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Resumo

Os autores apresentam o caso de uma mulber de
24 anos, enviada a consulta externa, por eritema
violdceo e edema periorbitdrio bilateral. A
investigacdo efectuada, incluindo marcadores
imunoldgicos e bidpsia cutanea, permitin o
diagndstico de dermatomiosite idiopdtica primdria.
A dermatomiosite idiopdtica é uma doenga rara, de
etiologia desconbecida, com dunas formas clinicas
conbecidas: a forma infantil-juvenil e a forma adulta.
O diagndstico € de exclusdo, apds afastadas as
hipdteses de conectivites e de neoplasia maligna.
Neste caso pudemos constatar uma predomindncia
de manifestagées dermatoldgicas, enquadrando-o no
conceito, recentemente proposto, de dermatomiosite
amiopdtica. Nesta perspectiva achamos pertinente
incluir, como apéndice a este trabalbo, alguma da
bibliografia publicada sobre esta temdtica.

Palavras chave: eritema violdceo e edema
periorbitdrio, dermatomiosite idiopdtica primdria,
dermatomiosite amiopdtica

Abstract

We present the case report of a 24-year-old woman
with periorbital oedema and erythema. Laboratory
findings, which included a skin biopsy, established
the diagnosis of dermatomyositis. The aetiology and
pathogenesis of this disease remain unknown. Both
children and adults can be afflicted with
dermatomyositis. To diagnose a Primary Idiopathic
Dermatomyositis an associated connective tissue
disorder or a malignancy must be excluded.
Dermatomyositis not uncommonly presents solely
with cutaneous manifestations. The recently
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proposed concept of amyopathic dermatomyositis
has been the source of much controversy. In
reference to this case some considerations regarding
clinical features, treatment and prognosis are made.

Key words: periorbital edema and erythema,
primary Idiopathic dermatomyositis, amyopathic
dermatomyositis

Introducio

A polimiosite € uma doenga inflamatéria do misculo es-
quelético, rara, de etiologia desconhecida, caracterizada
por fraqueza muscular proximal simétrica e inflamag&o ndo-
supurativa. Quando associada a certas lesdes cutdneas é
aplicado o termo dermatomiosite. Os diagndsticos especi-
ficos caracterizados por “miopatia inflamatéria idiopatica”
incluem: polimiosite; dermatomiosite; polimiosite/derma-
tomiosite associada a neoplasia maligna; polimiosite/der-
matomiosite infantil-juvenil; polimiosite/ dermatomiosite
associada a outra conectivite; miosite de inclusdo'.

Os doentes, regra geral, preenchem os critérios utiliza-
dos por Tanimoto et al. para definir a polimiosite e derma-
tomiosite (Quadro 1)?

A dermatomiosite tem uma incidéncia anual de 5 casos
por milhéo e, geralmente, a idade de inicio apresenta uma
distribui¢do bimodal, com picos em criangas de 10 a 14
anos e em adultos entre 45 e 54 anos??.Varias hipoteses
tém sido levantadas para explicar a sua patogénese, tais
como, drogas, toxinas ou virus que, associados a uma pre-
disposicdo genética, conduziriam a uma doenga autoimu-
ne. Foi sugerida a hipétese de associagdo com os haploti-
pos HLA B8, HLA B14 e DR3*¢; todavia a incidéncia fami-
liar ¢ incomum. Estudos feitos parecem apontar que certos
virus, incluindo coxsackie B, conduzem a doenga cronica
like-miosite. A patogenia autoimune evidencia-se pela pre-
senga de imunidade celular’ e humoral. Ha referéncias para
casos de associagdo de dermatomiosite com neoplasia
maligna, principalmente da mama, do estomago e do ova-
rio®”.

O conceito, recentemente proposto, de dermatomiosite
amiopatica ou dermatomiosite sem miosite parece enqua-
drar-se no caso clinico a seguir descrito, em que predomi-
na o envolvimento cutdneo®.

Caso clinico

G.M.P.O., sexo feminino, 24 anos, raga branca, professo-
ra. Aparentemente saudavel até Outubro de 1995, data em
que, coincidindo com o inicio da sua actividade profissio-
nal, refere ter eritema de tonalidade violacea e edema peri-
orbitario bilateral simétrico (Fig. 1). Em servigo de urgén-
cia hospitalar ¢ medicada com anti-histaminico e hidrocor-
tisona e.v., admitindo entdo tratar-se de reacgéo alérgica.
Apos esta terapéutica a doente diz ter melhorado. Toda-
via, passados alguns dias denota recorréncia dos sinais.
Em Fevereiro de 1996 associam-se-lhe papulas eritemato-
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Quadro1

Critérios de classificagdo para polimiosite/dermatomiosite

Artralgias ou artrite ndo erosiva| musculos das cinturas escpular

Fraqueza simétrica dos

ou pélvica e tronco

(febre, PCR, VS)

Sinais inflamatérios sistémicos | Elevagdo dos niveis séricos de

CPK ou aldolase

Ac Anti-Jo | positivo

Biopsia muscular compativel
com miosite inflamatoria

(rash heliotropico; sinal de
Gottron; eritema das
superficies extensoras das
articulagdes dos membros)

Lesdes cutdneas caracteristicas

Alteragdes electromiograficas
compativeis

Mialgias esponténeas e pela
palpagio

Tanimoto et al., 1995

sas da face dorsal das articulagdes interfalangicas proxi-
mais, metacarpofalangicas (papulas de Gottron) (Fig. 2) e
poliartralgias das pequenas articula¢des das maos, com
sinais inflamatérios. A partir desta altura estes sinais e
sintomas evolucionam com surtos de exacerbagdo interva-
lados por periodos de acalmia de duragdo varidvel. Refere
ainda, como sintomas gerais, astenia e anorexia. Nega fe-
bre, diminuig¢do da for¢a muscular e/ou infecgio preceden-
te. Sem outras queixas de 6rgdos e/ou sistemas.

Os exames complementares iniciais estavam dentro da
normalidade (Hb 12.6; GB 4200 sem eosinofilia; VS 6 mm na
1."h.; PF H -N; PFR- N; ionog. normal; PCR negativa; C3,
C4.CH 50 N; Ig A, IgG, e IgM normais; ANA negativo;
Ac.anti-ds-DNA negativo; fendmeno LE negativo; FR 3,6
U/ml; Ac antimitocondriais negativos; marcadores virais e
VDRL negativos; IgE total e especifica normais; Prick ne-
gativo; pesquisa de eosinofilos no exsudado nasal negati-
vo; TASO inferior a 50; electroforese das proteinas nor-
mal; radiografia das pequenas articulagdes das mios sem
alteragdes; telerradiografia do térax normal; ECG normal;
urina Il sem proteinuria). Assim, € enviada pelo seu médi-
co assistente, em Maio de 1996, para a consulta de Medici-
na Interna do HSB. Antecedentes pessoais e familiares
irrelevantes. No exame objectivo salientam-se os aspectos
clinicos descritos.

O aparecimento do edema palpebral coincidiu com o ini-
cio da actividade profissional da doente, equacionando-
se a hipotese de angioedema. A doente referiu inicialmen-
te que o contacto com o giz estaria na origem do edema ¢
eritema periorbitario. Para excluir esta hipétese foram soli-
citados os seguintes testes: pesquisa de eosinéfilos no
exsudado nasal, Prick, IgE total e especifica, cujos resulta-
dos ndo revelaram alteragdes. Assim, o exame clinico as-
sumiu particular importancia, pois estivamos em presenga

de um caso onde predominavam as manifesta¢des cu-
taneas, colocando-se a hipétese de diagnostico de der-
matomiosite.

Visando a verifica¢do desta hipétese foi feita uma bidp-
sia cutdnea de lesdo da mio, que revelou: degenerescén-
cia hidropica basal, edema da derme superficial e infiltrado
linfocitario escasso disseminado na derme, compativel com
dermatomiosite. E de referir, ainda: EMG normal; CPK e
aldolase normais; LDH 448 U.1./]; biépsia muscular incon-
clusiva; Ac anti-Jo! negativo. No estudo de eventual neo-
plasia associada foram efectuados os seguintes exames:
endoscopia digestiva alta; ecografia abdominal e pélvica;
ecografiatiroideia; ecografia mamaria e mamografia; cujos
resultados ndo mostraram qualquer alteragio.

A doente iniciou terapéutica com prednisolona (40 mg/
dia) e protecg¢do gastrica, com regressdo das lesdes cuta-
neas e dos sintomas gerais, ao fim de 3 semanas. Proce-
deu-se posteriormente a redugfo de esterdides, até a dose
minima susceptivel de controlar a actividade inflamatoéria
da doenga. A doente ndo apresenta qualquer compromis-
so muscular, ap6s trés anos do diagnoéstico da doenga,
estando a ser medicada actualmente com 5 mg de predni-
solona/dia.

Discussao

O facto da dermatomiosite aparecer aos 24 anos dificulta
a sua inclusdo nas formas clinicas infantil e do adulto.
Apés a investigagdo efectuada parece estarmos em pre-
sen¢a de um caso de dermatomiosite na sua forma juvenil,
dominada por manifestagdes cutdneas tipicas. As papulas
de Gottron ocorrem em cerca de 1/3 dos doentes e sdo
consideradas por alguns autores como patognoménico de
dermatomiosite. O rash heliotrépico,violaceo, envolve as
palpebras usualmente edemaciadas.
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Olhos

Atendendo as queixas de poliartralgias das pequenas
articulagdes simétricas, com sinais inflamatorios, pensa-
mos ser de excluir a hipétese de LES e artrite reumatdide.
No que concerne ao LES nio se verificaram alteragoes he-
matoldgicas, lesdo neurolégica, serosite, lesdo renal, fo-
tossensibilidade, rash malar, Glceras orais, anticorpos an-

tinucleares e alteragdes imunologicas. No que se refere &

artrite reumatéide ndo se observa qualquer deformagio
articular e o exame radiolégico ndo revelou nenhuma ero-
sdo dssea. Verificou-se ainda que o factor reumatoide es-
tava dentro da normalidade.

A biopsia muscular foi inconclusiva e a electromiografia
de detec¢do demonstrou VCM e VCS normais. Nesta pers-
pectiva poderemos estar perante uma dermatomiosite idio-
patica primaria, sem o componente miopético. A dermato-
miosite pode apresentar-se apenas com manifestagdes
cutaneas, o que ocorre em 20% a 30% dos doentes, poden-
do a erup¢do cutanea preceder o inicio do envolvimento
muscular em mais de 2 anos®. O diagnéstico de dermatomi-
osite amiopdatica implica um prolongado follow-up, estu-
dos electromiogréaficos adequados e biépsia muscular, an-
tes de se aceitar que o doente tem apenas lesdes cuténeas.
A bidpsia muscular é particularmente importante como ele-
mento de avaliagdo que acompanha o perfil evolutivo da
doenga, o que nio foi possivel efectuar de forma seriada
durante o acompanhamento da doente, por recusa siste-
matica da mesma.

Os corticoides e os agentes imunossupressores consti-
tuem farmacos de escolha™'®, com excep¢do da ressecgio
da neoplasia, resultando geralmente na melhoria do qua-
dro clinico. Nas formas fulminantes ou naquelas que nédo

Um dedo

respondem a terapéutica combinada, foi aplicado plasma-
ferese, ciclosporina, € a irradiag¢do corporal total''¢, com
resultados pouco significativos. Foi recentemente referi-
da a eficécia de terapéutica com perfusdo de gamaglobuli-
nas®.

Nos adultos, mesmo nos casos em que ndo existe neo-
plasia associada, a mortalidade ¢ elevada, variando de 15%
a 40% aos 5 anos'’. A maior morbilidade e mortalidade
associam-se aos doentes com mais de 45 anos, as mulhe-
res € aos individuos de raga negra. O prognostico na for-
ma juvenil é satisfatorio, com remissdo em cerca de 50%
dos casos'>",

Neste caso a doenga tem evoluido favoravelmente, fa-
zendo acalentar a esperanga de que a paciente pertenga ao
grupo daqueles que ndo desenvolverdo miosite.
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