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RESUMO

Faz-se uma avaliagfio longitudinal de 16 doentes com Polineuropatia Amiloidética - tipo Portugués (PAF),
utilizando dois protocolos, um clinico e outro electromiogrifico, procurando estabelecer o perfil evolutivo da
doenga, tanto clinico como neurofisiolégico. Verificou-se que a evolugiio clinica e neurofisiolgica dos doentes
com PAF é uma evolugiio progressiva e linear. As evolugdes clinica e neurofisiolégicas sdo paralelas, com um
score electromiografico mais elevado do que o score clfnico. Sugere-se a inclus3io destes métodos na avaliagio
dos doentes submetidos a transplante hepético e imunodepuragfo.

SUMMARY

Familial amyloidotic polyneuropathy — Portuguese type (FAP) — clinical and neurophysiological evolu-
tion

Sixteen (16) patients with Familial Amyloidotic Polyneuropathy - Portuguese Type (FAP) were evaluated
longitudinally, using the EMG and Clinical protocols with the aim of establishing the clinical and neurophysio-
logical evolution rate of FAP. We conclude that spontaneous evolution of FAP patients shows a linear
progression. Clinical and neurophysiological evolution times are parallel, with the EMG scores being higher than
Clinical ones. We propose that Clinical and EMG scores should be used in the evaluation of future therapeutic
trials, namely immunodepuration and liver transplantation.

INTRODUCAO

A Polineuropatia Amiloid6tica (PAF), inicialmente descrita
por Corino de Andrade!, é uma doenga autossémica dominante
que atinge vérios 6rgdos em particular o sistema nervoso perifé-
rico.

Caracteriza-se clinicamente por uma polineuropatia crénica e
progressiva de predominio sensitivo e distal, simétrica, com
inicio nos membros inferiores, associada a disautonomia e alte-
ragdes tréficas, progredindo para a caquexia e morte. O padrio
neurofisiolégico é de neuropatia predominantemente axonal,
sensitiva e simétrica de tipo dying-back?.

Existem trabalhos prévios que provam a existéncia de altera-
¢0Oes neurofisiol6gicas numa fase pré-clinica da doenga®?, e que
demonstram uma forte correlagdo entre a escala de avaliagdo
clinica utilizada (Paula Coutinho et al) e um score electro-
miografico*

No presente trabalho, os autores avaliam longitudinalmente 16
doentes com PAF utilizando protocolos clinico (Paula Coutinho
et al)® e electromiogréfico (M L Sales Lufs et al)® procurando
esclarecer o perfil de evolugio da doenga, tanto clinico como
neurofisiolégico.

MATERIAL E METODOS

Foram avaliados 16 doentes com o quadro clinico tipico da
doenga, com histéria familiar positiva, com padrdo neurofi-
siolégico de polineuropatia de predominio axonal e sensitivo em
que a biopsia de nervo foi positiva para a presenga de amiléide
e/ou a determinac@io de TTR Met 30 foi positiva. Todos os
doentes aceitaram a inclusio neste trabalho.

Os doentes foram divididos em dois grupos (A e B), seleccio-
nados de acordo com o estddio de evolugdo da doenga em que foi
efectuada a avaliagfio.

O grupo A, constituido por 10 doentes (5 do sexo masculino,
5 do sexo feminino), com idades compreendidas entre os 26 € os
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45 anos (média de 34,8+6,2) foram submetidos entre 3 a 4 ava-
liagdes (média de 3,1+0,31) com uma periodicidade de 1 a 6 anos
(média de 2,4+1,5) durante um periodo entre 4 a 8 anos (média
de 5,83+1,47).

O grupo B, constituido por 6 doentes (3 sexo masculino, 3 sexo
feminino), com idades compreendidas entre os 29 e os 47 anos
(média de 35,6+6,4) foram submetidos entre 2 a 4 avaliagGes
(médiade 3,0+0,25) com uma periodicidade de 1 a 4 anos (média
de 2,040,33) durante um perfodo entre 3 a 7 anos (média de
5,542,03). Apenas um doente foi submetido a duas avaliagSes.

Todos)os doentes foram submetidos periodicamente a um
protocolo clinico de avaliagio dos sintomas sensitivos e disau-
tonémicos, sinais sensitivos e motores, alteragdes tréficas e
perda de peso. As avaliagGes clinicas anteriores a 1988 foram
efectuadas segundo um protocolo do nosso Servigo, e mais tarde
adaptadas ao score clinica de Paula Coutinho, sendo este tltimo
usado a partir de 1988 (score clinico de Paula Coutinho et al),
sempre realizado por um dos autores (M.C.)

O protocolo de avaliagdo electromiogréfica (Quadro 1) consi-
dera as amplitudes e velocidades de condug@o motoras e sensiti-
vas, niimero de potenciais de unidade motora (PUM) em contrac-
¢do voluntiria m4xima (score EMG de M L Sales Luis et al).

O estudo das velocidades de condugo foi realizado segundo
métodos previamente estabelecido’®. O membro do doente estu-
dado foi sempre aquecido se a temperatura cutinea aparentava,
ao examinador, ser baixa. A avaliagio do nimero de PUM em
contracgdo voluntiria méxima foi efectuado por contagem manual,
valorizando-se apenas nos tragados pobres em PUM. Todos os
exames electromiogréficos foram efectuados por dois autores
(M.L.S.L. e M.C.) utilizando sempre a mesma metodologia. Os
scores obtidos v3o de 0 a 100 (m4xima anormalidade).

Foram calculadas as médias e os desvios padrdo dos scores
clinico e electromiogrifico, abrangendo, no grupo A, avaliagdes
mais precoces (entre 2-4; 4-5; 5-6; e 8-10 anos) do que no grupo
B (entre 5-6; 7-8; 11-12; e 13-15 anos)
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QUADRO 1 - Protocolo Electromiogréfico

I - Parimetros Sensitivos
(VCS; PS)

11 - Pardmetros Motores
(detecgiio)

111 - Parimetros Motores

I- N. Safeno Distal
VCS <35 nv/seg e/ou PS <3uV
PS ausente

II - N. Safeno Proximal

VCS <40 m/seg e/ou PS25 uV e <10pV
VCS <40 nvseg e PS 22,5 pV e <5pV
VCS <40 m/seg ¢ PS <2,5 pV

PS ausente

HII - Mediano Sensitivo Distal

VCS <45 m/seg e/ou 210 uV e <15 uv
VCS <45 m/scg e PS 25 uV e <10pV
VCS <45 ny/seg e PS22,5 uV e <5 uv
VCS <45m/seg e PS <2,5 uV

I - Pedioso

T. intermedidrio (>3 PUM)
T. intermedidrio (2-3 PUM)
T. simples (1 PUM)
Desnervagiio total

2 - Tibial Anterior

T. intermedidrio (<3 PUM)
T. intermediério (2-3 PUM)
T. simples (1 PUM)
Desnervagio total

3 - Quadricipete

T. intermedidrio (>3 PUM)
T. intermedidrio (2-3 PUM)
T. simples (1 PUM)
Desnervagiio total

4 - Curto abdutor do Polegar

T. intermedidrio (<3 PUM)
T. intermedidrio (2-3 PUM)
T. simples (1 PUM)
Desnervagiio total

(VCM; RM)
1 - N. Cidtico Popliteu externo
25 VCM <40 e/ou RM <3 mV 2,5
5 RM no pedioso ausente ¢ RM no Tibial Anterior
1.5 2l mV 5
10 <l mV 1.5
ausente 10

2 - N. Mediano Motor

2,5 VCM <50 m/seg e/ou RM <5 mV 2,5

5 RM no Curto Abdutor do polegar ausente e RM

7.5 no flexor Superficial Comum dos dedos

10 2l mV 5
<l mV 715
ausente 10

5 - Flexor Superf. Comum dos Dedos

T. intermedidrio (<3 PUM)
T. intermedidrio (2-3 PUM)
T. simples (1 PUM)
Desnervagdo total

VCS - Velocidade de condugdo sensitiva; PS — Amplitude do potencial sensitivo; PUM — Potencial de unidade motora;
VCM - Velocidade de condugio; RM — Resposta motora; T — Tragado

Estabeleceu-sc graficamente, o perfil de evolugio clinica e
electromiogrifica bem como a correlagdo (coeficiente de corre-
lagfio de Pearlman) entre estes dois tipos de avaliagdo.

RESULTADOS

No Quadro 2 sio apresentados os valores médios e desvio
nadrfin. respectivamente. dos seores electromiogrifico e clinico
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Fig. 1 = PAF - Tipo Ponugugs. Periil de Evolugio Clinica/Neurofi-

siolégica. Grupo A (n=10).

do grupo A. Os valores obtidos mostram uma progressdo linear
e paralela dos dois scores atingindo o score EMG valores mais
elevados do que o score clinico (Fig. 1).

A taxa de agravamento anual (Quadro 3) mostra que a evolu-
¢io espontinea da doenga é progressiva, tanto do ponto de vista

QUADRO 2 - Avaliagéo Neurofisiolégica e Clinica — Grupo A

Scores Electromiogrifico Score Clinico

Ano Aval. Med. D.P. Min. Max. Méd. D.P. Min. Mix.
2-4 29,25 15,23 12,50 57,50 16,20 8,65 7,00 30,00
4-5 33,00 10,37 22,50 50,00 17,60 7,79 8,00 28,00
5-6 44,16 13,63 27,50 67,50 30,44 12,75 14,00 52,00
8-10 60,36 14,10 35,00 77,50 51,43 11,70 34,00 65,00

Ano Aval. — Ano de Avaliagio; Méd. — Média; Min. — Minimo; D.P. —
Desvio padrdio

QUADRO 3 - Valores médios de evolugiio anual do «score» electro-
miogriéfico e clinico — Grupo A

Score Electromiogrifico Score Clinico
Anos Aval Med. D.P. Min. Mix Med. D.P. Min. Max.
2-5 628 3585 25 125 606 329 15 110
5-10 654 285 3,12 116 784 3,53 325 150

Valores médios de evolugdio anual do score electromiogrifico e clinico -
Grupo A
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clinico como neurofisiol6gico, ndo havendo diferenga significa-
tiva entre a taxa de agravamento nos primeiros cinco anos com-
parativamente ao periodo de cinco a dez anos.

Os resultados obtidos na avaliagdo do grupo B (Quadro4), ava-
liado mais tardiamente na evolugdo da doenga mostram, igual-
mente uma evolug#o progressiva e linear, com valores do score
EMG mais elevados do que o score clinico. O facto de o nimero
de doentes avaliado ser menor, constituindo uma populagdo
menos uniforme, faz com que na representagdo grafica destes re-
sultados (Fig. 2), o paralelismo entre o score EMG e clinico ndo
seja tdo nitido como o obtido no grupo A. Pelo mesmo facto, ape-
nas se estudou o grupo A quanto 2 taxa de agravamento anual.

O coeficiente de correlagio de Pearlman estabelecido longitu-
dinalmente entre o score clinico e o score electromiogréfico, nos
dois grupos estudados, é superior a 0,95 o que demonstra a exis-
téncia de uma correlacio muito significativa entre estes dois
pardmetros.

QUADRO 4 — Avaliagiio Neurofisiolégica e Clinica — Grupo B

Score Electromiogrifico Score Clinico
Ano Aval Med. D.P. Min. Max. Med. D.P. Min. Max.

5-6 26,25 9,243 15,00 35,00 11,50 3,00 10,00 16,00
7-8 40,83 8.787 32,50 50,00 18,33 5,13 14,00 24,00
9-10 46,66 13,66 27,50 62,50 39,00 10,09 22,00 51,00
11-12 55,50 11,23 40,00 67,50 50,80 10,73 35,00 65,00

Ano Aval. ~ Ano de Avaliagdo; Méd. — Média; Min. — Minimo; Max. -
Méximo; D. P. ~ Desvio padrio
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Fig. 2 - PAF — Tipo Portugués. Perfil de Evolugéo Clinica/Neurofi-
siolégica. Grupo B (n=6).

DISCUSSAO

O estudo longitudinal nos dois grupos (A e B) durante um de-
terminado perfodo de tempo (3 a 8 anos) permite-nos ter a per-
cepgio do perfil evolutivo desta doenga. Da anélise dos resulta-
dos salienta-se o facto de os scores EMG e clinico progredirem
de uma forma linear, com valores do score EMG sempre mais
elevados do que do score clinico, como seria de prever por estu-
dos anteriores que demonstram que para «scores» clfnicos nulos
existem j4 alteragdes neurofisiol6gicas™>.

A correlag3o entre estes dois scores € excelente, permitindo
assim salientar a ideia da sua complementaridade em relagdo a
avaliagfio dos doentes com PAF, tal como ji demonstrado em tra-
balhos anteriores*.

CONCLUSAO

As conclusdes deste trabalho sdo:

1- A evolugio, clinica e neurofisiolégica, dos doentes com
PAF é uma evolugfo progressiva e linear;

2 - As evolugdes clinica & neurofisiol6gica sdo paralelas, com
um score electromiogrifico mais elevado do que o score clinico.

3 — Sendo o protocolo EMG uma avaliagio objectiva, e
havendo j4 uma experiéncia positiva com este protocolo como
método de avaliagdo da eficicia da plasmaferese total nesta
doenga®?, sugere-se a inclusdo deste método na avaliagdo dos
doentes submetidos a transplante hepético e imunodepurago.
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