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A elucidacido diagnéstica das doengas difusas do tecido conjuntivo (cola-
genoses) oferece dificuldades1, sobretudo pela variabilidade da sintomatolo-
gia clinica e pela falta de métodos diagndsticos especificos.

O paciente objeto do presente trabalho estéve internado durante varios
meses com o diagnéstico de provavel esclerodermia; dentre as entidades co-
gitadas para o diagnéstico (esclerodermia, dermatomiosite, polimiosite, “stiff-
man syndrome”, doencas do sistema extrapiramidal), poéde-se concluir, pela
anamnese, exame clinico e exames laboratoriais, que realmente a hip6tese
de esclerodermia era a mais aceitavel; a dificuldade encontrada para firmar
ésse diagndstico consistiu na atividade muscular continua em repouso, reve-
lada pela eletromiografia, fenémeno que nidoc haviamos até entfo observado
e para o qual nao encontravamos explicacio.

SoOmente meses depois é que tivemos oportunidade de ler trabalho de
Isaacs 2 relatando dois casos semelhantes ao nosso, tendo o autor formulado
hipotese explicativa para o fendmeno eletromiografico, bem como conseguido
remissdo déste e da sintomatologia com o emprégo de hidantoinatos.

OBSERVACAO

A.B, com 15 anos de idade, sexo masculino, branco, brasileiro, internado na
Clinica Neuroldgica em 10-2-1962 (R.G. 246.756). A moléstia iniciou-se ha dois anos,
com dificuldade na utilizacdo dos dedos; o processo progrediu, levando os dedos a
moderada flexo-aducfo. Cinco meses apos foi operado de adendides (anestesia lo-
cal), pois manifestava discreta dificuldade respiratéria, tendo melhorado. Ha 4
meses o quadro acentuou-se, ocorrendo flexdo dos antebracos e moderada rotacao
interna dos bracos, dificuldade para abrir a bdca e dispnéia discreta, mesmo em
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repouso. As manifestacdes progrediram, apresentando o paciente, na ocasido da
internacfo, grande dificuldade respiratéria, disfagia e acentuada hipertonia; foi re-

ferida também hipertermia hd um més e emagrecimento. Antecedentes — O pai
do paciente era epiléptico. O paciente nasceu de parto normal; nega convulsdes.
Exame fisico — Auséncia de pélos axilares e pubianos; genitais externos pouco

desenvolvidos. Pele séca e lisa. Pressdo arterial 120X80 mm Hg, pulso 90 bat./
min. Tiragem costal e supraclavicular; dispnéia predominantemente inspiratoria;
elasticidade e expansibilidade tora-
cicas diminuidas; sibilos inspiraté-
rios, cornagem ao nivel da laringe.
Exame neurolégico — Face com pe-
le lisa, distendida e com desapare-
cimento dos sulcos; bdca entreaber-
ta por elevacdo do fasciculo superior
do musculo oro-orbicular (fig. 1);
o aspecto geral assemelha-se a fa:
cies tetanica ou esclerodérmica.
Brac¢os em aducdo e rotacdo inter-
na moderada; flexdo e leve prona-
cdo do antebraco, discreta abducéo
da méo, flexdo acentuada da arti-
culacdo metacarpo-falangica e dis-
creta das interfalangicas, sendo es-
ta ultima menos nitida nos indica-
dores e polegares, onde predominava
a flexdo da segunda falange (fig.
1); flexdo dorsal da articulacdo me-
tatarso-falangica em todos os arte-
lThos. Equilibrio normal. Amplitude
dos movimentos articulares diminui-
da nos membros superiores, conse-
guindo o paciente movimenta-los
muito pouco voluntariamente, sen-
do maior a incapacidade nas extre-
midades distais; essa limitacdo exis-
tia também nos movimentos do tron-
co; nos membros inferiores, discreta
dificuldade na movimentacdo dos
pés, sem limitacdes; movimentes
mandibulares e faciais diminuidos,
ndo sendo possivel separar as arca-
das dentarias além de 25 mm. Con-
traturas de todos os musculos dos
membros superiores, mais acentuada
nos que determinam a atitude anor-

mal (fig. 1); no tronco, contratura Fig. 1 — Caso AB. Na face: supressio
das musculaturas lombar, toracica dos sulcos faciais; béca entreaberta em
e abdominal, Prejudicada a pesqui- virtude da contratura do musculo oro-or-

bicular. As duas outras fotografias mos-
tram a atitude anormal e as contraturas
musculares nos membros superiores.

sa da férca muscular. Articulacdes
inalteradas. Consisténcia muscular
aumentada, principalmente nos mem-
bros superiores e tronco. A pala-
vra é um pouco analasada; a mi-
mica ¢ fixa, sem modificacdes aprecidveis da expressdo; pequena disfagia para sé-
lidos. Fascicula¢des por percusséio nos musculos deltéides, biceps e suprascapulares.
Tremor leve e arritmico das palpebras superiores. Reflexos mediopubiano e cutaneo
plantar normais, estando os demais com a pesquisa prejudicada (ndo foram obtidos).
Reflexos fotomotor e de acomodacdo normais. Atrofias musculares discretas nos
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membros superiores, mais nitidas nas extremidades distais. Tenddes dos punhos,
dorso dos pés e regido maleolar, salientes. Sensibilidades superficiais e profundas
normais.

Exames complementares — Liquido cefalorragueano, colthido por puncdo lombar,
normal. Reacdes soroldgicas para lues, negativas. Eletroforese das proteinas do séro:
albumina 59,2%, globulinas: a, 3,5%; a, 5,9%; B 6,3%; v 25,1%. Dosagem de cdilcio no
soro 12 g/100 ml. Dosagem de creatinina no séro 0,8 g/100 ml. Hemossedimentacdo
4 mm na primeira hora (normal). Exame dermatolégico com biopsia de pele: qua-
dro de esclerodermia associado a manifestacdes sistémicas. Exame otorrinolaringols-
légico: a laringoscopia indireta nota-se saliéncia das pregas aritenodides; esta salién-
cia é simétrica no sentido da luz da faringe; cordas vocais paralisadas e com ten-
déncia a rigidez; as vibracdes da voz apenas separam por fracdes de milimetros
ambas as cordas; auséncia de desvio glético. Exame reumatolégico: quadro suges-
tivo de afeccdo difusa do colagénio. Radiografia do térax: transparéncia pulmonar
aumentada, abaixamento das cupulas frénicas. Radiografia das mdos e punhos:
osteoporose do esqueleto das méaos e punhos, particularmente periarticular; defor-
midade em flexdo metacarpofalangeana; espacos articulares conservados; o quadro
radiolégico nao é especifico de artrite reumatoide, ndo se podendo, no entanto,
afastar tal possibilidade. Radiografias do intestino delgado: hipotonia generalizada,
hipoperistaltismo, alteracdes funcionais do relévo da mucosa; transito lento: néo ha
sinais de lesdo organica do intestino delgado. Pesquisa de células LE, negativa.
Exame pneumoldgico: insuficiéncia respiratéria por contracdo dos musculos toraci-
cos. Provas funcionais pulmonares: insuficiéncia pulmonar ventilatoria essencial-
mente obstrutiva; apos inalacdo de acido cloridrico diluido ndo se observaram al-
teracdes dignas de registro (Dr. Mateus Romeiro Neto). Ewxame elétrico: exame di-
ficultado pelo espasmo da musculatura; notou-se, no entanto, hipoexcitabilidade
galvanica nos musculos triceps e braquiorradiais, sobretudo a esquerda; reacao dis-
mioténica nos musculos das maéos.

Exame eletromiogrdfico — Técnica utilizada: aparelho eletromiégrafo Meditron,
modélo 201-A, eletrédic monopolar. O EMG de musculos do membro superior e
inferior e da face revelou a presenca de descargas de alta freqiiéncia, com 100 a
800 microvolts, que se mantiveram durante todo o exame, embora fossem feitas
diversas manobras para se conseguir relaxamento muscular (fig. 2). Repetimos o

Fig. 2 — Potenciais espontdneos nos musculos tibial anterior direito e
extensor dos dedos da mdo direita. Calibrac¢cdo: 10 ms/cm,100 uv/cm.

exame utilizando inicialmente o bloqueio periférico do nervo peroneal comum com
novocaina a 2%, o qual produziu ligeira diminuicdo da atividade elétrica espon-
tanea. NoOvo exame foi feito, com o paciente submetido a anestesia geral pelo
Thionembutal, sem modificacdo da atividade elétrica espontanea. Finalmente, com
o paciente sob anestesia geral e com intubacdo endotragueal, aplicamos substincia
curarizante (Taquicurin), obtendo imediata cessacio de qualquer atividade elétrica,
a qual reapareceu apds terminar a acdo farmacologica prevista da dose utilizada.
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Reexaminamos o paciente quando se encontrava sob tratamento clinico por dife-
nilidantoina (300 mg/dia). Verificamos modificacdo acentuada do quadro eletro-
miografico, com diminuicdo da atividade elétrica espontanea, que se manifestava
apenas por algumas descargas de alta freqiiéncia, com intervalos de siléncio elé-
trico de alguns segundos.

COMENTARIOS

O caso assemelha-se aos de Isaacs?, tanto clinica como eletromiografi-
camente.

Em nosso paciente seguimos a mesma orientacdo de Isaacs: bloqueio
anestésico de nervo periférico (peroneal), seguido de anestesia geral, sem
que houvesse alteragdo no tracado. Isto nos sugeriu que as descargas de-
veriam partir da placa mioneural ou membrana celular; administramos subs-
tancia curarizante, observando imediato desaparecimento das descargas elé-
tricas, as quais retornaram ao cessar o efeito medicamentoso. Este fato
levou-nos a considerar o fendmeno como tendo origem nas placas mioneurais.

Isaacs foi ainda mais longe: raciocinou que, se o uso de uma substan-
cia quimica bloqueadora da membrana (barbitirico) nao fazia desaparecer
o fenémeno, seria éste decorrente de alteraclGes nas terminacGes mioneurais,
visto ter cedido com o emprégo de um agente competidor da placa (curare).
Ainda dentro déste raciocinio, empregou outras substancias, tais como mag-
nésio, calcio e quinino, concluindo que as alteracdes seriam decorrentes de
modificacdes nas termina¢des neuronais; acreditava, mesmo, que as placas
motoras e terminagbes mioneurais tinham outras func¢bes peculiares afora as
conhecidas, sem, entretanto, comenta-las.

O autor comparou éste fendmeno ao das disritmias cerebrais, imaginan-
do que tal situacdo de estimulacdo continua estivesse acontecendo nas ter-
minacoes mioneurais, e utilizou, como tentativa terapéutica, uma substancia
empregada nestas eventualidades. Na crise epilética ha uma despolarizagao
brusca da célula nervosa pela entrada de so6dio na célula, sendo os hidantoi-
natos capazes de diminuir a concentracio de sodio intracelular pelo aumento
da retirada ativa déste ion (bomba de s6dio). Os resultados foram surpreen-
dentes, tendo a sintomatologia e o fenémeno eletromiografico desaparecido
em poucos dias.

Em nosso paciente o uso de corticéides levou a razoavel melhora clinica
mas néo eletromiografica; entretanto, o emprégo de 300 mg diarios de hi-
dantoinato de sédio proporcionou resultados que realmente nos surpreende-
ram pela sua rapidez, com acentuada melhora clinica e do tracado elétrico
anormal em poucos dias.

RESUMO

E relatado o caso de um paciente do sexo masculino, de 15 anos de
idade, que apresentava dificuldade para movimentar os bracos e para abrir
a boca, além de dispnéia, evoluindo lentamente ha dois anos. O exame neu-
rolégico revelou hipertonia em todo o corpo, predominando em alguns grupos
musculares que se achavam fortemente contraturados, obrigando o paciente
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a assumir atitudes anormais, impossibilitando-o, ainda, de abrir a bdca e de
respirar livremente, dada a grande diminuicdo da expansibilidade toracica.
O exame eletromiografico revelou a presenca de atividade muscular conti-
nua, mesmo durante o repouso, caracterizada por descargas de alta freqiién-
cia, as quais persistiram apos bloqueio anestésico de nervo periférico e apos
anestesia geral, sbmente sendo eliminados pelo curare. Com o diagnoéstico de
esclerodermia e de miosite, embora sé a primeira dessas moléstias pudesse
ser comprovada anatomo-patoldgicamente, o paciente foi tratado com corti-
costerdides, tendo havido discreta melhora do quadro clinico, sobretudo em
relacio aos movimentos respiratorios e a abertura da bdca. Tendo, entéo,
0 conhecimento de dois casos semelhantes estudados por Isaacs em 1961, com
o nome de sindrome da atividade continua da fibra muscular, os quais ha-
viam sido curados com o uso de hidantoinato de sédio, os autores emprega-
ram esta mesma medicacdo, tendo verificado, apds alguns dias, a diminuicao
acentuada da atividade anormal pelo exame eletromiografico.

SUMMARY
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. The electromyographic studies showed continuous muscle acti-
vity 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 with 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 two 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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