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Musculo e pele em equacao,
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RESUMO

Introducao: A dermatomiosite é uma miopatia inflamatdria com manifestagdes cutaneas carateristicas e uma prevaléncia de
1-10/1.000.000 adultos. O seu atempado reconhecimento constitui uma ferramenta importante com implicagdes prognoésti-
cas. O médico de familia tem um papel importante quer na sua avaliagdo diagndstica quer no posterior acompanhamento e
auxilio ao doente.

Descricao de caso: Manuela, de cerca de 50 anos, tem como antecedentes pessoais hipotiroidismo subclinico. Apresentou-se
em consulta programada, que solicitou com brevidade, por um quadro de astenia, fraqueza muscular e eritema disperso pela
face e regido cervical anterior. Apés estudo analitico com elevacdo importante da creatinina cinase e transaminases, por sus-
peita de dermatomiosite, foi orientada para consulta de Medicina Interna, onde realizou outros exames complementares de
diagnéstico e se confirmou a suspeita inicial. Iniciou tratamento com corticéide com melhoria progressiva das queixas. Regressou
ao contacto com a sua médica de familia para renovagao do certificado de incapacidade laboral, o que se converteu numa opor-
tunidade de atuagdo no processo de adaptacgdo a doenca.

Comentario: Apesar de se tratar de uma doenca rara, com uma prevaléncia de 1 a 10 casos por um milhdo, o reconhecimento
e tratamento precoce da dermatomiosite constituem ferramentas importantes para a diminui¢do da morbilidade que se asso-
cia as suas complicacdes sistémicas. A associacdo da dermatomiosite com outras doencas do tecido conjuntivo (sindroma de
overlap) e com neoplasias confere uma maior importancia a precocidade do diagndstico. Para o médico de familia o cuidar ndo
se esgota apenas na componente fisica, lidar com todos os dominios do processo da doenca e ajudar na sua adaptagdo é um
papel igualmente relevante e chave.
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INTRODUCAO
dermatomiosite € uma miopatia inflamaté-
ria com manifestagdes cutaneas caracteristi-
cas euma prevaléncia de 1-10/1.000.000 adul-
tos.! Apesar de ser uma doenca rara, o seu
atempado reconhecimento é fundamental para a ex-
clusdo de neoplasia, a qual se associa em alguns casos,
assim como para o tratamento precoce, que permite di-
minuir a morbilidade das complicacdes sistémicas.!
Este caso ilustra o papel do médico de familia na
abordagem a patologias que, sendo raras na sua con-
sulta e pela sua apresentacao infrequente, devem de-
sencadear uma investigacdo diagnéstica dirigida. E
também papel do médico de familia aplicar todos os
componentes dos cuidados médicos, para além do
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diagnéstico e tratamento, sendo um facilitador no pro-
cesso de adaptacdo a doenca.

DESCRICAO DO CASO

Manuela (nome ficticio) € uma utente de cerca de 50
anos deidade, caucasiana, que reside num concelho do
litoral norte do pais e tem o 12.° ano de escolaridade. E
casada e tem dois filhos. A sua familia pertence a clas-
se Il de Graffar. Trata-se de uma familia nuclear na fase
VI do ciclo de Duvall.

Manuela é seguida na nossa consulta desde 2003.
Como antecedentes pessoais hd a registar um hipotiroi-
dismo subclinico diagnosticado em 2011, com autoan-
ticorpos positivos. Nessa altura a utente faltou a consulta
subsequente pelo que nao foi possivel prosseguir com o
estudo através de exame ecografico da tirbide ou sequer
ponderar a suplementacdo com levotiroxina. Manuela
nega consumos tabdgicos ou alcodlicos, assim como o



uso de medicacgdo habitual ou outro tipo de suplemen-
tos. A sua mae morreu com 60 anos de idade, na se-
quéncia de uma neoplasia cerebral. Sdo desconhecidos
outros antecedentes familiares relevantes, designada-
mente de doenca hematolégica ou autoimune.

A histéria da doenca atual inicia-se em novembro de
2011, altura em que Manuela recorreu a consulta pro-
gramada (a pedido da prépria) e solicitada com brevi-
dade por um quadro de: astenia marcada com trés me-
ses de evolucdo, que inicialmente relacionou com an-
siedade e perturbacdo do sono motivadas por problemas
laborais; rash, com surgimento ha cerca de um més, ndo
pruriginoso, de aparecimento progressivo na regiao da
face e pescoco; e fadiga muscular de aparecimento mais
recente (duas semanas), que se manifestava por uma di-
ficuldade em realizar atividades da vida didria, como su-
bir escadas, pentear o cabelo ou caminhar, provocando
quedas com traumatismo dos membros inferiores.

Ao exame objetivo destacava-se: eritema macular da
face associado a edema periorbitdrio e eritema violdceo
macular confluente periorbitério; eritema macular ndao
pruriginoso em forma deV (drea correspondente ao de-
cote) na regido do pescogo, tordcica anterior (Figura 1)
e sobre as articulagdes metacarpofalangicas e interfa-
langicas proximais (Figura 2). Na avaliacdo dos grupos
musculares verificou-se, quer nos membros superiores,
quer nos membros inferiores, forca muscular grau 3 (for-
¢a muscular possivel contra gravidade mas nao contra
aresisténcia do examinador), algo que foi mais patente
nos grupos musculares proximais. Ao sair do consult6-
rio era notéria a dificuldade em levantar-se da cadeira
sem apoio e a marcha, apesar de hesitante, mantinha-
se estavel. E visivel, e também referida por Manuela, a
dor muscular quando agarra o puxador da porta.

Neste contexto, o raciocinio clinico colocou em equa-
¢do pele e musculo. A utente foi aconselhada a evitar a
exposicdo solar, aplicando protetor solar e corticéide
topico. Foram solicitadas anélises com carater urgente
no sentido de despistar patologia autoimune. Do estu-
do analitico solicitado sao de ressaltar: elevagao da crea-
tinina cinase (2.211 U/L) cerca de 13 vezes superior ao
limite do normal para o laboratoério, elevagdo da alani-
na transaminase e aspartato transaminase (120 e 172
U/L) cercade 3 e 5 vezes superiores ao limite do normal
para o laboratério, respetivamente; destacam-se tam-
bém a velocidade de sedimentacdo (49 mm/hora) e os
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Figura 1. Eritema em V.

Figura 2. Sinal de Gottron.

valores da enzima lactato desidrogenase (303 U/L).
Mantém-se o hipotiroidismo subclinico ja previamen-
te diagnosticado com valores de TSH de 12,34pU/mL e
T4 dentro do normal. O estudo autoimune efetuado re-
vela-se apenas positivo para anticorpos antinucleares
(titulo 1:640) e as serologias para sifilis, hepatite C, he-
patite B e VIH (virus da imunodeficiéncia humana) fo-
ram negativas.

Construindo o puzzle dos achados ao exame objeti-
vo, da histéria clinica e dos resultados do estudo anali-
tico, a principal hip6tese diagnéstica colocada foi um
quadro de dermatomiosite. Nesta fase é extremamen-
te importante a exclusdo de doenca maligna como cau-
sa secunddria. Revendo a vigilancia e rastreios efetua-
dos, carcinoma colo retal, carcinoma da mama e carci-
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noma do colo do ttero estavam atualizados.

Para agilizar e otimizar quer o esclarecimento da
etiologia deste quadro, quer a posterior orientacao te-
rapéutica, a utente foi referenciada a consulta de Me-
dicina Interna com caréter de urgéncia. Nesta consul-
ta realizou tomografia computorizada cervico-toraco-
abdomino-pélvica que ndo revelou sinais de lesao neo-
formativa oculta; eletrocardiograma e ecocardiograma
que ndo demonstraram alteracoes; ecografia tiroideia
que mostrou achados sugestivos de quadro de tiroidi-
te; endoscopia digestiva alta que revelou gastrite; bio-
psia da pele e musculo compativel com dermatomio-
site; e eletromiografia sugestiva de miosite inflamat6-
ria. Apds os resultados dos meios complementares de
diagnéstico em consulta de Medicina Interna foi insti-
tuida terapéutica com prednisolona na dose de 60 mg
por dia e levotiroxina sédica 75 pgr por dia.

Autente retomou o contacto com a sua médica de fa-
milia cerca de trés meses ap0s iniciar acompanhamen-
to em consulta de Medicina Interna, para sucessivas re-
novacgodes de certificados de incapacidade temporéria.
Nestas consultas foi notéria a evolucdo do quadro clini-
co com desaparecimento do rash cutaneo na face, regiao
cervical, tordcica, metacarpofalangica e interfalangica,
assim como o progressivo ganho de for¢a muscular pa-
tente na reavaliacdo dos grupos musculares onde se ve-
rificava, quer nos membros superiores, quer nos mem-
bros inferiores, forca muscular grau 4 (por comparagao
a grau 3 verificado na apresentacao inicial). Estas me-
lhorias traduziram-se num ganho de autonomia na rea-
lizacdo de atividades da vida didria e numa marcha esté-
vel e sem hesitacdo com reducdo do niimero de quedas.

Estas consultas, para além da reavaliacdo da inca-
pacidade para a atividade laboral, transformaram-se
numa oportunidade para auxiliar Manuela a lidar com
a patologia crénica e rara numa utente previamente
saudével. Inicialmente permaneciam algumas diividas
sobre a prevaléncia e progndstico da doenca e um cer-
to estigma, vdrias vezes referido, pela «raridade» da pa-
tologia. Estas questdes foram trabalhadas fornecendo
informacao sobre a doenca, oferecendo suporte emo-
cional e tentando o reforco do suporte familiar. Numa
fase posterior, Manuela demonstrou alguma desmoti-
vacdo pelas limitacdes na realizagdo de certas tarefas,
pelo que foram discutidos aspetos positivos das «con-
quistas» até agora realizadas e estimuladas atividades
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que incentivassem a autovalorizacao.

Atualmente, decorrido um ano do inicio do quadro,
Manuela estd desempregada, solicitou reforma anteci-
pada, mantém bom relacionamento com marido e fi-
lhos, reconhece uma progressiva adaptacdo a doenca
e, ultrapassando o medo das quedas e da perda de for-
¢a muscular, inscreveu-se em aulas de hidroginéstica.
Mantém acompanhamento em consulta de Medicina
Interna e estd em esquema de sobreposicdo de corti-
céide com azatioprina, com o objetivo de posterior-
mente passar a terapéutica inica com azatioprina. Na
ultima avaliacdo, referiu fot6psias e diminui¢do da acui-
dade visual objetivada por exame com tabela de Snel-
len, olho direito 7/10 e olho esquerdo 6/10, pelo que foi
referenciada a consulta de Oftalmologia.

COMENTARIO

No caso descrito, Manuela apresentou um quadro
clinico que conjugava manifestacées constitucionais
(astenia), musculares (diminui¢do da forca muscular,
nomeadamente nos grupos musculares proximais) e
dermatoloégicas (eritema da face, edema periorbitério
e eritema violdceo macular confluente — denominado
heliotropo —, eritema na regido cervical e tordcica an-
terior, correspondente a drea do decote —sinalemV-e
eritema nao descamativo sobre as articulacées meta-
carpofalangicas e interfalangicas — sinal de Gottron).
Estas manifestacoes sdo carateristicas de dermatomio-
site e, inclusivamente, algumas delas sdo utilizadas
como critérios para o seu diagnoéstico. Apesar da evo-
lucao descrita, com o rash cutaneo a preceder o envol-
vimento muscular, ndo ser tipica e estar presente em
cerca de 30% das apresentacdes de dermatomiosite,
este nao deixa de ser um quadro clinico especifico.? Nao
serd, obviamente, um diagnostico que o clinico conse-
gue rapidamente integrar, quer pela sua raridade, quer
ainda pelos diagnésticos diferenciais que se impdem
(Quadro I). Ailagdo aretirar nesta fase serd a de valori-
zar os sintomas, os sinais e a gravidade que lhes estd as-
sociada, nomeadamente o relevante impacto na quali-
dade e atividades de vida didrias, e prosseguir com o es-
tudo direcionado.

De acordo com os critérios diagnoésticos de dermato-
miosite,® antes da referenciacdo para a consulta de Me-
dicina Interna, Manuela ja preenchia os critérios diag-
ndsticos de dermatomiosite (Quadro II), apresentando
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QUADRO I. Diagndsticos diferenciais de dermatomiosite

(adaptado de Koler et al").

Infecdo pelo Virus da Imunodeficiéncia Humana

Liquen plano

Dermatite seborreica

Lupus eritematoso sistémico

QUADRO II. Critérios de diagnéstico de dermatomiosite
(adaptado de Tanimoto et al.?). Doentes que se apresen-

tem com pelo menos um achado do item 1 e quatro
achados entre os itens 2 a 9 tém dermatomiosite.’

1. Sinais dermatoldgicos: heliotropo ou sinal de Gottron ou
eritema nas superficies extensoras das articulagdes das
extremidades

latrogenia medicamentosa

dois achados do item 1 e quatro dos itens 2 a 9. Quando
corretamente aplicados, estes critérios apresentam uma
boa acuidade diagnéstica para dermatomiosite (sensi-
bilidade de 94,1 % e especificidade de 90,3%).3

Na fase em que o diagndstico de dermatomiosite pa-
rece ser o mais provéavel, a énfase deve ser colocada na
exclusao de sindroma paraneoplésica. As manifestacoes
cutaneas ou musculares nao diferem entre uma der-
matomiosite idiopatica e uma dermatomiosite associa-
da a neoplasia maligna. Tem vindo a ser demonstrado
nos adultos com dermatomiosite um risco aumentado
de neoplasia maligna (pulmonar, géstrica, linfoprolife-
rativa e ovérica).> Alguns estudos sugerem que este ris-
co seja 6,5 vezes o da populacdo geral.! Este risco € ain-
da maior quando o diagnéstico de dermatomiosite é
feito em pessoas com mais de 45 anos de idade.

Para além da exclusdo de neoplasia maligna, outro
ponto a ter em conta dizrespeito a exclusdo de uma sin-
droma de overlap com outras doengas do tecido con-
juntivo, constituindo no fundo uma doenga mista do te-
cido conjuntivo. Esta é mais frequente nas mulheres
que nos homens (9:1) e ocorre em 11 a 40 % dos diag-
nésticos de dermatomiosite.*> A importancia ndo se re-
sume apenas a um preciosismo de classificagao, pois
tem implicacdes na abordagem terapéutica: nos doen-
tes com sindroma de overlap a miosite responde me-
lhor ao tratamento com corticoides do que acontece
quando a sua etiologia é idiopatica.*>¢

Os meios complementares de diagndstico, realizados

Psoriase 2. Fraqueza muscular proximal
Dermatite de contacto 3. Elevacéo da creatinina sérica ou aldolase
Dermatite atdpica 4. Dor muscular espontanea ou ao agarrar objectos
Triquinose 5. Alteragdes miogénicas na eletromiografia
Etilismo 6. Anticorpos anti-Jo-1 positivos

7.

8.

Artralgias ou artrite ndo destrutiva

Sinais de inflamagao sistémica (febre, elevacéo da pro-
teina C reativa ou da velocidade de sedimentac&o)

9. Bidpsia compativel com miosite inflamatéria

em consulta de Medicina Interna, vieram confirmar a
suspeita clinica de dermatomiosite e excluir, para ja, a as-
sociacdo a neoplasia maligna. E advogada por alguns
autores, atendendo a associacdo de dermatomiosite com
carcinoma do ovdrio, uma avaliagdo ginecoldgica cui-
dada e apertada (incluindo exame ginecoldgico, ecogra-
fia endovaginal e antigénio Ca-125, com periodicidade
de 6 a 12 meses) nos 2 anos seguintes ao diagnostico.”

O inicio de corticoterapia, assim como a melhoria do
quadro clinico com que Manuela se apresentou, cor-
responderam a um periodo de interregno no contacto
com a sua médica de familia. Posteriormente, e a me-
dida que as consultas de Medicina Interna se iam es-
pacando, regressou ao contacto com a sua médica de
familia para prorrogacdo de Certificados de Incapaci-
dade Tempordria. Estas consultas, para além da reava-
liacao da incapacidade para a atividade laboral, cons-
tituem valiosas oportunidades para promover e auxiliar
no ajuste e adaptagdo a doenca, oferecendo suporte
emocional, explorando o impacto da doencga na ver-
tente familiar e social, sublinhando a relacdo médico-
doente como também ela terapéutica. Sdo também im-
portantes momentos para a exploragdo de sintomas ou
sinais de atingimento sistémico para os quais o clinico
tem de estar alerta (Quadro III) de forma a saber reco-
nhecer e orientar devidamente.
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ABSTRACT

WHEN MUSCLE AND SKIN ARE INVOLVED: A CASE REPORT OF DERMATOMYOSITIS

Introduction: Dermatomyositis is an inflammatory myopathy with characteristic cutaneous manifestations and a prevalence of
1-10 per million adults. Timely recognition has prognostic implications. The general practitioner has an important role to play in
both diagnosis and follow-up of the patient.

Case report: A 50 year-old woman with a previous history of subclinical hypothyroidism came to her Family Physician complai-
ning of muscle weakness and redness of the face and neck. Dermatomyostitis was suspected and laboratory tests showed signi-
ficant elevation of creatine kinase and transaminases. She was referred to Internal Medicine for consultation. Additional tests
confirmed the initial suspicion. She began treatment with corticosteroids with gradual improvement in her condition. She retur-
ned to her Family Physician to obtain a renewal of the certificate of incapacity for work. This was opportunity to explore ways
to help the patient cope with the disease.

Comment: This is a rare disease with a prevalence of 1-10 cases per million. Early recognition and treatment of dermatomyosi-
tis are important in decreasing morbidity from systemic complications. The association of dermatomyositis with other connec-
tive tissue diseases and neoplasms gives greater importance to this diagnosis. For the Family Physician, care is not limited only
to the physical manifestations. Dealing with all aspects of the disease and helping patients adapt to it are equally important.

Keywords: Dermatomyositis; Erythema; Asthenia.
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