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Resumo:

Os autores apresentam o caso clinico de um indi-
viduo do sexo masculino de 41 anos com queixas
de mialgias e astenia mantidas ao longo de varios
anos. A constatacao de lesdes cutaneas de derma-
tomiosite e a auséncia clinica de miosite estabele-
ceu o diagndstico de dermatomiosite amiotréfica.
Posteriormente, houve evidéncia subclinica de
miosite com o diagnéstico de dermatomiosite hi-
pomiotroéfica e, finalmente, estabeleceu-se um en-
volvimento muscular com aumento serolégico das
enzimas musculares que levou ao diagnoéstico final
de dermatomiosite classica. Houve boa resposta
clinica a terapéutica imunossupressora, permane-
cendo assintomadtico. Discutem-se os diferentes es-
pectros de dermatomiosite (amiotréfica, hipomio-
trofica e cldssica), as suas caracteristicas e aborda-
gem terapéutica.
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Abstract

The authors report a clinical case of a 41-years-old
man with astenia and myalgias maintained for
many years without an accurate diagnosis. Amyo-
pathic dermatomyositis was diagnosed based on
the presence of typical cutaneous lesions and the
absence of myositis. Subsequent evidence of sub-
clinical myositis allowed the diagnosis of hypo-
myophatic dermatomyositis. Finally, the diagnosis
of classical dermatomyositis could be made when
the patient presented elevated levels of muscle en-
zimes. There was a good clinical response to imu-
nossupressor therapy and the patient remains
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asymptomatic. Differences in the clinical manage-
ment of amyopathic, hypomyopathic and classic
dermatomyositis are discussed.

Keywords: Dermatomyositis; Amyopathic; Hypo-
myopathic; Imunossupressor therapy.

Introducao

Dermatomiosite amiotréfica ou «dermatomyositis
sine myositis» constitui uma entidade clinica rara,
diagnosticada pela existéncia de lesdes cutaneas
compativeis com dermatomiosite na auséncia cli-
nica de miosite. Descreve-se um caso clinico raro
de dermatomiosite amiotréfica de evolugao arras-
tada. Posteriormente, a situacdo evoluiu para um
caso de dermatomiosite classica passando pela fase
de dermatomiosite hipomiotréfica. A raridade da
situacgdo e a evolucdo indolente tornou o diagnos-
tico dificil de estabelecer. Apenas a objectivagdo
clinica e as alteracgdes tardias nos exames auxilia-
res de diagnéstico permitiram o diagnéstico.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino com 41 anos, raca bran-
ca, solteiro e professor do ensino secundario. Re-
feria quadro de mialgias difusas e astenia desde ha
mais de 25 anos. No inicio, apresentava dores mus-
culares ocasionais e auto-limitadas que evoluiam
por surtos de maior agudizacao mas de curta du-
racao e comresolucdo espontanea. Estes episodios
ndo «eram justificados» pelo exercicio fisico. A si-
tuacdo foi-se mantendo ao longo dos anos e os sur-
tos de dores musculares foram-se tornando mais
prolongados (duragdo de 30 a 60 minutos), embo-
ra continuassem a ter resolucao espontanea. Man-
tinha astenia. O doente sempre praticara varios
desportos de competi¢do como vela, h6quei, rugby,
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mergulho, e as suas queixas eram atribuidas a es-
sas actividades que mantinha de forma regular e in-
tensa. Negava artralgias ou falta de forca muscular,
inclusivé nos surtos. Oito anos antes surgiram le-
sOes cutaneas nas maos e tronco que foram obser-
vadas por médico, tendo sido colocada a hipétese
de dermatomiosite. Nesta altura, bem como alguns
anos antes, foi submetido a investigacao médica
tendo realizado diversos exames complementares
de diagnéstico [estudo analitico com velocidade
de eritrosedimentacdo (VS), proteina C reactiva
(PCR), creatininafosfoquinase (CPK), aldolase,
electromiogramas e duas biopsias musculares que
serevelaram normais]. As lesdes tiveram resolucao
espontanea e manteve-se sem diagndstico. Por per-
sisténcia das queixas de astenia e mialgias ocasio-
nais, 5 anos antes, foi-lhe diagnosticado fibromial-
gia e iniciou terapéutica com antidepressivos sen-
do aconselhado a deixar de praticar os desportos
habituais. Apesar de manter a medicacao e de ter
deixado de praticar esses desportos, ndo notou
qualquer melhoria e manteve os epis6dios agudos
ocasionais de mialgias com duracéo de 30 a 60 mi-
nutos, de grande intensidade, por vezes com neces-
sidade de repouso absoluto e, em duas ocasides,
com necessidade de recurso ao servico de urgén-
cia hospitalar. Estes epis6dios resolviam completa-
mente de forma espontanea ou com recurso a anti-
-inflamatérios. Cerca de 3 anos antes, relata o apa-
recimento de lesdes cutaneas violaceas localizadas
as pélpebras superiores, superficie extensora dos
dedos e tronco (mantbrio esternal) que foram no-
vamente interpretadas como dermatomiosite. Es-
tas lesdes voltaram a ter resolucdo espontéanea.

Nos tltimos 4 meses o quadro voltou a intensi-
ficar-se mantendo astenia e mialgias difusas, sobre-
tudo matinais, agora de cardcter mais frequente.
Negava dores nocturnas ou artralgias. Continuava
a ter surtos de dores intensas de resolucado espon-
tanea e reapareceram as lesdes cutaneas que tive-
ra 3 anos antes. Nao referia antecedentes pessoais
ou familiares de relevo.

Ao exame objectivo apresentava papulas de Got-
tron e eritema heliotrépico, sem artrite ou entesi-
te, palpacgdo dolorosa no ponto médio do bordo su-
perior do trapézio (bilateral), forca muscular con-
servada em todos os grupos musculares, sem ou-
tras alteracdes ao exame objectivo geral e
neurolégico. Realizou diversos exames comple-
mentares de diagnéstico: hemograma e bioquimi-
ca, sem alteragdes (CPK: 94 UI/L; aldolase: 5,6 UI/L,
VS: 15 mm 12 H, PCR: 0,66 mg/dl — normais); hor-

monas da tiréide com resultados normais; anti-
corpos anti-nucleares com padrdo mosqueado
(++); capilaroscopia: alguns capilares tortuosos,
alargamento segmentar em 25% e indmeras he-
morragias, alteracdes compativeis com doenca
mista, miosite ou esclerose sistémica; estudo fun-
cional ventilatério normal; electromiograma nor-
mal; biopsia muscular (delt6ide) sem evidéncia de
miosite, estudo histoenzimolégico normal e estu-
do imunocitoquimico revelando expressao dos an-
tigénios MHC I na superficie da fibra muscular;
ressonancia magnética dos musculos proximais
(bracgos e coxas) sem alteragdo de sinal nestas lo-
calizac¢des, havendo areas de acentuado hipersinal
dos miusculos grande redondo e grande dorsal
compativel com miosite; pesquisa de neoplasia
oculta negativa.

Como os valores das enzimas musculares eram
normais e a forca muscular estava conservada,
manteve monitorizacdo clinica e nao foi introdu-
zida terapéutica imunossupressora.

Em reavaliacdo de controlo, 6 meses depois,
mantinha exame objectivo sobreponivel e estudo
analitico, pela 12 vez, com alteragdes: VS: 29 mm 12
hora; PCR: 0,4 mg/dl; CPK: 360 UI/L (normal: 23-
-203 UI/L); aldolase: 9,4 UI/L (normal <5,0 UI/L).
Estas alterag6es persistiram em controlos seriados
e em valores equivalentes.

O doente iniciou terapéutica com metotrexato
10 mg/semana, acido félico 5 mg/semana e pro-
teccdo solar. Um ano depois mantém terapéutica,
estd clinicamente bem (sem mialgias, ndo voltou
a ter episo6dios agudos) e ndo apresenta indices
analiticos de actividade da doenca.

Discussao

Classicamente admitiam-se, como entidades dis-
tintas, dermatomiosite (DM) amiotroéfica e derma-
tomiosite classica. DM amiotroéfica caracteriza-se
pela existéncia de lesdes cutaneas tipicas de DM na
auséncia clinica de atingimento muscular (ausén-
cia de fraqueza muscular e normalidade das enzi-
mas musculares).! Num centro dos EUA, a DM
amiotroéfica representa 10 a 20% de todos os casos
de DM.?

Em alguns doentes com DM amiotréfica foi
constatado envolvimento muscular subclinico
através de biopsia (histopatologia), electromiogra-
ma, ecografia ou ressonancia magnética, mas sem
evidéncia clinica de fraqueza muscular e sem alte-
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Figura I.Ressondncia magnética: dreas de acentuado
hipersinal dos musculos grande redondo e grande dorsal
traduzindo focos de miosite.

Figura 2. Biopsia muscular: coloragdo hematoxilina/
/eosina (ampliagdo 100x) — musculo de morfologia normal
(imagem gentilmente cedida e legendada pela Dra Olinda
Rebelo do Servigo de Neurologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra).

racdo analitica das enzimas musculares. Para es-
tes, foi proposta a designacdo de DM hipomio-
trofica (hypomyopathic dermatomyositis).' Este
subgrupo incluia doentes com lesdes cutaneas ti-
picas, auséncia clinica de atingimento muscular
mas com evidéncia subclinica de miosite.!

A definicao original de DM amiotréfica exigia
um periodo de 2 anos de atingimento cutaneo, au-
séncia de evidéncia clinica de fraqueza muscular
proximal e valores normais de enzimas muscula-
res.>* Posteriormente, foi proposta a designacao
de DM amiotroéfica «provisional» para doentes com
manifestacdes cutaneas isoladas no periodo com-

Figura 3. Biopsia muscular: estudo imunohistoquimico
(ampliagdo 200x) — marcagio sarcolémica das fibras.
Imunohistoquimica MHC classe | (imagem gentilmente
cedida e legendada pela Dra Olinda Rebelo do Servico de
Neurologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra).

Figura 5. Observam-se papulas de Gottron.
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preendido entre 6 e 24 meses*, apenas se estabele-
cendo o diagnéstico de DM amiotréfica apds este
periodo. As manifestacdes cutaneas dos diversos
subtipos de DM sdo em tudo semelhantes e indis-
tinguiveis.! Da mesma forma, o estudo histopato-
légico de biopsias cutaneas é semelhante em to-
das as formas.'®

Estdo identificados diversos anticorpos especi-
ficos de miosite (MAS: myositis-specific autoanti-
bodies): anti-ARS (anti-Jo-1, anti-PL-7, anti-PL-12,
anti-EJ, anti-OJ, anti-KS, anti-Zo, anti-YRS), anti-
-SRP, anti-Mi-2, anti-CADM-140, anti-p155(/p140),
anti-M]J, anti-PMS1 e anticorpos associados a mio-
site (MAA-myositis-associated autoantibodies):
anti-U1RNP anti-Ku e anti-PM-Scl.® Da anaélise se-
rolégica de 19 doentes com DM amiotréfica do
adulto, nao foram detectados MAS. No entanto, 16
doentes continham auto-anticorpos reactivos a 2
antigénios designados «155 KDa» e «Se», que rara-
mente sao observados em doentes com DM clés-
sica.” Outro estudo identificou um auto-anticorpo
contra «140 KDa» em 8 de 15 doentes com DM
amiotréfica. Dados recentes sugerem que o auto-
-anticorpo contra «155 K-EB» estd presente em
20% dos casos de DM amiotroéfica do adulto e pode
estar associado a neoplasias.®!! No futuro, espera-
se que estes ou outros novos marcadores possam
ser importantes no diagnéstico e prognéstico des-
ta entidade nosolégica.

A ressondncia magnética pode ser usada para
detectar envolvimento muscular subclinico em
doentes com DM amiotréfica.! Alguns doentes
com DM amiotréfica ou hipomiotréfica podem vir
a manifestar evidéncia clinica e laboratorial de
atingimento muscular, embora se desconhecam
factores preditivos para essa evolucao.! Por outro
lado, desconhecendo-se a importancia clinica e o
prognostico destes doentes, ndo estd definido se os
doentes com DM hipomiotréfica deverdo iniciar
de imediato imunossupressdo ou se deverd ser
mantida apenas monitorizagdo clinica.! A DM
amiotroéfica e hipomiotréfica parecia estar asso-
ciada, nalguns casos, a complicacées pulmonares
graves e fatais, como pneumonite intersticial, a se-
melhanca do que acontecia na DM cldassica.'?'s Al-
guns autores apontam para que o risco de neopla-
sia oculta nos doentes com DM amiotréfica seja se-
melhante aos doentes com DM cléssica.! Numare-
visao recente de 291 casos de DM amiotréfica,
confirmando as constata¢des prévias, o risco de
desenvolvimento de neoplasia oculta ou de envol-
vimento intersticial pulmonar grave e potencial-

mente fatal foi semelhante aos doentes com DM
classica.!

Nao ha consenso quanto a abordagem e tera-
péutica de DM amiotréfica e hipomiotréfica. Al-
guns autores sugeriram o tratamento imunossu-
pressor de todas estas situacdes pois entendiam
que a progressdo para um envolvimento muscular
mais marcado seria inevitdvel.'>!* Mais recente-
mente, outros autores, baseando-se em dados que
sugerem que a presenca de miosite subclinica ndo
é preditiva de desenvolvimento de miosite clinica
e fraqueza muscular, defendem uma atitude mais
conservadora.' Por outro lado, nos doentes em
que surge miosite clinica, ela é sempre acompa-
nhada por um aumento das enzimas musculares. '
Assim sendo, a opinido mais actual é a de que, nos
casos de DM amiotréfica e hipomiotroéfica, se deva
tomar uma atitude expectante com acompanha-
mento conservador e com monitorizagao dos va-
lores serolégicos de enzimas musculares, reser-
vando-se a terapéutica imunossupressora para 0s
casos de miosite clinica e elevacdo das enzimas
musculares.!

O estudo imunocitoquimico das biopsias mus-
culares reveste-se de particular interesse nos casos
em que nao ha evidéncia histoldgica de miosite. Fi-
bras musculares maduras ndo expressam, ou ex-
pressam muito pouco, proteinas do grupo MHC
(major histocompatibility proteins). No entanto, a
identificacdo de MHC], tradutora de sobre-produ-
¢ao desta classe de proteinas, ocorre em todas as
formas de miopatia inflamatéria. Embora esta ca-
racteristica também ocorra noutras formas de mio-
patia, é um importante marcador indicativo de
miopatia inflamatéria."”

Alonga evolugao deste quadro clinico e o cardc-
ter indolente das manifestacoes dificultaram o
diagnéstico da situacdo. O atraso de 25 anos até se
chegar a um diagnéstico concreto evidencia o de-
safio de determinadas situacdes clinicas. Os auto-
res ndo encontraram na literatura relatos de casos
com tdo longa evolugdo. Nao estdo definidos os
periodos habituais de evolucado destas situagoes,
embora se encontrem diversos casos de DM amio-
tréfica que evoluem para outras formas de DM. Os
epis6dios ocasionais e auto-limitados de mialgias
referidos pelo doente ndo tinham rebate analitico
pelo que se tratavam de queixas ndo objectivaveis
e facilmente desvalorizdveis. As lesdes cutaneas
relatadas pelo doente e interpretadas como DM ti-
veram sempre resolucdo espontanea e por isso
nunca foram correctamente valorizadas. Por di-
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versas ocasides ao longo dos 25 anos, ndo se ob-
jectivaram alteragdes analiticas nos episédios de
mialgias pelo que nunca tinha sido definido o diag-
néstico. No quadro inicial, os electromiogramas
realizados e as 2 biopsias musculares também nao
revelaram alteracées. No entanto, nunca tinha sido
realizada ressondncia magnética e desconhece-
mos se o material de biopsia tinha sido estudado
paraidentificacio de MHCI (como aconteceu pos-
teriormente). O aparecimento posterior e persis-
tente de lesdes cutdneas compativeis com derma-
tomiosite, sem evidéncia de miosite, permitiram
estabelecer o diagndstico de DM amiotrofica. Os
exames ndo suportavam a existéncia de miosite,
inclusivé a biopsia nao evidenciara miosite, mas o
estudo imunocitoquimico revelou a expressdo de
antigénios MHC I na superficie da fibra muscular,
alteracdo que apontava a favor de dermatomiosi-
te amiotréfica. Apenas a ressonéncia revelou exis-
téncia de miosite focal (musculos grande redondo
e grande dorsal). De salientar que a biopsia foi rea-
lizada no musculo deltéide e este ndao apresentou
sinais de miosite na ressonancia magnética. A ine-
xisténcia de lesdoes de miosite apenas se podera
aplicar a esta localizacdo em concreto, especulan-
do-se acerca de um eventual resultado distinto
caso a biopsia fosse repetida nos musculos com al-
teracdo de sinal na ressonancia magnética. Estaria-
mos, portanto, perante uma situacao de DM hipo-
miotréfica, uma vez que continuava a nao haver
evidéncia clinica de miosite (auséncia de fraque-
za muscular e enzimas musculares normais), mas
havia agora evidéncia de miosite na ressonancia
magnética. De acordo com o preconizado na lite-
ratura, mantivemos vigilancia do doente sem in-
troducdo de terapéutica imunossupressora. A de-
cisdo de imunossupressao foi tomada com aiden-
tificacdo de elevacdo das enzimas musculares, ape-
sar de ndo haver objectivacdo de fraqueza
muscular.

O presente caso clinico retrata a situacao rara de
DM amiotroéfica que evolui para DM hipomiotro-
fica e finalmente para DM cldassica provével, refor-
cando a necessidade de monitorizacdo destes
doentes.
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