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I -.Resumo o 

` Os autores apresentam o caso de um paciente_Qpm 

dermatopolimiosite, que esteve internado no Hospital Uñiversi+ 

tãrio de Florianópolis - SG; :É feita uma revisão bibliogfãfi- 

ca do assunto, e, com base.nos dados_colhidos, o caso ê discu- 

tido e analisado.
'

'



,II - INTRODUÇÃO 

As dermatopolimiosites são doenças decorrentes 
de um estado inflamatório crônico que afeta, principalmente, a 

musculatura estriada e pelez Diz-se somente polimiosite, quan_ 
do apenas a musculatura apresenta-se afetada, não havendo le- 

sões cutâneas. jQuando estas aparecem, temos um quadro de der- 
matomiosite. As características clínicas básicas da doença 
incluem fraqueza muscular proximal, isto ê, que atinge prefe - 
rencialmente cintura escápulo~umeral e pélvica e, lesões de pe- 
le eritemato-violãceas, em zona periorbitâria, chamado erite- 

ma heliotrõpico e, em dorso de articulações das.mãos, ›joelhos 

e cotovelos, dito sinal de Gottron. '

' 

Inicialmente descritas por Wagner em 1863 e 

por Unverricht, em 1887, ainda permanecem com sua _ etiologia 
obscura, se bem que um caráter auto-imune, praticamente não 

as possa ser descartado, atualmente. Estima se que a incidencia 
desta patologia na população 16 e 26 situe-se entre l_e 6 ca - 
sos para cada l milhão de habitantes, estando a prevalência em 
torno de 63 por milhao.H Atinge mais indivíduos Çøm-idade en- 

tre 50 e 60 anos e entre 5 e 15 anos.l4 .Tende a ocorrer duas 
vezes mais em mulheres do que em homens, em qualquer faixa etä 
ria.12 ' 

As dermatopolimiosites são desordens do tecido
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conjuntivo que envolvem a musculatura estriada em todos os ca- 

sos, tendo como substrato anatomo-patolõgico a degeneracão fo- 
cal ou difusa das fibras musculares, associada a um processo 
inflamatório, basicamente linfomonocitãrio presente no inters- 
ticio. Caracteristicamente, existe atividade regeneradora da 

fibra muscular, em estágios tardios, levando ao aparecimento 
de grandes núcleos sarcolemais com basofilia sarcoplasmätica. 
Com a evolução do processo a célula muscular tende a ser subs- 
tituída por gordura e, posteriormente, por Ífíbrose, que pode 
rã ocasionar contraturas e deformidades, particularmente na 

forma infantil da doença.l3'l5 e 19 '

H 

Desde o reconhecimento da dermatopolimiosite no 
seculo passado, varios esquemas de classificaçao tem sido pro- 

postos por diversos autores, no sentido de melhor se entender 
as formas de apresentação da doença. Pearsonzo em 1962, pro- 

pôs uma forma bastante simples e útil (Quadro I)l5 e 20 

QUADRO I - Classificação das dermatomiosites 

TIPO I - Polimiosite tipica do adulto 
TIPO II - Dermatomiosite típica do adulto. 
.TIPO III - Poli ou dermatomiosite associada ã 

neoplasia 
TIPO IV - Poli ou dermatomiosite da infância 
TIPO V - Miosite e síndromes superpostas 

:Já de há muito tempo, sabe-se da estreita rela- 

ção existente entre dermatomiosite-polimiosite do adulto e neg



plasias malignas. Na criança, tal relação não acontece. Cal- 
len et allis7, em seu estudo realizado no ano de 1980, revendo 
58 casos da patologia em questão, ocorridos num espaço de 20 
anos, encontrou uma associação de malignidade e DM-PM, em 26%' 

deles. Jã Bradley & Salam-Adams, afirmam que somente 8% dos 
adultos com DM-PM, apresentam algum tipo de malignidade.4 De 

qualquer forma, fica bem claro, que a freqüência desta associa 
ção é bem maior do que a esperada para a população geral e 

que, torna-se patente a necessidade de se pesquisar exaustiva- 
A ' mente a existencia de neoplasias malignas em todo paciente por 

tador de DM-PM. Deve-se sempre ter em mente, que os tumores 
mais comumente encontrados nestes casos, são carcinomas origi- 
nãrios do pulmao, próstata, genitália feminina, seios, cõlon e 

vesícula biliar. Sershan e Weiss28, enfatizam a possibilidade 
da ocorrência de Sarcoma de Kapõsi em pacientes portadores de 

DM-PM, que foram submetidos por longo tempo, a terapia imunos- 

supressora, incluindo corticosteróides, azatioprina, ciclofos- 
famida, melfalan e radioterapia. - p. 

A DM-PM da criança ê o tipo IV da classificação 
de Pearson. Ela, raramente manifesta-se antes do 29 ano de 

. - _ _ 
V 

. . 23 vida, e nao encontra-se relacionada a neoplasias malignas. 
Um dado que a distingue das DM-PM encontradas no adulto, ë 

que na primeira observa-se a presença de uma vasculite necroti 
zante difusa, que ocorre em vasos de pequeno e mêdio`calibre]¿¿ 
vando ã trombose e infartos viscerais múltiplos, que por sua 

vez, podem causar hemorragia e- perfuração _ 
gastrointes -_
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tinais.5'3 e 21 As crianças, todavia, possuem um maior índice 
de sobrevida do que os adultos.l6 ~ 

Como tipo V de Pearson, encontramos aquelas DM- 

PM associadas a outras desordens do tecido conectivo, forman- 

do verdadeiras .síndromes de superposição. Desta forma, pode- 

mos ter DM-PM com lüpus eritematoso sistêmico, artrite reuma - 

tõide, esclerodermia e outras. Tem sido postulado, que pacieg 
tes com esta síndrome de superposição, respondem fracamente ã 

terapia com corticosteróides, necessitando com freqüência da 

terapia cumunossupressora.3 

Nas páginas que se seguem, faremos um aborda - 

gem ampla diagnóstica, clínica, terapeutica, do compelxo DM 

PM e também mencionaremos_aquilo que for particularidade de ca 
dar- forma da doença. Por fim,.relataremos o caso de um paci- 

ente com dermatomiosite, discutí-lo-emos e apresentaremos as 

nossas conclusões acerca de tudo o que foi pesquisado e relata 
do.



III -'Em1oPAToeEN1A 

Ainda não se sabe ao certo, o mecanismo exato 
envolvido na gênese da agressão músculo-cutânea das DM-PM.z En. 
tretanto, muitas possibilidades tem sido aventadas e, dentre 
elas, as reações de auto-imunidade tendem a ser as mais acei - 
tas nos dias de hoje. 

'

' 

A participação viral tem sido considerada forte 
mente, desde que Chouzo, em 1967, econtrou, em material ' 

de 

biópsia muscular, de pacientes com DM-PM, estruturas muito se- 

melhantes as de um-mixovírus. Também Freudenberg et allis,5 
isolou Coxsackie vírus, do músculo esquelético de um recém-nas 
cido com miosite. Não se sabe se o vírus seria um fator etio- 

patogénico direto, ou somente um fator associado. 

- 
' 

A 

O papel patogêncio das infecções por Toxoplasma 
gondii é fonte de muitas controvérsia. O fato é que altos tí- 
tulos de anticorpos antitoxoplasma já foram constatados no so- 
ro de pacientes com DM-PM, numa freqüência superior ãida popu- 

lação geral.20 O estudo de Philips e allis confirma » esta 
idéia, mostrando também, que ela é especialmente válida nos cg 
sos de polimiosite.l8 Uma associaçao entre dermatomiosite e 

toxoplasmose congênita é relatada por Samara;8_ 
' Como jâ foi dito anteriormente, os mecanismosau 

to-imunes são, atualmente, os mais considerados. Dentro des-
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te contexto, a imunidade celular se sobressai, havendo fortes 
indícios de sua participação, pelos seguintes dados:2 e 15 

- 
- O infiltrado inflamatõrio encontrado nos tecidos doen - 

tes ë, basicamente, linfomonocitãrio. '

' 

- Linfõcitos de doentes com DM-PM são citotõxicos especi- 

ficamente para cëlulas musculares em cultura. 

- O grau desta citotoxicidade guarda relação positiva com 

a atividade da doença. 

- Os linfócitos periféricos destes pacientes, uma vez es- 

timulados em cultura com extratos musculares autõlogos, liberam linfotoxi- 

I'l8.S z 

- A adição de prednisolona reduz a citotoxicidade. 

A de que haja uma participação importante |.|. Oz (Dr P. 01 

da imunidade humoral, está sendo cada vez mais resultada. An- 

ticorpos antimiosina, presentes em 2/3 dos pacientes com -.DM¬ 
PM,l5 são também encontrados nas distrofias e processos neuro- 
- . 2 - - . - genicos. Nao e raro encontrar-se hipo ou ate mesmo agamaglo- 

bulinemia em portadores de DM-PM. 

Talvez o que haja na realidade seja um imbrica- 

mento de fatores, havendo teorias que propoem que microorganig 
mos e/ou tecidos neoplãsicos, induziram ã formação de anticor- 

pos, que reagiriam de forma cruzada com tecidos musculares. 

Apesar de todas estas hipóteses, o.verdadeiroimg 
canismo etiopatogenêticoiknâDM-PM ainda permanece como uma in- 

cõgnita. `



IV - QUADRO CLíN1co 

Em geral, as DM-PM apresentam-se como um qua - 

dro de evolução insidiosa, composto de fraqueza muscular, le- 

sões de pele, .febre, astenia, fenômeno de Raynaud, mialgiai e. 

outros. O dado mais importante ê a fraqueza muscular. Ela ê 

simêtrica, progressiva, atingindo preferencialmente a muscula- 
tura proximal da cintura pélvica e escapular. Desta forma, o 

doente conta que tarefas rotineiras simples que ele fazia sem 
problemas, passam a tornar-se cada vez mais penosas. Exemplo 
disso, são atos como pentear os cabelos, escovar os dentes,_l§ 
vantar-se da cama, subir escadas, etc. Pouco a pouco, a doen- 

4» ça vai confinando o doente ao leito, se nao tratada, e passa a 

comprometer outros grupos musculares, como a musculatura inter 
costal, levando â insuficiência respiratória com padrão res - 
tritivo, musculatura da faringe posterior, causando disfagia e 

disfonia,e outros.l"5 e 7 A atrofia muscular surge tardia - 

mente e os reflexos profundos são normais. Calcinosis univer- 

salis com deposição de cálcio no tecido sub-cutaneo, tecidocon 
juntivo profundo e muscular, tende a ocorrer polimiosites crô- 
nicas.l7 

As lesões dermatolõgicas características da der- 

matomiosite consiste em eritema violâceo de face, principalmen 
te em pálpebras, têmporas, bochechas e fronte, e isto ê conhe-
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cido como eritema heliotrõpico, considerado como sinal patognö 
az . 2 z 4 - 

V

. monico-da doença. O e 22 Blacas cianoticas e descamativas, ao 

nível do dorso das articulaçoes do joelho, cotovelo e maös 
constituem o sinal de Gottron. Outras formas de lesões, urti- 

cariformes, bolhosas, nodosas, também podem ocorrer, bem_ como 
telangiectasias e alopêcia discreta.l E 

- Fenômeno de Raynaud está presente em, mais ou 

menos, 30% dos casos. Nesta mesma proporçao, encontramos ar - 
tralgias com ou sem sinais de artrite.5 A freqüência destes 
achados ê maior quando existe síndrome de superposição. 

Envolvimento visceral clinicamente manifestonas 
DM-PM, são raros. Entretanto, Tancredi et allis,l0 em 1979, rg 

vendo 20 autõpsias de doentes com polimiosite, observaram que 
~\ 

9 apresentavam alteraçoës histopatolõgicas (6 casos de miocar- 

dite, 2 de infarto miocãrdicoaefl.infiltração leucêmica). Quan 
do em vida, l3 de 18 pacientes possuíam eletrocardiograma ano; 
mal. Estudos englobando DM e PM, tem evidenciado que menos de 

5% dos pacientes apresentam.insuficiência cardíaca, -enquanto 

25% exibem alterações no eletrocardiograma.l6 

_ Manifestações pulmonares, mais frequentemente , 

surgem como complicação da diminuição da expansibilidade, devi 
da ã paresia respiratória e incluem pneumonia e sinais de hipg 
ventilação. Entretanto, Frazier e Millergs ao analisarem 213 

casos de DM-PM, encontraram doença intersticial pulmonar em 5% 

deles. ' '

-
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Esta última, ê reconhecidamente uma das comp1i~ 
caçoes das DM-PM. ' ^ 

Casos agudos de DM-PM, podem cursar com intensa 
ø. mioglobinüria, que por sua vez, poderá levar ã insuficienciarg 

nal. Outros sintomas que podem aparecer nas DM-PM, seriam os 

decorrentes de uma neoplasia associada.



~. ,V - Mêronos .D1A_GNõsTIcos ø 
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Os exames laboratoriaüsempregados para o diag- 
nõstico de DM-PM, não são muito específicos, todavia, são im- 

portantes na avaliação do grau de atividade da doença, infor - 

mando-nos a respeito da eficácia do tratamento empregado. 

O hemograma revelará apenas uma discreta anemia 
e, raramente leucocitose, a menos que haja alguma intercorrên- 

.zø cia infecciosa, quando então, isto sera freqüente. O VHS, em 
geral, estará elevado significativamente. 

Mais importante para o diagnóstico do que es - 
tes dois exames citados acima, ê, sem dúvida, a dosagem das en- 

zimas musculares. Encontraremos elevadas: CPK (creatinofosfo- 

quinase), LDH (desidrogenase lâtica), aldolase e transaminases 
Nos casos mais graves, em que ocorre intensa miõlise, estas dg 

sagens estarão normais, uma vez que não haverá tecido mucu - 
lar suficiente para liberã-los.l2 

Na urina teremos aumento da creatina, de até 

1000 mg nas 24 horas, e diminuição da excreçao de creatinina. 
Eventualmente albuminüria e hematüria discretas. , 

_ 

Deve-se pesquisar, anticorpos antitox9plasma,ag 
ticorpos antinucleares e anticorpos antimiofibrilas, no soro 

destes pacientes. 

Os dois métodos mais importantes para o diagnõâ
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tico de DM-PM, sao, a eletromiografia e a biópsia muscular. Os 

achados eletromiogräficos consistem em potenciais. polifásicos 
de curta duração e pequena amplitude; fibrilações com ondas pg 
sitivas agudas, com irritabilidade aumentada e; descargas bi - 

zarras espontâneas com alta freqüência. A biópsia muscular'cog 
firma o diagnóstico e a área a ser biopsiada deve ser orienta- 
da pela eletromiografia.ll e 24 

"Os achados histopatológicosjã_ 
foram apresentados na introdução.

A

. a



VI - D1AeNosT1co DIFERENCIAL 

Uma ampla série de patologias, podem cursar com 
manifestações musculares e, desta forma, devem ser considera ~ 

das antes de se firmar um diagnóstico de DM-PM. 

A polimialgia reumâtica é muito rara antes dos 

50 anos, apresenta-se de maneira abrupta e a dor muscular pre~ 

domina sobre a fraqueza. Quase sempre vem acompanhada por ar- 

terite temporal, com cefaléia unilateral, distúrbios visuais , 

etc. '“ 

A distrofia muscular progressiva de Duchènneini 
cia-se em geral antes dos 3 anos de vida e determina grande 
aumento de volume das panturrilhas por.depõsito de gordura e 

tecido fibroso(pseudo-hipertrofia). Possui caráter familiar e 

é muito rara em mulheres. Ocorre atrofia e fraqueza da :coxa, 

quadris, músculos lombares e cintura escapular. Na distrofia 
muscular de Landouzy-Déjerine a musculatura facial é caracte- 
risticamente afetada, além da cintura escapular e braço, pou - 

pando os antebraços e conferindo ao doente o aspecto de "Po- 

peye, o marinheiro"; A distrofia muscular de Erb, também en - 

volve cintura escapular e pélvica, mas a pseudo-hipertrofia é 

muito rara. 

Na miastenia gravis, praticamente šõ ocorre com 
prometimento da musculatura dependente de inervação bulbar. As
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sim, observa-se ptose palpebral, diplopia, fraqueza facial, fra 
queza mastigatõria e disfagia. Sõ raramenše, estende-se ã mus~ 
culatura pélvica ou escapular, assemelhando-se a uma polimiosi- 
te. 

A

' 

A miosite do corpúsculo de inclusão pode perfeita- 
mente simular uma polimiosite, sendo que muitas vezes o diagnõs 
tico diferencial sô pode ser estabelecido, analisando-se o mate 
rial de biópsia muscular através de microscopia eletrônica, que 
revelará massas de filamentos anormais e espirais membranosos. 

Doenças de origem neurológica, também devem, ser 

consideradas. Assim a atrofia espinhal primária é uma doença 
do neurônio motor inferior que atinge mais pessoas idosas, de 
terminando intensa atrofia muscular com fasciculações incapaci~ 
tantes, geralmente em musculatura distal. 

A esclerose lateral amiotrõfica afeta neurônios 
motores inferiores e o trato cõrticoespinhal lateral, determi f 
nando fraqueza e atrofia distal no membro superior, iacometendo 

também a musculatura posterior dos membros inferiores e tron - 
co. É comum a presença do sinal de Babinsky. 

A atrofia muscular juvenil (doença de Kugleberg- 

Welander) - afeta músculos proximais dos membros inferiorescom 
intensa atrofia. 

As neuropatias periféricas cursam com fraqueza mu§ 
cular, porém os reflexos profundos estão ausentes. Na síndro- 

me de Guillian-Barré, o início do quadro ê abrupto. O líquor



18 

exibe dissociação albumino-citolõgica. A doença de Charcot-Ma- 
rie~Tooth, ou atrofia muscular peroneal, ê uma forma 

_ 

familiar 
de polineuropatia, em que a fraqueza muscular predomina em pés 
e pernas. 

4 -' - 

Além de todas estas patologias que já foram cita - 

das, outros processos nao neuro ou miogênicos, podem determinar 
fraqueza e/ou dor muscular. É o caso do hipotireoidismo, hiper 
paratireoidismo primário, síndrome de Cushing, osteomalâcia, hi 
pocalemia crônica e outros. ' 

' Diante de um provável.quadro de PM-DM, deve-se sem 
ore procurar afastar a possibilidade de ele fazer parte de uma 

síndrome de imbricação öu, então, da doença mista do tecido con 
juntivo. Esta última ê uma síndrome clínica em que manifesta 5 
ções de lüpus eritematoso sistêmico, esclerodermia e miosite,e§ 
tão presentes simultaneamente. Laboratorialmente existem títu- 

los muito altos de antígeno nuclear extraível. Geralmente res- 

ponde bem â baixas doses de corticosteróides.



VII - TRATAMENTO 

A A terapêutica instituída atualmente para pacientes 
com DM-PM, baseia-se fundamentalmente na idéia de que o proces 
so básico, gerador da moléstia, é um distúrbio auto-imune. As- 

sim sendo, os dois pilares medicamentosos básicos, são represen 
tados`pelos corticôides e pelos imunossupressores, Nunca se de 
ve esquecer da assistência psicológica que merecem estes doen - 

as tes, que se veem privados da capacidade de realizar tarefas ha- 

bituais, profissionais ou de lazer, que gerará uma atitude de - 
pressiva, que poderá, por sua vez influenciar negativamente no 

sucesso do tratamento.t 

Alguns autores apregoam, que se deve iniciar a te- 

rapêutica, com prednisona, na dose de 60 a 80 mg diários, divi 

dida em ,duas tomadas, sendo a maior parte administrada pela 

manhã, para respeitar o ritmo circadiano da secreção dos corti- 
costerõides.20 Entretanto, Bunchõ em seu estudo realizado no 

ano de 1981, concluiu que a abordagem inicial com prednisona e 

azatioprina, associadas, leva a melhores resultados, a longozngg 

zo, do que a terapêutica unicamente com o corticõide. Além diâ- 

so, aqueles pacientes que receberam a terapêutica associada, fg 

turamente necessitarão de uma menor dose de prednisona para o 

controle da enfermidade;, 

De qualquer forma, é certo que para aqueles doen -
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|..›. 23 |-là O .¡_,_ 91 tes tratados lmente apenas com corticôide e, que não res 
pondem satisfatoriamente, deve-se entrar com algum tipo de imu 
nossupressor: azatioprina, methotrexate, clorambucil, ciclofos 
famida, etc. Wallace et allis27 sugerem para os casos em que 
a doença não regride nem após a adiçao do imunossupressor, a 

associašao entre um corticosterõide e dois imunossupressores , 

que seriam o clorambucil e o methotrexate. 

Para a avaliação da eficácia da terapêutica insti 
tuída, deve-se levar em conta os níveis das enzimas musculares 
e os aspectos clínicos, basicamente representados pela melhora 
da força muscular; O Quadro II ilustra uma maneira de se ana- 

lisar este último parâmetro:9 

QUADRO I I 

DM-PM: Avaliação da força muscular 
Grau O: Nenhuma contração muscular visível

~ Grau I: Evidências de contraçao discreta 
Grau II: Execução de movimentos ativos, compensan 

do¬se a ação da gravidade 
Grau III: Execução de movimentos ativos sobéâação 

` da gravidade `

- 

Grau IV: Execução de movimentos ativos sob a 

ação da gravidade e contra uma resistên 
cia oferecida 

Grau V: Normal 

A dose dos medicamentos empregados deve ser gradg
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tivamente reduzida até se conseguir manter um estado de remis- 

são com a menor dose possível. É de bom alvitre encaminhar o 

paciente para um serviço de reabilitação física e observä-Lupe 
riodicamente, nunca se esquecendo da possibilidade do apareci~ 

mento de alguma forma de neoplasia maligna. As complicaçoesin 
fecciosas da terapêutica imunossupressora também devem ser cui' 

dadosamente vigiadas. ›

‹

z
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-S.S.N., 55 anos, masculino, branco, servente de 

obras, natural de São José do Cerrito/SC, procedente de Lages/ 
SC, deu entrada no Hospital Universitário (HU) de Florianópo- 

lis, em 9 de outubro de 1986, encaminhado da cidade de Lages,
z 

. I 

onde esteve internado por 4 vezes, sempre apresentando a mes- 

ma queixa principal: "fraqueza". ,A história de internação do 

paciente no HU é a seguinte: ' 

_ 

. Há, mais ou menos, dez meses, vem apresentando di 
ki

A 

minuiçao de força e dor em membros inferiores (MMII), que pro- 

gressivamente aumentaram de intensidade e se generalizaram, a- 

tingindo membros superiores (MMSS) e tronco, até incapacitâ-lo 
para o trabalho e, posteriormente, para a simples deambulação. 

Ao mesmo tempo surgiram lesões de pele eritemato-violáceas e 

descamativas, pruriginosas, que se iniciaram no couro cabelu - 

do e, posteriormente, se estenderam ao pescoço, tórax, face, 

mãos e joelhos. Há 5 meses vem apresentando queda de cabelose 
houve intensificação do prurido. Há 3 meses atrás notou que 

sua face "inchou" e, também a partir desta época, iniciou com 

disfagia de caráter progressivo, constipação intestinal e te ~ 

nesmo retal. Refere ter emagrecido muito desde o início da 

sintomatologia, mas não sabe precisar a quantidade. O pacien- 

te refere estar fazendo uso, por ordem médica, de prednisona ,
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há, mais ou menos, 4 meses, de modo irregular.~ O paciente ne 
ga febre, artralgia, alcoolismo, tabagismo. Também referfeque 
em sua família não há casos de câncer, diabetes, tuberculose 
ou qualquer espécie de reumatismo. 

Ao exame fisico o paciente apresentava-se em regu 
lar estado geral, emagrecido, impossibilitado de deambular pg 
la intensa astenia e mialgia. Na sua pele observavam-se le- 

sões eritemato-violãceas, descamativas, especialmente em pál- 

pebras, têmporas, regiões malares e fronte. Também observava 
se edema periorbitârio. Lesoes eritematosas com componente 
descamativo mais importante eram encontradas em couro cabelu- 

. ~ do, regiao dorsal dos quirodâctilos e dobra anterior dos joe- 

lhos. A pela encontrava-se generalizadamente espessada â pal 
pação. Apresentava alopêcia principalmente em regioes occipi 

tal e frontal. Ao exame neurológico constatou-se paresia e 

hiporreflexia dos 4 membors, porém com sensibilidade preserva 
da. 

, 

' .Estava eupneico, afebril, normotenso, normocorado 
e anictêrico. A ausculta cãrdio-pulmonar,o exame clínico do 

abdomênexatoque retal eram normais. Os exames~ laboratoriais 
de entrada eram os seguintes: 

. Hemograma: Leucõcitos 6.300 com 5% de bastões , 

74% de segmentados, l%.de eosinõfilos, 4% de monócitos e 16% 

de linfócitos. Hematõcrito = 40%. Hemoglobina = 12,7. 

. Amilasemia:- 63 U% 

. CPK: 406 U/l



Transaminases: 
* SGOT = 190 UK 
~ SGPT = 178 UK 

LDHz 798 UI _

_ 

Pesquisa de Fator anti-nuclear: negativa 

Fosfatase ácida prostâtica: 0.99 UI. 

Pesquisa de células LE: negativa. 

VHS: 43 mm na lê hora ` 

Complemento: 
cs = 103 mg%~ 

c4 = 4oHmg% 

Prova do látex: positiva.
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, 
A Eletromiografia revelou uma Velocidade de condu- 

ção sensitivo-motora dentro da normalidade. Também foram ob- 

servados anormalidades com presença de atividade espontanea 
-mesmo ao repouso, e a oontraçao muscular,os potenciais 
de unidade motora mostravam-se de amplitude reduzida, peque- 

na direção e com preenchimento precoce do esforço máximo. 

W Estes achados são fortemente indicativos de processo mio 
gênico do tipo inflamatório. . 

Procedeu-se ã biopsia de pele, que revelou uma_rea 
ção inflamatória crónica inespecífica, sem sinais de maligni 
dade. ' 

-

' 

Também procedeu-se ã biópsia muscular, utilizando- 

se para tal o deltóide. O exame histopatológico demonstrou 

atrofia de fibras musculares, infiltrado linfomonocitãrio, ng 

crose com fagocitose e, ainda, fibrose.endo e perimisial. 

Endoscopia digestiva alta revelou monilíase esofa- 

gica. jUltrassom H abdominal, clister opaco e RX simples de 

tórax, foram realizados e nenhum deles mostrou-se fora dos li 
mites da normalidade. ' 

A abordagem terapêutica inicial constituiuseckêpred 
nisona na dose de 80 mg diários, sintomâticos, dieta ¬pastosa 

e nistatina.. Vinte e cinco dias depois, iniciou-se com azati 
oprina de 50 mg a cada 12 horas, por via oral, mantendo-se os 

demais itens. n 

Após a introdução do imunossupressor, o paciente
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, C '
` 

passou a apresentar queda progressiva da contagem leucocitãrio 
que chegou a 2.000. A série vermelha manteve-se inalterada. 

O paciente recebeu alta após 33 dias de internação, já 

deambulando sem auxílio, porém com pouca regressão da lesões 
de pele. A melhora da disfagia foi apenas regular, necessitag 
do ainda de uma dieta pastosa, para facilitar a deglutição.Foi 
orientado quanto â medicação para casa e retorno ambulatorial.



. ¡ . 

IX -. D1_scussÃo 

' O quadro clínico apresentado pelo nosso paciente , 

pode ser considerado como um quadro típico de dermatopolimio- 
site do adulto. Os dados mais chamativos eram a fraqueza mus 
cular proximal, disfagia e lesões dermatolõgicas característi 
cas, ou seja, apresentando eritema heliotrõpico e o sinal de 

'Gottron. 

As enzimas musculares estavam elevadas, como o es- 

perado e somente a aldolase não pode ser dosada por falta de 

reagente no laboratório do HU. V' 

A eletromiografia e a biópsia muscular corrobora - 
ram o diagnóstico de dermatopolimiosite e, desta forma, insti 
tuiu~se o tratamento habitual com prednisona. Comoc>paciente 
melhorasse apenas de modo discreto e vagaroso, introduziu-se 
a azatioprina. A partir de então houve um aceleramento no 

processo de recuperação, tornando um paciente, inicialmentei¿¿ 

capaz de sair do leito, num paciente satisfatoriamente ativo, 
deambulando já sem auxílio de outra pessoa, porém com uma com' 

x . V. _ . _ prensivel lentidao de movimentos.
_ 

Em vista desta melhora clínica, e também levando - 

se em conta o fato de não ter sido surpreendida nenhuma forma 

de neoplasia maligna através dos exames que foram realizados 

para tal (Endoscopia digestiva, enema opaco, RX de tórax e
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ultrassom abdominal), o paciente recebeu alta hospitalar a- 

pôs 33 dias de internação. '
-

O

z



,¬ 

' 

X '- CoNc1.usõEs r 

1. A dermatopolimiosite ê uma doença rara que afe- 
ta, principalmente, indivíduos entre 5 a 15 anos e entre 50 e 

60 anos. 

2. As caracteristicas clinicas básicas são fraque~ 
za muscular proximal, disfagia e lesões dermatolõgicas (erite 
ma heliotrõpico e sinal de Gottronl. 

3. Em todo paciente com dermatopolimiosite deve-se 
procurar exaustivamente, alguma forma de neoplasia maligna. 

4. Os principais elementos para o diagnóstico são 

o quadro clínico, dosagem de enzimas musculares, eletromiogrg 
fia e biõpsia muscular. 

5. Os dois pilares medicamentosos básicos são re - 
pfesentados pelos corticosteróides e imunossupressores.
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