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RESUMO

O presente artigo visou relatar o caso clinico de uma paciente, sabidamente portadora do
anticorpo anti-Ro e de alteraces enzimaticas musculares, que foi encaminhada por uma
Unidade de Pronto Atendimento (UPA) a um hospital publico devido a refratariedade a
terapéutica instituida na unidade. Posteriormente, procedeu-se a internacdo desta em
enfermaria de reumatologia. Trata-se, portanto, de um estudo descritivo, do tipo relato de
caso, que visou discorrer sobre as principais observacbes constatadas durante a
permanéncia da paciente no centro terciario de atencdo a saude. Para tanto, foram
analisados os documentos sobre suas evolucGes diarias, bem como os resultados de
exames laboratoriais e de imagens realizados por ela. A paciente evoluiu com
caracteristicas clinicas tipicas e, por vezes, patognomonicas de dermatomiosite juvenil
(DMJ), como fraqueza muscular proximal e simétrica, heliotropio, papulas de Gottron,
sinal do “V” do decote e vasculites, além de intercorréncias como manifestaces
gastrointestinais. A abordagem farmacoldgica, ajustada as alteragdes diarias em seu
quadro clinico, permitiram melhor progndstico e estabilizacdo da agudizacdo da doenca.

Palavras-chave: Dermatomiosite juvenil, Reumatologia, Medicina clinica.

ABSTRACT

This article aimed to report the clinical case of a patient, known to have anti-Ro antibody
and muscle enzymatic alterations, who was referred by an Emergency Care Unit (UPA)
to a public hospital due to refractoriness to the therapy instituted in the unit. Later, she
was admitted to the rheumatology ward. It is, therefore, a descriptive study, of the case
report type, which aimed to discuss the main observations observed during the patient's
stay in the tertiary health care center. For this purpose, documents about her daily
evolution were analyzed, as well as the results of laboratory tests and images performed
by her. The patient evolved with typical and sometimes pathognomonic clinical features
of juvenile dermatomyositis (JDM), such as proximal and symmetrical muscle weakness,
heliotrope, Gottron's papules, “V” sign in the décolleté¢ and vasculitis, in addition to
complications with gastrointestinal manifestations. The pharmacological approach,
adjusted to daily changes in her clinical condition, allowed for a better prognosis and
stabilization of the worsening of the disease.

Keywords: Juvenile dermatomyositis, Rheumatology, Clinical medicine.

1 INTRODUCAO

A transicdo epidemioldgica em vigéncia no Brasil é marcada pela reducdo de
doencas de carater infectocontagioso e elevacdo do nimero de casos de afeccBes cronicas,
fato que acompanha a modificagdo do perfil etario no pais. Entre as patologias cronicas,
as doencas reumatoldgicas apresentam relevante notoriedade, principalmente em
mulheres. Ainda que a reumatologia consista em especialidade médica relativamente
recente, 0 acometimento reumatico € de relato antigo e compde, até 0 momento, mais de
130 diagndsticos e, conforme indicado pela Organizacdo Mundial de Satude (OMS), afeta
mais de 15 milhGes de brasileiros (CORTEZ ACL, et al., 2019; SOCIEDADE
BRASILEIRA DE REUMATOLOGIA, 2020).
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Entre o amplo espectro de diagndsticos reumatologicos, as miopatias
inflamatorias autoimunes merecem destaque e, ndo obstante, compreendem o tema
central desta pesquisa, principalmente a dermatomiosite. Sobre esta Gltima, a maior
incidéncia recai sobre individuos com idade entre 40 e 50 anos. A doenca também pode
ter inicio em menores de 16 anos, caracterizando a dermatomiosite juvenil (DMJ),
patologia que representa, aproximadamente, 20% dos casos de dermatomiosite. A
incidéncia desta afeccdo néo é plenamente descrita no Brasil, mas, dados internacionais
indicam a existéncia de 1,9 a 4 milhdes de casos confirmados a cada um milh&o de
habitantes, e este padréo parece ser semelhantes em todos os continentes (SOCIEDADE
BRASILEIRA DE PEDIATRIA, 2020).

A DMJ, de modo anélogo a maioria das outras afec¢des reumaéticas, € mais
recorrente no sexo feminino e configura doenca de causas desconhecidas. Fatores como
sua etiologia autoimune, responsavel por alteracdes inflamatdrias e obstrutivas em vasos
sanguineos, que geram o fendbmeno de vasculite sistémica, representam as evidéncias
mais consolidadas até o momento. O evento deflagrador para a reagdo imune
desordenada, no entanto, persiste sem justificativas consensuais, sendo explicado, por
determinados autores, pela juncdo de uma predisposi¢cdo genética com um fator
ambiental, como a exposicao solar, enquanto alguns relatos sugerem o papel de agentes
infecciosos nesse processo (GARA S, et al., 2020; KIM H, et al., 2020).

2 METODOLOGIA

Trata-se de estudo descritivo e qualitativo, do tipo relato de caso, pautado pelo
registro das principais observacgdes constatadas durante atendimento de paciente admitida
em enfermaria de reumatologia em um centro terciario de atencdo a satide, com posterior
diagnostico confirmado de dermatomiosite juvenil (DMJ).

Compuseram este trabalho os dados fornecidos pelas anamneses e exames fisicos
procedidos durante a internacdo da doente em questdo, alem de terem sido incorporados
resultados obtidos pelos métodos de imagem solicitados. O termo de consentimento livre
esclarecido (TCLE) foi devidamente assinado pela paciente e por seu responsavel legal,

que permitiram a utilizacdo das informacdes para a construgédo deste artigo.
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3 RELATO DE CASO

Paciente S. G. T., 15 anos, sexo feminino, leucoderma, estudante, comparece,
acompanhada de sua mée, em Unidade de Pronto Atendimento (UPA) no dia 18/07/2021
ao manifestar artralgia, fraqueza muscular e secrecdo purulenta de lesbes cutaneas.
Acompanhante informou que o quadro se iniciou com dor e edema articulares em punho
direito, ha cerca de 3 meses, com progressdo difusa e acometimento de ombro, punho
esquerdo, dedos das maos, quadril, joelhos e tornozelos, além de alopecia e
emagrecimento expressivo. Concomitantemente a essas apresentacfes, e nas mesmas
localizacdes, percebeu-se o surgimento de lesdes cutaneas extremamente dolorosas. Em
consulta médica realizada a época, os resultados dos exames solicitados quanto a pesquisa
de doencga autoimune evidenciaram a positividade do anticorpo anti-Ro.

Na UPA, optou-se pela internacdo da paciente para administracdo de medicacdes
sintomaticas, como Tramadol, e pela terapia antibiotica e antiinflamatoria com
Amoxicilina/Sulbactam e corticoide, respectivamente, e para solicitacdo de novos exames
laboratoriais. Nestes, foram observadas alteracGes enzimaticas, especialmente elevacao
da creatinofosfoquinase (CPK), além de anemia, plaquetopenia, leucopenia e aumento
dos niveis da proteina C-reativa (PCR). Frente a refratariedade a terapéutica instituida, S.
G. T. foi encaminhada para centro terciario no dia 22/07/2021.

A admissdo em enfermaria de reumatologia, o esquema de antibioticoterapia foi
substituido por Ciprofloxacina associada a Clindamicina, e, durante anamnese e exame
fisico, relatos de disfagia para solidos associada a engasgos, fenébmeno de Reynaud e
dificuldades a deambulacdo e mobiliza¢do, bem como o encontro de sinais como Ulceras
orais, rash facial extensivo ao sulco nasolabial, heliotropo, sinal do “V” do decote e
papulas de Gottron foram descritos e observados, agregando aos dados ja obtidos
previamente. Lesdes vasculiticas foram identificadas em membros superiores, articulacao
metacarpofalangiana do 1° quirodactilo esquerdo e em 2° e 3° quirodactilos direitos, face
palmar, tornozelo esquerdo e regido interglutea. Testes de forca permitiram a
classificacdo da fraqueza das musculaturas cervical e toracica como grau Il e da
musculatura simétrica proximal de membros superiores e inferiores como grau llI.

Nova revisdo laboratorial evidenciou a persisténcia da plaquetopenia e da
elevacdo da PCR, com novas alteragdes como hipomagnesemia, hipocalemia e aumento
da enzima lactato desidrogenase (LDH). A conduta proposta consistiu na administragéo
de Prednisona 60mg/dia, Imunoglobulina intravenosa (Ig 1V) 2g/kg (paciente de 57 kg,

sendo utilizados, entdo, 22 frascos divididos por 5 dias), reposi¢cdo mineral, dieta pastosa,
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otimizacdo da analgesia e manutencdo dos antibioticos ja prescritos. Cinco dias apds
admissdo na enfermaria de reumatologia, paciente evoluiu com melena e hematémese,
com significativo prejuizo a alimentacdo, sendo recomendada dieta liquida. Foram
solicitados tomografias de abdome e tdérax, endoscopia e hemograma, que indicou
necessidade de hemotransfusdes com concentrados de hemadcias diante do quadro de
gastrite aguda hemorrégica do corpo, provavelmente de etiologia medicamentosa, com
anemia acentuada.

O quadro foi concomitante ao rebaixamento do humor da paciente, que apresentou
manifestacdes frequentes de irritabilidade, resultando em baixa colaboragédo nas consultas
subsequentes. Em seu seguimento, ajustes medicamentosos, como o inicio de Omeprazol
endovenoso e antiemético fixo, propostos a partir dos encontros clinicos, endoscépicos,
tomograficos e hemodinamicos, permitiram a resolucdo das alteracdes verificadas
anteriormente. O acometimento cutaneo, por sua vez, permaneceu com drenagem de
secrecdo purulenta, especialmente uma lesdo ulceronecrotica extensa em punho direito,
tendo sido solicitada interconsulta com a equipe de cirurgia plastica, que sugeriu a
utilizacdo de retalhos para fechamento da ferida.

Apbds o uso de antibidticos por 14 dias e do inicio da pulsoterapia com
Ciclofosfamida 1g bimensal, em razdo do fim do prazo estabelecido para uso da Ig IV, o
estado de salde da paciente, que ja estava em crescente melhora desde a abordagem de
seu evento hemorréagico, evoluiu com reducdo da fragueza muscular e inicio da
deambulacdo com apoio. Em seguida, S. G. T. foi submetida aos cuidados da cirurgia
plastica para correces da lesdo de maior gravidade. O procedimento ndo cursou com
intercorréncias e a paciente, apds recuperacao dessa intervencao, recebeu alta hospitalar,
com prescri¢cdes medicamentosas para seguimento domiciliar da DMJ e orientagdes sobre
retornos e acompanhamentos.

Exames complementares realizados:

o Tomografia de torax (28/07/2021): Micronddulos pulmonares sdlidos,
subpleurais a esquerda, tomograficamente inespecificos. Atelectasias laminares
bilaterais. Linfonodomegalia isolada em axila esquerda, medindo 11 mm.

o Tomografia de abdome (28/07/2021): Hepatomegalia associada a
esteatose hepatica acentuada. Aumento da densidade do contetdo da vesicula biliar,

compativel com colelitiase ou “lama biliar”. Achado incidental de rins em “ferradura”.
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. Endoscopia digestiva alta (29/07/2021): Es6fago endoscopicamente
normal. Gastrite hemorragica aguda do corpo, com sangramento em “babag¢ao”. Duodeno,

até a segunda porcdo, endoscopicamente normal. Sem evidéncias de lesbes vasculiticas.

4 DISCUSSAO

A apresentacdo clinica da DMJ é variavel, embora, na maioria das vezes, seu
inicio seja descrito como insidioso. Nesse sentido, criancas e adolescentes podem referir,
inicialmente, dores musculares e dificuldades para a mobilizacdo de bracos e pernas,
caracteristicas que sdo determinantes ao diagnostico. Além destas, 0 aspecto cutaneo da
patologia se destaca e foi pontuado pela maioria dos pacientes avaliados em diversos
estudos, compondo cerca de 65% dos achados iniciais verificados nas investigacoes,
evidenciando o fato de que as alteracBes dermatolégicas podem estar presentes na
auséncia da fraqueza muscular, permitindo que o quadro avance sem a concretizacao de
um diagnostico, uma vez que a suspeita clinica € reduzida na medida em que nao se
observa a principal caracteristica da doenca (MAHAJAN AS e DAVE JS, 2021;
PAPADOPOULOU C e MCCANN LJ, 2018; SAGHAFI M, et al., 2014; PACHMAN
LM, et al., 2006).

Sobre o diagnostico dessa condicdo, assim como ocorre em outras doencas
reumatologicas, exames laboratoriais sao fundamentais para sua confirmacdo. Alterac6es
musculares enzimaticas podem ser encontradas como prodromos, embora também
possam estar fora dos parametros de referéncia em outros quadros clinicos. Por outro
lado, sendo uma patologia autoimune, anticorpos como os anti-nucleares (FAN) de
padrdo pontilhado, sdo detectados em, aproximadamente, 41,2% dos pacientes, e, quando
associados a negatividade soroldgica para anti-Sm, anti-DNA dupla hélice e fator
reumatoide, permitem que as hip6teses diagndsticas se afastem de afec¢fes como o lUpus
eritematoso sistémico e a artrite reumatoide e se voltem & DMJ. Outros anticorpos, como
os especificos para a miosite (AEM), também podem ser avaliados na fase inicial da
investigacdo (SHARMA A, et al., 2021; PACHMAN LM, et al., 2021).

Com relacdo as manifestacdes cutaneas anteriormente citadas, a DMJ representa
patologia de significativa riqueza clinica, dada a possibilidade de serem encontradas
modifica¢bes classicas e, por vezes, patognomonicas. Dentre elas, sinais como
heliotropio, papulas de Gottron e rash malar extensivo ao sulco nasolabial sdo sugestivos
desta doenca, além de outras como vasculites e descamacao lateral dos dedos das méos,

que caracteriza a chamada “mao de mecéanico”. Ainda, comprometimentos do esdfago e
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do pulmdo podem ocorrer e desencadear disfagia e pneumonite intersticial,
respectivamente, que, em raros casos, figuram como 0s primeiros sinais e sintomas da
DMJ (SOCIEDADE BRASILEIRA DE PEDIATRIA, 2020; QUINTANA-ORTEGA C,
etal., 2021).

O mecanismo fisiopatoldgico da DMJ pode ser observado, também, no trato
gastrointestinal superior. O comprometimento géastrico e hepatico é relativamente
incomum, com alguns estudos registrando menos de 20% de envolvimento desses 6rgaos.
Quando presente, dor abdominal, hematémese e esteatose hepatica, esta Gltima presente
em, aproximadamente, 60% dos casos em que a fungéo hepatica é acometida, podem ser
identificados, a exemplo do que foi relatado pelo caso clinico alvo deste estudo, devendo,
no entanto, ser feita a investigacdo do uso de medicacdes que possam ter corroborado
para o surgimento de tais episédios (GADIPARTHI C, et al., 2018; AMORIM TA, et al.,
2017).

Ainda sobre o aspecto sistémico da doenca, 0 risco aumentado de neoplasias em
pacientes diagnosticados com dermatomiosite é descrito na literatura. O primeiro relato
de sobreposicao dessas condicOes foi feito em 1916, em estudo realizado por Stertz, e
retratou o desenvolvimento de um carcinoma gastrico em razdo da afeccdo reumatolégica.
Mais adiante, a dermatomiosite paraneoplasica foi identificada em canceres de pancreas,
pulmdo, ovario e na neoplasia colorretal, entre outros tipos de malignizacGes. Assim
como verificado décadas atras, ainda nos dias atuais, essas ocorréncias se fazem mais
presentes em adultos e, portanto, menos incidentes na DMJ, sendo, por isso, menos
investigadas rotineiramente (MERRY E, et al., 2020; SOCIEDADE BRASILEIRA DE
PEDIATRIA, 2020).

No decorrer da sintomatologia muscular, quando existente, ha aumento da
dependéncia de familiares e/ou outros responsaveis e acompanhantes para efetuar
atividades minimas e dirias, incrementando a evolucdo crescente da debilitacdo do
paciente. Dessa forma, a perda da autonomia, as dores propiciadas pela inflamacao
generalizada e a proliferacdo de lesGes cutaneas podem repercutir sobre o estado
emocional do doente crénico, prejudicando a coparticipagdo ativa deste em seu
prognastico e tratamento, além de impor barreiras a realizacdo da anamnese e do exame
fisico por parte do medico atendente. A interpretacdo correta da multidimensionalidade
da DMJ contribui para a busca por cuidados multidisciplinares e auxilia na melhor
evolugéo da patologia (REDDY A, et al., 2018; FAWOLE OA, et al., 2021).
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Os dados sobre gastos publicos totais em cuidados a sadde do paciente com DMJ
no Brasil e o perfil de internacBes e do tratamento ambulatorial ndo séo de facil acesso,
permanecendo sob a diligéncia dos gestores das redes de satde publica e privada. Sabe-
se, no entanto, pelos registros disponibilizados, que o valor das medicacGes necessarias
ao tratamento da doenca pode impactar na renda familiar do paciente reumatoldgico, fator
agravado desde o inicio da pandemia da COVID-19. Nesse periodo, houve maior
demanda por drogas fundamentais ao controle reumatico, mesmo que sem evidéncias
cientificas, que tiveram seus precos aumentados substancialmente, causando o
desabastecimento em determinadas regides e resultando na interrupcao do tratamento de
alguns pacientes (SOCIEDADE BRASILEIRA DE REUMATOLOGIA, 2021).

A importancia do papel do corticoide para a abordagem terapéutica da DMJ é
reconhecida nas principais diretrizes sobre o manejo desta condicdo, com relatos que
mostram a reducdo da mortalidade de 30%, antes de constituir droga fundamental, para
1,2% ap0s o inicio de seu uso. Sua associacdo com farmacos modificadores do curso da
doenca (DMARDSs), como 0 Metotrexato, principalmente, séo as opgdes iniciais para o
tratamento desses pacientes. A refratariedade, 0 aumento da gravidade e a necessidade de
contencdo de manifestacdes localizadas exigem novas tentativas com medicamentos
como Micofenolato, Ciclofosfamida, Azatioprina, Hidroxicloroquina, Rituximabe,
Ciclosporinas e Imunoglobulina, sendo possivel o uso desta precocemente (LIU K, et al.,
2021; PACHMAN LM, et al., 2021)

Ha distribuicdo de grande parte dessas medicac6es pelas farméacias da rede publica
de saude nos diversos estados brasileiros, permitindo acessibilidade ao tratamento
adequado pela maioria dos pacientes, mediante apresentacdo de formulario que justifique
suas aquisicoes. A questdo financeira e a necessidade de driblar burocracias,
especialmente nos casos de maior urgéncia, contextualizam a frequéncia de internactes
eletivas em hospitais publicos, denominadas como “internagdes sociais”. Essas praticas
séo relativamente comuns em diversas especialidades médicas e em paises com baixas
condigdes socioeconémicas e visam a obtengdo das medicacdes em tempo habil para
propiciar ao doente o melhor controle de seu estado de saude (MENEZES LO, et al.,
2017).

Quanto a evolugdo da DMJ, a doenca pode ter ciclo Unico, varios ciclos ou, ainda,
ser persistente, sendo esta apresentacdo preditora de um pior prognostico e mais frequente
do que as outras formas, respondendo por 66% dos casos. A maior probabilidade de casos

cronicos aumenta o risco de complicagdes como as calcinoses, presentes em 75% dos
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pacientes de um estudo que os acompanhou por 16,8 anos ap6s o diagnostico, e as
alteracbes musculares, esqueléticas, endocrinoldgicas e pulmonares, nessa ordem de
prevaléncia. Outras pesquisas posteriores mostraram padrédo semelhante, indicando que,
a despeito da terapéutica de manutencao e de reducbes na mortalidade e na morbidade,
desdobramentos como essas intercorréncias ndo sdao amplamente controladas pelos
farmacos de escolha para abordagem da DMJ (TSALTSKAN V, et al., 2019; BARTH Z,
etal., 2016; SANNER H, et al., 2009).

5 CONCLUSAO

Uma vez que a DMJ é uma condicao de elevada morbidade, com prejuizos locais e
sistémicos, seu reconhecimento e confirmacdo diagnostica em tempo habil sdo
fundamentais ao controle do quadro clinico e a manutencdo da qualidade de vida do
doente. Dessa forma, o conhecimento por parte do médico, desde aqueles que atuam na
atencdo primaria até os que exercem suas funcdes em centros terciarios, deve ser,
persistentemente, almejado e atualizado, visando evitar que maus prognosticos e

desfechos negativos sejam as principais evolugfes do estado de salde desses pacientes.
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