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Caro Editor,

A dermatomiosite € uma afec¢do muscular pou-
co freqiiente e grave que afeta a pele e os muscu-
los estriados, representados pela progressdo de
uma doenca auto-imune do tecido conjuntivo,
acompanhado de miopatia inflamatéria e fraque-
zamuscular. Ao lado de mecanismos auto-imunes,
sua etiologia inclui também fatores genéticos, am-
bientais e paraneoplésicos. Os sinais clinicos der-
matolégicos incluem papulas de Gottron, eritema
e edema periorbital denominado heliotropo’. Na
auséncia do quadro muscular durante um periodo
superior a seis meses?, a dermatomiosite passa a ser
chamada de adermatomiosite, dermatomiosite
sine miosite ou dermatomiosite amiopdatica?. Em
um trabalho americano a freqiiéncia de DM amio-
patica (DMA) foi de 10 a 20% de todos os casos de
dermatomiosite®. ADMA de inicio na infancia/ado-
lescéncia é uma condicdo muito mais rara do que
a do adulto. Nesse sentido, na literatura existem
cerca de 70 casos de DMA de inicio antes dos
18 anos de idade até o presente momento descri-
tos?*¢. Os autores descrevem aqui um caso de
dermatomiosite amiopdtica que teve inicio na ju-
ventude.

Paciente do sexo feminino, 27 anos, com hist6-
ria de dermatomiosite amiopdtica desde os 17
anos, caracterizado por Gottron em faces extenso-
ras das metacarpofalangeanas, interfalangeanas
proximais e cotovelos, heli6tropo, fendmeno de
Raynaud, calcinose em coxas e artralgia de joelhos
e punhos. A forca muscular era normal e negava
disfagia. As enzimas musculares estavam sempre
nafaixa de normalidade: creatinoquinase 140 IU/L,
aldolase 4.9 IU/L, aspartato amino transferase
(AST) 23 U/L, alanina amino transferase (ALT) 11
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IU/L e lactato desidrogenase (LDH) 343 IU/L. A
biépsia de musculo apresentava padrdes dentro da
normalidade. As sorologias para toxoplasmose, ci-
tomegalovirus, rubéola, HIV, mononucleose foram
negativas e os hormonios tireoidianos normais.
Apresentava anticorpos antintcleo positivo 1/200
padrdo pontilhado, com anti-U1RNP, anti-Jo-1 e
outros auto-anticorpos negativos. Os valores de ga-
maglobulina foram normais. A tomografia compu-
tadorizada de alta resolucao do térax, a prova de
funcdo pulmonar e o eletrocardiograma foram nor-
mais. A paciente foi tratada com prednisona (dose
maxima de 50 mg/dia), metotrexato (25 mg/sema-
na) azatioprina (maximo de 175 mg/dia), cloroqui-
na (250 mg/dia) e colchicina (1,5 mg/dia) e pulso
de metilprednisolona evoluindo com boa resposta
clinica com regressao completa dos sinais cutaneos
e da poliartralgia. Atualmente, encontra-se assin-
tomadtica, em seguimento ambulatorial, em uso
apenas de cloroquina 250 mg/dia.

As maniefstacoes da dermatomiosite amiopati-
ca podem ocorrer por periodos prolongados de
tempo (6 meses ou mais), sem desenvolver clinica-
mente uma doenca muscular significativaz E con-
siderada uma doencarara, que pode manifestar-se
de maneiras diferentes em varios pacientes, levan-
do a atraso no diagnoéstico e conseqiiente atraso
no tratamento’. As caracteristicas clinicas e labo-
ratoriais podem variar de leve a grave e de aguda a
cronica, o diagnéstico precoce se ap6ia sobre o re-
conhecimento destas caracteristicas tipicas da
doenca’.

A etiologia e a patogénese da DMAJ sdo desco-
nhecidas, mas tém sidos sugeridos mecanismos
potenciais patogénicos que incluem predisposicdo
genética e fatores desencadeantes como agentes
infecciosos, papel do complemento e moléculas de
adesdo®. Na nossa paciente, os agentes etiologicos
infecciosos mais comuns foram afastados. Em es-
tudos sao relatados uma freqiiéncia do sexo femi-
nino em DMA]J em proporcdes de 2:1°. A idade de
inicio na DMJ é entre 8 e 9 anos!?, sendo a média
entre 7,8 anos’. Na literatura sdo descritos 70 casos
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de dermatomiosite amiopatica juvenil>*°. A maio-
ria da evolucdo dos casos foi acompanhada por
caracteristicas histolégicas comuns da dermato-
miosite juvenil cldssica, tais como achados cuta-
neos, fraqueza muscular proximal, elevagdes das
enzimas musculares séricas, bi6psia anormal de
musculo, entre outros®*°.

O tratamento utilizado e o mais recomendado
para a DMAJ é o uso de glicocortic6ides®. Alguns
autores preferem tratar a dermatomiosite juvenil
de inicio amiopdatico de modo agressivo utilizan-
do-se agentes imunossupressores como metotre-
xato e azatioprina, em um esfor¢o para minimizar
o risco de progressao para miosite>*. Qutras auto-
ridades sao a favor de abordagens mais conserva-
doras, com tratamentos que se dirijam para o con-
trole sintomatico da doencga de pele e mitsculo, se
utilizando de repeti¢cdes de exames clinicos e de-
terminacoes de CK (creatinoquinase) no soro**.
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