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respiratórias; diminuição da difusão do monóxido de car-
bono; depressão da função sistólica biventricular no eco-
cardiograma transtorácico, focos sugestivos de miocardite 
na ressonância cardíaca; alterações inespecíficas na eletro-
miografia; estudo imune positivo para ANA 1/320 (padrão 
mosqueado), anti-MDA5, anti-SSA e anti-Ro52; alterações 
esclerodermatiformes na anatomia patológica das úlceras. 
Foi excluída doença neoplásica, hematológica ou infeciosa, 
e assumido o diagnóstico de dermatomiosite amiopática 
(DMA)1 com atingimento multisistémico.2 Pela gravidade das 
manifestações, o doente iniciou corticoterapia sistémica, ci-
clofosfamida e tacrolimus,3,4 com evolução clínica favorável. 

Este caso alerta para uma apresentação rara e severa da 
DMA com anti-MDA5, a vasculite cutânea necrotizante em 
localização atípica,5,6 que se associa a elevada morbi-mor-
talidade.5 O diagnóstico e tratamento precoces são cruciais 
para minimizar o mau prognóstico da doença.5 
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Homem, 44 anos, apresentou-se com úlceras cutâneas 
com 6 meses de evolução, dispneia para pequenos esfor-
ços, poliartralgias de ritmo inflamatório e perda de 30 kg em 
3 meses. Objetivou-se alopécia, poiquilodermia, pápulas de 
Gottron e úlceras cutâneas grau IV e III na omoplata esquer-
da e dorso da mão direita. Laboratorialmente: hemoglobina 
9,3 g/dL, velocidade de sedimentação>100 mm, proteína C 
reativa 0,56 mg/dL, ferritina >3000 ng/mL, creatinaquinase 
(CK), CK-MB e aldolase normais. Da investigação realça-
-se: áreas pulmonares bilaterais em vidro despolido na to-
mografia computorizada; alterações restritivas nas provas 
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Figura 1: [A] - Poiquilodermia vascular atrófica (eritema violáceo associado a hipopigmentação e atrofia cutânea); [B] - Pápulas 
de Gottron (lesões eritematosas e descamativas sobre eminências ósseas e ao longo da superfície dorsal das articulações meta-
carpofalângicas);
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Figura 2: Vasculite cutânea necrotizante. [A] - Úlcera grau IV na omoplata esquerda, em processo de cicatrização; [B] - Úlcera 
grau III no dorso da mão, na quinta articulação metacarpofalângica, em processo de cicatrização.
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