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No aAmbito das docengas ncuromusculares destaca-se a dermatopolimiosite
(DPM) pela maior fregiiéneia e familiaridade médica 417, Pertence ao conjunto
das miopatias inflamatdrias, tem comportamento heterogénen, € adguirida com
base autoimune. Progressos obtidos mediante pesquisas recentes sobre patologia
muscular ainda ndo dissiparam intimeras dovidas existentes na DPM. O acome-
timento inflamatério ocorre na musculatura estriada: pode ser difuso ou locali-
zado; expressa manifestacdes clinicas leves ou severas; pode mostrar indepen-
déncia entre achados clinicos, laboratoriais e histopatologicos 21.24. Tem inicio
abrupto ou insidioso, evelui em surtos ou se mantém em atividade perma-
nente 12,15,17,21,25.28,  Manifestacfes clinicas, modificagies enziméticas (aspar-
tato amino transferase-AST, creatinofosfoquinase-CK, desidrogenase latica-LD,
aldolase-ALD), eletroneuromiograficas (ENMQG), histopatologicas de tecido mus-
cular e radioisotépicas contribuem para o diagnéstico da doenga 6.8.8.10,22,25,29,31,
Envolvimento dermatolégico e maijor fregiiéncia no inicio da vida sdo evidentes
na dermatomiosite (DM), em que o substrato de lesdo € a célula endotelial 1.2,
1822, Na polimiosite a lesdo fundamental ocorre na célula muscular 1,17, Asso-
cia-se também com outras doencas difusas do tecido conjuntivo (DDTC),
porém a ocorréncia com procesos neoplasicos € controvertida3.,  Desenvolvi-
mento de modelos experimentais, terapéutica imunossupressora e afins, modi-
ficagdes humorais e celulares sdo apoiados pela agressdo imunologica existente
na DPM 7.11.13.14.16,20,26-25.30,32,33.

CASUISTICA E METODO

H80 estudados 63 pacientes com DPM: 45 com a forma pura ¢ cronica (definida),
15 DM e trés com envolvimento agudo, diagnosticados por historia clinica, dados de labo-
ratério, ENMG ¢ bhidpsia de tecido muscular (BM). Qcorreram associagfes com toxoplas-
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mose aguda em um, doenca de Chagas em dois, doenga mista de tecido conjuntive em
um, Iipus eritematoso sistémico em um, e havia dois pacienfes com necoplasias malignas,
excluides do tratamento analitico para fins de homogeneizacio de amostra. Dos pacientes,
39 eram do sexo feminino e 24 do masculine (1,58:1); 49 eram brancoes, 9 pardos, frés
amarelos e dois pretos; média de idade == 36,83::15,64 anos (2,4 a 72). O inicio dos
sintomas oveorreu com a média de 31,304+14,50 anos {(a) (2 a 700 & a duracdo médin da
doenca foi 3,71+4,26 anos (0,04 a 18). Os pacientes foram acompanhados por 15 anos
no HC, FMUSI’, Foram cfetuadas 650 determinaces de CK, 536 de¢ LD e 580 de AST.
ENMG fui realizada em 50 e BM (mgsculo bicepsg braguial e quadriceps femural) corados
por hemotoxilina-eosina. (HE) em 55 pacientes; reaciio para fosfatase alcalina foi feila
em um e, dcida em dois, A terapéutica com corticosteroides foi utilizada na dose inicial
de B8,11+20,66 meg/dia (d) por 2,77 meses (m); mantida com 11,10+12,85 mg/d nor
1,95-£2,48a; reducio foi feita no periode de 5,63+5.91m. Agentes imunossupressores nio
egterdides (ISPNE) foram utilizados em 18 pacientes por 0,68+0,53a (mctrotexate: 15 a
30mg/semana(s); ciclofosfamida: 100 a 400 mg/s; clorambucil: 2 a4 10 mg/d). Suifato de
clorogquina (250 mg/d) em 6, D-penicilamina (300 mg/d} em um com vasculite (DAM),
plasmatérese (PF) em dois e anti-inflamatérios néo hormonais em 4, foram outras tera-
péuticas utilizadas.

Andlise estatistica: média e desvio padrao (dp) das idades foram utilizados para
caracterizaciio da amostra; teste de aderéncia e gui-guadrado (xz) para associacio de
eventos; binomial para eventos exclusivos; correlacdo de Spearman (rs) para verificacio
deos achados na BM ¢ ENMG: Wilcoxon (T) na flutuacio final de CK; dupla andlise de
variancia (xzr) para, analisar transversalmente o CE com momentos clinicos; regressiao
multilinear e coeficiente de correlagis para avaliagdo da tendéncia dindmica dos momen-
tos clinicos e corticoterdpicos no CE. Foi utilizada a hipdtese da nulidade para rejeicio
da amostra; nivel de significinecia «— 5%,

RESTULTADOS

Nos 63 pacientes as alteracdes clinicas de acordo com a freqiténcia assim se distri-
buiram: 42 (66,66%) revelaram déficit proximal, especialmente na PM; 28 (459%) mosira-
ram déficit dos musculos da loja anterior do pescogo; 9 (14,28%) tinham paraparesia
crural: em trés (4,76%) havia pseudohiperirofia muscular; dois (3,17¢%) eveluiram para
retragdes miisculo-tendineas; dois (3,179%) exibiram envolvimento da musculatura facial;
15 evoluiram com erupces dermatoldgicas. Apenas trés {4,769) tiveram mioglobinaria.
Quarenta e sete (74,6%) pacientes com PM revelaram alteracdes isoladas ou no conjunto
do complexo enzimatico (CE) e em 16 pacientes o CE esieve permanentemente normal.
Concentractes médias intciais — CK 1675,104-2384,72 UI (Valores normais, ViN: 0 a 50 UI;
variacio (var.): 66 a 16610 Ul); LD 773,43+77 UI (VN: 0 a 22 UI; var.: 22 a 460 UI);
indice CK/LD: 1414158 A presenca de mionecrose celular e CE revelou: x2-r~=4.50:
gl 1; =034 (8); somente ¢ CK, x2v=2,03; gl. 1. ENMG mostrou alteractes sugestivas
de comprometimento do tecido muscular em 38 pacientes (60,31%) (potenciais polifasicos
de pequena amplitude e curta duraciio), desnervacio em 9 (14,30%) e normalidade em
dois (3,17%). © examc anatomopatologico revelou envoivimento difuso em 40 pacientes
(67%), infiltrado inflamatorio intersticial em 38 (63%%), necrose muscular em 29 (49%),
atrofias e hialinizacdes em 4 ¢ normalidade em 5 (§,3%). A concomitinela do alteragbes
hg ENMG e BM ocorreu em 37,5% dos pacientes e mostrou RE:-—O,20; gl. 30,

Corticoterapia fol eficaz em 31 (18,894} (NS)y (p=0,12; Z—0,258; Ze—1,164), Dos 1K
tratados, 8 (44,44¢:) (Z=——0,4714; p=0,3192; NS) melhoraram com c¢itoliticos, um me-
Thorou com PF, 6 (254%) permaneceram inalterados e 4 nfo tiveram acompanhamento
cHinico. A terapéutica com corticosterdide e imunossupressor em associagio revelou-zo
significativa (2=2,323; p— 0,0089; ,=—0.05; 8). Quatorze (45,16%) pacientes gue respon-
deram & terapéutica apresentavam infiltrado inflamatéric moderade ou intenso na
BM (p==0,3617, Z=—=—10,5388; p=0,2942; ,—0,05: NS8). Ocorreram recrudescéncias em 2%
pacientes (37,78%; p=0,001; 8) no periodo de 1,93 a 2,14a apds o inicio da terapéutica;
B (41,66%) tiveram mais gue uma recldiva. A associacSc entre recidivas e auséncia
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absoluta, ou doses infimas de corticosterdides mostrou: x2:15,75; 1 gl: =005 (8).
Pucicntes guc responderam 34 terapéutica mostraram duracio mdédia da doenca de
6,99+6,17a; 6 {(36,48%) tiveram alteracdes histopatolégicas cronicas (p—0,0156, 5) e foram
tratados por periodo de 5+4,0a. Pacientes com CE normal, tiveram duracdo média da
doenca de 4,08+%,%a; 25% revelaram presenca de necrose muscular (p—=0,2187 5) e
50% melhoraram com a terapéutica empregada. A influéncia da corticoterapia nos
niveis médios enzimaticos mostrou: r—=—0,40 (y=1520,03—33,13x4-0,30x2 para CK;
¥ = 7£2,08—17,0740,17x2 para LD; y — 82,76—35x+0,037x2 para AST, sugerindo a
influéncia isolada da corticoterapia neo conjunte enzimdtico, Variactes dos momentos
clinicos e niveis enzimdticos revelaram: r— —(0.98 (y — 1047,89—52,58x—28,93x2 para CK.
vy = 548,69—23x—24,76x2 para LD: ecom r — —0,45 para AST e y— 46,45—2§ 34x-}7.84x2
e (y=I2044-0,072x2). R2=0,001 para CK/LD para concentracdes médias enzimdticas
longitudinais revelando, naturalmente, tendéncia de reduciio decremental em  virtude
da melhora clinica. A analise transversal efctuada mostrou x2r_—1,75: 3 gl

As variacdes de CK observadas com a terapéutica empregada mosiraram reducdo
em 8 (p=0,0178); elevacio em trés, associada a melhora clinica; 4 pacientes apresen-
taram reducio da CK sem evidenciar qualquer resposta clinica. Pacientes com resposta
benéfica A4 terapéutica tinham niveis de CK de 8£20,21+1.104,88 UL e nlo diferiram dos
nie respondedores que revelaram CK de 906,65-11.6089,90 UL Em 25 pacientes as con-
centracdes prévias e finais de CK revelaram T-==76 (Tc—=81). Dez pacientes (47,,67%)
com recrudescéncias tiveram elevacfio prévia de CK (1.037,10+710,86 UIl) em pcriedo de
44-4-47d gque antecedeu a piora clinica.

COMENTARIOS

As manifestagles clinicas verificadas no complexo DPM na amostra confir-
maram o comprometimento muscular proximal. Envolvimento distal e acometi-
mento de fibras nervosas ocorreram em menor freqiiéncia.  Verificamos limitado
numero de retragdes fibrotendineas e nenhum caso de mioesclerose nesta
casuistica.

A importancia das determinagles seqiienciais enzimdticas ¢ acentuada; de
CK e LD em 82¢ dos pacientes para o diagnostico, embora ndo especifico
de DPM. A AST nio mostrou variacdo compativel & agressdo da fibra mus-
cular ou & atividade da doenga. CE foi normal em 2540%. Niao houve corre-
lagdo entre nivel enzimatico e gravidade da doenga. Achados anatomopatologicos
revelaram alteracdes em 96% dos pacientes; predominaram processos inflama-
térios intersticiais, necrose de fibra muscular e sinais de regeneragdo celular.
Lesdes sugestivas de cronificagdo do processo ocorreram em menor namero de
pacientes. A BM foi normal em 9¢ dos casos. Nio houve correlagdo de BM
com outros indices de atividade. A ENMG evidenciou comprometimento mus-
cular nfo especifico de DPM e também irritabilidade da membrana. O exame
foi normal em 8% dos casos. Nio houve correlacdo entre os achados da
ENMG ¢ BM.

Quase metade (48,8¢) dos pacientes repondeu adequadamente a terapéutica
com corticosterdides, embora ocorressem flutuagoes clinicas fregiientes; 259 ndo
mostraram resposta satisfatéria. Drogas imunossupressoras nédo esterdides foram
benéficas em 44,44¢; dos pacientes. A terapéutica com corticosterdides ou drogas
citoliticas isoladamente ndio mostrou resuitados significantes, como foi obser-
vado também por outros autores25.2632.  Pacientes tratados com corticoste-
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roides associados a citoliticos tiveram resultados satisfatorios e significativos.
E possivel que a heterogeneidade da doenga e variagdes no emprego de corticos-
teréides tenham influenciado os resultados, tornando os estudos comparativos
pouco eficazes. Corticosterdides proporcionaram redugdo do nivel do CE.
Ocorreram variagdes dinamicas do CE médio associadas as flutuagdes clinicas.

Elevado numero de recidivas se associou significativamente a auséncia ou
as concentragbes menores dos corticosterdides.  Em pequeno nimero de casos
ocorreu elevacdo prévia de CK precedendo a piora clinica. Nao houve dife-
rengas demograficas significativas entre os grupos quanto ao comportamento
enzimatico ou terapéutico. NAo se observaram diferengas estatisticamente
significantes no comportamento enzimatico do grupo respondedor ou niio aos
corticosterdides, Nao ocorreram evidéncias que pudessem prognosticar previa-
mente a resposta terapéutica, embora associagdes do grupo refratario a outras
doengas do tecido conjuntivo ou neoplasias malignas possam interferir negati-
vamente na resposta a terapéutica. Nae ocorreram alteracdes clinicas ou ana-
tomopatolégicas nos pacientes submetidos a terapéutica imunossupressora que
pudessem discerni-los de outros grupos, previamente ou durante o tratamento.

Flutuages clinicas constantes na PM ¢ variagdes aleatorias enzimaticas
sugerem manutengio de elevada concentracdo de corticosteroides por tempo
prolongado. A manipulagio medicamentosa pode ser feita de acorde com a
melhora clinica e redugde na concentragio enzimdtica. Nos casos de dificil
resposta clinica, a terapéutica deve ser mantida em altas doses ate que ocorram
melhoras clinicas e laboratoriais 15.21) muito embora nio fossem observadas
assoviaghes significativas da terapéutica com corticosteroide e resposta clinca.

RESUMO

Sessenta ¢ trés pacientes com dermatopolimiosite sdo avaliados mediante
cxames clinico, laboratorial, eletroneuromiografico e anatomopatoldgico (tecido
muscular corado pela hematoxilina-eosina) e pela resposta terapéutica. Trinta
e nove sdo do sexo femining e 24 do sexo masculino. Média etaria de 36,83
+ 1564 anos, Duracido média da doenga de 3,74 = 4,26 anos. Sio verifi-
cadas influéncias do uso de corticosteréides e ou drogas citoliticas no compor-
tamento enziméatico e resposta clinica dos pacientes. Anilises slo realizadas
com intuito de se determinar fatores gue pudessem definir os grupos quanto
a resposta clinica a terapfutica empregada.

SUMMARY
Dermatopolymyositis: evaluation of 63 patients.

Sixty-three patients with dermatopelymyositis were evaluated from the
clinical, laboratory and therapeutical aspects during a period of 15 years:
39 are womem and 24 men. The mean age was 36.8 = 15.6 years. No corre-
lation was observed between clinical and isolated therapeutics employed; when
corticosteroids and cytolytic drugs were used simultaneously, the clinical
response was safisfactory. Neo special fact was seen that can predict the thera-
peutical response.
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