
Caso Clínico 03 

Homem, 26 anos, natural e procedente do Pará, previamente hígido, sem uso de medicações, sem 

internações prévias. Refere que iniciou quadro de “fraqueza” nas mãos, pior à direita, sem oscilação 

de força muscular durante o dia. Durante a anamnese lembrou que quando nha cerca de 15 anos já 

percebia um pouco de fraqueza muscular nas aulas de educação sica e nha dificuldade de 

aprendizado. Referiu também que a mão direita “travava” quando ia pegar um objeto. 

Ao exame sico, cogni vo preservado, hipomimia facial, face alongada, leve ptose bilateral, nervos 

cranianos preservados. Reflexos profundos normoa vos nos 4 membros. Força muscular de grau 5 

nos segmentos proximais dos membros superiores e de grau 4 nos músculos intrínsecos das mãos, 

com diminuição de força de preensão palmar. Força de grau 5 nos demais grupamentos musculares 

examinados. Sem lesões na pele.  

1. Na eletroneuromiografia dos 4 membros, a neurocondução sensi vo e motora, incluídos 

ondas F do nervo ulnar e bial e reflexo H do nervo bial mostraram-se dentro da 

normalidade. Na eletromiografia em repouso, você observou o fenômeno representado na 

seguinte imagem:

 

Como você descreveria esse achado eletromiográfico e quais os parâmetros 

eletrofisiológicos u lizados para iden ficá-lo? Em relação aos potenciais de unidade 

motora, que alterações você poderia encontrar? 

RESPOSTA: Descarga miotônica; a vidade espontânea em “waxing and waning”, com aumento e 

diminuição de frequência e de amplitude dos potenciais observados. Os MUAPs podem apresentar 

um padrão miopá co (polifásicos de duração variável e amplitude média reduzida) de extensão e 

intensidade variáveis. 
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2. De posse dos dados acima descritos, qual a sua hipótese diagnós ca? Cite três achados 

esperados no exame sico ou na avaliação dos demais sistemas corporais (além do 

neuromuscular) que poderiam corroborar a sua hipótese diagnós ca. 

 

Respostas: Distrofia miotônica po 1 (Steinert) OU distrofia muscular miotônica. Quaisquer 

3 dos seguintes achados: 

 Dificuldade de relaxamento muscular (miotonia clínica), principalmente nas mãos; 

 Miotonia melhora com o movimento (“warm up”); 

 Miotonia com percussão 

 “Facies pica: Fraqueza bifacial, atrofia temporal, calvície frontal, rosto estreito e 

alongado e um sorriso horizontal, com ptose palpebral 

 Envolvimento de vários sistemas de órgãos, especialmente catarata e defeitos de 

condução cardíaca. 

 Ausência de miotonia palpebral. 

 

3. Cite 3 doenças que podem gerar esse mesmo fenômeno eletromiográfico sem alteração na 

forma dos potenciais de unidade motora. Além disso, descreva como a a vidade sica ou 

o exercício sico repe do pode influenciar a manifestação clínica que se correlaciona com 

o fenômeno eletromiográfico mencionado. 

 

RESPOSTA: descargas miotônicas podem ocorrer em qualquer doença do grupo das 

“Miotonias não distróficas”: Miotonia congênita, Paramiotonia congênita, Paralisia 

periódica hipercalêmica, Paralisia periódica hipocalêmica po 2 (ATENÇÃO: É NECESSÁRIO 

ACCRESCENTAR o “ po 2”, visto que o “ po 1” não cursa com miotonia, nem clínica nem 

eletrofisiológica), Miotonias agravadas por potássio. 

 

O exercício sico (repe do) melhora a dificuldade de relaxamento muscular (caracterís ca 

da miotonia clínica) no caso das Miotonias congênitas (canalopa as de cloro) e agrava o 

fenômeno no caso de algumas canalopa as de sódio (Paramiotonias congênitas e alguns 

casos de Paralisias hipercalêmicas).  
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4. Um paciente com o mesmo fenômeno eletromiográfico representado na imagem acima 

referiu a ocorrência de episódios de “paralisia no corpo todo”, com duração de minutos; 

certa vez, foi inclusive levado para o pronto-socorro. Em que esse dado adicional 

contribuiria para sua hipótese diagnós ca? Cite dois grupos de doenças gene camente 

dis ntas com todas essas caracterís cas e descreva brevemente um teste adicional de 

eletroneuromiografia (de execução “rápida”, em menos de 15 minutos) u lizado para 

tentar refinar seu diagnós co. 

 

RESPOSTA: descargas miotônicas em uma paciente com episódios de “paralisia do corpo 

todo” sugerem os diagnós cos de Paralisia periódica hipercalêmica e alguns casos de 

Paramiotonia congênita, ambos causados por mutações dis ntas do gene SCN4. 

 

O Teste de Exercício Curto (Short Exercise Test, “SET”) é realizado através de uma 

montagem de neurocondução motora usual, es mulando-se o nervo ulnar no punho e 

obtendo-se o CMAP registrado sobre o músculo Abdutor do 5º dedo. Solicita-se ao 

paciente fazer uma contração isométrica do músculo avaliado por cerca de 10 segundos e, 

em seguida, registra-se o CMAP imediatamente após o exercício e a cada 10 segundos 

durante um período total de 60 segundos (obtendo-se 7 registros de CMAP). O teste deve 

ser repe do por pelo menos 3 vezes, idealmente comparando-se os resultados ob dos em 

um membro man do à temperatura ambiente com aqueles do membro contralateral 

resfriado. 

[Pacientes com Miotonia congênita geralmente apresentam queda imediata da amplitude 

do CMAP, mas que retorna ao normal ao final do período de 60 segundos do teste. 

Pacientes com Paramiotonia congênita geralmente apresentam quedas de amplitude do 

CMAP que não retornam ao normal ao final dos 60 segundos de teste e que se agravam 

nas demais repe ções do teste e são mais acentuadas no membro resfriado.] 


