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Introducao

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma doenca rara que
pertence ao grupo das miopatias inflamatérias idiopaticas.’
A dermatomiosite clinicamente amiopética (DMCA) é uma
entidade ainda mais rara na pediatria, com apenas 75 casos
descritos na literatura.” Os pacientes com DMCA manifestam
envolvimento muscular leve ou ausente e as manifestacoes
cutdneas sdo indistinguiveis daquelas observadas na DM
classica.3*

* Autor para correspondéncia.
E-mail: lucia@arrudacampos.com (L.M. Campos).
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2016.03.003

A vasculopatia inflamatéria sistémica é uma carac-
teristica importante da DMJ que afeta especialmente a
microcirculacdo.” A capilaroscopia periungueal (CPU) é um
método ndo invasivo que possibilita a visualizacdo direta
dos capilares das pregas ungueais.® A diminui¢do na quan-
tidade de capilares (desvasculariza¢do) associada a capilares
dilatados e ramificacdo das alcas capilares é o achado mais
caracteristico observado na DMJ.” Além disso, varios estudos
tém descrito uma associacdo entre as anormalidades na CPU
e a gravidade e atividade na DMJ.® Até o presente momento,
as anormalidades na CPU nado foram sistematicamente
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Tabela 1 - Avalia¢do capilaroscépica sequencial feita de junho de 2008 a outubro de 2013 em uma paciente

com dermatomiosite juvenil clinicamente amiopatica

Pardmetros capilaroscépicos (valor médio para os 10 digitos)

Algas capilares Alcas capilares Megacapilares” Numero de alcas Pontuagao

ramificadas dilatadas® capilares/mm avascular®
Junho/2008 0,2 3,6 0,1 5,2 2,0
Fevereiro/2009 0,0 2,1 0,0 5,7 1,8
Novembro/2009 0,1 1,6 0,0 5,7 1,7
Dezembro/2010 0,4 0,5 0,0 8,2 0,2
Novembro/2011 0,0 0,2 0,0 8,7 0,1
Novembro/2012 0,0 0,0 0,0 9,6 0,0
Outubro/2013 0,0 0,0 0,0 9,7 0,0

@ As trés partes da alca capilar devem estar alargadas em quatro vezes.

b As trés partes da alca capilar devem estar alargadas em dez vezes.

¢ A drea avascular é definida como a auséncia de uma ou mais algas capilares sucessivas; grau 0 (nenhuma é4rea avascular); grau 1 (uma ou
duas areas avasculares discretas); grau 2 (mais de duas areas avasculares discretas); grau 3 (areas avasculares extensas e coalescentes).

estudadas na DMCA. Descrevemos aqui o caso de uma
crianca de quatro anos com diagnéstico de DMCA juvenil com
importantes altera¢des na CPU, cuja resposta ao tratamento
foi seguida por uma melhora significativa nas anormalidades
capilaroscépicas.

Relato de caso

Em junho de 2008, uma menina de quatro anos foi atendida
com queixa de quatro meses de duracdo de eritema malar,
fotossensibilidade e lesbes eritematosas sobre as articulacoes
interfalangeanas proximais, os cotovelos e joelhos, sem quei-
xas relativas a perda de forca muscular ou dor. O resultado
do Manual Muscle Test (MMT)° foi de 80/80, a pontuagdo no
Childhood Myositis Assessment Scale (CMAS)® foi de 48/52,
o Disease Activity Score (DAS) muscular foi de 2/11 e o DAS
cutdneo foi de 6/9.° Os exames laboratoriais mostraram
hemoglobina de 13,6 g/L, hematécrito de 38,5%, leucécitos
de 21.000/mm?3 (76% de neutréfilos, 16% linfécitos), pla-
quetas de 289.000/mm?3, velocidade de hemossedimentacéo
(VHS) de 23 mm/12 hora, proteina C-reativa (PCR) indetec-
tavel, aldolase 20,8 UI/G (normal<7,6), creatinoquinase (CK)
130 UI/L (normal <204), lactato desidrogenase (DHL) 575 UI/G
(normal < 480), aspartato aminotransferase (AST) 29 UI/G (nor-
mal < 34), alanina aminotransferase (ALT) 14 UI/L (normal < 44)
e anticorpo antinuclear positivo (1/640, padrao homogéneo
pontilhado fino). Realizada capilaroscopia em todos os dedos
das duas méaos com um microscépio estereoscépico (Olym-
pus SZ40) em ampliacdo de 10x a 16x sob epi-iluminacdo a
45 graus, que analisou a quantidade de capilares/mm, capi-
lares dilatados, gigantes e ramificados e escore avascular.'!
A capilaroscopia mostrou um padrao de esclerodermia (SD)
com microangiopatia grave, caracterizada por diminuicdo na
quantidade de alc¢as capilares com areas avasculares inten-
sas, pouca ramificacdo e alcas capilares dilatadas frequentes
(tabela 1; fig. 1). Uma vez que os critérios de Bohan e Peter
ndo foram preenchidos,'? estabeleceu-se o diagnéstico de DM
clinicamente amiopéatica (DMCA).? Introduziu-se entdo o tra-
tamento com prednisolona (0,5 mg/kg/dia), hidroxicloroquina
(5 mg/kg/dia) e fotoprotecao.

Depois de quatro meses, a doenca da paciente permanecia
ativa. A ressonancia magnética (RMN) muscular e a bidpsia
muscular eram normais. Ndo foi feita eletromiografia. A
dose de hidroxicloroquina foi aumentada e foram acres-
centados metotrexato (0,5mg/kg/semana), 4cido fdlico e
tacrolimus tépico, com melhoria parcial dos sintomas, o que
possibilitou a reducdo gradual da dose de prednisolona. Em
julho de 2009, a paciente comecgou a queixar-se de fadiga e
foram observadas novas papulas de Gottron e elevacdo nos

Figura 1 - Capilaroscopia periungueal de junho de 2008
mostra a presenca de capilares dilatados e ramificados
(flechas) (fig. 1A) e areas avasculares (fig. 1B) (flechas) no
segundo e quarto digitos da mao esquerda,
respectivamente (ampliacao de 15 x).
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Figura 2 - Capilaroscopia periungueal de outubro de 2013
mostra um padrio normal, com um nimero normal de
capilares/mm, auséncia de areas dilatadas ou
megacapilares e revascularizacdo de areas avasculares no
segundo e quarto digitos da méo esquerda,
respectivamente (ampliacdo de 15 x) (fig. 2A e B).

niveis séricos de DHL (666 UI/L). As doses de prednisolona
e metotrexato foram aumentadas e foi introduzida talido-
mida (50 mg/dia), com resposta satisfatéria. Em outubro de
2009, a paciente foi considerada em remissdo clinica, com
MMT 80/80, CMAS48/52, DAS muscular 1/11, DAS cutédneo 0/9,
VHS e PCR normais, aldolase 8,7 UI/L, CK 64 UI/L, DHL 524
UI/L, AST 22 UI/L e ALT 18 UI/L. A capilaroscopia apresentou
ligeira melhora. Nesse momento, a hidroxicloroquina foi
interrompida, seguida pela retirada do tacrolimus tdpico
(fevereiro de 2010), prednisolona (abril de 2010), metotrexato
(dezembro de 2010) e talidomida (julho de 2011).

Em sua ultima consulta (outubro de 2013), a paciente per-
manecia em remissdo, apresentava MMT 80/80, CMAS51/52,
DAS muscular 0/11, DAS cutidneo 0/9, VHS e PCR normais,
aldolase 5,1 UI/L, CK 115 UI/L, DHL 400 UI/L, AST 20 UI/L e
ALT 14 UI/L. A capilaroscopia era normal, mostrava melhora
significativa na microangiopatia, quantidade normal de capi-
lares/mm, auséncia de areas avasculares e nenhuma alca
capilar ramificada ou dilatada (tabela 1; fig. 2).

Discussao

Este é o primeiro relato da presenca de microangiopatia peri-
férica avaliada pela CPU em uma crian¢a com DMCA, seguida

de uma melhora progressiva e significativa das altera¢des na
CPU apés o tratamento imunossupressor.

Embora nao haja estudos que descrevam a natureza dina-
mica das anormalidades microangiopaticas da CPU (alcas
capilares dilatadas, megacapilares e dreas avasculares) e sua
correlacdo com a atividade da doenca em pacientes com
DMCA, conforme descrito no caso aqui apresentado, esse
aspecto tem sido observado em varios estudos que analisam
a DMJ classica.”® A capilaroscopia foi avaliada em 61 criancas
com DMJ ao longo de 36 meses. A melhora na quantidade
de alcas capilares/mm esteve associada a atividade cutinea
menos intensa e curso monociclico da doencga. Por outro
lado, a doenca policiclica esteve associada a manutencao da
atividade cutanea e alteracdes capilaroscépicas persistentes.
Nao houve correlacdo entre a CPU e a atividade da doenca
muscular. Isso sugere que existam diferentes mecanismos
subjacentes a patogénese da pele e do misculo na vasculopa-
tia da DMJ.'® Embora as anormalidades na CPU n&o estejam
incluidas nos critérios de classificacdo da DM]J,'? elas pare-
cem refletir uma vasculopatia sistémica e alguns autores
sugerem a sua inclusdo entre os critérios de classificacdo para
a DMJ.' Como a DMCA pode ser considerada parte do espectro
da DM]J, pode-se supor que ambas as situacoes compartilhem
o padrao de CPU.

No presente caso, a paciente foi diagnosticada com DMCA,
mais especificamente um subtipo denominado dermatomio-
site juvenil hipomiopatica (DMH), que € a designacdo aplicada
aos pacientes com DM cutdnea e sem evidéncias clinicas
de doenca muscular (i. e., fraqueza), cujas evidéncias sub-
clinicas de miosite na avaliagdo laboratorial (p. ex., enzimas
musculares), eletrofisiolégica e/ou radiolégica sdo encontra-
das durante a investigacdo.>* Na verdade, ela apresentou as
principais manifestagdes da doenca de pele associadas a um
ligeiro aumento nas enzimas musculares (aldolase e DHL),
mas sem queixas musculares nem fraqueza. Os escores de ati-
vidade muscular foram considerados como dentro dos limites
normais.’ A pequena diminuicdo no CMAS observada nessa
paciente na apresentacdo da doenca pode ser atribuida a sua
idade precoce e a falta de cooperacdo na realizacdo de alguns
dos exercicios necessarios. Os resultados normais de resso-
nancia magnética e biépsia muscular podem ser parcialmente
afetados pelo uso de corticosteroides em doses baixas, uma
vez que esse tratamento foi iniciado quatro meses antes des-
ses testes.

Em uma revisdo que descreve 68 casos de DMCA juve-
nil, 56% foram classificados como DM amiopatica (ADM), 18%
como DMH e 26% evoluiram para DM]J classica apds um segui-
mento médio de um ano e nove meses. No entanto, nio
foi possivel determinar os pardmetros que podem predizer
os casos de DMCA que se converterdo na forma classica
de DM]J. A calcinose esteve presente em menos de 5% dos
casos e nenhuma crianga apresentou vasculite cutinea ou
gastrointestinal, infarto pulmonar, pneumonite intersticial ou
malignidade, o que sugere um bom progndstico para essa vari-
ante de DMJ.?

A melhor opcdo terapéutica na DMCA ainda é controversa,
uma vez que nado existem estudos randomizados. Alguns
autores argumentam que o uso precoce de corticosteroides
e imunossupressores pode prevenir a progressao para DMJ.
Alternativamente, em uma revisdo do tratamento da DMCA
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juvenil, os autores concluiram que apenas a fotoprotecdo,
medicamentos tépicos e hidroxicloroquina oral devem ser
usados inicialmente e que os corticosteroides e a terapia imu-
nossupressora devem ser reservados aos casos refratarios.'°
A paciente aqui descrita apresentou manifestacdes cutaneas
graves e foi necessario o uso concomitante de fotoprotecao,
terapia tdpica, hidroxicloroquina e farmacos imunossupres-
sores. No entanto, a resolucdo das anormalidades de pele
e capilaroscépicas foi mais claramente alcancada apds a
introducao de talidomida. De fato, a eficicia da talidomida no
tratamento de formas refratarias de DMJ, bem como da DMCA,
foi descrita previamente.”

Em decorréncia das caracteristicas dindmicas das
alteragdes na CPU na DMJ em comparagdo com outras
doencas reumaéticas autoimunes, a CPU parece ser uma ferra-
menta Util para o seguimento e acompanhamento da resposta
ao tratamento nesse grupo de pacientes. Embora a CPU nao
tenha sido sistematicamente estudada na DMCA, o presente
estudo sugere que a CPU também pode ser usada como um
conveniente parametro de prognéstico e monitoramento do
envolvimento de pele nesses pacientes.
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