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RESUMO

As miosites inflamatérias idiopdticas sao um grupo heterogéneo
de doengas de repercussio sistémicas. A polimiosite ¢ a mani-
festacdo fenotipica mais comum entre as miosites inflamatdrias
idiopdticas. A apresentacdo tipica é dor e fraqueza progressiva
simétrica da musculatura proximal e flexora do pescoco, com
evolucio de semanas a meses, associada 2 elevacao dos marcado-
res de lesao muscular. O presente relato demonstra um quadro
de polimiosite que se manifestou como dor tordcica, acompa-
nhado de aumento de creatinofosfoquinase e creatinofosfoqui-
nase fragio MB (CKT-MB), fazendo diagnéstico diferencial
com sindrome coronariana aguda. O caso motivou a realizagio
do levantamento bibliogrfico, na busca de casos semelhantes e
detalhamento dos critérios diagnésticos. Fizemos uma revisao
comparando os aspectos clinicos importantes para diagndstico
diferencial das miopatias inflamatérias com os da sindrome co-
ronariana aguda, além de discutir critérios diagndsticos da mio-
patias inflamatérias e seu tratamento.
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ABSTRACT

Idiopathic inflammatory myositis is a heterogeneous group
of diseases with systemic repercussions. Polymyositis is the
most common phenotypic manifestation among idiopathic
inflammatory myositis. The typical presentation is pain and
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progressive symmetrical weakness of the proximal and flexor
musculature of the neck, with progression from weeks to months,
associated with elevation of the markers of muscle injury. The
present report demonstrates a picture of polymyositis that
manifested as chest pain, with increased creatine kinase and
creatine phosphokinase MB, making a differential diagnosis with
acute coronary syndrome, which motivated the bibliographic
survey in search for similar cases, and detailing of the diagnostic
criteria. Thus, we performed a review comparing the clinical
aspects that are important for a differential diagnosis of
inflammatory myopathies with those of the acute coronary
syndrome, and discussed the diagnostic criteria for inflammatory
myopathies and their treatment.

Keywords: Dermatomyositis/diagnosis; Dermatomyositis/drug
therapy; Diagnosis, differential; Abdominal pain; Myositis,
inclusion body; Polymyositis/diagnosis; Polymyositis/drug therapy;
Creatine kinase/metabolism; Creatine kinase, MB form/
metabolism; Humans; Case report

INTRODUCAO

As miosites inflamatérias idiopdticas (MII) sio um grupo
heterogéneo de raras doengas com repercussio sistémica, que
cursam com fraqueza muscular proximal, elevagio de enzimas
musculares e biépsia muscular com sinais de inflamagio, além
de manifestagoes extramusculares. Sio classificadas segundo a
forma de apresentacio, idade em que se iniciaram os sintomas,
caracteristicas imuno-histoquimicas e resposta ao tratamento."

A polimiosite (PM) ¢ a manifestacio fenotipica mais co-
mum dentre as MII, com prevaléncia de 9,7 casos a cada 100
mil pessoas, predominio no feminino, acima de 20 anos. A inci-
déncia aumenta com a idade, atingindo pico entre 50 e 59 anos.
Esta epidemiologia pode estar superestimada, uma vez que nao
sdo todos os estudos que tiveram o diagndstico baseado na biép-
sia muscular, que ¢ uma ferramenta importante no diagndstico
diferencial das miosites inflamatérias.®?

A apresentagdo tipica ¢ fraqueza progressiva simétrica da
musculatura proximal e flexora do pescogo, com evolugio de se-
manas a meses. Dor muscular é uma queixa comum, e a disfagia
ocorre em um ter¢o dos pacientes. As manifestagdes extramus-
culares mais comuns sio miocardite e 0 acometimento intersti-

cial do pulmao,"#

mas também o esdfago pode ser acometido.
O diagnéstico da PM ¢ baseado em critérios, e o mais antigo

e mais utilizado ¢ o de Bohan e Peter, publicado em 1975.9
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Em 2003, Dalakas propds outro critério, que contempla mais
detalhadamente o diagndstico diferencial entre as MIL. No ano
seguinte, o European NeuroMuscular Centre (ENMC) propods o
modelo diagndstico mais atual e complexo, com sensibilidade
de 84%.%

O seguinte relato demonstra um quadro de PM que se ma-
nifestou como dor tordcica e aumento de marcadores de necrose
miocdrdica, creatinofosfoquinase (CKT) e creatinofosfoquinase
fracaio MB (CKT-MB), confrontando o diagnéstico de sindro-
me coronariana aguda, uma condi¢io muito prevalente, cujo o
correto manejo tem grande impacto na sobrevida. Desta manei-
ra, ¢ importante que se conhega a histéria natural das doengas
que fazem diagnéstico diferencial com as insuficiéncias corona-
rianas agudas. Com esta revisio, buscamos salientar a importan-
cia das miopatias neste diagndstico diferencial, que sio condi-
¢oes pouco lembradas e, talvez, por isso, pouco diagnosticadas.

RELATO DE CASO

Trata-se de um paciente do sexo masculino, de 38 anos,
com histéria de dor e fraqueza muscular proximal em membros
inferiores (MMII) h4 4 anos, de cariter intermitente, ora sem
associagio com outros sintomas, ora associado a parestesias lo-
cais, e cervicalgia. Nos antecedentes pessoais, negava patologias
prévias, tabagismo, uso de medicacoes e drogas ilicitas. Duran-
te todo este tempo, procurou servicos de satide sem elucidagao
diagndstica.

Sua dltima procura foi no pronto-socorro de um hospital
municipal, com queixa de dor tordcica em aperto, associada
com parestesia do membro superior esquerdo e cervicalgia, que
se iniciara hd 12 horas. Sem alteragoes ao exame fisico. Foi re-
alizado eletrocardiograma (ECG) em ritmo sinusal, sem sinais
de isquemia aguda ou crénica (Figura 1), e foram solicitados
os exames laboratoriais de admissdo que constam no quadro 1.
No primeiro atendimento, o paciente recebeu o diagndstico de
sindrome coronariana aguda. Porém, no dia seguinte, apés ana-
mnese completa, o paciente relatou mudanca nas caracteristicas
do quadro dlgico, sendo que a dor passou a ser localizada em

it
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Figura 1. Elecardiograma realizado no dia da admissao.
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membros inferiores, associada a perda de for¢a proximal e 4 pa-
restesia, e mantendo os sintomas cervicais e niveis elevados de
CKT e CKT-MB. Com isto, aventou-se a hipétese de miopatia
inflamatdria e procedeu-se & seguinte investigaco.

Primeiramente, foi realizada eletroneuromiografia de mem-
bros inferiores ¢ membros superiores, que evidenciou processo
miopético agudo, de predominio proximal e intensidade leve
com pouca alteragio estrutural. A ressonincia magnética das co-
xas mostrou dreas focais sugestivas de discreta alteracao inflama-
téria em alguns ventres musculares de compartimento medial e
posterior das coxas, mais evidente 2 direita.

A ressonincia magnética direcionou o local da bidpsia de
coxa direita, onde demonstrou processo inflamatério, e o ana-
tomopatoldgico constatou lesio morfoldgica consistente com
lesdo inflamatéria cronica predominantemente linfocitdria, as-
sociada a elementos de degeneragio muscular. O aspecto mor-
folégico e a imunomarcacio revelaram presenca de elementos
inflamatérios linfoides, em meio a dreas de tecido muscular com
degeneracio e proliferagao regenerativa, sem critérios para ma-
lignidade, sugerindo o diagndstico de PM (Figura 2).

Considerando o quadro clinico, laboratorial e 0 anatomopa-
toldgico, e aplicados os critérios de Bohan e Peter, Dalakas e do
ENMC, confirmou-se o diagnéstico de PM, tendo sido iniciado
tratamento com prednisona 40mg ao dia e metotrexato 12,5mg
semanais. Depois de 30 dias do inicio do tratamento, o pacien-
te apresentou regressio parcial do quadro élgico e diminuicao
dos niveis de CKT (Figura 3), seguindo em acompanhamento
ambulatorial.

DISCUSSAO

No presente caso, o paciente apresentava histéria de fraqueza
proximal e dor em membros inferiores, que faz parte dos crité-
rios diagnésticos de PM. Porém, no momento que procurou o
pronto-socorro, apresentava dor tordicica e cervicalgia, associa-
das & parestesia do membro superior esquerdo com 12 horas
de evolucao, tratando-se de uma histdria de dor aguda e sem o
padrao simétrico esperado para PM. @

Para diagnéstico da sindrome coronariana, sio utilizados
trés critérios: quadro clinico, alteragées no ECG, e elevagao de
marcadores de necrose miocdrdica (CKT, CKT-MB e troponi-
na) - dois deles sio suficientes para fechar o diagnéstico.” No
presente caso, o paciente apresentava dor tordcica, sem alteragio
ao ECG, com marcadores de necrose miocdrdica aumentados,
mas sem fazer curva e com troponina negativa, o que nio cor-
robora a hipétese de infarto agudo do miocdrdio sem elevagio
do segmento ST. Com a interna¢do e a anamnese detalhada, fica
nitido ndo se tratar de um quadro cardiaco isquémico, com o
predominio da dor e fraqueza em membros inferiores. A sinto-
matologia prévia do paciente foi colocada em evidéncia, direcio-
nando a hipétese para miosite e seus diagnésticos diferenciais.

Tendo como hipdtese miosites inflamatdrias, ¢ determinante
que se realize bidpsia do tecido muscular lesado, pois, embora
existam diferentes manifestagoes clinicas, o conhecimento atual
limita o poder do critério clinico nesta diferenciacio, sendo a

biépsia fundamental para o diagnéstico diferencial entre elas,”
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Quadro 1. Exames laboratoriais solicitados na admissao, durante a evolugao e apds controle depois de 60 dias de tratamento

Exames da admissao

Hemograma completo: hemoglobina 16,1g/dL (VR: 12-16g/dL); hematdcrito 46,3% (VR: 36-56%); leucdcitos totais 6.345/mm? sem desvio
(VR: 5.000-10.000/mm?); plaquetas 312.000 (VR: 140.000-400.000mm?)

Na=143mmol/L (VR: 135-145mmol/L)

K=3,7 mEq/L (VR: 3,5-5,5mEq/L)

Ca=9,53mg/dL (VR: 8,5- 10,2mg/dL)

Mg=1,59mg/dL (VR: 1,8-22mg/dL)

Ureia=22mg/dL (VR: 10-40mg/dL)

Creatinina=0,65mg/dL; clearance de creatinina=142mL/minuto

AST=49 U/L (VR até 37U/L); ALT=50U/L (VR até 41 U/L)

CKT=1.054U/L (VR até 170U/L); CKT-MB=44,9U/L (VR até 24U/L); troponina=inconclusiva

Complemento da investigagao diagnéstica

Ecocardiograma: prolapso de valva mitral; auséncia de défice de contratibilidade e auséncia de dilatagio das cAmaras cardiacas; fracio de ejegao
67,4%; 4trio esquerdo 34mm e ventriculo direito 23mm

Rastreio reumatolégico: anti-RNP, anti-Ro, antimusculo liso, anti-SM, FAN, anti-DNA, anti-LA, antimitocéndria, antitireoglobulina,
antimicrossomal negativos

Rastreio infeccioso: HbsAg, anti-HBC, anti-HBS negativos; anti-HCV  (hepatite C) negativo; anti-HVA (hepatite A); sorologias para
citomegalovirus, toxoplasmose, Epstein bar e HIV todas negativas

TSH: 2,67uUL/MI (VR 0,5-5uUL/MI)

Eletroneuromiografia: exame dos MMSS e MMII evidencia processo miopético agudo, de predominio proximal e de intensidade leve

RM das coxas: dreas focais sugestivas de discreta alteracio inflamatéria em alguns ventres musculares de compartimento medial e posterior das
coxas, mais evidente a direita, que podem estar relacionadas 4 doenca de base do paciente

Exames de controle 60 dias apés inicio do tratamento

Hemograma completo: hemoglobina 15,5 (VR: 12-16g/dL); hematdcrito 45% (VR: 36-56%); leucécitos totais 7.700/mm?> sem desvio (VR:
5.000-10.000/mm?3); plaquetas 136.000/mm? (140.000-400.000/mm?)

TGO=23U/L (VR até 37U/L); TGP=40U/L (VR até 41U/L)

CKT=81U/L (VR até 170U/L)

Urina tipo I=normal

Creatinina=0,75mg/dL; clearance de creatinina=123mL/minuto

VR: valor de referéncia; RM: ressonincia muscular.

%iui tratamento

367-__315 318 \
12 28 2 a 52 60 DIAS
DOSAGEM DOSAGEM DOSAGEM DOSAGEM DOSAGEM APOS

—o— CKT (VR até 170U/L)

Figura 3. Curva da dosagem sérica de creatinofosfoquinase
(CKT, em U/L) no dia de admissio, do inicio do tratamento e

60 dias apds.

Em se tratando dos critérios diagnésticos, o mais antigo e
utilizado é o de Peter e Bohan, que leva em consideragio o qua-
dro clinico de fraqueza muscular proximal, a elevacio de enzi-
mas musculares, a eletroneuromiografia com padrao miopdtico,
e a biépsia do tecido evidenciando inflamacao, com presenga ou
nio de manifestagio na pele, para a diferenciagio de PM e DM.

Figura 2. Bidpsia muscular o anatomopatolégico mostrando

lesdo inflamatdria cronica predominantemente linfocitdria asso-
ciada a elementos de degeneracio muscular.

como, por exemplo, dermatomiosite (DM) sem acometimento
da pele ou miosite por corptisculo de inclusio (IBM, sigla do
inglés inclusion body myositis)."V
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Este critério é o mais simples e ndo leva em consideragao outros
diagnésticos diferenciais hoje jé conhecidos,® sendo que o pa-
ciente em questio se enquadrou em todos os critérios.
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Em 2003, Dalakas propds um novo critério diagnéstico, que
inclui também o quadro clinico de DM sem comprometimento
muscular. Além disso, evoluiu do ponto de vista histopatols-
gico e imuno-histoquimico, pontuando as diferencas entre as
lesoes musculares da PM e da DM: a primeira apresenta pro-
cesso inflamatério com linfécitos CD8 no ventre muscular, € a
segunda, com infiltrado perivascular ou fascicular.® No nosso
servigo nio foi possivel realizar o estudo imuno-histoquimico,
devido ao alto custo. Pelo critério de Dalaskas, a nio constatagio
da imunomarcacio para linfécitos CD8 classificou o paciente
como diagnéstico provdvel de PM.

Posteriormente, em 2004, o ENMC propds um novo crité-
rio, que apresenta sofisticagoes, como introdugio de critérios de
inclusdo e exclusdo na histéria clinica, e na eletroneuromiogra-
fia, e agregou o uso da ressonincia magnética e detecgio de an-
ticorpos especificos de MII. Além disso, ampliou a anilise sobre
os achados na biépsia muscular e abarcou mais diagndsticos di-
ferenciais: DM sem dermatite, miosite ndo especifica e miopatia
necrotizante imunomediada. Conforme proposto pelo ENMC,
para confirmagio diagndstica, ¢ necessdrio que se tenha qua-
dro clinico compativel, elevagio de CKT e anatomopatolégico
correspondente (Quadro 2). O paciente apresentava cervicalgia
com fraqueza muscular principalmente no compartimento flexor
e com 4 anos de evolugio, sem critérios de exclusio; elevacio de
CKT; e anatomopatoldgico com invasao linfocitdria no tecido
muscular. Desta maneira, preencheu os critérios para confirma-
¢ao diagndstica de PM segundo o ENMC. O quadro 3 mostra
comparativamente os trés critérios diagndsticos.

Embora um dos critérios de exclusio, seja o quadro ser su-
gestivo de miosite por corpusculos de inclusio, apenas em 2011
foram propostos critérios diagndsticos definidos para esta con-
di¢ao."” Geralmente, o inicio ¢ mais insidiosos; é mais proemi-
nente em regido distal do membro, nas musculaturas flexoras; e
pode ser assimétrica, com elevagio de CKT. O diagndstico se d4
pela biépsia muscular com corpusculos de inclusio tipicas. E a
miopatia inflamatéria mais comumente confundida como PM
e, em casos de PM, refratdria, o diagndstico correto frequente-
mente se revela IBM.O1)

Considerando as miopatias em geral, além das miosites in-
flamatérias idiopdticas, ¢ importante que se destaquem outros
diagnésticos diferenciais, principalmente por cursarem com
fraqueza muscular, cujas principais etiologias sao endocrinols-
gicas, como hipotireoidismo, que cursa com fraqueza muscu-
lar proximal, e pode, inclusive apresentar elevagao de CKT;?
distarbios hidroeletroliticos, como hipocalemia, hipocalcemia,
e hiper ou hiponatremia; desordem metabélicas de carboidra-
tos e lipideos; ' uso de drogas e outras toxinas, como cocaina,
alcool, corticosteroides e estatinas;'4!” causas infecciosas, virais
como HIV, citomegalovirus, Epstein-Barr, e outros organismo
como fungos e a toxoplasmose;'*'¥ e causas hereditdrias, como
as distrofias musculares. Além das miopatias, um distiirbio neu-
romuscular deve ser ressaltado: a miastenia gravis.!” Todas estas
condicoes foram descartadas pela propedéutica clinica e armada.
O quadro 1 mostra os principais resultados laboratoriais.

Durante o processo diagnéstico, é importante que se pes-
quise, tanto na anamnese, quanto laboratorialmente, por meio
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da presenca de anticorpos antinucleares (anti-Ro/SSA, anti-La/
SSB, anti-ribonucleoproteina — RNP e anti-Sm), a presenca
de outras condicoes reumatoldgicas definidas, uma vez que as
miopatias inflamatdrias podem ser secunddrias a elas. Lapus
eritematoso sistémico, escleroses sistémicas, artrite reumatoide
e sindrome de Sjogren sio exemplos de doencas que causam
miosites.?” Existem outros anticorpos que estio relacionados
a determinadas manifestagdes clinicas particulares, marcando
subgrupos importantes. O de maior importincia é a sindrome
antissintetase, caracterizada por anticorpos contra a sintetase
do RNAt, o mais conhecido e utilizado é o anti-Jo-1. Esta sin-
drome estd associada a doenga pulmonar intersticial, artropatia,
febre, fendmeno de Raynaud e as conhecidas “maos de mecani-
co”. Dentre estas manifestacoes, a de morbidade e mortalidade

1.22) Por isto, todos

mais expressiva é a pneumopatia intersticial.
os pacientes com diagndsticos de PM e DM devem ser investi-
gados para esta condi¢do por interrogatério sobre queixas pul-
monares ¢ do raio X de térax. Caso apresentem alteragoes, estd
indicada tomografia de térax e provas e funcio pulmonar.*>>
No presente caso, o paciente nio apresentava queixa pulmonar
ou outra qualquer que pudesse remeter a alguma condigio reu-
matoldgica associada, além de raio X de térax normal e todos os
marcadores reumatdlogicos realizados estarem negativos.

Na PM pode haver acometimento pulmonar, cardiaco e eso-
fégico.”” Em se tratando do coragio, manifesta-se como mio-
cardite, cuja clinica é bem varidvel, abrange formas subclinicas,
como dilatacio e disfuncio ventricular assintomdtica, até um
quadro fulminante de choque cardiogénico. Tendo em vista o
caso em discussio, é importante ressaltar que a miocardite aguda
pode se manifestar de modo similar & dor anginosa, podendo
apresentar inclusive alteragdes no ECG e elevagoes de marcado-
res de necrose miocdrdica, o que leva a questionar se o primei-
ro quadro dlgico do paciente foi uma manifestagio cardiaca de
PM. 63D Destacamos a miocardite neste caso, porque, embora
tenha havido o quadro de dor, em momento algum o paciente
queixou de dispneia, tosse e nem apresentou qualquer sintoma
que remetesse a insuficiéncia cardfaca, também sem alteragoes
eletrocardiograficas. Os niveis dos marcadores de necrose mio-
cdrdica se mantiveram elevados em platd, como se espera em
uma miocardite, porém os niveis de troponina foram sempre
inferiores aos de CKTMB, enfraquecendo a hipdtese de aco-
metimento cardfaco e reforgando a de muscular.?® Além disto,
foram realizados dois exames ecocardiogramas durante o acom-
panhamento do paciente, um primeiro na vigéncia do quadro
de dor e, posteriormente, no décimo dia de evolugio - ambos
sem qualquer alteracio de contratilidade que denotasse miocar-
dite. Considerando todos estes elementos, fica pouco provével
que tenha ocorrido uma miocardite secunddria a PM.

Os acometimentos esofdgico e pulmonar foram descartados
pela auséncia de queixas clinicas e radioldgicas relacionadas.

E importante que se ressalte a relagio entre as MII e neopla-
sias. Grandes estudos populacionais, em vdrios paises, a com-
provaram a partir da observagio da temporalidade destas con-
dicoes.®>3 O pico de incidéncia do diagndstico de cincer nas
MII é maior no primeiro ano e diminui gradativamente durante
5 anos de seguimento,®**” porém acredita-se que o risco ainda
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Quadro 2. Critérios diagndsticos para miosites inflamatérias idiopdticas propostos pelo European NeuroMuscular Centre (ENMC) de 20110

1. Critérios clinicos

Critérios de inclusao:

(a) Inicio acima de 18 anos (pés-puberdade); pode ser na infancia e na dermatomiosite e miosite nao especifica

(b) Inicio subaguda ou insidiosa

(c) Padrio de fraqueza: simétrico, proximal > distal, da musculatura flexora > extensora do pescoco

(d) Erupgao tipica de dermatomiosite: edema periorbital heliotrépico (roxo); pdpulas violdceas (pdpulas de Gottron) ou méculas nas articulagoes
metacarpofalangeanas e interfalangeanas e outras proeminéncias Gsseas (sinal de Gottron), escamosa se cronico; eritema do térax e pescoco (sinal
V) e parte superior das costas (sinal do xale)

Critérios de exclusio:

(a) Caracteristicas clinicas da IBM

(b) Fraqueza ocular, disartria, fraqueza da musculatura flexora e extensora do pescoco isoladas.

2. Nivel sérico elevado de creatina quinase

3. Outros critérios laboratoriais:

(a) Eletromiografia:

Critérios de inclusao: aumento da insercio e da atividade espontinea sob a forma de potenciais de fibrilacdo, ondas afiladas positivas ou descargas
repetitivas complexas; a andlise morfométrica revela a presenca de PAUMs de curta duragio, de pequena amplitude e polifésicos

Critérios de exclusao: descargas miotonicas que sugerem distrofia miotonica ou outras canalopatias; andlise morfométrica revela predominantemente
PAUM:s de longa duragio e de grande amplitude; diminuicao do padrio de recrutamento de PAUMs

(b) RM: sinal aumentado difuso ou irregular (edema) dentro do tecido muscular em imagens STIR

(c) Anticorpos especificos da miosite detectados no soro

4. Bi6psia muscular

(a) Infiltrado de células inflamatérias endomisiais (células T) envolvendo e invadindo fibras musculares niao necréticas

(b) Células T CD8 endomisiais envolvendo, mas nio definitivamente, fibras musculares nio necréticas, ou expressio difusa MHC-1

(c) Atrofia perifascicular

(d) Deposicoes de MAC em pequenos vasos sanguineos, ou densidade capilar reduzida, ou inclusoes tubuloreticulares em células endoteliais, ou
expressio de MHC-1 de fibras perifasciculares

(e) Infiltrado perivascular e perimisial de células inflamatérias

(f) Infiltrado endomisial de células T CD8 difuso, que nio circunda e nem invade as fibras musculares

g) Muitas fibras musculares necréticas como caracteristica histoldgica predominante. As células inflamatérias sio escassas ou ligeiramente
perivasculares; o infiltrado perimisial nio ¢ evidente

(h) Vactolos com bordos, fibras vermelhas irregulares, fibras citocromo-oxidase-negativas que sugerem IBM

(i) Deposi¢ao de MAC no sarcolemma de fibras nio necréticas e outras indicagées de distrofias musculares com imunopatologia

Critérios diagndsticos para miosites inflamatdrias idiopdticas propostos pela ENMC (2011)

Polimiosite
Definitivo
1. Todos os critérios clinicos com a

excecdo da erupgio cutinea

2. CKT sérico elevado

3. Critérios da biépsia muscular incluir a;
e excluir ¢; d; h; i
Provavel
Todos os critérios clinicos com a

excecdo da erupgio cutinea

2. CKT sérica elevada

3.1 dos 3 outros critérios laboratoriais

e excluem ¢; d; g; hs i

4. Os critérios da biépsia muscular incluem b;

Dermatomiosite
Definitivo
1. Todos os critérios clinicos
2. Critérios da bidpsia muscular
incluem ¢
Provavel
1.Todos os critérios clinicos
2. Critérios da bidpsia muscular
inclufrem d ou e, ou CKT sérico
elevado ou 1 dos 3 outros
critérios laboratoriais

Dermatomiosite amidtica
1. Erupgio tipica de dermatomiosite
2. Bidpsia cutanea: densidade capilar reduzida,
deposicio de MAC em pequenos vasos de
sangue ao longo da jungio derme-epidérmica, e
coragao varidvel de queratinécitos para MAC
3. Sem fraqueza evidente
4. CKT sérico normal
5. EMG normal
6. Biépsia muscular, se feito,
nao compativel com provdvel DM

Dermatomiosite sem dermatite
1. Todos os critérios clinicos com
excegdo da erupgio cutinea
2. CKT sérico elevado
3.1 dos 3 outros critérios laboratoriais
4. Biépsia muscular incluir os critérios ¢ ou d

Miosite nio especifica

1. Todos os critérios clinicos com a

exce¢do da erupgao cutinea
2. CKT sérico elevado
3. 1 dos 3 critérios laboratoriais

4. Biépsia muscular incluir os critérios e

ou f; e excluir todos os outros

Miopatia necrotizante imunomediana
1. Todos os critérios clinicos com
excecio da erupgio cutinea
2. CKT sérico elevado
3. 1 dos 3 outros critérios laboratoriais
4. Biépsia muscular incluir o critério g;
e excluir todos outros

IBM: miosite por corpusculo de inclusio; PAUMs: potencial de agao de unidade motora; MAC: complexo de ataque a membrana; CKT: creatinofosfoquinase.

seja maior nos anos seguintes. Entre os individuos com PM, a
prevaléncia chega a 10%. As neoplasias mais associadas sio de
mama e ovdrio em mulheres, e pulmio e préstata nos homens.”
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as MIL.69

Porém, somados a estas, as neoplasias de estdbmago, colo de tite-
ro e pancreas representam 70% das doengas malignas associadas
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Quadro 3. Comparagio e evolugio dos diferentes critérios diagndsticos de polimiosite

Critério de Peter e Bohan
(1975)

Critério de Dalakas
(2003)

Critério ENMC
(2011)

Clinica Fraqueza muscular
proximal simétrica das cinturas

pélvica e escapular

Evidéncia de inflamagao a
bidpsia muscular, nao leva em
consideragao dados de ME

Achados anatomopatolégicos

Elevagio de enzimas musculares:
CKT, ou aldolase ou DHL,
ou aspartato aminotransferase
FAN ¢ positivo em 80%
dos pacientes

Laboratério

Compativel com miopatia -
potenciais de unidade motora
polifisicos de baixa amplitude
e de curta duracio; fibrilagoes,

mesmo em repouso; descargas de
formato bizarro e repetitiva

Eletroneuromiografia

Definitivo: todos 4
Provivel: 3 critérios

Diagnéstico

Possivel: 2 critérios

Mantém descricao do
critério anterior

Critérios de inclusao: inicio apds os
18 anos; inicio subagudo ou insidioso;

Inflamagao primdria com
complexo CD8/MHC-1 e

Provdvel: todos 4 critérios,
mas sem presenga de CD8
ou vactiolos na biépsia

fraqueza muscular simétrica, préxima > distal,
musculatura flexora > extensora do pescoco
Critérios de exclusio: caracteristicas clinicas
de miosite por corpusculos de inclusio;
fraqueza da musculatura e ocular,
disartria isolada, fraqueza da musculatura
flexora < extensora isoladas

Infiltrado de células inflamatérias (células T)
endomisiais envolvendo e invadindo fibras
sem vactiolos no musculares nio necrdticas

ventre muscular

CKT aumentada CKT aumentada
RM: sinal aumentado difuso ou irregular
(edema) dentro do tecido muscular em
imagens STIR

Anticorpos especificos para
miosite detectados em soro

Aumento da insergio e atividade espontinea
sob a forma de potenciais de fibrilacio,
ondas afiladas positivas ou descargas
complexas repetitivas
A andlise morfométrica revela a presenca de
PAUMs polifdsicos de curta duragio,
de pequena amplitude

Compativeis com
miopatia

Definitivo:
todos 4 critérios

Definitivo: quadro clinico associado a
elevagao do CKT, e anatomopatoldgico
conforme descrito anteriormente
Provével: quadro clinico, elevagio do CKT
1 das alteragoes laboratoriais ou
eletroneuromiografia compativel
Anatomopatolégico nio invadindo
definitivamente as fibras musculares,
ou expressao difusa de MHC-1

ENMC: European NeuroMuscular Centre; DHL: desidrogenase ldtica; FAN: fator antinuclear; CKT: creatinofosfoquinase; RM: ressonincia magnética.

A indicagio de triagem para neoplasia deve ser orientada por
meio da identificagio de fatores de risco 2 anamnese e ao exame
fisico completo, e de acordo com a faixa etdria de cada paciente.®?
Recomenda-se rastreio bdsico, com hemograma completo, do-
sagem das transaminases, andlise sedimentar de urina, pesquisa
de sangue oculto nas fezes, raio X de térax, além dos exames

(3.9 Exames mais complexos

adequados 2 faixa etdria e ao sexo.
sdo indicados caso haja alteragio nos primeiros, ou exista risco
conhecido aumentado para alguma neoplasia, ou existam carac-
teristicas da miosite inflamatdria associadas 2 maior incidéncia
de cAncer como doenga estabelecida em pacientes mais velhos,
doenca cutinea severa e resisténcia ao tratamento.“*" No pre-
sente caso, o paciente era adulto-jovem sem histéria prévia ou
fatores de risco para neoplasia, tendo sido realizado rastreio bd-
sico proposto, sem alteragoes.

O tratamento visa eliminar ou diminuir o processo infla-
matério muscular, prevenir lesio em outros 6rgios e restaurar a
for¢a muscular, requerendo abordagem multidisciplinar. A pri-
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meira linha de tratamento ¢ a corticoterapia com prednisona
em altas dosagens. Pode,-se associar medicagoes imunossupres-
soras, como metotrexato, azatioprina e micofenolato de mofeti-
la. A decisao pela associagio se pauta na gravidade da fraqueza
muscular, na resposta ao tratamento inicial com a prednisona,
na presenca de recidivas e do alto risco para complicagbes com
uso de corticosteroides. Nos casos mais graves, ou resistentes
as primeiras medica¢des, utilizam-se metilpredinisona, imuno-
globulinas, rituximabe, ciclofosfamida ou ciclosporina. No caso
descrito, optou-se pela associagio uso de prednisona 40mg ao
dia e metotrexato 12mg semanais desde o inicio do tratamento,
devido a gravidade da fraqueza muscular."*> Apés a instituicio
do tratamento, o paciente respondeu com melhora importante
do quadro clinico, com queda expressiva dos niveis de CKT,
recebendo alta para seguimento ambulatorial.

A dor tordcica aguda é uma patologia muito frequente nas
unidades de urgéncia e emergéncia, sendo a sindrome corona-
riana aguda condi¢io muito comum e de elevada preocupagio,
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devido & sua mortalidade. A sindrome coronariana aguda se
manifesta de diversas formas atipicas, o que, por conseguinte,
faz-se necessdrio os diagnésticos diferenciais para tratamento
adequado.

O presente estudo demonstra a importincia das miopatias
como diagndstico diferencial de dor tordcica e, entre elas, sa-
lientamos as miosites inflamatérias, que possuem quadro clinico
4lgico que pode simular angina. Nota-se a escassez de trabalhos
abordando esta relagio e, talvez, por isto, estas doencas sdo pouco
lembradas e, por consequéncia, pouco diagnosticadas.

Com este levantamento bibliografico, pudemos observar a
evolucio dos métodos diagndsticos e a caracterizagio de novas
miopatias, que conotam valor imprescindivel a biépsia muscular
na confirmagio diagndstica. Além disso, define-se o papel dos an-
ticorpos especificos das miosites inflamatdrias como marcadores
de manifestagoes especificas e do prognéstico, apesar da dificul-
dade em realizd-los em hospitais ptblicos, por seu custo elevado.

Em se tratando da prdtica clinica, esta revisao pontua alguns
aspectos importantes no manejo dos pacientes com diagndstico
de PM, como sua relagio com as neoplasias e suas manifestacoes
extramusculares mais comuns, mostrando que uma anamnese
detalhada ¢ necessdria para o diagndstico correto dos quadros
de dor toricica.
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