
CORPOS DE INCLUSÃO CITOPLASMÁTICA 

ESTUDO EM DIVERSAS DOENÇAS E REVISÃO DA LITERATURA 

ROSANA HERMINIA SCOLA*, LINEU CESAR WERNECK**, CÉLIA REGINA CAVICHIOLO FRANCO*** 

RESUMO - Estudamos 16 casos entre 1400 biópsias musculares que apresentavam vacúolos marginados, cujo 
aspecto histológico sugeria corpos de inclusão citoplasmáticos. Procuramos correlacionar os dados clínicos, 
laboratoriais e histopatológicos, a fim de determinar a especificidade dos corpos de inclusão citoplasmáticos 
para determinadas doenças. A creatinaquinase mostrou-se elevada em 10 casos. A eletromiografia foi anormal 
em todos os casos. A histoquímica muscular em 5 casos revelou uma miopatia, em 7 padrão misto, em dois 
desinervação e em 2 casos miopatia inflamatória. A microscopia eletrônica demonstrou a presença de filamentos 
em 8 casos (nucleares, dispersos no citoplasma ou na região subsarcolemal). Os pacientes foram classificados 
conforme a história clínica, hereditariedade, dados laboratoriais, eletrofisiológicos, histoquímicos e microscopia 
eletrônica Encontramos miosite com corpos de inclusão citoplasmática (4 casos), atrofia muscular espinhal 
juvenil (6 casos), miopatias distais (3 casos), distrofia de cinturas pélvica e escapular (2 casos) e polineuropatia 
periférica (1 caso). Apresentamos revisão sobre a patogenia, formação e possível etiologia dos vacúolos 
marginados e sua relação com as diversas entidades em que foram detectados, sugerindo que não são específicos 
para uma única doença. 
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escapular. 

Inclusion cytoplasmic bodies: a study in several diseases and a literature review 

ABSTRACT - Among 1400 muscle biopsies, we studied 16 cases with rimmed vacuoles, whose histology 
suggests cytoplasm inclusion bodies. We tried to correlate the clinical, laboratory and histopatological data in 
order to verify the specificity of cytoplasm inclusion bodies to certain diseases. The creatinekinase was increased 
in 10 cases. In all cases electromyography was abnormal. Muscle histochemistry revealed myopathy in 5 cases, 
mixed pattern in 7, denervation in 2 and in 2 cases, inflammatory myopathy. Electron microscopy showed the 
presence of filaments in 8 cases (nuclear, disseminated in cytoplasm or in the subsarcolemmal region). The 
patients were classified according to history, heredity, laboratory, electrophysiologic, histochemistry data and 
electron microscopy: in myositis with inclusion cytoplasmic bodies (4 cases), juvenile spinal muscular atrophy 
(6 cases), distal myopathies (3 cases), limb-girdle dystrophy (2 cases) and peripheral neuropathy (1 case). We 
present a revision on the pathogenesis and possible etiology of rimmed vacuoles and their relationship with 
several diseases. 
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Os vacúolos são formações anormais de espaços ou cavidades que alteram a estrutura da 
organização miofibrilar. Quando predominam na biópsia muscular, o espécime é classificado como 
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miopatia vacuolar. Os vacúolos nos músculos representam alteração comum e são achados numa 
variedade de doenças, sendo muitas vezes inespecífico36 ,37. Os vacúolos autofágicos no músculo 
esquelético são formados pela ativação dos lisosomas e suas enzimas, que podem ser identificados 
pela fosfatase ácida na histoquímica36,38. Os vacúolos marginados são também de caráter autofágico, 
com forma irregular ou arredondada, possuindo margem de cor azul na hematoxilina- eosina e 
vermelha no tricromo de Gomori modificado por Engel e Cuninghan. Contêm estruturas membranosas 
multilamelares, enrodilhados de membranas, grânulos de glicogênio, corpos densos, material amorfo 
fibrilar e granular37-41'. Estes vacúolos podem ser encontrados na miosite com corpos de inclusão 
citoplasmática, na distrofia oculofaringéia, miopatias distais e mais raramente em outras 
doenças 1 , 2 5 , 2 6 , 3 7 , 4 0 , 4 2- 5 4 , 6 0 , 6 1 , 6 8 , 7 0 , 7 2 , 7 7 , 9 2 

Dada a variedade de doenças em que foram descritos os vacúolos marginados sugestivos de 
corpos de inclusão citoplasmática na biópsia muscular, resolvemos estudar nossos casos a fim de 
verificar se eles têm alguma especificidade para determinada entidade nosológica. 



MATERIAL E MÉTODOS 

Foram detectados 16 casos entre 1400 biópsias existentes no Serviço de Doenças Neuromusculares do 
Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Paraná, realizadas no período de 1976 a 1990, cuja presença 
de vacúolos na histologia sugeria corpos de inclusão citoplasmática. Foram considerados corpos de inclusão 
citoplasmática os vacúolos marginados que apresentavam reação positiva na fosfatase ácida na periferia ou 
centro, contendo produtos da degradação citoplasmática e ou estruturas filamentares na microscopia eletrônica 
Mg2o-M.24.57.7o. A idade variou entre 7 e 69 anos, com média de idade de 36,0 anos; 12 eram do sexo masculino e 
4 do sexo feminino. O inicio da doença variou entre 2 e 59 anos, ocorrendo em média aos 20,5 anos e o tempo 
de doença entre 2 e 45 anos, com média de 5,5 anos (Tabela 1). 

Todos os pacientes, além da rotina habitual da avaliação médico-neurológica, foram submetidos a 
protocolo com ênfase às queixas de dores musculares, cãibras, diplopia, disfagia e disfonia; no exame, ênfase na 
avaliação da força muscular nos diversos grupos musculares proximais e distais dos membros superiores e 
inferiores, registro de atrofias e hipertrofias musculares, lordose, cifose, escoliose, contraturas musculares, 
deformidades nas articulações, miotonia e ptose palpebral. 

Investigação laboratorial - Foram realizados hemograma, velocidade de hemossedimentação, glicemia, 
uréia, creatinina, cálcio, fósforo, fosfatase alcalina, potássio, sódio, triiodotironina, tetraiodotironina e 
mucoproteínas. Dependendo dos dados clínicos e conforme a suspeita levantada, a investigação foi extendida. 
Também foram dosadas as enzimas creatinaquinase (CK), desidrogenase láctica (DHL), aldolase, transaminase 
glutâmica oxaloacética (TGO) e transaminase glutâmica pirúvica (TGP). O líquido cefalorraquidiano (LCR) foi 
examinado através de punção lombar em 8 casos que apresentavam dados sugestivos de neuropatia ou doença 
do neurônio motor inferior, sendo feita a análise citológica, bioquímica e imunológica. 

Eletroneuromiografia - Dos 16 pacientes selecionados, somente um não foi submetido à 
eletroneuromiografia conforme técnicas rotineiras'7'1852,78'89. 

Biópsia muscular - Todos os pacientes foram submetidos a biópsia muscular, realizada geralmente em 
um músculo com grau 4 no exame clínico62 e processadas por técnicas de congelação (hematoxilina-eosina e 
tricromo de Gomori modificado, PAS, "Oil red "O", cresil violeta e sirius red) e técnicas de histoquímica 
(NADH-Tetrazolium redutase, ATPases pH 9,4,4,3 e 4,6, esterase inespecífíca, fosfatase ácida, fosfatase alcalina, 
desidrogenase succinica, eitocromo-c-oxidase e miofosforilase)31-90. A detecção de substância amilóide e de 
ubiquitina não foram realizadas, pois quando estes testes foram descritos, os blocos das biópsias já tinham sido 
inutilizados7101263. Alguns fragmentos do material congelado foram preparados para microscopia eletrônica 
(ME) após a identificação dos vacúolos sugestivos de corpos de inclusão citoplasmática na histologia6. 

RESULTADOS 

Preenchendo os critérios previamente descritos e utilizando os resultados que serão descritos em seguida, 
encontramos as seguintes entidades nosológicas: miosite com corpos de inclusão citoplasmática em 4 pacientes 
(Casos 1,2,3,4); atrofia muscular espinhal juvenil em 6 pacientes (Casos 5,6,7,8,9,10); miopatias distais em 
3 pacientes (Casos 11,12,13); distrofia muscular de cinturas pélvica e escapular em 2 pacientes (Casos 14,15); 
neuropatia periférica de etiologia não determinada em um paciente (Caso 16). 

Investigação laboratorial - A maioria dos exames laboratoriais estava dentro dos valores normais, exceto 
a velocidade de hemossedimentação na primeira hora, que se mostrou elevada nos Casos 2 (53 mm) e 3 (52 
mm). A CK mostrou-se elevada em 12 casos (0,7 a 10 vezes do valor normal), a DHL em 3 casos (0.5 a 1 vez o 
valor normal), a aldolase em 3 casos (0,2 a 3 vezes o valor normal), a TGO em 2 casos (1 a 2 vezes o valor 
normal) e a TGP em 1 caso (0,5 vezes o valor normal). Todas as punções lombares realizadas nos 8 casos 
tiveram a pressão inicial, final e as provas de permeabilidade do canal medular normais; no LCR, o número de 
células e os níveis de glicose estavam normais em todos os casos, as reações imunologicas para cisticercose 
e para sífilis foram negativas em todos os casos, a proteína estava elevada apenas no caso de neuropatia 
periférica (85 mg/dL). 

Eletroneuromiografia • As velocidades de condução nervosa mostraram-se reduzidas (discretamente) 
nos nervos ulnar motor direito, fibular direito no caso da neuropatia periférica. Foram encontrados 6 casos com 
eletromiografía de padrão miopático, 5 com padrão de desinervação e 4 com padrão neuromiopático. 
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Biópsias musculares a fresco e histoquímica - Como os vacúolos marginados caracterizados como corpos 
de inclusão citoplasmática foram o fator de inclusão no estudo, eles estavam presentes nos 16 casos. Conforme 
a patologia básica, predominaram algumas alterações histológicas específicas. Assim, nas miosites com corpos 
de inclusão predominaram proliferação do tecido conjuntivo, necrose de fibras, fagocitose, infiltrado inflamatório 
difuso e desproporcional à necrose, atrofia e hipertrofia de fibras tipo 1, atrofia de fibras tipo 2, fibras angulares 
atróficas e em um caso foi observado agrupamento de fibras (Fig 1,2,3). Nas atrofias musculares espinhais 
juvenil em todos os casos foi observado variação importante do diâmetro de fibras, grande quantidade de fibras 
angulares atróficas, com raras fibras necróticas e reação inflamatória muito discreta (Fig 4). As alterações 
predominantes nas miopatias distais foram proliferação do tecido conjuntivo, fibras angulares atróficas, necrose, 
fagocitose e aumento focai nas fibras na fosfatase ácida (Fig 5). Nas distrqfias de cinturas pélvica e escapular, 
além da importante variação do diâmetro de fibras, foram observados necrose e fagocitose mas pouca reação 
inflamatória. No único caso caracterizado como neuropatia periférica foram encontradas apenas alterações 
sugestivas de desinervação, como fibras angulares atróficas e atrofia de fibras tipo 2. 

Os elementos isolados das biópsias foram avaliados, tendo em vista a presença e intensidade das 
anormalidades encontradas, recebendo um diagnóstico anatomopatológico específico, conforme a sua presença 
ou ausência, bem como em relação à intensidade que ocorreram (Tabela 2). 

Microscópio eletrônica - Na ME foram encontrados filamentos com diâmetro de 14 a 18 nm, localizados 
nos núcleos, dispersos no citoplasma ou na região sub-sarcolemal (Tabela 3). Além dos filamentos, foram 
observadas figuras mielínicas (em dois casos de miosites com corpos de inclusão citoplasmática e em um caso 
de atrofia muscular espinhal juvenil), enrodilhados de membrana (em dois casos de miopatias distais, em um 
caso de distrofia muscular de cinturas pélvica e escapular e no caso de neuropatia periférica), corpos densos 
(um casos de miosite com corpos de inclusão citoplasmática, um caso de atrofia espinhal juvenil, um caso de 
miopatia distal) (Fig 6,7,8). 

DISCUSSÃO 

No nosso material de estudo, encontramos incidência de vacúolos marginados (corpos de 
inclusão citoplasmática) de 1,2%. Quando coexiste reação inflamatória e vacúolos marginados o 
diagnóstico é de miosite com corpos de inclusão citoplasmática (MCIC) 2 , 2 3 , 9 3 . A freqüência das 



MCIC nos serviços de doenças neuromusculares tem mostrado variação de 0,4% a 1,3% nas biópsia 
realizadas20-2764 e entre 14 a 30% das miopatias inflamatórias19'20'24 ,27'57 ,64'73. 

Inicialmente Chou sugeriu uma etiologia viral para a MCIC, pois as inclusões filamentosa: 
se assemelhavam aos filamentos da nucleocapside do paramixovírus e do mixovirus, tend 
imunofluorescência positiva para o vírus da caxumba22"24. No entanto, a maioria das tentativas d 
cultura de vírus, inoculação em animais e imunofluorescência de diversos pacientes forar 



negativos20,67-93; apenas em um caso foi isolado um adenovirus67. Existem também relatos de casos 
de paraplegia espástica tropical que apresentavam estruturas na biópsia idênticas à MCIC 1 4 , 8 1 . 
Possivelmente o nucleocapside do vírus não representa os filamentos característicos da MCIC, 
mas ele pode modificar algumas estruturas da célula e induzir a síntese anormal dos 
componentes celulares6 5. 



Os estudos em biópsias de várias doenças neuromusculares, incluindo polimiosite, 
dermatomiosite e MCIC, utilizando técnicas especiais, demonstrou material amilóide e ubiquitina 
nos vacúolos sugestivos de corpos de inclusão citoplasmática sugerindo que sejam sintetizado dentro 
da célula7 , 6 3. A ubiquitina é a responsável pela quebra das proteínas anormais. Ela também é observada 
nas placas senis da doença de Alzheimer, cérebro de pacientes com síndrome de Down, amiloidose 
cerebral hereditária e em vacúolos de pacientes com distrofia oculofaringéia9-12,76. No interior dos 
vacúolos de pacientes com MCIC, foi demonstrada a presença de alfa 1-antiquimiotripsina e talvez 
esta proteína seja a responsável pelo infiltrado inflamatório nas biópsias musculares dos pacientes 
com MCIC 1 5 . Também foram identificadas proteínas da classe dos prions, cuja papel na patogenia 
está em investigação8. 

Observamos na nossa casuística, além dos casos que preenchiam os critérios para miosite por 
corpos de inclusão, formas de atrofia muscular espinhal juvenil, miopatia distai semelhantes as 
citadas por Nonaka e col 7 0 , distrofia muscular da forma de cinturas e neuropatia periférica19 ,64 ,7'. Este 
fato já foi descrito, pois foram relatados corpos de inclusão citoplasmáticos93 em casos com formas 
clínicas que sugeriam atrofias musculares espinhais4 0 , 7 7 , neuropatia periférica64, distrofia muscular 
de cinturas poupando quadriceps60, distrofia muscular oculofaringéia26,41 ,43, miopatia de início na 
infância84 e miopatia distal 3 2- 3 3- 5 8 , 5 9* 1 , 7 1 , 8 2. 

Encontramos a C K elevada na maioria dos nossos casos. Nas séries relatadas como miosite de 
corpos de inclusão citoplasmática, existem casos com C K normal 2 0 3 4 , 5 0 , 5 7 , 6 4 , 7 3 , 7 7 , elevação moderada 
(até 10 vezes do limite normal)1 9 , 5 7 e casos com elevações importantes2 0 , 4 7 , 4 9 , 5 0 , 7 5 , 7 7. A presença das 
enzimas séricas normais em biópsias musculares com padrão inflamatório em casos de MCIC foi 
verificada por diversos autores 5 7 , 6 4 , 7 7 , 9 0, bem como a presença de enzimas séricas discreta ou 
moderadamente elevadas em casos de desinervação3 4 , 4 0 , 6 4 , 6 9 , 7 7. 

O estudo eletromiográfico de nossos casos mostrou padrões dos tipos miopático, desinervação 
e neuromiopático (misto). O padrão miopático, é o mais encontrado nas miopatias inflamatórias18,91. 
Este padrão é o mais descrito na MCIC 2 0 , 4 6 , 4 7 , 5 0 , 5 2 , 5 5 , 5 6 , 6 0 , 6 4 ' 7 3 , 7 5 , 7 7 , podendo ser encontrados potenciais 
neuropáticos34 ,64 ,73-75-77 e a combinação dos dois tipos (mistos ou neuromiopáticos) 2 0 , 3 7 , 4 6 , 4 7-



55,57,60,64,73.75,77.80,87.90 Além da presença de padrão miopático foi relatada a presença de fenômeno 
miotônico47. O padrão eletromiográfico de miopatia, desinervação ou a combinação de ambos nos 
casos com MCIC sugere uma heterogeneidade patogênica. Os casos com eletromiografia miopática 
se enquadram no grupo que contém reação inflamatória concomitante29-50. Os casos com 
eletromiografia de desinervação ou mista necessitam de maiores explicações, pois patogenicamente 
inferem um processo de desinervação primária ou secundária da fibra muscular34-56-64. Alguns autores 
procuraram explicar estes tipos de potenciais, relacionando-os na biópsia muscular à presença de 
fibras atróficas angulares naNADH-TR e esterase inespecífica, junto com pequenos grupos de fibras 
atróficas28-86, aumento da área da unidade motora, aumento na duração dos potenciais musculares e 
alterações na estrutura histoquimica da fibra30-48-53. A literatura aponta casos de MCIC que 
apresentavam eletromiografia neurogênica, reconhecidos clinicamente e laboratorialmente como 
formas de atrofias espinhais77. Estes achados, assim como os de outros autores, com eletromiografia 
desinervatória e biópsias musculares com pouco processo inflamatório, nos possibilitam a pensar 
que muitos dos casos descritos como MCIC seriam na verdade casos de atrofias espinhais. 



Em somente um dos nossos casos, encontramos redução da velocidade de condução, que 
correspondia a um caso com neuropatia periférica. As conduções nervosas, latências distais e ondas 
F mostram-se geralmente normais nos pacientes com MCIC 2 0 , 5 6 - 3 7 , 6 7 , embora tenham sido relatadas 
conduções nervosas motoras e sensitivas reduzidas34. Porém, na maioria dos casos com alterações 
importantes havia associação com neuropatia periférica de várias etiologias29,57. Em alguns pacientes 
com MCIC, que foram submetidos à biópsia de nervo, foi encontrada redução do número de fibras 
mielínicas, considerado um achado inespecífico20-34-73. 

Na histologic observamos quatro casos com características de miopatia inflamatória, enquanto 
o infiltrado desproporcional à necrose esteve presente em seis. O padrão histológico relatado nas 
MCIC é variável, porém a presença do vacúolo marginado é o ponto fundamental,9-57. Lotz e col. 
demonstram que em 88% dos seus casos havia importante infiltrado inflamatório endomisial e outras 
alterações compatíveis com miopatias inflamatórias". Esta reação inflamatória é mediada por fatores 
humorais causando o acúmulo de linfócitos, que determinarão a invasão e a necrose da fibra35. As 
reações celulares não são especificas, podem aparecer nas distrofias musculares, como na de 



Duchenne, na fáscio-escapulo-humeral e menos comumente nas desinervações, como nas atrofias 
espinhais e neuropatias crônicas3,4-31. Observamos que nas doenças neuromusculares em geral, o 
infiltrado inflamatório difuso ocorre em 6,8% das biópsias e, em 8,7%, o infiltrado inflamatório é 
desproporcional à necrose, sugerindo que o processo patológico é mediado por células90. No entanto, 
foram relatados casos de MCIC com infiltrado inflamatório muito pequeno e em boa parte deles não 
foi detectada reação celular20-34-47-64-67,77. 

Os nossos pacientes apresentam aspectos histológicos para desinervação como fibras angulares 
atróficas2 0-2 7-3 4-5 6-"-6 7-7 3, agrupamentos64-77, grandes e pequenos aglomerados de fibras atró-
ficas20-27-34,47-56-57. Observamos em oito dos nossos casos elementos para miopatia e desinervação, 
como já foi relatado20-34-57-77. Carpenter e col. acham que o moderado comprometimento neurogênico 
é originário do dano da fibra muscular, com redução do número de fibras que resulta em angulação 
ou agrupamentos pela necrose na região das placas motoras, como encontrados nas miopatias 
isquêmicas experimentais20 Eisen e col., relacionam a atrofia de fibras em grupo, fibras angulares e 
fibras em alvo como secundárias a desinervação34. 



Através da ME, Yunis & Samaha e Chou, observaram a presença de grandes agregados de 
filamentos ocorrendo no citoplasma e núcleo23-93. Os filamentos chamaram tanto a atenção, que 
passaram a ser indispensáveis no diagnóstico das MCIC 1 - 1 9 - 2 0 - 3 4 - 4 2 - 4 3 - 4 7 -^^ Encontramos 
filamentos dispersos no citoplasma, região subsarcolemal e núcleo, isolados ou combinados em 
nove dos nossos casos. Os filamentos podem ser observados em cortes transversais e longitudinais, 
com diâmetro externo, variando de 14 a 23 n m ' - M - 2 4 - 2 7 - 3 4 - 4 ^ Alguns autores 
relatam a presença de diâmetros menores no núcleo que no citoplasma, variando de 4-6 nm27-47-57-73-74. 
O comprimento dos filamentos varia de 0,8 a 1,5 micra63-74, existindo alguns de até 2 a 3 micra67. No 
citoplasma, os filamentos podem estar total ou parcialmente envolvidos por membranas1-20-47-50-56, ou 
formando massas citoplasmáticas que não podem ser distinguidas adequadamente dos corpos 
mielinóides, glicogênio e miofilamentos, podendo ainda estarem dispersos24-20-47-57. Se alguns casos 
possuíam filamentos no citoplasma, vacúolos e núcleos, outros os apresentavam somente no 
citoplasma20-24-27-50-56-57-64-77 ou no núcleo24. No núcleo, eles podem rechaçar a cromatina para a periferia, 
estar contidos em pseudo-inclusões formadas por invaginação do citoplasma no núcleo20, ou liberados 
do núcleo para o citoplasma24-50. Não foram encontrados filamentos em sete de nossas biópsias, fato 
semelhante também verificado por outros autores64-77. Isto pode ocorrer devido a amostra, pois quase 
sempre a área examinada na microscopia óptica é diferente da preparação da eletrônica. Existem 
sugestões de que, se maior número de preparações for examinado, com certeza os mesmos serão 
encontrados57. Filamentos semelhantes aos descritos na MCIC, foram observados na distrofia 
oculofaringéia26-45-83 e miopatias hereditárias distais25-44-61-70. 

Além dos filamentos, foram descritas outras anormalidades no citoplasma e nos vacúolos, 
como enrodilhados de membranas e corpos mielínicos1 13-24-27-34-42-50-54-73-92 que parecem corresponder 
aos grânulos basofilicos vistos na histoquímica27-34-56, sendo associados aos vacúolos autofágicos, 
sugerindo que fazem parte do sistema lisossomal79. Também foram descritas inclusões cristalóides 
nas mitocôndrias17-50. 

Alguns autores dividem as miopatias com corpos de inclusão citoplasmática em esporádicas 
e hereditárias8. Entre as hereditárias foram relatados casos com herança autossômica dominante39 e 
autossômica recessiva5-60. No entanto, existem autores que consideram como um dos critérios para o 
diagnóstico de MCIC a ausência de história familiar57. A apresentação de formas esporádicas e 
hereditárias é um dos fatores importantes para mostrar que os corpos de inclusão citoplasmática não 
são específicos para uma única doença, conforme discutiremos abaixo. 

Quatro de nossos casos foram classificados como miosites por corpos de inclusão citoplasmática 
por apresentar início tardio ou na idade adulta57-64-75, ausência de história familiar57, início insidioso 
com evolução lenta*9-20-34-57-73 e redução da força muscular proximal ,9-57. As enzimas séricas de origem 
muscular estavam normais20-34-50-57-64-73-77 ou com elevação moderada (até 10 vezes do limite normal)20-57. 
As eletromiografias mostraram padrão miopático20-46-47-50-56-55-60-64-72-73-75-77, padrão neuropático 
34,64.73.75.77.110.87.90 o u m i s t o (neuromiopático)20-38-46-47-55-60-64-73-75". Nos critérios histológicos, notamos 
que todos apresentavam em pequeno aumento, um ou mais vacúolos e um ou mais grupos de fibras 
atróficas e presença de infiltrado inflamatório endomisial19-57. Dois dos casos apresentaram os filamentos 
típicos descritos na literatura, sendo que em dois não foi possível a identificação. O aspecto histológico 
típico pode também surgir apenas com a evolução, sendo os casos na fase inicial classificados muitas 
vezes como polimiosite e somente a repetição da biópsia irá dar o diagnóstico correto16. 

Seis casos foram caracterizados como atrofia muscular espinhal juvenil por apresentarem 
história clínica, familiar e biópsia muscular com desinervação evidente. Embora a creatinaquinase 
estivesse aumentada em dois casos, níveis semelhantes foram descritos nas atrofias espinhais66-85. 
Dos seis casos, três apresentaram filamentos, no núcleo e citoplasma. Casos com formas clínicas de 
atrofias espinhais e filamentos intracitoplasmáticos e ou nucleares também foram descritos, mas 
pela presença dos vacúolos sugerindo corpos de inclusão, foram classificados como miosite por 
corpos de inclusão citoplasmática, apesar de não terem reação inflamatória na histologia40-77. 



Três casos foram classificados como miopatias distais com vacúolos marginados, pois 
apresentavam clinicamente atrofia e fraqueza predominantemente distai com história familiar e 
eletromiografia miopática. Nas biópsias musculares predominaram os caracteres para miopatia, como 
refere a literatura5859-71. Também nas miopatias distais com vacúolos marginados foram encontrados 
filamentos intracitoplasmáticos e intranucleares, como os observados no Caso 1244-71. 

Dois de nossos casos caracterizaram-se por apresentar clínica e história familiar compatíveis 
com distrofia muscular de cinturas pélvica e escapular apresentando filamentos intracitoplasmáticos 
e intranucleares, como já foi relatado na literatura. Na verdade, os vacúolos fizeram com que autores 
os chamassem de MCIC, sendo que já houve relatos de casos de distrofia muscular de Becker com 
vacúolos marginados60-88. 

Um caso clinicamente apresentou polineuropatia sensitiva e motora, cuja etiologia não foi 
determinada. Neste caso, foram observados filamentos intracitoplasmáticos e intranucleares. Nenhuma 
reação inflamatória foi observada. As alterações clínicas e de conduções nervosas foram mais 
marcantes que a biópsia muscular, como pode ocorrer nas neuropatias periféricas. A relação de 
neuropatia com MCIC já foi detectada, variando muito a etiologia57-64. 

Também a literatura relata a associação de corpos de inclusão citoplasmática com outras 
doenças, como pneumonite intersticial57, dermatomiosite54-57, sarcoidose27-64- lupus eritematoso 
sistêmico57-92, esclerodermia74, síndrome de Sjogren21-42 trombocitopênia imune crônica72, diabete 
melitus27-57, parkinsonismo, alcoolismo crônico, doença de Paget27 e deficiência de vitamina B I2 5 1 . 

Como podemos verificar, além dos nossos casos, existem vários relatos de corpos de inclusão 
citoplasmática, com aspecto muito heterogêneo com respeito a idade de início, apresentação clínica, 
padrão de herança, alterações eletrofisiológicas, histológicas e imunocitoquímicas distintas, sugerindo 
que os corpos de inclusão possam ser na verdade uma reação inespecífica das células musculares 
frente a determinadas doenças. 
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