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O que é a Dermatomiosite juvenil?

A pMJ ¢ uma doenca crénica, multissistémica
e autoimune, caracterizada por inflamacao crénica
da pele e dos musculos estriados*. Quando ha ape-
nas comprometimento muscular, sem as alteracoes
cutaneas denominamos de polimiosite juvenil
(10 a 20 vezes menos frequente que a DMJ), ou, de
acordo com a nova classificacao de 2017, se deno-
mina outra miosite juvenil que n3o seja a DMJ2.

Qual a incidéncia, a faixa etaria

e o predominio do sexo na DMJ?

A DMJ é uma doenca rara. Sua incidéncia va-
ria de 1,9 a 4 casos por 1 milhdo de criancas ao
ano, em diferentes paises. Sua prevaléncia é de
aproximadamente 2,5 por milhdo por ano?. De
modo geral de 16 a 20% de todos os casos de
dermatomiosite iniciam na infancia.

A DMJ é universal, ou seja, ocorre em qual-
quer continente. Parece haver maior frequéncia
de acometimento e gravidade da doenca na raca
negra.

E mais frequente em meninas, embora esse
predominio ndo seja tdo importante quanto no
ldpus eritematoso sistémico?.

Quanto a idade de inicio, varia entre 5,7 e
6.9 anos, enquanto a idade ao diagnéstico entre
7.4 e 7,7 anos®. Em torno de um quarto dos pa-
cientes tém menos de 4 anos de idade no inicio
da doenca.

Quais as principais

manifestacoes clinicas da DM)

O inicio da DMJ &, geralmente, insidioso
podendo levar de semanas a meses para se es-
tabelecer. Ela pode apresentar-se com febre,
indisposicdo, anorexia, perda de peso e fadiga
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associadas a alteragOes cutaneas. A maioria dos
pacientes apresenta rash tipico caracterizado
por edema violaceo ou eritematoso em palpe-
bras (heliotropo), podendo ou ndo estar associa-
do ao rash em faces que, geralmente, ndao poupa
o sulco nasolabial, como acontece no lapus eri-
tematoso sistémico* Também observam-se le-
soes eritematopapulares em superficies exten-
soras dos dedos das maos, cotovelos e joelhos
(papulas de Gottron)“ Em alguns pacientes este
quadro pode ser confundido com atopia, espe-
cialmente naqueles em que a fraqueza muscular
é leve, o que retarda o diagnéstico definitivo e o
inicio do tratamento.

A fraqueza muscular é simétrica e predomi-
nantemente proximal, das cinturas pélvica e es-
capular, e dependendo da idade, a crianca deixa
de fazer atividades do dia-a-dia como pentear o
cabelo, subir e descer escadas, levantar sozinha
da cama ou do chdo, etc. Os masculos flexores do
pescoco também podem ser acometidos acarre-
tando dificuldade ou impossibilidade de levan-
tar a cabeca do leito. Disfonia e dificuldade de
degluticdo também podem ocorrer e o risco de
aspiracao deve ser considerado. O tecido celu-
lar subcutaneo abaixo dos musculos acometidos
pode estar edemaciado, endurado (perde a de-
finicdo) e o paciente, geralmente, apresenta dor
muscular principalmente a uma palpagcao mais
vigorosa. Em alguns pacientes este edema pode
ser tdo intenso e generalizado que simula um
quadro de anasarca.

Artrite e artralgia podem ocorrer, porém sao
manifestacdes transitérias, que tendem a desa-
parecer com o inicio do tratamento. Contraturas
articulares em flexdo, particularmente dos coto-
velos, tornozelos e joelhos, decorrentes da infla-
mac¢do miofascial, sdo frequentemente observa-
das em pacientes com atraso no diagnéstico e no
inicio do tratamento.

O comprometimento cardiaco é pouco fre-
quente e caracteriza-se principalmente por ta-
quicardia e pericardite. O comprometimento
cardiaco grave, com miocardite e alteracdes de
conducado, causando arritmia, é raro®.
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O fendmeno de Raynaud ndo é uma manifes-
tacdo frequente na DM] e tem sido observado
em 2% a 15% dos pacientes®.

A doenca pulmonar restritiva podera ocorrer
nas criancas com formas mais graves de DM],
pela fraqueza dos musculos acessoérios da respi-
racao. Pneumonite intersticial é rara e pode ser
um dos fatores de mau prognostico.

Em alguns pacientes com DM] podemos ob-
servar a lipodistrofia, caracterizada pela perda
progressiva do tecido celular subcutaneo, princi-
palmente em face, tronco e membros superiores,
e da gordura visceral, que geralmente se acom-
panha de hipertrigliceridemia, resisténcia a in-
sulina, acantose nigricans e hipertensao arterial.

Quais os principais exames

laboratoriais e complementares?

A determinacao das enzimas musculares é
importante tanto para o diagnéstico como para
0 acompanhamento da atividade da doenca. Ha
uma variacado individual no padrdo de elevacao
destas enzimas, por isso recomenda-se que no
inicio do quadro sejam solicitadas a creatino-
fosfoquinase (CPK), a transaminase glutamico-
-oxalacética (TGO), a desidrogenase lactica
(DHL) e a aldolase, para ter-se uma avaliacao
basal. O grau de elevacao varia de uma enzima
para outra e, dependendo do paciente, nem to-
das estas enzimas se elevam no inicio ou duran-
te o curso da doenca. Por outro lado, quando ha
um importante atraso no diagnoéstico, ou seja,
um longo tempo de evolucdo sem tratamento,
podemos nao encontrar alteragoes significativas
destas enzimas em razao do esgotamento das
mesmas.

De modo geral, aumento nos niveis da CPK
ocorre logo no inicio e tende a voltar ao normal
apo6s algumas semanas de tratamento. A aldola-
se e a DHL persistem elevadas por maior tempo
durante o tratamento®.

O hemograma é, geralmente, normal nestes
pacientes, mas podem ser observadas anemia e
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leucocitose discretas no inicio do quadro. Eleva-
¢do das provas de atividade inflamatéria como a
velocidade de hemossedimentacdo (VHS) e a pro-
teina C reativa (PCR) pode ser observada na oca-
sido do diagnéstico e de possiveis recorréncias.

A presenca de anticorpos antinucleares (ANA
ou FAN) tem sido relatada em 41% a 75% dos
pacientes. Anticorpos especificos para miosites
sao pouco frequentes na DMJ e ndo realizados na
rotina da maioria dos servicos®.

Na presenca de quadro clinico altamente su-
gestivo de DMJ, com comprometimento cutaneo,
muscular e alteracdao de enzimas musculares,
ndo ha necessidade de exames mais invasivos
como a eletromiografia e a biépsia muscular.
Entretanto, em todo paciente com comprometi-
mento muscular, sem acometimento cutaneo, ou
toda vez em que haja didvida diagnéstica, estes
exames podem ser de grande ajuda.

Na eletromiografia observam-se descargas
repetitivas de alta frequéncia, potenciais de de-
nervacao e ondas polifasicas de menor amplitu-
de e curta duracao®.

A bi6psia muscular é indicada quando ha du-
vidas em relacdo ao diagnostico ou quando nao
ha resposta ao tratamento, para diagnéstico di-
ferencial com outras miopatias, como a induzida
por droga, distrofias, miopatias metabélicas ou
mitocondriais e miopatia por corpos de inclu-
sao’. O deltoide e o quadriceps sdo os musculos
mais indicados para a bidpsia, devendo ser rea-
lizada no musculo contralateral ao da eletromio-
grafia.

A ressonancia nuclear magnética utiliza-
-se das sequéncias de exposicao e imagem em
STIR (Short TI Inversion Recovery) ou T2 com su-
pressao de gordura, para evidenciar o edema e
as alteracoes inflamatérias da musculatura por
meio de maior intensidade de sinal, bem como
os sinais de inflamacdo na pele, no subcutaneo
e na fascia®. As imagens em sequéncia T1 podem
demonstrar a fibrose, a atrofia e a substituicao
gordurosa. Esta ferramenta pode auxiliar-nos
no diagnoéstico e avaliacdao da resposta ao tra-
tamento, bem como na identificacdo do melhor

local para fazer a bi6psia muscular, quando ne-
cessaria.

Como é feito o diagnéstico da DMJ?

A DMJ faz parte da classificacdao das miopa-
tias inflamatoérias idiopaticas como uma entida-
de separada da doenca dos adultos e de outras
formas de miosite (Quadro 1).

A vasculopatia ou endoteliopatia, a calcinose
e a rara associagao com neoplasias sao algumas
das caracteristicas que diferenciam a DMJ da do-
enca nos adultos.

O diagnoéstico da DMJ é baseado em cinco
critérios criados por Bohan e Peter (1975) (Qua-
dro 2)°%°. Na pratica, o diagnostico “provavel” da
DM]J requer a presenca do rash patognoménico e
de dois dos outros critérios, enquanto que para
o diagnéstico definitivo é necessaria a presenca
do rash caracteristico e de mais trés dos outros
critérios. De modo geral os dois primeiros crité-
rios (o rash e a fraqueza muscular proximal) es-
tao quase sempre presentes. Os demais critérios
d3o a sustentacao laboratorial para o diagnosti-
co. Destes, o Unico critério que ndo pode faltar é
o rash cutaneo caracteristico.

Quadro 1. Classificacdo das miopatias inflamatorias

idiopaticas

( N
Dermatomiosite

Polimiosite

Dermatomiosite juvenil

Polimiosite juvenil

Miosite associada a neoplasia

Miosite na Sindrome de overlap

Miosite por corpos de inclusao

Miopatia necrotizante imune-mediada
Sindrome antissintetase

Dermatomiosite amiopatica clinicamente

Dermatomiosite sem dermatite

Miosite inespecifica
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Quadro 2. Critérios de Bohan e Peter para o diagnéstico
da dermatomiosite

e A

I. Fraqueza muscular proximal simétrica

Il. AlteragOes cutaneas caracteristicas:
heliotropo (descoloracdo ou eritema +
edema periorbital) e papulas de Gottron
(eritema + edema na superficie dorsal das
metacarpofalangeanas e interfalangeanas
proximais)

[ll. Elevacdo dos niveis séricos de uma ou
mais enzimas musculares (creatinoquinase
[CPK], transaminase oxalacética {TGO],
desidrogenase lactica [DHL] e aldolase).

IV. Alteracoes na eletromiografia
caracteristicas de miopatia e denervacao,
incluindo a triade de potenciais curtos
da unidade motora polifasica; fibrilacao,
ondas agudas positivas, irritabilidade
insercional aumentada, e descargas
repetitivas de alta frequéncia.

V. Bi6psia muscular mostrando evidéncia
histolégica de necrose e inflamacao.

Quais os principais

diagnésticos diferenciais?

0 diagnéstico diferencial da DMJ inclui ou-
tras formas de miosites, como a polimiosite ju-
venil, as miopatias infecciosas (como as virais),
as miopatias ndo inflamatoérias e outras doencas
sistémicas que possam acarretar fraqueza mus-
cular e mimetizar o rash cutaneo, como a psoria-
se ou o lipus eritematoso sistémico. Na auséncia
do rash cutaneo caracteristico a biépsia muscu-
lar é de grande importancia para o diagnoéstico
diferencial com as miopatias congénitas e as dis-
trofias musculares.

Qual o tratamento da DMJ

Por tratar-se de doenca crbénica é importan-
te que se estabeleca uma relacao de confianga
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entre o médico e a familia, que se esclareca que
nao ha cura, mas que o paciente podera entrar
em remissdo se as orienta¢oes forem adequada-
mente seguidas.

Medidas gerais como protecdo solar, dieta e
hidratacao adequadas, sao de grande importan-
cia durante todo o periodo de acompanhamento
do paciente. Outra ferramenta fundamental é a
fisioterapia, que deverd ser iniciada assim que
for instituido o tratamento medicamentoso, com
o objetivo principal de auxiliar na recuperacao
da forca muscular.

A introducao da corticoterapia mudou com-
pletamente o tratamento e o progndstico dos
pacientes com DMJ. E consenso que todos os
pacientes com diagnéstico de DMJ] devem rece-
ber glicocorticoides, entretanto, a forma de ad-
ministra-lo, se por via oral ou em administracao
endovenosa (pulsoterapia), especialmente no
inicio do tratamento e durante as recorréncias,
pode variar de acordo com a gravidade do caso e
a experiéncia do profissional®*. Nos Gltimos anos
tem-se procurado otimizar o uso dos glicocorti-
coides para evitar doses diarias muito elevadas
e por tempo prolongado, com o objetivo de mi-
nimizar os seus efeitos adversos. O uso de cor-
ticoide tépico, especialmente na face, deve ser
uma terapéutica de excec¢ao, em virtude dos seus
efeitos atréficos.

A hidroxicloroquina na dose de até 5 mg/kg/
dia é recomendada para todos os pacientes com
DMJ em virtude dos beneficios para o compro-
metimento cutaneo, para o perfil lipidico e por
ser considerada uma medicacdao poupadora de
corticoide?.

O metotrexate oral ou subcutaneo semanal,
sempre associado ao acido félico, é hoje o imu-
nossupressor mais utilizado para o controle do
comprometimento muscular e cutdneo da DMJ.
A sua introducdo deve ser precoce e sempre as-
sociada ao glicocorticoide. O controle periédico
das enzimas hepaticas é necessario**2

A ciclosporina diaria é considerada, por al-
guns autores, a primeira opcao dentre os imu-
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nossupressores para o tratamento da DMJ**t, A
ciclofosfamida tem como principal indicagdo
o tratamento das Ulceras cutdneas que podem
ocorrer, geralmente, em proeminéncias 6sseas.
Nos casos refratarios ao tratamento convencio-
nal acima descrito ha, nos Gltimos anos, a possi-
bilidade de se utilizar agentes biolégicos, como
o Rituximabe, os anti-TNFa e a anti-IL1*%. Em re-
lagcdo ao transplante de medula 6ssea para os pa-
cientes refratarios a todas as possibilidades de
tratamento, a experiéncia é ainda limitada.

Evolucao e prognéstico

O curso da DMJ pode ser dividido em trés
categorias: monociclico (se o paciente entrar
em remissao nos primeiros dois anos do diag-
néstico); policiclico (se o paciente apresentar
recorréncia ap6s a remissao) e crénico continuo

(se a atividade da doenca persistir por mais de
dois anos)™.

A DMJ é, em geral, uma doenca de bom prog-
néstico, especialmente, quando o diagnéstico é
precoce e o tratamento iniciado imediatamente,
com boa aderéncia pelo paciente®.

As complicag6es relacionadas com a doen-
¢a, como a perda definitiva de massa muscular
ou a calcinose sdao mais frequentes nos pacien-
tes com atraso importante no diagndstico, com
doenca crénica continua e naqueles refratarios
ao tratamento. Durante o tratamento ha que se
pesquisar a calcinose profunda por meio de ra-
diografias simples com visualizacdo de partes
moles. A presenca de edema, de ulceracoes cuta-
neas decorrentes da vasculopatia e de calcinose
é preditiva de pior desfecho e refratariedade ao
tratamento. Devemos ficar atentos também as
possiveis complicacoes decorrentes da cortico-
terapia e da terapéutica imunossupressora.
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