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RESUMO

A dermatomiosite (DM) pertence ao grupo das miopatias inflamatdrias, caracterizando-se
por um exantema cutineo tipico e fraqueza muscular proximal. A lesdo mais precoce na DM ¢€
o depésito endotelial do factor de complemento C5b-9, seguindo-se a inflamagdo. Pode entdo
surgir exantema cutineo tipico da DM, sem que no entanto haja evidéncia de miosite - DM
amiopdtica. A DM associa-se a uma maior probabilidade de neoplasia, podendo mesmo com-
portar-se como um sindrome paraneopldsico. O despiste de neoplasia € fundamental nos casos
de DM diagnosticada, pois esta pode ser o primeiro sinal de atipia. Neste artigo sdo ainda dis-
cutidos o tratamento e o progndstico da DM, de acordo com a bibliografia consultada.

SUMMARY = =
Classic / Amiopathic Dermatomyositis

Dermatomyositis (DM) is an inflammatory myopathy characterized by a typical cutaneous
rash and proximal weakness. DM results from endotelium deposition of the complement mem-
branolytic attack complex C5b-9, followed by inflammation. It is thus possible to have cases of
DM with the typical rash, but with no associated myositis - amiopathic DM. DM represents a
higher risk of association with malignancy and sometimes behaves as a paraneoplastic syn-
drome. As DM can be the alarm sign, once diagnosed, exclusion of malignancy should be done.
In this article we also discuss the treatment and prognosis of dermatomyositis, according to the

literature.

INTRODUCAO

As miopatias inflamatérias constituem um grupo hete-
rogéneo de doencas, caracterizado por fraqueza muscu-
lar proximal associada a evidéncia histolégica de infla-
macdo muscular. Dividem-se em trés grandes grupos:
dermatomiosite (DM), polimiosite (PM) ¢ miosite com
corpos de inclusio (MCI)!:2. Classicamente a DM e a
PM eram encaradas como uma s6 doenga, considerando-
-se a DM um quadro de PM associado a exantema cuta-
neo tipico. Actualmente existem estudos que demons-
tram a existéncia de mecanismos fisiopatoldgicos
préprios de cada entidade, o que obriga a aceitd-las como
patologias distintas, com caracteristicas clinicas, labora-
toriais e histoldgicas préprias.
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A DM € uma doenca rara, sendo estimada uma
incidéncia anual de um caso por milhdo de habitantes3.
Tem uma incidéncia bimodal (primeiro pico na infancia,
segundo entre as 4° e 6* décadas de vida), sendo mais fre-
quente no sexo feminino!#-8. Geralmente € considerada
apenas como uma doenga inflamatéria do misculo
esquelético® associada a exantema cutineo caracterfs-
tico. Na verdade, trata-se duma doenga multissistémica,
envolvendo com frequéncia outros érgdos, como os pul-
mdes, o coracdo, o tubo digestivo, o olho e o sistema

* Miisculo esquelético ou estriado € aquele que é responsdvel pelos
movimentos do esqueleto e de alguns orgdos cujos movimentos depen-
dem da vontade do individuo, como o olho e a lingua. A defini¢do de
DM refere-se apenas ao nuisculo esquelético ou estriado do esqueleto.



ANA PAULA VILAS et al

articular. Pode ser dividida em DM juvenil e DM do
adulto. A primeira inclui os casos que surgem até aos 17
anos e por ndo se acompanhar de um maior risco de neo-
plasia ndo ser4 abordada neste artigo3:6:7:%-10. A DM do
adulto, por sua vez, pode-se dividir em: - DM primdria
ou idiopdtica, em que ndo € detectada qualquer patologia
subjacente; - DM associada a neoplasia; - DM associada
a conectivopatia. A maioria dos casos corresponde ao
primeiro grupo!-2.

FISIOPATOLOGIA

Até hd pouco tempo, a fisiopatologia da DM ndo era
compreendida. Actualmente existem estudos que de-
monstram que a lesdo mais precocemente detectdvel na
DM corresponde ao depdsito endotelial de factor de
complemento C5b-9 (também chamado Complexo de
Ataque Membranolitico - CAM)!:11.12 Provavelmente
h4 activagiio da via do complemento por anticorpos (Ac)
ou complexos imunes, seguindo-se o depésito endotelial
do CAM, com destrui¢do dos capilares e consequente
diminui¢io do seu ndmero na fibra muscular
(diminui¢io da densidade capilar). Segue-se a isquémia
e necrose das fibras musculares, inflamagdo e regene-
ragdo das fibras musculares. Todo este processo decorre
no perimysium*, pelo que eventualmente surge atrofia
perifascicular. Dalakas afirma mesmo que a evidéncia de
atrofia perifascicular é patognomonica da DM, per-
mitindo fazer o seu diagndstico, exista ou ndo infla-
magdo!. Esta afirmacfo estd de acordo com o trabalho de
Emslie-Smith e Engel, onde ficou demonstrado que a
microangiopatia com diminui¢do da densidade capilar
precede as alteraces estruturais da fibra muscular € a
inflamagdo!!.

O infiltrado inflamatério surge nos locais de lesdo
muscular e é predominantemente composto por linfoci-
tos B.

Por fim, e como ser4 referido adiante, a DM pode-se
comportar como um sindrome paraneopldsico. Nestes
casos é tentador procurar um defeito comum que esteja
na base de ambas as patologias. Este defeito pode corres-
ponder a uma alterac@o do sistema imunitdrio, com pro-
dugdo de substincias antigénicas que induzam uma
resposta autoimune.

Na PM e MCI nio hd depdsito endotelial do CAM e a
densidade capilar estd conservada; nestas o mecanismo
imunopatolégico primdrio € mediado por células T
CD8+ previamente sensibilizadas contra um antigénio
das fibras musculares (desconhecido) - foi demonstrada

* Tecido conjuntivo que envolve os fasciculos musculares.
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a existéncia de células CD8+ circundando fibras muscu-
lares sauddveis que posteriormente sdo invadidas e
destruidas!+!2.

Atendendo a que a atrofia perifascicular € patog-
nomoénica da DM e pode ocorrer na auséncia de infla-
magdo muscular, parece-nos correcto fazer o diagndstico
de DM perante o exantema cutdneo tipico, mesmo que
sem evidéncia clinica / subclinica de miosite - DM
amiopdtica ou Dermatomyositis sine myositis. Esta enti-
dade foi descrita pela primeira vez por Krain em 1975, ¢
cada vez mais autores a reconhecem?3:13-15. A apoiar
indirectamente a hipétese da DM, com ou sem miosite,
ser uma s6 entidade clinica, tem-se o nimero crescente
de trabalhos que demonstram ndo existirem diferengas
estatisticamente significativas entre as duas, no que se
refere a grupos de maior incidéncia e a associagdo com
doenca pulmonar intersticial (DPI) e/ou neoplasia. H4
também a considerar a grande probabilidade da DM
amiopdtica passar a clédssica, o que ocorre sobretudo nos
dois primeiros anos apés a instalagdo das lesGes
cutineas. De acordo com Cosnes et al, a probabilidade
de tal ocorrer no primeiro ano € de 66%, atingindo-se um
plateau de 71% no seguno ano!4.

DIAGNOSTICO

Até 2 defini¢fo dos critérios diagnésticos de DM, em
1975, um grupo muito heterogéneo de doentes era
abrangido sob esta designagfio. Bohan e Peter propuse-
ram entdo cinco critérios diagndsticos: 1) Exantema
cutineo tipico de DM; 2) Fraqueza muscular proximal e
simétrica; 3) Eleva¢do da enzimologia muscular; 4)
Alteragtes electromiograficas tipicas; 5) Bi6psia muscu-
lar compativel com miosite!®. De acordo com aqueles
autores, o diagnéstico é definitivo se existem exantema
cutineo tipico e trés dos outros critérios; € provavel se
existem o exantema e dois dos outros critérios; € possi-
vel se existem o exantema e um outro critério (abor-
dagem aceite pela maioria dos autores).

As alteragbes cutdneas tipicas sao a forma de apre-
senta¢do na maioria dos casos, consistindo em nédulos
de Gottron, exantema heliotrépico, dermatite das éareas
de fotoexposigdo e alteragdes ungueais.

Os nédulos de Gottron correspondem a placas ou
pipulas violdceas sobre proeminéncias articulares,
sobretudo as metacarpofaldngicas e as interfalangicas
proximais, mas também cotovelos € joelhos; estas placas
podem evoluir para atrofia e despigmentagdo cuténea.
Contrariamente ao que acontece no lupus eritematoso
sistémico (LES), a pele sobre as falanges estd poupada.

O exantema heliotrdpico corresponde a um eritema
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violdceo da regido periorbitdria, com ou sem edema
palpebral, conferindo aspecto de féacies choroso. Por
vezes este exantema € tdo sibtil que apenas implica uma
ligeira descoloragdo ao longo das pdlpebras; outras vezes
o edema € tdo exuberante que se estende para além das
palpebras, podendo mesmo atingir toda a face. Embora
este exantema ndo acompanhe obrigatoriamente a activi-
dade da miosite, 0 seu reaparecimento, quando em fase
de remissdo da miopatia, € quase sempre sinal de recidi-
val3,

A dermatite eritematosa € muito frequente. Pode ser
descamativa ou ndo, € muitas vezes atréfica e surge nas
dreas de fotoexposigio (face, face anterior do pescogo e
superficie de extensdo dos membros), podendo ser fotos-
sensivel. Pode também associar-se a prurido, sendo este
muitas vezes de dificil controlo - elemento dtil no diag-
néstico diferencial com o LES, onde as lesdes ndo sdo
pruriginosas.

As telangiectasias periungueais / eritema periungueal
sdo frequentes e correspondem a dilatagfo de ansas capi-
lares. Pode surgir distrofia ungueal.

A dermatose do couro cabeludo é relativamente fre-
quente. Caracteriza-se por um processo de tipo psoridtico
que atinge de forma difusa o couro cabeludo, podendo,
no entanto, também manifestar-se por alopécia.

As calcificagdes subcutdneas surgem em menos de 5%
dos adultos!” mas por vezes sdo extensas, podendo
mesmo exterior-se na pele e provocar ulceragdes e
infecgdes.

Pode também surgir vasculite cutdnea e das mucosas,
que geralmente se manifesta por necrose e ulceragdes
cutineas, enfartes periungueais e tlceras orais.

A miosite € clinicamente evidente numa percentagem
menor de doentes, na altura do diagnéstico de DM. Em
mais de metade dos casos, a associagdo miosite / exan-
tema cuténeo tipico ocorre no espago de dois meses!8. A
miosite afecta sobretudo os miisculos das cinturas pél-
vica e escapular, e os flexores anteriores do pescogo, de
forma simétrica. Evolui durante semanas ou meses con-
duzindo a incapacidade de execugéo de tarefas didrias
que impliquem a utilizagdo daqueles musculos (erguer-se
de uma cadeira, subir escadas, levantar objectos, levantar
os bragos para pentear-se ou barbear-se). Regra geral,
afecta primeiro os membros inferiores, depois os supe-
riores, € s6 mais tarde os flexores anteriores do pescogo,
acabando por dificultar a elevagdo da cabeca da almo-
fada. Os movimentos dependentes dos misculos distais
(ex: apertar os botdes da camisa ou escrever) ndo sdo
afectados nas fases iniciais da doenga, no entanto, em
fases mais avancadas pode haver diminui¢do generali-
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zada da forca e, portanto, atingimento também dos miis-
culos distais. Os reflexos osteotendinosos estio conser-
vados, excepto nos casos em que ji ocorreu atrofia mus-
cular marcada. A diminui¢do da for¢ca acompanha-se
com frequéncia de mialgias, podendo também surgir
hiperestesia, que pode ser extrema (o toque da roupa no
corpo pode desencadear dor). As alteragGes sensitivas
surgem geralmente no inicio da doenga, sendo mais fre-
quentes na DM que na PM.

A enzimologia muscular, embora muito importante, é
falivel. Dos enzimas musculares (creatina quinase - CK,
aldolase, desidrogenase lictica e transaminases séricas),
a CK € o mais sensivel, existindo com frequéncia uma
relacdo entre a actividade da doenca e os seus niveis séri-
cos. Por vezes, contudo, os niveis séricos da CK sao nor-
mais, mesmo em presenga de miosite activa, demons-
trada por outras técnicas, como o EMG e a biépsia mus-
cular. Nos casos em que j4 ocorreu grande destruigio da
massa muscular, este fenémeno & facilmente compreen-
sivel. Para os restantes casos, vdrias hipéteses tém sido
avangadas. Dalakas relaciona este fenémeno com o facto
da maior actividade da doenga se localizar a nivel da
microvascularizagdo muscular e no perimysium!. Kagen
e Aram preconizam a existéncia dum inibidor da CK no
plasma de doentes com miopatia, libertado para a circu-
lacdo ao mesmo tempo que a CK, aquando da lesdo da
fibra muscular!9.

De salientar que na presenga de niveis séricos muito
elevados da CK, pode ocorrer 0 aumento do seu isoenzi-
ma MB, mesmo na auséncia de envolvimento do mdscu-
lo cardfaco. Pensa-se que este isoenzima tenha origem
nas fibras musculares imaturas em regeneragfio3:!7.

O doseamento da mioglobinémia tem sido alvo de
grande interesse por parte de alguns autores. De acordo
com L.J.Kagen, a mioglobinémia € um marcador mais
fidedigno da evolugdo da DM que os niveis de outros
enzimas musculares; pode ser detectada de forma ficil,
sensivel e especifica, utilizando métodos imunoldgi-
c0s20. O mesmo ndo € verdadeiro para a mioglobindria.

A triade caracteristica do electromiograma (EMG)
consiste em: unidades motoras polifdsicas de baixa
amplitude; padrdo pseudomiotdnico de alta frequéncia e
fibrilhagdo espontinea com ondas positivas ponteagudas
no miisculo em repouso (padrio em dentes de serra). A
fibrilhac@o espontinea relaciona-se com o processo de
miosite activa, sendo o seu reaparecimento prentincio de
recidiva clinica da miopatia>.16:17,

Ao indicar dreas de miosite activa, o EMG pode ser til
na orientagdo de qual o miisculo a biopsar. E aconsel-
havel a realiza¢@o de bidpsias num misculo simétrico a



ANA PAULA VILAS et al

um onde o EMG se revelou alterado, embora ndo o mais
doente. Deve-se evitar biopsar miisculos recentemente
submetidos a injec¢bes intramusculares e/ou aqueles
sujeitos 2 realizagio de EMG h4 menos de um més. Isto
porque estes procedimentos podem induzir alteragGes
inflamatdrias locais com les@o das fibras musculares.

A DM caracteriza-se por um atingimento focal do
miisculo, o que explica o facto do EMG poder ser nor-
mal, mesmo na presenca de miosite activa.

Apesar de clinicamente as altera¢oes cutaneas da DM
serem bastante especificas, a histologia apenas revela um
infiltrado inflamatdrio inespecifico, na maioria dos
casos?!. Isto leva a que apenas a bidpsia muscular seja
considerada critério diagnéstico. Esta revela alteragdes
tipicas de miosite na maioria dos casos de DM. Numa
minoria de casos a bi6psia é normal, provavelmente de-
vido ao atingimento focal do misculo.

A evidéncia histol6gica de miosite (atrofia, necrose e
regenera¢do de fibras musculares estriadas tipo I e II,
associado a infiltrado linfocitico) apenas nos confirma
estarmos perante uma miopatia inflamatéria. Existem, no
entanto, caracteristicas histoldgicas patognoménicas da
DM e da MCI, sendo o diagndstico da PM de exclus@o.
(Quadro I) Na DM detectam-se lesdes endoteliais na
microcirculagdo intramuscular, diminui¢cdo do ndmero
de capilares por fibra muscular, isquémia e atrofia das
fibras perifasciculares (2-10 camadas de fibras atréficas
na periferia dos fasciculos); € também visivel infiltragdo
linfocitica, sobretudo perivascular, nas zonas de lesdo
das fibras musculares (dado importante no diagnéstico
diferencial com a PM, onde o infiltrado inflamatério é
intrafascicular e as fibras atrofiadas e necréticas estdo
espalhadas dentro dos fasciculos, e ndo necessariamente
préximo das zonas de inflamagao).

Nos tltimos anos, outros exames se tém procurado, no
sentido de caracterizar melhor a doenga:

» Os auto-anticorpos continuam a ser investigados, no
sentido de determinar a sua importincia. Os anticorpos
contra antigénios nucleares (ANA) sdo detectados em
até 90% dos casos de DM n#o associados a conectivopa-
tia, e em 100% dos associados a ela34!7. Neste tdltimo
grupo obtém-se geralmente titulos elevados de ANA e,
regra geral, € possivel detectar anticorpos especificos
(anti-nRNP, anti-Pm/scl, anti-Ku,...). Nos casos de DM
ndo associada a conectivopatia, os titulos do ANA séo
geralmente baixos e, na maioria dos casos, ndo se isolam
Ac especificos. Daqueles que se conseguem isolar, o
mais especifico da DM parece ser o Ac dirigido contra a
proteina nuclear 220 Kd (anti-Mi 2). Este € detectado
numa percentagem pequena de doentes com DM, mas

290

Quadro I

Atrofia, necrose e regeneragdo das
fibras perifasciculares

Inflamacdo com infiltrado linfocitico
DERMATOMIOSITE na regido perifascicular

Microvascularizagdo intramuscular
com hiperplasia endotelial, trombos
de fibrina e obliteracio dos capilares

Atrofia, necrose e regenera¢do das
fibras musculares intrafasciculares

Infiltrado linfocitico ndo neces-
POLIMIOSITE sariamente coincidente com as zonas

de lesdo dos miocitos

Sem lesdes da microvascularizagdo

Incluses de eosindfilos

MIOSITE COM * Vaciolos com inclusdes granulares

CORPOS DE
INCLUSAO

baséfilas na sua periferia

Fibras atrofiadas em pequenos gru-
pos

quase todos eles apresentam o exantema tipico3-. Os Ac
contra as sintetases aminoacil t-RNA também t€m mere-
cido grande atengio, dividindo-se em anti-Jo 1, anti-PL7,
anti-PL12, anti-EJ e anti-OJ. O primeiro € o mais estu-
dado (Ac anti histil-tRNA sintetase) e a sua detecg@o
associa-se a uma maior probabilidade de doenga pul-
monar intersticial e/ou artralgias associadas. E, contudo,
mais especifico da PM?2. Também os Ac anti-treonil-
tRNA sintetase (anti-PL7) e anti-alanil-tRNA sintetase
(anti-PL.12) tém sido associados a maior probabilidade
de DPI e artralgias22.

Os auto-Ac tém valor prognéstico. A detecgio de Ac
anti-sintetases associa-se a uma pior resposta a terapéu
tica e a taxas de mortalidade mais elevadas. A detec¢io de
Ac anti-Mi2, por outro lado, est4 ligada a uma boa respos-
ta a terap@utica, sendo a taxa de mortalidade sobreponivel
a encontrada nos doentes com DM sem este auto-Ac.

« A imagiologia por ressoniincia magnética (IRM) e a
espectroscopia por ressondncia magnética (ERM) tém
sido alvo de grande entusiasmo23. A IRM ¢ um método
muito sensivel na detecgdo da inflamagdo muscular.
Confirma o envolvimento focal do miisculo na DM, e
permite orientar o local a biopsar. A ERM permite avaliar
o status metabdlico do misculo, através da determinagio
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da razdo fésforo inorginico / fosfocreatina (Pi/PCr).
Embora ndo seja especifica para determinada patologia
muscular, € indicativa do status da doenga numa deter-
minada miopatia. Ambos sdo exames nfo invasivos e
podem ser realizados quantas vezes necessdrias no
mesmo individuo, com pouco ou nenhum risco.
Permitem revelar miosite na presencga de niveis normais
de CK, bem como diminui¢do da drea da inflamagéo
muscular com o tratamento, quando os niveis de CK
ainda estdo elevados - permitem assim quantificar a
extensdo da doenga e avaliar a sua resposta ao trata-
mento. O ideal seria associar estas duas técnicas, sendo
indiscutiveis as vantagens sobre 0 EMG e a biépsia mus-
cular. Na prética, contudo, o seu elevado custo ndo per-
mite a sua utilizagdo rotineira.

* Por fim, Guillet et al chamam a atenc&o para a utili-
dade da cintigrafia com Talio 201 na avaliagdo das
miopatias?4. O aporte de T4lio 201 (equivalente ao potas-
sio) € dependente da perfusdo e viabilidade do miocito.
Havendo miopatia, a cintigrafia vai revelar defeitos de
captac@o do contraste. Sendo este um exame muito sen-
sivel na detec¢do de miopatia, € muito 1til na monitor-
izacdo do tratamento. N#o €, contudo, um exame especi-
fico para a DM, ndo ajudando a confirmar ou infirmar
este diagndstico.

TRATAMENTO

Apds o diagndstico de DM classica, hd que iniciar
tratamento rapidamente. O objectivo deste deve ser me-
lhorar a for¢a muscular, e ndo apenas diminuir os niveis
sé€ricos dos enzimas musculares. Isto porque uma recu-
peracdo da forca muscular acompanha-se de uma desci-
da daqueles niveis, mas o inverso ji nio € verdadeiro. De
facto, a melhoria analitica pode até relacionar-se com a
terapéutica imunossupressora e, se erroneamente inter-
pretada, pode levar & manuteng@o desnecessdria duma
terapéutica agressiva.

A corticoterapia (CT) em doses elevadas tem sido con-
siderada, empiricamente, a terapéutica de primeira esco-
lha. Esta deve ser iniciada precocemente com prednisona
a 0.5-1.5 mg/Kg/dia, devendo a dose inicial relacionar-se
com a gravidade da doenca. Se ao fim de trés meses de
CT em doses adequadas ndo ha resposta, a DM deve ser
considerada resistente aos corticéides e estd indicada a
associagdo de imunossupressores (IMS). Se a CT foi efi-
caz, deve proceder-se a um desmame lento destes farma-
cos; alguns doentes sdo esteréide-dependentes, havendo
recorréncia da doenga com a suspensdo desta terapéutica
ou apenas com a diminuic@o de doses, mesmo que lenta.

Nos doentes sob CT nfo deve ser esquecida a hipdtese
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de miopatia secundaria a esta terapéutica, que pode
mesmo levantar dividas diagnésticas. Assim, num
doente que estd a recuperar sob doses altas de corti-
costeréides e que de repente deixa de melhorar ou
comeca mesmo a agravar o seu estado, duas hipéteses se
devem colocar: - uma resisténcia aos corticosterdides,
tornando necessdrio um aumento das doses adminis-
tradas; o aparecimento de uma miopatia téxica associada
aos corticosterdides, que impde uma diminui¢io das
doses em curso. Parece-nos sensato comegar por
diminuir a dose dos corticosterdides (se ndo estivermos
perante um caso de gravidade extrema). Havendo me-
lhoria, estamos perante um caso de miopatia dos
esterdides, mantendo-se entao a redugéo da dose daquele
farmaco. H4 também outros aspectos que nos podem
auxiliar; assim: - a presenca de outros efeitos adversos da
CT; - a biopsia muscular mostrando atrofia selectiva das
fibras musculares tipo II sem processo inflamatério asso-
ciado; - e o EMG sem a fibrilhagfio espontinea indica-
dora de miosite activa, sdo a favor da miopatia dos
esterdides. Infelizmente, na prética as alteragdes induzi-
das por este farmaco geralmente coexistem com aquelas
que sdo préprias da DM, dificultando a interpretagéo
daqueles exames.

A CT € eficaz na maioria dos casos (50-90%), particu-
larmente se iniciada precocemente#-6:13,17.21 Se o trata-
mento for iniciado mais de quatro meses apds a insta-
lag@o da fraqueza muscular, a probabilidade de resposta
torna-se francamente menor -~ de acordo com Tymms e
Webb, a probabilidade de resposta no primeiro caso € de
72%; no segundo € de 21%?3. Nos casos de DM paraneo-
plasica a CT € geralmente menos eficaz. Pode, no en-
tanto, haver uma resposta inicial aos corticéides, seguin-
do-se a instalagdo de fraqueza muscular progressiva ao
fim de 3-6 mesesS.

E necessdria a associacio de IMS se: 1) hd necessi-
dade do efeito poupador dos esterdides; 2) ndo houve
resposta a CT em doses adequadas, ao fim de trés meses;
3) temos uma doenga rdpidamente progressiva com
fraqueza muscular marcada e insuficiéncia respiratdria.
Os IMS mais usuais sdo a azatioprina e o metotrexato,
embora também se utilizem a ciclosporina e a ciclofos-
famida. A escolha do IMS geralmente estd relacionada
com a experiéncia da equipa médica, ndo estando ainda
estabelecidas normas de orientagio.

Outras terapéuticas alternativas sdo a plasmaferese
(eficdcia controversa) e a irradiagdo corporal total. Esta
dltima provou ser eficaz nalguns casos mas, devido aos
grandes riscos que acarreta, deve apenas ser equacionada
como dltimo recurso!+4,
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Um niimero cada vez maior de estudos e de casos clini-
cos publicados revelam a eficicia da terapéutica com
gamaglobulina endovenosa, particularmente em casos
refractdrios a outras abordagens?5-26.Consiste em
infusdes periddicas de gamaglobulina (2g / Kg, de 6/6
semanas), sendo a melhoria geralmente evidente entre a
1? e a 2* infusdo. A resposta maxima verifica-se habitual-
mente apds 3-4 infusdes, sendo, regra geral, necessaria
terapéutica de longa duragio para manutengio dos resul-
tados. Os efeitos secunddrios sdo minimos (cefaleias,
febre, delirio,...), desaparecendo habitualmente com a
interrup¢io da infusdo. Geralmente nfo reaparecem com
nova infusdo.

O maior obstaculo a generalizago desta terapéutica €
o seu elevado custo.

Por vezes hd uma resposta do componente miositico da
DM com a terapéutica instituida, mas as lesdes cutineas
persistem. Estas podem ser tratadas com hidroxicloro-
quina (doses de 200-400 mg/dia), com boa resposta!3.
Aqueles que ndo respondem a esta terap€utica ou que
tém apenas uma resposta parcial, podem ainda obter
remissdo com a administra¢do de fosfato de cloroquina
(250-500 mg/dia) ou quinacrina (100 mg bid).

No caso da DM amiopdtica, a maioria dos casos tem
sido tratada com CT. As lesdes cutdneas, contudo, geral-
mente respondem & terap€utica com quininas. Alguns
autores defendem a administracdo de corticéides afir-
mando que desta forma se impede o aparecimento da
miosite. Sabe-se, no entanto, que alguns doentes nunca
iriam ter miosite, mesmo sem CT, e nestes casos aquela
terapéutica representa uma agressao desnecessdria.

ASSOCIACAO DM / NEOPLASIA

A associagdo DM cldssica / neoplasia € hoje univer-
salmente aceite, variando entre 15-50% de acordo com
os diferentes autores (Quadro II). A DM pode ter uma
evolucdo independentemente da neoplasia, ou pode
seguir o seu curso (i.e., haver remissio do quadro de DM
com a cura da neoplasia, ou 0 seu reaparecimento com a
metastizac¢fio). Neste dltimo caso fala-se de DM paraneo-
plasica. De acordo com o estudo de Bonnetblanc et al,
uma evolucdo paraneopldsica ocorre em 22% dos casos
de DM associados a neoplasia?’.

O risco relativo para atipia aumenta com a idade,
sendo maior em individuos acima dos 40 anos. Ainda
ndo esta definido qual o sexo em maior risco para a neo-
plasia, havendo estudos que apontam para o sexo femini-
no%28, outros para o masculino’-2%, e ainda aqueles que
ndo revelam diferengas significativas entre os sexos30. O
risco para neoplasia € maior no primeiro ano apds o
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Quadro 11
ESTUDOS % DE NEOPLASIAS EM
DOENTES COM DM
Chow et al3! (15%) 317203
Cherin et al26 (21%) 12/ 56
Sigurgiersson et al? (15%) 61/392
Bonnetblanc et al?7 (28%) 34/ 118
Basset-Seguin et al?® (41%) 13732
Ponge et a8 (18%) 7139
Hidano et al’ (30%) 1717569
Vesterager et al?0 (50%) 9/18
Tymms e Webb? (19%) 7136
L.J.Kagen20 (19%) 4/21

diagnéstico de DM, diminuindo depois gradualmente.
Chow et al realizaram um estudo retrospectivo que
incluiu 203 casos de DM, concluindo que o risco relativo
para neoplasia no primeiro ano apds o diagndstico de
DM ¢€ de cerca de seis vezes o da populagdo geral, dimi-
nuindo para 2-3 vezes no ano seguinte, ¢ continuando
depois a diminuir gradualmente, de tal forma que nfo
parece vélida uma vigilancia a longo prazo3!.

De acordo com Polk et al2!, em 70% dos casos de DM
associada a atipia, o diagndstico de DM antecede o de
neoplasia, sucedendo o inverso nos restantes casos. O
estudo de Sigurgiersson et al® também aponta para um
maior nimero de casos de neoplasia diagnosticados apds
a instalagdo do quadro de DM, embora néio apoie uma
diferenca percentual tdo marcada. Este Gltimo estudo,
juntamente com outros, sugere que, na maioria dos
casos, o diagnéstico de DM e neoplasia sdo feitos com
menos de um ano de intervalo!0.27.31,

As localizacdes de atipfa mais frequentemente encon-
tradas sdo: pulm&o, ovario, mama, tubo digestivo e sis-
tema hematopoiético. Nos homens a neoplasia mais fre-
quentemente encontrada € a do pulméo; na mulher € a do
ovirio. O tipo histolégico € quase sempre carcinoma.

Parece importante realgar que a neoplasia do ovdrio
estd sempre presente, quer os grupos estudados sejam
pequenos ou grandes. E estimado um risco entre 13 a 20
vezes o da populagdo geral, sendo o risco maior em
doentes com mais de 40 anos>9:13:32.33, A neoplasia do
ovdrio tem a particularidade de ser diagnosticada quase
sempre jd em fase metastdtica, mesmo com um despiste
exaustivo de atipia na altura do diagnéstico de DM32.33,
Perante isto, ¢ como o progndstico deste tumor estd
estreitamente relacionado com o estadio da doenca
aquando da apresentagdo, Whitmore et al aconselham
considerar a realizacdo de histerectomia total com
anexectomia bilateral na presenga de CA 125 elevado, ou
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outro factor de risco para esta neoplasia, nomeadamente
uma histéria familiar relevante32,

Hé também um ntimero significativo de doentes com
antecedentes de neoplasia, em que a DM surge como
manifestagio paraneopldsica da sua recidiva ou metasti-
zagd@o. A propdsito salientamos o estudo de Scerri et al
que sugere que, no caso do melanoma, a DM nio estd
associada ao tumor primitivo, mas sim & sua dissemi-
nacdo, surgindo quase sempre cerca de um ano antes do
diagnéstico de metastizagio fatal34.

Em suma, a DM (cldssica / amiopdtica) pode constituir
um sindrome paraneopldsico, devendo o rastreio de neo-
plasia ser sempre feito, bem como uma vigilancia ade-
quada nos primeiros dois anos apés o diagndstico (sobre-
tudo quando se trata de individuos com mais de 40 anos).
A forma como este rastreio deve ser feito ndo € concen-
sual, defendendo a maioria dos autores uma investigacio
com base em elementos da anamnese (que deve ser
minuciosa), do exame objectivo (que deve ser completo
e incluir exames pélvico, rectal ¢ mamario), e dos exa-
mes de rotina realizados (que devem incluir mamografia
e ecografia pélvica transvaginal, além do doseamento de
CA 125* na mulher, mesmo se com menos de 40 anos, e
do antigénio especifico da préstata no homem com mais
de 50 anos), que apontem nesse sentido.

A este propdsito, salientamos que existem vdrias ca-
racteristicas da DM que parecem estar associadas a
maior risco de neoplasia, nomeadamente lesGes cutineas
muito exuberantes!’, pruriginosas’-!7, e recalcitrantes!”,
bem como a presenca de vasculite3-17.29,

O tratamento da neoplasia, nos casos de DM (cléssica
/ amiopdtica) como sindrome paraneopldsico, leva a
remissdo do quadro de DM.

PROGNOSTICO

Hidano et al fizeram um estudo retrospectivo que
incluiu 569 casos de DM diagnosticados no espago de
dez anos’. Calcularam uma taxa de mortalidade de 36%
para os doentes com DM, sendo esta taxa maior para o
sexo masculino (47%) do que para o feminino (30%). A
maior idade aquando do diagnéstico de DM também est4
associada a pior prognéstico’-8. O factor prognéstico
majs importante, contudo, € a associagiio com neoplasia.
Hidano et al calcularam uma taxa de mortalidade de 65%
para este grupo. De salientar que o progndstico ndo € o
mesmo para 0S casos em que a associagdo com atipia é
uma coincidéncia e para os casos com uma evolugdo

* Geralmente considera-se que o CA 125 estd elevado em 50% dos car-
cinomas do ovdrio em estddio I e em mais de 90% daqueles em estd-
dios mais avangados.
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paraneopldsica. De acordo com o estudo de Bonnetblanc
et al, a morte ocorre cerca de 13.9 meses apds o diagnds-
tico de DM néo paraneopldsica, comparados com os 20.5
meses nos paraneopldsicos?’.

Outros factores de mau prognéstico tém sido aponta-
dos: grande fraqueza muscular aquando do diagnéstico ;
instalac@o rdpida do quadro; atraso no inicio da terapéu-
tica; ma resposta a terapé€utica; disfagia; DPI de insta-
lagdo simultinea ou posterior & DM; envolvimento do
miocérdio .

A associagdio conectivopatia / DM pode ser conside-
rada um factor de bom prognéstico, visto responder habi-
tualmente a doses baixas de corticdides e ter uma taxa de
mortalidade menor. Associa-se, além disso, a uma menor
probabilidade de neoplasia3.7:27,
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