ATROFIAS MUSCULARES

JosSE ANToNIO LEVY #

O musculo estriado é constituido por fasciculos de fibras musculares
dispostos paralelamente. Cada fibra muscular é uma grande célula multi-
nucleada que varia em largura e em comprimento, sendo em geral maior nos
grandes musculos, como os glateos.

Chama-se unidade motora o conjunto de fibras musculares inervadas por
um mesmo neurdnio, ou seja, por uma célula do corno anterior da medula
ou de um nucleo motor craniano. As fibras musculares que formam uma
unidade motora (na maioria dos musculos 400 a 1.700 fibras) nao estao si-
tuadas tédas umas ao lado das outras, mas formando agrupamentos menores
chamados subunidades motoras. A unidade motora obedece a lei do tudo
ou nada, contraindo-se tdodas as fibras com uma determinada forca ou néao
se contraindo nenhuma; désse modo, a intensidade da foérca produzida por
uma contracao muscular depende do nimero de unidades motoras postas em
funcao e nao da forca produzida por unidade motora, pois esta ultima é
sempre a mesma.

Nos disturbios troficos da musculatura estriada podemos considerar as
hipertrofias e as hipotrofias. As hipertrofias musculares podem ser de dois
tipos, a saber: a) hipertrofias musculares verdadeiras, que se devem ao au-
mento de volume das fibras musculares, aumento ésse decorrente de um
excesso de trabalho; tais hipertrofias, que podem verificar-se nos atletas
assim como naqueles individuos que, devido a4 sua profissdo desenvolvem
mais um determinado grupo muscular, sao encontradas também em varias mo-
léstias musculares ou neurolégicas; assim sendo, quando uma afeccao deter-
mina a paralisia de um musculo ou mesmo de parte de um musculo, as
regioes nao comprometidas mais proximas se hipertrofiam para suprir, o
quanto possivel, o déficit motor apresentado. b) Hipertrofias musculares
falsas ou pseudo-hipertrofias, caracteristicas, como veremos, da forma pseu-
do-hipertréfica da distrofia muscular progressiva e que sao devidas, nao a
um aumento de volume das fibras musculares mas sim a proliferacao de
tecido conjuntivo e gorduroso no interior do musculo. As hipotrofias, ou
seja a diminuicao de volume das fibras musculares, podem ser primarias,
quando dependentes de uma lesao do proprio musculo, ou secundarias, quan-
do devidas a perda da funcao trofica que o sistema nervoso central exerce
na musculatura estriada.

Trabalho da Clinica Neurologica (Prof. Adherbal Tolosa) da Faculdade de Me-
dicina da Universidade de Sao Paulo.

* Assistente-Doutor.
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Abriremos aqui um paréntese para tratar do exame elétrico simples e
da electromiografia, dado o valor dessas duas provas para o diagnostico di-
ferencial das hipotrofias musculares.

Exame elétrico simples ow cldssico — Consiste na pesquisa da reacao
dos nervos e musculos a corrente elétrica faradica e galvanica, principal-
mente esta ultima. No individuo normal, tanto a excitacao dos nervos como
dos musculos em seus pontos motores (existe um mapa onde estdo locali-
zados os varios pontos motores dos nervos periféricos e dos musculos) com
um estimulo galvanico ao redor de 2 a 5 miliampeéres provoca contraciao e
descontracao rapida das fibras musculares, que sao mais intensas quando a
estimulacao é feita com o poélo negativo. As alteracdes encontradas podem
scr quantitativas e qualificativas; as primeiras constituem a hipo ou a inex-
citabilidade, conforme haja necessidade de uma corrente mais intensa para
que a contracao muscular se produza, ou nao haja contracao mesmo com
intensidades relativamente grandes mas ainda suportaveis pelo paciente; essa
hipo ou inexcitabilidade pode aparecer tanto nas hipotrofias musculares pri-
marias como nas secundarias. Das alteracoes qualitativas, as quais apare-
cem apenas nas hipotrofias musculares secundarias ou seja naquelas devidas
a perda da funcao trofica das células nervosas motoras, queremos referir
unicamente a contrac¢do lenta, caracterizada, como o proprio nome diz, pela
contracao demorada, de tipo vermicular, que se segue a excitacido galvanica.

Electromiografia — A electromiografia consiste no registro da atividade
elétrica dos musculos, registro ésse que é conseguido gracas a um sistema
capaz de ampliar muitas vézes os potenciais oriundos das fibras musculares.
O electromiografo compreende um par de electrodios (geralmente um dos
electrodios em forma de agulha é introduzido no interior da massa muscular,
enquanto o outro se situa na superficie da pele), um amplificador e um os-
cilografo de raios catodicos, que projeta as variacoes de potencial em uma
tela fluorescente; articula-se ao aparelho um altofalante, que produzira sons

caracteristicos conforme o tipo de potencial elétrico.

O musculo normal em repouso nao apresenta atividade elétrica, e, assim
sendo, o electromiograma mostrard apenas uma linha reta; quando uma
unidade motora entra em atividade tédas as fibras musculares dessa unidade
contraem-se simultaneamente, aparecendo uma onda geralmente difasica
(amplitude de 500 a 2.000 microvolts e duracdo de 2 a 10 milissegundos).
Quando outras unidades motoras entram em acao, teremos outras ondas, as
quais nao sao sincronas, fato ésse que sO ocorre nos reflexos tendineos, na
estimulacao elétrica e em algumas condicoes patologicas® A atividade es-
pontanea das fibras musculares, que pode ocorrer geralmente em condic¢ées
patologicas, é constituida pelas fibrilacoes e fasciculacoes; as primeiras sao
devidas a contracao isolada de uma ou mais fibras musculares e as outras,
representadas pela atividade de uma ou varias unidades motoras. As fibri-
lacoes, visiveis a 6lho nu sdOmente nos musculos muito superficiais como na
lingua, aparecem no electrocraniograma como uma série assincréonica de pe-
quenos potenciais (10 a 100 microvolts) muito rapidos (1 a 2 milissegundos)
e uniformes " '» As fasciculacoes, visiveis perfeitamente ao exame clinico e
que aparecem mesmo no individuo normal exposto a certas condicoes como
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por exemplo o frio, o cansaco, etc., aparecem no electromiograma como po-
tenciais espontaneos e ritmicos, de amplitude variando de 20 a 1.200 micro-
volts e com a duracao de 3 a 20 milissegundos. A atividade espontanea, ou
sejam as fibrilacGes e as fasciculacOes, aparece nas lesées do neurdnio motor
periférico, tendo muito maior valor as fibrilacées, que constituem potenciais
de desnervacao, indicando lesdo da fibra nervosa motora: as fasciculacoes,
embora aparecam em grande numero nas lesées do neurdnio motor periférico,
podem também surgir mesmo em individuos normais, fato éste verificado ja
ao exame neurologico. Essa atividade espontanea, no entanto, nao é patog-
ncemonica de lesdo do neurdnio motor periférico, pois pode apresentar-se em
metade dos casos de miosite e em raros casos de distrofia muscular pro-
gressiva (Buchtal 6).

De acordo com Buchtal ¢, o quadro electromiografico das atrofias mus-
culares por lesdo do mewrénio motor periférico caracteriza-se por: a) dimi-
nuicao do numero de unidades motoras, verificada durante o esforco maxi-
mo; b) voltagem baixa em virtude da menor possibilidade de que haja so-
macao de potenciais de varias unidades; na lesdao do corno anterior a vol-
tagem no entanto pode ser elevada, em virtude da existéncia de unidades
motoras funcionalmente hipertrofiadas; c¢) aumento da duracao dos poten-
ciais, devido ao aumento do volume das unidades motoras, isto & devido ao
fato de que fibras musculares, que eram dependentes de unidades motoras
cuja fibra motora foi destruida, passam a depender de outras unidades mo-
toras; dai térmos, entdo, o aumento de volume destas unidades: d) maior
incidéncia de potenciais polifasicos, devido 4 maior dispersdo temporal dos
potenciais das fibras reinervadas pela menor velocidade da conducido nessas
fibras.

Nas atrofias musculares primdrias, ou melhor, nas miopatias, o electro-
micgrama apresenta as seguintes caracteristicas: a) voltagem reduzida em
virtude da diminuicdo das fibras musculares existentes nas varias unidades
motoras; b) reducdo da duracdo média dos potenciais de acdo devido tam-
bém a diminuicdo do namero das fibras funcionantes: c¢) elevada incidéncia
de potenciais polifasicos, o que sucede em virtude da ma congregacao das
atividades das varias subunidades motoras.

Deixando de lado as hipertrofias musculares carenciais ou caquéticas,
bem como aquelas devidas a falta do uso, como as que ocorrem nos mem-
bros imobilizados por um aparelho de gésso, podemos classificar as atrofias
musculares, quanto a sua origem, em: 1) atrofias musculares por lesao do
sistema nervoso central; 2) atrofias musculares por lesdo do neurdénio motor
periférico; 3) atrofias musculares primarias, ou miopatias.

ATROFIAS MUSCULARES POR LESAO DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL

Estas s2o as atrofias, geralmente discretas, mas as vézes mais acentua-
das, que aparecem nos casos de lesOes parietais e que se desenvolvem nos
segmentos corporeos, contralaterais ao hemisfério cerebral lesado. Essas hi-
potrofias, bem estudadas por Critchley © acometem geralmente o membro su-
perior, sendo os sitios de eleicao os pequenos musculos da mio e a muscula-
tura da cintura escapular; ocasionalmente, a musculatura do membro inferior
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e mais raramente a lingua, o palato mole e os musculos faciais também se
atrofiam. Com a evolucao do processo, o tono muscular diminui e o paciente
pode passar de uma fase de espasticidade e hiperreflexia, a flacidez, com hipo
ou mesmo arreflexia no segmento lesado. O exame anatomo-patologico da
musculatura hipotréfica mostra um tecido fragil e friavel, com aspecto de
carne que foi cozida por muito tempo; o aspecto histopatologico é de fibras
musculares atrofiadas, com degeneracao e perda das estriacoes longitudinais
e transversais (Marinesco, cit. por Critchley 7); o tecido fibroso aumenta es-
pecialmente nas regides interfasciculares, onde encontramos colageno e gor-
dura. Varias teorias existem para explicar o aparecimento dessas atrofias,
embora nenhuma delas esteja comprovada.

ATROFIAS MUSCULARES POR LESAO DO NEURONIO MOTOR PERIFERICO

As células motoras dos cornos anteriores da medula ou suas correspon-
dentes nos nucleos dos pares cranianos, possuem, além da funcao de motri-
cidade, uma funcado trofica. A lesao désse neurdnio motor periférico, seja
ela no proprio corpo celular, situado no interior do neuro-eixo, ou no seu
prolongamento, que vai atingir a placa motora na juncao mioneural, vai oca-
sionar, além do déficit motor, a atrofia da musculatura. Caracterizam-se
essas atrofias, de regra, pela distribuicdo distal nas extremidades dos mem-
bros, pelo carater nao familiar, e pela presenca de alteracoes qualitativas
no electrodiagndstico e de fibrilacbes no exame electromiografico. O quadro
histocpatolégico muscular (fig. 1) caracteriza-se pela presenca de areas de

Fig. 1 — Acima e & esquerda, fibras musculares normais. Na parte inferior,
a direita, nota-se uma area de fibras musculares bastante hipotrofiadas.
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fibras musculares atrofiadas correspondentes a subunidades motoras cuja
fibra nervosa foi lesada, e areas de fibras normais '%. 2'; a proliferacio con-
juntivo-gordurosa, ao contrario do que costuma acontecer nas moléstias mus-

culares primarias, é escassa, e a degeneracao da fibra muscular s6 ocorre
em estadios muito avancados 1.

Dentre as moléstias que afetam o neurdnio motor periférico devemos
considerar as seguintes.

A)  Atrofia muscular progressiva (moléstia de Aran Duchenne) — Ca-
racterizada por atrofias musculares e déficit motor progessivos e simétricos,
aparecendo geralmente na segunda metade da vida, atingindo inicialmente
maos e pés, e caminhando a seguir em direcdo a raiz dos membros (fig. 2).

Fig. 2 — Em quadriculado nota-se Fig. 3 — Corte medular mostrando, em

a zona medular onde se assestam quadriculado, as Aareas lesadas na esco-

as lesoes na atrofia muscular pro- liose lateral amiotrofica.
gressiva.

B) Atrofia muscular progressiva infantil (moléstia de Werdnig-Hoff-
mann) —— Moléstia hereditaria, degenerativa, iniciando-se no primeiro ano de
vida e manifestando-se por déficits motores proximais, amiotrofias e arre-
flexia profunda.

C) Esclerose lateral amiotréfica, semelhante a atrofia muscular pro-
gressiva, da qual difere pela lesdo simultanea das células motoras e dos
feixes piramidais (fig. 3), havendo, portanto, ao lado da sintomatologia de
tipo periférico, a presenca de nitidos sinais piramidais de libertacao, ou
sejam hiperreflexia clonica profunda, automatismo, hipertonia e sinal de Ba-
binski. Atualmente os autores estdo mais ou menos de acordo que a mo-
léstia de Aran-Duchenne e a esclerose lateral amiotrofica sejam apenas dois
aspectos da mesma doenca, dependendo a sintomatologia do acometimento
maior ou menor dos dois sistemas (piramidal e periférico) lesados.

D) Siringomielia —— Resulta da formacao de cavidades e gliose, que
se iniciam na regiao central da medula (fig. 4), produzindo a caracteristica
faixa de anestesia termodolorosa correspondente. A siringomielia leva fre-
qlientemente ao comprometimento dos cornos anteriores da medula e, dai,
ao aparecimento de atrofias musculares. A moléstia inicia-se geralmente na
adolescéncia ou no inicio da idade adulta, acometendo, de regra. os mem-
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bros superiores; a lesdo do feixe piramidal nao é infreqiiente, dela advindo
uma paraplegia crural espastica.

)  Atrofia muscular peroneul
(moléstia de Charcot-Marie-Tooth)
— Caracteriza-se pelo acometimen-
to progressivo e simétrico da mus-
culatura distal dos membros infe-
riores e, ocasionalmente, também
dos superiores, ¢ pelo carater fami-
liar. Considerada, até pouco tempo,
afeccao do neurdnio motor perifé-
rico, apos o trabalho de Haase e

Shy ', a moléstia de Charcot-Ma- Fig. 4 — Corte da medula, notando-se, na

) ! . area central, em guadriculado, a zona pre-

rie-Tooth pode ser considerada co- terencial das lesdes em casos de siringo-
mielia.

mo uma neuromiopatia, em vista do
quadro histopatologico dos musculos
comprometidos, nos quais, ao lado das lesoes caracteristicas de uma atrofia
muscular secundaria ao comprometimento do nervo motor, encontramos al-
teracoes tipicas das atrofias musculares primarias, como ocorrem na distrofia
muscular progressiva.

F) Atrofia muscular proximal herveditdria — Esta afeccdo do neurdnio
motor periférico difere das outras atrofias musculares de origem neurologica
e se aproxima das miopatias pelo seu carater hereditario e pela topografia
proximal da musculatura afetada. Kugelberg e Welander ' publicaram 12
casos dessa atrofia muscular hereditaria juvenil, de nitido predominio nas
cinturas pélvica e escapular, e evolucao lenta, nos quais foi feito diagnos-
tico inicial de distrofia muscular progressiva e em que s£6 apos o exame
electromiografico e a biopsia muscular foi possivel firmar o diagnostico de
lesio do neuréonio motor periférico. Wohlfart e col. #'. %2, Hurwitz e col.'",
Mages e De Jong “' publicaram casos semelhantes.

G) Amiotrofia proximal diabética — Garland '* relatou 27 casos dessa
afeccao, caracterizada por amiotrofias de tipo proximal passiveis de cura
pelo tratamento do diabetes.

H) Poliomielite anterior aguda — Esta moléstia difere das anterior-
mente citadas pela sua etiologia infecciosa, a virus, e pelo seu carater agudo.
Embora, em nosso meio, o maior numero de pacientes esteja situado no
grupo dos dois primeiros anos de vida, em outras regioes, sobretudo nas de
padrao socio-econémico mais alto, uma boa parte dos casos €& constituida
por adultos '~ Por outro lado, sabemos hoje que a moléstia é muito difun-
dida, sendo que apenas uma pequena percentagem dos infectados (cérca de
1% ) apresenta a forma paralitica '*, enquanto os restantes 999 sao acome-
tidos apenas de um quadro de tipo gripal. As paralisias, a que se seguem
as atrofias musculares bastante precoces, caracterizam-se¢, na maioria dos
casos, pela sua assimetria, apresentando gravidade diferente em um ou ou-
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tro grupo muscular: pode ser acometida tanto a musculatura dependente
dos neurdnios da coluna cinzenta anterior da medula, como aquela relacio-
nada aos nucleos motores dos nervos cranianos.

1) Polirradiculoneurite (moléstia de Guilain-Barré) — De natureza in-
flamatoria e de etiologia desconhecida, caracteriza-se a polirradiculoneurite
pclo carater agudo e pelo comprometimento simétrico e predominantemente
motor das raizes medulares e dos nervos cranianos. Ao lado das alteracodes
subjetivas e objetivas da sensibilidade, muitas vézes pouco nitidas ou mesmo
inexistentes, a sintomatologia se caracteriza por déficit motor simétrico, atin-
gindo geralmente os quatro membros, o tronco e a face, e pelas hipotrofias
musculares, menos intensas e menos precoces do que aquelas que aparecem

na poliomielite. O diagnoéstico é firmado pelo encontro de uma dissociacao
albumino-citologica no exame do liqliido cefalorraqueano em puncao lombar.

E claro que, além de toédas estas moléstias citadas, as atrofias muscula-
res de origem neurologica podem ocorrer sempre que exista o comprometi-
mento do neurdénio motor periférico, como nas polineuropatias periféricas
em geral — toxicas (como as saturninicas ou as arsenicais), carenciais (como
as avitaminéticas) ou inflamatérias — e como ocorre nas lesbes traumaticas,
que podem afetar o neurdénio motor periférico, desde o corno anterior da
medula até as extremidades dos nervos motores.

ATROFIAS MUSCULARES PRIMARIAS OU MIOPATIAS

Estas atrofias sdo devidas a lesido da proéopria musculatura, podendo
originar-se da fibra muscular propriamente dita, como ocorre na distrofia
muscular progressiva, ou no tecido intersticial, como sucede nas colagenoses.

A) Distrofia muscular progressiva — Moléstia caracterizada, na maio-
ria dos casos, pelo carater hereditario, pela topografia proximal dos muscu-
los comprometidos (cintura pélvica, cintura escapular e tronco — fig. 5),
pela evolucao progressiva e inexoravel, independente de qualquer tentativa
terapéutica, e pela inexisténcia de alterucodes qualitativas ao exame elétrico,
que pode revelar apenas hipo ou inexcitabilidade faradica e galvanica. O
quadro histopatologico da distrofia muscular progressiva (fig. 6) caracteri-
za-se por degeneracao e atrofia das fibras musculares e proliferacao de te-
cido conjuntivo e gorduroso entre as fibras comprometidas 2t Aos cortes
Ilengitudinais e transversais verifica-se a enorme variacio no tamanho das
fibras, que podem ser de volume normal, diminuido ou aumentado. Ao con-
trario do que ocorre nas atrofias por lesao no neurdonio motor periférico,
onde as fibras musculares atrofiadas se situam em grupos correspondentes
4s subunidades motoras, na distrofia muscular progressiva estdao lado a lado,
entremadas, fibras normais, atroficas e hipertroficas '*. O contérno das fi-
bras musculares torna-se arredondado, provavelmente devido a edema, en-
quanto os nucleos as vézes sao deslocados em direcao ao centro da fibra
muscular; as estriacoes longitudinais e transversais vao-se apagando até de-
saparecer e a fibra apresenta-se de aspecto homogéneo' A proliferacao
conjuntivo-gordurosa, que nao costuma estar presente nas fases iniciais da
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moléstia, assume a seguir um aspecto proeminente, sendo que, nas fases mais

avancadas, temos apenas restos de fibras musculares em meio ao tecido pro-
liferado.

As fibras nervosas, assim como os fusos musculares, sdo poupados.

Fig. 5 — Esquema da musculatura mais freqiientemente com-
prometida em casos de distrofia muscular progressiva (repro-
duzido de “Pfizer Spectrum”, J. Amer. med. ASss, vol.

159, 24
setembro 1955).

Fig. 6 — Raras fibras
de tecido conjuntivo e gorduroso.

musculares degeneradas em meio a grande quantidade
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Varias classificacoes tém sido propostas para as diversas formas de dis-
trofia muscular progressiva; devemos referir, no entanto, que a moléstia ¢é
uma s6, sendo que os varios tipos descritos sdo apenas uma tentativa para
classificar a maioria dos casos. Existem, contudo, inumeros pacientes que
ndo se enquadram em nenhuma das formas basicas, havendo téda uma gama
de casos intermediarios entre os varios tipos considerados na classificacao.
De acérdo com Walton *" podemos ter cinco formas de distrofia muscular
prcgressiva: a) forma pseudo-hipertréfica de Duchenne, caracterizada, em
geral, pelo acometimento dos musculos do tronco e das partes proximais dos
membrec~ pela evolucdo relativamente rapida, pelo inicio nos primeiros anos
de vida *", pela auséncia de formas abortivas ou estacionarias e pela presen-
ca de pseudo-hipertrofias em alguns musculos, de preferéncia nas panturri-
lhas; b) formas das cinturas, que se caracteriza pelo déficit motor e atrofia
das cinturas pélvica e escapular %" pelo inicio em térno do fim da segunda
década da vida, pela evolucido lenta e pelo grande numero de casos que per-
manecem praticamente inalterados por muitos anos; c¢) forma fdcio-esca-
pulo-umeral, que se inicia em qualquer idade; evolui lentamente, sendo gran-
de o numero de casos abortivos e que praticamente estacionam ou pioram
muito devagar; os musculos da face e da cintura escapular sao os primeiros
a apresentar o déficit motor e as atrofias, sendo que a seguir outros mus-
culecs sao também comprometidos, sobretudo os da cintura pélvica #"; d)
forma distal, que se caracteriza pelo acometimento inicial da musculatura
distal dos membros, iniciando-ze em geral tardiamente e evoluindo muito
lentamente; e) forma ocular, que principia pelo déficit da musculatura ex-
trinseca dos globos oculares; a evolucao é muito lenta, sendo que outros
musculos costumam ser comprometidos, sobretudo os da face e da cintura
escapular 4,

De todas essas formas, as duas primeiras contribuem para a quase to-
talidade dos casos de distrofia muscular progressiva. Na grande maioria dos
pacientes a cintura pélvica costuma ser comprometida logo ao inicio, sur-
gindo entao a marcha miopatica, na qual o corpo se inclina para um e para
o outro lado, gingando; a dificuldade para subir escadas é muitas vézes o
primeiro sintoma; a debilidade dos gluteos e dos extensores do tronco e da
bacia faz com que o paciente exagere a lordose lombar, inclinando o tronco
dorsalmente a fim de deslocar o centro de gravidade para tras da coluna
vertebral, fazendo com que a tarefa de manter o tronco em posicdo ereta
dependa mais dos flexores que dos extensores da bacia. A debilidade dos
extensores da coluna vertebral determina um modo caracteristico de levan-
tar-se (fig. 7), no qual o paciente firma as maos e os pés no chao e a se-
guir eleva o tronco, apoiando-se com o0s membros superiores sucessivamente
nas pernas, nos joelhos e nas coxas. Quando a cintura escapular é compro-
metida temos o déficit para elevar os ombros e os bracos, ao mesmo tempo
que as omoplatas separam-se da parede posterior do torax, constituindo a
escapula alada. A diminuicao da férca muscular e as atrofias vao-se acen-
tuando e, ao mesmo tempo, estendendo-se para outros musculos; sao fre-
qiientes as retracoes fibrotendinosas, sobretudo na forma pseudo-hipertrofica.
impossibilitando o paciente de realizar a extensao completa dos cotovélos e
a dorsiflexao dos pés, o que obriga a marcha digitigrada, durante a qual
apenas as extremidades distais dos mesmos tocam o solo.



Fig. 7 Levantar de tipo miopatico (reproduzido de “Pfizer
Spectrum”, J. Amer. med. Ass., vol. 159, 24 setembro 1955).
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Fig. 8 - Fibras musculares degeneradas em meio a intenso infiltrado de
células inflamatarias.
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B) Miopatia tireotéxica — Descrita pela primiera vez por Bathurst *
em 1895, pode muitas vézes ser confundida com a distrofia muscular pro-
gressiva, dada a preferéncia com que afeta os musculos proximais, havendo
grande interésse no diagnostico em vista da cura que se observa nesses pa-
cientes com o tratamento do hipertireoidismo 2* Por outro lado, é necessa-
rio saber que os sinais clinicos de tireotoxicose podem estar ausentes ="

C) “Central core disease” — Descrita por Shy e Magee 2%, caraccteri-
za-se por déficit motor e hipotrofias musculares nas cinturas pélvica e es-
capular desde o nascimento e que ndo pioram no decorrer da vida; os auto-
res denominaram esta moléstia de “central core disease” em virtude das
alteracoes anatomo-patologicas verificadas na regidao central das fibras mus-
culares, que se constituem em um grupo de miofibrilas mais amorfas que
as vizinhas e que, pelo método de Gomori, se tingem de azul.

D) Miastenia grave — Embora, como regra geral, nessa moléstia nao
existam atrofias musculares, queremos referir apenas que elas podem estar
presentes em 10% dos casos 22

E) Sindrome de McArdles — Caracterizada pela auséncia hereditaria
da fosforilase muscular 2> e cuja sintomatologia consiste em atrofias mus-
culares de distribuicdo proximal, déficit motor, caimbras dolorosas e hemo-
globinuria (urina preta), que aparece apdés exercicios leves.

F) Sarcoidose muscular — Crompton e McDermot %, em 1961, apresen-
taram 3 casos de sarcoidose da musculatura estriada sem qualquer outro
sintoma que fizesse pensar nessa moléstia e que apresentavam déficit motor
e hipotrofias musculares de predominio proximal; o diagnéstico foi feito pelo
quadro anatomo-patologico, que revelou os granulomas caracteristicos for-
mados por células epitelidides e células gigantes em meio a um infiltrado
linfocitéario.

G) Atrofias musculares secunddrias ao uso de cortisona — Déficit mo-
tor e hipotrofias musculares podem também aparecer apdos o uso de certos
derivados da cortisona # #3, como dexametasona e triancinoloma.

H) Polimiosites — Podemos considerar a polimiosite como uma cola-
genose que em muitas ocasiOes esta associada a outras moléstias do colage-
no, tais como a dermatomiosite, o lupus eritematoso, a poliarterite nodosa,
a esclerodermia e a artrite reumatdéide '*. A moléstia caracteriza-se geral-
mente por déficit motor e hipotrofias musculares de distribuicao proximal.
De acordo com Eaton 1, essa moléstia deve ser suspeitada em qualquer pa-
ciente de qualquer idade que apresente fraqueza muscular, particularmente
se esta fraqueza for simétrica e predomine na musculatura das raizes dos
membros. Essa fraqueza pode ou nao ser associado a dor, endurecimento
ou flacidez da musculatura comprometida; as atrofias musculares que acom-
panham o déficit motor podem, em alguns casos, nao estar presentes. De
acordo com Adams e col.’, podemos distinguir dois tipos clinicos: a) agudo,
freqiientemente associado a erupcao da pele (dermatomiosite); é mais co-
mum em criancas, com inicio as vézes febril e acompanhado de dores mus-
culares, que no entanto podem faltar; os musculos da cintura escapular sao
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comumente os primeiros a ser afetados, porém, logo os musculos proximais
das quatro extremidades tornam-se sensiveis e edemaciados; em dias ou se-
manas vao sendo atingidos outros musculos, nao s6 dos membros como tam-
bém da face, faringe, etc.; b) cronico, mais comum em adultos, de evo-
lucdo muito mais lenta e sem dermatite.

Se, em muitos casos, sobretudo nos mais agudos ou naqueles em que
existe nitido comprometimento cutaneo, o diagnostico é relativamente facil,
casos ha nos quais o diagnédstico diferencial com a distrofia muscular pro-
gressiva é bastante dificil, sendo que as vézes éle s6 pode ser firmado apos
uma resposta favoravel a terapéutica pelo ACTH ou pela cortisona '?, que
sO exerce efeito nas colagenoses. De acordo com Walton 39, sao os exames
anatocmo-patologico e electromiografico que nos permitem o diagnoéstico na
grande maioria dos casos, embora nenhum désses dois exames apresente al-
teracdes patognomoénicas da polimiosite.

De acordo com Pearson e Rose 2% sAo as seguintes as caracteristicas
anatomo-patologicas da polimiosite (fig. 8): lesao degenerativa primaria e
regeneracao das fibras musculares, infiltrado intersticial crénico de células
inflamatorias, fagocitose das fibras necrosadas, fibrose intersticial, grande
variacdo no tamanho das fibras e perivascularite nao necrosante. E impor-
tante saber, no entanto, que éste carater inflamatorio (exsudacdao e inflama-
cao celular) pode estar presente de modo excessivo, pode existir em grau
médio ou pode estar ausente, embora, neste ultimo caso, seja razoavel supor
que, numa nova biopsia muscular ou em uma retirada de maior quantidade
de tecido, a inflamacao pudesse ser vista. No exame electromiografico a
associacdao de varios sinais pode ajudar bastante o diagnéstico 2%; encontra-
mos diminuicao da duracao e amplitude dos potenciais de acdo, fibrilacao
e significativo aumento dos potenciais polifasicos. Em casos de diagnostico
dificil a existéncia de uma neoplasia sugere fortemente a presenca de poli-
miosite, dada a freqiiénte associacao desta enfermidade com os tumores ma-
lignos © A moléstia pode aparecer em qualquer idade, referindo o paciente
déficit motor.

1) Distrofia muscular da menopausa — Shy e McEachern 27 estudaram
12 casos de uma miopatia de tipo proximal que ocorre predominantemente
em mulheres durante o climatério; nesses casos, ao contrario do que sucede
na distrofia muscular progressiva, o quadro histopatolégico revela também
alteracoes necroticas, levando a uma resposta fagocitaria, havendo ainda mi-
nima infiltracao intersticial histiocitaria; o diagnostico dessa moléstia é mui-
to importante em virtude dos efeitos favoraveis que podem ser obtidos pelo
tratamento com os corticosteroides.

J) Finalmente, devemos citar a atrofia muscular pos-artritica, que se
desenvolve nas proximidades das articulacoes comprometidas. Esta atrofia,
que nao se limita ao territorio de um nervo é, pelo contrario, peri-articular,
com predilecio para os musculos extensores da articulacdo lesada; seu apa-
recimento pode-se dar ndo s6 nas artrites e nas sinovites, mas também apoés
fratura ou luxacao articulares.
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RESUMO

De acordo com sua origem, o autor classifica as atrofias musculares
em trés grupos: as dependentes de lesao do sistema nervoso central, as se-
cundarias ao comprometimento do neurdnio motor periférico e as moléstias
musculares primarias, ou miopatias. A seguir, sdo descritas as alteracoes
encontradas nesses trés tipos de amiotrofias, assim como as principais mo-
léstias nas quais elas se verificam.

SUMMARY

The author classifies all muscle atrophies into three groups, according
to their origin: those depending on a lesion of the central nervous system,
those secondary to involvement of the peripheral motor neuron and the
primary muscle disease, also known as myopathies. He then describes the
alterations found in these three types of atrophies, as well as the most
important diseases in which they are liable to be found.
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