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A cléssica triada sintomdtica — tremor, rigidez,
bradicinésia permite em termos exclusivamente
clinicos o diagnéstico de sindroma parkinsénico.
Sdo miltiplas as situagdes responsdveis pelo
seu aparecimento, como podemos verificar no
Quadro I, que contém uma das tltimas classi-
ficagSes propostas que passaremos a analisar em
pormenor [3].

Quapro I — Classificagio do parkinsonismo

— Idiopético

— Induzido por drogas

— De causa virica

— Aterosclerdtico

— «Degenerescéncia» do sistema nervoso central
— Outros (H.P.N., intoxicagdes, etc.)

Nio nos deteremos muito no parkinsonismo
induzido por drogas de acgio neuroléptica ou
hipotensora que é bem conhecido de todos nés.
As formas secunddrias & encefalite letdrgica
sio hoje extremamente raras. Numa razodvel
casuistica da nossa consulta, que excede no
momento 400 doentes parkinsénicos avaliados,
$6 um ¢ indubitavelmente consequéncia de ence-
falite inespecifica.

Uma infecgo por virus de acgfo lenta, a doenga
de Jacob-Creutzfeldt, poderd dar um quadro de

rigidez e bradicinésia. No entanto a intensa
deterioragdio intelectual e a existéncia de outras
anomalias nomeadamente um quadro atdxico e
miocl6énico raramente permitem uma confusio
com a forma idiopdtica.

Quanto ao parkinsonismo aterosclerdtico, esta
denominagio estd sujeita a enorme contiovérsia.
Néo hd davida que parkinsonismo e aterosclerose
coincidem no mesmo grupo etdrio pelo que a asso-
ciagio destas duas doengas no mesmo individuo é
altamente provdvel. Mas a ddvida reside em
saber se a aterosclerose poderd ou nfo provocar
um quadro parkinsénico.

MacDonald Crithley que iniciou toda esta
«confusdo» chama-lhe no seu dultimo trabalho
«pseudo-parkinsonismo aterosclerético» [4]. Cre-
mos contudo que a maior parte destes casos poderia
ser mais correctamente englobado na deméncia
de multi-enfartes ou nas paralisias pseudo-bol-
bares secunddrias a estados lacunares, provocados
pela soma de pequenas lacunas 3 volta dos
pequenos vasos cerebrais de pessoas hipertensas.
No entanto, numa fase mais precoce deste processo,
ainda antes da morte celular nessas dreas, uma
deficiente circulagio poderd levar a um menor
ritmo metabélico da DA e por consequéncia a um
quadro parkinsénico eventualmente trativel pelo
L-DOPA. Com a evolugdo do processo patolégico
surgirdo entdo sinais de paralisia pseudo-bolbar
ou de deméncia de multi-enfartes que diluirdio a
sintomatologia da série parkinsénica (Quadro II
e III).
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QuADRO II — Parkinsonismo «aterosclerdtico»

Primeira fase:
AlteragOes das pequenas artérias
Diminuig¢io da perfusido
Diminui¢io do ritmo metaboélico da dopamina

Parkinsonismo?

QuaDpRO 1II — Parkinsonismo «aterosclerotico»

Segunda fase:

Enfarte lacunar
Deméncia
de <—«status» lacunar — Sindroma pseudo-bolbar
Multi-enfartes

S3o numerosas as doengas degenerativas do
$.N.C. que se podem acompanhar de sintomato-
logia parkinsénica, nomeadamente a doenga de
Alzheimer, a degenerescéncia estrio-nigrica, a para-
lisia supranuclear progressiva, a doengca de
Shy-Drager e a atrofia olivo-ponto-cerebelosa,
entre outras.

O chamado parkinsonismo iodiopdtico constitui
a forma com que mais frequentemente nos depa-
ramos na pratica clinica. Corresponderd este
quadro a uma doenga Unica? Poder-se-d pois falar
de uma «doenga de Parkinson?». A este propdsito
vamos analisd-la sob os seguintes pontos de vista
(Quadro IV).

Quabro IV — Anidlise do parkinsonismo — Paridmetros

1 — Clinico

2 — Anditomo-patoldgico
3 — Bioquimice

4 — Respostas terapéutica
5 — Perfil evolutivo

6 — Vertente psiquidtrica
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Comecemos pois por analisar o parkinsonismo
idiopdtico, numa perspectiva clinica. A expe-
riéncia demonstra que a triada de que faldmos no
inicio pode ndo estar integralmente presente.
Com efeito, é possivel isolar forma predomi-
nantemente acinético-rigidas, de longe as mais
frequentes, com uma idade de inicio 4 volta dos
50 anos e com uma deterioragio mais rdpida, por
contraposi¢gdo a outra forma de predominio
tremorico, mais rara, surgindo em individuos mais
iodosos e produzindo uma deterioragio mais
lenta. Alguns casos que encontrdmos néo puderam
ser classificados em mnenhuma destas formas.
Nota-se nestes quadros mistos uma posigic
intermédia quer em relagdo a idade de inicio,
quer 2 deterioragio. Nio demonstra pois o parkin-
sonismo idiopdtico uma uniformidade de sintoma-
tologia clinica nem mesmo de evolugio (Quadro V).

O mesmo acontece do ponto de vista andtomo-
-patologico. E cldssico desde a década de 20
considerar que a «Doenga de Parkinsom» se
acompanha de maneira sistemdtica de despigmen-
tagdo da substincia negra, a que corresponderd
microscopicamente uma rarefagio neuromal de
células ricas em pigmento meldnico. No entanto
estudos recentes de longas séries, sobretudo os
de Forno e¢ Alvord[7], vieram revelar que um
numero aprecidvel de cérebros de doentes parkin-
s6énicos nfo apresentavam alteragdes na substincia
negra. Chamaram-lhes por isso quadros parkin-
sénicos de patologia supra ou extranigrica. Existe
mesmo um estudo de Boetcher que ndo encontrou
redugio do nimero de células na parte compacta
da substincia negra em 2 dos 10 cérebros exa-
minados [2].

Nio é portanto do ponto de vista andtomo-
-patoldgico que encontraremos total uniformidade
no parkinsonismo idiopdtico.

Vamos analisé-lo agora do ponto de wvista
bioquimico. A bioquimica permitiu no parkinso-
nismo uma aprecidvel evolugio terapéutica desde
que na década de 60 Ehringher e Hornykiewicz
demonstraram uma deficiéncia de DA no estria-
do[6]. Descobriu-se depois que a DA era pro-
veniente de células cujo corpo celular se encontrava

QuabprRo V — Heterogenicidade clinica

Idade de inicio Deterioragdo 6 anos Frequéncia
Forma acinético-rigida 52 4+ 10 469, 59%
Forma mista 55 4+ 8 409, 179,
Forma tremorica 62 4 15 359%, 239,
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na substincia negra, permitindo estabelecer um
bom modelo andtomo-clinico. A degenerescéncia
destas células acompanhava-se de diminuicio de
DA no seu destino final, o estriado e consequente
cortejo sintomdtico. Serd este o modelo que
indubitavelmente mais vezes estard implicado na
génese do quadro parkinsénico idiopatico.

Temes vindo a estudar, ainda que indirecta-
mente através do seu produto de degradagdo
(o 4cido homovanilico), o metabolismo da dopa-
mina em vida[5]. Este neurctransmissor, depois
de utilizado, sofre uma degradagio enzimdtica
até a formagdo de H.V.A. que pode ser doseado
no liquor céfalo-raquideo. A média dos valores
por nds encontrada é evidentemente baixa, tradu-
zindo a falta de DA a nivel do estriado. Existe
no entanto um grupo de doentes de que falaremos
adiante que tem um valor de H.V.A. e, reflexa-
mente, uma concentragio de DA no estriado
semelhante ao grupo controlo. Poder-se-4 assim
concluir, ainda que com ligeiras reservas, que estes
doentes ndo terdo acentuada deficiéncia de DA.
Néo pode por 1sso dizer-se que o quadro parkin-
s6nico corresponde de maneira sistemdtica a uma
deficiéncia em DA. Novamente no que se refere a
bioquimica a «doenga de Parkinson» nio se revela
homogénea.

Analisemos agora o ponto de vista terapéutico.
A auséncia de uniformidade surge logo na resposta
terapéutica (Quadro VI). Cerca de 27% dos
doentes da nossa consulta nio beneficiaram mini-
mamente com doses terapéuticas de L-DOPA
associado a um inibidor da descarboxilase peri-
férica.

QuabrO VI — Resposta terapéutica com associagdo de
L-Dopa + Carbidopa em 70 doentes

Excelente — 9 (13%) melhoria — 70%
Boa — 29 (41%,) melhoria de 45 — 709,
Regular — 13 (19%,) melhoria de 30 — 459
Mediocre ou s/

resposta — 19 (279() melhoria — 309,

Quando correlacionamos a resposta terapéutica
com os valores de A.H.V. obtidos antes do inicio
do tratamento verificamos que ndo existe qualquer
melhoria nos doentes com 4cido homovanilico
acima de 94 ng/ml ou seja aqueles que apresentam
valores semelhantes aos dos controlos.

Teria grande interesse analisar estes doentes
com 4cido homovanilico alto e que n3o respondem
ao tratamento, para tentar fazer a sua selecgdo

259

sob o ponto de vista clinico. Foi isso que de
facto tentdmos sem sucesso, quando utilizdmos
processos  estatisticos cldssicos. Introduzimos
depois em computador para cima de uma centena
de varidveis para os sujeitar a um método de
analise multifactorial (método de Benzcri). Mesmo
assim os resultados nio foram muito animadores.
H4 somente a sugestio de que estes doentes que
ndo respondem ao tratamento com L-DOPA apre-
sentam com maior frequéncia os reflexos palmo-
mentoniano e de Toulouse-Vurpas.

Mas no s6 estas duas circunstincias (valores
de HVA e presenca de reflexos primitivos) que
permitiram prever a resposta terapéutica. O pré-
prio tipo de parkinsonismo, de predominio
tremérico ou bradicinético tem a sua importancia
ainda que relativa. Assim, (Quadro VII) a
melhoria aos 12 meses é substancialmente melhor
nas formas acinético-rigidas que nas treméricas.
Mais uma vez as formas mistas ocupam uma
posi¢do intermédia. Mas esta aparente «benigni-
dade» das formas acinético-rigidas é enganadora.

Quabro VII — Melhoria terapéutica aos 12 meses

Forma acinético-rigida . 20+ 11
Forma mista 14 4+ 10
Forma tremorica. 10+ 9

Considerando agora o perfil evolutivo, 2 perfis
temporais podem ser postulados para os quadtos
parkinsénicos, com alguma fundamentagio, ji que
baseados em trabalhos que anteriormente apre-
sentdmos. O primeiro constituido fundamental-
mente pelas formas acinético-rigidas inicia-se
por volta dos 53 anos de idade e tem uma boa
tesposta inicial a terapéutica. No entanto apés
5 anos de evolugdio comegam a surgir movimentos
anormais com doses perfeitamente toleradas até
entdo e considerdvel flutuagio na actividade didria
que pronunciam o fim do periodo de resposta tera-
péutica. O segundo perfil constituido subretudo
pelas formas tremoricas inicia-se mais tardia-
mente € tem uma progressdo mais lenta e apds
5-6 anos ainda n3o aparecem sinais de faléncia
terapéutica. Convém contudo realcar que neste
2.2 perfil os doentes iniciaram mais tardiamente
a teraputica. Estes factos reforcam o que atrds
afirmdmos sobre a falta de uniformidade na
resposta terapéutica.
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O mesmo de resto sucede ainda em relagio
A wvertente psiquidtrica: a depressdo correlacio-
na-se com a bradicinésia, a irritabilidade extra-
punitiva com o tremor e a intrapunitiva com a
rigidez [1] (Quadro VIII).

Pelo que ficou exposto sé existe uma conclusio
segura: o parkinsonismo idiopdtico é uma doenga
pelo menos pleomérfica tornando impossivel
qualquer classificagdo definitiva.

nesse contexto que deverd ser entendida a
classificagdo que iremos propor, baseados nos
factos que acabdmos de divulgar:

I—a) Forma extra-nigrica: caracterizada por
concentragio normal de A.H.V. (o que fard prever
que ndo existe deficiéncia de dopamina) e auséncia
de resposta terapéutica. Poderd corresponder as
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formas anatomo-patolégicas em que ndo sdo
evidencidveis alteragdes da substincia negra.

II —a) Forma nigrica de predominio aciné-
tico-rigido: caracterizada por um inicio mais
precoce, uma melhor resposta terapéutica inicial
mas também por uma deteriorizagio mais rdpida
no sentido de faléncia dessa mesma resposta.
Psiquiatricamente, predominio da depressio e
irritabilidade intrapunitiva.

II —b) Forma nigrica de predominio tremé-
rico: caracterizada por um inicio mais tardio,
uma menor resposta terapéutica mas uma evolugio
mais arrastada. Sob o ponto de vista psiquidtrico
predomindncia de irritabilidade extrapunitiva.

II —¢) Formas mistas, ocupando uma posi-
¢do intermédia entre a forma II-a e II-b.

Quapro VIII — Correlagdes neuro-psiquidtricas

Bradicinésia Tremor Rigidez
Depressédo p 0,0001 n.s. n.s.
Irritabilidade extrapunitiva n.s. p 0,001 n.s.
Irritabilidade intrapunitiva n. s. n.s. p 0,005
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