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INFORMA(;@ES RESUMO

Histérico do artigo: Introdugdo: Embora a dermatomiosite (DM) e a polimiosite (PM) compartilhem diversos as-
Recebido em 28 de janeiro de 2014 pectos clinicos em comum, cada uma delas apresenta caracteristicas fisiopatolégicas e his-
Aceito em 7 de abril de 2014 tolégicas préprias. E possivel que estas diferencas também se reflitam macroscopicamente,

como, por exemplo, em imagens musculares vistas em ressonancia magnética (RM).

Palavras-chave: Objetivos: Comparar simultaneamente a RM de diversos compartimentos musculares das
Dermatomiosite coxas de pacientes com DM e PM adultos.

Doencga muscular Materiais: Estudo transversal, em que foram avaliadas, entre o periodo de 2010 a 2013, as
Polimiosite imagens de RM das coxas realizadas em aparelho de 1,5 Tesla (T) com sequéncias pondera-
Ressonéancia magnética das em T1 e T2 com supressao de gordura, para rastreamento, de 11 DM e 11 PM (Bohan e

Peter, 1975) recém-diagnosticados, em atividade clinica e laboratorial.
Resultados: A média de idade na ocasido da RM, o tempo entre o inicio de sintomas e a reali-
zacgdo das RM, a distribuicdo de sexos e a terapia medicamentosa foram comparaveis entre
os dois grupos (p>0,050). Em termos de RM, edema muscular foi encontrado significante-
mente em DM, e principalmente na regido proximal dos musculos. A drea de lipossubsti-
tuicdo dos musculos foi encontrada predominantemente em PM. Essa lipossubstituicéo,
quando de uma forma parcial, ocorreu principalmente nos tercos médio e distal, enquanto
que a forma total transcorreu apenas no terco distal dos musculos. Ndo houve nenhuma
area de fibrose muscular.
Conclusdes: A DM e a PM apresentam caracteristicas distintas entre si em RM de musculos,
a exemplo de distingdes fisiopatoldgicas e histoldgicas.
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Different aspects of magnetic resonance imaging of muscles between
dermatomyositis and polymyositis

ABSTRACT
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Introduction: Although dermatomyositis (DM) and polymyositis (PM) share many clinical
features in common, they have distinct pathophysiological and histological features. It is
possible that these distinctions reflect also macroscopically, for example, in muscle altera-
tions seen in magnetic resonance images (MRI).

Objectives: To compare simultaneously the MRI of various muscle compartments of the
thighs of adult DM and PM.

Materials: The present study is a cross-sectional that included, between 2010 and 2013, 11
newly diagnosed DM and 11 PM patients (Bohan and Peter’s criteria, 1975), with clinical and
laboratory activity. They were valued at RM thighs, T1 and T2 with fat suppression, 1.5 T MRI
scanner sequences.

Results: The mean age at the time of MRI, the time between onset of symptoms and the
realization of the MRI distribution of sex and drug therapy were comparable between the
two groups (p>0.050). Concerning the MRI, muscle edema was significantly found in DM,
and mainly in the proximal region of the muscles. The area of fat replacement was found
predominantly in PM. The partial fat replacement area occurred mainly in the medial and
distal region, whereas the total fat replacement area occurred mainly in the distal muscles.
There was no area of muscle fibrosis.

Conclusions: DM and PM have different characteristics on MRI muscles, alike pathophysi-

ological and histological distinctions.
© 2014 Sociedade Brasileira de Reumatologia. Published by Elsevier Editora Ltda.

All rights reserved.

Introducao

A dermatomiosite (DM) e a polimiosite (PM) fazem parte de
um grupo de doengas autoimunes sistémicas que se carac-
terizam pela presenca de fraqueza muscular proximal simé-
trica e progressiva dos membros. Além disso, podem ocorrer
manifestagoes extramusculares como o acometimento arti-
cular, cardiaco, pulmonar e do trato gastrintestinal.*? No caso
de DM, hd ainda altera¢des cuténeas tipicas, como heliétropo
e/ou papulas de Gottron.

Embora a DM e a PM compartilhem diversos aspectos clini-
cos e laboratoriais semelhantes, cada uma apresenta também
caracteristicas epidemioldgicas, fisiopatolégicas e histologi-
cas distintas. Assim sendo, do ponto de vista fisiopatolégico e
histolégico, na PM ha infiltrado focal de linfécitos T CD8 (+) e
macréfagos em fibras musculares que, por sua vez, expressam
altos niveis de antigenos MHC classe I® e liberam granulos de
perforina, resultando em lise e necrose das préprias fibras
musculares,*além de areas de lipossubstituicao e fibrose tis-
sular. No caso de DM, hé diversas caracteristicas que sugerem
um papel relevante das células B na patogénese da doenca,
como a presenca de autoanticorpos, a deposi¢do de imuno-
complexos em jungao dermoepiderme das lesdes cutaneas, a
presenca de células B em musculos inflamados®® e em areas
perivasculares.”® Além disso, a deposi¢do de complemento e
de imunoglobulina nos endotélios perifasciculares pode levar
a uma isquemia e a uma atrofia muscular, mostrando a im-
portancia da imunidade humoral.’

E plausivel que essas diferengas observadas entre DM e PM
também se reflitam macroscopicamente, como em imagens

musculares de uma ressonancia magnética (RM), embora
até o presente momento ndo haja trabalhos na literatura de-
monstrando essas possiveis diferencas.

A RM tem sido utilizada em miopatias inflamatérias idio-
péticas como um instrumento adicional para avaliar a ativi-
dade da doenca, monitoramento terapéutico, prognéstico da
doenca, além de guiar o local com maior probabilidade de
encontrar areas positivas de infiltrado inflamatério em uma
bidépsia muscular.’*? Entretanto, a maioria desses estudos se
baseia em DM juvenil.1011131417.1822 Em contrapartida, hé es-
cassez de trabalhos de RM em DM adultos, assim como em
PM,21623 o que nos motivou a realizar o presente estudo.

Pacientes e métodos

O presente estudo foi transversal, no qual se avaliaram, no
periodo de 2010 a 2013, 11 pacientes com DM e 11 com PM
definidos pelos critérios de Bohan e Peter,?? recém-diagnos-
ticados, em atividade clinica e laboratorial. Ndo foram inclui-
dos pacientes com diagnéstico de DM amiopdtica, miopatias
associadas a neoplasias ou outras colagenoses, além de pa-
cientes menores de 18 anos.

O presente trabalho é extensdo do estudo previamente
aprovado pelo Comité de Etica local [HC 0039/10].

Todos os pacientes tinham sido inicialmente admitidos no
nosso servigo para investigacao clinica de fraqueza muscular
proximal progressiva dos membros, além do aumento do ni-
vel sérico de enzimas musculares sem uma causa definida.
Como protocolo do nosso Servico, foram afastados os possi-
veis diagnésticos diferenciais, e, antes da realizacdo da bidp-
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sia muscular com finalidade diagnéstica, os pacientes foram
submetidos a RM da musculatura das coxas.

Os seguintes dados foram coletados de um banco de dados
eletrénicos previamente padronizados (prontudrio eletrdni-
co): idade atual; etnia; sexo; tempo entre o inicio de sinto-
mas e a realiza¢do da RM; for¢a muscular dos membros (grau
0: auséncia de contragdo muscular; grau I: sinais de discreta
contratilidade; grau II: movimentos de amplitude normal mas
que nao vencem a agao da gravidade; grau III: movimentos de
amplitude normal contra a acdo da gravidade; grau IV: mo-
bilidade integral contra a acdo da gravidade e de certo grau
de resisténcia; grau V: mobilidade completa contra resisténcia
acentuada e contra a acdo da gravidade);?® niveis séricos das
enzimas musculares [creatinofosfoquinase (variagcdo normal:
24-173 U/L) e aldolase (variagdo normal: 1,0-7,5 U/L) determi-
nados pelo método automatizado cinético]; pesquisa de au-
toanticorpos contra componentes celulares determinada por
imunofluorescéncia indireta, utilizando células Hep-2 como
substrato; histérico medicamentoso pré-realizacdo da RM
(corticosteroide e/ou imunossupressores).

RM foi realizada pela técnica fast spin echo, obtendo-se se-
quéncias ponderadas em T1 e T2 com supressdo de gordura,
em aquisi¢cdes multiplanares, através de aparelho Philips de
1,5 T do Departamento de Radiologia da nossa Instituicéo.
Foram avaliados 15 diferentes musculos: sartério, vasto la-
teral, vasto intermédio, vasto medial, reto femoral, tensor
fascia lata, adutor longo, adutor curto, adutor magno, pecti-
neo, gracil, gliteo méximo, semitendineo, semimembrano-
so, biceps femoral. Os seguintes parametros foram avaliados
de cada musculo em seus tercos proximal, médio e distal:
presenca ou ndo de drea de edema, fibrose, lipossubstituicdo
(parcial ou total). Além disso, foi avaliado o aspecto global
dos musculos como sendo normal ou hipo/atréfico. As ima-
gens foram avaliadas por dois radiologistas especialistas em
andlise de RM de musculos, independentes e cegos para os
casos clinicos.

Anadlise estatistica

Os dados foram expressos em média + desvio padrdo (DP),
mediana (interquartil) ou percentagem (%). Os dados foram
avaliados quanto a distribui¢do normal por Kolmogorov-Smir-
nov. Os testes t de Student e o teste de Mann-Whitney foram
utilizados para a andlise dos dados continuos. O teste exato
de Fisher foi utilizado para a andlise de dados categéricos. Es-
ses calculos foram realizados com o programa de computador
STATA versao 7.0 (STATA, College Station, TX, EUA). Valores de
p < 0,050 foram considerados estatisticamente significativos.

Resultados

As médias de idade na ocasido da realizacdo da RM, de distri-
buicdo do sexo, de etnia, assim como do intervalo de tempo
entre o inicio de sintomas e a realizacdo de RM das coxas fo-
ram comparaveis entre os pacientes com DM e PM (p > 0,050),
conforme mostradas na tabela 1. As intensidades de fraqueza
muscular e os niveis de enzimas musculares dos pacientes
também foram semelhantes em ambos os grupos (p > 0,050).
Em termos de terapia medicamentosa, 100% dos pacientes

Tabela 1 - Caracteristicas demograficas, clinicas,

laboratoriais e terapia medicamentosa dos pacientes
com dermatomiosite e polimiosite

Caracteristicas DM (N=11) PM (N=11) P
Idade (anos) 50,9+11,4 49,9+16,2 0,868
Sexo feminino 9 (81,8) 10 (90,9) 1,000
Cor branca 9 (81,8) 8(72,7) 1,000
Tempo: RM - sintomas 16,7+22,2 29,0+20,3 0,191

(meses)

Forca muscular

Membros superiores

GrauV 1(9,1) 5 (45,5) 0,155

Grau IV 5 (45,5) 4 (36,4) 1,000

Grau IIT 4 (36,4) 2(18,2) 0,635

Grau II 1(9,1) 0 1,000

Membros inferiores

Grau'V 0 1(9,2) 1,000

Grau IV 5 (45,5) 7 (63,6) 0,670

Grau III 5 (45,5) 2(18,2) 0,361

Grau II 1(9,1) 1(9,2) 1,000
Enzimas musculares

Creatinofosfoquinase 1340 (158-3489) 870 (207-2519) 0,768

(U/L)

Aldolase (U/L) 11,2 (7,4-29,0) 9,7 (6,6-20,6) 0,577
Fator antinuclear 7 (63,6) 5 (45,5) 0,670
Metilprednisolona 3(27,3) 2 (18,2) 1,000

(pulsoterapia)

Prednisona 11 (100,0) 9 (81,8) 0,476

Dose cumulativa (mg), 1200 (180-2100) 300 (300-1500) 0,290
<lm

Dose cumulativa (g), 3,0+3,2 1,4+1,1 0,190
<3m
Imunossupressores 3(27,3) 6 (54,5) 0,387

Dados estdo expressos em média desvio + padrdo, mediana
(interquartil) ou percentagem (%).

DM, dermatomiosite; PM, polimiosite; RM, Ressonédncia magnética.
Imunossupressores, azatioprina (2-3 mg/kg/dia), metotrexato (15-
25 mg/semana)

com DM e 81,8% com PM j4 estavam em uso de corticosteroi-
de e/ou imunossupressores — oito pacientes com azatioprina
(2-3 mg/kg/dia), quatro com metotrexato (15-25 mg/semana),
um com ciclosporina (3 mg/kg/dia), um com leflunomida (20
mg/dia) e/ou trés com imunoglobulina intravenosa humana
(2 g/kg/dia) - na ocasido da investigagdo do quadro clinico
e da realizacdo da RM. Apesar disso, a dose cumulativa de
prednisona, assim como o uso prévio de imunossupressores
e pulsoterapia com metilprednisolona, foi similar em ambos
os grupos (p > 0,050).

Na RM, o edema muscular foi encontrado de uma forma
significativa em DM (41,7% a 91,7% dos compartimentos mus-
culares) quando comparada a PM (8,3% a 33,3% dos compar-
timentos musculos) (p < 0,050). Além disso, em 50% dos mus-
culos analisados em DM, a presenca de edema diminui no
sentido proximal para distal, como mostra a figura 1.

A drea de lipossubstituicdo dos musculos foi encontrada
predominantemente em PM em diversos compartimentos
musculares quando comparados a DM. Essa lipossubstituicao,
quando ocorreu de uma forma parcial, acometeu principal-
mente os tercos médio e distal dos musculos dos pacientes
com PM (0% a 41,7% dos musculos) — figura 2 —, enquanto que
a forma total ocorreu somente no terco distal dos musculos
de pacientes com PM (0% a 16,7% dos musculos) - figura 3.
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Figura 1 - Distribuicdo de drea de edema em diferentes
compartimentos musculares das coxas vista por
ressonancia magnética em pacientes com dermatomiosite
e polimiosite
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Figura 2 - Distribuicdo de area de lipossubstituigdo
parcial de diferentes compartimentos musculares das
coxas vista por ressondncia magnética em pacientes com
dermatomiosite e polimiosite

No presente estudo, nédo foi identificada nenhuma area de
fibrose muscular.

Discussao

O presente estudo mostrou que, apesar de a DM e a PM com-
partilharem varios aspectos clinicos e laboratoriais em co-
mum, apresentam caracteristicas distintas do ponto de vista
de RM dos musculos.

Dos poucos trabalhos que abordam o uso de RM em mio-
patias inflamatérias idiopaticas,’®? a maioria se restringe a
DM juvenil.?0111214171822 No caso de PM'2'62* e DM adultos, ha
escassez de trabalhos disponiveis na literatura.
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Figura 3 - Distribuigdo de area de lipossubstituigio total de
diferentes compartimentos musculares das coxas vista por
ressonancia magnética em pacientes com dermatomiosite

e polimiosite

Kaufman et al.?® analisaram globalmente cinco pacientes
com PM e oito com DM, com casos em uma ampla faixa eté-
ria (12 a 77 anos). Os autores ndo fizeram meng¢ao quanto ao
tempo de doencga ou ao tipo de tratamento medicamentoso
recebido pelos pacientes antes da realizacdo da RM, e com-
pararam os achados de RM de acordo com a atividade da
doenca. Diferentemente, avaliamos e comparamos simulta-
neamente os pacientes com DM e PM adultos, em diversos
compartimentos musculares das coxas, em uma fase precoce
da doenca. Além disso, os pacientes do presente estudo apre-
sentavam caracteristicas demogréficas, clinicas, laboratoriais
e terapéuticas similares entre si, permitindo uma compara-
cao adequada dos achados de RM.

Tomasova et al.’® avaliaram nove pacientes com PM e 20
com DM, com duracdo média da doenca de 2,3 anos, todos
com atividade clinica e laboratorial da doenca, e 63,2% dos
casos virgens de tratamento medicamentoso. Esses autores
demostraram que ha uma correlacdo entre a intensidade do
edema muscular observada por RM com o grau de atividade
da doenca e a positividade de infiltrado inflamatério encon-
trado em bidpsias musculares guiadas por RM.!® Entretanto,
ndo compararam as possiveis alteracdes de RM encontradas
em PM e DM.

Reimers et al.?? avaliaram a RM de diversos compartimen-
tos musculares dos membros inferiores de 58 pacientes, com
faixa etaria de 21 a 83 anos de idade. Entretanto, além dos
14 pacientes com DM e 25 com PM, foram incluidos na ca-
suistica oito pacientes com miosite granulomatosa e 11 com
miosite por corpusculo de inclusdo. Além disso, ndo foi feita
mencao ao tipo de tratamento medicamentoso recebido pe-
los pacientes, e os pacientes foram classificados arbitraria-
mente em agudos (menos de um ano de doenga) ou crénicos
(quando ha evidéncia significativa de substituicdo gordurosa
e fibrose muscular em RM de musculos). Apesar dessas li-
mitagdes, os autores observaram que a presenca de areas
de edema muscular e de liposubstituicdo gordurosa foram,
respectivamente, mais e menos frequentes em pacientes
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agudos com DM quando comparados as demais doencas in-
cluidas na analise.

Nossos resultados mostraram que a area de edema mus-
cular estava presente principalmente em pacientes com DM
quando comparados aos com PM. Isso pode ser consequéncia
do uso prévio de corticosteroide, o qual pode influenciar na in-
tensidade e na presenca de edema muscular.’® Entretanto, ob-
servamos que tanto o uso de corticosteroide (dose cumulativa)
como o de imunossupressores foram semelhantes em ambos
os grupos de DM e PM. Além disso, outros parametros, como o
tempo de tratamento medicamentoso, o tempo entre a reali-
zagdo de RM e o inicio de sintomas de fraquezas musculares,
foram similares em ambos os grupos, o que mostra que a pre-
senca de edema muscular foi uma caracteristica inerente de
pacientes com DM em atividade e recém-diagnosticados.

Adicionalmente, o fato de o edema estar presente prin-
cipalmente na regido proximal, quando comparada a regido
distal das coxas, é compativel com a clinica, na qual se ob-
serva maior evidéncia objetiva de fraqueza muscular quanto
mais préxima das cinturas.

Houve baixa prevaléncia da presenca de area de lipos-
substitui¢cdo na nossa casuistica, provavelmente pelo fato de
termos avaliado apenas os casos de DM e PM recém-diagnos-
ticados. As areas musculares parcialmente comprometidas
(lipossubstitui¢ao parcial) estavam presentes na maioria dos
compartimentos musculares, principalmente em PM. Ja as
areas significantemente comprometidas (lipossubstituicdo
total) estavam presentes apenas em musculos de pacientes
com PM, principalmente nos musculos longos, na regido dis-
tal e no grupamento muscular posterior das coxas. Tais acha-
dos podem ser explicados pelo fato de esses musculos serem
submetidos a menor tracao e estimulo mecénicos na ocasido
de deambulacao.

Estudos prévios mostram o beneficio de exercicios fisicos
em pacientes com miopatias inflamatérias idiopaticas. Exer-
cicios de resisténcia, por exemplo, podem reduzir a expressao
de genes envolvidos no processo inflamatério e fibrose em te-
cidos musculares.”

No presente estudo, ndo foram observadas areas de fibro-
se muscular tanto em pacientes com DM quanto com PM. De
um modo geral, a presenca de areas de fibrose muscular, bem
como as de lipossubstituicdo, sio comumente observadas em
pacientes com um quadro de miosite cronica e ndo responsi-
va a terapia medicamentosa.?

Como limitagoes, nosso estudo foi transversal e, portanto,
nao foi avaliada prospectivamente a correlagao entre os acha-
dos de RM dos musculos e a manifestacéo clinica e laborato-
rial dos pacientes. Segundo, tivemos uma casuistica pequena.
Terceiro, avaliamos apenas os grupamentos musculares das
coxas e, portanto, ndo temos substrato suficiente para gene-
ralizar essa distingao de achados de RM dos musculos em ou-
tros compartimentos musculares de pacientes com DM e PM.
Quarto, nao foi realizada a correlacdo entre os dados de RM
dos musculos com os possiveis achados de biépsia muscular.
Quinto, nem todos os pacientes eram virgens de tratamento
medicamentoso na ocasido da realizacdo da RM, o que pode
sub ou superestimar os achados de RM dos musculos dos pa-
cientes analisados.

Em sintese, nossos resultados mostraram que os pacientes
com DM e PM apresentam caracteristicas distintas do ponto

de vista de RM de musculos, a exemplo dos achados fisiopa-
tolégicos e histolégicos.
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