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Considerada até ha pouco tempo como afecgdo do sistema nervoso pe-
riférico, a moléstia de Charcot-Marie-Tooth, ou atrofia muscular peroneal
dos autores ingléses, caracteriza-se pelo comprometimento progressivo e si-
métrico da musculatura distal dos membros inferiores e, ocasionalmente,
também dos superiores, e pelo seu carater familial. Buzzard e Greenfield
(cit. por Aird?) descrevem como a alteracdo anatomo-patologica mais cons-
tante da moléstia, neurite intersticial do nervo ciatico-popliteo externo e seus
ramos; alteracées atroficas de células do corno anterior da medula foram
encontradas em muitos casos; alteracdes degenerativas sfo usualmente en-
contradas também nas raizes anteriores e unidades neuromusculares peri-
féricas.

Por muitos anos, no entanto, foi discutida a natureza das lesbes mus-
culares verificadas nessa moléstia. Depois dos trabalhos de Slauck (cit. por
Adams e col.l), parecia seguro serem as alteragbes musculares secundéarias
as lesdes das fibras nervosas motoras. O mesmo ponto de vista é sustentado
por Adams e col.!, baseados na distribuicio em grupos das fibras atrofiadas,
na raridade de degeneracdo das fibras musculares e na auséncia relativa de
proliferacdo fibroblastica., KEssas caracteristicas que permitem ao anatomo-
patologista reconhecer a origem neuronal periférica de uma atrofia muscular
foram muito bem estudadas por Lepresle 3; segundo éste autor, o diagnéstico
anatomo-patolégico de atrofia muscular por lesdo do neurdénio motor peri-
férico repousa em dois elementos: 1) as lesbdes interessam exclusivamente ou
predominantemente as fibras musculares propriamente ditas e tém uma topo-
grafia fascicular correspondendo mais ou menos ao comprometimento simul-
taneo de grupos de fibras musculares dependentes dos neurdnios lesados, ou
seja, os grupos de fibras atrofiadas correspondem a unidades motoras; 2)
a alteracdo anatomo-patolégica principal consiste na atrofia da fibra mus-
cular, sendo que as alteracdes estruturais das fibras sdo raras até que o seu
didmetro diminua para 10 micra, ou menos; em fase mais avancada ocorre
reacdo conjuntivo-vascular secundaria.

Trabalho da Clinica Neurolégica da Fac. Med. Univ. Sdo Paulo (Prof. Adherbal
Tolosa): * Assistente.

Nota do autor — Agradecemos ao Dr. J. Lopes de Faria, do Departamento de
Histologia e Embriologia da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo
(Prof. Luiz Carlos U. Junqueira) o auxilio prestado nos exames histopatologicos.



132 ARQUIVOS DE NEURO-PSIQUIATRIA

Por outro lado, na distrofia muscular progressiva misturam-se fibras
atrofiadas, fibras normais e fibras hipertrofiadas; nas seccbes transversais
aparece nitidamente a variagdo 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 alteracdo das fibras musculares
pode ser exclusiva; algumas fibras estdo edemaciadas com contornos arre-
dondados enquanto que outras estdo atrofiadas; a hialinizacdo é freqliente
e as estriacbes longitudinais e transversais podem estar esmaecidas ou de-
saparecidas. Nos estaddios mais avancados ocorre erosdo e fagocitose; entre
as fibras prolifera, em geral abundantemente, tecido conjuntivo, ao contra-
rio do que ocorre nas lesdes do neurdnio motor periférico, nas quais a pro-
liferacdo conjuntiva é escassa, surgindo sdOmente em fases adiantadas quando

a atrofia ja é intensa. Em estadios muito avancados, tanto na atrofia mus-

cular primaria como naquela secundaria a lesdo de nervos, pode haver total
substituicdo do tecido muscular por tecido conjuntivo.

Adams e col.l, 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 ésses autores, tal distribuicao,
que lembraria muito mais uma moléstia primaria do mausculo, poderia ser
explicada pela distribui¢do irregular que roderiam apresentar fibras de uma
mesma unidade motora no interior do miusculo; a hipertrofia de algumas
fibras musculares foi considerada como hipertrofia compensadora de fibras
sds que fossem mais solicitadas em virtude do grande nimero de fibras le-
sadas. Haase e Shyt, em 10 de 17 casos de moléstia de Charcot-Marie-
Tooth, obtiveram biopsias caracteristicas de distrofia muscular progressiva,
além de alteracdes secundarias proprias das moléstias do neurdénio motor
periférico; em 2/17 casos as biopsias mostraram apenas lesGes primarias do
musculo, sendo, portanto, inteiramente iguais as biopsias dos casos de dis-
trofia muscular progressiva; em 3/17 casos as biopsias mostraram as carac-
teristicas proprias de atrofia muscular secundaria a lesbes de nervos mo-
tores; em 2/17 casos a biopsia foi normal. Estudando sob o mesmo prisma
14 casos de esclerose lateral amiotréfica, Haase e Shy+ encontraram alte-
racdes bidpsicas caracteristicas de distrofia muscular progressiva em apenas
um caso e, assim mesmo, ao lado de alteracbes préprias da atrofia mus-
cular secundaria a lesdo de nervos. Wohlfart e Wohlfart (cit. por Wohl-
fart 6) descrevem, na moléstia de Charcot-Marie-Tooth, alteracdes muscula-
res iguais as observadas na distrofia muscular progressiva; contudo, em um
dos dois casos descritos por ésses autores, tratava-se provavelmente de dis-
trofia miotdnica, enquanto no outro os dados clinicos eram atipicos ¢.

Em virtude da controvérsia existente com relacdo ao quadro anatomo-
patoléogico muscular da moléstia de Charcot-Marie-Tooth julgamos util a
apresentacdo de 4 casos por ndés observados.

OBSERVACOES

Caso 1 — O.AR., com 52 anos, branco, brasileiro, sexo masculino, internado
na Clinica Neurolégica (Reg. Geral 620.924) em 3-4-1961. Queixa de déficit motor
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progressivo nos membros inferiores, iniciado ha 11 anos. Antecedentes — Refe-
réncia a dois irmdos com moléstia semelhante, porém de forma frustra, ndao sendo
possivel obter maiores detalhes; consangiiinidade entre os pais (primos-irméos).
Exame neuroldgico — Déficit motor e hipotrofia muscular acentuada nas pernas,
pés e mados; arreflexia profunda nos 4 membros, sendo o restante do exame neu-
rolégico normal. Exames subsididrios — Liquido cefalorraquidiano (puncdo lombar)
normal. Exame elétrico! hipoexcitabilidade faradica e galvanica e reacdo de dege-
neracao nos territérios comprometidos, sendo que no territério dos nervos ciatico-
popliteo interno e externo a reacdo de degeneracdo ¢ absoluta. Eletromiografia
(musculo quadriceps esquerdo): fibrilacdes, fasciculacdes e potenciais de voltagem
aumentada, caracteristicas de lesfiio de neurdnio motor periférico. Biopsia muscular:
processo muscular primério semelhante ao observado nos casos de distrofia mus-
cular progressiva (presenca de fibras musculares degeneradas, algumas de tamanho
normal, outras aumentadas ou diminuidas, dispostas desordenadamente no interior
do musculo com nitido aumento do tecido conjuntivo); além disso, existem a&areas
de fibras atrofiadas conjuntamente, correspondentes a subunidades motoras, reve-
lando a existéncia de atrofia muscular secundaria a lesdo de neurdénios motores
periféricos.

Fig. 1 — Caso 1. A esquerda, fibras musculares degeneradas de tamanhos di-

v.°r808 em meio a tecido conjuntivo. A direita, um grupo de fibras com atrofia
secunddria a lesdo do nervo motor (H.E. X 125).

O encontro de quadro histopatolégico misto, mostrando caracteristicas
de distrofia muscular progressiva e de atrofia muscular neuropatica em
paciente com lesdo evidente do neurdénio motor periférico, nos surpreendeu
e foi entdo que, revendo a literatura, encontramos o trabalho de Haase e
Shy 4, no qual os autores assinalaram a grande freqiiéncia com que em casos
tipicos de moléstia de Charcot-Marie-Tooth as biopsias musculares fornecem
dados semelhantes aos encontrados na distrofia muscular progressiva.
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Caso 2 — M.D.S,, com 21 anos, sexo masculino, branco, atendido no ambulato-
rio da Clinica Neuroldgica (Reg. Geral 607.032) em 2-12-1960. Queixa de fraqucza
progressiva nos membros inferiores iniciada aos 19 anos de idade. Aniecedentes —
Os avos sao primos em 2¢ grau, sendo que o avd teria apresentado moléstia seme-
lhante. Ezame neurolégico — Déficit motor discreto nos membros inferiores, mar-
cha escarvante; ao levantar-se o paciente apoiava as maos nos membros inferiores,
como o fazem os miopéaticos; restante do exame neurolégico normal. Eletromiografia
{musculo quadriceps esquerdo): fibrilacdes, fasciculacdes e potenciais polifasicos de
duracdo aumentada, confirmando a existéncia de lesdo de fibras nervosas motoras.
A biopsia muscular, no entanto, mostrou caracteristicas de distrofia muscular pro-
gressiva, ou seja, apenas de lesdo muscular priméaria (fig. 2).

-2

Fig. 2 — Caso 2. Fibras musculares degeneradas, de contornos arredondados
e volume wvaridvel em meio a tecido conjuntivo frouzxo (H.E. X 125).

Caso 3 — J.AF., com 43 anos, sexo masculing, branco, internado na Clinica
Neurolégica (Reg. Geral 600.532) em 27-10-1960. Queixa de déficit motor e amio-
trofias, com carater progressivo nas porc¢des distais dos quatro membros, inician-
do-se a sintomatologia hd 5 anos. Antecedentes — Dois irmdos mais velhos e dois
mocos, todos sadios; auséncia de casos semelhantes na familia; ndo ha consangli-
nidade entre os pais. Exame neurolégico — Déficit motor e hipotrofias muscula-
res de distribuicdo distal nos quatro membros, marcha escarvante, reflexos patela-
res muito fracos, ausentes os reflexos aquileus, estilorradiais e bicipitais. Exames
subsididrios — Liquido cefalorraquidiano (puncdo lombar): discreto aumento da
taxa de proteinas. Exame elétrico: reacdo de degeneracédo parcial no territério dos
nervos mediano a esquerda, cubitais, cidticos popliteos internos e externos. Biopsia
muscular (gastrocnémio): alteracdes caracteristicas de atrofia secundaria a lesdo
de neur6nio motor periférico (areas de fibras musculares atrofiadas com aumento
aparente do numero de nucleos, sendo o restante do musculo normal).
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Caso 4 — G.P.,, com 39 anos, branco, sexo masculino, examinado no ambula-
torio da Clinica Neurolégica (Reg. Geral 634.803). Queixa de déficit motor pro-
gressivo de evolucdo lenta nos quatro membros. Nos aniecedentes, nada digno de
nota. Exame neurolégico — Déficit motor e hipotrofias musculares de distribuicéo
distal nos quatro membros, nada mais havendo de anormal. Exames subsididrios
— Eletromiografia (musculo tibial anterior e interdsseos da méao esquerda): fibri-
lacdes, fasciculacdes, potenciais polifasicos de 200 a 3.000 microvolts e diminuicdo
dos potenciais de interferéncia, indicando a existéncia de processo degenerativo da
fibra nervosa motora. Biopsia muscular: variacdo nitida do tamanho das fibras
musculares, estando muitas atrofiadas e com sinais de degeneracdo, havendo in-
clusive perda da estriacdo, grande quantidade de tecido conjuntivo entre as fibras
musculares; nfo foram verificados grupos de fibras musculares atrofiadas ou in-
filtrados inflamatérios (fig. 3).

Fig. 83 — Caso 4. Fibras musculares degeneradas, algumas atrofiadas, em
meio a tecide conjuntivo (H.E. X 125).

COMENTARIOS

Em 2 dos 4 casos apresentados, a biopsia muscular forneceu dados ca-
racteristicos de lesdo muscular priméria em tudo semelhantes aos encon-
trados na distrofia muscular progressiva. Em um dos casos o quadro his-
topatolégico foi o de uma lesdo muscular secundaria ao comprometimento
de nervo motor, enquanto que em outro paciente a biopsia muscular revelou
um quadro histopatolégico tipico da distrofia muscular progressiva, além de
alteracdes secundarias proprias das moléstias do neurdnio motor periférico.
Estes resultados aproximam-se, pois, dos assinalados por Haase e Shy ¢ e ja
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referidos anteriormente. Julgamos licito, pois, considerar a moléstia de Char-
cot-Marie-Tooth como uma neuromiopatia na qual os musculos afetados po-
dem apresentar seja atrofia e degeneracdo primarias, seja atrofia secunda-
ria a4 lesdo do neurdnio motor peritérico.

RESUMO

Apé6s consideracbes sObre o quadro andtomo-patolégico da moléstia de
Charcot-Marie-Tooth, o autor relata 4 casos, chegando & conclusido de que
esta moléstia pode ser considerada como uma nheuromiopatia em virtude de
algumas alteracdes histopatologicas musculares serem primaérias, ao passo
que outras s@o secundérias & lesdo do neurénio motor periférico.

SUMMARY
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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