ASPECTOS NEUROLOGICOS DA LEPRA

WILSON BROTTO

Encarregados que fomos pelo Dr. Abrahdo Rotberg, Presidente da Sociedade
Paulista de Leprologia, para apresentar na sessdo comemorativa do 20°
aniversario dessa Sociedade, uma sintese dos conhecimentos atuais sabre
neuroleprose, procuraremos ressaltar a contribuicao dos que, em nosso meio,
tém se decidado ao assunto nestes ultimos tempos.

O quadro neurolégico da lepra se caracteriza pelos seguintes elementos:

Alteracoes dos nervos periféricos
Alteracdes da sensibilidade superficial
Alteracoes da motricidade voluntaria

Alteracoes troéficas
Alteracoes secretorias e cutaneo-vasomotoras
Alteracoes mentais.
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I. ALTERACOES DOS NERVOS PERIFERICOS

Essas alteracdes se caracterizam por um aumento do volume e consisténcia
dos nervos periféricos e constituem um dos elementos mais caracteristicos da
neurite leprética. O espessamento geralmente uniforme, é por vezes tao
acentuado que se torna visivel, mais raramente é nodular ou fusiforme. Os
troncos nervosos mais freqlientemente espessados sdo, em ordem decrescente:
cubital, ciatico-popliteo-externo, mediana-punho, radial e ciatico-popliteo-
interno; e, os ramos nervosos cutaneos: grande auricular, supraorbitario,
frontal, braquial cutaneo interno, peroneiro superficial e ramo superficial do
radial. Freitas Julido!, examinando 300 casos, observou a hipertrofia dos
troncos e ramos cutaneos nervosos aproximadamente nessa ordem.

Nas formas incipientes, subretudo nas formas tuberculdides, pode ser
observada a hipertrofia isolada dum ou doutro ramusculo superficial que
adquire excepcional importancia para o diagnéstico quando em conexido com

uma lesdo cutanea (neurite ascendente) . Bechelli 2, chama a atencdo para
a importancia da neurite ascendente para o diagnéstico, e Souza Campos 3,
admite que tdéda neurite hipertréfica periférica verificada clinicamente é de
natureza tuberculéide e que também é de natureza tuberculdide a macula que a
ela deu origem.
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O espessamento dos troncos nervosos é freqlientemente acompanhado por
um aumento da consisténcia do nervo que se mostram duros e tensos a
palpacao, podendo mesmo haver uma calcificacdo do nervo, como foi observado
por Souza Campos4S que foi o primeiro a observar entre noés o "abscesso do
nervo", admitindo que a calcificacdo seja a fase final da Gaseificacdo
constituindo um indice de cura. Cabelo Campos ¢ observou em dois casos, pelo
exame radiolégico, a presenca de sombras calcificadas dispostas no trajeto dos
nervos.

O espessamento dos troncos nervosos pode ser acompanhado por uma
hiperestesia por vézes tdo intensa, que se manifesta a4 mais leve excitacao,
obrigando o paciente a manter atitudes antalgicas. Diversos tratamentos tém
sido propostos para combater as neuralgias hansenianas. Assim Vespoli”
preconiza a infiltracao ao longo do nervo lesado com uma solucao de acido
férmico a 21%; Lippelt 8 relata o sucesso obtido pela infiltracdo intradérmica na
area dolorosa ou em redor do nervo com cloridrato de histamina; Brotto 9 fez a
infiltracao radicular e troncular com sulfato de aménio e novocaina; Mattos
Silveiral® descreve o tratamento das neurites agudas pela descapsulizacao,
dissociacao longitudinal e quando necessario pela transposicdo do nervo; e
Ribeiro!! recomenda a intervencao cirurgica, sem restricbes, nas neurites
leproéticas calcificadas fistulizadas.

Deve-se ressaltar que, embora freqiiente, o espessamento dos nervos no
mal de Hansen pode estar ausente ou ser muito pequeno, passando desper-
cebido. Outras moléstias como: neurite intersticial hipertréfica, neurite hi-
pertréfica progressiva da infancia, neuro-fibromatose de Recklinghausen,
neuromas e neurites luéticas, também podem determinar o espessamento dos
troncos nervosos. Todavia, em nosso meio, o espessamento dos nervos
periféricos é de indubitavel valia para o diagnéstico de lepra, principalmente
quando acompanhado de qualquer outro elemento que torne o paciente sus-
peito de mal de Hansen.

Interessante & assinalar que, as vézes, o exame histopatolégico do nervo e
do tegumento cutaneo nao coincidem. Mattos Silveira 12 descreveu dois casos
em que na pele foi encontrada estrutura tuberculdide tipica e no nervo
encontrou-se estrutura caracteristica das formas lepromatosas. Rath e Alayon
13 relatam um caso em que havia na pele alteracées do tipo tuberculéide e, em
dois fragmentos do nervo cubital, num havia estrutura tuberculéide e no outro
alteracoes do tipo lepromatoso.

2. ALTERACOES DA SENSIBILIDADE SUPERFICIAL

Esses disturbios sao constantes, caracteristicos, constituindo geralmente a
manifestacao inicial da moléstia.

Os disturbios subjetivos da sensibilidade se caracterizam por neuralgias
cubitais, menos freqientemente em outros nervos; ou ainda, por parestesias de
varios tipos.
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Os distarbios objetivos se caracterizam por hiperestesias, perversoes da
sensibilidade e por hipo e anestesias superficiais com conservacao da sensi-
bilidade profunda, havendo, pois, uma dissociacédo periférica da sensibilidade.
Das formas de sensibilidade superficial, a mais precoce, extensa e intensamente
atingida é a sensibilidade térmica, seguida de perto pelas alteracoées da
sensibilidade dolorosa e, em menor grau, da sensibilidade tactil.

Désse modo os disturbios da sensibilidade térmica constituem, as vézes,
durante longo tempo, a Ginica manifestacdo da moléstia, como frisa em sua tese
Freitas Julido!4. A distribuicdo topografica dos disturbios sensitivos pode ser:
insular, troncular, em faixa lembrando a topografia radicular, segmentar ou
generalizada conforme a extensdo da area cutanea afetada.

Temos tido a oportunidade de observar alguns casos em que, as alteracoes
da sensibilidade superficial, desacompanhadas de qualquer outro sinal,
constituiram durante muito tempo a Ginica manifestacdo da moléstia.

3. ALTERACOES DA MOTRICIDADE VOLUNTARIA

Esses disturbios tém os caracteristicos das neurites periféricas, sao pois:
paralisias ou paresias, flacidas, atréficas, acompanhadas de reacoes elétricas
anormais. Essas paralisias manifestam-se inicialmente nos pequenos musculos
da mao e nos flexores dorsais do pé, por vézes apenas durante o frio, acentuam-
se progressivamente e s6 mais tarde é que surgem as amiotrofias, embora possa
suceder o inverso. Assim Souza Campos e Longo 15 observaram que a amiotrofia
pode preceder de muito a paralisia, tendo observado 5 casos nos quais a atrofia
ficou circunscrita a determinados musculos da eminéncia tenar sem prejuizo
dos movimentos do polegar e indicador. Freqientemente temos observado apoés
surtos reacionais da moléstia, paralisias em diversos territérios musculares do
organismo, constituindo-se uma verdadeira polineurite, geralmente de bom
prognoéstico quando a terapéutica é bem orientada. A esse proposito Bechellil16
relata um caso de polineurite aguda de natureza leprética que se estabeleceu
em dois surtos sucessivos, Também temos observado alguns casos de neurites
hansenianas relativamente antigas que reagem bem a terapéutica neurotoénica
associada a fisioterapia, o que é de suma importancia para a recuperacdo dos
pacientes.

Os distarbios motores se localizam particularmente no territério
dos nervos cubital, ciatico-popliteo-externo e facial e, com menor freqiiéncia,
no territério muscular dos nervos mediano, radial e ciatico-popliteo-interno.
Digno de registro é o carater parcelado da paralisia facial que se limita
apenas a determinados musculos: orbicular das palpebras, frontal, supraci-
liar e oro-orbicular superior. Pode haver mesmo, paralisia de apenas um
segmento do musculo, como num caso por nos observado em que havia
paralisia de uma pequena zona do musculo frontal a esquerda coexistindo
com u'a macula cutidnea. Esse carater parcelado da paralisia facial hanse-



138 REVISTA BRASILEIRA NDE LLEPROILOGIA

niana, assinalado por Monrad-Krohn!7, é elemento de real valia para a
elucidacdo diagnéstica.

Os distarbios motores na lepra devidos a uma lesdo do neurénio motor
periférico na sua porcao distal, isto é, nos troncos nervosos e ramos super-
ficiais, sao logicamente acompanhados de reacdes elétricas anormais Assim,
pelo eletrodiagnéstico pode ser observada a reacao de degeneracdo (R.D.) em
seus trés graus: parcial, total e absoluta; e, quanto a distribuicao topografica a
reacao de degeneracao pode ser: do tipo troncular, traduzindo o acometimento
do tronco nervoso ou do tipo ramuscular, traduzindo o acometimento de ramos
nervosos superficiais, o que é caracteristico do mal de Hansen. Dai a
importancia dos dados fornecidos pelo exame elétrico no diagnéstico diferencial
entre a neurite leprética e processos paraliticos e amiotréficos de outra
natureza. Freitas Julido e Savoy 18 fazendo o exame elétrico em 40 hansenianos
concluem que se trata de um meio de investigacdo particularmente indicado
para o reconhecimento da topografia dos disturbios motores e amiotréficos,
chamando sobretudo a atencdo para o carater parcelado, "ramuscular" e o
carater "troncular grave" (R.D. cadavérica). Temos observado em alguns casos
de lepra com anestesia superficial no territério cutaneo onde se localiza o ponto
miomotor a excitar, que é necessaria elevada intensidade para se obter
contracdo muscular, o que seria devido a destruicio dos ramos nervosos
superficiais e a anidrose dificultando a passagem do estimulo elétrico.

4. ALTERACOES TROFICAS

A) As amiotrofias estdo intimamente ligadas com a evolucdo dos dis-
tarbios motores e podem preceder as paralisias constituindo a manifestacao
inicial da moléstia. As amiotrofias localizam-se preferencialmente nos pequenos
musculos das maos, determinando o achatamento da eminéncia hipotenar e
depressdo do primeiro espaco interésseo dorsal e, menos freqientemente, o
achatamento da eminéncia tenar.

As amiotrofias evoluem progressivamente, podendo afetar téda a mus-
culatura da méo que assumira atitudes caracteristicas. Recentemente tem sido
indicada por Arnulfl9, a infiltracdo do ganglio estrelado para combater as
amiotrofias e demais distarbios tréficos de origem hanseniana nos membros
superiores Embora rara, & possivel a existéncia de amiotrofias sem paralisias
constituindo a chamada forma amiotréfica ndo paralitica da lepra nervosa.

B) Mal perfuraste plantar é um disturbio trofico observado com maior
freqiiéncia na lepra que em qualquer outra moléstia. O mal perfurante
plantar é geralmente precoce constituindo a manifestacao inicial da moléstia,
podendo em certas formas oligossintomaticas constituir o fenémeno do-
minante. A sua localizacdo preferencial € nos pontos de apdio da abé-
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boda plantar, isto é, na extremidade distal do 1° e 5° metatarsiano, na regido do
calcaneo e na face plantar dos dedos. Bechelli e Guimaraes20, ob-
servaram no Sanatério Cocais a presenca do mal perfurante plantar em
25,9% dos casos e Freitas Julido 2! em 22,6% dos casos examinados. Em-
bora sua patogenia possa ainda ser discutida, parece que o elemento basico
para seu aparecimento € a anestesia superficial na regido plantar, intervin-
do como fatéres adjuvantes os disttrbios vasomotores e causas mecanicas
tais como pressdo e traumatismos. O mal perfurante plantar pode estar
presente em outras moléstias, tais como: sifilis, diabetes, mielodisplasia e
certas afeccoes vasculares dos membros inferiores.

C) Disturbios troficos 6sseos que se caracterizam sobretudo pela reabsorcao
o6ssea das extremidades, gradual e insensivel, sem transtornos tréficos dos
tecidos vizinhos e sem eliminacdo de sequestros 6sseos, conferindo ao osso,
particularmente nas extremidades distais das falanges um aspecto tipico. As
extremidades falangeanas se apresentam alongadas e ponte agudas, revelando
ao exame radiolégico uma "atrofia concéntrica" bem caracteristica. Em.
conseqUiéncia dessa reabsorcdo os dedos tornam-se curtos e muito reduzidos
em volume, conferindo & mao um aspecto peculiar.

5. ALTERACOES SECRETORIAS E CUTANEO-VASOMOTORAS
Entre estes disturbios devemos destacar:

A) Disturbios da secregdo sadoral caracterizados pela anidrose que pode
preceder de muito o aparecimento de outros sinais. Para pesquisa da sudorese
a prova mais usada é a de Victor Minor 22. cuja técnica é a seguinte: recobre-se
a area suspeita com uma solucdo iodada, cuja formula é a seguinte: iodo
metalico, 10,0 g; 6leo de ricino, 2,0 g; alcool, 100,0 g. Espera-se secar, polvilha-
se a pele com amido fino e em seguida expde-se a regido ao calor; a secrecédo do
suor provoca uma reacdo entre o iodo e o amido, determinando o aparecimento
de uma coloracdo marron escura nas areas de sudorese normal, enquanto o
amido permanece inalterado nas areas de anidrose. Pode-se também, ao invés
da exposicdo ao calor, injetar por via intramuscular 1 cm3 de uma solucdo de
cloridrato de pilocarpina a 1/1000.

Silva Oliveira 23 examinou 159 internados no Sanatério Cocais, baseando-
se no método de Dubois e Degotte, fazendo injecdes intradérmicas de pi-
locarpina em pontos dentro e fora das maculas, que eram depois recobertos
com iodo e amido, observou anidrose dentro das maculas e sudorese normal
fora delas.

Pode-se ainda usar em areas pouco extensas a prova da ionizacdo da metil-
colina descrita por Cassermelli e Pimenta da Silva 24 que apresenta vantagens
no que se refere a sensibilidade da prova e ao tempo e facilidade da leitura.
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A presenca de areas de anidrose, sobretudo se coincidem com Aareas
anestésicas, é de grande valor para o diagnéstico da lepra.

B) Distirbios cutaneos-vasomotores que se caracterizam pela abolicao
dos reflexos cutaneo-vasomotores nas areas afetadas pela neurite hanseniana.
Para pesquisa do reflexo cutaneo-vasomotor usa-se a prova da histamina, cuja
técnica é a seguinte: deposita-se na area suspeita uma goéta de cloridrato ou
fosfato de histamina a 1/1000; através da gota realiza-se uma picada
intradérmica e verifica-se se aparece a triplice reacdo de Lewis: eritema reflexo
circunscrito, eritema secundario de 3 a 8 cm de diametro e papula edematosa;
déstes elementos, o mais importante é o eritema secundario que seria devido a
uma vasodilatacdo dos capilares arteriais por uma acao reflexa antidromica da
histamina (reflexo axoénico), cujas vias estdo localizadas nas ramificacdes
nervosas terminais e podem ser destruidas pelo processo leprético. Entre nés,
Bechelli e Novo Pacheco 25, descreveram um processo extremamente facil e
pratico para pesquisa do reflexo cutaneo- vasomotor, tendo obtido os mesmos
resultados, embora o. eritema reflexo seja menos duradouro, pela substituicao
de goéta de histamina pela simples picada com agulha.

C) Disturbios pilomotores caracterizados pela abolicao do reflexo pi-
lomotor nas areas de anestesia e anidrose. O reflexo pilomotor é pesquisado
fazendo-se a excitacdo mecanica, faradica ou pelo resfriamento em zonas
reflex6genas de eleicdo (regido axilar ou inguinal), havendo como resposta a
erecao dos musculos horripiladores em todo o membro e mesmo no hemicorpo
homolateral, com excecdo das areas afetadas. A reacdo pilomotora local também
estd ausente nessas areas nos casos de neuroleprose, o que permite o
diagnoéstico diferencial com outros processos periféricos do tipo neuritico nos
quais a reacdo pilomotora esta habitualmente conservada.

6. ALTERACOES MENTAIS

Os distirbios mentais observados em hansenianos variam desde pertur-
bacdes psiquicas do tipo neurético até os quadros de completa desagregacao
mental. Todavia, essas psicopatias nao estdo subordinadas diretamente a
moléstia de Hansen, mas derivam de fatéres moérbidos superajuntados, con-
dicionados pela forma da moléstia, necessidade ou nao de isolamento, nivel
social, ambiente familiar e condicées econdémicas do paciente. Tivemos a
oportunidade de realizar o exame do liquor cefalorraqueano em varios psi-
copatas hansenianos com resultados normais, e, num déles em que foi rea-
lizada a leucotomia pré-frontal, o exame histopatolégico de um pequeno
fragmento da cértex cerebral nada revelou de anormal. Em nossos pacientes
mentais temos feito correntemente, sem quaisquer conseqiiéncias desagra-
daveis, o tratamento classico pela piretoterapia, convulsoterapia pelo car-
diazol e eletrochoque e insulinoterapia com bons resultados nas formas re-
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tentes. Recentemente foi feita a lobotomia pré-frontal em diversos pacientes
cuja conduta esta sendo observada. Temos recorrido com sucesso a ergoterapia
e em muitos casos a alta hospitalar com retérno do paciente ao seio da familia
foi a responsavel pela regressdo dos fenémenos morbidos. Também, como
profilaxia das doencas mentais, temos realizado sistematicamente o exame
psiquiatrico dos pacientes recém-internados, procurando orienta-los e adapta-
los ao novo ambiente.

* k%

O diagnéstico clinico da lepra nervosa é relativamente facil quando
coexistem os diferentes distirbios descritos ou pelo menos alguns déles,
mesmo independentemente de outros exames, pois se trata de um quadro
perfeitamente definido. Destacam-se pela sua importancia: a anestesia su-
perficial com distribuicdo ramuscular, a anidrose, a abolicado do reflexo
cutaneo-vasomotor, o espessamento dos troncos nervosos e dos ramos cuta-
neos superficiais, a paralisia facial parcelada, o mal perfurante plantar e os
antecedentes pessoais e familiares. A coexisténcia de pelo menos dois désses
elementos é imprescindivel para o diagnéstico da neuroleprose. Freitas Julido
26 relatou um caso bastante interessante, em que havia coexisténcia de sinais
proprios da lepra nervosa (amiotrofias, anestesias e disturbios tréficos) e sinais
sugestivos de uma lesdo piramidal (hiperreflexia o6steo-tendinosa, clonus,
automatismo) ; esta lesdo central seria antes devida a uma acao téxica oriunda
da reacéo leprética com consequiente hiperexcitabilidade dos centros nervosos;
ainda mais, embora nao houvesse lesbes cutaneas e a pesquisa do bacilo de
Hansen fésse negativa no muco nasal, ganglio, sangue e nervo, o diagnéstico
da lepra nervosa permanece porque além do quadro clinico ser caracteristico
da neuroleprose, o paciente tinha convivido com dois irméaos portadores do mal
de Hansen.

O diagnoéstico é dificil e mesmo impossivel em certas formas oligossin-
tomaticas e nesses casos, a biépsia do nervo constitui o elemento mais valioso
para elucidacdo. Porém nem sempre ela soluciona o problema, pois as
alteracoes histopatologicas podem ser incaracteristicas. Portanto, a biépsia do
nervo s6 deve ser feita em ultimo recurso, pois podera determinar paralisias
irreversiveis, ndo havendo também contra-indicacées quando ja se tenham
estabelecido paralisias completas acompanhadas de sindrome elétrica de
degenerescéncia absoluta.

O diagnostico diferencial da lepra nervosa deve ser feito sobretudo com as
neurites e polineurites de outra origem, pois estas localizando-se também na
porcao distal do neurénio motor periférico apresentam grande analogia com a
neurite hanseniana. O diagnéstico diferencial basear-se-a sobretudo em:
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a) numa anamnese minuciosa, procurando a existéncia de fatoéres exo
ou endotoéxicos, infecciosos, traumaticos, compressivos ou carenciais que pos-
sam ser responsabilizados pelos fendmenos neuriticos ou entdo a existéncia de
convivéncia ou parentesco com portadores de mal de Hansen;

b) no espessamento de troncos nervosos ou ramos superficiais, que em
nosso meio pode ser considerado como o elemento mais seguro para o diag-
néstico da neurite leprética; eventualmente far-se-a a biépsia do nervo;

¢) nas anestesias superficiais com distribuicdo insular ou troncular,
particularmente se no territério cutdneo dos nervos cubital e ciatico-popliteo-
externo ,

d) na anidrose, freqiiente na neurite hanseniana e rara nas demais
neuropatias periféricas; e,

e) na localizacao dos distirbios motores e amiotréficos, que nas neurites
hansenianas se localizam no territéorio muscular dos nervos cubital, ciatico-
popliteo-externo e facial, principalmente na paralisia facial parcelada.

O diagnéstico diferencial com a neurite intersticial hipertréfica da infancia
ou de Dejerine-Sottas, na qual também ha espessamento dos troncos nervosos
e ramos cutaneos, paralisias flacidas e distarbios da sensibilidade superficial, é
possivel, gracas as perturbacdées da sensibilidade profunda, alteracoes
pupilares, cifoescoliose e o carater familiar dessa afeccdo. Na neurite
hipertréfica do adulto ndo se observam modificacées importantes da
sensibilidade objetiva. Na neurofibromatose de Recklinghausen a presenca de
maculas e tubérculos cutaneos multiplos de aspecto caracteristico facilita o
diagnoéstico. Nos neuromas, além de outros elementos, o exame histopatolégico
fornecera elementos para elucidacao.

Certas afeccoes das raizes, dos plexos e do neuroeixo, a retracdo palmar
aponevroética de Dupuytren, o reumatismo cronico deformante, certas afeccoes
vasculares periféricas e anestesias pitiaticas podem as vezes lembrar a lepra
nervosa, embora o diagnéstico diferencial possa ser perfeitamente estabelecido.

De grande importancia para o diagnéstico diferencial é uma nova en-
tidade clinica descrita por Corino de Andrade 27, observada em Pévoa do
Varzim, Portugal, conhecida como "mal dos pésinhos", e caracterizada por:
paresia nas extremidades distais, particularmente nas inferiores; anestesia
térmica e dolorosa que se iniciam e predominam nos membros inferiores,
sendo mais precoce o comprometimento da sensibilidade térmica; anidrose
coincidindo com as areas anestésicas; mal perfurante plantar e distirbios
gastro-intestinais; desordens esfinctéricas e sexuais que se instalam preco-
cemente e carater familiar. Dos exames complementares tém importancia a.
prova do vermelho Congo. Pelo exame histopatolégico foi observada a
presenca de grande quantidade de uma substancia hialina, amiléide, distri-
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buida irregularmente, predominando nos nervos periféricos e rins, sendo maior
nos nervos das extremidades inferiores, onde determinava destruicao das
fibras nervosas com consequentes lesdes neurolégicas. Interessante é ressaltar
que Freitas Julido e Couceira 28 descreveram, em 1940, dois casos com
perturbacdées motoras, amiotrofias, arreflexias, distirbios da sensibilidade
superficial, graves alteracoes ao exame elétrico nos nervos e musculos,
distarbios esfinctéricos e sexuais e alteracoes discretas do liquor cefalorra-
queano, nos quais a suspeita de lepra nervosa pdde ser afastada, sendo feito
clinicamente o diagnéstico de meningorradiculite espinhal cronica, sem que
fosse possivel esclarecer a natureza do processo.

10.

11.

12.

13.

14.
15.

16.
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