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Artigo de Revisão

Resumo: Dermatomiosite é doença idiopática inflamatória crônica que afeta a musculatura estriada, a
pele e outros órgãos. Apresenta critérios diagnósticos definidos por Bohan & Peter, podendo os
pacientes ser classificados em cinco grupos: dermatomiosite juvenil, dermatomiosite primária idiopá-
tica, dermatomiosites amiopáticas, dermatomiosite associada a neoplasias e dermatomiosite associada
a outras doenças do tecido conectivo. O sexo feminino é mais afetado, e a idade média do diagnósti-
co é 40 anos. Manifestações cutâneas são observadas em todos os pacientes. Das alterações sistêmicas,
a manifestação muscular mais freqüente é a perda de força proximal, e a manifestação pulmonar mais
comum é a pneumopatia intersticial. Podem ser observadas neoplasias durante o seguimento da doen-
ça, sendo mais freqüentes nos pacientes acima de 60 anos. A desidrogenase lática é a enzima muscu-
lar alterada na maioria dos casos. Para diagnóstico da dermatomiosite, pode ser realizado exame ana-
tomopatológico de biópsia cutânea e biópsia muscular, além de eletroneuromiografia. Os corticóides
são a terapia mais utilizada. As causas de óbito mais freqüentes são a neoplasia maligna, a septicemia
e a infecção pulmonar.
Palavras-chave: Dermatomiosite/classificação; Dermatomiosite/diagnóstico; Dermatomiosite/etiologia;
Dermatomiosite/terapia; Doenças auto-imunes; Doenças do tecido conjuntivo; Doenças musculares

Abstract: Dermatomyositis is a chronic idiopathic inflammatory disorder that affects striated skeletal
muscles, the skin, and other organs. Diagnostic criteria were established by Bohan & 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 dehydrogenase 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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INTRODUÇÃO
A dermatomiosite (DM) é doença do tecido

conjuntivo que associa miopatia a manifestações cutâ-
neas características, cuja causa permanece desconhe-
cida, sendo considerada doença idiopática.1,2 Na etio-
logia, consideram-se as associações com antígenos de
histocompatibilidade, vírus, drogas e auto-imunidade.

Foi reconhecida há mais de 100 anos3 e descri-
ta na literatura por Wagner.4 Denominada inicialmen-
te pseudotriquinose, foi associada a reação do sistema
retículo-endotelial.5 A associação com neoplasia foi
publicada pela primeira vez por Stertz em 1916.6, 7

A classificação foi proposta por Bohan e Peter8 e
revista, em 1996, por Drake.9

Pacientes com DM apresentam manifestações
cutâneas e sistêmicas, sendo mais comuns lesões em
áreas fotoexpostas, fraqueza muscular proximal, altera-
ções da musculatura respiratória e disfagia.2 Na forma
juvenil, há maior incidência de calcinose cutânea.10,11

O diagnóstico é realizado através da história e
exame físico, sendo corroborado pelas enzimas mus-
culares, biópsia muscular, biópsia cutânea, eletroneu-
romiografia (ENMG), ultra-sonografia (USG) e resso-
nância nuclear magnética (RNM).2,10

O interesse pela dermatomiosite vem aumen-
tando na última década não apenas pelo maior conhe-
cimento imunológico sobre a doença, mas também
devido ao progresso das técnicas de imagem, que
tanto auxiliam no diagnóstico.  

DEFINIÇÃO E CRITÉRIO
As miopatias inflamatórias idiopáticas (Quadro 1)

têm como característica histopatológica o processo
inflamatório em músculos estriados.12 Alterações cutâ-
neas são encontradas tanto na DM como na miosite
por corpos de inclusão.3,13-15

Bohan e Peter classificaram a DM em DM primá-
ria idiopática (DMPI), DM juvenil (DMJ), DM associa-
da a neoplasia e DM associada a outra doença do teci-
do conjuntivo (DMDC). Definiram, também, critérios
para seu diagnóstico (Quadro 2). A doença é conside-
rada “possível” quando existem dois dos cinco crité-
rios, “provável” com três e “definida” com a presença

de quatro critérios.5,12 Em 1996, Drake acrescentou a
DM amiopática (DMA) a essa classificação.9

EPIDEMIOLOGIA
A DM tem incidência de dois a sete casos novos

por milhão de habitantes/ano3,16,17 e prevalência de 10
a 60 casos por milhão de habitantes/ano.5 Apresenta
dois picos de incidência: cinco a 14 anos2 e 45 a 65
anos.14,18 A idade do diagnóstico é, em média, 40 anos.
Na DMJ a incidência é de um a três casos novos por
milhão de crianças/ano.2,5 É excepcionalmente encon-
trada no recém-nascido.5,18

A DMA ocorre em 10% dos casos e é mais
comum em adultos.9 A DM é mais comum em mulhe-
res (2:1), com aumento dessas proporções em
DMDC.15,17,18 Na DMN e na DMJ essa relação se repete.3

ETIOLOGIA
A DM é relacionada à auto-imunidade, sendo

presentes os antígenos de histocompatibilidade
(HLA): HLA-B8, HLA-B14, HLA-DR3, HLA-DRw52 e
HLA-DQA1. Quando induzida por drogas, está associa-
da a HLA-B18, HLA-B35 e HLA-DR414 e na DMJ a HLA-
B8,3,19 HLA-DR3 e HLA-DQA1*0501.18 A DMDC está
relacionada a HLA B14, B40,3 B7 e DRB1*0101.19 A
associação da doença com HLA é tão importante, que
Medsger e Oddis20 propõem a subclassificação da DM
em dois grandes grupos imunogenéticos: HLA DRw52
(miosite mais grave e pior prognóstico) e HLA DRw53
(miosite menos grave e com melhor prognóstico). A
DM familiar é rara, tendo sido descritos alguns casos,
principalmente na DMJ.21

Infecções virais são precipitantes da DM, tais
como influenza A, hepatite B, Coxsackie e
Picornavírus. A miosite ocorre também após infecção
por Echovírus, HIV e HTLV.3,22 Apesar dessas associa-
ções, estudo realizado por Pachman et al.23 não
demonstrou presença de RNA viral em músculos de
crianças com DM. Há ainda associação com protozoá-
rios, como o Toxoplama gondii.5

As lesões cutâneas e musculares são agravadas
pelo sol.24 Fototestes, entretanto, não reproduzem as
lesões cutâneas, sendo o espectro de luz que causa as
manifestações clínicas ainda desconhecido.25 Segundo
Hengstman et al.,26 uma das prováveis causas da DM é
a radiação ultravioleta B.

Algumas drogas são precipitantes da doença.3

Há suspeita de associação com implante de silicone.27,28

A DM resulta de processo mediado por altera-
ções imunológicas iniciadas por fatores como maligni-
dade, drogas e agentes infecciosos em indivíduos
geneticamente predispostos.19 A associação a outras
doenças auto-imunes demonstra a essência da origem
auto-imune da doença.3
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� Dermatomiosite
� Polimiosite 
� Síndrome de superposição
� Miosite associada a neoplasia 
� Miosite por corpo de inclusão
� Miopatias raras (miosite orbital, miosite nodular 

localizada, pseudotumor inflamatório)

QUADRO 1: Classificação das miopatias 
inflamatórias idiopáticas
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PATOGENIA
A DM envolve microvasculopatia mediada por

complemento, apresentando depósitos de complexos
C5b-9 de ataque às membranas na junção dermoepi-
dérmica e em vasos da derme.5,29

O mecanismo humoral da DM é a base da
microangiopatia muscular, com células CD4, células
B, depósitos de imunoglobulinas e complemento,
diferindo da polimiosite (PM), em que há atividade de
células CD8 contra antígeno muscular específico.15

Complexos C5b-9 nas arteríolas musculares são os
causadores dos microtrombos com infartos a distân-
cia. As alterações capilares precedem outras alterações
das fibras musculares, estando o endotélio capilar no
centro da resposta auto-imune. Há ativação endotelial
pelas citocinas pró-inflamatórias que transformam o
potencial antitrombótico em pró-trombótico.18

A imunidade celular também é ativada, princi-
palmente através da apoptose.3,5

No infiltrado inflamatório dos músculos estão
presentes a interleucina 1 (IL-1) e o fator de necrose
tumoral (TNF) α. A IL-1á presente nas células endote-
liais capilares indica a lesão vascular primária como
patogênese da doença.30 Nyberg et al.31 demonstraram
forte expressão de IL-1 α nos capilares e de MHC-I nas
fibras musculares. A ativação de células endoteliais
evidencia-se pela presença de moléculas de adesão
intercelular 1 (Icam-1) e moléculas de adesão de célu-
las vasculares 1 (VCAM-1).18,30 Há relação entre decrés-
cimo da função muscular com aumento da expressão
de IL-1 α, moléculas de adesão nas células endoteliais
e de MHC-I nas fibras musculares.30

A radiação ultravioleta induz apoptose e trans-
locação de auto-antígenos com formação de bolhas
nas membranas plasmáticas e exposição de corpos
apoptóticos ao sistema imune, causando respostas
mediadas por células T e anticorpos. O mediador
desse processo é o TNF α.32

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS
Dermatomiosite primária idiopática
As lesões cutâneas precedem a fraqueza muscu-

lar em 56% dos casos; a fraqueza muscular precede as
lesões cutâneas em 16% dos casos, e os dois sinais
aparecem simultaneamente em 28% dos pacientes.3, 14

Alterações da pele podem ser divididas em
patognomônicas, características e compatíveis.15 As
patognomônicas ocorrem em 70% dos casos, com as
pápulas de Gottron, que são lesões violáceas sobre
articulações interfalangeanas ou metacarpofalangea-
nas, cotovelos ou joelhos (Figura 1), e o sinal de
Gottron, que consiste em eritema violáceo sobre placa
atrófica nas mesmas distribuições (Figura 2).2, 15
Lesões características incluem as telangectasias
periungueais e distrofias cuticulares,3,15 a mácula eritê-
mato-vinhosa e edematosa na região periorbital –
conhecida como heliotropo pela semelhança com a
coloração violácea da flor heliotropo3 (Figura 3) – e as
máculas eritêmato-poiquilodérmicas distribuídas nos
ombros, braços, V do decote ou dorso, conhecidas
como sinal do xale (Figura 4). O heliotropo ocorre em
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� Perda de força muscular simétrica e proximal com ou sem disfagia ou alteração da musculatura respiratória
� Elevação das enzimas musculares séricas, especialmente da creatinouinase, mas também das transaminases, da 

desidrogenase lática e da aldolase
� Eletroneuromiografia com: a) unidades de potenciais motores polifásicos de pequena amplitude e curta duração, b) 

fibrilações, ondas pontiagudas positivas, aumento da irritabilidade após inserção da agulha e c) descargas espon
tâneas, bizarras e de alta freqüência

� Exame anatomopatológico de biópsia muscular com anormalidades como degeneração, regeneração, necrose, fagoc
itose e infiltrado mononuclear intersticial

� Alterações cutâneas típicas: heliotropo, pápulas de Gottron, eritema violáceo descamativo simétrico em ombros, 
joelhos, maléolos, ou dorso e tronco

QUADRO 2: Critérios diagnósticos para dermatomiosite

FIGURA 1: Pápulas eritêmato-ceratósicas no dorso das articulações
metacarpo-falangeanas (pápulas de Gottron)
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30 a 60% dos pacientes, pode envolver apenas a
região de pálpebras superiores e, em afro-americanos,
apresentar-se como edema periorbitário.2,5 O eritema
periungueal (sinal de Keinig)18 e as telangectasias
periungueais não são específicos, podendo ocorrer
em outras doenças. Lesões compatíveis incluem a poi-
quilodermia vascular atrofiante (poiquilodermatomio-
site) e a calcinose.15

Fotossensibilidade ocorre em um terço dos
casos.5,33 Em 82% dos pacientes observa-se envolvi-
mento do couro cabeludo,13 que pode ser confundido
com dermatite seborréica ou psoríase, e em alguns

casos ocorre alopecia.9,15,17 As “mãos de mecânico” são
caracterizadas por descamação, fissuras, ceratose e
hiperpigmentação simétricas e não pruriginosas nas
palmas.15,34 Outros achados incluem edema facial,
ictiose adquirida, vasculite, paniculite, perfuração de
septo nasal, eritrodermia, líquen plano, doença de
Degos, formação de vésico-bolhas,5 erupção pustulosa
de cotovelos e joelhos, telangiectasias gengivais,3 eri-
tema centrífugo flagelado (lesões raras, com eritema
linear semelhante a listras de zebra),35 dermatite her-
petiforme, penfigóide bolhoso13 e urticária.25

Quadro raro é a variante “Wong” da DM, que
apresenta hiperceratose folicular simulando pitiríase
rubra pilar, com destruição folicular e miosite de mús-
culos eretores do pêlo ao exame anatomopatológi-
co.13,36 Também são incomuns malacoplaquia, mucino-
se,5,37 lipodistrofia, esclerodermia cutânea localiza-
da38 e o envolvimento vulvar ou escrotal.2 Prurido é
sintoma comum.5,13,15 O envolvimento da pele geral-
mente melhora com o tratamento, porém não reflete
a gravidade da doença ou associação com miopatia,
podendo até progredir quando as lesões musculares
já estiverem sendo atenuadas.3,5

O quadro muscular inclui a perda de força pro-
ximal, principalmente em tríceps e quadríceps,3 ocor-
rendo de forma simétrica e acentuando-se progressi-
vamente, em geral com caráter subagudo. Disfagia,
disfonia e fadiga são sintomas comuns secundários ao
envolvimento dos músculos faríngeo e flexor da
nuca.2,5 Mialgias ocorrem em mais da metade dos
pacientes; a minoria refere artralgias, e a artrite é
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FIGURA 2: Máculas eritematosas nas áreas articulares
(sinal de Gottron)

FIGURA 3: Eritema e edema periorbitário (heliotropo),
acompanhados de fotossensibilidade

FIGURA 4: Poiquilodermia em “V”do decote 
(sinal do xale)
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geralmente não erosiva, não deformante e sem sinovite.3,5

Os reflexos tendíneos não se modificam, e atro-
fia muscular e lordose ocorrem nas fases tardias da
doença. As musculaturas facial e bulbar são poupa-
das,18 exceto na associação com neoplasia.14 A disfagia
ocorre em 15 a 50% dos pacientes, podendo ser distal
ou proximal. Na proximal, há envolvimento dos mús-
culos estriados da faringe ou da musculatura proximal
do esôfago, podendo ser sinal de mau prognóstico,15

com associação de pneumopatia intersticial.25 Disfagia
distal ocorre quando há envolvimento de músculos
não estriados, sendo mais comum em síndromes de
superposição.25

Além da pneumopatia intersticial, há complica-
ções pulmonares decorrentes da doença muscular
(aspiração e hipoventilação)25 ou secundárias ao trata-
mento (reações a drogas, como a pneumonite por
metotrexato, e infecções oportunistas).25,39 Podem
ocorrer derrame pleural, hipertensão pulmonar, pneu-
motórax, proteinose alveolar pulmonar5 e fibrose.14

Alterações pulmonares ocorrem em 15 a 30% dos
casos e são fatores de mau prognóstico.3,25 A doença
pulmonar intersticial é uma das complicações mais
graves, sendo o nível aumentado de proteína D do sur-
factante na corrente sangüínea marcador da doença.40

Ela ocorre principalmente em pacientes com anticor-
pos anti-sintetases, entre 40 e 60% dos casos de DM.5

No aparelho cardiovascular, podem ocorrer
arritmias, insuficiência cardíaca, pericardite, derrame,
tamponamento pericárdico,5,39 miocardite e endomio-
cardiofibrose.14 Alterações cardíacas ocorrem em 40 a
50% dos pacientes e também são fatores de mau prog-
nóstico.13,25

No sistema gastrointestinal são comuns o reflu-
xo esofágico, disfagia, dismotilidade, alterações no
peristaltismo e incontinência fecal.5 Complicações
incluem perfuração, hemorragia, pseudoobstrução e
pneumatose cística intestinal.41

Manifestações oculares incluem edema conjun-
tival, nistagmo, alterações nos músculos extra-ocula-
res, irite, episclerite, conjuntivite, uveíte, glaucoma,
atrofia do nervo óptico e pseudopolipose conjuntival.
A retinopatia é rara e pode ser vista na DMJ.5,39,42

Os pacientes com DM apresentam algumas con-
dições que os predispõem a maior risco de infecções
e incluem envolvimento esofágico, miosite de muscu-
latura torácica, calcinose cutânea e uso de agentes
imunossupressores, resultando em grande porcenta-
gem de óbitos.43

A avaliação de exames subsidiários dos pacien-
tes com DM referente aos vários sistemas deve ser
direcionada por seus sintomas. 

Dermatomiosite juvenil
É, por definição, a DM que ocorre em indiví-

duos com menos de 18 anos de idade (Figura 5).4,44-46

A forma juvenil da doença difere da forma adulta por
aspectos clínicos e, também, histopatológicos.

As manifestações cutâneas são semelhantes,
porém na DMJ há maior incidência de calcinose cutâ-
nea, presente entre 30 e 70% nas crianças, dependen-
do da duração e atividade da doença, e em menos de
10% nos adultos.2,5,17 A calcinose pode estar associada
à resistência a corticóides, sendo possível a fistuliza-
ção para a pele.3

Vasculites sistêmicas são mais freqüentes e
podem evoluir com encefalopatia.3,9,15,46,47 Na DMJ, a
presença de hipertricose, lipoatrofia5 e telangiectasias
gengivais48 pode auxiliar no diagnóstico. Febre e artri-
te simétrica de grandes e pequenas articulações são
manifestações freqüentes, ocorrendo contraturas.5

Manifestações gastrointestinais incluem má
absorção, alteração na motilidade esofágica, infarto,
úlcera, perfuração, hemorragias intestinais5 e colestase.49

Alterações eletrocardiográficas são vistas em
metade dos pacientes e insuficiência ventilatória sub-
clínica na maioria.5

A relação entre DMJ e malignidade é pequena.13

Não se conhece a prevalência da DMA em paciente
pediátricos, sendo necessária dosagem das enzimas
musculares ou RNM a cada três meses para permitir
diagnóstico precoce e tratamento rápido e eficaz.50

Dermatomiosite amiopática
É também denominada DM sem miosite, termo

usado para descrever casos com lesões cutâneas típi-
cas e patognomônicas, sem sintomas ou alterações
laboratoriais que evidenciem envolvimento dos mús-
culos.2 A DMA é mais freqüente em adultos e mais inci-
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FIGURA 5: Dermatomiosite juvenil com fotossensibilidade 
e edema periorbital
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dente em mulheres.15 É entidade ainda controversa,
sendo considerada DM improvável se usado o critério
de Bohan e Peter.8

Os pacientes queixam-se de letargia, fadiga,
prurido, fotossensibilidade e artralgias. Alguns não
apresentam miosite clínica nem laboratorial, outros
têm alterações clínicas sem alterações laboratoriais, e
outros, ainda, alterações laboratoriais sutis, sem sinto-
mas clínicos.5 Manifestações sistêmicas são incomuns,
porém pneumonite intersticial e pneumomediastino
já foram descritos.13

Mais de um terço dos pacientes com DMPI têm
como quadro inicial a lesão cutânea,16 que pode pre-
ceder, em anos, as alterações sistêmicas da doença;
existindo sua suspeita, a introdução de corticóides
pode impedir o surgimento da miosite.5 Quando as
lesões cutâneas precedem a miosite, o intervalo para
aparecimento de quadro muscular é, em média, de
três a seis meses, porém pode demorar até quatro
anos.15 Acompanhamento do paciente por no mínimo
dois anos é necessário para confirmar o diagnóstico.
Entretanto, após seis meses do início dos sintomas
sem quadro muscular, já se pode fazer o diagnóstico
provisório de DMA.15,16

Os exames necessários para avaliação da DMA
incluem as enzimas musculares, a ENMG e a biópsia
muscular que, muitas vezes, apresentam algum tipo
de alteração, mas sem correlação clínica com a doen-
ça.5 Apesar de biópsia muscular prévia normal, alguns
pacientes podem apresentar sinais inflamatórios à
RNM e à espectroscopia por RNM, exames utilizados
para diagnóstico de lesões musculares mínimas,51

sendo atualmente considerados com DM hipomiopá-
tica.13 No caso da DMA, o diagnóstico baseia-se nos
aspectos clínicos característicos, na histologia cutânea
e, eventualmente, na capilaroscopia.22

Dermatomiosite associada à doença do
tecido conjuntivo

A DMDC (síndrome de superposição) é mais
freqüente em afro-americanos e em mulheres, na pro-
porção de 9:1, segundo Kovacs e Kovacs,5 e 3:1,
segundo Dourmishev et al. 13.

Queixas como mialgias e fraqueza muscular são
comuns na maioria das doenças do tecido conjuntivo
e não devem ser confundidas com a DM. Para se fazer
o diagnóstico, são necessários os exames com altera-
ções características de miosite.5

As doenças do tecido conjuntivo que podem
associar-se à DM são doença mista do colágeno,
esclerodermia, lúpus eritematoso, artrite reumatói-
de, síndrome de Sjögren e poliarterite nodosa. Os
pacientes que estiverem nessa categoria devem
preencher critérios diagnósticos para as duas doen-
ças separadamente.5,8 A maioria dos que apresentam

síndrome de superposição tem esclerodermia sobre
DM.15 Pode ocorrer artrite, fenômeno de Raynaud e
esclerodactilia.5,13

Forma distinta de DMDC é a esclerodermato-
miosite, associação de DM e esclerose sistêmica com
curso crônico, relativamente benigno e presença de
anticorpos anti-PM-Scl. Todos esses pacientes apresen-
tam HLA-DQAI*050I, e 94% deles, HLA-DRBI*030I.13

Dermatomiosite associada a neoplasia
A doença, quando associada a neoplasias, pode

ter início mais agudo, com manifestações cutâneas
precoces e intensas, e presença de necrose. As altera-
ções musculares podem ser tardias, porém com gravi-
dade rapidamente progressiva e resistência a corticói-
des.6,22

A DMN varia entre menos de 10% e mais de
50% dos casos de DM, dependendo do estudo.3 A rela-
ção com neoplasia é mais comum na DM (15%) do
que na PM (9%),11,15,52 sendo mais freqüente em adul-
tos.53 Apesar de o risco de malignidade em idosos
independer da presença de miosite, há alta probabili-
dade de pacientes acima de 45 anos de idade com DM
apresentarem algum tipo de neoplasia5,10,54 que,
porém, é mais comum em adultos com mais de 60
anos.17

A gravidade da miopatia inflamatória não está
associada à ocorrência de malignidade.12 Dentre as
neoplasias relacionadas à DM destacam-se, nas mulhe-
res,5,11,55-57 o câncer de ovário e, nos homens,5 o de estô-
mago e linfoma, embora se encontrem também out-
ros, como de mama e pulmão,3 neoplasias esofági-
cas,58 pancreáticas, colorretais, linfoma não Hodgkin,12

câncer de testículo, próstata,25,59 pênis,60 melanoma,
timoma, neoplasias uterinas, sarcoma de Kaposi,
meningioma, leucemia, neoplasias renais e do trato
geniturinário14,61-64 e mieloma.65 Peculiaridades regio-
nais, como o carcinoma de nasofaringe em Singapura,
também foram relatadas.15,66  Carcinomas são mais fre-
qüentes do que sarcomas e malignidades linfoprolife-
rativas.15

O diagnóstico da neoplasia pode anteceder a
DM (40%), ser subseqüente a ela (34%), ou as duas
doenças podem ser diagnosticadas simultaneamente
(26%).5,12,14,25 A miosite pode melhorar com o tratamen-
to da neoplasia – curso paraneoplásico – ou seguir
curso próprio.25 O risco de malignidade diminui com
o passar dos anos após o diagnóstico, sendo a DMN
menos responsiva aos corticóides sistêmicos.15

Acredita-se na possibilidade de o uso de imu-
nossupressores aumentar o risco de câncer.
Entretanto, estudos mostram que não existe aumento
na prevalência de malignidade nesses pacientes.11,54 O
mecanismo de associação entre DM e câncer ainda é
desconhecido, sendo possivelmente desencadeado
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por presença de fatores virais, que funcionam como
carcinógenos e indutores de processos inflamatórios.67

O prognóstico da DM é afetado pela associação
com neoplasia, a qual aumenta a mortalidade68 e a
morbidade da doença.69

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 três anos após o diagnóstico.25, 56

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Em pacientes com suspeita de DM são impor-

tantes as avaliações da história clínica, exames físico e
laboratoriais, além de ENMG e biópsia muscular.
Todas as enzimas musculares devem ser pesquisadas,
pois há casos em que apenas uma enzima se encontra
alterada,5 sendo mais freqüente o aumento da CK e da
aldolase.3

Os diagnósticos diferenciais incluem doenças
como erupção polimorfa à luz, lúpus eritematoso sis-
têmico (LES), líquen plano, linfoma cutâneo,3 derma-
tite de contato, dermatite seborréica, psoríase, derma-
tite atópica, rosácea,25 triquinose, infecção por HIV e
doença de Lyme.15

O rash do LES é mais avermelhado em contras-
te com o violáceo da DM e atinge mais as áreas mala-
res do que as periorbitais. As lesões no dorso dos
dedos são interarticulares, ao contrário das pápulas
de Gottron, que ocorrem justo acima das articulações,
além de a miosite no LES não ser tão grave.5

Algumas drogas podem causar DM, tais como
penicilamina, antiinflamatórios não esteróides, prac-
tolol, hidroxiuréia,5 corticóides, álcool, zidovudina,3

ipeca, antimaláricos,15 antimicrobianos, vacinas, clofi-
brato, pravastatina13 e triptofano.14 O quadro inicia-se
em poucos meses após a introdução do medicamen-
to, exceto com a penicilamina, que pode ocorrer após
anos de tratamento. A doença responde bem a corti-
cóides, e a remoção da droga causadora pode não
causar a reversão dos sintomas. Existe descrição de
alergia a cloreto de benzalcônio, usado como conser-
vante de colírios, simulando o heliotropo.70

Outras doenças podem ser semelhantes à DM,
como infecções e infestações (esquistossomose, tri-
panossomíase, toxoplasmose, estafilococcia),8 altera-
ções endócrinas (hipotireoidismo, hipertireoidismo
e doença de Cushing), doenças neurológicas (mias-
tenia grave, esclerose lateral amiotrófica e síndrome
de Guillain-Barré), doenças metabólicas (hipocale-
mia, hipocalcemia e hipofosfatemia),5 além de miosi-
te pós-infecção viral, pós-vacinação anti-rubéola, retí-
culo-histiocitose multicêntrica, microêmbolo atero-
matoso e embolização por carcinomas com necrose
muscular.8

EXAMES SUBSIDIÁRIOS
Enzimas musculares
São elas a creatinofosfoquinase (CK), alaninoa-

minotransferase (ALT), aspartatoaminotransferase
(AST), desidrogenase lática (DHL) e aldolase. A CK é a
mais sensível para o diagnóstico de DM,8,14,33 podendo
elevar-se após exercício físico e trauma muscular, não
sendo por isso considerada enzima específica para
avaliação de miosite. Apesar disso, a CK é usada para
monitorização da atividade da doença, pois seus valo-
res se alteram com o grau de lesão muscular. Ela pode
estar normal no início da doença ou após grandes
atrofias musculares, permanecendo inalterada em
alguns pacientes durante todo o curso da DM.5,12 Há
aumento dos níveis de CK em alguma fase da doença
em 95% dos pacientes.3

ALT e AST não são sensíveis para a avaliação de
miosite ou para analisar resposta ao tratamento, mas
seus níveis podem estar elevados em casos em que a
CK se apresenta normal. A anidrase carbônica III é
mais específica para avaliação de miosite do que o
DHL e as transaminases, porém seu uso não é ampla-
mente difundido.5

As doenças de neurônios motores, a distrofia
muscular de Duchenne, desordens metabólicas, endo-
crinopatias, toxinas e infecções também podem acom-
panhar-se de aumento dessas enzimas.8

Auto-anticorpos
A causa da produção de auto-anticorpos perma-

nece desconhecida. Sabe-se que a clivagem de antíge-
nos durante a apoptose celular, principalmente por
proteases como a granzima B, produz fragmentos úni-
cos de antígenos com potencial para a formação de
auto-anticorpos.71

Eles são classificados em específicos e não espe-
cíficos para miosite. Entre os não específicos, o fator
antinuclear está positivo na maioria dos pacientes,5,9

sendo os títulos mais altos nos casos de DMDC.5,16

O anticorpo anti-RNP está presente quando
doença mista do tecido conjuntivo ou LE está relacio-
nado à DM, e o antiPM-Scl quando é a esclerodermia
a doença associada. Anticorpos antiKu podem acom-
panhar DM associada à esclerodermia ou ao LE.5,9

Anticorpos miosite-específicos (MSAs) são
encontrados em aproximadamente um terço dos
casos5 e ocorrem, com maior freqüência, não associa-
dos à malignidade. Esses anticorpos são direcionados
a proteínas citoplasmáticas e a ácidos ribonucléicos
envolvidos no processo de síntese protéica. É rara a
expressão de mais de um tipo de MSA,29 sendo que
geralmente precedem o aparecimento da miosite,
podendo se correlacionar com atividade da doença,
desaparecendo após a remissão.5 Há quatro grupos
principais de MSAs72 (Quadro 3). 
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A associação de DM com artrite simétrica não
erosiva, pneumopatia intersticial, fenômeno de
Raynaud, “mãos de mecânico”, febre de origem inde-
terminada e anticorpos anti-sintetase é chamada de
síndrome anti-sintetase. Esses pacientes apresentam
miosite aguda e grave, principalmente na primavera,
com freqüente associação com HLA-DR3, HLA-DRw52
e HLA-DQAr*050I.13 Anticorpos antiJo-1 são preditivos
de doença intersticial pulmonar, porém raramente
são vistos na DM, sendo mais freqüentes na PM.9,25

Todos os anticorpos anti-sintetases descritos têm asso-
ciações clínicas similares, incluindo a já bem conheci-
da e estabelecida associação de miosite com doença
pulmonar intersticial.71

O auto-anticorpo antiMJ é associado à DMJ. Na
DMA não há aumento na prevalência de anticorpos
específicos ou não específicos.71

Os anticorpos miosite-específicos podem trazer
informações adicionais sobre classificação e prognós-
tico da doença.25

Eletroneuromiografia
Exame importante para diferenciação de pro-

cessos de origem neural ou muscular. Em músculos
comprometidos pela DM há formação de unidades
motoras polifásicas de pequena amplitude, potenciais
polifásicos de curta duração, descargas repetitivas e
bizarras de alta freqüência, ondas positivas pontiagu-
das e fibrilações musculares.5

Alguns pacientes apresentam alterações compatí-
veis com neuropatia à ENMG, e, quando isso ocorre no
início da doença, sugere-se associação com neoplasia.8,14

A ENMG é teste sensível, porém não específico
para DM. A combinação de alterações na ENMG e
lesões cutâneas típicas permite o diagnóstico de DM.3,8

Biópsia muscular
É realizada em músculos clinicamente afetados,

em geral a musculatura proximal,5 sempre dando pre-

ferência para o músculo tríceps, pois o deltóide é afe-
tado mais tardiamente.3 A histopatologia demonstra
alterações características que são as combinações de
atrofia de fibras musculares, principalmente do tipo II
e perifasciculares, além de necrose, regeneração e
hipertrofia de células musculares.18

Notou-se, em biópsias musculares, a diminui-
ção do número de linfócitos nos pacientes com DM. A
linfopenia tem origem desconhecida e pode associar-
se ao aumento da prevalência de neoplasia nesses
pacientes.73

Na DMJ pode ocorrer vasculite necrotizante, e
na DMN há maior processo inflamatório e fagocitose,
devidos à necrose muscular agressiva.8

A eletromicroscopia do músculo inclui anorma-
lidades, como degeneração focal das miofibrilas, for-
mação de massas citoplasmáticas, desorganização dos
sarcômeros, ruptura das linhas Z, desorganização nos
filamentos de actina-miosina, aumento da formação
de vacúolos autofagocíticos e anormalidades mitocon-
driais.8

A biópsia muscular é o exame mais importante
para o diagnóstico de DM e para a exclusão de outras
miopatias inflamatórias, como miosite por corpos de
inclusão, infecções parasitárias, toxoplasmose e sar-
coidose.14 Pode estar normal em 10 a 15% dos casos.8

Por ser considerada exame invasivo, alguns médicos
relutam em realizá-la, comprometendo, com freqüên-
cia, o diagnóstico da doença.

Ressonância nuclear magnética
É usada para guiar a biópsia muscular e para

diagnosticar a doença nos casos em que as enzimas
musculares são normais.

As alterações incluem edema subcutâneo e nos
músculos, depósito de cálcio, infiltração gordurosa e
atrofia dos músculos afetados.5 Existe um tipo de ima-
gem altamente sensível e específico – o aumento dos
sinais nos cortes realizados em T2 na RNM – que per-
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� Anticorpos contra RNAt (antiaminoacilsintetases): antiJo-I ou anti-histidil-tRNA sintetase, antiPl-7 ou antitreonil-
tRNA sintetase, antiPl-I2 ou antialanil-tRNA-sintetase, antiOJ ou antiisoleucil-tRNA sintetase, antiEJ ou antiglicil-
tRNA sintetase e, mais recentemente, antiKS ou antiasparaginil-tRNA-sintetase, sendo este último originalmente 
encontrado em pacientes com doença intersticial pulmonar, segundo Targoff

� Anticorpos contra proteínas da partícula de reconhecimento de sinais, que são moléculas sintetizadoras de proteí-
nas do retículo endoplasmático (anticorpos anti-SRP). Os anticorpos desse grupo são considerados específicos 
para PM, ocorrem em poucos pacientes e indicam doença grave

� Anticorpos direcionados contra o complexo de proteínas nucleares chamado Mi-2, altamente específicos para DM, 
porém pouco sensíveis, ocorrendo em cerca de 25% dos pacientes. Ocasionalmente estão presentes em DMJ e, 
raramente, em DMN. É exame pouco sensível devido à pequena parcela de pacientes que apresentam o antiMi-2 
positivo e, como agravante, tem sido de valor clínico questionável

� Anticorpos sem associação clara com doenças reumatológicas

QUADRO 3: Anticorpos miosite-específicos
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mite a avaliação das estruturas musculares mais pro-
fundas, como os grupos musculares paraespinais.15

Na DMA, solicita-se a RNM para confirmação
diagnóstica5 e, também, em busca de calcinose nos
tecidos moles.3 Pode-se realizar, no lugar da RNM, a
USG muscular, porém com poucos resultados, compa-
rando-se os dois métodos.3 A espectroscopia por RNM
tem-se mostrado mais sensível para detecção de envol-
vimento da musculatura na DM.14 Park et al.74 realiza-
ram espectroscopia por RNM com P-31 em pacientes
com DMA e demonstraram deficiência metabólica ape-
nas após exercícios físicos, diferente dos casos de
DMPI, que apresentam essas alterações já em repouso.

Biópsia cutânea
O exame histopatológico das lesões cutâneas é

semelhante ao do LE, com hiperqueratose, acantose e
atrofia epidérmica, dermatite de interface, infiltrado
perivascular de linfócitos, edema dérmico e depósito
de mucina (Figura 6). Se inflamação intensa ocorrer,
pode-se encontrar depósito fibrinóide subepidérmi-
co.3,9,14,16 A imuno-histoquímica apresenta aumento da
proporção de linfócitos CD4+ e macrófagos HLA-
DR+.5 Na IFD, porém, depósitos de anticorpos na jun-
ção dermoepidérmica, como vistos no LE, não ocor-
rem com freqüência.29

As pápulas de Gottron mostram acantose e atro-
fia epidérmica, sendo diagnóstico diferencial da neu-
rodermite.3 A vasculite leucocitoclástica pode apontar
neoplasia associada.75

É considerada exame não específico, sendo útil
nos casos em que a DM pode confundir-se com outras
doenças, como dermatite de contato fotoalérgica, lin-
fomas cutâneos e erupção polimorfa à luz.9

TRATAMENTO
Trabalhos recentes demonstram tratamento efe-

tivo da doença,76-86 apresentado no quadro 4.

PROGNÓSTICO
Antes do tratamento com prednisona, a morta-

lidade era de 50% dos casos. Atualmente o índice de
mortalidade caiu significativamente.3

Indicadores de mau prognóstico incluem
doença recalcitrante, demora no diagnóstico e início
do tratamento, idade avançada, associação com
malignidade, febre, astenia, anorexia, doença pulmo-
nar intersticial, disfagia e leucocitose. A determinação
dos MSAs pode avaliar o prognóstico relacionado à
resposta a corticóides, tendo os pacientes com anti-
SRP má resposta, os com anti-sintetase, resposta
moderada, e aqueles com antiMi-2, boa resposta ao
tratamento.68,69,87

Na DMJ, consideram-se indicadores de mau
prognóstico o tratamento inicial com baixas doses de
corticóide, a demora no início do tratamento, a doen-
ça recalcitrante e o envolvimento de músculos farín-
geos.3                                                                                                                                        �
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FIGURA 6: Espessamento da membrana basal epidérmica e mucinose
intersticial na derme reticular (Alcian blue com PAS, 200x)
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CORTICÓIDES:
Melhora o prognóstico da doença, principalmente se iniciado até o segundo mês após o diagnóstico
Se não houver resposta ao uso de corticóides após três meses de tratamento, outros imunossupressores são
associados
Prednisona – 0.5 a 1,5mg/kg até a normalização dos níveis 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 três a cinco dias consecutivos durante três meses (crianças que
não respondem ao uso da prednisona, pacientes com disfagia, doença muscular grave e em associação com
doença pulmonar intersticial ou miocardite)

METOTREXATO: 
É a droga de primeira escolha como coadjuvante no tratamento da DM resistente a corticóides
7,5 a 10mg por semana, aumentando-se 2,5mg semanalmente até 25 a 50mg
Melhora pode ser notada após quatro a oito semanas; usado com sucesso em crianças

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 é diminuída progressivamente, mantendo-se em
média 50mg/d 

CICLOFOSFAMIDA: 
Utilizada quando há associação com doença intersticial pulmonar e em DMJ 
1 a 3mg/kg/d ou administração endovenosa de 2 a 4mg/kg/d em pulsos

CICLOSPORINA: 
Associada à prednisona ou utilizada como tratamento único, ocorre melhora rápida da miosite
2,5 e 10mg/kg/d, mantendo nível sangüíneo entre 200 e 300ng/ml; pode ser substituída por micofenolato
mofetil

ANTIMALÁRICOS:
Melhora do quadro cutâneo 
Hidroxicloroquina - 200 a 400mg/d em adultos e 2 a 5 mg/kg/d em crianças 
Quando não há melhora dos sintomas, pode-se substituir a hidroxicloroquina pelo difosfato de cloroquina 250 mg/d 

MISCELÂNIA: 
Fludarabina e tacrolimus são utilizados para tratamento da DM que não responde a outros recursos
Filtros solares de amplo espectro, pois lesões cutâneas e musculares podem ser exacerbadas pela luz do sol 
Nutrição adequada, rica em proteínas e suplemento com creatina, é importante para reparos musculares
Fisioterapia é realizada para a manutenção da mobilidade articular em áreas com perda de força muscular
Para calcinose, apesar da pouca eficácia de todos os medicamentos, tenta-se warfarin, hidróxido de alumínio
oral, diltiazem, difosfonados, colchicina, probenecide , remoção cirúrgica de depósitos de cálcio e laser

DAPSONA: 
Recurso opcional para melhora das manifestações cutâneas da doença quando corticóide e antimaláricos não
derem bons resultados

IMUNOGLOBULINA ENDOVENOSA: 
Administrada em altas doses, 2g/kg infundidos em 2 dias consecutivos, uma vez por mês por 3 meses e, em
crianças, 1 a 2mg/kg/d, duas vezes ao mês por 9 meses 

AGENTES BIOLÓGICOS: 
� Etanercept, infliximab e rituximab já estão sendo usados em casos refratários, com boas respostas também
das lesões cutâneas 

QUADRO 4: Tratamento da dermatomiosite
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