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A elucidação diagnóstica das doenças difusas do tecido conjuntivo (cola-

genoses) oferece dif iculdades 1 , sobretudo pela variabilidade da sintomatolo

gia clínica e pela falta de métodos diagnósticos específicos. 

O paciente objeto do presente trabalho estêve internado durante vários 

meses com o diagnóstico de provável esclerodermia; dentre as entidades co

gitadas para o diagnóstico (esclerodermia, dermatomiosite, polimiosite, "stiff-

man syndrome", doenças do sistema extrapiramidal) , pôde-se concluir, pela 

anamnese, exame clínico e exames laboratoriais, que realmente a hipótese 

de esclerodermia era a mais acei tável; a dificuldade encontrada para firmar 

~esse diagnóstico consistiu na atividade muscular contínua em repouso, reve

lada pela eletromiografia, fenômeno que não havíamos até então observado 

e para o qual não encontrávamos explicação. 

Sómente meses depois é que tivemos oportunidade de ler trabalho de 

Isaacs 2 relatando dois casos semelhantes ao nosso, tendo o autor formulado 

hipótese explicativa para o fenômeno eletromiográfico, bem como conseguido 

remissão dêste e da sintomatologia com o emprêgo de hidantoinatos. 

O B S E R V A Ç Ã O 

A . B . , com 15 anos de idade, sexo masculino, branco, brasi leiro, internado na 

Clínica N e u r o l ó g i c a em 10-2-1962 ( R . G . 246.756). A molés t ia iniciou-se há dois anos, 

com di f iculdade na u t i l ização dos dedos; o processo progrediu, l evando os dedos a 

moderada f l exo-adução . Cinco meses após foi operado de adenóides (anestesia l o 

c a l ) , pois mani fes tava discreta d i f iculdade respiratória, tendo melhorado . H á 4 

meses o quadro acentuou-se, ocor rendo f l e x ã o dos antebraços e moderada ro tação 

interna dos braços, dif iculdade para abr i r a bôca e dispnéia discreta, mesmo em 
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repouso. A s manifestações progredi ram, apresentando o paciente, na ocasião da 
internação, g rande di f iculdade respiratória, d isfagia e acentuada hipertonía; foi re
ferida t ambém hiper termia há um mês e emagrec imen to . Antecedentes — O pai 
do paciente era epi lépt ico. O paciente nasceu de par to normal ; nega convulsões. 
Exame físico — Ausência de pêlos ax i la res e pubianos; geni tais externos pouco 
desenvolv idos . P e l e sêca e lisa. Pressão ar ter ia l 120X80 m m H g , pulso 90 bat . / 
min. T i r a g e m costal e supraclavicular ; dispnéia predominantemente inspiratória; 
e last ic idade e expansibi l idade torá
cicas diminuídas; sibilos inspirató-
rios, co rnagem ao nível da la r inge . 
Exame neurológico — Face com pe
le lisa, distendida e com desapare
c imento dos sulcos; bôca entreaber-
ta por e l evação do fascículo superior 
do músculo oro-orbicular ( f i g . 1 ) ; 
o aspecto gera l assemelha-se à fa-
cies tetánica ou esclerodérmica. 
Braços em adução e ro tação inter
na moderada; f l e x ã o e l eve prona-
ção do antebraço, discreta abdução 
da mão, f l exão acentuada da art i
culação metacarpo- fa lâng ica e dis
creta das in terfa lângicas , sendo es
ta úl t ima menos nít ida nos indica
dores e polegares , onde predominava 
a f l exão da segunda fa lange ( f i g . 
1 ) ; f l exão dorsal da a r t icu lação me-
ta tarso- fa lângica em todos os ar te-
Ihos. Equi l íbr io normal . A m p l i t u d e 
dos mov imen tos ar t iculares diminui
da nos membros superiores, conse
guindo o paciente mov imen tá - los 
mui to pouco vo lun tá r i amente , sen
do maior a incapacidade nas ex t r e 
midades distais; essa l imi tação exis 
tia t ambém nos m o v i m e n t o s do t ron
co; nos membros inferiores, discreta 
dif iculdade na m o v i m e n t a ç ã o dos 
pés, sem l imi tações ; m o v i m e n t e s 
mandibulares e faciais diminuídos, 
não sendo possível separar as arca
das dentárias a l ém de 25 m m . Con
traturas de todos os músculos dos 
membros superiores, mais acentuada 
nos que de te rminam a a t i tude anor
mal ( f i g . 1 ) ; no tronco, contra tura 
das musculaturas lombar , torácica 
e abdominal . Pre judicada a pesqui
sa da fôrça muscular. Ar t i cu lações 
inal teradas. Consistência muscular 
aumentada, pr inc ipa lmente nos m e m 
bros superiores e t ronco. A pala
v r a é um pouco analasada; a mí 
mica é fixa, sem modif icações aprec iáve is da expressão; pequena disfagia para só
lidos. Fasciculações por percussão nos músculos deltóides, bíceps e suprascapulares. 
T r e m o r l eve e a r r í tmico das pálpebras superiores. Re f l exos mediopubiano e cutâneo 
plantar normais, estando os demais com a pesquisa prejudicada (não fo ram ob t idos ) . 
R e f l e x o s fo tomotor e de acomodação normais . A t r o f i a s musculares discretas nos 



membros superiores, mais nítidas nas ex t remidades distais. Tendões dos punhos, 
dorso dos pés e r eg ião maleolar , salientes. Sensibilidades superficiais e profundas 
normais . 

Exames complementares — Líquido cefalorraqueano, colhido por punção lombar, 
normal . Reações sorológicas para lues, nega t ivas . Eletroforese das proteínas do soro: 
albumina 59,2%, g lobul inas : at 3,5%; a2 5,9%; £ 6,3%; y 25 ,1%. Dosagem de cálcio no 
soro 12 g /100 ml. Dosagem de creatinina no soro 0,8 g /100 ml . Hemossedimentação 
4 m m na pr imeira hora ( n o r m a l ) . Exame dermatológico com biopsia de pele: qua
dro de esclerodermia associado a manifestações sistêmicas. Exame otorrinolaringoló-
lógico: ã lar ingoscopia indireta nota-se saliência das pregas ar i tenóides; esta saliên
cia é s imétr ica no sentido da luz da fa r inge ; cordas voca is paral isadas e com ten
dência à r ig idez ; as v ibrações da v o z apenas separam por frações de mi l ímet ros 
ambas as cordas; ausência de desvio g ló t i co . Exame reumatológico: quadro suges
t i v o de afecção difusa do co lagên io . Radiografia do tórax: t ransparência pulmonar 
aumentada, aba ixamen to das cúpulas frénicas. Radiografia das mãos e punhos: 
osteoporose do esqueleto das mãos e punhos, par t icu la rmente per iar t icular ; defor
midade em f l exão metaca rpofa langeana ; espaços ar t iculares conservados; o quadro 
rad io lóg ico não é específico de ar t r i te reumatóide , não se podendo, no entanto, 
afastar tal possibilidade. Radiografias do intestino delgado: hipotonia genera l izada , 
hipoperis tal t ismo, a l te rações funcionais do r e l evo da mucosa; t rânsi to lento; não há 
sinais de lesão orgânica do intestino de lgado . Pesquisa de células LE, nega t iva . 
Exame pneumológico: insuficiência respiratór ia por cont ração dos músculos toráci
cos. Provas funcionais pulmonares: insuficiência pu lmonar ven t i l a tó r ia essencial
mente obst rut iva; após ina lação de ácido c lor ídr ico di luído não se observaram al 
terações dignas de regis t ro ( D r . Mateus R o m e i r o N e t o ) . Exame elétrico: e x a m e di
f icul tado pelo espasmo da musculatura; notou-se, no entanto, h ipoexci tab i l idade 
ga lván i ca nos músculos triceps e braquiorradiais , sobretudo ã esquerda; reação dis-
miotônica nos músculos das mãos. 

Exame eletromiográfico — Técn ica u t i l izada: apare lho e l e t romiógra fo Medi t ron, 
mode lo 201-A, e le t ródio monopolar . O E M G de músculos do membro superior e 
infer ior e da face revelou a presença de descargas de a l ta freqüência, com 100 a 
800 mic rovo l t s , que se m a n t i v e r a m durante todo o exame , embora fossem fei tas 
diversas manobras para se conseguir r e l axamen to muscular ( f i g . 2 ) . Repe t imos o 

e x a m e ut i l izando inic ia lmente o bloqueio per i fér ico do ne rvo peroneal comum com 
novoca ína a 2 % , o qual produziu l ige i ra diminuição da a t i v idade e lé t r ica espon
tânea. N o v o e x a m e foi fe i to , com o paciente submetido à anestesia gera l pelo 
Th ionembuta l , sem modif icação da a t iv idade e lé t r ica espontânea. F ina lmente , com 
o paciente sob anestesia gera l e com intubação endotraqueal , apl icamos substância 
curar izante ( T a q u i c u r i n ) , obtendo imedia ta cessação de qualquer a t iv idade elétr ica, 
a qual reapareceu após te rminar a ação fa rmaco lóg ica previs ta da dose ut i l izada. 



R e e x a m i n a m o s o paciente quando se encon t rava sob t ra tamento cl inico por di fe-
ni l idantoína (300 m g / d i a ) . Ver i f i camos modi f icação acentuada do quadro e le t ro-
miográ f i co , com diminuição da a t iv idade e lé t r ica espontânea, que se mani fes tava 
apenas por a lgumas descargas de a l ta freqüência, com in te rva los de si lêncio e lé 
t r ico de a lguns segundos. 

C O M E N T A R I O S 

O caso assemelha-se aos de Isaacs 2 , tanto clínica como eletromiogràfi-

camente. 

E m nosso paciente seguimos a mesma orientação de Isaacs: bloqueio 

anestésico de nervo periférico (peronea l ) , seguido de anestesia geral, sem 

que houvesse al teração no traçado. Is to nos sugeriu que as descargas de

ver iam partir da placa mioneural ou membrana celular; administramos subs

tância curarizante, observando imediato desaparecimento das descargas elé

tricas, as quais retornaram ao cessar o efeito medicamentoso. Este fato 

levou-nos a considerar o fenômeno como tendo or igem nas placas mioneurais. 

Isaacs foi ainda mais longe : raciocinou que, se o uso de uma substân

cia química bloqueadora da membrana (barbi túrico) não fazia desaparecer 

o fenômeno, seria este decorrente de alterações nas terminações mioneurais, 

visto ter cedido com o emprego de um agente competidor da placa ( cu ra re ) . 

Ainda dentro deste raciocínio, empregou outras substâncias, tais como mag

nesio, cálcio e quinino, concluindo que as alterações seriam decorrentes de 

modificações nas terminações neuronals; acreditava, mesmo, que as placas 

motoras e terminações mioneurais tinham outras funções peculiares afora as 

conhecidas, sem, entretanto, comentá-las. 

O autor comparou este fenômeno ao das disritmias cerebrais, imaginan

do que tal situação de estimulação contínua estivesse acontecendo nas ter

minações mioneurais, e utilizou, como tentativa terapêutica, uma substância 

empregada nestas eventualidades. N a crise epilética há uma despolarização 

brusca da célula nervosa pela entrada de sódio na célula, sendo os hidantoi-

natos capazes de diminuir a concentração de sódio intracelular pelo aumento 

da retirada ativa deste íon (bomba de sódio) . Os resultados foram surpreen

dentes, tendo a sintomatologia e o fenômeno eletromiográfico desaparecido 

em poucos dias. 

E m nosso paciente o uso de corticóides levou a razoável melhora clínica 

mas não eletromiográfica; entretanto, o emprego de 300 m g diários de hi-

dantoinato de sódio proporcionou resultados que realmente nos surpreende

ram pela sua rapidez, com acentuada melhora clínica e do traçado elétrico 

anormal em poucos dias. 

R E S U M O 

É relatado o caso de um paciente do sexo masculino, de 15 anos de 

idade, que apresentava dificuldade para movimentar os braços e para abrir 

a bôca, além de dispnéia, evoluindo lentamente há dois anos. O exame neu

rológico revelou hipertonia em todo o corpo, predominando em alguns grupos 

musculares que se achavam fortemente contraturados, obrigando o paciente 



a assumir atitudes anormais, impossibilitando-o, ainda, de abrir a bôca e de 

respirar l ivremente, dada a grande diminuição da expansibilidade torácica. 

O exame eletromiográf ico revelou a presença de atividade muscular contí

nua, mesmo durante o repouso, caracterizada por descargas de alta freqüên

cia, as quais persistiram após bloqueio anestésico de nervo periférico e após 

anestesia geral, sõmente sendo eliminados pelo curare. Com o diagnóstico de 

esclerodermia e de miosite, embora só a primeira dessas moléstias pudesse 

ser comprovada anátomo-patològicamente, o paciente foi tratado com corti-

costeróides, tendo havido discreta melhora do quadro clínico, sobretudo em 

relação aos movimentos respiratórios e à abertura da bôca. Tendo, então, 

o conhecimento de dois casos semelhantes estudados por Isaacs em 1961, com 

o nome de síndrome da atividade contínua da fibra muscular, os quais ha

v iam sido curados com o uso de hidantoinato de sódio, os autores emprega

ram esta mesma medicação, tendo verificado, após alguns dias, a diminuição 

acentuada da atividade anormal pelo exame eletromiográfico. 

S U M M A R Y 

Scleroderma associated with continuous electric muscular activity. 

The case of a 15-year-old male patient, suffering from difficulty in 

moving his arms and opening his mouth and dyspnea which had been slowly 

developing for two years, is reported. The neurologic examination revealed 

diffuse hypertonus, predominating in some muscle groups, compelling the 

patient to assume abnormal attitudes and making it impossible for him to 

open his mouth and to breathe freely due to a large decrease in the thoracic 

expansibility. T h e electromyographic studies showed continuous muscle acti

vi ty at rest, characterized by high frequency discharges, which continued 

after anesthetic blocking of a peripheral nerve and after general anesthesia; 

these discharges were eliminated only when curare was used. Diagnosis 

was made of scleroderma and myositis, although only the first one could be 

confirmed by biopsy; the patient was treated wi th corticosteroids and a 

slight improvement was evidenced, specially in regard to breathing move

ments and mouth opening. Based on the good results reported by Isaacs 

in t w o similar cases, the authors used sodium hidantoinate, and thus found 

a marked decrease of the abnormal electric activity, proved though an electro

myographic examination made some days afterwards. 
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