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RESUMO

Os autores apresentam o caso de um homem de 69 anos, que da entrada no servico de urgéncia por diminuicdo da
forca muscular proximal com um més de evolucdo. Apresentava ainda lesdes cutaneas pruriginosas disseminadas no
tronco, com o sinal V, rash heliotropico e erupcao cutadnea no dorso, face e membros superiores, tendo sido feito o
diagnostico de dermatomiosite. Do estudo analitico efetuado verificou-se anticorpos anti-nucleares positivos, ele-
vacdo de creatina quinase, lactato desidrogenase e aldolase. A bidpsia cutanea confirmou o diagnéstico. Do exame
fisico foi constatada uma massa no quadrante superior do abddmen e considerando poder tratar-se de sindrome
paraneoplasica realizou ecografia, tomografia computorizada abdominal e ressonancia magnética abdominal com
identificacdo de massa Unica hepatica com 12x8x7 cm. A bidpsia desta lesdo foi compativel com colangiocarcinoma.
O doente faleceu de hemorragia intraparenquimatosa na regido lenticocapsular externa, sem causa identificavel.
Com este caso pretende-se chamar a atencao da associacao entre a dermatopolimiosite e tumores sélidos.
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ABSTRACT

The authors present a clinical case of a 69-year-old male that was admitted in the emergency department with decreased
strength in proximal muscle that started in the previous month. He also presented erythematous and pruriginous cutaneous
lesions disseminated along the torso, with V-shaped, heliotropic rash, and rash in dorsum, face and upper limbs. Derma-
tomyositis was diagnosed. He was antinuclear antibodies positive and the analytical study showed elevated creatine kinase,
lactate dehydrogenase and aldolase. The skin biopsy also confirmed the diagnosis. In the abdominal examination a mass was
noticed in the right upper quadrant. Considering the possibility of the presence of a paraneoplastic syndrome, the patient
underwent an abdominal ultrasonography, computed tomography and magnetic resonance imaging that showed a single
hepatic massive lesion (12x8x7 c¢cm). The biopsy performed was compatible with cholangiocarcinoma. The patient died of
intraparenchymal hemorrhage in the external lenticocapsular region, with no identifiable cause. With this clinical case it is

intended to alert about the association between dermatomyositis and solid tumors.
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INTRODUCAO

A dermatomiosite (DM) é uma doenca rara, progressiva
com atingimento cutaneo e muscular. Os pacientes ge-
ralmente apresentam exantema generalizado e fraque-
za muscular com limitacdo funcional, particularmente,
nos musculos proximais.! Os musculos do pescoco e fa-
ringe podem ser afetados, estando frequentemente as-
sociados a disfagia e dificuldade respiratoria. ADM esta
frequentemente associada a neoplasias e, portanto, a
sua identificacdo precoce pode preceder o diagndstico
correto de eventos neoplasicos.™®

CASO CLINICO

Homem de 69 anos, caucasiano, casado. Antecedentes
pessoais de hipertensio arterial essencial e diabetes
mellitus tipo 2.

Recorre ao servico de urgéncia por diminuicdo da forca
muscular, mais evidente nas cinturas escapulo-umeral e
pélvica, com rigidez e edema articular, com cerca de um
més de evolucao. Associadamente, apresenta erupcao
cutanea eritematosa, maculopapular na regido malar,
frontal, face antero-superior do tronco (sinal em V e si-

FIGURA 1. Lesdes cutaneas de eritema - sinal em V.
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nal de xaile) e membros superiores (Fig. 1). Apresentava
edema palpebral e eritema periorbitério (eritema helio-
tropico) (Fig. 2). Ao exame fisico constata-se, ainda, no
quadrante superior direito do abdémen, uma massa com
cercade 10 cm.

Analiticamente apresenta hemoglobina 12,7g/dL;
leucécitos 7100/ul; AST 310U/L; ALT 115U/L; GGT
280U/L; FA 118U/L; CK 4363U/L; PCR 3,23 mg/dL; VS
60 mm/1ah; aldolase 21,0U/L; AgHBS positivo, com car-
gaviral indetetavel.

Dado o quadro clinico, o doente, fica internado para
complementar o estudo.

Durante o internamento, e pensando no diagndstico
de DM, efetuou-se estudo para despiste e eventual as-
sociacao a doenca autoimune/neoplasia. O estudo imu-
nolégico evidenciou anticorpos anti-nucleares (ANA)
1:160 (positivos); anti-SSA 37,0U/mL; FR 15Ul/mL;
anti-M2 1,3U/mL. A bidpsia cutanea/muscular revelou
infiltrado linfohistocitario perivascular com hiperplasia
do endotélio, compativel com DM. A ecografia abdomi-
nal e posteriormente a tomografia computorizada (TC)
e ressonancia magnética (RM) confirmaram a presenca

FIGURA 2. Edema palpebral e eritema periorbitério (eritema helio-
tropico).



de uma massa hepatica com 12*8*7 cm (Fig. 3). Estudo
endoscopico com endoscopia digestiva alta e baixa sem
alteracoes. A biopsia hepatica foi compativel com ade-
nocarcinoma e o estudo imunohistoquimico com colan-
giocarcinoma (Fig. 4). Ndo realizou eletromiografia dada
as limitacoes fisicas apresentadas pelo doente.

Neste periodo de internamento, houve agravamento
significativo da dermatomiosite com disfuncéo faringea,
disfagia intensa, principalmente para solidos, disfonia,
com compromisso da via aérea superior por abaulamen-
to do palato mole. Efetuou corticoterapia sistémica com
prednisolona 1 mg/kg/dia e posteriormente, por agra-
vamento da sintomatologia realizou imunoglobulinas
0,4 g/kg/dia e bolus de 1000 mg metilprednisolona.

Feito o diagnostico e DM em contexto paraneoplasico
por colangiocarcinoma com metastizacdo hepdtica, foi
transferido para o Servico de Oncologia do Hospital,
para inicio de quimioterapia paliativa, que ndo chegou a
ser efetuada, dado o doente ter apresentado disartria e
hemiparesia esquerda, com evidéncia imagiolégica por
TC-cerebral de hematoma ntcleo capsular direito com
colapso do ventriculo lateral homolateral e desvio da li-
nha média, sem indicacao cirurgica. O doente veio a fa-
lecer no decorrer deste internamento.

DISCUSSAO

A DM é uma doenca do tecido conjuntivo que se asso-
cia a miopatia, diminuicao da forca muscular proximal
e manifestacdes cutaneas, nomeadamente, papulas de
Gottron, rash heliotrépico, edema periorbitario, eritema
reticular, poiquilodermia e erupcao papulo-escamosa.
O diagndstico definitivo é dado pela presenca de alte-
racoes cutaneas caracteristicas, associadas a debilida-
de muscular e confirmacéo histolégica.* Os critérios de
Bohan e Peter incluem: 1. Fraqueza muscular proximal
e simétrica. 2. Elevacado sérica das enzimas muscula-
res (creatina quinase, aldolase, lactato desidrogenase,
transaminase glutamico-oxaloacética e transaminase

FIGURA 3.Imagem de tomografiacomputorizada de lesdo hepatica
multinodular com 12 cm de maior didametro.
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glutdmico-pirtivica). 3. Alteracdes miopaticas na eletro-
miografia. 4. Biopsia muscular com alteracdes caracte-
risticas de miosite. Podem estar ainda presentes sinto-
mas sistémicos, artralgias, sinovite, disfagia e alteracoes
gastrointestinais com ma absorcdo e dismotilidade, al-
teracdes pulmonares, por diminuicdo da forca muscular
respiratoria e doenca intersticial, alteracoes cardiacas
e vasculares, nomeadamente vasculite e fendmenos de
Raynaud.’? Em 2017, os critérios de classificacdo foram
atualizados pelas European League Against Rheuma-
tism/American College of Rheumatology (EULAR/ACR),
sendo definido o diagndstico de miopatias idiopéaticas in-
flamatorias, como definitivo, provavel ou possivel, sendo
que para o diagndstico de DM, se estiverem presentes
lesdes cutaneas patognomaonicas, tais como, papulas de
Gottron, rash heliotrépico e/ou sinal de Gottron, a biop-
sia cutanea deixa de ser essencial para o diagndstico.”

A etiologia da dermatomiosite permanece desconhe-
cida, mas parece resultar de processos mediados por
alteracoes imunologicas iniciadas por fatores como ma-
lignidade, drogas e agentes infeciosos em individuos ge-
neticamente predispostos.

Aevidéncia de reacado inflamatdria e vasculite, a presen-
ca de autoanticorpos e miotoxicidade mediada por cé-
lula T ou microangiopatia mediada pelo complemento,
a associacdo com outras doencas autoimunes, sugerem
uma natureza autoimune da dermatomiosite.*¢”

A DM estd associada a um risco, até trés vezes superior
de neoplasia, principalmente em pacientes com idade
superior a 45 anos, podendo a neoplasia ser diagnosti-
cada antes, durante ou apds o diagnoéstico da dermato-
miosite.?®

Quando associada a neoplasia pode manifestar-se com
uma maior extensao de lesbes cutaneas, prurido persis-
tente, manifestacdes atipicas da doenca cutanea (pre-
senca de ulceracdo com bolhas ou vasculite) e maior
resisténcia ao tratamento convencional, sendo que se
verifica uma melhoria apds o tratamento da neoplasia

e R

FIGURA 4. Imunohistoquimica de bidpsia hepatica compativel com
colangiocarcinoma.
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e reaparecimento da fraqueza muscular quando ha re-
cidiva do tumor.”'© O anticorpo anti-155/140 tem de-
monstrado uma forte predilecdo para a coexisténcia de
malignidade, principalmente quando associado ao HLA-
-DQ1A*03017

As neoplasias mais frequentemente diagnosticadas em
associacao com a DM s3o: ovario, pulmao, pancreas, es-
témago, colorretal e linfoma ndo-Hodgkin.

As seguintes caracteristicas, quando presentes ao diag-
nostico, estao associadas a pior progndstico: sexo mas-
culino, idade avancada, fraqueza muscular proximal,
disfagia, hipoventilacdo, doenca intersticial pulmonar,
baixo nivel sérico de proteina-quinase, associacdo com
neoplasia, presenca de auto-anticorpos anti-SRP e anti-
-155/140. Ja as causas mais comuns de morte prema-
tura sao a infecdo, neoplasia, doenca cardiovascular e
doenca intersticial pulmonar.”

No caso descrito, estamos perante um doente que apre-
sentava ao diagnoéstico varios fatores indicadores de
mau prognostico, nomeadamente, idade avancada, sexo
masculino, fraqueza muscular proximal, disfagia e asso-
ciacdo com doenca neoplésica, j& com metastizacdo he-
patica no momento do diagndstico. Apesar de o doente
vir a falecer de causa, aparentemente, ndo relacionada
com a neoplasia, foi notério o acentuar do mau estado
geral e debilidade fisica, durante o internamento. Assim,
deve-se estar sempre atento aos sinais clinicos sugesti-
vos de DM, permitindo o diagnostico mais célere deuma
possivel doenca neopldsica associada.
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