VIII SIMPOSIO BRASILEIRO DE DNM/ELA

Sindromes motoras correlacionadas a ELA
Marco Orsini, Osvaldo JM Nascimento

Servigo de Neurologia - UFF

As doengas do neurdnio motor sdo um desafio diagndstico até para os
neurologistas mais experientes. A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é o prototipo
dessas doencgas. Seu diagnostico é sempre complicado, ndo s6 pelo progndstico sombrio
que carrega, mas pelo nimero de doencas que podem mimetizd-la. Nessa aula veremos
as doencas do neur6nio motor mais freqiientemente vistas na pratica clinica.
Motoneuronopatia € um termo genérico utilizado para incluir um grupo de doencgas
degenerativas caracterizadas pelo comprometimento primariamente do corpo celular do
motoneurdnio (neurdnios motores corticais, do tronco cerebral e espinhais (segundo
neurdnio). Na infancia a principal forma de motoneuronopatia é a amiotrofia espinhal
progressiva (AEP), uma doenca de heranca autossOmica recessiva com grande
variabilidade quanto a época de inicio e gravidade do comprometimento motor . A
poliomielite se caracteriza por paralisia flicida assimétrica dos membros decorrente de
processo infeccioso viral acometendo as células do corno anterior da medula espinhal.
Devido a vacinacdo em massa da populacio contra o poliovirus, casos novos da doenga
ndo tém sido registrados. No entanto, na vida adulta alguns pacientes com seqiiela de
poliomielite desenvolvem uma piora lentamente progressiva do quadro motor
caracterizando a sindrome pds-pélio. As quatro principais sindromes clinicas de inicio
na vida adulta incluidas dentro das motoneuronopatias, também conhecidas como
doencas do neurdnio motor (DNM), s@o: atrofia muscular progressiva (AMP), esclerose
lateral primaria (ELP), paralisia bulbar progressiva (PBP) e esclerose lateral amiotréfica
(ELA). Existem também outras formas menos freqiientes de DNM como as Amiotrofias
Monomélicas Benignas e as Neuropatias Motoras Multifocais. O diagndstico
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eletrofisioldgico das doengas do neurdnio motor se baseia na demonstracdo de sinais de
anormalidades neurogénicas difusas, incluindo desnervacao ativa e reinervacdo crénica
sem outra explicacdo como na presenca de polirradiculopatias ou polineuropatias. Ndo
ha como diferenciar com precisdo as diferentes formas de doenca do neurdnio motor
apenas por meios eletrofisioldgicos. Correlagdo clinica € sempre importante para o

diagnéstico diferencial.
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