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INTRODUÇÃO:

A Esclerose Lateral Primária (ELP) é uma afecção

neurodegenerativa que afeta o neurônio motor

superior. Emergindo tipicamente entre a quarta e

sexta décadas de vida, essa condição manifesta-se

por meio de espasticidade nas extremidades inferiores

e afecção pseudobulbar, em que a fala e deglutição

são comprometidas. A ELP é, muitas vezes,

considerada uma variante benigna da Esclerose

Lateral Amiotrófica (ELA).

O relato de caso aborda a apresentação clínica,

nuances do diagnóstico e diagnóstico diferencial.

CASO REPORTADO:

Sexo feminino, 51 anos, há 3 anos com alteração da

marcha de caráter progressivo, associada a disartria

leve, disfagia e espasmos musculares, além de afeto

pseudobulbar e fasciculações raras em língua. Ao

exame neurológico, tem força grau IV global com

espasticidade nos quatro membros, reflexos

tendinosos profundos exaltados, clônus e sinal de

Babinski positivo. Eletroneuromiografia inicialmente foi

normal, mas foi repetida 2 anos depois e evidenciou

desnervação apenas em língua. Ressonância

magnética do crânio evidenciou hiperssinal dos tratos

piramidais bilateralmente. Exame de líquor, vitamina

B12 e VDRL foram normais.

RESULTADOS:

A esclerose lateral primária é uma doença

neurodegenerativa idiopática, considerada uma

variante benigna da esclerose lateral amiotrófica

(ELA), afetando isolada e progressivamente o

neurônio motor superior. Afeta cerca de 1 a cada 100

mil nascidos e é caracterizada por progressão mais

lenta e ausência de achados de neurônios motores

inferiores no exame físico ou eletromiografia nos

primeiros quatro anos após o início dos sintomas. Os

sintomas geralmente começam nas extremidades

inferiores e podem ser simétricos, com dificuldade de

marcha, espasticidade e hiperreflexia ao exame

físico. Os sintomas corticobulbares (disartria, efeito

pseudobulbar) geralmente se desenvolvem mais tarde

no curso da doença. O prognóstico tende a ser mais

benigno, a sobrevida mais longa e a progressão da

doença mais lenta em pacientes classificados como

ELP em comparação com a ELA.
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Figura 1: Sinal de Babinski positivo ao exame físico

CONCLUSÃO:

ELA e ELP são consideradas parte de um espectro 

mais amplo categorizado com doença do neurônio 

motor. O diagnóstico diferencial é fundamental e tem 

importância prognóstica.


