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Imagem radiogréafica da cavidade toracica de caes Golden

Retriever acometidos pela Distrofia Muscular?
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ABSTRACT.- Alves F.R., Feitosa M.L.T., Gatti A., Fadel L., Unruh S.M., Ambrésio C.E.,
Sterman F.A., Pinto A.C.B.C.F. & Miglino M.A. 2009. [Radiologic images of the thoracic
cavity of Golden Retriever dogs affected by muscular dystrophy.] Imagem radiografica
da cavidade toracica de cées Golden Retriever acometidos pela Distrofia Muscular.
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Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is a genetic disorder with clinical signs of muscular
weaknesses and progressive atrophy. Golden Retriever dogs show similar genotypic and
phenotypic characteristics to Human Muscular Dystrophy and are considered a proper
animal model for DMD studies. Latero-lateral and dorso-ventral thoracic radiographies
were obtained from 10 Golden Retriever dogs affected by muscular dystrophy, to investigate
possible radiographic alterations. Thorax radiographic examination revealed (a) interstitial
and alveolar pattern, (b) initial phases of pneumonia and pulmonary edema, (c) cardiomegaly
as a principal alteration in the thoracic cavity, (d) megaesophagus displacing the trachea
and heart silhouette, and (e) cranial protrusion of the diaphragm lining into the thorax with
development of a hiatus hernia displacing the stomach to the caudal mediastinum.
Postmortem examination showed pleural effusion, pulmonary emphysema, degenerative
and metaplasic processes in the diaphragm and intercostal muscles. Radiographic
examination was considered essential for the diagnosis of cardiac and respiratory disease
in Golden Retriever dogs affected by muscular dystrophy, and to identify the primary
pulmonary process and to provide the establishment of suitable therapeutic treatment, with
a reserved prognosis in advanced stage of the disease.

INDEX TERMS: Muscular dystrophy, Duchenne, Golden Retriever, dog, radiology.

RESUMO.- A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é
uma doenca de origem genética, cuja principal manifes-
tacdo clinica é enfraquecimento e atrofia progressiva dos
musculos. Os cées da raga Golden Retriever podem apre-
sentar distrofia muscular, com caracteristicas genotipicas
e fenotipicas muito préximas a distrofia muscular huma-
na, sendo considerado o modelo animal mais apropriado
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para o estudo da DMD. Foram realizadas radiografias
torcicas latero-laterais e dorsoventrais de 10 caes Golden
Retriever afetados pela distrofia muscular, com o objetivo
de relatar as alteragdes radiograficas associadas a essa
patologia. O exame radiografico da cavidade toracica evi-
denciou: (a) padrao pulmonar intersticial e alveolar pre-
dominante, (b) um quadro de pneumonia e edema pulmo-
nar em fase inicial, (c) a cardiomegalia como o principal
achado de comprometimento circulatério na cavidade to-
racica, (d) O megaeso6fago toracico foi observado deslo-
cando a traquéia e silhueta cardiaca ventralmente e, (e) a
clpula diafragmatica apresentou modificacdo morfolégi-
ca, mostrando protrusao para o interior da cavidade tora-
cica e hérnia hiatal, com deslocamento do estbmago para
0 espaco mediastino caudal. Os achados de necropsia
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evidenciaram efuséo pleural e enfisema pulmonar e les6es
compativeis com processos degenerativos e metaplasicos
da musculatura diafragmatica e intercostal. A avaliacéo
radiografica constituiu-se como um meio diagndéstico auxi-
liar essencial na identificagcdo de doenca cardiaca e respi-
ratéria em cées Golden Retriever acometidos pela Distrofia
Muscular, capaz de identificar processos pneumdnicos pri-
marios, permitindo o estabelecimento de terapéutica ade-
guada de tratamento, com progndstico reservado nos es-
tagios mais avancados desta alteracao.

TERMOS DE INDEXAGAO: Distrofia muscular, Duchenne, c&o,
Golden Retriever, radiologia.

INTRODUCAO

A distrofia muscular foi descrita em humanos como uma
doenca de origem genética, cuja caracteristica principal é
o enfraquecimento e atrofia progressiva dos musculos,
prejudicando os movimentos e levando o portador a ca-
deira de rodas. Ela € uma doenga motora que se diferen-
cia das demais porque qualquer esforco muscular que leve
ao minimo de fadiga contribui para a deterioracéo do teci-
do muscular. Isto acontece porque o defeito genético ocor-
re pela auséncia ou formagédo inadequada de proteinas
essenciais para o funcionamento da fisiologia da célula
muscular (Cooper et al. 1988, Valentine et al.1992).

De acordo com Bergman et al. (2002) e Nguyen et al.
(2002), no humano a Distrofia Muscular de Duchenne pode
ser caracterizada em trés fases distintas (inicial, interme-
diaria e tardia). As complicacdes respiratorias iniciam-se
com o desenvolvimento da fase tardia, a partir do agrava-
mento das deformidades de coluna, que chega a rodar
até em um angulo de até 70°. Como conseqiiéncia, um
pulmé&o fica mais hiperventilado do que o outro. O acumulo
de secrecdo leva a perda de reflexo do bocejo e tosse,
dificultando a higiene brénquica (Strober 2006).

Em criangas a insuficiéncia respiratoria tornou-se a
maior causa de mortalidade. A paresia ou paralisia dos
musculos auxiliares da respiracéo, particularmente dos
musculos da parede abdominal e dos musculos grande
dorsal, impossibilitando a expiragéo e inspira¢éo, e con-
seqglentemente a eliminagdo de muco pelas vias aéreas.
Na fase inicial da doencga o diafragma e a musculatura
facial sdo as Unicas estruturas capazes de realizar uma
contracao ativa (Ronnblon & Danielsson 2004).

As infec¢des pulmonares bacterianas ou virais podem
causar enfermidade mais severa, como a pneumonia. A
diminuicdo da atividade e esforco debilitante para tossir
propicia um acumulo de secrecdo, causando assim obs-
trucdo das vias aéreas. Os processos obstrutivos, a lon-
go prazo, levam a colabamentos de lobos pulmonares
(atelectasia). A hipoventilacdo crbnica tem sido desco-
berta em pacientes com distrofia muscular. (Bergman et
al. 2002, Nguyen et al. 2002).

O céo Golden Retriever portador da distrofia muscular
€ considerado o modelo animal mais apropriado para o
estudo da Distrofia muscular Humana (DMD), devido a sua

Pesq. Vet. Bras. 29(2):99-104,fevereiro 2009

analogia, tanto em relacéo ao gendtipo quanto ao fendtipo
(Cooper et al. 1988, Valente et al. 1992). Nestes animais o
diagnostico da distrofia pode ser realizado com um dia de
vida, através da elevacao da creatina cinase (CK) ou pela
genotipagem por reacéo em cadeia de polimerase. Quan-
do musculos séo submetidos a avaliagdo por imunohisto-
guimica, nota-se a auséncia da distrofina e proteinas as-
sociadas (Bergman et al. 2002, Nguyen et al. 2002).

O perfil da doenca, no homem e no céo, se caracteriza
pelo ciclo de degeneracéo e regeneracdo das fibras mus-
culares, até que se esgote a capacidade regenerativa e
gue afibrose progressiva encontre-se estabelecida (Hulland
2003).

Os sinais clinicos podem ser observados no céao
Golden Retriever a partir do nascimento e as alteracfes
evoluem rapidamente entre os trés e seis meses de ida-
de. Observam-se, com maior freqiéncia, a disfagia,
enrijecimento dos membros pélvicos, com atrofia e
hipertrofia muscular seletiva, desvio do eixo de membros,
hipertrofia da lingua, fragueza muscular e contraturas
(Kornegay et al. 1988). As alteragdes cardiacas do
miocardio sdo observadas principalmente em caes afeta-
dos adultos (Valentine et al. 1986).

Myazato (2005) demonstrou que a mortalidade foi alta
nos animais jovens, ocorrendo entre 0s sete e nove meses
de idade. Nesse estudo, oito animais tiveram causa mortis
por faléncia respiratéria decorrente da distrofia muscular.
Quando uma doenca respiratéria aguda encontra-se insta-
lada, o neonato morre durante as duas primeiras semanas
de vida (Nguyen et al 2002, Valentine et al. 1991).

Em um estudo de 11 c&es afetados pela doenca reve-
lou que 91% destes apresentaram aumento de duas a
guatro vezes na espessura do diafragma, ocorrendo nas
suas insercgdes. A regido central apresentava-se atrofiada,
permitindo a formacé@o da hérnia diafragmatica em trés
animais e ruptura em dois deles (Myazato 2005)

Em um estudo morfolégico de caes GRMD, aos seis
anos de idade, entre as diversas amostras de musculo
esquelético estudados, o diafragma apresentou o mais
severo aumento de fibras necréticas com presencga de
extensa fibrose endomisial e perimisial, ocorrendo infil-
trado de tecido adiposo (Valentine et al. 1990).

Em cées distréficos o musculo esofagico encontra-se
regularmente afetado. Podem ser observadas fibras mus-
culares degeneradas de tamanho variado e fibrose, evo-
luindo para megaesofago cervical, toracico ou ambos, na
dependéncia da evolucédo do problema (Valentine et al.
1990, Hulland 2003).

A contribuicdo das doencas cardiorespiratérias para a
complicac¢éo do quadro terminal da doenga na maioria das
vezes leva a morte desses animais. Destaca-se entdo a
necessidade de difusdo do conhecimento de métodos di-
agnasticos auxiliares como o exame radiogréafico da cavi-
dade toracica que apontem os primeiros sinais de doenca
cardiaca, respiratéria ou ambas, permitindo a adocéo de
medidas terapéuticas eficazes para a resolucéo e manu-
tencdo da qualidade de vida desses animais.
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MATERIAL E METODOS

Foram realizados exames radiograficos em 10 cdes Golden
Retriever machos, com idades variando entre 6 meses e 5 anos
de idade, acometidos pela Distrofia Muscular, integrantes da
colénia Golden Retriever Muscular Distrophy (GRMD, Brazil),
localizada no Setor de Anatomia dos Animais Domésticos e
Silvestres da Faculdade de Medicina Veterinaria e Zootecnia da
Universidade de Sao Paulo (FMVZ-USP). As radiografias do torax
e abdome foram realizadas utilizando-se projecGes latero-laterais
direita e esquerda e radiografias dorsoventrais, utilizando-se um
aparelho de raios-x Ray Tec de 300mA, situado nas dependéncias
do Hospital Veterinario da FMVZ-USP. Para os exames foram
utilizados fatores de exposicao da ordem de 55 kVp e 2,5mAs
para as radiografias laterais, aumentando-se 5 kVps para as
radiografias dorsoventrais. Os filmes foram revelados em
processadora automatica Macrotec Mx-2. Os resultados foram
documentados para posterior analise dos achados radiograficos.
Todos os cées foram submetidos a avaliacéo clinica diaria, sendo
observados desde o momento do nascimento, sendo realizados
exames laboratoriais quando julgado necessario.

Fig.1. (A) Radiografia latero-lateral do t6-
rax, onde se observam campos pulmo-
nares com padrao misto (intersticial e
alveolar), compativel com edema pulmo-
nar (setas brancas). Chama atencéo a
densidade radiografica presente cranial
a cupula diafragmatica, sugestiva de hér-
nia de hiato (contorno em amarela). (B) |
Broncograma aéreos observados em
lobo pulmonar cranial direito (setas bran-
cas), em lobo cranial esquerdo, a pre-
senca de broncograma aéreo associa-
do a infiltrado peri-bronquial (setas ama-
relas). Em (C) observa-se consolidagao
pulmonar esquerda de padrao alveolar
intenso (pneumonia) (setas azuis).

RESULTADOS

Os parametros clinicos dos animais utilizados no estudo
foram avaliados, revelando niveis de desidratacdo mode-
rados, com parametros fisioldgicos mantidos dentro dos
seus niveis normais. Apenas dois animais apresentaram a
auscultacéo areas de siléncio pulmonar ou estertores vari-
antes (seco a Umido), na dependéncia do acumulo de li-
quido nas vias respiratérias. Seus quadros seguiram asso-
ciados a febre (39,5-39,8°C), inapeténcia e prostragéo,
demonstrando sinais compativeis com pneumonia, poste-
riormente confirmados através do exame radiogréafico. Foi
procedida antibioticoterapia para o tratamento do proces-
S0 pneumdnico nestes animais enfermos, 0s quais evolui-
ram para a morte 07 dias apds o inicio dos sintomas.

O exame radiogréafico da cavidade toracica de cdes
Golden Retriever acometidos pela Distrofia muscular re-
velou predominancia de padréo intersticial evoluindo para
um padrao alveolar em lobos pulmonares caudais, com-
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Fig.2. (A) Radiografia latero-lateral do térax demonstrando a
posicao verticalizada (dngulo de 90°) do coracdo devido
ao aumento cardiaco de atrio e ventriculo esquerdo (con-
torno em amarela). (B) Observa-se a posicéo do coragéo
em formato de “D” invertido, caracterizando cardiomegalia.

pativeis com edema pulmonar (Fig.1a). Inimeros bron-
cogramas aéreos foram observadas nos dois quadros mais
graves, associados a areas de consolidacao pulmonar
(Fig.1b). Em todos os animais foi observada densidade
radiogréafica presente cranial a cipula diafragmatica, su-
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gestiva de hérnia hiatal (Fig.1a). Nos animais que evolui-
ram para quadros mais graves, observou-se a presenca
de uma intensa area de consolidac&o observada em toda
a extensdo do campo pulmonar esquerdo, em imagem
compativel com quadro de pneumonia (Fig.1c).

Fig.3. (A) Radiografia latero-lateral cervical de-
monstrando sinais de aerofagia (setas brancas).
(B) Megaesofago toracico observado sob exa-
me radiogréafico simples (setas amarelas), (C)
confirmado através de radiografia contrastada
em contornado em amarelo.
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Fig.4. Radiografia latero-lateral do térax demonstrando a
protrusdo do estémago (contornado em amarelo) através
da capula diafragmatica (contornado em branco). Nota-se
ainda hepatomegalia evidente, com os bordos hepéaticos
ultrapassando grande distancia do gradil costal.

Fig.5. (A) Areas de petéquias hemorrégicas e necrose, distri-
buidas em carater irregular pelo pulméo. (B) Pontos de
enfisema em lobos pulmonares caudo-dorsais associados
a areas de efuséo pleural.

A silhueta cardiaca mostrou-se aumentada em todos
os animais avaliados. Em projecao latero-lateral, o cora-
¢cao apresentou-se sempre em posi¢éo verticalizada, cha-
mando particular atencéo para os aumentos cardiacos de
atrio e ventriculo esquerdos (Fig.2a), que proporcionaram
um deslocamento dorsal da regiéo da carina e brénquio
principal esquerdo. Em projecé@o dorsoventral, o coragao
apresentou-se em forma de “D” invertido (Fig.2b).

A cupula diafragmética apresentou modificacdes da
morfologia de insercéo dos pilares diafragmaticos, obser-
vados radiograficamente como um deslocamento caudal
gue também aumentou a profundidade dos angulos costo-
frénicos (Fig.1c, 2a). A flacidez da cupula diafragmatica
em sua porcéo central foi evidenciada através de uma
saculacdo e conseqiente protrusdo da mesma para o in-
terior da cavidade toracica localizando-se em mediastino
caudal, dificultando sua a visualizagao (Fig.2b).

A avaliacdo da estrutura esofagica evidenciou areas

Fig.6. (A) Imagem de necropsia evidenciando espessamento
dos pilares diafragmaticos (setas azuis). (B) Observa-se
substituicdo fibrosa progressiva do musculo diafragmatico
e a presenga de uma saculacdo formada para o interior da
cavidade toracica e formagéo de um diverticulo para o inte-
rior da cavidade torécica.
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de aerofagia em eséfago cervical, observada em oito dos
10 animais estudados (Fig.3a). A estrutura do es6fago
mostrou-se intensamente alterada em todos os animais
avaliados, com presenca de distensdo do limen esofagico
em regido toracica dorsal, com imagem compativel com
megaesodfago toracico, vista através da avaliacéo
radiografica simples (Fig.3b) e em radiografias contrasta-
das (Fig.3c). Em diversos momentos o estdmago foi visu-
alizado repleto por gas e em protrusao para o interior da
cavidade toracica, apresentando imagem sugestiva de
hérnia hiatal (Fig.4). A hepatomegalia foi um achado ob-
servado em pelo menos sete dos 10 animais avaliados.

Os achados de necropsia dos animais que foram a
Obito revelaram areas de petéquias hemorragicas e ne-
crose, distribuidas de forma irregular pelo pulméo (Fig.5a),
associados a pontos de enfisema em lobos pulmonares
caudodorsais e efusdo pleural (Fig.5b). A clpula diafrag-
matica apresentou pilares diafragmaticos espessados e
a caracteristica translicida da musculatura intercostal
(Fig.6a). A regido central apresentou atrofia da muscula-
tura associada a perda e substituicdo progressiva por te-
cido fibroso formando uma saculacdo para o interior da
cavidade toracica e com a formacdo de um diverticulo
para o interior da cavidade toracica (Fig.6b).

DISCUSSAO

A distrofia muscular humana e a estudada em caes da
raca Golden Retriever apresentam caracteristicas seme-
lhantes com relacdo a alguns achados clinicos. A
disfungéo respiratéria observada nos cées atendidos, onde
se destacaram a pneumonia com areas de consolidacao
pulmonar marcante € compativel com as observacoes
feitas por Bergman et al. (2002) e Nguyen et al. (2002),
guando estudaram os mecanismos de paralisagdo e atrofia
da musculatura responsavel em auxiliar a respiragéo, fa-
cilitando o acumulo de liquidos pulmonares, levando a
evolugao para quadros pneumaonicos.

A metaplasia observada em nossos achados foi cau-
sada pela substituicdo do tecido muscular por tecido fi-
broso com consequiente degeneracdo das fibras muscu-
lares, tornam as mesmas flacidas e incapazes de promo-
ver um peristaltismo adequado, levam a um quadro de
megaesodfago toracico severo, corroborando com os acha-
dos de Valentine et al. (1990) e Hulland (2003), quando
em seus estudos com em cées distroficos. Tais altera-
¢Oes foram fortemente observadas na estrutura do mas-
culo diafragma, demonstrando aparéncia transltcida, per-
da de elasticidade e incapacidade resistir ao aumento da
presséo intra-abdominal, o que pode levar a ruptura dia-
fragmatica em sua regido central ou formacao de um
diverticulo (saculagédo), como o observado nos animais
desse estudo. Valentine et al. (1990), em estudo morfolo-
gico do diafragma de cdes com seis meses de idade, tam-
bém verificou um severo aumento de fibras necréticas com
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presenca de extensa fibrose endomisial e perimisial, ocor-
rendo infiltrado de tecido adiposo.

Estrutura do miocardio embora mais acometida em
cées adultos, como nos estudos realizados por Valentine
et al. (1986, 1990), observou-se aumento cardiaco com
areas de hipertrofia mais evidentes em camaras cardia-
cas direita, com o coragdo em situacéo de “D” invertido e
discreto aumento em regido de aorta e atrio esquerdo.

CONCLUSAO

A avaliagdo radiografica constituiu-se como um meio diag-
néstico auxiliar essencial na identificacdo de doenca cardi-
aca e respiratoria em cées Golden Retriever acometidos
pela Distrofia Muscular, capaz de identificar processos
pneuménicos primarios, permitindo o estabelecimento de
terapéutica adequada de tratamento, com progndstico re-
servado nos estagios mais avancados desta alteragao.
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