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RESUMO

A Atrofia Muscular Juvenil Distal de Membro Superior ou Do-
enca de Hirayama (DH) atinge as células da ponta anterior
da medula nos segmentos de C7-T1 sendo caracterizada por
atrofia com fraqueza progressiva da mao e antebrago unilateral
na maioria dos individuos. Relatamos o caso de um paciente,
que ha 4 anos iniciou um quadro de fraqueza na mao esquerda
associada a dificuldade para realizar a preensdo de determina-
dos instrumentos utilizados no trabalho. Apds a realizagao da
ressonancia magnética funcional verificou-se um comprome-
timento da medula cervical nos Gltimos segmentos cervicais ¢
primeiro toracico, caracterizando a doenca. Diante de suas ca-
racteristicas gerais, podemos diferencié-la de outras Amiotro-
fias Monomélicas Benignas (AMB). E importante que se realize
novas pesquisas visando tornar o diagnoéstico mais preciso.

Unitermos: Medula espinhal. Células do corno anterior.
Doengas neuromusculares.

Citagao: Neves MAO, Antonioli RS, Freitas MRG. Doenga de Hiraya-
ma: relato de caso e atualizagdo.

Trabalho realizado no Servigo de Neurologia da
Universidade Federal Fluminense — UFF.

1. Fisioterapeuta. Professor Adjunto de Neurologia Clinica, Fundagao
Educacional Serra dos Orgos — FESO e Assistente Voluntario do
Servigo de Doengas Neuromusculares, UFE

2. Graduanda em Fisioterapia ¢ Estagiaria do Servigo de Reabilitacao
Neurolégica, FESO.

3. Professor Titular de Neurologia e Chefe do Servigo de
Neurologia, UFE.

SUMMARY

The Juvenile Muscular Atrophy of the Distal Upper Ex-
tremity or Hirayama Disease (HD) affects the spinal cord’s
anterior region at segments C7—T1 and is characterized by
atrophy with gradual weakness of the unilateral hand and
forearm in majority of patients. We reported a case of a
patient, 20 years old that have approximately 4 years ago
started with weakness in his left hand and difficulty to hold
work instruments. After the accomplishment of an examina-
tion of Functional Magnetic Resonance it was verified a in-
jury of the cervical spinal cord in the last cervical segments.
Aware of its general characteristics, we can differentiate it
of other Benign Monomelic Amyotrophy (BMA). It is im-
portant new research that can become the diagnosis more
certain.
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INTRODUGCAO

A Doenca de Hirayama (DH) é marcada pelo
comprometimento das células da ponta anterior da
medula nos altimos segmentos cervicais e primeiro
toracico, atingindo particularmente jovens do sexo
masculino e cursando com fraqueza progressiva da
mao ¢ antebrago, unilateral na maioria dos pacien-
tes'?. Foi relatada primeiramente em 1959 e, desde
entdo, individuos com caracteristicas similares tém
sido descritos em paises asiaticos, europeus ¢ norte-
americanos®”’.

Intmeros fatores etioldgicos estao relacionados
a DH: infec¢bes virais, insuficiéncia vascular da me-
dula espinhal, atividade fisica de alto impacto e atrofia
focal da medula durante a flexdo da coluna cervical.
Estudos originados da India Oriental sugerem que
fatores ambientais, étnicos, culturais e habitos com-
portamentais possam influenciar na susceptibilidade
a doencga. Sabe-se, entretanto, que achados eletrofi-
siologicos ¢ histopatologicos revelam uma desordem
neurogénica nas células da ponta anterior e nos axo6-
nios motores, resultando em sinais caracteristicos de
comprometimento do neurénio motor inferior*®.

CASO

Paciente de 20 anos, sexo masculino, negro,
auxiliar de controladoria, relata que ha 4 anos deu-
se inicio quadro de fraqueza na mao esquerda e di-
ficuldade para realizar a preensdo de instrumentos
utilizados no trabalho. Posteriormente, tornou-se
evidente a atrofia dos musculos do antebraco e da
mao, quando comparados ao lado oposto. No pri-
meiro semestre de 2003, procurou auxilio no Servigo
de Neurologia (Setor de Doengas Neuromusculares)
da Universidade Federal Fluminense, recebendo

Figura 1. Atrofia da medula cervical nos Gltimos segmentos.

o diagnoéstico de DH. Ao exame fisico, apresenta-
va atrofia, paresia e fasciculagdes no tergo distal do
membro superior esquerdo. Os reflexos profundos
encontravam-se normais, com excec¢ao do flexor dos
dedos (arreflexia a esquerda). O exame de Ressonan-
cia Magnética Funcional apontou um achatamento
(atrofia) da medula cervical nos ultimos segmentos
cervicais (figura 1). A eletroneuromiografia mostrou
desnervagdo e recrutamento neurogénico seguido de
reinervagao nos musculos do tergo distal do membro
superior esquerdo. Na figura 2, mostramos o pacien-
te com acentuada atrofia dos musculos do antebraco
e da mdo a esquerda.

DISCUSSAO

Os exames complementares sdo imprescindi-
veis para auxiliar o diagnostico da doenga. O exame
de Tomografia Computadorizada (TC), por exemplo,
pode demonstrar um deslocamento anterior do saco
dural posterior durante a flexdo da regido cervical,
provocando um achatamento da medula espinhal que
adquire a forma de “berinjela”'. Ja a mielografia é di-
ficil de ser realizada pela dificuldade de reten¢do do
contraste no espago subaracnoéide cervical durante o
movimento de flexao’. Entre os métodos, o processa-
mento de Imagem de Ressonancia Magnética (IRM)
mostra o deslocamento anterior do saco dural pos-
terior ¢ um secundario congestionamento do plexo
venoso epidural posterior, caracteristica esta diferen-
ciada de malformacgdes vasculares e tumores pelo seu
desaparecimento quando o pescoco retorna a posi¢ao
neutra*®. Essas alteracOes estavam ausentes no pa-
ciente em questdao. O congestionamento venoso ¢ de-
sencadeado basicamente por trés mecanismos: pres-
sdo negativa no canal espinhal posterior resultante do

Figura 2. Atrofia no membro superior esquerdo.



desvio anterior, compressao do plexo venoso anterior
causado pelo deslocamento anterior do canal dural e
postura de flexao de pescoco, diminuindo a drenagem
venosa das veias jugulares'. Vérios autores relatam
que estudos de velocidade de condugao nervosa nos
nervo mediano e ulnar sao normais (sem bloqueio de
conducdo), o que sugere um comprometimento das
células da ponta anterior da medula cervical’?. Em
contrapartida, alteragbes neurogénicas cronicas fo-
ram encontradas durante estudos envolvendo eletro-
neuromiografia (ENM), caracterizados por potenciais
de amplitude aumentados e polifasicos, compativeis
ao processo patofisioldgico de desnervacdao aguda e
reinervagao cronica'’.

A DH ou Amiotrofia Muscular Juvenil de
Membros Superior é comumente encontrada no
Oriente, porém ha relatos, como no presente estu-
do, de casos em paises ocidentais”''. Essa afec¢ao é
caracterizada por ser uma forma rara de doenga do
neurdnio motor inferior, afetando um Gnico membro
superior de forma focal'?. O termo atrofia muscular
espinhal distal também foi sugerido pelas evidéncias
de progressao da doenga para segmentos adjacentes
e de anormalidades eletromiograficas nos membros
inferiores de alguns pacientes, o que indicaria um en-
volvimento mais generalizado da medula espinhal'®.

A etiologia da DH ainda é muito discutida. Po-
rém, o mecanismo mais aceito é considerado o mo-
vimento brusco e repetido de flexdo do pescogo, que
ocasiona um achatamento da medula espinhal cervi-
cal'*'%, Entretanto, ha relatos de pacientes com ma-
nifestagdes clinicas tipicas da DH, mas que nao apre-
sentam qualquer anormalidade da coluna cervical
ou estruturas adjacentes, nem compressao dinamica
da medula espinhal'. Diante de suas caracteristicas
clinicas, imaginolégicas e eletrofisiologicas, podemos
diferencid-la de outras AMB. Esse eponimo poderia
ser utilizado apenas como a forma distal do membro
superior (variante de Hirayama) da AMB. Os profis-
sionais de saude devem realizar uma avaliagdo deta-
lhada, levando em consideracao a clinica e o resulta-
dos de exames complementares. Nao existem estudos
que relacionam a DH a terapia fisica'®. Acreditamos
que um programa cauteloso de exercicios/atividades
voltados a prevencdao ou minimizagdo de contratu-
ras e treino de habilidades funcionais possa oferecer
beneficios aos pacientes. Os fisioterapeutas precisam
ser cautelosos ao iniciarem as medidas reabilitativas,
principalmente para ndo provocarem uma demanda
metabolica intensa sobre 0s neurénios motores rema-
nescentes, contribuindo assim para um possivel agra-

vamento do quadro'®. O paciente do presente relato
foi submetido a técnicas de alongamento e movimen-
tos ativos livres para o membro superior, ¢ recebeu
orientagdes quanto a reducdo de atividades exaus-
tivas ¢ pausas no periodo de trabalho para repouso
e realizagao de alongamentos, a fim de evitar danos
POr uso excessivo e contraturas por posturas viciosas.
Faz-se necessaria a realizagao de novas pesquisas, nao
somente por tornarem o diagndstico mais preciso,
devido a semelhanca da DH com outras amiotrofias,
mas principalmente pela busca do agente etiolégico
envolvido com a doenca’.
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