
Rev. CEFAC, São Paulo

ACHADOS OTONEUROLÓGICOS  
EM UM CASO DE MIOPATIA INFLAMATÓRIA

Otoneurological findings in an inflammatory myopathy case
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RESUMO

Tema: a polimiosite é uma enfermidade sistêmica idiopática caracterizada por um processo infla-
matório não supurativo que acomete a musculatura esquelética e manifesta-se clinicamente por fra-
queza muscular proximal e simétrica. Possui incidência variável, cerca de um caso para cada 100 
mil habitantes, havendo predominância no sexo feminino. Procedimentos: avaliou-se no Setor de 
Otoneurologia de uma Instituição, um paciente com diagnóstico de polimiosite, com 60 anos, do sexo 
feminino, que referiu dificuldade para escutar no ouvido direito, zumbido, ansiedade, insônia, dificul-
dade nos movimentos do pescoço e dor irradiada para ombros e braços. Foram realizados os seguin-
tes procedimentos: anamnese, inspeção otológica, avaliação audiológica e vestibular. Resultados: 
a) na avaliação audiológica apresentou, perda auditiva neurossensorial de grau moderado na orelha 
direita e limiares auditivos dentro dos padrões de normalidade na orelha esquerda; b) na imitancio-
metria apresentou, curva timpanométrica do tipo “A” e presença dos reflexos estapedianos bilateral-
mente; c) no exame vestibular observou-se, nistagmo semi-espontâneo do tipo múltiplo e ausência 
do efeito inibidor da fixação ocular. Conclusão: observou-se alteração nos exames realizados, prin-
cipalmente, no exame labiríntico que demonstrou a importância de sua realização e a sensibilidade 
na captação de alteração que sugeriu envolvimento do sistema nervoso central contribuindo dessa 
forma, para uma intervenção e acompanhamento terapêutico mais rápido e eficaz.
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�� INTRODUÇÃO

As miopatias inflamatórias idiopáticas, tam-
bém conhecidas como “síndrome de miosite”, são 
da família das doenças sistêmicas adquiridas do 
tecido conjuntivo, caracterizadas por efeitos clínicos 
e patológicos de inflamação muscular crônica. As 
formas mais comuns são a polimiosite e a derma-
tomiosite 1-3.

A polimiosite (PM), é uma enfermidade sistê-
mica idiopática, caracterizada por um processo 
inflamatório não supurativo que acomete o tecido 
muscular esquelético e manifesta-se clinicamente 
por fraqueza muscular bilateral e simétrica 1-3. 
Diversos estudos 1-4 referem que ocorre uma res-
posta anormal imune ao músculo esquelético. Sua 
fisiopatologia é desconhecida, e, dentre os meca-
nismos mais prováveis, sugere-se injúria muscu-
lar mediada por vírus ou insulto microvascular por 
auto-antígenos 1-4.
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Possui incidência variável geograficamente, 
cerca de um caso para cada 100 mil habitantes, 
havendo predominância no sexo feminino 2,3. Sua 
distribuição mundial chega a atingir um pico de pre-
valência na primeira década de vida e outro entre 
os 50-60 anos de idade 1,3.

Os indivíduos de descendência africana e his-
pânica estão sujeitos a ter um risco aumentado de 
miopatias inflamatórias idiopáticas com prognóstico 
mais grave quando comparados com indivíduos da 
raça branca 2.

O início é frequentemente gradual e progres-
sivo, com meses ou anos de evolução. O compro-
metimento da musculatura esquelética da parede 
posterior da faringe e do terço proximal do esôfago 
podem dar origem à disfonia e a disfagia com refluxo 
de alimentos para vias aéreas superiores devido à 
fraqueza muscular cricofaríngea. O comprometi-
mento do flexor do pescoço ocorre em dois terços 
dos casos, o que pode ocasionar dificuldade para 
sustentar o pescoço. Além da fraqueza muscular 
que é o seu sintoma principal, acomete músculos 
da cintura escapular e pélvica, progredindo para a 
musculatura proximal dos membros. Outros sinto-
mas observados incluem: fadiga, astenia, mialgias, 
febre, perda de peso, artralgia e artrite de pequenas 
e médias articulações. O envolvimento cardíaco 
pode estar presente em até 30% dos casos e geral-
mente se traduz por taquicardia, arritmias, defeitos 
da condução átrio-ventricular e bloqueios de ramos. 
Raramente há insuficiência cardíaca congestiva, 
seja por miocardite ou por fibrose miocárdica 2,3,5,6. 
As manifestações pulmonares são provavelmente 
as manifestações sistêmicas da doença mais 
comuns e sua prevalência é relatada em 5 a 46% 
dos casos 6

 sendo, as mais comuns, a pneumonia 
aspirativa, hipoventilação por fraqueza muscular, 
infecções e doença intersticial. Esta última afeta 5 a 
10% dos pacientes.

O diagnóstico entre as miopatias inflamatórias 
baseia-se no quadro clínico da fraqueza muscular, 
exames laboratorias com alteração nos níveis de 
enzimas musculares, exame eletroneuromiográfico, 
biópsia muscular e na resposta ao tratamento 2,3,5,6.

Com relação ao sistema auditivo, o mesmo pode 
não apresentar alteração ou, estar vulnerável às 
alterações patológicas tanto local quanto sistêmica. 
As alterações estruturais e bioquímicas podem 
atuar independentemente ou associadas, compro-
metendo os mecanismos de audição e equilíbrio 2. 

O equilíbrio corporal depende da integridade 
do sistema vestibular (labirinto, nervo vestibulo-
coclear, núcleos, vias e inter-relações no sistema 
nervoso central – SNC), do sistema somatossen-
sorial (receptores sensoriais localizados em ten-
dões, músculos e articulações) e da visão sob a 

coordenação do cerebelo. Se houver uma lesão 
em algum destes sistemas, ocorrerá um conflito de 
informações, podendo surgir sintomas de desequilí-
brio corporal e tontura 7.

O sistema vestibular periférico é constituído 
pelas células ciliadas das cristas ampulares dos 
ductos semicirculares, células ciliadas das mácu-
las utriculares e saculares do labirinto membra-
náceo, fibras nervosas aferentes e eferentes, 
gânglio de Scarpa, nervos vestibulares superior e 
inferior e anastomoses vestibulofaciais e vestibulo- 
cocleares 8. 

O sistema vestibular central é composto pelos 
núcleos vestibulares no soalho do IV ventrículo do 
tronco encefálico, vias vestibulooculomotoras, ves-
tibulocerebelares, vestibulocortical, vetibuloespinal, 
vestibulovagal, vestibulares eferentes e inter-rela-
ções com a formação reticular e outras áreas do 
SNC 8. 

Sinais dos receptores proprioceptivos cervicais, 
localizados nos ligamentos e juntas das vértebras 
cervicais superiores, interagem nos núcleos vesti-
bulares com sinais vestibulares aferentes. A esti-
mulação unilateral destes receptores propriocepti-
vos produz ativação nuclear vestibular contralateral. 
A interrupção unilateral dos sinais proprioceptivos 
cervicais por secção radicular ou bloqueio pode ori-
ginar nistagmo e vertigem 5. Ou seja, o comprome-
timento em diversas áreas, interligadas com estru-
turas do sistema vestibular, principalmente as vias 
vestibuloespinais, podem causar alterações labirín-
ticas com envolvimento do SNC.

A avaliação otoneurológica é um conjunto de 
procedimentos que permite a exploração semioló-
gica dos sistemas auditivo e vestibular e de suas 
relações com o sistema nervoso central 9.

Diante do exposto, o objetivo do presente 
estudo foi apresentar os achados vestibulococlea-
res em um caso com diagnóstico de PM e ressaltar 
a importância e a sensibilidade do exame vestibular 
em captar alterações que sugiram envolvimento do 
SNC. 

�� APRESENTAÇÃO DO CASO

Avaliou-se uma paciente do sexo feminino com 
diagnóstico de PM de 60 anos de idade, encami-
nhada ao Setor de Otoneurologia de uma Institui-
ção na cidade de Curitiba/Pr. 

Realizaram-se os seguintes procedimentos: 

Anamnese
Aplicou-se um questionário com ênfase aos 

sinais e sintomas audiológicos, antecedentes pes-
soais e familiares. 
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Avaliação Otorrinolaringológica
Realizada pelo médico da clínica de fonoaudio-

logia com o objetivo de excluir qualquer alteração 
que pudesse interferir no exame. 

Avaliação Audiológica
A audiometria tonal limiar convencional foi rea-

lizada com um audiômetro de 2 canais, da marca 
Madsen-GN Otometrics, modelo Itera, com fones 
TDH-39, com limiares em dB NA. O equipamento 
encontra-se calibrado de acordo com o padrão ISO 
8253. A seguir, pesquisou-se a determinação do 
limiar de reconhecimento de fala (LRF) e do índice 
percentual de reconhecimento de fala (IPRF), em 
cabine acusticamente tratada para impedir a inter-
ferência de ruídos estranhos ao teste. Foram apli-
cados critérios para caracterização do grau e tipo 
de perda auditiva 10. 

Medidas de Imitância Acústica
Este procedimento foi realizado para avaliar a 

integridade do sistema tímpano-ossicular por meio 
da curva timpanométrica e da pesquisa do reflexo 
acústico. O equipamento utilizado foi o impedanciô-
metro Madsen Otoflex 100. Aplicou-se critérios para 
a interpretação dos resultados 11.

Avaliação Vestibular
O paciente foi submetido às seguintes provas 

que compõem o exame vestibular:
Pesquisou-se a vertigem e os nistagmos 

de posição/posicionamento, espontâneo e 
semi-espontâneo.

Com registro
Para a realização da vectoeletronistagmogra-

fia utilizou-se um aparelho termossensível, com 
três canais de registro, da marca Berger, modelo 
VN316. Colocaram-se, fixados com pasta eletrolí-
tica, um eletródio ativo no ângulo lateral de cada 
olho e na linha média frontal, formando um triângulo 
isósceles, que permite a identificação dos movi-
mentos oculares horizontais, verticais e oblíquos e 
principalmente para o cálculo da velocidade angular 
da componente lenta do nistagmo (VACL). 

Utilizou-se uma cadeira rotatória pendular 
decrescente da marca Ferrante, um estimulador 
visual modelo EV VEC e um otocalorímetro a ar 
modelo NGR 05, ambos da marca Neurograff.

Realizaram-se as seguintes provas oculares e 
labirínticas à VENG, de acordo com critérios ante-
riormente propostos 12.

¨Calibração dos movimentos oculares, pesquisa 
dos nistagmos espontâneo e semi-espontâneo, pes-
quisa do rastreio pendular, pesquisa dos nistagmos 
optocinético, per-rotatório pelos canais posteriores 

direito e esquerdo e pré e pós-calórico. O tempo de 
estimulação calórica em cada orelha com ar a 42°C 
e 18°C durou 80s para cada temperatura e as res-
postas foram registradas com os olhos fechados e, 
a seguir, com os olhos abertos para a observação 
do efeito inibidos da fixação ocular.

A pesquisa foi realizada após autorização do 
paciente por meio de assinatura do Termo de Con-
sentimento Livre e Esclarecido. 

�� RESULTADOS

As queixas referidas na anamnese foram: difi-
culdade para escutar no ouvido direito, zumbido, 
ansiedade, insônia, dificuldade nos movimentos do 
pescoço, dor irradiada para ombros e/ou braços.

O diagnóstico da PM foi realizado no início do 
ano 2000, sendo medicada e acompanhada desde 
essa época.

Avaliação Audiológica – apresentou perda 
auditiva do tipo neurossensorial de grau moderado 
na orelha direita (OD) e limiares auditivos dentro 
dos padrões de normalidade na orelha esquerda 
(OE).

Medidas de Imitância Acústica – apresentou 
curvas timpanométricas do tipo “A” com presença 
de reflexo acústico bilateralmente.

Avaliação vestibular
–– Nistagmo e vertigem de posição e/ou posiciona-

mento: ausente;
–– Calibração dos movimentos oculares: regular;
–– Nistagmo espontâneo: olhos abertos: ausente; 

olhos fechados: presente, do tipo horizontal para 
esquerda com VACL 2º/s;

–– Nistagmo semi-espontâneo: presente do tipo 
múltiplo – horizontal para a esquerda, não fati-
gável, sem paroxismo, sem latência, com VACL 
7º/s;

–– Rastreio pendular: Tipo II;
–– Nistagmo optocinético: simétrico com VACL  

AH = 7º/s; VACL H = 7º/s;
–– Nistagmo per-rotatório: estimulação dos ductos 

semicirculares laterais: simétricos com freqüên-
cia nistágmica: AH = 7; H = 9; PDN = 12% à 
direita. Estimulação dos ductos semicirculares 
posteriores: simétricos com freqüência nistág-
mica: AH = 9; H = 10; PDN = 5% à direita. Esti-
mulação dos ductos semicirculares anteriores: 
simétricos com freqüência nistágmica: AH = 10; 
H = 3; PDN= 54% à esquerda.

–– Nistagmo pós-calórico: prova calórica realizada 
com ar; 42ºC OD: VACL = 3 º/s; 42ºC OE: VACL = 5 º/s;  
18ºC OD: VACL = 7º/s; 18ºC OE: VACL = 9 º/s.

–– Predomínio Labiríntico (PL) 17% à esquerda 
com presença de EIFO nas quatro estimulações.
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–– Achados no exame: nistagmo semi-espontâneo 
do tipo múltiplo com características centrais e 
ausência de EIFO.

–– Conclusão do exame: Sugestivo de Síndrome 
Central. 

�� DISCUSSÃO

O equilíbrio corporal depende da integridade 
do sistema vestibular: labirinto, nervo vestibulo-
coclear, núcleos, vias e inter-relações no sistema 
nervoso central, do sistema somatossensorial e da 
visão. Tonturas e/ou desequilíbrio surgem quando 
algo interfere no funcionamento normal do sistema 
de equilíbrio corporal 6. O estudo do nistagmo rea-
lizado por meio da VENG tem-se constituído como 
um recurso preciso no topodiagnóstico de várias 
doenças 12. 

No caso relatado, observam-se alguns sinais 
centrais como: presença de nistagmo do tipo múl-
tiplo na pesquisa do nistagmo semi-espontâneo, 
sendo este visível e registrável com características 
centrais, ou seja, sem latência, paroxismo, fatigabi-
lidade e vertigem e, ausência de EIFO nessa prova 
em comparação com os olhos fechados.

Na literatura compulsada com relação à parte 
otoneurológica não foram encontrados estudos 
relacionados à PM. Observaram-se dois relatos de 
caso dos autores 1 que referiram em uma paciente 
do sexo feminino de 66 anos de idade, fortes dores 
na região abdominal e nos membros superiores e 
inferiores além de referir diminuição de força mus-
cular dos mesmos, dispneia que piorava aos esfor-
ços associada com tosse e febre. 

Num segundo caso, os autores relataram, outra 
paciente do sexo feminino de 54 anos de idade, com 
diagnóstico de hipotiroidismo, que relatou apareci-
mento de lesão com característica linear, esbran-
quiçada na língua, inicialmente pequena e que 
progressivamente passou a ocupar toda a língua e 
mucosa oral. Associado ao quadro, a paciente refe-
riu glossalgia, disfagia, perda do paladar e pareste-
sia em cavidade oral e região perioral. Houve perda 
ponderal de 15kg nos últimos seis meses, astenia 
desde o início do quadro que progressivamente 
evoluiu para sensação de fraqueza muscular nos 
membros superiores e inferiores e dor na região do 
pescoço.

Em outro caso, os autores 13 relatam paciente 
também do sexo feminino, de 19 anos de idade 
que foi internada com quadro de mialgia, astenia, 
náusea, vômito, apresentava força muscular grau 
II e dores musculares difusas de evolução há três 
meses. A incapacidade de deglutição obrigou a 
instalação de sonda nasogástrica. Havia relato de 
picos febris e uso de amoxicilina sem resolução dos 
sintomas. 

�� CONCLUSÃO

Observou-se alteração nos exames realizados, 
principalmente, no exame labiríntico que demons-
trou a importância de sua realização e a sensibili-
dade na captação de alteração que sugeriu envol-
vimento do sistema nervoso central contribuindo 
dessa forma, para uma intervenção e acompanha-
mento terapêutico mais rápido e eficaz.
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ABSTRACT

Background: polymyositis is an idiopathic systematic disease characterized by a non-suppurative 
inflammatory process which attacks the skeletal musculature and manifests itself clinically by 
proximal and symmetrical muscular debility. It shows a variable incidence, approximately one in every 
hundred thousand inhabitants, predominately in females. Procedures: a patient, 60 years, female 
and diagnosed with polymyositis was evaluated in the Otoneurology Sector of an Institution, referred 
having hearing difficulties in the right ear, tinnitus, anxiety, insomnia, difficulties in neck movement 
and shoulders and arms disseminated pain. The following procedures were carried out: anamnesis, 
otological inspection, audiological evaluation and vestibular exam. Results: a) in the audiological 
evaluation there was sensorineural hearing loss from moderate degrees in the right ear and normal 
hearing thresholds in the left ear; b) in the imitanciometry there was a type “A” tympanometric curve 
and the presence of the stapedial reflexes, bilaterally; c) in the vestibular exam, semi-spontaneous 
multiple nystagmus and an absence of the inhibiting effect for ocular fixation were observed. 
Conclusion: alterations were observed in the accomplished exams, mainly in the vestibular exam, 
which demonstrated the importance for being carried out; and the sensitivity in the acquisition of the 
alteration which suggested an involvement of the central nervous system, contributing, thus, to a 
faster and more effective intervention and therapeutic accompaniment.
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