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RESUMO

A dermatomiosite (DM) em adultos esta freqlientemente associada
com cancer. Ja na faixa etdria pedidtrica, a dermatomiosite juvenil
(DM]) ¢ predominantemente idiopdtica, € sua associagdo com neo-
plasia ¢ rara ¢ com base apenas em relatos de casos. Embora rara,
a presenga de neoplasia em pacientes com DM]J deve ser sempre
suspeitada quando houver manifesta¢oes clinicas atipicas e alteragdes
laboratoriais incomuns. A seguir, descrevemos e discutimos um caso
de DMJ e linfoma de Hodgkin em uma adolescente.
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INTRODUGAO

A dermatomiosite juvenil (DM]) é a principal miopatia
inflamatéria idiopdtica encontrada na faixa etdria pedidtrica.
E uma doenga rara caracterizada por fraqueza muscular
proximal e simétrica ¢ lesdes cutineas. Dentre as carac-
teristicas que a diferenciam da doenga do adulto estio a
maior intensidade ¢ freqiiéncia de vasculopatia ¢ calcinose
e arara associagio com malignidade®. Pela raridade dessa
associacdo, descrevemos e discutimos um caso de DM]J e
linfoma de Hodgkin em uma adolescente.

RELATO DE CASO

Menina de 11 anos, etnia negra, encaminhada ao am-
bulatério de reumatologia pedidtrica com queixa de pele
descamativa, endurecida, e hiperemia periocular hi um
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ano que persistiam até o dia da consulta. Inicialmente a
paciente foi acompanhada pelo dermatologista como uma
dermatite atdpica sem melhora clinica. No comego, as lesoes
cutineas apresentavam uma hiperpigmentagdo, hiperemia e
descamagdo em superficie extensora de joelhos, cotovelos
e articulagdes de mios e regido de decote. Posteriormente,
além da hiperpigmentag¢io, apareceram areas de hipopig-
mentagdo associadas a prurido. Além do quadro cutineo, a
paciente apresentava perda de 5 kg no periodo de um ano ¢
ha seis meses vinha apresentando dificuldade para caminhar
e subir escadas associada a artralgia em joelhos e cotovelos.
Ao exame fisico, a paciente apresentava hiperemia periocular
bilateral (heliotropo), face edemaciada, lesoes hiperpigmen-
tadas e hipopigmentadas com descamag¢io em superficie
extensora de joelhos, cotovelos e articulagdes das maos
(sinal de Gottron), face e térax (Figura 1). Apresentava
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também contratura em joelhos e cotovelos, for¢a muscular
grau III, sinal de Gower presente e dificuldade para elevar
¢ sustentar a cabega ¢ membros inferiores. Foi palpado
um linfonodo em regido supraclavicular direita de 4 cm de
diametro, fixo, indolor e sem sinais inflamatérios.

Figura 1 - Menina de 11 anos com diagnéstico de DMJ apresentando discreto heliotropo
e lesdes hiperpigmentadas e hipopigmentadas em face, torax e membros.

Pelo quadro clinico da paciente, foi feito o diagnéstico
de DM]J e foram solicitados exames complementares a
fim de se confirmar o diagnéstico. Exames laboratoriais:
hemoglobina 8,0 g/dL, 13.100 leucécitos/mm? com di-
ferencial normal, 618.000 plaquetas/mm?3, velocidade de
hemossedimentagio (VHS) de 96 mm na primeira hora,
proteina C reativa de 7,0 mg/dL ( normal < 0,8 mg/dL),
transaminase glutdmica oxalacética (TGO) 33 U/L (até
38 U/L), transaminase glutimica piravica (TGP) 15 U/L
(até41 U /L), creatinoquinase (CK) 71 U /L (26-140 U /L)
¢ desidrogenase lactica (DHL) 965 U /L (240-480 U /L).
A dosagem do anticorpo antinticleo (ANA) em células
Hep-2 foi positiva com um titulo 1:640, padrio nuclear
pontilhado fino. Os anticorpos anti-DNA e anti-ENA fo-
ram negativos. A pesquisa do anticorpo anti-tRNA-histidil
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sintetase (anti-Jol) também foi negativa. Anticorpo anti-
cardiolipina IgG foi de 60 GPL e IgM 18 MPL. A bi6psia
de pele mostrou uma dermatite de interface com mucinose
dérmica e ectasia vascular compativel com DM. A bidpsia
muscular mostrou intensa regenera¢do das fibras muscu-
lares, atrofia perifascicular ¢ preseng¢a de infiltrado infla-
matoério perivascular, achados esses compativeis com DM]

(Figura 2). A capilaroscopia periungueal mostrou intensa
ectasia capilar e desvascularizagio de distribui¢io difusa
compativel com o padrio SD (escleroderma). A presenga de
lesoes cutineas caracteristicas, fraqueza muscular, aumento
discreto de enzimas musculares e biopsia muscular alterada
foi compativel com o diagnéstico de DMJ de acordo com
os critérios de Bohan e Peter™®.

Figura 2 - Criocortes segiienciais de bidpsia muscular do mdsculo biceps braquial
esquerdo. A: coloracao H&E (40x) mostra a presenca de atrofia perifascicular (setas) e
infiltrado linfomononuclear perivascular perimisial (*). B: coloragdo H&E (200X) mostra
a presenca de fibras de pequeno calibre, algumas com n(icleo interno de distribuicdo na
periferia do fasciculo, caracterizando a atrofia perifascicular, achado caracteristico da
dermatomiosite. C: reagdo histoquimica oxidativa NADH (200x) mostrando a presenca
de fibras de pequeno calibre fortemente reativas (setas) na periferia dos fasciculos e o
desarranjo da citoarquitetura intermiofibrilar das fibras de maior calibre em disposicao
no interior dos fasciculos. D: reagdo histoquimica oxidativa pela citocromo C oxidase
(200X) mostrando a presenca de fibras com perda da atividade desta enzima (*).

A radiografia do térax evidenciou alargamento em me-
diastino superior, médio e antero-posterior, imagem essa
confirmada pela tomografia computadorizada do térax que
mostrou uma massa paracardiaca, paratraqueal e adrtica com
densidade de partes moles (Figura 3). Foi realizada bidpsia
excisional do linfonodo supraclavicular direito ¢ o quadro
histologico foi compativel com linfoma de Hodgkin classico,
subtipo de esclerose nodular (OMS) em sua fase celular,
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Figura 3 - Radiografia de torax de paciente com DMJ evidenciando importante alargamento em mediastino superior, médio e antero-posterior (A); Tomografia computadorizada
de torax revela massa paracardiaca, paratraqueal e aértica com densidade de partes moles (B).

primario, de regido cervical, com infiltragio do mediastino
¢ abdomen. Inicialmente foi optado pelo tratamento da
neoplasia. A paciente foi transferida para o servico de on-
cologia pediatrica; recebeu o estadiamento III B da doen¢a
de Hodgkin segundo a classificagio de Ann Arbor; foi sub-
metida ao tratamento quimioterapico-padrio: seis meses
de poliquimioterapia quinzenal com ABVD (adriamicina,
bleomicina, vimblastina e dacarbazina) seguida por radiote-
rapia dos campos inicialmente envolvidos. No momento, a
paciente encontra-se em remissdo da doenga neoplasica ¢ fora
de tratamento hd um ano. Apds o tratamento da neoplasia, a
paciente voltou a ser acompanhada pela reumatologia pedid-
trica. Uma vez que ndo houve melhora das lesoes cutaneas
e da fraqueza muscular [Childhood Myositis Assessment
Scale (CMAS) = 32], foi iniciada pulsoterapia mensal com
metilprednisolona 30 mg,/kg/dia por trés dias consecutivos
e introduzido metotrexato 1 mg/kg/sem VO.

Atualmente, a paciente apresenta melhora parcial da
vasculite ¢ da for¢a muscular.

DISCUSSAO

O primeiro relato de caso descrevendo a associagio de
malignidade (cancer de mama) ¢ DM no adulto foi em
1916®. Desde entdo, um aumento na incidéncia de malig-
nidade em pacientes com DM tem sido descrito por virios
autores por intermédio de estudos populacionais (entre 6% ¢
60%)%7). Segundo alguns autores, a DM no adulto constitui-
se num fator de risco para malignidade, o que justificaria
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uma triagem por exames laboratoriais ¢ de imagem nesses
pacientes, principalmente nos maiores de 50 anos!”. Os
tipos de cincer diagnosticados nesses pacientes sio simila-
res aos mais encontrados numa determinada populag¢io de
acordo com o sexo ¢ a idade. Entre estes, estdo cAncer do
pulmio, do ovario, da mama e do trato gastrointestinal*->®.
Em contraste, a associagio de neoplasias do sistema hema-
tolégico em pacientes com DM ¢ incomum(®.

Em pacientes adultos com DM e cincer, o diagndstico
da neoplasia foi realizado antes da DM em um ter¢o dos
casos, simultaneamente em outro ter¢o ¢ apds o diagndstico
da DM no restante dos pacientes®®. Ji na série retros-
pectiva de Wakata ez al.®)) dos dez pacientes com DM e
neoplasia, oito apresentaram o diagnodstico de cancer nos
quatro primeiros anos ap6s o diagnéstico da miopatia. Em
nosso caso, o diagnostico do linfoma de Hodgkin ocor-
reu simultaneamente ao diagnostico da DMJ, embora a
paciente tenha nos procurado com um ano de evolugio
de seus sintomas.

Alguns autores sugerem uma natureza paraneopldsica
da DM em pacientes com ciancer, uma vez que apos o tra-
tamento da neoplasia ocorre, geralmente, melhora da forga
muscular e desaparecimento das lesdes cutaneas. Por outro
lado, a recidiva do cincer leva a uma reativagio da DM. Em
nossa paciente, dois aspectos chamam a atengao: a possivel
relagio temporal que sugeriria tratar-se de uma sindrome
paraneopldsica e a nao melhora da DMJ com o tratamento
da neoplasia, o que pode ocorrer em alguns casos®.
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Recentemente, Casciola-Rosen ef 2/.1% propuseram um
modelo para explicar a origem paraneoplasica da miosite
auto-imune em pacientes com neoplasia. O tecido muscular
lesado (seja por trauma, drogas ou infec¢do viral) em rege-
neragdo ¢ o tumor em questdo apresentariam alta expressio
de antigenos semelhantes, levando ao desenvolvimento
de uma rea¢io imunoldgica cruzada e ao aparecimento da
miosite auto-imune.

Na faixa etdria pedidtrica, a associa¢io entre DM] e
malignidade é extremamente rara ¢ possui base apenas
em relatos de casos™1¥, Em trés estudos com 25, 65 ¢
137 crian¢as com DM]J nio foi descrito nenhum caso de
associagdo com neoplasia+16),

Até onde sabemos, existem apenas dois artigos na li-
teratura com descri¢do de casos entre DM]J e linfoma de
Hodgkin®*!7). Em um caso, o diagndstico da miopatia
precedeu o diagnéstico do linfoma e, no outro caso, o
diagnodstico da DM]J ¢ o do linfoma foram simultincos,
como ocorreu com nossa paciente. As caracteristicas cuté-
neas ¢ musculares nesses pacientes foram compativeis com
as da DM]J idiopdtica, nio havendo dificuldade em seu
diagnéstico. Em relagdo ao prognéstico, os dois pacientes
entraram em remissdo da neoplasia e apresentaram boa
resposta clinica da DM] com melhora da for¢a muscular e
do quadro cutinco.

Fatores preditivos de malignidade em adultos com DM e
cancer tém sido descritos por alguns autores. Acometimento
cutineo grave ¢ extenso ¢ VHS elevada foram os fatores mais
consistentes nas diversas séries™). O nivel sérico da CK como
fator preditivo para malignidade é um achado controverso
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