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RESUMO

Os autores relatam o caso de um jovem de 18 anos de idade
com fraqueza muscular generalizada, ciibras e crises convulsivas,
tratado com corticosterdides por oito anos em decorréncia de
um diagndstico de polimiosite, sem melhora clinica. Ao exame
fisico apresentava for¢a muscular normal, auséncia de atrofias
musculares, diminui¢io de reflexos tendineos profundos e pre-
senca do sinal de Chvostek e Trousseau. A hipotese diagndstica
inicial foi de miopatia metabdlica e a investiga¢io laboratorial
revelou cilcio sérico e urindrio diminuidos e dosagem de
paratormonio (PTH) indetectivel. O diagndstico final foi de
hipoparatireoidismo, tendo sido o paciente tratado com calcio
endovenoso. A tomografia de crinio demonstrou calcificacdes
difusas, caracteristicas da sindrome de Fahr. O paciente recebeu
alta assintomdtico com carbonato de calcio e colecalciferol.

Palavras-chave: hipoparatireoidismo, miopatia metabdlica,
sindrome de Fahr.

INTRODUGAO

A presenca de fraqueza muscular com aumento de enzimas
musculares sugere o diagndstico de miopatia®?. A inves-
tigacio de um paciente que apresenta fraqueza muscular
inclui hormonios tireoidianos, enzimas musculares e hepa-
ticas, calcio sérico e urinario. Muitas vezes a historia nos
fornece indicios quanto ao diagnéstico mais provavel.
Fraqueza muscular com atrofia muscular sugere o diagndstico

ABSTRACT

The authors report a case of an 18-year-old boy using prednisone
for eight years for a misdiagnosis of polymyositis. His complains
were diffuse weakness, cramps and seizures, with progressive
worsening and with no improvement despite treatment with
corticosteroid. On admission, the physical examination didn’t show
muscular weakness or atrophy. Deep tendom reflexes were absent
and Chvostek and Trousseau signs were found. The diagnosis of
a metabolic myopathy was considered and further laboratory
findings revealed a low serum and urinary calcium, undetectable
PTH. The diagnosis of hypoparathyreoidism was made and the
patient was treated with endovenous calcium. Cranial tomography
revealed diffuse calcifications, suggestive of Fahr’s syndrome. The
patient recovered completely and was discharged with oral calcium
carbonate and colecalciferol.

Keywords: hypoparathyreoidism, metabolic miopathy, Fahr's
syndrome.

de miopatia inflamatéria. A presenca de sinais e sintomas de
involu¢io do desenvolvimento neuroldgico sugere distrofia
muscular. Por outro lado, a presenga de caibras e crises
convulsivas dio indicios da presenca de alteracdes eletroliticas,
em especial, a hipocalcemia sintomdtica®.

Os autores relatam um caso de hipoparatireoidismo
idiopatico, com fraqueza muscular e aumento de enzimas

musculares.
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RELATO DE CASO

Paciente de 18 anos de idade, masculino, caucaséide, natural
e procedente de Rondonia, Brasil, foi encaminhado a nosso
servico com diagnostico de polimiosite refrataria a cortico-
terapia. O paciente queixava-se de fraqueza muscular
generalizada, com leve predominio em regides proximais
do tronco ha oito anos. Referia caibras freqiientes, princi-
palmente nos membros superiores e inferiores e crises con-
vulsivas parciais didrias sem aura no ultimo ano.

Nos ultimos oito anos usou prednisona em doses varid-
veis, sem nunca apresentar melhora clinica e atualmente
estava em uso de 60 mg/dia de prednisona e de anticonvul-
sivantes (fenitoina 100 mg), sem controle adequado das
crises. A mie referia bom desenvolvimento neuropsico-
motor na infancia e adolescéncia. Evolui hd dois anos com
dificuldade de concentracio e de aprendizado.

Ao exame fisico, peso de 54 kg, altura 172 c¢cm, com
indice de massa corporal de 18,25 kg/m? Apresentava
atraso no desenvolvimento puberal para a idade, com
auséncia de pilificagio caracteristica nos membros e na face.
Denti¢io decidua, com excecdo dos incisivos superiores e
inferiores. Pressdo arterial de 120/72 mmHg no membro
superior direito, freqiiéncia cardiaca de 74 bpm, freqiiéncia
respiratoria de 14 incursdes por minuto. A ausculta cardiaca
e a respiratéria estavam dentro dos padrdes de normalidade.
A palpagio abdominal estava normal. Ao exame osteomus-
cular apresentava-se eutréfico, com forga muscular grau V
nos membros superiores e inferiores. Nio apresentava alte-
ra¢io no exame osteomuscular ativo e também nio referia
dor durante as manobras ativas e passivas. Os reflexos osteo-
tendineos estavam abolidos bilateralmente nos membros
superiores e inferiores, a coordena¢io motora estava preser-
vada e normal.

Os resultados dos exames solicitados relevaram um au-
mento de creatina quinase, diminui¢io do cilcio e aumento
de fésforo sérico com paratormoénio (PTH) indetectivel
(Tabela 1).

As radiografias de ossos longos demonstravam ossos
levemente arqueados e osteopénicos. A tomografia do
cranio, realizada para investigagdo de crises convulsivas,
demonstrou calcifica¢des de ntcleos da base, tilamo, na-
cleos denteados bilateralmente, além de calcificacdes
subcorticais envolvendo lobos cerebrais.

Foi estabelecido o diagnéstico de hipoparatireoidismo
idiopatico e sindrome de Fahr. Em razio da baixa concen-
tragio sérica de calcio e da sintomatologia importante do
paciente, com crises convulsivas freqiientes, ele foi inicial-
mente tratado com célcio endovenoso até a normaliza¢io
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sérica e depois com colecalciferol (6.000.000 Ul/dia) e
calcio 1 g/dia. O paciente apresentou acentuada melhora,
mantendo-se assintomitico pelo periodo de seguimento
de cinco meses com normaliza¢io de enzimas musculares
e niveis séricos de célcio.

TABELA 1

RESULTADOS DE EXAMES LABORATORIAIS

Exame laboratorial Resultado
(valor da normalidade do servico)
Calcio sérico (mg/dl) 4,7 (8,6-10)

Calcio em urina
24 horas (mg/24h)
Magnésio sérico (mg/dl)

CK (/Y
CKMB (U/1)
Potassio sérico (mEq/L)

AST (U/)

ALT (UL

Fosfatase alcalina (U/L)
Gama GT U/L)

Fosforo sérico (mg/dl)
Fosforo urinario (mg/24h)

Uréia (mg/dl)
Creatinina (mg/dl)

Paratorménio (Pg/ml)
Amilase (U/L)

TSH (uUI/ml)
T4 livre (ug/dl)

Albumina sérica (g/dl)

1,5 (100-300)

1,1(0,9-1,6)

818 (até 212)
32 (até 10)

2,3 (3,5-5,5)

20 (até 37)
33 (até 40)
167 (até 269)
78 (até 40)

8(2,7-4,5)
32,30 (0,4-1,3)

15 (até 49)
0,84 (até 1,2)

<1 (7-57)
82 (até 34)

1,2 (0,35-4,1)
1,1(0,9-1,8)

4 (3,5-5,0)

DISCUSSAO

A fraqueza muscular é um sinal importante de pacientes

encaminhados para investigagio de miopatias"?. Além da

mensuracao da forca muscular, outros sinais e sintomas sio

importantes para o diagnéstico diferencial das fraquezas

musculares.

As miopatias inflamatérias cursam, ap6s algum tempo,

com atrofias musculares generalizadas. Ao exame fisico do
paciente atrofia muscular nio foi detectavel, o que fez
sugerir o diagndstico de uma miopatia de origem meta-
boélica. A presenca de ciibras e de espasmo dos musculos
do carpo (Sinal de Trousseau) e dos musculos faciais durante
a digito-percussio (sinal de Chvostek) sugerem a presenca
de hipocalcemia sintomitica, ou seja, favorecem o diagnos-
tico de uma miopatia metabdlica’-?.
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O aumento de enzimas musculares ¢ um achado raro no
hipoparatireoidismo®®. Em alguns relatos os niveis de
creatino quinase (CK) variam inversamente com as concen-
tragdes séricas de cilcio®®. O aumento de CK foi atribuido
a presenca de tetania, porém, pode também ocorrer na sua
auséncia®”’. O mecanismo mais provavelmente associado
a0 aumento do CK deve ser um aumento na permeabilidade
da membrana muscular induzida pela hipocalcemia®?. Em
estudos prévios, a bidpsia muscular em pacientes com hipo-
paratireoidismo revela achados inespecificos, mas auséncia
de infiltrado inflamatério e regeneracio de fibras muscu-

219 Infelizmente, nio foi realizada bidépsia muscular

lares!
no presente caso.

Os sinais e sintomas mais proeminentes da hipocalcemia
dependem da forma de instalacio e do tempo da hipocal-
cemia®. O aumento da excitabilidade neuromuscular é a
manifestacdo clinica mais freqiiente. Parestesias nas mios e
nos pés ocorrem nos casos mais leves. Quando a diminui¢io
do cilcio i6nico se torna mais expressiva, cdibras musculares
e convulsdes podem ocorrer, como o observado em nosso
paciente. Os sinais da tetania latente consistem no sinal de
Chvostek e Trousseau™. A arreflexia, observada neste
paciente, também ¢é secundaria a hipocalcemia, visto que
o calcio é necessario para a conducio do estimulo nervoso.

A idade de inicio da hipocalcemia pode ser determinada
pelas alteracdes dentarias. O atraso na erup¢io dentaria, como
observado neste paciente, sugere um inicio na infancia.

Virios disttrbios mentais tém sido associados a hipocal-
cemia, em especial a irritabilidade, a depressio e a psicose!".
A hipocalcemia de longa data cursa com calcificages intra-
cranianas, como observado neste paciente ¢ denominada
sindrome de Fahr, podendo acarretar hipogonadismo por
deficiéncia de secrecio de LH e FSH"-!'"19),

Deformidades 6sseas ocorrem durante a hipocalcemia
prolongada no periodo de crescimento, quando a minera-
lizagdo da matriz Gssea é insuficiente, tornando o osso
formado mais susceptivel a deformidades e fraturas®.

Hipocalcemia ocorre quando ha uma diminuigio do cilcio
ionizado, fon que afeta as fun¢des neuromusculares, dentre
outras. Uma diminui¢io do cilcio sérico total, como a que
pode ocorrer em pacientes com hipoalbuminemia, nio reflete,
necessariamente, uma diminuicio do cilcio ionizado™. Neste
caso, observamos uma diminuicio significativa do clcio sérico
com nivel sérico de albumina normal, sugerindo indiretamente
a presenga também de uma diminui¢io do calcio ionizado.

A concentracio sérica normal de célcio ionizado é
mantida pelas a¢cdes diretas do PTH sobre os rins e o 0sso,
bem como pelas a¢des indiretas, por meio da 1,25 (OH)2D,
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no intestino. No hipoparatireoidismo, verifica-se a redugio
da mobilizacio do célcio do osso, diminuic¢io de fosfatiria
e formacio reduzida de 1,25 (OH)2D, com conseqiiente
reduc¢io da absorcio intestinal de cilcio. O resultado final
da diminuic¢io de secrecido de PTH, como observado neste
caso, ¢é a hipocalcemia com albumina normal e hiperfosfa-
temia. A hipocalcemia e hiperfosfatemia com fungio renal
normal sio patognomonicas do hipoparatireoidismo, cujo
diagnéstico é confirmado pelos niveis baixos ou indetec-
tiveis de PTH.

Os distarbios hipocalcémicos podem ser divididos, de
acordo com a sua patogenia, em hipoparatireoidismo pri-
mario, em que a hipocalcemia se deve a secre¢do e/ou
agio deficiente do PTH e hipocalcemia decorrente da dis-
funcio do 6rgio-alvo, como em sindromes de ma-absorcio,
insuficiéncia renal e deficiéncia de vitamina D. Neste tltimo
caso, a hipocalcemia é acompanhada de um aumento de
PTH e com niveis séricos de fosforo normais ou discreta-
mente diminuidos”’. Em nosso caso, como observamos
uma hipocalcemia, hiperfosfatemia e um PTH indetectavel,
a hipétese diagndstica de hipoparatireoidismo foi consi-
derada mais provavel. O hipoparatireoidismo primario pode
ser subdividido em trés grandes grupos (Tabela 2).

O tratamento da hipocalcemia sintomatica exige infusio
endovenosa de cilcio, até o desaparecimento dos sintomas.
O tratamento permanente consiste no uso de vitamina D
e calcio oral. O tratamento objetiva a menor concentracio
sérica de cilcio compativel com o desaparecimento dos
sintomas, visto que, sem o PTH, a excre¢io uriniria de
calcio aumenta e conseqiientemente aumenta a possibili-
dade de nefrolitiase.

Este relato de caso demonstra de forma clara que a histéria
e o exame fisico do paciente sdo importantes para o diagnostico
diferencial de fraqueza muscular. Na auséncia de histéria de
fraqueza proximal e de atrofia muscular, outras causas de mio-
patias devem ser pesquisadas. O hipoparatireoidismo ¢é raro,
mas um diagnéstico diferencial importante, principalmente
na presenca de ciibras e crises convulsivas.

TABELA 2
CAUSAS DE HIPOPARATIREOIDISMO

Deficiéncia da secrecdo de Idiopéatico
hormonios paratireoidianos Mutacdo do gene PTH
Cirdrgico

Infiltrativo

Resisténcia hormonal Pseudo-hipoparatireoidismo

tipolaelb

Funcional Hipomagnesemia

Pés-operatorio
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