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Considerada até há pouco tempo como afecção do sistema nervoso pe
riférico, a moléstia de Charcot-Marie-Tooth, ou atrofia muscular peroneal 
dos autores ingleses, caracteriza-se pelo comprometimento progressivo e si
métrico da musculatura distai dos membros inferiores e, ocasionalmente, 
também dos superiores, e pelo seu caráter familial. Buzzard e Greenfield 
(cit. por Aird 2 ) descrevem como a alteração anátomo-patológica mais cons
tante da moléstia, neurite intersticial do nervo ciático-poplíteo externo e seus 
ramos; alterações atróficas de células do corno anterior da medula foram 
encontradas em muitos casos; alterações degenerativas são usualmente en
contradas também nas raízes anteriores e unidades neuromusculares peri
féricas. 

Por muitos anos, no entanto, foi discutida a natureza das lesões mus
culares verificadas nessa moléstia. Depois dos trabalhos de Slauck (cit. por 
Adams e col . 1 ) , parecia seguro serem as alterações musculares secundárias 
às lesões das fibras nervosas motoras. O mesmo ponto de vista é sustentado 
por Adams e col. 1, baseados na distribuição em grupos das fibras atrofiadas, 
na raridade de degeneração das fibras musculares e na ausência relativa de 
proliferação fibroblástica. Essas características que permitem ao anátomo-
patologista reconhecer a origem neuronal periférica de uma atrofia muscular 
foram muito bem estudadas por Lepresle 5 ; segundo este autor, o diagnóstico 
anátomo-patológico de atrofia muscular por lesão do neurônio motor peri
férico repousa em dois elementos: 1) as lesões interessam exclusivamente ou 
predominantemente as fibras musculares propriamente ditas e têm uma topo
grafia fascicular correspondendo mais ou menos ao comprometimento simul
tâneo de grupos de fibras musculares dependentes dos neurônios lesados, ou 
seja, os grupos de fibras atrofiadas correspondem a unidades motoras; 2) 
a alteração anátomo-patológica principal consiste na atrofia da fibra mus
cular, sendo que as alterações estruturais das fibras são raras até que o seu 
diâmetro diminua para 10 micra, ou menos; em fase mais avançada ocorre 
reação conjuntivo-vascular secundária. 
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Por outro lado, na distrofia muscular progressiva misturam-se fibras 
atrofiadas, fibras normais e fibras hipertrofiadas; nas secções transversais 
aparece nitidamente a variação no tamanho das fibras, alternando-se lado 
a lado as de tamanho normal, as atrofiadas e as hipertrofiadas. Nas fases 
iniciais da distrofia muscular progressiva a alteração das fibras musculares 
pode ser exclusiva; algumas fibras estão edemaciadas com contornos arre
dondados enquanto que outras estão atrofiadas; a hialinização é freqüente 
e as estriações longitudinais e transversais podem estar esmaecidas ou de
saparecidas. Nos estádios mais avançados ocorre erosão e fagocitose; entre 
as fibras prolifera, em geral abundantemente, tecido conjuntivo, ao contrá
rio do que ocorre nas lesões do neurônio motor periférico, nas quais a pro
liferação conjuntiva é escassa, surgindo somente em fases adiantadas quando 
a atrofia já é intensa. Em estádios muito avançados, tanto na atrofia mus
cular primária como naquela secundária à lesão de nervos, pode haver total 
substituição do tecido muscular por tecido conjuntivo. 

Adams e col. 1, em seus casos de moléstia de Charcot-Marie-Tooth, ob
servaram, em certos pontos, a mistura de fibras musculares de tamanho 
normal, hipertrofiadas e atrofiadas; segundo esses autores, tal distribuição, 
que lembraria muito mais uma moléstia primária do músculo, poderia ser 
explicada pela distribuição irregular que poderiam apresentar fibras de uma 
mesma unidade motora no interior do músculo; a hipertrofia de algumas 
fibras musculares foi considerada como hipertrofia compensadora de fibras 
sãs que fossem mais solicitadas em virtude do grande número de fibras le
sadas. Haase e Shy 4 , em 10 de 17 casos de moléstia de Charcot-Marie-
Tooth, obtiveram biópsias características de distrofia muscular progressiva, 
além de alterações secundárias próprias das moléstias do neurônio motor 
periférico; em 2/17 casos as biópsias mostraram apenas lesões primárias do 
músculo, sendo, portanto, inteiramente iguais às biópsias dos casos de dis
trofia muscular progressiva; em 3/17 casos as biópsias mostraram as carac
terísticas próprias de atrofia muscular secundária a lesões de nervos mo
tores; em 2/17 casos a biopsia foi normal. Estudando sob o mesmo prisma 
14 casos de esclerose lateral amiotrófica, Haase e S h y 4 encontraram alte
rações biópsicas características de distrofia muscular progressiva em apenas 
um caso e, assim mesmo, ao lado de alterações próprias da atrofia mus
cular secundária à lesão de nervos. Wohlfart e Wohlfart (cit. por Wohl-
fa r t 6 ) descrevem, na moléstia de Charcot-Marie-Tooth, alterações muscula
res iguais às observadas na distrofia muscular progressiva; contudo, em um 
dos dois casos descritos por esses autores, tratava-se provavelmente de dis
trofia miotônica, enquanto no outro os dados clínicos eram atípicos 6 . 

Em virtude da controvérsia existente com relação ao quadro anatomo
patológico muscular da moléstia de Charcot-Marie-Tooth julgamos útil a 
apresentação de 4 casos por nós observados. 
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O encontro de quadro histopatológico misto, mostrando características 
de distrofia muscular progressiva e de atrofia muscular neuropática em 
paciente com lesão evidente do neurônio motor periférico, nos surpreendeu 
e foi então que, revendo a literatura, encontramos o trabalho de Haase e 
Shy 4 , no qual os autores assinalaram a grande freqüência com que em casos 
típicos de moléstia de Charcot-Marie-Tooth as biópsias musculares fornecem 
dados semelhantes aos encontrados na distrofia muscular progressiva. 
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C O M E N T Á R I O S 

Em 2 dos 4 casos apresentados, a biopsia muscular forneceu dados ca

racterísticos de lesão muscular primária em tudo semelhantes aos encon

trados na distrofia muscular progressiva. Em um dos casos o quadro his-

topatológico foi o de uma lesão muscular secundária ao comprometimento 

de nervo motor, enquanto que em outro paciente a biopsia muscular revelou 

um quadro histopatológico típico da distrofia muscular progressiva, além de 

alterações secundárias próprias das moléstias do neurônio motor periférico. 

Êstes resultados aproximam-se, pois, dos assinalados por Haase e Shy 4 e já 



referidos anteriormente. Julgamos lícito, pois, considerar a moléstia de Char¬ 
cot-Marie-Tooth como uma neuromiopatia na qual os músculos afetados po
dem apresentar seja atrofia e degeneração primárias, seja atrofia secundá
ria à lesão do neurônio motor periférico. 

R E S U M O 

Após considerações sobre o quadro anátomo-patológico da moléstia de 
Charcot-Marie-Tooth, o autor relata 4 casos, chegando à conclusão de que 
esta moléstia pode ser considerada como uma neuromiopatia em virtude de 
algumas alterações histopatológicas musculares serem primárias, ao passo 
que outras são secundárias à lesão do neurônio motor periférico. 

S U M M A R Y 

Charcot-Marie-Tooth disease: current clinico-pathological concept. 

After some considerations on the pathologic picture of the Charcot-Ma
rie-Tooth disease, the author reports the clinic and histopathologic (biopsy) 
features of four cases. According to the author's views this disease may 
be considered as a neuromyopathy owing to its histologic changes, either 
primarily muscular or secondary to the motor nerve lesion. 
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