabalho — Zur Frage der Lokalisation psyvchis-
cher Vorginge, Arch. f, Psych, u. Nervenkrankh. Bd, 71, 1924, diz:
«a fungdo de percepgdo é ja uma fungdo de pensars.




Bleuler no seu trabalho Lokalisation der Psyche !
analiza e critica com alto poder de penetracdo as dife-
rentes publicacoes de Kippers orientadas segundo o
conceito biologico da psique. O autor que, inicial-
mente, parece estar em perfeito desacérdo com 0 noso-
grafo tedesco, declara-se ulteriormente partiddrio das
suas doutrinas as quais, todavia, pretende imprimir
leves modificacdes individuais.

Para a localizacao da psique € necessario distinguir,
segundo o eminente psiquiatra de Zurich, as funcoes
puramente intelectuais ( Neopsyche, Stranskis) «und
- die Welt der Instinkte, (e o mundo dos instintos),
Triebe (impulsos), Affekte (afectos), des Willens (da
vontade), der ‘‘Ergien,, (da Ergie)s (Thymopsiche,
Stranshys).

As funcoes intelectuais, segundo essa concepcdo,
representam uma nova aquisicido que aparece a0 mesmo
tempo que o cortex e cujo desenvolvimento é paralelo
ao déste. Por isso o autor diz: «Alles Intellektuelle
beruht auf Engrammen-von persénlichen Erfahrun-
gen... Persinliche Erfahrungen werden nun in psy-
chisch wirksamen Engrammen nur in der Hirnrinde
niedergelegt. Das ganze Denken, alle intellektuellen
Vorginge der Sduger verlaufen in der Hirnrinde, wie
auch die Pathologie schon lange wusste» .

O cortex cerebral constitui, de facto, o 6rgao das
mais altas capacidades da psyche. Nao ¢, todavia, a
se sede exclusiva da vida psiquica.

1 Von E. Bleuler Burghilzli — Zeitschr, f. Psych, V. 80, 1924,
pag. 305 e seguintes,

! Todo o intelecto repousa no engrama das experiéncias pes-
soais. As experiéncias pessoais estdo actualmente depositadas so-
mente no cortex cerebral no engram apsiquico. Todo o raciocinio,
todos 0s processos intelectuais dos mamiferos decorrem no cortex
cerebral como-a patologia, ja ha muito, ensinou.
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A qualidade consciente da psique esta para Bleuler
dependente das funcdes do corfex cerebri, 0 que se
reconhece atraves destas palavras: «sie ist im wesen-
tlichen in den Rindenfunktionen lokalisiert. Jedenfalls
haben untere Zentrem mit dem menschlichen Bewus-
stsein direkt nichts zu tun» L.

Por outro lado a Ergia seria para Bleuler uma fun-
¢do da base do cérebro (Stammhirn).

Dum modo idéntico pensa Karl Birnbaum * para
quem a actividade afectiva e impulsiva parte da base
e o cOrtex € principalmente o centro da actividade inte-
lectual.

Chamando a atencdio para a vegetative Seele, Be-
triebsseele Monakows, Bleuler afirma que ela esta inti-
mamente ligada ao instinto.

Como se vé, o distinto psiquiatra vai-se aproxi-
mando da doutrina de Haskowec *, Camus ¢ Berze ¢
Kippers ® e Naville 7, ¢ num dado momento escreve:
«Die Psyche. die Seele, das Subjekt, ist also zum Teil
im Stamm, zum Teil in der Rinde lokalisierts 5.

1 Esta essencialmente localizada nas fung¢des do cortex. Em
todo o caso os centros inferiores nada teem com a consciéncia humana.

« 0 conteido da consciéncia, dizem também Binswanger e Sie-
merling, identifica-se com o complexo das imagens mnemdnicas que
o individuo adquiriu através da vida e depende em iltima analise da
soma das impressdes que afluem ao 6rgdo da consciéncia, isto &, o
cortex cerebral ».

? Karl Birnbaum, Konstitution, Charakter und Psvchose. Zen-
tralblatt f. die ges. Neurol. u, Psych. Vol. 40, 1924.

3 0Op. cil.
v Op. eit.
5 Op. eit,
& Op. cit,
T Op. cit,
3

Emquanto Kiippers atribui todas estas fun¢des ao eixo-cére-
bro-espinhal, Bleuler fala sbmente na base do cérebro,
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A diferenga existente entre a opinido de Bleuler e
a de Kiippers consiste apenas em que o ilustre noso-
grafo de Zurich ndo chama personalidade a parte basal
da psyche mas sim Ergie, isto ¢, afectividade ( Affekti-
vitit), impulso ( Triebe), instinto (Instinkte) e vontade
(Wille).

Todavia, escreve: «Dennoch haben auch beim
Menschen die unteren Zentren noch unzweifelhaft
ireendwelche wichtigen Beziehungen zu unserer psy-
chischen Aktivitit und Energie» ™

Déste modo, Bleuler concorda plenamente com 0s
autores citados. Nao podia deixar de concordar desde
que considerava a Ergie funcdo da base .

Este problema esta muito longe de ser solucionado.

! Contudo os centros inferiores teem também indubitaveimente
no homem quaisquer importantes relagdes com a nossa actividade
psiquica e energia.

2 Se admitirmos, com Bianchi, a teoria de Romanes ¢ Preyer
segundo os quais a consciéncia coincide com as manifestagdes psiqui-
cas qualquer que seja o grau e a extensio destas, se, por outro lado,
nos repugna reconhecer a consciénecia nos actos psiquicos realizados
por mecanismos nervosos simples, embora esses actos tenham a apa-
réncia da razdo, podemos aceitar a hipotese de duas consciéncias:
«l'una primaria, che si confonde com lo psiquismo, in tutte le sue fasi
evolutive, e l'altra, che si pud definire la coscienza superiora, la cui
alba concide con l'apparire del conflito tra le immagini attuali e quella
fornite dalla memoria della experienza passatas.

Segundo o neurobiologista italiano nao ha um limite de demar-
cacdo nitida entre a primeira «<la quale comprende tutte le manifes-
tazioni mentali inferiori, anche quelle designate sinore come istinti,
e come tropismi e la coscienza superiora, la quale si trova sulla stessa
linea che simboleggia la evoluzione della vita animales.

Ja Edinger, como vimos, tinha afirmado que nos animais em que
o cortex ndo existe ou é muito rudimentar os fenémenos psiquicos
da consciéncia, da vontade e da memdria, etc., residem no corpo
estriado & no cérebro intermediario.

Logo, a afirmagio de Bleuler de que os centros do sub-cortex
nada teem com a conscitncia é uma afirmacio aprioristica.

12




Até podermos penetrar neste tortuoso labirinto das
fungbes psiquicas e da sua localizagdo, sem sair do
campo bioldgico, no estrito dominio dos estudos com-
parados anatomo-embrioldgicos e anatomo-clinicos, pre-
cisamos de ter muito mais conhecimentos.

O problema é duma extrema complexidade. Rela-
ciona-se com a origem do homem e vai mesmo muito
mais longe, porque a higida mentalidade humana &, na
feliz comparacdo de Romanes, uma arvore, ricamente
florida, cujo tronco e raizes mergulham no abismo dos
tempos planetarios.

Razdo tem Bleuler, até certo ponto, quando diz:

« Aber niheres wissen wir zurzeit nicht» *.

Fica, no entanto, alguma coisa de positivo. Sido os
factos da observacao clinica.

Queremos referir-nos aos casos em que apesar da
auséncia.de lesdes do cortex e de fenoOmenos de com-
pressao, teem sido observadas perturbagoes mentais.
Durafte muito tempo, sempre que num doente se esbo-
¢asse uma sintomatologia psiquica, mais ou menos bem
caracterizada, imediatamente a atencdo se desviava para
0 pallium cerebri como se o térmo psiquico fosse, na
frase de Camus, sinénimo de corticalidade.

A verdade, porém, ¢ que nos seres destituidos de
cortex ha um psiquismo embora rudimentar. E incon-
testavel que a rd descerebrada de Goltz ?, manifesta
ainda actividade psiquica, que ainda é considerivel,
normal iriamos dizer, nas aves descerebradas de Schra-
der e Kalischer 3.

! Porém, presentemente, nada sabemos a tal respeito.
Na rd os lobos opticos sdo os centros nervosos superiores.
Nas aves éstes centros sdo representados pelos niicleos basais, espe-
cialmente pelo sériatum.,
¥ O cortex das aves & rudimentar e, ao contririo do que pensa-
vam Aristoteles e Buffon, possuem a faculdade da aprendizagem.
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Sdo principalmente importantes sob éste prisma os
dados fornecidos pela clinica.

Urechia ?* relatou, em 1922, 4 Sociedade Médica dos
Hospitais de Paris, um caso interessante.

Tratava-se dum doente que, tendo sido atingido de
encephalitis amyostatica, apresentou tipicas crises de
agitagdo psico-motora e fases de astenia com tendéncias
suicidas.

A’ autdpsia, as lesdes do sub-cortex eram intensas;
na corticalidade eram nulas ou qudsi nulas.

Laignel Lavastine * num doente anteriormente
observado por Briand, encontrou um sindroma de We-
ber com coreo-atetose, poliuria, estados anciosos, agi-
tacdo, estereotipias. Camus, discutindo éste caso, torna
responsavel das perturbacdes psiquicas a lesdo do depar-
tamento do nevraxe donde dependem as perturbagoes
oculares, a coreo-ateiose e a poliuria, de indiscutivel
origem extra-cortical.

Esta observacdao é digna de registo, porque, em
regra, o sindroma de Weber ndo é acompanhado de
fendmenos de ordem psiquica como, ainda recentemente,
mais uma vez, tivemos ensejo de verificar no doente
Manuel A. P. de 43 anos de idade internado na enfer-
maria de Clinica Neuroldgica N. H.; consecutivamente
a um ictus ligeiro, apresentou uma hemiplegia total
direita denunciada pela existéncia dos pequenos sinais
de Mingazzini, pelo exagero dos reflexos radial, rotu-
liano e equiliano direitos, pela anestesia e pela auséncia
dos reflexos cutineos (cremasteriano e abdominais) do
mesmo lado. [lavia, além disso, ptose palpebral es-

1 Urechia, Encéphalite épidémique avec parkinsonisme et accés
transitoires psveho-motenrs Autopsie. (Soc. med, des hop. Paris, 28
avril, 1922 ). !

* TLaignel Lavastine, Lcs froubles psychiques de Uencephalite
épidemigque. Gaz. des hopitaux, 26 mars et 31 avril, 1921.




querda, pupila esquerda midridtica, e a iris homolate-
ral ndo reagia nem a luz, nem a acomodacdo, nem a
convergeéncia.

Fia 25

Sindroma de Weber

Tratava-se, portanto, duma hemiplegia alternans
superior, sem perturbacoes psiquicas (fig. 25).

Chiray e La Fourcad !, num caso de nevraxite epi-
démica com sequelas respiratorias, braditréficas e psi-

1 Chiray e La Fourcad — Soc. med. des hopitaux de Paris,
1923, 0.° 10, pig. 406.




181

quicas, consideram estas dltimas como o resultado da
localizacdo do virus na base do cérebro.

Em regra, a fenoinenologia psigquica nos adultos
post-encefaliticos nao vai além da bradifrenia de Na-
ville, mas nas criangas e em individuos novos atingidos
pelo morbus Economii observam-se, com uma insolita
freqiiéncia, intensas mutagoes do caracter e da emotivi-
dade. duma arrastada duragdo.

Os sindromas psiquicos encefaliticos sao caracteri-
zados, de facto, pela conservacio das funcdes intelectuais
e pela existéncia de graves alteragoes da alectividade,
do humor, do caracter e freqliientemente também da
esfera moral { Haskowec).

As perturbagoes morbidas do cardcter e da emo-
tividade tornam, num grande nimero de casos, as
criancas insuportiveis tanto no meio familiar como
na escola.

Algumas manifestam tendéncias e impulsdes anti-
sociais que vao até a criminalidade.

Briand e Staehelin referem que a agressividade
destes doentes vai nalguns casos até a tentativa de
homicidio.

Nalguns dos seus doentes Tinel e Levy assinalam
tentativas de langamento de fégo as camas do hospital.

Por isso, Truelle e Petit !, escrevem: «A’ peine
ébauchée, la médecine légale des formes mentales de
I'encéphalite épidémique apparait déja d'un intérét pri-
meordials.

A freqiéncia das perturbagoes psiquicas nevraxiti-
cas — descritas também por Lewy, Kisby e Davis, Ball,
Paraf, Kirschbaum, Sherman-Beverley, Robin, Trous-
seau. Maillard, Auden, Patterson e Spence, Collin,
Claude, Briand, etc., —pode computar-se pela estatis-

‘1 Citados por Wimmer, Annales médico-psychologiques, 1924,
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tica de Winther que em 12 criancas sdbre 14 as encon-
trou apds o periodo agudo da afeccio.

Negro ' fala de sindromas do tipo excito-motor,
ebefreno-cataténico e hipomaniaco «in giovanissime
pazienti» atingidos pela encephalitis Economii.

Galligaris, que escreveu uma curiosa e extensa mo-
nografia sébre a neurastenia post-encefalitica ®. chama a
atenc¢do para os estados delirantes, maniacos, confusio-
nais, alucinatdrios, melancdlicos, maniaco-depressivos,
catatonicos de origem nevraxitica e recorda ainda o caso
de Winther de sindroma de Korsakoff post-encefalitico.

Estados hipomaniacos encefaliticos foram relatados
por Levy, por Briand e Borel, por Briand e Porcher®

Sindromas moriaticos e moridtico-cataténicos foram
descritos por diversos autores, Wimmer ® e Sobral Cid %
por exemplo.

Nalguns casos de encefalite da nossa observacio
pessoal encontramos perturbacdes psiquicas. Adiante
relatamos uma historia duma doente de 16 anos de
idade em que se desenrolou o quadro tipico dum sin-
droma moriatico-catatdnico post-encefalitico.

Nio desconhecemos que ha casos de encefalite em
que as perturbacdes mentais estdo em relagdo directa
com lesbes neopaliais como nos de Harvier e Levaditi ®.

Fizemos com o nosso amigo e distinto histopatolo-
gista Prof. Simtes Raposo, da Faculdade de Medicina
de Lisboa, algumas dezenas de preparacoes em dois
doentes post-encefaliticos. As lesdes do nevraXe eram
difusas, mas mais pronunciadas nos ginglios basais.
Por agora os casos com lesdes corticais nio nos inte-

1 Op. cit.

?  Galligaris, La neurasienia postencefalitica.

* Wimmer, Anuales médico-psychologiques, 1924,
¢ Sobral Cid, Op. cit.

5 Societé médicale des hopitaux de Paris, 1920.




183

ressam mas sim apenas aqueles em que a localizagdo
lesional estd no sub-cortex.

A proposito déstes, escreve Naville !: «Nous ne
pensons donc pas, avec la plupart des autres auteurs,
que ces troubles mentaux post-encephalitiques infantiles
soient exclusivement dus 4 des irritations et intoxica-
tions corticales post-infectieuses altérant primitivement
le contréle cortical et créant 'excitation des automatis-
mes et U'incontinence affective, mais nous pensons qu'il
s’agit encore ici d’'une conséquence des localisations
caractéristiques paléencephaliques, car ces sories de
troubles mentaux ne sobservent chey Uenfant a la
suite d’aucune autre affection, inflammation ou into-
xication corticales. A predilecgio do virus encefali-
tico para os nticleos basais é do conhecimento vulgar.
A extraordindria freqiiéncia do sindroma parkinsoniano
post-encefatico ¢ a prova mais evidente déste facto.

A clinica tem denunciado outros casos em que ha-
via perturbagcdes mentais apesar do cortex ter sido
encontrado intacto.

Sainton e Noel Péron apresentaram & Sociedade de
Neurologia de Paris, em 22 de margo de 1923, a obser-
vagio dum doente em que havia perturbagoes psiquicas
pronunciadas: torpor, diminui¢do de actividade cerebral,
indiferenca, alteragio da memoéria e da afectividade.
Aut6psia: epitelioma do lobo anterior da hipofise. Au-
séncia de lesoes corticais. Nio havia edema, nem sinais
de compressdo. Esta observacdo corrobora a opinido de
Jodo Cuel ? para quem as perturbagdes mentais sdo um
fendmeno freqiente nos tumores da hipofise, por vezes
a sua unica sintomatologia *.

1 Opicit.

* Jean Cuel, Tumeur de U'hypophyse a symptomatologie mentale.
Rev. Neur., T. 1, 1924. y

3 Teem na opinidio do autor um aspecto variavel. Em regra,




H4, de facto, tumores da hipofise cuja fenomenologia
€ somente constituida por perturbacoes de ordem psi-
quica sem qualquer sinal de hipertensdo craneana, qual-
quer fendmeno ocular ou infundibular.

O caso de Cuel entra precisamente nesta categoria.

O que torna notavel éste caso é a existéncia dum
sindroma demencial tal que o doente foi considerado no
momento da hospitalizagdo como um paralitico geral.
No entanto, «l'examen du cortex cérébral, pratiqué a
différents niveaux, ne montre rien d’anormal. Il n’existe
aucune reéaction inflammatoire, ni du c6té des méninges,
ni du cOte de gaines peri-vasculaires. L’architectonie
cérébrale, est bien conservée. ..» L.

Roussy e Lhermitte ? observaram também num indi-
viduo que adoeceu bruscamente, além de outros, os

tratar-se-ia dum enfraquecimento intelectual mais ou menos pronun-
ciado, podendo ir, raramente, até 4 deméncia completa.

! Os tumores da regido infundibulo-hipofisaria podem tradu-
zir-se por um grande nimero de sintomas ( poliuria, diabetes insipida,
distrofia adiposo-genital, glicosuria, hemianopsia bitemporal, per-
turbacdes psiquicas) ou por uma sintomatologia insignificante, Por
vezes constituem verdadeiras « trouvailles » de autdépsia. Como expli-
car esta variabilidade sintomatolégica? Nio sabemos.

Casos analogos aos de Jodo Cuel foram observados por Boyce
Beadles, por Schuster, por Courtellemont, por Cestan e Halberstadt.

Como explicar as perturbacdes psiquicas?

FPor uma compressdo do cortex a distincia, como pretende
Roussy? Por uma perturbacdo da secrecio interna da hipofise como
quer Foix?

A estas objecdes podiamos responder com Camus e Urechia:
simples lesdes degenerativas extra-corticais sdo capazes de dar per-
turbagies mentais sem que possamos incriminar neste caso a com-
pressdo tumoral; a encefalite epidémica, por exemplo, cuja afinidade
para o sub-cértex é conhecida, pode acompanhar-se de perturbacies
mentais na auséncia de qualquer fenémeno compressivo e na auséncia
de qualquer lesio neopalial,

? Roussy et Lhermitte, Syndrome infundibulo tuberal d'origine
néoplasique probable guérs par la radiothérapie pénétrante. Les trou-




seguintes fendmenos: acessos narcolépticos, sonolén-
cia, perturbactes psiquicas limitadas a esfera emotiva,
moral e afectiva. A esfera intelectual estava intacta.
Feito o diagndstico do tumor da regido infundibulo-tu-
beriana, foi confirmado pela terapéutica. Radioterapia
penetrante. Cura.

Observagoes analogas de perturbacdes mentais tri-
butarias de lesdes extra-corticais foram relatadas por
Ludo van Bogaert '. Claude e Quercy *, Lhermitte e
Toupet *, Lhermitte 4, etc.

Quem tenha examinado fregiientemente, como nos,
doentes amiostaticos terd, certamente, muitas vezes
notado a analogia existente entre a akinesia estriar e a
Motorische Sperrung (Kraepelin) caracteristica dos
estados catatonicos 2.

bles psvchiques consécutifs aux lésions basilaires du cervean. Séance
de la Sociéte de Neurologie de Paris, 3, VII, 1924,

! Ludo van Bogaert, L'hallucinose pédonculaire. Rev, Neur.,
1025

* Claude et Quercy, Syndrome particulier de la callote pédon-
culaire. Soc. de Neurol. Paris, 11 juin, 1gig.

* Lhermitte et Toupat, Les froubles psychosensoriels associces
aux ophtalmoilegies centrales. Bull. Soc, d'Ophtalmol., Paris, maio,
1925, n.° 4, bis.

¢ Thermitte, Syndrome de la calotte du pedoncule cérébral. Les
troubles psychosensoriels dans les lésions du mésocéphale. Rev. Neu-
rol., nov., 1922.

# Kahlbaum no seu trabalho Die Katatonie oder das Spannun-
gsirresein, escreve: «Die Katatonie ist eine Krankheit mit zyklisch
wechselndemn Verlauf, bei der die psychischen Symptome der Reihe
nach das Bild der Melancholie, der Manie, der Stupescenz, der Ver-
wirtheit und schliefslich des Blodsinns darbieten, von welchen psy-
chischen Gesamtbildern aber eins oder mehrere fehlen kénnen und
bei der neben den psychischen Symptomen Vorginge in dem motoris-
chen Nervensystem mit dem allgemeinen Charakter des Krampfes
als wesentliche Symptome erscheinen ».

Elementos do sindroma catatdnico encontram-se segundo Bleu-




Na akinesia encefalitica, de facto, teem sido obser-
vados todos os sinais da série catatdnica, exceptuando
0 negativismo que segundo E. Morselli !, Kahn, Hes-
nard * e outros, se encontraria, embora raramente.

Compreende-se entdo que os neuropatologistas
tenham formulado éste delicado e interessante problema
que consiste em saber se ha qualquer afinidade neuro-
psicologica entre as manifestacdes cataténicas da esqui-
sofrenia e as da encefalite. '

Sommer %, no seu interessante trabalho Die Beszie-
hungen von Schi;ophrenie, Katatonie und Epilepsie,
referindo-se as fensdes musculares (Muskelspannungen)
observadas na esquisofrenia, catatonia, epilepsia, na
gripe-encefalitica, escreve:

<Ich kann hier nur kurz ausdriicken, dass in allen
diesen Fillen sehr wahrscheinlich die grossen Ganglien
der Sitz der zugrundeliegenden funktionellen oder orga-
nischen, in manchen Fillen toxischen Stérung sinds.

Genichi Nagasaka ¢, de Tokio, no seu notavel tra-
balho Zur Pathologie der extrapyramidalen Centren
bei der Schizophrenie, depois de ter referido os traba-
lhos de Naito (que em todos os seus casos de deméncia
precoce encontrou profundas alteracdes do cortex cere-
bral, substratum anatémico da decadéncia psiquica), diz

ler em mais de metade dos esquisofrénicos. Encontram-se também
noutras doen¢as orginicas du cérebro: paralisia geral, deméncia
senil, tumor cerebral, meningite, idiotia, epilepsia autogénea, etc.

v E. Morselli, Sindromi catatoniformi e schisofrenosimile da
encefalite lethargica, 1923,

0P eily

* Sommer — Zeitschrit. f. d. g Neurol. n. Psych., Bd. 78, 1020,
Aqui posso apenas concisamente dizer que em todos estes casos os
grandes ganglios, muito provavelmente, sfo o sitio de perturbacio
cerebral, funcional ou organica, em muitos casos toxica,

Y Genichi Nagasaka, Arbeiten aus dem Neurologischen Insti-
tute des Wiener Unwversitit. Bd. 27, 1923,




que até ao presente as lesdes dos gdnglios basais na
esquisofrenia ndo tem preocupado devidamente os neu-
ropatologistas — «Und doch liegt das besonders nahe,
seitdem man die Beziehungen des Striatum und Palli-
dum zu gewissen Bewegungsstorungen kennen gelernt
hat. Denn man kann in einer ganzen Reihe von Fillen
von Dementia praecox ganz ausgesprochene Bewegun-
gsstorungen wahrnehmen, die vielfach Ahnlichkeit
haben mit striiren. Hieher gehdren wohl die chorea-
tischen Bewegungen, die tic-artigen Zuckungen.
Anderseits ist es auch nicht ausgeschlossen, dass ein
Teil der Akinesen bei der Dementia praecox pallidirer
Natur sei» *.

O autor realizou, em casos antigos de deméncia pre-
coce um conjunto de investigacdes anatomo-patologicas.

Conhecedor profundo dos anteriores trabalhos de
Fiinfgeld, Josephy, Naito e Forscher, Anglade e Lher-
mitte, cuja atencdo se fixou mais no cortex, o ilustre
investigador japonés encontrou numa série de casos de
esquisofrenia pronunciadas lesdes nos ganglios basais,
na substantia nigra, no nucleus dentatis — que repro-
duz em nitidas gravuras—concluindo que, nestes casos,
os sindromas clinicos estdo dependentes de tais lesdes.

Ja Dunton, Scarpini. Ranke e Klarfeld, tinham des-
crito lesOes estriatas na deméncia precoce.

Josephy * observou também lesdes nos ganglios

! E contude permanece o principal, desde que se aprenderam
a conhecer as relagoes do striatum ¢ do pallidum com as perturbagdes
motoras! Porque, numa série completa de casos de deméncia precoce,
se poderam reconhecer pronunciadas perturbacdes motoras que teem
miltiplas analogias com as estriares. Perténcem indiscutivelmente
aqui os movimentos coreicos, os tiques... Por outro lado, devemos
ter presente que uma parte das akinesias na deméncia precoce é de
natureza palidal.

1 Josephy, Zur Histopathologie der Demencia -praccox. Len-
tralbl. f. d. ges. u, Psychr. Bd. 30, 5. 209, 1922,
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basais num doente que apresentava esta afeccdo. Na sua
opinido, o sindroma catatonico seria tributario destas.

Jacob *, num caso de deméncia precoce catatonica,
encontrou lesdes no striatum e no nuclens dentatus
cerebelli, além das lesdes corticais.

Buscaino, no seu trabalho intitulado Componenti
neurologiche della Demensia precoce catatonica, con-
clui: «Tutti i fatti ora ricordati portano, dunque, alla
conclusione che nei dementi precoci catatonici ¢ dimos-
trabile istologicamente una partecipazione, alla lesione,
dei centri motori extrapiramidali ( paleo, neostriato, nu-
cleo rosso, nucleo dentato, principalmente). Tal parteci-
pazione ¢ svelata, in vita, da una serie imponente di dis-
turbi a carico dell’ innervazione tonica dei muscoli striatix.

De facto. na dementia praecox, encontrar-se-iam,
dum modo mais ou menos constante, dois sinais em
relagio com um grau mais ou menos pronunciado de
hipertonia. Sao o sinal de Schrijver e Bernhard, estu-
dado também por Bertolini e Rieti, e o sinal de Piotro-
wski. A importancia déste nas doencas orginicas do
cérebro, foi posta em evidéncia pelos trabalhos de Stern,
Falkowski e Bielawski.

O mecanismo fisio-patolégico da sintomatologia
motora do morbus affonitus torna-se claro na teoria
de Buscaino. Os centros extra-piramidais intoxicados,
por um lado, originariam directamente alguns sintomas
motores; por outro lado «dariam o tema extra-psiquico
que, elaborado anormalmente na mente dissociada do
esquisofrénico, daria lugar a determinadas situacoes
anormais do movimento» 2.

1 Jacob, Ueber einen eigenartigen Krankheitsprozess des Zen-
tralnervensystemes bel einzr chronischer Psichose mit katatonen
Srmptomen. Leitschr, f. d. ges. Neurol. u, Paychiatr. Bd. 66, 1921.

9

? Tratar-se-ia aqui duma elaboracio psiquica anormal nio de
« complexoss afectivos mais ou menos reprimidos no inconsciente,
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Assim, esclarece-se 0 mecanismo patogénico da feno-
menologia neurolégica da afecgdo: da hipertonia (lesdo
do globus pallidus);
da catalepsia (lesao |
do nucleus dentatus,,
casos de Nagasaka,
Southard, Zingerle,
Buscaino, Urechia,
etc.); dos movimen-
tos involuntarios —
tremor capitis ( Gui-
raud) e chorea (Na-
gasaka) — (lesdo do
neostriatum), etc.

Os esgares e o0s ti-
ques do esquisofréni-
co nido poderdo ter
uma explicacdo fisio-
patologica idéntica?

No Servico de Cli-
nica Neuroldgica N.
M. €. n?® 3 esteve
internada durante al-
gum tempo a doente
Maria C. de 30 anos
de idade. Ha meio
ano, instalou-se, sem FiG. 26
qualquer sinal clinico Sindroma cataténico
de encelalite anterior,
um sindroma catatonico (figs. 26 e 27) cujos principais
elementos eram: oligomimia, imobilidade estatuaria,

mas de estimulos extra-psiquicos decorrentes dos centros extra-pira-
midais intoxicadas { Buscaino), Assim se explicariam : o negativismo,
a ecopraxia, a ecomimia, 0 maneirismo, a perseveracio, etc.




catalepsia ( flexibilitas cerea), travesseiro psiquico de

Fia. 27

Sindroma catatdnico

Babinski e Jarko-
wski, ecopraxia,
ecomimia, sialor-
reia, leve infiltracdo
edematosa perima-
leolar. Dissemos
que ndo encontra-
mos nenhum sinal

~de encefalite na his-

toria da doente por-
que ha, como vimos,
sindromas cataté-

| " nicos post-encefali-

ticos.

Ha casos tam-
bém em que a ca-,
tatonia e o parkin-
sonismo estio es-
treitamente associa-
dos como nos casos
de Guiraud e Daus-
sy L

O mecanismo fi-
sio-patologico do
processo esquiso-
frénico é muito com-
plexo e muito dis-
cutido.

A doutrina de
Buscaino esta de

harmonia com as trabalhos de Kleist, Sommer, Berze,

Steiner, Maggendorfer.

1 Guiraud ¢ Daussy, Sradrome catatonigque et lésion des noyaux

&ris cenlraux. 10924.
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Frinckel *, no seu estudo critico, mostrou que as
perturbactes psiquicas nas afeccdes dos gdnglios basais
vao, a maior parte das vezes, no sentido das imagens
catatonicas; os sintomas somaticos da catatonia indica-
riam que o ponto de partida lesional, a origem inicial
do processo catatonico, do préoprio processo esquisofré-
nico residia nos nucleos da base, em especial no cor-
pus striatum.

Pienkowski, Max Loevy, Steck e Bornstein pen-
sam dum modo idéntico.

Morselli escreve: nido se pode, apos as descobertas
sobre as fungdes do sistema estrio-palidal, negar ao
sub-cortex umo notavel influéncia nas manifestacoes da
vida psiquica. -

E' preciso. nio esquecer que o corpus striatum
seria um centro de actividade psiquica para Berze.

Nio queremos de modo algum discutir agora todos
os problemas relativos 4 deméncia precoce. E' conve-
niente dizer, no entanto, que Rosenfeld, o ilustre psi-
quiatra de Rostock, defende no seu trabalho Dementia
praecox und encephalifis, a teoria que denominamos
— teoria frontal do sindroma cataténico; estd de acodrdo
com os trabalhos de Foerster, Poppelreuter, Gans, Feu-
chtwanger sObre as fun¢des e patologia do lobo frontal
e ainda com o recente (1929) estudo comparado, expe-
rimental e clinico, das manifestacoes do sindroma cata-
ténico, realizado por De Jong, Baruk e Magnus 2.

Stern admite, na interpretacdo neuropsicolégica das

! Frinckel, Ueber die Psychiatrische Bedentung der Erkran-
kungen der subcortihalen Ganglien und ihre Begichungen jur Kata-
tonie. Zeitschr. f. d. ges. u. Psyeh., Bd. 50, 1921. Zentralbl. f. d.
ges. u. Psych. Neurol., Bd. 23, 1g920.

2 Os autores obtiveram o sindroma catatonico experimental
por injeccdo de bulbocapnine (alcaloide derivado da corvdalis cava)
no gato.




perturbacdes psiquicas dos sindromas amiostaticos, a
teoria motora dos fendmenos psiquicos, brilhantemente
sintetizada por Bergson ! e Hesnard ®.

Negro explica, dum modo idéntico, tais fenémenos.

E. Morselli ® recorre 4 mesma teoria na interpreta-
cdo do significado de algumas manifestacdes esquiso-
frénicas do tipo catatonico.

Sdo problemas duma tal complexidade que para
serem devidamente tratados requerem uma atengao es:
pecial e eXclusiva. A historia da esquisofrenia e a his-
toria da psiquiatria dos ltimos 30 anos, diz Karl Wil-
manns * A dificuldade ressalta quando se pense na
incerteza que, ainda hoje, reina sébre o conceito funda-
mental e a delimitacdo desta forma mdrbida.

Por isso nos limitamos a estas notas. Antes de
terminar, porém, queremos dizer que as lesdes esqui-
sofrénicas sdo difusas, embora predominem em dois
territérios: cortex e nicleos centrais. Hd um grande
ntmero de autores que atribuem a maior importancia

1 Bergson, [l n'y a pas chey Ulomme d'etat purement sensorio-
moteur, pas plus qu'il #'v a cheg lui de vie imaginative sans un subs-
tratumm d'activité vague...

L'orientation de molre comscience vers Paction parait 2ire Ia
loi fondamentale de noire vie psychologique. (Matiére et mémoire,
pags. 184 e 198).

* Toute pensée éclot, se développe et évolue grice d des mouve-
ments ... tous les psycholoques contemporains s'accordent a reconnai-
tre que Pactivité mentale entiére n'est g'une modalité prodigicuse-
ment complexe du monvement, (Hesnard, L'inconcient, 1923).

3 «Non v'e effettivamente attiviti psicologica che non s'inserisca
su dei meccanismi motori; e le ricerche introspettive e sperimentali,
sia nel campo normale come patologico, stano a dimostrarlo... E
vero, infatti, che ogni psichismo possiede un substrato motore... Fra
le componenti della vita psichica ¢ impossibile discernere e separare
cio ch’'é motore da cio che non lo &; fisis e psiche si compenetrano
indissolubilmentes...

4 Karl Wilmanns, Die Schizophrenie.




aos ginglios da base e estruturas anexas, na génese do
processo esquisofrénico nas suas formas nido duvidosas.
Frinckel, Sommer, Kleist, Karl Wilmanns, Nagasaka,
inclinam-se neste sentido.

Algumas proposicoes do Prof, Sobral Cid corrobo-
ram parte das nossas afirmacodes anteriores relativas a
analogia da akinesia encefalitica e catatdénica 1.

« E’ sabido que o processo patoldgico que nas doen-
cas estriares vulnera os nicleos sub-corticais, do mesmo
passo que determina a rigidez da musculatura e com-
promete a execucdo dos automatismos, atinge simulla-
neamente a propria iniciativa kinética exprimindo-se pela
perda do interésse e pela apatia. Ora o mesmo sucede,
precisamente, na deméncia precoce, onde a auséncia de
espontineidade e a falta de iniciativa constituem a par da
indiferenca ou rigidez afectiva, os elementos essenciais
do quadro clinico e até agora para alguns autores ( Berze )
a pertarbacdo fundamental da esquisofrenia.

As perturbagdes psico-motoras hiperkinéticas dos
sindromas encefaliticos, das criangas e dos adolescen-
tes, procedentes de um processo organico dos nucleos
sub-corticais sdo, nem mais nem menos, aquelas que jd
conheciamos dos sindromas hiperkinéticos da demén-
cia precoce.

Deve, portanto, admitir-se que nesta psicose um
processo patoldgico se passa nos nicleos sub-corticais ».
Dum modo idéntico se exprime [Haskowek para quem
as ,perturbactes da motilidade na catatonia sdo uma
prova duma lesdo dos ganglios basais, «porque as impul-
s0es motoras partem déstes giangliosx.

! Henri Claude, G, Bourguignon e Baruk, descreveram um sinal
de Babinski transitorio e modificacdes da cronaxiz no sindroma eata-
tonico; Claude, Baruk .e Aubry atribuem importiancia a inexcitabili-
dade labirintica na diagnose do mesmo sindroma.

Lk




Simionkin ¢ de opinido que hoje podemos conside-
rar a esquisofrenia, a catatonia e a encefalite letargica
como doencas orgdnicas extra-piramidais.

Admitindo a hipdtese dos centros psico-reguladores
explicamos a concomitdncia de determinados fendme-
nos nos sindromas encefaliticos e catatdnicos.

Ludo van Bogaert em 1927, no seu trabalho, jd
citado, escreve: «il nous parait hors de doute que de
pareils cas permettent d’envisager avec la plus grande
faveur I'hipothése de Jean Camus sur des centres psy-
chorégulateurs extra-corticauxa.

Nesta hipotese as regides paleencefalicas ndo sio
somente os centros coordenadores da maior parte dos
movimentos instintivos e automaticos (sindroma palidal
e bradicinético) mas sdo também os verdadeiros centros
das fungOes mentais instintivas, do instinto intelectual,
isto &, da tendéncia e da forca que da origem ao movi-
mento do pensamento, incitando o homem a servir-se
do instrumento intelectual. Sao os verdadeiros centros
de energia meatal e psicomotora (Naville ).

A falta de iniciativa e de espontdneidade motora, a
oligocinesia, a acinesia, a bradifrenia, bradipsicocinesia
emfim, do doente extra-piramidal (parkinsonico, catato-
nico 1) seriam, segundo esta hipotese, fributdrias das
lesoes do sub-cortex.

1 No coreico a agitagdo motora, a exuberdncia de movimentos
associados existe ao lado da excitagdo psiquica; pare passu com a
agitacdo motriz caminha neles a agitacdo do pensamento.




Antes de apresentarmos alguns esquemas organo-
funcionais, abrimos um paréntese no intuito de esbogar
breves noc¢des sébre o componente cerebelar do exira-
pyramidium e sObre a rigidez descerebrada (decere-
brate rigiditv).

No que respeita aos outros componentes— bigemi-
nal ou tetal, reticular, olivar, vestibular e cortical —
limitamo-nos a menciona-los. :

A realizacdo dos movimentos voluntarios, em per-
feitas condicoes de normalidade, exige, segundo o con-
ceito da innervagdo miostdtica de Strimpell, a fixacdo
estatica, a estabilizacdo dos diversos segmentos corpo-
reos.

«Zur Ausfilhrung, escreve Wartenberg, einer Bewe-
gung geniigt somit das Pyramidensystem allein nicht,
dazu ist ihre engste Zusammenarbeit mit dem extrapy-
ramidalen System erforderlichs 1.

Os nossos movimentos seriam executados com
pouca precisio se ndo se operasse, simultineamente
com a innervacdo miodindmica geradora da cinesia, a
fixacAo dos diferentes segmentos corporeos e se essa
fixacao nao experimentasse durante tal execugdo as

1 Para a realizagdo dum movimento ndo basta sd0 o sistema
piramidal pois ¢ precisa aqui a estrita colaboracdo do sistema ex-
tra-piramidal.
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modificacdes necessdrias 4 adaptacdo das variagdes ki-
néticas.

Striitmpell define esta adaptacdo de fixacdo nos mo-
vimentos voluntdrios sob o nome de innervacdo niios-
titica.

Ora, a funcio essencial do extrapyramidium é, de
facto, na opinido do ilustre neurologista de Freiburg
referido: «die Regulierung der Massen- und Mitbewe-
gungen und Stellungen, die Fixierung des Kdérpers und
der Glieder in Ruhe und in Bewegung» !.

A Luciani cabe o indiscutivel mérito de ter posto
em evidéncia as relacdes da funcdo cerebelosa com a
tonicidade muscular.

E' muito conhecido o seu famoso trindmio afonia,
astenia e astasia, produto da sua obra experimental e
base do sindroma cerebeloso. « Che il cerveileto exer-
citi, diz Fumarola, una funzione stenica e tonica sulla
parte omolaterale del corpo non vi & pit ormai alcun
dubbio».

No entanto, ao contrario do que pensava Luciani,
a afonia e a astenia nio sio fendmenos absolutamente
constantes nas lesdes cerebelares como cabalmente con-
firmaram as observacdes clinicas de Babinski.

Este, em doentes que apresentavam sinais eviden-
tes de lesdo do cerebellum, quasi nunca encontrou dimi-
nuicdo de férca muscular e no que diz respeito a atonia
obteve sempre resultados variaveis.

O sintoma mais constante, o fendmeno fundamental,
do sindroma cerebeloso ¢ indiscutivelmente a afaxia;
a atonia e a astenia, de facto, nem sempre teem sido
referidas nas historias clinicas o que temos tido ocasiao
de observar nos nossos doentes cerebelosos.

! a regulacdo dos movimentos de massa e associados, das ati-
tudes, a fixacdo do corpo e dos membros no repouso € no movimento.




E certo que é necessario entrar aqui em linha de
conta com a fun¢do vicariante do cérebro.

E' possivel, diz Mingazzini, que tais fendmenos
sejam rapidamente compensados pelo cérebro em vir-
tude da preponderante influéncia que éste exerce sobre
a forga e o tonus musculares.

Jackson, Bastian, Sherrington, Jacob e Negro puze-
ram, de facto, em relévo a importancia do cerebelo
( Kleinhirn) relativamente a tonostatica '.

A accdo tonica e reguladora do fonus déste Orgao
sdbre os musculos exerce-se por diversas vias, sobre-
tudo pelas suas conexdes com o nucleus ruber, com o
cortex pallii, com o corpus striatum e, finalmente,
com os diversos centros do tegmentum.

O cerebellum seria, segundo Magnus e Kleyn, I\e-
gro e Noica, o centro principal do extrapyramidium.
Constituiria o factor mais importante da actividade
miostatica de Striimpell o que estaria de acdérdo com
as ideas de Zingerle para quem a rigide; de fixacdo,
o exagero dos reflexos de postura e a bradicalasia
Goldflamii seriam sintomas de deficit cerebelar.

A braditeleocinesia, descrita inicialmente por Schil-
der e mais tarde por Soderberg, é considerada por alguns
autores como fendmenos da série cerebelar, por outros
como um sinal de deficit estriar.

Cecilia e Oskar Vogt preguntam se na paralisia
agitante ha uma verdadeira adiadococinesia indepen-
dente da rigidez. Sdo de opiniao que neste caso se trata
duma pseudo-adiadococinesia determinada exclusiva-
mente por aguela.

Lhermitte, admitindo que na maioria dos casos esta
interpretacdo ¢é legitima, de acérdo com Lewy, escreve:

1 Tonus postural ou statotonus; tonus comiractil ou cinéto-
fonus.




« cependant, dans quelques cas, nous avons pu observer
une veéritable adiadococinésie alors que les mouvements
passifs avaient gardé leur amplitude et leur rapidité
normales. De plus, dans la chorée chronique ol I'hy-
potonie est manifeste, I'adiadococinésie s'est montrée,
dans un cas, des plus éclatantes. Nous croyons donc
que si le ralentissement des mouvements alternatifs
n'est pas l'apanage exclusif des lésions du pallidum
(en dehors de l'adiadococinésie cérébelleuse de Ba-
binski), du moins ce symptdme doit prendre rang dans
la sémiologie du corps strié» L.

Embora nao concedamos ao cerebellum a preemi-
néncia no dominio da actividade motriz extra-piramidal,
ndo podemos deixar de admitir que na constituicio do
extrapyramidium entre um componente cerebelar,
ligado por tao intimas relacdes reciprocas com o compo-
nente estriar que a lesdo dum perturba o funcionamento
do outro, mesmo que essa lesdo o ndo atinja contem-
porineamente como muitas vezes sucede, nas afeccoes
do sistema considerado.

Explica-se, déste modo, o aparecimento de sintomas
da série extra-piramidal (tremor, movimentos coreifor-
mes, oligomimia, braditasia e oligocinesia de Goldflam,
bradilalia, disfagia, etc.) nas afec¢des cerebelosas, por
exemplo, na atrofia olivo-ponto-cerebelar de Dejerine e
Thomas que Flatau liga asafec¢oes do extrapyramidium.

Na realidade, se examinarmos os casos publicados.
de atrofia olivo-ponto-cerebelar encontramos, a4 parte
o quadro classico %, fenomenos de ordem extra-pirami-

! Lhermitte, Les syndromes Anatomo-cliniques du Corps Sirié,
chey le vieillard. Soc. de Neurol. de Paris, séance du 30 mars, 192z,
* Inicio tardio, numa idade muito avancada, lento e progressivo;
primeiro surgem as perturbacdes de equilibrio; depois, aparecem a
dismetria, a assinergia ( dos membros inferiores ), a ataxia, sobretndo
ataxia estatica com tremor intencional, a palavra lenta, mondtona,




dal. No caso de Dejerine e Thomas, facies figée,
oligomimica; no de Menzel, caput obstipum spasti-
cum, riso sardénico. contractura dos membros superio-
res e inferiores: no de Fichler associacdo de hipo e de
hipertonia, rigidez facial e dos membros. Estes factos
sio confirmados pela investigagdo anatomo-patolégica
como documentam os casos de Stauffenberg e de Fichler
em que havia leses do striatum, substratum da feno-
menologia extra-piramidal observada.

O aparecimento de sintomas da série estriar nas
afecgOes cerebelosas denuncia claramente para Cs 'L,
Vogt a comparticipacao do cerebelo no extenso sistema
de regulacdo extrapiramidal cuja fun¢do, como dissemos,
é dupla, dindmica e estatica.

Espasmos teno-clonicos, por exemplo, com todos
os caracteres de génese extra-piramidal encontram-se,
na realidade, nio somente na lesdo do striafum mas
também do sistema dentatum-nucleus-ruber.

Klien relatou dois casos em que havia espasmos
continuos e ritmicos da musculatura velo-faringea (nis-
tagmus palatini sen veli); a lesao encontrava-se no
nucleus dentatus.

Pfeifer observou espasmos clonicos continuos do
velum palatinum, das paredes da faringe e abalos sin-
cronos unilaterais nas cordas vocais, consecutivamente
a uma lesdo do cerebellnum por arma de fogo *.

escandida € o nistagmo; etc. (A. Claude e Levy-Valensi, Maladies
du Cervelet et de Vistheme de Vencephale. Paris, 1922. Veja traba-
lhos de Winkler, Bakker, Hoeneveld e Ley).

1 Estas observagdes estdo de acorde com as experiéncias de
Horsley que por excitagdo dos nicleos centrais do cerebeloe nicleos
paracerebelosos (mucieus Deitersi ed nucleus Becliterewi) obteve
reacciies motoras do tipo tdnico ou hipertoénico na cabeca, ao tronco
e nos membros. O ilustre investigador inglés obteve igualmente mo-
vimentos inveluntirios da cabega e do pescogo pela excitagdo eléctrica
do nucleus dentatus,
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Os outros sintomas déste caso sio dignos de nota:
facies rigida, atitude forcada, transitéria, da cabeca para
a direita, auséncia de sinais da via piramidal, auséncia
de perturbagoes da myokinese. Em presenca déstes
factos ¢ indiscutivel que a lesdo do sistema dentatus
origina sintomas do tipo extra-piramidal.

Esta possibilidade do aparecimento do complexo
sintomdtico extra-piramidal por lesio dum ponto qual-
quer do vasto sistema torna a diagnose tdpica extrema-
mente dificil.

A juncdo, feita pela maioria dos autores, da via
dentato-pedunculo-rubrica ao sistema de regulacao estd-
tica, a co-existéncia de lesoes cerebelares, sobretudo do
nucleus dentatus, nas afeccoes estriares e os factos atras
referi dos demonstram a comparticipacdo do cerebel-
lum na constituicao do sistema motor extra-piramidal
(C. e O. Vogt, Giannulli).

Déste facto resulta a judiciosa observacao de War-
tenberg :

«Es muss aber besonders hervorgehoben werden,
dass eine scharfe Abgrenzung des gesamten extrapyra-
midalen Systems, bes. gegeniiber dem Kleinhirnsystem,
jetet noch nicht méglich ist» 1.

A's investigacoes do futuro sébre a fisiologia dos
ganglios centrais cabe realizar ésse tentame.

Segundo Schilder, Hunt e Kleist, a funcdo miostatica *
(fixagdao postural, reflexos de fixacdo, reflexos de pos-
tura) ¢ uma fun¢do complexa em que intervém nao sé o
cerebellum, mas também o corpo esiriado e o cortex.

! Mas ¢ preciso sobretudo por em relévo que uma limitacio

eXacta de todo o sistema extra-piramidal, especialmente em relacio
ao sistema do cerebelo, ndo ¢ ainda possivel,

* A fungao estdtica intervém na postura, na atitude e no equi-
librio. Opdem-se as forcas estiticas da gravidade e da pressao atmos-
férica.
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Na distonia lenticular, por outro lado, Urechia,
Malescu e Elekes, encontraram a par de sintomas
atetosicos e parkinsonicos, sintomas da série cere-
belosa «une espécie d'ataxie, avec des crises d’hy-
pertonie localisée, ce que nous fait penser a une
atteinte concomitante du cervelet» num caso cujo
exame anatomo-patolégico revelou, de facto, a exis-
téncia de lesdes intensas no cortex cerebelli, no nu-
cleus dentdtus, na oliva bulbaris, no nucleus amig-
dalae, no striatum, etc.

Os autores chamam a atencdo para a coincidéncia
das lesoes do striatum e do nuclens amigdalae.

Examinando, sistematicamente, o nucleus amig-
dalae na coreia, encontraram também sempre intensas
lesdes neste nucleo. Por isso, admitem a existéncia de
estreitas relagdes funcionais entre as duas formacoes
referidas.

O cortex cerebelli e o nucleus dentatus apresen-
tavam, como vimos, intensas alteracdes, enquanto no
vermis e no nuclens fecti eram insignificantes.

Esta diferenca de localizacdo explicar-sc-ia nao sé
pelo facto do wvermis cerebelli e do nucleus fastigii
serem formagdes mais antigas na filogénese mas tam-
bém pela circunstancia de as suas células apresentarem
caracteres morfolégicos diferentes das do nucleus den-
tatus. Esta heterogeneidade morfologica deve corres-
ponder a fungdes diferentes, segundo o principio de
Malone, atras enunciado.

A electividade das lesdes para determinadas estru-
. turas é indicio sendo do seu parentesco pelo menos da
sua intensa colabora¢do funcional, segundo o modo de
ver de Vogt e Spatz.

No caso de torsionsspasmus descrito por Urechia,
Malescu e Elekes, o palaeostriatum, o locus niger e
o palaeocerebellum, estruturas de velha formacdo filo-
genética, apresentavam minimas lesdes, ao passo que
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estas eram muito pronunciadas no neostriatum e no
neocerebellum.

Este facto parece indicar a existéncia de estreitas
conexdes entre o palaeosiriatum e o palaeocerebellum
por um lado, entre o neostriatum e o neocerebellum
por outro. Essas conexdes estabelecer-se-iam pela via
strio-pallido-rubro-criura-cerebelli.

O palaeocerebellum, em conexido com o palaeo-
Striatum, seria sobretudo um Orgido da estitica e da
locomocdo. O neocerebellum, em conexio com o neo-
striatum e com o neocortex, regularia a direc¢do dos
movimentos ( Barany ).

A importincia funcional de cerebelo, posta ja em
evidéncia pelas experiéncias de Flourens, de Luciani, de
Schiff, etc. deduz-se mais claramente dos resultados
experimentais obtidos por André Thomas consezutiva-
mente a ablacdo total ou parcial déste orgao 1.

1 André Thomas, La fonction cérébelleuse. Taris, Doin, 1911,

André Thomas, Ftude sur les blessures du cervelet. Paris, Vi-
got, 1918,

André Thomas, Nouveau Traité de Médicine. Roger, Widal e
Teissier, 1925.

Eis em sintese os resultados obtidos por André Thomas.

Destruindo metade do cerebelo { ablagdo dum lobo lateral e da
metade correspondente do verme) o animal tomava uma atitude de
torsdo. A cabeca dirigia-se para tras, a nuca voltava-se para o lado
operado e o focinho para o lado oposto. O corpo do animal descrevia
uma concavidade orientada do lado operado (plenrofotonus | e repou-
sava désse lado. O o6lho do lado operado olhava para baixo e para
dentro, ao passo que o do lado oposto olhava para cima e para fora
Ambos os clhos eram animados de movimentos nistagmicos que desa-
pareciam no espago de alguns dias. Os membros estavam em extensdo,
sobretudo os anteriores. A hipertonicidade em extensdo era mais
aitida nos membros do lado operado. A atitude de torsdo originava,
nos primeiros dias, movimentos de rotacdo em torno do eixo longitu-
dinal do corpo. Em virtude da «perda do conjunte das reaccoes que
impedem o deslocamento do centro de gravidade para o lado da
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Qual é o departamento do nevraxe que substitui o
cerebelo quando éste é total ou parcialmente destruido?

Essa substituicic ou vicaridncia faz se, como vimos,
a custa do cérebro ( cértex pre-roldndico) o que é com-
provado pelas experiéncias de Luciani e Polimanti. pelos
dados da clinica ! e ainda pelos da paleontologia 2.

Das experiéncias de André Thomas e dos trabalhos
de Max Rothmann * deduz-se esta nocio: o mais impor-
tante territorio do cerebellum na func¢io do equilibrio é
o verme ( Kleinhirnswurm).

Seria oportuno lembrar algumas das teorias da fun-

lesdo » ulteriormente, qualquer que seja a atitude que o animal queira
tomar, qualquer que seja o0 movimento que queira realizar, € arrastado
para ésse lado. A ablagio total do vermis no cdo determinava
0 aparecimento imediato duma rigidez de extensao que atingia a ca-
beca, o tronco e as quatro patas, quando«w animal tentava levantar-se.
No repouso apenas a cahega se encontrava em ligeira extensdo; ndo
havia extensdo tonica dos membros. Quando era praticada a ablacdo
total do cerebellum os fendmenos provocados eram menos acentuados
do que na destruigdo.wunilateral do orgdo (devido 4 sua lateralizacdo
neste caso ), mas a correccdo dessas perturbac¢des de equilibrio era
obtida mais lentamente { André Thomas ). :

! Fédor Krause tendo feito uma larga intervencdo cirlrgica
num caso de tumor de cerebelo observou ulteriormente o desapareci-
mento da maioria dos sintomas cerebelosos.

A’ autopsia, teem sido encontrados casos de agenesia completa
dum hemisfério cerebeloso sem que em vida se tivesse notado guais-
quer perturbacdes do equilibrio, quaisquer alteragdes da motilidade.
E particularmente interessante, sob éste ponto de vista, o célebre caso
de Oddo. _

2 A vicaridncia que o cérebro realiza em relacdo ao cerebellum
nunca é perfeita, porque, como salientou Munk, citado por Thomas,
éste orgdo é um centro fino de equilibrio. Apds a sua destruicdo, a
estabilidade. o equilibrio ja ndo sdo perfeitos.

3 Rothmann, Op, cit,

Rothmann, Zur Phisiologia der Kieinhirnswurms. Neurol. Cen-
tralblatt, 1911.

Segundo Rothmann, o vermis regula as sinergias dos musculos

da cabeca, do tronco e dos membros.
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¢do cerebelosa: a de Rolando e Weir Mitchell, a de Lus-
sana, Hitzig e Lewandowsky, a de Ramsay Ilunt, a de
Mills e Weisenburg, a de André Thomas, a de Ingwar,
etc. Limitamo-nos apenas a algumas notas 1.

1 Os mais ilustres neurologistas teem pretendido realizar o ten-

time de condensar e reduzir a um sindroma tnico todas as manisfes.
¢Oes da perturbacdo da fungdo cerebelosa.

R. Hunt criou a tzoria duma fun¢do estato-sinergica do cerebelo.
A func¢do cerebelosa consistiria apznas, segundo o neurolozista de
New-York, na regulacdo do fonus e da sinergia postural « A perda
da sincrgia de postura, diz o autor, ¢ a causa da palavra escandida,
da ataxia cerebelosa, do tremor intencional, da hipermetria, da adia-
dococinesia e do nistagmo, sintomas caracteristicos das doengas ce-
rebelosas »,

Mills e Weisenburg criaram também a concepcao da sincrgia
considerada como fungio essencial do cerebelo. .

André Thomas reduz todos os fenomenos cerebelosos 4 pertur-
bacdo da chamada fonztion sthénigue; seriam a conseqiléneia da fiy-
persthénie ou da hrpostiénie dos misculos agonistas e antagonistas,

Sven Ingwar ( Zur Phylo-und Ontogenese des Kleinkirns. Tolia
neuro-biologica, Bd. . s. 215, 1918) elaborou tdmbém uma engenhosa
teoria da funcgido cerebelosa. O cerebellum seria para o ilustre inves-
tigador sueco o 6rgdo central dum sentido particular, o sentido de
massa ; desempenharia o papel de compensar por convenientes reac-
¢bes tonicas os efeitos mecinicos da inércia e da gravidade, na ma-
nutencdo do equilibrio; teria por cfeito rasistir as forcas estaticas ¢
kinéticas que sao capazes de modifici-lo. A manutencio do equilibrio
consistiria sobretudo no impedimento da queda do corpo. E em relacio
4 queda déste que se devem procurar, segundo o autor, as localizacbes
cercbelosas. O cerebellum seria constituido por «um anel de centros
nervosos » cada um dos quais teria a fungdo de manter o equilibrio na
direcgdo correspondente. O lobus posterior impediria a queda para
tras, innervando os misculos que arrastam o corpo para a frente; o
lobus anterior impediria a queda para a frente innervando os miscu-
los que arrastam o corpo para tras. As partes laterais destas forma-

¢oes, crus I e crus Il do lobulo ansiforme e o lobus paramidianus
impediriam a queda de lado. A teoria de Sven Ingwar baseada em

parte nas consideragdes morfolégicas de van Hoeven e nas investiga-
¢des mielogenéticas de van Valkenburg ( particularmente no que diz
respeito as conexdes do muclews fecti) foi combatida por Simonelli
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Parece que no cerebellum & ao vermis, especial-
mente ao seu lobo anterior, que pertence a fung¢io esta-
tica. As fibras cerebelosas terminam nesta area, a qual
entra também em relacdo com os centros vestibulares.

Thévenard falando do papel do cerebelo na estatica
escreve: «On peut donc considérer l'activité du cerve-
let dans ld statique comme avant tout régulatrice et se
manifestant, au moins en partie, par une inhibition du
tonus extenseur .

Esta afirmacdo ¢ corroborada pelos trabalhos de
Bremer, Lowenthal e Horsley, Thiele e Weed; estes
investigadores, especialmente o primeiro, demonstraram
a funcdo inibidora do permiis, sobretudo do seu lobo
anterior, sdbre o tonus extensor. Os elementos forne-
cidos pela anatomo-clinica orientam 0 nosso raciocinio
no mesmo sentido.

Num caso de tumor do verme, Urechia e Malescu
observaram crises de rigidez transitoria, simulando mais
ou menos um opistotonus.

Esta observacio esta de harmonia com a opiniao
de Dupré, para quem o opistotonus € a conseqliéncia
duma lesao do vermis cerebelli. Nos tumores desta
regidio, Jackson, Douglas, Firth e Thomas ! insistiram
na existéncia duma epilepsia tonica particular.

Em suma:

Podemos dizer com Bing, Sterzi, Jacob, Lewy, Kleist,
Foerster, Galligaris, etc., gue o cerebellum recebe por
intermédio dos feixes espinho-cerebelosos, do sistema

( Sulla fungione dei lobi medi del cervelleto. Archivio di Fisiologia,
vol. xix, pag. 446, 1921; Localiziazioni cerebellari corticali. Archivio
di Fisiologia, vol. xx, pig. 405, 1922 ). As experiéncias do ilustre fisio-
logista de Florenca, assim como os estudos hodoldgicos de Horsley,
Clarke e Makoto Saito, provam que a teoria de [ngwar ndo se apoia
sobre base experimental,

1 Citado por Urechia e Malescu.




nuclei Deitersi e das fibras de associacao ascendente do
fasciculus longitudinalis posterior, estimulos préprio-
ceptivos que o informam acérca da posigdo do corpo,
dos membros, da cabeca ¢ da orientacdo dos olhos T
éstes estimulos, seguindo para a periferia através
das vias rubro-espinhal, vestibulo-espinhal, olivo-es-
pinhal, sistema descendente do fasciculus longitudinalis
posterior, fibras cerebelo-espinhais descendentes direc-
tas Marchii, depois de convenieniemente elaborados,
suscitam adequadas reacgies motoras, peculiares cor-
rentes de innervacao gque tem por fim regular nao sé
a eumetria, @ eutonia, a eustonia e a eusinergia das
combinacoes motoras, mas ainda a manutencao per-
mancnte e harmonica do equilibrio (eustasia) 2.

Num trabalho, como éste, sdbre a fisio-patologia do
extrapyramidium ¢ indispensivel expdr, pelo menos
sintéticamente, algumas nogoes sobre a rigidez descere-
brada ( Enthirnungsstarre) cujos elementos aparecem,
com fregiiéncia, concomitantemente com a restante
fenomenologia déste sistema. No mesen-rombencéfalo,
como diz Lhermitte, encontram-se centros que no seu
_conjunto constituem um aparelho tonigéneo da mais
alta importancia na manuten¢do da postura, da atitude,
e que liberados do seu freio fisiologico originam a rigi-

1 Robert Bing, Diagnostic topographique des lésions de Vencé-
phale et de la moelle épiniire,

* Simenelli fala duma acgao cinética em relagdo com a funcio
postural.




dez referida, cujo estudo foi feito principalmente pela
escola de Magnus.

A localizacdo no fruncus encephalicus destes cen-
tros que cooperam na reparticio normal do fonus e
desempenham um papel culminante na genese da pos-
tura, foi feita pela aplicacao do método de descerebracio
estudado pela escola de Sherrington. '

Este método forneceu elementos dum alto valor
para o estudo das fun¢oes do mesencéfalo e das suas
relagoes com as restantes regidoes do nevraxe.

O célebre fisiologista inglés referido, realizando a
transseccdo mesencefalica do eixo nervoso em frente dos
colliculi inferiores, no macaco, observou que o animal
tomava, quando suspenso, uma atitude rigida, diferente
da atitude paralitica da seccao infrabulbar (animal espi-
nhal), caracterizada pela projec¢do para tras, a adugio,
extensao e pronacdo dos membros anteriores, a exten-
sdo forgada dos membros posteriores e da cauda, a rigi-
dez vertebral com lordose, a hiperextensao cefilica e,
finalmente, a constrigao dos maxilares.

O ilustre investigador, cujas experiéncias datam de
1897, observou também neste sindroma de hiperinnerva-
¢do dos extensores, que origina, como acaba de ver-se,
uma atitude tetdnica do animal com opistotonus e tris-
mus (decerebrate rigidity), nao s6 a possibilidade da
atitude erecta (standing reflex) e da marcha (walking
reflex) mas ainda uma contraccao de encurtamento
(shortening contraction) nos musculos encurtados e
uma contracgdo de ordem inversa (lenghiening con-
traction) nos musculos alongados, fenémenos que ten-
dem a fixar o membro na atitude imposta pela mobili-
zacdo passiva (posfural contraction).

Estes fendmenos teem uma intima afinidade pato-
génica com o statofonus (Haltungstonus), com a con-
traccdo paradoxal de Westphall, com os reflexos de
postura de Foix e Thévenard, com a contraccdo de




-fixacdo de Foerster e ainda com a rigide; de fixacio
de Strimpell.

Os primeiros conhecimentos relativos aos reflexos
de postura devem-se, portanto, a Sherrington. ‘Intro-
duzidos na clinica por Kinnier Wiison serviram de base
as mais fecundas investigacoes como provam os traba-
lhos de Magnus e Kleyn, de Magnus e Rademarker, de
Foix e Thévenard !, de Foix e Lagrange 2, de Foix 3,
de Thévenard %, de Delmas-Marsalet 5, etc.

A possibilidade da existéncia da rigidez descerebrada
no homem, num grande nimero de circunstincias clini-
cas € um facto neurolégico hoje bem averiguado.

Ja nos artigos de Collier e Buzzard ¢, nos de Thiele 7

! Foix et Thévenard, Les reflexes de posture. Rey. Neur., n.® 5;
1913,

Foix et Thévenard, Reflexes de posture et reflexes d'attitude.
Posture générale, le phénoméne de la poussée, et posture locale,
Presse medicale, 30 decembre, 1925,

Foix et Thévenard, Les reflexes tendinex dans la maladie de
Parkinson. [Inexcitabilité temporaire post-réflexe. Contracture pos-
turdo-réflexe. Tonus de posture ¢ tonus d'action. Leurs rapports avec
les contractures pyramidale et exira-pyramidale. Rev. Neur,,
nt 7, Iy,

® Foix et Lagrange, Tonus de posture local. Tonus de posture
géneral ou micux tonus d'attitude. Tonus daciion, lzur dissociation
ches un tabetigue hemiplegigue. Rev. Neur., n® 2, 1g24.

3 Foix, Reflexes tonigques de posture. Contracture Plastique.
Rev. Neur. n.? 11, 1921.

Foix; Sur le tonus et les contractures., Rev. Neur., t. 11, n.* 1. 1924.

4+ A, Thévenard, Op. cti.

5  Delmas-Marsalet, Op. cif.

5 Collier and Buzzard, Descending mesencephalic tracts in Cat,
Monkey and Man, (Brain, 1go1, vol. XXiv, pag. 177).

? Thiele, Ou the efferent relationship of the optic thalamus
and Deiter’s nuclens to the spinal cord, with especial reference to the
cerebeliar influx of Dr. Hughlings Jackson and the genesis of the
decerebrate rigidity af Ord and Skerrington. (]. Physiol., 1905,
vol. XXXII, pag. 358 ). ;
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e de Horsley ! foi exposta tal concep¢io. No entanto,
foram os magistrais trabalhos de Wilson ? seguidos por
Lhermitte, por Minkowski, por Vedel e Giraud *, por
Thévenard e por todos os autores que teem escrito sébre
éste assunto, que puzeram em evidéncia a identidade
dos fenomenos experimentais obtidos por Sherrington
e de certas atitudes observadas em patologia humana.
O eminente neurologista inglés descreveu no homem as
seguintes atitudes de rigidez descerebrada: no membro
superior, uma atitude de extensao-pronacdo; no mem-
bro inferior, uma atitude de extensdo fregiientemente
acompanhada de adugdo e rotacdo interna do pé.

Os casos mais caracteristicos déste tipo observados
em neuropatologia eram a conseqiéncia de tumores da
regidao mesencéfalo-sub-dptica *.

! V. Horsley, The functions of the cerebellum. (Brain, 1906,
vol. XXIX, pag. 446).

! Wilson, On decerebrate rigidity in man and the occurence of
tonic fits. (Brain, 1920, vol. XXXXI1).

Wilson, Physiologie pathologique de Rigidité et du Tremblement
Parkinsoniens. Société de Neurologie de Paris. Reun. Neurol,, 3-1
juin, 1g2r1.

¥ Vedel e Giraud, seguindo, de facto, Wilson salientaram o
estreito parentesco fisiologico que une os sindromas completos de
rigidez descerebrada clinica ou experimental com as formas parcela-
res, incompletas, dessa mesma rigidez, denunciada por espasmos
tonicos localizados de extensdo, de adugdo, de rorsio, limitados, por
exemplo, ao membro superior como nas suas observacbes pessoais.
Nestas, #sses espasmos, considerados pelo autor como manifestacdes
tardias extra-piramidais de encéfalopatias infantis, eram condiciona-
das, na sua opinido, pela liberacio da actividade automatica dos
centros mesencéfalo-cerebelares resultante de um deficif de inibigdo
estriar.

4 Violet Turner encontrou, num caso, um tumor da parte médio-
dorsal do trenco encefalico. Numa observacio de Wilson um tumor
mesencefalico invadia a parte superior da protuberiincia. No caso de
Raymond e Cestan um papiloma destruia o cruzamento de Forel e no

4




Além dum estado permanente de rigidez do tipo
extra-piramidal, haveria nalgumas observacdes do sin-
droma considerado, recrudescéncias déste estado hiper-
tonico sob a forma de acessos (tenis fits).

Lhermitte, de acérdo com Wilson, em estados co-
matosos, por exemplo, fala de attagues toniques ( cere-
bellar fits Jacksonii), isto é, duma rigidez que se exa-
cerba por acessos.

Uma das observagdes de Wilson, também relatada
por Lhermitte e por Vedel e Giraud, é altamente iluci-
dativa dos tonis fits L.

Observam-se com grande freqiiéncia elementos de
rigidez descerebrada, sob uma forma parcelar, incom-
pleta, fragmentaria, dissociada no curso de sindromas
neuroldgicos diversos.

Entre ésses elementos parcelares os mais ilustres
nostgrafos lembram com Wilson os seguintes: a) hi-
perextensdo da cabeca com inclinacdo lateral; b) en-
curvamento do tromco, céncavo do lado contractu-
rado; c¢) extensdo do membro inferior; d) extensao
do membro superior com hiperpronacao do antebrago.

Wilson atribui nma tal importdncia a esta ultima
atitude, por éle observada em coreicos e atetdsicos, que
a descreveu sob o nome de pronator sign.

Os diversos aspectos fragmentirios da rigidez
descerebrada clinica deram lugar a grandes discus-

de Zilberlast-Zand ter-se-ia desenvolvido um tumor das eminenciae
bigeminae (citados por Thévenard ).

1 Diz respeito a um doente de 1g anos; em virtude da existéncia
da cefaleia frontal associada a crises epileptiformes foi emitida a
hipotese duma neoplasia intracraneana. Bruscamente, o quadro cli-
nico modificou-se por completo, Surgiram acessos tonicos. Durante
éstes, os guatre membros eram fixos em extensic e os membros
superiores colocavam-se além disso em aducdo e pronagio forcadas,
a tal ponto que a palma das mdos era voltrda para fora ( Wilson).




sdes, particularmente a atitude do membro superior,
€OmMo Veremos.

E' necessdria uma observa¢do minuciosa para os
descobrir no meio de outras manifestacOes clinicas.

Expressoes de rigidez descerebrada teem, de facto,
sido observadas na encephalitis amyostatica, na atetose,
no tétano, na kiperiensio cerebri, no hidrocephalus,
na inundacio e na ependimite (casos de Foerster e de
Jacob) ventriculares *.

Para melhor concretiza¢do destas nogdes apresenta-
mos a historia clinica seguinte:

Ibraina M de 26 anos, natural da Freineda, internada na enfer-
maria da Clinica Neurologica N. M.,

A’ idade dos 19 anos adoeceu num dia Bruscamente com fortes
dores de cabeca, febre e suores. Uma visinha, no dia seguinte, fez-lhe
notar que uma modificacdo qualquer se tinha operado na sua vista.

Decorrido um més, comecaram-lhe os olhos; de vez em quando,
a fugir para cima (crises oculdgiras) e algum tempo depois deu
conta que se lhe prendiam progressivamente o brago e a p2rna do
lado esquerdo ( rigideg).

Examinada por nos muito tempo depois do inicio da sua doenca
avultava em primeiro lugar um sindroma parkinsoniano post-encefa-
litico com facies inexpressiva, hipomimica, rigidez generalizada, menos

! Elementos de rigidez descerebrada observam-se sempre que
sdo interrompidas as comunicagdes entre as estruturas do cérebro e
as do truncus encephalicus, por exemplo, nas distensoes ventriculares
bruscas por hemorragia, piocefalia ou meningite. Temo-los encon-
trado em muitos casos de meningite tuberculosa da nossa observacio
pessoal; ainda recentemente tivemos ocasido de os observar numa
crianca que foi enviada de Leiria 4 consulta do Prof. Elysio de Moura
e que se aproximava sob éste aspecto das observacdes de Foix, de
Wilson, de Bastian, de Bruce e Drummond. Nas observagdes de
H. Jackson e de Stwart e Holmes a rigidez descerebrada era a conse-
giléncia de tumores do cerebellum. Todavia, nio pode dizer-se, tanto
numa como noutra hipdtese, gual é o ponto exacto onde se exerce a
compressdo conditio sine gua non do aparecimento désse estado dis-
tonico particular. E por &ste motivo que os tumores mesencefalicos
teem, neste caso, muito maior valor anatomo-clinico,
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pronunciada, no entanto, no membro superior direito, falta de inicia-
tiva e de espontancidade motora (Mangel an Anfrieh, Mangel an
Initiativbewegungen dos autores tedescos), abolicio dos movimentos
automaticos e associados, tremor palpebral e lingual, reflexos tendi-
nosos vivos, sensibilidade intacta, manobra da perna (de Barré)
negativa, auséncia de Babinski, sinal de Piotrowski positivo, crises
oculdgiras, diploplia, etc.

Fundus oculi-normal.

Liguor-normal.

A doente fere a atengdo pela atitude do tronco durante a mar-
cha. Em deccibito dorsal o tronco ndo apresenta nenhuma particula-
ridade digna de nota. No entanto, desde que a marcha se inicia (vej.
film, fiz. 28), desenha-se imediatamente um encurvamento lordaético
lombar que se acentua progressivamente, atingindo o maximo apos
alguns minutos,

A bacia bascula levemente para a frente, o ventre proemina e
a parte superior do corpo inclina-se para tras,

A deambulacdo ¢, além dissu, acompanhada duma rotacio do
corpo para a direita renovada a cada novo passo efectuado. Trata-se,
portanto, duma distonia de atitude no curso da marcha, do tipo da
disbasia lordotica posi-encefalitica.

Além da fenomenologia descrita hia a salientar a atitude parti-
cular de extensio do brago direito acompanhada de flexdo e supinacdo
do antebraco, de leve flexdo da mdo e de flexdo dos dedos que ¢
segundo a nossa opinido uma expressdo fragmenidria, tipica de rigi-
de; descerebrada. A doente procura corrigir esta atitude, que se
torna nitida sobretudo durante a marcha, prendendo a mio direita
com a mio esquerda, mas mal se descuida, imediatamente, sob a
influéncia de hipertonia plistica de que é sede, o membro retoma a
atitude anormal.

Reservamo-nos para discutir ulteriormente o problema dos es-
pasmos de torsdo. Queremos lembrar aqui somente que Mourgue !
liga alguns espasmos de torsdo a rigidez descerebrada. Como inter-
pretar nesta hipotese a distonia de atitude?

Segundo Thévenard, tratar-se-ia dum hiperfuncionamentu anor-
mal do mecanismo tonico de atitude, duma hipertonia dos misculos
antigravificos, transitoria, desencadeada pela marcha,

1 Mourgue, Le syndrome clinique de la rigidité décérébrée de
Wilson éftudié dans un cas de spasme de torsion consecutif a len-
cephalite épidemique, Arch. Suisses de Neurol. et de Psych., 1922,
vol. 2, fase, 2.




Fic. 28

lbraina M. Sindroma parkinsoniano post-encefalilico; disbasia lorddtica;
atitude descerebrada do membro superior direito; crises oculdgiras
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A atitude do membro superior direito, particularmente no que
diz respeito ao antebrago, estd em oposicdo com a atitude de extensio
pronacdio que Wilson considera tdo caracteristica do sindroma da
rigidez descerebrada (promator sign).

Nio deixamos por ésse facto de a considerar como um elemento-
desta, pois sabemos que alguns autores ! criticam vivamente o modo
de ver de Wilson. =«Cest 1a, diz Walsch, comme nous venons de le
voir, une hypothése qui entraine de grosses possibilités d'erreurss.
A atitude em flexdo ndo & incompativel, segundo o ilustre neurologista
inglés, com a rigidez descerebrada o que & corroborado pelas obser-
vaghes de Jackson e muito especialmente pela que Foix apresentou
a Sociedade de Neurologia de Paris, em julho de 1921 %

A nossa doente ¢ um caso que reputamos interessante pela asso-
ciacio de sindroma parkinsomiano post-encefalitico, espasmo de tor-
sdo, atitude descerebrada parcelar do membro superior e crises ocu-
logiras. Seja permitido lembrar, para que o leitor possa estabelecer
uma mais clara concatenizacio dos fendmenos apresentados pela
doente, que, em recentes investigagies sobre o estado das fungdes
vestibulares nas crises oculégiras da encefalite, Helsmoortel e L. Van
Bogaert concluem: «<le corps strié participe fonctionellement au me-
canisme des crises oculogyres; qu'il leur confére le caractére tonique
qui a frappé tous les observateurs» %,

Voltando 4 analise da rigidez descerebrada experi-
mental lembramos que tltimamente Bazzett e Penfield *

! Walsch, La rigidité décérébree de Sherringlon. L'encéphale,
n.? 2, 1925.

* Société de Neurologie de Paris, 1g21. Havia dilatacdo dos
ventriculos cerebrais, Os membros superiores apresentavam uma
tipica atitude em flexdo.

3 <A relacdo desta crise tonica com a epilepsia ¢ um problema
do maior interésse. Teem sido apresentados diversos argumentos
tendentes a considerar as crises oculdgiras como um equivalente
tonico extra-piramidal ».

Helsmoortel et L. Van Bogaert, Recherches sur I'état des fonc-
tions vestibulaires dans les crises oculogyres de Vencephalite. Reu-
nion Neurologique internationale, 1-2 juin, 1927.

¢ Bazzett e Penfield, A study of the Sherrington defebrate ani_
mal in the chronic as well as the acute condition, Brain, 1922,
vol. 45, pag. 185.
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obtiveram semi-rigidez descerebradas por hemi transsec-
¢do mesencefalica, fenémeno que ja tinha sido obtido
por Probst. Mais recentemente ainda os autores da
escola holandesa Magnus e seus alunos, principalmente
Rademarker. mostraram, apos delicadas e minuciosas
investigagOes, que para conseguir a destrui¢dn da «sim-
biose ténica» de Sherrington !, ndo eram necessarias
lesdes tdo extensas.

O ilustre investigador obteve a decerebrate rigi-
dity ( Enthirnungsstarre) no coelho, efectuando peque-
nas sec¢oes medianas do mesencéfalo dirigidas sagital-
mente e interessando apenas a decussatio Foreli. Os
resultados das suas experiéncias eram mais seguros,
quando as efectuava em animais talimicos { Thalamus-
tieren), isto é, naqueles em que fazia ablacdo prévia
dos hemisférios cerebrais, deixando intactos os nucleos
da base .

Das experiéncias de Rademarker resulta que para
obter a rigidez descerebrada basta a lesdao do nucleus
ruber ou da parte adjacente do fasciculus rubro-spi-
nalis.

Os resultados das investigacOes experimentais de
Magnus e de Rademarker foram resumidos na notavel
obra de Magnus — Kiirperstellung *.

O autor, nesia vasta sintese das numerosas expe-
riéncias efectuadas, comecga por dizer que se pode tratar

1 Segundo éste autor, existe uma simbiose fomigque entre os
misculos que na atitude erecta lutam contra a,accao da gravidade
(musculos dos membros, extensores da coluna vertebral e da nuca,
elevadores do maxilar).

? No animal talamico ndo ha rigidez descerebrada como pro-
vam as experiéncias de Karplus e Kreidl no macaco, de Rademarker
no coelho, de Goltz e de Rothmann no cdo, de Dusser de Barenne
no gato.

3 Maznus, Kirperstellung. Julius Springer, Berlin 1424, 5. 637.




216

o i,

a0 mesmo tempo dos resultados relativos a posi¢ao dos
centros dos reflexos de atitude labirinticos e da distri-
buicdo normal do tonus (normalen Tonusverteilung),
«denn es hat sich stets nach allen Eingriffen am Mittel-
hirne von Thalamustieren herausgestelit, dass Tiere mit
normaler Tonusverteilung und ohne Enthirnungsstarre
auch intakte Labyrinthstellreflexe hatten, wihrend
Enthirnungsstarre stets mit Aufhebung der Labyrinths-
tellreflexe gepaart ging» 1.

O ilustre investigador nolandés, continuando a
seérie das suas consideragoes, afirma que a determina-
¢ao do nivel (die Niveaubestimmung) demonstrou que
0s centros para os < Labyrinthstellreflexe» e a distribui-
¢do normal do fonus estido situados num corte do me-
sencéfalo, «in welchem sich der (grosszellige) rote
Kern befindet, und dass sie in der ventralen Hilfte
(ventral vom Oculomotoriuskern) gesucht werden
miissen » *.

Magnus e Rademarker chegaram a esta conclusio,
utilizando a técnica das sec¢oes parciais do fruncus ce-
rebri. Mostraram por éste processo que a hemi-seccao

! porque se tem evidenciado constantemente apos todas as

intervencies no mesocéfalo de animais talimicos que animais com
distribuicio normal do fonus e sem rigidez descerebrada, tinham
também intactos os reflexos de atfitude labirinticos, ao passo que a
rigidez descerebrada ia sempre junta com abolicdo dos Labrrinths-
fellreflexe *.

* no qual se encontra a « pars magno cellularis do nuclens ri-

ber s e que eles devem ser procurados na metade ventral ( ventral do
octelomotorius .

Sob o nome de Stellreflexe (roflexes de vedressement on de prise d'abtitude
de slation dos franceses) Magnus designa os reflexos pelos quais é possivel ao corpo
voltar i posicio normal, a partic das diversas posicies anormais. K preciso ndo con-
fandir #ste reflexo com o Stekrefere de Magnus que condicionam a atitude do corpo no
repouso, assegurando uma certa distribuicio do fomus & em conexdo com esta uma certa
posigio reciproca dos membros [ Magnus, Minkowski).
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mesencefalica dorsal nao determina qualquer perturba-
€d0 do fonus nem da atitude e que a rigidez descere-
brada ndo aparece se ndo quando é efectuada uma hemi-
-secc¢do ventral.

Mindsculas incisoes ( Einstiche) dorsais e ventrais
no plano médio do mesencéfalo ndo suprimem ou anu-
lam as funcoes referidas «solange die Forelsche Kreu-
zung intakt bleibt, selbst wenn die Schnitte bis dicht an
diese Kreuzung reichen. Wird dagegen die Forelsche
Kreuzung im Niveau des Hinterendes der roten Kerne,
da, wo die rubrospinalen Bahnen kreuzen, durchtrennt,
so erfolgt Enthirnungsstarre und die Labyrinthstellre-
flexe verschwinden» !

Os mesmos investigadores observaram que as sec-
gOes laterais do mesencéfalo dirigidas dorsalmente em
relacdo ao nucleus riuber mas deixando éste assim como
a decussatio Foreli intactos ndo prejudicam a distribui-
¢do normal do fonus nem os reflexos de atitude labi-
rinticos.

Daqui resulta, diz Magnus, que a via para estes
reflexos cruza a linha média no cruzamento de Forel a
altura da extremidade posterior dos wniicleus ruber e
que o centro destes reflexos esta situado im Nivean des
roten Kernes im ventralen Mittelhirnguerschnitt *.

As vias que neste ponto cruzam na decussatio Fo-
reli tem origem no nucleus ruber (fasciculus Mona-
kowi).

A conclusio tirada por Magnus destas experiéncias
€ «dass der rote Kern das Zentrum fiir die Labyrin-

! emquanto o cruzamento de Forel fica intacto mesmo quando
as secgdes ehegam até juato déste cruzamento. Ao contrdrio o cru-
zamento de Forel € separado na extremidade posterior do nicleo
vermelho, onde cruzam as vias rubro-espinhais, entdo sucede que a
rigidez descerebrada e os Labyrinthstellreflexe desaparecem.

* no nucleo vermelho na parte ventral do corte do mesencéfalo.
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thstellreflexe und die normale Tonusverteilung in der
Korpermuskulatur ist, durch dessen Titigheit die
Enthirnunsgsstarre aufgehoben wird» 1.

Rademarker, cujas investigacoes foram realizadas em
gatos e coelhos ?, utilizando a técnica das transsec¢oes
mesencefalicas e das secgdes parciais do truncus ence-
phalicus, observando simultineamente o estado do
tonus e as diversas atitudes do corpo, confirma a im-
portincia capital do nucleus ruber e do tractus ru-
bro-spinalis na distribui¢do normal do fonus e na ma-
nuteng¢do das atitudes corpdreas.

Nos seus trabalhos, por exemplo, Der rote Kern,
die normale Tonusverteilung und die Stellfunktion 3,
o autor conclue: dass die normale Tonusverteilung
in der Kirpermuskulatur, die Labvrinthstellreflexe
und die Kirperstellreflexe gebunden sind an das In-
taktsein des roten Kernes. Ohne roten Kern kein
normaler Muskeltonus und keine Stell funktion.

A rigidez descerebrada s6 aparecia, pois, quando o
nucleus ruber e a sua via eferente eram separados das
porgdes subjacentes do nevraxe; nestas condicdes, os
reflexos de atitude labirinticos desaparecem simulti-
neamente ao passo que os reflexos idnicos do pescogo
(fenémeno de Magnus e Kleyn e Riickenreflex de
Landau e Simons) e os reflexos ténicos do labirinto
sdo conservados 1.

! que o micleo vermelho & o centro dos Labyrinthstellreflexe

e da distribuicdo normal do femus na musculatura do corpo pela acti-
vidade do qual a rigidez descerebrada é abolida,

? 21 Katzen und 30 Kanischen.

Y Klinische Wochenschrift. 2 Jahrgang, Nr. 9, 26 Februar, rg23.
A funcdo da atitude ¢ uma funcio complexa em que interveem
ndo s6 as sinergias elementares representadas p:la contraccio dos
planos musculares anterior e posterior do corpo, postas em evidén-
cia pelo fenémeno da poussée de Foix e Morin, mas também estas
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De acérdo, até certo ponto, com os resultados expe-
rimentais obtidos por Magnus e Rademarker estdo as
experiéncias de Grahm Brown ! em macacos; pela exci-
tacao eléctrica da superficie da sec¢do mesencefalica, na
regido situada abaixo do acquaeductus cerebri (Sylvii}
a alguns milimetros da linha média, pela excitacdo pro-
vavel, portanto, do nucleus ruber, o autor obteve reac-
coes posturais pouco afastadas da rigidez descerebrada.

Inclusivamente em animais em que fez a ablacao
prévia do cerebellum obtinha por excitacdo unilateral
reacches de ordem postural tdnica nas quatro extremi-
dades, na cabeca, no tronco e na cauda.

Do lado excitado, observava uma flexao do mem-
bro anterior e a extensio do membro posterior; do
lado oposto, pelo contrdrio, a extensio do membro
anterior e a flexdio do membro posterior. Em suma,
dois membros cruzados executavam a flexdo e os outros
dois a extensio 2.

sinergias posturais complexas (reflexos tanicos do pescaco, reflexos
tonicos do labirinto. Stellreflexe, Stehreflexe, etc. | *,

' Grahm Brown, On the effect of artificial stimnlation of the
red nuclens in the authropoid ape. Journal of physiologie, i913,
vol, Lix.

Grahm Brown, citado por Pienkowski, Minkowski, Wilson, Theé-
venard, Valobra, Roussy ¢ Levy.

* O focinho voltava-se para a extremidade superior em exten-
sdo, o dorso encurvava-se do lado excitado e a cauda levantava-se e
encurvava-se do mesmo lado. (uando era efectuade um pequenc
deslocamento dos eléctrodos obtinha-se uma flexao bilateral das ex-
tremidades superiores com extensdo dos membros posteriores; tam-
hém podia produzir-se o quadro oposte. Se a corrente fosse forte
as duas extremidades do ladu excitado executavam uma flexio ao
passo que as do lado oposto ficavam em extensao {Grahm Brown,
Pienkowski).

* Os movimentos das extremidades observados nos fenomenos de Magnus e de
Kleyn teem uma grande analogia com o3 movimentos megacincindticos descritos por
Pienkowskl na encefalite epidémica.




As posturas tomadas mantinham-se alguns segun-
dos ou mesmo alguns minutos apds a interrupcao da
corrente. Wilson chamou a atencido para éste facto,
lembrando que éle ¢ uma prova de alto valor para a
demonstracio da existéncia da actividade postural me-
sencefalica 1.

! Movimentos coreo-atetésicos foram observados por Lafora,

Economo e Karplus, como vimos, nas lesdes experimentais do nucleus
ruber ou da via dentato-rubrica e Valobra no seu trabalho [ fumoré
del mesencefalo escreve que « Nel caso speciale dei tumori mesence-
falici due fatti sono assolutamente certi:

a) i movimenti involontarii a carattere emiplegico non sono
sintomatici di una lesione delle vie piramidali;

b) questi movimenti si accompagnano constantemente ad una
lesione del pedunculo cerebellare superiore ¢ del nucleo rosso del
lado opposto ».

Por esta dltima razdo o distinto neurologista de Torino relaciona
a patogénese dos movimentos involuntarios no case em questao com
as lesdes do brackium conjunctioum e do mucleus ruber. Perfilha,
déste modo, as ideas de Bonhoeffer * confirmadas pelas observacies
anatemo-clinicas de Sander, Muratow e Anton ** e pelas investigacdes
experimentais de Ferrier e Turner ***,

Cito éstes factos somente para por mais uma vez em evidéncia a
importincia funcional do nucleus ruber e da via dentato-rubrica anexa
ao exfrapyramidium e assim completar nogdes atras ja esbogadas.

Ao lado do sindroma inferior do mitcleo vermelho, isolado por
Claude e clinicamente caracterizado pela associacio dum hemi-sin-
droma cerebeloso dum lado com paralisia do motor ocular comum do
lado oposto, ha um sirdroma superior do niicleo vermeiko, isolado
por Chiray, Foix e Nicolesco, que é um sindroma rubro-talamico

-

Bonhoeffer chama a atencio para a freqiiente participagio do micles vermelho
e da ernra cerchelll supériora nas lesies encontradas nos casos de hemi-corela.

** Num caso de hemitremor direito Anton encontrou um amolecimento localizado
do pedinculo cerebeloso do lade direito.

*** Ferrier e Turner, por sec¢do do pedinculo cerebelar superior provocaram o
aparecimento duma hemi-coreia.

Quero lembrar aqui também a observacio de Parot. Uma lesio perfeitamente
localizada mo pedinculo cercbeloso superior cansou uma hemiassinergia com evidentes
perturbagies disdrtricas.

Num caso de Raymond e Cestan no qual foram encontradas apenas lestes do si-
clens ruber o8 fendmenos disdrivicos seriam tributirios da lesio referida.




221

Das experiéncias de Magnus e Rademarker em ani-
mais talamicos com reflexos de atitude labirinticos
intactos e com distribuigado normal do fonus resultou
que a destruicao das vias seguintes nao altera a realiza-
cdo normal das duas func¢des referidas e que por conse-
qliéncia ndo sdo necessdrias para os Labyrinthstellre-
flexe e a distribuicdo normal do tonus:

«Die Pyramidenbahn. Die Bindearmkreuzungen.
Alle Kreuzungen (ausser der Decussatio Forel) im
Neveau des grosszelligen roten Kernes (dorsale und
ventrale Einstiche ins Mittelhirn). Alle Bahnen aus
dem Tegmentum: die Fontinenstrahlung mit der Mey-
nertschen Kreuzung, die tektopontinen und tektobulbé-
ren Bahnen. Der Lemniscus medialis», etc.

Magnus ¢ de opinidao que neste grupo entra prova-
velmente também a substantia nigra.

De facto, Rademarker, destruindo bilateralmente a
nigra por seccdes que deixavam intacta a via rubro-
espinhal, ndo observou modificacdes na distribuicdo do
tonus e os reflexos de atitude labirinticos ficavam
intactos.

No cao descerebrado de (Goltz que ndo apresentava
o menor vestigio de rigidez descerebrada, «die Substan-
tia nigra degeneriert war» (Gordon Holmes).

Num gato, que, ap0s a extirpagao de metade do cére-
bro, ndo tinha apresentado nenhum vestigio de rigidez,
nem qualquer alteragdo na distribuicao do fonus e que
possuia Labyrinthstellreflexe nitidamente simétricos,
foi encontrada, do outro lado da operagdo, segundo a
observacdo de Winkler, uma destrui¢io tompleta de
todas as células da nigra .

constituido por fenémenos da série cerebelar (/fremi-tremor do tipo
intencional ) e por fendmenos coreo-atefosicos ou sensitivos,

1 A teoria cortico-nigrica de Donaggio sobre o parkinsonismo
post-encefalitico, apresentado no Congresso da Sociedade italiana de




Magnus e Rademarker observam, no entanto, que
do facto de tais estruturas ndo serem necessirias para
as fungdes mencionadas se ndo deve concluir que nao
possam ter influéncia sdbre o nwucleus ruber tegmenti
e assim ter influéncia, por exemplo, na distribui¢ido do
tonus. «Denn man darf nicht vergessen, dass bisher
fur normale Tonusverteilung und Labyrinthstellreflexe
nur der Kern und die efferente Bahn ermittelt ists 1.
Podemos concluir, portanto, segundo a escola de Utre-
cht, que o nucleus ruber é o centro da distribuicao
normal do fonus e dos reflexos de atifude labirinticos
€ que a sua via eferente é o tractus rubro-spinalis.

Quanto as vias aferentes sabe-se apenas que a via
para os reflexos de atitude labirinticos caminha atra-
vés do tronco encefilico da entrada do octavus até ao
nicleus ruber.

«Der spezielle Verlauf dieser Bahn ist aber noch
unbekannt» 2.

Para a abolicio da rigidez descerebrada e para a
distribuicao normal do fonus o nicleo vermelho fun-
ciona automaticamente ou precisa para isso de vias
aferentes ?

Por emquanto, diz Magnus, ndo se pode responder
a tal pregunta.

Como o animal taldmico sem labirinto nao é rigido,
podemos dizer apenas que as incitacoes vindas do labi-
rinto ndo sio absolutamente indispensaveis para a dis-

Neurologia ( Napoles, 1923) e no Congresso dos Neurologistas e Alie-
nistas de Bruxelas (1924 ), defendida por Pfanner, ndo se harmoniza
com é€stes factos. O mesmo diremos da teoria nigrica de Douglas
Mcalfine, atras referida.

L' porque ndo & permitido esquecer que até aqui s6 se encontrou
para a distribuigdo normal do fonus e os reflexos de atitude labirinti-
<o0s o nucleo e a via eferente.

® O curso especial desta via ¢ porém desconhecido.
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tribuicdo normal do fonwus, visto que o ncleus ruber
ainda consegue realizar tal func¢do apds a supressio
dessas incitagdes 1. b

Qual ¢, pois, a patogénese da rigidez desce-
rebrada?

Wilson, numa comunicacido feita a4 Sociedade de
Neurologia de Paris, apresentou muitos exemplos de
decerebrate rigidity no homem, mostrando que nestes
casos as lesdes, situadas no mesencéfalo e no cerebelo,
dissociavam a funcdo cerebral (frenadora) dos centros
inferiores. Segundo o distinto neurologista, que voltou
ulteriormente sdbre éste assunto 2, a rigidez referida
seria a conseqiiéncia da liberacao (C. Vogis liberations,
Heads desintegrations, Monakows diaschisis) dos cen-
tros sub-estriares, privados do seu freio fisiologico.

Lhermitte e Cornil admitem também na génese de
tal fendmeno, cuja principal caracteristica € uma con-
tractura plastica dos musculos extensores anti-gravifi-
cos, a aboligcdo da funcdo inibidora do corpits striatuum
sbbre os centros sub-estriares, modo de ver que esta
ainda de harmonia’ com a opinido de Baboneix para
quem a rutura das conexodes palido-rubricas ¢ o factor
primordiai da rigidez descerebrada de Sherrington.

Posto que se ndo possa ainda dar uma rigorosa
interpretacdo desta, alguns autores { Minkowski, Vedel
e Giraud, etc.) admitem com Wilson e Lhermitte a
existéncia de um aparelho tonigéneo mesencefalico des-
tinado a4 manutenc¢do da atitude o qual liberado do con-
trole frenador por transsec¢ao do mesencéfalo da ori-
gem, como vimos, a rigidez descerebrada, que nesta
hipotese ndo é mais do que a expressdo do exagéro da
funcao dos centros desintegrados.

1 A extirpagdo labirintica nio provoca a rigidez descerebrada.
 Op. cit,
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Os centros tonicos que déste modo presidiriam a
tal fenémeno seriam o nucleus ruber, o nucleus Dei-
tersi, etc.

Magnus e Rademarker, tendo procurado até que altura
a sec¢do do tronco encefilico (Hirnstamm) era capaz de
produzir a rigidez em questdo, chegaram a obté-la, num
€aso, por uma sec¢do que excluia pelo menos o quarto
anterior da oblongata. Em seccoes mais baixas a rigidez
ia descrescendo progressivamente até que se obtinha o
tipo do animal espinhal de Sherrington.

Parece poder-se concluir que os centros da rigidez
se encontram na regido bulbo-protuberancial. Segundo
os autores da escola holandesa referidos, o nucleo ver-
melho e a sua via eferente presidem A tonicidade fisio-
logica do organismo, e a rigidez descerebrada é a con-
sequéncia da libéracao dos centros tonigéneos situados
abaixo do nucleo rubral e que privados da sua accao
moderadora entram em hiperfuncio.

O nucleus Deitersi ' desempenharia sob éste ponto
de vista, um papel primacial que, apesar de tudo, nio
seria exclusivo como mostraram ‘as experiéncias de .
Thiele e Hunter ®.

Zilberlast-Zand %, por seu turno, pds em evidéncia

! Lembramos aqui o sindroma do niicleo de Deiters ou sin-

droma de Bouvier: vertigem com nausea e ansiedade, surdez, para-
lisia do motor ocular externo,

* A seccdo do angulo lateral do vemtriculus guarius, interes-
sando o nuclens Deitersi, nio excluia a rigidez.

Até aqui tem-se considerado o nicleo de Deiters como uma for-
macdo desempenhando um papel primacial no dominio da actividade
estatica. Recentemente Paul von Gehuchten de Bruxelas de acérdo
com Winkler admitem que éste nicleo ¢ um nicleo secundario de
terminacdo do vestibular. Os nucleos primarios de terminacdo déste
nervo seriam: o nicleo descendente, o nicleo triangular, o nucleus
Bechterewi e o nucleus tecti cerebelli.

# Zilberlast-Zand, Base anatomique de la rigidité décérébrée.
Rev. Neur., T. 1, N. 6, 1g925s.
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o papel desempenhado pela oliva inferior ou bulbaris
no mecanismo da rigidez descerebrada .

Antes de abandonar éste assunto, que nos patenteia
o valor funcional do nucleus ruber, queremos chamar a
atencgao para alguns factos cujo conhecimento € impres-
cindivel para uma mais ampla compreensdao da matéria
versada neste trabalho.

A Magnus se deve a nociao de que ndo € necessdria,
para o aparecimento da rigidez descerebrada, a lesdo do
tractus pyramidalis *.

1 Zilberlast-Zand, depois de ter concluido por estudos de ana-
tomia comparada que a oliva bulbaris & mais desenvolvida nos bipe-
des que nos quadripedes, escreve: «Si les dimensions des olives sont
en rapport direct avec la propriété des individus de conserver la posi-
tion érigée du corps, voila la question a laquelle on pourra répondre
lorqu'on saura sirement si elles constituent le centre de rigidité, c’est-
-a-dire le I'hyperinnervation des extenseurss.

Quais sdo as vias aferentes seguidas pelas incitacdes periféricas
na determinacdo desta rigidez?

Alguns autores respondem: sdo 0s nervos sensitivo-sensoriais e
os ramos centripetos do simpatico.

(juanto as vias eferentes, desempenham certamente um papel
primacial os feixes tecto-espinhal, deiterso-espinhal e ponto-espinhal.

2 Ninguém pie em divida, apos os trabalhos da escola de
Utrecht, o valor funcional do nuclexs ruber no que diz respeito a
tonicidade da musculatura, Mas o fonus, propriedade fundamental
da actividade muscular, esti na dependéncia de estruturas diversas,
pertencentes ndo s6 aos andares superiores do nevraxe (medula, bolbo,
calote, cerebelo, etc.) mas também ao ecérebro. Minkowsk: afirma
mesmo que o aparelho tonigéneo se deslocou para o encéfalo por
migracio, como diz Steiner, das fungdes para o polo frontal. Os
fenomenos espasticos hemiplégicos, os reflexos tonicos do pescogo
observados por Minkowski no macaco apos a destrui¢do da circula-
¢io frontal ascendente, as investigacies de Simons sdbre os reflexos
tonicos do pescogo no homem, apresentando uma lesdo do hemisfério
cerebral ou uma lesdo da via piramidal, corroboradas pelas observa-
¢oes de Brouwer, de Freeman e Morin, de Bihme e Weiland, etc. e
finalmente a interpretacio dada por Walshe as cincinesias do hemi-

T3
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No entanto, o sabio investigador admite que o feixe
mencionado realiza uma accdo inibidora parcial sbbre
0s centros bolbo-protuberanciais que estdo numa relacéao
fisio-patologica directa com tal estado de hiper-innerva-
cao dos extensores: de facto, éste estado € mais pro-
nunciado quando simultineamente sido seccionados o
fasciculus cortico-spinalis e o fasciculus Monakowi.

Ocorre preguntar também aqui que papel desempe-
nha o cerebellum na rigidez descerebrada.

Magnus provou que a exXtirpagdo total do cerebelo
nao abolia esta rigidez; «resulta entdao — diz Magnus —
em concordidncia com as indicactes originais de Sher-
rigton, que apds a extirpacdo cuidadosa do cerebelo
persiste a FEnthirnungsstarre». A ablagdo daquele
érgio, segundo o mesmo autor, nao impede o apareci-
mento daquela.

Parece que o cerebellum actua neste sentido por um
mecanismo de inibi¢do; é o que parece depreender-se
dos trabalhos de Sherrington, Lecewenthal e Horsley,
mas principalmente dos mais recentes de Bremer.

Frederic Bremer ! observou que a excitacao do cor-
tex do lobo anterior no gato descerebrado tem por con-
seqiiéncia imediata o relaxamento da contractura dos
extensores homolaterais.

As experiéncias de ablagdo deram resultados perfei-

plégico que considera, em oposicdo com Thévenard, como reflexos de
postura, todos éstes factos sdo favoraveis i opinido referida.

! F. Bremer, Recherches sur la physiologie du cervelet ches le
pigeon. C. R. Soc. Biol,, 1924, t. xc.

F. Bremer, Contribution a U'étude de la plysiologie du cervelet,
La fonction inhibitrice do palaeocerebellum. C. R, Soc. Biol,, 1922,
t. LXXXVI.

F. Bremer, Recherches sur la physiologie du cervelet et consideé-
rations sur la physio-pathologic du tonus musculaire. Soc. de Neurol,
et Psych., N. 8, 1g925.
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tamente concordantes, pois que, fazendo a ablagio do
lobo anterior no mamifero intacto ou descerebrado, Bre-
mer via produzir-se um exagero considerivel do fonus
dos musculos extensores.

Em virtude déstes resultados o autor, de acérdo com
Lange e Trendelenburg, conclui «que um dos mais im-
portantes mecanismos reguladores do fonus e da activi-
dade reflexa dos extensores tem a sua sede no cortex
do palaeocerebellum>».

Como a ablac¢do do cerebelo ndo modifica a rigidez
descerebrada e como o papel inibidor do cértex cerebe-
loso ¢ indiscutivel, necessario se torna admitir com
Bremer que «o cerebelo ndo participa no mecanismo
de atitude erecta senio pela sua associacdo com centros
superiores (thalamus, cortex cerebri)s.

A rigidez descerebrada experimental poderia, pois,
ser considerada como a conseqiiéncia da liberacdo dos
centros da regido bolbo-protuberancial.

Esta hipertonia dos musculos extensores antigrafi-
cos ¢ inibida no estado normal pelo nuclens ruber e a
via rubro-spinalis, pelo pyramidium ! e enfim pelo
cortex paléocerebeloso (lobus anterior) que nio actua
senao em associacdo com os centros superiores. ( Mag-
nus, Bremer, Thévenard). '

Mas podemos admitir também que a lesdo palidal
ou da via pdlido-rubrica, originando de acdrdo com as
ideas de Kern Kuré, Nagano e Imagawa, Wilson, Lher-
mitte e Cornil, Vedel e Giraud, Baboneix e outros um
estado de hiperfung¢ao rubral, seja capaz de determinar
tal estado, o qual, embora possa ser obtido por seccoes

1 A importancia do pyrasmidium no aparecimento da rigidez
descerebrada ressalta sobretudo dos trabalhos de Walshe muito eri-
ticados, sob éste aspecto, por Thévenard, mas elevados a alta categoria
por Minkowski que com Walshe considera, como vimos, as cincine-
sias do hemiplégico como reflexos de postura,
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mais baixas, ¢ sobretudo nitido neste caso; a sua inten-
sidade, de facto, vai diminuindo 4 medida que nos apro-
ximamos dos andares inferiores do nevraxe.

Sob a designacdo geral de nicleos da base (sub-cor-
tex)devemos entender, nao s o corpus siriatum, o locus
niger, o nucleus dentatus cerebelli, o nucleus ruber,
mas ainda a regio subtalamica com o corpus Luysti.

A importancia desta Gltima regido néo precisa de
ser posta em relévo. Basta recordar as numerosas fibras
nervosas, que correndo em todas as direccdes, ali encon-
tram um lugar de convergéncia.

Basta também ter presente a fisio-patologia do sin-
droma do #rivio-hipothalamico, isolado por Gauillain e
Alajouanine e cujos elementos principais sao os seguin-
tes: hemiplegia discreta sem sinal de Babinski; movi-
mentos involuntarios do tipo coreo-atetdsico. com ati-
tude especial da mio !': perturbacbes da sensibilidade
objectiva, realizando uma hemianestesia com freqliente
predominio da alteracdo da sensibilidade profunda ? par-
ticularmente da estereognosia mas ndo acompanhadas
de perturbacdes subjectivas, de dbres espontdneas; per-

1 Mio em leque com hiperextensio dos dois primeiros dedos e
flexio mais ou menos nitida dos trés ultimos, com torsdo da mio do
lado ulnar; esta atitude modifica-se constantemente em virtude dos
movimentos involuntarios que teem o tipo dos movimentos atetosicos.

? No caso de Guillain e Alajouanine as perturbacdes sensitivas
regressaram no dominio da sensibilidade superficial e ndo persistiram
sendo as perturbagdes da sensibilidade profunda, sobretudo a este-
reognosia. Este caso é um exemplo de dissociacdo das perturbacies
sensitivas, dissociacdo que ndo &, por conseqiiéncia, como se tem
pretendido, caracteristica do sindroma sensitivo cortical.
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turbacoes cerebelosas, consistindo em alteracoes da
sinergia ou da coordenagdo e do fonus (assinergia,
tremor intencional, adiadococinesia, passividade) ao
passo que a estatica é pouco ou nada perturbada *; he-
mianopsia lateral homonima, que pode ser incompleta
(em quadrante).

No que diz respeito mais particularmento ao corpo
de Luys, sabemos que Karplus e Kreidl o consideram
como um centro vegetativo.

Segundo as experiéncias dos autores citados, a irri-
tacdo do corpus subthalamicum, efectuada em cies e
gatos, dilata a pupila, alarga a fenda palpebral, aumenta
a secrecao lacrimal, sudoral e salivar, produz vasocons-
trigdo.

Estes resultados experimentais foram confirmados
pelas investigacoes de James Martin * que isolou o sin-
droma do corpo de Luys e os de Segall que, por expe-
riéncias em animais, chegou também a localizar funcoes
simpaticas em tal nucleo.

Martin, num individuo de 62 anos, hipertenso, ate-
romatoso, sifilitico que bruscamente foi atingido duma
hemicoreia do lado direito, acompanhada de disartria,
irregularidade respiratéria, algumas perturbagdes psi-
quicas, sem perturbagdes piramidais nem sensitivas e
cujo Obito teve lugar 20 dias apos o inicio da coreia,
verificou que uma hemorragia recente do corpus Luy-
sii do lado esquerdo, destruindo qudsi completamente
éste nucleo, era a lesdo essencial, aquela que sem divida

' As perturbacoes do equilibrio sdo nulas ou discretas. Esta
dissociagdo entre as perturbagdes da coordenagdo, particularmente o
tremor intencional e as perturbagdes do equilibrio realiza uma disso-
ciacdo do sindroma cerebeloso descrito também por R, Hunt na Drs-
sinergia cerebellaris myoclonica cujo substratum & uma atrofia do
sistema cerebeloso dentado que se estende ao brachium conjuncitivum.

2

* James Martin, Brain, vol. w1, 4." parte, 1927.




230

era causa directa do sindroma referido. Encontrando
na literatura alguns casos andlogos, propds o isolamento
do sindroma do corpo de Luys, caracterizado por uma
violenta coreia cruzada com movimentos de grande
amplitude e que interessa a face, por perturbagdes da
linguagem, da degluticdo e da respiracdo; auséncia de
sinais de lesdo do pyramidium e sensibilidade intacta;
diminuicdo dos reflexos; aumento da temperatura ou
sudagao do lado atingido; perturbagdes psiquicas.

Segall, num homem, consecutivamente a um icto
apoplético, observou um sindroma simpatico unilateral
(perturbagdes pupilares, da secregdo lacrimal e sudoral,
da temperatura) tributario duma lesdo hemorragica que
interrompia a via Luysi-fugal.

Observacdes semelhantes foram feitas por diversos
autores (Wollenberg, Schrottenbach, Gerstmann, etc.).

Lewy relaciona com a lesdo do corpus Luysii algu-
mas perturbacdes de innervacdo simpatica ocular.

Segundo Kleist, Ramon y Cajal, C. e O Vogt e
Jakob, o corpus subthalamicum exerce também funcoes
maotoras.

Esta dualidade funcional é posta bem em evidéncia
por Foix e Nicolesco: «I1 semble bien — dizem os au-
tores—qu’il n'y ait pas lieu d’établir une séparation
absolue entre les formations végétatives du névraxe et
les centres moteurs de la vie extrapyramidale. Bien au
contraire la plupart des données récentes tendent a les
rapprocherx.

Por outro lado, parece estar previsto no plano de
construcdo do nevraxe que as partes desenvolvidas a
custa da l/dmina fundamental teem funcdes motoras e
que as derivadas da ldmina alar (Fliigelplatte) sido
preponderantemente sensitivas .,

! Asformacdes vegetativas desenvolver-se-iam na regido média,




Ora, o corpo subtalimico desenvolve-se, como
vimos, do lado ventral do sulcus Monroi, na proximi-
dade da linha média, a custa da ldmina fundamental.
De facto, éste centro do extrapyvramidium, como pro-
vam as observacoes de Fischer, de Economo, de Jakob
e outros, preside as sinergias motoras de inteiros seg-
mentos corpdreos, especialmente nas suas correlagdes
com o componente cerebelar.

A lesiao do nucleo subtalimico produz um movi-
mento em massa, incoordenado, de toda a metade do
corpo oposta com tendéncia as contorsbes grotescas
(Remibalismo de Kussmaul). Christofredo Jakob pu-
blicou em fevereiro de 1028 nos Archivos argentinos
de Neurologia sob o titulo de Sindroma de hemiba-
lismo coreiforme crujado por hemorragia en el nucleo
hipotalamico, um caso notavel pela topografia lesio-
nal. Numa mulher de 59 anos surgiu bruscamente uma
hemicoreia esquerda duma extrema violéncia. Obito
12 dias depois. E' 0 4.° caso de hemibalismo agudo
publicado. Nos casos de Economo, Fischer, Martin e
Jakob a lesdo, pdsto que tivesse o seu foco principal no
corptis Luypsii, estendia-se a uma area mais ou menos
extensa do parathalamus'. Na observacgao de Christo-
fredo a lesdo estava estritamente localizada ao nucleus.
hipothalamicus.

na vizinhanca do sulcus limifans. Assim, para Ariens Kappers o ni-
cleo lenticular e o locus niger, desenvolvidos na vizinhanca do sulcus
limitans, pertenceriam as formacdes vegetativas do nevraxe.

! No caso de Martin havia também ligeiras lesdes no thalamus
direito, na pons e no nucleus dentatus.




Esquemas anatomo-clinicos

Uma das gquestdes que nos ultimos anos mais tem
agitado o pensamento dos neurologistas é sem duvida
aquela que consiste em relacionar a hipercinesia e a
distonia com determinadas lesdes em foco, isto é, a
sua diagnose topica. \

Vamos sintetizar algumas das muitas teerias pro-
postas pelos diversos autores; elas patenteiam clara-
mente os obstaculos e as incertezas que teem assaltado
o espirito dos neurologistas que, lancando-se nesta difi-
cil tarefa, teem procurado alargar o ja vasto horizonte da
neuropatologia. !

Os movimentos involuntdrios foram considerados
por Levden, Gowers, Hammond, Galvani, como uma
conseqiéncia da lesao do thalamus e por Charcot e seu
discipulo Raymond como a resultante duma lesdo da
capsula interna !, opinidao que Kahler e Pick generaliza-
ram. O aparecimento da kipercinesia era condicionado,
segundo estes, por uma lesdo do pyramidinm em qual-
quer ponto do seu percurso do cortex a medula, maneira
de ver que Lewandowsky mais tarde defendeu.

Dejerine e Roussy, no inicio dos seus estudos sébre
0 sindroma taldmico, atribuiram também os movimen-
tos cdoreo-atetdsicos a uma lesdo capsular. No entanto,
Roussy e seu aluno Luciano Cornil, tendo observado
depois nesse sindroma, ao lado de movimentos coreo-
atetosicos, o fenémeno que éles préprios designaram
sob a expressao de sintonia de automatismo, sintoma

! Segundo Charcot a lesdo encontrava-se na regido posterior
da capsula interna, num feixe de fibras por éle denominado feixe da
hemi-coreia.

Raymond na sua tese: Etude anatomique ef clinique sur Uhémi-
chorée, Paris, 1876, perfilha a teoria do mesire.
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de lesao extra-piramidal, de acérdo com os modernos
trabalhos sdbre éste sistema, consideraram-nos com a
maioria dos autores como um dos mais importantes ele-
mentos da semidtica estriar ¢ explicaram-nos nesse caso
pela lesdo da cauda do nucleo caudado, que termina no
hipothalamus.

Dissemos que ja Anton, em 1895, relacionava os
movimentos involuntdrios com uma lesao do exérapyra-
midium sobre o qual o nicleo lenticular realizava uma
ac¢ao inibidora e coordenadora. O autor tinha feito nessa
época uma notavel observagdo clinica. Tratava-se dum
rapaz de 9 anos que apresentou movimentos coreo-ate-
tosicos, ligeiras perturbacoes da palavra, auséncia de
qualquer fenémeno paralitico. Ao exame histopatold-
gico foi encontrada uma lesdo que atingia os 3/4 poste-
riores do putamen.

Sem mais delongas e sem mesmo nos referirmos
a teoria de Bonhoeffer vamos falar do esquema de
C. e 0. Vogt

Segundo os eminentes neurologistas germanicos,
0s corpos estriados constituem centros motores dos au-
tomatismos. Estao para a motilidade automatica, como
a area giganto pyramidalis esta para a motilidade vo-
luntaria e consciente. Para C. e O. Vogt todos os au-
tomatismos primdarios dependem do corpo estriado. O
pallidum faculta automatismos muito primitivos, movi-
mentos mimicos, gestos, sincinesias, etc., inerentes a
primeira infincia, verdadeiros reflexos de origem palidal.

Até ao 6.° ou 7.° més todos ésses automatismos
estao sob a dependéncia do pallidum, mas em seguida,
com a mielinizacdo do sfriatum, o primeiro perde a
sua autonomia, ficando subordinado a éste, que possui
centros superiormente dispostos para o jogo dos diver-
sos autocinetismos. Depois, 4 medida que o coriex se
desenvolve, o striatum, por sua vez, cede aquele o seu




predominio ou como dizem Tilney e Riley ! «the stria-
tum has become subordinate in action to the dominant
neopallinm .

O thalamus é para os cbnjuges Vogt uma estacdo
intermediaria receptora dos estimulos provenientes, quer
do cortex, quer do cerebellum, quer da periferia, os
quais seriam levados ao corpo estriado, como ji atrds
dissemos, pela via talamo-estriada.

E' conveniente lembrar aqui que os centros nervo-
sos se dispdem no plano do nevraxe numa série de
hierarquias tal, que cada um déles, considerado de per
si, retine duas propriedades fundamentais:

a) A de inibir os centros que lhe estdo inferior-
mente colocados ( Hemmungsinnervation);

b) A de fornecer a uma dada funcdo uma fisiono-
mia propria.

Para o nosso caso a gerarquia dos centros ¢, em con-
formidade com o que acabamos de expor, a seguinte:
coriex cerebri, siriatum, pallidum, nicleos subtalimi-
cos, (corpus Luysii, locus niger, nucleus ruber, nucleus
Deitersi) de onde parte finalmente a via extra ou para-
-paramidal (rubro-espinhal, vestibulo espinhal, etc.).

Conhecidos éstes elementos facilmente se interpre-
tam os esquemas dos diversos autores.

Vimos, atras, que hoje se admite a diferenciacio
fisiomorfologica do striatum e do pallidum. Em posse
déste primeiro fundamento da fisiopatologia estriar, que
a embriologia, a anatomia comparada, a histologia a
histopatologia e a clinica edificaram, ser-nos ha possivel
precisar com rigor as atribui¢des especificas de cada
um désses dominios ?

1 Citados por Rabiner e Keschner, Theory of the mezhanisme
for the Babinski toe phenomenon. Arch. of neurol. a psyvchiatry.
V. 16. N. 3, 1926.
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Esta pregunta, que a primeira vista ¢ parodoxal,
tem toda a razdo de ser. Vejamos: se 0 exirapyranti-
dium tem o centro de recepcdo das vias de projeccio
centripeta no thalamus opticus, o centro de elaboracio
dos estimulos aferentes no neostriatum — verdadeiro
cortex do sistema—e o centro donde partem as vias
centrifugas — ou zona motriz —no palaeosiriatum, o
pallidum ndo ¢ um centro autdonomo, mas funciona
sob a direc¢ao superior do sfriatum, donde lhe vem
em ultima analise, «as fun¢des que sdo atribuidas como
proprias e lhe sdo reconhecidas como intrinsecas»;
compreende-se, déste modo, a dificuldade que hd em
delimitar essas fung¢des. Dai, resulta, como corolario,
a dificuldade que hd também na separacdo dos sintomas
conseqiientes a lesdo de cada um déles.

C. e O. Vogt, na tentativa de realizar essa separacéo,
dizem que o sindroma do striatum ¢é constituido:

a) Pela falta de automatismos primarios, especial-
mente na esfera: da mimica e dos gestos, dos movi-
mentos associados, dos movimentos de orientacdo, das
mudancas automaticas de atitude e de posigdo, dos
reflexos instintivos de proteccdo e defesa;

b) Pela lentiddo e penuria dos movimentos; por
disbasia, disfagia, disartria;

¢) Por uma certa astenia muscular, tendéncia a
inércia, auséncia de fendmenos da via piramidal, pois
ndo ha paralisias propriamente ditas. Trofismo, sensi-
bilidade, inteligéncia intactos:

d) Por movimentos involuntdrios, coreicos, ate-
tdsicos, tremores, riso e choro espasmddico (chorea-
tische und athetotische Bewegungen, Zittern, Zwangs-
weinen und Zwangslachen ) resultantes da supressdo
da sua accdo inibidora (Enthemmungsphinomene, re-
lease phenomena, Isolierlungsverdnderung de Munk)
sébre o paillidum ;

¢) Finalmente, por perturba¢des de ordem tdnica,




hiper ou hipotdnicas, pseudo-adiadococinesia, spasmus
variabilis seu mobilis de Oulmont, pseudo-Babinski,
elc.

Um obstaculo maior se nos depara quando se pre-
tende demarcar a sintomatologia da lesao do globo
palido, pois que esta € impossivel sem 0 concomitante
compromisso das fibras que vindas do striafum atra-
vessam aquele segmento estriar. Por isso Vogt diz que

lesdo dum unico pallidum produz um sindroma do
striatwm. Como, por outro lado, o pallidum tem
uma innerva¢do homo e contra-lateral !, mais evi-
dente ainda se torna a necessidade da bilateralidade
das lesdes para que o aparecimento do sindroma pali-
dal seja possivel.

Vogt, analisando as modificagoes operadas no sin-
droma do striatwm, quando a condicao exposta se
verificava, deduziu o sindroma palidal, que seria essen-
cialmente caracterizado por uma rigides geral, podendo
atingir o estado de contractura, sindroma éste que, em
concorddncia com o principio que ha pouco referimos,
¢ a conseqiéncia da liberagio (fenomeno de dissolu-
¢do de Minkowski) dos centros tonigéneos do hipo-
thalamus.

Em virtude da exposigio feita é claro que ha
fenomenos comuns, aos dois sindromas, tais como:
falta de iniciativa, akinesia, alteracio dos automatis-
mos primarios e da expressao mimica, disfagia, dlsar-
tria, etc., etc.

Per analogiam com a area giganto pyramidalis do
cortex cerebri, C. e O. Vogt e Mingazzini dividiram o
striatum em territorios nitidamente separados sob o

! Hoje admite-se com Lewy, Kleist, Jacob e Richter que tanto
o siriafum como o pallidum tém uma innervacdo bllateral de predo-
minancia contra-lateral,




ponto de vista funcional e, constituindo em rela¢do ao
automatismo outros tantos centros de projec¢do, se assim
se pode dizer, dos respectivos segmentos do corpo (orga-
nizacio somatotdpica). O centro da fala ocuparia a parte
oral do striatum. Pick diz também que a palilalia é a
conseqiiéncia da lesdo desta drea estriar que seria o Or-
gao regulador e inibidor da palavra. O centro facial
estaria, segundo Vogt, entre o centro da articulacdo
verbal e o centro do membro superior, ficando atras
déste o do tronco e o do membro inferior. Esta distribui.
cdo topica é justificada pela observacgao anatomo-clinica.
Nalguns doentes que em vida apresentavam uma feno-
menologia estriar localizada a um determinado segmento
do corpo, encontraram-se ao exame necropsico lesoes do-
centro respectivo. Jacob, que admite andloga distribuicao
topica (somatotopische Gliederung) para o pallidum,
observou, por exemplo, uma instabilidade coreica na he-
mi-face direita num doente portador de artério-esclerose.
Ao exame anatomo-patologico, o sabio neurologista
encontrou um foco de necrobiose localizado a regiao
ventro-oral dos ventriculos e parte vizinha da cauda do
nucleo caudado. Liepmann, num caso de tremor do
bragco e da mio, encontrou lesdes na parte média do
putamen.

As observacoes de Adler, de Lewandowsky, de
Sterling, de Lucacs, etc. de perturbagdes motoras eXtra-
piramidais localizadas, do tipo monoplégico e hemiplé-
gico que tivemos também ocasido de observar em mui-
tos dos nossos casos de observacgdo pessoal, corroboram
a organizacdo somatotopica do striafum.

Ramsay Hunt, o notavel neurologista de New-York,
apoiando-se nas suas investigagOes sobre atrofia pro-
gressiva do sistema palidal num caso de paralisia
agitante juvenil, emitiu, em 1917, uma teoria que tem
muitos pontos de contacto com a que Kleist, ilustre




professor de Frankfort, um ano depois nos deu a
conhecer.

R. Hunt distingue no corpo estriado, um sistema
motor, o sistema palidal, cuja constitui¢do ja abordamos
€ um sistema regulador e coordenador das impulsoes
que a via aferente conduz ao 6rgdo subcortical dos
automatismos, chamado sistema neo-estriado.

A lesdao do primeiro produziria a paralisia agitante
por intercep¢do da acc¢do inibidora sdbre os nicleos
subpalidais ¢ a do segundo daria origem a coreia e a
atetose, em virtude da perturbacdo levada & sua accéo
coordenadora.

A lesdao simultinea dos dois sistemas daria origem
a doenga de Wilson e a pseudo-esclerose de Westphal-
-Strampell.

Para R. Hunt, o cerebelo seria o orgido da funcio
estdtica, ao contrario do Corpo estriado e da area
motriz rolindica que presidiam a innervacdo cinética,
respectivamente automatica ou inconsciente e volunta-
ria ou consciente.

A diferenca essencial que existe entre a teoria de -
R. Hunt e a de Kleist é que para o primeiro & o sistema
neo-estriado que preside 4 coordenagdo do automatismo
estriar, ao passo que para o segundo as impulsdes coor-
denadoras dos autocinetismos partem do cerebelo.
Quando as innervacdes estriopetas coordenadoras de
origem cerebelosa faltam, por interrupcdo da via denta-
do-pedunculo-rubro-talamo-estriar, surge a dissocia-
cdo dos movimentos, a ataxia dos aufomatismos de
Kleist (movimentos associados e de expressdio anor-
mais). A teoria de R. Hunt e a teoria de Kleist apro-
Ximam-se, porque sdo ambas teorias deficitarias, nem
uma nem outra dando a explicacdo do tremor.

Por isso Kleist afirma que o tremor nao faz parte da
semiologia estriar. Segundo o distinto neurologista, é o
resultado duma perturbagao funcional do nucleus ruber.
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R. Hunt, por sua vez, idealizou um centro especial
inibidor do tremor { inibitory tremor centre ) que estaria

X
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FiG. 29

Sistema extra-piramidal. Esquema de Spatz
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, cortex cerebelli; ¢f, claustrum ; fu, corpus sublalamicum Luysii; nd,
nuclens dentatus cerebelli; nr, nuclens rober; pa, globus pallidus;
sn, substantia nigra; sf, corpus striatum (nuclens caudatus e puta-
men )i 5, thalamus. [, radiatio cortico-thalamica; 2, radiatio thala-
mo-pallida; 3, radiatio stiio-pallida; 4, radiatio pallido-peduncuolaris;
5, radiatio pallido-rubralis ; 6, radiatio pallido-subthalamica; 7, crura
cerebelli superiora { Bindearmbahn); 8, feixes eferentes desconheci-
dos do Corpus Luysi; §, feixes elerentes desconhecidos da substantia
nigra; I, tractus rubro-spinalis.
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situado no hipothalamuns sob o contrdole do sisiema
palidal.

A doutrina de R. Hunt, que, como salienta Hall,
ndo explica os casos de coreia em que nido ha lesdes
do corpo estriado, mas sim do thalamus ou do sistema
cerebelo-rubro-talamo-cortical, nio foi aceite por
alguns autores, como por eX.: por Ayla, cujas inves-
tigacoes histoldgicas ndo estio de acObrdo com as de
Max Bilschowsky.

Hall, em 1921, retiniu num esquema geral os conhe-
cimentos atrds expostos.

No seu entender, a disfonia e a discinesia resul-
tam duma colaboragdo anormal entre o sistema afe-
rente vindo do cerebelo e o sistema eferente partindo
do corpo estriado. O tonus normal é para Hall, pelo
menos parcialmente, de origem cerebelosa e as inner-
vacoes tonicas cerebelosas sio normalmente inibidas
por impulsdes que, partidas do corpo estriado, se diri-
gem para o nucleus riber.

Essas impulsoes inibidoras estriares sdo indispen-
sdveis para a manuatencdo do fonus normal. Se elas
deixarem de existir em virtude duma lesdio do corpo
estriado ou da sua via eferente estrio-ritbrica, produz-
-se uma hipertonia difusa por excesso de fun¢ao tonica
cerebelosa, que pode ser intensa a ponto de impedir
o aparecimento dos movimentos involuntarios: quando
ndao é muito acentuada vem associada a atetose.

A hipotonia ou, melhor, a passividade cerebelosa
seria a conseqiiéncia duma lesdo do orgido produtor do
tonus (cerebellum) ou da sua via aferente, o que esta
de acdordo com os dados da clinica.

O corpo estriado é, segundo o distinto neurologista
dinamarqués, dotado duma actividade motriz auténoma
que em condi¢ches normais é regulada por impulsoes
cerebelosas por intermédio da via dentado-peditnculo-
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-rubro-talamo-esiriar, de modo que 0s nossos movi-
mentos involuntdrios, automadticos, sdo harmonicos e
coordenados. Se o sistema cerebelo-rubro-talamico ¢
interceptado ou se é lesado o aparelho receptor estriar,
isto &, o striatum, os movimentos involuntarios deixam
de ser harmonicos para se tornarem incoordenados,
aparecendo entdo a coreia e a atetose.

O tremor, que em regra vem associado a estados
hipertonicos (morbus Wilsonii, morbus Parkinsonii),
é relacionado pelo autor com a alteracdo do sistema
estriar eferente que, além de transmitir as impulsoes
toni-inibidoras, transporta, através do nucleus ruber
e do tractus rubro-spinalis de Monakow e Probst,
ao neurdnio motor periférico, impulsdes reguladoras
dos movimentos, governando o mecanismo de inner-
vagdo cortical dos musculos directos e antagonistas
por tal forma que os movimentos activos sdo har-
monicos.

Se esta accdo reguladora é suprimida, a innervacao
reciproca dos agonistas e antagonistas faz-se duma forma
irregular, surgindo o tremor.

Podiamos falar de outras teorias, como por exem-
plo, a de Jacob, a de Spatz (fig. 29), a de Lewy, a de
Bing (fig. 30) a teoria do ritmo de Sicard, a teoria
de Orzechowski, de Varsovia *, etc. Mas, por agora,
vamos limitar-nos somente a concluir que no estado
actual da sciéncia ndo estamos completamente escla-

1 Esta teoria explica a evolugdo dos fendmenos post-encefaliti-
cos pondo-os em confronto com o que se passa nas lesdes do sistema
piramidal. Em regra, éstes comecam por uma fase flacida a que
sucede uma fase espasmoédica. A encefalite pode também provocars
no.inicio, uma «paralisia flicida do sistema extra-piramidals (sin-
droma coreico) a que sucede a fase de paralisia espasmodica désse
sistema (sindroma parkinsoniane J.

16




242

recidos sébre a génese da hipertonia e dos movimen-
tos involuntarios L.

Quero notar, porém, que de forma alguma pode-
mos admitir integralmente a opinido de Rothmann,
segundo o qual a atetose idiopatica ndo pode ser cau-
sada por lesdes orgdnicas do cérebro, desde que ndo
haja uma perturbacio motora do tipo hemiplégico.
Seria, afinal, admitir, sem discussdo, a teoria piramidal
de Kahler-Pick e Lewandowsky que estd em absoluto
desacordo com as ohservacoes de Vogt, de Wartenberg,
de Klempner, de Dejerine, de Remack, de Higier e de
Schroeder, etc.; nestes casos, de facto, o pyramidium
estava absolutamente ileso.

O problema da patogenia da hiperkinesia é extraor-
dinariamente complexo.

Que o leitor medite uns momentos nas palavras
que vdo seguir-se e que devemos principalmente a
Gierlich ?, Rabiner e Keschner * e a Wartenberg *.

I Forster, o insigne neurologista de Breslau, de acordo com
as ideas de Minkowski, Delmas-Marsalet, Griinstein, Monakow e os
autores da escola italiana, admite a teoria cortical extra-rolindica do
extrapyramidinm, Nesta hipotese a via do moforium primitivo seria
uma via cortico-sub-cdoriico-espinhal.

Sendo assim, os corpos estriados nido sdo a sede mais alta dos
automatismos ; ndo sdo também a sua sede exclusiva, pdsto que sejam
0s seus centros principais.

Haveria automatismos no andar superior da corticalidade cere-
bral, como ha automatismos cerebelosos em relagio com o equilibrio
e a coordenagio, automatismos medulares, simpaticos, ete,

Esses automatismos enredam-se uns com os outros, sio estrita-
mente selidarios e duma complexidade infinita.

* Gierlich, Uber die Bejichungen des Pridilektionstyps der
hemiplegischen Likmung zur phviogenctischeh Entwicklung der
Pyramidenbalnen. Zeitschrift. fiir die ges, Neurol. u. Psych., 1926.

¥ Op. cil.

4 Wartenberg, Zur Klinik und Pathophysiologic der extrapy-
ramidalen Bewegungsstirungen, Freiburg, 1922,




O sistema nervoso central dos animais inferiores ¢
constituido pela medula, érgdo reflexo sensitivo-motor.
Sdo animais reflexos. Num grau mais elevado — apa-
rece pouco a pouco o truncus cerebri, o cerebellum,

Fra. 30

Sistema extra-piramidai. Esquema de Bing

os gdnglios do cérebro intermédio e o cortex olfactivo.
Déste modo, o sistema nervoso chega a um estado que
Edinger designou, como vimos, sob o nome de palae-
encephalon. Os seus gdnglios servem essencialmente
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para os movimentos automaticos e associados. A for-
magao do palaeencephalon termina com a fase peixe.
Nos anfibios e reptis o archipallium do cortex olfactivo
converte-se pouco a pouco em neopallium; todavia,
nos anfibios os tractos fibrosos ( Faserziige) ndo chegam
sendo ao cérebro intermédio; nos reptis ndo vido além
do cérebro médio. E nos mamiferos que se encontra
o tracius fibrosus cortico-spinalis ou pyramidium
( Gierlich ).

As recentes investigagbes de Bregmann e Gierlich
nao deixam no nosso espirito a menor davida sdbre a
existéncia do fractus pyramidalis em todos os mami-
feros. Diversos investigadores demonstraram, de facto,
que a via cortico-spinalis aparece pela primeira vez nos
insectivoros ( ourico, toupeira, etc.) que, segundo Max
Weber !, representam os mamiferos primitivos ®.

Com a evolugdo gradual dos mamiferos a via pira-
midal vai-se desenvolvendo progressivamente como foi
comprovado nao so por Gierlich e Bregmann mas tam-
bém Rabiner e Keschner, de New-York (diagrama
fig. 31). A via piramidal, como se vé nesta figura,
atinge o seu maior desenvolvimento no homem.

O nucleus ruber e o fasciculus Monakowi que
ocupavam primitivamente uma situagdo mais anterior,
descem para o tegmentum, efectuando-se essa descida

! Max Weber, citado por Gierlich.

® Nesta classe, posto que a via piramidal exista, ndo pode
ainda colorar-se pela hematoxilina ou colora-se apenas insuficiente-
mente como demonstraram Bishof e Draesck; a bainha de mielina,
de facto, ainda nao existe, A via piramidal déstes animais encon-
tra-se num estado idéntico a do feto humano de g meses ou 4 do
recem-nascido.

Segundo Draesek, Hatschek e Spitzka a via piramidal da tou-
peira apresenta as mesmas particularidades que a dos insectivoros a
classe dos quais pertence. E’ evidente que o primeiro rudimento da
via piramidal se encontra nestes animais { Gierlich ).
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proporcionalmente ao aumento de volume do pyramii-
ditm nos mamiferos. Nos insectivoros, como vimos,
o nuclco é muito desenvolvido:; pelo contrario, nos
mamiferos superiores, a parte terminal do nucleus
ruber, origem da via rubro-spinalis, sofre uma meta-
morfose regressiva, sendo a sua atrofia mais pronun-
ciada no homem que no macaco.

FiG. 31

Tamanho relativo da via piramidal. (Py. Tr), no homem, no macacn & no cio
{ Rabiner ¢ Keschner)

Segundo Max Weber, Brehm e outros, os insecti-
voros primitivos fazem parte dos animais mesozoites
que remontam a época jurassica da formacdo da terra.
Isto prova, pois, diz Gierlich, que com os saurios da
época jurdssica viviam ja pequenos mamiferos. Segundo
os calculos do ilustre neurologista de Wiesbaden, essa
época remonta a 7-8 milhdes de anos. Podemos, pois,
admitir que um periodo andlogo foi necessdrio para o
desenvolvimento do fractus pyramidalis. Durante todo
éste periodo a motricidade esteve essencialmente sob o
dominio do extrapyramidium ; bastava éste facto para
pOr em evidéncia a sua importancia funcional.

Estas nogdes mostram também que a estreita colabo-




racao fisiologica dos dois sistemas—neo e palaeocinético
—vem ja de longinquas éfapes da evolucao filogenica.

Essa colaboracdo é tao intima que. quando um déles
é lesado o outro procura compensar ou vicariar a fun-
cdo perturbada.

Pyramidium e extrapyramidium sao, na realidade,
sistemas vicariantes. Possuem residuos funcionais que
ndo se desenvolvem no estado normal, mas que procu-
ram atingir o seu pleno desenvolvimento quando 0 outro
sistema se encontra em déficit. O caso de Haenel !, os
dois casos de Vogt ? e o caso de Cassirer * sao demons-
trativos desta afirmacgdo. As notas de filogenia expostas
mostram claramente a possibilidade dessa funcdo vica-
riante. A evolucdo variavel das perturbacdes motoras
extra-piramidais deve encontrar a sua explicacao nestes
factos. Baseados neles podemos tambem ter a convic-
¢ao de melhorar os nossos doentes pelo exercicio e
reeducacio.

Déste modo, compreende-se tambem que no homem
normal haja um perfeito equilibrio entre os dois sistemas.

Uma lesdo num ponto circunscrito dum dos compo-
nentes do sistema extra-piramidal arrastara como conse-
gliéncia ndo sé uma perturbacéo do equilibrio désse com-
ponente em relacao ao sistema subordinado. mas uma
perturbacéio idéntica de todo o exirapyramidinm e ainda
da intima colaboracdo funcional déste e do pyramidium
(Wartenberg ). Neste momento podemos preguntar :

i Haenel encontrou, num caso de paralisia infanitil combinada
com hemi-atetose, uma hipertrofia dos feixes fzcfos e do fractus
rubro-spinalis, etc.

2 Vogt, em dois casos de sindroma do striafum, observou uma
evidente hipertrofia da capsula interna.

3 Cassirer, num caso de espasmo cervical estriado ( Halmus-
kelkrampf), encontrou a via piramidal extraordinariamente desenvol-
vida dos dois lados.




247

A pirdmide ndo participara na génese da perturba-
¢do motora extra-piramidal, da hiperkinesia, em parti-
cular da atetose? E do conhecimento vulgar a atetose
post-hemiplégica. Em regra, a atetose ndo se associa
a4 hemiplegia sendo quando, ja dizia Oppenheim, a mo-
tilidade voluntaria é parcialmente restituida.

C. e O. Vogt sao de opinido também que a integri-
dade do arco reflexo espinho-cortical & a condigao indis-
pensavel para aparecimento do sindroma estriado.

Por outro lado, Horsley, excisando nalguns casos a
regido motora, viu suspender-se a atetose, o que esta de
harmonia com as investiga¢des de Payer e Bumke, que
obtiveram uma minoracio consideravel dos sintomas,
num caso de atetose, por excisdo do campo cortical cor-
respondente. Apoiam também éste modo de ver 0s casos
em que a autopsia foi encontrada uma lesao do pyrami-
dium ao lado duma lesdo estriar que, no entanto, nao
se manifestou intra vitam por qualquer fenémeno cli-
nico. E também um facto de observacao diaria que a
exclusdo funcional completa do hemisfério cerebral
(sono profundo) tem, como conseqiiéncia, a suspensao
da atetose e da hiperkinesia em geral. Os movimen-
tos intencionais exercem influéncia na hiperkinesia
atetosica, o que confirma a intervencao do pyramidium
na génese das perturbagbes motoras extra-piramidais
( Wartenberg ).

Nés devemos, pois, atribuir a piramide, diz o
ilustre neurologista de Freiburg, um papel essencial no
aparecimento da atetose. A perturbacdo motora co-
reo-atetésica é, portanto, o resuliado duma colabo-
ragao imperfeita, diaschisica. do sistema piramidal e
extra-piramidal.

Por um mecanismo idéntico se produz o sinal de
Babinski que afinal ndo é mais do que uma regressao
funcional aquelas éfapes de evolugdo filogénica em que
o extrapyramidinm era predominante.




# Dorsiflexion, dizem Rabiner e Keschner, of the
big toe represents a reversion to normal posture of the
foot in all primates, excepting man ».

Na atetose ! 0 corpo e os membros procuram tomar
uma posicdo que corresponda o melhor possivel as
exigéncias do sfriatum lesado e ao maior equilibrio
possivel do sistema extra-piramidal perturbado. Rea-
liza-se assim uma «posicdo optimal» que correspbnde
a um minimo de movimentos atetdsicos ( Wartenberg).
Para a conseguir o doente toma as mais singulares
posicoes que afinal ndo sdo, como veremos, mais do
que atitudes primitivas que encontram as suas simi-
lares em graus mais baixos da série filética nas quais
a via do motorium primiiive domina os fenémenos
da motricidade.

Tudo o que seja capaz de alterar dquela posicdo
de equilibrio, desencadeia a tempestade motora, porque
entdo mais vivas e variadas solicitacées sdo feitas ao
extrapyramidium lesado.

P6ésto que ndo possamos dar uma explicacio
cabal dos elementos constituintes do sindroma motor
extra-piramidal podemos, em face das nbgées eXpos-
tas, dizer com Wartenberg que, fisiopatologicamente,
o factor essencial do quadro modrbido esta na dis-
sinergia dos centros cerebrais, dos elementos cons-
tituintes dum dado componente extra-piramidal, dos
diversos componentes do extrapyramidium e, final-
mente, na colaboragdo defeituosa déste com o pvra-
midium.

Desta forma, compreendemos que as perturbacoes
motoras extra-piramidais, embora aparecam nitidamente
sobretudo quando ha uma lesdo do striatum, possam

! Na atetose, segundo Jacob, ha um funcionamento, pelo me-
nos parcial do sériatum.
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ser condicionadas também por uma lesdao de qualguer
ponto do vasto percurso do extrapyramidium.

Nesta hipotese, ndo sé explicamos a varidvel loca-
lizagdo lesional do mesmo tipo de movimentos invo-
luntarios ', mas ao mesmo tempo fornecemos uma certa
coesdo as teorias propostas pelos diversos autores para
exp*iicagéo do mecanismo das diferentes modalidades da
hiperkinesia e esclarecermos ainda o papel desempe-
nhado pelo pyramidium em tal mecanismo.

A medida que tentamos executar o plano projectado
déste trabalho demos conta da complexidade da tarefa
que nos tinhamos proposto realizar.

A nocao do exirapyramidium levanta problemas
tdo diferentes e tdo numerosos que é dificil, sendo im-
possivel, traté-los conjuntamente com minucia. K ne-
cessario limitar o assunto e reservar para publicacdes
ulteriores as questdes que ndo podem ser versadas
agora.

Antes de abandonarmos, porém, éste capitulo que-
remos lembrar que, se ainda hoje ha quem pense que o
extrapyramidinm é um o6rgao de exclusivas funcdes
motoras, a maioria dos autores, colocando estas num
lugar preeminente e, reconhecendo que é a sua alte-
racdo que imprime o traco mais saliente a expresséo sin-
tomatoldgica resultante da lesdo déste sistema, combate
ésse exclusivismo funcional. A observagio clinica das
afeccdes do sistema extra-piramidal, evidenciou, de facto,
que éle possui importantes funcoes cenestésicas, vaso-

1 Atetose por lesdo do thalamus ( Hestz e Muratow ); do nucleo
lenticular (Freund, Anton, C. Vogt, Berger, Landouzy, Monakow,
Rothmann, Barré, Fischer, Birkenstaedt, Schilder, Lhermitte, Steck);
do cerebellum (Schilder, Pineles, Sander); do wnwuclens ruber
{ Economo-Karplus, Monakow, Halbau-Infeld, Fischer, Marie e
Guillain); do brachium conjunctivum ( Bonhoeffer, Haenel, ete.).




motoras, secretoras e trédficas *. A sua importdncia ou
a importancia dos seus centros principais no dominio
da patologia visceral ressalta claramente dos trabalhos
de Lewy, o notavel investigador das funcdes do cérebro
intermédio. Quem conhecer a teoria das cadeias vitais
(Vitalreihenketten) do ilustre neurologista de Berlim,
baseada em profundas investigacOes fisio e anatomo-pa-
toldgicas e os problemas com elas relacionados nao du-
vida desta afirmacdo. Essa teoria, que hoje comeca a
agitar o pensamento dos patologistas ¢ destinada tam-
bém a esclarecer alguns dos mais obscuros problemas
da neuro-psiquiatria como deixa perceber o ilustre psi-
quiatra de Heidelberg Prof. Karl Wilmanns *.

1 Striimpell fala de centros de regulariacdo térmica e de cen-
tros de regularizacdo da expulsdo da urina no dominio do estriado, e
Brusch, citado por Hall, mostrou no congresso da patologia interna
de Wiesbaden, realizado em 1921, que a glicosuria podia ser provo-
cada nao so pela classica picada de Claude Bernard " mas também
pela lesio experimental do globo palido, o que esta de acordo com
os estudos anatomo-patologicos de Roehl, Lewy e Dresel que, tendo
encontrado processos degenerativos electivos neste ultimo segmento
estriar em diabéticos mortos no coma, admitiram a existéncia dum
centra glico-regulador palidal. Ja Senator tinha observado que a
picada do corpo estriado em coelhos ( picada de Sachs e Aronsonhn)
determinava o aparecimento da hiperglicemia.

Ultimamente Nigolesco e Raileanu puzeram em divida a existén-
cia déste centro. Pélo contrario, em conformidade com os trabalhos
de Camus, de Gournay, Grand e outros, conferem uma grande impor-
tancia aos nucleos do infuudibulum e a hipofise no metabolismo nor-
mal da agua, dos sais, dos hidrafos de carbono (sobretudo nicleo
periventricular), das proteinas. A feoria das cadeias vitais harmoniza
estas opinides.

* Karl Wilmanns, Op. citf.

* Clavde Bernard. diz . =Sous linfluence de la pigire du plancher du guatritme
ventricule, toutes les sécrétions (y compris la bile, Vulpian) sont modifiées et coulent
abondamment ; l'urine peut contenir du sucre et de l'albumine ».
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Os notaveis investigadores do Instituto Neuro-bio-
l6gico de Berlim, Cecilia e Oskar Vogt tentaram fazer,
desde 1910, uma classificacio das doencas do sistema
estriado t.

Publicada primeiro no seu trabalho: Zur Lehre
de Erkrankungen des stridren Systems * e dois anos
depois na Erkrankungen der Grosshirnrinde, etc., *
foi apresentada no primeiro congresso russo de psi-
quiatria, neurologia e psicologia { Moscou, 1923).

O material anatomo-clinico de Vogt compoe-se * de

1 Oppenheim und Vogt, Wesen und Lokalisation der Kongeni-
talen und infantilen Pseudobulbirparalyse. Journ. f. Psychol. u
Neurol. Ebenda 18, 5. 293.

— Quelques considérations générales a propos du syndrime du
corps siri¢. Journ. f. Psychol. u. Neurol. Ebenda 18. Ergidnzungsh. 4,
5. 479

2 Journal fiir Psvchologie und Neurologie. Ebenda, 25, Ergin-
zungs 3. S. 627, 1920,

3 (.e O. Vogt, Erkrankungen der Grosshirnrinde im Lichie
der Topistik, Pathokiise und Pathoarchitektonik. Journ. f. Psychol.
und Neurol. Ebenda, 28, 1g22.

4 Neste trabalho seguimos a classificacdo feita pelos autores
em 1920.
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33 casos que podem ser repartidos em 8 categorias, res-
pectivamente :

1. Fille von Etat marbreé.

. Fille von stationirem Etat floreux als Tei-
lerscheinung des Bielschowskychen Typus
von Zerebraler Hemiatrophia.

.» Tille von progressivem Etat fibreux.

Fille von Etat dysmyelinique.

." TFille von Totalnekrose des Striatum.

Falle von Neuroglia-Proliferationsherdem im
Striatum bei gleichzeitigen prisenilen Ve-
réinderungen des striiren System.

. Fiélle von Etat dezintezration.

Télle von groben Herderkrankungen.
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Estas 8 categorias, por sua vez, podem subdividir-se
em dois grupos principais:

1.”— Em estados mérbidos congénitos ou sobrevin-
dos na primeira infincia;

2.”— Em estados mérbidos adquiridos mais tarde.

Os estados do primeiro grupo teem ou uma origem
heredo-constitucional ou uma origem intra-uterina (trau-
mdtica ou téxico-infecciosa).

Apresentamos ab inicio esta classificacdo que tem,
além doutras, a vantagem de servir de guia ao nosso
raciocinio. No entanto, apesar do método seguido pelos
autores ser 0 mais altamente scientifico, ndo pode ainda
hoje estabelecer-se sébre sélidas bases um rigoroso qua-
dro das afecgbes do extrapyramidium. Uma classifica-
¢do anatomica tem de ser for¢cosamente esquemaitica,
visto que as lesdes se ndo manteem estritamente locali-
zadas a um dado territdrio; invadem os territorios vizi-
nhos, originando uma gama de formas de passagem e
por isso 0s mais variados complexos sintomaticos.

A complexidade da estrutura, a obscura hodologia
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e a incerteza de muitas das funcdes do corpus striatum
e dos outros centros do extrapyramidium ndo permitem,
por outro lado, formular sinopses sintomaticas nitidas
e bem diferenciadas.

A analogia, a afinidade sintomatoldgica entre as
diversas afeccdes aqui consideradas e tal que, por
vezes, se passa insensivelmente dumas para as ouiras.
Por isso Negro ! do Instituto Neuropatologico da Uni-
versidade de Torino, escreve: «Una classificazione,
adunque, sia anatomo-patologica che clinica delle varie
manifcstazioni patologiche del Corpo Striato oggi &
prematuras. Exprime déste modo uma opinido ja ante-
riormente emitida por Bostroem 2, o sabio neurologista
de Lipsia.

Podiamos seguir outra norma e tomar como base
desta descricdo andlogamente ao que fixaram R. Hunt,
Lhermitte, Camus, Souques, Negro, Fumarola, etc. o
esquema seguinte: sindroma do pallidum, sindroma
do striatum e sindroma estrio-palidal, segundo a sede
da lesao.

Intimamente conexo com o primeiro estaria o mor-
bus Parkinsonii; no segundo, podiamos colocar a cho-
rea vitlgaris Sydenhamii, a chorea cronica, a choréa
cronica Huntingtonii, o status marmoratus (sindroma
de C. Vogt), etc.; no terceiro, a degeneratio hepato-
lenticularis Hallii.

Vogt reiiniu todos éstes quadros madrbidos morbus
Wilsonii, chorea, paralysis agitans, pseudosklerose,
athetosis e a rigidez palidal (pallidire Starre) sob a
designacdo comum de Striatumsyndrom.

«Stauffenberg — como diz Lewy—hat in dhnlichem
Sinne den entschieden richtigeren Namen der Erlkran-

1 0Op. cit.
1 Op.cil.
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kungen des extrapvramidalen motorischen Apparates
gebraucht» .

As investiga¢des anatomo-patolégicas dos ultimos
tempos tornam, de facto, responsavel déstes sindromas
e outros afins o sistema motor extra-piramidal que na
frase do ilustre neurologista de Berlim & «ein iHusserst
kompliziert gebautes Systemz» 3.

Para darmos uma idea desta complexidade tornamos
um pouco mais longa a sintese anatomo-f{isiopatoldgica
do extrapyramidium oOrgao de multiplas funcoes cuja
lesao se traduz pela distonia, pela dismiostasia e pela
discinesia.

E’ a patologia déste complicado sistema que vamos
iniciar agora.

Alguns dos mais interessantes casos clinicos aqui
referidos devemo-los ao ilustre Prof. Doutor Elysio de
Moura, cujo auxilio nos foi sobremaneira valioso para
a documentacdo déste trabalho.

t F. H. Lewy, Op. cif.

Stiuffenberg empregou num sentido analogo o nome prova-
velmente mais rigoroso de doencas do aparelho motor extra-pira-
midal. A designacdo dr perturbacdes motoras extra-piramidais é a
mais correcta. Strumpell empregou num sentido idéntico a expressao
de Amyostaticher Sympiamenkamplex que ndo érigorosa porque, de
facto, nio ha quadro morbido amiostatico mas sim dismiostatico.
Nao deve também falar-se de complexo sintomatico estriar (séridren
Sympltomenkamplex) porque a fenomenologia resulta, na verdade,
duma desintegracdo (liberacdo) estriar. Sterz designa as perturba-
¢hes motoras extra-piramidais sob o nome de sindroma distonico
{dystonichen Syndrom ) nome pouco feliz, porque, concomitantemente
com as 2lteracbes do fonus, existem perturbacdes na execucdo dos
movimentos automaticos associados ( Wartenberg, Binswanger).

* um sistema de constru¢do extremamente complicado.




Aos estados morbidos congénitos pertencem em
primeiro lugar todos os casos da 1.* categoria de Vogt

que anatomo-patologi-
camente sdo designa-
dos sob o nome de
status marmoratus
( Fdlle von Etate mar-
bré ) e clinicamente sob
o nome de rigide; sim-
ples regressiva ou de
Little.

Na classificacao das
doencas do sistema es-
triado C. e O. Vogt
seguiram uma orienta-
¢do idéntica aquela que
seguem o0s botdnicos e
os zodlogos. Iniciaram
essa classificacdo pela
identidade dos feno-
tipos, procurando a
identidade fenotipica
sobretudo na identida-
de patoarquitectural.

Pelo exame histopa-
tolégico dum certo na-
mero de casos delestado

Fia, 32

Laurinda 5. A. Sindroma de Cecilia Vogt

marmdoreo, por exemplo, chegaram a distinguir diver-
sas formas déste o que lhes permitiu esclarecer a sua

histogénese.

Pelo estudo da hereditariedade das familias em que




o estado marmdreo tinha sido encontrado, tentaram
determinar duma maneira mais exacta a génese das
diferentes formas désse esfado, aproveitando para isso
as observacgdes clinicas em que os primeiros meses da
vida tinham sido rigorosamente observados e procu-
rando a existéncia e 0o nimero dos casos intermediarios
entre o status marmoralus e o estado normal (C. Vogt).

«Assim no6s queriamos, diz C. Vogt, chegar duma
divisdo fenotipica a uma divisdo genotipicax.

Estas palavras sintetizam a norma seguida pelos
ilustres neurobiologistas de Berlim que tanto teem con-
tribuido para o esclarecimento da fisio-morfologia ce-
rebral.

O sindroma estabelecido por C. Vogt e Oppenheim,
por isso chamado sindroma de Cecilia Vogt ou sindroma
Vogt-Oppenheim ¢, segundo a propria opinido dos auto-
res, idéntico em parte ao sindroma de Little (ndo do
tipo classico de Brissaud) e em parte ao antigo conceito
da athetosis duplex seuw morbus Hammondii (movi-
mentos atetdsicos, rigidez muscular, debilidade mental ).

A palavra atetose, de facto. foi introduzida na noso-
grafia em 1879 por Hammond ! que lhe deu éste signi-
ficado: «impossibilidade na qual se encontra o doente
de manter os dedos das mios e dos pés, na posicdo em
que sao colocados .

Os primeiros observadores déste estado mdrbido,
incluindo o médico americano referido, confundiram
nio sé a hemi-atetose com a atetose generalizada, mas
ainda o sindroma de Cecilia Vogt ou atetose pura de
Klippel e Lhermitte com a afefose dupla com diplegia
espastica, verdadeiro sindroma piramido-estriado das
escleroses cerebrais infantis.

t Hammond, Traité des maladies du systéme nerveux. Trad.
Franc., 187q.




Em 1888, Massalongo ! apresentou ja um interessante
quadro de diagnose diferencial entre a hemi-atetose ou
atetose unilateral que nao seria uma afeccao indepen-
dente, primitiva, mas
«secondaria di note le-
sioni cerebrali (meta
posteriore della capsula
interna, corona rag-
giante», etc.) e a ate-
tose dupla ou bilateral
que ¢ uma afeccao
«primitiva, congenita
o rimonta ai primni anni
della vitaz.

Foram as investiga-
coes de Massalongo,
Anton, Berger, Vogte
Oppenheim. Fischer e
Rothmann, Haenel,
Schilder, Bielschows-
ky, Hertz e Muratow,
efc. que prepararam o
terreno onde dcviam
assentar as teorias hoje
dominantes sébre a lo-
calizacao lesional do
sindroma aqui cunsi- Fie, 13
derado . Sindroma de Cecilia Vogt

Abandonemos éste
assunto e vejamos qual a sintomatologia procedente do
état marbré do striatum.

1 Massalongo, Dell” atetosi doppia. Casuistica E. Riflessionid.
Massalongo, Dell’ hem:atetosi post-emiplegica. Vallardi, ed., 1884,
1 Exceptuanfo Massalongo, que em 2 dos seus 4 casos de ate-
tose dupla encontrou a autipsia apenas lesdes da dura-mater e das
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Cecilia Vogt responde: «uma rigidez regressiva
sem verdadeira paralisia, com mais ou menos fendme-
nos hipercinéticos, sobretudo spasmus mobilis e movi-
mentos atetdsicos .

Algumas observacoes concretizam melhor o quadro
fenomenologico.

Obs. — L. S. A. Rapariga de 16 anos. Doente da clinica particu-
lar do Prol. Elyvsio de Moura. E' natural de Vendas de Ceira, conce-
Iho de Coimbra; pertence a uma familia portuguesa, domieciliada no
logar referido. Nada de importante na ascendénecia; nfio houve casa-
mentos entre parentes. O pai e mii sdo saliddveis. A midi engravi-
dou duas vezes.

Uma irmd, extraida a forceps, tem actualmente 11 anos. E safl-
dével. Os sintomas actuais existem desde o nascimento, segundo
explicitas iuformacoes da mii. Parto dificil. Apresentacio pelviea.

No dia seguinte surgem convulsdes do tipo epiléptico localiza-
das do lado direito. Duraram 8 dias. Vinham por acessos um ou
mais no mesmo dia. Babava-se muito em pequenina e 84 hi pouco
tempo deixou de o fazer. Comegou a caminhar sdmente i idade
dos 3 anos.

Status praesens, Rigidez do tipo extra-piramidal, sobretudo nos
membros inferiores; ndo é muito acentuada. Movimentos atetdsicos
da face e das extremidades como nitidamente reproduzem as gra-
vuras (figs. 32 e 33). ¥ :

Spasmus mobilis ( Oulmont) sew rigor mobilis { Bostroem ).

Os espasmos dido por vezes i cabeca uma inclinacfio andloga &
do forlicollis. HA movimentos de elevagio e de abaixamento das
espaduas. Algumas vezes blefarospasmo.

Reflexos tendinosos, vivos. Reflexos abdominais, normais. Ba-
binski, ansente. H4 um nitido pseudo-Babinski ( Vogt e Bregmann ).
Sensibilidade normal. HA disartria e leve disfagia. Auséncia de
sinais oculares. Pupilas regulares e iguais, reagindo bem & luz e a
acomodacdo. Riso espasmddico. Inteligéneia intacta.

Fundus oculi — normal.

Ligquor — normal.

circunvolucgdes, os autores mencionados encontraram sempre lesfes
nos corpos opto-estriadus. A maioria no ndcleo lenticular, Hertz e
Muratow no talamo optico.
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Andlise da urina — vestigios de albumina.
Auscultacio edrdio-pulmonar-normal.
Ausénecia de qualguer sinal de outro érgéio ou aparelho.

O caso mais extraordinario de sindroma de Cecilia
Vogt por mim observado é o caso da Clinica do Prof.
Elysio de Moura que passo a relatar:

Obs. — M. R. Homem de 39 anos, solteiro, natural de Vila Verde,
freguesia da Lamarosa, concelho de Coimbra, residente no logar da
Pena ( Cantanhede ).

Nada de notivel na ascendéneia. Um irm#o e uma irma sofrem
da mesma doenca. O irmio tem actualmente 36 anos e reside no
Brasil. Teve uma agitacdo motriz parecida com a do doente e que,
no dizer déste, lhe atingia o pescoco, a espinha, as mios e 0s pés.
Esses movimentos apareceram-lhe aos 7 apos. Atenuaram-se com a
idade, fieando sempre qualquer coisa mas que nio o incomoda, po-
dendo entregar-se ao exereicio da sua profissio longe da Patria,

A irmé, M. P, tem 28 anos de idade. E’ casada. Tem 2 filhos
saliddveis. Devia ter também 7 anos quando notou que o pé direito
lhe fugia para o lado de fora. Qudsi na mesma ocasiio observou
gque 0 mesmo acontecia ao pé esquerdo e gue tanto os dedos de
um como doutro pé faziam movimentos involuntirios. Actualmente
apresenta movimentos atetGsicos dos dedos dos pés. A mio esguer.
da, de vez em quando, torna-se dura, em extensio e com desvio do
lado ulnar. A mio direita torna-se também rija, dura quando vai
para escrever e essa dureza impede os movlmentos da escrita ( mo-
gigrafia, grafospasmo (?)). H4 raros movimentos atetdsicos dos
dedos das mfos. A marcha é um pouco dificil, levemente oscilante,
em virtude dos movimentos involuntirios dos dedos dos pés. Enfim,
nesta doente, o sindroma é tio fugaz que passa quési despercebido.
Tendo nds ido védrias vezes a sua casa, na Pena, no intuito de exa-
minar o irmfo nunca demos conta que a M. P. tivesse o mesmo
mal. Foi em Coimbra, hi pouco tempo, casualmente que descobri-
mos a doenca que ela propria ocuttava. Nio fizemos um exame
neuroligico minucioso, porque ndo consentiu. Conseguimos, no
entanto, uma fotografia que reproduzimos ' fig. 34).

Apds estas notas gue fazem ressaltar o cardeter familial
da doenca de M. R, sem didvida, o caso mais interessante que
nos foi dado observar, vamos continuar a sua histéria clinica:
<Nasei, conta o doente, em 1858 e pegou-me esta terrivel doenga em




1895. Ha 34 anos que sofro déste terrivel mal. Comegou pelo pes-
ecogo. Nio podia estar quieto. Depois aquela agitaciio passou a todo

o corpons. Slalus praesens.

A musculatura em torno da bdea, a

musculatura da face em geral, encontra-se em constante movimento

FiG. 34

Sindroma de Ceeilia Vogt

atetdsico. HA profundos e cons-
tantemente mutiveis esgares fa-
ciais. Os labios ora se reviram
ligeiramente para fora ora se pro-
jectam levemente para a frente
ora se retriem, elevando os can-
tos da hdca que simultineamente
se dirigem para tris. Nas extre-
midades observam-se movimen-
tos atetdsicos que dio, por vezes,
ao dedo polegar dos pés a posi-
cdo do pseudo — Babinski. Ri-
gidez do tipo extra-piramidal,
varidvel de intensidade, segundo
o momento considerado e mais
pronunciada 4 esquerda, sobre-
tudo no membro inferior esquer-
do. Spasmus wmobilis. Niclalio
fraequens. As excitacies senso-
riais bruscas e inesperadas pro-
duzem um exagero dos espasmos
e da agitacio motriz; dum modo
idéntico actuam asirritacdes dér-
micas, as intencies e as emocoes
{ Lewandowsky ). Efeito andlogo
& produzido pelas excitagdos de
origem visceral (interoceptivas )
como, por exemplo, a repleccio
da bexiga, os movimentos peris-
talticos, ete.

0O espasmo do masseter, por
vezes, 6 tal que o doente fica dias
seguidos com os dentes cerra-

dos, =endo entdo a alimentagio completaments impossivel.

Nalguns dias est4d mais calmo, a agitacio, espasmo-atetisica é
menor, hi uma espéeie de bonanca apds a tempestade motriz ( Bewe-
gunssturm), que, quando atinge o seu mais alto gran da ao doente
as mais bizarras atitudes, tdo bizarras e polimorfas que fogem a
toda a descrigiio. Por isso, o cinematografamos (figs. 35 e 38).
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Sindroma de Cecilin Vogt
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Os espasmos ora lhe inclinam o pescogo numa atitude aniloga
i do forticollis, ora lhe dobram o troneo, produzindo imagens seme-
lhantes & distonia de torsdo (Mendel), ora imprimem & baecia variadas
rotacdes (lortipelvis ), ora lhe puxam por um braco, ora lhe esticam
uma perna. FEste extraordinirio jogo atetésico niio cessa um ins-
tante durante o dia. E’ euriosa a forma como o doente exprime esta
idea: <0 meu sofrimento, diz, ¢ semelhante ao mar». Nos dias
em que 08 movimentos sdo mais fortes chega  noite profundamente
fatigado. No meio desta desordem amiolazica atelosica, n0s momen-
tos em que & mais intensa (doente emocionado) hd emissdo dum
som especial dificil de definir que temos também encontrado nou-
tros doentes déste mesmo tipo mdrbido.

Entre os movimentos execuntados pelo doente hi uns que feri-
ram especialmente a nossa atenciio e que desejamos salientar, pois
supomos ndo terem sido ainda descritos, O doente lanca esponti-
neamente com uma insélita freqiiéncia os membros superiores em
todos os sentidos, prineipalmenie para tris da cabega como nitida-
mente reproduzem as imagens dos nossos films. Preguntando-lhe
nds o motivo porque faz tais movimentos ndo sabe porqué. Deve-
mos aproximar esta atitude motora doutras desecritas por diversos
autores ( Foerster, Gierlich, Wartenberg, Thomalla, ete. ). (Jueremos
referir-nos a certos movimentos ou atitudes atetdsicas e preensio
( athetotize Greifbewegungen, Klammerslellung ) observadas pelos auto-
res referidos em doentes com athelosis duplex.

Em posi¢io resupina, M. R. diz executar, sem saber porqué,
atitudes preensoras comas miios e com 0s pés.

No momento em que o einematografamos, tendo lancado
junto déle uma tiboa como se vé nas figuras 35 e 37, reproduzin
mais ou menos nitidamente a Klommersiellung, fazendo a preensio
da taboz com os dedos dos pés e das mios, andlogamente ao que
faz A barra da cama, estando deitado. Nalguns momentes tem
nitidas atitudes de acocoramento ( Hockerstellungen ). Estas atitudes
observaram-se também na nossa doente M. L. a que nos referiremos
daqui a pouco.

A marcha quando é possivel é das mais bizarras. A fotografia
do doente di uma idea ( fig. 37).

Para dormir & necessério que nio haja o menor ruido em torno
de si. O mais leve ciciar desencadeia a tempestade motora. No
entanto, desde gue adormece a agitagio dissipa-se completamente.
Observado neste momento parece um individuo absolutamente
normal.

Tem grande dificuldade em falar (disartria, por vezes quasi
anartria) sobretudo quando estd emocionado; se neste momento faz




Fra. 36
Sindroma de Cecilia Vogt




264

esforco para realizar tal acto, toda a musculatura facial se agita
numa frenética convulsiio atetdsica, conseguindo entdo apenas emi-
tir sons guturais e explosivos dificeis de compreender. Foi-nos im-
possivel conseguir neste doente um exame laringofonético. Os mo-
vimentos involuntirios da lingua assim como os espasmos faringeos
tornam a mastiga¢io e a degluticdo lentas, por vezes dificeis ou
mesmo impossiveis. O bolo
alimentar é dificilmente con-
" duzido para oistmo da fauce,
porgque tende a ser impelido
constantemente para a fren-
te; acontece também algu-
mas vezes que, bruscamente,
0s movimentos involunti-
rios da lingua o projectam,
por assim dizer, para tras.

A hipertonia nos mem-

bros inferiores é mais acen-
tuada nas extremidades dis-
tais, sede de intensos movi-
mentos atetdsicos.

Auséneia de sinais da

via piramidal ; miokinese in-
tacta; auséneia de perturba-
¢hes sensitivas. A musecula-
tura ¢ bem desenvolvida.
Nio bhd atrofias nem hiper-
trofias. Nio existem os fend-
Fig. 37 menos de ordem mioténica
Sindroma de Cecilia Vogt assinalados por Mills e Kai-
ser. Auséncia das reac¢des

miotdnica e dismioténica de Siiderberg.

Liguor — normal

Orgiios dos sentidos normais.

Fundus eculi-normal. Pupilas iguais reagindo bem & luz e &
acomodacio. Nenhum sinal de perturbaciio endocrinica., Auséncia
de Chwostek.

Psiqué — perfeitamente intacta. Inteligénecia acima do nivel
da sua condiciio.

Orgiios internos normais. Anélise de urina normal.

Tentamos radiografar o doente no intuito de verificar se os
movimentos do diafragma se realizam em perfeitas condigoes fisio-
logicas. Nestes doentes tais movimentos sio fregiientemente para-
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Sindroma de Cecilia Vogt. Atitude de preensdo ( Klammerstellung )
e atilnde de acocoramento ( Hockersfellungen
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doxais em relagio aos movimentos respiratorios. Ndo consegni-
mos fazer tal verificacio.

Obs.— M. I. Rapariga de8anos Doente da clfnica particular do
Prof. Elvsio de Moura. Reside em Lis-
boa. Pais safiddveis. Ndo ha ninguém
na familia com doengas nervosas. Foi
aos 4 meses que os pais deram conta
que a M. L. ndo se endireitava. Aos 9
meses notaram movimentos involunté-
rios nos dedos dos pés e nos dedos das
mios e que a doente fazia esgares Por
nds observada aos 8 anos de idade, apre-
senta um tipico sindroma de Cecilia Vogt
{fig. 34) que certamente existe desde o
nascimento sendo muito caracteristicos
os movimentos atetdsicos da muscula-
tura peri-bucal com eversio dos libios
( Vorstiilpung der Lippen). A atitude de
preensio das mdos e dos pés, e as ati-
tudes de acocoramento eram também
muito ecaracteristicas nesta doente. No
Stndroma de Cecilia Vogt " 4yu0 da tempestade motora (sob influén-
cia de emocdes) emite um som difieil
de definir. Ausénecia de Babinski; sensibilidade normal; inteligén-
cia intacta. :

FiG. 30

No Asilo da Mendicidade de Lisboa observamos
ainda os doentes que reproduzem as gravuras (40 € 41 ).

Analisemos agora algumas das principais particula-
ridades sintomatologicas dos nossos doentes. Termina-
remos esta primeira parte pela critica do sfafus mar-
moratus.

Nido vamos, porém, ser longos, visto ndo comportar
essa orientacdo a nossa sintese.

Em todos os doentes por mim observadcs a inteli-
géncia estava intacta, demonstrando como nos casos de
Clay-Shaw, de Richardiere, de Andersen, de Blocq e
Blin, de Krafft-Ebing, de Strozewski e de Wartenberg,
que a atetose dupla ndo se acompanha sempre de per-
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turbacdes da inteligéncia como se supunha outrora. cer-
tamente sob a influéncia de observacoes tais como as
de Oulmont, de Brousse, de Kurella, etc.

Niao vai muito longe o tempo em que Dejerine !,
escrevia: «Dans 'athetose double, surtout dans sa forme
congénitale, I'intelligence est tres dlmmuce souvent le
malade est imbécile, le plus sou-
vent lintelligence est rudimen-
taire ».

Michailowsky %, em 1802, di-
zia: «num quarto dos casos a inte-
ligéncia mantém-se ». Depois desta
época a clinica revelou-nos um
numero cada vez maior de obser-
vacdes em que as faculdades psi-
quicas se tinham desenvolvido
normalmente.

Pierre Marie e Raymond che-
garam a asseverar que esta & a
mesma regra: a alteracao psiquica
seria a excepco.

Um dos mais importantes ele-

Athetosis duplex. (| Sindroma
de Cecilia Vogt). Notar a po-
mentos apr‘cscntadoa por R'{l}'l‘ﬂ{]ﬂd si o dos libios

para a diagnose diterencial. entre
athetosis duplex e a coreia cronica seria a alteracao da

inteliséncia.

Segundo a concepg¢do actual, resultante das investi-
agoes de Bielschowsky, éste modo de ver é verdadeiro
hYmente para a dansa de St. Guy Huntingtonii,

No nosso caso da L. S. A. houve também no inicio
convulsdes cemo no caso da Maria-Luiza de Oulmont,

o
D
s

v Dejerine, . Sémiologie des affections du systéme nervenx. Pa-
ris, 1914,
* Michailowski, Noup, Iconograph. de la Salpétriére. 180z,




no de Joana de Richardiére e ainda nos casos de An-
dersen, de Bourneville e Pilliet, de Kurella, de Deje-
rine e Sollier, etc.

Nos nossos doentes nio observamos nunca movi-
mentos associados gue Lewandowsky considera tao
caracteristicos que chega a designar a atetose dupla:
die Kranhheii der Mitbewegungen.

Sem querer percorrer todo o quadro clinico dos

FiG. 41

Sindroma de Cecilia Vogd. Movimentos atetdsicos da fice e das extremidades.
Riso espasmddico

nossos doentes vamos agora chamar a atencdo para
algumas das particularidades da hipercinesia no sin-
droma de Cecilia Vogt. .

Jacob, Foerster, Gierlich e Wartenberg falam a
propdsito de alguns dos seus doentes em atitudes de
acocoramento (Hockerstellungen), em movimentos
«die mit dem Kletterakt und dem Klettersprung der
Affen gewisse Ahnlichkeit haben» ! os quais sdo muito
evidentes no morbus Hammondii.

1 que teem uma certa analogia com o acto de trepar e o salto
trepador dos macacos.




Como interpretar estas atitudes, designadas pite-
coides de Homburger?

Wartenberg !, seguindo o conceito de Jackson, ex-
posto mais tarde por Monakow e Minkowski, e segundo
o qual diversas perturbacdes do nevraXe ndo sdo mais
do que a expressdo de regressdes funcionais a estados
primitivos do desenvolvimento filo e ontogénico, es-
creve: «Man kann diese Stellungen als durch Fortfall
der striiren Hemmung und durch Enthemmung sub-
stridrer Zentren wieder erscheinende, phylogenetisch
alteingewurzelte, substridr deponierte Bewegungs-und
Haltungskomplexe und Synergien, als Reste alter Schut-
zeinrichtungen auffassenx .

De facto, os doentes Fritz e Elsa do neuroclogista
germinico sdo altamente curiosos sob éste prisma.

Em dectbito dorsal, o primeiro tomava uma atitude
que lembrava muito a atitude de trepar (Kletierstel-
lung) e tinha uma grande semelhanca com alguns qua-
dros (53, 117, 110) de Foerster. Este doente ndo podia
manter, por pouco tempo que fésse, nenhuma posicdo
(Stellung) da musculatura facial como por ex.: assobiar,
soprar, mostrar os dentes, alargar a béca. «Dagegen
gelingt ihm die Vorstilpung der Lippen sehr guta 3.

Esta atitude pode manté-la darante algum tempo.

A eversiao dos labios é um movimento atetosico
caracteristico da musculatura peri-bucal. Era muito evi-
dente também no caso de Sterlin e nas observacoes de
Ottfried Foerster,

L Op. cit.

2 Podemos interpretar estas atitudes como o reaparccimento
pelo desaparecimento da inibicdo estriar e liberagdo dos centros sub-
estriares, de complexos motores e de atitude, de sinergias, de radi-
cacdo filogenética, depositados subestriarmente; enfim como restos
dum antigo mecanismo de protecgao.

* Todavia, pode muito bem fazer a eversdo dos labios.

[




Observamo-la nos nossos doentes M. R., M. I,
Escangalhado ! (fig. 40) e A. S. *.

As atitudes e os movimentos pitecoides eram muito
nitidos no caso de Elsa de Wartenberg. Esta doente
apresentava uma tipica eversio dos labios, movimento
gue se encontra freqiiente-
mente nas criancas e nos
macacos.

Darwin na sua obra, ja
citada, (1874) explica: «Les
orangs et chimpanzés jeunes
avancent les lévres quelque-
fois d'une maniére étonnan-
te, dans diverses circonstan-
ces. Ils en agissent ainsi,

Fia, 42 non-seulement lorsqu'ils

Chimpanzé de mau humor (segundo Woos, SONT 1égérement Airrités,

reproduzido por Darwin ) maussades ou désappointés,

mais aussi quand ils sont

effrayés par un objet quelcongue... et aussi lorsqu'ils
sont joyeux». (Vej. fig. 42).

Em criancas parafrénicas temos encontrado com
muita freqiéncia éstes movimentos da musculatura
peri-bucal.

Quando ria a doente Elsa do neurologista de Frei-
burg fazia ouvir um curioso som animalesco ( bestial ) em
altas cadéncias e de longa duracio.

! Este era o nome pelo qual era conhecido o doente da fig. 40
no Asilo da Mendicidade de Lisboa.

? Este doente, de 12 anos, era natural da Amieira, concelho de
Nisa, distritzo de Portalegre. Entrou para a eafermaria de Clinica
Neurologica N. H. com o quadro da forma grave da coreta vulgar.
Sub fimem vitae apresentou movimentos da musculatura peri-bucal
com eversio dos labios, atitude de succio (Saugstellung). Fizemos
a autépsia. O exame histopatolégico do cérebro serd ulteriormente
publicado,
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Era muito caracteristica nesta doente, em certos
momentos, a atitude do membro inferior direito. De
pé, apoiada sdbre o mem-
bro inferior esquerdo e
amparada, posicdo gue
nao pode ser mantida se-
ndo por um curto lapso de
tempo, 0 membro inferior
direito tomava (fig. 43)
uma pronunciada atitude
de trepar (eine ausgespro-
chene Kletterstellung) 1.

Deitada no seu leito
fazia de vez em quando
estranhos movimentos de
preensdo: «klammert sich
mit aller Gewalt an der
Bettdecke, am Bettuch, als
ob sie sich daran festhal-
ten und heben wollte, kra-
tzt an der Wand. Schla-
fend liegt sie oft beide
Hinde in die Bettdecke
eingekrallts .

Se 0 médico tocava a

= Atitude de trepar [ Klettersiellung )
sua mdao com o martelo do membro inferior direito por Athe-
dos reflexos, ela agarrava A dupen ¢ Wirenerg §
0 cabo e fixava-o (sinal
de Janichewski?). Muitas vezes foi encontrada no seu

Fig. 43

! O membro inferior direito flete-se na articulagio do quadril,

e 0 pé esti em extrema aducdo, plantarmente fletido e supinado, O
musculo fiabilis anticus ¢ o mais tenso.

? agarra-se com todas as suas forcas i coberta, ao lencol como
para se segurar ou se levantar, agadanha a parede, (Juando esta a

dormir, tem muitas vezes as duas mios agarradas a coberta.




leito numa atitude que lembrava a atitude de preensio
e a atitude de trepar dos macacos (Greif-und Kletters-
tellung der Affen).

Como mostram as figuras 44 e 45 ela agarrava-se
com toda a forca a barra do leito com os pés e as maos.

Fic. 44

FiG.' 45

Athetosis duplex. Posigio expontinea. Atitude de preensio
{ Klammerstellung) dos dedos da mio e dos dedos do pé
direito | Wartenberg |

Se lhe preguntavam porque realiza tais movimentos
nao sabia responder.

Nesta doente era sobretudo caracteristica a atitude
de trepar ( Kletterhaltung) como se vé nas figuras.

Se compararmos agora o quadro clinico dos nossos
atetésicos com a fenomenologia destes doentes e pon-
derarmos estas palavras de Darwin: —«Sous l'influence
d'une colére un peu plus intense, les orangs et les chim-
panzis avancent fortement les lévres et émetfent un
aboiement raugue. Un jeune chimpanzé femelle a
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offert, dans un accés de violente colére, une ressem-
blance curieuse avec un enfant dans la méme situation
d’esprit. Il poussait des cris retentissants, la bouche
largement ouverte, les lévres rétractées et les dents
complétement découvertes. [l langait ses bras de tous
cotés, et les réunissait gquelquefois an-dessus de sa
téte» — encontramos a- explicacdo da estranha fenome-
nologia motora por nos observada, sobretudo a do M. R.
no qual sdo tdo caracteristicas as atitudes simiescas.
Interpretamos também como tais o lancamento dos bra-
cos para tras da cabeca (veja figs. 35 e 36). Esta atitude
motora ainda ndo foi descrita.

Foerster ' e Wartenberg encontraram duma maneira
constante nalguns dos seus doentes (atetose dupla e
hemi-atetose) as sinergias motoras seguintes: o pé en-
contrava-se geralmente em forte flexao plantar com os
dedos separados e dorsalmente flectidos; fazendo a flexdo
dorsal passiva do pé, observava-se nesse momento uma
" forte flexdo de todos os dedos.

H4 aqui, diz Wartenberg, uma evidente analogia
com o acto de trepar (Kletterakt) dos macacos. A
fig. 46 que extraimos de Brehm ? auxilia a compreensao
déste facto.

O animal quando trepa realiza primeiramente os
movimentos seguintes: [lexdo dorsal do pé, preensio do
ramo, flexio dos dedos do pé; apds aascencio, faza flexio
plantar do pé, solta o ramo, estende e afasta os dedos.

Esta sinergia motora — flexdo dorsal do pé e flexdo
plantar dos dedos é notdvel. E'uma atitude prehumana,
semiesca, para a qual chama também Foerster a atengao
nos seus primorosos trabalhos.

! Foerster, Zeiischrift f. Neurol. 73. S. 143. Wartenberg,
Op. cit.

¢ Brehm, La vie des animaunx. Trad. franc. por Gerbe. Vide
também: Brehm, Tierleben, Saugetiere. 1920, 4; S. 404,

18




Como explicar estas regressoes funcionais?
Trata-se aqui indiscutivelmente duma lei biolégica
geral destinada a projectar luz nos mais complicados
problemas fisio e psico-patoldgicos.
Normalmente, o pallidum esta sob o dominio do
striatum. Quando éste é lesado ou nao chega ao
seu completo desenvolvi-
B ik : mento, entio o primeiro
2 e e | fica autonomo, liberando
complexos motores inte-
grados no engrama filitico
€ que constituem atitudes
arcaicas proprias dos nos-
sos mais lunginquos pro-
genitores (homo- heidel-
bergensis, homo-neander-
talensis sen primigenius)
que viveram nas mais re-
motas eras, na aurora da
humanidade ( paleo ou neo-
geneo (7), pleistocenio).
Compreende-se que de-
FiG. 46 terminados sinergismos
Chimpanzé { Brehm | motores, nio tendo impor~
tincia alguma para o homo
erecius, tenham desempenhado um papel primacial,
como mecanismos de proteccao e de defesa, numa série
de mamiferos superiores que na arvore geneoldgica dos
seres conduz do pitecamtropo ao homem. Se refletir-
mos, que o desenvolvimento da via piramidal levou a
efectuar-se 7 a 8 milhdes de anos e que do pitecantropo
nao nos separam sendo aproximadamente 300.000 cOm-
preende-se que o homem da época actual conserve ainda
alguns residuos de periodos anteriores na filogénese.
O organismo, quando é desviado do dmbito da nor-
malidade fisiologica, pde em accdo estruturas ancestrais




na via do phvlum, velhos sinergismos motores proprios
dos nossos antepassados; partes menos evoluidas do
sistema atingido pela patite, patose ou patia assumem
actividades peculiares a estadios anteriores da vida filo
e ontogénica no intuito de vicariar a funcdo perturbada.

«Nach Zerstérung der motorischen Zentren des Neo-
palliums, escreve o Prof. Gierlich, treten die phyloge-
netisch alten subcorticalen Bewegungszentren des Pa-
laeencephalons vikariierend ein und suchen den Bewe-
gungsausfall zu beheben» 1.

O conceito de Jackson, atras referido, inspirado
nas mais profundas noctes de morfologia, nao deixou
estranhos 0s mais eminentes clinicos do mundo- ( Wil
mers. Foerster, Freud ?, Orthmann, Hasebroek, Roth-
mann, Monakow, Minkowski, Astwazaturoff. Pierre
Klark, Martha Bardach, Claparéde, Vedrani, etc. ) que
com Woerkom 3, Storch ¢, Homburger ®* e Kretschmer ¢,

! Apdasadestruicdo dos centros motores do neopallinm, escreve
(iierlich, velhos centros subcorticais do palaecencéfalo procuram
compensar a falta de movimentos, i

Gierlich, Ueber die Begtelnngen des Pridilekiionstyps der hemi-
plepischen Lilkmung sur phylogenetischen Entwicklung der Pyrami-
denbahnen. Yeits. fir die ges. Neurol. u. Psych., 1920.

Gierlich, Ueber die Pathogenese des Babinskischen Phinaomens
und seine Besiehung jum Fluchtreflex des menschlichen Riickenmarls.
Zeits. fiir die ges. Neurol. u. Psych,, 1g924.

2 Freud estuda o pensamento arcaico no complexo narcisisia
{ esquisofrenia ).

¥ ‘I'rabalhe do servico do Prof. Wincker ¢ do laboratorio de
Apatomia do Prof. Bolk ( Folia neurobiologica |.

¢ Alfred Storch, Ueber das archaische Denken in der Schizo-
phrenie. Zeits, fir die ges. Neurol. und Psych., 1922

5 August Homburger, Ueber die Entwicklung der menschlichen
Matorik und ihre Begiehung ;u den Bewegunsstirungen der Schizo-
fphrenen, Zeits. f. d. ges. Neurol. und Psych., rgzz.

6  Ernest Kretschmer. Apud Vedrani, Note sull’ [sieria. Rivista
de psicologia, n.* Julho-Dezembro de 1923, Abril e Junho de 1924.




em interessantes investigacdes de neuropatologia e de
psicopatologia, chamam a atencdo para a importancia
da anatomia comparada e da embriologia no dominio
da patologia e da clinica.

A interpretacao das alteracOes anatomo e histopa-
toldgicas, segundo os conceitos da filo e da ontogenia,
ndo s lhe confere um cardcter mais altamente biol6-
gico mas torna muito mais amplos os limites e as pos-
sibilidades da diagnose anatomo-patol6gica, pois que a
variedade morfologica considerada até agora como sim-
ples curiosidade bibliogrdfica dos anatomistas adquire a
importidncia de verdadeiro substratum anatomo-pato-
légico da doenca ( Prof. Guglielmo Scala).

Falemos agora do status marmoratus.

Em marco de 1911 Cecilia e Oskar Vogt descreve-
ram sobr 0 nome de estado marmdreo uma modificaciao
do corpo estriado que, segundo as suas proprias palavras,
consistia no aparecimento de fibras de mielinicas nos
lugares onde deviam encontrar-se células ganglionares *.
Cecilia Vogt considera o status marmoratus uma ano-
malia morfoldgica cujo ponto de partida seria uma dis-
trofia das células do sériafum. A’ medida que as células
desapareciam, cilindros-eixos normalmente nus trans-
formar-se-iam em fibras de mielina ( hipermielinizacao ).

U O estado marmoreo ¢ sempre acompanhado por uma dimi-
nuicdo de volume do striafwm. Mesmo tendo em conta éste facto, o
nimero de fibras mielinicas no stafws marmorafus ultrapassa o ni-
mero normal destas fibras,
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Por outro lado, ndo fornecendo as observacdes cli-
nicas os elementos necessdrios para a determinacdo da
causa do ¢fat marbré, Cecilia e Oskar Vogt explicaram
o conjunto das formas déste por uma patoclise geral
especifica, isto é, «por uma especialidade do sériatum
de reagir a diferentes noxes pela mesma mutag¢ido pato-
arquitectural ».

Além disso, como a primeira observacao de que
Cecilia Vogt fez o exame anatomo-patologico era um
caso hereditario e como encontrou diversos casos fami-
liais concluiu que esta pafoclise geral especifica era
muitas vezes uma patoclise genética, isto e, «que um
gene ou varios genes que determinam o desenvolvi-
mento do sfriafum eram muito acessiveis a certos
ioxes e que dai resultava a anomalia morfolégica que
constitui o estado marmoreow.

Corroboram a opinido de Vogt os nossos casos de
M. R. e irmdos, o de L. 5. A. e 0 de M. 1. é&stes 1lti-
mos congénitos, entendendo por caracter congénito
dum estado mdrbido, segundo O. Crouzon, «tudo o
que depende da organizacao tal qual ¢ no momento do
nascimento .

W. Scholz ! ndo aceitou a opinido de C. e O. Vogt
sobre a origem fetal do estado marmdreo. Aquele
autor explica o desenvolvimento déste estado pela des-
truigdo das celulas e das fibras nervosas nas ilhotas que
apresentam ulteriormente um numero exagerado de
fibras de mielina e o desenvolvimento destas por uma
certa regeneracdo das fibras.

O feltro de fibras mielinicas que caracterizam o
stbstratum anatdmico do sindroma de C. Vogt seria,
segundo éste modo de ver, o resultado duma prolifera-
¢do nevroglica que se efectuaria como fendmeno de
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regeneracdo nervosa, fendmeno raro mas descrito por
Pfeifer, Schroebe, Bielschowsky, etc.

Esta opinido fgi a conseqiiéncia do exame histopa-
tologico dum caso cujo sindroma clinico se desenvolveu
na vida post-fetal e no sériatum do qual Scholz encon-
trou um aumento consideravel das células da nevroéglia,
dos vasos sanguineos e uma rede muito densa de fibras
nevroglicas.

O autor cometeun o grave érro de generalizar o que
encontrou neste caso, admitindo para todos os outros
publicados uma génese idéntica e chegando a negar o
desenvolvimento embriondrio do status marmoratus,
térmo que julga poder substituir pelo de esclerose par-
cial infantil do striatum ( C. Vogt).

Nao ba davida que ha um estado marmdreo que
se desenvolve ja durante a vida fetal. Alicercam esta
afirmagdo nao so trés observacoes de Vogt mas ainda
as nossas doentes L. S. A. e M. L.

Se nas duas irmas estudadas por Scholz houve um
factor exogeno (infec¢do num caso e traumatismo nou-
tro) tanto nos trés casos de Vogt referidos como nas
nossas observacoes ésse facto nao existiu.

Considerando, com W. Scholz, que a nevroglia nao
prolifera no curso dos processos fetais, nio podemos
deixar de admitir que existe um estado marmdoreo de
origem fetal.

Isto significa que nem sempre ha proliferacdo ne-
vroglica nestes casos.

C. e O. Vogt nao encontraram em diversos casos
da sua observacao pessoal nem aumento do numero das
células da nevréglia nem aumento dos vasos sanguineos
(nas ilhotas do esfado marmdreo) ' que tanto impres-

! Estas ilhotas correspondem as placas fibro-mielinicas descri-
tas por C. Vogt no cortex. E muito interessante sob éste aspecto o
caso de Freund,
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sionaram Scholz que afinal os encontrou apenas num
caso. A expressido esclerose infantil ndo corresponde
a realidade anatomo-patolégica. Além disso, ndo faz
ressaltar o facto primordial do status marmoratis, isto
€, a hipermielinizacdo. O érro de Scholz consistiu em
generalizar 0 que encontrou apenas numa observacdo
(C. Vogt). Bielschowsky, de facto, observou um caso
de histopatologia idéntica.

Segundo éste autor, no estado marmdreo a modi-
ficacdo da substancia nevroglica fundamental é o fend-
meno primario.

Nos processos regressivos haveria producao. de
fibras nevroglicas finas, nas displasias fetais paragem
do desenvolvimento dos espongioblastos. Tanto num
como noutro caso haveria alteracdo no equilibrio da
estrutura nervosa que seria compensada pela hiperpro-
ducdo de mielina que iria envolver as neurofibrilas
normalmente nuas.

Concluimos com C. e O. Vogt:

Se ¢é incontestavel que existe uma forma de sfafus
marmoratis adquirido, na maioria dos casos trata-se
duma displasia de origem fetal, duma anomalia evolu-
tiva, acompanhada de hipermiclinizacdo.

O status marmoratus ¢, pois, na generalidade dos
casos, a expressio duma patoclise genética e pertence
assim 4 categoria das anomalias morfoldgicas !.

1 Ha quem atribua uma origem asfixica ao stafus marmoratus
baseando-se na freqiiéncia do nascimento em estado de morte apa-
rente dos individuos atingidos pelo sindroma de Cecilia Vogt e ainda
na afinidade do oxido de carbone para as estruturas do exfraprra-
midium,. C.e O. Vogt combatem esta opinido, pois o estado de ano-
xemia encontrado no recem-nascido, nestes casos, ¢ secundario a
hipertonia, caunsa das perturbacdes respiratorias.
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Ao primeiro grupo pertencem, em seguida, os casos
da 1v categoria de Vogt que anatomo-patoldgicamente
sdo designados sob o nome de status dvsmielinisatus
( Falle von Etat dysmielinique ) e clinicamente sob o nome
de rigide; progressiva pura '.

Este sindroma, cuja etiologia é desconhecida e que
difere do sindroma de Cecilia Vogt pela sua evolugéo,
pelo seu aspecto clinico, pela sua localizacao lesional
(sindroma palaeoestriar) e pela natureza do seu processo
anatomo-patoldgico é muito raro.

Sdo poucos, de facto, os exemplos desta forma
morbida relatados na literatura. Encontrimos descritos
apenas os casos de Vogt, o de Fischer, o de Rothmann,
0 de Bielschowsky, os de Hallerworden e-Spatz, os de
Urechia e Malescu.

Este sindroma inicia-se nos primeiros meses da vida
(algumas vezes também mais tarde); tem uma evolucgido
progressiva e ¢ caracterizado por uma rigidez localizada
aos membros inferiores, ou generalizada, de progressido
lenta até ao estado de contractura; por movimentos
coreo-atetosicos — por isso C. e O. Vogt empregaram
para o caracterizar a designacfo de rigide; geral pro-
gressiva com atetose terminal — por perturbacdes res-
piratorias (apneia no caso de Fischer ?), da fala e da
degluticao e, finalmente, por perturba¢des de ordem

1 Segundo Urechia e Malescu, da Romania, a rigidez progres-

siva pura identifica-se com a rigide; palidal congenita de Foerster.

* No caso de Urechia e Malescu estas perturbacies respiratorias
eram absolutamente idénticas as que, habitualmente, se encontram na
encefalite epidémica. Néste caso havia também mioclonias. A doente

tinha 16 anos, ndo podia falar, era idiota e tinha aces:=o0s de epilepsia.




psiquica mais ou menos acentuadas e progressivas. Estas
estariam em relacdo com as lesOes do cortex cerebri
(111 camada de Brodmann ou lamina pyramidaiis).

A lesdo essencial desta categoria anatomo-patolo-
gica é a destruicdo progressiva das fibras mielinicas
(status dyvsmielinisatus) do striatum e do pallidum,
especialmente déste ultimo, e das fibras palido-fala-
micas, palido-hipotalamicas e estrio-palidais.

Ha a acrescentar que nos 4 casos que serviram de
base para a edificagdo da 4." categoria de C. e O. Vogt
(dois casos pessoais, o caso de Fischer e o caso de
Rothmann } havia, além disso. atrofia dos nicleos cen-
trais; esta era mais pronunciada no pallidus, sede de
intensas lesdes, as quais eram também, em dois casos,
muito acentuadas no corpus Luysii.

Excepcionalmente (observacdes de Jacob e K. Onari)
foi encontrada a associacdo do status marmoratim do
striatum com o status dvsmielinisatus do pallidum.

As afeccoes infantis do sistema estriado pertence
em terceiro lugar o estado fibroso estacionario — (Falle
von stationdrem Etat fibreux ) — do tipo Bielschowsky da
hemi-atrofia cerebral.

Uma tnica observacdo serviu de base para a edifi-
cagdo desta categoria. O seu quadro clinico era consti-
tuido por uma hemiplegia associada a atetose (diplegia
do tipo Bielschowsky) e o seu substratum anatomico
pela necrose electiva das células ganglionares e das
fibras nervosas mais finas do siriafum com a conser-
vacao das fibras grossas o que originava um aspecto
fibroso. '
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Segundo C. e O. Vogt, éste complexo sintomatico
desenvolver-se-ia em individuos atingidos por um pro-
cesso encefalitico infantil, isto é, em individuos cujo
cérebro se encontrava ainda em via de evolucio.

O status fibrosus, de fac-
to, daria origem.a sintomas
diferentes conforme é um pro-
cesso que atinge o cérebro em
via de evolucéo ( striatum fetal
ou infantil) ou o cérebro adulto.

Nos casos infantis ( f6rma
de Bielschowsky ) dominaria o
tipo atetdsico dos movimentos
involuntérios, ao passo que 0s
movimentos coreicos predomi-
nam nos casos adquirtdos mais
tarde.

C. e O. Vogt descreveram
ao lado do estado fibroso esta-
ciondrio um quadro anatomo-
patoldgico analogo. proprio de

Fig. 47 coreia cronica—o status fibro-

Coreia crinica 508 pl’O?,TESSiVLIS !/FHHE van

progressivem Etat fibreux ) — cu-

jos casos constituem a 11 categoria de Vogt com as
sub-divisoes seguintes:

@) Estado fibroso isolado ou pure do siriatum.

Sob o ponto de vista clinico o status fibrosus,
quando ¢ localizado ao striatum, produz o quadro de
coreia bilateral lentamente progressiva sem pertur-
bacoes psigquicas.

Pertencem a esta sub-divisdo as coreias crdnicas, nio
hereditarias, nem familiais, iniciadas em qualquer idade,
e ndo acompanhadas de perturbacoes psiquicas. Um caso
clinico tipico desta variedade de coreia foi por nds obser-
vado no Asilo de Mendicidade de Lisboa (fig. 47).
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Nos casos de coreia cronica sem perturbagdes men-

tais o cortex cerebral, que é sempre lesado na coreia
de Huntington, estd intacto, como evidenciaram as
investigacoes histo-patologicas de Bielschowsky.

b) Estado fibroso progressive do siriatum ligado- a oma
doenca tipica do cérebro (morbus Huntingtonii)

Em 1871, o médico americano Huntington descre-
ven uma forma de coreia cronica hereditdria e pro-
gressiva, caracterizada : anatOmicamente, por uma dupla
lesdo cortical e estriada ( Degenerescéincia cortico-
estriada de Marie e Lhermitie); clinicamente, por
movimentos involuntarios vizinhos dos da chorea
Sancti Viti ( Veitstany) e por perturbactes intelectuais
progressivas e incuraveis.

Uma historia-clinica pdr-nos ha mais facilmente em
contacto com €éste complexo sintomatico.

Obs. — A. 5. R, de 48 anos de idade, viivo, natural de Avanea,
concelho de Estarreja.

Relativamente 4 ascendéncia hd a salientar que a avé materna
& a miie sofriam da mesma doenca (hereditariedade similar ou
ancestral). Do lado paterno eram todos safidiveis. Tem uma irmi
sidia. A mulher morren com uma pneumonia. Teve 12 partos a
térmo e 2 abortos. Dos 12 filhos nasecidos a térmo, 8 morreram em
pegueninos; ja nasceram débeis. Actualmente A. 8. R. tem, pois,
quatro filhos, duas raparigas e dois rapazes

Estes foram para o Brasil. A filha mais velha tem 23 anos,
E' easada. Nio tem filhos. A mais nova tem 18 anos. E' tuber-
culosa.

A doenca actual iniciou-se ha 10 anos por movimentos invo-
Iuntarios da parte superior do corpo. especialmente da face (mus-
culatura peri-bucal) e da lingua. A mde principion a sofrer muito
mais tarde do que 8le. Tinha aproximadamente 50 anos. E’ regra, de
facto, nesta afececlio o infeio fazer-se numa idade progressivamente
mais precoce, nas sucessivas geracdes (Binswanger e Siemerling).

Stalus — Actualmente o doente ( fig. 48) apresenta movimentos
involuntirios desordenados, anilogos aos de coreia vulgar, mas mais
lentos, recordando até algumas vezes pela sua lentidio e dureza os
movimentos atetdsicos, sobretudo nos dedos dos pés.
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Estes movimentos limitados primeiro & face e aos membros
superiores acabaram por se generalizar a toda a musculatura volun-
tiria.

Sdo muito freqiientes e muito nitidos na face, no pescogo, nos
ombros e nas extremidades superiores.

Os ldbios e a museulatura facial encontraram-se em constante
movimento durante a nossa observacio, produzindo as mais variadas
mutagdes fisionémicas. A testa enruga-
va-se e desenrugava-se, os ombros ora
se elevavam ou abaixavam e os movi-
mentos do pescogo faziam voltar a cabeca
alternadamente em todos os sentidos.

O troneo do doente realiza grotes-
cas contorspes. Nos membros inferiores
08 movimentos coreicos sfio mais raros e
ndo sio tdo pronuneciados. Quando ca-
minha d& a impressdo, a quem o ndo
conhece, dum homem embriagado; da
alguns passos com rapidez, pdra brusca-
mente, parte de novo gesticulando ; acon-
tece-lhe algumas vezes perder o equili-
brio em virtude da flexdio brusea duma
perna ou da projeccio para o lado dum
membro inferior. A sua grotesca gesti-
culagio aumenta com as emogdes. Quan-
do dorme estd socegado. Parece uma

Morbas Huntingtonii pessoa com satide perfeita, diz sua irma.

Os movimentos coreicos cessam, pois,

durante o sono. Atenuam-se no repouso e na execucio dos movi-
mentos voluntirios.

A fiorca muscular é normal Os reflexos tendinosos sio vivos
mas iguais. Nio hd Babinski, nem Mendel-Bechterew, ete.; nio hi
perturbacdes esfinetéricas. Orgiios dos sentidos normais. A pupila
reage bem i luz e & acomodacio. Orgiios internos normais. Como
elemento essencial do guadro clinico ha a salientar a decadéncia
inteleetual do doente que se tem efectuado muito lentamente e que
se inicion muito tempo depois do aparecimento dos primeiros fend-
menos de ordem motora O doente tornou-se irritivel, egoista e
perdeu o seu vigor intelectual.

Bate nas filhas sem razfio. A-pesar-de viverem com relativa
dificuldade faz exigéncias que ndio fazia antes da doenga. Exige
por exemplo, dices e eigarros, do estabelecimento. Nos Gltimos tem-
pos, governando ainda a sua casa, fez alguns contratos ruinosos.

FlG. 48




A familia chama a nossa atenciio sobretudo para as tendéncias
erdticas do doente.

H4 2 anos, estando de cama com uma doenca infeeciosa agar-
rava-se as filhas e 4 irmid que puxava para a cama, sendo preciso
lutar para se verem livres déle. Além disso procura mulheres com
insisténeia.

HA um certo griu de aprosexia. O que é principalmente carac-
teristico neste doente & a decadéncia intelectual progressiva, embora
lenta, a qual aumentard com o progresso da doenga até atingir os
graus mais avan¢ados (deméncia coreica),

As recentes investigacoes de Vogt, de Lewy, de
Kiesselbach, de-Stern e de Jakob mostraram que o mor-
bus Huntingtonii é, como dissemos, uma afeccdo de
lesdo cortico-estriada. No siriafum é principalmente
atingido o sistema parvicelular. No cortex cerebri
(sobretudo cortex fronto-rolindico) sdo atingidas de
preferéncia as pequenas células piramidais: as células
de Betz, ficam mais ou menos intactas como no caso de
Pfeiffer.

As primeiras explicariam as perturbacoes de ordem
psiquica e as segundas movimentos involuntarios ( Marie
e Lhermitte ).

Nao deve supor-se, porém, que as lesdes ficam
estritamente localizadas ao cortex-pallii e ao striatum,
Sdo mais intensas nestes territorios mas encontram-se,
também, muitas vezes, no globus pallidus, no regio
subtalamico, no nucleus dentatus, na pons Varolii, na
oblongata.

As lesdes consistem principalmente em processos
degenerativos e atrdficos das células e das fibras ner-
vosas mais finas, acompanhadas de proliferacdo da glia
e de fendmenos de peri e endovascularite crénica.

O morbus Huntingtonii é, pois, uma afec¢ao cro-
nica cujas lesdes se localizam sobretudo nas regioes do
cérebro, cujo aparecimento ¢ mais recente no transcurso
do desenvolvimento filo e ontogénico.
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Como medida profilatica aos individuos perten-
centes a familias de coreicos déste tipo devia ser

Fr. 49

Coreia de Sydenfiam

proibido o matrimonio; a
hereditariedade tem incon-
testivelmente neste caso o
caracter dominante, deduzi-
do segundo as leis de Men-
del. o que leva a extin¢ido
da familia.

Na coreia de Huntington
ha uma lenta mas progres-
siva decadéncia psico-soma-
tica que conduz implacavel-
mente 4 morte.

Na enfermaria e na con-
sulta externa da clinica
neurolégica fizemos a histod-
ria de muitos doentes com
chorea minor ( ballismus)
(fig. 49) cuja etiologia é,
como sabemos, infecciosa,
em regra, reumatismal, lué-
lica, nevraxitica, desemipe-
nhando o papel de causas
predisponentes a idade (se-
gunda infancia), o sexo ( fe-
minino) e o temperamento
( nevropatico ).

Publicaremosapenasuma
historia do arquivo de CH-
nica Neurologica.

Obs. —- M. L. C. Rapariga de 13 anos, natural de Coimbra, inter-
nada em 15 de Fevereiro de 1928 na enfermaria de Pediatria.

Da anilise dos seus antecedentes resulta que a mie teve dois
abortos e que um filho nascido a térmo morren pouco depois.
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Nos antecedentes pessoais houve o sarampo, a variola e uma febre
intestinal (segundo ela diz).

Aos 8 anos, apés um tratamento anti-rabico, no Instituto Cimara
Pestana, os pais notgram que ela andava muito mexida, irrequieta,
caprichosa, desatenta. Deixava cair tudo das miios e i mesa entor-
nava 0s copos. S0 a certa altura reconheceram que se tratava duma
doenca.

Os movimentos iniciaram-se pela face & pelos membros supe-
riores, depois generalizaram-se, sendo muito nitidos na parede
abdominal Trinecava constantemente os libios, nio podia estar
quéda, queria coser roupa e niio conseguia. Foi tratada pelo nosso
amigo e colega Dr. Correia Soares que entdio ocupava o nosso lugar.
Melhorou consideravelmente primeiro e, em seguida, os movimentos
desapareceram. Teve alta.

Em 15 de Janeiro de 1928 novamente deu entrada para a enfer-
maria de Pediatria, euja assist@ncia estava nessa altura anosso eargo.

Eis o resultado do exame neurolégico de entdo: movimentos
bruseos, involuntarios, desordenados, sem fim, repetindo-se quési
incessantemente sobretudo nos membros do lado direito e mais
especialmente nas extremidades. Na face eram mais interessados
0s miisculos peri-orais e frontais.

Nalguns dos nossos doentes os libios eram algumas vezes
projectados para a frente, outras vezes afastados; algumas vezes o
labio inferior revirava-se para fora; os cantos da béea estiravam-se
ora para cima, ora para féra, ora para baixo, A fronte enrugava-se
@ desenrugava-se por vezes. Nesta doente estes movimentos nio
eram muito nitidos, embora existissem em esbdco.

Nalguns dos eoreicos por nds observados a atitude erecta e
a deambulacdo eram dificeis e noutros mesmo impossiveis.

Alguns déstes doentes, durante a marcha, lembravam, na feliz
expressdo de Riifz, um fantoche movido por fios.

Os movimentos voluntirios e as emocdes exacerbam a hiper-
cinesia coreica que, pelo contririo, cessa no sono. Nem sempre
assim & nesta afeccio (chorea nocturna de Oppenheim). Na nossa
doente nido havia fendmenos de paralisia. A forca muscular estava
intacta. Os reflexos tendinosos eram vivos mas igunais: reflexo
cutineo plantar-normal. H4 casos de coreia, porém, em que a mo-
tricidade voluntiria se encontra abolida (chorea mollis, s. choren
paralytica ).

Na doente M. L. C. o trofismo muscular era normal. A sensi-
bilidade estava intacta. "

0Os fendmenos oculares deseritos por Rosenthal, Hasse e Ziems-
sen (extrema dilatagiio pupilar; reacciio preguicosa ou abolida i luz
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e & convergéncia), por Cruchet (hippus ), por Gowers, Babonneix e
Bernard, Carpentier e Schlesinger (nevrite dptical, por Mendel
(atrofia dos nervos épticos), por Sterling (atrofia dos nervos Gpti-
cos e cegueira), por Herman de Varsovia (edema da papila) nunea
foram observados nos nossos doentes a-pesar-das pesquisas feitas
nesse sentido.

Na doente M. L. C. as pupilas eram iguais e apresentavam
uma reacgdo normal A luz e 4 convergéneia, Fundus oculi—normal.

Liguor — albumina 0,229%,; eitose 1,7 por mm.? (contém san-
gue). Pandy negativa; Wassermann negativa.

Havia auséncia de perturbacdes psiquicas. Estas, nalguns casos
siio, como sabemos, muito intensas ( chorea insaniens).

A doente teve alta trés meses depois ap4s um tratamento que
consistiu principalmente na elinoterapia, Licor de Fowler, antipirina
e 914, tendo saido bem, como da primeira vez. Esta doente fez
possivelmente uma reeidiva., De facto, esta observa-se em 230/,
dos casos de chorea Sydehnamii,

As lesOes nesta afeccdo do tipo mesodermal, sao
difusas (cortex, thalamus, parathalamus, pons Va-
rolii, etc.). Todavia, as recentes investigacées de
C. e O. Vogt, de Jacob, de P, Marie, de Tetriakoff
mostraram gque o processo prevalece no sériatum.

c } Estado fibroso do striatum, conseqiiéncia dum processo
paralitico progressivo.

Trata se, neste caso, de formas da doenca de Bayle
acompanhadas de sintomas de lesao do extrapyra-
miditm.

Na paralisia geral pode, de facto, observar-se, como
frisa Kalnin !, ndo sO a hiperkinesia ( coreia, atetose e
tremor ) mas também a hipokinesia e a rigidez.

Os casos de C. e O. Vogt e Bielschowsky sdo
demonstrativos. Clinicamente apresentavam uma hiper-
tonia do tipo extra-piramidal: o processo paralitico
atingia de preferéncia o neostriatum, produzindo uma

1 Kalnin, Der paralvtiche Prosess in den Zentren des extrapy-
ramidalmotorischen Systems. Zeit. f. d. ges. Neurol. u. Psych,, 1924,




alteracdo arquitectonica idéntica aquela que constitui o
substratum anatémico do morbus Huntingtonii (status
fibrosus de Vogt).

Ja Spatz tinha encontrado, como vimos, tipicas
lesOes paraliticas no stériatum, absolutamente semelhan-
tes as do cortex cerebri, facto que lhe serviu para afir-
mar o parentesco désses dois dominios.

Ha 25 anos Alzheimer ' no seu notdvel trabalho
sbbre a histopatologia paralitica afirmava ja que o cor-
pus striatum na P. G. é lesado simultineamente com
o pallium cerebri embora o processo o atinja menos
intensamente. As lesOes encontradas consistem princi-
palmente em infiltracoes das bainhas de Virchow-Robin
por plasmaszellen e linfocitos, em proliferacdes gliais
e, finalmente, em fendmenos degenerativos das células
ganglionares.

Estabelecidos éstes factos, nao pode surpreender-nos
que a fenomenologia extra-piramidal possa fazer parte
de determinados quadros paraliticos.

Nos casos de Golgi, de Brissaud e Gy, de Simon e
Mendel e de Schuchardt houve no inicio da P. G.
fenémenos coreicos, 0s quais existiam também nos qua-
tro paraliticos de Draeseke, no de Fischer, no de Lissauer
e no de C. e O. Vogt. Eugiére e Pezet *, opinam que
a coreia pode existir concomitantemente ou complicar
a paralisia geral. :

Combinacoes ou associagOes das duas doencas foram
descritas por Major e Difendorf; em regra, porém, a
coreia constitui uma complica¢do que aparece no decurso
da deméncia paralitica ou da lues cerebri. Nesia hipo-
tese ou o processo paralitico atinge o neostriatum duma

1 Alzheimer, Histologische wu. histopathologische Arbeiten.
Bd. 1, pag. 132. Jena. 1904,
* Apud. Babonneix, Les chordes, Paris, 1924.
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forma particular ou a hiperkinesia é a conseqiiéncia dum
icto epileptiforme (caso de Euziére) ou apoplectiforme.

Ha casos de P. G. em que os fendmenos coreicos
predominam. E justamente nesta hipdtese que a dia-
gnose diferencial com o morbus Huntingtonii poderia
comportar dificuldades porquanto, a paralisia geral, nas
suas formas cldssicas, como sabemaos, possui um com-
plexo sintomatico que permite o seu nitido isolamento
na nosografia.

Sifilis na anamenese, aortite crdénica, sinais pupi-
lares (pupilas deformadas, pupilas desiguais, pupilas
rigidas, sinal de Argvl-Robertson, reaccao paradoxal,
etc. j: tremor fibrilar ou vermicular da lingua, dos labios
e dos musculos faciais, disartria. disfagia, ictos epile-
ptiformes ou apoplectiformes, etc.: alteracoes tipicas
do liquido céfalo-raquideo : pressao elevada, quantidade
aumentada, linfocitose, albumina total elevada, glubo-
lina muito aumentada. Pandy: -+ -+ 4 . Fase I (Nonne
Apeli-Schumm ): + -+ 4. Braun-Husler: 4. Benjoim
coloidal de Guillain e ouro coloidal de Lange: curvas
tipicas ou curvas paraliticas. Colesterina: aumentada.
indice lipolitico ( Lenk e Pollack): aumentado. Reaccéo
de Abderhalden negativa. Reaccio de Wassermann
positiva no liguor e no sangue ( Eskuchen ).

E se a éstes elementos juntarmos a fenomenologia
psiquica desde a que revela a transformacao operada na
personalidade intelectual e moral do individuo até a que
exprime a decadéncia demencial da sua mentalidade
enconira-se realmente um agregado sintomatico {lagran-
temente discrepante do que caracteriza a doenca de
Huntington e que impoe o diagnodstico de P. G. FEste
quadro sintomatico da P. G. tdo carregado nas suas
formas tipicas e inconfundiveis pode, ao contrario do
que acontece na coreia de Huntington, esbater-se e dis-
sipar-se mediante a nosoterapia. Foi o que, por exem-
plo, tivemos ensejo de observar o ano passsdo num
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doente da clinica particular do Prof. Elysio de Moura,
A. M. F. de 33 anos, natural da Pévoa de Varzim, em
que toda esta sintomatologia somato-psiquica era exu-
berante. Feita a malarioterapia houve uma remissao
completa de toda a sintomatologia; essa remissdo man-
tém-se ha dez meses.

Se em presenca dos sintomas referidos a diagnose
diferencial, em regra, é relativamente facil, ha casos em
que poderia causar algum embaraco, por exemplo, em
casos de coreia cronica de Huntington sifilitica.

Ninguém duvida de que a coreia, possa ter uma
etiologia luética. Resta saber se a sifilis pode ser a
causa do morbus Huniingtonii.

Urechia e Rusdea * descreveram, de facto, um caso
que, na sua opinifdo, teria tido tal etio-patogenia, como
se depreende destas palavras: «la syphilis a reproduit
fidelement le tableau de la chorée de Huntingtonx.

Trata-se dum caso de coreia que apareceu na idade
de 36 anos num individuo sifilitico filho dum coreico
crémnico. Os sinais pupilares ( desigualdade, aboli¢io
a esquerda e forte diminuicdo a direita dos reflexos
foto-motores ), as perturbacdes psiquicas ( memoria de
fixacio e de evocacdo enfraquecida; desorientacdo no
tempo: calculo elementar impossivel, hipobulia, indi-
ferenca da sua situagdo, atencdo espontinea reduzida,
diminuicdo do sentimento do pudor, retardo da equacio
pessoal ). e finalmente, os elementos fornecidos pela
analise do sangue ( Wassermann positiva ) e pela analise
do liquido céfalo-raquideo ( Pandy positiva, linfocitose,
reaccdo de Guillain e de Lange positivas, Wassermann
positiva) levam a diagnose duma sifilis cerebral evolu-
tiva. Babonneix, que se refere longamente a éste caso,
pregunta se nao se trata de paralisia geral de forma coreica.

1 Urechia e Rusdea, Rev. Newrol., n. 5, 1922,
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Na nossa opinido, a-pesar-de ndo conhecermos o
exame anatomo-patoldgico do caso, o doente de Urechia
e Rusdea é um coreico de Huntington, que, além disso,
apresenta uma sifilis cerebral evolutiva.

Pela descricdo feita se vé que o status fibrosus
abrange estados morbidos inteiramente diferentes, sob
o ponto de vista etiologico 1.

A v categoria de Vogt (Félle von Totalnekrose des
Striatum ) tem por base uma unica observacio, o célebre
caso de Thomalla, publicado em 1918 * e cuja histéria
Vamos resumir.

Obs. — Este caso diz respeito a um rapaz de 14 anos (Alfredo L.),
de origem judio-polaca, no qual se desenvolveu progressivamente
uma hipertonia que atingiu primeiro o braco e a perna do lado direito
e que depois se generalizou a toda a musculatura esquelética. No
periodo terminal o doente estava completamente rigido nio podendo
efectuar movimento algum. O quadro clinico exacerbava-se por aces-
s0s. No prineipio déstes, abalos clénicos invadiam a face e a cabeca
era convulsivamente inclinada para tris; o membro superior direito
efectuava movimentos involuntirios de torsiio ; estirava-se para cima
e para tras até ao ponto extremo, deslocado na articulacio humeral,

1 O quadro anatomico do estado fibroso tem, nestes diferentes
casos, uma caracteristica comum, que consiste no facto de, corres-
pondentemente a4 destruigdo necrobiotica das células ganglionares,
se efectuar uma intensa proliferacdo nevroglica substitutiva, ficando
conservadas e cerradas umas contra as outras, as fibras de mielina,
o que di a impressio duma maior riqueza de fibras e origina um
aspecto fibroso.

* Curt Thomalla, Ein Fall von Torsionsspasmus mit Sekiions-
befund und seine Bejiehungen jur Attéfose double, Wilsonschen
Krankheit und Psendosklerose. Zeit. fiir die ges. Neurol. und Psych.,
Band 71, 1918,




imdvel detrds da espddua, ligeiramente dobrade na articulagio ha-
mero-cubital ; os dedos da miio estavam nesse momento fortemente
eerrados ; todos os misculos do membro superior direito, da articu-
lacio escdpulo-humeral, da nuea e do pescogo désse lado estavam
também nésse momento em méixima tensiio. No instante supremo
do acesso o membro superior direito, dobrando-se ligeiramente na
articulacio hfimero-cubital contraia-se convulsivamente até que de
repente cessava o espasmo, caindo o brago para diante, podendo ser
entio ficilmente colocado ao longo do corpe. Se durante a marcha
sobrevinha um novo acesso o doente parava imediatamente, incli-
nava todo o corpo para a esquerda e para diante enquanto o brago
se ia desviando para cima e para tris, a face e a parte correspon-
dente do tronco giravam para a direita em torno do eixo longitudi-
nal, torcendo-se todo o corpo em forma de espiral ao mesmo tempo
que se efectuava um deslocamento pélvico para a frente. Havia
perturbaches da fala que era acompanhada de movimentos convul-
sivos de mastigacio e de degluticio. Havia disfagia. Auséncia de
sinais da pirimide. Sensibilidade objectiva normal. Dores de eca-
beca, sobretudo na regido frontal, na mio e no ante-braco direitos.
Nio havia Romberg, nem ataxia. As pupilas redondas e iguais apre-
sentavam uma reac¢do pronta e ampla 4 impressio luminosa. Os
movimentos dos olhos eram normais. Nio havia nistagmo. Ausén-
cia de sintomatologia hepética e existéncia de leves perturbacies
psiquicas. Wassermann no sangue negativa. Liquor — Reaccies de
Wassermann e de Nonne negativas. Nio havia aumento do nimero
de células.

A doenca teve uma evoluefio ripidamente progressiva. Obito
um ano apsés o inicio da afeegdo.

O exame histo-patologico foi feito no Instituto Neuro-bioldgico
de Berlim e no Instituto anatomo-patolgico de Breslau. Esse éxame
revelon a existéneia dum féco de amolecimento no putamen.
O parénquima déste estava totalmente destruido. A destruicdio das
cétlulas ganglionares e das filbras nervosas seguiu-se uma proliferacdo
compensadora parcial da glia, insuficiente para substituir o parén-
quima destroido.

Havia alguns astrocitos, formando fibras, niio tendo sido encon-
tradas em parte alguma células nevriglicas polinucleadas gigantes
de Alzheimer. Lesdzs mesodermais insignificantes.

Thomalla conclui: Dass wir es im vorliegenden
Falle Alfred L. klinisch mit einem Torsionsspasmus zu
tun haben, ist aus einer Vergleichung mit den friher

L
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beschriebenen Fillen leicht ersichtlich, wenn auch teils
fehlende teils nicht zu den gewdodhnlichen passende
Symptome das Bild unklarer erscheinen lassen 1.

E conveniente lembrar, com Thomalla, Hall, Thé-
venard, embora sintéticamente, qual foi a génese do
conceito de espasmo de torsao.

Schwalbe, aluno de Ziehen, publicou, em 1008, as
historias clinicas de trés irmaos como exemplos de
«uma nova e singular forma de espasmos tonicos com
sintomas histericos a.

Ziehen, tendo observado depois dofs casos seme-
lhantes, apresentou, em 1910, um déstes a Sociedade de
Psiquiatria de Berlim sob a rubrica de Tonische for-
Stonsneurose.

A fenomenologia désses 5 doentes, de origem judio-
russa, era essencialmente constituida por uma forma
especial de espasmos tdnicos que apareciam sobretudo
durante a marcha, dando lugar a uma forte torsao com
inclinagdo da cabeca para tras e a fortes torsdes e
rotacoes da coluna vertebral cuja regiao lombar seria
sede duma pronunciada lordose.

Além déstes espasmos, Ziehen refere movimentos
do tipo dos tics e do tipo coreo-atetosico.

Ziehen, a-pesar-de nao ter encontrado lesoes, pensa
que ‘os casos referidos ndo sao de natureza histérica.
Todavia, considera-os como «uma nevrose degenera-
tiva de contracturaz dando-lhe o nome de nevrose de
torsdo, pois considera caracteristica a torsao da coluna
vertebral e dos membros.

Oppenheim, em 1911, sob o titulo de Disbasia lor-

1 Comparando o caso Alfredo L. com o0s casos anteriormente
descritos, compreende-se facilmente que, clinicamente, se trata dum
espasmo de torsdo, ainda quando o quadro ndo se apresente com
inteira clareza por faltarem alguns sintomas e existirem outros que
nio parecem caber bem no conjunto.
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dotica progressiva ou Distonia musculorum defor-
mans, publicou 4 observacoes, dizendo respeito a crian-
cas de origem russo-israelita cuja sintomatologia diferia
muito dos casos de Schwalbe e de Ziehen. O ilustre
neurologista que ndo concorda com a denominacio de
nevrose de torsdo, pois ndo acredita na origem nevro-
sica do sindroma, considera éste como uma forma parti-
cular de astasia-abasia.

Eis a principal fenomenologia dos seus 4 doentes:

Consecutivamente a alguns fendmenos espasmodi-
cos do tipo da contractura intencional das extremidades
superiores, em 2 casos, e das extremidades inferiores,
nos outros 2, observou uma acentuada lordose com
saliéncia das nadegas e projeccao do ventre para a
frente, a qual era muito pronunciada na atitude erecta
e na marcha ( marcha de dromedario ) e desaparecia no
decubito ventral ou dorsal L. g

Segundo o autor tedesco, o fenomeno primacial do
quadro morbido era lordose condicionada, na sua opi-
nido, por uma modificacao do fonus dos muisculos esque-
léticos, por um spasmus mobilis ou rigor mobilis de
Bostroent.

O autor relacionou os casos de Ziehen com a athe-
tosis duplex.

Finalmente, Flatau e Sterling publicavam 2 casos
sob o nome de Progressiver Torsionsspasmus.

Em seguida, foram publicadas as observacdes de
Bregmann, de Bonhoeffer e [Haenisch, de Abrahamson
( New-York, 1913), de-Mann, de Maas, etc. A-pesar-de

1 Oppenheim mostrou que havia diferencas essenciais entre os
seus casos e os de Ziehen, principalmente a existéncia de hipotonia no
repouso ou ligeira hipertonia localizada e variavel e a auséncia de
movimentos coreo-atetdsicos. No que diz respeito a movimentos
anormais apenas observou um leve tremor e breves abalos clonicos
dos misculos da coxa.




serem designados, por vezes, com nomes diferentes e de
terem sido encontrados alguns fenomenos discordantes
vé-se que em todos éstes casos se tratava duma afeccdo
distonica especial cujas observacdes se encontravam
ligadas entre si por alguns sintomas que existiam con-
comitantemente em diversos déles. Por isso [all !
escreveu !

«Posto que haja algumas diferencas entre as descri-
¢oes de Ziehen e Oppenheim ndo é duvidoso que nestes
casos se trata da mesma forma patologica» — doenca
de Ziehen-Oppenheim.

Ulteriormente vemos que a idea de histeria ¢é
abandonada, admitindo-se, pelo contrario, a existéncia
de alteracOes cerebrais. embora ignoradas. De facto, o
caso de Thomalla referido, teria sido o primeiro em
que se fez o exame histo-patologico.

No inicio atribuiu-se também a maxima importin-
cia ao factor étnico em virtude dos primeiros casos
terem sido encontrados em israelitas russos ou polacos.

Esta opinido dissipou-se, porque esta cérebropatia
orgénica foi encontrada depois em individuos de na-
cionalidades diversas. Thévenard, Cornil e Targowla
encontram-na em franceses; Kurt Mendel, em alemaes;
J. Fraenkel, em americanos; Austregesilo e Aluizio,
em brazileiros, etc.

Trata-se duma afeccdo que se inicia na puberdade
(entre os 8 e 18 anos) essencialmente caracterizada por
modificagbes do fonus ( distonia) e por espasmos, em
regra, tonicos, interessando de preferéncia os musculos
pelvicos {fortipelvis) e do tronco (torsiondistonia),
arrastando como conseqiiéncia uma alteracdo acentuada
da estatica do tronco; esta perturbagdo estdtica consiste
essencialmente numa lJlordose ou numa cifoescoliose
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que, desaparecendo completamente no dectbito dorsal,
& muito nitida na atitude erecta mas principalmente na
marcha; concomitantemente com as perturbacdes de
ordem 1idnica podem existir, embora duma maneira
inconstante e wvariavel, movimentos involuntarios do
tipo do tremor, do tipo coreo-atetosico e do tipo mio-
clonico. A descricdo déste quadro clinico completa-se
ndo so com a historia do nosso caso Ibraina M., atras
referido, mas ainda com a historia clinica duma cliente
do nosso amigo e distinto colega Dr, Correia Soares,
que nos permitiu o'seu estudo e que passamos a relatar:

Obs.—D.M.T. A 8. Rapariga de 23 ancs, solteira, natural da
Figueira da Foz. Pai muito nervoso. Sofre de vez em quando de
erises de excitacdo que o impossibilitam de escrever dorante muitas
horas, por fiear muito trémulo. Mie sailddvel, dparte ligeiras dores,
erritieas, pouco demoradas, algumas vezes acompanhadas de ligeiros
edemas periarticulares, Teve um aborto, sem causa apreciivel; um
filho de 7 meses, muito mervoso e sonimbulo. Uma tia paterna
com crises de perda sibita de consciéncia, precedidas de alucina-
cops olfactivas. Algumas vezes essas crises eram nocturnas.

A doente foi satidavel até aos 12 anos, tendo tido até entio
apenas sarampo e ligeiras constipugbes. Foi dessa idade mens-
truada pela 1.2 vez, a principio regularmente e depois, durante cérca
de 9 meses, com irregularidade. :

Por essa ocasifio eomecon a sofrer de crises nervosas que se
traduziam por agitagio, falando muito, gesticulando desmedida-
mente, chorando e rindo eom facilidade e sem motivo, praticando
inconveni@ncias em casa ou na escola, com estranheza da professora
que antes do aparecimento déste fenémeno a achava ddeil e bem
comportada. Diz a doente que pressentia essas crises que nio so-
brevinham ou eram menos intensas e demoradas se lhe déssem dgua
a beber; duraram cérea de:1 ano. Algum tempo depois do sen desa-
parecimento teve uma bronquite, com muila tosse, acompanhada de
vOmitos, fendmenos que se dissiparam em poucos dias com uso de
brometos Refere a doente que essa tosse tinha caracteristicas espe-
ciais e diferentes da tosse de outras ocasides — fozsia para deniro.
Pela mesma ocasido teve violentas dores de cabega que duraram
algumas semanas e desapareceram por completo. Aos 16 anos, pouco
mais ou menos, ecomecon a familia a notar que nfio caminhava como




Fii. 50

Espasmo de torsdo
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anteriormentede uma forma
normal. O corpo inteirica-
va-s5e quandﬂ avangava a
perna esquerda, como se nio
tivesse movimentos articu-
lares da bacia e braco direito
e fazia depois, ao avan¢ar a
perna direita, uma extensio
foreada do troneo com pro-
nurciada lordose (fig. 50) e
deslocamento da bacia para
diante.

O braco direito conser-
vava-se sempre vertical, hir-
to, ndo alternando auntoma-
ticamente os movimentos
com o esquerdo,

Estes fendmenos da mar-
cha foram, pouco a pouco,
eshatendo-se p 6 meses de-
pois tinham quési por com-
pleto desaparecido. Apenas
o brago direito continuava
a ndo alternar com o gs-
querdo os seus movimentos
autométicos, ao mesmao tem-
po que ia perdendo a férca
museular, a ponto de, pouco
depois, niio poder servir-se
déle sem auxilio do esquer-
do. Cérca de 4 meses depois,
a marcha comecou de novo
a modificar-se e a reprodu-
zir as mesmas caracteristi-
cas de prineipio. Ospése as
pernas arrefeciam-lhe muito
e tinha por vezes a sensacio
de que o pé direito lhe cres-
cia (parestesia psendoméli-
ea), o que a obrigava a parar,
se isso lhe acontecia cami-
nhando, para que essa sen-
sagdio desaparecesse.
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Veio 4 consulta tempos depois.

Status — Marcha anormal com as earacteristicas referidas:
eontudo, subindo ou descendo eseadas, correndo, ou caminhando
curvada para a frente, a distonia de atitude corrige-se consideri-
velmente. Em dechbito dorsal ou ventral o tronco nio apresenta
nenhuma particularidade digna de mengio.

Reflexos tendinosos exagerados i direita. Auséncia de Ba-
binski. Atrofia muscular escipunlo-humeral dirsita e dorso-lombar
esquerda. Ao levantar-se da posigiio resupina, reproduzia as fases
caracteristicas dos movimentos dos myopéticos. A atrofia muscular
& digna de nota porgue é rara nas doengas extra-piramidais '. Sen-
sibilidade normal Orgiios dos sentidos normais. As pupilas séo

L As atrofias musculares teem, de facto, sido raramente obser-
vadas nas afeccoes do extrapyramidizm. Dissémos que &ste tem

funciies vaso-motoras, secretoras e troficas. Numa rapariga de 16

anos que apresentava um sindroma de hipotonia braquial e hipertrofia
mamaria— Galligaris {Rev. Neurol, T. 11, n.” 4. 1923) encontrou
perturbacdes secretorias (hiperhidrose palmar e axilar ), vaso-motoras
{ palidez da mdo e da face), térmicas (mdo mais quente), ¢ troficas
{diminui¢do de volume dos misculos do brage, hipertrofia mamaria e
agenesia pilar do ante-brago direito). A lesdo que condicionzava fste
sindroma encontrar-se-ia no sub-cértex (regiio estrio-talamo-hipo.
talamica J.

Negro, na sua monografia (1928), falande das perturbagiies vaso-
-motoras, seerctoras e troficas dos parkinsonianos descreve néstes
atrofias musculares generalizadas ou localizadas a certos grupos
musculares ¢ hemiatrofia da lingua; esta ndo seria rara. Lembra tam-
bém ns 3 casos de Mourlon, Colin e Lhermitte em que a atrofia era
localizada aos musculos mastigadores, e o caso de Roasende em que
ela interessava os misculos da face, da lingua, da faringe ¢ da laringe.
Casos analogos de atrofias musculares em sindromas extra-piramidais
foram observados por Babonneix ¢ Peignaunx (atrofia global dos
miisculos dos membros, num sindroma palidal post-encefalitico em
que havia outras perturbacizs trificas ), por Higier (atrofia muscular
num caso de hemi-paralisia-agitante juvenil post-encefalitica), por
Fiore (hipotrofia dos membros num caso de hemi-coreia | ¢ por nos
nio s0 nesta doente mas também na doente M. S. da consulta externa
da Clinica Neuroldogica que apresentava um sindroma parkinsoniano
post-encefalitico com pronunciada amiotrofia da mao esquerda. Seja
permitido lembrar gue alguns autores desereveram escaras sagradas
e dos pés em parkinsonianos,




iguais com reacgiio pronta i luz. Nio hi anel pericorneano de Kay-
ser Fleischer. Fundus oculi — normal.

Liquor — Albumina 022 ° — Exame citologico-normal — R. W,
negativa — Tensdo-normal — Urina ( conclusdes do boletim: hypo-
azoturia e hyperchloruria). Nio acusou elementos anormais. Apa-
relho edrdio-pulmonar-normal. Aparelho digestivo-normal, © seu
tratamento consistin no seguinte: colete engessado amovivel ; t6-
nicos ; galvano-faradiza¢do; escopolamina e hioscina. Cérea de 2
anos depois a atrolia esedpulo-humeral tinha desaparecido por com-
pleto, mantendo-se ainda, mas atenuada, a dorso-lombar, A marcha
mantém-sc com 4s mesmas caracteristicas, exeepto cérea de 1 hora
depois da injecgdo de escopolamina e de manhi ao levantar em que
caminha durante alguns quartos de hora quisi normalmente. Tem
tido um desenvolvimento fisico e psiguico normal. Todos os seus
Orgiios internos funcionam normalmente. Dorme bem.

Intimamente conexo com o espasmo de torsdo
(Krampussyndrom de Foerster) estdo as atitudes de
plicatura do tronco, descritas por Mlle. Levy, por
P. Marie, por Thévenard, Guillain e Alajouanine, etc. e
das quais ¢ um exemplo 0 nosso caso seguinte,

Obs. — M. P. F. Rapaz de 7 anos, natural da Ribeira do Olival,
{Caxarias.

Da andlise da ascendéncia averiguou-se que a mdi é saiidavel;
s0 teve sezdes: ndo teve abortos. O parto foi normal e o filho
nasceu a térmo. Aos 4 meses notou que a erianca ndo se endirei-
tava: caia para a frente; verificou também, nessa altura, que ela
tinha o pescoco rijo. SBupds o facto sem importineia. Aos 7 meses,
porém, como tal perturbacio persistisse resolveu levi-la ao médico
que ndo ligou ao caso também importineia de maior. Ficou tran-
quila até aos 19 meses, mas como, nessa época, a crianca continuasse
a cafr para a frente mal tentava colocd-la com o tronco direito,
levou-a de novo ao médico que lhe aconselhou a praia, preceito que
executou s0 muito depois; tinha o pequeno 3 anos. Nesta altura
notou que éle se babava. Aos 4 anos teve uma febrs que os médicos
classificaram de fifosa. Durou 3 semanas. Antes desta fébre tinha
a erianga principiado a andar s6. Logo que ela passou, voltou a
caminhar s6sinho, embora mal. Desde os 4 anos, a mii notou que o
doente tinha qualguer coisa de estranho nos oihos.

Stutus — Facies hipomimica. Sialorreia. Rigidez extra-pirami-
dal muito acentuada no pescoco e nes membros, principalmente
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nos ! membros direitos. Em dechbito dorsal os membros tomam
constantemente ura atitude em flexiio. . Se nesta posigio se pede
a0 doente para fazer a extensio dos mémbros inferiores execuia
dsse movimento com relativa facilidade. Consegue também abrir as
mios, cujos dedos se encontram, em regra, em flexio, mas ndo con-

Fiii. 51
Plicatara anterior., Riso espasmddico

segue fazer a extensiio do ante-brago sobre o brago em virtude da
rigidez.

Os movimentos voluntirios sio lentos e dificeis, mas de vez
em quando realiza-os com facilidade ( kinesia paradoxal). Nio cami-
nha s6. E preciso ampari-lo

Sentado na cama hi nma certa tendéncia do tronco a cafir para
a frente { fig. 51), mas é principalmente na marcha (fig. 52), apenas
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possivel quando o doente & amparado, que se observa uma forte
inclinacdio do tronco para a frente (plicalura anferior).,

Auséneia de sensibilidade da coluna vertebral tanto & pressio
como & percussio. Auséncia de gqualquer deformacio raquidea.

FlG:: 52
Plicatura anterior

Em deeciibito dorsal o tronco nio apresenta nenhuma particu-
laridade digna de registo. Hi disfagia e disartria.

Reflexos radiais, rotulianos e aquilianos, vivos; reflexos abdo-
minais normais; nido hi clono da ritula, nem do pé; auséneia de
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Babinski; funcionamento esfinctérico normal; perturbagdes sensiti-
vas ausentes; orgdos dos sentidos normais; pupilas de contornos
regulares, iguais, reagindo bem & luz e & convergéneia. Riso e choro
espasmoédico. Inteligéncia intacta.

Liguor— albumina, 0,20 ¢/, ; citose, um linfoeito por mm.? Was-
sermann negativa.

Oppenheim propds a substituicio do nome de es-
pasmo de torsdo pelo de distonia. Todavia, a altera-
¢do do fonus encontra-se ndo sO na disbasia lorddtica
mas também na atetose dupla, na doenca de Wilson e na
pseudo-esclerose. Se quizermos, dizThomalla,jue onome
exprima ao mesmo lempo a origem da perturbacgao ténica
obtém-se a designacao de disfonia lenticular ' a qual
abrangeria um grupo Lewandowsky (atetose dupla), um
grupo Westphal Strimpell-Wilson (degenerescéncia len-
ticular progressiva e pseudo-esclerose) e finalmente, um
grupo Ziehen-Oppenheim (espasmo de torsao ).

Ja falamos de atetose dupla. E' 0 momento agora
de esbocar algumas nocoes sdbre a degenerescéncia
hepato-lenticular. Assim, poderemos estabelecer melhor
as relagdes existentes entre os 3 grupos referidos.

No Brain de 1012, Wilson * descreveu a doenca que
justamente tem o seu nome e da qual De Lisi fez um
profundo estude, em 1914, a propdsito dum caso de
observagdo pessoal, seguido de autdpsia ®

! Esta expressdo ¢ algumas vezes empregada como sinonimo
de espasmo de torsio.

* Wilson, Progressive lenticular degeneration. A Familiai
Nervous Disease Associated with Cirrhosis of the Liver. Brain,,
marc¢o, 19i2. Este trabalho é uma parte da tese de doutouramento
de Wilson defendida na Universidade de Edimburgo em 1gi1. Al-
gum tempo antes’ tinha o neurologista inglés feito a descrigdo da
degenerescéncia lenticular progressiva na Sociedade de Neurologia
de Londres,

* Sob o titulo de L'képatite familiale juvénile a évolution ra-
pide avec dégénérescence du corps strié; dégéneration lenticulaire
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Trata-se duma afeccao familial que aparece na juven-
tude, entre os 10 e 25 anos (especialmente em torno dos
15) e que apds uma evolugdo progressiva (de alguns
meses a cinco ol mais anos ') termina pela morte.

A sua mais caracteristica fenomenologia é a seguinte:
tremor bilateral de grandes oscilacdes, nitido principal-
mente na parte superior do tronco, acentuando-se com
0os movimentos voluntarios, com a fadiga e com as

9

emocgoes, cessando no sono e no repouso completo *;
espasmos musculares tonicos intensos e generalizados :
hipertonia generalizada, interessando, em regra, con-
temporineamente os musculos sinérgicos e antagonis-
tas, mas de preferéncia os flexores e que na fase Gltima
da doenca pode transformar-se numa verdadeira con-

progressive de Wilson (L.a semaine médicale, 13 mars. 1912). Lher-
mitte, Lejonne e Egger relataram um caso de degenerescénceia lenti-
cular progressiva. Este caso diz respeito a um rapaz de 11 anos qu#
Ja tinha sido apresentado, em abril de 1906, 4 Sociedade de Neurolo-
gia de Paris por Raymond e Lejonne sob outro aspecto.

I Ha casos de evolugdo aguda (1 més num caso de Howard
Rovee) e ha casos de evolugio arrastada (30 anos no 1v caso de
Hail ).

2 O tremor & na degencrescéncia hepato-lenticular um tremor
intencional e de accdo, Isto quer dizer que o tremor aumenta nao so
nos movimentos voluntarios mas também sempre que ha um refirco
voluntario da innervacdo da musculatura; éste refdrco pode ser acom-
panhado de efeito motor (movimento) ou servir stmente para a fixa-
cao estatica dos segmentos corporeos (accido muscular estatica),
Este tremor é manifestamente semelhante ao da esclerose em placas
que & também um tremor intencional e de acgdo, caracterizado, se-
gundo Muller, nio tanto pelo seu aparecimento na ocasido dos movi-
mentos voluntirios mas sim pelo sen aparecimento sempre que ha
um reforgo voluntario da innervacdo da musculatura. A actividade
muscular estatica produz mais facilmente o tremor no caso de dege-
nerescéncia hepato-lenticular (tipo Wilson e tipo pseudo-esclerose )
do que no caso da sclerosis muitiplex e esta ¢ a diferenca existente
entre o tremoer das duas afeccdes (Hall ).




tractura !; estereotipia da mimica; disfagia, disartria
até a4 anartria, riso e choro espasmodicos.

Para completar o quadro clinico vamos descrever
algumas observacoes.

A primeira destas, ¢ uma observaciao do Prof. Elvsio
de Moura, notivel pela data em que foi diagnosticada.

Obs. — M. M. Mulher de 37 anos, natural de Eiras, internada
na enfermaria de Clinica Neurologica, em 18 de Maio de 1914,
Auséncia de antecedentes hereditirios nevropiticos e psicopiticos,
Nio hd aleoolismo nem sifilis. Normal o seu desenvolvimento
fisico e psiquico. Hipertonia muscular difusa. Expressio fisiond-
mica qudsi imutivel; leve tendéncia ao riso espasméidico. Normais
0s movimentos dos globos oculares. Tremor bilateral dos mem-
bros superiores mais pronunciado nas mdos; existe no repouso
mas & manifestamente exagerado pela realizacio dos movimentos
voluntirios. Bradicenesia. A locomociio & difieil com antero-pul-
siio. A mastigacio e a degluticio fazem-se lenta, arrastadamente
@ a custo. A palavra & mondtona, entrecortada, com pausas, por
vezes explosiva.

Todos éstes sintomas motores, designadamente a disartria e a
disfagia sfio duma intensidade varidvel de dia para dia, nas dife-
rentes horas do dia, mas nfio chegam a retroceder completamente e
teem uma evolucio progressiva. Ndo hd perturbacdes da sensibili-
dade superficial nem da sensibilidade profunda, nio hi perturbacoes
troficas nem vaso-motoras. Funeionamento esfinetérico normal, Néo
ha fenomenos paraliticos. O reflexo cutineo plantar efecina-se em
flexiio, mas em certas oeasides & quési imperceptivel. O reflexo
foto-motor é normal.

A atitude da doente — tronco e pescoco rigido, eabega imdvel
¢ inclinada para a frente, bragos encostados ao tronco, em angulo
recio sObre os ante-bracos, joelhos flectidos e encostados um ao
ontro — & a reproduzida na fig. 53 =

Liguor — normal.

! Entendemos por contractura uma atitude gue ndo pode ser
modificada nem activa nem passivamente ( Hall ).

* Nesta gravura, ao lado, vé-ze a doente N. D., observada na
Clinica Neurologica de Lisboa.

20




300

O figado & aparentemente normal. Nédo ha aumento volumé-
trico, nem réde venosa-abdominal, nem ascite. Auséneia de pigmen-
tos biliares na urina e de outros elementos anormais. A doente tem
emagrecido eom o progredimento da doenca eujo inicio parece
remontar hi proximamente 1 ano. A sua morte ocorren no ano
imediato, encontrando-se o Prof. Elysio de Moura ausente de Coim-
bra, motivo porque nio foi feita a autdpsia.

Fia. 53

Doenga de Wilson

A figura 54 ¢ a fotografia duma doente por nos
examinada na Clinica Neuroldgica de Lisboa ; ¢ um caso
tipico de degenerescéncia hepato-lenticular (doenga de
Wilson ). Eis a sua historia:

Obs. — N. . Rapariga de 17 anos, natural de Lisboa. Ausén-
cia de antecedentes hereditirios nevropiticos. A mii teve dois
abortos. A doente N. D, foi saildavel aié aos 6 anos. Nesta idade,
estando um dia a tomar banho teve um grande susto. A mii rela-
ciona o apareciinento da doenca com éste susto.

Stalus — Facies oligomimica; fala eseandida, explosiva; tre-
mor intencional e de acedo, de grandes oscilagdes, nitido prinecipal-
mente na cabeca, no tronco e nos membros superiores; nos membros
inferiores & insignificante; rigidez generalizada, intensa nos mem-
bros inferiores, sobretudv na perna direita onde hé o fendmeno da
roda dentada; marcha espasmddica. Quandoanda distraida em casa
tem pequenos intervalos em que esti perfeitamente bem. Nessas
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ocasides pode ecoser, bordar, passar a ferro, etc. Escreve sempre
com difieuldade. Quando sdi de casa exacerba-se o seu mal

Fundus oculi —normal; pupilas iguais, com reacciio normal &
luz & 4 acomodacgio; auséncia
de anel pericorneano de Kay-
ser-Fleischer ; reflexos rotulia-
nos exagerados; radiais, trici-
pitais e aquilianos normais;
auséneia de clono do pé e de
clono da ritula; auséncia de
Babinski; ndo ha perturbacdes
troficas nem sensitivas; palpa-
¢iio e percussio hepdticas-nor-
mais; prova da levulose ( Raus-
ch e Schilder) positiva; urina
normal ; reaccido de Wasserman
RO sangue negativa

Liguor — normal.

Reproduzimos também
(fig. 55) o 1 caso de Hall
cuja mais saliente fenome-
nologia era a seguinte:

Obs. — Facies amfimica; tre- Fic. 54
mor de accdio; movimentos co- Doeaca de Wilson
reiformes @ atetésicos; rigidez
e lentidio dos movimentos das extremidades; rigidez da lingua,
por vezes encostada a uma das comissuras bucais; disartria, disfa-
gia; deméneia e riso espasmdadico, diminuicio da matidez hepfitica
(Hall).

Em wvarios casos desta afec¢do foram encontradas
perturbacoes psiquicas, consistindo, na frase de Wilson,
numa restricao do horisonte psiquico.

O puerilismo, as lacunas morais, a diminuicdo de
auto-critica e a euforia ddo por vezes ao quadro psi-
quico, um colorido especial.

«Lorsque la démence accompagne la maladie de
Wilson, la chorée de Huntington ou tout autre groupe
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morbide apparenté, —escreve Paul Nayrac, de Lille —
le deficit intellectuel présente souvent un allure clinique
assez particuliére, faite de puérilité et euphorie avec
quelques troubles de l'humeur. Peut-éire les cenires
psycho-régulateurs soupconnés par Camus dans le corps
strié¢ ne sont-ils pas étrangers aux caractéres cliniques
de la «démence extra-pvramidalesx.

O substraium anatomo-patolégico consiste numa
degenerescéncia bilateral,
simétrica e progressiva
do nuicleo lenticular, prin-
cipalmente do puiamen
(fig. 56) * e numa cirrose
hepatica atrofica que nao
se denuncia pelos sinais
clinicos habituais.

Histopatologicamente
observa-se uma prolifera-
cdo nevroglica, protoplas-
mica, com degenerescén-
cia das células ganglio-
nares. Para Wilson a
degenerescéncia das célu-

Fia. 55 las nervosas seria o facto

Doenga de Wilson, 1 caso de Hall prl mitivo consecutiva-
mente ao qual se efectua-

ria uma proliferacio nevroglica reaccional insuficiente,
0 que originaria a formacdo dum tecido esponjoso; &ste,
por sua vez, manifestaria uma pronunciada tendéncia
a rarefac¢do com a formacdo de cavidades quisticas cuja
sede de predileccdo seria o neostriatum. Bielschowsky
pensa, pelo contrario, que a proliferacio glial, particu-
larmente na pseudo-esclerose. é do tipo blastomotoso

1 O globus pallidus é atingido duma maneira menos intensa &
mais tardiamente.




{ blastomatarse Wicherung ) e nao do tipo fibrilar o que
afasta a idea dum fendémeno reaccional * como pretendia
a concepcao de Wilson.

Por outro lado ndo custa admitir a formacdo de
cavidades numa neoformacao glial primitiva pois que
fenomenos andalogos se enconiram
nos gliomas (Bielschowsky).

Nunca foram encontradas lesoes
de tipo mesodermal o que afasta
também a hipGtese de processo in-
flamatorio.

Secundariamente as lesdes do
nucieo lenticular e do caudado,
Wilson encontrou uma ligeira de-
generescéncia do sistema de fibras
eferentes (ansa lenticular, feixe de

Forel, fibras estrio-talamicas e Fld. 56
estrio-luvsianas ). Amolécimento simeétrico com. for-
. : magio. de cavidades do nucleo
Concomitantemente com as le- lenticular. ( Wilson )

sdes cerebrais ha, duma maneira

constante, como vimos, uma cirrose hepatica de gran-
des nodosidades #sem a qual, diz Wilson, ndo pode
admitir-se nenhum caso no quadro de degenerescéncia
lenticular progressiva.

O figado (fig. 57), diminuido de volume e deformado,
apresenta a superlicie coberta de nodosidades, de tama-
nho variavel (de um grido de pimenta ao de uma avela).
Fazendo um corte no tecido hepatico, véem-se zonas

! Tratar-se-ia aqui duma degenerescéncia hereditiria, manifes-
tando-se por uma dupla tendéncia: 1.*) por uma lenta necrobiose das
células ganglionares; 2.*) por uma proliferacdo glial blastomatosa
mais ou menos acentuada. Estes fendmenos seriam paralelos. A pro-
liferacdo nevroglica explicar-se-ia, segundo Bielschowsky, pela exis-
téncia duma faculdade innata, congénita em virtude da qual o tecido
nervoso proliferaria duma maneira primitiva.




claras alternando com zonas mais carregadas; as primei=
ras correspondem a septos de tecido conjuntivo que
isolam as segundas constituidas por ilhotas de parén-
quima glandular. Ao exame microscdpico, Wilson
observou: porcoes de tecido hepatico conservadas,
outras degeneradas, outras ainda sede dum processo de
activa regeneracdo. Tratar-se-ia duma cirrose benigna
caracterizada ndo s6 por esta faculdade de regene-
raciao do parénquima, mas
também pela sua rica vas-
cularizacdo. . Kleiber, de
facto, chamou a atencdo
para a extraordinaria ri-
quesa em vasos dos sep-
tos conjunctivos L.

A cirrose é do tipo
mixto, intra e extralobu-

Flen lar; o tecido conjuntivo
Cirrose hepatica de grandes nodosidades g
{ Wilson) que parte do espaco por-

to-biliar ora envolve a su-
perficie dos lobulos ora penetra no seu interior frag-
mentando-os.

Vejamos agora qual é o quadro fenomenoldgico da
pseudo-esclerose de Westphal-Striimpell; simultdnea-
mente salientaremos os pontos de contacto existentes
entre éste tipo morbido e a doenca de Wilson. Con-
cluiremos, com diversos autores (Strimpell, Maas,
Bostroem e Hall), que as duas formas mérbidas referidas
ndo constituem ja uma doenca distinta mas sdo apenas
expressoes sintomaticas duma mesma entidade nosolé-
gica, a degenerescéncia hepato-lenticular.

Westphal, em 1883, descreveu numa memdoria, ja

! A regeneracdo hepitica é acompanhada por uma regeneracio
vascular muito mais intensa do que a que se observa na forma ordi-
naria da cirrose de Laennec.




referida, os dois primeiros casos de pseudo-esclerose,
observados respectivamente num rapaz de 18 anos
e num homem de 30, tendo concluido: «dass es eine
allgemeine Neurose giebt (die man vielleicht, wenn
auch nicht sehr glicklich als Pseudo-esclerose bezei-
chnen Koennte) welche weder in ihren Svmptomen,
noch in ihrem Verlaufe von dem hcefigsten vorkom-
menden Symptomen-Komplex der multiplen cerebro-
spinalen grauen Degeneration unterschieden werden
kannz» !. Estas palavras mostram gque o autor consi-
derava esta afec¢io como uma nevrose, opinido perfi-
lhada por Souques %, em 1891, por Babinski %, em 1895,
por Pierre Marie * em 1904.

Strimpell, pelo contrario, tendo observado dois
casos desta afeccdo em 1898 e um outro em 1899, apesar
de nao ter encontrado lesdes de nevraxe, afirmou a
natureza orginica da pseudo-esclerose. O ilustre neu-

1 Ha uma nevrose comum {que podia talvez designar-se, em-
bora nio muito felizmente, pseudo-esclerose ) a qual nem nos sintc.-
mas nem no seu curso, pode ser diferenciada do complexo sintomi-
tico, mais freqilentements encontrado, da degenerescéncia cinzenta
miiltipla cérebro-espinhal.

t Souques, Coniribution & letude des svndromes histérigues
esimulatenrss des maladies organiques de la moelle epiniire, 1591,
A histeria, dizia Sourques, manifesta-se fregiientemente sob o aspecto
de esclerose em placas,

3 Babinski, Fiude anatomigue et clinigue sur la sclérose en
plagques, 1895,

L Pierre Marie, Traité de Médicine (Charcot, Bouchard, Bris-
saud ). Pierre Marie a proposito do diagnéstico diferencial entre a
esclerose em placas e a histeria, que na sua opinido ¢ a causa do maior
nimero de erros dé diagndstico, escreve: « C'est encore dans l'exis-
tence de I'hvsterie qu'il faut peut-&tre rechercher 'explication des cas
ohservés par Westphal, et plus récemment par Striimpell { 18¢8 ],
dans lesquels certains auteurs disent avoir constatés les svmptomes
de la sclérose en plaques la plus franche alors qu'a l'autopsie il ne
leur fut possible de trouver aucune lésion rappelant de pres ou de
loin celles qui constituent cette maladie ».




rologista de Leipzig que encontrou uma cirrose hepa-
tica na ultima observacdo referida, atribui uma origem
heredo-luética aos seus 3 casos, porque um déles tinha
nariz em sela e os outros dois cicatrizes na laringe.
Podemos agora, apos estas notas, descrever o quadro
sintomatologico da pseudo-esclerose gque se aproxima
por alguns dos seus elementos da esclerose em placas,
mas que por outros (nistagmo, lesdes do nervo dptico,
hipertonia do tipo piramidal, paralisias oculares, paresia,
sobretudo dos membros inferiores, marcha pareto-espas-
tico-ataxica, perturbactes esfinctéricas, sinais cerebela-
res. auséncia de pulsdes, perturbacdes da sensibilidade
fugazes, auséncia de anel pericorneano, auséncia de
lesdes hepaticas e de hipertrofia do baco, inicio em idade
mais avancada, etc.) se afasta dela, como pos claramente
em evidéncia Oppenheim. Doenga do sistema extra-pi-
ramidal, atinge de preferéncia individuos jovens (15. 30
anos) e aparece sem causa apreciavel, por um tremor
intencional, ndo muito rapido, de grandes oscilagdes.
Este iremor que se exagera nos estados emotivos é prin-
cipalmente nitido na cabeca, na parte superior do tronco
e nos bracos, enfim na parte superior do corpo, onde,
por vezes, eXiste uma verdadeira vacilacao. A éste
sintoma essencial junta-se, a breve trecho, um leve
grau de hipertonia; esta condiciona uma discreta ami-
mia facial e imprime a4 marcha um certo cariacter de
espasticidade. Nao existem os classicos sintomas da
pirdmide. Pelo contrario, sao freqiiantes os fenomenos
do tipo pseudo-bulbar (disfagia, disfonia, disartria, riso
e choro espasmddico) e a fala apresenta-se, por vezes,
intensamente escandida, semelhante a da esclerose em
placas. Observam-se, com freqiéncia, nesta afeccao,
ictos apoplectiformes e epileptiformes; na maioria dos
doentes ha um caracteristico anel pigmentar do bordo
externo de cornea (anel pericorneano de Kayser-Fleis-
cher) que pode encontrar-se também, embora mais




raramente, na doenca de Wilson (caso de Pollock e

Sjovall-Soderberg ). Per-
turbacoes psiquicas, tais
comao irritagoes, acessos
de colera, confusiao men-
tal, alucinacoes, sdo cons-
tantes e precoces.

Nos periodos avanga-
dos pode observar-se ade-
meéncia ( Galligaris).

A evolucao da pseu-
do-esclerose € menos re-
gularmente progressiva
que a da doenca de Wil-
son; remissdes € exacer-
bacdes podem interrom-
per ou tornar sinuoso o
seu longo curso (20, 30
anos), embora éste seja
inexoravel e leve a morte
que sobrevém apods um
icto apoplectiforme ou
como conseqiiéncia de de-
bilidade geral.

Obs, —J. F. Homem de 32
anos (fig. 58), pescador, natu-
ral da Carapinheira do Campo.
Nada de notavelnaascendénecia,
Foi safidavel até aos 19 anos

Tinha esta idade, gquando
lhe apareceu um tremor que o
doente atribuiu ao facto de se
ter lan¢ado ao rio vestido na
ocasido duma desordem.

Primeiramente interrogado sdbre a existéncia no seu passado
de qualguer sinal que nos fizesse suspeitar uma encefalite (febre,
delirio, hipersonia ou insonia, diploplia, sialorreia, etc.) ndo acusou

FiG. 58

Psendo-ezclerose




o menor sinal de tal afee¢iio que A4 primeira vista se encontraria
aqui em causa (sindroma parkinsoniano post-encefalitico).

Aos 20 anos teve uma pneumonia e aos 23 as seziies mas estas
ndo modificaram a doenca iniciada aos 19 anos que o incomoda
sobretudo pelo tremedoiro,

Status — Tremor intencional e de accdio, generalizado, mas
mais saliente na eabeca, na parte superior do tronco e nas extremi-
dades superiores (flg. 59); é um tremor amplo nido muito ripido

FuG. 50 -
Tremor intencional ¢ de acpdo

que anmenta com o reforgo voluntirio da innervaciio, com as emo-
coes, diminui no repouso e cessa no sono. Rigidez extra-piramidal
mais acentuada A esquerda. Amimia, leve disfagia, leve disartria,
riso espasmddico. Auséncia de sinais da via piramidal. Fdr¢a mus-
cular intacta. O doente é pescador e nada, mesmo agora, com muita
facilidade; as suas perturbacdes atenuam-se na dgua Durante a
sua permanéncia na enfermaria de N. H. teve dois leves ictos. Mo-
vimentos oculares normais. Ausénecia de anel pericorneano de Kay-
ser-Fleischer e da opacidade do cristalino ( Oloff e Siemerling ).




Do boletim oftalmoldgico consta: <reflexos, meios transparen-
tes e fundos normais. Agudesa visual normal { Donders) { VoD=3
VoE=2). Nido hi escotoma central para o vermelho nem para o
verde. Camnpos visuais simples e eromaticos normais. Pupilas de
contornos nitidos e de edr normal; ndo hd o mais pequeno graun de
descoloraciio da parte temporal da retina.. (Dr. Jalio Machado ).
S0b o ponto de vista psiquico nota-se uma certa instabilidade emo-
cional, uma certa irritabilidade.

Ligquor — Albumina 0,40°/,,; citose 2,5 linfocitos por mm?* Was-
sermann negativa; Pandy negativa.

O figado ndio era palpavel e a percussiio mostrou-nos que a
zona de matidez hepitica estava diminuids, o gue foi confirmado
pelo exame radioseGpico de abdomen praticado pelo malogrado
e distinto radiologista dos Hospitais da Universidade — I'r. José
Rodrigues. No boletim radioseépico I8-se: « Exame radioscopico do
abdomen, feito de pé com incidéncia de tris para diante ¢ em dec-
bito horisontal ecom incidéneia de baixo para cima mostrou redugio
da sombra do figado como mostra o ealco junto. Us contornos diafra-
gmiticos ndo se deformam nas inspiragdes profundas-l (Dr. José
Rodrigues ).

Nio havia sintomas hepéticos: nem ictericia, nem ascite, nem
réde venosa abdominal peri-umbilical, nem perturbagdes gastro-
intestinais, nem esplenomagalia, etc. ). Andlise de urina-normal.

A palpacie, a percussiio e o exame radioseGpico revelam a
atrofia do fizado, o que nos leva a crér na existéncia duma cirrose.

Como os habituais sinais duma insuficiéncia hepitica sio
ausentes, torna-se necessario recorrer, nestes casos, 408 meios labo-
ratoriais para econfirmar ou infirmar a existéncia dum estado defiei-
tario hepdtico .

! Nalguns casos de degenerescéncia hepato-lenticular, foram
observados sintomas hepaticos isolados: ictericia (em 2 casos de
Wilson); ascite (num caso de Sjovall-Siderberg & no v caso de
Wilson); nalgumas observagdes havia dores sob a arcada costal,
noutras esplenomegalia, noutras perturbacdes gastro-intestinais, etc.

2 A presenca de urobilina na urina &, como sabemos, conside-
rada como um elemento de valor na diagnose de insuficiéncia hepa-
tica. No que diz respeito aos doentes que apresentam a deenca de
Wilson ou a pseudo-esclerose os resultados ndo sdo concordantes e
por isso o estudo da urobilimiria ndo ¢ um meio rigoroso para apre-
ciar o estado funcional do figado, nestes casos. Este facto € corro-
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Praticimos no nosso doente J. F., com o auxilio do nosso amigo
« colega Dr. Miguel Ladeiro, a prova de levulose; obtivemos resul-
tado positivo, ao contrario da prova de hemoclasia digestiva, que
foi negativa.

Em Clinica Neurolgica, ao lado da prova da levulose, tem
sido aplicada no exame do funcionamento hepatico a prova da
falactose; administra-se per os 40 gr. de galactose em 300 c.c. de
dgua de manhd em jejum. Segundo Warner, nestas condicdes,
somente a expulsio de 3 gr. de galactose e mais, é considerada
como patoligica * Nido nos foi possivel aplici-la ao nosso doente.

borado pela opinido de Levser ° que considera a urobilimiria e a crise
hemoclasica de Widal simplesmente como fendmenos vago-simpati-
cotonicos.

Pelo contrario, a prova de levelusiria alimentar como a empre-
garam Rausch e Schilder, deu resultados constantemente positivos.

Administram-se per os cem gramas de levulose; se encontrarmos
levulina na urina 2 a b horas depois & provavel, sendo absolutamente
certo, diz Wilson, que a insuficiéncia hepatica existe.

Em conformidads com esta afirmacido, Strauss observou que a
prova da levelosiria alimentar era positiva em 8o %f; dos casos de
cirrose hepatica. Na ictericia catarral e na. sifilis seria positiva em
70 %, dos casos ™.

Esta prova, tendo sido feita pelo Prof. Antonio Flores na doente
N, D.. deu resultado positivo.

! Bauer obteve roo %, dos resultados positivos com a prova de
galactosiiria, na ictericia catarral, na ictericia infecciosa e na cirrose
de Laénnec.

Falk e Saxl obtiveram resultados inconstantes, Os alemdies, no
entanto, dio muito valor a esta prova nas condigdes acima referidas.
Kahler e Machod estudam ndo sé6 a galactosiria mas também a
galactosemia.

A opinide de Leyser estd de acdrdo com as investigagies de Karplus e Kreidl
sibre os centros vegetativos do cércbro o com o papel desempenhado pelo vago-simpi-
tico na produgio da albumina e do glicogénio, segundo Miiller e Greving. A prova da
Falta, Higler ¢ Knoblock da wrobilindria provoeadd pela ingestio de 3 gr. de extrato
de bilis também nio tem valor algum: Brulé salientou. de facto, que a ingestio experi-
mental da. bilis, provocande uwma intoxicagio grave, pode originar um estado de insufi-
citncia hepatica. A prova do mel de Filinski ou de wribilinuria provocada pela ingestio
de 150 ygr. de mel ¢ empregada por alguns autores { Nodél Fiessinger ¢ Henry Walter),

No entanto em individuos normais p;u-:l!n encontrar-se positiva em 1o ¥, dos
casos. Hohlweg chegou a conclusdes idisnticas i3 de Strauss.




Nio conseguimos, também, fazer néle a prova da Rosa de
Bengala (Kerr e Epstein ) ! ; esta é uma boa prova para pir em evidén-
cia a insuficidneia hepitica na degenerescéncia hepato-lenticulars
facto confirmado pelo caso de Cathala e Olivier.

Niio foi nosso intuito fazer néste trabalho nem o emprégo nem
a erftica dos numerosoes métodos de exploracio funcional do figado,
cujo valor é altamente discutido ?; quizemos sdomente referir-nos
aqueles que sio freqiientemente empregados pelos neurologistas-
E' a finica forma de confrontarmos os nossos resultados com os
déles e de chegarmos a conclusdes idénticas on opostas.

Coneluimos que o nosso doente & um caso tipico de degeneres-
céncia hepato-lenticular; eolocamo-lo no grupo de pseudo-eselerose,
a-pesar-de niio haver anel pericorneano, em virtude da existéncia
de ictos e da intensidade do tremor gue domina o quadro elinico.

Sob o ponto de vista anatomo-patologico a nevraxe,
na pseudo-esclerose, é normal ao exame macroscopico.
Os conhecimentos actuais sdbre a histopatologia da
degenerescéncia hepato-lenticular devem-se principal-
mente a Alzheimer, a Taussig, a Stoeker, a Hall, a
Sarbé, a Spielmeyr, a Bielschowsky.

1 Esta prova destinada, como a do azul de metilano, a do
salicilato de sodio, a do indigo-carmim, a da ftaleina tetraclorada, a
indicaniria experimental e glicoruniria provocada, —ao estudo da
funcdo anti-toxica, consiste em injectar na veia corante na proporgio.
de 15 miligr. por cada 10 quilos de peso; 43! depois tira-se o sangue
e doseia-se o corante, comparando-o com solutos padroes,

* Este facto ¢ posto em evidéncia por Geza Hetinyi (citado
Noél Fiessinger e Henry Walter. IL'exploration Fonctionelle du Foie
et insufisance hepatique), para a hiperglicemia e a glicosuria ali-
mentar (Prova de Colrat ). |

Os métodos mais freqilentemente empregados em clinica sdo o=
seguintes: funcio glicogénica (prova da levulose, prova da galac-
tose); funcio de elaboracdo azotada (coeficiente azotémico, coefi-
ciente de imperfeicio ureogénica de Maillard, coeficiente amoniacal
corrigido (C. A. C.), caleulo do azoto residual (sangue), prova da
ureia; funcdo anti-tdxica (prova de ftaleina tetraclorada }; funcgdes
pigmentares — urina (urobilina, pigmentos biliares, sais biliares) —
sangue (indice ictérico, desagem de bilirnbina ).
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Alzheimer, em 1911, fez um estudo anatomo-pato-
logico completo num caso de pseudo-esclerose de
Hoesslin. Nido havia alteracoes macroscopicas. Pelo
contririo, ao exame microscopico o distintg histopato-
logista encontrou uma proliferacdo nevroglica difusa,
interessando a maior parte do nevraxe e acompanhada

da degenerescéncia das

células ganglionares;

Y 2175 ' esta era mais intensa

' nas regides onde era
mais abundante a ne-

_.w= = vyroglia patologica. A
i glia dos ntcleos basais
' apresentava uma certa

tendéncia a destruicdo
B ou melhor A rarefac-

¢ao, mas nunca foram
g - observados pelos auto-
res nem amolecimen-
tos, nem cavidades, de
modo que, ao contrario do que sucedia com a doenga
de Wilson, era mantida a arquitectura geral do ne-
vraxe.

Ndao havia, além disso, lesoes dos tecidos mesoder-
mais.

Para Alzheimer é essencialmente caracteristico das
lesoes da pseudo-esclerose o aparecimento, na quasi
totalidade do nevraxe, mas principalmente no corpus
striatum, na pons Varolii, no parathalamus e no
nuclens dentatus cerebelli, de células polinucleadas
gigantes. Estas células que hoje sdo conhecidas sob o
nome de células polinucleadas gigantes de Alzheimer,
possuem varios nicleos, longos prolongamentos e abun-
dante citoplasma (fig. 60). ;

Concomitantemente com as lesdes encefalicas ha na
pseudo-esclerose uma cirrose hepatica de grandes nodo-

FicG. 60
Célula polinucleada gigante de Alzheimer (Hall)




sidades, andloga 4 doenca de Wilson, isto é, clinica-
mente latente .

Vejamos agora as relacoes que existem entre a pseu-
do-esclerose e a doenca de Wilson.

Strampell, em 1913, na reilinido neuroldgica de
Breslau, ao discutir um caso de pseudo-esclerose, salien-
tou ja as estreitas relacOes existentes entre esta e o
morbus Wilsonii, terminando por afirmar a identidade
das duas doencas. Oppenheim e Maas, em 1910, expo-
seram uma opinifo idéntica; para os autores ndo ha uma
diferenca essencial, uma separacdo nitida entre as duas
entidades nosograficas.

Corrobora estas opinioes a observacao de Higier 2,
que encontrou numa familia, ao lado de casos de pseu-
do-esclerose, casos de doenca de Wilson.

Bostroem, em 1917, no Congresso de Neurologia e
Psiquiatria de Hamburgo, afirmou-se partidario déste
modo de ver. '

Os elementos comuns a pseudo-esclerose e a dege-
nerescéncia lenticular progressiva sao, de facto, em
grande nimero: inicio na juventude ¥, caracter familial,
evolucdo progressiva, cirrose hepitica, predominio das
lesdes no striatum, auséncia de lesdes do tipo meso-
dermal, formas gliais tipicas.

Alguns sintomas (tremor intencional, rigidez do

! Como vimos, tratava-se duma cirrose atrdfica de grandes
nodosidades. Sob o ponto de vista histolégico encontram-se faxas de
esclerose anular que circunscrevem ilhotas arredondadas de parén-
quima com evidentes fenomenos de regeneracdo do tecido hepitico.
O tecido conjuntivo que constitui as faxas de esclerose é caracteri-
zado também pela extraordinaria abundincia de vasos.

* Higier — Zur klinik familiiren Formen der wilsonschen len-
ticular degeneration und der Westphal — Striimpellschen Pseudos-
clerose, Zeits, f. d. g. Neurol, n, Psych., 1914.

*  No 3.° caso de Spiller a doenga apareceu-aos 41 anos.




tipo extra-piramidal, bradiartria, disfagia, perturbagoes
psiquicas ) sdo também comuns as duas formas mdrbidas.

No entanto, ha algumas diferengas, embora estas
sejam, até certo ponto, explicaveis.

[lall propds o critério da hipertonia como base
diferencial da sintomatologia motora dos dois tipos
clinicos.

Na degenerescéncia lenticular progressiva prevalece
a hipertonia, ao passo que na pseudo-esclerose o sintoma
mais saliente é um tremor, de grandes oscilacoes, ritmico
e lento.

A hipertonia dos musculos fonadores quando nao &
muito intensa produz a bradilalia; esta, associada a um
factor espasmadico, mais ou menos pronunciado, cons-
titui a perturbacdo da fala caracteristica da pseudo-es-
clerose. Na doenca de Wilson, em que a hipertonia
atinge um grau mais elevado, havera disartria ou mesmo
anartria. Explica-se, dum modo idéntico. a razao por-
que a disfagia é pouco acentuada na pseudo-esclerose
e, pelo contrario, ¢ muito intensa na degenerescéncia
lenticular progressiva ( Hall).

A estas diferencas ha a acrescentar a maior gravi-
dade das perturbacdes psiquicas, a existéncia de ictos
apoplectiformes e epileptiformes e do anel pericorneano
de Kayser-Fleischer, na pseudo-esclerose.

As investigacoes histopatoldgicas dos Gltimos tem-
pos assim como as observacoes de formas anatomo-cli-
nicas de transicdo ou passagem entre a pseudo-esclerose
e a doen¢a de Wilson, vieram, de facto, confirmar as
opinides de Strimpell, Oppenheim, Maas e Bostroem,
segundo os quais elas sdo expressdes sintomaticas da
mesma entidade nosogrifica. a degeneratio hepato-len-
ticularis.

Pondo em paralelo, como fez Hall, as lestes descri-
tas por Wilson na degenerescéncia lenticular progres-
siva com as descritas por Alzheimer na pseudo-escierose,




a um exame superficial ficamos convencidos de que ha
uma grande diferenca de substratum anatomo-patold-
gico entre elas.

Na pseudo-esclerose ndo ha alteracdes macroscopi-
cas e sob o ponto de vista histopatoldgico encontra-se
um processo cerebral difuso que interessa uma grande
extensao do encéfalo, por exemplo, o corpus striatum,
o hipothalamus, a pons, o nucleus dentatis e o cortex
cerebri; na doenca de Wilson, pelo contrario, as lesdes
macroscopicas —amolecimentos ou cavidades — locali-
zam-se estritamente ao nucleo lenticular. Todavia, o
processo histopatologico é fundamentalmente o mesmo,
visto que em ambos os casos hd uma proliferacao ne-
vroglica blastomatosa ( Bielschowsky j ou protoplasmica
(Nayrac), ndao fibrilar, a qual nio ¢ acompanhada por
fendémenos do tipo inflamatorio.

As lesoes na pseudo-esclerose localizam-se também
de preferéncia nos nucleos da base.

A confirmar a identidade dos dois estados morbidos
estao também as observacoes da doenca de Wilson cujas
lestes nao estavam exclusivamente localizadas no nu-
clews lenticularis ; estas constituem, assim, sob o ponto
de vista histopatoldgico, formas de passagem entre a de-
generescéncialenticular progressivae a pseudo-esclerose.

Stoecker !, por exemplo, em 1914, descreveu um
caso de morbus Wilsonii, cujo exame histopatologico
revelou ao lado de lesdes macroscopicas idénticas as de
degenerescéncia lenticular progressiva, lesdes micros-
coOpicas difusas andlogas as descritas na pseudo-esclerose,
nio faltando inclusivamente as células polinucleadas
gigantes de Alzheimer.

O 1 caso de [lall era clinicamente, como vimos, um
caso de doenca de Wilson. Ao exame histopatologico,

i Citado por Hall.

21
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o distinto neurologista encontrou, além duma lesio em
foco do putamen, um processo difuso de proliferagio
nevroglica, acompanhado de degenerescéncia das célu-
las ganglionares ; éste processo estendia-se a quasi todo
0 cérebro.

Spielmever !, fez o estudo histopatoldégico de o
casos de degenerescéncia. hepato-lenticular ?; as suas
investigacoes, tendo demonstrado a identidade da natu-
reza das lesdoes na doenga de Wilson e na pseudo-escle-
rose, vieram confirmar a opinido dos neurologistas que
consideram éstes dois estados mérbidos como variacoes
da expressdo clinica dum processo anatomo-patoldgico
que ¢ essencialmente 0 mesmo. Em trés casos, de facto,
as lesoes consistiam numa combinacio das habitualmente
encontradas nos dois tipos morbidos referidos.

Saiz de Trieste, num caso cuja diagnose clinica dife-
rencial entre a doenca de Wilson e a psendo-esclerose
era impossivel. encontrou no exame microscOpico um
processo anatomo-patologico difuso, idéntico ao da
pseudo-escierose e que interessava o corpus sériatum,
o cortex cerebri, o thalamus, o nuclenus dentatus, o
locus niger, o grisea pontis Varolii e a oblongata.

Paul Nayrac ® publicou na Revue Neurologique uma
ohservacao interessante, sob o prisma aqui analizado,
pois era, tanto clinica como anatomo-patologicamente,
um caso intermediario ou de passagem entre as duas
expressdes sintomaticas de degeneratio hepato-lenti-
cularis.

As lesdes na degenerescéncia lenticular progressiva
sdo, na realidade, muito mais difusas do que Wilson
supunha. Tschuguuoff, por exemplo, num caso de

! Citado por Hall.

* Dois casos de pseudo-esclerose, trés de doenca de Wilson e
um cujo diagnodstico foi incerto.

¥ Paul Nayrac — Rev. Neurol., n.° 6, 1923 e n.° 2, 1924.
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evolugdo rapida (17 meses) observou que além do
putamen se encontravam lesados outros territorios do
nevraxe: nucleus ruber, nucleus dentatus, zona prero-
landica do corfex cerebri, etc. A conclusdo logica a
tirar déstes factos é que nos casos de morbus Wilsonii
em que foram descritas apenas lesdes no nucleo lenti-
cular estas deviam existir tambem noutros departa-
mentos encefalicos e se ndo foram descritas ¢ porque
ndo foram procuradas por se suporem inexistentes.

Todos éstes factos teem o alcance que 0 nosso espi-
rito facilmente apreende; assentam sébre uma base
anatomica indestrutivel o conceito da degenerescéncia
hepato-lenticular, tal como o esbocaram Strimpell,
Oppenheim, Maas e Bostroem e definitivamente o edi-
ficaram Taussig de Praga ! e o dinamarqués Hall.

Este conceito foi, de facto, solidamente estabelecido
sobretudo por éste ultimo. Na sua notavel monogra-
fia (1021 ) 0 autor faz ndo sé a andlise minuciosa de 68
casos de degenerescéncia hepato-lenticular dispersos na
literatura, incluindo 4 observacdes pessoais, mas estuda
profundamente os problemas relativos a fisiopatologia
extrapiramidal, alicercando duma maneira indestrutivel
o conceito da degenerescéncia hepato-lenticular. Eis a
razio porque ha hoje a tendéncia para dar a doenca de
Wilson e a pseudo-esclerose o nome comum de dege-
neratio hepato-lenticularis Hallii seu morbus Hallii,
apesar do desacérdo da escola italiana.

Resta-nos agora falar, ainda que muito brevemente,
sobre a obscura etiogénese desta entidade morbida.

1 Taussig, tendo examinado, em 1920, sob o ponto de vista histo-
patologico, os casos de Stoecker, de Fischer, de Lhermitte, de Schul-
ize ¢ de Yokohama, ¢ sob o aspecto clinico além duma observagio
pessoal, os casos de Stier e Siderberg, concluiu que a doenca de
Wilsom- ¢ a pseudo-esclerose sio apenas dois tipos da mesma enti-
dade morbida.




Segundo Wilson, inicialmente adoeceria o figado e
num segundo tempo uma toxina de origem hepatica, de
natureza desconhecida, iria actuar, em virtude duma
electividade especial, sobre o nucleo lenticular ( feoria
da precessdo hepdtica).

Para Bostroem tanto as lesoes do figado como as
do nucleo lenticular resultariam duma intoxicacao endo-
gena de origem intestinal ( teoria enterogenea ).

Tratar-se-ia, pois, segundo éstes autores, duma
doenga adquirida resultante duma accao tdxica de origem
hepatica ou intestinal, opinido perfilhada por Economo,
por Sjovall-Séderberg 1 e por Buscaino ?.

Hall e Nayrac criticaram, com razdo, estas opinioes,
lembrando em primeiro lugar que as lesdes cerebrais
na degenerescéncia hepato-lenticular nao possuem as
caracteristicas proprias das encefalopatias toxicas e, por
outro lado, que as cirroses comuns nunca se fazem acom-
panhar dum complexo sintomatico analogo ao da degene-
ratio lenticularis. No entanto, o mais solido argumento
apresentado contra a hipotese da génese hepatogénea
dos quadros neurolégicos em questao é, sem davida, o
facto de terem sido encontrados, por diversos autores,
complexos cérebro-hepaticos em que a anilise histopa-
tologica demonstrou que as lesdes cerebrais eram primi-
tivas.

1 Sjovall-Stiderberg escreveu: < Concebe-se que afec¢des in-
testinais de causas diversas possam produzir um veneno perfeita-
mente definido, mas ainda desconhecido, que determine lesdes cere-
brais por intermedio do figado e do baco, ou antes que tem, desde o
principio, afinidade para todos éstes orgaos.> Porém, éstes autores
admitem a existéncia dum factor enddgenc «consisting in a certain
chemical disposition in liver {and brain) to the hypothetical intestinal
poison &,

* Buscaino admite que tanto as lesdes hepaticas como as lesdes
cerebrais sao resultantes da presenca na circulagido de aminas anor-
mais de génese intestinal,
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Nayrac apresentou num trabalho recente ! sete casos,
de diversos autores, pertencentes a éste tipo *; nestas
observacgdes anatomo-clinicas as lesdes cerebrais encon-
trar-se-iam num estado de evolug¢do mais adiantado do
que as hepaticas.

Abandonando, pois, a teoria que considera o figado
o primum patiens, chegamos a feoria da simultanei-
dade segundo a qual tanto a lesdao hepatica como a do
nuclens lenticularis seriam a conseqiéncia da pertur-
bacdo do desenvolvimento, duma abiotrofia no sentido
Gowers. Esta teoria, defendida primeiro por Higier e
Stoecker, foi perfilhada e exposta por Hall, embora com
uma leve modificacdo, pois o ilustre neurologista admite
além duma anomalia constitucional heredo-familial, um
factor exdgeno (traumatico, toxico, etc. ).

As lesdes cerebrais e hepaticas seriam «dois pro-
cessos paralelos produzidos pela mesma causa, a falta de
capacidade vital dos dois 6rgdos»; o elemento exdgeno
originaria produtos anormais de intercaimbio organico
que iriam lesar o sistema constitucionalmente débil.

Esta teoria foi discutida por Navrac, que acha inve-
rosimil o facto de o processo abiotrofico se situar pre-
cisa e electivamente no cérebro e no figado, 6rgéos de
ontogenia. fungdes bioldgicas e propriedades fisico-qui-
micas inteiramente diferentes.

Como, além disso, nalguns casos teria sido obser-
vada uma congestao hepatica intensa acrescenta: «la
congestion intense que nous avons notée dans le foie

1 Um caso de doenca de Hall; um caso de coreia cronica ; um

caso de neuropticomielite aguda; guatro casos de encefalite epi-
démica.

* Nayrae, Sobre ciertas sinergias patologicas entre el higado
v el encefalo. Rev. Argent. de Neurol. Psych y Med. Leg. Num. 12, 1928,
Este trabalho ¢ o complemento dos trabalhos do mesmo autor, ja
citados, publicados na Revue Nenrologigue,




s'accorde mal d'abord avec l'idée d’un processus d'épui-
sement, et ensuite, si les lésions cérébrales et hepatiques
sont paralléles, avec I'absence totale de réaction vas-
culaire dans les centres nerveuxs t,

Ja Ottonelo, Di Giacomo, Runge e [agemann
tinham notado que, nestes casos, ndo havia paralelismo
entre a gravidade do compromisso hepdtico e a da
fenomenologia neuroldgica.

Alguns autores (Pelissier) consideram a degene-
rescéncia hepato-lenticular como um sindroma que,
podendo ser originado por causas diversas 2, teria como
factor etiogénico principal a encefalite epidémica.

De facto, é conhecido o sindroma wilsoniano post-
encefalitico de que sdo exemplos os casos de Rossi, de
Westphal e Sioli, de Roger, de Bolsi, de Déchaume e
P¢hu, de Kleine, de Navrac e Bataille, de Francioni, de
Luzzat e Rietti, etc.

Nestes casos, a encefalite, infeccdo geral, actuaria
simultineamente sébre o cérebro e o figado.

A encefalite epidémica, cuja afinidade para o extra-
pyramidium ja por nés foi posta em evidéncia, provo-
caria, com uma certa constincia, lesdes hepaticas, como
tenderiam demonstrar as investigacoes de Tito Rizzo 5.

Todavia, nds sabemos, e a confirma-lo estio os tra-
balhos de Maggendorfer, de Pette, de Verga e Uluho-
gian, de D'Antona e Vegni, etc., que as lesdes do figado,
nestes casos, ndo sdo constantes e quando eXistem, nio
sdo «caracteristicas nem uniformes».

Deve notar-se dinda que, exceptuando a observacio

¥ Nayrac, Op. cit,

¥ Segundo Dechaume o sindroma wilsoniano teria sempre uma
origem infecciosa.

* Tito Rizzo, Lesioni istopatologiscie del fegato nell'encefalite
epidemica ipecialmente nelle forme croniche. — Riv, di patal. nerv.
¢ ment., fasc. 1 e 2. 1924.




de Rossi, na qual havia indiscutivelmente uma cirrose
hepatica ', nos outros casos as lesoes ndo seriam dife-
rentes das causadas por certos estados infecciosos ( bron-
co-pneumonia, pneumonia, septicemia, tuberculose, sifi-
lis, etc.) — hepatite infecciosa.

O conceito de Pelissier nao pode ser admitido duma
maneira integral, essencialmente, porque ao lado do
sindroma wilsoniano existe indiscutivelmente a doenca
de Wilson, protopatica, criptogenética, doenga familial,
cujas lesdes nao sao infecciosas, nem toxicas, mas ligadas
a um factor constitucional de evolucdo anoémala da glia.

Navrac, tendo encontrado numa observacdo de
degenerescéncia hepato-lenticular (doenca de Hall), ja
referida, profundas alteracoes do tuber cinereum emite
a hipdtese de que a distrofia hepatica wilsoniana seria a
conseqiiéncia da lesao daquele territério do nevraxe.
As investigacoes dos ultimos tempos tendem, de facto,
a demonstrar que os nucleos cinzentos infundibulares
desempenham um papel culminante no metabolismo
geral, particularmente no das gorduras e dos hidratos
de carbono. Sendo assim, diz Nayvrac, nada custa a crér
que haja intimas relacoes funcionais entre esses nucleos
e o figado, agente principal daquele metabolismo.

Déste modo, chegamos insensivelmente a teoria de
precessdo cerebral de Orjechowski, exposta também,
entre outros, por L. Papadato num trabalho da clinica
do Prof. Obrastzoff, de Odessa 2.

Segundo esta teoria as lesdes hepdticas sdo secun-
dérias as lesdes cerebrais.

De facto, sob a influéncia nio s6 dos autores russos

! Rossi, Cirrose epatica, tipo Wilson, in soggetio malato di
sindrome cosidetla parkinsonsimile consecutiva ad encefalite epide-
mica — Atti del i Congresso della Soe, it. di Neurol. Napoli, 3-8
Novembro de 1g23.

: L'Encephale, n.® 1, 1925.




reteridos mas também de Boenheim !, de Levser ® e de
Lewy { teoria das cadeias vitais), a tendéncia neuroldgica
moderna € a de considerar as lesdes viscerais ( hepaticas,
esplénicas ® renais 4, gastro-intestinais, etc.) encontra-
das no decurso das cerebropatias orginicas como o
resultado da alteracdo primitiva dos centros funcionais
vegetativos do cérebro que presidem ao eutrofismo dos
6rgaos correspondentes. Sem davida que neste assunto
ndo pudémos sair ainda do campo das hipdteses. Con-
tudo, admite-se actualmente que nos nucleos opto-estria-
dos, no hipothalamus e no infundibulim, ha mecanis-
mos nervosos destinados a regular a termogénese, a
vasomocao, a nutricao e o trofismo em geral ( Budge,
Karplus, Kreidl, Schrottenbach, Boenheim, Leyser,
efc. ). 5

Em virtude desta nocdo, a maioria dos autores
pensam que todos os 6rgdos da economia, incluindo os
glandulares { Karl Wilmann ), « teem a sua representa-
¢ao funcional neste grande centro difuso de coordenacio
de toda a vida vegetativa » ( Galligaris ).

Déste modo compreendemos claramente que as
lesdes do figado na doenca de Wilson possam ser secun-
darias a lesdc dum centro cerebral diencefilico (centro
auténomo hepatico). '

Recentemente Navrac inclina-se para uma teoria
mista. Considera a cirrose hepatica wilsoniana resul-
tante de dois factores: a lesdo cerebral de origem heredo-

! Boenheim, Beriicksichtigung der Begichungen jwischen
Gelirn und Leber. Zeits, fir die ges. Neurol. u. Psych. 10. 10z0.

* Levser, Die Rolile der Leber bei Geist — und Nervenkranihei-
ten. XII Jahresversammlung der Gesell. Deutsch. Nerveniirzte in
Halle. October 1g22.

# Oppenheim, Strimpell, Siderberg, Raush e Schilder encon-
traram a esplenomagalia na doenca de Wilson.

t Lhermitte encontrou lesdes renais na doenca de Wilson.




familial provocara uma alteracdo do trofismo hepatico;
esta alteracao, por sua vez, tornaria o figado mais vul-
neravel a accdo dos agentes toxico-infecciosos comuns.

Resta-nos agora fazer ainda algumas consideracOes
sobre o espasmo de torsdo, cujo estudo neste trabalho
foi interrompido.

Segundo Hall, as relacoes do espasmo de torsao
com a doenca de Wilson e a pseudo-esclerose sdo tdao
intimas que no seu conceito de degenerescéncia hepato-
lenticular inelui ndo s6 um tipo Wilson ou degeneres-
ceéncia lenticular progressiva e um tipo Westphal-
Strimpell ou pseudo-esclerose, mas também um tipo
Thomalla-Wimmer ou distonia lenticular 1.

! Ramsay-Hunt, de New-York, acrescentou aos 3 tipos refe-

ridos: « La forme tremblante de la dégénérescence hépato-leati-
culaire (Tremblement progressif chronique cérébello-strié associé a
une cirrhose nodulaire du foie » ) — Kevue Neurol, n.” 2. 1925.

Tratar-se-ia de uma forma de degenerescéncia hepato-lenticular
mono-sintomatica e que o autor observou numa mulher de §3 anos,
O quadro clinico era essencialmente constituido por um tréemor gene-
ralizado com os caracteres dum tremor cerebelo-estriado . Nio havia
sinais de piramide, nem rigidez, nem perturbacdes sensoriais ; reflexos
tendinosos e cutaneos normais; reflexo cutaneo plantar normal; au-
séncia de anel pericorneano.

Com o progresso da doenga, R. Hunt observou algumas pertur-
bacdes mentais e instabilidade emocional (ora depressdo ora euforia).

o ATan topsia foram encontradas no nevraxe lesies difusas carac-

teristicas da pseudo-esclerose (com células polinucleadas) e no figado
uma cirrose nodular { Ramsay Hunt |.

* E uma forma combinada do tremor orginico compoesto de dois elementos dis-
tintos . tremor intencional e tremor do repouso.
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Hall é de opinido que estes 3 tipos diferentes per-
tencem a mesma entidade nosologica, em virtude dos
factos seguintes: tratar-se-ia nos 3 casos de doencas
familiais que aparecem na juventude e cuja fenomeno-
logia é essencialmente constituida por alteracoes do
tonns e movimentos involuntarios, na auséncia de
qualquer sinal da piramide. Além disso, nalguns dos
seus doentes apresentando a doenca de Wilson ¢ a pseu-
do-esclerose teria encontrado aquelas torsdes e rotacoes
da coluna vertebral que sdo tdo caracteristicas do es-
pasmo de torsdo.

No entanto, Hall, reconhecendo que entre a doenca
de Wilson e a pseudo-esclerose por um lado e 0 espasmo
de torsdo por outro pode haver importantes diferencas
clinicas ! escreve: o que liga as 3 formas moérbidas nio
¢ a distonia mas sim o facto de que nelas se encontram
concomitantemente alteracdes do cérebro e do figado
( degenerescéncia hepato-lenticular ).

O ilustre neurologista dinamarguss chegou a esta
conclusdo pela analise dos 2 casos de tersionsspasmus
descritos respectivamente por Thomalla e por Wimmer.

Descrevemos o caso de Thomalla e vimos que nele
tinha sido encontrado um processo anatomo-patolégico
cérebro-hepitico idéntico ao de Wilson {Hécrﬂse total
do putamen ). :

Por outro lado, substituindo, como fez Thévenard,
0 movimento de torsdo do membro superior direito por
tremor, o doente Alfredo L. apresentaria 0 quadro

! Assim por ex.: na doenca de Wilson e na pscudao-esclerose os
movimentos involuntarios sido constituidos por um tremor intencional
e de acgdo ao passo que na distonia de torsido sdo do tipo coreico ou
atetosico; enquanto nas duas primeiras ha hipertonia, no fersionss-
pasmus pode haver hipotonia no repouso. Na distonia de torsdo o=
espasmos localizam-se de preferéncia a coluna vertebral e a cintura
pélvica ; nela nunca foi encontrado o anel de Kayser-Fleischer.
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clinico tipico da doenca de Wilson !. Por éstes motivos
alguns autores ( Wilson, Mendel, Binswanger, Théve-
nard, etc. ), consideram a observagdo de Thomalla como
um caso de degenerescéncia lenticular progressiva.
Por sua vez o caso de Wimmer era essencialmente
caracterizado: ~por ‘atitudes bizarras e grotescamente

FiG. 61

Caso de Wimmer

contorcidas do corpo e das exftremidades; por uma
grande excitacdo motora» ?, o que reproduz mais ou
menos nitidamente a figura 61. As atitudes da doente
(rapariga de 12 anos) eram de dificil descri¢do. O pro-
fessor de psiquiatria de Copenhague comparou-as as figu-
ras com que Richet, representava a «histeria magnaz.

! O caso de Thomalla teve também uma evoluciio analoga a
doenca de Wilson, isto &, progressiva e faral, ao contririo do que
acontece com o espasmo de torsdo.

* Wimmer, Etfudes sur les syndromes extraprramidaux, Spas-
me de torsion progressif infantile { Syndrome du corps strié). Rev,
Neurol., n."® g-10, 1921.




De facto, o primeiro diagndstico da doente, feito na
policlinica neuroldgica do Rigshospital, foi o de histeria.

Este quadro clinico teve uma evolucao progressiva
seguida de morte e ao exame necropsico foi encontrado
um cérebro de aspecto macroscdpico normal e uma cir-
rose hepatica de grandes nodosidades.

O exame microscopico revelou a existéncia dum
processo anatomo-patologico encefalico difuso (predo-
minando no striatum) analogo ao da pseudo-esclerose,
tendo sido encontradas as caracteristicas células poli-
nucleadas gigantes de Alzheimer.

Esta doente apresentava uma expressao clinica dife-
rente da do espasmo de torsio pois que #nunca, mesmo
durante o sono, repousava numa atitude naturals.

Por isso Thévenard afirma que da analise das obser-
vaches de Thomalla e de Wimmer devemos concluir
tratar-se dum caso de doenca de Wilson {doente de
Thomalla) e de um caso de pseudo-esclerose { doente de
Wimmer) em que a par de outros sintomas se encon-
traram «#movimentos anormais tipo de torsdo e pertur-
bacoes da atitudes» (distonia de atitude).

Nas observacoes de Cassirer e de Richter, existiam
lesdes encefalicas difusas ' de predomindncia lenticular
(status fibrosus do putamen no caso de Richter), mas
nao foi encontrada qualquer lesdo hepatica; éste facto
vem claramente demonstrar que a concepciao de Hall
sobre a disbasia lordética, considerada como um dos
tipos da degenerescéncia hepato-lenticular, nao pode ser
aceile,

1 O caso de Cassirer foi examinado por Dielschowsky que en-
controu lesdes ganglionares difusas no estriado, menos intensas no
cortex e no talamo. No caso de Richter além das lesdes do putamen
foram encontradas leves lesdes no globo pilido, lesties do segmento
caudal do nuclens ruber e as fibras estrio-palidais tinham experimen-
tado uma reducdo numeérica,
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E' necessario orientar o nosso raciocinio num sen-
tido diferente.

Richter afirmou que o espasmo de torsdo nic pode
ser considerado comio uma doen¢a nervosa indepen-
dente. Tratar-se-ia na sua opinido, mais tarde seguida
por Thévenard e outros, ndo duma entidade noso-
logica mas dum « Torsiondystonichen Symptomen
Komplex .

Segundo o modo de ver do ilustre neurologista de
Budapest o espasmo de torsao devia ser considerado
#como um sintoma que pode apresentar-se em diversas
formas morbidass. A maioria dos autores, porem,
admite ao lado do espasmo de torsao sintomatico, de
etiologia variavel (encefalitica, wilsoniana, paladica,
sifilitica, tifica e tumoral, etc.), um espasmo de torsao
idiopatico que constitui propriamente a distonia de
torsdo !. A situacdo nosoldgica desta ainda nao foi
rigorosamente definida.

Bonhoeffer aproximou-a da coreia; Seebert e Dana
relaciona-a com os lics %

A maioria dos autores, poréem, admitem hoje que
ela pertence ao grupo das atetoses. Foerster, tendo
designado por athefosis universalis varios casos de
espasmo de torsdo, formulou a tese de que éste ¢ «ein
lokales Athetosesyndrom ».

De facto, ao contrario do que supds Mendel, parece
ndo existirem limites clinicos bem definidos entre a
atetose e 0 espasmo de torsao.

Pelo menos, os caracteres propostos pelo autor para

1 Ha quem fale ainda de distonia pura e de estados distonicos,
atribuindo A4 primeira uma etiologia variavel conforme os casos e
considerando a segunda como estados mistos condicionados por
diversas lesdes encefilicas. Somos de opinido que éste modo de ver
s0 serve para complicar o problema sem vantagem.

@

¢ Para Jakob o tic é uma coreia localizada.
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a diagnose diferencial estio em desacérdo com o resul-
tado da nossa observagdo clinica pessoal.

Mendel, por exemplo, afirmou: os movimentos
bizarros dos dedos das maos e dos pés ndo existem na
atetose; os movimentos dos atetdsicos nido cessam no
sono; 0s esgares nao se encontram na distonia de tor-
sdo; finalmente, os sinais de diplegia espdstica perten-
cem a atetose dupla.

Tendo nos feito ja o estudo do sindroma de C. Vogt
nao & necessdrio salientar agora o pouco valor déstes
elementos para a diagnose diferencial.

Queremos somente dizer que os esgares faziam parte
do quadro fenomenologico dos doentes de Mass, de
Bregmann, de Ewald, de Kramer, de Richter e Flater;
tais doentes apresentavam um espasmo de torsdo.

E' curiosa a forma como Ewald pretendia fazer a
diagnose diferencial entre o seu caso de disbasia lor-
ddtica e a athetosis duplex. Os esgares do seu doente
lembravam a atetose mas distinguir-se-iam dos desta
porque desapareciam no sono.

Ora, ao contrario das opinides de Mendel e Ewald,
0s movimentos atetdsicos, cessam, em regra, durante o
sono, facto jd4 hd muito salientado por Foerster e por nds
observado em todos os nossos doentes .

Rosenthal, a-pesar-de ter feito notar que na distonia
de torsdo nao existiam alguns sintomas de athetosis
duplex tais como as hipertrofias musculares, os movi-
mentos atetosicos das extremidades e as perturbagoes
da inteligéncia, achou éstes elementos tdo pouco impor-
tantes para a diagnose diferencial, que retiniu as duas
doencas sob a designacdo comum de hvpersvnkinesia
idiopatica.

1 S0 em rarissimos casos (Grasset e Rau, citados por Lewan-
- dowsky) esta regra ndo se verificaria.
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Em casos de distonia de torsdo, de facto, teem sido
muitas vezes observados movimentos atetdsicos (Breg-
mann, Bonhoeffer, Mann, Mass, Climenko, Bernstein ).

Ha4, na realidade, formas de transicdo ou de passa-
gem entre a atetose e a distonia de torsdo. E um tipico
exemplo destas formas o doente Leopoldo de Warten-
berg cuja principal fenomenologia era constituida por:
torticollis, lordo-escoliose e atetose da face e das extre-
midades. Estas formas de transi¢ao foram ja assinaladas
por Oppenheim.

Nestes casos os dois géneros de perturbacoes extra-
piramidais existem no mesmo doente.

Em virtude das razdes apontadas, diversos autores
entre os quais se contam Oppenheim, Bing, Jakob,
Foerster, Williams Spiller, Flatau, Sterling e Kroll,
admitem a existéncia de estreitas relagOes entre a dis-
tonia muscuiorum deformans e a athetosis duplex.

O espasmo de torsdo idiopatico ndo seria, segundo
éste conceito, sendo uma expressdo sintomatica da ate-
fose.

Tratar-se-ia, na opinido de Kroll, Foerster e outros,
apenas duma diferenca de localizacgdo.

Falamos da organizacdo somatotopica do striatum
¢ vimos que a perturbacdo motora extra-piramidal podia
ser localizada. Particularmente para a athetosis duplex
conhecem-se casos em gue a perturbacdo era localizada
apenas a alguns grupos musculares: na musculatura da
face (caso 1 de Lucacs), na musculatura facial e cervical
( Sterling ), na musculatura dos membros inferiores ( Le-
wandowsky ).

C. e O. Vogt, salientaram que determinados mus-
culos (sobretudo os que regulam a estatica do troncoj,
sdo especialmente representados no sistema estriado;
por conseqiiéncia, quando éste sistema ¢ lesado, dizem
os autores, sao ésses musculos os de preferéncia atingi-
dos por espasmos e anomalias de atitude.




Nos sabemos que os actos, cuja realizacdo depende
sobretudo da musculatura referida, especialmente a ma-
nutencdo da atitude e a marcha, sao as mais perturbadas
na atetose; a distonia de torsao nos seus trés tipos
cifotico (plicaturas de Marie e Levy ), escoliofico (caso
de Lwoff, Cornil e Targowla) e lordotico (forma des-
crita por Oppenheim) ! é uma afeccdo essencialmente
localizada 4 musculatura do tronco e da bacia. Dai as
anomalias de atitude, sobretudo na atitunde erecta e na
marcha, que a caracterizam. Dai também a designacdo
de distonia de atitude.

Segundo o nosso modo de ver, orientado pelos tra-
balhos de Foerster, Wartenberg, Williams Spiler, Jakob,
Kroll, etc., o espasmo de torsdo, tem um mecanismo
fisio-patologico idéntico da atetose 2.

O problema. nao estd solucionado como salientou
recentemente Keschner. Wimmer, por sua vez, expora
brevemente a sua opinido na Sociedade de Neurclogia
de Paris.

Para terminar éste assunto queremos esbocar ainda
algumas nocoes sdbre o forficollis.

Qual é a situacio nosoldgica déste? Se & incon-
testavel que existe uma forma de origem funcional, psi-

1 Os tipos cifotico e escoliotico sdo excepcionais.

2 (s autores franceses, ndo penetrando verdadeiramente na
natureza da disbasia lordética, teem emitido opinides diversas para
explicar o mecanismo da sua produgdo: uns admitem uma hipertonia
da massa sacto-lombar; outros, com Froment, procuram explica-la
pela insuficiéncia do sistema dos flexores do tronco; estes autores
baseiam a sua opiniio na diminui¢do de {orca destes misculos { abdo-
minais e psoas ), e na correcgdo de atitude pela sua tetanizacao.

: Thévenard atribui esta variedade de hipercinesia estriar a um
déficit tonico dos miusculos do plano posterior. Outros ( Henri Roger,
Simeéon e Denizet) atribuem-na a4 distonia dos misculos do plano
posterior.

Como atras dissemos ha também quem a considere como uma
manifestacdo da rigidez descerebrada,




cogénea (histeria monosintomatica) de que sio exem-
plos os casos de Higier, de Pitres, de Jolly e de Char-
cot, ndo podemos, com Curschmann, Babinski, Mills,
de Quervain, Erb, etc., aceitar integralmente a opinido
de Kollarites e Jendrassik, segundo os quais o forticol-
lis, idiopatico, tonicldnico, o forticollis spasmodicus,
¢ sempre um forticollis mentalis (no sentido de Bris-
saud e Bompaire).

Pésto que esta variedade de hipercinesia venha a
ser estudada ja desde o século xvi—data desta época a
histéria do forticollis de Steverthal — ainda hoje é ver-
dsdeiro o pensamento de Gowers: o forticollis é um
problema de que ainda se nao encontrou a solugdo 1.
Na atetose, diz Foerster. é freqilente o aparecimento
dum quadro absolutamente semelhante ao forticollis
spasticus (casos de Lewandowsky, Tobvy Cohn e
Campbell). Atitude analoga tem sido encontrada na
distonia de torsdo (casos de Schwalbe, de Jakob, de
Flatau-Sterling, de Higier, de Frauenthal e Rosenstock,
etc.) e na degenerescéncia hepato-lenticular.

Foerster foi o primeiro a emitir a opinido da génese
extra-piramidal do forficollis *. Trata-se, segundo o
ilustre neurologista de Breslau, duma doenca do corpus
striatum, localizada.

Fraenkel, em 1912, tendo descrito 4 casos de distonia
muscilorum deformans, chamou a atencdo para a
semelhanca déste com o ferticollis.

! Evidentemente que nio falamos aqui da forma estacionaria
de origem muscular ou ossea, nem de forma reflexa (forticollis ab
awre laeso, ab oculo laeso, etc,), mas somente do espasmo cervical
toniclonico idiopatico ( terticollis spasticus).

* A favor desta opinido fala a observagio de Alajouanine, Thu-
rel e Gopeevitch, Syvadrome choréique chronique i topographie bra-
chio-cervico-faciale avec dysaririe de frpe wilsonien préceds, il v a
trente ans, dune crampe des écrivains et il y a vingt ans d'un lorti-
colis spasmodique. Rev. Neurol,, T. 1, N. 4, 1928,

az




O autor tentou demonstrar a analogia das duas
doencas e propds para a distonia musculorum o nome
de tortipelvis.

Wartenberg observa que tanto o fortipelvis como
o torticollis, sio expressbes sintomaticas da distonia.
Por outro lado, a concepcdo de Foerster do espasmo de
torsdo como um sindroma de atetose localizada levou-o &
interpretacdo fisio-patolégica do forticollis como duma
«pedra do jégo dos movimentos atetosicos» .

Barré de Strasburg, comunicara brevemente, o resul-
tado das ultimas investigacoes sdbre éste assunto.

As seguintes categorias anatomo-patolégicas de
C. e O Vogt dizem respeito a estados moérbidos adqui-
ridos mais tarde.

Aqui estdo em primeira linha os casos da V1 catego-
ria de C. e O. Vogt designados sob o nome de Félle von
Nevroglia-Proliforationsherdem im Striatum bei gleichzeiti-
gen prisenilen Verdnderungen des stridiren System.

Os autores encontraram infiltragdes celulares peri-
vasculares no striatum e pallidum, petrificacdo e dege-
nerescéncia hialina ( Pefrification und hialine Degene-
ration) da tinica media dos vasos sanguineos assim
como concrecoes calcareas nos capilares. A destruig@o
parenquimatosa na vizinhan¢a dos vasos deu origem a
numerosas Kriblitren *. Os multiplos focos, limitados
ao striatum e ao pallidum, consistiam em proli-

1 <Bausteines des athetotischen Bewegungsspieless,
: C, e O, Vogt designam sob &ste nome dilatacies dos espacos
linfaticos peri-vasculares.




i
Ll
b=

feragcdes nevroglicas; estas
mal destruido.

Também para esta catego-
ria serviu de base uma Unica
observagdo. O processo
morbido decorreu rapida-
mente (obito apds 10 sema-
nas ) iniciou-se por atetose
localizada que em breve se
generalizou ; a hiperkinesia
atetGsica estava combinada
com espasmo de torsdo e
com sintomas que lembra-
vam a paralisis agitans sine
agitatione: disartria, disfza-
gia, sialorreia, braquibasia
com pulsdes, reducio de mo-
vimentos espontineos. Re-
flexos tendinosos e cutidneos
normais, auséncia de para-
lisia.

As mais amplas investiga-
coes de Vogt dizem respeito
ao status desinfegrationis
— processo morbido prese-
nil que serve principalmen-
te de base & paralisia agi-
tante (doenca de Parkinson).
Estes casos constituem a

substituiam o tecido nor-

Fu. 62

Morbus Parkinsonii

Notar as deformagoes dos peés

vil categoria de Vogt (Fille von Etat desintegration ).




FiG. 63
Sindroma parkinsonfano post-encefalitice

Este processo amatomo-
-patolégico, leva a destrui-
cdo do striatum e palli-
dum, principalmente déste
ultimo.

C. e O. Vogt registaram
as lesdes seguintes:

a) Destruicao das celulas
ganglionares e das fibras
mielinicas ( principalmente
das bainhas de mielina).
5ao assim originados qua-
dros anatomo- patologicos
que dificilmente se distin-
guem do estado dismieli-
nico e que C. e O. Vogt
designaram: statis para-
dvsmielinisatus ;

b) Necrobiose, amoleci-
mento ou hemorragia o que
conduz a quadros anatomo-
patoldgicos que Pierre Ma-
rie ¢ Ferrand descreveram
sob.a designacéio de sfatus
lacunaris cuja base anato-
mica & a lacuna de desin-
tegracdo ?!;

¢) Rarefaccao e reab-
sorp¢ao do tecido nervoso
em torno dos vasos sangui-
neos o que conduz ao status
cribratus (état criblé) que

! Pierre Marie ¢ Ferrand, retomaram o estudo das formacdes

lacunares que tinham caido no esquecimento apds os trabalhos de
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se tornou conhecido apds as investigacdes de Durand-
-Fardel. C. e O. Vogt distinguem ainda a primeira
fase de rarefaccdio, sob o nome de status praecribratus
(état precriblé).

Os ilustres investigadores tedescos, de facto, confir-
maram a idea agora aceite de que em principio nao ha
diferenca alguma entre o estado lacunar e o estado
crivado. Os autores observaram que a lesao do corpo
estriado ndo falta em nenhum caso de doen¢a de Par-
kinson, embora houvesse lesdes noutros departamentos
do nevraxe. O caso 33 de Vogt salientava-se, porque
tinha uma incontestavel analogia com o quadro da ri-
gidez muscular artério-esclerotica de Forster. Tratava-
-se dum caso de desintegra¢io acompanhado de de-
méncia senil. Representaria uma variante de paralisia
agitante no sentido da rigidez muscular artério-escle-
rotica descrita por Forster em 1909 1.

Foix e Nicolesco, * guiados certamente pelos traba-
lhos de Vogt e Lewy, fizeram recentemente um estudo
profundo do substratium anatomo-patologico da doenca
de Parkinson, sublinhando, de harmonia com os autores
referidos, que as lesJes essenciais consistem em altera-
¢oes celulares abiotréficas e na desintegragao parenqui-
matosa (desintegracao paravascular, estados precrivado
e crivado, estado lacunar) que interessa sobretudo as

Laborde; éste, de facto, descreveu-as sob o nome de lacunas pirifor-
mes, em 1806, no seu trabalho intitulado: Du ramollisement ce-
rébral,

1 Foerster, Arteriosklerotische Muskelstarre. Zeits. f. Psy-
chiatr., 1gog. Na rigidez artério-esclerdtica de Foerster ao lado dos
sintomas do tipo extra piramidal (rigidez, tremor, bradicinesia, bra-
quibasia, hipomimia, etc.) hi a fenomenologia psiquica do tipo de-
mencial senil (confabulacdo, desorientagdo, estados anciosos, ideas
delirantes, etc.).

* Op. cit.
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bainhas mielinicas mas também os cilindros-eixos; a
estas lesnes ussoclar-se-iam alteractes do tecido meso-
dermal e da glia. Segundo os autores, as lesdes do
sindroma parkinsoniano post-encefaiitico diferem das
da doenca de Parkinson propriamente dita: 1) pela per-
sisténcia. num certo numero de casos, de lesdes infla-
matorias de perivascularite; 2) pela preponderincia das
lesoes do locus niger. As lestes do globus pallidus
seriam, em geral, discretas, menos evidentes que na
doenca de Parkinson classica.

Como ja atras referimos, fizemos com o Prof. Simoes
Raposo uma série de preparacdes histopatoldgicas, por
métodos diversos (hematoxilina-eosina, Bielschowsky,
etc.), dos centros nervosos de dois parkinsonianos post-
encefaliticos (T. J. e J. R.) da Clinica Neurologica de
Lisboa. Os cortes incidiram principalmente sdbre o
corpo estriado, o locus niger, os nicleos de origem dos
nervos oculo-motores (oculo-motor comum, patético e
oculo-motor externo), o infundibulum, o cortex insu-
lar e ante-muro. o cortex roldndico. Em todos éstes
territorios foram encontradas lesOes que eram intensas
sobretudo no corpo estriado (globus pallidus). A lig.
64 reproduz a imagem dum corte que interessou éste
ultimo.

A lesio encefalitica mais aparente é, como sabe-
mos, a infiltracdo perivascular . A manga infiltrante
&, dum modo geral, constituida por linfocitos, plasma-
tellen e poliblastos. Na figura vé-se a bainha adven-
ticia infiltrada por linfécitos e por plasmaszellen. Além
das lesdes de ordem mesodermal encontramos nalgu-
mas preparacOes alteracdes degenerativas das células

' A infiltracio faz-se em torno das veinulas e dos pre-capilares
( Marinesco, Apud. Achard. L'encéphalite léthargique. Paris, 1921}
e Guizzetti, Tratlato de Anatomia Patologica. Torino, 1922,
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ganglionares e proliferacao glial 1. No corte n.° 3, por
ex.: que interessava o niucleo do patético (doente J. R.)
encontraram-se, além da infiltra¢do perivascular, lesoes

Corpo estriado. Infiltragio perivascular de linfocitos e plasmazellen
{Doente J. R.)

do tipo degenerativo das células ganglionares, sobre-
tudo nas zonas mais proximas do acquaeductus cerebri

! Segundo alguns autores ( Economo, Pulido Valente ) a neuro-
nofagia constitui uma das caracteristicas histolégicas da encefalite
epidémica.




Sylvii nas quais havia um ligeiro edema. Algumas
das células degeneradas, apresentavam um protoplasma
de aspecto homogéneo e mal corado. Nalguns pontos
observou-se uma completa desagregacao celular. Nal-
gumas preparacdes (cortes n.® 4 ¢ n.” 5 1 doente

Fic. 65
Ibraina M. Crises oculdgiras

J. R.) havia também infiltraciio difusa do parénquima
nervoso. As lesoes do locus niger (cortes n.°1en.” 2)
eram mais discretas do que as palidais. Nao tendo as
microfotografias dos outros cortes ficado muito nitidas
limitamo-nos a reproduzir apenas a preparacdo que
reproduz a fig. 64, ja referida.

Como vimos, a natureza intima do processo anato-

! O corte n,® 4 interessava o nicleo do oculomotorius e o corte
n.? 5 os nicleos centrais e o ante-muro, do lado direito.
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mo-patolégico da paralisia agitante é o estado de desin-
tegragdo que esta intimamente ligado, segundo Vogt.
com o processo de desintegraciio cerebral senil {caso
33 de Forster, lacunares, etc ).

A desintegracdo cerebral senil é caracterizada pelas

FiG. 66
Grupo de parkinsonianos post-encefaliticos

4 lesoes seguintes: 1) desintegracio lacunar; 2) degene-
rescéncia abiotrofica; 3) amolecimento microscopico:
4) esclerose nevroglica.

«Se excluirmos, dizem Foix e Nicolesco, o
amolecimento microscopico, lesdo do acaso que nao
se encontra dum modo regular em nenhum processo
de desintegracdo os outros 3 tipos encontram-se na
doenca de Parkinson. Nao ¢ propriamente a natureza
das lesdes que caracteriza esta afeccdo ».




340

O que é essencial na doenca de Parkinson, conti-
nuam os autores, ¢ a localizacdo déste estado de desin-
tegracdo em certos territorios do nevraxe.

A0 passo que o senium se exprime pela desinte-
gragao estrio-cortical, o morbits Parkinsonii exprimir-
-se-ia pela desintegracao dos corpos opto-estriados sobre-
tudo do globus pallidus. do locus niger e das formagoes
vegetativas extra-piramidais do nevraxe.

As regides mais particularmente mteressadas pelo
processo sao o locus niger e o globus pallidis mas,
além dessas duas regides, interessa também outros do-
minios encefalicos: a formacio cupuliforme-retro-peri-
rubrica, o locus caruleus, as células de pigmento negro
da formacdo reticulada, as células de pigmento negro do
nucleo dorsal do vago, o corpo de Luyvs, a zona incerta,
os nucleos do campo de Forel, os grupos celulares jus-
ta-ventriculares e infundibulo-tuberianos, a substincia
inominada de Reichert (nucleus basilaris)*

Ao contrario de Foix e Nicolesco, que admitem o
conceito unitario de Souques, nds distinguimos a doenca
de Parkinson classica (senium praecox)? dos sindromas
parkinsonianos post-encefaliticos.

As lesOes da paralisia agitante ndo diferem das do
sentum. Deéste facto resulta a possivel associacio do
sindroma parkinsoniano com os sindromas da senilidade
banal: sindromas pseudo-bolbares.

Nao ha fronteiras absolutas, dizem também Foix e Ni-
colesco, entre a doenca de Parkinson e o parkinsonismo
pseudo-bulbar dos velhos. Daqui para o futuro serdo
interpretados como de natureza parkinsdnica alguns

1 Inclusivamente o cortex cerebral, o cortex cerebelar, o nu-
cleus dentatus e o thalamus, nio escapam ao processo parkinsonico,
embora as lesdes predominem nas regites referidas.

* Ao lado do senfum praecox haveria um semimwm precocissimo
( paralisia agitante juvenil .




sintomas déste tipo observados nos velhos: rigidez ou
tremor isolados ou limitados, nao acompanhados de
outra qualquer manifestacao da shaking paralysis.
Entre as formas monosintomaticas e a doenca de Par-
kinson com toda a sua fenomenologia, todas as associa-
¢Oes e termos de passagem podem observar-se.

Déste modo, a discussdo levantada a propoésito da

FiG. 67

A mulher da esguerda & um caso de doenca de Parkinson classica. Os ontros
doentes sdo casos de sindroma parkinsoniano post-encefalitico

diagnose diferencial entre a doenca de Parkinson, sobre-
tudo nos casos em que se manifesta em primeira linha
pela rigidez, e a paralisia pseudo-bolbar, cuja fenomeno-
logia é essencialmente constituida por facies amimica
(triste), inexpressiva, fala monoétona, braquibasia de
Malaisé ou marcha de pequencs passos de P. Marie,
rigidez dos membros, perde parte do seu interésse.
Quando havia aumento dos reflexos. clonos do pé
e clono da rotula, sinal de Babinski, perturbagdes inte-
lectuais, o conhecimento de um ou varios iclos nos
antecedentes, a diagnose era facil (paralisia pseudo-bol-
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bar tipo cortical). Essa diagnose era, porém, impossivel
nos casos em que os quadros clinicos eram sobreponiveis.

E sabido apds os trabalhos de Brissaud (1883) e de
Brissaud e Souques (1904) que ha dois tipos de paralisia
pseudo-bolbar: um tipo cortical e um tipo central. No
primeiro, resultante de lesdes bilaterais e simétricas do
feixe geniculado ou do opérculo rolindico de Arnold,
predominam a disartria, a disfagia e as perturbagoes
intelectuais. Neste caso ha um deficit da miokinese :
éste condiciona os fendmonos de ordem motora.

No segundo tipo referido (lacunares) tributarios de
focos de desintegracdao do corpus striatum, ha destrui-
¢do dos centros automaticos déste, principalmente do
putamen e a sua fenomenologia (mimica inexpressiva,
perturbacoes da mastigacao, disfagia, sialorreia, bradi-
cinesia, braquibasia, riso e choro espasmodicos) esta
na dependéncia duma alteracdo da motilidade automa-
tica, do automatismo primario de C. e O. Vogt.

Algumas vezes ha combinacGes de lesdes corticais
€ centrais, isto ¢, ha formas mistas, pirdmido-estriadas.

iCabe ao ilustre neurologista Prof. -Magalhdes de
Lemos o mérito de ter confirmado a previsio de Bris-
saud sObre a existéncia de intimas relacdes entre a
paralisia agitante e a paralisia pseudo-bolbar {akine-
tisch-hypertonischen Bulbarsvndrom de Gerstmann e
Schilder) *. De facto, nos Anais Scientificos da Facul-
dade de Medicina do Pérto, de 1911, o distinto professor
publicou sob o titulo de #«Relacdo da paralisia agitante
com a paralisia pseudo-bolbar num doente afectado de
psicose sistematizada progressiva (paranoia)» o caso
dum Guarda Municipal que apresentava uma associacio
de sintomas da doenca de Parkinson e da paralysis pseu-
do-bulbaris; esta associagdo fenomenoldgica levou-o a

1 Zeit. f. d. ges. Neurol. und Psych. Bd. 7o, 1921.




admitir a hip6tese da existéncia dum substratum ana-
tomo-patoldgico comum para as duas doengas; eslas
teriam por causa uma lesdo em foco do striatum. O
exame histopatologico déste caso foi realizado por Ceci-
lia Vogt, que fez ¢ diagndstico da paralisia agitante
antes de conhecer a historia clinica do doente, tendo
sido confirmada, déste modo, a opinidao do Prof. Maga-
lhdaes de Lemos 1.

Finalmente, Cecilia e Oskar Vogt tentaram por em
relacdo as diversas formas do staius desintegrationis
com determinados guadros clinicos. O estado lacunar
encontrar-se-ia quando: a) o quadro mdrbido se mani-
festasse duma forma aguda; &) quando existissem feno-
menos pseudo-bolbares e muitos leves ictos: ¢ ) quando
se podesse provar a existéncia de leves ictos e apenas
sinais esporiddicos de paralisia agitante com sintomas
pseudo-bolbares mais ou menos pronunciados. Um tre-
mor progressivo com diminuta rigidez indicaria predo-
minio dum estado crivado no sériatuwm. Uma rigidez
pronunciada estaria relacionada com uma lesao do pal-
lidum. Se a rigidez aumentasse lentamente entiao have-
ria estado crivado néste dominio ou uma combinagdo
do estado crivado e do estado paradismielinico ( Vogt ).

Antes de relatarmos, muito resumidamente, algu-
mas das numerosas historias clinicas do Arquivo de
Clinica Neuroldgica relativas a doenga de Parkinson e
aos sindromas parkinsonianos queremos sublinhar que,
nestes casos, a principal sintomatologia é, dum modo
geral, a seguinte:

1 A observacdo clinica do professor portugués foi publicada
por Vogt no Journal fiir Psvchologie und Neurologie, vol. 25, 3.° fas-
ciculo suplementos, 1920, pag. 806. Zur Lelire der Erkrankungen...

Lhermitte e Cornil num trabalhe intitulado Sradrome Sitrié¢ @
double expression symplomaiique, Pseudo-bulbaire et Parkinsonienne.
Soc. de Nenrol. Paris, 1921, fazem tambémreferéncia a esta observacdo.




dismimia, facies untuosa (Salbengesicht), hipertonia
extra-piramidal, tremor, abolicio dos movimentos au-
tomaticos e associados, disartria, disfagia, kinesia para-
doxal de Souques ou progressao metadromica de Tinel 1,
acatisia de Haskowec e Sicard, sinal de roda dentada,
sinal de Janichewsky ( Umklammerungsreflexes de
Moro) crises oculégiras, omega melancoélico, akairia de
Astwazaturoff, ausencia de sinais da pirimide etc.

Nédo apresentamos as diferencas clinicas entre o
sindroma parkinsoniano post-encefalitico e a doenca de
Parkinson de origem involutiva. Faremos somente a
afirmacdo de que ha indiscutiveis diferencas clinicas
entre o sindroma e a afeccao protopatica; o substratum
anatomo-patologico ¢é, de facto, diferente, Desde que
nos dedicamos ao estudo da Clinica Neurolbgica temos
observado algumas centenas de doentes dos dois tipos.
Vamos limitarmo-nos a apresentar, duma maneira muito
sintética para nao alongar mais éste trabalho, apenas

algumas histérias. As nossas gravuras reproduzem
alguns dos muitos doentes por nds examinados.

Obs. —J. G. Homem de 52 anos, natural de Cabago, concelho
de Ancido. Doente da clinica particular do Prof. Elysio de Moura.

Antecedentes hereditirios e pessoais sem importincia.

Hé# cerca de 3 anos teve uma grande arrelia, por ter sido cha-
mado aos tribunais. Foi consecutivamente a essa arrelia, diz o
doente, que lhe apareceram uns ataques, adiante deseritos. Notou
logo nesta oeasiio os seguintes fenémenos: babava-se muito, a
mio direita tremia exageradamente, sentia um pouco presa a perna
do mesmo lado. Algum tempo depois, estando um dia ao lume, co-
megou a rir-se, sem motivo justificado, «com um riso doido» na
expressio de sua mulher, que supds ter éle bebido demasiadamente.
Deitaram-se e adormeceram. A mulher, acordando, cerca das 11
horas, sentiu que o marido mastigava e engulia em séeo repetidas

! No sindroma parkinsoniano post-encefalitico tem sido tam-
bém observado a kinesia paradoxal onirica.
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vezes : acenden a luz @ viu entdo gque ele executava, com extraordi-
naria fregiiéneia, movimentos de ascensio e descida do pomo
de Addo. Neste momento sobreveio-lhe o primeire dos ataques
referidos; estes repetiram-se depois freqiientes vezes.

Esse ataque teve as seguintes caracteristicas:

Apds o referido perfodo de movimentos do pomo de Adiio,
estrebuchou com os bracos @ com as pernas, espumou pela boca,
trincou a lingua, ficando mo-
mentos depois em repouso e
absolutamente inconseciente do
que se havia passado.

Esta crise repetiu-se em
outras ocasides, quer adorme-
cido, quer em vigilia com
iguais variantes, iniciando-se
por vezes por uma aura olfa-
tiva (cheiro a esturro ou outro
qualgquer). Algumas vezes du-
rante a erise urina involunta-
riamente na cama.

Status — Facies oligomimi-
ca. Sialorreia. Tremor-palpe-
bral, lingunal e peri-bueal; tre-
mor da mio direita, com mo-
vimento pilular dos dedos.
Abolicdo dos movimentos auto-
miticos. Provas de Bostroem
— positivas. Rigidez generali-
zada, mais intensa & direita,
com reflexos tendinosos (radial,
rotuliano e aquiliano} exage- Fig. 68
rados désse lado. XNao havia Riso espasmddico
Babinski — Ausépncia de amio-
trofias e de perturbacbes esfinctéricas. Sensibilidade — normal.
Movimentos oculares — integros. Pupilas iguais com reacgio nor-
mal & luz e & acomodacdo. Audigiio, olfaciio e gustagio — normais.
RRiso espasmdédico (fig. 68) e choro espasmiidicos.

Liguor — normal. Fundus oculi — normal.

Tendo sido feito o tratamento anti-epiléptico pelo Prof. Elysio
de Moura, ndo tornou a crise epiléptica a repetir-se, esbogando-se
apenas por ligeiros sinais. Esta observacio é interessante por, a
propoésito dela, se poder discutir o problema da epilepsia extra-pi-
ramidal,




Obs. — Uma das mais interessantes sequelas da encefalite
epidémica é o sindroma moriitico-cataténico, de que 6 um tipico
exemplo a doente M, I. Rapariga de 16 anos, natural de Lisboa
{observada na Clinica Neuroligica de Lishoa, H, 8.8 Marta); ausén-
cia de qualquer vicio de conformaciio somética.

Aos 10 anos adoecen com febre, sialorreia abundante e letargia.
Dormia em toda a parte, chegando por vezes a adormecer em pé e
mesmo a caminhar. Foi vista por um clinico que fez o diagnéstico
de tifo manhoso.

Algum tempo depois do tratamento, estava relativamente bem,
manifestando,’ no entanto, uma profunda mudanc¢a de cardcter. A
doente que até entdo era meiga, déeil, inteligente e cumpridora dos
seus deveres escolares, tendo feito com bom aproveitamento o exame
do 1. grau, tornou-se desobediente, duma teimosia sem limites,
sendo necessdrio castigh-la a eada passo para a realizacio de actos
que até entdo fazia espontineamente

A professora queixou-se i familia dizendo que ela niio podia
continuar na escola, tais eram as diabruras que por la fazia. Batia
nas outras criancas, escondia-lhes os brinquedos, praticava enfim
mil judiarias, sé estando bem a arrelid-las. Muitas vezes faltava a
escola fieando na rua a brincar. Em casa o sen comportamento niio
era melhor; escondia objeetos que encontrasse por cima das mesas
(picatismo de Sobral Cid), colocando-se em seguida num canto, a
rir, enguanto os outros os procuravam. Freqgiientes vezes fugia
para a rua ou para easa dos vizinhos, manifestando uma predileceio
especial para brinecar com os rapazes <aos noivoss. O seu estado
foi-se agravando, até que, apis cérea de 4 anos da sna encefalite, se
Ihe principiaram a esbogar os elementos do sindroma parkinsoniano.

Status — As manifestacdes do cariicter, atris descriminadas, —
humor ficil, zombeteiro, implieativo, (sindroma moriatico ! de Kau-
ders ) junta-se agora o quadro elinico parkinsonismo — tremor,
rigidez extra-piramidal, com fendmeno de roda dentada no braco
esquerdo, abolicio dos movimentos autométicos (provas de Bos-
troem positivas}; retropulsio, falta de iniciativa e de espontanei-
dade motora, braditeleocinesia; facies amfmica, aténita, apagada;
apenas o olhar brilhante, lhe d4 vida; sialorreia; fiea, por vezes,
horas consecutivas na mesma posicdo (catatonia), A-pesar-de os
movimentos serem, em regra, lentos ( marcha dificil ), tem ocasides
em que pode executar corridas (kinesia paradoxal). Sentada ou

! De moria { Witzelsugt, dos alemies ),




de pé, inclina-se para a frente espontineamente, chegando a cair se
nio for amparada (plicatura anferior, camplocormia). Crises de riso
e de choro incoerciveis. Disartria, Crises oculdgiras, precedidas de
fendémenos vaso-motores (sensacio de calor, rubor da face), ou de
fenémenos secretdrios ( hiperhidrose generalizada). Estas crises
duram por vezes algumas horas e sfio acompanhadas de polakiuria.
Reflexos tendinosos: radiais, tricipitais e aquilianos, sensivelmente
normais; patelares, exagerados; miokinese, intacta. Auséncia de
sinais da pirimide.

Fundus oculi — normal.

Liguor — normal.

Obs. —J. F. Homem de 70 anos (fig. 67), natural de S, Pedro
do Sul.

Foi sailddvel até nos 69 anos. Conta o doente que esta doenca
lhe apareceu hd um ano com diploplia & eom muito sono. Desde
que se encostasse ou se sentasse adormecia logo. Pouco depois
comecou a sentir um fremedoiro nos dedos do pé esquerdo. Esse
tremor passou-lhe depois para a perna, para a cdxa e para o brago
esquerdo, tendo-se generalizado com a evolucio da deenga.

Status. Facies figée. Quando se pede ao doente para enrugar o
nariz, a museculatura facial agita-se em movimentos mioeldnicos.
Sialorreia. Tremor palpebral e lingual. Tremor generalizado mais
intenso 4 esquerda. E' um tremor do repouso, aumentando na exe-
cugiio dos movimentos. Rigidez generalizada muito mais intensa a
esquerda com fendmeno da roda dentada. Braditasia e braquibasia.
Sinal de Jamichewsky i esquerda. Ndo ha sinais da via piramidal.
Sensibilidade intacta. Pupilas de bordos regulares e iguais com
reacciio pronta i luz e & acomodagfio. Diminuicio de agudeza visual.

Liguor — Tensdo e albumina normais; eitose, 1 linfocito por
mm?. Glicorraguis 0,05 %/4,. Wassermann-negativa. Pandy-negativa.

Obs. —D. V. C N. Rapariga de 22 anos, natural de Coimbra.
Doente da clinica particular do Prof. Elysio de Moura.

Hé 3 anos adoecen nm dia com febre, dores de eabeca, hiper-
sonia e diploplia.

Stafus — Amimia, anisocoria, estrabismo, sialorreia. Perda da
iniciativa e da espontaneidade motora; tremor nitido sobretudo no
brago esquerdo; movimentos do tipo edreo-atetdsico nos dedos do pé
esquerdo; quando éstes movimentos sobreveem durante a marcha
obrigam-na a parar. A mio esquerda realiza por vezes movimentos
involuntirios. Rigidez extra-piramidal mais acentuada i esquerda.
Reflexos tendinosos mais vivos déste lado. Miokinese intacta.

13
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Obs. — L. G. Homem de 28 anos, natural de Formoselha, con-
celho de Montemér-o-Velho. Doente da consulta externa da Clinica
Neurologica.

Ha 3 anos, encefalite letdrgica (hipersonia, diplopia, etc.).
Progressivamente instalou-se o quadro do parkinsonismo post-en-

F1ci., 69

Sindroma parkinsonfano post-encefalifico
Notar a inclinagio lateral da cabega

cefalitico, com os seguintes sintomas: facies hipomimica, sialorreia,
crises oculbgiras, bradilalia, disfagia, leve tremor da cabeca, das
pélpebras, da lingua e dos quatro membros, rigidez generalizada
nido muito intensa, aboli¢io dos movimentos antométicos, bradica-
lasia, kinesia paradoxal. Além déste guadro fenomenolégico, hd a
salientar a inclinacfio lateral direita da cabeca, com leve desvio do
mento para a esquerda (fig. 69). Esta atitude da cabecga pode ser




corrigida activa e passivamente; no entanto, abandonada a si mesmo,
volta A posi¢io primitiva.

Reflexos tendinosos-vives. Sensibilidade — normal. Auséncia
e sinais da pirdmide. Orgfios dos sentidos normais.

Liguor — normal.

Obs. —J. M. M. Homem de 26 anos, natural de Castelo de
Yide, Doente da consulta externa de Clinica Neurologica,

H4 3 anos, encefalite letdrgica
e¢om febre, suores e hipersonia.

Status — Facies oligomimica; pa-
resia faeial direita (fig. 70). Tremor
de tipo parkinsoniano no membro
superior direito. Acheirokinesia, de
Griinstein ; rigidez pouco acentuada
no membro inferior direito; mioki-
nesia intacta,

Reflexos tendinosos vivos & di-
reita. Auséneia de Babinski. Ndo ha
disfagia mem disartria.

Liquor — Albumina 0,22°/_,; clo-
retos 7,0 %/;,; Warsemann negstiva;

citose, 2 linfoeitos por mm?; Pandy Fia. 70
n‘eg_ahm'a. Fundus oculi-normal. Sen- Sindroma parkinsoniano post-en-
sibilidade intacta. Ol‘gﬁﬂs dos senti- cefaliticn. Paresia facial direita

dos normais. Pupilas iguais de reac-

¢do normal & luz e & acomodacio. Urina normal. Torax e abdo-
men nihil.

Obs. — R. M. F. Homem de 33 anos, natural de Lisboa.

im 1922 teve nma doenca que se manifestou com os sintomas
seguintes: febre, insdnia, delirio. Esteve 15 dias de cama, tendo-se
levantado ao fim déste prazo mas tio fraco que niio podia manter-se
de pé. Passado um maés, apds o infeio da doenca, a esposa notou-lhe
um ar aparvalhado e ao mesmo tempo den conta que éle realizava
muito lentamente todos os movimentos.

Status — Astenia. Hipersonia. Tremor lingunal e palpebral. Tre-
mor dos membros mais intenso no braco direito e na perna esquerda,
Rigidez do tipo extra-piramidal. E pouco acentuada. Abolicdio dos
movimentos automaticos. Braditasia.

Fuacies, atitude @ marcha parkinsonieas; sialorreia abundante.
Fala baixa, a cochichar, e repete esteriotipicamente as mesmas pala-
vras (verbigeragio) Tem dias em que fala muito methor, mais
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alto. Auséncia de sinais da pirimide. Wassermann no sangue
negativa.
Liquor — normal.

Obs. — L. P. Mulher de 36 anos, natural das Caldas da Rainha.
Doente da clinica particular do Prof. Elysio de Moura.

H4 5-anos esin de cama com a sintomatologia seguinte: febre,
delirio, cefalalgia, sialorreia e insénia. Ao fim de trés meses levan-
tou-se do leito. Diz ter andado bem durante 2 apos mas pas-
sado ésse tempo comegou a sentir-se presa (rigidez) e a tremer
das mios. 3

Stulus — Facies imével. Tremor generalizado. Rigidez genera-
lizada mas mais intensa nos membros do lado direite onde ha o
fen6meno da roda dentada. Hiplokinesia de Sarbi. Retropulsio.
Acheirokinesic, Hiperhidrose Palilalia. Riso e chiro espasmidicos.
Auséncia de sinais da pirdmide.

Obs. — M. 8. Mulher de 50 anos, natural de Condeixa.

Em novembro do ano passado teve uma doenga que se mani-
festou pelos sintomas seguintes: febre, dores de cabeca, tosse, hiper-
s6nia, anorexia. Esteve 8 dias de cama. De entdo para cd notou que-
se babava (sialorreia), tendo comecado a sentir ao mesmo tempo
0s membros presos (rigidez).

Status — Ilmobilidade marmorea da face, bradilalia.

Nielatio rara (sinal de Stellwag ). Rigidez generalizada. Bradi-
calasia. Tremor qudsi imperceptivel. Aboli¢gio dos movimentos
automdticos { Provas de Bostroem, positivas), Pronunciada amio-
trofia da mdo esquerda; esta atrofia estende-se pelo antebraco. Bra-
diteleocinesia. Auséneia de sinais da via piramidal (Babinski,
Gordon, Oppenheim, Schiiffer, Rossolimo, ete. ). Exagero dos refle-
xo0s de postura (Lugereﬂea:;m de Verworn), As pupilas de contornos
regulares, sio iguais e reagem bem a luz e & acomodagdo. Was-
sermann do sapgue-negativa,

Liguor — normal,

Obs. — M. G. D. Mulher de 56 anos, natural de Vila Real.
Doente da Clinica Neurologica.

Doenca de Parkinson (shaking palsy). Além do quadro eclds-
sieo, ha a salientar a akatisia de Haskowee, o riso e choro incoerci-
veis e a braquibasia.

Obs.— M. M. F. Homem de 50 anos, natural de Bruscos.
Doente da consulta externa.
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Facies parkinsiénica, sialorreia, insonia, monotremor do mem-
bro superior esquerdo, ete.

Obs. — M. M. P. Internado na enfermaria N. H. em 1928,

Aos 20 anos ( hipertermia, hipersonia, delirio, etc. ). Tendo reco-
ihido a um hospital, onde permaneceu 6 meses, saiu apareniemente
curado. Cérea de 4 a 5 anos depois apareceu-lhe um tremor da lin-

Fiag. 71

Sindroma parkinseniano posf-encefalitico
Crises oculdgiras. Riso Incoercivel

gua, acompanhaddé de movimentos ritmicos do maxilar inferior,
tremor que depois se generalizou.

Status — Amimia; palilalia; diplopia. Tremor generalizado,
mais nitido no membro superior direito ¢ nos membros inferiores;
rigidez nos membros referidos; aboli¢gio dos movimentos automi-




ticos. Auséncia de sinais da pirimide. Miokimia do mento. Crises
oculogiras. Riso espasmddico (fig. 71).
Liguor — normal

Obs. — M. F. S. Rapaz de 19 anos, natural de Coimbra. Doente
da clinica particular do Prof. Elysio de Moura.

Teve hd 3 anos encefalite letdrgica que se manifestou com os
sintomas seguintes: febre, delirio, diploplia e agitacio motriz noc-

Fri. 72
Grupo de parkinsonianos post-encefaliticos 4
Em cima e a direita vé-se uma rapariga que apresenta um tic masticatdrio

turna. Durante 20 dias apenas conseguiu dormir de dia; a
noite entrava numa agitacdo motriz extraordindria. HRealizava
entdo as mais bizarras contorsies dos membros (bradicinesia de
Levy) e do troneco Havia blefarospasmo e o pescoco tomava ati-
tudes andlogas 4 do forficollis. Para minorar esta tempestade mo-
tora ? o doente colocava a cabeca debaixo do enxergdo (deitado no

! Extepto o doente gue se encontra em cima a esquerda
da figura (doente da Clinica Neurologica de Coimbra), os restantes
foram observados na Clinica Neurologica de Lisboa.

e

* As atitudes do doente eram muito parécidas com as de
doente de Wimmer, atras referido.




sobrado de propdsito para nfio cair da cama) e fixava os pés a uma
eomoda. Andou assim muitos meseas,

Stalus — () doente apresenta actualmente um sindroma parkin-
soniano post-encefalitico; facies amimica, sialorreia, disfagia, bradia-
tria, agitacio motriz, polakiuria, tic do tipo masticatirio, disme-
nesia, ete.

Obs. — F. L. Rapaz de 20 anos, natural da Louzd. Internado
na enfermaria de Cliniea Neurologica em outnbro de 1928,
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Grupao de parkinsonianos poest-encefalificos 1
Blefarospasmo, Sialorreia. Crises oculdgiras

Hé 5 anos teve a encefalite letirgica. Dormia em toda a parte
( Sehlafkrankieit). Foi o tinico fendmeno que observoeu em si. Pas-
sado um ano comecaram-lhe a tremer o brago e a perna direitos.

Stalus — Facies dtona sobretudo a direita, com sulcos faciais
apagados déste lado (hemiparesia facial direita); hemitremor e
hemirigidez direitos. Oligocinesia, bradicalasia e braditeleocinesia
a direita, Sinal de Negro no membro superior direito, Reflexos

! Excepto a doente que na figura esti em cima e a direita
( doente da Clinica Neurologica de Coimbra), os restantes foram obser-
vados na Clinica Neurologica de Lisboa.




B

tendinosos vives a direita. Babinski-ansente. Oculomo¢io-normal.
Pupilas reagindo bem a luz e 4 acomodacio. Riso espasmddico.

Andlise da urina. — Albumina, vestigios indosedveis. Relagdo
azotirica, 84,2 of,. Coeficiente de Maillard, 7,1 2/,. Relagdo amonif-
rica, 6,4 ',

Liguor — Albumina, 0,25 %/, ; citose, 3 linfoeitos por mm.? Was-
sermann-negativa. Pandy-negativa,

Do boletim do laboratdrio de radiologia 1é-se: « Exame radios-
copico do abdomen feito de pé em posigdo anterior mostrou um
grande aumento da sombra hepética, que tinha 17 em. de altura na
linha mamilar. A sombra do figado era uniforme. O diafragma
excursionava bem durante as inspiracies, baixando-se regularmente
a sombra hepatica { Fernandes Ramalho).

Obs. —A. N. T. Homem de 33 anos, natural da Covilha.
Doente da clinica particular do Prof. Elysio de Moura.

Em 1911 encefalite letdrgiea (hipersonia, sialorreia. diploplia
ete.). Actualmente o sintoma mais saliente & um monotremor do
membro superior esquerdo.

A ultima categoria dos agrupamentos feitos por
C. e O. Vogt ou 8.* categoria abrange casos de «grossei-
ras lesoes em foco». (Félle von groben Herderkrankungen),

Também os autores aqui dispunham duma tUnica
observacio.

Havia intensa artério-esclerose dos vasos cerebrais ;
em varias partes do cérebro foram encontrados nume-
rosos focos de data mais recente ao lado dum foco an-
tigo que tinha destruido completamente a esquerda a
cabeca do ntcleo caudado e a extremidade oral do pu-
tameit.

Clinicamente o sintoma que ocupava o primeiro
plano era a agitacdo coreatica no brago direito que
estava em correlagdo directa com o foco sériafum.
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