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RESUMO

A Paraparesia Espástica Hereditária (PEH) ou doença de Strum-
pell-Lorrain é uma desordem progressiva formada por um gru-
po de condições neurodegenerativas cuja principal característica 
clínica é a fraqueza muscular associada a graus variados de es-
pasticidade nos membros inferiores, sendo causada por um dis-
túrbio no desenvolvimento ou degeneração progressiva do feixe 
piramidal. A espasticidade tem sido descrita como uma desordem 
motora, caracterizada pelo aumento da velocidade-dependente 
nos reflexos tônicos de estiramento e hiperatividade dos reflexos 
profundos. Pacientes com PEH declaram que inúmeras habilida-
des funcionais tornam-se prejudicadas pela associação da fraque-
za muscular e espasticidade. A hidroterapia e suas propriedades 
constituem uma alternativa para a reabilitação física de pacientes 
neurológicos. Relatamos o caso de um paciente com PEH e suge-
rimos algumas propostas de reabilitação em ambiente aquático.
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SUMMARY

The hereditary spastic paraparesis (HSP) or Strumpell-Lorrain 
disease is a progressive disorder formed by a group of neurode-
generative conditions whose main clinical characteristic is the 
muscular weakness associated the varied degrees of spasticity 
in the lower limbs, being caused for a disturbance in the de-
velopment or gradual degeneration of the pyramidal tract. The 
spasticity has been described as a motor disorder, characterized 
for the increase of the speed-dependent in the reflexes tonic of 
stretching and hyperactivity of the deep reflexes. Patients with 
HSP declare that innumerable functional abilities become in-
jured by the association of the muscular weakness and spasticity. 
The hydrotherapy and its properties constitute an alternative for 
the physical rehabilitation of neurological patients. We report 
the case of a patient with HSP and suggest some proposals of 
rehabilitation in aquatic environment.
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INTRODUÇÃO
A paraparesia espástica hereditária (PEH), ou 

doença de Strümpell-Lorrain, é uma doença neuro-
degenerativa incomum, caracterizada por fraqueza 
muscular e espasticidade lentamente progressiva 
dos membros inferiores1. Subdivide-se em formas 
pura ou complicada, dependendo da paraparesia 
ser acompanhada ou não de outras anormalidades 
(neurológicas ou não neurológicas)2. O padrão de 
hereditariedade pode ser autossômico dominante, 
autossômico recessivo e ligado ao cromossomo X, 
com considerável heterogeneidade genética1,3.

A reabilitação física é um componente vital no 
gerenciamento da espasticidade. A utilização de me-
dicações orais, aplicação de toxina botulínica (tipo 
A) intramuscular ou intratecal, e/ou outras modali-
dades como a aplicação de calor, crioterapia, terapia 
por ultrasom, estimulação elétrica funcional (FES), 
biofeedback (EMG) e cirurgias, também podem ser uti-
lizadas como estratégias para a funcionalização do 
tonus muscular, recrutamento muscular, diminuição 
do quadro álgico e, logicamente, melhora nos pa-
drões de marcha em indivíduos com PEH4.

A hidroterapia é um dos métodos terapêuticos 
mais antigos utilizados para o gerenciamento de dis-
funções físicas. As propriedades de suporte, assistên-
cia e resistência da água favorecem os fisioterapeutas 
e pacientes na execução de programas voltados para 
melhora da amplitude de movimento, recrutamento 
muscular, exercícios de resistência e no treinamento 
de deambulação e equilíbrio5,6.

Relatamos o caso de um paciente, 56 anos, que 
há 2 anos obteve a confirmação da doença e propu-
semos algumas estratégias de reabilitação física, en-
fatizando o treinamento no ambiente aquático.

RELATO DE CASO
ABN, sexo masculino, 56 anos, empresário, 

relata que há aproximadamente 8 anos começou a 
apresentar um quadro marcado por “endurecimen-
to” dos membros inferiores e dificuldade na realiza-
ção dos padrões de marcha. Associava tais dificulda-
des ao excesso de peso e ao sedentarismo. Em julho 
de 2006, procurou auxílio médico, pois tropeçava e 
sofria quedas com frequência. Recebeu o diagnósti-
co de PEH em agosto do mesmo ano. O exame de 
DNA identificou uma mutação SPG4, indicativo de 
PEH forma autossômica dominante. Ao exame físico 
apresentou uma paraparesia associada à espasticidade 
em determinados grupamentos musculars, de acordo 
com a Escala de Força estabelecida pela MRC (Medical 

Research Council)7 e a Escala de Ashworth Modificada8 

(Quadros 1 e 2). Os reflexos patelares e aquileus esta-
vam exacerbados. Pelo fato de apresentar dores mio-
articulares e deambular com extrema dificuldade, foi 
orientado a realizar hidroterapia. O programa tera-
peûtico implementado, após minuciosoo diagnóstico 
cinético-funcional, objetiva uma adequação do tônus 
muscular, incrementar a mobilidade e dissociação das 
cinturas (escapular e pélvica); controlar a dor, facilitar 
da fase de oscilação da marcha, treinar transferências 
adequadas de peso e melhorar as reações de equilí-
brio e proteção (Quadro 3). Resultados ainda não fo-
ram possíveis devido ao ingresso recente do indivíduo 
na proposta terapêutica. O paciente foi orientado a 
realizá-lo com uma frequência de 3 atendimentos 
semanais e duração aproximada de 50 minutos. As 
particularidades da doença e do indivíduo foram leva-
das em consideração. Uma reavaliação será realizada 
após vinte e cinco atendimentos. A piscina terapêutica 
possui metragem de 5,5 m por 2,5 m com cerca de 
1,20 cm de profundidade e temperatura em torno de 
33–34 graus.

DISCUSSÃO
A PEH é formada por um grupo de condições 

neurodegenerativas cuja principal característica clí-
nica é a paresia espástica progressiva dos membros 
inferiores, causada por um distúrbio no desenvolvi-
mento ou degeneração progressiva do trato córtico-
espinhal3. Classicamente a PEH é subdividida em 
formas pura e complicada. O paciente do presente 
estudo enquadra-se na forma pura da doença com 
evidentes sinais de piramidalismo e ausência de ma-
nifestações relacionadas a outros órgãos/sistemas.
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Quadro 1. Comprometimento da força muscular nos membros inferio-
res pelo Medical Research Council (0. Não existe contração muscular; 1. Há 
contração perceptível sem haver, no entanto, movimento; 2. Movimento 
é realizado quando a gravidade é eliminada; 3. Movimento é realizado 
contra a gravidade; 4. Movimento é realizado contra a gravidade, porém 
com resistência; 5. Força normal).

Músculos Esquerdo Direito

C5 – Bíceps 5 5

C6 – Extensor Radial do Carpo 5 5

C7 – Tríceps 5 5

C8 – Flexor dos Dedos 5 5

T1 – Interósseos Dorsais e Palmares 5 5

L2 – Iliopsoas 4 4

L3 – Quadríceps 4 4

L4 – Tibial Anterior 2 2

L5 – Extensor Longo do Hálux 4 4

S1 – Flexores Plantares 4 4
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A forma pura da doença, na qual a parapare-
sia espástica ocorre de forma relativamente isolada, 
é forma mais comumente encontrada2. As manifes-
tações cardinais no exame dos pacientes com PEH 
são espasticidade e resposta plantar extensora, com 
fraqueza de distribuição piramidal nos membros in-
feriores. A espasticidade é o achado predominante, 
especialmente nos músculos posteriores de coxa, 
quadríceps e do tornozelo. Uma característica pre-
dominante na PEH é a marcada discrepância en-
tre espasticidade grave e fraqueza muscular leve ou 
mesmo ausente3. Quando presente a fraqueza pre-
domina nos músculos distais, especialmente no tibial 
anterior e nos músculos intrínsecos dos pés, e ocorre 
principalmente nos indivíduos com mais de 10 anos 
de evolução da doença9,10. Em nosso paciente a es-
pasticidade preponderou nos músculos quadríceps 
femoral, adutores da coxa e flexores plantares. Ob-
servamos também a predominância da espasticidade 
quando comparada à fraqueza muscular, essa mar-
cante somente no músculo tibial anterior.

Outras características incluem reflexo aqui-
leu abolido, pé cavo, distúrbios esfincterianos, leve 
ataxia nos membros superiores10,11. Alterações sen-
soriais são encontradas em 10–65% dos casos de 
PEH pura e é mais comum nos pacientes com lon-
go tempo de evolução da doença. Em geral são en-
contradas diminuição da sensibilidade vibratória, e 
menos freqüentemente alterações da propriocepção 
consciente nas extremidades dos membros inferio-
res9-11. O pé cavo, presente em cerca de um terço dos 
pacientes, costuma refletir a gravidade e/ou longa 
duração da doença. O envolvimento dos membros 
superiores é incomum, e geralmente consiste de uma 
leve hiperreflexia, que pode estar presente no está-
gio inicial da doença9. Após minuciosa avaliação dos 

membros superiores de nosso paciente constatamos 
que as funções (motora, reflexa e sensitiva) esavam 
normais. Urgência urinária e presença de pé cavo 
estavam presentes em nosso caso.

O prognóstico e a gravidade da PEH são ex-
tremamente variáveis, entretanto a expectativa de 
vida é normal. Em geral os indivíduos com início 
precoce, antes dos 35 anos, possuem uma evolução 
mais lenta, sendo capazes de deambular durante a 
maior parte de suas vidas. Já aqueles com início tar-
dio apresentam rápida evolução da doença, perma-
necendo confinados a cadeira de rodas em torno dos 
60 ou 70 anos11. Pelo fato de o paciente do presente 
estudo ter apresentado os primeiros sinais/sintomas 
da doença em torno da sexta década de vida, acredi-
tamos que o prognóstico seja mais reservado.

Na forma complicada da PEH as manifesta-
ções clínicas são altamente variáveis, e a paraparesia 
espástica é apenas mais uma característica de um fe-
nótipo extremamente complexo. A PEH pode estar 
associada à atrofia óptica, retinopatia, manifestações 
extrapiramidias demência, ataxia, retardo mental, 
neuropatia periférica e epilepsia1. Algumas manifes-
tações são extremamente raras e foram relatadas em 
apenas uma família.

A PEH é considerada um diagnóstico de ex-
clusão. É importante a exclusão de outras patologias 
como deficiência de vitamina B12, distonia respon-
siva a dopamina, distúrbios estruturais da medula 
espinhal, esclerose múltipla e outras doenças do neu-
rônio motor1. Os estudos laboratoriais são úteis para 
exclusão de outros diagnósticos, mas não apresen-
tam achados específicos para a PEH. Os estudos de 
condução nervosa e eletromiografia são normais na 
maioria dos casos da forma pura da PEH. Os poten-
cias evocados somatossensitivos estão diminuídos ou 
ausentes, principalmente nos membros inferiores12,13. 
A ressonância magnética (RM) da medula espinhal 
mostra atrofia, mas outras anormalidades não estão 
presentes. Existem relatos de atrofia leve a moderada 
de estruturas intracranianas, especialmente do cor-
po caloso, além de lesões na substância branca dos 
hemisférios cerebrais14,15. Após análise da ressonân-
cia magnética da medula espinhal, constatamos um 
comprometimento (atrofia) a nível lombossacro.

A principal característica neuropatológica da 
PEH é a degeneração axonal da medula espinhal. 
Desmielinização e gliose podem acompanhar a per-
da axonal. As principais vias afetadas são os tratos 
córtico-espinhais e o fascículo grácil. O envolvimen-
to dos tratos espino-cerebelares é visto em cerca de 
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Quadro 2. Avaliação da hipertonia nos músculos dos membros inferio-
res pela Escala de Ashworth Modificada (0. Sem aumento do tônus mus-
cular; 1. leve aumento do tônus muscular, manifestado por uma tensão 
momentânea ou por resistência mínima, no final da amplitude de movi-
mento articular (ADM); 1+. leve aumento do tônus muscular, manifes-
tado por tensão abrupta, seguida de resistência mínima em menos da 
metade da ADM restante; 2. aumento mais marcante do tônus muscular, 
durante a maior parte da ADM, mas a região é movida facilmente; 3. 
considerável aumento do tônus muscular, o movimento passivo é difícil; 
4. parte afetada rígida em flexão ou extensão).

Músculos Avaliados Grau de hipertonia 
Esquerdo

Grau de hipertonia 
Direito

 Iliopsoas 0 0 

Quadríceps 4 4

Adutores da Coxa 3 3

Isquios Tibiais 2 2

Flexores Plantares 3 3
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50% dos casos1. Nosso paciente não apresentou si-
nais de comprometimento do cordão posterior nem 
de ataxia ebriosa.

A diversidade clínica da PEH pode ser expli-
cada por sua grande heterogeneidade genética. Até 
o momento, ao menos 26 locus foram identifica-
dos, associados a heranças autossômicas dominan-
te, autossômica recessiva ou ligada ao cromossomo 
X16. A PEH autossômica dominante é a forma mais 
frequente, sendo encontrada em mais de 80% das 
famílias17. Mutações no gene SPG4 no cromossomo 
2 são a forma mias comum de PEH, responsáveis 
por 40 a 50% de todos os casos de PEH autossômica 
dominante. Alterações no cromossomo 14 (SPG3) é 
o segundo tipo mais comum, com uma freqüência 
estimada em 10 a 15% dos casos18. O resultado do 
exame genético realizado por nosso paciente apon-
tou comprometimento no gene SPG4 no cromosso-
ma 2p22-p21.

A doença recessiva é menos comum que a 
forma dominante, sendo encontrada tanto na for-
ma pura quanto nas complicadas. Foram mapea-
dos locus no cromossomo 8p19, cromossomo 16q20 
e no cromossomo 15q21. Embora a PEH ligada ao 
cromossomo X seja rara, sua base genética é rela-
tivamente bem conhecida. Foram identificados dois 
locus ligadas ao cromossomo X, SPG1 e SPG222,23. 
Famílias com a forma complicada da PEH têm sido 
ligadas tanto ao SPG1 quanto ao SPG2, enquanto a 
forma pura está associada apenas ao SPG1.

O uso de drogas antiespásticas associado à 
fisioterapia permanece como a principal escolha 
terapêutica24. Um dos aspectos mais incapacitantes 

da doença refere-se a espasticidade e a fraqueza dos 
membros inferiores, com comprometimento pro-
gressivo da marcha, podendo levar os indivíduos a 
permanecerem confinados a cadeira de rodas. A fi-
sioterapia pode contribuir para a reabilitação funcio-
nal destes indivíduos através de técnicas que visem à 
adequação do tônus, ganho de arco de movimento, 
prevenção de contraturas e melhora dos padrões de 
marcha25. Nosso paciente realiza tratamento medi-
camentoso para minimização da espasticidade.

A hidroterapia em piscina aquecida pode 
ser uma estratégia eficaz no controle da espasti-
cidade por atuar de modo a deprimir a sensibili-
dade do fuso muscular e reduzir a atividade das 
fibras gama4. As propriedades da água promovem 
efeitos benéficos como o relaxamento muscular e 
diminuição do espasmo, redução da sensibilida-
de à dor, além da sensação de independência e 
bem-estar. A viscosidade e a flutuação favorecem 
a melhora do equilíbrio e auxiliam na deambu-
lação26,27. A hidroterapia pode ser um importante 
método auxiliar, a ponto de permitir a redução da 
dose de medicação necessária para o controle da 
espasticidade4. Técnicas cinesioterapêuticas estão 
sendo empregadas em ambiente aquático. Tais 
manobras utilizam posturas e exercícios, visando 
à introdução de padrões funcionais, com objetivos 
de adequação tônica, fortalecimento da muscula-
tura, manutenção das amplitudes de movimentos 
articulares e estimulação sensorial e propriocepti-
va28,29. Optamos pelo tratamento reabilitativo em 
ambiente aquático por três razões: 1) sobrepeso 
do paciente e dores mio-articulares nos membros 
inferiores; 2) extremo gasto energético quando 
deambulava no ambulatório do serviço de reabi-
litação; 3) medo do paciente devido aos episódios 
prévios de quedas e instabilidade postural.

CONCLUSÃO
Ultimamente a hidroterapia vem sendo ex-

plorada pelos fisioterapeutas como um recurso 
importante na reabilitação de pacientes neurológi-
cos. Determinadas propostas terapêuticas podem 
ser dificultadas no ambiente ambulatorial devido, 
principalmente, ao risco de quedas. Embora dados 
referentes ao desempenho funcional de pacientes 
com PEH ao programa hidroterapêutico sugerido 
não existirem no momento, acreditamos que o mes-
mo irá beneficiar-se da proposta, apesar do caráter 
progressivo da doença.
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Quadro 3. Protocolo Hidroterapêutico desenvolvido.

1. Alogamento Passivo dos músculos dos membros superiores e infe-
riores: aproximadamente 30 segundos por grupamento muscular.

2. Treinamento de Transferências para Entrada e Saída da Piscina 
Terapêutica.

3. Mobilização Passiva dos Membros Inferiores.

4. Treinamento de Rotação Ativa de Cintura Pélvica para fortaleci-
mento da musculatura oblíqua e lateral de tronco. 

5. Treinamento de Marcha, enfatizando a fase de oscilação.

6. Treinamento de Equilíbrio (Apoio Monopodal) e de Transferência 
de Peso.

7. Fortalecimento Muscular. Os padrões selecionados foram: rotação, 
flexão e extensão do tronco com cargas e repetições progressivas; 
padrões de membro inferior como extensão – abdução - rotação 
medial do quadril - extensão do joelho – flexão plantar e eversão do 
pé; flexão – adução – rotação lateral do quadril – flexão do joelho 
– dorsiflexão – inversão do pé ; abdução unilateral e bilateral de 
membros inferiores.

8. Relaxamento (Watsu).

Rev Neurocienc 2009;17(1):67-71
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