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Luxacdes recorrentes de mandibula como manifestacdo inicial da Distrofia
MiotOnica

Introducao

A distrofia mioténica (DM) é a distrofia muscular mais comum no adulto e
seus sintomas cardinais sdo miotonia e fraqueza muscular, inicialmente em
face, pescoco e membros distais. Apresenta acometimento multissistémico e
outros sintomas que podem estar presentes sao catarata, diabetes,
hipotireoidismo, hipogonadismo, infertilidade, alteragfes do ritmo cardiaco e
déficit cognitivo.* Esta desordem é composta por duas entidades clinicamente
semelhantes e geneticamente destintas. A DM tipo 1 é uma doenca
autossémica dominante, na qual ocorre uma repeticdo da seqiéncia de bases
Citosina-Tiamina-Guanina no cromossomo 19. Por contraste a expansao na
doenca de tipo 2 é parte de uma repeticdo complexa com intervalos multiplos e
polimorfos localizados no cromossomo 3.%2

Descreveremos o0 caso de um paciente com diagnostico de DM que
apresentou como manifestacdo incial luxacbes recorrentes da articulagéo
temporomandibular (ATM).

Relato

Homem, 33 anos, pardo, agricultor, divorciado. H& quinze anos iniciou
quadro de mialgia em musculos mastigatérios, seguido de luxacdo mandibular
recorrente desencadeada por esforco muscular. Realizou tratamento
conservador por trés anos, sendo entdo submetido a fixacdo mandibular
cirdrgica com anestesia geral.

Os antecedentes revelam diminuicdo da acuidade visual e fadiga de
musculatura mastigatéria ao ingerir sélidos e pastosos. Ha cinco anos evoluiu
com paresia nos quatro membros, predominantemente distal, inicialmente nos
membros superiores e em seguida, nos inferiores, com piora progressiva do
quadro. Atualmente apresenta dificuldade em exercer suas atividades diarias e
estd impossibilitado de exercer sua atividade laboral. Historia familiar de
doenca neuromuscular semelhante em trés primos paternos.

Ao exame apresentava facies miopatica, baixa estatura e disartrofonia.
Auséncia de linfonodomegalia. Sem sinais de calvicie. Aparelho digestorio,
cardiovascular e respiratorio sem alteracdes. Ao exame neuroldgico apresentou
fendbmeno miotdnico passivo e da acdo. Os exames laboratoriais de rotina,
enzimas cardiacas, fungdo hepatica e renal encontram-se dentro da
normalidade. H& histéria familiar de doenga neuromuscular semelhante em trés
primos paternos.



Estudo ecocardiografico normal e eletroneuromiografico compativel com
miopatia com caracteristicas miotdnicas predominantemente distal.

DISCUSSAO

A prevaléncia de luxacdo recidivante de ATM n&o tem sido bem
documentada na literatura, porém € considerada atipica como manifestacéo
inicial em pacientes com DM. O subdiagnostico nesta desordem é uma
constante e seu correto diagnéstico sé ocorre geralmente apés cinco anos do
inicio dos sintomas. Decorre da falta de conhecimento dos profissionais da
saude e devido a seu amplo espectro clinico. A gravidade do fenétipo e a idade
de surgimento da desordem estdo relacionados ao fenbmeno da antecipacéo
onde as mutagcdes dinamicas aumentam entre geracdoes. A elucidagéo
diagnéstica precoce € imprescindivel para o aconselhamento genético e
adequado manejo do paciente.
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