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RESUMO

A dermatomiosite juvenil (DMJ) ¢ uma doenga inflamatoéria ndo supurativa dos musculos esqueléticos e da pele.Outros
orgaos podem estar envolvidos, como, por exemplo, os pulmdes. As complica¢des pulmonares estdo associadas a altas
taxas de morbimortalidade e podem ocorrer na fase aguda da doenga. Devido a raridade, dificuldade no diagndstico e
gravidade do acometimento pulmonar, relatamos o caso de uma menina de 3 anos com DMJ e envolvimento pulmonar

que evoluiu para 6bito.
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INTRODUCAO

A DM]J é uma doenga inflamatoria ndo supurativa dos miisculos
esqueléticos e da pele.Outros 6rgdos e sistemas podem estar
envolvidos, como, por exemplo, pulmdes, trato gastrintestinal,
tecido subcutineo, olhos e coracdo.'® As complica¢des pul-
monares estdo associadas a altas taxas de morbimortalidade
e, em geral, ocorrem na fase aguda da doenga em até 10%
dos casos. '

O acometimento pulmonar inclui doenca intersticial (pneu-
monite ou fibrose), pneumonia aspirativa, doenga pulmonar
restritiva, insuficiéncia ventilatéria por fraqueza muscular,
pneumonia infecciosa e pneumonite induzida por drogas.>?

Parece que a doenga pulmonar intersticial (DPI) ¢ a mani-
festagdo mais frequente nos pacientes adultos com dermato-
miosite (DM), ocorrendo em cerca de 50% dos casos.>>” Os
principais sintomas sdo tosse e dispneia, porém o acometimento

assintomatico ocorre em 5 até 50% dos casos de DM nos
primeiros anos da doenga.>®’

Exames subsidiarios para o diagndstico de comprome-
timento pulmonar intersticial incluem radiografia de torax,
tomografia computadorizada (TC) de torax de alta resolugao
e prova de fungdo pulmonar (PFP).!?

Ha poucos relatos de pacientes com DMJ e acometimento
pulmonar. A maior parte ¢ de casos graves ou refratarios ao
tratamento e com evolugdo para Obito."34

Devido a raridade, dificuldade no diagnostico e gravidade
do acometimento pulmonar, relatamos o caso de uma menina
de 3 anos com DMJ e envolvimento pulmonar que evoluiu
para obito.

RELATO DE CASO

Menina de 3 anos e 9 meses, branca, com historia de emagre-
cimento, fraqueza progressiva, artrite em joelhos, rash cutaneo
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com fotossensibilidade e ulcera¢des cutdneas em pontas de
dedos e orelhas ha nove meses. Negava febre. Apresentava
antecedente de uma internacdo por pneumonia ha um més.

Ao exame fisico, seu estado geral era regular; estava magra,
descorada, com estertores pulmonares subcrepitantes bibasais e
hepatoesplenomegalia. Ausculta cardiaca normal. Apresentava
também alopecia difusa, vasculite plantar e periungueal, sinal
de Gottron, ulceragdes em pontas de dedos e orelhas, fendmeno
de Raynaud em extremidades e artrite bilateral de joelhos, além
de fraqueza muscular evidente.

Os exames mostraram hemograma com hemoglobina de
10,7 g/dL, leucocitose (12.900/uL), com diferencial e plaquetas
normais, velocidade de hemossedimentagdo (VHS) 33 mm,
transaminase glutamica oxalacética (TGO) 76 U/L (normal até
32), transaminase glutamica piravica (TGP) 30 U/L (normal
até 31), desidrogenase lactica (DHL) 550U/L (normal até 264),
creatinoquinase (CK) 31 U/L (26-140), aldolase 9,8 U/L (1,2-
8,8), eletroforese de proteinas normal, anticorpos antinucleares
(AAN) e anticardiolipina negativos, complemento e urina I
normais. Mielograma e ecocardiograma normais.

A radiografia de torax mostrou condensagao a direita e infil-
trado bibasal. A biopsia muscular revelou atrofia perifascicular
compativel com DMJ, e PFP ndo pdde ser realizada.

Ap0s 15 dias, a paciente foi internada novamente, em outro
hospital, com quadro pulmonar e, nessa época, realizaram-se
pulsoterapia com metilprednisolona (30 mg/kg/dia) por trés
dias e antibioticoterapia, com melhora da vasculite e do quadro
pulmonar. Introduziu-se prednisona 1 mg/kg/dia. Nessa inter-
nagdo, os exames mostraram leucocitose e neutrofilia, provas
de atividade inflamatoria elevadas, TGO 200 U/L, TGP 96 U/L,
DHL 917 U/L, CK 63 U/L, aldolase 12,5 U/L, eletroforese de
proteinas e urina I normais.

Foram realizados ecocardiograma, que mostrou fragéo
de ejegdo 0,58, hipocinesia difusa do miocardio e discreto
derrame pericardico, e ultrassonografia abdominal com he-
patomegalia.

Na radiografia de torax, apresentou congestdo, infiltrado
acentuado em bases e cardiomegalia. Tomografia de torax re-
velou hilos congestos, infiltrado acentuado nos lobos inferiores
e aumento da imagem cardiaca, sem derrame pleural.

A paciente recebeu alta, em uso de naproxeno (16 mg/kg/
dia) e prednisona (1 mg/kg/dia). Apds trés semanas, evoluiu
com desconforto respiratorio, taquicardia, estertores em base
pulmonar direita, sem febre ou piora das lesdes cutaneas.
Apresentou fendomeno de Raynaud acentuado em extremidades.
A paciente foi internada em unidade de terapia intensiva por
insuficiéncia cardiaca e respiratoria.
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Ela evoluiu com picos febris e insuficiéncia respiratoria
aguda, com queda de saturacdo de oxigénio, necessitando de
intubagdo orotraqueal. Foi instituida pulsoterapia com metil-
prednisolona (30 mg/kg/dia), porém houve piora progressiva
do quadro respiratorio e evolugdo para obito trés dias apds a
admissdo. A radiografia de torax mostrou imagens sugestivas
de acometimento alvéolo-intersticial (Figura 1). Apresentou
urocultura e hemocultura negativas (inclusive para pesquisa
de fungos) estéreis, lavado gastrico para pesquisa de bacilo
alcool-acido resistente negativo e sorologias para mononucle-
ose, HIV e herpes negativas. Sorologia para citomegalovirus
(CMV) IgG e IgM reagentes. Anti-Jo1 negativo.

Na necropsia, observaram-se lesdes pulmonares com
hemorragia alveolar, hiperplasia de pneumocitos II e mem-
brana hialina, caracterizando dano alveolar pulmonar difuso,
o qual, associado a processo pneumonico infeccioso, levou a
desconforto respiratorio agudo, isquemia cardiaca, colapso
circulatorio e 6bito (Figura 2). Nao foram observados indicios
de infeccao por CMV no pulmao.

DISCUSSAO

A DMJ é uma vasculopatia sistémica autoimune que afeta
principalmente a pele e os mtsculos, com rash caracteristico
e miopatia proximal, com a possibilidade de acometer outros

Figura 1. Radiografia de térax com infiltrado intersticial difuso e aumento
da area cardiaca.

463



Silva et al.

orgdos como trato gastrintestinal e pulmdes, caracterizando
quadros de progndstico mais reservado.'*

A paciente descrita apresentou critérios diagnosticos para
DMJ:? fraqueza muscular simétrica, vasculite cutinea, au-
mento de enzimas musculares ¢ bidpsia muscular compativel
com DMJ.

Ha poucos relatos de acometimento pulmonar em crian-
¢as com DMJ, 3480 qual é fator de pior progndstico e pode
manifestar-se antes mesmo dos sinais e sintomas cutaneos ¢
musculoesqueléticos. !

O estudo de Trapani et al.! realizado com 12 pacientes apre-
sentando DMJ revelou que cerca de 50% apresentam doenga
pulmonar assintomatica, detectada apenas em PFP.

Figura 2. Dano alveolar difuso. Formagdo de membrana hialina, ma-
terial proteinaceo, infiltrado inflamatério intersticial e hiperplasia de
pneumocitos.
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A DPI se apresenta de forma variavel, aguda ou cronica,
associada a tosse, dispneia e infiltrado pulmonar. Pode ser as-
sintomatica, com PFP alterada e exames de imagem normais.’
O estudo de Kang et al.® associou dano alveolar difuso e pneu-
monia intersticial na bidpsia pulmonar a presenga de DPI de
pior evolug@o em adultos com DM e polimiosite.Na paciente,
a avaliagdo pulmonar na necropsia mostrou lesdes por dano
alveolar difuso e pneumonia, que podem ter contribuido para
a deterioragdo aguda de seu quadro respiratorio.

Ha relatos de associa¢do da DPI com o autoanticorpo Jol,
determinando a sindrome antissintetase.'>**° Essa sindrome ¢
rara em criangas e se caracteriza por artrite ndo erosiva, feno-
meno de Raynaud, febre e doenca pulmonar intersticial, com
dispneia grave e fibrose pulmonar. O prognostico ¢é reservado,
com sobrevida de 70% em cinco anos.' A paciente apresentou
artrite ndo erosiva, fendmeno de Raynaud e acometimento
pulmonar intersticial. A pesquisa de anti-Jol foi negativa,
mas até 69% dos pacientes com DM e DPI ndo apresentam
anti-Jo1 positivo.>!

Apesar da sorologia positiva para CMYV, as coloragdes de
tecidos post-mortem ndo demonstraram indicios de infecgao
pulmonar pelo CMV. Os achados de necropsia foram sugesti-
vos de pneumonia infecciosa, porém o agente etiologico nao
foi identificado por meio das culturas.

Ha relatos do uso de ciclosporina e ciclofosfamida levando
a melhora do quadro pulmonar em adultos e criangas com
DPL%!" Entretanto, na paciente, apesar de indicada, ndo foi
possivel realizar a pulsoterapia com ciclofosfamida, em virtude
do curso fulminante do quadro.

A presenca de DPI indica mau progndstico em DMJ Ava-
liacdo com radiografia e tomografia de torax de alta resolucao,
prova de fungdo pulmonar e pesquisa de anti-Jo1 devem ser re-
alizadas nos pacientes com DMJ, para um diagnostico precoce
do acometimento pulmonar e institui¢do da terapéutica.

Rev Bras Reumatol 2009;49(4):462-7



Bras ] Rheumatol 2009;49(4):462-7

Juvenile dermatomyositis (JDM) and severe pulmonar involvement: case report
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