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Eletroneuromiografia em hanseniase

ELEMENTOS DE FISIOLOGIA NEURO-
MUSCULAR

Os sao  estruturas
simples, compostas de fibras nervosas agru-

nervos periféricos

padas em fasciculos por tecido conjuntivo es-
pecial. As fibras sdo o conjunto de axénios,
prolongamentos citoplasmaticos dos neuronios,
e as suas bainhas. A sustentacido intima dos
axonios é sempre feita pelas células de Schwann.
Os axo6nios de grosso calibre sao envoltos por
urna célula de Schwann e dessa relacdo ¢
produzida a mielina. Hsta substancia lipopro-
teica esta disposta em laminas cilindricas, em
torno do axonio, e entre laminas do préprio
citoplasma da célula de Schwann, indo de um
a outro nodo de Ranvier. Hstes envoltérios com
mielina "equipam" os ax6nios para uma
conduc¢io do impulso nervoso mais eficiente,
com maior rapidez. Outras fibras, no entanto,
sdo envoltas em grupos por uma célula de
Schwann e nio desenvolvem as bainhas de
mielina, nem os nodos de Ranvier. As fibras
com "capas" mais grossas conduzem melhor,
enquanto que as mais finas e as sem mielina,
muito lentamente.

Os impulsos nervosos sio alteragdes de
polaridade da membrana que se propagam por
toda a extensio do axoOnio. Esta alteracio da
membrana gera umpotencial de agdo facilmente
detectavel por eletrodos ligados a equipamentos
com capacidade de amplificagdo de sinais. Na
tela de um osciloscépio, estes potenciais

aparecem como deflexdes da linha de base,
Em
consideradas  positivas  as
deflexdes para baixo da linha de base. O

positivas ou negativas. eletroneu-

romiografia  sao
potencial propagado tem inicialmente uma
deflexdo negativa ou positiva, referente As
diferengas de potencial geradas pelo fluxo de ions através
das membranas celulares, e em seguida a volta
A linha de base ou até uma deflexdo positiva
ou negativa, correspondente repolarizagio de
membrana. A contracio mus-cular também se
inicia por um processo de despolarizagio e
repolarizagio da Nos
musculos, a fibra muscular nio despolariza

membrana celular.
isoladamente e sim todas as fibras pertencentes
definida como o
neur6nio motot, e as fibras musculares por ele
(Fig. 10.1). Em  situagoes
patolégicas as células musculares disparam
espontaneamente, ¢ os potenciais de acdo

a urna unidade motora,

inervadas

gerados em repouso sao os achados mais

Fig. 10.1 Unidade Motora.
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significativos de comprometimento da unidade
motora, € estdo presentes tanto em disturbios
neurolégicos como nos da célula muscular. Durante
a contra¢do voluntaria, os potenciais das unidades
motoras apresentam carac-teristicas distintas nas
patologias  neuro-musculares, e sinalizam
quanto a etiologia neurogénica ou miopatica.
O estudo destes fendmenos, sua distribuicio
anatoémica e a correlacdo clinica consistem no
Exame de Eletroneuromiografia.

O EXAME DE ELETRONEUROMIOGRAFIA

Para se realizar o exame é necessario o
equipamento chamado eletromidgrafo, que
contém uma unidade de amplificagio, um
osciloscopio e uma unidade de estimulagio. A
entrada da unidade de amplificagio é um pré-
amplificador munido de eletrodos de captagio.
Da unidade de estimulacio também saem
eletrodos. Os eletrodos podem ser: de superficie
ou profundos, placas ou discos de platina, ou
agulhas de aco, utilizados para captagio ou
estimulacio. Nos estudos de conducdo nervosa
(eletroneurografia), os potenciais de acgdo
musculares e sensitivos sdo gerados por
estimulos elétricos nos nervos ou ramos nervo-
sos. Em eletromiografia sao gerados volunta-
riamente pela contracdo muscular e também
espontaneamente, quando existem processos
patoldgicos da unidade motora.

ESTUDOS DE CONDUCAO NERVOSA

O potencial de agdo motor (P.A.M.), ou
onda M, captada A eletroneurografia ( EN.G.)
por eletrodos colocados nos pontos motores dos
musculos, é a soma de todos os potenciais das
unidades motoras daquele musculo (Mc
Commas). Para isso sao necessarios estimulos

crescentes, atingindo patamares supra-
maximos, para se obter seguramente a
despolarizacio de todos os neurdnios motores.
O mesmo se procura obter com os estudos dos
potenciais de acio sensitivos (P.A.S.), embora
sejam de pequena amplitude (10 a 80 uV),
exigindo grande capacidade de amplificacdo do
equipamento.

Para se realizar uma pesquisa da velo-
cidade de conduciao nervosa motora, colocam-se
eletrodos de captagdo em musculos distais, como
08 abductor pollicis brevis, abductor digiti naining, exitensor digit
brevis e musculos plantares (abductor hallueis ¢ flexor
hallucis brevis) , e os eletrodos de estimulag¢do nos
nervos

PAM - PROXIMAL

PAS

Fig. 10.2 (a) Registro de estudo de conducio motora
normal.(b) Registro de estudo de condugio sensitiva nor-
mal. E: estimulo. Li: Laténcia distal. L2: Laténcia
proximal. * Com velocidades maiores que 50 m/s.



correspondentes. Sempre que tivermos duas
laténcias, uma distal e outra proximal, pode-se
obter a velocidade de conducio nervosa motora
no segmento entre os dois pontos de estimulo
(Fig. 10.2 a). Mudando-se o ponto de estimulo,
no sentido proximal ou distal, se obtém laténcias
diferentes, e pode-se estudar a velocidade de
conducdo motora em segmentos distintos do
Nos (MMSS),
podemos estuda-las desde o Ponto de Erb até o,
punho, e nos membros inferiores (MMII) desde

nervo. membros  superiores

a regido posterior da coxa até o tornozelo, para
o nervo ciatico e seus ramos, ¢ desde a regido
inguinal até o tornozelo, para o femoral e seus
ramos. Outros estudos que investigam até as
raizes e sinapses medulares sdo as laténcias das
F e o reflexo H (Johnson). Nos
segmentos mais distais dos nervos é impossivel

ondas

se medir a velocidade de conduc¢do nervosa
motora, pois a laténcia (tempo do estimulo ao
inicio da deflexdo negativa) obtida é composta
da velocidade de conduc¢io nervosa, acrescida
do tempo de sinapse na junc¢do neuromuscular.
Entretanto seus resultados sio considerados e
comparados com os valores de referéncia.

As técnicas para velocidade de conducao
nervosa sensitiva podem ser ortodrémicas ou
antidromicas, enormalmente utilizamos ambas.
A ortodromica segue a mesma dire¢do do
impulso nervoso sensitivo, que é centripeto, € a
antidromica, o sentido contrario. Na primeira,
por exemplo, se estimulam os dedos e faz-se a
captacdo nos troncos nervosos do punho nos
MMSS, e nos MMII a captagao é no tornozelo
ao estimularem-se os artelhos. Mas em outros
ramos mais proximais, como o sural,
musculocutineo, femoral e fibular superficial,
utiliza-se a técnica antidromica. Somente uma
laténcia (o tempo do estimulo ao inicio

da deflexdo negativa) e a distancia entre os
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eletrodos de estimulagio e captagdo, sdo
necessarios para se determinar a velocidade de
conducio sensitiva (Fig. 10.2 b).

As  fibras

conduzem a uma velocidade de 100 a 120 m/s,

grossamente  mielinizadas
enquanto que as amielinicas, de 1 a 2 m/s
(Schmidt). Entre estes dois extremos existe uma
variedade de fibras com diferentes calibres e
intensidade de mieliniza¢io, conduzindo a

Os
medem a

de
das
velocidades das fibras mais rapidas. Sendo

velocidades intermediarias. estudos

eletroneurografia média
considerado 50 m/ s o wvalor de referéncia
(Verghese) em seu limite inferior, para os

membros superiores, ¢ 40 m/s para os
membros inferiores.
ELETROMIOGRAFIA

Os estudos de eletromiografia ( E M G),
com eletrodos de agulha coaxial ou mo-
nopolares, investigam a integridade das uni-
dades motoras, sendo possivel detectar alteracoes
da excitabilidade das células musculares. Ao se
inserir o eletrodo de agulha, se obsetva o ruido
caractetistico da insercdo da agulha no musculo,
nio encontrado ao inseri-la em outros tecidos
sem a capacidade de despolarizagio. Existindo
interrupces da passagem dos estimulos ou
disparos neuronais As células musculares, estas
As
despolariza¢des espontaneas, pequenos estimulos

ficam sem comando e, susceptiveis
mecanicos as desen- cadeiam. Os potenciais
gerados por fibras isoladas sio captados a
eletromiografia em forma de deflexdes da linha
debase, uma inicial positiva e outra negativa, de
pequena ampli- tude e curta duragdo, e sdo
chamadas Fibrilacées. As fibrilacGes sdo as
de desnervacio

alteragbes mais inequivocas

motora em eletromiografia
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POTENCIAL POLIFASICO

Fig. 10.3 (a) Atividades espontineas: fibrilagio (Fib) e onda
positiva (OP). (b) Potencial polifasico neurogénicos.

(Ball). As ondas positivas as acompanham, sao
de dimensées maiores com uma grande deflexio
inicial positiva, seguida de uma pequena
negativa, e tém significado semelhante As
fibrilagbes. Porém as ondas positivas ndo sio
especificas de desnervacido, e aparecem em
lesbes menos graves e até por artefatos sem
(Fig. 10.3 a).
Outras patologias, como as doengas

alguma relevancia clinica
musculares (miopatias) e neuronais (doencas
da célula da asa anterior), apresentam também
outros tipos de atividade espontinea: além das
ja descritas, as descargas de alta frequiéncia
(mioténicas ou pseudo-miotOnicas) e as

fasciculagbes respectivamente. Nenhuma destas

tem especificidade absoluta. Estes achados se
enquadram entre as atividades espontaneas,
estudadas com o musculo em repouso.

A freqiiéncia das atividades esponta-neas
(fibrilacGes e ondas positivas) ¢ dire-tamente
proporcional A extensdo das lesdes nervosas.
Estas fibras musculares desnervadas podem ser
novamente reinervadas, ou substituidas pelo
conjuntivo intermisial. A longo prazo, meses e
anos, a freqiiéncia de atividades espontaneas se
reduz e tende a se exaurir, tanto quando existem
como na sua

processos de  reinervagio,

auséncia. Se ha reinervagdo surgem  Os
potenciais polifasicos neurogénicos (Fig. 10.3
b), de pequena amplitude, grande duracio e
muitas fases, isto é, numero de deflexdes da
linha de base maior que quatro, o ndmero
considerado normal para o potencial da unidade
motora. Se a reinervacio nao ocotrer, o tecido
muscular sera substituido por conjuntivo, e
neste caso nao apresentara ruido algum A

inser¢ao do eletrodo de agulha.

APLICACAO PRATICA EM HANSENIASE

Na Hansenfase a célula de Schwann ¢ a
primeira estrutura do nervo infectada e onde os
bacilos crescem em grande nimero (Dastur,
Job, Shetty). Conseqiientemente a desmie-
linizacao em sitios de maior crescimento bacilar
¢ considerada a alteracio mais precoce da
neuropatia da Hansenfase (Job). Nestas regides
0s nervos apresentam a temperatura tecidual
em torno de 2°C menor que em outras pattes do
corpo, e esta caracteristica tem relacgdo com o
maior crescimento bacilar (Job). Sdo segmentos
proximos As articulagbes onde os nervos estio
contidos em canais osteoligamentares, e encon-
tram-se também proximos A pele. Estes canais



anatémicos propiciam a compressao extrinseca
dos
processo inflamatério especifico (Job; Stump,
Garbino & Zulian),
em

troncos nervosos edemaciados  pelo

compressao  também

encontrada processos  inespecificos,
hormonais, mecanicos e lesdes por esforco
repetitivo, comuns na pratica clinica (Dawson).
nestes esta

A desmielinizagao segmentos

presente em todas as formas clinicas da
Hanseniase, em seu inicio, e é denominada
desmielinizacdo segmentar. Posteriormente a
lesdao evolui com maior ou menor agressio
tecidual variando da virchoviana tuberculéide,
conforme a intensidade da resposta imune,
chegando a causar extensas axonotmese nos
As

agudizagdo do processo inflamatério, chamadas

tuberculéides e dimorfos. fases de
reagOes, produzem muita exsudacdo e au mento
de volume do tronco nervoso, e com freqiiéncia
sao observados estados de compressio severos
em Areas dos canais osteoligamentares.

A Neuropatia Hanseniana ¢ distal,
chegando no maximo aos niveis dos tercos
médios dos bracos e coxas. Nos membros
superiores, os segmentos dos nervos mistos
afetados estdo na altura dos punhos e cotovelos
e nos membros inferiores, nos tornozelos e
joelhos, justamente nas regides onde existem os
canais osteoligamentares. Os pares cranianos
dentre
estes, ramos do trigémeo e ramos do nervo

também encontram-se envolvidos e,

facial. Além destes, todos os ramos sensitivos
superficiais do corpo podem apresentar com-
prometimento. 0 quadro clinico desenvolvido ¢é
de uma Mononeuropatia Multipla (De Faria;
Job; Senna; Stump).

A desmielinizacdo produz redugbes nas
velocidades  de

condugdo,  precocemente

detectaveis pelos estudos de conducio ner-
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vosa. Redugbes nas amplitudes dos potenciais
de acdo ocorrem em conseqiéncia A. des-
mielinizagdo e bloqueios de condugio axonal. A
reducdo de amplitude dos potenciais de a¢io
sensitivos, sem a concomitante diminuicio na
velocidade de conducio netvosa, é carac-
teristica de envolvimento primariamente axo-
nal. Realizando-se estudos de eletroneu-rografia
extensivos, isto ¢, de uma amostragem com
ampla distribui¢do, nos quatro membros, e nos
nervos alvo da hansenfase, aumenta-se a chance
de detectar quadros subclinicos de uma
Mononeuropatia Multipla (De Faria).

Os estudos de conducio nervosa tam-
bém, oferecem oportunidade de diagnésticos
precisos das lesdes compressivas agudas. Em

(a),

(b)

33 3 i

NKO DETECTADG

Fig. 10.4 (a) Interrup¢io temporaria da condugio nervosa.
(b) Ruptura de axo6nios, axonotmese. PAM obtido
distalmente do sitio da lesio e nao detectado acima. RAM
nao detectados tanto distalmente quanto acima do sitio da
lesao.
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casos com paralisias motoras pode-se definir se
ha (Fig. 10.4 a e b) interrup¢io temporaria, sem
destruicio  anatomica da fibra nervosa,
neuropraxia, ou se ha destruicdo com ruptura
dos axonios, axonotmeses. Quando ha inter-
rup¢ao temporaria, neuropraxia, ¢ possivel se
detectar potenciais de acio distalmente a leso,
distinguindo-a da  interrup¢do  anatomica.
Nestas ultimas o prognéstico ¢ pior e pode
exigir condutas mais agressivas, como explo-
ragao cirargica.

Nos  estados  compressivos  sem
interrup¢ao da conducido nervosa, onde se tem
paresias e ndo paralisias, o conhecimento da
magnitude do distirbio de condu¢io nos canais
anatémicos fornece dados importantes para

{b)

Fig. 10.5 Neuropatia mediano . (a) Antes do tratamento
clinico (b) Depois do tratamento clinico com ganho de
Amplitudes dos PAM's e normalizagio da VCN.

orientar a terapéutica clinica ou cirurgica. Ao se
realizarem estudos de condu¢io periddicos,
determina-se precocemente se hia melhora ou
piora da compressio. Em casos agudos pode-se
observar retorno da velocidade a valores
normais (Fig. 10.5 a e b), auxiliando no controle
da dosagem dos antiinflamatérios hormonais e
na indicacio de descompressio cirargica
(Linois, Magora, Magora, Verghese).

A eletromiografia complementa e pre-
cisa os estudos de eletroneurografia nos casos
onde se encontram bloqueios de condugio,
neuropraxias e interrup¢des anatémicas. Em
interrup¢ao anatomica (com ruptura de axo-
nios), detectada nos estudos de condugao net-
vosa, existe interesse especial em sua utilizagao
com o objetivo de melhor definir se ha lesio
completa ou incompleta. Neste aspecto a
eletromiografia que utiliza eletrodos de agulha,
mais sensiveis que os de superficie, demonstra
precisamente a dimensido do quadro, através do
estudo em repouso e detec¢do das atividades
espontaneas ¢ fibrilagdes. Ja no seguimento das
leses completas se procuram sinais de
reinervacdo, os potenciais polifasicos neu-
rogénicos, de pequena amplitude, s6
identificados com eletrodos de agulha.

A

SURAL DIREITO |

Fig. 10.6 Potencial nio detectado no sural esquerdo, o
netrvo escolhido para biépsia.
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Fig. 10.7 Estudos de condugio sensitiva. (a) Membro
superior direito com estudos de condugio sensitivos
normais nos ramos digitais do I ao IV dedo no mediano, dos
IV a0 V no ulnar e no I radial. (b) Membro superior
esquerdo com os mesmos ramos digitais estudados e corn
alteraches assimétricas entre os nervos da mao e até entre
ramos digitais de um mesmo nervo, o mediano.

Com o estudo eletromiografico de mus-
culos selecionado pode-se conhecer a distri-
bui¢do de um comprometimento neuroldgico,
se ¢é troncular (nervo), se é miotomérica (radicu-
lar), proximal, distal cm generalizada. Compro-
metimentos de musculos proximais em coxa,
braco e paraespinhais nao sio caracteristicos de
Hanseniase.

AUXILIONO DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

Em Neuropatias Periféricas, de etiologia
nao esclarecida, 0s estudos ele-
troneuromiograficos  definem o  quadro
neurolégico  dentre os  grandes  grupos:
Polineuropatias ~ Axonais,  Polineuropatias
Desmielinizantes e Mono-neuropatias Mul-
tiplas. Os quadros de Mono-neuropatias Mul-
tiplas sdo os suspeitos de hanseniase, a sua
forma "neural pura". As biépsias de nervo para
elucida¢ao diagndstica sio melhor dirigidas
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Fig. 10.8 Os estudos de condugiio nos nervos surais e fibulares
direito (a) e esquerdo (b), mostram assimetria dos achados em
amplitudes  dos  potenciais de agdo, laténcias e
conseqiientemente velocidade de conducdo, retardada no
fibular esquerdo.

com o auxilio da eletro-neurografia (Relatério
da Reunido sobre Neurites, DNDS/ MS). De
rotina utiliza-se o nervo sural e, diante de
achados distintos em cada nervo, escolhe-se o
nervo com mais alteracdes. Se os surais nao as
apresentarem, outros nervos sdo utilizados
desde que demonstrada alteracdo (Fig. 10.6).
A neuropatia mais freqiiente e com
possivel dificuldade na diferenciacio  diag-
ncistica com a hanseniana ¢ a diabética. Princi-
palmente casos sem sintomas clinicos de diabe-
tes e com exames de glicemia normais ou
limitrofes. o teste de tolerancia a glicose deve
ser utilizado para a confirmacido da presenca de
diabetes. Apresentam-se como Polineuropatia
Axonal, e inicialmente com reducio das ampli-
tudes dos potenciais de aglo sensitivos, sem
alteracoes das velocidades de conducio net-
vosa, sao simétricas, difusas e mais in tensas nos
membros inferiores. Diferenciam-se pois da
Hanseniase, que apresenta alteragoes
assimétricas, sem preferéncia por membros in
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TABELA 1. Polineuropatias Axonais e Desmielinizantes com suas etiologias toxica, nutricional,
paraneoplasica, metabolica, inflamatéria e hereditarias (nesta tabela estio listadas as
etiologias que fazem parte da casuistica do autor).

POLINEUROPATIAS AXONAIS

POLINEUROPATIAS DESMIELINIZANTES

inflamatérias: Artrite Reumatéide, colagenoses:
Lupus Eritematoso Sistémico,
Sindrome de Jogren.

téxicas: alcool, téxicos industriais e defensivos
agricolas

deficiéncias nutricionais: deficiéncia em Tiamina
(B1), Riboflavina (B2), Piridoxina
(B6) e B12

paraneopldsicas: especialmente carcinoma de pe-
quenas células do pulmio, outras
neoplasias (Linfomas)

metabolicas: Diabetes Mellitus, Porfiria,
Doenga Tireoidiana, Uremia

hereditarias: Charcot-Marie-Tooth (forma axonal),
Amiloidose Primaria

agudas: Sindrome de Guillan-Barré formas:
parainfecciosa (aids), pos-imu-
nizagdes e idiopéticas.
cronicas: idiopaticas e parain-
fecciosa (aids)

Amiodarona, Cloroquina

Guillan-Barré agudo e crénico

Charcot-Marie-Tooth (forma hipertréfica)

ferior ou superior, préprias das Mononeurites
Multiplas (Fig. 10.7 a ¢ b e Fig. 10.8 a e b).

Entretanto a Neuropatia Diabética pode
também apresentar-se como Mononeurite
Multiplos.

As Neuropatias Vasculiticas do grupo
das Colagenoses, onde a mais caracteristica é a
Periarterite Nodosa, sio semelhantes clinica e
eletrofisiologicamente a hanseniana. Sdo Mo-
Multiplas
segmentar, e com episodios agudos e subagu-

noneurites com desmielinizacio
dos. A diferenciagio diagnostica deste grupo de
patologias ¢é clinica, e apresentam uma evo-
lugio mais benigna que a Neuropatia Han-

seniana.,

A Neuropatia Compressiva Here-ditaria
(neuropatia hereditaria com predisposicio a
compressdes), autossomica dominante, evolui
com quadro de Mononeu-ropatia
diversos sindromes compressivas de
distribuicdo assimétrica (Johnson), de inicio na

segunda década.

por

Alcodlica

alteracOes motoras e sensitivas. As amplitudes

A Polineuropatia mostra
dos potenciais de a¢do sensitivos e motores e as

velocidades de conducio nervosa estido

limitrofes, ou moderadamente reduzidas, distal
e proximalmente. Alguns autores (Ballantyne



et al afirmam que o comprometimento motor
¢ preponderante ao sensitivo enquanto outros
(Johnson) que é uniforme. Mais recentemente
Shankar e colaboradores mostram um pre-
dominio sensitivo sobre o motor.
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Em individuos com alteracGes A eletro-
miografia, em musculos proximais, na coxa,
braco e paraespinhais, afasta-se a possibilidade
de hanseniase, a0 se demonstrar um quadro de
lesdo neurogénica proximal: Polineuropatias

TABELA 2. Polineuropatias Axonais predominantemente sensitivas ¢ Mononeuropatias Mdltiplas

com suas etiologias inflamatéria, paraneoplasica, toxica, infecciosa e hereditaria (nesta

tabela estdo listadas as etiologias que fazem parte da casuistica do autor).

POLINEUROPATIAS AXONAIS PREDOMI-

NANTEMENTE SENSITIVAS

MONONEUROPATIAS MULTIPLAS
{(MULTIFOCALIS)

inflamatéria: poliganglionopatias
sensitivas inflamatdrias ndo malignas

paraneoplésica: carcinoma de pequenas células do
pulmio e linfomas

toxicas: Isoniazida, Talidomida

hereditérias: Neuropatias Sensoriais Hereditarias,
TiposI-1V.

vasculiticas: vasculites das colagenoses:
Periarterite Nodosa, Churg-
Strauss
granulomatose de Wegener.
vasculopatia diabética.

Neuropatia por Compressdo Hereditaria
(Mononeuropatia Multipla
Hereditéaria)

infecciosas: Neuropatia Hanseniana

proximais (diabética e alcodlica), radiculo-
patias ou polirradiculoneurite. Nas Polirradi-
culoneurites, agudas (Sindrome de Guillain-
Barré) ou cronicas, as velocidades de conducio
nervosa estio reduzidas também de modo
assimétrico (Johnson), mas de forma intensa
em segmentos proximais, enquanto que na
hanseniase os disturbios de conducio lo-
calizam-se distalmente. Nestes casos testes

especiais sdo utilizados para avaliar a condug¢io
nervosa proximal, efetivando-se a distingdo entre
os dois quadros. O reflexo H estuda as laténcias
do arco reflexo no miétomo S1 e a onda F, um
componente tardio do potencial de acio motor,
que pode ser estudado roti-neiramente em
musculos dos membros supetiores e inferiores.
Os dois testes sdo Ateis para a avaliacdo de
distdrbios neurolégicos
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proximais, o reflexo H para radiculopatia S1 e a
onda F nas polirradiculoneurites agudas ou
As Neuropatias Sensério-Motoras
Hereditarias apresentam muitas semelhancas
clinicas e eletrofisiologicas com a hanseniase. A
neuropatia sensério-motora hereditaria tipo I,
hipertréfica de Charcot-Marie-
Tooth, é usualmente autossémica dominante,

cronicas.

neuropatia

outras vezes autossomica recessiva ou espora-
dica. Tem inicio freqiiente na infancia, compro-
metimento motor em antebracos e maos, e 0s
disturbios sensitivos estio presentes em 70%
dos casos (Bethlem & Knobbout). As velocida-
des de conducido sensitivas e motoras estio
profundamente reduzidas, como em casos
avancados de hanseniase. Ja a Neuropatia
Sensoério-Motora Hereditaria tipo 1II, forma
Axonal de Charcot-Marie-Tooth, também au-
tossOmica dominante ou recessiva e raramente
ligada a0 sexo, inicia-se em torno da idade de 20
anos ou muito mais tarde e apresenta alteracoes
clinicas e eletrofisiol6gicas moderadas (Bethlem
&Knobbout). A forma Hipertréfica de
Déjérine- Sottas, Neuropatia Sensério-Motora
Heredita- ria tipo I1I, é mais rara, tem inicio na
infancia ou ao nascimento, tem progndstico
grave, ¢ evolui com desmielinizacio extensa.

Com menor frequiéncia estdo as Neu-
ropatias Sensoriais Hereditarias, autossomicas
recessivas, que, por apresentarem profundos
disturbios sensitivos, desenvolvem mutilagcdes
semelhantes 2 hanseniase. Os estudos de
Eletroneurografia fornecem dados inequivocos
para a diferenciagio diagnostica. Ha severa
alteracdo sensitiva, ndo se detectam os
potenciais de agdo sensitivos, entretanto os
estudos de conduc¢io motora sao absolutamente
normais, assim como a eletromiografia com
eletrodos de agulha (Dyck, Garbino).

Outras afec¢des neurologicas menos

comuns e com freqiiéncia confundidas com
hanseniase sdo as de origem medular Deste
grupo de patologias
observadas em mnossa pratica clinica como
diagnostico  diferencial com hanseniase: as
Sindromes Siringomiélicas e as doencas da
Célula da Asa Anterior.

A Siringomielia se caracteriza por uma
sindrome  periependimario,
sensitivas, a dissociacdo termoanalgésica, atro-
fias musculares em miotomos C8 e T1, e sinais
de liberacdo piramidal abaixo do sitio da lesdo
(Barraquer). E semelhante (Senna) porque apre-
senta disturbios que
costumam se iniciar nas mios, desenvolvendo

destacamos as mais

com alteracoes

sensitivos e motores
garras e lesOes troficas decorrentes da falta de
sensibilidade. Os sinais de liberagio piramidal
na Siringomielia e os espessamentos de nervos
na hanseniase siao relevantes na diferenciacio
diagnostica, mas nem sempre estdo presentes. 0
ponto central da distingdo eletrofisiolégica entre
uma e outra patologia ¢ a presenca de estudos
de conducio sensitiva absolutamente normais
na Siringomielia. Isto ocorre porque nesta
doenga a lesdo neuroldgica é pré- ganglionar e o
neurdnio sensitivo periférico estd conservado,
definindo-se
velocidade de
também ¢ normal, mas os potenciais de acio
motores estdo reduzidos em amplitude. A

assim o local da lesio. A

conducio nervosa motora

eletromiografia encontram-se alteragGes de
distribuicio  miotomérica. Estudo neuro-
fisiolégico adicional pode ser realizado,

demonstrando-se alteragbes nas vias espino-
0s potenciais
somato-sensitivos.

As doencgas da Célula da Asa Anterior

(Esclerose Lateral Amiotréfica ou Sindromes

talamicas, evocados corticais

"like"), assim como a Siringomielia apresentam
amiotrofias nas mios e sinais de liberacio



piramidal, mas sem quaisquer disturbios sen-
sitivos. S3ao mais facilmente diferenciadas A
eletroneuromiografia, pois as velocidades de
conducdo nervosas e os potenciais de acdo
sensitivos sao normais e¢ os achados A eletro-
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