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Resumo

Introducado: A dermatomiose juvenil (DMJ) é uma doenca rara, embora seja a miopatia inflamatoria
mais comum da infancia. O inicio precoce da terapia demonstrou diminuir consideravelmente a
morbidade e a mortalidade da doenca. Devido a raridade da DMJ, descrever novos casos se torna de
grande valia para o processo de educacao médica continuada em Pediatria. Objetivo: Relatar um caso
Unico de DMJ atendido em nosso Servico. Relato de Caso: Tratou-se de um paciente com historico de
atraso no desenvolvimento motor, que deu entrada em nosso Servico com dois anos de idade devido
a um quadro de fratura do fémur esquerdo. Apds primeira internacao, prosseguiu com seguimento em
ambulatérios de diversas especialidades, em uma tentativa de investigacao multidisciplinar de seu
quadro. Posteriormente, foi novamente admitido com quadro de febre e dor em membro superior
direito. Durante seguimento com o reumatologista, observou-se que o paciente apresentava
manifestacdes caracteristicas da DMJ, como rash malar fotossensivel, heliotropos e papulas de
Gottron. Posteriormente, iniciou tratamento com metilprednisolona em pulsoterapia por trés dias,
além de ciclos de ciclofosfamida, finalizando a terapia com prednisona 2mg/kg/dia. Desde entao, o
paciente mantém acompanhamento. Conclusao: A DMJ, apesar de sua habitual raridade, possui sinais
caracteristicos como rash malar fotossensivel, miopatia proximal, heliotropos e papulas de Gottron,
que devem sempre ser considerados no diagnostico e tratamento precoces. Além disso, a identificacao
de anticorpos especificos pode ser (til para o diagnostico da maioria dos pacientes, e sinais nao usuais
como a coriorretinopatia podem indicar a presenca da doenca.
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Abstract

Background: Juvenile dermatomyosis (JDM) is a rare disease, although it is the most common
inflammatory myopathy in childhood. The early therapy has been shown to considerably decrease
disease morbidity and mortality. Due to the rarity of JDM, describing new cases becomes of great
value for the process of continuing medical education in Pediatrics. Aim: To report a single case of
JDM treated at our Service. Case Report: This was a patient with a history of delay in motor
development, who was admitted to our Service at the age of two due to a fracture of the left femur.
After the first hospitalization, she continued with follow-up in outpatient clinics of different
specialties, in an attempt to investigate her condition in a multidisciplinary way. Later, she was
admitted again with fever and pain in the right upper limb. During follow-up with the rheumatologist,
it was observed that the patient had characteristic manifestations of JDM, such as photosensitive
malar rash, heliotropes and Gottron's papules. Subsequently, she started treatment with
methylprednisolone in pulse therapy for three days, in addition to cyclophosphamide cycles, ending
the therapy with prednisone 2mg / kg / day. Since then, the patient has been followed up. Conclusion:
JDM, despite its usual rarity, has characteristic signs such as photosensitive malar rash, proximal
myopathy, heliotropes and Gottron's papules, which should always be considered in the early diagnosis
and treatment. Furthermore, the identification of specific antibodies can be useful for the diagnosis
of most patients, and unusual signs such as chorioretinopathy may indicate the presence of the
disease.

Keywords: Juvenile dermatomyositis, Myopathy, Pediatrics.

Introducao

A dermatomiose juvenil (DMJ) € uma doenca rara, embora seja a miopatia inflamatdria mais
comum da infancia (RIDER; NISTALA, 2016). Sua incidéncia anual é de cerca de 2,5 casos por milhdo
de individuos, e sua prevaléncia é de 2,5 por 100.000 habitantes, com idade mediana de inicio entre
5,7 e 6,9 anos, e idade mediana no momento do diagnostico em torno de 7,5 anos (FELDMAN et al.,
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2008; RIDER; NISTALA, 2016). A causa exata da DMJ é desconhecida, mas varias teorias surgiram ao
longo dos anos. Por exemplo, estudos apontam um forte componente genético para a doenca com
marcadores especificos, como o duplo sorotipo HLA-D3 (REED; PACHMAN; OBER, 1991; SWAFFORD;
ROACH, 2020).

A predisposicao para DMJ pode ser exacerbada por fatores ambientais, como exposicao ao sol,
medicamentos ou certas infeccoes (MAMYROVA et al., 2017), sendo que os microrganismos suspeitos
de incitarem a DMJ sdo usualmente estreptococos beta hemoliticos do grupo A (MASSA et al., 2002),
enterovirus (FELDMAN et al., 2008) e o virus Coxsackie B (BOWLES et al., 1987). A presenca deste
Ultimo, o virus Coxsackie B, pode servir como uma pista do por que parece haver uma natureza sazonal
da doenca, com maior incidéncia nos meses fora do inverno (KWA; SILVERBERG; ARDALAN, 2018).

O curso clinico da DMJ se da por trés caminhos. O primeiro se refere a um curso monofasico,
que ocorre em cerca de um terco dos casos, apresenta-se como um surto inicial, e sua remissao pode
ser alcancada em até dois anos. O segundo se trata de um curso crénico continuo, ocorrendo em até
dois tercos dos casos, e demonstrando a carga da doenca apesar da terapia adequada por mais de
dois anos. Por Ultimo, e consideravelmente menos comum, existe um curso polifasico, recidivante e
remitente quando a DMJ nado é tratada com corticosteroides (SPENCER et al., 1984; STRINGER;
FELDMAN, 2006).

A terapia precoce demonstrou diminuir a morbidade e a mortalidade da doenca (FISLER et
al., 2002; SPENCER et al., 1984). Os corticosteroides sao a terapia inicial e principal em pacientes
com DMJ (SWAFFORD; ROACH, 2020). O uso de prednisolona oral ou metilprednisolona intravenosa
depende da gravidade da apresentacdo. Uma avaliacao retrospectiva da eficacia de esteroides orais
versus intravenosos demonstrou uma reducdo na atividade da doenca e na carga cronica com
esteroides intravenosos, especificamente para crises (NAIM; REED, 2006).

Seja geneticamente predestinada ou provocada por um processo ambiental ou infeccioso, uma
cascata inflamatoria imunomediada é desencadeada na DMJ, levando a uma vasculopatia sistémica
que afeta as células endoteliais na maioria dos tecidos dos pacientes (WIENKE et al., 2018). No inicio
do curso da doenca, citocinas e intérferons causam uma vasculite de pequenos vasos
(PAPADOPOULOU; MCCANN, 2018). Com o tempo, no entanto, os produtos inflamatodrios ocluem os
vasos, levando a destruicdo capilar e necrose do tecido circundante (LUNDBERG et al., 1997;
PAPADOPOULOU; MCCANN, 2018). A inflamacao tecidual ocorre em todo o corpo, mas € mais notavel
no musculo esquelético e na pele, dando caracteristicas clinicas marcantes de fraqueza proximal e
erupgoes cutaneas caracteristicas (SWAFFORD; ROACH, 2020).

Os grandes musculos do quadril e ombro sao afetados em um padrao simétrico, com a forca
preservada nos musculos distais menores das maos e pés (SCHMIDT, 2018). Em comparacdo com
pacientes com dermatomiosite (DM) e polimiosite (PM) de inicio na fase adulta, a DMJ demonstra
maior fraqueza nos musculos flexores, extensores e adutores do quadril, bem como flexores do
pescoco e abdutores do ombro (HARRIS-LOVE et al., 2009; NA et al., 2009).

As limitacdes funcionais da DMJ incluem dificuldade para andar, usar escadas ou levantar os
bracos acima da cabeca (HARRIS-LOVE et al., 2009; SWAFFORD; ROACH, 2020) e a fraqueza muscular
pode progredir para os musculos bulbares, levando a disfonia e disfagia, que podem ser percebidas
por uma qualidade nasal a voz ou tosse com degluticdo (AL-MAYOUF et al., 2017; BELLUTTI ENDERS
et al., 2017). Além disso, a fraqueza pode ter uma apresentacdo aguda ou pode levar de semanas a
meses para se desenvolver, dependendo do grau de inflamacao. Na DMJ progressiva, a doenca
inflamatoria pode levar a fibrose e contraturas de flexdao dos musculos envolvidos, causando mais
limitacoes na funcao motora dos pacientes (SWAFFORD; ROACH, 2020).

As caracteristicas dermatoldgicas da DMJ envolvem a erupcdo heliotrépica, papulas de
Gottron e alteracdes nas pregas ungueais, sendo que tais achados podem preceder o envolvimento
muscular em varios meses (SWAFFORD; ROACH, 2020). A erupcao heliotropica normalmente nao é
observada em outros distUrbios autoimunes como lUpus eritematoso sistémico e esclerodermia, assim,
€ basicamente patognomonica para DMJ (CALLEN, 2000). O histérico completo e um exame fisico do
paciente ajudarao a apontar para o diagnostico, pois muitas das caracteristicas clinicas da doenca sdo
prontamente notadas pela observacao grosseira (SWAFFORD; ROACH, 2020).

Quando a suspeita clinica de DMJ é alta, exames laboratoriais e de imagem dao suporte ao
diagnéstico clinico. Exames laboratoriais basicos de triagem, como o hemograma completo, alanina
aminotransferase (ALT), aspartato aminotransferase (AST), creatina quinase (CK), lactato
desidrogenase (LDH), proteina C reativa (PCR) e velocidade de hemossedimentacao (ESR) devem ser
usados para avaliar sinais de inflamacdo sistémica e DMJ cronica (STRINGER; SINGH-GREWAL;
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FELDMAN, 2008; VOLOCHAYEV et al., 2012). Evidéncias radiograficas de inflamacdo podem ser vistas
nos musculos afetados e sao melhor observadas por ressonancia magnética (RM). As alteracdes
classicas observadas na RM sdao edema muscular, edema perifascicular ou alteracdoes de sinal e
aparéncia em favo de mel dos mUsculos afetados (LADD et al., 2011; UKICHI et al., 2019).

Devido a raridade da DMJ, descrever novos casos se torna de grande valia para o processo de
educacao médica continuada em Pediatria.

Objetivo
Relatar um caso Unico de DMJ atendido em nosso Servico.

Método

Trata-se do relato de um caso Unico de DMJ atendido na Pediatria do Hospital Universitario
Sao Francisco na Providéncia de Deus (HUSF), localizado na cidade de Braganca Paulista - SP. Os
responsaveis pelo paciente em questao se disponibilizaram a autorizar a utilizacdo dos dados contidos
no prontuario do paciente por meio da assinatura de um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.
Nenhuma informacao que permita a identificacdo do paciente foi divulgada. Este trabalho foi
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do HUSF, por atender aos requisitos previstos na Resolucéo
466/2012 do Conselho Nacional de Saude, que discorre sobre os aspectos éticos das pesquisas
envolvendo seres humanos.

Relato do Caso

Tratou-se do caso de um paciente com idade atual de trés anos 11 meses, que deu entrada
em nosso Servico aos dois anos de idade devido a um quadro de fratura do fémur esquerdo. O paciente
foi internado pela equipe de ortopedia, e iniciou seguimento ambulatorial. Ja na primeira internacao,
a mae descrevia um historico de atraso no desenvolvimento motor se comparada aos outros irmaos,
e referia quedas frequentes, dor durante a flexao de joelhos e atraso para comecar a andar mesmo
com apoio.

Apos primeira internacdo, o paciente prosseguiu com seguimento em ambulatérios de
ortopedia, neurologia e endocrinologia pediatrica, para uma tentativa de investigacao multidisciplinar
de seu quadro. Foram levantadas as hipdteses de lUpus eritematoso sistémico, miosites infecciosas,
e hiperparatireoidismo (devido a niveis elevados de paratormonio nas primeiras triagens laboratoriais.

Deu entrada novamente em nosso Servico no inicio de 2021 com um quadro de febre e dor em
membro superior direito, quando entéo foi realizada uma nova avaliacao ortopédica juntamente com
uma triagem infecciosa, exames laboratoriais e ecocardiograma (que posteriormente mostrou-se
normal). O paciente permaneceu em internacao prolongada com antibioticoterapia, e os exames
laboratoriais, marcadores de lesdo muscular e demais horménios se mantiveram dentro da
normalidade para a idade, bem como suas funcdes renais e hepaticas.

Durante seguimento com o reumatologista, foi observado que o paciente apresentava, além
das alteracdes motoras a presenca de uma lesdo eritematosa em sua face, bilateralmente na regiao
malar desde aproximadamente um ano de idade, além de lesdes interfalangeanas, com caracteristica
eritemato nodulares. Todos os sinais eram compativeis com rash malar fotossensivel, heliotropos e
papulas de Gottron, manifestacdes caracteristicas do quadro de DMJ. Sendo, subsequentemente,
iniciado tratamento com prednisona 1mg/kg/dia.

Nos primeiros meses em que estava em tratamento em nosso Servico, o paciente ja aguardava
consulta agendada com a reumatologia pediatrica na Universidade de Campinas (UNICAMP), sendo
posteriormente atendida durante sua internacao pela equipe da citada universidade no més de junho
de 2021. No periodo, foram realizados exames de imagem como tomografia computadorizada (TC) e
ressonancia magnética nuclear (RMN) do corpo todo. Infelizmente, nao foi realizada a bidpsia de seu
musculo devido a impossibilidade da equipe naquele momento, conforme relatado. Posteriormente,
foi iniciada uma pulsoterapia com metilprednisolona por trés dias e ciclos de ciclofosfamida. O
paciente apresentou boa resposta e nao houve intercorréncias, sendo mantido apds o fim da
pulsoterapia o uso de prednisona 2mg/kg/dia. Desde entdao, mantém seguimento na UNICAMP,
realizando consultas frequentes e tratamento adequado, além de manter desenvolvimento
satisfatorio dentro das limitacdes causadas pela doenca.
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Discussao

A DMJ é uma doenca muito rara com uma incidéncia de aproximadamente 2 a 4 casos por
milhao (LI; TANSLEY, 2019; MENDEZ et al., 2003; SYMMONS; SILLS; DAVIS, 1995). A grande maioria das
criancas afetadas tém doenca cutanea associada e, como tal, a DMJ é frequentemente usada como
um termo abrangente para todas as miosites de inicio juvenil. Dentro do subgrupo da DMJ, permanece
uma heterogeneidade significativa com cronicidade variavel, envolvimento de 6rgaos e desfecho
clinico de longo prazo. Os critérios de Bohan e Peter, propostos em 1975, tém sido amplamente
utilizados para identificar pacientes; no entanto, eles falham em descrever todo o espectro de miosite
e nao fornecem nenhuma definicdo para miosite clinicamente amiopatica, miosite necrotizante
imunomediada ou miosite por corpos de inclusdo; embora esta Ultima ndo seja visto em criancas
(BOHAN; PETER, 1975a, 1975b).

Em 2017, a European League Against Rheumatism e o American College of Rheumatology
publicaram novos critérios de classificacao para miopatias inflamatodrias idiopaticas adultas e juvenis
e seus principais subgrupos. As limitacdes dos critérios atualizados incluiam a exclusao de
autoanticorpos especificos para miosite, exceto anti-Jo-1, e caracteristicas histologicas relevantes
para miosite necrotizante imunomediada (IMNM) (LUNDBERG et al., 2017). Estratégias para melhor
definir subgrupos homogéneos de pacientes com DMJ sdo cruciais para facilitar o diagnostico, informar
0 progndstico e permitir ensaios clinicos de boa qualidade para terapias novas e existentes (LI;
TANSLEY, 2019). Além disso, estudos recentes demonstraram que os autoanticorpos podem ser
identificados em 60-95% dos pacientes com DMJ e fornecem um grau adicional de refinamento
fenotipico (IWATA et al., 2019; RIDER et al., 2013; TANSLEY et al., 2017), além de correlacdes
histopatoldgicas (DEAKIN et al., 2016).

Dentro do contexto apresentado, este trabalho teve como objetivo relatar um caso Unico de
DMJ atendido em nosso Servico. O caso descreveu um paciente, cuja mae relatava um histérico de
atraso no desenvolvimento motor, que deu entrada em nosso Servico com dois anos de idade devido
a uma fratura do fémur esquerdo. Apos primeira internacdo, prosseguiu com seguimento em
ambulatérios de ortopedia, neurologia e endocrinologia pediatrica, numa tentativa de investigacao
multidisciplinar de seu quadro e, posteriormente, deu entrada novamente em nosso Servico com
quadro de febre e dor em membro superior direito.  Choi e colaboradores (2018), descreveram o
caso de um paciente de 13 anos que apresentou coriorretinopatia difusa bilateral como sinal de
apresentacao da DMJ. Segundo uma revisao feita pelos autores, a retinopatia associada a DMJ era um
achado raro, sintomatico para os pacientes e frequentemente respondia ao tratamento sistémico da
DMJ. Eles também comentaram que este foi o primeiro caso documentado de maculopatia média
aguda paracentral num cenario de DMJ.

Oyedeji et al. (2020), relataram o caso de um paciente de 11 anos com miopatia proximal,
heliotropio e erupcdes cutaneas do tipo papula de Gottron. Uma analise laboratorial revelou elevagées
de enzimas musculares, enquanto a histologia da bidpsia muscular mostrou necrose e inflamacao,
condizentes com DMJ. Um exame radiografico simples da coxa do paciente trés semanas apos o inicio
do tratamento com prednisolona mostrou-se normal. Para os autores, o objetivo de seu trabalho foi
destacar os desafios diagndsticos impostos por essa condicdo rara em um ambiente com recursos
limitados, além de enfatizar a necessidade de diagndstico imediato e tratamento adequado.

Mussa e colaboradores (2021), relataram o caso de um paciente de 8 anos de idade que
apresentava caracteristicas de DMJ e uma rara associacdao com tireoidite autoimune subclinica. Os
autores comentaram que este caso ilustrou uma apresentacdo, diagnodstico e resultados tipicos do
tratamento de uma DMJ altamente mal diagnosticada. Para os pesquisadores, devido aos recursos
limitados e ao conhecimento sobre esta doenca subnotificada em ambientes de extrema pobreza, as
manifestacoes caracteristicas da DMJ podem ser facilmente perdidas e, portanto, requerem um alto
indice de suspeita para diagnostico e tratamento precoces.

Por fim, a Figura 1 traz um resumos dos critérios para diagndstico da dermatomiose,
considerando os critérios de Bohan e Peter (BOHAN; PETER, 1975a, 1975b).
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Fraqueza muscular proximal e simétrica dos masculos
das cinturas pélvica e escapular, flexores anteriores do
pescogo, progredindo por semanas a meses, COm Ou sem
disfagia ou envolvimento de misculos respiratorios.

Elevag3o dos niveis séricos de enzimas musculares
esqueléticas: creatinofosfoquinase, aspartato
aminotransferase, desidrogenase lictica e aldolase.

Eletromiografia caracteristica de miopatia (unidades motoras
curtas e pequenas, fibrilagdes, ondas pontiagudas positivas,
irritabilidade insercional, descargas repetitivas de alta frequéncia).

Biopsia muscular evidenciando necrose, fagocitose, regeneragao,
atrofia perifascicular, exsudato inflamatério perivascular.

Alteragbes cutaneas tipicas:

¢ heliotropo com edema periorbitario e eritema violdceo;

« sinal de Gottron: vasculite em articulages de cotovelos,
metacarpofalangeanas e interfalangeanas proximais.

Critérios para DM

Definitivo Trés critérios (A, B, Cou D) + E
Provavel Dois critérios (A, B, Cou D) + E
Possivel Um critério (A, B, Cou D) + E

Figura 1 - Critérios de Bohan e Peter para diagndstico da dermatomiose.
Fonte: Rosa Neto e Goldenstein-Schainberg (2010).

Conclusao

A DMJ, apesar de sua habitual raridade, possui sinais caracteristicos como rash malar
fotossensivel, miopatia proximal, heliotropos e papulas de Gottron, que devem sempre ser
considerados no diagnoéstico e tratamento precoces. Além disso, a identificacdo de anticorpos
especificos pode ser util para o diagndstico da maioria dos pacientes, e sinais nao usuais como a
coriorretinopatia podem indicar a presenca da doenca. Por fim, os pacientes devem ser avaliados
constantemente por médicos que estejam familiarizados com as manifestacées e sintomas da DMJ, o
que muitas vezes é praticamente impossivel em locais com poucos recursos, diminuindo assim as
chances de bons prognosticos.
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