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RESUMO

Pacientes com Esclerose Sistêmica (ES) podem apresentar envolvimento muscular na forma de miosite ou miopatia 
não infl amatória. É verifi cada também associação entre acometimento muscular e disfunção ventricular esquerda 
(DVE) em pacientes com ES, o que lhes confere pior prognóstico. Avaliamos 87 pacientes do Hospital de Clínicas da 
Universidade Federal do Paraná, com diagnóstico de ES, quanto à presença de manifestações da musculatura esque-
lética e a relação destas com DVE. Verifi camos uma prevalência de 42,5% de acometimento muscular nos pacientes 
avaliados, observando uma correlação positiva com a forma difusa da doença. Afastadas outras causas de DVE, três 
dos quatro pacientes com fração de ejeção abaixo do valor de normalidade apresentaram alteração de força muscular, 
atrofi a e/ou elevação de enzima creatinofosfoquinase sérica (CPK). 
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INTRODUÇÃO

A esclerose sistêmica (ES) é uma doença autoimune carac-
terizada por alterações vasculares e fi brose de pele e órgãos 
internos. É classifi cada como difusa ou limitada de acordo com 
a extensão de pele acometida.1 

Pacientes com ES podem apresentar envolvimento mus-
cular na forma de miosite ou miopatia não inflamatória, 
manifestando-se com graus variados de fraqueza, atrofi a mus-
cular e elevação da enzima creatinofosfoquinase sérica (CPK), 
geralmente associados a alterações eletroneuromiográfi cas.2 

É verifi cada ainda associação entre acometimento muscular 
e disfunção ventricular esquerda (DVE) em pacientes com 
ES.3,4 O registro EUSTAR (EULAR Scleroderma Trials and 
Research), avaliando 7.073 pacientes com ES, demonstrou 
prevalência de 5,4% de disfunção do ventrículo esquerdo DVE 
e a miosite foi um dos fatores independentemente associados. 
A DVE conferiu pior prognóstico a estes pacientes.3

O presente estudo objetiva avaliar a associação de ES com 
manifestações musculares e a relação destas com DVE. 

MATERIAL E MÉTODOS

Avaliamos 87 pacientes do ambulatório de Esclerose Sistêmica 
do Serviço de Reumatologia do Hospital de Clínicas da UFPR, 
com diagnóstico de ES pelos critérios do ACR (American 
College of Rheumatology), quanto a manifestações musculares 
e a relação destas com DVE. As manifestações musculares 
foram avaliadas da seguinte forma: presença de fraqueza 
muscular ou atrofi a muscular, ambas verifi cadas em exame 
físico, e/ou elevação de CPK. A DVE foi avaliada por eco-
cardiograma transtorácico através da medida da fração de 
ejeção ventricular (EV). Correlacionamos, também, os achados 
musculares e cardíacos com a apresentação difusa ou limitada 
de ES, a idade e o gênero dos pacientes. Foram excluídos da 
análise pacientes com alterações que pudessem resultar em 
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acometimento muscular ou elevação da CPK por causas não 
relacionadas à ES (p. ex., pacientes com tireoidopatia ou em 
uso de estatinas).5,6 

RESULTADOS

Dos 87 pacientes com ES avaliados, 37 (42,5%) apresentaram 
manifestações musculares, na forma de fraqueza muscular, 
atrofi a muscular e/ou elevação de CPK (Tabela 1). Fraqueza 
muscular, referida pelo paciente e verifi cada como défi cit de 
força muscular em exame físico, foi o achado predominante, 
presente em 28 pacientes, associada ou não a atrofi a muscular 
e/ou elevação de CPK. A elevação de CPK foi verifi cada em 11 
pacientes, apresentando correlação positiva com o achado de 
atrofi a muscular (P = 0,04), mas não com fraqueza muscular 
(P = 0,09). 

Dos 87 pacientes avaliados, 19 (21,8%) apresentavam ES 
difusa. A forma cutânea difusa apresentou correlação positiva 
com maior presença de manifestações musculares (fraqueza 
muscular, atrofi a muscular e/ou elevação de CPK, P = 0,04). Na 
forma cutânea limitada esta correlação foi negativa (P = 0,08).

A média de idade dos pacientes com ES e manifestação 
muscular foi de 48 ± 11,7 anos, semelhante à média de ida-
de de todos os pacientes com ES avaliados neste estudo, de 
48,5 ± 11,7 anos. Apenas sete pacientes (8%) eram do sexo 
masculino, destes, três (42,8%) apresentaram manifestação 
muscular, sendo um paciente com a forma difusa e os outros 
dois com a forma limitada da doença. No sexo feminino a 
prevalência foi semelhante (42,5%).

O ecocardiograma transtorácico evidenciou EV abaixo 
do valor de referência para normalidade em quatro dos 87 
pacientes avaliados (4,59%). Destes, três (75%) apresentaram 
alteração de força muscular, atrofi a e/ou elevação de CPK, 
afastadas outras causas de DVE. A idade destes três pacientes 
variou de 34 a 61 anos.

DISCUSSÃO

Na literatura, o envolvimento muscular na ES é classifi cado 
em dois tipos: miosite, geralmente associada a maior grau 
de fraqueza muscular e níveis elevados de CPK, e miopatia 
não infl amatória.7 Esta última não apresenta uma defi nição 
consensual e habitualmente inclui acometimento muscular 
sem infl amação. As alterações encontradas no exame de 
eletroneuromiografia dos pacientes com ES são seme-
lhantes àquelas evidenciadas nas miopatias infl amatórias 
idiopáticas.7,8 Os achados histológicos são heterogêneos e 
incluem tanto o componente de miopatia infl amatória quanto 
achados específi cos de ES em várias proporções - podem 
ser verifi cados desde infi ltrados infl amatórios, necrose e 
atrofi a, até microangiopatia e fi brose de perimísio e epimí-
sio.7,8 Os critérios diagnósticos para envolvimento muscular 
na ES não estão bem defi nidos, assim como sobreposição 
ES/polimiosite versus miopatia associada à ES não estão 
claramente diferenciados na literatura.7 Nos pacientes com 
ES, o prognóstico na miosite é favorável e normalmente há 
resposta adequada ao tratamento com corticoide. Embora 
clinicamente menos expressiva, a miopatia não infl ama-
tória nesses pacientes tem pouca resposta ao tratamento 
imunossupressor.2,7

Verifi camos prevalência de 42,5% de acometimento mus-
cular, na forma de fraqueza muscular, atrofi a e/ou elevação 
de CPK, nos pacientes com ES avaliados em nosso estudo. A 
mesma avaliação em outros trabalhos demonstrou prevalência 
entre 16% e 81%, o que refl ete a heterogeneidade dos critérios 
usados para defi nir o envolvimento muscular na ES. A maior 
prevalência foi em pacientes com a forma cutânea difusa da 
ES, o que corrobora com a literatura.2 Não observamos relação 
com idade ou gênero. 

O envolvimento cardíaco na ES, caracterizado por arrit-
mias, distúrbios de condução e/ou DVE, é mais frequente 
nos pacientes com miopatia esquelética, infl amatória ou 
não.4,7 Portanto, diante dessa associação e do pior prog-
nóstico conferido pelo acometimento cardíaco na ES, a 
monitoração cardíaca nos pacientes com ES e miopatia 
esquelética deveria ser realizada regularmente,7 incluindo-se 
a avaliação quanto à indicação de marcapasso profi lático 
em pacientes de alto risco.9

A associação entre acometimento muscular e DVE também 
foi verifi cada em nosso estudo. Entre os pacientes com DVE, 
75% apresentavam alteração de força muscular, atrofi a e/ou 
elevação de CPK. Sendo este um estudo transversal, não foi 
avaliada a evolução clínica desses pacientes quanto ao prog-
nóstico dessa manifestação.

Tabela 1 
Correlação entre manifestações musculares e formas 
cutâneas da ES nos pacientes avaliados no presente estudo
Manifestações musculares ES Difusa ES Limitada

Fraqueza muscular isolada 4 14

Atrofi a muscular isolada 1 3

Elevação de CPK isolada 3 2

Fraqueza + atrofi a 1 3

Fraqueza + elevação de CPK 0 2

Atrofi a + elevação de CPK 0 0

Fraqueza + atrofi a + elevação de CPK 3 1
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Portanto, o presente estudo tem a fi nalidade de reforçar os 
dados da literatura quanto ao acometimento muscular na ES 
e a associação com DVE, assim como chamar a atenção para 
tal manifestação clínica no contexto de uma doença sistêmica 
e heterogênea e grave. 
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