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RESUMO.- Descrevem-se os aspectos epidemiológicos e clí-
nico-necroscópicos de uma doença neurológica hereditária
observada em bovinos no município de Ecoporanga, norte
do Estado do Espírito Santo. Trata-se de enfermidade do siste-
ma nervoso central verificada exclusivamente em fêmeas, fi-
lhas de touro reprodutor de 5 anos de idade da raça Nelore,

oriundo do município de Curvelo, Minas Gerais, com vacas
mestiças Nelore x Quianini; bezerros machos oriundos deste
cruzamento não demonstraram quaisquer sinais relaciona-
dos à enfermidade. Os sinais clínicos, presentes ao nascimento
ou detectáveis nas primeiras semanas de vida, caracterizam-
se por ataxia, perda do equilíbrio, instabilidade, andar em cír-
culos, posicionamento incorreto dos membros no animal em
estação ou em marcha (afastamento e/ou desvio de mem-
bros da posição normal) e desvio lateral da coluna (eixo prin-
cipal do corpo em diagonal). De animal para animal, há
marcada variação na intensidade das manifestações clínicas.
Os bovinos mais afetados morrem devido à incapacidade de
se alimentar. O exame macroscópico evidenciou, em grau va-
riável de intensidade, áreas de depressão assimétrica setori-
al, sobretudo nos lobos frontal e temporal do córtex telence-
fálico e no córtex cerebelar. Em adição observou-se atrofia
de grupos musculares de membros correspondentes às por-
ções defeituosas no sistema nervoso central. O estudo histo-
lógico inicial revelou que as áreas deprimidas devem-se à re-
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dução setorial de populações neuronais (provavelmente
abiotrofia/atrofia) principalmente nos lobos cerebrais fron-
tal e temporal e nas camadas granular e molecular do córtex
cerebelar. Estudos morfométrico, imunohistoquímico e
ultraestrutural estão sendo realizados e devem trazer mais
informações sobre os aspectos microscópicos e patogenéti-
cos. Os achados epidemiológicos indicam que a enfermidade
está diretamente ligada ao cromossoma X, com penetrância
completa e expressividade variável.

TERMOS DE INDEXAÇÃO: Encefalopatia hereditária, bovino, siste-
ma nervoso central, patologia.

INTRODUÇÃO
Malformações do SNC são distúrbios morfológicos congêni-
tos (herdados ou adquiridos durante a gestação) (Noden &
De Lahunta 1990) comuns em animais domésticos, cuja va-
riedade é talvez maior do que a que ocorre em outros tecidos
(Maxie & Youssef 2007). A rigor, não se conhece a exata fre-
quência com que estes defeitos congênitos ocorrem nos ani-
mais domésticos (Noden & De Lahunta 1990). Em bovinos,
de acordo com Radostits et al. (2007), a incidência de anoma-
lias congênitas, como um todo, está estimada entre 0,5% e
3%, 22 % das quais localizadas no sistema nervoso central
(SNC). Ainda em relação aos defeitos congênitos do sistema
nervoso em bovinos descrevem-se taxas de prevalência mais
elevadas, de até 1,8% (Priester et al. 1970). No Rio Grande do
Sul, a ocorrência de defeitos congênitos representou 0,88%
de todos os materiais de bovinos recebidos no Laboratório
Regional de Diagnóstico da UFPel entre 1978 e 2009 e, desse
total, 18,75% eram malformações do sistema nervoso cen-
tral (Marcolongo-Pereira et al. 2010).

Esses defeitos congênitos podem ser determinados por
agentes infecciosos, distúrbios nutricionais ou, ainda, por
plantas, agentes físicos (hipertermia em gestantes) ou quí-
micos (Noden & De Lahunta 1990, Schild 2001).

Os distúrbios congênitos hereditários são transmitidos
por genes autossômicos dominantes e recessivos simples, ge-
nes dominantes incompletos (Noden & De Lahunta 1990) ou
ainda por genes ligados aos cromossomos sexuais (X-Linked)
(Maxie & Youssef 2007). A maioria das anomalias conheci-
das deste grupo é transmitida por genes recessivos autossô-
micos, que resultam no nascimento de animais defeituosos,
cujos progenitores são normais. Vale lembrar, ainda, que a
expressão fenotípica de genes deletérios, sobretudo os de na-
tureza autossômica recessiva, pode aumentar proporcional-
mente em função do grau de consanguinidade dos animais
(Priester et al. 1970, Schild 2001).

No que diz respeito às malformações que cursam com
diminuição/perda do volume encefálico, isto é, condições en-
quadradas como atróficas ou hipoplásicas, por vezes, é mui-
to difícil delimitar, com segurança, se enquadram-se em um
ou em outro grupo. Adicionalmente, ocorrem as chamadas
abiotrofias, condições especiais correlatas aos processos atró-
ficos.

Segundo De Lahunta (1990), as abiotrofias do sistema ner-
voso central são enfermidades herdadas e refletem um erro
estrutural intrínseco do metabolismo celular com precoce de-
generescência do tecido nervoso, o que exclui todas as cau-

sas exógenas que venham a determinar a morte celular pre-
matura. Desse modo, todas as doenças congênitas degenera-
tivas que tenham a herdabilidade confirmada deveriam ser
chamadas de abiotróficas. Esse distúrbio cursa com deficiên-
cia neurológica manifesta nas primeiras semanas ou meses
de vida (Maxie & Youssef 2007), embora alguns animais pos-
sam apresentar sinais clínicos ao nascimento (De Lahunta
1990, Summers et al. 1995, De Lahunta & Glass 2009). Ape-
sar de processos abiotróficos do sistema nervoso central em
animais poderem envolver múltiplas populações neuronais
funcionalmente interrelacionadas, na maior parte das vezes,
a lesão limita-se ao córtex cerebelar (De Lahunta 1990, Sum-
mers et al. 1995).

No que se refere à morfologia, em animais não foram en-
contrados registros de qualquer enfermidade similar à obser-
vada em bovinos no município de Ecoporanga, Estado do Es-
pírito Santo. Em humanos, contudo, existe uma enfermidade
do SNC classificada como neurodegenerativa e, que atualmen-
te é considerada como uma desordem precoce do desenvolvi-
mento cerebral que guarda algumas semelhanças com a
moléstia de Ecoporanga. Trata-se da Síndrome de Rett, uma
encefalopatia infantil crônica e progressiva que afeta, quase
exclusivamente, crianças do sexo feminino. Nos casos clássi-
cos, as manifestações clínicas são observadas nos primeiros
meses de vida com comprometimento motor progressivo
(Mahmood et al. 2010).

A detecção e o diagnóstico precoce dos problemas ligados
à hereditariedade não só são fundamentais para que medidas
profiláticas adequadas sejam tomadas, como também são im-
portantes no desenvolvimento de modelos de estudo de enfer-
midades correlatas, geneticamente determinadas, no homem.

Esse estudo visa caracterizar epidemiologicamente uma
enfermidade restrita a bovinos fêmeas descendentes de um
touro Nelore PO no norte do Estado do Espírito Santo, deter-
minar o quadro clínico, descrever as alterações macroscópi-
cas e estabelecer algumas correlações entre os achados clíni-
cos e as alterações morfológicas.

MATERIAL E MÉTODOS
Animais

Neste estudo cinco bezerras resultantes do cruzamento de um
touro Nelore PO, de cinco anos de idade, com vacas mestiças Nelore
x Quianini, foram avaliadas clínico-patologicamente.

Histórico e estudo anamnéstico
O histórico e os dados anamnésticos referentes à enfermidade

foram informados pelo proprietário e pelo médico veterinário res-
ponsável em duas visitas ao local onde ocorreu a enfermidade (Fa-
zenda Jacutinga, município de Ecoporanga, ES).

Estudo clínico. Além dos sinais clínicos gerais foram avaliados
o estado nutricional, aspectos comportamentais, frequências car-
díaca e respiratória, temperatura e o aspecto das mucosas, fezes e
urina. Através de exame neurológico acurado foram estudadas alte-
rações correlacionadas a distúrbios sensitivos, motores e
proprioceptivos, sobretudo perturbações referentes à consciência,
ao comportamento em grupo e individual, à postura em estação, à
deambulação (direção do movimento dos membros, bem como fre-
quência, amplitude e força) e à apreensão de alimentos.

Estudo anátomo-patológico. As necropsias das Bezerras 3, 4
e 5 foram realizadas imediatamente após sedação (tiopental) e eu-
tanásia (sulfato de magnésio), na própria Fazenda Jacutinga; ape-
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nas a Bezerra 1 foi examinada e necropsiada no Setor de Anatomia
Patológica do Projeto Sanidade Animal Embrapa/UFRRJ. A Bezer-
ra 2 foi examinada e necropsiada pelo médico veterinário respon-
sável da fazenda.

Fragmentos de pele e anexos cutâneos, língua, tonsilas palatinas,
parótidas, olhos, esôfago, traquéia, tireóide, linfonodos, pulmão, co-
ração, timo (quando presente), junção costo-condral, medula óssea,
músculo diafragma, músculo estriado esquelético, estômago, intesti-
no delgado (duodeno, jejuno, íleo), intestino grosso (ceco, cólon, reto),
baço, fígado, rim, adrenal e bexiga foram coletados e fixados em formol
a 10%, à exceção do cérebro, cerebelo, hipófise, medula espinhal e
nervos periféricos que foram fixados em formol a 20%.

RESULTADOS
Histórico e epidemiologia

Na propriedade de aproximadamente 800 hectares, situ-
ada no município de Ecoporanga, norte do Estado do Espírito
Santo, existiam, à época dos primeiros casos, um total de 1300
bovinos, dentre os quais 500 matrizes (mestiças Nelore x Qui-
anini) e 12 touros Nelore PO, criados em regime semi-exten-
sivo, com rotação de pastagens em Brachiaria decumbens e
B. brizhanta. Em 1999 ocorreram os primeiros casos de uma
enfermidade marcada por alterações clínico-patológicas de
ordem neurológica que afetava apenas fêmeas, resultantes do
cruzamento de um touro nelore PO, que fora introduzido no
rebanho na estação de monta anterior, com vacas mestiças
Nelore x Quianini. Foram constatadas 35 fêmeas enfermas,
25 com sinais clínicos acentuados. Todos os machos filhos
desse touro eram normais. Esse touro, de 5 anos de idade, foi
adquirido em uma fazenda do município de Curvelo, MG. Os
animais afetados e não afetados eram vacinados para raiva,
brucelose, clostridiose e febre aftosa, se alimentavam da mes-
ma pastagem, recebiam suplementação mineral, e eram sub-
metidos a manejo semelhante.

Sinais clínicos
Os sinais clínicos da enfermidade (Quadro 1), em geral

verificados logo após o nascimento ou nas primeiras sema-
nas de vida, variaram na intensidade. Muitas bezerras, po-
rém, apresentaram sinais neurológicos mais evidentes à me-

dida que foram se desenvolvendo, principalmente, entre 2 e 6
meses de idade. Algumas bezerras recém-nascidas (assisti-
das) demoraram até cinco dias para levantar-se com auxílio,
enquanto outras morriam por absoluta incapacidade de man-
terem-se em pé e/ou sugar o leite.

A enfermidade, em geral, cursava com evolução crônica e
muitas fêmeas morreram após acidentes (afogamento, que-
das em valas, enforcamentos) ou foram eutanasiadas por es-
tarem muito debilitadas. Algumas fêmeas recém-nascidas ti-
veram sinais clínicos muito discretos.

As bezerras mais afetadas encontravam-se em precária
condição corporal, algumas apáticas, com dificuldade na lo-
comoção, sujeitas a constantes quedas, permanecendo por
prolongados períodos em decúbito esternal. Verificou-se di-
ficuldade de mamar (leite escorria pelas comissuras labiais)
que, mais tarde, evoluía para dificuldade de apreensão e mas-
tigação, com acúmulo de alimentos na cavidade oral e
salivação excessiva. Adicionalmente foram observados inco-
ordenação motora (ataxia), instabilidade, perda de equilíbrio,
andar em círculo, estação com os membros afastados, aber-
tura lateral de um dos membros anteriores, sustentação do
corpo em diagonal com curvatura da medula espinhal (apoio
em membros contra-laterais), desvio da cauda (Fig.1-3) e di-
ficuldade para se levantar. Constatou-se, também, variável e
proporcional atrofia dos músculos (quadríceps femoral, semi-
tendináceo, semi-membranáceo, da musculatura da garupa
e da escápula), acompanhada por redução na amplitude das
respostas dos reflexos dos boletos, de tropeço e dos tendões,
verificados sob ação estimulatória, que contribuíam para a
dificuldade na deambulação e perpetuação da postura errática.
As fêmeas , ao serem excitadas ou movimentadas, apresenta-
vam agravamento do quadro clínico, aparentemente pela exi-
gência de movimentação repentina.

Depois de instalados, em geral, os sinais clínicos persisti-
am, embora alguns animais tenham-se adaptado parcialmente
e conseguido condições de deambulação; em muitos outros,
os sinais clínicos pioravam. Não obstante, as bezerras per-
maneciam integradas ao rebanho; esses animais, na depen-
dência de maior ou menor comprometimento neurológico,

Fig.1. Aspectos típicos dos animais mais afetados pela Doença de Ecoporanga: em estação com postura assimétrica,
desvio lateral da coluna vertebral, apoio nos membros contra-laterais e leve desvio da cauda. (Bezerra 1)
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apresentavam-se em diferentes estágios de nutrição corres-
pondente à dificuldade de estabilização postural e apreensão
dos alimentos.

Pelo menos sete fêmeas doentes foram vendidas para cor-
te. As novilhas tinham crescimento, ganho de peso e desen-
volvimento reprodutivo deficitários. Apenas três fêmeas apre-
sentaram cio, porém não foi permitido que fossem cobertas.

Fig.2. (A) Bezerra 2 e (B)  Bezerra 3, em posição típica da Doença
de Ecoporanga.

Fig.3. Bezerra 5. Postura típica da Doença de Ecoporanga.

Achados morfológicos
Nos animais mais afetados o encéfalo era menor como um

todo, o que ficava evidenciado pelo “excesso de meninges”
(Fig.4). Por vezes o hemisfério telencefálico esquerdo era
maior que o direito e vice-versa (hemimicrocefalia) (Fig.4).
Havia áreas de depressão em variável grau de intensidade
(Fig.4) mais evidentes na superfície dos lobos frontal, parie-
tal e temporal do córtex encefálico. Essas áreas deprimidas
eram representadas por marcada redução na altura dos giros
(circunvoluções cerebrais), ou agiria focal, com consequente
redução na profundidade de sulcos adjacentes. No cerebelo
de parte dos animais, áreas atróficas assimétricas nas folhas
eram facilmente perceptíveis.

Histologicamente havia ausência setorial de neurônios
corticais sobretudo dos lobos temporal e frontal do cérebro e
nas folhas cerebelares (camadas molecular e granular).

DISCUSSÃO
A natureza da enfermidade em estudo e sua classificação en-
tre as malformações do SNC merece considerações. A ques-
tão que se apresenta, inicialmente, é: trata-se de processo hi-
poplásico ou atrófico/abiotrófico? Os processos abiotrófi-
cos caracterizam-se pela senescência prematura e/ou dege-
neração de uma população de neurônios já formada, em con-
sequência de um defeito metabólico intrínseco (Summers et
al. 1995), o que implica no aparecimento de manifestações
clínicas nas primeiras semanas ou meses de vida ou, excep-
cionalmente, ao nascimento (De Lahunta 1990, Summers et
al. 1995, De Lahunta & Glass 2009), em geral, com curso pro-
gressivo. Já os processos hipoplásicos do SNC (secundários
à influência de fatores intrínsecos e/ou extrínsecos, tais como
desordens hereditárias, desequilíbrios nutricionais, ação de
agentes teratogênicos e infecções víricas), em geral, cursam
com degeneração/necrose das populações de células germi-
nativas e desenvolvimento incompleto do sistema nervoso

A
B
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central (Summers et al. 1995). Por vezes, os fatores desenca-
deantes do processo hipoplásico também podem levar à mor-
te de populações de células já plenamente desenvolvidas e es-
tabelecer concomitante processo atrófico (Summers et al.
1995). Segundo Maxie & Youssef (2007), a diferenciação en-
tre processo abiotrófico/atrófico e hipoplásico não é bem
delimitada, uma vez que as alterações inerentes a cada uma
destas entidades podem se sobrepor.

Não resta dúvida que a Doença de Ecoporanga (DE) se
enquadra no grupo de encefalopatias atróficas/abiotróficas
ou hipoplásicas, porém estabelecer com exatidão a qual dos
dois grupos pertence, pelo menos por enquanto, é difícil. Para
tanto, serão necessários estudos morfométricos e imuno-his-
toquímicos das áreas alteradas do sistema nervoso central,
bem como a realização de estudos genéticos dos animais afe-
tados por essa enfermidade. Contudo, o achado de microcefalia
ou hemimicrocefalia, acompanhado de “excesso de meninges”
indica, mais provavelmente, que houve processo atrófico/
abiotrófico.

De acordo com Riet-Correa et al. (1998) processos abio-
tróficos não cursariam com lesões macroscópicas, apenas os
processos hipoplásicos.

Os aspectos epidemiológicos e clínico-necroscópicos, pe-
culiares à DE, não apresentam maiores semelhanças com os
de quaisquer outras malformações do sistema nervoso cen-
tral previamente descritas em animais.

Assim, o levantamento epidemiológico deixa claro que
trata-se de uma doença neurológica hereditária, transmiti-
da provavelmente por gene ligado ao cromossoma X pater-
no, já que apenas as descendentes fêmeas oriundas do cru-
zamento de um touro reprodutor Nelore PO com diversas

vacas mestiças Nelore x Quianini, desenvolveram a enfer-
midade. As circunstâncias epidemiológicas que cercam a
ocorrência de todas as anomalias congênitas do SNC de bo-
vinos, aparentemente diferem das da doença dos bovinos
de Ecoporanga. Em geral, cerca de 50% dos animais porta-
dores de malformações do sistema nervoso central são na-
timortos (Radostits et al. 2007) e, caso venham a termo,
sobrevivem por poucas horas ou dias (Summers et al. 1995),
enquanto que os bovinos afetados pela DE apresentavam,
em geral, curso clínico crônico. Alterações dessa natureza
podem ser condicionadas por uma gama de agentes (vírus,
plantas tóxicas, fatores nutricionais, hereditariedade, admi-
nistração de medicamentos e, mesmo, consanguinidade)
(Radostits et al. 2007) que, contudo, determinam padrões
de ocorrência/incidência muito diferentes daqueles obser-
vados na enfermidade em estudo.

A penetrância completa (todas as fêmeas, filhas do touro,
apresentaram algum grau de déficit neurológico), associada
à expressividade variável do gene mutante, também é peculi-
ar. Inicialmente pensamos que se tratava de uma enfermida-
de sempre progressiva, o que é incorreto. Nos casos de me-
nor grau de comprometimento na morfologia do SNC, os ani-
mais desenvolveram certa capacidade de compensação, de tal
forma que alguns deles, com o tempo, apresentavam melho-
ra de deambulação e apreensão de alimentos, embora, de for-
ma geral, a enfermidade ainda pudesse ser notada pela postu-
ra atípica. Ainda hoje vem sendo mantida viva, para estudos
genéticos, uma vaca enferma, que nasceu em 2000, filha do
touro-problema.

Dentre as malformações do SNC descritas em bovinos, a
que mais se aproxima das alterações morfológicas verifica-

Fig.4. (A) Encéfalo da Bezerra 1, recoberto por meninges evidenciando  hemimicroencefalia esquerda com áreas de depres-
são, e (B) sem meninges com marcada depressão em áreas dos lobos temporal.
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das no sistema nervoso central dos bovinos acometidos pela
DE é a hipoplasia prosencefálica. Esta alteração caracteriza-
se por variáveis graus de malformação no diencéfalo, mesen-
céfalo, metencéfalo, mielencéfalo associadas à ausência das
porções telencefálicas (Summers et al. 1995), porém não
cursa, como o próprio nome diz, com lesão cerebelar.

Hipoplasia cerebelar congênita hereditária, abiotrofia ce-
rebelar, atrofia cortical cerebelar, convulsão familiar e ataxia
e hipermetria congênita, cursam com ataxia e instabilidade
(Schild et al. 1993, 2001, Summers et al. 1995, De Lahunta &
Glass 2009), sinais que fazem parte do quadro clínico das be-
zerras acometidas pela DE, contudo a postura atípica em es-
tação verificada na DE difere bastante da postura eventual-
mente manifesta, em casos de doenças primárias do cerebelo
(à estação, o animal permanece em base ampla com ataxia
do tronco, ou seja, oscilação do tronco para todas as direções)
(Radostits et al. 2007). Além disso, a morfologia das altera-
ções cerebelares também é diversa. Outras doenças do siste-
ma nervoso que ocorrem na fase inicial da vida, como defici-
ências de cobre, de vitamina A, de iodo, e de manganês (Under-
wood & Suttle 1999) ou doenças do armazenamento lisosso-
mal, induzidas por planta ou hereditárias não determinam le-
sões comparáveis às observadas na DE. Plantas como Sida
carpinifolia (Pedroso et al. 2010), Swainsona sp. (Laws &
Anson 1968), Astragalus sp. (Molyneux & James 1982),
Oxytropis sp. (Stegelmeier et al. 1999), Solanum fastigiatum
var. fastigiatum (Rech et al. 2006), Ipomoea fistulosa (Tokar-
nia et al. 1960, Antoniassi et al. 2007), Veratrum californicum
(Binns et al. 1963), Lupinus sp. e Conium maculatum (López
et al. 1999), que afetam o sistema nervoso, foram descarta-
das após visita na propriedade e, também, de qualquer ma-
neira, não intoxicariam somente as fêmeas.

Algumas das manifestações clínicas observadas em mo-
léstias do neurônio motor inferior em animais e humanos
como fraqueza muscular, hiporreflexia, hipotonia ou atonia
e atrofia muscular neurogênica (De Lahunta & Glass 2009),
também estiveram presentes nos animais afetados pela DE.
Esses distúrbios caracterizam-se por quadro clínico súbito
de astenia muscular com evolução para tetraplegia nas pri-
meiras semanas de vida (Summers et al. 1995), enquanto que
a DE tem curso crônico, que, em  geral, se inicia ao nasci-
mento ou nos primeiros dias de vida, sem perda total da ca-
pacidade deambulatória, ou arreflexia como observado nas
fases finais das doenças do neurônio motor inferior (Summers
et al. 1995), além de não ser progressiva.

As infecções pelos vírus da BVD (Dones et al. 1980) e da
Língua Azul (Barnard & Pienaar 1976) podem induzir a mal-
formações dos SNC de bovinos recém-nascidos, contudo, tam-
bém nesses casos, as lesões não são similares, além de, por
serem de origem viral, não apresentarem predisposição se-
xual.

Através de comparação com as malformações que afetam
o sistema nervoso central de seres humanos foram verifica-
das algumas semelhanças epidemiológicas e clínico-patoló-
gicas com a Síndrome de Rett. Tanto a DE, quanto a forma
clássica da Síndrome de Rett (Mahmood et al. 2010), só ocor-
rem em fêmeas. Clinicamente, as duas enfermidades cursam
com desordem neurológica crônica, acompanhada de anor-
malidades posturais com desvio da coluna vertebral. À ne-

cropsia de indivíduos acometidos por essas duas condições
revela similaridades, entre elas microcefalia com perda de te-
cido nervoso nas áreas do córtex frontal e núcleo caudado, no
caso da Síndrome de Rett e defecção setorial de populações
neuronais em especial nos lobos frontal e temporal do córtex,
mas também em folhas do cerebelo no caso de animais afeta-
dos pela DE.

O proprietário eutanasiou o touro responsável pela trans-
missão do gene e estudos genéticos com esse animal não pu-
deram ser realizados. De qualquer forma, estudos genéticos
através de cruzamentos consaguíneos, com o objetivo de ve-
rificar como o distúrbio se transmite, estão sendo realizados
em duas filhas deste touro.
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