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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.
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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.
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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
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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.
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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 ».




PATOLOGIA

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
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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-




Fia, 38

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.






