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MIOPATIA VACUOLAR DO LUPUS ERITEMATOSO

JosE ANToNIO LEvVY *

Entre as moléstias do coldgeno sio incluidas as polimiosites que, em
muitas ocasides, se associam a colagenoses generalizadas, como sucede no
lupus eritematoso, na dermatomiosite, na poliarterite nodosa, na artrite reu-
matéide e na esclerodermia. O quadro clinico dessas polimiosites é variavel;
em geral ocorre distribuicdo proximal pseudomiopatica. Glasers é de opi-
nido que toédas as afecgbes acima referidas sdo variantes de uma uUnica de-
sordem basica do tecido conjuntivo, numa escala na qual a poliomiosite sem
sintomas severos representa o mais simples, sendo o mais complexo consti-
tuido pela dermatomiosite aguda, pela esclerodermia e pelo lupus eritematoso.

Afeccao difusa do coldageno, o lupus eritematoso (L.E.) atinge também
as paredes dos vasos, nao sendo raros os casos com lesdGes do sistema ner-
voso secundarias as lesdes arteriais disseminadas3. O diagnostico do L.E.
baseia-se nos exames de laboratério e no quadro histopatolégico, sendo o
quadro clinico bastante polimorfo e variavel em cada caso. Em relacdo ao
quadro clinico as manifestacoes mais importantes sdo: febre prolongada e
jrregular, com tendéncia a remissbes de duracdo variavel (semanas, meses
ou mesmo anos); tendéncia ao acometimento em surtos das sinoviais e ou-
tras serosas (poliartrite, pleurite, pericardite); depressdo da funcdo da me-
dula 6ssea (leucopenia, anemia hipocrémica moderada, trombocitopenia);
nos estadios avancados, alteracbes vasculares na pele, na retina, nos rins e
outras visceras, no sistema nervoso central e periférico 6.

As células L.E. de Hargraves, que podem ser encontradas no sangue e
na medula 6ssea, ndo sdo observadas em todos os casos de L.E. e, além disso,
podem ser verificadas em outras condi¢des patologicas 2. As lesdes vascula-
res manifestam-se na pele como maculas eritematosas que tendem a con-
fluir; durante os periodos de remissdo o eritema tende a desaparecer, per-
sistindo maculas de coloracdo acinzentada 2. A lesdo cutanea em forma de
borboleta no dorso do nariz e bochecha é tipica do lupus eritematoso. A
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eletroforese das proteinas do sbro revela grande queda do teor de albumina
e elevacao do de globulina v conservando-se a globulina o, dentro dos li-
mites normais. O soromucdide determinado em tirosina pode estar elevado
ou dentro da normalidade, mesmo durante a fase ativa da doenca.

No L.E. generalizado as lesGes musculares ndo sdo raras, tendo sido
observados varios tipos de alteracdes: miosite intersticial, necrose hialina agu-
da ou degeneracdo cérea de partes de fibras muscularesi. As les6es mus-
culares podem ser iguais &as encontradas nas polimiosites!. A associacio

de lesGes degenerativas das fibras musculares a reacdo inflamatoria inters-
ticial constitui a caracteristica histolégica das polimiosites 3. Os infiltrados
inflamatoérios sdo formados por linfécitos misturados com plasmécitos e his-
tiéeitos; nas partes necrosadas désses infiltrados sdo encontrados macréfa-

gos. REste quadro é comum a tdodas as polimiosites. Pearson e Rose?, no
entanto, relataram 4 casos de L.E. nos quais foi verificada intensa vacuo-
lizacado nas fibras musculares. Essa vacuolizacdo, que pode aparecer tam-
bém em outras afeccées, como nos casos agudos de dermatomiosite e em
algumas formas de necrose muscular, nunca féra vista de modo tdo evi-
dente como nesses 4 casos de L.E., motivo pelo qual Pearson e Rose deram
ao processo o nome de miopatia vacuolar do lupus eritematoso.

Por térmos visto em um dos nossos pacientes com um quadro bastante
sugestivo de lupus eritematoso um quadro histopatolégico muscular seme-
lhante ao observado por Pearson e Rose, julgamos interessante apresenta-lo
como contribuicdo para o diagnostico da enfermidade:

I.A.,, com 14 anos de idade, parda, brasileira, internada na Clinica Neurolégica
em 19-7-61 (Reg. Geral 601.030). Histéria de perda progressiva da férca muscular
iniciada ha um ano, acompanhada de dores musculares, diminuicio das massas
musculares e lesdes cutaneas (vermelhiddo, edema e descamacdo, sobretudo no
rcsto). Exame clinico — LesSes cutaneas hipocrémicas, furfurdceas, eruptivas e
generalizadas (eczematite), alopécia, facies de lupus eritematoso com a cléssica
lesdo cutanea em forma de borboleta no rosto e dorso do nariz. Hipotrofia mus-
cular generalizada, arreflexia profunda e dificuldade & degluticdo, estase salivar
bilateral, mostrando haver comprometimento bilateral da musculatura da hipo-

faringe.

Exames subsididrios — Hemograma: leucopenia discreta. Reac¢des soroldgicas
para lues: negativas. Hemossedimentacdo: 43 mm na primeira hora (normal para
0 caso 12 mm). Dosagem de colesterol no séro: 201 mg/100 ml. Dosagem de uréia
no sangue: 25 mg/100 ml. Exame de liguido cefalorraquidiano normal (puncio
lombar). Pesquisas de células de lupus eritematoso: negativa em trés ocasides (25-
7-61, 5-9-61 e 17-10-61). Eletromiografia (musculos da regido ténar esquerda): po-
tenciais de acdo de voltagem e duracdo diminuidos, aumento dos potenciais de acho
na contracido leve, potenciais de interferéncia de voltagem diminuidos na contracao
maxima; quadro eletromiografico sugestivo de distrofia muscular progressiva. Biop-
sia muscular (fragmento de musculo trapézio retirado da regido interescipulo-ver-
tebral direita): fibras musculares de tamanho varidvel em todo o corte; em algu-
mas Aareas as fibras tém tdédas tamanho menor, como se verifica nos cascs de leséo
nervosa motora periférica nos quais existem Areas de fibras atrofiadas (fig. 1) cor-
respondentes as subunidades motoras do neurodnio lesado; algumas fibras muscula-
res se apresentam conservadas, enquanto que outras estio degeneradas, sendo que
em grande numero destas nota-se a presenca de nitidos e wvolumosos vacuolos
(fig. 2); em algumas 4reas nota-se infiltrado inflamatério de predominio linfo-his-
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Fig. 1 — Caso 1.A.

A direita, fibras musculares atrofiadas; a esquerda, infilirado

inflamatério (H.E. X }00).

Fig. 2 — Caso I.A.

Vactuolos no interior

das fibras muscula-
res degeneradas
(H.E. X 400).
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ticmonocitario. Uma outra biopsia muscular (musculo tibial anterior) demonstrou
também a existéncia de fibras musculares degeneradas contendo vacuolos, embora
o infiltrado inflamatério fosse menor.

O resultado das biopsias, sobretudo da primeira, demonstra a existéncia
de miosite, ou melhor, de neuromiosite, em virtude das Aareas de fibras atro-
fiadas correspondentes a subunidades motoras. A presenca dos vaclolos,
alteracdo inespecifica que pode ser encontrada em muitas moléstias e so-
bretudo no L.E. é, neste caso, muito util para confirmar a existéncia de
L.E. em paciente na qual ésse diagnostico ja era sugerido pelos dados cli-
nicos e laboratoriais.

A paciente foi tratada com ACTH e, a seguir, com cortisona, tendo tomado
ao todo 500 mg de ACTH (12,5 mg na veia goéta-a-goéta diluidos em ¥ litro de
séro glicosado isoténico, diariamente), e 676 mg de prednisona de 5 mg (inicial-
mente 8 comprimidos ao dia e, a seguir, doses decrescentes até 2 comprimidos ao
dia). Na ocasido da alta o exame revelou nitida melhora do ponto de vista motor.
O tratamento prossegue em ambulatério.

RESUMO

Apés consideracdes rapidas sdbre as miosites, particularmente sébre a

miopatia vacuolar do lupus eritematoso, é relatado o caso de uma paciente
no qual ésse diagnostico pdéde ser confirmado pelo exame histopatolégico.

SUMMARY
Vacuolar myopathy of lupus erythematosus.

After a few considerations on myositis, particularly on vacuolar myo-
pathy of Iupus erythematosus, a case of a female patient in whom this
diagnosis was confirmed by anatomo-pathological examination is reported.
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