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Relato de Caso — Clinica Médica

Pseudo-hipertrofia Muscular: a Sindrome de Hoffmann

INTRODUGAO

O envolvimento muscular do hipotireocidismo é
comun com algumas séries, atingindo 79% dos pa-
cientes, manifestando-se tipicamente como mialgia,
mioedema, pseudo-hipertrofia muscular, miopatia
proximal, rabdomidlise ou elevacédo assintomaticas
de enzimas musculares'. Comumente, ha elevagéo
de enzimas musculares como CPK2?3, LDH, TGO,
mioglobina e aldolase*®, ndo havendo qualquer
relacdo com a gravidade das manifestacdes, mas
com relato de relagédo direta dos niveis de TSH®.
Acomete geralmente individuos com doenca mais
grave ou de longa duragdo, mas com prognéstico
favoravel, com normalizagédo do niveis de CPK com
tratamento do hipotireoidismo e queda do TSH"®.
Aqui, descrevemos uma forma rara de acometi-
mento muscular, com peudo-hipertofia muscular
acompanhada de fraqueza, mialgia, cdibra e rigi-
dez, compondo o quadro classico da Sindrome de
Hoffmann’s®.

HISTORIA MOLESTIA

Paciente de 47 anos, masculino, pescador, encami-
nhado ao servico de Nefrologia, a custa de anasarca
ha 6 meses. Refere quadro insidioso,tendo procurado
assisténcia médica pelo surgimento de aumento do
volume testicular. No “clinico geral”, refere diagnostico
de dislipidemia e suspeita de sindrome nefrética, tendo
sido iniciado algumas medica¢des, dentre elas furose-
mida e estatina, e orientado procurar a Nefrologia.

Como néo conseguiu assisténcia, referiu progres-
séo do quadro, com o surgimento de fraqueza genera-
lizada, mialgia, céibra e piora do aumento do volume
testicular. Exames acusavam piora da fungcéo renal
(Crt 1,4 mg/dL; Uréia 54 mg/dL; sumario de urina sem
alteractes). Refere que quadro de fraqueza impossibi-
litou manter suas atividades laborativas.

N&o conseguiu definir com clareza se houve au-
mento do volume muscular, mas, ao ser perguntado
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sobre exercicios de carga, negou mudanca do habitual
e referiu que algumas pessoas proximas referiam que
ele estava mais “forte”. Refere ainda redu¢éo da libido
e impoténcia sexual. Irma com diagndstico de hiper-
tireoidismo. Etilismo social, tabagista 12 anos/maco,
abstémio ha 7 meses.

AO EXAME

Bom estado geral, corado, hidratado, eupneico,
afebril. PA: 120 x 90 mmHg. FC 72 bpm. FR: 16 ipm.

Cabeca e pescogo: face mixedematosa, com ede-
ma bipalpebral, infiltracdo de pavildo auricular, regido
malar com edema duro e inelastico. Sem macroglossia
ou adenomegalia.

Respiratorio: tronco com notavel hipertrofia mus-
cular, especialmente em trapézio, confortavel em ar
ambiente, discretas manchas hipercromicas em dorso,
mantendo crepitos finos em base AHT.

ACV: bulhas ritmicas sem sopros ou frémito.

ABD: semigloboso a custa de PA, RHA+, sem mas-
sas ou visceromegalias. Traube livre.

Extremidade: maos com abaulamento em re-
gido tenar bilateral e palmas com pigmentacéo
amarelo-alaranjada. Tinel e Phalen negativos.
Pernas com reducéo da pilificacdo, manchas hi-
percrdmicas em terco interior, com edema duro e
inelastico até a raiz de coxa. Apresentava ainda
nevus em tergo superior de perna esquerda.

Musculoesquelético: aumento difuso do volume na
maioria dos grupamentos musculares (mais proemi-
nente em dorso e membros), hipertdnico, doloroso a
palpacéo (leve — moderada), sem crepitacdes locais.

Neuro: Glasgow 15, pensamento lentificado, fala
arrastada, anasalada, sem altera¢des de pares crania-
nos, forca muscular grau IV em MMIl e MMSS. Reflexo
patelar e aquileu abolidos.

Genitourinario: aumento do volume testicular bila-
teral, mais significativo a esquerda (4,1 x 4,8cm), com
palpacéo acusando aspecto pétreo e indolor.
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Tabela 1 - Evolugdo do Paciente

PARAMETRO METODO

TSH Quimioluminescéncia

T3 Quimioluminescéncia

T3 Quimioluminescéncia

T4 LIVRE Quimioluminescéncia

Anti-Tireoglobulina ELISA

ANTI-TPO Quimioluminescéncia
ELISA

CPK Quimica seca

FA Enzimatico

LDH Enzimatico

COLESTEROL Quimica seca

LDL/HDL Quimica seca

AST Quimica seca

PESO =

NORMAL
0.3-5,5
70-210
0,87-1,78
0.65-1.8
<100 U/ml
< 9,0 Ul/ml
<50 Ul/ml
55-170
65-300
230-460
<200
<200
15-46

Kg

03.15 04.15 05.15 07.15 08.15 09.15
>100 - 15.49 5.83 5.24 -

= - 138.81 - 115 =

- - - 1,08 - -
<0,25 - 0.69 0.77 0.78 -

- 8339 - 0.77 1772 -

- > 1149 - > 1149 - -

- 3165 3000 - 1283 -
16580 4471 = 214 188
144 - - - -
4399 4128 - 840 341
251 229 210 254 272 287
177 / 45 151 148-31 189 -3 205- 40 209 -40
436 328 46 22 42 31

? 112 107,5 105,7 105,4 105,1

INICIO DO TRATAMENTO — 09/04/15, iniciado 50mcg Puran T4, sendo otimizado para 100mcg/dia em 13/04/15, com
ampliag@o para 150mcg/dia em 17/04/15. Admisséao: 28/03/15 | Alta: 17/04/15.

Figura 1 - Evolucédo do paciente

EVOLUCAO

Diante de evidente pseudo-hipertrofia muscular, o
pensamento inicial ficou entre o diagnostico diferencial
de amiloidose e hipotireoidismo. No caso do ultimo, re-
forcados demais achados do exame fisico.

O screening de gamopatia monoclonal com imuno-
fixacdo de proteinas séricas e urinarias ndo mostrou
pico monoclonal e o quadro renal normalizou plena-
mente com a suspenséo da furosemida. O diagnosti-
co de tireoidite de Hashimoto foi firmado pelos acha-
dos de TSH e autoanticorpos. Eletroneuromiografia e
a Ressonéncia Magnética ndo foram realizados pela
indisponibilidade na unidade. Interpretada importante
elevacdo dos niveis de CPK pela associagdo da do-
enga com o uso de estatina. Com Levotiroxina, houve
normalizagdo das enzimas musculares, TSH, perda
ponderal e recuperacgéo da forca muscular.

Apesar do exame fisico ter aventado a possibilida-
de de processo neoplasico, 0 exame ultrassonografico
firmou o diagnéstico de hidrocele bilateral, tendo reso-
lugdo cirdrgica apds 6 meses de conduta expectante.

DISCUSSAO

A Sindrome de Hoffmann foi descrita em 18979, fi-
cando conhecida como uma manifestagcéo rara de aco-
metimento muscular do hipotireoidismo, caracteriza-se
pseudohipertrofia e rigidez'®. Desde entdo, mdultiplos
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relatos de caso foram publicados na literatura, predo-
minando em sexo masculino (92% dos casos), entre
24-58 anos, bilateral, podendo ser localizada ou gene-
ralizada'. Além disso, pode seapresentar apenas com
pseudo-hipertrofia muscular'2 ou em conjunto com fra-
queza proximal e quadro de hipotireoidismo mais ca-
racteristico™.

A causa da pseudo-hipertrofia na sindrome de
Hoffman é complexa e ainda sem explicagdo. Um
aumento em tecido conjuntivo, com aumento do ta-
manho e do numero de fibras musculares, é dito ser
um dos mecanismos'4'5, bem como participacdo de
mudancgasno ténus de fibras musculares, anormali-
dades na atividade enzimaticaoxidativa e acumulo de
glicosaminoglicanos’®.

Na avaliacdo das miopatias pelo hipotireoidismo,
enzimas musculares, ressonancia magnética e a ele-
tromiografia podem contribuir na formulagéo diagnos-
tica. O estudo eletrofisiolégico pode mostrar resulta-
dos compativeis com neurogénica, miogénica, ou uma
mistura desses padrbées. Na sindrome de Hoffmann’s,
demonstra alteragdes compativeis com padrao miogé-
nica como reducédo da duracdo e amplitude dos po-
tenciais de unidade motora'”'&1, A ressonéncia mag-
nética pode demonstrar a configuragéo hipertréfica,
hiperintensidade T2 e valorizagdo dos musculos envol-
vidos em sindrome de Hoffmann. Junto com achados
clinicos, laboratoriais e da eletroneuromiografia, a res-
sonancia magnética pode ser util para distinguir entre
miopatias inflamatdrias, mionecrose, denervagao mus-
cular subaguda e infecciosa miosite®.

Assim como no nosso caso, 0 prognéstico apds
reposi¢cdo hormonal é favoravel, com reducéo lenta e
progressiva das enzimas musculares, melhora da for-
¢a, redugao da hipertrofia, com normalizagéo do qua-
dro 4 — 5 meses ap06s inicio do tratamento?'.
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