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Reavaliamos neste trabalho a possivel correlacdo de causa e efeito entre
o processo sifilitico e a esclerose lateral amiotréfica (ELA) pelo fato de ter-
mos tido a oportunidade de examinar uma paciente que apresentou concomi-
tancia clinica de ambas as entidades.

Schaffer, em 1896 20, foi dos primeiros a citar a sifilis como um dos fa-
tores etiolégicos a ser considerado na ELA. Desde entdo foram registrados
numerosos casos responsabilizando a sifilis como possivel fator causal das
sindromes amiotréficas (neurdnio motor periférico) e/ou espasticas (neurdnio
motor central), quer seja como sifilis parenquimatosa associada a tabes ou
a paralisia geral progressiva 2 4,6, 7,9, 11,12, 13 14, 15,19, 21, 22, 25, 26

Ao lado dos autores que afirmam existir relacdo de causa e efeito entre
a lues e a ELA 3 12,19, 22,25 gutros acreditam haver simples coincidéncia entre
as duas entidades 1. 10,15, 16,18, Alouns aventam a hip6tese de ser a sifilis,
como outros processos toéxico-infecciosos, simples fator desencadeante de uma
moléstia endégena em individuo predisposto °.

Sao descritas algumas caracteristicas clinicas que permitem diferenciar
os casos de ELA de origem degenerativa daqueles de sindrome amiotréfico-
espastica secundaria a outros processos que afetam a medula e o bulbo, em
particular os de natureza sifilitiga. Esses ultimos apresentam um inicio re-
lativamente brusco, evolucdo por surtos, assimetria de comprometimento
muscular nos membros superiores, precedéncia de atrofias proximais em re-
lacdo as distais. Por outro lado, na ELA de origem degenerativa, o inicio
é insidioso, a evolug¢do lenta, o acometimento muscular simétrico e predomi-
nantemente distal. Além disso, outros aspectos que levam ao diagndstico
da forma secundiria sdo a presenca de sinais indicativos de lesio medular
transversa (comprometimento assimétrico das vias longas de sensibilidade e
motricidade) e de fendmenos parestésicos de tipo radicular, assim como a ra-
ridade de fasciculacbes musculares e de comprometimento bulbar % 11,17, 22, 24

Nas referéncias registradas na literatura médica predomina o ponto de
vista de ser a concomitancia entre ELA e sifilis resultante de simples coinci-
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déncia, embora alguns autores ainda admitam relacdo causal entre ambas 3, 12,
Esse enunciado difere sensivelmente daquele adotado por autores mais antigos,
que consideravam, em sua maioria, a existéncia de uma ELA de etiologia
sifilitica.

OBSERVACAO

M.F.S., 51 anos, parda, brasileira, casada, atendida no ambulatério de Neu-
rologia da Escola Paulista de Medicina, pela primeira vez, em 30-7-1968. A pa-
ciente relatava estar perfeitamente bem até had um ano atras, quando passou a
sentir dores na regido cervical e na clavicula esquerda, as quais pioravam com a
movimentacdo do pescoco e dos bracos. HA 6 meses apresentou fraqueza do dedo
médio da méo direita, que rapidamente se estendeu a todo o membro superior di-
reito. H4 4 meses apareceu idéntica sintomatologia no membro superior esguerdo.
Concomitantemente notou “tremores” nos misculos afetados, os quais progressiva-
mente se tornaram mais deigados e fracos, levando a grande diminuicdo de capa-
cidade de movimentos em ambos 08 membros superiores. Desde o inicio da molés-
tia sofreu dores articulares, acompanhadas de inchaco e parestesias nas maos.
Ancedentes pessoais — A paciente abortou por ¢ vezes (gravidezes de 3 a 4 meses)
e 3 filhos morreram com menos de 1 ano de idade, de causa ignorada. Ulteriormente
deu a luz 6 filhos vivos e sadios. Negou outros antecedentes moérbidos de relevan-
cia. Negou doenca semelhante a sua em qualquer de seus familiares. Exame cli-
nico — Aspecto geral bom. Mucosas coradas. Pressfo arterial 120x80; pulso 84
bpm ritmico; temperatura axilar 36,5°C. Figado palpavel a 4 ¢cm do rebordo costal
na linha hemiclavicular direita; bordo fino, consisténcia levemente aumentada, su-
perficie lisa e algo dolorosa. Exame ginecoldgico revelou cistocele, retocele, rotura
de perineo de 20 grau e vulvo-vaginite tricomonoética. Exame oftalmolégico mos-
trou pterigio interno no olho direito; exame dos fundos oculares sem anormali-
dade. Exame neurolégico — Hipotrofia bilateral dos musculos dos membros superio-
res e da cintura escapular., MA&aos de aspecto lustroso, edemaciadas, com aumento
de volume articular e grande hipotrofia dos musculos das regides tenar, hipotenar
e dos interdsseos palmares e dorsais. Antebracos com hipotrofia muscular global
bilateralmente. Nos bracos essa hipotrofia mostrava-se menos acentuada, estando
mais acometido o musculo triceps. Hipotrofia bilateral dos musculos deltoide, tra-
pézio, esternocleidomastéideo, supraespinhoso, infraespinhoso, rombéide e grande dor-
sal. Fasciculacdo discreta nos musculos acometidos pelas hipotrofias, principal-
mente na cintura escapular. Discretos movimentos de aducdo e abducdo dos dedos
indicador e médio da méao esquerda; a movimentacdo dos bracos se fazia unicamen-
te as custas dos musculos proximais do tronco e cintura escapular. Grande dimi-
nuicdo de forca e acentuada hipotonia dos musculos acometidos pelas hipotrofias.
Reflexos Osteo-tendinosos abolidos nos membros superiores. A eletromiografia (10-8-68)
mostrou alteracbes sugestivas de comprometimento motor de tipo neurogénico pe-
riférico, com sinais de soprimento neuronal atual; foram examinados 0s musculos
de ambos 0s membros superiores, na eminéncia tenar e hipotenar, biceps, triceps,
deltéides e trapézios. A eletromiografia da lingua (30-8-68) resultou normal. O
exame da sensibilidade superficial e profunda em todos 0s segmentos ndo mostrou
qualquer alteracdo. O exame do tono muscular, forca e motricidade no tronco,
cintura pélvica e membros inferiores mostrou-se normal. O equilibrio estava con-
servado e a marcha se fazia com auséncia de movimentacio associada dos mem-
bros superiores. Alguns reflexos musculares profundos (patelares, adutores, médio-
plantares e aquileus) apresentaram respostas exaltadas e policinéticas, bilateralmen-
te. Além disso, havia outros sinais piramidais evidentes: Rossolimo bilateral, Ba-
binski esbocado & esquerda e comprometimento dos reflexos cutaneo-abdominais
(ausentes a esquerda, respostas minimas & direita). Esfinteres sem aiteracoes.
Psiquismo normal.

Exames complementares — Rea¢do sorolégica para lues: negativa em 31-7-1968,
em 14-8-1968 e 26-8-1968, apresentando titulo positivo até diluicao 1/4 em 10-1-1969
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e até diluicdo 1/16 em 23-6-1969. Exames de liquido cefalorraqueano (Quadro 1).
Exame radiologico de coluna cervical (5-8-68): osteoartrose, sem sinais de lesdo
o6ssea focal. Exame radioldgico de mdos, antebracos e claviculas (8-1-69): acentua-
da osteoporose dos ossos longos e das extremidades das falanges metacarpianas e
punhos. Outros exames — Hemograma, urina tipo I, pesquisa de células LE, mu-
coproteinas, proteina C reativa, provas funcionais hepéiticas, exame radiolégico de
joelho e térax, dosagem de colesterol e PBI, foram todos normais.

Reacdes de

Células Proteinas Reacdo do benjoin ~ Reacdo de

Data mm? mg % coloidal floculacéio Wasserman
E% e Steinfeld

1-8-68 20 75 desvio p/a esquerda  positivas positiva titulo 36
27-8-68 14 68 desvio p/a esquerda  positivas positiva titulo 61
7-1-69 3 48 desvio p/a esquerda positivas positiva titulo 37
23-6-69 1,8 46 desvio p/a esquerda positivas positiva titulo 28
Quadro 1 — Caso M.F.S. Resultados de 4 exames de liquido cefalorraqueano,

sendo o material colhido mediante puncdo lombar; em todas as vezes o material era
Uimpido e incolor, sendo normais as dosagens de cloretos, de glicose e wuréia, assim
como a reacdo de desvio de complemento para cisticercose e o exame bacteriolégico.
Nos quatro exames a reacdo celular foi de tipo linfomonocitdria.

Evolu¢do — Durante sua internacado a paciente recebeu, por via intramuscular,
24.000.000 U. de penicilina em 30 dias, num esquema de 18.000.000 U. de penicilina
procaina e 6.000.000 U. de penicilina benzatina. Referiu melhora das dores arti-
culares e das parestesias nas mfos. Apds a alta hospitalar, em 9-9-68, recebeu mais
6.000.000 U. de penicilina benzatina (1.200.000 U. por via intramuscular de 5 em 5
dias). Retornou para controle em 6-1-69 referindo dores nas regifes escapulares
e cervicais ao realizar movimentos de lateraliza¢do da cabeca. Voltou a ter pares-
tesias episodicas nos dedos das méos. Exame neurolégico e clinico praticamente
inalterados. Récebeu mais 4.800.000 U. de penicilina benzatina por via intramus-
cular. O ultimo contréle clinico #o0i feito em 21-1-70, aproximadamente um ano e
meio apés a primeira consulta. A paciente disse ter passado bem nos ultimos 5
meses, referindo melhora da forca do membro superior direito e desaparecimento do
“inchaco” das maos h4d 4 meses. Entretanto, persistiam as parestesias, tendo “ferroa-
das” e sensacdo de “eletricidade” nos misculos afetados pelas hipotrofias. Ao exame
neurolégico notou-se discreto aumento das hipotrofias musculares nos antebracos e
cintura escapular bilateralmente, além de fasciculacdo muscular episédica nessas
ultimas regides. Desapareceu o0 aspecto edemaciado e lustroso das mios. A pa-
ciente ndo podia flexionar os dedos bilateralmente, porém conseguia executar melhor
0os movimentos de lateralizacdo nos dedos da méo esquerda. A movimentacdo res-
tante dos membros superiores permaneceu praticamente inalterada, sendo algo me-
lhor a direita. Desapareceram as dores ao efetuar movimentos de lateralizacdo da
cabeca. Havia dor a pressdo dos mausculos trapézios e dos membros superiores,
principalmente nos bracos. Sinal de Babinski esbocado bilateralmente, mais evidente
a esquerda. Reflexos cutaneo-abdominais presentes bilateralmente, sendo menos
evidentes a4 esquerda. Sensibilidade globalmente conservada. Restante do exame
inalterado.

COMENTARIOS

O caso apresentado se refere a mulher de 51 anos de idade, com histdria
de afeccédo neurologica de evolucdo subaguda, iniciada com dores indefinidas
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na regido da cintura escapular bilateralmente, evoluindo rapidamente para
um quadro de amiotrofias acentuadas em todos os misculos da cintura es-
capular, dos membros superiores e, em particular, dos musculos préprios das
maos. Ao exame neurolégico constatou-se sindrome amiotréfica de tipo
neuropatico nos membros superiores e cintura escapular bilateralmente, ao
lado de sindrome piramidal em ambos os membros inferiores. N&ao havia
quaisquer perturbacbes de sensibilidade ou de esfincteres. O estado mental
se manteve integro. Os exames de liquido céfalorraqueano mostraram pleoci-
tose (linfo-mononuclear), hiperproteinorraquia, positividade das reacbes glo-
bulinicas e das reacdes para a sifilis. No sangue a reacdo sorolégica para
sifilis positivou-se apés certo tempo.

Trata-se de um quadro clinico de esclerose lateral amiotréfica (ELA)
— amiotrofias neuropaticas simétricas na cintura escapular e maos, ao lado
de sindrome piramidal nos membros inferiores — acrescida de manifesta-
cdes dolorosas, possivelmente de tipo radicular, que se apresentou com evo-
lucdo subaguda. Os resultados dos exames do liquido céfalorraqueano levaram
ao diagnodstico de neuro-lues parenquimato$a.

Ap6s a instituicAo da penicilinoterapia a paciente foi acompanhada du-
rante 18 meses ocorrendo, nesse periodo, discreta piora das hipotrofias mus-
culares, sem progressdo ou aparecimento de outros distarbios neurolégicos.
Houve ligeira melhora da movimentacdo do membro superior esquerdo. A
evolucdo das alteracbes do liquido céfalorraqueano mostrou diminuicdo da
sindrome inflamatéria, com permanéncia da positividade das reacbes para a
sifilis. A reacdo de Wasserman no sangue, inicialmente negativa, positi-
vou-se com titulos progressivamente crescentes.

De acordo com a literatura, o aspecto simétrico das amiotrofias, a pre-
senca de fasciculacbes musculares na cintura escapular e a evolucio pro-
gressiva da sindrome neurolégica seriam elementos indicativos do diagnés-
tico de moléstia de Charcot. Entretanto, a presenca de manifestacoes clinicas
do tipo radicular, de evolucdo subaguda e sinais de neurossifilis em atividade
revelados pelo exame do liquido céfalorraqueano fazem pensar preponderan-
temente em meningomielite sifilitica, possivelmente com comprometimento
circulatéorio da medula, dependente da artéria espinal anterior a esse nivel 23,

Por outro lado, os aspectos terapéuticos merecem algumas considera-
cBes. As opiniGes sdo praticamente uninimes em que a ELA de origem si-
filitica deve receber tratamento especifico precoce e intenso. Nessa even-
tualidade as manifestacoes clinicas podem sofrer estabilizacdo em sua evolu-
cdo, sendo os resultados tanto melhores quanto mais precoce a instituicao
da medicacédo 3, 10, 12,18, 21, 22. gloyns autores preconizam mesmo, em todas as
sindromes que lembram a ELA, se os antecedentes pessoais comportarem a
idéia de sifilis, a necessidade do tratamento especifico, mesmo que sejam ne-
gativas as reacdes sorologicast. A melhora clinica e laboratorial apés tra-
tamento com penicilina poderia propiciar um diagnéstico retrospectivo, afir-
mando-se a origem sifilitica do quadro neurolégico, pois a verdadeira molés-
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tia de Charcot ndo responde a penicilinoterapia, tendo evolucdo inexoravel.
Em nossa paciente ocorreu, com a penicilinoterapia, praticamente uma esta-
bilizacao do quadro clinico neurolégico. Pensamos ser esse resultado da
terapéutica um argumento favoravel a afirmacdo da natureza sifilitica do
processo,

Outro elemento significativo para o diagnéstico de meningomielite sifili-
tica é a concomitincia do aparecimento, em uma mesma paciente, de duas
entidades relativamente raras?!? 27, isto é, a moléstia de Charcot e a neu-
rossifilis. O raciocinio baseado em dados estatisticos nos levou a concluir
pela existéncia de uma relacdo de causa e efeito entre a sindrome neurolé-
gica apresentada por essa paciente e o fator etiolégico presente,

RESUMO

E relatado um caso clinico de esclerose lateral amiotréfica (ELA), ca-
racterizado por amiotrofias extensas na cintura escapular e membros supe-
riores, associadas a exaltacdo dos reflexos osteotendinosos nos membros in-
feriores, com sinal de Rossolimo bilateral e sinal Babinski esbocado a esquer-
da, sem distarbios sensitivos ou esfinterianos, em mulher de 51 anos de idade
e com histéria progressiva de um ano. O exame de liquido cefalorraqueano
permitiu o diagndstico de neurossifilis parenquimatosa. Chamando a atencéo
para a raridade dessa associacdo, os AA. discutem o papel da neuro-lues
como fator causal da sindrome de ELA, concluindo por uma provavel rela-
¢ao de causa e efeito no caso descrito, por ter havido estabilizacdo do quadro
sintomatolégico ap6s terapéutica penicilinica.

SUMMARY
Amyotrophic lateral sclerosis and mneurosyphilis. A case report.

A clinic case of amyotrophic lateral sclerosis (ALS) in a 51 years old
woman is reported. The patient exhibited signs of pyramidal system and
anterior motor neuron involvement. The cerebrospinal fluid examinations
showed clear cut indications of parenchymatous neurosyphilis.

Attention is called to the rarity of the association above mentioned.
The role of neurosyphilis as an atiological factor of ALS is discussed. The
authors conclude that in the case described there is a close relationship
between the two entities.
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