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Dermatomiosite juvenil: revisão e 
atualização em patogênese e tratamento

Nilton Salles Rosa Neto1 e Cláudia Goldenstein-Schainberg2

RESUMO

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma doença autoimune caracterizada por vasculopatia sistêmica. Manifestações 
principais da DMJ incluem fraqueza muscular proximal simétrica, elevação de enzimas musculares séricas e lesões 
cutâneas, dentre as quais o heliotropo e as pápulas de Gottron são patognomônicas. Reconhecimento precoce e instituição 
rápida de terapia adequada permitem melhorar o prognóstico da doença e evitar o aparecimento de calcinose. Embora 
a base do tratamento seja o glicocorticoide, os imunossupressores mais frequentemente associados são metotrexato, 
ciclosporina, azatioprina e ciclofosfamida, dependendo da gravidade da DMJ. Atualmente investiga-se a utilidade dos 
imunobiológicos nos casos refratários, mas os resultados são controversos ou pouco expressivos. Pretende-se neste artigo 
fazer uma revisão sobre DMJ, com ênfase em recentes atualizações na sua patogênese e tratamento.

Palavras-chave: dermatomiosite juvenil, miopatia inflamatória, miosite autoimune, patogênese, inibidor de fator de 
necrose tumoral alfa.

INTRODUÇÃO

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma miopatia inflamatória 
de provável etiologia autoimune que se inicia antes dos 18 anos 
de idade. Difere da doença do adulto pela maior incidência de 
vasculopatia, por proliferação da camada íntima de pequenos 
vasos, trombose ou infartos1 e pela menor frequência de au-
toanticorpos. O tempo médio para o diagnóstico da doença é 
de doze meses.

Dentre as miopatias inflamatórias da infância é a mais 
frequente, embora menos comum do que em adultos. Sua 
incidência geral é de dois a três casos/milhão de crianças/
ano. Estudos americanos revelaram prevalência em brancos 
não hispânicos de 65,1%; em brancos hispânicos de 14,2%; e 
em negros de 11,4%.2 Há predominância do sexo feminino. O 
padrão de acometimento da doença é bimodal, com maiores 
incidências entre os 2 e 5 anos de idade e na adolescência, na 
faixa entre os 12 e 13 anos de idade.1 

Em geral, o prognóstico da DMJ é bom quanto à educação e à 
capacitação para o trabalho, mas invariavelmente há necessidade 

de tratamentos prolongados que atrasam o desenvolvimento 
corporal de crianças e adolescentes comprometidos pela doença.1 

Etiologia

Apesar de ainda desconhecida, postulam-se diversas hipóteses 
quanto à etiologia da doença. Muitos casos relacionam-se 
à presença do complexo principal de histocompatibilidade 
(MHC) de classe II (por exemplo HLA-DQA1*0501 – em 
especial em hispânicos e negros; e DMA*0103; DMB*0102; 
DQA1*0301).1,3-5 Recentemente, o DRB1*0301 foi rela-
cionado como de maior importância relativa na DMJ em 
caucasianos. Por outro lado, os alelos DQA1*0201, *0101 
e *01024 são descritos como protetores. Há os que defendem 
também o papel do microquimerismo. Nesse sentido, alguns 
autores encontraram maior frequência desse evento em mães 
com HLA-DQA1*0501, porém outros não confirmaram tal 
achado.1,6 

É importante lembrar que certos casos de DMJ são rela-
cionados à herança de genes altamente produtores de fator de 
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necrose tumoral α (TNF-α 308A) e caracterizam-se por doença 
mais grave e prolongada. Esses pacientes apresentam maiores 
valores de trombospondina-1, um fator promotor de prolife-
ração de musculatura lisa vascular. Entretanto, a presença do 
alelo TNF-α 238AG parece ser fator protetor para DMJ.1,7-9 
Polimorfismos genéticos de interleucina (IL)-1 também in-
fluenciam o desenvolvimento dessa doença. A presença dos 
genes IL-1α +4845TT e IL-1β +3953T se relaciona à DMJ e 
pode indicar gravidade, ao passo que o alelo IL-1α +4845G 
atua como fator protetor em caucasianos.8

Fatores infecciosos podem estar envolvidos via mecanismo 
de mimetismo molecular com epítopos da cadeia pesada de 
miosina. Alguns estudos implicaram as vacinas, como as de 
hepatite B, tríplice viral, febre tifoide e cólera, no desenvolvi-
mento da doença.1 Manlhiot et al.10 registraram 71% de sinais 
e sintomas consistentes com infecção, presentes até três meses 
antes do início da miopatia inflamatória, sendo 80% de vias 
aéreas. Fatores ambientais como medicações e a luz ultravio-
leta também parecem ter algum papel na etiologia da DMJ.1

Patogênese

É difícil estabelecer qual evento inicia e qual perpetua o processo 
inflamatório na DMJ.3 A vasculopatia é sua principal caracterís-
tica e afeta diversos órgãos e tecidos, sendo mediada tanto por 
imunidade humoral como celular adaptativa, além de imunidade 
inata.3 O mecanismo de lesão pode ser por vasculite verdadeira 
com necrose ou leucocitoclasia ou por vasculopatia, levando a 
isquemia e infarto tecidual.1 A duração da inflamação também 
se relaciona com maior expressão de fatores antiangiogênicos 
(em especial a tenomodulina), levando à remodelação vascular.11 

Nenhum autoantígeno foi definitivamente associado ao 
desenvolvimento da inflamação na DMJ. Entretanto, recente-
mente, a proteína de choque térmico Hsp60 pareceu exercer 
um efeito regulatório em linfócitos T específicos em crianças 
com a doença e estaria relacionada à produção de TNF-α,  
IL-1β e IL-10, lembrando que a indução desta última associa-
se à remissão clínica.12

A participação da imunidade celular é relevante. De fato, 
em pacientes com dermatomiosite (DM) há distribuição pe-
rivascular de linfócitos T CD4+ e linfócitos B no músculo 
afetado, diferentemente da PM onde há inflamação do endomí-
sio mediada por linfócitos T CD8+. Supõe-se que o principal 
mecanismo de lesão muscular e vascular seja induzido pela 
cascata do complemento, enquanto que os linfócitos T CD4+ 
e B produziriam imunoglobulinas e miócitos aumentariam a 
expressão de MHC de classes I e II.1,3,13 Sabe-se que a ativação 
do complemento promove a liberação de citocinas e propicia 

a lesão vascular. Na DMJ, há menor expressão de CD59 no 
sarcolema. A ligação do CD59 a C8 e C9 incorporados ao com-
plexo de ataque à membrana (CAM) bloqueia a polimerização 
e interrompe a formação do complexo. Isso possibilitaria a 
facilidade de ativação local do CAM – mais exatamente em 
vasos e fibras musculares – em pacientes com DMJ e, con-
sequentemente, lesão vascular e isquemia muscular.14 Além 
disso, apoptose das células musculares na DMJ é mediada 
pela ativação de duas proteínas: o TRAIL (ligante indutor de 
apoptose relacionado ao fator de necrose tumoral) e o FASL 
(ligante da proteína FAS), sendo que a gravidade da doença 
parece estar relacionada com maior período sem tratamento.15

Quanto às moléculas solúveis de adesão que proporcionam 
o recrutamento de células inflamatórias, há aumento de ICAM-1 
em capilares e perimísio de grandes vasos e, às vezes, em en-
domísio dos mesmos, sendo observada maior atividade clínica 
e laboratorial na DMJ relacionada com sua maior quantidade 
sérica. Já o VCAM-1 está aumentado em perimísio de grandes 
vasos, contudo com distribuição irregular, estando associado 
aos infiltrados inflamatórios presentes.16

Já a expressão de MHC de classe I é baixa em muscula-
tura normal, ao passo que em pacientes com DMJ há excesso 
de sua cadeia pesada, verificado em uma fase anterior ao 
desenvolvimento da inflamação.13,17 Seu papel está situado 
no desencadeamento da resposta inflamatória induzida por 
interferon (IFN) tipo I. De fato, genes induzíveis por IFN tipo 
I e seus produtos correlacionam-se com atividade de doença 
em DM e DMJ tanto em análise de soro como de leucócitos de 
sangue periférico. O IFN aumenta a expressão MHC-I inapro-
priadamente e induz citocinas e quimiocinas pró-inflamatórias 
(IL-15, IFN-γ), participando, talvez, da iniciação do processo 
inflamatório, uma vez que sua atividade correlaciona-se dire-
tamente com maior elevação de enzimas musculares séricas 
e inversamente com o tempo de doença não tratada.18 Células 
dendríticas plasmocitoides, que regulam tanto a resposta 
imune inata como a adquirida, especialmente contra vírus, 
foram igualmente identificadas nos infiltrados inflamatórios de 
pacientes com DMJ; elas levariam ao aumento da produção do 
IFN e estariam ativamente envolvidas na progressão da doença 
por meio da modulação da função dos linfócitos T em vasos 
musculares, participando da iniciação e da manutenção das 
lesões autoimunes inflamatórias características.3,11,19,20

Diagnóstico

Para o diagnóstico de DMJ, são utilizados os tradicionais cri-
térios de Bohan e Peter, expostos na Tabela 1,21,22 considerando 
a idade de início abaixo dos 18 anos. 
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A anamnese e o exame físico devem ser minuciosos. Os 
exames complementares auxiliam não só o diagnóstico, mas 
o acompanhamento evolutivo da criança afetada. Incluem-se 
enzimas musculares (aldolase, creatinofosfoquinase, aspartato 
aminotransferase e desidrogenase lática), provas inflamatórias, 
autoanticorpos, eletroneuromiografia e biópsia muscular. A 
avaliação imuno-histoquímica de MHC-I em biópsias muscu-
lares é útil no diagnóstico de DM no adulto, mesmo em casos 
em que não se evidencia inflamação tendo valor na PM, porém 
sua ausência não afasta esse diagnóstico. Deve, contudo, ser 
enfatizado que MHC-I não é ou é pouco expresso em outras 
doenças musculares com infiltrados inflamatórios (geralmente 
somente próximo ao centro da inflamação).16

Na suspeita de acometimento de outros órgãos, radiografia 
ou tomografia de tórax, provas de função pulmonar com fluxos, 
volumes e difusão de monóxido de carbono, eletrocardiograma 
e investigação do trato gastrintestinal podem ser úteis.1

A capilaroscopia auxilia o diagnóstico e o acompanhamento 
de quadros mais graves de DMJ, de modo que a correlação dos 
achados com sinais cutâneos, mas não com sinais musculares, 
sugere um mecanismo fisiopatológico diferente entre as duas 
vasculopatias. Além disso, maior regeneração dos capilares é 
observada nos pacientes com menor tempo sem tratamento.23 

Recentemente tem sido reconhecido o papel da ressonância 
magnética de musculatura proximal, em especial as sequências 

T2 com supressão de gordura e STIR, no intuito de avaliar a 
extensão e a atividade inflamatória da musculatura afetada, 
fazendo com que áreas de edema apareçam muito realçadas. 
Há quem defenda a sua utilização em substituição à biópsia 
muscular ou como meio de propiciar melhor local de reali-
zação da mesma para que ela seja mais valiosa, permitindo o 
diagnóstico adequado.24,25 

Quadro clínico

Sintomas constitucionais como febre, fadiga, indisposição, 
anorexia, perda ponderal, atraso de crescimento e irritabili-
dade, tanto no início como durante a evolução da doença, são 
frequentes.1

Manifestações músculoesqueléticas

A fraqueza afeta toda a musculatura, porém, é mais evidente em 
cinturas pélvica e escapular e nos músculos flexores anteriores 
do pescoço e do tronco. Os músculos acometidos encontram-
se dolorosos, edemaciados e rijos. O envolvimento faríngeo, 
hipofaríngeo ou palatal cursando com disfonia, disfagia, voz 
anasalada e regurgitação de líquidos pelo nariz pode ocorrer 
em 25% dos pacientes.1 

As artralgias são leves e transitórias. Algumas crianças 
podem apresentar artrite não erosiva, de início precoce, nos 
primeiros seis meses, afetando joelhos, punhos, cotovelos e 
interfalangeanas proximais. Em 67% dos casos, o envolvimen-
to é oligoarticular e em 33%, poliarticular. Em geral, melhora 
com o tratamento com glicocorticoides (GC). Tenossinovites 
e nódulos em face flexora de músculos podem ocorrer, sendo 
comuns as contraturas em flexão.1

Além disso, crianças com DMJ apresentam osteopenia e até 
mesmo osteoporose estabelecida. De fato, já há ao diagnóstico 
uma relação RANKL/osteoprotegerina elevada, resultando em 
uma elevação do número de osteoclastos e, consequentemente, 
maior reabsorção óssea. Dessa forma, diagnóstico e tratamento 
precoces ajudam a prevenir maior perda óssea.26

Manifestações cutâneas

Os eritemas são característicos e aparecem em até 80% das 
crianças, antes, concomitante ou depois da miopatia. O helio-
tropo pode ter a cor púrpuro-rosada ou violácea e é encontrado 
ao redor dos olhos, em especial nas pálpebras superiores, 
geralmente associado a edema periorbitário. As pápulas de 
Gottron são lesões eritematosas, descamativas, que ocorrem 
nas regiões extensoras dos dedos das mãos, sobretudo nas arti-
culações metacarpofalangeanas e interfalangeanas proximais. 

Tabela 1
Critérios diagnósticos de Bohan e Peter21,22

A

Fraqueza muscular proximal e simétrica dos músculos 
das cinturas pélvica e escapular, flexores anteriores do 
pescoço, progredindo por semanas a meses, com ou sem 
disfagia ou envolvimento de músculos respiratórios.

B
Elevação dos níveis séricos de enzimas musculares 
esqueléticas: creatinofosfoquinase, aspartato 
aminotransferase, desidrogenase láctica e aldolase.

C
Eletromiografia característica de miopatia (unidades motoras 
curtas e pequenas, fibrilações, ondas pontiagudas positivas, 
irritabilidade insercional, descargas repetitivas de alta frequência). 

D Biópsia muscular evidenciando necrose, fagocitose, regeneração, 
atrofia perifascicular, exsudato inflamatório perivascular.

E

Alterações cutâneas típicas:

•	 heliotropo com edema periorbitário e eritema violáceo;

•	 sinal de Gottron: vasculite em articulações de cotovelos, 
metacarpofalangeanas e interfalangeanas proximais.

Critérios para DM

Definitivo Três critérios (A, B, C ou D) + E

Provável Dois critérios (A, B, C ou D) + E

Possível Um critério (A, B, C ou D) + E
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entre dois polos (por exemplo discordo totalmente; discordo; 
indiferente; concordo; concordo totalmente). Em cada consul-
ta, devem ser analisadas ao menos duas enzimas musculares 
diferentes, além das provas de fase aguda.

A força muscular é medida e comparada por testes padroni-
zados. O CMAS, Escala de Avaliação de Miosite na Infância, 
engloba 14 atividades, que avaliam musculatura axial e proxi-
mal dos membros. Essa escala é observacional e baseada em 
desempenho – performance – e avalia funcionalidade, força e 
endurance, ou seja, a capacidade de realização de atividades 
de pequena e média intensidade por longos períodos de tempo. 
Sua referência é o resultado do desempenho dessas atividades 
por crianças sadias.24,34-37 Já o MMT, Teste Manual de Muscu-
latura, inclui sete grupos musculares proximais e cinco distais 
bilateralmente e avalia somente força muscular. O CHAQ, 
Questionário de Avaliação de Saúde Infantil, serve para analisar 
a capacidade funcional das crianças, independente da doença de 
base. Esse instrumento também já foi validado especificamente 
para crianças com DMJ. O questionário tradicional deve ser 
respondido pelos pais ou responsáveis (filhos com idade de 2 
a 19 anos), havendo também uma versão na qual a resposta 
pode ser dada pelo próprio paciente (idade de 8 a 19 anos), da 
mesma forma que o HAQ tradicional dos adultos.37 Apenas o 
CHAQ já foi validado para o português.38 Já a atividade global 
de doença, que inclui manifestações cutâneas e musculares, 
pode ser aferida pelo DAS, Escore de Avaliação de Doença,39 
e pelo MDAA, Avaliação de Atividade de Miosite.40 O status 
de saúde e a qualidade de vida podem ser verificados pelos 
questionários SF-36 (Pesquisa de Saúde Geral Forma Curta – 
36)37 e pelo HRQOL (Qualidade de Vida Relacionada à Saúde) 
por meio do questionário CHQ (Questionário de Saúde da 
Criança), composto de 50 perguntas e respondido pelos pais, 
validado para pacientes de 5 a 18 anos.41

Para avaliação do envolvimento da pele, além dos instru-
mentos já citados, que englobam acometimento cutâneo e mus-
cular, o CAT, Ferramenta de Avaliação Cutânea,42 composto 
por 21 itens, permite a análise de atividade e dano cutâneos 
(por exemplo: pápulas de Gottron, heliotropo, eritema facial, 
sinal do xale, entre outros, avaliando-se atividade, atrofia, 
hiper ou hipopigmentação). Pela complexidade e demora 
no seu preenchimento, o CAT foi reduzido para um escore 
alternativo simplificado que engloba diferentes categorias, e 
respostas “sim” ou “não” são levadas em consideração. Seus 
resultados são similares aos do teste completo. Na faixa etária 
pediátrica também podem ser utilizados o CDASI – Índice de 
Gravidade e área de Doença Cutânea em Dermatomiosite – e o 
DSSI – Índice de Gravidade Cutânea em Dermatomiosite.6,42-45

O mesmo padrão de lesão, conhecido como sinal de Gottron, 
pode ser identificado em cotovelos, joelhos e tornozelos.1,27 

É importante ressaltar que lesões vasculíticas, calcinose e 
lipodistrofia são mais comuns em crianças do que em adultos, 
sendo mais prevalentes naquelas com o alelo TNF-α 308A.6,27,28 
A calcinose acomete 30% a 70% dos pacientes, principalmente 
em cotovelos e joelhos. Aparece em média até 3,4 anos após o 
início da doença e resulta do acúmulo de hidroxiapatita após 
liberação do cálcio mitocondrial pelo músculo lesado, levando 
à mineralização. É comum nas fases mais tardias da doença, 
em locais de trauma, em quadros mais graves e em situações 
em que ocorreu retardo de instituição do tratamento.1 

Já a lipodistrofia, perda de gordura subcutânea simétrica, 
lenta e progressiva, especialmente acima da cintura, ocorre 
mais nas meninas e está associada a hirsutismo, acantose 
nigricans, hepatomegalia, esteato-hepatite, irregularidades 
menstruais, elevação da testosterona sérica, diabetes mellitus, 
intolerância à glicose (resistência à insulina) e hipertriglice-
ridemia.1,6,27,29

Diferentes autoanticorpos parecem estar relacionados a 
manifestações cutâneas distintas. O anti-Mi 2, quando presente 
em pacientes com DMJ, associa-se ao heliotropo e às pápulas 
de Gottron e, geralmente, ao curso monocíclico da doença e a 
uma boa resposta ao tratamento.6 O recém-identificado anti-
p140 (ou renomeado CADM-140 – clinically amyiopathic 
dermatomyositis – dermatomiosite amiopática clínica) está 
relacionado em adultos ao início amiopático da doença, e na 
forma juvenil da doença, à presença de calcinose.6,30 Já a pre-
sença do anti-p155/140 associa-se a úlceras cutâneas, edema 
subcutâneo, eritrodermia e à lipodistrofia generalizada.6,31 

Outras manifestações clínicas

Disfagia e dismotilidade esofágica são comuns, podendo 
acometer até cerca de 40% das crianças com DMJ, o que au-
menta muito o risco de broncoaspiração.3 Já o acometimento 
pulmonar primário é menos frequente do que em adultos.1 Os 
sintomas devem-se mais comumente à fraqueza da musculatura 
respiratória ou à aspiração crônica. Pericardite e miocardite 
podem ser encontradas, além de, raramente, tamponamento 
cardíaco.32 

Acompanhamento clínico

Diversos parâmetros clínico-laboratoriais podem ser utilizados 
no acompanhamento dos pacientes com DMJ, como a avaliação 
global do médico, do paciente e/ou dos pais, realizadas por 
meio da escala visual analógica ou pela escala de Likert,33 em 
que são utilizados cinco níveis de respostas compreendidas 
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Diante de tantos parâmetros e no intuito de facilitar o 
acompanhamento de crianças com DMJ, recentemente o grupo 
internacional PRINTO – Paediatric Rheumatology Internatio-
nal Trials Organization – revisou as medidas indicadas para 
avaliação do tratamento da doença e recomenda as seguintes: 
1) avaliação global da doença pelo médico; 2) avaliação de 
força muscular; 3) avaliação global de atividade de doença; 
4) avaliação global de bem-estar do paciente pelos pais;  
5) habilidade funcional; e 6) qualidade de vida relacionada 
à saúde. Todos estes quesitos têm habilidade discriminativa, 
consistência interna, boa validade e facilidade de realização.46

É relevante ressaltar, nessa fase da vida, a importância da 
avaliação sequencial do crescimento e do desenvolvimento de 
crianças e adolescentes acometidos, devendo sempre constar 
das consultas médicas as aferições de peso e altura, presença 
e regularidade de ciclos menstruais e o estádio puberal de 
Tanner.40

TRATAMENTO

É importante estabelecer a duração dos sintomas precedentes 
ao diagnóstico quando se programa o tratamento da criança 
com DMJ.47

Preconiza-se o uso de GC por via oral na dose de 2 mg/
kg/dia, até atingir uma dose máxima diária de 80 mg. Para as 
crianças com suspeita de vasculopatia mesentérica, pode-se 
optar pela pulsoterapia endovenosa com metilprednisolona 30 
mg/kg/dose, no máximo de 1 g/dose, pois a absorção intestinal 
pode estar prejudicada. Enquadram-se, também, nos possíveis 
candidatos à terapia endovenosa aqueles que apresentam 
disfagia, disfonia e acometimento pulmonar grave.1,3,48 No 
Canadá, o grupo de Feldman et al., do The Hospital for Sick 
Children, em Toronto, recomenda a prednisona oral dividida 
em três tomadas diárias por aproximadamente seis semanas.1 
Se a doença mostrar sinais de controle, troca-se então para 
duas tomadas diárias e, em seguida, uma, retirando-se 10% da 
dose a cada duas semanas. Caso haja descompensação, pode-se 
utilizar o pulso de metilprednisolona. Kim et al.49 sugerem que 
tratamento agressivo no sentido de obter rápido controle da 
fraqueza e inflamação musculares melhora significativamente 
o prognóstico e diminui o risco de complicações relacionadas 
à doença. Seu esquema terapêutico preconiza três pulsos de 
metilprednisolona 30 mg/kg/dia por três dias e, em seguida, 
semanalmente, adicionando-se 2 mg/kg/dia de prednisona oral, 
além do metotrexato semanal, até obter-se remissão completa, 
quando então é iniciada a retirada gradual de GC. Caso o obje-
tivo não seja atingido em três meses, acrescenta-se ciclosporina 
ou gamaglobulina endovenosa (GGEV). Com essa abordagem, 

mais da metade das crianças obtiveram remissão prolongada e 
ficaram livres de medicação após cerca de 38 meses do início 
da DMJ. Azatioprina e hidroxicloroquina também podem ser 
utilizadas com resposta positiva, especialmente em quadros 
cutâneos exuberantes. Mais recentemente foram observados 
bons resultados com micofenolato mofetil.3

O metotrexato oral ou subcutâneo (na dose média de 15 
mg/m2/semana) ou a ciclofosfamida endovenosa são utilizados 
como drogas de base a depender da gravidade inicial do caso. 
Essas medicações devem ser iniciadas em até quatro semanas 
do início do quadro, no intuito de diminuir o risco de calcinose 
futura. Para casos mais graves e refratários, com predomínio 
de úlceras cutâneas, a ciclofosfamida tem permitido bons 
resultados, sem evidências de toxicidade em curto prazo.1,50,51

Já o uso da ciclosporina é embasado por achados de eficácia 
em séries de casos, contudo ensaio comparando GC isolado 
e associado ao metotrexato ou à ciclosporina encontra-se em 
andamento.3 Outra série de casos de DMJ refratária mostrou 
boa resposta das manifestações cutâneas com a utilização de 
tacrolimo; embora remissão cutânea não tenha sido atingida, 
houve melhora da mialgia e normalização das enzimas mus-
culares, contudo sem ganho de força muscular, possivelmente 
pela gravidade, cronicidade e falência ao tratamento previa-
mente utilizado.52

A GGEV pode ser indicada em casos de recorrência e res-
posta incompleta ao tratamento inicial. Alguns advogam seu 
uso como poupador de GC. O exato mecanismo de ação é des-
conhecido, porém, dentre as explicações estão (a) modulação 
de autoanticorpos patogênicos; (b) inibição da ativação de com-
plemento e da formação do CAM; (c) modulação da ativação 
de receptores Fc; (d) down-regulation de citocinas patogênicas 
e moléculas de adesão; (e) supressão de funções de células T; 
e (f) interferência no reconhecimento antigênico.53 No Canadá, 
o grupo de Feldman et al. preconiza a dose de 2 mg/kg por 
infusão (dose máxima 70 g) a cada duas semanas até totalizar 
cinco doses, associada sempre a um segundo agente, como 
azatioprina, metotrexato ou ciclofosfamida.1 Havendo melhora, 
a GGEV é mantida mensalmente até completar um ano, e em 
seguida programa-se o espaçamento de doses inicialmente para 
cada seis semanas, depois a cada oito, até a cada doze semanas 
de intervalo. Pacientes que tolerarem espaçamento de doze 
semanas sem sintomas podem ter as infusões suspensas com 
baixo risco de recorrência. Boa resposta também foi relatada 
na DMJ com predomínio de acometimento cutâneo.53 

Infelizmente o controle da calcinose permanece um cons-
tante desafio no tratamento da DMJ. Sua melhor prevenção 
é o diagnóstico e controle precoces da doença de base com a 
instituição rápida de tratamento adequado. 
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Atualmente, o uso das medicações imunobiológicas foi re-
latado em pequenas séries de casos, com resultados conflitantes 
ou extrapolado da experiência em miopatias inflamatórias do 
adulto. Seu racional baseia-se no papel do TNF-α na patogênese 
da DMJ, conforme já exposto. Em crianças com DMJ, Riley et 
al. contabilizaram cinco pacientes que receberam infliximabe 
inicialmente na dose de 3 mg/kg com melhora da avaliação 
global do médico, do CMAS, do CHAQ, da mobilidade articular 
e, em alguns casos, melhora da calcinose.54 Em nosso meio, um 
estudo avaliando o uso de anti-TNF-α em doenças reumáticas 
com início na infância relatou a experiência em quatro pacientes 
com DMJ refratárias à terapia imunossupressora habitual. As 
idades variaram de 6 a 22 anos. Os quatro receberam inicial-
mente infliximabe: um paciente obteve boa resposta, outro, 
resposta parcial e em dois, resposta terapêutica foi obtida apenas 
após troca para etanercepte. Contudo, nenhum paciente atingiu 
remissão.55 Quanto ao anti-CD20 – rituximabe –, há poucos 
casos relatados em DMJ. Em uma série de quatro casos, um 
obteve remissão prolongada (26 meses após três doses); dois 
obtiveram resposta parcial podendo diminuir a dose de GC; e 
em outro houve piora da doença.56 

É importante ressaltar que, além de medicar, é preciso 
reabilitar a criança com DMJ o mais cedo possível. Na 
doença ativa há redução dos parâmetros de exercício quando 
comparados a pacientes em remissão.57 Portanto, fisioterapia, 
treinamento físico e reabilitação devem ser iniciados preco-
cemente, mantidos ao longo do tratamento e reforçados após 
a completa recuperação, na tentativa de restabelecer e manter 
a força muscular.58

Prognóstico

A DMJ é uma doença infrequente e potencialmente grave em 
que o diagnóstico precoce e o tratamento adequado podem 
mudar o curso da doença.1 Ao final da fase de crescimento, 31% 
das crianças com DMJ estarão situadas em um desvio-padrão 
(DP) e 16%, dois DP abaixo da altura predita. São fatores de 

pior prognóstico o valor do CHAQ ao início, o sexo feminino, 
o curso contínuo e a presença de calcinose em qualquer época.59 

A doença pode seguir três padrões de curso clínico: mono-
cíclico, policíclico ou contínuo. Huber et al.59 mostraram que 
a frequência de pacientes com curso monocíclico é de 37%, 
sendo os demais de cursos policíclicos e contínuos. Aqueles 
com surto único atingem remissão após dois anos em média de 
atividade de doença. Recentemente, Stringer et al.60 também 
registraram 37% de crianças com DMJ apresentando curso 
monocíclico e 60% com curso persistente. Nestes, a presença 
de alterações capilaroscópicas e a persistência do eritema 
cutâneo aos 6 meses de evolução associaram-se a um tempo 
maior para se atingir a remissão. 

Em termos sorológicos, autoanticorpos anti-p155/140 são 
frequentes, podem identificar pacientes com doença poten-
cialmente mais grave e predizer curso clínico e prognósti-
co.31,61 Entretanto, nos últimos 40 anos não houve mudança 
na porcentagem de crianças que evoluem com surto único a 
despeito do tratamento. Antes do GC, 1/3 evoluía para cura 
espontânea, 1/3 para óbito e o restante ficava com graves 
sequelas e disfunções. 

É importante destacar que pacientes com DMJ apresentam 
prejuízo significativo em sua qualidade de vida aferida pelo 
HRQOL quando comparados a crianças sadias, particular-
mente no quesito físico, indicando que a prevenção do dano 
funcional é um dos objetivos mais importantes ao se instituir o 
tratamento.44 Entretanto, é preciso ressaltar que a mortalidade 
diminuiu de 33% para menos de 2% com a introdução do 
tratamento adequado.3

CONCLUSÃO

A DMJ permanece um grande desafio para todos os profis-
sionais envolvidos na sua abordagem. Diagnóstico precoce 
e instituição rápida de terapia adequada são determinantes 
fundamentais para se alcançar bons resultados e qualidade de 
vida à criança acometida.
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