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RESUMO

A polimiosite é uma miopatia inflamatéria idiopatica sistémica que, além da manifestacao

muscular, pode eventualmente cursar com acometimento respiratério, do trato gastrintes-

tinal e, raramente, renal. Neste ultimo caso, h4 descricdo de apenas dois casos de nefro-

patia por IgA em pacientes com miopatia, ambos em dermatomiosite. Em contrapartida,
relatamos pela primeira vez esta rara associa¢ao em polimiosite.
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IgA nephropathy and polymyositis: a rare association

ABSTRACT

Polymyositis is a systemic and idiopathic inflammatory myopathy that, besides muscle

manifestation, may occur with respiratory involvement, gastrointestinal tract and rarely

renal involvement. In this latter, there are only two cases of IgA nephropathy, but both in

dermatomyositis. On the other hand, we reported, for the first time, a case of IgA nephropa-
thy in polymyositis.
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cular proximal progressiva dos membros, levando a alta

Introdugao morbidade e a incapacidade funcional.

Entre as manifestacdes extramusculares mais comuns
A polimiosite se encontra classificada no espectro das mio- podemos citar o envolvimento respiratério e de trato gas-
patias inflamatoérias idiopaticas, juntamente com a derma- trointestinal.? Envolvimento renal na polimiosite é inco-
tomiosite. E caracterizada clinicamente por fraqueza mus- mum, com raras descricoes de nefropatias associadas com
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necrose tubular aguda secunddria a rabdomidlise e glome-
rulonefrite crénica.>?

Nefropatia por IgA é uma glomerulonefrite primadria carac-
terizada por dep6sito de IgA na regido mesangial dos gloméru-
los. Aproximadamente um terco dos pacientes com este tipo
de manifestacdo renal progride para insuficiéncia renal croni-
ca apds 20-25 anos de doenca.”® Entre as doencas sistémicas,
a nefropatia por IgA é mais comumente associada a purpura
de Henoch-Schonlein.'* Em contrapartida, sua associagao com
miopatias inflamatdrias idiopaticas é extremamente rara, sen-
do descritos apenas dois casos, ambos em dermatomiosite,''
0 que nos motivou a apresentar o presente caso.

Caso clinico

Paciente do sexo masculino, 35 anos de idade, branco, comer-
ciante, natural de Sao Paulo. Previamente higido, iniciou ha
seis meses quadro de fraqueza muscular proximal progres-
siva dos quatro membros sem causa aparente ou sintomas
constitucionais. Quando procurou nosso servi¢o hospitalar,
apresentava, ao exame fisico, forca muscular grau III nos
quatro membros proximalmente, sem lesdes cutdneas e/ou
acometimento de outros 6rgaos, como pulméao e rim. Labora-
torialmente apresentava nivel sérico de creatina quinase (CK)
de 3545 IU/L (valor de referéncia: 24-204 IU/L), aldolase de 33
IU/L (valor de referéncia: < 7,5 IU/L), fator antintcleo e anticor-
po anti-Jo-1 negativos, proteina C reativa de 7,8 pg/mL (valor
de referéncia: < 5 pg/mL), velocidade de hemossedimentacédo
17 mm/1? hora (valor de referéncia: < 10 mm/1* hora), eletro-
neuromiografia sugestiva de miopatia inflamatéria proximal
dos quatro membros, sem evidéncias de neuropatia associa-
da. A biépsia muscular (biceps braquial) evidenciou presenca
de um infiltrado inflamatério endomisial e perimisial, além
de necrose de fibras musculares e invasdo macrofagica, suge-
rindo, assim, miopatia inflamatéria. Durante a investigacao
clinica foram afastadas causas infecciosas, neoplasicas e me-
tabdlicas.

Com a hipétese diagnéstica de polimiosite, segundo os cri-
térios de Bohan e Peter," foram iniciados corticoterapia (pred-
nisona, 0,5 mg/kg/dia) e metotrexato (dose maxima de 20 mg/
semana). Apds seis meses de tratamento, o paciente evoluiu
com insuficiéncia respiratéria aguda secundaria a pneumo-
patia com necessidade de entubacao e pneumopatia, necessi-
tando de entubacdo endotraqueal e ventilagdo mecénica por
trés semanas. Foram afastadas causas infecciosas e/ou ativi-
dade da doencga. Com a possibilidade de pneumopatia secun-
daria a metotrexato, o mesmo foi suspenso, sendo a dose de
prednisona otimizada. O paciente evoluiu com melhora pro-
gressiva do quadro pulmonar sem sequelas. Posteriormente,
como droga poupadora de corticoide, foi introduzida azatio-
prina (dose maxima de 3 mg/kg/dia). Devido a estabilidade da
doencga e a melhora do quadro pulmonar, reduziu-se gradu-
almente a dose de prednisona (na ocasido era de 0,2 mg/kg/
dia). Entretanto, o paciente apresentou quadro de hematuria
macroscopica sem causa aparente, edema dos membros in-
feriores (2+/4+), sem repercussao hemodinamica e pressori-
ca. Ao exame laboratorial, apresentava: urindlise com pitria
(> 100 leucécitos/campo), hematuria (> 100 hemdcias/campo),
dismorfismo eritrocitario moderado, cilindriria lipoide; pro-

teinudria de 24h com 1,76 g; albumina sérica de 3,6 g/dL; cre-
atinina sérica de 0,9 mg/dL e urocultura negativa. Nao havia
sinal de atividade clinico-laboratorial da PM neste momento.

Optamos pela realizacdo de bidpsia renal, que eviden-
ciou 14 glomérulos com proliferacdo celular endocapilar
segmentar e difusa. Um glomérulo apresentava crescente
celular e dois crescentes fibroblasticos. Além disso, apre-
sentava alteracdo tubulointersticial discreta, atrofia tubular
focal e fibrose intersticial. Uma artéria interlobular eviden-
ciava fibrose intimal. A imunofluorescéncia revelava depé6-
sito difuso apenas de IgA na regido mesangial e na parede
capilar periférica dos glomérulos (fig. 1), sugerindo nefro-
patia por IgA.

Foi mantida a dose de prednisona (0,2 mg/kg/dia), sus-
pensa a azatioprina e iniciada ciclofosfamida mensal (0,75
mg/m?, intravenoso) por 12 meses com remissdo completa
da doenca renal. Posteriormente, como droga de manuten-
cdo, foi reintroduzida a azatioprina (dose méxima de 2,5
mg/kg/dia). Atualmente, ele se encontra estével tanto do
ponto de vista da polimiosite quanto da nefropatia e sem
uso de corticoterapia.

Figura 1 - Bidpsia renal.

(A) Microscopia 6ptica. Um glomérulo com glomerulonefrite
proliferative difusa. Coloragdo com PAS;

(B) Imunofluorescéncia demonstrando depésito difuso

de IgA na regido mesangial e na regido da parede capilar
periférica do glomérulo.
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Discussao

Para nosso conhecimento, este é o primeiro caso na litera-
tura que relata a associagdo de nefropatia por IgA em mio-
patia inflamatéria idiopatica, particularmente, polimiosite.

Envolvimento renal em miopatias inflamatérias idiopa-
ticas é incomum, incluindo necrose tubular aguda e glo-
merulonefrites.?? Neste ultimo caso, Takizawa et al.* mos-
traram, através de bidpsia renal em uma série de 21 casos
de dermatomiosite/polimiosite, que a presencga de nefrite
estava associada com glomerulonefrite membranosa e
proliferativa mesangial, respectivamente, em polimiosite
e dermatomiosite.

Analisando-se a relacdo de nefropatia por IgA e mio-
patias inflamatérias idiopaticas, a primeira se faz extre-
mamente rara nestes pacientes. Até o presente momento,
ha apenas dois relatos de caso, ambos com dermatomiosi-
te.1213 Civilibal et al.?* relataram um caso de dermatomiosi-
te juvenil recém-diagnosticada, cursando com e proteini-
ria ndo nefrdtica, sem perda da funcdo renal. Apds bidpsia
renal percuténea foi firmado o diagnéstico de nefropatia
por IgA. Houve resposta favoravel tanto do ponto de vista
da miopatia inflamatéria quanto da nefropatia, com a ma-
nutencdo de metotrexato associado a corticoterapia oral.
Ja Yen et al.'? descreveram uma mulher jovem que evoluiu
com nefropatia por IgA ap6s um ano e meio de diagnéstico
estabelecido de dermatomiosite em uso de azatioprina e
corticoterapia.

Diferentemente destes dois casos, no presente estudo,
apresentamos um paciente do sexo masculino com o diag-
néstico firmado de polimiosite. Entretanto, a exemplo do
caso relatado por Yen et al.,*? o paciente vinha fazendo uso
de corticoterapia e imunossupressor, quando evoluiu com
o quadro de disfuncgédo renal apés um ano e meio, sendo,
posteriormente, diagnosticada a nefropatia por IgA.

A associagdo entre a dermatomiosite e a nefropatia por
IgA é plausivel, uma vez que ambas as doengas comparti-
lham da participacdo de imunidade humoral (imunocom-
plexos).>® Ja a relagdo com a polimiosite é remota, pois
nesta ha o predominio da imunidade celular. Assim sendo,
no presente caso clinico, sugere-se fortemente a existéncia
de duas morbidades distintas.

Em resumo, para o nosso conhecimento, relatamos pela
primeira vez um caso de nefropatia por IgA em paciente
com polimiosite.
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