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RESUMO 
 

INTRODUÇÃO: As miopatias inflamatórias (MI) compreendem um grupo 
heterogêneo entre as miosites, constituindo o maior grupo de miopatias 
potencialmente tratáveis. Várias condições patológicas podem mimetizar as MI. Nesse 
contexto, além da alta suspeição clínica, são necessários exames complementares 
confirmatórios. Apesar do avanço na identificação de autoanticorpos específicos e 
associados às MI, a biópsia muscular permanece sendo um dos exames 
complementares mais importantes na investigação das miopatias inflamatórias. 
OBJETIVOS: Este estudo tem o propósito de analisar a concordância entre o 
diagnóstico clínico e histológico das MI, determinando a acurácia, sensibilidade e 
especificidade da biópsia muscular no diagnóstico das MI. Além disso, analisamos as 
diferenças clínico-epidemiológicas, laboratoriais, neurofisiológicas e radiológicas 
entre os pacientes com MI e sem MI no diagnóstico final. Deste modo, visamos 
contribuir para o aprimoramento do diagnóstico das miopatias inflamatórias. 
METODOLOGIA: Foram incluídos (1) todos os pacientes com hipótese diagnóstica 
de MI que realizaram biópsia muscular, independente do resultado desta e (2) todos 
os pacientes com biópsia muscular sugestiva de MI, independente da hipótese 
diagnóstica inicial, no período de 10 anos (2010-2020), acompanhados pelo Serviço 
de Doenças Neuromusculares do Complexo Hospital de Clínicas/UFPR. A seleção 
desses pacientes foi realizada por meio da revisão dos prontuários e conclusões das 
biópsias musculares destes. Além da análise da concordância entre a biópsia 
muscular e o diagnóstico final, foram comparados os perfis clínico-epidemiológicos e 
os resultados dos exames complementares dos grupos das Miopatias Inflamatórias 
(MI) e o grupo denominado Não-Miopatias Inflamatórias (NMI). RESULTADOS: Dos 
132 pacientes selecionados, 8 foram excluídos devido indisponibilidade de dados ou 
diagnóstico incerto, resultando no total de 124 pacientes incluídos nas análises. 
Desses, 78 (62,9%) possuíam diagnóstico final de MI e 46 (37,1%) diagnóstico 
diferente de MI (grupo NMI). O número de casos apresentando concordância entre a 
biópsia e o diagnóstico final foi de 112, enquanto 12 casos foram discordantes. A 
sensibilidade e especificidade da biópsia muscular para miopatias inflamatórias foi de 
89,7% (IC95%: 83,0% - 96,5%) e 91,3% (IC95%: 83,2% - 99,4%), respectivamente. A 
acurácia da biópsia muscular foi de 90,3% (IC95%: 85,1% - 95,5%). Também foram 
identificadas as diferenças clínico-epidemiológicas, laboratoriais, neurofisiológicas e 
radiológicas entre os dois grupos, sendo preditores de MI: ausência de história familiar 
de miopatia (p=0,003; OR 0,09); presença de tetraparesia proximal (p<0,001), 
presença de lesões cutâneas (p=0,018), presença de disfagia (p=0,003), ausência de 
hipoestesia/parestesia (p<0,001); CPK (creatinofosfoquinase) elevada (p=0,007; OR 
4,01); eletroneuromiografia com padrão miopático (p=0,001; OR 3,91); e ressonância 
nuclear magnética muscular demonstrando sinais inflamatórios (p=0,027; OR 4,52). 
CONCLUSÃO: Este estudo evidencia que a biópsia muscular é sensível e específica 
no diagnóstico das MI, tendo alta acurácia neste diagnóstico. Além disso, demonstra 
significantes diferenças clínicas e de exames complementares à biópsia muscular 
entre os pacientes com MI e sem MI. A alta acurácia da biópsia demonstra sua 
importância para o diagnóstico das miopatias inflamatórias. 

 
Palavras-chave: 1. Miopatia Inflamatória 2. Biópsia Muscular 3. Miosite Autoimune 
 
 



ABSTRACT 
 

INTRODUCTION: Inflammatory myopathies (IM) comprise a heterogeneous 
group among myositis, constituting the largest group of potentially treatable 
myopathies. Several pathological conditions can mimic IM. In this context, in addition 
to high clinical suspicion, confirmatory complementary tests are necessary. Despite 
the progress in the identification of specific autoantibodies associated with IM, muscle 
biopsy remains one of the most important complementary tests in the investigation of 
inflammatory myopathies. OBJECTIVES: This study aims to analyze the agreement 
between the clinical and histological diagnosis of IM, determining the accuracy, 
sensitivity and specificity of muscle biopsy in the diagnosis of IM. In addition, we 
analyzed the clinical-epidemiological, laboratory, neurophysiological and radiological 
differences between patients with and without IM at the final diagnosis. Thus, we aim 
to contribute to the improvement of the diagnosis of inflammatory myopathies. 
METHODS: We included (1) all patients with a diagnostic hypothesis of IM who 
underwent muscle biopsy, regardless of its result, and (2) all patients with muscle 
biopsy suggestive of IM, regardless of the initial diagnostic hypothesis, in the period of 
10 years (2010-2020), followed by the Neuromuscular Diseases Service of the 
Complexo Hospital de Clínicas/UFPR. The selection of these patients was performed 
by reviewing their medical records and muscle biopsy final reports. In addition to the 
analysis of the agreement between the muscle biopsy and the final diagnosis, the 
clinical-epidemiological profiles, and the results of the complementary exams of the 
groups of Inflammatory Myopathies (IM) and the group called Non-Inflammatory 
Myopathies (NMI) were compared. RESULTS: Of the 132 patients selected, 8 were 
excluded due to unavailability of data or uncertain diagnosis, resulting in a total of 124 
patients included in the analyses. Of these, 78 (62.9%) had a final diagnosis of IM and 
46 (37.1%) had a diagnosis different from IM (NMI group). The number of cases 
presenting agreement between the biopsy and the final diagnosis was 112, while 12 
cases were discordant. The sensitivity and specificity of muscle biopsy for 
inflammatory myopathies were 89.7% (95%CI: 83.0% - 96.5%) and 91.3% (95%CI: 
83.2% - 99.4%), respectively. The accuracy of muscle biopsy was 90.3% (95%CI: 
85.1% - 95.5%). Clinical-epidemiological, laboratory, neurophysiological and 
radiological differences between the two groups were also identified, being predictors 
of IM: absence of family history of myopathy (p=0.003; OR 0.09); presence of proximal 
tetraparesis (p<0.001), presence of skin lesions (p=0.018), presence of dysphagia 
(p=0.003), absence of hypoesthesia/paresthesia (p<0.001); elevated CPK (creatine 
phosphokinase) (p=0.007; OR 4.01); electroneuromyography with myopathic pattern 
(p=0.001; OR 3.91); and muscle magnetic resonance imaging showing inflammatory 
signs (p=0.027; OR 4.52). CONCLUSION: This study shows that muscle biopsy is 
sensitive and specific in the diagnosis of IM, with high accuracy in this diagnosis. In 
addition, it demonstrates significant clinical and complementary tests differences prior 
to muscle biopsy between patients with IM and without IM. The high accuracy of the 
biopsy demonstrates its importance for the diagnosis of inflammatory myopathies. 

 
Keywords: 1. Inflammatory Myopathy 2. Muscle Biopsy 3. Autoimmune Myositis 
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1 INTRODUÇÃO  
 
As miopatias inflamatórias (MI) compreendem um grupo heterogêneo e complexo 

entre as miosites (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016). Historicamente, uma 

variedade de critérios foi elaborada com o objetivo de englobar e classificar da melhor 

forma esse grupo de doenças (CAI C, et al, 2018; BENVENISTE O, et al, 2016). Os 

critérios mais conhecidos são os de Bohan e Peter, de 1975, porém com limitações, já 

que alguns subgrupos, como a miosite por corpos de inclusão e a miopatia necrotizante 

imunomediada, foram relatados apenas anos depois (CAI C, et al, 2018; BENVENISTE 

O, et al, 2016; LUNDBERG I, et al, 2017). Apesar das propostas já publicadas, não há 

critérios padronizados e validados para o diagnóstico das miopatias inflamatórias, o que 

contribui para que este ainda seja um desafio. Os critérios mais aceitos são aqueles de 

2017, da European League Against Rheumatism/American College of Rheumatology 

(EULAR/ACR) e, atualmente, propostas incluindo mais autoanticorpos (LUNDBERG I, et 

al, 2017; Olivier PA, et al, 2019; SWAIN M, UPPIN M, 2022). 

A suspeita clínica de miopatia inflamatória deve ser considerada em casos de 

fraqueza muscular, principalmente com padrão de acometimento proximal, podendo ser 

acompanhada por mialgia, frequentemente com envolvimento extramuscular, como 

cutâneo, pulmonar ou articular (DALAKAS MC, 2015; MEYER A, SIBILIA J, 2019). 

Atualmente são conhecidos 6 subgrupos, cada um com características clínicas e 

histológicas específicas (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016; LUNDBERG I, et al, 

2017; GREENBERG AS, 2016). 

Além da ausência de critérios bem estabelecidos e da diversidade de subgrupos 

das MI, a variedade de doenças que podem mimetizá-las também contribui para o desafio 

diagnóstico desse grupo de doenças (LUNDBERG I, et al, 2017). Este diagnóstico, apesar 

do avanço da pesquisa com autoanticorpos, para a maioria dos subgrupos das MI, ainda 

é baseado na avaliação clínica e na análise laboratorial, radiológica, neurofisiológica e 

histológica (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016). O diagnóstico assertivo dentro 

das miopatias é essencial, considerando que as MI constituem o maior grupo de miopatias 

potencialmente tratáveis em crianças e adultos (DALAKAS MC, 2015). 

O presente estudo tem o propósito de analisar a concordância entre o diagnóstico 

clínico e histológico das MI, analisando sua acurácia diagnóstica. Além disso, analisamos 

as diferenças clínico-epidemiológicas, laboratoriais, neurofisiológicas e radiológicas entre 

os pacientes com MI e sem MI no diagnóstico final. Deste modo, visamos contribuir para 

o aprimoramento do diagnóstico das miopatias inflamatórias. 



 

 

2 REVISÃO DE LITERATURA 
 

2.1 AS MIOPATIAS INFLAMATÓRIAS 

 

As miopatias inflamatórias são evidentemente doenças sistêmicas, 

acometendo mais do que o músculo esquelético (CAI C, et al, 2018). Alguns fatores 

que comprovam esse envolvimento extramuscular são: a presença de lesões 

cutâneas, pulmonares e articulares em vários subgrupos dessas miopatias; o aumento 

da incidência de neoplasias malignas em alguns subgrupos; e a presença de 

autoanticorpos relacionados às miopatias inflamatórias. Além do prejuízo relacionado 

à atrofia muscular, o envolvimento extramuscular é capaz de demonstrar a 

importância do diagnóstico e tratamento adequado dessas doenças (DALAKAS MC, 

2015; MAMMEN AL, 2016). 

Além da ausência de critérios bem estabelecidos, o diagnóstico diferencial das 

miopatias inflamatórias é bastante amplo. Entre as doenças que podem apresentar 

um quadro clínico semelhante às miopatias inflamatórias encontram-se: distrofias 

musculares, doenças dermatológicas e do tecido conjuntivo, miopatias por drogas ou 

toxinas, neuropatias e doenças do neurônio motor, miopatias metabólicas e 

endócrinas, infecciosas e mitocondriais, entre outras miopatias (DALAKAS MC, 2015; 

MAMMEN AL, 2016; RIETVELD A, et al, 2019). 

 

2.2 O DIAGNÓSTICO CLÍNICO, LABORATORIAL, NEUROFISIOLÓGICO E 

HISTOLÓGICO 
 

O diagnóstico das miopatias inflamatórias ainda é baseado na avaliação 

clínica e na análise laboratorial, radiológica, neurofisiológica e na confirmação 

histológica por meio de biópsia muscular (DALAKAS MC, 2015). Os critérios mais 

conhecidos são os de Bohan e Peter, de 1975, baseados em (1) fraqueza muscular 

simétrica e proximal progressiva em semanas a meses, (2) enzimas marcadoras de 

lesão muscular elevadas, principalmente creatinofosfoquinase (CPK), (3) padrão 

miopático em eletroneuromiografia (ENMG), (4) evidência de padrão inflamatório em 

biópsia muscular e (5) lesões cutâneas características (BOHAN A, PETER JB, 1975). 

Estes seguem um modelo de pontuação em definitivo, provável ou possível, porém 

dividem as miopatias inflamatórias apenas em dermatomiosite – caso lesões cutâneas 



 

 

presentes – ou polimiosite, se ausência de lesões cutâneas (CAI C, et al, 2018; 

BENVENISTE O, et al, 2016; LUNDBERG I, et al, 2017). Novos subgrupos foram 

identificados, e os critérios precisaram ser atualizados. Diversas classificações 

surgiram (LUNDBERG I, et al, 2017; Olivier PA, et al, 2019; SWAIN M, UPPIN M, 

2022). 

Por essa razão, a EULAR/ACR formulou novos critérios em 2017, com o 

objetivo de (1) otimizar a diferenciação entre miopatias inflamatórias e condições 

mimetizantes e (2) aumentar a assertividade da classificação dos pacientes com 

miopatias inflamatórias dentro de seus subgrupos (LUNDBERG I, et al, 2017). 

Os  critérios da EULAR/ACR de 2017 seguem um modelo de probabilidade, 

conforme a pontuação final, baseada em 16 variáveis com pesos diferentes. Por 

exemplo: idade de início, distribuição da fraqueza muscular, presença de lesões 

cutâneas, achados laboratoriais e de biópsia muscular estão entre as variáveis. O 

valor dessa pontuação indica a probabilidade de ser compatível com miopatia 

inflamatória,  onde uma pontuação entre 50-55% equivale a uma possível miosite, 

>55% a miosite provável e ≥90% indica diagnóstico definitivo (RAZZAK M, 2017). 

A suspeita clínica das miopatias inflamatórias deve ser considerada em casos 

de fraqueza muscular, principalmente com padrão de acometimento proximal, 

podendo ser acompanhada por mialgia, frequentemente com envolvimento 

extramuscular, como cutâneo, pulmonar ou articular (DALAKAS MC, 2015; MEYER 

A, SIBILIA J, 2019). Pacientes com fraqueza muscular proximal simétrica de início 

subagudo ou progressivo, preferencialmente dos 4 membros, porém também podendo 

acometer apenas MMSS ou MMII, entram em suspeita de MI. Também são 

considerados suspeitos os pacientes com fraqueza de flexores dos dedos e punhos, 

quadríceps e dorsiflexores dos pés, além de pouca ou nenhuma resposta ao 

tratamento, contemplando o subgrupo de MI chamada de miosite por corpos de 

inclusão (MCI), que apresenta esse padrão de fraqueza muscular (RIETVELD A, et al, 

2019; MANOUSAKIS G, 2022). 

Das manifestações extramusculares, as mais frequentes são disfagia e disfonia 

– indicativos de fraqueza muscular da região faríngea – e lesões cutâneas específicas, 

principalmente heliótropo e pápulas de Gottron. Se presentes, essas lesões cutâneas 

são indicativas do tipo de MI chamado dermatomiosite. Casos de fraqueza muscular 

ocorrendo de forma aguda e grave, principalmente após uso de estatinas, entram em 

suspeita de MI, pela forma de miopatia necrotizante autoimune. Classicamente, as MI, 



 

 

com exceção da MCI, possuem boa resposta ao tratamento com imunossupressor 

(DALAKAS MC, 2015; MEYER A, SIBILIA J, 2019; MAMMEN AL, 2016; 

MANOUSAKIS G, 2022; BAIG S, PAIK JJ 2019; ASHTON C, et al, 2020; 

O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018). 

Com base apenas nas características clínicas é improvável que se estabeleça 

um diagnóstico preciso, com exceção da dermatomiosite, que possui um padrão de 

lesões cutâneas bastante específico (RIETVELD A, et al, 2019). Por esta razão, os 

exames complementares fazem parte da investigação diagnóstica, contemplando 

principalmente a dosagem de enzimas musculares (CPK), a eletroneuromiografia, a 

ressonância magnética nuclear muscular e, por fim, a biópsia muscular (RIETVELD 

A, et al, 2019; MANOUSAKIS G, 2022). 

Em relação aos exames complementares, marcadores de lesão muscular 

elevados, sendo a principal a CPK, são descritos como indicativos de acometimento 

muscular (MANOUSAKIS G, 2022). Níveis moderados de CPK (>2000 U/L) aumentam 

a chance de diagnóstico de miopatia inflamatória, enquanto níveis discretamente 

aumentados (<10 vezes o limite superior) são inespecíficos, podendo estar 

relacionados a outras causas, como trauma muscular, desinervação, outras miopatias, 

efeito colateral medicamentoso ou infecção sistêmica. Níveis  extremamente elevados 

(>10000 U/L) geralmente estão associados à miopatia necrotizante autoimune. 

Entretanto, também são encontradas miopatias inflamatórias com este marcador 

inalterado (SIDDIQUI SH, et al, 2019; FINSTERER J, 2020; FILOSTO M, et al, 2017). 

 A eletroneuromiografia é um exame neurofisiológico capaz de registrar a 

atividade elétrica muscular, além de registrar a condução elétrica dos nervos, 

auxiliando assim na diferenciação de doenças neuropáticas e miopáticas. Em estudo 

recente avaliando a eletroneuromiografia em doenças miopáticas, esse exame 

chegou a apresentar um valor preditivo positivo em miopatia de 77,2% (SIDDIQUI SH, 

et al, 2019; FINSTERER J, 2020). Em outro estudo, a concordância da 

eletroneuromiografia e da biópsia muscular foi de 70,7%, apresentando maior 

concordância quando identificado padrão miopático grave na eletroneuromiografia 

(CONSTANTINIDES VC, et al, 2018). Alterações sugestivas de padrão miopático 

incluem potenciais de unidade motora polifásicos curtos, rápidos e de baixa amplitude 

e atividade espontânea e insercional aumentada na forma de: (1) fibrilações (2) ondas 

agudas positivas (3) descargas complexas repetitivas de alta frequência (WEISS L, et 

al, 2014). 



 

 

Outro método diagnóstico complementar que vem ganhando espaço e 

auxiliando, tanto no diagnóstico de subgrupo, quanto na escolha do músculo a ser 

biopsiado, é a ressonância nuclear magnética (RNM). A RNM é o método de imagem 

mais sensível e específico na detecção de anormalidades relacionadas a doenças 

musculares. A aquisição das imagens pode ser feita com o uso de bobinas de corpo 

inteiro, ou específicas para cada segmento. Os protocolos incluem sequências 

ponderadas em T1 e em T2 com saturação de gordura (T2 FS) – por vezes substituída 

pela sequência ponderada em Short TI Inversion Recovery (STIR) – nos planos 

coronal, sagital e axial. (11,12). Em mais de 85% dos casos, a apresentação inicial 

das miopatias inflamatórias é de edema muscular na RM, achado comum nos estágios 

iniciais da doença. Em casos crônicos, a lipossubstituição e atrofia predominam 

(SCHULZE M, et al, 2009; FILLI L, et al, 2017; QI L, et al, 2019). 

O processo inflamatório muscular nas suas fases aguda/subaguda é traduzido 

como hipersinal ou realce nas imagens em T2 FS e STIR. Nos processos crônicos o 

edema é quase inexistente, tornando a sequência T1 mais importante, com alta 

resolução anatômica, o que nos permite determinar e classificar o grau do trofismo 

muscular. Ademais, a gordura tem hipersinal nessa ponderação, característica ideal 

para demonstrar o grau de substituição gordurosa do músculo: quanto maior o sinal 

em T1, mais lipossubstituído o ventre muscular (SCHULZE M, et al, 2009; FILLI L, et 

al, 2017; QI L, et al, 2019) . 

A biópsia muscular, por sua vez, fornece informações histológicas estruturais 

e moleculares do tecido muscular estudado, auxiliando no diferencial entre miopatia e 

demais diagnósticos, além do diferencial entre os subgrupos das miopatias (OLIVIER 

PA, et al, 2019). Ela deve ser analisada em relação a 4 domínios de análise da lâmina 

(fibras musculares, inflamação, tecido conectivo e vasculatura) e pode ser submetida 

à análise imunohistoquímica, onde, em caso de miopatia inflamatória pode apresentar 

aumento da expressão de MHC-1 (complexo de histocompatibilidade) ou MAC 

(complexo de ataque à membrana) nas fibras perifasciculares. Em relação ao 

diagnóstico final, a interpretação da lâmina como um todo é o fator mais importante 

na análise das biópsias (OLIVIER PA, et al, 2019). 

As características consideradas relevantes na estrutura das biópsias 

musculares para suspeição de miopatias inflamatórias são (LUNDBERG I, et al, 2017): 



 

 

a. Infiltrado mononuclear endomisial acometendo o sarcolema de fibras 

musculares, não necróticas, porém sem invasão das fibras musculares pelo infiltrado 

celular; podendo apresentar invasão das fibras em polimiosite. 

b. Infiltrado mononuclear no perimísio ou em região perivascular. 

c. Atrofia perifascicular (várias colunas de fibras musculares menores na 

região perifascicular do que na região central). 

d. Vacúolos marginados (corpúsculos de inclusão citoplasmática). 

 Poucos estudos analisaram a acurácia da biópsia em doenças 

neuromusculares, porém, em estudo com 123 pacientes direcionado à análise da 

biópsia em doenças neuromusculares em geral, a sensibilidade e especificidade 

chegam a 86% e 97%, respectivamente, nos casos de miopatia (CONSTANTINIDES 

VC, et al, 2018). 

Além dos aspectos clínicos e histológicos, tem se apresentado cada vez mais 

importante a inclusão de autoanticorpos, divididos em miosite-específicos ou miosite-

associados (CHEETI, et al, 2023). Atualmente, os autoanticorpos têm sido 

considerados nas novas propostas de critérios de classificação dessas miopatias, 

porém ainda não estão amplamente disponíveis (MARIAMPILLAI, et al, 2018; 

RIETVELD A, et al, 2019). Em 2018, a European Neuromuscular Centre (ENMC) 

propôs novos critérios para o diagnóstico da dermatomiosite, MI para a qual foram 

identificados mais autoanticorpos atualmente. Segundo esta classificação, se além do 

quadro clínico clássico de fraqueza proximal e lesões cutâneas, forem identificados 

autoanticorpos miosite-específicos relacionados à dermatomiosite, o diagnóstico pode 

ser feito sem a necessidade de biópsia muscular (SWAIN M, UPPIN M, 2022). Outros 

anticorpos, como anti-RO, anti-LA, e anti-ribonucleoprotein (anti-U1 RNP) não são 

miosite-específicos, mas miosite-associados, frequentemente associados às 

miopatias inflamatórias, que podem ser encontrados nas síndromes ou miopatias por 

sobreposição (CHEETI, et al, 2023). 

Entretanto, algumas características dos testes imunológicos (anticorpos) 

limitam seu uso, como a falta de ampla disponibilidade e a ocorrência de casos 

soronegativos, em que não há identificação de autoanticorpos positivos 

(MARIAMPILLAI, et al, 2018; RIETVELD A, et al, 2019). Por exemplo, em um estudo 

com 217 pacientes, 40% dos pacientes com MI, mesmo aqueles com manifestações 

clínicas de síndrome antissintetase, testaram negativo para os autoanticorpos miosite-

específicos conhecidos (PREGER C, et al, 2022). Carvalho AAS, et al (2018) também 



 

 

demonstraram, em análise de 85 pacientes, que os anticorpos anti-partícula de 

reconhecimento de sinal (anti-SRP) e anti-3-hidroxi-3-metilglutaril-coenzima A 

redutase (anti-HMGCR) não são 100% específicos para miopatia necrotizante 

imunomediada, como suposto após exposição a estatinas (CARVALHO AAS, et al, 

2018). 

Com isso, a biópsia muscular permanece sendo o principal exame 

complementar na investigação das miopatias inflamatórias (DALAKAS MC, 2015; 

MAMMEN AL, 2016). No entanto, poucos estudos analisaram a acurácia, 

sensibilidade e especificidade deste teste, especificamente em casos de MI. 

Idealmente, para otimizar a contribuição da biópsia para o diagnóstico, deve-se ter um 

alto nível de suspeição com base nas características mais relevantes de cada padrão 

e, ainda, analisar individualmente qual o melhor músculo a ser biopsiado (DALAKAS 

MC, 2015; MAMMEN AL, 2016; MANOUSAKIS G, 2022; RIETVELD A, et al, 2019). 

Mesmo em relação aos critérios da EULAR/ACR, que demonstraram 

sensibilidade e especificidade de 87% e 82%, respectivamente, quando incluindo o 

resultado da biópsia muscular nos critérios, estes aumentaram seus valores de 

sensibilidade e especificidade para 93% e 88%, respectivamente (SWAIN M, UPPIN 

M, 2022). 

As características clínicas, laboratoriais, neurofisiológicas, radiológicas e 

histológicas de cada subgrupo são essenciais para a classificação adequada. Vide 

abaixo os principais grupos (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016). 

 

2.2.2 DERMATOMIOSITE 

 

Clinicamente é constituído por fraqueza simétrica e proximal de início 

subagudo, por lesões cutâneas características, sendo elas as pápulas de Gottron 

(pápulas róseas ou violáceas nas faces extensoras das articulações), heliótropo 

(edema periorbital violáceo), sinal-V e sinal da serra (eritema em regiões foto-expostas 

do peito/região cervical e dorso, respectivamente) e calcinose (depósito de sais de 

cálcio no subcutâneo ou pele) – vide figura 5 em apêndice 3, letras A e B. Pode 

apresentar níveis normais ou moderadamente elevados de CPK. Na biópsia muscular, 

a característica típica é a presença de fibras musculares de tamanho reduzido em 

região perifascicular quando comparadas à região central da lâmina, chamada atrofia 

perifascicular. Infiltrados celulares tipicamente estão concentrados no perimísio e 



 

 

dominados por linfócitos T CD4 e linfócitos B CD20. Há também aumento de complexo 

de histocompatibilidade I em fibras perifasciculares (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN 

AL, 2016; MANOUSAKIS G, 2022; O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 

2018). 

Esse grupo pode estar associado a neoplasias, principalmente ginecológicas 

(ovários), próstata, pulmão e gastrointestinais, estando indicado rastreio 

paraneoplásico para pacientes acima de 40 anos (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN 

AL, 2016). 

Quando diante de caso clínico típico, com as lesões cutâneas descritas, não 

é necessária biópsia muscular para a confirmação do diagnóstico. Ainda, podem ser 

identificados anticorpos miosite-específicos e miosite-associados (LUNDBERG I, et 

al, 2017). 

 

2.2.3 POLIMIOSITE 

 

Atualmente é um diagnóstico de exclusão. Clinicamente apresenta início 

subagudo de fraqueza proximal simétrica. A CPK encontra-se moderada ou altamente 

elevada. Histologicamente, há acometimento das fibras musculares por linfócitos T 

CD8, podendo haver inclusive invasão das fibras, sendo essa última característica 

muito típica da polimiosite. Atrofia perifascicular não é encontrada (MANOUSAKIS G, 

2022; O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018). 

 

2.2.4 MIOSITE POR CORPOS DE INCLUSÃO 

 

Clinicamente destacada pela fraqueza evidente e atrofia de quadríceps, 

flexores de punho e dedos e dorsiflexores de tornozelo. O curso da doença é lento, 

insidioso, o acometimento geralmente é assimétrico e a incidência é maior acima dos 

50 anos e em homens. Os níveis de CPK podem ser normais ou discretamente 

elevados. Apresenta pouca resposta a tratamento imunossupressor. Na biópsia, o 

infiltrado celular é marcado por linfócitos T CD8 ao redor ou invadindo fibras 

musculares. O achado característico é a presença de vacúolos marginados, que 

correspondem a corpúsculos de inclusão de agregados proteicos citoplasmáticos, os 

quais são tingidos de vermelho pela coloração de Gomori (DALAKAS MC, 2015; 

MAMMEN AL, 2016; LUNDBERG I, et al, 2017; GREENBERG AS, 2016). 



 

 

 

2.2.5 SÍNDROME ANTISSINTETASE E SÍNDROME DE SOBREPOSIÇÃO 

 

Na síndrome antissintetase há evidência de relação com autoanticorpos, 

principalmente anti Jo-1. Anticorpos miosite-específicos foram identificados com forte 

associação às MI, como anti-Jo-1, anti-Mi-2, anti-SRP, anti-PL7 e anti-PL12 e anti-

Mi2. Porém, segundo a EULAR/ACR, o único anticorpo utilizado de forma oficial nos 

critérios diagnósticos foi o anti-Jo1 (anti-histidyl-tRNA synthetase) (CHEETI, et al, 

2023; SWAIN M, UPPIN M, 2022). 

Os pacientes tipicamente apresentam fraqueza proximal simétrica e 

acometimento extramuscular com doença pulmonar intersticial, rash hiperceratótico 

nos dedos, com fissura em polpas digitais, denominado de “mãos de mecânico” (vide 

figura 5 em apêndice 3, letra C), fenômeno de Raynaud e/ou artralgias. Há menos 

associação com neoplasias do que a dermatomiosite. Os níveis de CPK podem ser 

normais ou discretamente elevados. A biópsia muscular possui características 

semelhantes à biópsia da dermatomiosite, porém apresentam mais necrose do que 

atrofia perifascicular. Pode ocorrer fragmentação do tecido conectivo no perimísio. No 

infiltrado celular, além de linfócitos, pode haver macrófagos e este se estende do 

perimísio ao endomísio. A síndrome ou miopatia por sobreposição é agrupada com a 

síndrome antissintetase em alguns estudos. Em outros é considerada a presença de 

miopatia associada a uma doença do tecido conjuntivo, como lúpus, esclerose 

sistêmica, entre outras (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016; LUNDBERG I, et 

al, 2017; CHEETI, et al, 2023). 

 

2.2.6 MIOPATIA NECROTIZANTE IMUNOMEDIADA 

 

Clinicamente caracterizada por início agudo, curso rápido, com mialgia 

intensa, fraqueza generalizada e importante, com níveis muito altos de CPK. Também 

pode estar associada a neoplasias. Miopatia classicamente encontrada em casos de 

uso de estatina associados a rabdomiólise. Na biópsia, são encontradas várias fibras 

musculares em diferentes estágios de necrose e pouco ou nenhum infiltrado 

inflamatório (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016; LUNDBERG I, et al, 2017; 

SENECAL JL, et al., 2017). 



 

 

Os anticorpos anti-SRP e anti-HMGCR são os anticorpos mais associados a 

esse tipo de MI (CARVALHO AAS, et al, 2018). A associação destes é maior em casos 

pós-exposição a estatinas, porém é importante lembrar da associação com 

neoplasias, com taxa semelhante aos casos de dermatomiosite (DALAKAS MC, 2015; 

MAMMEN AL, 2016; LUNDBERG I, et al, 2017; SENECAL JL, et al., 2017)  

 

 

3 JUSTIFICATIVA E IMPORTÂNCIA DO ESTUDO 
 

O diagnóstico assertivo dentro das miopatias é essencial, considerando que 

as miopatias inflamatórias constituem o maior grupo de miopatias potencialmente 

tratáveis em crianças e adultos (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016; 

MANOUSAKIS G, 2022). Portanto, o aprimoramento do diagnóstico e investigação 

das miopatias inflamatórias é de suma importância para melhorar o tratamento e 

prognóstico desses pacientes, uma vez que o atraso no tratamento acarreta 

morbidade importante. Deste modo visamos contribuir com o diagnóstico das 

miopatias inflamatórias, analisando quais características clínico-epidemiológicas, 

laboratoriais e radiológicas foram maiores preditores para o diagnóstico correto e qual 

a sensibilidade e especificidade da biópsia para esse diagnóstico. Ainda, a prevalência 

mundial encontra-se entre 15-32/100.000 pessoa/ano (MAMMEN AL, 2016), 

constituindo doença rara, porém com prevalência maior que outras doenças 

neuromusculares, como Esclerose Lateral Amiotrófica ou Distrofias Musculares.  

 

4 OBJETIVOS 
 

Aprimoramento do diagnóstico das miopatias inflamatórias, por meio da 

análise do perfil clínico e epidemiológico das suspeitas clínicas levantadas no 

Complexo Hospital de Clínicas/UFPR que culminam no Serviço de Doenças 

Neuromusculares do Complexo Hospital de Clínicas/UFPR, estudando quais 

características devem servir de sinal de alarme para considerar essa suspeita, e da 

avaliação crítica da biópsia como método diagnóstico. 

 

4.1.1 Objetivo geral 
 



 

 

O presente estudo tem o propósito de analisar a concordância entre o 

diagnóstico clínico e histológico das miopatias inflamatórias no Serviço de Doenças 

Neuromusculares do Complexo Hospital de Clínicas/UFPR, avaliando a real 

importância da biópsia para o diagnóstico correto, analisando sua sensibilidade e 

especificidade nestes casos. 

 

4.1.2 Objetivos específicos 
 

Também comparamos as diferenças clínico-epidemiológicas, laboratoriais e 

radiológicas entre o grupo com diagnóstico final de MI e o grupo com diagnóstico 

diferente de MI. Deste modo visamos contribuir com o diagnóstico das miopatias 

inflamatórias, analisando quais características clínicas foram preditores 

estatisticamente significativos para o diagnóstico correto. 

 

5 METODOLOGIA 
 

5.1 DELINEAMENTO DO ESTUDO 

 

Trata-se de um estudo observacional, retrospectivo, único-cêntrico, de 

amostra não probabilística por conveniência. 

 

5.2 CRITÉRIOS DE INCLUSÃO 

 

Foram incluídos todos os pacientes com (1) hipótese diagnóstica inicial de 

miopatia inflamatória que foram submetidos à biópsia muscular pelo Serviço de 

Doenças Neuromusculares do Complexo Hospital de Clínicas/UFPR, 

independentemente da idade de início, que chamamos de grupo 1; e (2) pacientes 

com laudo de biópsia muscular compatível com miopatia inflamatória, independente 

da hipótese diagnóstica inicial e idade, pelo Banco de Dados de Biópsias Musculares 

do Serviço de Doenças Neuromusculares do Complexo Hospital de Clínicas/UFPR, 

chamado de grupo 2. Vide diagrama na Figura 1. 

Não houve restrição de idade, sendo incluídos todos os pacientes que 

satisfaziam os critérios, independente da idade. 
 



 

 

Figura 1. Fluxograma com as duas vias de seleção dos pacientes 

 

 
MI: miopatia inflamatória 

 
Figura 1. Fluxograma com as duas vias de seleção dos pacientes: Grupo 1. Todos os 

pacientes com hipótese diagnóstica de miopatia inflamatória (MI), que tenham sido submetidos à 

biópsia muscular pelo Serviço de Doenças Neuromusculares do Complexo Hospital de Clínicas/UFPR. 

Grupo 2. Todos os pacientes com biópsia muscular demonstrando miopatia inflamatória, 

independentemente da hipótese diagnóstica  inicial. Porém, se a suspeita clínica era de MI, esse 

paciente já foi incluído pela hipótese diagnóstica de MI (grupo 1). 

 

5.3 CRITÉRIOS DE EXCLUSÃO 

 

(1) Foram excluídos pacientes com indisponibilidade de dados completos em 

prontuários para as análises 

(2) E aqueles cujo diagnóstico ainda se apresentasse incerto ou em 

investigação no momento da coleta, não podendo ser classificado em um 

dos 2 grupos finais. 

 

5.4 MATERIAIS E MÉTODOS 

 



 

 

Este estudo foi aprovado pelo CEP/HC em 11/09/2020 com o CAAE 

36559920.7.0000.0096 (anexo 1).  

Os dados clínico-epidemiológicos, laboratoriais, neurofisiológicos e 

radiológicos foram obtidos por meio de revisão de prontuários de pacientes 

acompanhados pelo Serviço de Doenças Neuromusculares do Complexo Hospital de 

Clínicas/UFPR nos últimos 10 anos (janeiro/2010 – julho/2020), totalizando, 132 

pacientes e, após exclusão dos pacientes sem dados suficientes ou com diagnóstico 

incerto, 124 casos. Os dados referentes à análise das biópsias musculares foram 

obtidos por meio de revisão das conclusões das biópsias musculares desses mesmos 

pacientes, arquivados no setor de Serviço de Doenças Neuromusculares do 

Complexo Hospital de Clínicas/UFPR. Os prontuários foram selecionados conforme 

os critérios de inclusão descritos acima. 

Os protocolos de coleta de dados de prontuários (clínico-epidemiológicos e de 

exames complementares) e o protocolo para análise dos laudos das biópsias estão 

representados abaixo (tabela 1; tabela 2). O algoritmo completo utilizado para o 

diagnóstico final está representado na figura 3. Os dados finais de concordância de 

todos os pacientes estão disponíveis no apêndice 1. 

Foram realizadas análises da amostra geral, para conhecimento da nossa 

população estudada. Após, foram realizadas as análises estatísticas comparando dois 

grandes grupos conforme o diagnóstico final: (1) Miopatias Inflamatórias (grupo MI) 
e (2) Não-Miopatias Inflamatórias (grupo NMI). Para o diagnóstico final foram 

utilizadas as características clínicas, laboratoriais, neurofisiológicas, radiológicas e 

histológicas, conforme o algoritmo abaixo (figura 2). Dentro do grupo MI (Miopatias 
Inflamatórias), dividimos o resultado descrito nos laudos das biópsias musculares em 

subgrupos: dermatomiosite, polimiosite, miosite por corpos de inclusão, miopatia 

necrotizante imunomediada e miopatia de sobreposição, conforme tabela 1. 

 



 

 

Figura 2. Algoritmo para o diagnóstico final em miopatia inflamatória ou não – miopatia inflamatória. 

Figura 2. Algoritmo para o diagnóstico final em: MI – miopatia inflamatória ou Não-MI (NMI) – diagnóstico 

diferente de miopatia inflamatória. ENMG: eletroneuromiografia; RNM: ressonância nuclear magnética; 

1 – Piora clínica progressiva, subaguda a lenta, se não tratada. Se tratada, melhora dos sintomas (diminuição da 

intensidade de manifestação ou estabilização da doença) ou remissão dos sintomas (resolução completa dos 

sintomas). Pacientes com miosite por corpos de inclusão podem apresentar pouca ou nenhuma resposta ao 

tratamento (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 2016; LUNDBERG I, et al, 2017). 

 

5.4.1 Dados clínico-epidemiológicos 
 



 

 

Tabela 1 – Protocolo para coleta de dados de todos os pacientes do estudo: 1. Dados epidemiológicos. 

2. Dados clínicos. 3. Dados de exames complementares. 

Dados 
epidemiológicos 

Dados clínicos 
Dados de exames 
complementares 

 Sexo 

 Idade de início 

da doença 

 Tempo de 

doença até a 

biópsia 

 Presença e padrão 

de distribuição da 

fraqueza muscular 

 Presença de mialgia 

 Presença e 

distribuição de 

atrofia muscular 

 Padrão de evolução 

da doença 

 Presença e tipos de 

lesões cutâneas 

 Outros 

acometimentos 

extramusculares 

 Presença de 

comorbidades 

 História familiar de 

miopatia 

 Tratamento e 

responsividade 

 

 Exames laboratoriais: 

o Valores de CPK, VHS e 

PCR; 

o Anticorpos 

reumatológicos em 

miopatia de 

sobreposição, sendo 

eles: FAN, anti-Ro, anti-

LA, anti-SM, p-ANCA. 

 Laudo final da 

eletroneuromiografia 

 Análise muscular na ressonância 

de músculo 

CPK: creatinofosfoquinase; VHS: velocidade de hemossedimentação; PCR: proteína C reativa. 

  

 Em relação às comorbidades reumatológicas, foram considerados os 

diagnósticos registrados em prontuário pela equipe de reumatologia, conforme 

os critérios vigentes na época do diagnóstico (2010-2020). Para os fins deste 

estudo, os critérios diagnósticos das comorbidades reumatológicas não foram 

individualmente revisados, estando fora do escopo deste estudo. 

 Considerada fraqueza muscular quando força muscular grau 4 ou menos 

de força conforme a graduação de Medical Research Council (MRC) onde: 0 – 

ausência de contração visível; 1 – contração muscular visível, ausência de 

movimento do membro; 2 – movimento ativo, mas não contra a gravidade; 3 – 

movimento ativo contra a gravidade; 4 – movimento ativo contra a gravidade e 



 

 

contra alguma resistência; 5 – movimento ativo contra a gravidade e contra toda 

resistência (MENDELL JR, FLORENCE J, 1990). Quanto à atrofia muscular, 

esta é definida como diminuição do volume muscular, consequente à 

diminuição do volume das fibras (SATORI R, 2021). 

 

5.4.2 Dados dos exames complementares 
5.4.2.1 Dados histológicos (biópsia muscular) 
 

A análise deste estudo se restringiu ao laudo final, com descrição das 

características morfológicas e histoquímicas das amostras selecionadas. Analisamos 

assim as conclusões sobre compatibilidade com MI e características em laudo final 

para divisão em subgrupos de MI. Todas as biópsias musculares foram realizadas no 

laboratório de Histoquímica do Serviço de Doenças Neuromusculares do Complexo 

Hospital de Clínicas/UFPR. O músculo biopsiado foi escolhido individualmente 

conforme o músculo mais acometido pela doença – usualmente grau 3 a 4 de força 

conforme a graduação de Medical Research Council (MRC) (MENDELL JR, 

FLORENCE J, 1990) – ou com alterações eletroneuromiográficas sugestivas de 

padrão miopático ou com ressonância magnética demostrando acometimento 

muscular. Após a eletroneuromiografia, um tempo mínimo de 3 semanas para biópsia 

do músculo acometido foi respeitado, ou o lado contralateral foi biopsiado, se doença 

simétrica, conforme protocolo do Serviço (ROSS L, et al, 2023; JOYCE NC, et al, 

2012). 

A técnica do laboratório de Histoquímica do Serviço de Doenças 

Neuromusculares do Complexo Hospital de Clínicas/UFPR consiste em coletar o 

fragmento muscular em centro cirúrgico, montar em suporte especial com adraganth 

7%, recoberta com talco em pó, congelada em nitrogênio líquido a -170°C, cortado em 

criostato com 8 a 12 micra de espessura. Estes fragmentos foram submetidos às 

técnicas de coloração e histoquímica conforme descritas em literatura (DUBOWITZ V, 

1985). As colorações de rotina do Serviço incluem: Hematoxilina e eosina (HE), 

Tricrômico de Gomori (TG), Oil Red O (óleo vermelho O), ácido periódico de Schiff 

(PAS), cresil violeta e sirius red. Quanto às reações histoquímicas, estas incluem: 

ATPase pré-incubada em diferentes pHs (9,4; 4,6 e 4,3), nicotinamida adenina 

dinucleotídeo – tetrazolium redutase (NADH-TR), esterase inespecífica, 

miofosforilase, fosfatase ácida (FA) fosfatase alcalina (FAL), succinato desidrogenase 



 

 

(SDH), citocromo C oxidase (COX), e adenilato ademinase. A análise morfológica e 

histoquímica da amostra destes fragmentos foi realizada em microscópio óptico marca 

Nikon Eclipse 80i, nas objetivas de aumento (100X, 200X, 400X) (WERNECK LC, 

1981). 

 
Tabela 2 – Protocolo para análise dos laudos das biópsias 

Características analisadas pelo Serviço de Doenças Neuromusculares do Complexo 
Hospital de Clínicas/UFPR para considerar o resultado final da biópsia muscular 
sugestiva de miopatia inflamatória: 
a. Infiltrado mononuclear endomisial acometendo o sarcolema de fibras musculares, porém 

sem invasão das fibras musculares pelo infiltrado celular; podendo haver invasão das fibras em 

polimiosite. 

b. Infiltrado mononuclear no perimísio ou em região perivascular. 

c. Atrofia perifascicular (várias colunas de fibras musculares menores na região perifascicular 

do que na região central). 

d. Vacúolos marginados (corpúsculos de inclusão citoplasmática). 

Baseado nos critérios de 2017 da EULAR/ACR (LUNDBERG I, et al, 2017) 
 

Tabela 3 – Protocolo de análise da biópsia muscular para divisão histológica das miopatias inflamatórias 

Tipo de Miosite 
Achados específicos na biópsia 

muscular 

Dermatomiosite 
Atrofia perifascicular; infiltrado celular 

perimisial.  

Polimiosite 

Acometimento das fibras musculares por 

infiltrado celular, podendo haver invasão 

destas. 

Síndrome antissintetase/síndrome de 

sobreposição 

Necrose perifascicular; discreta atrofia 

perifascicular; fragmentação do tecido 

conjuntivo perimisial; infiltrado celular do 

perimísio ao endomísio. 

Miosite por corpos de inclusão 

Vacúolos marginados (corpúsculos de 

inclusão citoplasmáticos); pode haver 

invasão das fibras por infiltrado 

mononuclear. 

Miopatia necrotizante imunomediada 

Muitas fibras musculares com necrose em 

diferentes estágios; pouco ou nenhum 

processo inflamatório. 



 

 

 

Vide biópsias do Serviço de Doenças Neuromusculares do Complexo Hospital de 

Clínicas/UFPR com as características descritas acima no apêndice 2, Figura 4. 

 

5.4.2.2 Dados laboratoriais 

 A dosagem sérica da CPK, VHS e PCR foi realizada pelo laboratório do 

Complexo Hospital de Clínicas/UFPR. Os níveis normais de CPK varia entre 55,0 a 

170,0 U/L para homens e entre 30,0 a 135,0 U/L para mulheres (JACOBS, et al, 2001); 

no Complexo Hospital de Clínicas (CHC) da UFPR, o valor de referência normal é 

entre 29 e 168 U/L. E PCR < 10 mg/L e VHS até 20mm/hora em homens e 30mm/hora 

em mulheres (JACOBS, et al, 2001) e o mesmo no CHC-UFPR. Para estes últimos, 

valores acima do normal foram considerados elevados. Como a CPK é uma enzima 

suscetível a interferências como exercícios físicos realizados próximos à coleta ou 

relativa ao índice de massa muscular do indivíduo, e tendo os estudos considerado 

até 200U/L um limite superior normal, foram considerados significativos neste estudo, 

os valores apresentados estando pelo menos 1,5 vezes acima do limite superior de 

normalidade, considerando 200U/L o limite superior de normalidade (ALVES M, et al, 

2019). Para padronizar os pontos de corte, estipulamos valor alterado a partir de 300 

U/L, independentemente do sexo e idade. E os valores de CPK foram divididos em 4 

níveis: normal (<300 U/L), nível 1 (> 300 U/L), nível 2 (> 1000 U/L) e nível 3 (> 5000 

U/L) (MANOUSAKIS G, 2022). 

O momento de coleta dos exames laboratoriais ocorreu durante a suspeita 

diagnóstica, variando individualmente, sendo utilizado para este estudo o maior valor 

registrado em prontuário durante a investigação.  

Em relação aos anticorpos registrados (FAN, anti-Ro, anti-LA, anti-SM, p-

ANCA), foram registrados como positivos nos casos identificados pela equipe de 

Reumatologia, registrados em prontuário como positivos, sem registro de titulação. 

5.4.2.3 Dados neurofisiológicos (eletroneuromiografia) 

Todos os exames de eletroneuromiografia analisados foram realizados 

conforme as técnicas de rotina estabelecidas no Serviço de Eletroneuromiografia do 

Complexo Hospital de Clínicas da UFPR, segundo as descrições de literatura 



 

 

(WERNECK LC, LIMA JCG, 1988). Os achados dos estudos de condução nervosa e 

da eletromiografia de agulha de uso rotineiro no Serviço de Eletroneuromiografia do 

Complexo Hospital de Clínicas da UFPR foram divididos em padrão normal, miopático, 

neurogênico ou misto (achados miopáticos e neurogênicos no mesmo indivíduo) 

(WEISS L, et al, 2004). 

5.4.2.4 Dados radiológicos (ressonância nuclear magnética) 

Foram realizados exames de imagem do membro considerado mais afetado 

para investigação diagnóstica do paciente ou quando havia dúvida de qual músculo 

biopsiar. A ressonância nuclear magnética do segmento corporal foi o exame 

escolhido. O Setor de Ressonância Magnética do serviço de Radiologia do Complexo 

Hospital de Clínicas aplica um protocolo com as ponderações tradicionais: T1, T2 FS  

e short time inversion recovery (STIR) nos planos axial e coronal, utilizando o aparelho 

SIGNA™ Explorer 1.5 Tesla da GE HealthCare. 

Foram consideradas características de processo inflamatório muscular para 

análise: hipersinal ou realce nas imagens em T1 e STIR em MI aguda/subaguda; 

também foi analisada e comparada a lipossubstituição e atrofia muscular entre os dois 

grupos, pela presença dessas características em MI tardia (SCHULZE M, et al, 2009; 

FILLI L, et al, 2017; QI L, et al, 2019). 

 

5.5 ANÁLISE ESTATÍSTICA 

 

Os dados foram organizados em planilha Excel® e analisados com o programa 

computacional IBM SPSS Statistics v.20.0. Os resultados de variáveis quantitativas 

foram descritos por média, desvio padrão, mediana, mínimo e máximo. Variáveis 

categóricas foram descritas por frequências e percentuais. Para avaliação da 

qualidade da biópsia muscular na predição do diagnóstico final de MI (padrão ouro) 

foram estimados os valores de sensibilidade, especificidade, acurácia e valores 

preditivos positivo e negativo. Para cada um desses índices foi apresentado o intervalo 

de confiança de 95%. A comparação entre casos com e sem MI, em relação às 

variáveis categóricas, foi feita usando-se o teste exato de Fisher ou teste de Qui-

quadrado. Para a análise univariada de fatores associados à probabilidade de ter MI 

foram ajustados modelos de Regressão Logística e aplicado o teste de Wald para 



 

 

avaliação da significância de cada fator. A medida de associação estimada foi a odds 

ratio com intervalos de confiança de 95%. 

 

6 RESULTADOS 
 

6.1 DADOS CLÍNICO-EPIDEMIOLÓGICOS DA POPULAÇÃO ESTUDADA 

Dados da amostra populacional total do estudo 

 

Foram selecionados 132 pacientes totais com base nos critérios de inclusão 

descritos anteriormente. Como 8 foram excluídos devido diagnóstico incerto ou dados 

insuficientes, o total de 124 pacientes foram incluídos no estudo (Figura 3). Os dados 

clínicos e demográficos da amostra total (os 124 pacientes selecionados, 

independente do diagnóstico final) são apresentados nas tabelas seguintes. 

 
Figura 3. Fluxograma de seleção dos pacientes. 

 



 

 

MI: Miopatia inflamatória 

 

 
Tabela 4 – Sexo, história familiar de miopatia, comorbidades reumatológicas e hipótese inicial 

N total = número total de pacientes 

 
Tabela 5 – Idade de início da doença e tempo de doença até a biópsia 

n = número total de pacientes 

 

Dos 124 pacientes totais, 115 pacientes (91,9%) apresentaram hipótese 

diagnóstica inicial de miopatia inflamatória (grupo 1), enquanto os outros 9 pacientes 

(grupo 2) foram selecionados por apresentarem biópsia compatível com miopatia 

inflamatória durante a investigação, independentemente da hipótese inicial. As 

hipóteses iniciais dos pacientes do grupo 2 foram: (1) distrofia facioescápulo umeral; 

(2) distrofia muscular do tipo cinturas; (3) hanseníase; (4) lipodistrofia; (5) miopatia 

tóxica ou isquêmica; (6) vasculite; (7) mitocondriopatia; (8) miastenia gravis; (9) 

miopatia metabólica ou doença de Rippling.  

A amostra total (grupo 1 + grupo 2) é predominantemente feminina (70,2%), 

com média de idade de início das manifestações da doença em torno de 40 anos. O 

tempo médio de doença até realização da biópsia muscular, que usualmente é o 

tempo até o diagnóstico, foi de 40 meses. Apenas 12% apresentavam história familiar 

de miopatia. Comorbidades reumatológicas estavam presentes em 25% dos pacientes  

totais (tabela 4 e 5).  

Em relação ao padrão de fraqueza, 87,9% da amostra total apresentavam 

algum padrão de fraqueza muscular, com maior prevalência de tetraparesia proximal, 



 

 

com padrão lento e progressivo (77,1%). Mialgia foi relatada por 59,7% dos pacientes. 

Apenas 21,8% apresentavam algum padrão de atrofia muscular (estes também com 

predomínio proximal), enquanto 65,3% tiveram algum acometimento extramuscular. 

Esses achados são apresentados na tabela 6. 

 
Tabela 6 – Padrão de alteração muscular

n = número de pacientes; Total = número total de pacientes 

*Após exercícios: sintomatologia intermitente = apenas após os exercícios, com resolução após cessar estímulo. 

**Atrofia muscular por padrão clínico 

 

Quanto aos acometimentos extramusculares na amostra total, as lesões 

cutâneas predominaram, estando presentes em 33,1%, seguidas por disfagia (21%) 

e dispneia (19,4%). Os demais acometimentos estão detalhados na tabela 7. Das 

lesões cutâneas, a mais frequente foram as pápulas de Gottron, presentes em 31,7% 

dos pacientes, seguidas pelos heliótropos, em 24,3% dos pacientes.  

Tabela 7 – Padrão de acometimento extramuscular



 

 

N = número total de pacientes 

 

6.2 DADOS LABORATORIAIS, RADIOLÓGICOS, NEUROFISIOLÓGICOS E 

HISTOPATOLÓGICOS DA POPULAÇÃO ESTUDADA 

Dados da amostra populacional total do estudo 

 

Da amostra total, 122 pacientes apresentaram registro dos dados laboratoriais. 

69,4% dos pacientes apresentaram CPK elevada, com a maioria dos pacientes 

apresentando valores acima de 300 U/L, mas abaixo de 5000 U/L. Em contrapartida, 

a maioria não apresentou elevação de provas inflamatórias (69,7%). 

Todos os pacientes deste estudo realizaram eletroneuromiografia. Desses, 

66,9% apresentaram padrão miopático (50% padrão miopático e 16,9% padrão misto).  

Apenas 52 pacientes realizaram ressonância nuclear magnética (RNM) 

muscular. Desses, 71,2% apresentaram hipersinal muscular ou realce do músculo ao 

contraste, 50% apresentaram lipossubstituição e apenas 32,7% apresentaram sinais 

de atrofia muscular ao exame. Estes dados são apresentados na tabela 8. 

 
Tabela 8 – Exames complementares 



 

 

RNM: ressonância nuclear magnética; ENMG: eletroneuromiografia; CPK: creatinofosfoquinase; VHS: velocidade 

de hemossedimentação; PCR: proteína C reativa; n = número de pacientes; n total = número total de pacientes 

 

Em relação à biópsia muscular, em relação à amostra total (grupo 1 + grupo 2), 

118 apresentaram alteração na biópsia, enquanto 6 tiveram biópsia com resultado 

normal. Esses 6 pacientes estão dentro do grupo 1 – incluídos via hipótese diagnóstica 

de MI, pois os 9 incluídos por apresentarem biópsia muscular compatível com MI, já 

possuem biópsia muscular alterada. Desses 118 totais, 74 apresentaram alterações 

histológicas sugestivas de miopatia inflamatória. Os demais resultados obtidos estão 

descritos na tabela 9. Em relação aos subgrupos de MI observados na biópsia 

muscular, a dermatomiosite foi o subgrupo mais frequente (35,1%) – vide demais 

subgrupos na tabela 9. Além disso, 25% dos pacientes totais estavam em uso de  

imunossupressor antes da biópsia muscular. 

 
Tabela 9 – Biópsia muscular (análise histológica) 



 

 

MI: miopatia inflamatória; n = número de pacientes; n total = número total de pacientes 

 

 

6.3 DADOS DOS DIAGNÓSTICOS FINAIS DA POPULAÇÃO ESTUDADA 

Dados da amostra populacional total do estudo 

 

Quanto ao diagnóstico final, 78 pacientes (62,9%) foram diagnosticados com 

miopatia inflamatória. Desses, 2 tiveram diagnóstico concomitante com outra doença, 

porém, como apresentaram miopatia inflamatória, permaneceram neste grupo. Um 

deles foi diagnosticado com polineuropatia e o outro com Miastenia Gravis, além da 

miopatia inflamatória. Os diagnósticos dos demais 46 pacientes sem miopatia 

inflamatória estão detalhados na tabela 10. Dos 78 pacientes com miopatia 

inflamatória, 33,3% tiveram diagnóstico de dermatomiosite, 29,5% de miopatia por 

sobreposição, 24,4% de polimiosite, 7,7% de miopatia necrotizante imunomediada, 

3,8% de miopatia inflamatória associada a vasculite sistêmica e 1 paciente com 

miosite por corpos de inclusão (vide tabela 10). Também foram detalhadas as doenças 

reumatológicas ou anticorpos identificados nas miopatias por sobreposição (tabela 

11). Dos 23 pacientes este subtipo de miopatia, 7 foram identificados com lúpus 

eritematoso sistêmico, 4 com esclerose sistêmica, 4 com esclerodermia e 3 com 

síndrome de Sjögren. Os demais estão detalhados na tabela 11. 

Tabela 10 – Diagnóstico final e subgrupos



 

 

n = número de pacientes; n total = número total de pacientes 

 

 
Tabela 11 – Miopatia por sobreposição

PTI: púrpura idiopática trombocitopênica; DPI: doença pulmonar intersticial; SAAF: síndrome do anticorpo 

antifosfolípide. AntiSM+, AntiLA+, AntiRO+, p-ANCA+: anticorpos miosite-associados; n = número de pacientes; n 

total = número total de pacientes 

 

Quanto ao tratamento, apenas 77 pacientes apresentavam informações 

disponíveis sobre resposta ao tratamento e 69 sobre o tipo de tratamento instituído. 

Dos 77 pacientes, 24,7% apresentaram remissão completa dos sintomas, enquanto 

57,1% apresentaram alguma melhora e apenas 18,2% não responderam ao 

tratamento. Essas informações estão detalhadas na tabela 12. 



 

 

Tabela 12 – Tratamento

TARV: terapia antirretroviral 

n = número de pacientes; n total = número total de pacientes 

Remissão: remissão completa dos sintomas; melhora: melhora dos sintomas, sem remissão completa. 

 

6.3.1 Análise da sensibilidade e especificidade da biópsia muscular no 
diagnóstico final 

 

O número de casos com concordância entre biópsia e diagnóstico final foi de 

112 (90,3%; IC95%: 85,1% - 95,5%), enquanto o número de casos com discordância 

entre biópsia e diagnóstico final foi de 12 (9,7%; IC95%: 4,5% - 14,9%). Na tabela 13 

apresentamos o cálculo de especificidade e sensibilidade da biópsia muscular em 

miopatia inflamatória, sendo a sensibilidade de 89,7% (IC95%: 83,0% - 96,5%) e a 

especificidade de 91,3% (IC95% 83,2% - 99,4%). 

 
Tabela 13 – Sensibilidade e especificidade da biópsia muscular em miopatia inflamatória 

* Especificidade; ** Sensibilidade 

 

Na tabela 14 são apresentadas medidas de qualidade da biópsia considerando-

se o diagnóstico final como padrão-ouro. Para estimar os valores preditivos positivo e 

negativo foi considerada a prevalência de miopatia inflamatória estimada pela amostra 

do estudo (diagnóstico final de MI foi visto em 62,9% dos casos). A acurácia da biópsia 

para miopatia inflamatória foi de 90,3% (IC95%: 85,1%-95,5%). 



 

 

Tabela 14 – Acurácia e medidas de qualidade da biópsia no diagnóstico final de MI 

IC: intervalo de confiança; VP+: valor preditivo positivo; VP-: valor preditivo negativo; PF+: falso-positivo; PF-: falso-

negativo;  

 

6.4 ANÁLISE INFERENCIAL COMPARANDO OS GRUPOS COM DIAGNÓSTICO 

FINAL DE MIOPATIA INFLAMATÓRIA (n=78) X NÃO-MIOPATIA 

INFLAMATÓRIA (n=46) 

 

Em relação aos fatores associados à probabilidade de ter miopatia inflamatória 

(tabela 15), foi avaliada a significância de cada fator, não havendo significância 

estatística em relação a sexo, comorbidades reumatológicas ou alteração em provas 

inflamatórias. Porém, a presença de história familiar positiva para miopatia, mais 

frequente no grupo NMI, aumenta a chance do diagnóstico final ser diferente de MI 

(p=0,003; OR=0,09 (IC 0,02 - 0,45)). Em contrapartida, CPK elevada (p=0,004; 

OR=3,28 (IC 1,47 – 7,29)), em especial >1000 U/L e abaixo de 5000 U/L (p=0,007; 

OR=4,01 (IC 1,45 - 11,1)), possui associação positiva, aumentando o risco de miopatia 

inflamatória. A mesma associação positiva como fator de risco foi encontrada em 

eletroneuromiografia com padrão miopático (p=0,001; OR=3,91 (IC 1,78 - 8,62)) e 

ressonância nuclear magnética muscular com padrão inflamatório (p=0,027; OR=4,52 

(IC 1,18 - 17,2)). 

 
Tabela 15 – Fatores associados à probabilidade de ter miopatia inflamatória (MI) 



 

 

*Modelo de Regressão Logística e teste de Wald, p<0,05; OR: Odds Ratio; IC: intervalo de confiança; dp: desvio-
padrão; MI: miopatia inflamatória; CPK: creatinofosfoquinase; ENMG: eletroneuromiografia; RNM: ressonância 
nuclear magnética. 

Comparando a apresentação clínica dos pacientes diagnosticados com 

miopatia inflamatória com o grupo de pacientes com diagnóstico diferente de miopatia 

inflamatória (NMI – grupo não miopatia inflamatória), houve diferença estatística em 

relação ao padrão de fraqueza muscular: a tetraparesia proximal foi mais frequente 

no grupo MI, enquanto outra distribuição de fraqueza muscular foi mais frequente no 

grupo NMI (p<0,001). A presença de lesões cutâneas (p=0,018) e disfagia (p=0,003) 

também foi mais frequente no grupo MI. Em contrapartida, a presença de 

hipoestesia/parestesia foi mais frequente no grupo NMI (p<0,001). As demais 

características clínicas não tiveram diferença com significância estatística (vide tabela 

16). 

Tabela 16 – Comparação do quadro clínico com e sem MI (diagnóstico final) 



 

 

7 DISCUSSÃO 
 

A amostra do presente estudo apresenta número total significativo, 

considerando que se trata de doença rara, estimada em 15-32/100.000 pessoa/ano 



 

 

mundialmente (MAMMEN AL, 2016), e que há poucos estudos publicados analisando 

a acurácia da biópsia muscular, especificamente em miopatia inflamatória. Na revisão 

sistemática de Ross L. et al (2023), sobre biópsia muscular em doenças 

neuromusculares em geral, foram analisados 64 estudos na área. A média de número 

amostral ficou entre 100-200 pacientes, com a maioria permanecendo abaixo de 100 

pacientes, com exceção de poucos estudos com duração maior que 10 anos e de 

centros maiores (ROSS L, et al, 2023). Dentre estes, destaca-se o estudo de Shaibani 

A. et al (2014), que incluiu todas as biópsias musculares realizadas em suspeita de 

qualquer tipo de miopatia, durante 15 anos (1997-2012) no Centro Neuromuscular do 

Texas, EUA. Neste estudo, foram incluídos 698 pacientes com miopatias em geral 

(SHAIBANI A, et al, 2014). 

A média de idade da amostra geral em Ross L. et al (2023) variou conforme 

estudo, mas, quando o estudo incluía todas as idades, permaneceu entre 41,6 anos e 

57,4 anos (ROSS L, et al, 2023), semelhante à média de idade do presente estudo. 

Poucos incluíram informações sobre a prevalência por sexo no estudo, porém, em 

Shaibani A., et al (2014), 50,14% da amostra era do sexo feminino (SHAIBANI A, et 

al, 2014). No presente estudo, o tamanho amostral e média de idade encontra-se 

dentro do descrito em literatura, com exceção da proporção de mulheres, que é maior 

do que a encontrada em literatura. Isto se deve provavelmente à maior frequência de 

miopatias inflamatórias idiopáticas em mulheres do que em homens, com exceção da 

miosite por corpos de inclusão (O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018). 

Em um estudo de 13 anos (2003-2016) do Centro de Doenças Neuromusculares de 

Paris, França, com 260 pacientes especificamente com diagnóstico de miopatia 

inflamatória, a proporção do sexo feminino ficou mais próxima da encontrada neste 

estudo, com a taxa de 62,7% (MARIAMPILLAI, et al, 2018). Em outro estudo com 

3067 pacientes europeus com MI, 69% eram mulheres (LILLEKER JB, et al, 2017). 

A maioria dos casos descritos em literatura de miopatias, incluindo as 

miopatias inflamatórias, apresenta relato de padrão clínico de fraqueza motora 

proximal, de padrão subagudo ou progressivo (DALAKAS MC, 2015; MAMMEN AL, 

2016; MANOUSAKIS G, 2022; BAIG S, PAIK JJ 2019; ASHTON C, et al, 2020; 

O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018). Este foi o principal achado de 

manifestação clínica nos pacientes deste estudo. No estudo de Mariampillai et al 

(2018), 95% dos pacientes  apresentaram fraqueza muscular proximal, todos com 

miopatia inflamatória idiopática (MARIAMPILLAI, et al, 2018). No presente estudo a 



 

 

proporção de fraqueza proximal foi mais baixa na amostra geral, porém aumentando 

proporcionalmente quando analisamos o subgrupo com diagnóstico final de MI, 

chegando a valores semelhantes ao estudo de Mariampillai et al (2018). 

Provavelmente essa diferença ocorreu, pois na amostra geral (todos os pacientes 

antes do diagnóstico final) há pacientes com outros diagnósticos além de MI, 

diminuindo a taxa de padrão clínico típico de MI. 

Em relação às manifestações extramusculares, a principal manifestação 

extramuscular descrita nas MI são as lesões cutâneas (DALAKAS MC, 2015; 

MANOUSAKIS G, 2022; BAIG S, PAIK JJ 2019; ASHTON C, et al, 2020; 

O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018), sendo que 69% dos pacientes no 

estudo de Mariampillai et al (2018) apresentaram alguma lesão cutânea, sendo 18% 

heliótropo e 22,3% rash cutâneo, incluindo pápulas de Gottron (MARIAMPILLAI, et al, 

2018). No presente estudo, as lesões cutâneas também predominaram, e os 2 tipos 

de lesões mais frequentes também foram pápulas de Gottron e heliótropo. Estas são 

as duas lesões cutâneas mais descritas em casos de dermatomiosite (DALAKAS MC, 

2015; MANOUSAKIS G, 2022). 

 Em relação às demais manifestações extramusculares, neste estudo 

observamos taxas menores, porém na mesma ordem de frequência às encontradas 

em Mariampillai et al (2018), onde 58% dos pacientes apresentaram disfagia, 39% 

apresentaram alguma comorbidade reumatológica e 26,9% envolvimento pulmonar 

(doença intersticial pulmonar), com dispneia (MARIAMPILLAI, et al, 2018). Em Lilleker 

JB, et al (2017), 64% dos pacientes apresentaram lesões cutâneas, 39% dos 

pacientes apresentaram disfagia e 30% doença pulmonar intersticial com dispneia 

(LILLEKER JB, et al, 2017). Em um estudo brasileiro de Lorenzoni PJ, et al (2011), 

com pacientes pediátricos com MI, 14,8% apresentaram dispneia e disfagia, enquanto 

70,3% apresentaram mialgia (LORENZONI PJ, et al, 2011), semelhante aos valores 

encontrados neste estudo, mesmo com pacientes de todas as idades. 

Poucos anticorpos foram analisados neste estudo, sendo detalhados apenas 

os anticorpos miosite-associados em miopatia por sobreposição. A associação de 

doenças reumatológicas e anticorpos miosite-associados com as miopatias 

inflamatória é bem descrita na literatura (CHEETI, et al, 2023; MANOUSAKIS G, 2022; 

LIU Y, et al, 2021). Em Mariampillai et al (2018) 95% dos pacientes com miopatia por 

sobreposição apresentaram algum anticorpo associado a miosite (MARIAMPILLAI, et 

al, 2018). Em Schmidt J (2018) foi descrita uma frequência de 25% a 12%, 



 

 

respectivamente, para a presença de anticorpos anti-RO e anti-LA em miopatia por 

sobreposição. E usualmente entre 20-30% dos pacientes com miopatia inflamatória 

apresentam diagnóstico de síndrome de Sjögren, esclerose sistêmica ou LES 

(SCHMIDT J, 2018). Em Lilleker JB, et al (2017), esclerose sistêmica foi identificada 

em 39% dos casos de MI, síndrome de Sjögren em 15%, doença mista do tecido 

conjuntivo em 15%, artrite reumatoide em 9% e LES em 9% (LILLEKER JB, et al, 

2017). No presente estudo, a frequência de LES foi maior, sendo a principal 

comorbidade reumatológica encontrada nas miopatias por sobreposição, seguida por 

esclerose sistêmica/esclerodermia e síndrome de Sjögren. 

Em relação aos subgrupos de MI, em Mariampillai et al (2018), a miopatia 

inflamatória mais frequente foi miosite por corpos de inclusão, seguida por 

dermatomiosite, miopatia necrotizante imunomediada, miopatia por 

sobreposição/antissintetase e, por último, polimiosite (MARIAMPILLAI, et al, 2018). 

Provavelmente a frequência aumentada de miosite por corpos de inclusão  no estudo 

de Mariampillai se deve pela divisão em clusters, concentrando em um grupo 

específico os pacientes com predomínio masculino, idade superior a 50 anos e 

caucasianos, assim a miosite por corpos de inclusão teve maior prevalência. Na 

maioria dos estudos, a miopatia por sobreposição, dermatomiosite e miopatia 

necrotizante imunomediada são as formas mais comuns de miopatia inflamatória, 

nesta ordem, sendo responsável por 90% dos casos de MI (SCHMIDT J, 2018; 

SENECAL JL, et al., 2017). O estudo europeu com 3067 pacientes com MI identificou 

dermatomiosite como a forma de MI mais frequente (LILLEKER JB, et al, 2017). No 

presente estudo, a proporção de subgrupos de MI é compatível com o registrado na 

literatura, com dermatomiosite sendo a mais frequente. 

No presente estudo, a taxa de remissão dos sintomas foi maior que a 

encontrada em Mariampillai et al (2018), onde apenas 16,5% dos pacientes tratados 

tiveram remissão da doença. O principal tratamento é baseado em imunossupressão 

(MARIAMPILLAI, et al, 2018). Em Lilleker JB et al (2017), 98% dos pacientes tratados 

utilizaram corticoterapia via oral, mas não houve registro sobre melhora ou remissão 

dos sintomas (LILLEKER JB, et al, 2017). Há poucos dados sobre taxa de remissão 

dos sintomas na literatura, porém há relatos de até 83% de melhora após 

imunossupressão em casos de pacientes com dermatomiosite refratária após uso de 

rituximabe (ASHTON C, et al, 2020).  



 

 

Comparando o grupo de pacientes com diagnóstico final de miopatia 

inflamatória com o grupo sem miopatia inflamatória (NMI), a presença de história 

familiar positiva para miopatia foi mais frequente no grupo NMI, aumentando a chance 

do diagnóstico final ser diferente de MI, ou seja, é um fator de risco para outras 

miopatias, principalmente as de cunho genético/hereditário. Na maioria dos estudos 

não há registro de história familiar em casos de miopatia inflamatória (DALAKAS MC, 

2015; MANOUSAKIS G, 2022; BAIG S, PAIK JJ 2019; ASHTON C, et al, 2020; 

O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018), porém um estudo de Rothwell S, 

et al (2016), estima uma herdabilidade de cerca de 5% em dermatomiosite (Rothwell 

S, et al, 2016). 

Quanto às características clínicas, este estudo observou que a tetraparesia 

proximal foi consideravelmente mais frequente no grupo MI, enquanto outra 

distribuição de fraqueza muscular foi mais frequente no grupo NMI (p<0,001), 

compatível com a descrição de distribuição simétrica e de acometimento de cinturas 

típica de casos de MI (DALAKAS MC, 2015; MANOUSAKIS G, 2022; BAIG S, PAIK 

JJ 2019; ASHTON C, et al, 2020; O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018). 

A presença de lesões cutâneas e disfagia também foi mais frequente no grupo 

MI. As lesões cutâneas, como heliótropo e pápulas de Gottron, estão tão relacionadas 

à dermatomiosite, que, se observadas no contexto de fraqueza muscular com padrão 

simétrico e proximal, pode-se fechar o diagnóstico de dermatomiosite sem biópsia 

muscular (RAZZAK M, 2017). Disfagia é frequente em casos de MI, como já discutido 

acima (MARIAMPILLAI, et al, 2018; LILLEKER JB, et al, 2017; LORENZONI PJ, et al, 

2011), quando há fraqueza da musculatura faríngea, podendo facilitar a ocorrência de 

pneumonia aspirativa (MANOUSAKIS G, 2022), e mais frequente em dermatomiosite, 

quando comparada com polimiosite (SCOLA RH, et al, 2000). 

 Em contrapartida, a presença de hipoestesia/parestesia foi mais frequente no 

grupo NMI, provavelmente pelo maior número de pacientes com achados 

neuropáticos, como polineuropatia, neste grupo. Em doenças puramente miopáticas, 

sem acometimento de nervos periféricos, não há alteração sensitiva (MANOUSAKIS 

G, 2022). 

Apesar de descrito como frequente em pacientes com miopatia inflamatória, a 

presença de atrofia muscular e mialgia não foi estatisticamente diferente entre os 

grupos neste estudo, provavelmente por estarem incluídos casos de miopatia não 

inflamatória no grupo NMI, que também apresentam esses padrões. Também não é 



 

 

necessária a presença de mialgia em padrões miopáticos; e casos com atrofia 

muscular são usualmente observados apenas em estágios mais avançados da 

doença (DALAKAS MC, 2015; MANOUSAKIS G, 2022; BAIG S, PAIK JJ 2019; 

ASHTON C, et al, 2020; O’CALLAGHAN AS, et al, 2018; SCHMIDT J, 2018). 

Em contrapartida, CPK elevada, em especial >1000 U/L e abaixo de 5000 U/L, 

apresentou associação positiva neste estudo, aumentando o risco de miopatia 

inflamatória. Em revisão recente, foi descrita a mesma correlação, com níveis 

moderados de CPK aumentando a chance de diagnóstico de miopatia inflamatória, 

enquanto níveis discretamente aumentados são inespecíficos e níveis extremamente 

elevados geralmente estão associados à miopatia necrotizante autoimune 

(MANOUSAKIS G, 2022). 

A mesma associação positiva foi encontrada no presente estudo em 

eletroneuromiografia com padrão miopático e ressonância nuclear magnética 

muscular com padrão inflamatório, constituído por realce ao contraste ou hipersinal 

muscular. A Federação Europeia da Sociedade Neurológica (EFNS) revisou o papel 

da biópsia muscular na investigação de mialgia e mostrou que o valor preditivo positivo 

(VPP) para biópsia alterada em casos de hiperCPKemia foi de 86% e o da ENMG 

anormal foi de 82%. Dos 240 pacientes deste estudo, 48% apresentaram CPK elevada 

em níveis que variam de 2 a 10 vezes o limite superior de normalidade (FILOSTO M, 

et al, 2007).  Em estudo prévio do Serviço de Doenças Neuromusculares no Complexo 

Hospital de Clínicas UFPR entre 1976 e 1998, com 102 pacientes com polimiosite ou 

dermatomiosite, 88,2% dos pacientes com diagnóstico definitivo de dermatomiosite 

apresentaram padrão miopático nas ENMGs (SCOLA RH, et al, 2000). 

Exames aumentando a probabilidade de uma biópsia muscular com alterações 

patológicas foram relatados na literatura, como aumento moderado a grave da CPK 

(>2000 U/L) ou padrão miopático grave na eletroneuromiografia (SIDDIQUI SH, et al, 

2019; FINSTERER J, 2020). Em relação à imagem muscular (ressonância nuclear 

magnética muscular), além da importância para definir o músculo a ser biopsiado, o 

padrão inflamatório descrito como relevante para o diagnóstico de miopatia 

inflamatória é o hipersinal muscular ou realce ao contraste, sendo apenas edema 

muscular ou lipossubstituição características inespecíficas, presentes em várias 

doenças musculares (SCHULZE M, et al, 2009). Hipersinal muscular ou realce ao 

contraste foram os padrões com significância para o diagnóstico de MI encontrados 

neste estudo. 



 

 

No presente estudo, a sensibilidade e especificidade da biópsia muscular em 

miopatia inflamatória foram, respectivamente, 89,7% e 91,3%, com acurácia de 

90,3%, demonstrando alta acurácia da biópsia muscular em miopatia inflamatória. 

Além disso, 25% estavam em uso de  imunossupressor antes da biópsia muscular, o 

que pode alterar o nível e até mesmo existência de inflamação na biópsia, porém essa 

análise está fora do escopo deste estudo (MANOUSAKIS G, 2022). 

Poucos estudos analisaram especificamente a acurácia da biópsia muscular 

nas miopatias inflamatórias, analisando apenas como subgrupo de miopatias em 

geral. Constantinides et al. (2018) analisou a acurácia da biópsia muscular em 

doenças neuromusculares em geral, em um estudo com 123 pacientes. A acurácia da 

biópsia muscular foi de 80,4%, comparado com 70,7% da eletroneuromiografia, sendo 

considerada específica e sensível para todas as doenças neuromusculares estudadas 

(CONSTANTINIDES, et al., 2018). Especificamente em miopatias, tendo MI apenas 

como subgrupo, outro estudo analisou a biópsia muscular, sendo que essa foi 

determinante em 85,5% dos diagnósticos definitivos, incluindo alterações no 

diagnóstico prévio (40,6%) e definindo o subtipo de miopatia (49,3%) (WU MJ, et al., 

2022). No estudo de Scola RH, et al (2000), com 102 pacientes com polimiosite ou 

dermatomiosite, 81% das biópsias musculares nestes pacientes apresentaram padrão 

de miopatia inflamatória (SCOLA RH, et al, 2000). 

 

8 LIMITAÇÕES DO ESTUDO 
 

Trata-se de estudo retrospectivo, que se deteve a analisar o laudo 

final/conclusões das biópsias. Para estudo futuro, uma sugestão seria considerar 

revisar as lâminas das biópsias, incluindo análise imunohistoquímica, adicionando 

novo dado aos critérios de classificação e revisando os diagnósticos. Também fora do 

escopo deste estudo, comparar os pacientes que estavam em uso de 

imunossupressor quando a biópsia foi realizada, para analisar a interferência do 

tratamento no resultado das biópsias. 

Considerando que muitos profissionais avaliaram cada paciente, a variabilidade 

interexaminador pode ter ocorrido, o que tentamos minimizar verificando os dados da 

forma mais padronizada possível. Em estudo futuro, um revisor único ou estudo 

prospectivo com protocolo para análise da biópsia especificamente para o estudo 

poderia ser utilizado para eliminar essa variabilidade. 



 

 

Também não estavam disponíveis os anticorpos miosite-específicos, apenas 

alguns miosite-associados. Os miosite-específicos estão entrando em algoritmos mais 

atualizados, e, quando disponíveis, podem ser adicionados no algoritmo diagnóstico 

para as miopatias inflamatórias em estudo futuro. 

A análise das comorbidades reumatológicas e dos anticorpos reumatológicos 

foi realizada conforme o registro em prontuário, não sendo revistos os critérios 

reumatológicos e não sendo analisada a titulação e subtipo dos anticorpos, apenas 

sua positividade. Para próximo estudo, visto a forte associação das miosites com 

comorbidades reumatológicas, essa análise poderia ser considerada. 

Este estudo não foi desenhado com objetivo de analisar a resposta dos 

pacientes ao tratamento. Um estudo específico para avaliar esse tema é necessário, 

considerando a importância desse assunto. 

 

9 CONCLUSÃO 
 

Com este estudo, demonstramos que a biópsia muscular possui elevada 

sensibilidade e especificidade no diagnóstico das miopatias inflamatórias, reiterando 

que a biópsia muscular possui alta acurácia, contribuindo de forma significativa para 

o diagnóstico das miopatias inflamatórias. 

 Além disso, comparamos os pacientes com diagnóstico final de miopatia 

inflamatória versus aqueles com diagnóstico diferente de miopatia inflamatória, e 

encontramos diferenças clínico-epidemiológicas, laboratoriais e radiológicas entre os 

dois grupos. Como preditores clínicos de miopatia inflamatória, encontramos a 

presença de tetraparesia proximal, de lesões cutâneas e de disfagia; e a ausência de 

hipoestesia/parestesia e de história familiar de miopatia. Em relação às diferenças 

encontradas entre os exames complementares além da biópsia muscular, foram 

preditores de miopatia inflamatória a CPK elevada, a eletroneuromiografia com padrão 

miopático e a ressonância nuclear magnética muscular demonstrando sinais 

inflamatórios. 

Desta forma, a alta suspeição clínica, baseada nas características 

apresentadas, juntamente com os exames complementares descritos acima, 

possuem evidência de contribuir significativamente para o diagnóstico das miopatias 

inflamatórias. E, por fim, a biópsia muscular, que possui alta acurácia no diagnóstico 

desta forma de miopatia. 
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11 APÊNDICE 1 – TABELA COM DADOS DE CONCORDÂNCIA DIAGNÓSTICA DE 
TODOS OS PACIENTES INCLUÍDOS NO ESTUDO 
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Figura 4 - Alterações nas biópsias musculares: (A) biópsia muscular normal (HE; aumento 100xs); (B) 

Caso de polimiosite com infiltrado mononuclear intersticial intenso, desproporcional à necrose de fibras 

musculares (HE; aumento 100xs); (C) e (D) Caso de miosite necrotizante imunomediada com evidente 

necrose de fibras musculares, com pouco infiltrado inflamatório (HE; aumento 400xs e 200xs, 

respectivamente); (E) Caso de miosite necrotizante imunomediada com evidente necrose de fibras 

musculares, com pouco infiltrado inflamatório (TG; aumento 200xs); (F) Caso de dermatomiosite, com 

evidente atrofia de fibras musculares em padrão perifascicular e infiltrado inflamatório intersticial (HE; 

aumento 40xs); (G), (H) e (I) Caso de miosite por corpos de inclusão com presença de corpos de 

inclusão citoplasmáticos em diferentes colorações (setas) e atividade aumentada da fosfatase ácida, 

evidenciando padrão  inflamatório (HE; aumento 200xs; Fosfatase ácida; aumento 200xs; TG; aumento 

40xs, respectivamente). (J) Biópsia muscular em caso de miopatia por sobreposição; nesta biópsia 

observa-se padrão de MI compatível com dermatomiosite – com atrofia e necrose das fibras musculares 

perifasciculares e infiltrado inflamatório mononuclear perifascicular (HE; aumento 100xs); (L) e (M) 

Biópsias musculares em distrofia muscular, apresentando hipertrofia de fibras musculares e 

variabilidade importante de tamanho entre as fibras, além de infiltrado mononuclear invadindo as fibras 

musculares. Trata-se de um diagnóstico diferencial com MI (HE; aumento de 400xs). 

* Todas as biópsias apresentadas foram realizadas pelo Serviço de Doenças Neuromusculares do 

Complexo Hospital de Clínicas/UFPR. 



 

 

13 APÊNDICE 3 – FIGURA 5 – ALTERAÇÕES CUTÂNEAS EM DERMATOMIOSITE 
E SÍNDROME ANTISSINTETASE 

 

Figura 5 – Alterações cutâneas em Dermatomiosite e Síndrome Antissintetase: (A) pápulas de Gottron 

(pápulas róseas ou violáceas nas faces extensoras das articulações das mãos) em caso de dermatomiosite; 

(B) calcinose cutânea (depósito de sais de cálcio na pele ou subcutâneo) em caso de dermatomiosite. (C) 

Lesão hiperceratótica, com fissura em polpa digital, denominada “mãos de mecânico”, em caso de 

Síndrome Antissintetase. 



 

 

14 ANEXO 1 - PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP (COMITÊ DE ÉTICA EM 
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