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Polimiosite associada a sindrome nefrética
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RESUMO

A polimiosite (PM) ¢ uma doenga sist€émica do grupo das miopatias inflamatérias idiopaticas, clinicamente caracterizada
por fraqueza muscular proximal e simétrica. Ha relatos na literatura de PM associada a neoplasias, doengas autoimunes
e infec¢des virais. Entretanto, a associacdo entre PM e nefropatia ndo é frequente. Descrevemos o caso de um paciente
com polimiosite que evoluiu com sindrome nefrotica devido a presenca de glomerulonefrite mesangial.
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INTRODUCAO

A polimiosite (PM) ¢ definida como uma miopatia idiopatica
que evolui durante semanas a meses e tem como caracteristica
principal o desenvolvimento de processo inflamatorio nao
supurativo na musculatura esquelética, o qual se manifesta
clinicamente por fraqueza muscular proximal e simétrica.
Tem incidéncia de aproximadamente um caso a cada 100 mil
habitantes, com predominio em mulheres.'?

A fraqueza muscular progressiva €, em geral, o primeiro
sintoma apresentado e seu carater subagudo faz com que os pa-
cientes levem algum tempo até procurar atendimento médico;
mais raramente, a doenca pode manifestar-se de forma aguda,
acompanhada de rabdomidlise e mioglobinuria.>*

Os pacientes acometidos se queixam de dificuldade nas
tarefas diarias que necessitam do uso dos musculos proximais,
a exemplo de subir degraus, subir no meio-fio da calgada, le-
vantar objetos ou se pentear. A musculatura esquelética da
parede posterior da faringe e do ter¢o proximal do esdfago
¢ comprometida com frequéncia, dando origem a disfagia e
engasgos. Sintomas constitucionais podem estar presentes ¢
incluem fadiga, hiporexia, perda ponderal, artralgia ou artrite
de pequenas e médias articulagdes.'

A PM pode ocorrer isoladamente ou estar associada a
doengas sistémicas autoimunes e infec¢des virais, a exemplo

de lupus, artrite reumatoide, doenca de Crohn, infecgdes por
HIV e HTLV.>¢ No entanto, o envolvimento renal na PM nao ¢
comum.”® Relatamos o caso clinico de um paciente de 37 anos
que evoluiu com anasarca ¢ lesdo renal evidenciada a biopsia.

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, 37 anos, foi internado com
quadro de anasarca, fraqueza muscular progressiva, disfagia
para solidos e astenia de evolugdo ha 45 dias. Havia relato de
ganho ponderal de 15 kg durante o periodo. Ao exame fisico,
encontrava-se afebril, hidratado, corado, anictérico; auscultas
cardiaca e respiratoria sem alteragdes; abdome globoso, flacido,
doloroso a palpagao em epigastrio, com edema de parede, sem
visceromegalia; cavidade oral e pele sem lesdes; apresentava
edema importante nos membros superiores (Figura 1) e infe-
riores. Ao exame neuroldgico, ndo apresentava alteracao dos
pares cranianos; reflexos simétricos; sensibilidade profunda e
superficial preservadas e for¢a muscular grau II, com fraqueza
muscular proximal. Exames iniciais revelaram CPK de 15.969
U/L (normal até 232 U/L), TGO de 1.356 U/L (até 37U/L), TGP
de 519 U/L (até 65 U/L), albumina de 1,2 g/dL (3,4 a 5,0 g/dL)
e LDH de 1.551 U/L (até 190 U/L). O colesterol total era 143
mg/dL (0-200 mg/dL), com LDL de 91,4 mg/dL (0-100 mg/dL),
HDL de 18 mg/dL (35-60 mg/dL) e triglicérides de 168 mg/dL
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(30-150 mg/dL). O hemograma da admissdo apontou anemia
discreta (hemoglobina 11,8 g/dL), normocitica e normocromica
e leucocitose de 18.900 células/mm?, a custa de 85% de seg-
mentados. A velocidade de sedimentagdo de hemacias era de
38mm?® (normal até 15), a PCR, positiva (dosagem qualitativa),
o FAN (HEp-2) era de 1/160 (até 1/40), com padrio citoplas-
matico fibrilar. A bidpsia do musculo deltoide revelou reagio
inflamatoria cronica linfomononuclear intersticial e endomisial
(Figura 2A), com areas de fibrose; presenga de fibras muscu-
lares necroticas e frequentes fibras musculares com alteragdes
regenerativas (Figura 2B); quadro histoldgico compativel com
miopatia inflamatoria. Diante dos achados clinicos e laborato-
riais, estabeleceu-se diagnostico de polimiosite e deu-se inicio
a tratamento com prednisona (1 mg/kg/dia). No decorrer da
internacdo, o paciente foi submetido a pulsoterapia com metil-
prednisolona (1 g/dia), durante trés dias.

A analise do sedimento urinario revelou proteinas e hemacias
(++); a proteinuria de 24 horas era de 3.771 mg (20-150 mg). A
presenca desses achados ao exame de urina, associado ao quadro
de anasarca e hipoalbuminemia, motivou a realizagao de bidpsia

Figura 1

Figura 2
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renal, que revelou expansdo mesangial difusa (glomerulonefrite
proliferativa mesangial) e atrofia tubular focal com fibrose
intersticial discreta. Apos 55 dias de internagdo, recebeu alta
hospitalar; apresentava bom estado geral, embora mantivesse a
dificuldade de deambulagdo, com fraqueza muscular proximal,
mas sem disfagia e com melhora do quadro de anasarca. A CPK
foi reduzida de forma marcante — o resultado na alta hospitalar
era de 663 U/L. Continua em acompanhamento ambulatorial
no Servigo de Reumatologia do Hospital Universitario da
Universidade Federal de Sergipe, em uso de prednisona e em
programa de pulsoterapia mensal com ciclofosfamida, devido a
persisténcia do quadro miopatico e ao comprometimento renal.

DISCUSSAO

A associagdo de polimiosite com doenga renal tem sido des-
crita na literatura tanto na forma de insuficiéncia renal aguda
decorrente de rabdomidlise e mioglobintria como associada
a glomerulonefrite.*312 Essa relagdo entre miopatias inflama-
torias idiopaticas e nefropatia ndo ¢ frequente,” embora Yen et
al.* tenham encontrado algum grau de hematuria e proteintria
em 14 de 65 pacientes (21,5%) com polimiosite ou dermato-
miosite (DM).

A lesdo glomerular mais comumente relacionada a PM ¢
a glomerulonefrite proliferativa mesangial,”!! o que esta de
acordo com nosso relato e a publica¢do de Valenzuela et al."
Entretanto, ha relato de pacientes com PM que evoluiram com
glomerulonefrite rapidamente progressiva.'?

Sindrome nefrética associada a PM ¢ rara, com poucos
casos relatados na literatura. No estudo de Pasquali et al.,® de
oito pacientes com polimiosite, apenas um se manifestou com
sindrome nefrética. Por outro lado, ha descri¢do de pacientes
com miopatias inflamatorias idiopaticas (DM e PM) que evo-
luiram com anasarca sem relagdo com sindrome nefrotica.'>!*
Gorelik et al.,” por exemplo, encontraram sete casos de DM
e PM relacionados a anasarca; como no episodio descrito,
todos eram adultos do género masculino, além do relato de
disfagia em quatro desses pacientes. Entretanto, nenhum desses
pacientes evoluiu com sindrome nefrotica.

O aspecto interessante desse caso consiste na associagao
entre polimiosite, anasarca e sindrome nefrotica, diferentemente
de outros relatos encontrados na literatura. Os achados clinicos e
laboratoriais de edema generalizado, fraqueza muscular impor-
tante e CPK de 15.969 U/L sugerem destrui¢ao muscular macica.
No entanto, vale ressaltar que em nenhum momento o paciente
apresentou deterioragdo da fung@o renal. A despeito da boa res-
posta inicial a terapia instituida, a evolug@o clinica desse paciente
¢ incerta, por conta dos poucos casos existentes na literatura.
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