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Embora a maioria dos casos de doença de Parkinson ocorra em indivíduos 
acima dos 40 anos, há relatos de casos de instalação precoce, nas primeiras 
décadas da vida, constituindo a forma juvenil da doença. 

Os primeiros casos de parkinsonismo juvenil foram descritos por Sierh em 
1899 (cit. por Y a m a m u r a 1 2 ) : eram 2 irmãos, um de sexo masculino com 13 
anos e outro de sexo feminino com 16. Em 1902 B u r y 1 relatou 2 casos, 
também com caráter familiar. Wil l ige 1 3 , em 1911, descreveu 12 casos, incluindo 
os de Sierh e Bury. Em 6 desses casos havia referência à ocorrência da doença 
em outros membros da família. 

Hunt 5 , em 1917, relatou 4 casos de parkinsonismo juvenil, um dos quais 
com estudo anátomo-patológico, em que encontrou acometimento eletivo de 
globo pálido e neostriado, estando poupada a substância negra. Em 1930 Van 
B o g a e r t 1 1 apresentou estudo anátomo-clínico de uma síndrome parkinsoniana 
instalada aos 7 anos de idade, em que havia acometimento predominante do 
globo pálido. Ota e col. 9, em 1958, apresentaram 3 casos de parkinsonismo 
juvenil na mesma família, um dos quais foi estudado do ponto de vista anátomo-
-patológico e apresentava acometimento eletivo de substância negra, diferindo, 
portanto, do aspecto apresentado pelos casos de Hunt e Van Bogaert e apro­
ximando-se do aspecto encontrado na doença de Parkinson do adulto. Yama­
m u r a 1 2 , em 1973, fez uma revisão da literatura sobre parkinsonismo juvenil 
e relatou 15 casos pessoais, sendo 12 familiares e 3 esporádicos. 

CASUÍSTICA Ε MÉTODO 

Sfto apresentados neste trabalho 10 casos de parkinsonismo juveni l , se lec ionados 

dos casos d e doença de Parkinson a tend idos no Serviço de Neuro log ia do Hospita l 

das Clínicas da Faculdade de Medicina da Univers idade de São Paulo , nos ú l t imos 

20 anos. Os dados referentes a sexo . idade de instalação, tempo de evolução e história 
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famil iar estão na tabe la 1. São 7 pac ientes d e s e x o mascul ino e 3 de s e x o feminino, 

com idade de instalação variando de 9 a 29 anos . Apenas 3 casos têm caráter famil iar 

o caso 2, cuja irmã desenvolveu u m a s lndrome paiikinsoniana aos 56 anos, e os casos 

9 e 10, que são irm&os, havendo a inda referência a u m terceiro irmão com quadro 

semelhante , submet ido à c irurgia es tereotáxica com resultado insat isfatório, v indo a 

falecer a l g u n s a n o s após, aparentemente devido à progressão da doença. 

O s intoma inicial m a i s freqüente (5 casos) foi dif iculdade à movimentação decorrente 

de o l igocines ia e rigidez. E m 4 casos a manifestação inicial foi tremor e no caso 2 

o quadro in ic iou-se com hiperextensão dos d e d o s da mão esquerda. O tempo de 

evolução variou de 1 a 49 anos e 9 dos casos t êm 10 ou m a i s anos de evolução. 

A tabe la 2 inclui d a d o s referentes ao quadro cl ínico por ocasião d a primeira 

avaliação. Nota - se que 8 dos 10 casos apresentam a tr íade c láss ica da s índrome 

parkinsoniana: o l igocinesia , r ig idez e tremor. O caso 4 não apresentava tremor e 

no caso 10 não se constatou rigidez. Todos o s casos apresentavam alteração da 

marcha. A postura em f lexão foi observada em 9 casos . Disartr ia es tava presente 

em 8 casos e h ipomimia em 7. A presença d e déf ic i t de readaptação postural e de 

convergência ocular foi encontrada em 3 casos . Dis túrbios autonômicos estavam 

presentes apenas nos casos 1 (seborréia) e 4 (seborréia e s ia lorréia) . Com exceção 

Co caso 9, com discreto rebaixamento mental , o s demais não apresentavam al terações 





psíquicas. E m nenhum dos casos foram encontradas evidências concretas de lesão 

piramidal, embora o s casos 1 e 6 apresentassem reflexos miotát icos hiperativos. 

A invest igação complementar através de exame do l íquido cefalorraqueano e e letren-

cefalograma não revelou alterações s ignif icat ivas . Três pacientes foram submet idos à 

invest igação neurorradiológica através de tomografia computadorizada (casos 4 e 8) 

e pneumencefalograma (caso 6) , que não revelaram anormalidades . 

A invest igação laboratjr ial para degeneração hepatolenticular, incluindo pesquisa 

de anel de Kayser -F le i s cher em todos os casos , e a determinação das concentrações 

de ceruloplasmina e cobre séricos, real izada em 8 casos , foi negativa. N o caso 2, 

devido ao longo tempo de evolução (47 anos ) , e s tas dosagens foram dispensadas . N o 

caso 5 o paciente abandonou o segu imento antes da complementação dos exames mas 

o quadro cl ínico era de u m a s índrome parkinsoniana exuberante evoluindo há 12 anos, 

permit indo-nos a sua inclusão nes ta série. 

COMENTÁRIOS 

Os limites nosológicos da entidade descrita como parkinsonismo juvenil não 
estão satisfatoriamente estabelecidos. Os casos descritos na literatura têm em 
comum uma síndrome parkinsoniana instalada precocemente, porém, nos escassos 
relatos anátomo-patológicos disponíveis, encontramos dados contraditórios: dois 
casos com comprometimento predominante do globo pálido (casos de Hunt e 
Van Bogaert) e um caso com lesão eletiva de substância negra (caso de Ota 
e col.). Segundo Jellinger, os dois primeiros poderiam ser incluídos no grupo 
das atrofias palidais. Alguns autores, como Martin e col. 8 e Sachdev e col. 1 0 

descrevem, sob a denominação de parkinson juvenil, casos de síndromes parkin-
sonianas de tipo pós-encefalítico instaladas em pacientes jovens. 

O critério diagnóstico por nós adotado é fundamentalmente clínico, e o . 
casos aqui incluídos têm como denominador comum uma síndrome parkinsoniana 
instalada antes dos trinta anos. Em nenhum dos casos há referência a intoxi­
cação por manganês ou chumbo ou, ainda, ao uso de neurolépticos. Não há 
em nossa casuística qualquer evidência de que uma patologia infecciosa &Λ 
sistema nervoso central pudesse ser responsável pelo desenvolvimento da síndrc-
me parkinsoniana. 

O diagnóstico diferencial do parkinsonismo juvenil deve ser feito com a 
degeneração hepatolenticular, a forma juvenil da coréia de Huntington, a doença 
de Hallervorden-Spatz, a atrofia palidal progressiva e a síndrome pálido-pira-
midal. A degeneração hepatolenticular pode ser excluída com base na pesquisa 
do anel de Kayser-Fleischer e na investigação laboratorial. A diferenciação com 
relação às demais entidades mencionadas é feita exclusivamente em bases clínicas. 
A ausência de comprometimento mental permite afastar o Huntington juvenil 
e a doença de Hallervorden-Spatz. No caso 9, embora houvesse moderado 
rebaixamento mental, a ocorrência de síndrome parkinsoniana no irmão (caso 
10) permitiu incluí-lo na série. Na atrofia palidal progressiva há predomínio 



de quadro distônico e, dependendo da extensão da lesão para estruturas adja­
centes ao globo pálido, ocorrem movimentos coreoatetóticos ou balísticos. 

A diferença mais difícil é com relação à síndrome pálido-piramidal. Essa 
entidade foi descrita por Davison 2 , em 1954, com base no estudo de 5 casos 
nos quais, a uma síndrome parkinsoniana de instalação precoce, se associavam 
sinais de disfunção piramidal. Quatro desses casos eram de caráter familiar 
e um esporádico. Entre esses casos (o único não familiar) estava incluído um 
dos pacientes descritos por Hunt, que veio a desenvolver sinais piramidais muitos 
anos após a descrição daquele autor. Portanto, a síndrome palidopiramidal 
só é distinguivel do parkinsonismo juvenil pela presença de sinais piramidais, 
devendo-se levar em conta que estes podem manifestar-se apenas tardiamente, 
como ocorreu no caso descrito inicialmente por Hunt e estudado ulteriormente 
por Davison. Após a descrição inicial da síndrome pálido-piramidal há apenas 
dois casos relatados em 1975 por Horowitz e Greenberg 4 . 

Alguns aspectos clínicos observados em nossa casuística merecem destaque. 
O primeiro deles é a baixa incidência de casos familiares (apenas 3) em 
comparação com os relatos encontrados na literatura. A ausência de história 
familiar não exclui o diagnóstico de parkinsonismo juvenil, embora seja uma 
característica freqüentemente observada nesses casos. 

O quadro clínico é praticamente idêntico àquele observado na forma do 
adulto e, quanto a esse aspecto, observa-se que estava presente em 8 dos 10 
casos a tríade clássica da síndrome parkinsoniana: oligocinesia, rigidez e tremor. 
Uma particularidade observada por Yamamura ^2, principalmente nos casos 
familiares, é a ocorrência de flutuação da sintomatologia com o decorrer do 
dia, fato não verificado em nossos casos. 

A lenta progressão do quadro é outro aspecto na maioria dos casos rela­
tados na literatura e igualmente constatado em nossa série. Nota-se que 9 
dos 10 casos têm 10 ou mais anos de evolução. 

No tratamento do parkinsonismo juvenil empregam-se as mesmas drogas 
utilizadas para o parkinsonismo do adulto. Bury \ em seu relato feito no 
início deste século, já registrava bom resultado obtido com o uso da hioscina, 
que é um anticolinérgico. Em publicações recentes Sachdev e col. 1 0 , Martin e 
col. 8 e Kilroy e col. 7 demonstram os efeitos benéficos da terapêutica com L-Dopa 
no parkinson juvenil, fato também observado nesta série. Nos casos de 1 
a 8 o emprego da L-Dopa ou da associação L-Dopa e inibidor da Dopa-des-
carboxilase levou a uma nítida melhora do quadro. No caso 9 a resposta 
foi pobre e no caso 10 essas drogas não foram empregadas. 

RESUMO 

São apresentados 10 casos de parkinsonismo juvenil. Faz-se uma sumária 
revisão da literatura a respeito e são discutidos os limites nosológicos dessa 
entidade. Alguns aspectos clínicos, genéticos e terapêuticos observados nesta 
série são comentados e comparados com os dados da literatura. 



SUMMARY 

Juvenile parkinsonism: comments on 10 cases 

Ten cases of juvenile parkinsonism are reported. A brief review of the 
literature is made and the nosologic boundaires of the disease are discussed. 
Comments are made on some clinical, genetic and therapeutic features of the 
illness in this series and according to the literature data. 
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