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Dermatomiosite Juvenil: Desafios diagnosticos
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A Dermatomiosite Juvenil ( DMJ), é uma doenca rara, multissistémica e autoimune, que tem seu
surgimento em menores de 18 anos e apresenta inflamacao cronica da pele, miopatia inflamatadria
idiopatica, surgimento insidioso, astenia, febre, lesdes de pele inespecificas, artrite e artralgia.
Cursa como a miopatia inflamatdria mais frequente na infancia, com 2-3 casos/ milhdo de criangas/
ano. Seu padrao de incidéncia por faixa etaria é entre os 2 e 5 anos em criancas menores e 12-13

anos na adolescentes, além do predominio no sexo feminino.

Relatar um caso de dermatomiosite juvenil com apresentacao atipica inicialmente interpretada
como farmacodermia, destacando os desafios diagndsticos e a importancia da abordagem clinica e

laboratorial na pediatria.

Feminina, 9 anos, internacao por eritema e edema em face apds 10 dias de Cefalexina para
tratamento de lesdes em couro cabeludo,DHL 922 U/L, CPK 5.692 U/L,Fator Reumatoide 5,2 IU/ml,
ASLO 415 IU/ml, FAN Nucleo reagente, TORCHS negativas. Evoluiu com lesGes em membros
superiores descamativas, hiperemiadas e edema palpebral bilateral. Iniciado tratamento com
Ceftriaxone e Clindamicina, com piora do edema. Feita hipétese de farmacodermia, suspenso
antibioticoterapia, iniciado corticoide 80mg/dia. Evoluiu com melhora parcial das lesGes e do
edema,recebendo alta com retorno para 10 dias, prescrito Prednisolona. Apds 8 dias apresentou
febre diaria,dor em fossa poplitea direita,fraqueza muscular intensa, surgimento de pdpulas de
Gottron e heliotropo bilateral, aumento de enzimas hepaticas , CK 4.284 U/L , CKMB 101 U/L ,

Coombs direto Negativo, Dimero D 5.675,1 ng/mL, ASLO 229,0 IU/ml, FR 4,6 IU/ml, IGE 1969 IU/ml,
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C3 129 mg/dL, C4 32 mg/dL, ANTI DNA NEGATIVO, ANTI ENA NEGATIVO, IGG 1380 mg/dL. Iniciado Teicoplanina e Cefepime,
aventado a suspeita de Lupus, prescrito pulsoterapia por 3 dias e Hidroxicloroquina. Evoluiu com piora progressiva das
dores,mantendo lesdes de pele e edema, aumento de enzimas musculares, CK 4.978 U/L. Avaliada por equipe de
Reumatologia, fechando critérios diagndsticos para Dermatomiosite, prescrito Metotrexato 7,5 mg/semana e Acido Fdlico

5mg/semana, com melhora consideravel do quadro.

Na DMJ apesar do comprometimento muscular ser uma caracteristica importante, nem sempre € a inicial. As lesdes de pele
a principio podem ser semelhantes a outros diagndsticos diferenciais, por serem descamativas e exantematicas. O
diagndstico baseia-se em critérios criados por Bohan e Peter que englobam (i) fraqueza muscular proximal simétrica, (ii)
alteracOes cutaneas caracteristicas (heliotropo e pdpulas de Gottron), (iii) elevacdao dos niveis séricos de uma ou mais
enzimas musculares, (iv)alteracdes na eletromiografia caracteristicas de miopatia e denervacdo, (v)bidpsia muscular
mostrando evidéncia histoldgica de necrose e inflamacao; em geral, é definido a partir da presenca de rash patognomonio
mais dois dos critérios citados. O tratamento com corticoterapia deve ser iniciado rapidamente; em suspeita de vasculopatia
mesentérica, disfagia, disfonia e/ou acometimento pulmonar grave, a pulsoterapia endovenosa pode ser utilizada. Um
tratamento mais agressivo no inicio visa obter rapido controle da fraqueza e inflamagcdo muscular, além de reducao do risco
de complicacdes . O metotrexate e a ciclofosfamida sdao utilizados a depender da gravidade do caso. A ciclosporina,
azatioprina, hidroxicloroquina, possuem respostas positivas principalmente nos casos de quadros cutaneos exuberantes. Nos
casos de recorréncia ou resposta incompleta ao tratamento inicial a Gamaglobulina endovenosa é indicada, atuando na

modulacdo de autoanticorpos patogénicos, inibicao da ativacao de complemento, além de supressao de funcdo de células T.

A DMJ, por ser rara, insidiosa e possuir inicialmente sintomas inespecificos, pode gerar duvidas quanto ao diagndstico,
necessitando de exames complementares e conhecimento por parte dos médicos sobre a doencga. O tratamento precoce ¢é a

chave para a reducao da morbidade e mortalidade, além de impactar no prognodstico e qualidade de vida futura.
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