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Lanari observou 14 doentes cujo quadro clinico se caracterisava pela predo-
minincia do sintoma miotonia. Os resultados desses estudos, acrescidos de cui-
dadosa revisio bibliografica, sdo condensados nesta monografia. Foi dada atengio
especial ao problema da hereditariedade. Ao que parece, a transmissio se efetua
com caracter dominante simples e autosOmico. Aceitando-se esta conclusdo, como
cxplicar a existéncia de doentes, filhos de pais indenes? Alguns admitem uma
eventual predominincia do alelo sdo sobre o doente, o que equivaleria a aceitar
um caracter apenas circunstancial na dominincia da transmissio das doengas mio-
ténicas. Outros explicam tais falhas de transmissio pela chamada *anteposi¢do”,
segundo a qual a moléstia se manifesta cada vez mais precocemente no sticeder
das diferentes geragdes. Compreende-se, entio, ndo somente o desaparecimento de
familias mioténicas como tambem a existéncia de membros afetados descendentes
de pais aparentemente sdos. Tal conceito é, todavia, muito discutivel. Frequen-
temente a lei da homocronia é observada; todavia, a hompcronia, apezar de dire-
tamente dependente do gen patoldgico, ¢ tambem subordinada a influéncia dos
gens restantes, bem como de fatores diversos dependentes do meio. Uma das
familias miotonicas examinadas apresentava interessante heterofenia constituida
pela existéncia do quadro neurolégico da doenca de Friedreich e do estado disra-
fico em alguns dos descendentes. Essa familia serviu como ponto de partida para
o estudo da relagio da miotonia e estado disrafico. Esta #iltima condigio foi en-
contrada em ascendentes, por vezes sem tradu¢io sintomatoldgica; ao que parece,
o estado disrafico é transmissivel segundo o caracter dominante, podendo acom-
panhar a linhagem mioténica e passivel de se exteriorisar por sinais neuroldgicos.

Ao lado das miotonias hereditirias, devem ser consideradas as adquiridas,
cuja existéncia real é discutivel. Nio. seriam simples miotonias hereditirias com
sintomatologia de aparecimento tardio? Os casos descritos isoladamente carecem
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de uma verificagio cuidadosa nos ascendentes e descendentes, sendo admitida a

indenidade destes pelas informagBes anamnésticas, cujo valor é precirio. Por
outro lado, causas diversas, principalmente endécrinas (hipotireoidismo), podem
desencadear sintomatologia muito semelhante & da miotonia de Thomsen; muito
judiciosamente julga Lanari que tais causas peristisicas s3o, por si s6, insufi-
cientes para determinar a sindrome mioténica. O exame dos miotonicos “jso-
lados” que o autor observou, revelou a existéncia de estado disrafico o qual
constitue ambiente genotipico que, unido a fatores peristasicos (em geral o hi-
potireoidismo), condicionaria o aparecimento das miotonias adquiridas. Tais doen-
tes, mesmo depois de clinicamente curados pela medicagdo i6dica ou opoterapica,
apresentavam uma resposta do tipo mioténico 3 injecdo intra-arterial de acetil-
colina.

Estudando a semiologia das enfermidades miot6nicas, aborda primeiro o setor
dos musculos estriados por residirem na alteragio da fungio muscular os fend-
menos essenciais das miotonias. O trofismo dos misculos é variavel, segundo
as formas clinicas. Na enfermidade de Thomsen, nota-se um desenvolvimento
acentuado e harménico da musculatura, conferindo ao paciente um aspecto atlético
e bem conformado. Essa hipertrofia mioténica sée ser mais acentuada nas raizes
dos membros e na musculatura do tronco; em geral, sio respeitados os miisculos
da face. Por outro lado, as distrofias miotdnicas (ou miotonia atréfica) sio
caracterisadas por atrofias predominantes em certos misculos (orbicular e ele-
vador das palpebras, esterno-cleido-mastoideo, longo supinador, etc.), embora pqs-
sam se atrofiar todos o0s outros grupos musculares do organismo, inclusive no
tronco. A presenca de atrofias ou de hipertrofias musculares na distrofia mio-
ténica e na enfermidade de Thomsen, respectivamente, nio tem, porem, valor
absoluto na separagio destas duas formas de miotonia. Realmente sdo frequentes
os casos de distrofia mioténica desacompanhados de amiotrofias evidentes, ou
mesmo, com hipertrofias localisadas em pequenos grupos musculares. Dois dos
casos apresentavam nitidas hipertrofias musculares, sugerindo o diagnéstico de
doenga de Thomsen e, no entanto, a presenga de distfirbios enddcrinos, de cata-
ratas e o estudo dos membros restantes da familia levaram ao diagnéstico de dis-
trofia miotonica.

A contragio miotonica, foi registrada em graficos. A dificuldade da descon-
tracdo muscular, mais evidente nos primeiros movimentos e talvez mais acentuada
por fatores emotivos, estd em relacdo direta com a energia da contragio muscular
precedente. Em certos doentes, ndo se di o fenémeno durante a execucio dos
atos normais. A miotonia tem predilegio por alguns determinados grupos mus-
culares. Por meio de tracados ergograficos, Lanari comprovou as conclusdes de
Ravin, relativas a dupla contragio na génese do fendémeno mioténico. Os mils-
culos miotonicos reagem de modo singular 4 percussio das massas musculares
obtendo-se uma contragio idiomuscular prolongada, traduzida por sulco ao longo
das fibras musculares percutidas; tal fenémeno é determinado por duplo meca-
nismo, reflexo e muscular. Ainda 3 excitagio mecinica, observa-se frequentemente
mioedema, de origem exclusivamente muscular. Lanari considera a exaltagio do
reflexo idio-muscular um dos principais sintomas da miotonia de Thomsen, en-
guanto que o mioedema nio teria outro valor que o de um achado eventual e con-
tingente, A diferenca de comportamento das manifestacdes da excitabilidade muys-
cular nos doentes portadores do quadro clinico da “hypertrophia musculorum vera”
condicionada 3 insuficiencia tireoidea e nos pacientes hipotireoideos comuns cons-
titue forte argumento a tese relativa 2 necessidade de um terreno genotipico para
o desencadear das alteragBes musculares.

Ao lado da reagio muscular aos estimulos mecanicos € estudada a reagiao ao
excitante elétrico, isto &, a sindrome elétrica do mitisculo estriado miotonico. Nas
doengas miotonicas, é excepcional a verificagio da sindrome de degeneragio, mesmo
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nos misculos mais atingidos pela atrofia, nas formas da distrofia miotonica. Na
maior parte dos casos, observa-se apenas diminuicdo da excitabilidade faridica ou
bipoexcitabilidade faradica e galvinica. O estudo eletrodiagnostico dos casos de
Lanari foi registrado graficamente pelo metodo do midgrafo de botdo, sendo em-
pregadas a corrente faraddica em excitagdes simples, a faridica tetanizante e a
excitacio galvanica bipolar. Foi descrita dupla cronaxia no miisculo miotdnico:
uma rapida com valor proximo ao normal no ponto motor, a qual progressiva-
mente se eleva, afastando-se do mencionado ponto, até atingir valores assaz ele-
vados. Lanari teve o cuidado de verificar em seus doentes a influéncia exercida
por drogas diversas (prostigmina injetada intra-arterialmente, adrenalina) sobre o
comportamento da resposta ao excitante elétrico e sobre a cronaxia. Infelizmente
na parte referente ao eletrodiagndstico de seus doentes, o autor nao especifica a
miliamperagem com que obteve o limiar de excitagio nos diferentes misculos
pesquizados, o que seria de interesse para um estudo comparativo.

A influéncia de diferentes drogas na contragio do misculo miotonico mereceu
longo e documentado estudo. Lanari observou a agio de drogas que a e:gperienc;ia
ou razdes tedricas sugeriam ter influéncia na contragio do misculo estriado. Com
a acetilcolina, injetada intra-arterialmente, obteve prolongada e dolorosa contragio
dos masculos das extremidadas, nos doentes mioténicos. A prostigmina agravou
sensivelmente o fenémeno miotonico, Pelo contrario, a adrenalina produzio uma
diminuicdo nitida da miotonia, duravel até duas horas apds a inje¢io, nio se
acompanhando do relativo aumento da for¢ca muscular ou da atenuagio da mio-
tonia mecanica. Analogo efeito produziram a efedrina e a efetonina. A atropina,
em doses moderadas produzio alteraci@o apreciavel, enquanto que com doses ole-
vadas, o estado muscular pareceu apresentar melhoras, embora a ingestido da droga
provocasse graves transtornos mentais e sensoriais. O sulfato de magnesio e a
guinina melhoraram sensivelmente o estado mioténico; a altima dessas drogas,
por nio se acompanhar de sintomas desagradaveis, deve ser o medicamento de
escolha nas miotonias puras. Nenhum resultado sensivel foi obtido com a injegdo
endovenosa de alcool etilico e de lactato de sddio.

Os casos de Lanari confirmam o pouco valor do tipo constitucional em fungdo
das doengas miotonicas. Realmente, os pacientes estudados se distribuiam igual-
mente pelos trés biotipos fundamentais (lepto, normo e picnico). Pelo contrario,
o estado disrafico parece constituir ambiente genotipico adequado para o apareci-
niento das doencgas mioténicas. A concomitancia ou as eventuais relagdes causais
com as diversas disendocrinias tém interesse, pois essas disfungBes glandulares sio
encontradicas nas doencas miotonicas, constituindo mesmo parte integrante dos seus
complexos sintomaticos. Assim, as atrofias testiculares ¢ sinais de hipofuncio
suprarenal sdo sintomas da distrofia mioténica. A insuficiéncia das paratireoides
tem sido atribuida funcio etioldgica desta tltima entidade mérbida; outros respon-
sabilisam a mesma molestia & disfun¢io hipofisiria. O hipotireoidismo influe no
desencadear da “hypertrophia musculorum vera”. Entre outras manifestacdes mor-
bidas constitutivas dos quadros das miotonias, é ressaltada a‘importincia das alte-
ragbes oculares, principalmente na doenga de Steinert, na qual se evidencia uma
catarata cujo aspécto é descrito, por muitos oftalmologistas, como patognomdnico.

O estudo das lesBes anitomo-patolégicas forma um dos mais interessantes e
completos capitulos da monografia, sendo ilustrado com numerosas microfotografias.
Mereceram maior destaque as alteragbes dos miusculos esqueléticos, por serem as
mais importantes e mais frequentes. Ao estudo da patogenia das sindromes mio-
tonicas € dedicado substancioso capitulo no qual é revista a evolugio do conceito
da natureza intima do fenémeno mioténico. Analisados os diversos sintomas ¢
sinais constitutivos das doengas mioténicas, Lanari tenta sua classificagio. A divi-
sdo classica das miotonias congénitas em duas entidades, a de Thomsen e a de
Steinert, é muito discutivel. O proprio Steinert considerava a miotonia de Thomsen
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como fase inicial, da miotonia atréfica. Investigagoes recentes tendem a agrupar
ambas as formas em uma mesma entidade.

Rapidamente sdo estudadas a evolugio e o diagnéstico diferencial para con-
siderar, no capitulo final, o problema terapéutico. Evidentemente, todo tratamento
terA que se limitar is manifesacdes sintomiticas. Como regra geral, aconselha-se
a eliminagio de focos de infec¢io e a coloca¢io dos enfermos em adequadas con-
dices higieno-dietéticas. Na “hypertrophia musculorum vera” vinculada ao hipo-
tiroidismo, a terapéutica deveri consistir no emprego da medicagio tireoidea cujos
resu'tados sio espetaculares, Na miotonia atréfica de Steinert, é recomendavel o
uso do proprionato de testosterona associado a glicocola, Quanto ao tratamento
do fenémeno miotonico, Lanari preconisa o uso de adrenalina injetavel e, princi-
palmente, da quinina por via bucal. Como fecho sio apresentadas as observagdes
minuciosas de 14 doentes. Excelente e vasta bibliografia sobre o assunto encerra
esta monografia cuja leitura recomendamos aos especialistas.
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