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Resumo

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma vasculite multissisté-
mica que pode provocar incapacidade varidvel e ser potencial-
mente fatal. Descreve-se o caso de um adolescente do sexo
masculino, de treze anos de idade, com diagndstico de DMJ
desde os onze anos, de dificil tratamento. A data do diagnds-
tico apresentava lesdes cutineas tipicas (exantema heliotr6-
pico, pdpulas de Gottron e telangiectasias periungueais), fra-
queza muscular proximal e elevacdo das enzimas musculares,
que associado as alteracdes da electromiografia cumpriu os cri-
térios de diagndstico de DMJ. A ndo resposta inicial a terapéu-
tica com prednisolona (PDN) isolada, depois com PDN asso-
ciada a azatioprina e hidroxicloroquina, levou a associag¢@o de
PDN oral, metotrexato parenteral, ciclosoporina oral, e pulsos
mensais de imunoglobulinas, com boa resposta. A DMJ é uma
doenga rara e grave, cujo reconhecimento e tratamento pre-
coces sao decisivos na redu¢cdo da morbilidade e mortalidade.
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A case of juvenile dermatomyositis
Abstract

Juvenile dermatomyositis (JDM) is a multisystemic vasculitis
associated with variable incapacity and possible death. We
describe the case of a thirteen-year-old boy with diagnosis of
JDM since eleven, difficult to treat. By the time of diagnosis,
he presented typical skin lesions (heliotrope rash, Gottron
papules and nailfold telangiectasia), proximal muscular weak-
ness, elevation of muscle enzymes, and also electromyogra-
phy changes which all together fulfilled the diagnostic criteria
of DMIJ. The initial non response to treatment with oral pred-
nisone (PDN), then associated to azathioprine and hydroxy-
chloroquine, led to the association of oral PDN, parenteral
methotrexate, oral ciclosporine, and monthly pulses of imuno-

globulins, with good response. JDM is a rare and severe
disease, in which an early identification and therapy are
essential in order to reduce morbidity and mortality.
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Introducio

A dermatomiosite juvenil (DMJ), embora rara, ¢ a miopatia
inflamatéria idiopdtica mais frequente em idade pediatrica,
com uma incidéncia anual de 3,2 casos por milhdo de crian-
cas, por ano'. Tem uma apresentacdo bimodal, com um pico
aos 5-6 e outro aos 10 anos**. E uma doenga multissistémica,
de suposta etiologia auto-imune, caracterizada pela presenga
de vasculite da pele e do musculo estriado’. Além de possiveis
sintomas gerais e das manifestacdes tipicas, pode ocorrer
envolvimento cardiopulmonar e gastrointestinal, sendo nestes
casos potencialmente fatal (por exemplo, pelo risco de evolu-
cdo para fibrose pulmonar e, mais frequentemente em
Pediatria, pelo risco de perfuracdo intestinal)*®. Na sua etio-
patogenia pensa-se estarem envolvidos processos auto-imu-
nes desencadeados por factores ambientais, num individuo
geneticamente predisposto*®.

Em 1975, Bohan e Peter estabeleceram os critérios de
diagndstico: 1) lesdes cutaneas caracteristicas, 2) fraqueza
muscular proximal e simétrica, 3) elevacdo das enzimas mus-
culares, 4) electromiografia (EMG) sugestiva de miopatia e 5)
bidépsia muscular compativel com miosite inflamatéria. O
diagndstico € definitivo perante lesdes cutaneas tipicas (helio-
tropo, papulas de Gottron, telangiectasias periungueais), asso-
ciadas a trés dos restantes critérios; € provavel se associadas a
apenas 2 critérios’®.

As manifestagdes cutaneas principais sdo o edema periorbi-
tario, o eritema heliotropo (erupg¢do violdcea palpebral, da cor
da planta heliotropo), o sinal de Gottron (erup¢do violdcea nas
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maos, cotovelos e joelhos), as papulas de Gottron (lesdes vio-
laceas liquenificadas sobre as articulagdes metacarpo-falan-
gicas e interfaldngicas) e as telangiectasias periungueais e na
orla gengival*. O tratamento inicial consiste na corticoterapia
sistémica em doses elevadas®. Se houver ma resposta a corti-
coterapia e/ou nas apresentagcdes graves, preconiza-se o
recurso a outros agentes imunossuppressores e ainda a imuno-
globulinas mensais’.

z

O prognéstico funcional da dermatomiosite é varidvel,
podendo o curso clinico ser monociclico (remissdo perma-
nente ao fim de 2-3 anos), policiclico (periodos de remissdo
intercalados com periodos de recidiva) ou crénico continuo*’.

Relato de caso

Jovem do sexo masculino, caucasoide, com 13 anos de idade.
Era o segundo filho de pais sauddveis, ndo consanguineos. Os
antecedentes pessoais e familiares eram irrelevantes, sem his-
toria familiar conhecida de doencas do foro reumatolégico.
Aos 11 anos iniciou eritema da face (predominante nas
regides malares e palpebras) e pavilhdes auriculares e ainda
ligeiro edema periorbitario, sem prurido ou febre. Pela persis-
téncia das queixas e inicio posterior de mialgias e fraqueza
muscular da cintura escapular recorreu ao servigco de urgéncia
hospitalar, um més apds inicio da sintomatologia, ficando
internado. Ao exame objectivo, apresentava exantema helio-
trépico (Figura 1) e papulas de Gottron na face dorsal das arti-
culagdes metacarpofalangicas, interfalangicas proximais, joe-
lhos e cotovelos e edema duro difuso, indolor a palpagdo, dos
antebracos e coxas. Do estudo analitico efectuado salientava-
se: elevacdo da creatinafosfocinase (CPK: 1798 UI/L), desi-
drogenase lactica (DHL: 474 UI/L), e mioglobina séricas
(1784 ng/mL); anticorpos antinucleares positivos (ANA
1/320, com padrdo mosqueado); IgM positivo e IgG negativo
para Mycoplasma pneumoniae, compativel com infec¢do
recente. A capilaroscopia do leito ungueal mostrou capilares
alargados e tortuosos e a EMG evidenciou miopatia incipiente
nos musculos proximais dos membros superiores. A bidpsia
muscular do tricipite braquial esquerdo ndo mostrou sinais de
miosite, evidenciando porém expressdo aumentada de antigé-
nios MHC (Major Histocompatibility Complex) classe 1
(usando técnicas de imunohistoquimica). Apés a biépsia mus-
cular, foi iniciada prednisolona (PDN) oral (dose de 1
mg/Kg/dia). Contudo assistiu-se a elevagdo progressiva dos
valores séricos das enzimas musculares (maximo de CPK de
8449 UI/L, mioglobina 2477 UI/L, DHL 630 U/L, TGO 189
U/L) e aparecimento nas maos de lesdes de vasculite periun-
gueal. Foi orientado para a Consulta de Reumatologia
Pediatrica, tendo sido observado cerca de 2 meses ap6s inicio
da sintomatologia; nessa altura tinha um score de for¢a mus-
cular de 4 em 53 (segundo a Childhood Myositis Assessment
Scale - CMAS) e apresentava, além do heliotropo e pdpulas
de Gottron, edema difuso dos quatro membros e, tlceras nas
maos, traduzindo vasculite necrosante (Figura 2). Iniciou-se
metilprednisolona endovenosa (30 mg/Kg/dia), constatando-
se apds duas semanas de corticoterapia intensiva, PDN oral
(60 mg/dia) e endovenosa, aparecimento de tlceras orais, com
disfonia e disfagia. Apesar da diminuicdo dos valores das
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Figura 1 — Exantema heliotrépico

Figura 2 — Lesdes de vasculite necrosante (ulceras)

enzimas musculares, foi notério o agravamento da fraqueza
muscular. Foram entdo iniciado metotrexato intramuscular
(30 mg/m*/semana) e fisioterapia intensiva, com normaliza-
¢do analitica e melhoria clinica progressiva, embora lenta. Por
persisténcia de exantema heliotrépico e aparecimento de
telangiectasias faciais, foram instituidas azatioprina oral
2 mg/Kg/dia e hidroxicloroquina oral 7 mg/Kg/dia, com
muito discreta melhoria das lesdes cutineas. Com cerca de 1
ano de doenga foi obtido um segundo parecer, numa outra
Consulta de Reumatologia e Dermatologia Pedidtricas, e deci-
dido o inicio de pulsos mensais de imunoglobulinas ev
(2 g/Kg/més) durante 6 meses, com posterior espagamento
(de 8 em 8 semanas) e substituicdo de azatioprina por ciclos-
porina (5 mg/Kg/dia) oral. Constatou-se melhoria franca das
lesdes cutaneas nos primeiros trés meses de imunoglobulinas,
com posterior estabiliza¢do da doenca.

Aos 18 meses de doenca (com melhoria significativa das
lesdes cutaneas e indice de 48 em 53 do CMAS) encontrava-
se medicado com PDN 30 mg em dias alternados (em des-
mame progressivo), metotrexato subcutdneo 25 mg/semana,
ciclosporina 5 mg/Kg/dia, imunoglobulinas 2 g/Kg de 8 em 8
semanas, suplementos de cdlcio, vitamina D e acido fdlico,
fisioterapia e terapéutica dermatoldgica tépica (emolientes,
corticoides e protectores solares).
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Quadro | - Resumo da evolugdo cronolégica da doenga e seu tratamento
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Tempo doenga Avaliagao clinica Medicagao
Lesbes cutaneas
Diagnéstico Fraqueza muscular proximal PDN oral
CPK 1798 (max. 8449) UI/L
Lesbes cutdneas em agravamento Metilprednisolona ev e PDN oral,
2 meses Forga muscular 4/53 seguindo-se posteriormente...
CPK a diminuir » Metotrexato im
» Azatioprina e hidroxicloroquina oral
Lesbes cutéaneas em regressao Imunoglobulinas ev, ciclosporina
18 meses Forga muscular 48/53 e PDN oral, metotrexato sc
CPK normal
Calcinose cutanea Metotrexato oral
30 meses Forga muscular 51/53 Ciclosporina oral

CPK normal

Aos 2 anos e meio apds o inicio da sintomatologia encon-
trava-se em remissdo clinica, sob ciclosporina didria
(5 mg/Kg/dia), metotrexato oral 25 mg/semana e d4cido
félico. Tinha recuperado a quase totalidade da forca mus-
cular (score 51 em 53 do CMAS) e apresentava algumas pla-
cas cutaneas de calcinose na face anterior dos antebragos
(Quadro I). Até esta altura, ndo evidenciou complica¢des
cardiacas ou respiratérias, nem efeitos secundarios da
ciclosporina (tais como hipertensao arterial ou hirsutismo).
As manifestacdes iniciais de vasculopatia obstrutiva (oral e
cutanea) desapareceram ao fim de 1 més de metotrexato
parentérico e ndo apresentou recidivas desde entdo.

Discussao

Este caso retine quatro dos cinco critérios para o diagndstico
de DM dos critérios de Bohan e Peter. A bidpsia muscular,
nio sendo indispensdvel, ndo evidenciou alteracdes com-
pativeis com miosite. Este achado estd possivelmente rela-
cionado ou com o diagndstico muito precoce ou com a pro-
pria heterogeneidade do atingimento muscular que pode
existir nesta doencga'. Nos casos duvidosos ou atipicos, uma
RMN muscular prévia, ao quantificar a inflamacao, possibi-
litaria a selec¢do da area de bidpsia*’. Todavia, apesar da
normalidade da histologia convencional, considera-se que a
expressdo aumentada de antigénios MHC classe I é um
evento precoce na DMJ*™*!". Os midcitos normais prati-
camente ndo exprimem este tipo de antigénios®®. Pensa-se
que uma infec¢do ou citocinas pro-inflamatérias produzidas
por células mononucleares possam estimular a expressio
exagerada destas proteinas que, per se, poderdo ser direc-
tamente toxicas para o muisculo’®.

Podemos especular que esta resposta imunitdria podera ter
sido desencadeada no caso descrito pelo Mycoplasma pneu-
moniae, embora este ndo seja um dos agentes infecciosos
habitualmente descritos na literatura.

Na DM, os corticéides sdo os farmacos de primeira linha:
por via oral, se lesdo muscular minima, ou pulsos endove-
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nosos de metilprednisolona se lesdio muscular pro-
gressiva*''. A via endovenosa justifica-se pela absorgdo
oral do corticéides poder estar prejudicada devido a
vasculopatia gastrointestinal®. Além disso, estes pulsos de
metilprednisolona (em doses elevadas) associados a PDN
oral (em baixas doses) poderdo ser vantajosos, ao conduzir
a uma remissdo mais precoce acompanhada de menos efei-
tos secundérios®. E também no sentido de reduzir efeitos
secunddrios, ou entdo pela m4 resposta aos corticéides, que
se associam terapéuticas imunosupressoras. Assim, o
metotrexato constitui terapéutica adjuvante de primeira
linha quando nio h4 resposta a corticoterapia, ou 0s seus
efeitos secunddrios sfo incomportdveis**'2. Neste caso,
pela refractariedade a corticoterapia em altas doses, ins-
tituiu-se metotrexato parentérico e, posteriormente, aza-
tioprina, hidroxicloroquina, ciclosporina e imunoglobulina
endovenosa.

Os indicadores de mau prognéstico na DMJ incluem, entre
outros, o inicio tardio do tratamento, doses baixas iniciais
de corticéides, vasculopatia obstrutiva (obliteracdo dos
vasos e consequentes ulceragdes) e, atingimento de outros
sistemas como o gastrointestinal ou pulmonar®?. Neste
adolescente, apesar do diagndstico precoce e, consequen-
temente da corticoterapia, a evolu¢do da doenga ndo foi
favoravel.

z

A calcinose é uma complicacdo frequente na DMJ
(atingindo 30% dos doentes) e que testemunha um inde-
vido controlo da doenca, surgindo habitualmente em areas
de pressdo, em situagdes com evolucdo crénica™. No caso
apresentado, surgiu 2 anos apds o inicio da sinto-
matologia, numa fase de melhoria franca da doenca, e
numa drea de pouca ou nenhuma pressdo (face anterior
dos antebragos).

A DMIJ € uma doenga rara, sobretudo no sexo masculino, e
cujo diagnéstico é predominantemente clinico. O seu
reconhecimento atempado e a institui¢do precoce do tra-
tamento adequado sdo de extrema importancia na reducio
da morbilidade e mortalidade.
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