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Abstract

Inflammatory myopathies are a heterogeneous
group of conditions characterized by proximal
muscle weakness, nonsuppurative inflammation
of skeletal muscle, with elevated muscle enzyme
levels and characteristic electromyography and
muscle biopsy findings. The authors describe a cli-
nical case of a young woman, admitted with a four
day history of bilateral thigh myalgia. She was afe-
brile and without skin, mucosal or joint involve-
ment. Thigh muscle palpation was painful. Com-
plete blood count revealed leukopenia and throm-
bocytopenia. High levels of creatine kinase, serum
aminotransferases and myoglobin were detected.
Metabolic, toxic and drug-related causes were ex-
cluded as well as infectious diseases, malignant tu-
mours and endocrine myopathies. Auto-antibodies
for conective diseases were negative.  Magnetic re-
sonance imaging and electromyography of lower
limbs were suggestive of inflammatory myopathy.
Generalized muscle weakness and dysphagia were
reported subsequently. Clinical and laboratorial
improvement was seen after corticotherapy. Mus-
cle biopsy revealed myopathy signs without inflam-
matory changes or vasculitis. After prednisolone
reduction, presently without treatment, she re-
mains asymptomatic with normal laboratorial fin-
dings. The authors emphasize in this case of in-
flammatory myopathy the unusual clinical and la-
boratory evolution and the importance of a cau-
tious differential diagnosis.

Keywords: Myalgia; Myopathy; Myositis; Polymyo-
sitis; Dermatomyositis.

Introdução

As miopatias inflamatórias idiopáticas (MI) são
doenças relativamente raras cuja etiologia não está
totalmente esclarecida. Os critérios diagnósticos

Resumo

As miopatias inflamatórias são um grupo heterogé-
neo de doenças caracterizadas por fraqueza muscu-
lar proximal, inflamação não supurativa do múscu-
lo esquelético, elevação das enzimas musculares, al-
terações electromiográficas e aspectos histológicos
característicos. Os autores descrevem o caso clínico
de uma jovem internada por mialgias das coxas com
quatro dias de evolução. Estava apirética, sem alte-
rações muco-cutâneas e articulares, salientando-se
dor intensa à palpação das coxas. Laboratorialmen-
te, destacavam-se leucopénia e trombocitopénia,
elevação de creatinafosfoquinase, aminotransfera-
ses e mioglobina. As causas tóxicas, farmacológicas,
infecciosas, metabólicas, neoplásicas e miopatias
endócrinas foram excluídas. Os autoanticorpos para
doença do tecido conjuntivo foram negativos. A res-
sonância magnética e o electromiograma dos mem-
bros inferiores foram sugestivos de miopatia infla-
matória. Posteriormente, surgiram fraqueza mus-
cular generalizada e alterações da deglutição. Após
início de corticoterapia, constatou-se melhoria clí-
nica e laboratorial progressivas. A biópsia muscular
revelou sinais de miopatia, sem no entanto, altera-
ções inflamatórias ou sinais de vasculite. Após redu-
ção gradual da corticoterapia, actualmente sem te-
rapêutica, mantém-se assintomática, com valores
normais de creatinafosfoquinase. Pretende-se real-
çar neste caso de miopatia inflamatória, a evolução
clínica e laboratorial incomum e a importância de
um diagnóstico diferencial cuidado.

Palavras-chave: Mialgias; Miopatia; Miosite; Poli-
miosite; Dermatomiosite.
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originais de Bohan e Peter, em 19751, incluíam fra-
queza muscular proximal, rash típico de dermato-
miosite (diferenciando dermatomiosite de poli-
miosite), elevação sérica das enzimas musculares,
alterações miopáticas no electromiograma e alte-
rações características na biópsia muscular, na au-
sência de alterações histopatológicas de outras
miopatias2,3. As classificações actuais são contro-
versas, embora sejam reconhecidas três entidades
nosológicas distintas: a dermatomiosite (DM), a
polimiosite (PM) e a miosite de corpos de inclusão
(MCI). Constata-se no entanto a existência de qua-
dros de sobreposição com outras doenças do teci-
do conjuntivo e a associação com algumas neo-
plasias.

Caso Clínico

Doente do sexo feminino, de 23 anos, solteira, es-
tudante, natural de Lisboa, residente no Laranjeiro.
Quatro dias antes do internamento surgiram mial-
gias de crescente intensidade nos membros infe-
riores, inicialmente desencadeadas pelo esforço e
mais tarde também em repouso, tendo por este
motivo recorrido ao serviço de urgência. Referia
manter-se apirética, negava outras queixas, no-
meadamente alterações da pele e das mucosas,
bem como queixas sugestivas  de envolvimento de
outros órgãos.

Nos antecedentes pessoais referia ter-lhe sido
diagnosticado três anos antes obesidade e hirsu-
tismo, tendo efectuado terapêutica com contra-
ceptivo oral (etinilestradiol e acetato de ciprotero-
na) durante um ano. Negava hábitos alcoólicos, ta-
bágicos e toxifílicos, bem como contacto com tó-
xicos ou ingestão recente de fármacos.

Nos antecedentes familiares salientava-se que o
pai e a mãe sofriam de hipertensão arterial, sendo
os restantes irrelevantes.

Na observação inicial detectou-se excesso pon-
deral (índice de massa corporal de 29,8 Kg/m2),
tensão arterial 145/87 mmHg, pulso 85/mn rítmi-
co, temperatura axilar 36,6ºC. A pele e mucosas es-
tavam coradas, hidratadas sem quaisquer altera-
ções, particularmente da orofaringe, e não havia
estigmas de hipercortisolismo. Não se palpavam
adenomegalias. A auscultação cardiopulmonar era
normal, o abdómen era globoso com aumento do
panículo adiposo, indolor, sem organomegalias ou
massas palpáveis. Na observação dos membros in-
feriores havia dor à palpação das massas muscu-

lares das coxas e das pernas, bem como do dorso.
Os pulsos eram todos palpáveis e simétricos e não
foram detectados edemas. Não havia sinais infla-
matórios nem deformações articulares. O exame
neurológico não apresentava alterações e, em par-
ticular, a força muscular estava conservada nos
membros inferiores.

A avaliação laboratorial à entrada revelou he-
moglobina 15,5 g/dL,  hematócrito 44,5%, eritró-
citos 5450000/mm3, plaquetas 80000/mm3, leucó-
citos 3900/mm3 (76% neutrófilos, 0,8% eosinofilos,
0% basófilos, 18% linfocitos e 6% monocitos); gli-
cemia 80 mg/dL, ureia 34 mg/dL, creatinina 0,4
mg/dL, ionograma normal, aspartatoaminotrans-
ferase (AST) 415 UI/L, alaninoaminotransferase
(ALT) 226 UI/L, creatinafosfoquinase (CPK) 7619
UI/L, desidrogenase láctica (DHL) 1328 UI/L, ve-
locidade de sedimentação 10 mm/1ª hora e proteí-
na C reactiva 0,3 mg/dL. A radiografia torácica e
electrocardiograma eram normais. 

Perante o quadro clínico-laboratorial as hipó-
teses diagnósticas colocadas foram de miosite in-
fecciosa, miosite associada a lúpus eritematoso
sistémico (LES), miopatia inflamatória ou doença
mista do tecido conjuntivo (DMTC). Quer as cau-
sas farmacológicas e tóxicas estavam à partida des-
cartadas, mas impunha-se estudar a função tiroi-
deia e investigar a existência de neoplasia subja-
cente. 

Neste contexto foram efectuadas 3 hemocultu-
ras, todas negativas, tendo a serologia viral sido
negativa, nomeadamente para echovirus, coxsakie
virus, adenovirus, influenza A e B, varicela-zoster,
Epstein-Barr, Vírus da Imunodeficiência Humana
(VIH) 1 e 2, citomegalovirus, parvovirus B19, vírus
das hepatites B e C. As serologias para Coxiella
burnetii e Toxoplasma gondii foram também nega-
tivas.

Procedeu-se também a investigação de doença
do tecido conjuntivo: RA teste e Waaler-Rose foram
negativos, bem como os anticorpos anti-nucleares,
anti-DNA, anti-Sm, anti-RNP, anti-centrómero,
anti SSA e SSB, anti-Jo1, p-ANCA, c-ANCA, anticor-
po anticardiolipina e o anti-coagulante lúpico, fo-
ram também negativos. As imunoglobulinas sé-
ricas e C3, C4 e CH50 apresentavam valores
normais. O enzima conversor da angiotensina era
normal.

Apresentou inicialmente Coombs directo fraca-
mente positivo e indirecto negativo, os anticorpos
anti-plaquetários foram negativos. A haptoglobi-
na estava normal (60.6 mg/dL) e a proteinúria de
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e ausência de componente inflamatório e sinais
de vasculite, aspectos estes que, no entanto, pode-
riam ser secundários a miosite (Figuras 2a e 2b).
Não foi efectuada a avaliação da expressão das mo-
léculas do complexo major de histocompatibilida-
de de classe I (MHC-I) e da deposição do comple-
xo membranolítico C5b-9. O estudo histoenzimoló-
gico foi normal. 

Perante uma doente com provável polimiosite
e alterações rapidamente progressivas da degluti-
ção foi decidido iniciar corticoterapia, inicialmen-
te pulsos de metilprednisolona e posteriormente
prednisona 1mg/kg/dia, oral.

Constatou-se então melhoria clínica e laborato-
rial e foi possível efectuar estudo baritado dirigido
ao esófago cervical e hipofaringe que não mostrou
alterações da motilidade esofágica. Para exclusão

24 horas era de 0,48 gramas. A função tiroideia era
normal (TSH 5.1 mU/L; T4 livre 0.91 ng/dL; anti-
corpos antitiroideus negativos). Foram ainda
efectuadas ecografia abdominal e ecocardiograma
transtorácico que não revelaram alterações.

Ao 7º dia do internamento assistiu-se a agrava-
mento das queixas com mialgias intensas acompa-
nhadas de fraqueza muscular predominantemen-
te proximal, grau 2 nos membros inferiores e grau
4 nos membros superiores. A doente referia ainda
visão turva, tendo sido realizado exame oftalmo-
lógico que não revelou alterações. Ao 13º dia ocor-
reu dificuldade na deglutição, para sólidos e para
líquidos, rapidamente progressiva. Laboratorial-
mente assistiu-se a elevação gradual da CPK que
atingiu pico de 19684 UI/L .

Foi efectuado electromiograma que revelou au-
mento de actividade insercional e fibrilhações es-
pontâneas, potenciais motores anormais polifási-
cos, de curta duração e baixa amplitude, bem
como descargas complexas e repetitivas. Estas al-
terações, apesar de poderem surgir em vários pro-
cessos miogénicos, são mais frequentemente
observadas nas miopatias inflamatórias. A resso-
nância magnética das coxas documentou, nas se-
quências ponderadas em T2 e STIR, um aumento
de sinal dos diferentes grupos musculares compa-
tível com o diagnóstico de miosite (Figura 1). De-
cidiu-se então efectuar biópsia muscular, realiza-
da na perna esquerda, que revelou atrofia de fibras
musculares com centralização nuclear e estriação,

Figura 1. Ressonância magnética das coxas – nas 
sequências ponderadas em T2 e STIR documentamos um
aumento do sinal dos diferentes grupos musculares,
compatível com miosite. Não se associa aumento do sinal
em T1 que possa traduzir infiltração lipomatosa.

Figura 2a e 2b. Biópsia muscular da perna esquerda
(Hematoxilina-eosina) que mostra ocasional atrofia de fi-
bras, centralização de núcleos e estriação; não se observa
componente inflamatório nem vasculite.

A

B
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de possíveis repercussões da polimiosite foram
efectuados ainda electrocardiograma de 24 horas
(Holter) e provas da mecânica ventilatória que não
revelaram alterações. 

Para investigar neoplasia oculta concomitante,
mais frequentemente encontrada nos casos de
DM, mas possível neste contexto, foram efectua-
das endoscopia digestiva alta, colonoscopia, to-
mografia axial computorizada (TAC) toraco-abdo-
mino-pélvica, observação ginecológica, ecografia
da tiroideia, ecografia mamária e mamografia que
não revelaram alterações.

Após início de corticoterapia, além da rápida
melhoria clínica, assistiu-se a redução progressiva
dos valores de CPK, que normalizaram à data da
alta, ao 36º dia, bem como os restantes parâmetros
laboratoriais. Cerca de dois anos após o interna-
mento, e na sequência de redução progressiva de
prednisona, está actualmente sem corticoterapia,
permanece assintomática, mantendo valores nor-
mais de CPK. A repetição da investigação de neo-
plasia oculta foi novamente negativa.

Discussão

As doenças inflamatórias musculares são um gru-
po diversificado de doenças que incluem as mio-
patias de causa infecciosa, provocadas por fárma-
cos ou tóxicos, as miopatias inflamatórias idiopá-
ticas (MI) e outras miopatias não incluídas nos gru-
pos anteriores, que incluem miopatia associada a
eosinofilia, miosite ossificans, miosite focal ou lo-
calizada e a miosite de células gigantes. As MI,
onde se incluem a PM e a DM, são doenças raras
que se caracterizam genericamente por fraqueza
muscular proximal, elevação da creatinaquinase,
alterações miopáticas no electromiograma, alte-
rações histológicas típicas na biópsia muscular,
podendo ainda ocorrer, nos casos de DM, altera-
ções cutâneas particulares.  Salienta-se no entan-
to, que podem ocorrer casos de DM sine dermati-
tis, ou seja, doentes com biópsia típica de derma-
tomiosite mas que não possuem as manifestações
cutâneas4. A Polimiosite (PM) é uma miopatia in-
flamatória, mais frequente no sexo feminino (2:1),
surgindo sobretudo na 6ª e 7ª décadas de vida. A
evolução clínica da PM é geralmente insidiosa, ins-
talando-se ao longo de vários meses, sendo a fra-
queza muscular a forma de apresentação mais fre-
quente2. 

O défice motor afecta bilateral e simetricamen-

te a musculatura estriada, predominantemente a
cintura pélvica, escapular e músculos cervicais. A
fraqueza muscular distal nas fases iniciais é rara.
As mialgias ocorrem em 25 a 50% dos casos3,5. Ge-
ralmente têm uma intensidade ligeira, sendo mais
proeminentes noutras condições clínicas (poli-
mialgia reumática, miosite viral e fibromialgia).
Nesta doente e ao contrário do que é habitualmen-
te referido, o quadro clínico teve um início agudo,
tendo as mialgias sido a principal queixa inicial, as-
pectos estes mais frequentes em doentes jovens5.
Só mais tarde surgiu a fraqueza muscular. 

As manifestações cutâneas características da
DM nunca foram observadas no decurso da doen-
ça. As manifestações constitucionais, como a fadi-
ga, anorexia e febre, são também frequentes nas
MI. A disfagia (10 a 30% dos casos) deve-se ao en-
volvimento dos músculos orofaringeos ou do ter-
ço superior esófágico, implicando geralmente mau
prognóstico5. Por este motivo, no caso clínico des-
crito, o aparecimento de alteração na deglutição
reforçou a necessidade de instituição imediata de
corticoterapia, sendo que o estudo baritado diri-
gido ao esófago cervical e hipofaringe, realizado já
sob efeito dos corticóides, não revelou envolvi-
mento da musculatura da deglutição.

As complicações cardíacas e pulmonares foram
também excluídas na nossa doente.

A PM e a DM cursam habitualmente com eleva-
ções moderadas dos níveis de CPK, embora, em ca-
sos graves, possam atingir 50 vezes o valor nor-
mal6,7. Salienta-se no caso descrito, a marcada ele-
vação da CPK, em níveis mais frequentemente en-
contrados nas miosites infecciosas. Deve-se ainda
realçar que a investigação de etiologia infecciosa,
no presente caso, foi inteiramente negativa.

Por outro lado a nossa doente não preenchia os
critérios diagnósticos para o LES, nem para a
DMTC.

O facto da pesquisa dos auto-anticorpos para
doença do tecido conjuntivo ter sido negativa no
presente caso, não exclui o diagnóstico de MI. Em-
bora os ANA sejam positivos em 90% dos casos, os
autoanticorpos específicos de miosite apenas sur-
gem em 30% dos doentes. Estes últimos têm baixa
sensibilidade para o diagnóstico de MI, embora,
quando presentes, consolidem o diagnóstico. Mais
recentemente têm sido correlacionados subtipos
destes anticorpos com diferentes manifestações
de MI8,9.

O diagnóstico de MI foi apoiado na elevação das
enzimas musculares, nos padrões típicos no elec-
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tromiograma (EMG) e na ressonância magnética
das coxas e consolidada pela excelente resposta à
terapêutica imunossupressora. A biópsia muscu-
lar constitui o teste mais importante e definitivo
para o diagnóstico de miopatia inflamatória. No
entanto, para a sua correcta interpretação, deve
ser efectuada preferencialmente antes do início da
corticoterapia e num músculo atingido, sobretudo
quadricípete ou deltóide, contralateral à realização
do EMG10. Na nossa doente, os resultados da
biópsia, efectuada antes do início de corticóides,
não foram peremptórios. 

Todavia, o local de realização da biópsia, efec-
tuada na região gemelar em vez da coxa, pode ter
sido factor de confundimento, uma vez que estão
descritos vários artefactos na biópsia desta região.
Por outro lado, na MI, o envolvimento segmentar
do padrão inflamatório pode comprometer os
achados histológicos, que podem não estar incluí-
dos no material biopsado2,3,5,7. Realça-se neste caso
clínico que na histologia das biópsias realizadas,
além de não existir infiltrado inflamatório, foi de-
tectado um padrão de atrofia nas regiões perivas-
cular e perifascicular, aspectos mais frequentes na
DM. 

A terapêutica de primeira linha consiste na
administração de corticóides, na dose de predni-
sona 0.5 a 1mg/Kg/dia, sendo recomendada a as-
sociação de imunossupressores, dos quais o Me-
totrexato é eficaz e mais utilizado como primeira
opção. A rápida resposta clínica e laboratorial da
nossa doente à corticoterapia levou a que se dis-
pensasse a junção de um dos fármacos atrás refe-
ridos. A tendência actual é, no entanto, a de asso-
ciar precocemente imunossupressores a doses
mais baixas de corticóides. Nos casos refractários
ou recidivantes podem ser considerados tratamen-
tos mais agressivos como pulsos de metilpredni-
solona endovenosa, outros imunossupressores,
imunoglobulina endovenosa e a nova abordagem
com novos imunomoduladores5,11,12.

Em conclusão, este caso ilustra a complexidade
do diagnóstico das miopatias inflamatórias, sendo
de relevar a apresentação numa doente jovem e a
evolução pouco frequente, com a presença conco-
mitante de aspectos clínicos, laboratoriais, ima-
giológicos e histológicos característicos, associa-
dos a outros menos frequentes neste grupo de
doenças.
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