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RESUMO

Algumas doencas reumadticas, como dermatomiosite juvenil (DMJ), lipus eritematoso sis-
témico juvenil (LES]) e esclerose sistémica (ES), podem apresentar depdsitos de cdlcio nos
tecidos subcutaneo e muscular, lesdes conhecidas como calcinoses. Extensas colecoes li-
quidas de célcio referidas como milk of calcium sdo formas raras de calcinoses presentes
na DMJ. Descrevemos um paciente de 15 anos de idade, com diagnéstico de sindrome de
sobreposicdo ou overlap (esclerodermatomiosite e LES]), cuja ressonéncia magnética (RM)
evidenciou colegdes liquidas perimusculares em membros inferiores e que, durante proce-
dimento cirtrgico, foi observada a presenca de cole¢do liquida esbranquicada sugestiva de
milk of calcium.
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“Milk of calcium”: a rare presentation of calcinosis

ABSTRACT

Rheumatic diseases such as juvenile dermatomyositis (J]DM), juvenile sistemic lupus ery-
thematosus (JSLE) and sistemic sclerosis may have calcium deposits in the subcutaneous
and muscle tissues known as calcinosis. Extensive calcium-laden fluid collections referred
as “milk of calcium” are rare forms of calcinosis in JDM. We describe a 15-year old patient
with overlap syndrome (sclerodermatomyositis and JSLE), whose magnetic resonance im-
aging (MRI) showed perimusculares fluid collections in the lower limbs. During surgery, we
observed the presence of whitish fluid collection suggestive of “milk of calcium”.
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Introducao

A sindrome de sobreposicao, ou overlap, é uma entidade clini-
ca na qual os sintomas de duas ou mais doencas autoimunes
sdo identificados em um mesmo paciente. * Esses pacientes
podem ter caracteristicas clinicas ou laboratoriais de duas ou
mais das seguintes patologias: dermatomiosite juvenil (DM]),
lapus eritematoso sistémico juvenil (LES]), esclerose sistémi-
ca (ES) e artrite idiopatica juvenil (AIJ). A coexisténcia de LES]
e esclerodermatomiosite é menos frequente. Esses pacientes
apresentam curso clinico heterogéneo e geralmente ndo de-
senvolvem fibrose pulmonar.? A calcinose é uma complicagao
de algumas doencas reumaticas. Na ES as calcificagdes ocor-
rem principalmente na esclerodermia localizada.? Na DMJ
essas calcinoses estdo associadas a alguns fatores de risco,
como atraso no tratamento, vasculopatia e doenga grave.>*
Pacientes com LES] podem também apresentar calcificagoes
distroficas semelhantes as encontradas na ES e na DMJ.2 Pou-
co se sabe sobre a sua fisiopatologia, e ndo existe tratamento
reconhecidamente eficaz.* A colecdo liquida conhecida como
milk of calcium é uma forma muito rara de calcinose. Este ter-
mo foi inicialmente utilizado para caracterizar colecdes flui-
das repletas de célcio encontradas na vesicula biliar e rins.’
Especula-se que tais cole¢des liquidas ocorram como resul-
tado do cisalhamento de tecidos calcificados com resultante
formacao de pseudobursa com conteudo liquido.>®

Este trabalho relata o caso de um paciente com sindrome
de sobreposicao, ou overlap, de esclerodermatomiosite e LES]
que apresentou durante a evolucgdo colecdes liquidas peri-
musculares em coxas direita e esquerda com posterior reali-
zagdo de drenagem cirdrgica.

Relato do caso

EJ.A.S, sexo masculino, 15 anos, pardo, natural e procedente
de Sao Paulo.

O paciente iniciou hd quatro anos quadro de artrite em
maos, cotovelos e tornozelos com duracdo de quatro meses,
de cardter migratério, com piora a movimentacdo e melho-
ra com o repouso, associado a perda de forca muscular em
membros superiores, esclerodactilia, papulas de Gottron,
lesdes ulceradas em maos e pés e um episddio convulsivo.
Iniciou acompanhamento no Ambulatério de Reumatologia
do Hospital Infantil Municipal Menino Jesus, onde foram re-
alizados os seguintes exames laboratoriais: FAN pontilhado
grosso 1/320, anti-SM e anti-RNP positivos, hemograma sem
alteragoes, CPK de 189 U/L (normal de 26 a 190 U/L), DHL de
302 U/L (normal < 480 U/L) e urina tipo 1 normal, VHS de 55
mm/h (normal de 0-25 mm/h), PCR de 58,4 mg/L (normal < 8,0
mg/L) e aldolase discretamente aumentada de 11,9 U/L (nor-
mal até 8,8 U/L). Ainda em investigacdo diagnéstica com pro-
vavel diagnéstico de overlap (esclerodermatomiosite e LES])
foram iniciados naproxeno, cloroquina e corticoide, porém o
paciente permaneceu sem acompanhamento por dois anos.
No retorno apresentava histéria de fendmeno de Raynaud,
rash malar e episédios convulsivos, optando- se por introdu-
zir metotrexate e carbamazepina e aumentar a dose de cor-
ticoide. Em seguida, iniciou aumento bilateral progressivo de

coxas, mais a esquerda, que se estendia da regido proximal
da coxa até o joelho, indolor e sem sinais flogisticos, e nédu-
los no brago direito e antebraco esquerdo. A capilaroscopia
periungueal mostrou padrdo SD com intenso nimero de ec-
tasias e grau de delecédo IIl compativel com DMJ, doenca mis-
ta do tecido conjuntivo (DMTC) ou esclerose sistémica (ES).
O raio-X de cotovelos e de membros inferiores evidenciou
material radiopaco em partes moles em cotovelos e ao lon-
go da musculatura dos quadriceps (fig. 1). Foi realizada ul-
trassonografia (US) de coxas, que evidenciou lamina liquida
anterior bilateral separando os planos musculares do subcu-
tdneo, mais acentuada a esquerda, onde se notam debris em
suspensdo. Foi feita uma puncéo aspirativa que evidenciou
quadro citolégico com material eosinofilico granuloso, gran-
de quantidade de hemdcias e células inflamatérias degene-
radas, presenca de numerosos cristais, com DHL de 3.463 U/L
e negativo para malignidade.

Realizada ressonancia magnética (RM) de coxas, esta
evidenciou volumosas colecdes liquidas nos espacos peri-
musculares das regides anterior e posterior da coxa direita
e volumosa colecdo liquida nos espagos perimusculares da
regido anterior da coxa esquerda, além de edema intramus-
cular adjacente e edema dos planos gordurosos da regiao
medial da coxa esquerda (fig. 2). O paciente foi encaminha-
do para drenagem cirdrgica, realizada em coxa esquerda ha
3 meses. Durante o procedimento foi observada a saida de
grande quantidade de material liquido de aspecto leitoso,
com o exame microscépico apresentando material eosino-
filico granuloso acelular. Feito diagnéstico de milk of calcium,
introduzido alendronato 70 mg/sem, que estd em uso ha
dois meses.

Discussao

Calcinoses ou calcificagoes de tecidos nao articulares sao
manifestacoes de algumas doengas reumdticas, como der-
matomiosite, ldpus eritematoso sistémico, esclerose sisté-
mica e DMTC, que podem ser dolorosas e muito debilitan-
tes, resultando as vezes em incapacidade funcional. ® Em
um estudo multicéntrico realizado no Brasil com pacientes

Figura 1 - Lesdo de calcinose em joelho direito.



REV BRAS REUMATOL

2013:54(1):65-67 67

Figura 2 - Milk of calcium - imagem de hipersinal em STIR.

com DM]J e polimiosite juvenil, calcinoses foram observadas
em 46 (24,3%) pacientes. Estas calcificagdes eram localizadas
em 29 pacientes, disseminadas em 13, superficiais em 23 e
profundas em 8 pacientes.” Milk of calcium é uma forma rara
de calcinose encontrada em pacientes com DMJ. O seu reco-
nhecimento e seu diagnéstico diferencial, principalmente das
infeccOes de tecidos moles e dos abscessos profundos, se fa-
zem necessarios.® Essas cole¢des podem persistir por meses e
drenar contetdo liquido espontaneamente através da pele.* O
exato mecanismo da formacao das colegdes de milk of calcium
na DMJ é desconhecido. Hesla e cols., que descreveram os
achados de US dessas colecdes liquidas, especularam se elas
sdo resultantes da formacdo de pseudobursa com contetdo
liquido entre os varios planos dos tecidos calcificados.® Es-
tes autores descreveram dois pacientes com DMJ grave, cujos
resultados ao US demonstraram extensas colecdes liquidas
repletas de célcio nos tecidos subcutaneos e intermusculares
das coxas e das panturrilhas. Os autores sugerem que essas
colecdes liquidas sdo mais frequentes em pacientes com aco-
metimento mais grave da doenga.®

Brown et al. descreveram os achados de tomografia com-
putadorizada (TC) e de RM de uma colecdo liquida em regido
da panturrilha esquerda em um adolescente com diagnésti-
co de DMJ. A TC demonstrou extensa calcificacao dos tecidos
subcutdneos e do septo intermuscular bilateralmente, e a
presenca de colecdes liquidas subcutédneas e intermusculares
em panturrilha esquerda. A RM evidenciou coleg¢des liquidas
subcuténeas e intermusculares em panturrilha esquerda com
hipossinal em T1 e hipersinal em T2.° Sanson e cols. descreve-
ram uma adolescente com DM]J que apresentou colegdo liqui-
da em punho vista através da RM.?

O raio X é importante ferramenta na visualizacdo das cal-
cificacdes, e o US caracteriza as coleg¢des liquidas em relacdo
a sua natureza e a sua extensdo, mas a RM pode demonstrar
as calcificagdes e as colecdes liquidas, além da relacdo de am-
bas com os tecidos moles adjacentes em qualquer plano.t As

calcificagbes distréficas se apresentam como hipossinal nas
sequéncias em T1 e T2. As cole¢des liquidas de milk of calcium
sdo demonstradas como hipersinal nas sequéncias em T2.#

O diagnoéstico diferencial das colegdes liquidas de milk of
calcium deve ser feito com a piomiosite, que pode acometer o
tecido subcuténeo, o tecido muscular profundo e os espagos
intermusculares. A febre e a leucocitose nem sempre estdo
presentes no inicio do quadro clinico da piomiosite. Ao US,
essas colecoes podem ser ecoluscentes, hipoecoicas ou com
a presenca de debris.’

Muitas medicagoes tém sido utilizadas para tratar calcino-
se, como a hidroxicloroquina, a imunoglobulina endovenosa,
a ciclosporina, o infliximabe e o alendronato. Os resultados
dessas terapias tém sido contraditérios, e beneficios consis-
tentes ndo tém sido observados.>®

Apesar da dificuldade do diagnéstico deste caso clinico, a
presenca de manifestac¢des clinicas e altera¢des laboratoriais
de mais de uma doenga reumadtica em um mesmo paciente
sugere o diagnéstico de overlap. Até onde sabemos, s exis-
tem trés casos relatados na literatura de milk of calcium em
pacientes com DM]J e nenhum relato de caso em pacientes
com overlap. A colecdo liquida de milk of calcium é uma rara
complicacao da DM]J, e mais rara ainda de overlap, e a sua di-
ferenciacdo com processos infecciosos como os abscessos e a
piomiosite deve sempre ser lembrada.
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