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A lei obriga-me a apresentar e defender uma 
tese, como última prova do meu tirocínio académi­
co, versando sobre um assunto médico ou cirúrgico, 
à minha escolha. 

Vários assuntos se me apresentaram ao meu 
espírito para sobre eles escrever a minha tese. To­
dos me agradaram, mas nenhum me servia, pelas 
dificuldades que encontrava. 

Depois de pensar em muitos e os abandonar a 
todos, veio ao meu conhecimento a existência dum 
caso de doença de Friedreich, no Hospital da Junta 
Geral deste distrito. 

Foi a raridade desta doença que me levou a to­
má-lo como tema do meu trabalho. 

Ele será dividido em duas partes: na primeira, 
farei um estudo geral da doença de Friedreich e na 
segunda, a apresentação do doente e breves consi­
derações sobre o diagnóstico. 

O desejo de satisfazer aquela obrigação o mais 
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ilustrado júri. 
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cimento e gratidão, pelos valiosos esclarecimentos 
que com tanta amabilidade me dispensou para a 
realisação deste trabalho e ainda, por me ter dado 
a honra de presidir a uma tese tão humilde. 



I PARTE 
Estudo geral da.doença de Friedreich 

História 

Friedreich em 1861, no Congresso de Spire, fêz 
uma comunicação sobre as primeiras observações 
duma forma de incoordenação motora, comparável 
à observada, anos antes, por Duchenne, em crian­
ças que lhe serviram para considerar como uma 
entidade mórbida, a ataxia locomotora progres­
siva/ 

Friedreich, considerou-a a princípio como uma 
variedade de ataxia locomotora progressiva; mas, 
passados alguns anos, pelos resultados de três au­
topsias que revelaram a constância da degeneres­
cência atrófica dos cordões posteriores, afirmou tra-
tar-se de uma nova doença. 

Esta doença desenvolve-se, de preferência, na 
época da puberdade sob a influência duma predis­
posição hereditária, atacando vários membros da 
mesma família. Parecendo-se com a doença de Du­
chenne pela incoordenação dos movimentos, dife­
ria dela pela participação dos órgãos da palavra, 
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desvios da coluna vertebral, sensações vertiginosas, 
nistagmus; as sensibilidades, geral e especiais, as 
funções cerebrais e os esfincteres eram porém, de 
ordinário, respeitados. 

A separação dos dois tipos clínicos não foi a 
princípio aceite, e a doença de Friedreich não foi 
reconhecida como uma entidade mórbida, senão 
depois de seis novas observações, com uma autó­
psia feita por Schultze, apresentadas em 1876 e 
1877. 

Designou-se então esta afecção, segundo Ei-
senmann, sob o nome de ataxia hereditária. 

A partir desta época, começaram a aparecer 
observações: foram de Carpenter, de Kellog, Dres-
chfeld, Gouwers, em Inglaterra; de Hahler e Pick, 
Schmid, Schultze, Mcebius, Lenbucher, na Alema­
nha; de Rutimeyer, na Suíça; de Bianchi e de Sep-
pili, em Itália. 

Subsistiam dúvidas em Inglaterra, onde esta 
doença era considerada ainda como uma forma de 
ataxia locomotora, mas foi em França que a identi­
dade da ataxia foi mais discutida. 

Quando a esclerose em placas foi descrita pela 
primeira vez por Charcot e Vulpian, no ano de 
1868, a atenção foi novamente dirigida sobre os 
doentes observados por Friedreich, que apresenta­
vam grandes analogias com os portadores da ata­
xia locomotora progressiva ou da esclerose multi-
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locular, porque em França a ataxia hereditária foi 
primitivamente considerada como uma associação 
de duas doenças : a doença de Duchenne e a escle­
rose em placas. 

Em 1883 a propósito duma observação seguida 
de autópsia, Brousse mudou o nome de ataxia he­
reditária para o de doença de Friedreich, ao passo 
que quási simultaneamente, Féré, baseando-se sobre 
um dos seus principais caracteres, lhe chamou ata­
ria familiar. 

Não foi senão em 1884 que Charcot separou, 
definitivamente, a doença de Friedreich, da ataxia 
locomotora e da esclerose em placas, consideran-
do-a como uma doença especial. 

A observação de Charcot foi seguida das de 
Joffroy, Blocq, Oilles de la Tourette, Huet, Soca, 
Surmont, Sadame. 

Novas autópsias confirmaram as localisações 
medulares anunciadas por Friedreich e por Schul-
tze; apareceram depois as autópsias praticadas em 
França por Letulle e Vaquez, por Blocq e Mari-
nesco e por Ausoher e foi então que a natureza 
anatómica do processo mórbido foi posta em dis­
cussão. 

Entre numerosas observações publicadas como 
doenças de Friedreich, havia algumas que real­
mente o não eram. Pierre Marie chamou a atenção 
para algumas observações e entre elas as de San-
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ger Brown, que possuíam alguns dos caracteres 
da ataxia familiar, tais como a origem hereditária, 
a incoordenação e as perturbações da palavra, mas 
que diferiam dela, nomeadamente pelo acentuado 
exagero de reflexos tendinosos. Separou-as da 
doença de Friedreich e agrupou-as sob o nome 
de heredo-ataxia cerebelosa. Londe admite que 
entre a doença Friedreich e a heredo-ataxia cere­
belosa, há termos de transição. 

Com este último autor concordam M. Breton 
e E. Painblau (de Lille) fundando-se numa observa­
ção duma criança portadora da doença de Frie­
dreich, apresentando ao mesmo tempo a atrofia dos 
nervos ópticos, sintoma tão vulgar no tipo fixado 
por Pierre Marie sob o nome de heredo-ataxia ce­
rebelosa e excepcional para a doença de Frie­
dreich. 

Soca notou em dois irmãos, que um apresen­
tava uma sintomatologia típica da doença de Frie­
dreich, e que o outro apresentava o exagero de 
reflexos tendinosos. 

Raymond apresenta dois doentes: um com um 
quadro clínico muito complexo, constituído por 
sintomas cerebelosos, sintomas tabetiform.es, fenó­
menos espasmódicos muito acentuados e um es­
tado de enfraquecimento intelectual progressivo; 
reúne este doente a sintomatologia da ataxia cere­
belosa—forma cerebelosa e forma espinal —e a sin-

http://tabetiform.es
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tomatologia da paraplegia espasmódica familiar; o 
segundo oferece a mesma sintomatologia, menos 
acentuada, com efeito, êle era sobretudo um Frie­
dreich. 

Casos de transição semelhantes, são bastante 
frequentes, confirmam que não existe entre esta 
doença e a heredo-ataxia cerebelosa, uma linha 
de demarcação nítida. 



Etiologia 

A melhor noção etiológica estabelecida é que 
muitos membros da mesma família são atingidos 
por esta doença, — donde o nome de ataxia fa­
miliar. 

Nos antecedentes encontra-se uma tara nervosa, 
muitas vezes o alcoolismo; pelo contrário, a doen­
ça de Friedreich não se deve contar entre as con­
sequências da sífilis hereditária. 

Num caso de Philippe e Oberthiir, o doente 
era portador de sífilis adquirida. 

P. Marie e J. Thiers observam a positividade de 
reacção de Wassermann num portador da doença 
de Friedreich. 

Esta doença aparece muitas vezes na época da 
puberdade, mas como o seu princípio é insidioso, 
é lógico admitir que faz, na realidade, a sua apa­
rição alguns anos antes. 

Não é senão aos quatorze anos, que a 
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sintomatologia se torna apreciável para pôr o clí­
nico na pista do diagnóstico. 

Casos há em que o aparecimento se manifesta 
muito tardiamente, aos dezoito e vinte anos; outras 
vezes faz-se com uma precocidade extrema. 

Delearde e Carlier citam um caso em que a 
sintomatologia era flagrante aos cinco anos, tendo-
-se iniciado aos dois; Carlo A. Crispolti (de Roma) 
apresentou um caso em que o início da doença se 
fêz aos quatorze meses. 

A maior parte dos autores não ligam grande 
importância às causas ocasionais; entretanto um 
traumatismo, uma doença infecciosa, uma febre 
eruptiva teem, em muitos doentes, precedido a apa­
rição dos primeiros sintomas. 

Leone Segre apresenta um caso de uma criança 
de quinze anos que sofreu dum sarampo muito 
grave com complicações pulmonares, fenómenos 
meníngeos e acessos convulsivos, e que, quando 
se quiz levantar, depois de três meses de doença, 
notou que não se sustentava em pé. É desde este 
momento que data uma sintomatologia típica da 
doença de Friedreich, mas sem hereditariedade. 

James Tailor apresenta um outro caso em que 
a doença infecciosa que precedeu a sintomatologia 
de Friedreich, foi a difeteria. 

E à semelhança muitos outros, e entre eles o 
caso que vou apresentar. 



Sintomatologia 

Perturbações da posição de pée da marcha.— 
Os primeiros sintomas que chamam a atenção do 
doente e da família são: a fraqueza dos membros 
inferiores, a titubiação e a in coordenação. 

As pernas fletem-se bruscamente; a cabeça e 
o tronco oscilam quer no sentido antero-posterior, 
quer no sentido lateral, impossibilitando o doente 
de manter-se de pé, mesmo com os pés afastados-

De pé, o doente é obrigado, para não perder o 
equilíbrio, a alargar a base de sustentação, afastando 
as pernas. 

Os pés deslocam-se para a frente e para traz, 
para conservar o equilíbrio constantemente inter­
rompido pelas mudanças de direcção da linha de 
gravidade; a esta instabilidade, Friedreich deu o 
nome de ataxia estática. 

Depois, apesar de todos os seus esforços, o 
doente torna-se impotente para evitar uma queda. 
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A incoordenação dos membros inferiores apre­
senta mais de uma analogia com a da ataxia loco­
motor; durante a marcha as pernas são levadas 
atrapalhadamente, quer para fora, quer para dentro, 
entrecruzando-se e arrastando no chão os pés, ora 
pelo calcanhar, ora pela ponta, se já estiverem de­
formados. 

O doente leva os braços afastados do tronco, a 
cabeça dirigida para a frente, os olhos dirigidos 
para o solo; em logar da marcha se fazer em linha 
recta, faz-se em zig-zags. 

É uma incoordenação geral dos membros su­
periores, inferiores, do tronco e da cabeça, fazendo 
lembrar ao mesmo tempo a doença de Duchenne e 
a titubiação cerebelosa. Quando as desordens de 
equilíbrio e da'marcha estão no auge, são bastante 
características. 

Os pés afastam-se para aumentar a base de 
sustentação, e cada pé não é movido senão depois 
de muitas hesitações, e bruscamente; em logar de 
se dirigir directamente para a frente, é primeira­
mente levado quer para fora quer para dentro e 
deixado cair repentinamente; o corpo inclina-se 
dum lado para o outro, e as pernas entrelaçam-se. 

Há ao mesmo tempo uma perda da medida, 
da cadência, do ritmo de todos os movimentos dos 
membros e do tronco. 

Chegados os acidentes a este ponto, o doente é 
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incapaz de marchar só, e não pode sustentar-se de 
pé senão com um auxílio. 

Segundo Friedreich, a oclusão dos olhos, em 
nada influe sobre estas desordens de equilíbrio. 
Autores há que teem notado nos doentes porta­
dores desta doença, o sinal de Romberg. 

Ataxia.—A ataxia nos portadores da doença 
de Friedreich, é comparável à da doença de Du-
chenne, diferindo dela pela maior lentidão dos mo­
vimentos e pela menor frequência dos desvios brus­
cos no princípio do movimento. O pé antes de 
atingir um ponto de apoio, é obrigado a descrever 
oscilações e a manter-se mesmo em suspensão du­
rante algum tempo. 

Quando existe pura, a ataxia dos membros 
superiores, apresenta uma forma bem característica. 
Para pegar num objecto, a mão vai descrevendo um 
certo número de oscilações, curtas e circulares, que 
vão diminuindo de amplitude, à medida que se vai 
aproximando dele, como se percorresse as espirais 
dum labirinto que tem como centro o objecto; 
depois abaixa-se, e os dedos em extensão fletem-se 
e agarram o objecto atrapalhadamente. Segundo a 
expressão clássica de Charcot, a mão aberta abaixa­
sse como uma ave de rapina. Antes de atingir este 
grau, a ataxia, manifesta-se, a princípio por uma 
preguiça na execução de movimentos complicados. 

A incoordenação traduz-se como na doença de 
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Duchenne, pela preguiça, hesitação, falta de medi­
da, mas os movimentos são menos bruscos. 

Excepcionalmente, a ataxia dos membros supe­
riores simula o trémulo intencional da esclerose 
em placas. 

A escripta é alterada, os caracteres são tremi­
dos, desiguais, diferentemente espaçados; as linhas 
são irregulares, e muitas vezes a escripta é impos­
sível. 

A ataxia dos membros superiores só se instala 
passado bastante tempo, depois de ter aparecido a 
dos membros inferiores. 

A força muscular encontra-se comprometida; a 
ataxia complica-se dum certo grau de paralisia mus­
cular: a contracção muscular é lenta e mais difícil, 
como se a vontade fosse também em parte com­
prometida, e talvez esta paresia possa explicar a 
menor violência da incoordenação da ataxia-fami-
liar. No entanto, esta paresia nunca é total. 

Enfim, num grande número de casos, o repouso 
é interrompido por movimentos involuntários, mo­
vimentos de totalidade da cabeça e do pescoço, 
movimentos de saudação, movimentos bruscos da 
face, fazendo lembrar os tics convulsivos, a que 
Soca chamou nystagmus da face ; aparecem na 
ocasião dos movimentos voluntários, sob uma 
emoção, mais raramente, depois da repetição dos 
esforços voluntários. 
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Do lado dos membros superiores, são por vezes 
movimentos atetoïdes dos dedos ou mesmo movi­
mentos coreicos, gesticulatórios; nos membros in­
feriores, a flexão e extensão bruscas dos dedos. 

O conjunto destes movimentos dão ao doente 
a expressão de inquietação, de necessidade de mo­
bilidade, a que Charcot chamou a instabilidade co-
reiforme. 

A língua projectada fora da boca, fica instável; 
desvia-se para a direita e para a esquerda, e muitas 
vezes é recolhida para ser novamente projectada. 

As perturbações da palavra, apesar de serem 
mais tardias que a ataxia dos membros inferiores, 
são, no entanto constantes. Pode ser comparada à 
articulação sacudida e explosiva da esclerose em 
placas, mas é mais hesitante, nasalada, titubiante e 
bitonal, terminando-se por grandes ruidos de voz; 
o doente parece fazer extraordinários esforços para 
articular; torna-se, com o tempo, incompreensível. 

Deformações.—Apresenta duas espécies de de­
formações, que não lhe sendo especiais, são no 
entanto dum grande valor de diagnóstico: o pé boto 
e o desvio da coluna. 

A deformação dos pés é precoce. Principia 
pelo dedo grande nos dois pés, simultaneamente 
ou sucessivamente. 

O pé encurva-se, em varo equino, a abóbada 
plantar excava-se fortemente e dirige-se para den-
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tro, como se o pé tivesse sofrido um movimento 
de torção de diante para traz e de dentro para fora, 
em volta dum eixo longitudinal. 

A parte anterior do pé salienta-se, os dedos 
estão em hiperextensão na primeira falange, e em 
flexão nas outras duas; a falange do grande dedo 
está levantada. Os tendões dos músculos estão 
salientes. 

Esta atitude viciosa, a princípio redutível, tor-
na-se a pouco e pouco permanente, concorrendo 
para aumentar as perturbações da marcha e da po­
sição de pé. 

Sicard e Cestan teem assinalado na mão uma 
deformação semelhante. 

Dos desvios da coluna, o que é mais frequente 
é a cifoescoliose, localisada a maior parte das vezes 
na região dorsal com a convexidade voltada para a 
direita. 

Estes desvios com o pé boto e mão bota, reve­
lam a paralisia, a atrofia e a hipotonia. 

Perturbações da sensibilidade. — Os doentes 
acusam, por vezes, no início da doença, um entor­
pecimento e formigueiros nas extremidades, dores 
nas articulações, mas é só excepcionalmente que 
elas são fulgurantes. 

As perturbações que, quando existem, aparecem 
mais frequentemente são : a perda do sentido mus­
cular, hipoestesia, anestesia táctil, dolorosa, térmica, 
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retardadas,- mas não há nada certo sobre a sua to­
pografia e seus caracteres. 

Em dois casos apresentados por Noïca à So­
ciedade de Neurologia, notou-se que a sensibilidade 
cutânea ao tacto, à dôr e à temperatura é, quási 
normal. 

Somente as sensações eram menos percebidas 
a par e passo que ia da parte proximal para a dis­
tai do membro. 

Os campos de Weber estavam muito aumentados 
sobre os membros, ao passo que sobre o tronco, 
face e pescoço, eram quási normais e iam diminuindo 
à medida que se aproxima das raízes dos membros. 

A sensibilidade óssea e à pressão, encontram-se 
também diminuídas. 

Muitos neurologistas consideram sempre estas 
perturbações como acidentes, como factos isolados 
e não como fazendo parte integrante da sintoma­
tologia da doença de Friedreich. 

M. André e Thomas notaram num caso a opo­
sição manifesta que havia entre o estado dos refle­
xos cutâneos e os tendinosos. 

Em dois casos de Babinski, Vicent e Jarkows-
ki chamam a atenção para a intensidade dos refle­
xos cutâneos de defesa. 

Estes são tanto mais intensos quanto mais 
avançada for a doença na sua evolução. 

Em todos os indivíduos atacados de doença 
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de Friedreich, observaram que a presença dos refle­
xos cutâneos de defesa nos membros inferiores, 
coincidia com a abolição completa dos reflexos 
tendinosos. 

Soca diz na sua tese (1888): 
"La sensibilité peut être absente dans toutes ses 

formes, tactile, douleur, thermique, électro-muscu­
laire ou seulement dans l'une quelconque des ses 
formes. On peut dire autant de la sensation de pres­
sion qui n'a été trouvée altérée quelque fois qui 
grâce à des précédés très délicats. 

Le sens musculaire est presque invariablement 
conservé dans cette maladie,,. 

Egger, num artigo publicado em 1908 diz: 
"C'est ainsi, par exemple, que nous avons ré­

gulièrement constaté dans la maladie de Friedreich 
une altération de la sensibilité osseuse, même dans 
les cas où tout autre mode de sensibilité paraissait 
conservé. Tantôt il s'agit dans seulement d'une 
hipoesthésie, tantôt d'un simple raccourcissement 
de la durée de la perception vibratoire,,. 

Strùmpell : 
"Des nouveaux observateurs et nous-même, en 

nous livrant à un examen minutieux, avons pour­
tant pu démontrer à diverses reprises de faibles 
troubles de la sensibilité, notamment aux pied, aux 
orteils et aux jambes, comme par exemple une lé­
gère diminution du sens du tact, du sens de la 
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pression, parfois aussi du sens musculaire. L'im-
pressionabilité à la douleur reste, parait-il, presque 
toujours totalement conservée. 

Oppenheim : 
"Dans un cas que j'ai examiné, on pouvait 

trouver un trouble évident de la sensation de la 
position des membres, de sorte que, aussi, les petits 
objets ne pouvaient pas être reconus dans les 
mains,,. 

O nystagmus é um sintoma constante. É bila­
teral e as sacudidelas são exclusivamente no sen­
tido horisontal. 

É difícil de perceber na excursão rápida dos 
globos oculares. As sacudidelas fazem-se por séries 
rítmicas, mais amplas e menos numerosas que as 
da esclerose em placas. Muitas vezes unilateral, 
aparece no começo da doença, mas pode ser tam­
bém tardio. Acompanha-se sempre da dilatação 
momentânea da pupila. 

As reacções pupilares são normais. 
Alguns autores tem apresentado observações 

em que há vertigens e cefalalgias. 
Não há impotência sexual, mas muitas vezes há 

uma preguiça no aparecimento do instinto sexual, 
no homem, ou das regras, na mulher. 

As funções do aparelho digestivo são normais. 
Perturbações vaso-motoras è secretárias.—São 

raras; mas às vezes aparece a coloração azulada 
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das extremidades, edemas, salivação exagerada, po-
liuria, fluxos diarreicos, gastrorreias, etc. 

Estado mental—k inteligência é geralmente 
poupada; no entanto não se desenvolve completa­
mente. 

A expressão de fisionomia é lenta, embrutecida, 
olhar vago; o riso é estridente, explosivo e mesmo 
involuntário. 

Esta é a sintomatologia apresentada por todos 
os tratados. 



Evolução e tratamento 

No espaço de seis a oito anos os sintomas 
atingem o auge. Os membros, inferiores são os 
atingidos em primeiro logar, evolucionando a ata­
xia e astasia rapidamente, obrigando o doente a 
permanecer no leito muito antes que nos membros 
superiores apareçam os primeiros sinais de incoor-
denação. 

Os músculos dos olhos e da palavra são ataca­
dos mais tarde. 

Na idade de vinte e cinco a trinta anos, a im­
potência funcional é absoluta na maioria dos casos ; 
o doente vê-se impossibilitado de se ter de pé; 
apesar disso o estado geral não é alterado. 

As doenças agudas originam muitas vezes 
agravos. 

Os sintomas não retrocedem, mas a marcha é 
por vezes interrompida por paragens. 

A morte não é devida unicamente a esta doen-
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ça, mas geralmente a uma doença intercurrente: a 
tuberculose pulmonar, a febre tifóide, etc. 

A cura nunca foi observada. 
Pode-se considerar inútil todo o tratamento, 

visto que nenhum dos meios terapêuticos empre­
gados, tem levado à cura ou à melhora. 

É puramente higiénico e paleativo; tem-se 
preconisado a galvanisação da medula, reeducação 
motora, segundo o método de Fraenkel e hidrote­
rapia. 

Em todo o caso, o arejamento ao ar do campo 
e os tónicos são indicados para manter o estado 
geral. 



Anatomia Patológica 

Pelas várias autópsias que se teem feito, tem-se 
notado que a sede principal das lesões, nesta afec­
ção, é na medula. 

A medula encontra-se sempre mais pequena que 
no estado normal. Conserva geralmente a sua for­
ma, mas algumas vezes tem-se encontrado acha­
tada no sentido antero-posterior ou assimétrica. 

As meninges, e muito especialmente a pia-mater, 
são espessas e opacas, aderentes entre si e princi­
palmente sobre os cordões posteriores. 

Os cordões posteriores são as regiões mais al­
teradas; o feixe de Goll encontra-se mais afectado 
que o de Burdach, a medula dorsal é a que se apre­
senta com maior número de lesões. São as zonas 
radiculares as mais atingidas. 

As zonas cornu-comissulares, o ângulo postero-
externo dos cordões posteriores, o centro oval de 
Flechsig, resistem mais tempo. 
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A degenerescência dos cordões de GolI e de 
Burdach pode ir até à medula alongada. 

A zona de Lissauer está, segundo os casos, in­

tacta (Rutimeyer) ou degenerada (Letulle Vaquez, 
Blocq e Marinesco). 

Os cordões laterais são atingidos na maior parte 
dos casos, mas principalmente na área do feixe pi­

ramidal cruzado e do feixe cerebeloso directo. 
A degenerescência dos feixes piramidais pode 

progredir de baixo para cima até à pirâmide. 
O feixe de Gowers é menos frequentemente 

degenerado. Quando o feixe de Gowers é compreen­

dido nas zonas degeneradas, elas vão sempre sobre 
toda a altura: a desaparição das fibras pode come­

çar só nos andares superiores da região dorsal 
e mesmo na região cervical. 

Alguns autores teem registado a participação 
do feixe cerebeloso directo, e este é mais degene­

rado na região cervical e na região dorsal supe­

rior; o feixe piramidal cruzado é mais interessado 
na região dorso­lombar que na região dorsal supe­

rior ou região cervical. 
As células das colunas de Clarke desaparece­

ram total ou parcialmente. 
A degenerescência dos cordões anteriores é 

inconstante; no entanto tem sido observada em 
alguns casos a degenerescência dos feixes pirami­

dais directos. 
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A substância cinzenta é reduzida. Os colaterais 
reflexos desaparecem da mesma maneira que o re­
tículo da coluna de Clarke. 

A substância cinzenta dos cornos anteriores é 
muitas vezes poupada, contrariamente à dos cornos 
posteriores e da coluna de Clarke. 

Com efeito é excepcionalmente observada a al­
teração ou o desaparecimento das células ganglio­
nares dos cornos anteriores, e não se trata então 
senão duma diminuição ou duma atrofia das célu­
las, limita-se o mais das vezes a uma reduzida ex­
tensão da medula, ao passo que a atrofia e a escle­
rose das colunas de Clarke e dos cornos posterio­
res, assim como a desaparição dos seus grupos 
celulares, teem sido bastantes vezes observadas. 

As raízes espinais posteriores são atrofiadas, 
mas não proporcionalmente à esclerose dos cor­
dões posteriores. 

Os gânglios espinais teem sido muito poucas 
vezes examinados; em alguns casos o tecido con" 
juntivo intersticial está proliferado e as células re­
duzidas em número e volume. 

Os exames, pelo método do sublimado ósmico 
e de impregnação pela prata, feitos sobre os gân­
glios e suas raízes teem revelado o seguinte: 

As raízes anteriores estavam normais. 
Pelo contrário, as fibras das raízes posteriores 

apresentavam uma diminuição grande do seu cali-
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bre, uma coloração mais fraca que a das fibras das 
raízes anteriores; eram irregulares, limitadas por 
linhas festonadas, e a bainha de mielina da mesma 
fibra desigualmente espessa; havia uma multipli­
cação de núcleos. 

Em resumo: o que caractérisa as lesões das 
raízes posteriores, é a atrofia muito marcada das 
fibras e em particular da bainha de mielina. 

As lesões são sensivelmente as mesmas em 
toda a altura da medula; são no entanto mais acen­
tuadas na região sagrada. 

Os cortes longitudinais são muito instrutivos 
para o estudo das raízes na travessia do canal da 
dura-mater. 

O seu exame não faz senão confirmar disso* 
dações, isto é, a atrofia da raiz posterior prossegue 
até ao interior do gânglio com os mesmos caracteres 
histológicos. As meninges não estão doentes; estão 
talvez, um pouco espessadas e os septos, que sepa­
ram os feixes radiculares na entrada do gânglio, 
estão-no também, sem contudo serem a sede do 
processo inflamatório. Em todo o caso não existe 
nenhuma lesão de névrite transversa na travessia 
do canal da dura-mater. 

O número de núcleos das bainhas de Schwann 
parece aumentado. 

Pelo contrário, as raízes anteriores parecem 
normais. 
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O exame da raiz posterior na outra extremidade 
do gânglio, isto é, antes da coalescência com a raiz 
anterior, dá-nos ensinamentos muito interessan­
tes. 

Este segmento radicular oferece muitas vezes o 
aspecto idêntico ao da raiz posterior entre o gân­
glio e a medula; isto é, as suas fibras são atrofia­
das, a bainha de mielina é mais delgada e menos 
corada, e isto mais acentuado na porção intragan-
glionar que na extraganglionar. 

Nos gânglios cervicais, a atrofia é mais nítida 
para o segmento central da raiz posterior do que 
para o seu segmento periférico; nos gânglios lom­
bares esta diferença é menos sensível. 

A atrofia, na raiz posterior, invade-a até à ori­
gem do nervo periférico. 

De todas as fibras que atravessam o gânglio 
raquidiano, as mais atrofiadas são sobretudo as 
que se dirigem para a medula e formam o segmento 
central da raiz posterior, sendo uniforme a sua atro­
fia. As células dos gânglios raquidianos parecem 
normais quer em volume quer em número. 

Os cilindraxes das raízes posteriores, na sua 
travessia do canal da dura-mater, são em geral rec­
tilíneos, muito finos e regulares; vêem-se em alguns 
casos alguns mais irregulares, mas isto não é senão 
uma excepção. 

Pelo contrário as fibras das raízes anteriores 
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tem um cilindraxe de calibre normal; contudo na 
proximidade do gânglio, são por vezes irregulares. 

Em resumo, as raízes posteriores são muito 
atrofiadas, mas os seus cilindraxes, algumas vezes 
atrofiados, são na maior parte conservados até à 
sua penetração na medula, onde vão abordar a 
substância cinzenta, o que explica até certo ponto 
a persistência da sensibilidade objectiva. 

Os nervos periféricos teem-se apresentado de­
generados em alguns doentes. Auscher não tem 
encontrado lesões degenerativas nos nervos cutâ­
neos, mas há a notar a presença dum grande nú­
mero de tubos nervosos sem mielina. 

Philippe e Oberthúr não teem encontrado lesões 
nos nervos nem nos músculos. 

Numa observação com autópsia, apresentada 
por Lhermitte e Arton, as lesões bolbares fascicula­
res limitavam-se aos cordões posteriores; pelo con­
trário, as lesões da substância cinzenta eram extensas 
e profundas e compreendiam os cornos posteriores, 
coluna de Clarke e parte dos cornos anteriores. 

Contrariamente, as meninges eram alteradas, 
espessas ao nível dos cordões posteriores; as raízes 
estavam quási degeneradas completamente desde 
a sua entrada na medula até ao interior do gânglio 
raquidiano cujas células eram respeitadas. 

Não me parece que a atrofia dos cordões pos­
teriores seja secundária à lesão das raízes sensiti-
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vas, porque a degenerescência é bem niais pronun­
ciada ainda na medula que nas raízes posteriores. 

Esta observação vem apoiar a apreensão dos 
autores para os quais a doença de Friedreich não 
se caractérisa por lesões sempre idênticas de natu­
reza. Parece demonstrar que as lesões são de duas 
ordens, umas variáveis e contingentes (degeneres­
cência do feixe cerebeloso directo, do feixe de 
Oowers, do corno anterior), as outras fundamen­
tais, essenciais, representadas pela degenerescência 
dos cordões posteriores e da coluna de Clarke. 

Natureza e evolução da lesão 

Para Dejerine e Letulle (1890), a esclerose dos 
cordões posteriores, que constitue a lesão funda­
mental da doença de Friedreich, apresenta uma 
morfologia muito especial, que não se encontra 
noutras escleroses medulares; é uma esclerose ne-
vróglica pura, independente de toda a alteração 
vascular. A doença de Friedreich deve, portanto, ser 
considerada como uma gliose dos cordões poste­
riores: é uma esclerose derivada do folheto exter­
no, isto é, de origem ectodérmica. 

As anomalias do canal central ou a gliose peri-
ependimaria, confirmadas em muitas autópsias, ten­
dem a fazer considerar esta afecção como uma 
anomalia no desenvolvimento do folheto externo. 
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Com esta concepção concordam a frequência do 
carácter familiar desta doença e o seu início na 
infância ou na adolescência. 

Este modo de ver tem sido combatido por vá­
rios autores. 

Isto no que diz respeito ao processo histoló­
gico (Blocq et Marinesco, Achard, Weigest); por 
um lado, as alterações vasculares e as dos septos 
teem sido encontradas muitas vezes nos cordões 
posteriores; por outro lado, a esclerose nevróglica 
não pertence exclusivamente à doença de Frie­
dreich encontra-se pois noutras doenças da me­
dula, tabes, esclerose em placas, esclerose lateral 
amiotrófica (Achard, Weigest) e Mal de Pott. Para 
Pierre Marie, os turbilhões seriam o indício de 
esclerose antiga e sobreviriam na criança durante o 
período do desenvolvimento dos centros nervosos. 

Faremos notar sobre este ponto que, exceptuan­
do os casos em que a afecção aparece pelos vinte 
anos, o princípio da ataxia familiar faz-se, em ge­
ral, no momento da puberdade, por conseguinte, 
quando o desenvolvimento dos feixes medulares 
está já há bastante tempo concluído. Não cremos 
que a antiguidade da esclerose seja posta em ques­
tão, porque nos tabes antigos, datando de vinte e 
mais anos, nunca temos encontrado uma morfolo­
gia tão especial, como a que se observa na 
doença de Friedreich. 
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É certo que, actualmente, não se pode pôr uma 
demarcação bem nítida entre a esclerose da doença 
de Friedreich e outras escleroses da medula; no 
tabes e na esclerose em placas, nas zonas degenera­
das e doentes, existe uma proliferação da nevró-
glia, de sorte que quer umas quer outras são escle­
roses nevróglicas. Quanto à disposição dos turbi­
lhões de fibras nevróglicas, ela pode existir, por 
vezes, nas escleroses citadas, somente se mostra es­
boçada e não tão demonstrativa como na doença de 
Friedreich. 

As diferenças entre a esclerose tabética e a da 
doença de Friedreich são consideráveis. Confir­
mando os resultados obtidos por Philippe e 
Oberthúr (1901), dizem Degerine e Letulle: 

" Dans ces deux cas, la sclerose nous a paru 
bien différente de celle qu'on a l'habitude de rencon­
trer au cours du tabes dorsalis, même à sa phase la 
plus avancée; très végétante au point de former fré­
quemment, surtout autour des vaisseaux, des mas­
ses épaisses, souvent disposées en "tourbillons», 
elle ne rapelle guère de reticulum faiblement déve­
loppé et d'aspect cicatriciel qui se montre sur les 
coupes d'une moelle tabétique». 

Resta agora pesquisar se a esclerose nevróglica 
é uma esclerose primitiva ou se é devida a uma 
anomalia de desenvolvimento. 

Theoría de anomalia do desenvolvimento.—Ela 
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é sustentada ainda por Newton Pitt e, segundo este 
autor, são os feixes que se mielinisam mais tardia­
mente os atingidos pela doença de Friedreich; 
entretanto, os piramidais, que se mielinisam muito 
mais tarde que os cordões posteriores, são relativa­
mente menos tocados que estes: se esta teoria de 
N. Pitt fosse exacta, dar-se-ia o contrário. A favor 
de N. Pitt pode-se ainda fazer notar que a criança, 
mais tarde atingida da doença de Friedreich, se 
desenvolve tardia e lentamente, começa a andar 
tarde e é sempre mais ou menos adoentada. 

Estes fenómenos não são particulares à doença 
de Friedreich e podem ser explicados em parte 
pela pequenês da medula, que figura em quási todas 
as observações; isto que constitue, em rigor, uma 
anomalia de desenvolvimento, é uma indicação dum 
terreno menos resistente, sobre o qual se desenvol­
verão mais tarde as lesões características da doença 
de Friedreich, e talvez a pequenês da medula possa 
ser considerada como a consequência de degene­
rescências sobrevindas no momento da puberdade. 

Os primeiros sintomas da doença de Friedreich 
aparecem, na maior parte das vezes, pelos quinze anos 
e parece lógico, em presença do funcionamento nor­
mal da medula até esta data, pensar que as suas 
diferentes partes chegam a aquela idade anatomica­
mente sãs e> que a desordem funcional é contem­
porânea da desordem anatómica. 
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Por conseguinte, se o síndromo da doença de 
Friedreich não é congénito, também o não são as 
lesões anatómicas: estas são lesões adquiridas. Mas, 
regeitando a hipótese de uma anomalia de desen­
volvimento, tal como a compreende N. Pitt, é pre­
ciso ter recorrido à existência duma certa predispo­
sição para explicar a hereditariedade e o carácter 
familiar desta afecção. 

Teoria da esclerose nevróglica primitiva. —YL 
igualmente discutível. Muitas autópsias teem de­
monstrado que as lesões ultrapassam os limites dos 
cordões posteriores e dos cordões laterais : as raízes 
posteriores, os nervos periféricos, a substância cin-
senta da medula participam frequentemente do pro­
cesso mórbido e degeneram, sem que à esclerose 
nevróglica se possa atribuir a causa; aqui a dege­
nerescência aparece primitivamente. Por outro lado, 
toda a degenerescência da medula, seja qual fôr a 
sua natureza e a sua origem, é capaz de originar 
imediatamente uma proliferação mais ou menos 
considerável da nevróglia, variável com o indiví­
duo, com a rapidez da evolução, com a duração da 
lesão, de maneira que na realidade a esclerose pa­
rece dever ser considerada em segundo lugar e a 
degenerescência como o fenómeno inicial. 

I Mas qual é o agente que põe em jogo estas 
degenerescências? O valor já bastante considerá­
vel, que a infecção e a intoxicação, estão a ter na 
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etiologia das doenças em geral, deve-nos fazer diri­
gir a atenção para elas e, em algumas observações, 
a aparição dos primeiros sintomas é precedida 
duma doença infecciosa; não se poderão formular 
senão hipóteses acerca deste assunto. Apesar disto 
não é necessário fazer intervir as alterações vascu­
lares na produção das degenerescências, tanto mais 
que são impotentes para nos dar a base da distri­
buição tão constante das degenerescências sobre 
certos sistemas de fibras, assim como a simetria 
da sua distribuição. 

Em todo o caso não se saberá fazer depender a 
doença de Friedreich duma lesão do cerebelo, con­
trariamente à opinião de Senator, pois que na 
grande maioria dos casos o cerebelo está intacto. 

O espessamento das meninges, não é tão mar­
cado, geralmente para que possa pôr como causa a 
meningite. A causa imediata da doença de Frie­
dreich e a origem das degenerescências escapam-
-nos pois, completamente. 



II PARTE 

Observação 
boente: J. N., de 18 anos 

Estado actual. —O que chama a atenção é a 
deformação típica dos pés. O pé apresenta-se em 
varus equino, encurtado no sentido antero-poste-
rior, a abóbada plantar fortemente excavada, diri­
gida para dentro, a face dorsal excessivamente sa­
liente, mostrando também salientes os tendões dos 
extensores, as primeiras falanges em extensão for­
çada e as segundas em flexão, à excepção da do 
dedo grande que se encontra também em extensão, 
obrigando-o assim a permanecer levantado. 

Na mão nota-se uma deformação idêntica e 
principalmente quando a doente a põe em exten­
são; a face palmar é fortemente excavada, a face 
dorsal faz saliência na parte média, as primeiras 
falanges estão em extensão forçada e as outras 
apresentam-se flectidas. 

Estas atitudes viciosas são redutíveis; os movi­
mentos passivos são possíveis, os activos também. 

Cifoscoliose dorsal. 
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Os reflexos tendinosos estão abolidos. 
Os reflexos cutâneos dê defesa estão exage­

rados. 
Estes são mais nítidos quando pesquizados por 

excitação superficial do que por excitação profunda. 
Há o sinal de Babinski dos dois lados. 
A hipotonia é muito acusada para os membros 

inferiores. Em extensão forçada, a perna sobre a 
coxa, forma um ângulo aberto para a frente. Os 
movimentos de extensão do pé sobre a perna atin­
gem uma amplitude exagerada. 

A força muscular quási desapareceu nos mem­
bros inferiores; a resistência aos movimentos de 
flexão e extensão da perna sobre a coxa e do pé 
sobre a perna está enfraquecida. É quási normal 
nos membros superiores. 

A incoordenação motora dos membros supe­
riores é nítida. Para pegar num objecto, a doente 
leva a mão devagar e com hesitação acima do 
objecto, como que pairando sobre êle; abaixa-a 
bruscamente, depois, descrevendo uma série de 
oscilações circulares à sua volta, fecha-a rapida­
mente para o atingir. 

O mesmo sucede quando pretende levar o dedo 
à ponta do nariz; só o consegue depois de muitas 
hesitações. 

A cabeça apresenta movimentos coreiformes. 
Estes movimentos tanto na cabeça como nos mem-
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bros superiores são mais intensos, durante e depois 
da execução de movimentos voluntários e consti­
tuem o que Charcot chama a instabilidade corei-
forme. 

A ataxia dos membros superiores é manifesta, 
mas menos acentuada que a dos membros infe­
riores. 

A oclusão dos olhos não influi na intensidade 
destes movimentos. 

Não se sustenta de pé. Auxiliada e obrigada a 
andar, depois de muitas hesitações lança brusca e 
desordenadamente as pernas, lançando os pés des­
medidamente para a frente e arrastando-os por 
vezes no chão. A marcha é feita em ligeiros zigue­
zagues e não em linha recta. Leva o corpo incli­
nado para a frente e os olhos fixos no solo. 

Os movimentos isolados dos membros inferio­
res são incoordenados e com desvios bruscos. Não 
pode levar o calcanhar esquerdo sobre o joelho 
direito sem descrever oscilações de amplitude desi­
guais. 

A noção da posição dos membros inferiores 
está intacta. 

A sensibilidade, sob todos os modos (contacto, 
dôr, temperatura, sentido de atitudes, sensibilidade 
ao diapasão) é normal, excepto na região plantar 
onde ela é embotada; há alguns pontos anestésicos 
na face anterior das coxas. 
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A palavra é arrastada e explosiva. 
A língua é a sede de trémulos fibrilares; pro­

jectada da bôca apresenta movimentos de latera­
lidade. 

A escrita é perturbada. Os caracteres são desi­
guais e tremidos; é difícil à doente fazê-los em 
linha recta, apesar de se defender, firmando-se bem 
sobre o ante-braço para vencer a incoordenação 
motora. 

A acuidade visual é normal. 
O gosto e o cheiro estão conservados. 
O seu estado mental está um pouco abaixo 

daquele que à sua idade deveria corresponder. 
Lê bem. 
O nistagmus horisontal é pouco perceptível. 

As oscilações notam-se mais quando os olhos são 
levados às posições extremas, direitas ou esquer­
das. 

O nistagmus calórico (Barany) é positivo; ao 
fim de alguns segundos produzem-se, por irrigação 
do canal auditivo direito, oscilações lentas; o 
mesmo sucede quando se irriga o canal auditivo 
esquerdo, mas então estas são mais acentuadas. 

Os aparelhos, respiratório, circulatório e dis-
gestivo são normais. 

História da doença,—Em 1908 teve uma febre 
tifóide com graves complicações que a obrigaram 
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a permanecer no leito durante algum tempo; quan­
do pretendeu levantar-se, ao fim desse tempo, 
notou que não se sustentava de pé. 

Começou a sentir que as pernas fraquejavam e 
se flectiam bruscamente, sendo incapaz de evitar 
a queda. 

Começaram a aparecer a deformação dos pés e 
o desvio da coluna, e a tornar-se-lhe difícil a exe­
cução de movimentos delicados, como abotoar-se, 
desabotoar-se, etc. 

Ao mesmo tempo sentia ligeiros formigueiros 
nos membros inferiores e havia uma artralgia do 
joelho esquerdo para o que recebeu o tratamento 
eléctrico na enfermaria 11 do Hospital Geral de 
Santo António, em Novembro de 1919. 

Em Abril de 1920 passou, deste hospital para o 
da Junta Qeral deste distrito, onde tem estado por 
várias vezes e por outros motivos estranhos a esta 
doença e onde a encontrei. 

Antecedentes pessoais. — Pouco pude apurar dos 
seus antecedentes pessoais, pois além da febre ti­
fóide que precedeu a sua actual doença, de nada 
mais se recorda. 

Antecedentes hereditários. —Os pais morreram, 
não sabendo a doente qual a causa da sua morte. 

Recorda-se que a mãe foi atingida de alienação 
5 
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mental (psicose puerperal?) algum tempo depois 
dum parto. 

Tem mais quatro irmãos vivos. 
Uma irmã morreu com vinte e oito anos, so­

frendo de reumatismo crónico. O pai tinha hábitos 
alcoólicos. 



Breves considerações 
sobre o diagnóstico 

Entre as doenças cujo diagnóstico pode apre­
sentar dificuldades, há quatro que convém colocar 
em primeiro lugar: o tabes juvenil, a esclerose em 
placas, a heredo-ataxia cerebelosa e a névrite hiper-
trófica e hereditária da criança. 

A doença de Friedreich difere do tabes pelo 
seu aparecimento mais precoce, sua evolução mais 
lenta, ausência de perturbações sensitivas, perturba­
ções viscerais, paralisias oculares, sinal de Argyll-
Robertson. 

Em três casos examinados por Sicard, a linfoci-
tose do líquido céfalo-raquidiano faltava. O carác­
ter familiar, quando existe, é um bom sinal de 
diagnóstico: é preciso notar que o tabes vulgar 
pode aparecer na criança e em vários membros da 
família, da mesma maneira que a doença de Frie­
dreich pode ter o seu aparecimento mais tardio. 

A esclerose em placas tem de comum com a 
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doença de Friedreich, o nistagmus, as perturbações 
da palavra, a marcha cerebelosa. 

Nestas duas doenças estes sintomas não são 
idênticos; a palavra na doença de Friedreich é 
menos explosiva e mais arrastada; as oscilações nis-
tágmicas são de menor amplitude e não aparecem 
a maior parte das vezes senão no limite extremo 
do olhar; não há trémulo intencional, mas uma 
espécie de incoordenação dos membros na ocasião 
dos movimentos voluntários. A esclerose difere 
além disso pelo exagero de reflexos, contracturas, e 
pela marcha mais espasmódica do que atáxica; 
emfim, o começo precoce dos acidentes e as defor­
mações permitirão evitar um erro de diagnóstico. 

As atrofias cerebelosas teem um princípio mais 
tardio e uma evolução mais rápida; a ataxia e as 
deformações não fazem parte do quadro sintomá­
tico e os reflexos são geralmente exagerados. As 
perturbações da palavra e o nistagmus são comuns 
às duas doenças e torna-se difícil o diagnóstico 
quando teem o carácter de hereditariedade ou fami­
lial. 

Encontramo-nos então em presença da heredo-
-ataxia cerebelosa de Pierre Marie. Este autor no­
tou em alguns casos de heredo-ataxia cerebelosa a 
atrofia pupilar, a diminuição do campo visual, o 
sinal de Argyll-Robertson, sintomas raros na doença 
de Friedreich. 



l;y 

O princípio tardio da heredo-ataxia cerebelosa 
opõe-se ao início precoce da doença de Friedreich; 
segundo Londe a diferença entre estas doenças está 
em os reflexos tendinosos serem vivos com ten­
dência para a espasmodicidade na heredo-ataxia, ao 
passo que são abolidos na doença de Friedreich. 

Os reflexos cutâneos são fracos ou ausentes 
naquela doença, são bem marcados na de Frie­
dreich. As perturbações tróficas e esqueléticas, que 
pela sua frequência realizam nesta doença tipos 
bem especiais, são raríssimas na heredo-ataxia. 

A névrite intersticial hiperlrófica e progressiva 
da criança, de Dejerine e Sotta, tem bastantes carac­
teres comuns com a doença de Friedreich. Tem 
como esta a abolição dos reflexos, as deformações 
dos pés e da coluna vertebral, o nistagmus, as 
perturbações da palavra, etc. Difere entretanto pela 
hipertrofia dos troncos nervosos, a atrofia muscu­
lar, perturbações da sensibilidade, o grau menor 
de ataxia, sinal de Romberg e sinal de Argyll-Ro-
berston. 

* * 

Apresentada a doente caracterizo a sua doença 
por estes sintomas: ataxia, abolição de reflexos 
tendinosos, palavra sacudida, estado psíquico um 
pouco abaixo do normal e as sensibilidades intactas. 
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Neste conjunto sintomático reconhece-se a 
doença de Friedreich. 

O carácter familial desta doença falta. 
Esta ausência de antecedentes hereditários ou 

familiares viria causar embaraço se não me recor­
dasse que em numerosos casos em que tais ante­
cedentes faltam, a autópsia tem verificado a identi­
dade da doença. 

A sífilis não pode ser incriminada; os hábitos 
alcoólicos do pai de J. N. tem até certo ponto valor 
etiológico; a infecção anterior não pode ser consi­
derada senão como causa ocasional. 

Atendendo à sua evolução lenta, a doença de 
Friedreich existia já antes da doente J. N. ter con­
traído a febre tifóide. Esta, veio apenas acelerar o 
processo atrófico ou degenerativo dos elementos 
nervosos e antecipar o aparecimento dos primeiros 
sintomas. E se a doente se não levantou após a 
infecção tífica deveria ter sido apenas devido ao 
aparecimento duma polinevrite infecciosa de que 
colhi alguns sintomas, como: impotência funcio­
nal e formigueiros nos membros inferiores, etc. 

Por analogia com casos idênticos cujas autó­
psias permitiram verificar a anatomia patológica da 
doença de Friedreich, neste caso o processo dege­
nerativo deve ter atingido os cordões posteriores, 
as raízes posteriores, os cordões piramidais cruza­
dos, os feixes cerebelosos directos, os feixes de 
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Gowers, coluna de Clarke e os nervos perifé­
ricos. 

Apesar da degenerescência dos cordões poste­
riores e do desaparecimento quási total do feixe 
de Goll na região cervical, como geralmente se 
encontra, a sensibilidade é perfeitamente conser­
vada e a localização das sensações é exacta. Isto 
será devido à conservação relativa, nas raízes pos­
teriores dos cinlindraxes atrofiados que abordam a 
substância cinzenta da medula e à persistência de 
fibras curtas que estão relativamente poupadas. 

O estudo do diagnóstico diferencial da doença 
de Friedreich conduz-me, por exclusão, a afirmar 
nitidamente a natureza de afecção de J. N. 

A ideia duma esclerose em placas pode-se apre­
sentar ao espírito./ 

Esta afecção mais vulgar no adulto, principian­
do muitas vezes por acidentes cerebrais, nunca 
apresenta a incoordenação motora, que eu atrás 
descrevo, mas um trémulo durante a execução de 
movimentos voluntários. Emquanto que na doente 
J. N. a impossibilidade da marcha e da posição de 
pé depende duma ataxia progressiva com aboliçã» 
de reflexos, na esclerose em placas está relacionada 
com uma paraplegia espasmódica com exagero de 
reflexos, seguindo uma marcha irregular, 

A idade de J. N., a ausência do período pre-
-atáxico, a não existência de perturbações da sensi-
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bilidade objectiva ou subjectiva, de crises viscerais 
dolorosas, são os elementos necessários para elimi­
nar o tabes se a doente não apresentasse além 
disso sintomas que não enquadram nesta afecção : 
o nistagmus, embaraço da palavra, ataxia, marcha 
cerebelosa e as deformações do pé, da mão e da 
coluna. 

Se há casos de doença de Friedreich em que as 
dores fulgurantes e as perturbações de sensibilidade 
aproximam da névrite intersticial de Dejerine e 
Sotta, o da doente J. N. não se encontra nessas 
condições. 

A abolição de reflexos tendinosos e a ausência 
de perturbações visuais servem-me para pôr de 
parte a ideia dum caso de heredo-ataxia. 



CONCLUSÕES 

i 

A doença de Friedreich aparece muitas vezes 
sem o carácter hereditário ou familial e nesses 
casos uma doença infecciosa vem sempre acelerar 
a eclosão dos seus sintomas. 

II 

São constantes, como seus sintomas, as defor­
mações dos pés e da coluna, as perturbações da 
marcha e da posição de pé, a abolição dos refle­
xos tendinosos e o exagero dos cutâneos, o nis-
tagmus, psiquismo ligeiramente perturbado e a 
sensibilidade intacta. 

III 

Sob o ponto de vista anátomo-patológico tem 
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como lesões fundamentais a esclerose atrófica dos 
cordões e das raízes posteriores, da coluna de 
Clarke e dos nervos periféricos. 

IV 

Nunca se termina pela cura; é uma afecção 
de marcha essencialmente progressiva, mas lenta, 
podendo ser retardada por remissões duma dura­
ção mais ou menos longa. 

V 

Em virtude do desconhecimento da causa desta 
doença é impossível instituir contra ela uma tera­
pêutica racional e eficaz. 

Visto Pode-se imprimir 

almeida §Mtetí £opea SlCatti-Mi» 

Presidente. Director. 
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