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Artigo de Revisao

Dermatomiosite
Dermatomyositis”

Luciena Cegatto Martins Ortigosa Vitor Manoel Silva dos Reis *

Resumo: Dermatomiosite é doenca idiopatica inflamatoéria cronica que afeta a musculatura estriada, a
pele e outros Orgaos. Apresenta critérios diagnosticos definidos por Bohan & Peter, podendo os
pacientes ser classificados em cinco grupos: dermatomiosite juvenil, dermatomiosite primaria idiopa-
tica, dermatomiosites amiopaticas, dermatomiosite associada a neoplasias e dermatomiosite associada
a outras doencas do tecido conectivo. O sexo feminino é mais afetado, e a idade média do diagnésti-
co € 40 anos. Manifestacoes cutaneas sao observadas em todos os pacientes. Das alteragoes sistémicas,
a manifestacio muscular mais freqiiente é a perda de forca proximal, e a manifestacio pulmonar mais
comum ¢ a pneumopatia intersticial. Podem ser observadas neoplasias durante o seguimento da doen-
¢a, sendo mais freqliientes nos pacientes acima de 60 anos. A desidrogenase latica é a enzima muscu-
lar alterada na maioria dos casos. Para diagnoéstico da dermatomiosite, pode ser realizado exame ana-
tomopatolégico de bidpsia cutinea e biopsia muscular, além de eletroneuromiografia. Os corticoides
sdo a terapia mais utilizada. As causas de 6bito mais freqiientes sao a neoplasia maligna, a septicemia
e a infec¢ao pulmonar.

Palavras-chave: Dermatomiosite/classificacao; Dermatomiosite/diagndstico; Dermatomiosite/etiologia;
Dermatomiosite/terapia; Doengas auto-imunes; Doencas do tecido conjuntivo; Doencas musculares

Abstract: Dermatomyositis is a chronic idiopathbic inflammatory disorder that affects striated skeletal
muscles, the skin, and other organs. Diagnostic criteria were established by Boban & Peter and
patients may be classified into five groups: juvenile dermatomyositis, primary dermatomyositis,
amyopatic dermatomyositis, dermatomyositis associated with malignancies and dermatomyositis
associated with other connective tissue disorders. Females are more affected and the mean age of
diagnosis is 40 years. Skin manifestations are observed in all patients. Loss of proximal strength is
the most common systemic alteration and lung involvement is most often manifested as interstitial
pneumopathy. Neoplasms may be detected during the course of the disease specially in patients over 60.
Lactic debydrogenase serum levels are altered in the majority of cases and diagnosis can be established
or the basis of skin and muscle biopsies and electroneuromiography. Corticosteroids are the first line
drugs. The most common causes of death are malignant neoplasms, sepsis and pulmonary infection.

Keywords: Autoimmune diseases; Connective tissue diseases; Dermatomyositis/classification;
Dermatomyositis/diagnosis; Dermatomyositis/etiology; Dermatomyositis/therapy; Muscular diseases
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INTRODUCAO

A dermatomiosite (DM) é doenca do tecido
conjuntivo que associa miopatia a manifestagcoes cuti-
neas caracteristicas, cuja causa permanece desconhe-
cida, sendo considerada doenca idiopitica."” Na etio-
logia, consideram-se as associacoes com antigenos de
histocompatibilidade, virus, drogas e auto-imunidade.

Foi reconhecida hd mais de 100 anos® e descri-
ta na literatura por Wagner.’ Denominada inicialmen-
te pseudotriquinose, foi associada a reacao do sistema
reticulo-endotelial.” A associa¢io com neoplasia foi
publicada pela primeira vez por Stertz em 1916.%7

A classifica¢io foi proposta por Bohan e Peter’ e
revista, em 1996, por Drake.’

Pacientes com DM apresentam manifestacoes
cutineas e sistémicas, sendo mais comuns lesdes em
areas fotoexpostas, fraqueza muscular proximal, altera-
¢oes da musculatura respiratOria e disfagia.” Na forma
juvenil, ha maior incidéncia de calcinose cutinea.'"

O diagnoéstico € realizado através da historia e
exame fisico, sendo corroborado pelas enzimas mus-
culares, bi6épsia muscular, bidpsia cutanea, eletroneu-
romiografia (ENMG), ultra-sonografia (USG) e resso-
nancia nuclear magnética (RNM).*"

O interesse pela dermatomiosite vem aumen-
tando na dltima década nao apenas pelo maior conhe-
cimento imunolégico sobre a doenca, mas também
devido ao progresso das técnicas de imagem, que
tanto auxiliam no diagnostico.

DEFINICAO E CRITERIO

As miopatias inflamatdrias idiopaticas (Quadro 1)
tém como caracteristica histopatolégica o processo
inflamatorio em musculos estriados.'? Alteracoes cuta-
neas sao encontradas tanto na DM como na miosite
por corpos de inclusio.”™"

Bohan e Peter classificaram a DM em DM prima-
ria idiopatica (DMPI), DM juvenil (DM]J), DM associa-
da a neoplasia e DM associada a outra doenca do teci-
do conjuntivo (DMDC). Definiram, também, critérios
para seu diagnostico (Quadro 2). A doenga é conside-
rada “possivel” quando existem dois dos cinco crité-
rios, “provavel” com trés e “definida” com a presenca

Quapro 1: Classificacio das miopatias
inflamatérias idiopaticas

Dermatomiosite

Polimiosite

Sindrome de superposicao

Miosite associada a neoplasia

Miosite por corpo de inclusio

Miopatias raras (miosite orbital, miosite nodular
localizada, pseudotumor inflamatério)
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de quatro critérios.”” Em 1996, Drake acrescentou a

DM amiopdtica (DMA) a essa classificacao.’

EPIDEMIOLOGIA

A DM tem incidéncia de dois a sete casos novos
por milhdo de habitantes/ano™*" e prevaléncia de 10
a 60 casos por milhio de habitantes/ano.” Apresenta
dois picos de incidéncia: cinco a 14 anos2 e 45 a 65
anos."*" A idade do diagnoéstico é, em média, 40 anos.
Na DMJ a incidéncia é de um a trés casos novos por
milhio de criancas/ano.”” E excepcionalmente encon-
trada no recém-nascido.”"

A DMA ocorre em 10% dos casos e é mais
comum em adultos.” A DM é mais comum em mulhe-
res (2:1), com aumento dessas proporcoes em
DMDC."”""* Na DMN e na DM] essa relacio se repete.’

ETIOLOGIA

A DM é relacionada a auto-imunidade, sendo
presentes os antigenos de histocompatibilidade
(HLA): HLA-B8, HLA-B14, HLA-DR3, HLA-DRwS52 e
HLA-DQA1. Quando induzida por drogas, esta associa-
da a HLA-B18, HLA-B35 ¢ HLA-DR414 e na DMJ a HLA-
B8, HLA-DR3 e HLA-DQA1*¥0501." A DMDC esti
relacionada a HLA B14, B40,” B7 e DRB1¥0101.” A
associacao da doenca com HLA € tao importante, que
Medsger e Oddis® propoem a subclassificacio da DM
em dois grandes grupos imunogenéticos: HLA DRw52
(miosite mais grave e pior prognostico) e HLA DRw53
(miosite menos grave e com melhor progndstico). A
DM familiar é rara, tendo sido descritos alguns casos,
principalmente na DM]J.*

InfecgOes virais sio precipitantes da DM, tais
como influenza A, hepatite B, Coxsackie e
Picornavirus. A miosite ocorre também apds infeccao
por Echovirus, HIV e HTLV.** Apesar dessas associa-
coes, estudo realizado por Pachman et al* nio
demonstrou presenca de RNA viral em musculos de
criancas com DM. Ha ainda associacio com protozoa-
rios, como o Toxoplama gondii.’

As lesoes cutineas e musculares sao agravadas
pelo sol.”* Fototestes, entretanto, nio reproduzem as
lesbes cutaneas, sendo o espectro de luz que causa as
manifestacoes clinicas ainda desconhecido.” Segundo
Hengstman et al.,” uma das provéveis causas da DM é
a radiacao ultravioleta B.

Algumas drogas sio precipitantes da doenca.’
Ha suspeita de associacdo com implante de silicone.”*

A DM resulta de processo mediado por altera-
coes imunologicas iniciadas por fatores como maligni-
dade, drogas e agentes infecciosos em individuos
geneticamente predispostos.” A associagio a outras
doencas auto-imunes demonstra a esséncia da origem
auto-imune da doenga.’

—
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QuaDRoO 2: Critérios diagnosticos para dermatomiosite

desidrogenase latica e da aldolase

taneas, bizarras e de alta freqiéncia
itose e infiltrado mononuclear intersticial

joelhos, maléolos, ou dorso e tronco

® Perda de for¢a muscular simétrica e proximal com ou sem disfagia ou alteragio da musculatura respiratoria
® Elevagao das enzimas musculares séricas, especialmente da creatinouinase, mas também das transaminases, da

® Eletroneuromiografia com: a) unidades de potenciais motores polifisicos de pequena amplitude e curta duragio, b)
fibrilacdes, ondas pontiagudas positivas, aumento da irritabilidade apods insercao da agulha e c¢) descargas espon

® Exame anatomopatolégico de bidpsia muscular com anormalidades como degeneracao, regeneracio, necrose, fagoc

® AlteracOes cutineas tipicas: heliotropo, papulas de Gottron, eritema violiceo descamativo simétrico em ombros,

PATOGENIA

A DM envolve microvasculopatia mediada por
complemento, apresentando depositos de complexos
C5b-9 de ataque as membranas na juncao dermoepi-
dérmica e em vasos da derme.””

O mecanismo humoral da DM é a base da
microangiopatia muscular, com células CD4, células
B, depdsitos de imunoglobulinas e complemento,
diferindo da polimiosite (PM), em que ha atividade de
células CD8 contra antigeno muscular especifico.”
Complexos C5b-9 nas arteriolas musculares sio os
causadores dos microtrombos com infartos a distan-
cia. As alteracoes capilares precedem outras alteracoes
das fibras musculares, estando o endotélio capilar no
centro da resposta auto-imune. Ha ativacio endotelial
pelas citocinas pré-inflamatérias que transformam o
potencial antitrombético em pré-trombético. ™

A imunidade celular também ¢ ativada, princi-
palmente através da apoptose.””

No infiltrado inflamatério dos musculos estio
presentes a interleucina 1 (IL-1) e o fator de necrose
tumoral (TNF) a. A IL-14 presente nas células endote-
liais capilares indica a lesdo vascular primdria como
patogénese da doenga.” Nyberg et al.”' demonstraram
forte expressdo de IL-1 a nos capilares e de MHC-I nas
fibras musculares. A ativacao de células endoteliais
evidencia-se pela presenca de moléculas de adesio
intercelular 1 (Icam-1) e moléculas de adesao de célu-
las vasculares 1 (VCAM-1)."** Ha4 relag¢do entre decrés-
cimo da fun¢io muscular com aumento da expressio
de IL-1 a, moléculas de adesao nas células endoteliais
e de MHC-I nas fibras musculares.”

A radiacio ultravioleta induz apoptose e trans-
locagao de auto-antigenos com formagao de bolhas
nas membranas plasmaticas e exposicio de corpos
apoptoticos ao sistema imune, causando respostas
mediadas por células T e anticorpos. O mediador
desse processo é o TNF o.”

MANIFESTACOES CLINICAS

Dermatomiosite primaria idiopatica

As lesOes cutianeas precedem a fraqueza muscu-
lar em 56% dos casos; a fraqueza muscular precede as
lesdes cutineas em 16% dos casos, e os dois sinais
aparecem simultaneamente em 28% dos pacientes.” "

Alteragoes da pele podem ser divididas em
patognomonicas, caracteristicas e compativeis.15 As
patognomonicas ocorrem em 70% dos casos, com as
papulas de Gottron, que sao lesoes violaceas sobre
articulagoes interfalangeanas ou metacarpofalangea-
nas, cotovelos ou joelhos (Figura 1), e o sinal de
Gottron, que consiste em eritema violdceo sobre placa
atrofica nas mesmas distribuicoes (Figura 2).2, 15
Lesoes caracteristicas incluem as telangectasias
periungueais e distrofias cuticulares,”” a macula erité-
mato-vinhosa e edematosa na regiao periorbital —
conhecida como heliotropo pela semelhanca com a
coloragio violdcea da flor heliotropo’ (Figura 3) — e as
madculas eritémato-poiquilodérmicas distribuidas nos
ombros, bragos, V do decote ou dorso, conhecidas
como sinal do xale (Figura 4). O heliotropo ocorre em

FiGURA 1: Pipulas eritémato-ceratésicas no dorso das articulacoes
metacarpo-falangeanas (papulas de Gottron)

An Bras Dermatol. 2008;83(3):247-59.
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FIGURA 2: Miculas eritematosas nas areas articulares
(sinal de Gottron)

30 a 60% dos pacientes, pode envolver apenas a
regiao de palpebras superiores e, em afro-americanos,
apresentar-se como edema periorbitrio.”> O eritema
periungueal (sinal de Keinig)"” e as telangectasias
periungueais nio sio especificos, podendo ocorrer
em outras doencas. Lesdes compativeis incluem a poi-
quilodermia vascular atrofiante (poiquilodermatomio-
site) e a calcinose.”

Fotossensibilidade ocorre em um ter¢o dos
casos.”” Em 82% dos pacientes observa-se envolvi-
mento do couro cabeludo,” que pode ser confundido
com dermatite seborréica ou psoriase, e em alguns

FIGURA 3: Eritema e edema periorbitario (heliotropo),
acompanhados de fotossensibilidade
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casos ocorre alopecia.””" As “maos de mecinico” sao
caracterizadas por descamacio, fissuras, ceratose e
hiperpigmentaciao simétricas e nio pruriginosas nas
palmas.”” Outros achados incluem edema facial,
ictiose adquirida, vasculite, paniculite, perfuracao de
septo nasal, eritrodermia, liquen plano, doenca de
Degos, formagio de vésico-bolhas,” erup¢ao pustulosa
de cotovelos e joelhos, telangiectasias gengivais,’ eri-
tema centrifugo flagelado (les6es raras, com eritema
linear semelhante a listras de zebra),” dermatite her-
petiforme, penfigéide bolhoso" e urticaria.”

Quadro raro é a variante “Wong” da DM, que
apresenta hiperceratose folicular simulando pitiriase
rubra pilar, com destruic¢ao folicular e miosite de mus-
culos eretores do pélo ao exame anatomopatologi-
0. Também sao incomuns malacoplaquia, mucino-
se,”” lipodistrofia, esclerodermia cutinea localiza-
da38 e o envolvimento vulvar ou escrotal.” Prurido é
sintoma comum.™"” O envolvimento da pele geral-
mente melhora com o tratamento, porém nao reflete
a gravidade da doenca ou associagio com miopatia,
podendo até progredir quando as lesbes musculares
ja estiverem sendo atenuadas.”’

O quadro muscular inclui a perda de forca pro-
ximal, principalmente em triceps e quadriceps,’ ocor-
rendo de forma simétrica e acentuando-se progressi-
vamente, em geral com carater subagudo. Disfagia,
disfonia e fadiga sio sintomas comuns secundarios ao
envolvimento dos musculos faringeo e flexor da
nuca.”’ Mialgias ocorrem em mais da metade dos
pacientes; a minoria refere artralgias, e a artrite é

FiGURA 4: Poiquilodermia em “V”do decote
(sinal do xale)

—
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geralmente nao erosiva, nao deformante e sem sinovite.>’

Os reflexos tendineos nao se modificam, e atro-
fia muscular e lordose ocorrem nas fases tardias da
doenca. As musculaturas facial e bulbar sao poupa-
das,"” exceto na associacio com neoplasia.” A disfagia
ocorre em 15 a 50% dos pacientes, podendo ser distal
ou proximal. Na proximal, ha envolvimento dos mus-
culos estriados da faringe ou da musculatura proximal
do esodfago, podendo ser sinal de mau prognostico,"”
com associa¢do de pneumopatia intersticial.” Disfagia
distal ocorre quando ha envolvimento de musculos
nao estriados, sendo mais comum em sindromes de
superposicao.”

Além da pneumopatia intersticial, ha complica-
¢oes pulmonares decorrentes da doenca muscular
(aspira¢io e hipoventilacio)” ou secundarias ao trata-
mento (reacoes a drogas, como a pneumonite por
metotrexato, e infecgdes oportunistas).”” Podem
ocorrer derrame pleural, hipertensao pulmonar, pneu-
motoérax, proteinose alveolar pulmonar’ e fibrose."
Alteragoes pulmonares ocorrem em 15 a 30% dos
casos e sio fatores de mau progndstico.”” A doenca
pulmonar intersticial é uma das complicacbes mais
graves, sendo o nivel aumentado de proteina D do sur-
factante na corrente sangiiinea marcador da doenca.”
Ela ocorre principalmente em pacientes com anticor-
pos anti-sintetases, entre 40 e 60% dos casos de DM.

No aparelho cardiovascular, podem ocorrer
arritmias, insuficiéncia cardiaca, pericardite, derrame,
tamponamento pericirdico,”” miocardite e endomio-
cardiofibrose.” Alteracdes cardiacas ocorrem em 40 a
50% dos pacientes e também sido fatores de mau prog-
nostico.

No sistema gastrointestinal sao comuns o reflu-
x0 esofagico, disfagia, dismotilidade, alteracbes no
peristaltismo e incontinéncia fecal” Complicagoes
incluem perfuracio, hemorragia, pseudoobstrucio e
pneumatose cistica intestinal."

Manifestagoes oculares incluem edema conjun-
tival, nistagmo, alteracoes nos musculos extra-ocula-
res, irite, episclerite, conjuntivite, uveite, glaucoma,
atrofia do nervo 6ptico e pseudopolipose conjuntival.
A retinopatia € rara e pode ser vista na DMJ.>**

Os pacientes com DM apresentam algumas con-
dicoes que os predispoem a maior risco de infeccoes
e incluem envolvimento esofigico, miosite de muscu-
latura toracica, calcinose cutinea e uso de agentes
imunossupressores, resultando em grande porcenta-
gem de 6bitos.”

A avaliacao de exames subsidiarios dos pacien-
tes com DM referente aos virios sistemas deve ser
direcionada por seus sintomas.
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Dermatomiosite juvenil

E, por defini¢io, a DM que ocorre em indivi-
duos com menos de 18 anos de idade (Figura 5)."*"*
A forma juvenil da doenca difere da forma adulta por
aspectos clinicos e, também, histopatoldgicos.

As manifestagoes cutineas sao semelhantes,
porém na DMJ ha maior incidéncia de calcinose cuta-
nea, presente entre 30 e 70% nas criancas, dependen-
do da duracao e atividade da doenca, e em menos de
10% nos adultos.”>" A calcinose pode estar associada
a resisténcia a corticdides, sendo possivel a fistuliza-
¢do para a pele.’

Vasculites sistémicas sao mais frequentes e
podem evoluir com encefalopatia.””***” Na DM]J, a
presenca de hipertricose, lipoatrofia5 e telangiectasias
gengivais”® pode auxiliar no diagnéstico. Febre e artri-
te simétrica de grandes e pequenas articulacoes sio
manifestacoes frequentes, ocorrendo contraturas.’

Manifestacbes gastrointestinais incluem ma
absorcao, alteracao na motilidade esofagica, infarto,
ulcera, perfuragio, hemorragias intestinais’ e colestase.”

AlteragOes eletrocardiogrificas sio vistas em
metade dos pacientes e insuficiéncia ventilatoria sub-
clinica na maioria.’

A relacao entre DMJ e malignidade é pequena.”
Niao se conhece a prevaléncia da DMA em paciente
pediatricos, sendo necessdria dosagem das enzimas
musculares ou RNM a cada trés meses para permitir
diagnostico precoce e tratamento rapido e eficaz.”

Dermatomiosite amiopatica

E também denominada DM sem miosite, termo
usado para descrever casos com lesdes cutaneas tipi-
cas e patognomonicas, sem sintomas ou alteracoes
laboratoriais que evidenciem envolvimento dos mus-
culos.? A DMA é mais freqiiente em adultos e mais inci-

FIGURA 5: Dermatomiosite juvenil com fotossensibilidade
e edema periorbital

An Bras Dermatol. 2008;83(3):247-59.
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dente em mulheres.” E entidade ainda controversa,
sendo considerada DM improvavel se usado o critério
de Bohan e Peter.”

Os pacientes queixam-se de letargia, fadiga,
prurido, fotossensibilidade e artralgias. Alguns nio
apresentam miosite clinica nem laboratorial, outros
tém alteragoes clinicas sem alteracoes laboratoriais, e
outros, ainda, alteragoes laboratoriais sutis, sem sinto-
mas clinicos.” Manifestacdes sistémicas sio incomuns,
porém pneumonite intersticial e pneumomediastino
ja foram descritos."”

Mais de um terco dos pacientes com DMPI tém
como quadro inicial a lesio cutinea,'* que pode pre-
ceder, em anos, as alteracoes sistémicas da doenca;
existindo sua suspeita, a introdugao de corticéides
pode impedir o surgimento da miosite.’” Quando as
lesoes cutineas precedem a miosite, o intervalo para
aparecimento de quadro muscular é, em média, de
trés a seis meses, porém pode demorar até quatro
anos.” Acompanhamento do paciente por no minimo
dois anos é necessario para confirmar o diagndstico.
Entretanto, apds seis meses do inicio dos sintomas
sem quadro muscular, ja se pode fazer o diagnéstico
provisorio de DMA. "

Os exames necessarios para avaliagio da DMA
incluem as enzimas musculares, a ENMG e a bidpsia
muscular que, muitas vezes, apresentam algum tipo
de alteracao, mas sem correlagao clinica com a doen-
¢a.” Apesar de bidpsia muscular prévia normal, alguns
pacientes podem apresentar sinais inflamatérios a
RNM e a espectroscopia por RNM, exames utilizados
para diagndstico de lesGes musculares minimas,”
sendo atualmente considerados com DM hipomiopa-
tica.” No caso da DMA, o diagndstico baseia-se nos
aspectos clinicos caracteristicos, na histologia cutinea
e, eventualmente, na capilaroscopia.”

Dermatomiosite associada a doenca do
tecido conjuntivo

A DMDC (sindrome de superposicio) é mais
freqiiente em afro-americanos e em mulheres, na pro-
por¢io de 9:1, segundo Kovacs e Kovacs,” e 3:1,
segundo Dourmishev et al. **

Queixas como mialgias e fraqueza muscular sao
comuns na maioria das doencas do tecido conjuntivo
e nao devem ser confundidas com a DM. Para se fazer
o diagnostico, sao necessarios os exames com altera-
¢oes caracteristicas de miosite.’

As doengas do tecido conjuntivo que podem
associar-se a2 DM sao doenca mista do colageno,
esclerodermia, lipus eritematoso, artrite reumatoi-
de, sindrome de Sjogren e poliarterite nodosa. Os
pacientes que estiverem nessa categoria devem
preencher critérios diagnoésticos para as duas doen-
¢as separadamente.”® A maioria dos que apresentam
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sindrome de superposi¢ao tem esclerodermia sobre
DM."” Pode ocorrer artrite, fendmeno de Raynaud e
esclerodactilia.””

Forma distinta de DMDC ¢ a esclerodermato-
miosite, associagio de DM e esclerose sistémica com
curso cronico, relativamente benigno e presenga de
anticorpos anti-PM-Scl. Todos esses pacientes apresen-
tam HLA-DQAI*050I, e 94% deles, HLA-DRBI*0301."

Dermatomiosite associada a neoplasia

A doencga, quando associada a neoplasias, pode
ter inicio mais agudo, com manifestacoes cutineas
precoces e intensas, e presenca de necrose. As altera-
coes musculares podem ser tardias, porém com gravi-
dade rapidamente progressiva e resisténcia a corticoi-
des.*”

A DMN varia entre menos de 10% e mais de
50% dos casos de DM, dependendo do estudo.’ A rela-
¢io com neoplasia é mais comum na DM (15%) do
que na PM (9%),"""** sendo mais freqiiente em adul-
tos.” Apesar de o risco de malignidade em idosos
independer da presenga de miosite, ha alta probabili-
dade de pacientes acima de 45 anos de idade com DM
apresentarem algum tipo de neoplasia®** que,
porém, ¢ mais comum em adultos com mais de 60
anos."”

A gravidade da miopatia inflamatéria nao esta
associada 2 ocorréncia de malignidade.” Dentre as
neoplasias relacionadas a DM destacam-se, nas mulhe-
res,”'"””” o cancer de ovirio e, nos homens,’ o de esto-
mago e linfoma, embora se encontrem também out-
ros, como de mama e pulmio,’ neoplasias esofagi-
cas,” pancredticas, colorretais, linfoma nio Hodgkin,
cancer de testiculo, préstata,”” pénis,” melanoma,
timoma, neoplasias uterinas, sarcoma de Kaposi,
meningioma, leucemia, neoplasias renais e do trato
geniturindrio™**"* e mieloma.” Peculiaridades regio-
nais, como o carcinoma de nasofaringe em Singapura,
também foram relatadas.”* Carcinomas sio mais fre-
quentes do que sarcomas e malignidades linfoprolife-
rativas.”

O diagnéstico da neoplasia pode anteceder a
DM (40%), ser subsequente a ela (34%), ou as duas
doencgas podem ser diagnosticadas simultaneamente
(26%).>"*'** A miosite pode melhorar com o tratamen-
to da neoplasia — curso paraneopldsico — ou seguir
curso proprio.” O risco de malignidade diminui com
o passar dos anos apos o diagndstico, sendo a DMN
menos responsiva aos corticoides sistémicos.”

Acredita-se na possibilidade de o uso de imu-
nossupressores aumentar o risco de cincer.
Entretanto, estudos mostram que nao existe aumento
na prevaléncia de malignidade nesses pacientes.""™ O
mecanismo de associacao entre DM e cincer ainda é
desconhecido, sendo possivelmente desencadeado
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por presenca de fatores virais, que funcionam como
carcindgenos e indutores de processos inflamatorios.”

O prognostico da DM ¢€ afetado pela associagao
com neoplasia, a qual aumenta a mortalidade® e a
morbidade da doencga.”

Todo paciente suspeito de DMN deve ser devi-
damente investigado, selecionando-se os exames a
serem executados de acordo com sexo e idade, que
devem ser repetidos a cada novo sintoma ou, anual-
mente, nos primeiros trés anos apds o diagnostico.” >

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Em pacientes com suspeita de DM sao impor-
tantes as avaliacoes da histoéria clinica, exames fisico e
laboratoriais, além de ENMG e bidpsia muscular.
Todas as enzimas musculares devem ser pesquisadas,
pois ha casos em que apenas uma enzima se encontra
alterada,’” sendo mais freqiiente o aumento da CK e da
aldolase.’

Os diagnoésticos diferenciais incluem doencas
como erupg¢ao polimorfa a luz, lapus eritematoso sis-
témico (LES), liquen plano, linfoma cutineo,’ derma-
tite de contato, dermatite seborréica, psoriase, derma-
tite atOpica, rosicea,” triquinose, infeccio por HIV e
doenca de Lyme."”

O rash do LES € mais avermelhado em contras-
te com o violiceo da DM e atinge mais as areas mala-
res do que as periorbitais. As lesbes no dorso dos
dedos sao interarticulares, ao contrario das pdpulas
de Gottron, que ocorrem justo acima das articulagoes,
além de a miosite no LES nio ser tio grave.’

Algumas drogas podem causar DM, tais como
penicilamina, antiinflamatérios nao esteréides, prac-
tolol, hidroxiuréia,” corticéides, alcool, zidovudina,’
ipeca, antimaldricos,” antimicrobianos, vacinas, clofi-
brato, pravastatina® e triptofano.” O quadro inicia-se
em poucos meses apés a introduc¢io do medicamen-
to, exceto com a penicilamina, que pode ocorrer apos
anos de tratamento. A doenca responde bem a corti-
coides, e a remocgao da droga causadora pode nao
causar a reversao dos sintomas. Existe descricao de
alergia a cloreto de benzalconio, usado como conser-
vante de colirios, simulando o heliotropo.”™

Outras doencas podem ser semelhantes a DM,
como infeccoes e infestacoes (esquistossomose, tri-
panossomiase, toxoplasmose, estafilococcia),” altera-
¢oes endocrinas (hipotireoidismo, hipertireoidismo
e doenca de Cushing), doencgas neuroldgicas (mias-
tenia grave, esclerose lateral amiotréfica e sindrome
de Guillain-Barré), doengas metabdlicas (hipocale-
mia, hipocalcemia e hipofosfatemia),” além de miosi-
te pos-infeccao viral, pés-vacinagio anti-rubéola, reti-
culo-histiocitose multicéntrica, microémbolo atero-
matoso e emboliza¢io por carcinomas com necrose
muscular.’
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EXAMES SUBSIDIARIOS

Enzimas musculares

Sao elas a creatinofosfoquinase (CK), alaninoa-
minotransferase (ALT), aspartatoaminotransferase
(AST), desidrogenase latica (DHL) e aldolase. ACK é a
mais sensivel para o diagnéstico de DM,*"** podendo
elevar-se apo6s exercicio fisico e trauma muscular, nio
sendo por isso considerada enzima especifica para
avaliacao de miosite. Apesar disso, a CK é usada para
monitorizacao da atividade da doenca, pois seus valo-
res se alteram com o grau de lesao muscular. Ela pode
estar normal no inicio da doenga ou apds grandes
atrofias musculares, permanecendo inalterada em
alguns pacientes durante todo o curso da DM.>"” Ha
aumento dos niveis de CK em alguma fase da doenca
em 95% dos pacientes.’

ALT e AST nao sao sensiveis para a avaliacio de
miosite ou para analisar resposta ao tratamento, mas
seus niveis podem estar elevados em casos em que a
CK se apresenta normal. A anidrase carbOnica III é
mais especifica para avaliacio de miosite do que o
DHL e as transaminases, porém seu uso nao ¢ ampla-
mente difundido.’

As doencas de neurdnios motores, a distrofia
muscular de Duchenne, desordens metabdlicas, endo-
crinopatias, toxinas e infec¢oes também podem acom-
panhar-se de aumento dessas enzimas."

Auto-anticorpos

A causa da produgao de auto-anticorpos perma-
nece desconhecida. Sabe-se que a clivagem de antige-
nos durante a apoptose celular, principalmente por
proteases como a granzima B, produz fragmentos ani-
cos de antigenos com potencial para a formacio de
auto-anticorpos.”

Eles sao classificados em especificos e nao espe-
cificos para miosite. Entre os niao especificos, o fator
antinuclear estd positivo na maioria dos pacientes,”’
sendo os titulos mais altos nos casos de DMDC.>"

O anticorpo anti-RNP esta presente quando
doenca mista do tecido conjuntivo ou LE esta relacio-
nado a DM, e o antiPM-Scl quando ¢ a esclerodermia
a doenca associada. Anticorpos antiKu podem acom-
panhar DM associada 2 esclerodermia ou ao LE.*’

Anticorpos miosite-especificos (MSAs) sao
encontrados em aproximadamente um ter¢co dos
casos’ e ocorrem, com maior freqiiéncia, nio associa-
dos a malignidade. Esses anticorpos sao direcionados
a proteinas citoplasmdticas e a acidos ribonucléicos
envolvidos no processo de sintese protéica. E rara a
expressio de mais de um tipo de MSA,” sendo que
geralmente precedem o aparecimento da miosite,
podendo se correlacionar com atividade da doenca,
desaparecendo apds a remissdo.” Hd quatro grupos
principais de MSAs™ (Quadro 3).
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QuADRO 3: Anticorpos miosite-especificos

Anticorpos contra RNAt (antiaminoacilsintetases): antiJo-I ou anti-histidil-tRNA sintetase, antiPl-7 ou antitreonil-
tRNA sintetase, antiPl-12 ou antialanil-tRNA-sintetase, antiOJ ou antiisoleucil-tRNA sintetase, antiE] ou antiglicil-
tRNA sintetase e, mais recentemente, antiKS ou antiasparaginil-tRNA-sintetase, sendo este ultimo originalmente
encontrado em pacientes com doenga intersticial pulmonar, segundo Targoff

Anticorpos contra proteinas da particula de reconhecimento de sinais, que sio moléculas sintetizadoras de protei-
nas do reticulo endoplasmitico (anticorpos anti-SRP). Os anticorpos desse grupo siao considerados especificos
para PM, ocorrem em poucos pacientes e indicam doenca grave

Anticorpos direcionados contra o complexo de proteinas nucleares chamado Mi-2, altamente especificos para DM,
porém pouco sensiveis, ocorrendo em cerca de 25% dos pacientes. Ocasionalmente estio presentes em DM] e,
raramente, em DMN. E exame pouco sensivel devido 2 pequena parcela de pacientes que apresentam o antiMi-2

positivo e, como agravante, tem sido de valor clinico questionavel
® Anticorpos sem associacao clara com doengas reumatolégicas

A associacio de DM com artrite simétrica nao
erosiva, pneumopatia intersticial, fendémeno de
Raynaud, “maos de mecanico”, febre de origem inde-
terminada e anticorpos anti-sintetase é chamada de
sindrome anti-sintetase. Esses pacientes apresentam
miosite aguda e grave, principalmente na primavera,
com freqiiente associacao com HLA-DR3, HLA-DRw52
e HLA-DQAr*0501L." Anticorpos antiJo-1 sao preditivos
de doencga intersticial pulmonar, porém raramente
sio vistos na DM, sendo mais freqiientes na PM.””
Todos os anticorpos anti-sintetases descritos tém asso-
ciagoes clinicas similares, incluindo a ja bem conheci-
da e estabelecida associacao de miosite com doencga
pulmonar intersticial.”

O auto-anticorpo antiMJ é associado a DMJ. Na
DMA nio hi aumento na prevaléncia de anticorpos
especificos ou nio especificos.”

Os anticorpos miosite-especificos podem trazer
informagoes adicionais sobre classificacio e prognos-
tico da doencga.”

Eletroneuromiografia

Exame importante para diferenciagio de pro-
cessos de origem neural ou muscular. Em musculos
comprometidos pela DM ha formag¢ao de unidades
motoras polifisicas de pequena amplitude, potenciais
polifasicos de curta duracio, descargas repetitivas e
bizarras de alta freqiiéncia, ondas positivas pontiagu-
das e fibrilacbes musculares.’

Alguns pacientes apresentam alteragdes compati-
veis com neuropatia a ENMG, e, quando isso ocorre no
inicio da doenca, sugere-se associacio com neoplasia.“‘“

A ENMG ¢ teste sensivel, porém nio especifico
para DM. A combinac¢ao de alteracbes na ENMG e
lesbes cutineas tipicas permite o diagnostico de DM.**

Biopsia muscular
E realizada em musculos clinicamente afetados,

em geral a musculatura proximal,” sempre dando pre-

An Bras Dermatol. 2008;83(3):247-59.

feréncia para o musculo triceps, pois o deltdide ¢ afe-
tado mais tardiamente.” A histopatologia demonstra
alteragOes caracteristicas que sio as combinacoes de
atrofia de fibras musculares, principalmente do tipo II
e perifasciculares, além de necrose, regeneragio e
hipertrofia de células musculares."

Notou-se, em bidpsias musculares, a diminui-
¢io do nimero de linfécitos nos pacientes com DM. A
linfopenia tem origem desconhecida e pode associar-
se ao aumento da prevaléncia de neoplasia nesses
pacientes.”

Na DMJ pode ocorrer vasculite necrotizante, e
na DMN ha maior processo inflamatério e fagocitose,
devidos 2 necrose muscular agressiva.®

A eletromicroscopia do musculo inclui anorma-
lidades, como degeneragao focal das miofibrilas, for-
macao de massas citoplasmaticas, desorganizacio dos
sarcOmeros, ruptura das linhas Z, desorganiza¢ao nos
filamentos de actina-miosina, aumento da formacao
de vaciolos autofagociticos e anormalidades mitocon-
driais.’

A bidpsia muscular é 0 exame mais importante
para o diagnéstico de DM e para a exclusao de outras
miopatias inflamatdérias, como miosite por corpos de
inclusao, infeccoes parasitarias, toxoplasmose e sar-
coidose." Pode estar normal em 10 a 15% dos casos.’
Por ser considerada exame invasivo, alguns médicos
relutam em realiza-la, comprometendo, com freqiién-
cia, o diagnostico da doenca.

Ressonancia nuclear magnética

E usada para guiar a biépsia muscular e para
diagnosticar a doenca nos casos em que as enzimas
musculares sao normais.

As alteragoes incluem edema subcutineo e nos
musculos, depésito de cilcio, infiltracao gordurosa e
atrofia dos musculos afetados.” Existe um tipo de ima-
gem altamente sensivel e especifico — o aumento dos
sinais nos cortes realizados em T2 na RNM - que per-
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mite a avaliacio das estruturas musculares mais pro-
fundas, como os grupos musculares paraespinais.”
Na DMA, solicita-se a RNM para confirmacio
diagnostica’ e, também, em busca de calcinose nos
tecidos moles.” Pode-se realizar, no lugar da RNM, a
USG muscular, porém com poucos resultados, compa-
rando-se os dois métodos.” A espectroscopia por RNM
tem-se mostrado mais sensivel para detecgao de envol-
vimento da musculatura na DM." Park et al.”* realiza-
ram espectroscopia por RNM com P-31 em pacientes
com DMA e demonstraram deficiéncia metabdlica ape-
nas apds exercicios fisicos, diferente dos casos de
DMPI, que apresentam essas alteragoes ja em repouso.

Biopsia cutanea

O exame histopatologico das lesdes cutineas é
semelhante ao do LE, com hiperqueratose, acantose e
atrofia epidérmica, dermatite de interface, infiltrado
perivascular de linfécitos, edema dérmico e depdsito
de mucina (Figura 6). Se inflamagao intensa ocorrer,
pode-se encontrar depésito fibrindide subepidérmi-
co.””'*!* A imuno-histoquimica apresenta aumento da
propor¢ao de linfécitos CD4+ e macrofagos HLA-
DR+.” Na IFD, porém, depdsitos de anticorpos na jun-
¢ao dermoepidérmica, como vistos no LE, ndo ocor-
rem com freqiiéncia.”

As papulas de Gottron mostram acantose € atro-
fia epidérmica, sendo diagnodstico diferencial da neu-
rodermite.’ A vasculite leucocitocldstica pode apontar
neoplasia associada.”

E considerada exame nio especifico, sendo qtil
nos casos em que a DM pode confundir-se com outras
doengas, como dermatite de contato fotoalérgica, lin-
fomas cutineos e erupgio polimorfa a luz.’

FIGURA 6: Espessamento da membrana basal epidérmica e mucinose
intersticial na derme reticular (Alcian blue com PAS, 200x)
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TRATAMENTO
Trabalhos recentes demonstram tratamento efe-
tivo da doenca,** apresentado no quadro 4.

PROGNOSTICO

Antes do tratamento com prednisona, a morta-
lidade era de 50% dos casos. Atualmente o indice de
mortalidade caiu significativamente.’

Indicadores de mau prognostico incluem
doenca recalcitrante, demora no diagnostico e inicio
do tratamento, idade avancgada, associacao com
malignidade, febre, astenia, anorexia, doenga pulmo-
nar intersticial, disfagia e leucocitose. A determinacao
dos MSAs pode avaliar o prognodstico relacionado a
resposta a corticoides, tendo os pacientes com anti-
SRP ma resposta, os com anti-sintetase, resposta
moderada, e aqueles com antiMi-2, boa resposta ao
tratamento.®*"

Na DM], consideram-se indicadores de mau
prognostico o tratamento inicial com baixas doses de
corticéide, a demora no inicio do tratamento, a doen-
ca recalcitrante e o envolvimento de musculos farin-
geos.’ a
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QuADRO 4: Tratamento da dermatomiosite

CORTICOIDES:

Melhora o prognoéstico da doenca, principalmente se iniciado até o segundo més apo6s o diagndstico

Se nao houver resposta ao uso de corticoides apoOs trés meses de tratamento, outros imunossupressores sio
associados

Prednisona — 0.5 a 1,5mg/kg até a normaliza¢io dos niveis de CK, diminuir 50% da dose inicial em seis meses
e término do tratamento em 2 a 3 meses

Pulsos de metilprednisolona — 30mg/kg/d por trés a cinco dias consecutivos durante trés meses (criangas que
nao respondem ao uso da prednisona, pacientes com disfagia, doenga muscular grave e em associacio com
doenca pulmonar intersticial ou miocardite)

METOTREXATO:

E a droga de primeira escolha como coadjuvante no tratamento da DM resistente a corticoides
7,5 a 10mg por semana, aumentando-se 2,5mg semanalmente até 25 a 50mg

Melhora pode ser notada apds quatro a oito semanas; usado com sucesso em criangas

AZATIOPRINA:

2 a 3mg/kg/d, total de 100 a 200mg/d para pacientes adultos

Quando a prednisona estiver abaixo de 15mg/d, a azatioprina ¢ diminuida progressivamente, mantendo-se em
média 50mg/d

CICLOFOSFAMIDA:
Utilizada quando ha associagio com doenca intersticial pulmonar e em DMJ
1 a 3mg/kg/d ou administracao endovenosa de 2 a 4mg/kg/d em pulsos

CICLOSPORINA:

Associada a prednisona ou utilizada como tratamento Unico, ocorre melhora rapida da miosite

25 e 10mg/kg/d, mantendo nivel sanguineo entre 200 e 300ng/ml; pode ser substituida por micofenolato
mofetil

ANTIMALARICOS:

Melhora do quadro cutineo

Hidroxicloroquina - 200 a 400mg/d em adultos e 2 a 5 mg/kg/d em criangas

Quando nao ha melhora dos sintomas, pode-se substituir a hidroxicloroquina pelo difosfato de cloroquina 250 mg/d

MISCELANIA:

Fludarabina e tacrolimus sao utilizados para tratamento da DM que niao responde a outros recursos

Filtros solares de amplo espectro, pois lesoes cutaneas e musculares podem ser exacerbadas pela luz do sol
Nutricio adequada, rica em proteinas e suplemento com creatina, é importante para reparos musculares
Fisioterapia ¢ realizada para a manuteng¢ao da mobilidade articular em areas com perda de for¢ca muscular
Para calcinose, apesar da pouca eficacia de todos os medicamentos, tenta-se warfarin, hidréxido de aluminio
oral, diltiazem, difosfonados, colchicina, probenecide , remocao cirtargica de depdsitos de cilcio e laser

DAPSONA:
Recurso opcional para melhora das manifestacoes cutineas da doenca quando corticéide e antimalaricos nao
derem bons resultados

IMUNOGLOBULINA ENDOVENOSA:
Administrada em altas doses, 2g/kg infundidos em 2 dias consecutivos, uma vez por més por 3 meses €, em
criangas, 1 a 2mg/kg/d, duas vezes a0 més por 9 meses

AGENTES BIOLOGICOS:
® Etanercept, infliximab e rituximab ja estao sendo usados em casos refratirios, com boas respostas também
das les6es cutineas

An Bras Dermatol. 2008;83(3):247-59.



Revista ABD V83N3MONTADA.gxd 01.07.08 11:39 Page 257 $

Dermatomiosite

REFERENCIAS

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Kimball AB, Summers RM, Turner M, Dugan EM, Hicks
J, Miller FW, et al. Magnetic resonance imaging detec-
tion of occult skin and subcutaneous abnormalities in
juvenile dermatomyositis. Arthritis Rheum.
2000;43:1866-73.

Koler RA, Montemarano A. Dermatomyositis. Am Fam
Physician. 2001;64:1565-72.

Jorizzo JL. Dermatomyositis. In: Bologna ], Jorizzo JL,
Rapini RP, editors. Dermatology. London: Mosby; 2003.
p.615-23.

Wagner E. Fall einer seltenen Muskelkrankheit. Deutsch
Arch Heilk.1863;4:282.

Kovacs SO, Kovacs SC. Dermatomyositis. ] Am Acad
Dermatol. 1998;39:899-920.

Garcia Vazquez E, Gutiérrez Guisado J, Blanco Garcia A.
Presentacion de ocho casos de dermatomiositis: existe
asociacion de esta entidad con neoplasia? Rev Clin Esp.
1998;198:217-20.

Dourmishev LA. Dermatomyositis associated with malig
nancy. 12 case reports. Adv Exp Med Biol.
1999;455:193-9.

Boham A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis. N
Engl ] Med. 1975;292:344-7,403-7.

Drake LA, Dinehart SM, Farmer ER, Goltz RW, Graham
GF, Hordinsky MK, et al. Guidelines of care for dermato
myositis. American Academy of Dermatology. ] Am Acad
Dermatol. 1996;34 (Pt 1):824-9.

Callen JP. Dermatomyositis: diagnosis, evaluation and
management. Minerva Med. 2002;93:157-67.

Callen JP. When and how should the patient with der
matomyositis or amyopathic dermatomyositis be
assessed for possible cancer? Arch Dermatol.
2002;138:969-71.

Mastaglia FL, Phillips BA. Idiopathic inflammatory
myopathies: epidemiology, classification, and diagnostic
criteria. Rheum Dis Clin North Am. 2002;28:723-41.
Dourmishev LA, Dourmishev AL, Schwartz RA.
Dermatomyositis: cutaneous manifestations of its vari-
ants. Int ] Dermatol. 2002;41:625-30.

Adams-Gandhi LB, Boyd AS, King LE Jr. Diagnosis and

management of dermatomyositis. Compr Ther.
1996;22:156-64.
Trieb RM. Dermatomyositis. Dermatol Ther.

2001;14:70-80.

Jorizzo JL. Dermatomyositis: practical aspects. Arch
Dermatol. 2002;138:114-6.

Callen JP. Collagen vascular diseases. ] Am Acad
Dermatol. 2004;51:427-39.

Pellissier JF, Civatte M, Fernandez C, Bartoli C, Chetaille
B, Schleinitz N, et al. La dermatomyosite et la
polymyosite. Rev Neurol (Paris). 2002;158:934-47.
Shamim EA, Rider LG, Miller FW. Update on the genet-
ics of the idiopathic inflammatory myopathies. Curr
Opin Rheumatol. 2000;12:482-91.

Medsger TA Jr, Oddis CV. Classification and diagnostic
criteria for polymyositis and dermatomyositis. J
Rheumatol. 1995;22:581-5.

Davies MG, Hickling P Familial adult dermatomyositis.
Br J Dermatol. 2001;144:415-6.

22.

23.

24.

25.
26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

—

257

Cherin B, Chosidow O, Herson S. Polymyosites et der
matomyosites. Actualités. Ann Dermatol Venereol.
1995;122:447-54.

Pachman LM, Litt DL, Rowley AH, Hayford JR, Caliendo
J, Heller S, et al. Lack of enteroviral RNA or bacterial
DNA in magnetic resonance imaging-directed muscle
biopsies from twenty children with active untreated
juvenile dermatomyositis. Arthritis Rheum.
1995;38:1513-8.

Okada S, Weatherhead E, Targoff IN, Wesley R, Miller
FW, International Myositis Collaborative Study Group.
Global surface ultraviolet radiation intensity may modu
late the clinical and immunologic expression of autoim
mune muscle disease. Arthritis Rheum. 2003;48:2285-93.
Callen JP. Dermatomyositis. Lancet. 2000;355:53-7.
Hengstman GJ, van Venrooij WJ, Vencovsky J,
Moutsopoulos HM, van Engelen BG. The relative preva
lence of dermatomyositis and polymyositis in Europe
exhibits a latitudinal. Ann Rheum Dis. 2000;59:141-2.
Houpt KR, Sontheimer RD. Autoimmune connective tis-
sue disease and connective tissue disease-like illnesses
after silicone gel augmentation mammoplasty. J Am
Acad Dermatol. 1994;31:626-42.

Hanke CW, Thomas JA, Lee WT, Jolivette DM, Rosenberg
MJ. Risk assessment of polymyositis/dermatomyositis
after treatment with injectable bovine collagen
implants. ] Am Acad Dermatol. 1996;34:450-4.

Targoff IN. Humoral immunity in polymyositis/ der
matomyositis. J Invest Dermatol.
1993;100(Suppl1):S116-23.

Englund P, Nennesmo I, Klareskog L, Lundberg IE.
Interleukin-lalpha expression in capillaries and major
histocompatibility complex class I expression in type II
muscle fibers from polymyositis and dermatomyositis
patients: important pathogenic features independent of
inflammatory cell clusters in muscle tissue. Arthritis
Rheum. 2002;46:1044-55.

Nyberg P, Wikman AL, Nennesmo I, Lundberg I.
Increased expression of interleukin lalpha and MHC
class I in muscle tissue of patients with chronic, inactive
polymyositis and dermatomyositis. J Rheumatol.
2000;27:940-8.

Werth VP, Callen JB, Ang G, Sulllivan KE. Associations of
tumor necrosis factor and HLA polymorphisms with
adult dermatomyositis: implications for a unique patho-
genesis. J Invest Dermatol. 2002;119:617-20.

Caro I. Dermatomyositis as a systemic disease. Med Clin
North Am. 1989;73:1181-92.

Watanabe C, Okubo Y, Ohi T, Koga M, Abe H, Tawara K,
et al. A case of dermatomyositis associated with
mechanic’s hand. ] Dermatol. 2000;27:711-6.

Nousari HC, Ha VT, Laman SD, Provost TT, Tausk FA.
“Centripetal flagellate erythema”: a cutaneous manifes-
tation associated with dermatomyositis. ] Rheumatol.
1999;26:692-5.

Lupton JR, Figueroa B Berberian BJ, Sulica VI. An
unusual presentation of dermatomyositis: the type
Wong variant revisited. ] Am Acad Dermatol. 2000;43 (Pt

An Bras Dermatol. 2008;83(3):247-59.



Revista ABD V83N3MONTADA.gxd 01.07.08 11:39 Page 258 $

258

37.

38.

Ortigosa LCM, Reis VMS

2):908-12.
del Pozo J, Almagro M, Martinez W, Yebra-Pimentel MT,
Garcia-Silva J, Pefa-Penabad C, et al. Dermatomyositis
and mucinosis. Int J Dermatol. 2001;40:120-4.

Park JH, Lee CW. Concurrent development of dermato
myositis and morphoea profunda. Clin Exp Dermatol.
2002;27:324-7.

39. Aguiar FCA Jr, Gonzaga HFS, Almeida OP, Spolidério LC,

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

48.

49.

50.

51.

52.

53.

54.

Jorge MA. Dermatomiosite: revisao de literatura. J Bras
Med. 2002;83:30-4.

Thn H, Asano Y, Kubo M, Yamane k, Jinnin M, Yazawa N,
et al. Clinical significance of serum surfactant protein D
(SP-D) in patients with polymyositis/ dermatomyositis:
correlation with interstitial lung disease. Rheumatology
(Oxford). 2002;41:1268-72.

Marie I, Lecom F, Hachulla E, Antonietti M, Francois A,
Levesque H, et al. An uncommon association: celiac dis-
ease and dermatomyositis in adults. Clin Exp
Rheumatol. 2001;19:201-3.

Backhouse O, Griffiths B, Henderson T, Emery P
Ophthalmic manifestations of dermatomyositis. Ann
Rheum Dis. 1998;57:447-9.

Juarez M, Misischia R, Alarcon GS. Infections in systemic
connective tissue diseases: systemic lupus erythemato
sus, scleroderma, and polymyositis/ dermatomyositis.
Rheum Dis Clin North Am. 2003;29:163-84.

Huber AM, Hicks JE, Lachenbruch PA, Perez MD, Zemel
LS, Rennebohm RM, et al. Validation of the childhood
health assessment questionnaire in the juvenile idio
pathic myopathies. ] Rheumatol. 2001;28:1106-11.
Jager C, Sirvent N, Rabasse N, Soler C, Sebag F, Boutte
P, et al. Dermatomyosite juvénile dans la region nicoise.
Etude rétrospective 1991-2001. Ann Dermatol Venereol.
2002;129:1120-4.

Pachman LM . Juvenile dermatomyositis: immuno
genetics, pathophysiology, and disease expression.
Rheum Dis Clin North Am. 2002;28:579-602, vii.
Ramanan AV, Sawhney S, Murray K]J. Central nervous sys
tem complications in two cases of juvenile onset der-
matomyositis. Rheumatology. 2001;40:1293-8.

Ghali FE, Stein LD, Fine J-D, Burkes J, McCauliffe DP.
Gingival telangiectases: an underappreciated physical
sign of  dermatomyositis. Arch Dermatol.
1999;135:1370-4.

Russo RAG, Katsicas MM, Davila M, Ciocca M, Zelazko
M. Cholestasis in juvenile dermatomyositis. Report of
three cases. Arthritis Rheum. 2001;44:1135-42.
Plamondon S, Dent PB. Juvenile amyopathic dermato
myositis: results of a case finding descriptive survey. J
Rheumatol. 2000;27:2031-4.

Stonecipher MR, Jorizzo JL, Monu J, Walker F, Sutej PG.
Dermatomyositis with normal muscle enzyme concen-
trations. Arch Dermatol. 1994;130:1294-9.

Airio A, Pukkala E, Isomiki H. Elevated cancer incidence
in patients with dermatomyositis: a population based
study. J Rheumatol. 1995;22:1300-3.

Azulay RD, Azulay DR, Abulafia LA. Sinais malignos na
pele versus sindromes paraneopldsicas cutineas:
revisao. An Bras Dermatol. 2000;75:621-30.

Leandro MJ, Isenberg DA. Rheumatic diseases and

An Bras Dermatol. 2008;83(3):247-59.

55.

56.

57.

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

606.

67.

68.

69.

70.

71.

72.

malignancy - is there an association? Scand J Rheumatol.
2001;30:185-8.

Nakanishi K, Cualing H, Husseinzadeh N.
Dermatomyositis as a presenting symptom of ovarian
cancer. Obstet Gynecol. 1999;94:836-8.

Yazici Y, Kagen LJ. The association of malignancy with
myositis. Curr Opin Rheumatol. 2000;12:498-500.
Hagman JH, Bianchi L, Capione E, Vidolin AP, Chimenti
S. Dermatomyositis associated with ovarian transitional
cell carcinoma. ] Am Dermatol. 2001;45:642-3.

Tanabe S, Mitomi H, Sada M, Yamazaki I, Akaboshi T,
Okayasu I, et al. Parathyroid hormone-related protein
production by adenocarcinoma in Barrett's esophagus
patient with dermatomyositis. Dig Dis Sci.
2001;46:1584-7.

Joseph JV, Turner KJ, Bramwell SP Dermatomyositis: a
rare initial presentation of adenocarcinoma of the
prostate. J Urol. 2002;168:637.

Lalla SC, Aldridge RD, Tidman M]J. Carcinoma of the
penis presenting with dermatomyositis. Clin Exp
Dermatol. 2001;26:556-8.

Mallon E, Osborne G, Dinneen M, Lane RJM, Glaser M,
Bunker CB. Dermatomyositis in association with transi
tional cell carcinoma of the bladder. Clin Dermatol.
1999;24:94-6.

Talanin NY, Bushore D, Rasberry R, Rudolph T, Tuli M,
Friedman-Musicante R. Dermatomyositis with the fea
tures of inclusion body myositis associated with carcino
ma of the bladder. Br J] Dermatol. 1999;141:926-30.
Federman DG, Radonich M, Kirsner RS. Fatal bladder
cancer and dermatomyositis. South Med J. 2000;93:492-3.
Rankin WR, Herman JR. Rapidly progressive transition
al cell carcinoma associated with dermatomyositis. J
Urol. 2002;167(Pt 1):639-40.

Borgia F, Vaccar6 M, Guarneri F, Cannavé SP, Guarneri
B. Dermatomyositis associated with IgG myeloma. Br Jr
Dermatol. 2001;144:186-221.

Hu WJ, Chen DL, Min HQ. Study of 45 cases of nasopha
ryngeal carcinoma with dermatomyositis. Am J Clin
Oncol. 1996;19:35-8.

Naschitz JE, Rosner I, Rozenbaum M, Zuckerman E,
Yeshurun D. Rheumatic syndromes: clues to occult neo
plasia. Semin Arthritis Rheum. 1999;29:43-55.

Gallais V, Crickx B, Belaich S. Facteur pronostiques et
signes prédictifs de cancer au cours de la dermat
omyosite de l’adulte. Ann Dermatol Venereol.
1996;123:722-6.

Basset-Seguin N, Roujeau JC, Gherardi R, Guillaume JC,
Revuz J, Touraine R. Prognostic factors and predictive
signs of malignancy in adult dermatomyositis. A study of
32 cases. Arch Dermatol. 1990;126:633-7.

Cox NH. Allergy to benzalkonium chloride simulating
dermatomyositis. Contact Dermatitis. 1994;31:50-1.
Targoff IN. Update on myositis-specific and myositis-
associated autoantibodies. Curr Opin Rheumatol.
2000;12:475-81.

Hausmanowa- Petrusewicz I, Kowalska- Oledzka E,
Miller FW, Jarzabek- Chorzelska M, Targoff IN, Blaszczyk-
Kostanecka M, et al. Clinical, serologic, and immuno
genetic features in Polish patients with idiopathic

—



Revista ABD V83N3MONTADA.gxd 01.07.08 11:39 Page 259 $

Dermatomiosite

73.

74.

75.

76.

77.

78.

79.

inflammatory Arthritis Rheum.
1997;40:1257-66.

Iannone F, Cauli A, Yanni G, Kingsley GH, Isenberg DA,
Corrigall V, et al. T-lymphocyte immunophenotyping in
polymyositis and dermatomyositis. Br J Rhematol.
1996;35:839-45.

Park JH, Olsen NJ, King L Jr, Vital T, Buse R, Kari S, et al.
Use of magnetic resonance imaging and P-31 magnetic
resonance spectroscopy to detect and quantify muscle
dysfunction in the amyopathic and myopathic variants
of dermatomyositis. Arthritis Rheum. 1995;38:68-77.
Hunger RE, Diirr C, Brand CU. Cutaneous leukocyto-
clastic vasculitis in dermatomyostis suggestts malignan-
cy. Dermatology. 2001;202:123-6.

Oddis CY. Current approach to the treatement of
polymyositis and dermatomyositis. Curr Opin
Rheumatol. 2000;12:492-7.

Pelle MT, Callen PJ. Adverse cutaneous reactions to
hydroxychloroquine are more common in patients
with cutaneous lupus erythematosus. Arch Dermatol.
2002;138:1231-3; discussion 1233.

Cohen JB. Cutaneous involvement of dermatomyositis
can respond to dapsone therapy. Int J Dermatol.
2002;41:182-4.

Gelber AC, Nousari HC, Wigley FM. Mycophenolate
mofetil in the treatment of severe skin manifestations of

myopathies.

259

82. Calvo Pulido M, Boixeda De Miquel P, Martin Saez E,

Fernandez Guarino M, Garcia-Millan C. Treatment of
Gottron papules of dermatomyositis with pulsed dye
laser. Eur J Dermatol. 2006;16:702-3.

83. Quain RD, Werth VP. Management of cutaneous der

matomyositis: current therapeutic options. Am J Clin
Dermatol. 2007;7:341-51.

84. Dold S, Justiniano ME, Marquez J, Espinoza LR.

Treatment of early and refractory dermatomyositis with
infliximab: a report of two cases. Clin Rheumatol.
2007;26:1186-8.

85. Chung L, Genovese MC, Fiorentino DF. A pilot trial of

rituximab in the treatment of patients with dermato
myositis. Arch Dermatol. 2007;143:763-7.

86. Dinh HV, McCormack C, Hall S, Prince HM. Rituximab

for the treatment of the skin manifestations of dermato-
myositis: a report of 3 cases. ] Am Acad Dermatol.
2007;56:148-53.

87. Chen YJ, Wu CY, Shen JL. Predicting factors of malignan

cy in dermatomyositis and polymyositis: a case-control
study. Br ] Dermatol. 2001;825-31.

ENDEREGO PARA CORRESPONDENCIA /| MAILING ADDRESS:
Luciena Cegatto Martins Ortigosa
Rua Doze de outubro, 1696 - Centro.

dermatomyositis: a series of 4 cases. J Rheumatol.
2000;27:1542-5.
80. Hollar CB, Jorizzo JL. Topical tacrolimus 0.1% ointment

81.

for refractory skin disease in dermatomyositis: a pilot
study. J Dermatolog Treat. 2004;15:35-9.

Chung YL, Alexanderson H, Pipitone N, Morrison C,
Dastmalchi M, Stahl-Hallengren C, et al. Creatine sup
plements in patients with idiopathic inflammatory
myopathies who are clinically weak after conventional
pharmacologic treatment: six-month, double-blind, ran
domized, placebo-controlled trial. Arthritis Rheum.
2007;57:694-702.

19015 090 - Presidente Prudente - SP
Tel./Fax: 11 - 39163642 / 39081823

E-mail: luciena@speedymed.com.br

Como citar este artigo / How to cite this article: Ortigosa LCM, Reis VMS. Dermatomiosite. An Bras Dermatol.
2008;83(3):247-59.

—

An Bras Dermatol. 2008;83(3):247-59.



