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NEUROPATIA PERIFERICA E MIOSITE NA SINDROME
HIPEREOSINOFILICA IDIOPATICA

Relato de caso
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RESUMO - Descrevemos um caso de sindrome hipereosinofilica idiopatica, com manifestacdes clinicas de
neuropatia periférica e sinais de miosite inflamatoéria. Trata-se de mulher de 20 anos de idade, que apresentou
dificuldade progressiva para caminhar com quedas freqiientes e edema de membros inferiores até o nivel
do joelho, associado a parestesias e caibras. O exame neurolégico revelou hipotonia, arreflexia e reducao
da forca e sensibilidade nos membros inferiores. O exame parasitolégico de fezes foi negativo e o hemograma
mostrou 24 % de eosindfilos (1848/mm3). Estudo eletrodiagndstico mostrou comprometimento axonal sensitivo-
motor nos nervos dos membros inferiores. A bidépsia muscular mostrou discreta reacdo inflamatéria
perivascular e intersticial. Tratada com prednisona a paciente apresentou remissdo dos sintomas em dois
meses.
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Peripheral neuropathy and myositis in idiopathic hypereosinophilic syndrome: case report

ABSTRACT - We describe a case of idiopathic hypereosinophilic syndrome manifested by an axonal sensorio-
motor polyneuropathy (ASMP) and signals of myositis. A 20 years old woman began with progressive gait
impairment with drops and presented with subacute lower limb edema associated with paresthesis and
cramps. She showed hypotonia in the lower limbs, absence of knee and ankle jerks, steppage gait, and
decreased sensation on both legs. Examinations of stools were negative. Blood examination showed 7700
leukocytes with 24% (1848/mm?) eosinophils. Electrodiagnostic studies showed axonal lesion in sensory
and motor nerves. Muscle biopsy showed type 2 muscle fibers atrophy with discrete inflammatory cells,
predominantly lymphocytic in perivascular and interstitial locations. She was treated with prednisone and

all the symptoms subsided after two months.
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A sindrome hipereosinofilica idiopatica (SHI) é de-
sordem hematoldgica croénica rara, associada a leséao
tecidual caracterizada pela producao persistente e
excessiva de eosinéfilos'. Sua natureza ainda perma-
nece desconhecida e a relagdo da SHI com leucemia
eosinofilica cronica é controversa'. O diagnéstico é
empirico e definido por hipereosinofilia persistente
sem nenhuma etiologia justificavel (parasitaria, alér-
gica ou outra) associada a comprometimento orga-
nico'*. A hipereosinofilia também ocorre nas desor-
dens mieloproliferativas, nas leucemias eosinofilicas
agudas e croénicas?®. Hipereosinofilia similar a da SHI

ocorre também nas eosinofilias reativas?. O tratamen-
to visa promover a supressdo da hipereosinofilia, evi-
tando-se deste modo o dano tecidual e a consequen-
te morte do paciente. As drogas utilizadas pertencem
a categoria dos corticoesteroéides, imunossupressores
ou imunomoduladores’34,

Com o proposito de contribuir com alguns da-
dos de diagnéstico, tratamento e prognéstico rela-
tamos um caso de SHI que se manifestou clinica-
mente como polineuropatia periférica e sinais de
miosite na biépsia muscular, com 6tima resposta
ao corticoesterdide.
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CASO

Mulher de 20 anos, branca, ha dois meses iniciou ede-
ma duro subagudo nos membros inferiores (MMII) até
os joelhos, dores nas panturrilhas e joelhos, parestesias
até a altura dos joelhos, dificuldade na marcha e para
subir escadas, quedas frequentes e caibras. Negou uso
de medicamentos, alergia ou doenca cronica prévia. His-
téria familiar negativa. O exame fisico mostrou dados vi-
tais normais e presenca de edema de MMII até o nivel
do joelho. Ao exame neuroldgico, as fungdes cognitivas
eram normais e 0s nervos cranianos encontravam-se sem
alterag¢des. Atrofia discreta em musculos de MMII. Hipo-
tonia moderada de MMII. A for¢a muscular encontrava-
se com grau 4 em musculos proximais e grau 3 em mus-
culos distais de MMII (conforme Medical Research Coun-
cil) e normal nos membros superiores. Havia auséncia dos
reflexos profundos patelar e aquileu bilateralmente,
estando os demais reflexos normais. Sensibilidades super-
ficial (tatil e dolorosa) e vibratéria diminuidas abaixo dos
joelhos. Marcha tipo escarvante, havendo dificuldade
para andar em calcanhares e pontas dos pés. A investi-
gacao mostrou hemograma com 7700 leucécitos e 24%
de eosinéfilos (1848/mm3). Exame parasitolégico de fe-
zes negativo (trés amostras negativas). Os exames veloci-
dade de hemossedimentacdo, mucoproteinas, fator anti-
nuclear e fator reumatoéide encontravam-se normais. Eco-
grafia de abdome, eletrocardiograma, ecocardiograma
transtoracico, RX de térax normais. Bidpsia de medula
6ssea normal. Liquido cefalorraquidiano normal.

Eletromiografia de agulha mostrou desinervacdo
ativa e crénica em musculos tibial anterior, gastrocnémio,
vastos lateral e ileopsoas a direita e em vasto lateral a
esquerda (Tabela 1). Condugdo nervosa evidenciou redu-
¢do da amplitude do potencial de agdo muscular compos-
to em nervos fibulares e potencial de a¢do do nervo sen-
sitivo com amplitudes diminuidas em nervos surais e
velocidade de conducdo nervosa reduzida em nervo
sural direito. Auséncia do reflexo H bilateralmente.

Tabela 1. Eletromiografia de agulha.
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Os achados foram compativeis com comprometimen-
to axonal sensitivo e motor dos membros inferiores (Ta-
belas 2 e 3). A bidpsia muscular (realizada com o obje-
tivo de afastar a vasculite) mostrou atrofia de fibras mus-
culares do tipo 2 com reacdo inflamatoéria intersticial dis-
creta com raros sinais inflamatorios linfomononucleares
(Figs 1 e 2).

Foi iniciado tratamento com prednisona na dose de
60 mg/dia (3 comprimidos de 20 mg) com melhora sig-
nificativa do quadro clinico apds 7 dias. Foi reduzida a
prednisona gradativamente para 20 mg/dia apés 30 dias
do inicio do quadro e mantida por mais quatro meses,
quando entdo foi gradativamente retirada. Apos dois
meses do inicio do tratamento a paciente apresentava-
se sem queixas e com remissao parcial dos sintomas, con-
tinuando com arreflexia patelar e aquiliana. Quatro me-
ses apos o inicio do tratamento, apresentava apenas 4%
de eosindéfilos no sangue periférico. Apés um ano e
meio do inicio do tratamento, a paciente continua bem,
sem sintomas, persistindo como sequela apenas arreflexia
profunda do patelar e do aquileu, Apresentando valor
normal de eosinéfilos no sangue periférico (2%).

DISCUSSAO

A SHI é desordem hematolégica caracterizada
pela producdo excessiva e persistente de eosinofilos.
Os trés critérios que definem o diagnéstico sdo: eo-
sinofilia persistente, superior a 1500 eosinofilos
x10® L durante mais de 6 meses, auséncia de etio-
logia parasitdria, alérgica ou outra causa identifi-
cavel e sinais e sintomas de comprometimento
organico™. A paciente apresentou todos os critérios
diagnésticos, com excecdo da detec¢do da eosino-
filia por mais de 6 meses, porém nao se pode
provar o contrario visto a auséncia de exame de

Atividade espontanea

Atividade voluntaria (PAUM)

Musculo Atividade Fibrilacdes  Ondas Duracdo Amplitude Polifasia Recrutamento
insercao positivas

Biceps braquial D N N 0 N N + N

1° Interdsseo dorsal D N N 0 N N + N
Iliopsoas D A ++ ++ A N ++ D

Vasto lateral D A ++ ++ A N ++ D
Vasto lateral E A ++ ++ A N ++ D

Tibial anterior D A +++ ++ A N ++ D
Gastrocnémio D A ++ + A N ++ D
Paraespinhal lombar D/E N 0 0

0, ausente; +, raro; ++, ocasionais; +++, frequentes; A, aumentado; D, diminuido; PAUM, potencial de acdo da unidade motora; D,

direito; E, esquerdo.
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Tabela 2. Estudo da conducdo nervosa sensitiva.
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Nervo Mediano D VN Ulnar D VN Sural D Sural E VN
Laténcia proximal (ms) 4,56 <7,9 5.34 <7,8
Laténcia distal (ms) 2,04 <3,5 1,74 <3,1 3,84 34 <31
Amplitude proximal (pV) 19,0 >9,0 68,0 >7,0 - -
Amplitude distal (pV) 47,3 >15 128,0 >16 5.5 4,0 >6,0
Distancia (cm) 17,6 23,0 14,0 14,0 -
Velocidade (m/s) 69,8 >50 63,9 >50 36,5 41,2 >40
A, auséncia de resposta; —, ndo realizado; VN, valores normais; D, direito; E, esquerdo.
Tabela 3. Estudo da conducdo nervosa motora.
Nervo Mediano VN Ulnar VN Fibular VN Tibial Posterior VN
Lado D D D E D E
Laténcia proximal (ms) 5.58 <8.8 5.52 <75 13.8 12.9 <129 13.1 12.4 <15.1
Laténcia distal (ms) 2,58 <4.2 234 <34 5.04 4.8 <5.6 5.16 4.68 <6.0
Amplitude proximal 21800 >500 18700 >500 3170 2000 >400 17300 13800 >500
(M%) 0 0 0 0
Amplitude distal 22500 >500 19000 >500 3800 1900 >400 20000 15500 >500
(pv) 0 0 0 0
Duragao proximal (ms) 11,2 15,9 10,8 16,3 23,9 15,9 16,2 10,3 12,1 18,8
Duragao distal (ms) 11,2 15,9 10,8 16,3 23 14,4 16,2 10,3 12 18,8
Distancia (cm) 17,5 - 19,0 - 27 25 - 34,5 31,5 -
Velocidade (m/s) 58,3 >50 59,7 >50 30,68 30,8 >40 43,1 41,0 >40
Onda F (ms) 21,5 <31 21,4 <32 40,0 42 <55,8 42,0 42,3 <55,6
ReflexoH (ms) A A <35

A, auséncia de resposta; —,ndo realizado; VN, valores normais; D,direito; E, esquerdo.

hemograma prévio. Os 6rgaos e sistemas envolvidos
podem ser os mais diversos, freqlientemente o
coracdo, pele, pulmdes e sistema nervoso™34. O
comprometimento do sistema nervoso periférico
apresenta-se como polineuropatia periférica, mo-
noneurite multipla e também comprometimento
do sistema muscular na forma de miopatia infla-
matoéria>®. Alguns autores citam a possibilidade da
SHI advir de uma condicao reativa ou desordem
mieloproliferativa ou associacdo com altera¢ées em
células T%49, Vale lembrar que quando sdao encon-
trados sinais de desordem mieloproliferativa o
diagnostico de SHI ja se torna inapropriado?'. Em
alguns casos, sinais de anormalidades citogenéticas
clonais ndo estdo presentes inicialmente e s6 apa-
recem no decurso da doencga?. O quadro clinico é
variavel. Alguns dos casos de SHI apresentam qua-
dro clinico tipico e bem definido; outros, com da-
dos que nao chegam a cobrir todos os critérios diag-

nosticos. Mesmo assim, a longo prazo, na maioria
dos casos o prognéstico é reservado’.

Nossa paciente apresentava angioedema, com-
prometimento do sistema nervoso periférico, reve-
lada pela neuropatia periférica e sinais discretos
de miosite inflamatoéria. As alteracdes no compro-
metimento do sistema nervoso, periférico sdo raras,
porém descritas na SHI. Escolhnemos a bidpsia mus-
cular ao invés da bidpsia de nervo porque, a primei-
ra aumenta a freqUéncia de diagnéstico nas vascu-
lites (80% versus 55%) .

Entram no diagnéstico diferencial outras cau-
sas de hipereosinofilia como, por exemplo, sindro-
me do 6leo toéxico, intoxicacdo com L-triptofano,
doenca mista do tecido conjuntivo e infec¢des pa-
rasitarias*'2. A filariose, doenca parasitaria que
mimetiza o quadro clinico da sindrome hipereosino-
filica, pela presenca de edema nos MMII e hipereo-
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Fig 1. Atrofia de fibras tipo 2. ATPase 9 4; x 400.

sinofilia no sangue periférico, é um importante
diagnéstico diferencial, porém sendo descartada
neste caso devido a ndo procedéncia e nem relato
de viagem da paciente para drea endémica desta
doenca.

Nao existe ainda um consenso em rela¢do a me-
Ihor forma de tratamento para a SHI, sendo utiliza-
dos corticoesteréides, drogas imunossupressoras e
terapia com imunomoduladores’3. O prognéstico
é reservado, caso ndo seja efetuado o tratamento cor-
reto, principalmente nas formas sistémicas graves.
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