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Sindrome compressiva de multiplos nervos na
dermatopolimiosite: relato de caso
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A dermatopolimiosite é miopatia inflamatoéria de etiologia provavelmente autoimune e
comportamento heterogéneo, afetando principalmente pele e musculos e ocasio-
nando manifestacbes exantematicas caracteristicas, como o eritema heliétropo e a
papula de Gottron, e fraqueza muscular proximal simétrica. A associa¢do dessa
patologia a neuropatias periféricas é pouco conhecida, podendo raramente ocorrer
neuropatia multipla. O objetivo deste artigo é relatar um caso de sindrome compres-
siva de multiplos nervos em portador de dermatopolimiosite. O paciente apresentava
fraqueza muscular proximal e exantema caracteristico e foi submetido a revisdo
laboratorial, ressonancia magnética de abdome e eletroneuromiografia, que mostra-
ram alteragcGes. Foi entdo tratado através da neurélise do nervo mediano ao nivel do
tanel do carpo e do nervo ulnar ao nivel do tdnel cubital. Trata-se de importante
possibilidade terapéutica em casos como o descrito, mas estudos de maior porte sobre
a descompressdo simultanea dos taneis carpal e ulnar sdo necessérios.

Dermatopolymyositis is an inflammatory myopathy - whose etiology is probably
autoimmune - that has heterogeneous manifestations that occur mainly in skin and
muscles and cause characteristic rash, such as heliotrope rash, Gottron’s sign and
symmetric proximal weakness. The association between this pathology and peripheral
neuropathies is little known and multiple neuropathies rarely occur. The purpose of this
article is to report a case of multiple nerve compression syndrome in a patient with
dermatopolymyositis. The patient had proximal weakness and characteristic rash and
underwent a laboratorial review, abdominal MRI and electromyography, which showed
changes. So he was treated by neurolysis of median and ulnar nerves at carpal and
cubital tunnels levels, respectively. Itis an important therapeutic possibility in cases like
this, but larger studies on simultaneous decompression of carpal and cubital tunnels
are necessary.
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Introducao

A dermatopolimiosite (DPM) é uma miopatia inflamatoéria
que apresenta comportamento heterogéneo, destacando-se
entre as doencas reumatolégicas por sua baixa frequéncia e
grande morbidade.! Apresenta etiologia provavelmente au-
toimune e afeta, a principio, pele e musculos, ocasionando
fraqueza muscular proximal simétrica e manifesta¢des cu-
taneas caracteristicas, como o eritema heliétropo e a papula
de Gottron. A doenga constitui entidade de grande impor-
tancia e demanda a intervencdo terapéutica precoce, visto
que responde eficientemente ao wuso de agentes
imunoterapéuticos.?

A associacdo da DPM a neuropatias periféricas é pouco
conhecida e a presenca de neuropatia multipla em paciente
portador da mesma consiste em entidade rara.> O objetivo
deste artigo é relatar caso de sindrome compressiva de
multiplos nervos em paciente portador de DPM, tratado
através da neurélise do nervo mediano ao nivel do tinel
do carpo e do nervo ulnar ao nivel do tanel cubital. O paciente
concordou em participar da pesquisa e assinou o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. Nao existe conflito de
interesses entre os participantes do trabalho.

Relato do Caso

Paciente M. A. A. R,, sexo masculino, 28 anos, com relato de
fraqueza iniciada ha 7 meses e acompanhada por perda de
peso, altera¢des descamativas da pele e pneumonia. Exame
clinico apresentou heliétropo em face e papula de Gottron
em maos (=Figs. 1A-1B). Revisdo laboratorial revelou aldo-
lase e CPK elevadas. Ressondncia magnética de abdome

Fig.1 (A)Pépula de Gottron em dorso da mdo. (B) Sinal do heliétropo
em regido da face. Ambos os sinais sdo tipicos de pacientes porta-
dores de dermatopolimiosite.
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mostrou altera¢des na musculatura paraespinhal compati-
veis com miopatia. Eletroneuromiografia (ENMG) de mem-
bros superiores e inferiores revelou quadro de sindrome do
tinel do carpo (STC) bilateral, sindrome do tdnel cubital
(STCU), miopatia generalizada e polineuropatia sensitivo-
motora distal com predominio em membros inferiores.

Exame neurolégico revelou hipotrofia muscular genera-
lizada, tetraparesia 4/5 de predominio proximal, arreflexia
de aquileu e hipostesia em padrdo de bota e luva. Durante seu
tratamento com prednisona, apresentou quadro neurol6gico
compativel com STC e STCU e mais evidente em membro
superior esquerdo, com comprometimento motor associado.
Notou-se hipostesia acentuada em territério dos Nervos
ulnar e mediano, além de paresia grau 4/5 dos musculos
flexores do 3° e 4° digitos e oponente do polegar.

Ap6s a orientacdo acerca das possibilidades terapéuticas,
optou-se pelo tratamento cirdrgico. O paciente foi submetido
a descompressao simples do nervo ulnar ao nivel do cotovelo
e do nervo mediano ao nivel do ttnel do carpo. Evoluiu bem,
apresentando recuperacdo relevante de funcio motora da
mao esquerda, bem como reducdo da dor associada nos
territérios dos respectivos nervos (=Figs. 2A-2B).

Discussao

Os critérios diagnoésticos, definidos por Bohan & Peter, per-
mitem a classificacdo da DPM em cinco grupos: (1) juvenil,
(2) primaria idiopatica, (3) amiopatica, (4) associada a neo-
plasias e (5) associada a outras doencas do tecido conjun-
tivo.* A suspeita clinica pode ser confirmada pelo exame das
enzimas musculares séricas, sendo a mais sensivel a creati-
noquinase (CK), pelos achados a ENMG e por bibpsia
muscular.”

As desordens sistémicas que acometem pacientes com
DPM incluem artrite reumatoide (AR), sindrome de Sjogren
(SS), pneumonia etc.> A doenca ocorre mais frequentemente
em individuos do sexo feminino, com idade média de 40 anos
ao diagnoéstico (na formajuvenil,de4a 15 anos), e demanda a
intervencdo terapéutica precoce, visto que responde ao uso
de agentes imunossupressores.*®

Quanto as manifestagdes clinicas, a doenca leva a um
quadro classico de fraqueza muscular proximal simétrica e
lesdes cutdneas tipicas, como o edema eritematoso violaceo
palpebral (heliétropo) e as placas avermelhadas em superfi-
cies extensoras das metacarpofalangianas e das interfalan-
gianas, de distribuicdo simétrica (papulas de Gottron). Além
disso, alteracdes laboratoriais (principalmente das enzimas
musculares), eletroneuromiograficas e anatomopatolégicas
sdo tteis para reforcar o diagnéstico.”’

As anormalidades cardiovasculares, muito comuns, po-
dem ser assintomaticas ou manifestar-se como arritmias,
hipertensao arterial, pericardite e/ou miocardite. O aparelho
respiratoério, os olhos e o aparelho urinario podem ser
acometidos, levando respectivamente a doenga pulmonar
restritiva, vasculite retiniana e insuficiéncia renal aguda. Por
Gltimo, podem ocorrer massas superficiais ou profundas de
tamanho variavel na pele (calcinose), ocasionando deforma-
¢des locais, bem como perda progressiva de tecido adiposo
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Fig.2 (A) Cicatriz do acesso cirtrgico para sindrome do ttnel do carpo, cerca de 30 dias apds o tratamento. (B) Cicatriz do acesso cirtirgico para
o tratamento da sindrome do tunel cubital, cerca de 30 dias ap6s o tratamento.

subcutaneo em face e
(lipodistrofia).”

Em estudo recente, foram encontrados, entre 186 pacien-
tes com DPM ou polimiosite (PM), 71 (38,2%) achados
anormais ao estudo de conducdo nervosa, sendo 34 (18,3%)
de neuropatia periférica. Destes, 16 (8,6%) apresentavam
STC, 14 (7,5%) apresentavam polineuropatia e 4 apresenta-
vam, respectivamente, mononeuropatia multipla (0,5%),
neuropatia sensorial trigeminal (0,5%), neuropatia sensorial
ulnar (0,5%) e envolvimento do plexo braquial (0,5%). Dentre
0s 34 pacientes com neuropatia associada, 3 (8,8%) apresen-
tavam tumores malignos; 7, (20,6%) doencas do tecido
conjuntivo; e 6, (17,6%) diabetes.?

A STC consiste no conjunto de manifestacdes clinicas
decorrentes de uma condi¢do de compressdo do nervo
mediano no ponto em que este atravessa o punho. Trata-se
da neuropatia compressiva mais comum dos membros su-
periores, cujas queixas mais comuns sdo de parestesias
constantes ou intermitentes e dorméncia no territério do
referido nervo, associadas a dor (as vezes, chegando a acordar
o paciente durante a noite). Em casos mais graves, pode
ocorrer atrofia da musculatura tenar e fraqueza na oponéncia
do polegar.®? A sindrome pode estar relacionada a fatores
ocupacionais, como o ato repetido de flexdo, pronacdo e
supinac¢do do punho, e fatores ndo ocupacionais, que incluem
ocorréncia prévia de fratura de punho, artrite reumatoide,
osteoartrite de punho ou carpo, obesidade, diabetes e o uso
de insulina, sulfonilureias, metformina e tiroxina, entre
outros.'%

A compressdo do nervo ulnar ao nivel do cotovelo é
também frequente na pratica clinica, constituindo, depois
da STC, a neuropatia compressiva mais comum dos membros
superiores.'? A STCU é possibilitada pela complexidade do
trajeto do nervo ulnar no cotovelo e apresenta forte asso-
ciacdo com as variagdes anatdmicas do ligamento retinacular

regido superior do corpo

cubital, entre outras alteracdes congénitas e metabdlicas,
além de sequelas de trauma do cotovelo, osteoartrose, es-
tresse cronico em valgo etc.'>'¥ Os pacientes geralmente
apresentam parestesias no territério de inervagdo do nervo
ulnar e atrofia da musculatura intrinseca da mdo. A extensdo
da disfun¢do neural foi estratificada por McGowan em trés
graus: apenas alteracdes sensitivas (grau I), fraqueza mus-
cular (grau II), e paresia e atrofia muscular (grau I11)."*

O tratamento conservador da STC pode ser utilizado nos
pacientes com as seguintes caracteristicas: doen¢a com
menos de um ano de evoluc¢do, auséncia de déficit motor
ou atrofia tenar, auséncia de sinais de desnervacdo a
ENMG."?

Quanto ao tratamento conservador da STC, a injecao local
de esteroide ndo tem sido muito aceita como opg¢do, por
aumentar o risco de lesdo direta do nervo pela infiltracdo
intraneural e apresentar efeito transitério. E utilizada nos
casos em que a cirurgia ndo pode ser realizada.'® Outra opgdo
de tratamento conservador é a imobilizagdo do membro
acometido através de tala.'® Durante o seu uso, o paciente
ndo realiza a flexdo do punho, reduzindo a compressao do
nervo mediano ao longo da noite e, por conseguinte, redu-
zindo as parestesias. O uso de vitamina B6 ndo tem mostrado
resultados satisfatérios.'”

Nos pacientes com sinais de hipotrofia muscular ou
hipostesia permanente, a liberacgdio do nervo mediano
como tratamento da STC esta indicada.!® Entre as técnicas
cirtrgicas disponiveis para o tratamento da STC, encontra-se
acirurgia aberta desenvolvida por Phalen na década de 1950.
Possui inimeras varia¢des quanto ao tipo de incisdo e visa a
seccdo do ligamento transverso do carpo liberando o nervo
mediano da compressdo ao nivel do punho. Esta técnica
apresenta baixos indices de complicacio.!”

A técnica endoscépica desenvolvida nos anos 1980 apre-
senta duas variantes: a técnica monoportal, com uma incisdo
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realizada ao nivel do punho, e a técnica biportal, com uma
incisdo realizada ao nivel do punho e outra na regido palmar.
Apesar de ser uma técnica menos invasiva, apresenta como
dificuldade a curva de aprendizado mais longa do cirurgido,
quando comparada a técnica classica. Os resultados sdo
similares entre as técnicas endoscépica e classica, mas com
o retorno do paciente mais rapidamente ao trabalho na
técnica endoscépica.'?

O tratamento conservador da STCU esta indicado para os
pacientes com sintomas intermitentes, neuropatia leve ou
moderada, e consiste em evitar os movimentos de flexdo
forcada do cotovelo por meio de mudanga de habito e/ou
imobilizagao e uso de anti-inflamatérios ndo hormonais. Nos
pacientes com déficits neurolégicos e alteracdes de inerva-
¢do na ENMG, a cirurgia para o tratamento da STCU esta
indicada. Existem duas técnicas distintas para o tratamento
da neuropatia do nervo ulnar ao nivel do cotovelo: a descom-
pressdo simples, na qual o nervo ulnar é exposto em todo o
seu trajeto na regido do cotovelo, e uma segunda técnica, na
qual, adicionalmente, o nervo é transposto a regido anterior
da fossa cubital e posicionado no tecido celular subcutaneo
ou sob a musculatura flexora-pronadora.'®

Atualmente, as técnicas de liberacdo endoscépica do tiinel
carpal e do tinel cubital sdo consideradas seguras e eficazes
para o tratamento isolado da STC e da STCU, respectiva-
mente.'® Estudo recente, que avaliou os resultados da técnica
de liberacdo endoscépica simultdnea dos tdneis carpal e
ulnar em 17 pacientes, demonstrou eficicia e seguranga,
sendo os resultados e complicacdes pds-operatérios compa-
raveis aqueles inerentes ao uso isolado das duas técnicas. No
referido estudo, 82 e 100% dos pacientes apresentaram
resolucdo completa da dor e dos sintomas de nervo mediano,
respectivamente.'’

O tratamento cirtirgico leva a alivio significativo dos
sintomas, bem como previne estagios mais avancados de
disfun¢do. As complicagdes da liberagdo endoscépica e da
cirurgia aberta incluem lesdes de estruturas nervosas, lesdes
vasculares, lesdes de tenddes, infec¢des locais e deiscéncia de
ferida cirdrgica.'®

Conclusao

0 diagnéstico de neuropatias compressivas deve sempre ser
aventado em pacientes portadores de DPM que apresentem
queixas sensoriais e/ou motoras — especialmente nos mem-
bros, sem outro fator causador prontamente evidente. A
técnica de descompressdo classica dos nervos ulnar e me-
diano pode ser uma op¢do de tratamento para estes pacien-
tes. Estudos envolvendo uma casuistica maior se fazem
necessarios para avaliar a descompressdo simultanea do
tnel carpal e do ttnel cubital em pacientes portadores da
doenca reumatolégica em questdo.
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