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A distrofia mioténica é moléstia heredofamiliar caracterizada clinica-
mente por facies miopatica, fraqueza muscular generalizada com predominio
distal, miotonias generalizadas, alopécia frontal, catarata, atrofia gonadal, di-
minuicido do metabolismo basal e déficit intelectual 1, 8.

O metabolismo das proteinas plasmaticas, principalmente as imunoglo-
bulinas, tem sido ultimamente estudado em moléstias neurolégicas, procuran-
do-se provavel etiologia autoimune. Particularmente, na distrofia mioténica
tem sido assinalada reduc¢do dos niveis de imunoglobulina G, provavelmente
devido a aumento de seu catabolismo 3, 9, 10,11,

MATERIAL E METODOS

Nossa casuistica consta de 5 pacientes com distrofia miotéonica, sendo o diag-
r.ostico baseado em critérios clinicos e histopatologicos (Quadro 1). Em todos os
casos foi feita a dosagem de proteinas totais pelo método do biureto¢, o proteinograma
em acetato de celulose? a imunoeletroforerese em agar de acordo com a técnica
de Grabar e Burtin? e a imunodifusdo quantitativa pela técnica de Mancini e col.5.

COMENTARIOS

Zinneman e Rotstein!! estudaram as proteinas plasméticas em 12 pa-
cientes com distrofia miotonica, descrevendo, em 7 deles, niveis anormalmen-
te baixos de gamaglobulinas. Observaram estes autores que, apos imuniza-
¢bes com vacinas, os niveis de gamaglobulina retornavam a normalidade.
Estes dados sugerem que pacientes com distrofia mioténica tendem a apre-
sentar niveis baixos de gamaglobulina em seu soro, embora este fendmeno
nao seja evidente durante toda a evolucdo da moléstia. E provavel que a
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estimulagdo antigénica, durante periodo de imunizacdo, seja responsavel
pelos niveis normais de gamaglobulina em determinadas fases da moléstia
(infeccdes adquiridas ou vacinacotes).

Referem ainda Zinneman e Rotstein1! niveis altos de betaglobulina em
todos os seus pacientes e auséncia de relagdo entre a gravidade do quadro
clinico e o grau de alteracbes nas proteinas. Oppenheimer e Milhorat® nao
encontraram niveis altos de betaglobulina.

As proteinas plasmaticas dotadas de atividade imunolégica sao denomi-
nadas imunoglobulinas e classificadas em trés grupos principais: imunoglo-
bulina G (IgG), imunoglobulina A (IgA) e imunoglobulina M (IgM). Wochner
e col. 1° encontraram diminuicdo da IgG em 19 pacientes com distrofia mioto-
nica, com auséncia de alteragboes da IgM e da IgA, num estudo comparativo
com 11 pacientes com outras doencas neuromusculares. Acreditam estes
autores que a diminuicdo da IgG, na distrofia miotdnica, seja devida a ace-
leracdo do catabolismo desta imunoglobulina. Recentemente, Jensen e col. 3
comprovaram estes dados em 4 pacientes de um grupo de 8, em que houve
queda acentuada de IgG.

Nome Registro Idade Cor Sexo
Caso 1 (A.C.) 516.036 35 b m
Caso 2 (M.C.) 402.383 44 b t
Caso 3 (A.H.C.) 446.175 24 b m
Caso4 (A.S.) 322.685 33 b f
Caso 5 (A.N.) 790.624 30 b f
Quadro 1 — Identificacdo dos 5 casos de distrofia miotdénica estudados.
Casos Proteinas ) Ele%rorf)ieje B - B
totais
Valores Pré-albumina Albumina Alfa-1* Alfa-2* Beta* Gama*

normais 6,4-8 mg%  (03-025 3580-550 0,10-0,25 0,30-0,65 0,45-0,90 0,80-1,60

1 65 0,60 4,02 0,15 0,45 0,54 0,78
2 7.9 0,08 5,37 016 0,63 0,87 0,79
3 7,4 0,04 5,06 9,15 0,37 0,49 1,39
4 59 0,06 3,48 0,12 0,47 0,71 1,06
5 81 0,08 4,70 0,24 0,81 0,39 1,39

Quadro 2 — Dados obtidos no proteinograma: *Globulinas.
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Em nossos casos a dosagem de proteinas totais do soro sangiiineo reve-
lou riscreta diminuicdo no caso 4 (Quadro 2). Mediante eletroforese em
acetato de celulose observamos aumento da pré-albumina no caso 1, aumento
da globulina alfa 2 no caso 5, diminuicdo de albumina no caso 4 e diminuicdo
de albumina no caso 4 e diminuicdo de gamaglobulina nos casos 1 e 2
(Quadro 2).

Fig. 1 — Imunoetetroforese dos soros dos pacientes S1, S2, 83, S; e
S5, sendo que S6 € o soro normal com controle nas canaletas contendo
o soro de corneiro anti-humano.

A analise imunoeletroforética dos soros sangiiineos revelou diminuicZo
bem evidente da imunoglobulina G nos casos 1 e 2, comparando-se as linhas
de precipitacio nestes dois casos com as do soro normal (S6 na Fig. 1).
Nota-se, ainda, acentuacdo da linha da imunoglobulina M nos casos 1, 2, 4
e 5, quando comparada com a normal.

Os dados da imunodifusio quantitativa (Fig. 2 e Quadro 3) mostram
haver diminui¢do da imunoglobulina G, através do alo, nos casos 1 e 2, quan-
do comparados com os padrbées de 300, 1000 e 2000 mg%. Analisando o
alo correspondente a imunoglobulina A nfo notamos alteracdes, frente aos
padrdes de 62, 215 e 440 mg%. Houve discreto aumento da imunoglobulina
M nos casos 1, 4 e 5 e aumento consideravel no caso 2, em relacdo ao pa-
drao de 22, 64 e 140 mg%, confirmando os dados obtidos na imunoeletroforese.
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Fig. 2 — Imunodifusdo quantitativa dos soros dos casos 1, 2, 3, 4, 5 respec-

tivamente, sendo 6 de soro normal. A primeira linha da placa impregnada com

anti-IgG humano, a segunda linha da placa impregnada com anti-IgA hu-
mano e a terceira linha da placa impregnada com anti-IgM humano.

IgA 1gG IgM
Casos Valor normal: Valor normal: Valor normal:
288 + 121 mg~ 1240 + 270 mg% 80 + 29 mg%
1 310 720 128
2 310 530 280
3 215 1320 64
4 188 1C00 128
S5 310 1320 128
Quadro 3 — Dados obtidos na imunodifusio quantitativa.

Nossos resultados concordam com aqueles obtidos por Zinneman e Rots-
tein 11, por Wochner e col. 1 e por Jensen e col.3, no que tange as gama-
globulinas (IgG e IgA). Em relacdo a betaglobulina, nossos resultados con-
cordam com os obtidos por Oppenheimer e Milhorat ¢, que referem nao haver
alteracdao desta fracdo globulinica na distrofia miotonica.

Em nossos casos nao observamos relacdo entre a gravidade da moléstia
e as alteracbes imunoeletroforéticas, como ja foi salientado na literatura 1.
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Os niveis elevados de IgM poderiam ser explicados por estimulag¢do an-
tigénica, uma vez que Wochner e col. !¢ salientam que, na distrofia mioténica,
a aceleracao do catabolismo de imunoglobulinas atingiria somente a cadeia
pesada da 1gG.

RESUMO

Sao estudados 5 casos de distrofia mioténica sob o ponto de vista imu-
noeletroforético. Os resultados obtidos mostram queda acentuada da imu-
noglobulina G (IgG) em dois casos.

SUMMARY
Immunoelectrophoretic study in five cases of myotomic dystrophy
The cases of five patients with myotonic dystrophy studied by immu-

noeletrophoretic analysis are reported. The decrease of imunoglobulin G
(IgG) in two cases is stressed.
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