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Conquanto, em suas formas classicas, ndo seja dificil o diagndstico da
distrofia muscular progressiva (DMP), hd uma série de afeccbes neurolo-
gicas e metabdlicas, com as quais pode haver confusdo. Nesse sentido jul-
gamos excelente o esquema de Swynyard e col., classificando as afecc¢Ges
com as quais deve ser feito o diagnostico diferencial dessa miopatia. Além
dos dados clinicos e dos exames complementares (electrodiagnédstico, electro-
miografia, dosagens bioquimicas) que podem ser utilizados para a diferen-
ciacdo diagnéstica, tem sido salientada 3 a importancia da biopsia muscular
e & sobre éste aspecto que nos estenderemos mais longamente. As lesées
musculares na DMP se caracterizam pela presenca de fibras musculares em
varios estadios de atrofia, ao lado de fibras normais; entre as fibras existe
grande quantidade de células adiposas, responsavel pelo maior volume de
certos musculos nas formas pseudo-hipertréficas; pode existir pequena rea-
¢do celular (alguns mononucleares); nao ha sinais regenerativos (nucléolos
proeminentes e citoplasma basofilo).

Na presente exposicdo nao procuraremos estudar pormenorizadamente
tédas as doencas com as quais o diagnostico diferencial com a DMP deve

ser feito. Nosso objetivo é chamar a atencio para algumas entidades cli-
nicas menos conhecidas e de reconhecimento mais dificil.

Atrofia muscular espinal progressiva infantil (doenca de Werdnig-Hoff-
mann) — A moléstia inicia-se no primeiro ano de vida e manifesta-se por
déficits motores proximais. Parece ser secundaria a uma denervacdo, de
modo que, na evolugdo, instalam-se fibrilacoes musculares. Pode haver
comprometimento da musculatura do tronco e regido cervical. Essa sinto-
matologia é acompanhada de amiotrofias e arreflexia profunda. A confusio
com a DMP pode ser feita antes de surgirem sinais de lesdo das vias mo-
toras; o proprio Werdnig considerou inicialmente os seus casos como sendo

de distrofia muscular progressiva, forma Leyden-Mobius+¢ Nesta fase a
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biopsia pcde fornecer elementos para o diagnéstico. O quadro anatomo-
patolégico caracteriza-se pelo encontro de grupos de fibras musculares di-
minuidas de tamanho, entre as quais se encontram fibras musculares nor-
mais ou hipertrofiadas. Nao ha proliferagdo de colageno endomisial. Po-
dem ser encontrados pequenos infiltrados de linfocitos ao redor dos vasos.

Amiotonia congénitu (doengu de Oppenheim) — N&ao nos parece opor-
tuno discutir aqui as relagées patogénicas entre as doencas de Werdnig-
Hoffmann e de Oppenheim. Incluem-se neste ultimo grupo criancas que
apresentam, nos seis primeiros meses de vida, fraqueza com flacidez dos
musculos proximais, e que ulteriormente viriam a apresentar melhoras.
Este quadro, descrito primitivamente por Oppenheim, inclui-se no grupo re-
centemente descrito por Walton como ‘“hipotonia congénita benigna” 10. A
biopsia muscular ndo mostra anormalidade alguma; as fibras musculares
apresentam-se pequenas, mas de acordo com a idade do paciente.

Poliomielite anterior aguda congénita — Deve ser lembrada esta possi-
bilidade como causa de fragueza e de atrofias musculares em recém-nasci-
dos, principalmente quando a gravidez tenha coincidido com periodos epi-
démicos de poliomielite anterior aguda. Naturalmente, as paralisias apre-
sentam os caracteres proprios da poliomielite anterior aguda.

Artrogripose multipla congénita — Caracteriza-se pela presenca, desde o
nascimento, de atrofias musculares mais ou menos acentuadas, associadas a
limitacdo dos movimentos articulares. Cérca de 300 casos ja foram des-
critos, com incidéncia maior no sexo masculino. A afeccdo pode ser pre-
nunciada na gravidez, pelo fato dos movimentos fetais serem pouco nume-
rosos e de aparecimento tardio. Aos cortes histoldgicos, as fibras muscula-
res se apresentam grandes, com alteracOes estruturais e fagocitose; ao redor
dos vasos encontram-se polimorfonucleares e linfécitos; ha aumento de co-
lageno endomisial. A patogenia da afeccdo nao esta ainda estabelecida;
os dados anatomo-patolégicos podem ser interpretados como decorrentes de
miosite ou de uma forma de distrofia com reacdo inflamatéria e conjuntiva.
Adams e col.! descreveram uma neuropatia com essa sintomatologia. Ou-
tros autores admitem que a lesdo se localize na ponta anterior da medula
(rarefacdo ou desaparecimento das células motoras)s.

Tesaurismose glicogénica (doenca de vom Gierke) — Trata-se de mo-
léstia causada por transtérno metabdlico na infancia, familial, tendo como
conseqiléncia depoésito excessivo de glicogénio em varios tecidos, determi-
nando aumento de volume dos 6rgdos. O coracdo e o figado sdo os 6rgaos
mais atingidos. O comprometimento muscular pode determinar debilidade
e hipotonia muscular. O estudo do material de biopsia muscular deve ser
feito por métodos especiais para o glicogénio (earmim de Best, método de
Schiff); histoldogicamente, verifica-se vacuolizacdo da fibra muscular; podem
ser encontradas fibras musculares aumentadas de volume.
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“Ceniral core disease” — Shy e Magee 8 descreveram recentemente 5
casos em trés geracdes de uma familia, caracterizados por fraqueza mus-
cular desde o nascimento, com hipotonia e conservacao dos reflexos pro-
fundos, sem pioras. O quadro anatomo-patoldgico é caracteristico: ao corte
transversal encontra-se, no centro das fibras, um grupo de miofibrilas mais
amorfas que as circunvizinhas; pelo método de Gomori essas miofibrilas
adquirem coloracdo azul. Essa a origem da denominacdo da moléstia dada
pelcs autores; seria uma doenca do ‘“amago central” da fibra muscular.

Colagenoses (dermatomiosite e polimiosite cronicas) — Geralmente ini-
ciam-se com sintomatologia prodrémica, inexistente na DMP: febre, ema-
grecimento, doéres musculares e fatigabilidade. A fraqueza muscular em
geral é proximal, bilateral e simétrica, como na distrofia muscular progres-
siva. Pode haver comprometimento de mausculos oculares e velofaringeos,
com disfagia. A biopsia muscular evidencia edema intersticial com disso-
ciacdo das fibras musculares, além de infiltracdo linfocitaria; ha também
edema e atrofia das fibras musculares 2.

Miopatia tireotdxica crdonica — Clinicamente caracteriza-se por fraqueza
e atrofias musculares, sendo mais gravemente atingidas as cinturas escapu-
lar e pélvica. Os pacientes podem queixar-se inicialmente de dificuldades
para subir escadas. Os sintomas musculares podem aparecer antes das ma-
nifestacdes tireotéxicas!. O estudo anatomo-patolégico demonstra tratar-se
de uma lipomatose, de modo que a biopsia muscular evidenciara células gor-
durosas entre os feixes musculares; verifica-se também atrofia das fibras
musculares.

Distrofia muscular da menopausa — Foi descrita por Shy e McEachern 7.
A moléstia se iniciaria apdés os 40 anos, caracterizando-se por fraqueza mus-
cular, que atinge predominantemente as cinturas. Os reflexos profundos
estao presentes ou diminuidos. Corresponderia & miopatia progressiva tar-
dia, descrita anteriormente por Nevin’s O quadro anatomo-patolégico é de
necrose e degeneracdo focal das fibras musculares, formando-se placas ne-
créticas; a reacdo intersticial é pequena. Os casos relatados apresentaram
melhoras com cortisona.

SUMMARY
Progressive muscular dystrophy: some aspects of differential diagnosis.

The authors call attention to some clinical entities which are less known
and more difficult to recognize and with which differential diagnosis of
progressive muscular dystrophy should be made (infantile spinal muscular
atrophy, amyotonia congenita, congenital acute anterior poliomyelitis, anthro-
griposis multiplex, von Gierke’s disease, central core disease, chronical poly-
myositis and dermatomyositis, thyrotoxic myopathy and menopausal dys-
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trophy). The importance of muscle biopsy in the differential diagnosis is
emphasized.
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