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DOENCAS MUSCULARES

DEFINICAO

MIOPATIAS

DOENCAS DA MUSCULATURA
ESQUELETICA



DOENCAS MUSCULARES

CAUSAS

MIOPATIAS
ADQUIRIDAS ou HEREDITARIAS



DOENCAS MUSCULARES

MIOPATIAS ADQUIRIDAS
ENDOCRINAS
TOXICAS
INFLAMATORIAS
INFECCIOSAS



DOENCAS MUSCULARES

MIOPATIAS HEREDITARIAS
DISTROFIAS MUSCULARES
Distrofias musculares congénitas
Distrofinopatias (DM Duchenne, DM Becker)
Distrofias musculares de cinturas
Formas AD, AR ou ligadas ao X
Distrofia facioescapuloumeral
Distrofia oculofaringea
DISTROFIAS MIOTONICAS
MIOPATIAS CONGENITAS
MIOPATIAS METABOLICAS



DOENCAS MUSCULARES

OBJETIVOS PARA O CLINICO GERAL

1. Conhecer manifestacoes clinicas e
contribuir para o diagnostico precoce;

2. Participar do tratamento das
complicacoes clinicas e atendimento de
urgencia.



DOENCAS MUSCULARES

OBJETIVOS PARA O CLINICO GERAL

1. Conhecer manifestacoes clinicas e
contribuir para o diagnostico precoce;

SUSPEITA CLINICA INICIAL



MIOPATIAS

QUANDO SUSPEITAR

MANIFESTACOES COMPATIVEIS
COM DISFUNCAO DE
COMPONENTES DO MUSCULO
ESQUELETICO



ESTRUTURAS DE SUSTENTA(;AOl

PROTEINAS DE MEMBRANA
CITOESQUELETO

FUNCAO DE SUSTENTACAO DA FIBRA
REGENERACAO DE MEMBRANAS
HOMEOSTASE INTERNA
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CANAIS IONICOS
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DOENCAS MUSCULARES

HIPOTONIA
FRAQUEZA MUSCULAR

FADIGA
MIALGIA

OCORREM COM FREQUENCIA NAS
MIOPATIAS



DOENCAS MUSCULARES

. MIALGIA
m  MIALGIA relacionada a atividade
. FADIGA

INTOLERANCIA AO EXERCICIO



DOENCAS MUSCULARES

= EM GERAL NAO RESULTAM EM
ALTERACAO OBSERVAVEL AO
EXAME FISICO



DOENCAS MUSCULARES

= HIPOTONIA
2 FRAQUEZA MUSCULAR

SAO ALTERACOES OBSERVAVEIS
AO EXAME



s FRAQUEZA MUSCULAR
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OUTRAS

= RETRACOES TENDINEAS



DOENCAS MUSCULARES

OUTRAS

= ATROFIA
=  HIPERTROFIA



DOENCAS MUSCULARES

OUTRAS

= MIOTONIA



DOENCAS MUSCULARES

OBJETIVOS PARA O CLINICO GERAL

1. Conhecer manifestacoes clinicas e
contribuir para o diagnostico precoce;



Drogas de uso comum com toxicidade muscular:

Corticosteroides;

Estatinas (Sinvastatina e outras);
Fibratos (Clofibrato e outros);
Antiretrovirais (coquetel HIV);
Cloroquina;

Outros anti-inflamatorios/Imunossupressores (d-
penicilamina, colchicina, a-interferon, ciclosporina,
tacrolimus);

Diuréticos (hypopotassemia);

8. Antipsicoticos (clozapine, risperidone, melperone,
olanzapine, loxapine or haloperidol);

0. outros
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Drogas recreacionais com toxicidade muscular:

Alcool,
. cocaina,

. heroina,

1.
2
3
4. anfetamina,
5. Fenciclina (PCP ou p6 de anjo)
6

outros



MIOPATIAS TOXICAS

e Principais manifestacoes sao mialgia e
elevacdo das enzimas musculares (principal
delas € a creatinaquinase=CPK ou CK);

e Pode ocorrer fraqueza muscular.;

e Mais frequentes quando ha associacao de
drogas.



MIOPATIAS TOXICAS

e Conhecer a acao dos medicamentos prescritos €
seus possiveis efeitos colaterais;

e Ficar atento aos sintomas que se apresentem
com relacdo temporal ao 1nicio de determinada
medicacao;

e Considerar que as medicagdes de uso cronico

podem trazer danos cumulativos,
especialmente a partir da associacdo de drogas.



DOENCAS MUSCULARES

FADIGA E MIALGIA

= Miusculo normal com excesso de atividade;

= Condicoes gerais ex. alteracoes do equilibrio
hidroeletrolitico;

® Sindromes algicas como fibromialgia e sindrome
da fadiga cronica;

= Como parte de um quadro clinico mais complexo
ex. doencas do SNC;

= Miopatia.



MIOPATIAS

ADQUIRIDAS OU HEREDITARIAS
em geral de fundo metabolico

B FADIGA PRECOCE

> INTOLERANCIA AO EXERCICIO
E MIALGIA

B EXAME NEUROLOGICO EM GERAL NORMAL

(TROFISMO, TONUS E FORCA MUSCULAR), PODE
OCORRER HIPERTROFIA MUSCULAR



DOENCAS MUSCULARES

DEFICIENCIA DE PRODUCAO DE ENERGIA
METABOLISMO ENERGETICO

PRINCIPAIS DOENCAS

ADQUIRIDAS

MIOPATIAS ENDOCRINAS
MIOPATIAS TOXICAS
HEREDITARIAS
MIOPATIAS METABOLICAS



DOENCAS MUSCULARES

OBJETIVOS PARA O CLINICO GERAL

1. Conhecer manifestacoes clinicas e
contribuir para o diagnostico precoce;

m Quadros relacionados a doencas sistémicas;

m Miopatias que se apresentam predominantemente
em eventos agudos — Pronto Socorro/ emergencias;



DOENCAS MUSCULARES

EVENTOS AGUDOS - PRONTO
SOCORRO/ EMERGENCIAS

RABDOMIOLISE



RABDOMIOLISE

LISE MACICA DE FIBRAS MUSCULARES

e  FRAQUEZA
+  EDEMA MUSCULAR
+  MIALGIA

. PIGMENTURIA (URINA ESCURA PELA
PRESENCA DE MIOGLOBINA)



CAUSAS ADQUIRIDAS

INFECCOES VIRAIS OU BACTERIANAS
DROGAS

alcool, barbituratos, cocaina, estatinas;
succinilcolina, colchicina;

diuréticos, laxantes;

salicilatos, anfetamina.

TOXINAS

veneno cobras, aranha, abelha.

EXERCICIO EXTENUANTE
EXTREMOS DE TEMPERATURA
IMBALANCO HIDROELETROLITICO
TRAUMA



CAUSAS HEREDITARIAS

« DOENCAS DO METABOLISMO ENERGETICO
— GLICOGENOSES

— MIOPATIA MITOCONDRIAL
e CADEIA RESPIRATORIA
« DOENCAS DO METABOLISMO DOS LIPIDIOS

 HIPERTERMIA MALIGNA (ANESTESIA GERAL)

* OUTRAS



CONDUTA

* Reconhecimento do quadro;
* Hidratacao intravenosa;

* Controle da diurese e func¢ao renal;

* Controle respiratorio e cardiaco;

 Investigacdao da causa base.
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EVENTOS AGUDOS - PRONTO
SOCORRO/ EMERGENCIAS

PARALISIA PERIODICA



CANALOPATIAS

CANAIS IONICOS

s PARALISIAS PERIODICAS



CANALOPATIAS

PARALISIA PERIODICA

= doencas com disfuncao de canais iOnicos musculares;

m alteracoes desencadeadas por desequilibrio ionico
mfrequentemente HIPOPOTASSEMIA

= ATENDIMENTOS em Pronto Socorro/Emergéncias
= RISCOS DA HIPOPOTASSEMIA

= CONHECER PARA DIAGNOSTICAR

Paralisia flacida sem distribuicao especifica em individuo
jovem — dosagem sérica de potassio



CONDUTA

* Reconhecimento do quadro;

* Monitoriza¢ao do ritmo cardiaco;
* Avaliacao K sérico;

e Iniciar reposi¢ao VOi;

* Orientagao para evitar dieta rica em
carboidratos e exercicios extenuantes;

* Investigacao da causa base.



DOENCAS MUSCULARES

OBJETIVOS PARA O CLINICO GERAL

1. Conhecer manifestacoes clinicas e
contribuir para o diagnostico precoce;

m Quadros relacionados a doencas sistémicas;

m Miopatias que se apresentam predominantemente
em eventos agudos — Pronto Socorro/ emergencias;

m Quadros classicos mais frequentes.



DISTROFIAS MIOTONICAS

s MIOPATIA HEREDITARIA MAIS
FREQUENTE DO ADULTO

= com manifestacoes multissistémicas que levam
ao atendimento medico (Clinicos Gerais,
Pediatras, ou eventualmente qualquer
especialidade médica)



DISTROFIAS MIOTONICAS

DEFINICAO

mdoencas multissistémicas que envolvem a
musculatura esquelética causando fraqueza
muscular progressiva e fenomeno miotonico;

® heranca autossomica dominante com fenomeno de
antecipacao.



DISTROFIA MIOTONICA

DOENGA MULTISSISTEMICA

MUSCULO ESQUELETICO —— fraqueza muscular/atrofia /

) miotonia
MUSCULO LISO » constipacao intestinal
CORACAO » arritmia / miocardiopatia

SISTEMA NERVOSO CENTRAL — retardo mental/disturbio do
sono/ disfuncao cognitiva

SISTEMA ENDOCRINO — hipogonadismo / resisténcia a
insulina/hormonio crescimento
CRISTALINO » catarata

HERANGA AUTOSSOMICA DOMINANTE
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TRATAMENTO

SINAIS/SINTOMAS MUSCULARES:

ALTERACAO CARDIACA:

CATARATA:
SONOLENCIA:

CUIDADOS ANESTESICOS:

MIOTONIA
MIALGIA
FRAQUEZA MUSCULAR

ECG ANUAL
DROGAS / MARCAPASSO

TRATAMENTO CIRURGICO
ESTUDO COM MODAFINIL

CONCENTRACAO K+
RABDOMIOLISE / IRA



ACONSELHAMENTO
GENETICO




DOENCAS MUSCULARES

OBJETIVOS PARA O CLINICO GERAL

1. Conhecer manifestacoes clinicas e
contribuir para o diagnostico precoce;

m Quadros relacionados a doencas sistémicas;

m Miopatias que se apresentam predominantemente
em eventos agudos — Pronto Socorro/ emergencias;

m Quadros classicos mais frequentes.



= MIOPATIA HEREDITéRIA MAIS
FREQUENTE DA INFANCIA

1 em cada 3500 a 5000 meninos nascidos vivos



Resumo

e Menino com fraqueza muscular progressiva, de

heranga ligada ao X, associada a elevagao muito
grande da CK.

Distrofia muscular de Duchenne



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

B INICIO PRECOCE (3 a 4 anos de idade)

B HERANCA LIGADA AO X

B FRAQUEZA MUSCULAR PROGRESSIVA

B DISTRIBUICAQO s PROXIMAL MEMBROS INF.
B (PSEUDO)HIPERTROFIA DAS PANTURRILHAS

B CONTRATURAS (retracoes tendineas)

B CARDIOPATIA



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

EVOLUCAO

B PIORA PROGRESSIVA DA FORCA MUSCULAR

B PERDA DA DEAMBULACAO ENTRE 10 E 12 ANOS

B INSUFICIENCIA VENTILATORIA AINDA NA
ADOLESCENCIA

B DISFAGIA E CONSTIPACAO INSTESTINAL MAIS
TARDIAMENTE



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

B CORTICOTERAPIA

EPREDNISONA 0,75 mg/kg/dia
EDEFLAZACORT 0,9 mg/kg/dia

B TERAPIA GENETICA EM ANDAMENTO



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

TRATAMENTO DE SUPORTE

B FISIOTERAPIA

B TERAPIA OCUPACIONAL
B TRATAMENTO PSICOLOGICO
B SUPORTE VENTILATORIO

B VENTILACAO MECANICA
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EXISTEM MUITAS MIOPATIAS QUE
CURSAM COM FRAQUEZA

HEREDITARIAS
DISTROFIAS MUSCULARES
DISTROFIAS MIOTONICAS
MIOPATIAS CONGENITAS

ADQUIRIDAS
INFLAMATORIAS
TOXICAS
INFECCIOSAS
METABOLICAS



DOENCAS MUSCULARES

MIOPATIAS QUE CURSAM COM
FRAQUEZA

QUADRO CLINICO E COMPLICACOES

ATUACAO IMPORTANTE DO CLINICO
GERAL



DOENCAS MUSCULARES

OBJETIVOS PARA O CLINICO GERAL

1. Conhecer manifestacoes clinicas e
contribuir para o diagnostico precoce;

2. Participar do tratamento das
complicacoes clinicas e atendimento de
urgencia.



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

TRATAMENTO COMPLICACOES
B OSTEOPOROSE

B DIETA ADEQUADA EM CALCIO

B MEDICAMENTOS

B CARDIOPATIA
B INSUFICIENCIA VENTILATORIA
B COMPLICACOES ANESTESICAS
B DISFAGIA GRAVE - GASTROSTOMIA



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

TRATAMENTO COMPLICACOES

B COMO LIDAR COM UM PACIENTE COM
DOENCA MUSCULAR QUE CHEGA AO
ATENDIMENTO COM DIFICULDADE
RESPIRATORIA?

VENTILAR



DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

INVESTIGACAO FAMILIAR

EMULHERES EM RISCO
B ACONSELHAMENTO GENETICO



MENSAGENS IMPORTANTES

Nao basta ouvir, deve ESCUTAR;
Nao basta olhar, deve ENXERGAR;

Nao deixar de reconhecer uma MIOPATIA
TOXICA causada por um medicamento prescrito
pOr VOCE;

Nao deixar de reconhecer uma MIOPATIA
associada a doencas com repercussao sistémica (ex.
endocrinopatias, doencas infecciosas, doencas
inflamatorias);



MENSAGENS IMPORTANTES

e Ficar atento(a) as miopatias que se manifestam de
forma aguda e requerem atendimento em Pronto
Atendimento € Emergéncia, como:

— Rabdomidlise;
— Paralisia periddica;

e Ficar atento(a) as complicagdes clinicas das
miopatias, especialmente daquelas que se apresentam
com fraqueza muscular:

— Insuficiéncia ventilatoria;
— Disfagia;
— Osteoporose;

— Deformidades por retracoes tendineas e suas complicagoes;
Cardiopatia;



MENSAGENS IMPORTANTES

e Conhecer as principais manifestacoes
clinicas das miopatias, para contribuir para o
diagnodstico precoce.



DISTROFIAS NECROSE DE FIBRAS
MUSCULARES

MIOPATIAS DESORGANIZACAO
CONGENITAS SARCOMERICA
PARALISIA PERIODICA DEFEITOS DE CANAIS

MIOTONIAS CONGENITAS IONICOS

MIOPATIAS METABOLICAS B
- ADQUIRIDAS (ex. Endécrinas) PRODUCAO DE ENERGIA
- HEREDITARIAS

MIOPATIAS ,
INFLAMATORIAS PROCESSO INFLAMATORIO




- FRAQUEZA MUSCULAR ALTERACAO ESTRUTURAL OU FUNCIONAL
NAO PROGRESSIVA SEM NECROSE
- HIPOTONIA NEONATAL
- FRAQUEZA MUSCULAR ALTERACz:&O ESTRUTURA}L DEGENERATIVA
PROGRESSIVA ALTERACAO DO ENVOLTORIO NUCLEAR
ACUMULO DE SUBSTRATO

DISFUNCAO METABOLICA CUMULATIVA

INFLAMACAO
INFECCAO
AGENTE TOXICO
- FRAQUEZA MUSCULAR ACUMULO DE mRNA ANORMAL
PROGRESSIVA + MIOTONIA
FENOMENOS PERIODICOS i
- PARALISIA PERIODICA DEFEITOS DE CANAIS IONICOS
- MIOTONIA
- INTOLERANCIA EXERC. B
- FADIGA PRECOCE PRODUCAO DE ENERGIA
- MIALGIA
- MIOGLOBINURIA




