Um caso de dermatomiosite
numa mulher jovem
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Resumo

Relata-se o caso de uma doente de 40 anos,
internada por um quadro de dermatomiosite. Os
exames complementares realizados levantaram a
bipdtese de associagdo com neoplasia do ovdrio,
facto este que ndo foi confirmado pelo estudo
anatomopatolégico da peca operatoria. Apesar
disso, decide-se discutir esta associacdo com base
numa extensa revisdo bibliogrdfica.
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Abstract

The authors report a case of a 40-year-old woman,
admitted with dermatomyositis. Imaging studies
suggested an association with ovarian cancer, not
confirmed histologically after surgical intervention.
A literature review of the association dermatomyositis/
malignancy is discussed.
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Introdugio

A dermatomiosite (DM) € uma doenga rara, estimando-
se uma incidéncia anual de um caso por milhdo de habitan-
tes'. Classicamente era considerada um quadro de polimi-
osite (PM) associado a exantema cuténeo tipico; hoje sabe-
se que ambas tém mecanismos fisiopatologicos proprios,
bem como caracteristicas clinicas, laboratoriais e histolo-
gicas distintas.

A DM caracteriza-se pela associagdo de fraqueza mus-
cular proximal a exantema cuténeo tipico. A sua associa-
¢d0 com a neoplasia esta amplamente demonstrada.

A proposito de um caso clinico em que, apesar de tudo,
a etiologia neopléasica nao foi demonstrada, fala-se em par-
ticular da associagdo da DM com a atipia do ovario.

* Interna do Complementar de Medicina Interna

*% Assistente Hospitalar de Medicina Interna

Clénica Universitdria de Medicina Interna e Gastrenterologia do
Hospital de Pulido Valente, Lisboa

Recebido para publicagio a 20.01.98

Caso clinico

M.P.C.P, sexo feminino, 40 anos, caucasiana, aparente-
mente bem até meados de Fevereiro de 1996, altura em
que surgiram mialgias generalizadas, mais marcadas a ni-
vel dos membros inferiores. Seguiu-se o aparecimento de
edema dos membros e diminui¢do da for¢a muscular, so-
bretudo proximal (a doente comegou por ser incapaz de
subir escadas, posteriormente de marchar e de levantar
os bragos), o que condicionou o seu internamento a 24 de
Fevereiro de 1996.

Dos antecedentes pessoais salientavam-se: estenose mitral
reumatismal submetida a comissurectomia aos 20 anos;
insuficiéncia cardiaca na classe [ da New York Heart As-
sociation; laqueagdo de trompas aos 20 anos; alergia ao
cotrimoxazol.

Os antecedentes familiares eram irrelevantes.

A entrada, a observagdo dermatologica revelou exan-
tema cutdneo eritematoso maculopapular das areas de fo-
toexposicdo (face e drea de decote) (Fig. 1) e superficie
dorsal dos cotovelos, fotossensivel, eritema violaceo pe-
riorbitario com discreto edema (exantema heliotropico),
placas violaceas e zonas de despigmentagfo sobre as ar-
ticulagdes metacarpofalangicas e interfaldngicas (nddulos
de Gottron) (Fig. 2), e ainda telangiectasias periungueais.
Observava-se também tumefac¢do moderada dos mem-
bros, com hipersensibilidade marcada (dor desencadea-
da pelo toque da roupa). O exame neurologico mostrou
marcada diminuig@o da forga proximal a nivel das cinturas
escapular e pélvica.

Analiticamente apenas se verificou eleva¢do da enzi-
mologia muscular: CK 20.380 U/L (N:15-110); LDH 2.756
U/L (N: 160-320); SGOT 840 U/L (N: 8-18).

Perante este quadro foi posta a hipdtese diagndstica de
DM e realizou-se biopsia musculo-cutanea. O estudo his-
topatoldgico revelou infiltrado linfohistiocitario na derme
superior e necrose focal de fibras de tecido muscular es-
triado, com ligeiro infiltrado linfocitico perivascular, as-
pectos compativeis com miosite. N&o foi possivel a reali-
zagdo de electromiograma.

Perante o diagnostico clinico tornou-se necessario ras-
trear a eventual associagdo com doenga auto-imune e/ou
neoplasia.

O estudo imunolégico realizado nessa altura foi negati-
vo (ANA, anti-DNAds, fendmeno LE, anti-SS, anti-RNP,RA
test e Waller-Rose negativos).

Dos restantes exames realizados salienta-se a ecografia
pélvica, que mostrou o ovario direito aumentado a custa
de uma formagdo sélida heterogénea de 37 * 40 mm, e for-
magdo nodular do fundo do utero (subserosa); ambas as
formagdes apresentavam vasos de baixa pulsatilidade, pelo
Doppler (Fig. 3). A tomografia computorizada toracoabdo-
minopélvica apenas mostrou, de significativo, uma forma-
¢do hipodensa com 40-50 mm de didmetro, para-uterina
direita, provavelmente traduzindo lesdo do ovario (Fig. 4).
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Fig. 1

Nesta altura equacionou-se a hipdtese de neoplasia do
ovario direito associada a dermatomiosite como sindroma
paraneoplésica, pelo que a doente foi orientada para a
cirurgia. A 18 de Margo de 1996 a doente foi submetida a
histerectomia total com anexectomia bilateral e omentec-
tomia, tendo sido feitas multiplas biopsias peritoneais siste-
maticas, ganglionares pélvicas e lombo-adrticas, ¢ lava-
gem peritoneal para exame citologico, de acordo com a
abordagem cirdrgica oncoldgica habitual.

De referir que entretanto ja havia iniciado, a 27 de Fe-
vereiro, terapéutica com prednisolona (1 mg/Kg/dia), com
alguma melhoria clinica (desaparecimento das mialgias e
hiperestesia, diminui¢do do edema e muito discreta me-
lhoria da for¢a muscular).

O pés-operatorio decorreu sem intercorréncias rele-
vantes e ao fim de 4 dias a doente ja estava assintomatica.
De salientar que no pds-operatorio, por lapso, ndo reini-
ciou corticoterapia.

O estudo anatomopatologico da pega operatoria ndo re-
velou tecidos com neoplasia maligna, mostrando apenas
quisto hemorrdgico do corpo amarelo a nivel do ovério
direito, quistos foliculares no ovario esquerdo, fibromio-
mas uterinos, colo com lesdes de cervicite crénica e quis-
tos de reteng¢do.

A doente manteve-se assintomatica até Julho 96, altura
em que surgiram artralgias simétricas das maos (interfalan-
gicas), punhos, cotovelos e calcanhares, sem sinais infla-
matdrios, mas com rigidez matinal, e que melhoraram pou-
co com terapéutica com anti-inflamatdrios ndo esteréides.
As analises entdo realizadas apenas mostraram ANA de 1/
200, com padrao mosqueado (anteriormente tinha sido ne-
gativo). Iniciou terapéutica com prednisolona (10 mg/dia),
com desaparecimento das queixas. Em Setembro de 1996
suspendeu-se a corticoterapia, mantendo-se a doente as-

sintomatica ou com periodos curtos de artralgias.

Discussao

E aceite pela maioria dos autores que o diagnostico de
DM ¢ feito com base nos 5 critérios de Bohan e Peter:
exantema cutaneo tipico (exantema heliotropico, nédulos
de Gottron, dermatite das areas de fotoexposi¢do muitas
vezes fotossensivel); fraqueza muscular proximal e simé-
trica; elevagdo da enzimologia muscular; alteragdes elec-
tromiograficas do tipo miopatico; histologia muscular com-
pativel com miosite. O diagndstico definitivo de DM ¢ fei-
to se estdo presentes o exantema cutdneo tipico e 3 dos
outros critérios?. O caso por nos apresentado €, sem duvi-
da, um caso de dermatomiosite.

A associagdo com neoplasia € hoje universalmente aceite,
variando de 15 a 50% dos casos de DM, de acordo com os
diferentes autores®®. O ovario ¢é uma localizago frequente
de atipia nestes doentes, sendo estimado um risco de 13-
20 vezes o da populagdo geral, risco este que € maior em
doentes com mais de 40 anos**'>"*. A neoplasia do ova-
rio tem a particularidade de ser diagnosticada quase sem-
pre quando j& ocorreu dissemina¢do, mesmo nos casos
em que foi feito um despiste exaustivo na altura do diag-
nostico de DM*!"*, Perante isto, e dado o progndstico
estar directamente relacionado com o estadio da doenca
aquando do diagnéstico, Whitmore et al aconselham con-
siderar a realizagdo de histerectomia total com anexecto-
mia bilateral na presenga de CA 125 sérico elevado, ou
outro factor de risco para esta neoplasia, nomeadamente
uma historia familiar relevante''.

No caso apresentado havia imagiologia fortemente su-
gestiva de massa anexial. Os niveis séricos de CA 125
eram normais, mas estes apenas estdo elevados em cerca
de 50% dos casos de carcinoma do ovario em estadio I"".
Optou-se entdo pela abordagem cirtrgica. Foi tido em
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Fig. 3
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consideragdo o facto de se tratar duma doente de 40 anos
(idade ndo demasiado precoce para a menopausa), ja sub-
metida a laqueagéo de trompas ha 20 anos.

O estudo anatomopatologico da pega operatdria ndo
confirmou a presenga de neoplasia. No entanto, a cirurgia
foi seguida de uma remissdo completa do quadro de DM
no prazo de poucos dias. Este ¢ o comportamento tipico
da DM paraneoplasica, onde a cura do tumor primitivo
leva a remissdo completa do quadro clinico”®. Podera ser
argumentado que a remissdo ocorreu sob o efeito da cor-
ticoterapia; contudo esta foi suspensa inusitadamente no
pos-operatorio, tendo a doente sido tratada com corticdi-
des em doses altas durante menos de 3 semanas. Esta
suspensao ndo condicionou recidiva do quadro clinico,
que ¢ habitual nos casos de DM primaria ou idiopatica.
De facto, nestes tltimos casos, o tratamento consiste em
corticoterapia em doses elevadas durante um periodo nunca
inferior a um més apds a miosite se ter tornado inactiva,
tanto em termos enzimaticos, como em termos clinicos.
Segue-se um desmame lento dos corticdides, devendo este
ter uma duragéo superior ao tempo de terapéutica em do-
ses altas'®. Um desmame demasiado rapido ¢, regra geral,
seguido de recidiva da doenga.

Baseados na vigilancia clinica posterior e nas avalia-
¢des imunoldgicas, pde-se como provavel, a posteriori, a
etiologia auto-imune da DM, apesar do primeiro estudo
ter sido negativo.

No entanto, ndo queremos deixar de salientar que o caso
apresentado, apesar de nao ter tido confirmagéo histolo-
gica de atipia, teve um comportamento do tipo paraneo-
plasico.

Medicina Interna

Vol. 6, N. 3, 1999



Bibliografia

Grevelink S. Moschella SL. Kay J. Dermatomyositis update. J Clin
Rheumatol 1995 1 (1): 2-12
2. Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis: N Eng J
Med 1975: 292: 344-347 ¢ 403-407

3. Bohan A. Peter IB. Bowman RL. Pearson CM. A computer assisted analysis
of 153 patiente with polymyositis and dermatomyositis. Medicine 1977: 56
(4):255-286.

4. Chow WH, Gridley G. Mellemkjaer L., McLaughlin JK, Olsen JH, Fraumeni
JrJF. Cancerrisk following polymyositis and dermatomyositis: a nationwide
cohort study in Denmark. Cancer Causcs Control 1995:6:9-13.

Cherin P, Piette JC, Herson S, et al. Dermatomyositis and ovarian cancer: a
report of 7 cascs and literature review. J Rheumatol 1993;20: 1897-1899.
6. Sigurgiersson B, Lindclof B. Edhag O, Allander E. Risk of cancer in patients
with dermatomyositis or polymyositis: a population-based study. N EngJ

Med 1992:326:363-367

Bonnetblanc JM. Bernard P, Fayol J. Dermatomyositis and malignancy: a

multicenter cooperative study. Dermatologica 1990; 180:212-216.

8. Ponge A, Mussini JM, Ponge T, Maugars Y. Cottin S.

Dermatopolymyositis paranéoplasiques. Rev Méd Interne 1987;

8 251-256.

o

~

9 Vesterager L, Worm AM, Thomsen K Dermatomyositis and
malignancy. Clin Exp Dermatol 1980; 5: 31-35.

10. Callen JP Dermatomiosite - uma actualizagdo sobre o diagndstico,
avaliagdo e tratamento. Med Cir 1995; 7/8: 140-146.

I'1. Whitmore SE. Rosenshein NB, Provost TT. Ovarian cancer in patients with
dermatomyositis. Medicine 1994: 73: 153-160.

12. Whitmore SA, Watson R, Rosenshein NB, Provost TT. Dermatomyositis
sine myositis: association with malignancy. J Rheumatol 1996;23: 101-105.

13. Verducci MA, Malkasian GD, Friedman SJ, Winkelmann RK. Gynecologic
carcinoma associated with dermatomyositis-polymyositis. Obstet Gynecol
1984; 64: 695-697.

Agradecimentos
Os Autores agradecem ao Sr. Prof. Dr. Polibio Serra e
Silva toda a colaboragdo prestada na revisdo deste artigo.

Medicina Interna
Vol. 6, N. 3, 1999



