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O estudo das afeccdes dos musculos elevadores das palpebras e da motili-
«dade extrinseca dos olhos tem sido feito desde longa data. Inicialmente pen-
savam os autores que isso fosse devido a degeneracao dos nucleos 6culo-moto-
res. Fuchs, em 1890, colocou em duvida tal afirmativa, ja suspeitando de um
processo miopatico. Taylor ', em 1915, estudou uma familia na qual havia
ptose palpebral e paralisia vagoglossofaringea, que também atribuiu a degene-
racdo nuclear no tronco cerebral. Em 1946, Sandifer 17 e, em 1951, Kiloh e Ne-
vin 10 atribuiram a degeneracdo primaria das fibras musculares a origem de
‘tais oftalmoplegias. Schwarz e Liu 8, em 1954, fizeram apurado estudo ana-
tomopatologico de paciente com ptose palpebral bilateral e oftalmoplegia ex-
‘trinseca completa, confirmando o cariater miogénico.

A afeccdo estudada por Kiloh e Nevin 1°, chamada miopatia ocular, teria
seu inicio no adulto jovem, de evolver lento e progressivo, levando a ptose pal-
pebral bilateral e a oftalmoplegia extrinseca completa. Ja a entidade primei-
ramente descrita por Taylor 1 ocorreria apds a quinta década da vida, quase
sempre hereditaria do tipo autossomico dominante, caracterizada por ptose pal-
pebral bilateral, eventualmente paralisia dos musculos extrinsecos do olho e
também comprometimento da musculatura faringea. Foi denominada miopatia
ocular descendente (Lees e Liversedge ') ou miopatia 6culo-faringea (Victor,
Hayes e Adams 2!). Assim, a miopatia ocular descendente é tida por alguns
autores (Bray e col. *, Walton 2% 2¢) como entidade autdébnoma, pelo inicio tar-

dio e pelo carater familial.

O nosso proposito é relatar caso de paciente jovem do sexo feminino, apre-
sentando ptose palpebral bilateral, paralisia dos musculos extrinsecos dos olhos
e da musculatura vago-glossofaringea, de evolver progressivo, tendo inicio aos
18 anos de idade. Esperamos assim poder contribuir para o estudo desta rara
afeccdo, tentando melhor situa-la entre as miopatias primarias.

* Responsével pela Disciplina de Neurologia junto a4 Chefia do Departamento de
Medicina Clinica da Universidade Federal Fluminense, Auxiliar de Ensino de Neurolo-
gia da UFRJ (Instituto de Neurologia Deolindo Couto), Servico do Prof. Bernardo
Couto; ** Auxiliar de Ensino da Disciplina de Neurologia da Universidade Federal
Fluminense, Bolsista do Conselho de Pesquisas da UFRJ no Instituto de Neurologia
Deolindo Couto (Servico de Neuropatologia do Prof. Alexandre Alencar).
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OBSERVACAO

V. V. C. (Reg. 85649, Hospital Universitario Antonio Pedro), 23 anos, sexo femi-
nino, branca, professora, internada em 09-07-1973. Inicio da afeccdo had 5 anos,
quando passou a observar queda de pAlpebras bilateralmente, de inicio lento e pro-
gressivo, sendo que, em dois anos, havia ptose palpebral. Nega diplopia durante a
evolucdo do quadro. Ha dois anos, verificou dificuldade para deglutir e para falar
Qque vem-se agravando lentamente. Fez tratamento com mestinon e corticosterdides,
sem resultado. Antecedentes pessoais — Viroses comuns na infancia € amigdalectomia
aos 9 anos. Antecedentes familiares — Nega casos semelhantes na familia. Exame
neurolégico — Diminuicdo da forca de abducdo dos membros superiores. Hipotonia
generalizada. Coordenacdo normal. Reflexos cutaneo-abdominais presentes. Refle-
x0s cutaneo-plantares em flexdao. Reflexos bicipitais abolidos; demais reflexos presen-
tes e simétricos. Sensibilidade normal. Euséncia de fenémeno miotdnico. Nervos
cranianos — Ptose palpebral bilateral (Fig. 1). Abolicio dos movimentos do giobo
ocular na horizontalidade e na verticalidade. Reflexos pupilares conservados. Di-
minuicdo da forca de contracdo dos orbiculares das palpebras. Paresia bilateral do
véu do paladar com disfonia e disfagia. Demais nervos cranianos normais. A prova
da prostigmina ndo alterou o quadro. Exames complementares — Hemograma nor-
mal. Glicose 94 mg%; uréia 33 mg%; creatinima 0,9 mg%; colesterol 199 mg%;
sédio 142 mEq/1; potassio 4,2 mEq/1; cloretos 104 mEq/1; bicarbonato 25 mEq/1.
Reacdo do VDRL negativa. Eletroforese de proteinas séricas: proteinas totais 7 g%;
albumina 44%; alfai-globulina 6,5%, alfas-globulina 8,3%; beta globulina 17,4%, ga-
ma globulina 23,29%. TGO 10 U. Dehidrogenase latica 84 UI; creatino-fosfoquinase
0,5 U sigma. Urina sem alteracbes. Eletrocardiograma: arritmia sinusal, 70/min.,_
dentro dos limites normais. Radiografias do cranio normais; radiografia de térax nor-
mal. Transito esofagiano: fendmeno de refluxo faringo-nasal com replecdo do epifa-
ringe e fossas nasais. Retardo do esvaziamento do hipofaringe (Fig. 2) com estase do
contraste nas valéculas (Dr. Oswaldo Fernandes). Eletromiograma dos orbiculares das
palpebras (Fig. 3) — Potenciais de insercdo normais; em repouco siléncio elétrico; du-
rante a contracdo muscular: U. M. de baixa amplitude e duracdo inferior a 10m/seg;
discrepancia entre a intensidade de contracdo muscular (contracio fraca) e o nimero
excessivo de potenciais unitarios; exagero de somacdo espacial. Conclusdo: mui su-
gestivo de processo miogénico (Dr. Fernando Sepulveda). Bidpsia muscular do ele-
vador da palpebra direita e reto externo direito (Fig. 4) — Misculo apresentando frag-
mentacao das estriacdes transversais, fibras de diametros diferentes, em varios graus.
de atrofia, mostrando degeneracido do sarcoplasma; tecido fibro-adiposo bem mais rico
que o habitual, mostrando certa correspondéncia em intensidade com as areas de maior
atrofia (substituicdo fibro-adiposa); ntcleos picnéticos s&o observados. Conclui-se,
portanto, por um quadro de distrofia muscular.

COMENTARIOS

Trata-se, portanto, de paciente com 23 anos de idade e do sexo feminino,
com ptose palpebral, oftalmoplegia extrinseca completa bilateral e paresia da
musculatura vago-glossofaringea, de evolver progressivo em 5 anos. O eletro-
miograma mostrou padrido miogénico e a biépsia muscular foi compativel com
miopatia primaria. Nao ha casos semelhantes na familia e a prova da pros-
tigmina foi negativa. Com estes elementos, chegamos & concluséo de se tratar
de afeccdo muscular primdaria envolvendo os musculos elevadores das palpe-
bras, a musculatura extrinseca dos olhos e os musculos faringeos.

As afeccbes primarias que comprometem a musculatura ocular sdo hoje
divididas por alguns autores em duas entidades distintas: a miopatia ocular
e a miopatia ocular descendente (miopatia 6culo-faringea).
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Trdansito esofagiano mostrando refluxro faringo-nasal.
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Fig. 3 — Caso V. V. C. Eletromiogramas: em A, musculo elevador da pdlpebra D.;
em B, musculo reto lateral D; em C, musculo masseter D. — Tracados
eletromiogrdficos do tipo miogénico.

A primeira, individualizada por Kilih e Nevin, em 1951, caracteriza-se por
ptose palpebral bilateral e paralisia dos musculos extrinsecos dos olhos, de evo-
lucdo lenta e progressiva, tendo inicio, geralmente, antes da 3* década da vida,
sendo de carater familial (autossémico dominante), em 50% dos casos. Ou-
tros musculos podem ser comprometidos, mormente os orbiculares das palpe-
bras. Outros autores também estudaram tal miopatia (Fuchs7?, Sandifer 17,
Gartner & Billet 8, Cameron 3, Schwarz e Liu 18, Nicolaissen e Brodal 14, Bou-
dien e col. 3, Teasdall e Lears 2°, Lundberg 12).

A miopatia ocular descendente foi, primeiramente, estudada por Taylor 1°
(1915) que a atribuiu a degeneracdo dos ntcleos do tronco cerebral e, depois,
por Victor e col. 2! e por Lees e Liversedge 11 que a colocaram entre os pro-
cessos musculares primarios. Caracteriza-se por ptose palpebral bilateral, po-
dendo haver paralisia dos musculos extrinsecos do olho e por paralisia da mus-
culatura estriada da faringe, de evolver lento e progressivo. O inicio é em tor-
no da 5* década da vida e, em quase todos os casos, existem antecedentes fami-
liares com o mesmo quadro. Geralmente, a paralisia dos musculos oculares
inicia o cortejo, seguindo-se, mais tarde, o acometimento faringeo. A autono-
mia desta afeccdo é defendida por Bray e col.4 e Walton 23, 2¢, baseando-se no
inicio tardio e no carater autossémico dominante. Foi também estudada por
Hayes e col. %, Peterman e col. 15, Rebeix e col. 16, Murphy e Drachman !3, Aar-
1i1, Finkel e col. ¢,
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Fig. 4 — Caso V. V. C. Aspectos histolégicos revelando fibras musculares atréficas,
com diferentes didmetros, e floculacdo do sarcoplasma (H.E. 24 X ): em A,
musculo elevador da pdlpebra D.; em B, musculo reto lateral D.

O discrime diferencial com a miastenia grave se impde. Na miastenia,
além da historia de piora dos sintomas no decorrer do dia, na maioria dos ca-
sos, ha regressdo da sintomatologia com o teste da prostigmina. Apesar disto,
em certas formas crénicas desta afeccdo da placa motora, podemos encontrar
paralisias irreversiveis pela atrofia muscular que se instala.

A paciente em lide, pelo comprometimento muscular ocular e faringeo,
apresentaria a chamada miopatia ocular descendente; o tracado eletromiogra-
fico somado a histopatologia muscular comprovam o diagnéstico de miopatia
primaria. Todavia, o inicio precoce e a inexisténcia de casos semelhantes na
familia fugiram as caracteristicas primordiais desta afeccio (Bray e col. %,
Walton 23, 2¢4), Entretanto, nas primeiras observacbes de Kiloh e Nevin19, ja
era feita mencdo ao acomentimento de musculos inervados pelo segmento bul-
bar em 10% dos casos. Acreditamos, assim, que ndo se justificaria a sub-
divisao das miopatias oculares em duas entidades auténomas e sim que se-
riam variantes clinicas de uma mesma afeccio que acometeria primeiramente
os musculos oculares, podendo acometer outros musculos, principalmente os
responsaveis pela degluticdo e fonacao.
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RESUMO

Os autores apresentam caso de paciente jovem, do sexo feminino, com
afeccdo muscular primaria ocular e faringea sem carater familial. Foram
feitos estudos eletromiograficos e histopatologicos musculares que confirmam
o carater miogénico do processo. E feita comparacdo entre a miopatia ocular
e a miopatia ocular descendente, acreditando os autores que seriam variantes
de uma mesma afeccao muscular.

SUMMARY
Descending oculur myoputhy: « cuse report

The case of a 23 years old female patient, with primary involvement of
the extraocular and faringeal muscles without familiar history is reported.
Electromyographic and muscular biopsy studies proved the myogenic nature of
the process. A clinical comparison between the ocular myopathy and the des-
cending ocular myopathy is made, the authors thinking that both of them
would be variants of the same muscle disease.
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