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RESUMO

Pacientes com Esclerose Sistémica (ES) podem apresentar envolvimento muscular na forma de miosite ou miopatia
ndo inflamatéria. E verificada também associag¢do entre acometimento muscular e disfun¢do ventricular esquerda
(DVE) em pacientes com ES, o que lhes confere pior progndstico. Avaliamos 87 pacientes do Hospital de Clinicas da
Universidade Federal do Parana, com diagnostico de ES, quanto a presenga de manifestagdes da musculatura esque-
lética e a relagdo destas com DVE. Verificamos uma prevaléncia de 42,5% de acometimento muscular nos pacientes
avaliados, observando uma correlagdo positiva com a forma difusa da doenca. Afastadas outras causas de DVE, trés
dos quatro pacientes com fragdo de ejegdo abaixo do valor de normalidade apresentaram alterag@o de forga muscular,
atrofia e/ou elevacio de enzima creatinofosfoquinase sérica (CPK).
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INTRODUCAO

A esclerose sistémica (ES) ¢ uma doenga autoimune carac-
terizada por alteragdes vasculares e fibrose de pele e orgéos
internos. E classificada como difusa ou limitada de acordo com
a extensdo de pele acometida.'

Pacientes com ES podem apresentar envolvimento mus-
cular na forma de miosite ou miopatia ndo inflamatdria,
manifestando-se com graus variados de fraqueza, atrofia mus-
cular e elevagdo da enzima creatinofosfoquinase sérica (CPK),
geralmente associados a altera¢des eletroneuromiograficas.’

E verificada ainda associagdo entre acometimento muscular
e disfung@o ventricular esquerda (DVE) em pacientes com
ES.*# O registro EUSTAR (EULAR Scleroderma Trials and
Research), avaliando 7.073 pacientes com ES, demonstrou
prevaléncia de 5,4% de disfungdo do ventriculo esquerdo DVE
e a miosite foi um dos fatores independentemente associados.
A DVE conferiu pior progndstico a estes pacientes.’

O presente estudo objetiva avaliar a associagdo de ES com
manifestagdes musculares e a relagdo destas com DVE.

MATERIAL E METODOS

Avaliamos 87 pacientes do ambulatoério de Esclerose Sistémica
do Servi¢o de Reumatologia do Hospital de Clinicas da UFPR,
com diagndstico de ES pelos critérios do ACR (American
College of Rheumatology), quanto a manifestagdes musculares
¢ a relacdo destas com DVE. As manifestagdes musculares
foram avaliadas da seguinte forma: presenca de fraqueza
muscular ou atrofia muscular, ambas verificadas em exame
fisico, e/ou elevacdo de CPK. A DVE foi avaliada por eco-
cardiograma transtoracico através da medida da fracdo de
ejegdo ventricular (EV). Correlacionamos, também, os achados
musculares e cardiacos com a apresentagdo difusa ou limitada
de ES, a idade e o género dos pacientes. Foram excluidos da
analise pacientes com alteragdes que pudessem resultar em
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acometimento muscular ou elevagdo da CPK por causas ndo
relacionadas a ES (p. ex., pacientes com tireoidopatia ou em
uso de estatinas).*¢

RESULTADOS

Dos 87 pacientes com ES avaliados, 37 (42,5%) apresentaram
manifesta¢cdes musculares, na forma de fraqueza muscular,
atrofia muscular ¢/ou elevagdo de CPK (Tabela 1). Fraqueza
muscular, referida pelo paciente e verificada como déficit de
for¢a muscular em exame fisico, foi o achado predominante,
presente em 28 pacientes, associada ou ndo a atrofia muscular
e/ou elevagdo de CPK. A elevagdo de CPK foi verificadaem 11
pacientes, apresentando correla¢do positiva com o achado de
atrofia muscular (P = 0,04), mas ndo com fraqueza muscular
(P =0,09).

Dos 87 pacientes avaliados, 19 (21,8%) apresentavam ES
difusa. A forma cutanea difusa apresentou correlagéo positiva
com maior presen¢a de manifestagdes musculares (fraqueza
muscular, atrofia muscular e/ou elevagido de CPK, P =0,04). Na
forma cutanea limitada esta correlagdo foi negativa (P = 0,08).

A média de idade dos pacientes com ES e manifesta¢do
muscular foi de 48 + 11,7 anos, semelhante a 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, trés (42,8%) apresentaram manifestacio
muscular, sendo um paciente com a forma difusa e os outros
dois com a forma limitada da doenga. No sexo feminino a
prevaléncia foi semelhante (42,5%).

O ecocardiograma transtoracico evidenciou EV abaixo
do valor de referéncia para normalidade em quatro dos 87
pacientes avaliados (4,59%). Destes, trés (75%) apresentaram
alteracdo de for¢a muscular, atrofia ¢/ou elevagdo de CPK,
afastadas outras causas de DVE. A idade destes trés pacientes
variou de 34 a 61 anos.

Tabela 1
Correlagdo entre manifestacdes musculares e formas
cutaneas da ES nos pacientes avaliados no presente estudo

Manifestacoes musculares ES Difusa  ES Limitada
Fraqueza muscular isolada 4 14

Atrofia muscular isolada 1 3

Elevacao de CPK isolada 3 2

Fraqueza + atrofia 1 3

Fraqueza + elevagao de CPK 0 2

Atrofia + elevacao de CPK 0 0

Fraqueza + atrofia + elevagao de CPK 3 1
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DISCUSSAO

Na literatura, o envolvimento muscular na ES ¢ classificado
em dois tipos: miosite, geralmente associada a maior grau
de fraqueza muscular e niveis elevados de CPK, e miopatia
ndo inflamatoria.” Esta Gltima ndo apresenta uma definigio
consensual e habitualmente inclui acometimento muscular
sem inflamag¢do. As alteragdes encontradas no exame de
eletroneuromiografia dos pacientes com ES sdo seme-
lhantes aquelas evidenciadas nas miopatias inflamatdrias
idiopaticas.”® Os achados histologicos sdo heterogéneos e
incluem tanto o componente de miopatia inflamatdria quanto
achados especificos de ES em varias propor¢des - podem
ser verificados desde infiltrados inflamatdrios, necrose e
atrofia, até microangiopatia e fibrose de perimisio e epimi-
si0.78 Os critérios diagndsticos para envolvimento muscular
na ES ndo estdo bem definidos, assim como sobreposi¢do
ES/polimiosite versus miopatia associada a ES nfo estdo
claramente diferenciados na literatura.” Nos pacientes com
ES, o progndstico na miosite é favoravel e normalmente ha
resposta adequada ao tratamento com corticoide. Embora
clinicamente menos expressiva, a miopatia ndo inflama-
téria nesses pacientes tem pouca resposta ao tratamento
imunossupressor.>’

Verificamos prevaléncia de 42,5% de acometimento mus-
cular, na forma de fraqueza muscular, atrofia e/ou elevacdo
de CPK, nos pacientes com ES avaliados em nosso estudo. A
mesma avaliagdo em outros trabalhos demonstrou prevaléncia
entre 16% e 81%, o que reflete a heterogeneidade dos critérios
usados para definir o envolvimento muscular na ES. A maior
prevaléncia foi em pacientes com a forma cutanea difusa da
ES, o que corrobora com a literatura.> Ndo observamos relacdo
com idade ou género.

O envolvimento cardiaco na ES, caracterizado por arrit-
mias, distarbios de conducdo e/ou DVE, é mais frequente
nos pacientes com miopatia esquelética, inflamatéria ou
ndo.*’ Portanto, diante dessa associacdo e do pior prog-
nostico conferido pelo acometimento cardiaco na ES, a
monitoragdo cardiaca nos pacientes com ES e miopatia
esquelética deveria ser realizada regularmente,’ incluindo-se
a avaliacdo quanto a indicacdo de marcapasso profilatico
em pacientes de alto risco.’

A associagdo entre acometimento muscular e DVE também
foi verificada em nosso estudo. Entre os pacientes com DVE,
75% apresentavam alteracdo de forca muscular, atrofia e/ou
elevagdo de CPK. Sendo este um estudo transversal, ndo foi
avaliada a evolucdo clinica desses pacientes quanto ao prog-
noéstico dessa manifestagio.
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Portanto, o presente estudo tem a finalidade de reforgar os
dados da literatura quanto ao acometimento muscular na ES
e a associagdo com DVE, assim como chamar a atengdo para
tal manifestacdo clinica no contexto de uma doenga sistémica
e heterogénea e grave.
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