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Resumo

A Dermatomiosite € uma doenca rara, caracterizada por fraqueza
muscular proximal associada a exantema cutaneo tipico. Com
a instituicdo da corticoterapia a maioria dos doentes apresenta
recuperagao parcial ou completa.

Os autores apresentam um caso clinico de dermatomiosite
idiopatica numa doente de 16 anos, confirmada por biopsia
muscular e um caso clinico de dermatomiosite numa doente de
47 anos, com antecedentes de neoplasia do ovario.

Palavras chave: Dermatomiosite, eritema heliotropico, papulas
de Gottron.

Introducao

A dermatomiosite é uma doenca rara, com uma inci-
déncia anual de 5 a 10 casos por milhdo de habitantes,
predominando no sexo feminino. Apresenta dois pi-
cos de incidéncia, o primeiro entre 0os 7 e os 15 anos e
o segundo, entre os 30 e os 50 anos. A dermatomiosite
paraneoplasica surge com maior frequéncia apds a 5
década de vida.'

E uma doenca inflamatéria auto-imune dos ms-
culos e da pele, de causa desconhecida, que se carac-
teriza por fraqueza muscular proximal e simétrica e
exantema cutaneo tipico.'? O diagnostico definitivo
de dermatomiosite é estabelecido quando o exantema
cutaneo caracteristico (exantema heliotrépico, papu-
las de Gottron, eritema das areas de fotoexposicdo),
estd associado aos quatro critérios de Bohan e Peter: 1.
Fraqueza muscular proximal e simétrica; 2. Elevacao
dos enzimas musculares esqueléticos séricos, princi-
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Abstract

Dermatomyositis is a rare disease characterised by proximal
muscle weakness and a typical cutaneous rash. Total or partial
recuperation occurs in the majority of the patients with the insti-
tution of corticosteroid therapy.

The authors report one clinical case of Idiopathic Dermatomyo-
sitis in a 16-year-old patient, confirmed by muscular biopsy and
another clinical case of Dermatomyositis in a 47-year-old patient,
with a history of ovarian cancer.

Key words. Dermatomyositis, Heliotrope Rash, Gottron Pa-
pules.

palmente da CK (cujos niveis séricos sao, geralmente,
paralelos a actividade da doenca, embora possam
estar normais em alguns doentes com dermatomiosite
activa), bem como da aldolase, LDH, TGO e TGP; 3.
Alteracdes electromiograficas compativeis com mio-
patia inflamatoria — potenciais de curta duracao de
accao, polifasicos e de baixa amplitude na activacao
voluntaria e actividade espontanea aumentada com
fibrilhacao, descargas complexas repetitivas e de alta
frequéncia; 4. Biopsia muscular evidenciando miosite,
com inflamacdo endomisial predominantemente pe-
rivascular ou localizada nos septos interfasciculares,
hiperplasia do endotélio dos vasos sanguineos intra-
musculares e necrose, degeneracdo e fagocitose das
fibras musculares — atrofia perifascicular que, por si
s0, é diagnostica de dermatomiosite."** (Quadro I).
Podem, ainda, estar presentes outras manifes-
tacdes, em graus varidveis: 1. Sintomas sistémicos:
febre, mal-estar geral, emagrecimento; 2. Alteracoes
musculo-esqueléticas: contracturas articulares, artral-
gias; 3. Disfagia e outras alteracdes gastrintestinais:
dismotilidade gastrintestinal, ma-absorcao, hemorra-
gia digestiva; 4. Alteracoes pulmonares: fraqueza dos
musculos respiratorios, doenca pulmonar intersticial,
pneumonia de aspiracao, 5. Alteracoes cardiacas: al-
teracoes da conducao auriculo-ventricular, taquiarrit-
mias, miocardiopatia dilatada, insuficiéncia cardiaca
congestiva por miocardite; 6. Alteracdes vasculares:
vasculite, fenomeno de Raynaud; 7. Outras: calcifi-



QUADRO I

Critérios de Diagndstico da Dermatomiosite de Bohan e Peter

dermatomiosite. Deste modo, a maioria
dos doentes deve ser observada no sentido
de pesquisar um eventual tumor até, pelo

1. Fraqueza muscular proximal e simétrica, por vezes progressiva

2. Triade electromiogréafica caracteristica
Potenciais polifasicos, de curta duracdo e de baixa amplitude
Potenciais de fibrilhagdo em repouso
Descargas repetitivas bizarras, de alta frequéncia

3. Elevacdo de enzimas musculares séricos
Creatina cinase
Aldolase
Desidrogenase Lactica
Transaminases

4. Evidéncia de inflamagéo cronica na biopsia muscular
Necrose das fibras musculares tipo | e Il

variaveis
Infiltrado mononuclear intersticial ou perivascular focal

5. Eritema cutaneo caracteristico
joelhos, cotovelos — Péapulas de Gottron

joelhos, cotovelos — Sinal de Gottron
Eritema periorbitario violaceo — Eritema heliotropico

Degeneragéo e regeneracao das miofibras, que surgem com didmetros

Eritema cutaneo palpavél nas regides metacarpofalangicas ou interfalangicas,

Méculas eritematosas nas regides metacarpofalangicas ou interfalangicas,

menos, 3 anos depois.” Quando a derma-
tomiosite ocorre antes de uma eventual
neoplasia se tornar evidente, sao os sinais
e sintomas clinicos que devem orientar e
determinar a intensidade da pesquisa de
um tumor maligno. Nestes casos, 0 exame
fisico completo, incluindo exame gineco-
logico, toque rectal e observacao mamaria,
associado a um hemograma completo, a
uma bioquimica de rotina, a um exame
sumadrio da urina e a uma radiografia do
torax, podem ser suficientes e devem ser
repetidos anualmente.* Um estudo realiza-
do por Whitmore S. E. et al, demonstrou
que a determinacao do CA-125 como
forma de rastreio da neoplasia do ovario
em doentes com dermatomiosite pode ser
util, possuindo, caso esteja elevado, uma
sensibilidade de 50% e uma especificidade
de 100% em relacdo a deteccdo de uma
neoplasia deste tipo.’

A terapéutica dirigida a neoplasia resul-

Diagndstico definitivo — 3 dos 4 primeiros critérios associados ao eritema
Diagndstico provdvel — 2 dos 4 primeiros critérios associados ao eritema
Diagndstico possivel — 1 dos 4 primeiros critérios associado ao eritema

ta na regressao clinica da dermatomiosite
Paraneoplasica.’
A dermatomiosite também pode surgir

cacoes subcutaneas, telangiectasias periungueais e
espessamento do leito ungueal.'*

Em individuos com mais de 50 anos, a derma-
tomiosite constitui frequentemente uma sindrome
paraneoplasica, sendo esta rara em doentes abaixo
desta faixa etaria. Num estudo realizado por B. Si-
gurgeirsson et al demonstrou-se que os doentes com
dermatomiosite tém um risco elevado de possuir uma
neoplasia, bem como uma maior taxa de mortalida-
de associada a neoplasia.” A neoplasia do ovario é o
tumor mais frequentemente associado a dermatomio-
site, sendo mais comum nestes doentes do que na
populacao geral. A neoplasia da mama, o melanoma
e aneoplasia do colon podem, também, ocorrer.">* A
dermatomiosite associada a uma neoplasia apresenta
pior prognéstico do que quando surge isoladamen-
te.*> Pode surgir antes, simultaneamente ou apos o
diagnostico da neoplasia. A maioria das neoplasias
associadas ocorrem até 2 anos apos o diagnostico de

associada a manifestacoes de esclerose
sistémica ou de doenca mista do tecido
conjuntivo. Manifestacoes de ltpus eritematoso sisté-
mico, artrite reumatoide ou de sindrome de Sjogren,
sao raras em doentes com dermatomiosite.*

A natureza auto-imune desta entidade é sugerida
pela evidéncia de uma reaccao inflamatoria tecidular,
pela presenca frequente de auto-anticorpos e de outras
alteracoes imunologicas, pela possivel sobreposicao
com doencas auto-imunes, pela associacao com fac-
tores de risco imunogenéticos e pela resposta clinica
a agentes anti-inflamatorios. Nos musculos, pele e
outros tecidos afectados surgem infiltrados focais
de células mononucleares, sobretudo de linfocitos,
podendo conter também macrofagos, plasmacitos,
basofilos e neutrofilos. O infiltrado é composto,
principalmente, por linfocitos B e células T helper
CD4+ e localiza-se nas dreas de perimisio em redor
dos fasciculos musculares e pequenos vasos san-
guineos.'* Surgem auto-anticorpos em mais de 90%
dos doentes, embora o seu papel na patogénese da

puBLIcACAO TRIMESTRAL 207
VOL.14 | N° 4 | OUT/DEZ 2007



doenca permaneca pouco claro. Os mais frequentes
sao os anticorpos antinucleares (ANA), mas podem
ser encontrados outros, tais como: factor reumatoide
e 0s auto-anticorpos anti-UlRNP, anti-La, anti-Ro,
anti-PM/Scl e anti-Ku. Embora nenhum destes ul-
timos permita o diagnostico de dermatomiosite, a
sua presenca ajuda no diagnostico diferencial entre
dermatomiosite idiopatica e dermatomiosite associa-
da a outras doencas auto-imunes. Cerca de 10% dos
doentes com dermatomiosite apresentam anticorpos
especificos de miosite, como os anticorpos anti-sinte-
tase, sendo o anticorpo anti Jol o mais frequente.®*'°
O anticorpo anti Jol é um marcador de doenca pulmo-
nar intersticial associada a dermatomiosite, surgindo
em mais de 50% destes doentes.>*!° A sua presenca
relaciona-se, ainda, com: inicio da doenca frequente-
mente agudo e durante a primavera; menor resposta
a corticoterapia, geralmente, com necessidade de
adicao precoce de outros imunossupressores; recaidas
frequentes aquando do desmame terapéutico; recaidas
tardias apds remissao inicial e a um agravamento do
prognostico com maior morbilidade e mortalidade,
relativamente aqueles doentes com dermatomiosite,
mas que nao apresentam este anticorpo.”'

O objectivo principal do tratamento desta entidade
¢ melhorar a forca muscular e/ou impedir a progressao
do seu declinio. De um modo geral, a melhoria clinica
acompanha-se de diminuicao progressiva dos valores
de CK sérica. No entanto, a diminuicdo dos valores
de CK sérica nao implica melhoria clinica concomi-
tante."* Os corticosterdides sao as drogas de primeira
linha a usar no seu tratamento. Na dermatomiosite
o inicio tardio da terapéutica constitui uma das
principais causas de faléncia da terapéutica. Assim,
a administracao de Prednisona oral (1-2 mg/Kg/dia)
deve ser iniciada precocemente e mantida até que
se verifique melhoria objectiva da forca muscular, o
que, geralmente, ocorre apos 3 meses de terapéutica
em altas doses.! Posteriormente, deve proceder-se a
reducao lenta da dose de Prednisona, em 5 mg a cada
2 semanas, até ser atingida a menor dose eficaz no
controlo da doenca.}

Os imunossupressores acabam por ser usados em
cerca de 75% dos doentes, geralmente por: auséncia
ou fraca resposta a terapéutica apos 3 meses de cor-
ticoterapia em altas doses, aparecimento de efeitos
colaterais dos corticoides, incapacidade de reducao
da dose de corticoide devido a recaidas da doenca ou
por existéncia de doenca rapidamente progressiva
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com desenvolvimento de fraqueza muscular grave
e insuficiéncia respiratoria. A escolha do farmaco é
empirica, sendo a droga mais usada a Azatioprina em
doses até 3 mg/Kg/dia. O Metotrexato é administrado
por via oral, inicialmente com doses de 7,5 mg/semana
durante 3 semanas, subindo gradualmente a dose em
2,5 mg/semana até 25 mg/semana. Outros farmacos
utilizados sdo: a Ciclofosfamida, o Clorambucil, a
Ciclosporina e o Micofenolato de Mofetil.'*

Os imunomoduladores sio muito importantes
em casos de doenca refractdria. A imunoglobulina
endovenosa melhora a forca muscular, o exantema
e as alteracoes imunologicas subjacentes, embora
possua curta duracao de accdo (< 8 semanas). Assim,
sao necessarias administracoes repetidas a cada 6 a
8 semanas, sendo recomendada uma dose de 2 g/Kg,
fraccionada por 2 a 5 dias em cada curso.*!"

A administracao de uma dose inicial inadequada,
uma terapéutica de curta duracao ou iniciada tardia-
mente, a reducdo rapida das doses de farmacos, o de-
senvolvimento de efeitos colaterais com necessidade
de interromper o tratamento e o erro na elaboracao do
diagnostico, sao as situacoes que mais frequentemente
causam faléncia do tratamento."*

A maioria dos doentes apresentam recuperacao
parcial ou completa, sendo de 80% a sobrevida apos
5 anos nos doentes tratados. No entanto, as recaidas
podem ocorrer a qualquer momento. As complicacoes
pulmonares, cardiacas e sistémicas sao as causas mais
frequentes de morte."*

Caso clinico 1
Sexo feminino, 16 anos, raca caucasiana, estudante.
Internada por um quadro com 2 meses de evolu-
¢do, caracterizado por: 1. Diminuicao da forca muscu-
lar nas cinturas escapular e pélvica e na regido lombar,
surgindo, inicialmente, durante as aulas de educacao
fisica e, posteriormente, enquanto penteava o cabelo;
2. Erupcdo cutdnea eritematosa, maculo-papular,
na regiao malar e frontal e na face antero-superior
do tronco (Fig. 1); 3. Erupcao cutanea eritematosa,
mdculo-papular, na face dorsal das maos, sobretudo
ao nivel das articulacoes metacarpo-falangicas e in-
terfalangicas proximais e distais e do leito ungueal,
com algumas papulas violdceas — papulas de Gottron
— e telangiectasias periungueais (Fig. 2 e 3); 4. edema
palpebral e eritema periorbitario de coloracao viola-
cea — Eritema Heliotropico (Fig. 4); 5. tumefaccao
das articulacoes dos cotovelos e dos joelhos, com



Eritema méaculo-papular na face anterior do pescoco e tronco.

Edema das maos e papulas de Gottron.

Papulas de Gottron sobre as articulagdes interfalangicas,
espessamento do leito ungueal, telangiectasias periungueais.

incapacidade de realizar a sua completa extensao,
na auséncia de dor, alteracdes da temperatura ou da
coloracao da pele no local (Fig. 5); 6. edema das maos
(Fig. 3 e 7). disfagia alta para solidos.

Os antecedentes pessoais e familiares eram irre-
levantes.

Analiticamente, a entrada, realce para: VS — 75
mm, LDH - 1403 U/L (0-248 U/L), GOT - 314 U/L
(10-37 U/L), GPT - 104 U/L (10-37 U/L), CK — 6528
U/L (0-170 U/L).

Face ao quadro clinico acima descrito, colo-
cou-se a hipotese diagndstica de dermatomiosite,
prosseguindo o estudo para o seu esclarecimento. A
aldolase sérica era de 14 U/L e o estudo imunolégico,
nomeadamente ANA, Ac anti — DNA, Ac anti—Jo 1,
Ac anti-musculo liso, Ac anti-SSA/Ro, Ac anti-SSB/La,
Ac anti-RNP, foi negativo.

O estudo da conducio nervosa apresentava latén-
cias, amplitudes e velocidades de conducdo normais.

No electromiograma de deteccdo com agulha foram
observadas fibrilhacoes em repouso, potenciais da
unidade motora curtos e de baixa amplitude, e na
contraccdo voluntdria maxima existia recrutamento
normal, de baixa amplitude. Estes achados electrofi-
siologicos eram compativeis com lesao miogénica e
a presenca de actividade eléctrica espontanea, com
estudo da conducao nervosa normal, sugeria miopatia
inflamatoria com envolvimento do perimisio.

A biopsia muscular confirmou o diagnostico de
dermatomiosite. Os exames histolégico, histoquimico
e histoenzimologico mostraram atrofia perifascicular,
fibras com pequenas vacuolizacoes do sarcoplasma e
infiltrados linfocitarios perivasculares. Iniciou tera-
péutica com Prednisona (1 mg/Kg/dia) ao 10° dia de
internamento, depois da realizacao da biopsia muscu-
lar, efectuada no Hospital de Santo Anténio, no Porto,
por nao existirem condicoes técnicas apropriadas ao
seu processamento no nosso hospital. Apos 26 dias,
associou-se Azatioprina (2,5 mg/Kg/dia), por agrava-
mento progressivo do quadro clinico e laboratorial. A
reducao da dose de prednisona foi iniciada 4 meses
apos a sua implementacao e efectuou-se lentamente
durante cerca de 9 meses, até a dose de 10 mg/Kg/dia.
Nesta altura, procedeu-se a diminuicao progressiva
da dose e posterior suspensao da Azatioprina, ao
longo de 5 meses. Durante o internamento teve,
como intercorréncia, pneumonia nosocomial sem
agente identificado, com insuficiéncia respiratoria e
necessidade de ventilacao assistida.

Como complicacdes relacionadas com a tera-
péutica, verificou-se desenvolvimento de morfotipo
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Eritema heliotropico e edema periorbitario.

Eritema maculo-papular e edema dos joelhos.

Eritema facial.
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cushingoide e de estrias cutaneas violaceas.

Teve alta apos 6 meses de internamento, devido
a escassez de meios socio-econdmicos familiares
adequados e apos melhoria clinica e laboratorial
progressiva, embora lenta. Encontrava-se, entao,
assintomatica e com valores laboratoriais dentro dos
parametros considerados normais.

Actualmente é seguida na nossa consulta, estando
medicada com prednisona 5 mg/dia. Com 4 anos de
evolucdo da doenca, mantém-se assintomatica e com
valores de TGO, CK e Aldolase dentro dos parametros
considerados normais.

Caso clinico 2

Sexo feminino 47 anos, raca caucasiana. Saudavel até
Setembro de 2001, altura em que lhe é diagnosticado
um cistoadenocarcinoma seroso bem diferenciado
do ovario direito, em estadio III B, tendo sido sub-
metida a histerectomia total, anexectomia bilateral,
omentectomia e apendicectomia, seguidas de 6 ciclos
de quimioterapia adjuvante e, posteriormente, de 4
ciclos de quimioterapia de consolidacdo. Em remissao
completa desde entdo e assintomatica até Janeiro de
2005, altura em que refere fraqueza muscular proxi-
mal, mialgias, rash eritemato-papular envolvendo a
face (predominando nas regides supraciliares, nariz
e mento), pescoco, 1/3 superior do térax e membros
superiores e inferiores (Fig. 6, 7, 8, 9). Apresentava
ainda, eritema periorbitario de coloracao violdcea
(Fig. 6 ¢ 10) e papulas de Gottron ao nivel das arti-
culacoes metacarpofalangicas e periungueais e telan-
giectasias periungueais.

Laboratorialmente, destacava-se: Aldolase de 21.5
U/L (0-14 U/L), VS de 20/40mm, CK -117U/L (O-
170U/L), determinacao de auto-anticorpos negativa
e CA 125 dentro dos parametros normais.

O estudo da conducao nervosa com eléctrodos de
superficie apresentava laténcias, amplitudes e velo-
cidades de conducao normais. No electromiograma
de deteccao com agulha ndo existia actividade em
repouso e os potenciais da unidade motora eram
curtos e pouco amplos, sobretudo nos musculos
proximais dos membros superiores e inferiores. Na
contraccao voluntaria maxima observava-se recruta-
mento interferencial de baixa amplitude. Estes acha-
dos electrofisiologicos eram compativeis com lesao
miogénica dos musculos proximais dos membros,
ou seja, miopatia.

A biopsia muscular efectuada, no Hospital Cen-



tral do Funchal, mostrou um fragmento de musculo
com um foco inflamatério linfocitico e escassas fibras
necroticas.

Nao existiam sinais clinicos, imagiologicos ou
analiticos sugestivos de recidiva tumoral. Iniciou
Prednisona 1 mg/Kg/dia, inicialmente com regressao
parcial do quadro. Dois meses apds o inicio do tra-
tamento ocorre agravamento do quadro clinico, com
aumento das queixas de adinamia e extensao pro-
gressiva das alteracoes cutaneas, mantendo auséncia
de dados sugestivos de recidiva tumoral. Decidiu-se,
entdo, associar Azatioprina na dose de 150 mg/dia,
com melhoria do quadro clinico acima descrito

Actualmente com um ano e meio de evolucio,
esta francamente melhorada, embora sem regressao
completa das lesdes cutaneas. Mantém valores de
TGO, CK e de aldolase dentro dos parametros consi-
derados normais, estando medicada com Prednisona
20 mg/ dia e Azatioprina 150 mg/ dia. Desenvolveu
morfotipo cushingoide apos o inicio da terapéutica,
mas com progressiva melhoria com a reducao das
doses de corticosterdides.

Discussao
De acordo com os critérios de Bohan e Peter, nao
existem duvidas relativamente ao diagndstico de
dermatomiosite no primeiro caso clinico apresentado,
uma vez que estavam presentes todos os parametros
requeridos.

A instituicao da terapéutica com prednisona na
dose de 1 mg/Kg/dia nao foi suficiente para se ob-
servar melhoria clinica e laboratorial. Deste modo,
foi necessario associar um imunossupressor, como
ocorre em 75% dos doentes com dermatomiosite.
O farmaco escolhido foi a Azatioprina, devido a sua
boa tolerabilidade, a0 menor numero e gravidade de
efeitos colaterais e a eficacia semelhante que possui,
relativamente aos restantes imunossupressores.* Apos
aintroducao da Azatioprina, verificou-se melhoria cli-
nica e laboratorial, permitindo a reducao progressiva
da terapéutica sem quaisquer recidivas.

Durante o internamento teve, como intercorréncia,
pneumonia nosocomial, com necessidade de conexao
a protese ventilatoria. Como efeitos secunddrios da
terapéutica, a doente desenvolveu, na fase inicial do
tratamento, morfotipo cushingoide, que regrediu
com a reducdo dos corticosterdides, e estrias cutaneas
violdceas, que se mantém. Presentemente, encontra-se
assintomatica clinica e analiticamente, sendo nosso

Eritema méaculo-papular no pescogo e face anterior do torax.

Eritema méaculo-papular nos membros superiores e coxas.
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Eritema maculo-papular no abdémen.

Eritema violaceo periorbitario — Eritema heliotrépico.

FIG. 10

objectivo continuar a reducdo das doses de prednisona
(actualmente 5 mg/dia). Cerca de 50% dos doentes
com dermatomiosite idiopatica, apresentam recupe-
racdo completa, podendo proceder-se a suspensio
da terapeéutica dentro de 5 anos apos o inicio das
queixas."” No entanto, a recidiva pode acontecer em
qualquer altura e a suspensado precoce dos corticos-
terdides pode dar lugar a uma recidiva com maior
gravidade e com menor resposta a terapéutica do que
o episodio inicial.*

No estudo de Marinos C. Dalakas et al. publicado
em 1993, ficou demonstrado que a terapéutica com
imunoglobulina endovenosa em altas doses é segura
e eficaz no tratamento da dermatomiosite refractaria,
cursando com melhoria da forca muscular, dos sin-
tomas neuromusculares e do eritema cutdaneo, bem
como das alteracoes inflamatorias e da atrofia das
miofibras patente na biopsia muscular. A eficacia da
imunoglobulina endovenosa é, no entanto, de curta
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duracio (média de 6 semanas), sendo necessarias
administracdes repetidas para manutencao dos efeitos
a longo prazo."

Nesta doente, o diagnostico precoce e o inicio
relativamente rapido da terapéutica, embora com
melhoria evidente apenas apds introducao da Azatio-
prina, foram muito importantes no curso favoravel da
doenca, sem necessidade de associar imunoglobulina
endovenosa, recomendada nos casos de dermatomio-
site resistente ao tratamento convencional.

Relativamente ao segundo caso clinico, o diag-
nostico de dermatomiosite baseou-se nas alteracoes
dermatologicas patognomonicas presentes, associadas
a diminuicao da forca muscular proximal, a altera-
cdes electromiograficas do tipo miopdtico e biopsia
muscular compativel com miosite. Estas alteracoes
surgiam numa doente com antecedentes de neoplasia
do oviario (neoplasia mais frequentemente associada a
dermatomiosite), embora na auséncia de reactivacao
tumoral evidente. A terapéutica com corticosterdides
foi iniciada precocemente, cursando com uma melho-
ria clinica inicial, parcial e transitéria. No entanto, os
antecedentes de cistoadenocarcinoma do ovdrio e a
fraca resposta clinica a terapéutica com corticoides,
levaram os autores a ponderar a origem paraneo-
plasica da dermatomiosite (tratando-se esta de uma
manifestacdo de recidiva tumoral), bem como o inicio
de quimioterapia dirigida. No entanto, a auséncia
de sinais clinicos, laboratoriais e imagiologicos que
evidenciassem a presenca de recidiva tumoral, nao
permitia confirmar a origem paraneoplasica da doen-
ca. Foi, entdo, associada a Azatioprina, verificando-se
posterior remissao completa das queixas musculares
e parcial das alteracoes cutaneas.

Apesar de este tratar-se de um caso de dermatomio-
site de origem muito provavelmente paraneoplasica,
embora ainda sem evidéncia da presenca de um tumor
maligno, ndo podemos por de parte a hipotese de es-
tarmos perante um caso de dermatomiosite idiopdtica
resistente aos corticéides. Deste modo, actualmente,
ponderamos iniciar ciclos de imunoglobulina endove-
nosa, indicada nas situacoes refractarias ao tratamento
imunossupressor.

Podemos constatar que, apesar da sua raridade,
a dermatomiosite representa uma patologia de diag-
nostico clinico e laboratorial relativamente simples. O
alerta médico para a presenca de manifestacoes tipicas
¢ fundamental, ja que o inicio precoce do tratamento
¢ determinante no que diz respeito a evolucao e ao



prognostico da dermatomiosite. Nao obstante, estes
ultimos sao, muitas vezes, imprevisiveis. W
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