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RESUMO

A dermatomiosite ¢ uma miopatia inflamatéria que cursa com manifestagdes cutaneas. No adulto acima de 50 anos,
pode estar associada a neoplasias malignas, comportando-se como um grande sinalizador de malignidade. Objetivo:
Demonstrar essa associagdo com aspectos peculiares: dermatomiosite de apresentagao atipica paralela a dois tumores
sincronicos, em geral, ndo relacionados aquela. Relato do caso: Descrevemos o caso de um paciente do género mas-
culino de 72 anos, que desenvolveu dermatomiosite, inicialmente apenas com quadro cutdneo classico, evoluindo com
lesdes vesiculobolhosas, e, meses apos, com miopatia. Apds extensa investigacdo, foi localizado um adenocarcinoma
de prostata. Houve remissdo da doenga apds tratamento do cancer e administragdo de glicocorticoide. Durante a reti-
rada gradual do glicocorticoide, ocorreu reativagdo da dermatomiosite, sendo reiniciadas investigagdes, que revelaram
a presenca de carcinoma escamoso de lingua. Tratada esta neoplasia, houve remissdo completa, mesmo apds a retirada
total do corticoide. Conclusio: Trata-se de um caso raro por envolver as formas menos usuais de apresentagdo da
dermatomiosite, tanto com relagdo ao quadro cutaneomuscular, quanto a sua associa¢@o a tumores de prostata e lingua
(tumores nunca antes relatados juntos). Este caso demonstra a importancia da investigacdo minuciosa em busca de

neoplasias na abordagem desses pacientes.
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INTRODUCAO

A dermatomiosite (DM) € uma miopatia inflamatdria idiopa-
tica, mais comum em mulheres (2:1). Nos adultos, o pico de
incidéncia ocorre entre 40 e 50 anos. E clinicamente caracte-
rizada por fraqueza muscular proximal e simétrica e quadro
cutdneo, como papulas de Gottron, heliotropo, sinal do xale
ou do “V”, eritema ¢ ectasias capilares periungueais, ¢, mais
raramente, formagdes vesiculobolhosas. Pode também haver

acometimento de 6rgdos internos, como doenca pulmonar
intersticial, disfagia (por afetar a musculatura esofageana),
miocardite e o desenvovimento de neoplasias malignas con-
comitantes a doenga (DM paraneoplasica). Existem casos em
que as lesdes cutaneas iniciam-se em pacientes sem queixa
subjetiva de fraqueza muscular, porém, apresentam alguma
evidéncia de miosite aos exames laboratoriais, de imagem
e histopatolégicos, quadro designado DM hipomiopatica.
Quando ndo se observa quaisquer queixas ou evidéncias
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Figura 1
Lesdes eritematoviolaceas e hiperpigmentadas no dorso.

Figura 2
Lesdes vesiculobolhosas no tronco e membro superior.

de miosite, na presenca de lesdes cutaneas tipicas, tem-se
atribuido a este quadro o termo DM amiopatica. Alguns
autores sugerem que essas formas correspondem até 20%
dos casos de DM.!

Sdo elementos importantes ao diagndstico: a bidpsia mus-
cular, cutinea, eletroneuromiografia com padriio miopatico,
inflamacdo muscular a ressondncia magnética, elevagdo de
enzimas musculares (creatinoquinase, desidrogenase latica,
aldolase, aminotransferases) ¢ presenga de FAN (80%) e au-
toanticorpos miosite-especificos, como o anti-Jol e anti-Mi2.
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O principal tratamento da DM consiste na administragio de
glicocorticoides em doses imunossupressoras (prednisona
1 mg/kg/dia) e tratamento da neoplasia subjacente, caso exista.
A terapia com glicorticoides deve ser acompanhada de imu-
nossupressores (azatioprina ou metotrexato). Estes sdo usados
como poupadores de glicocorticoide, ¢ em doses mais altas,
na auséncia de resposta ao glicocorticoide em 1 a 2 meses ou
pela presenga de recaidas frequentes.?

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino de 72 anos, pardo, técnico de
enfermagem, iniciou quadro de eritema, prurido e desca-
magdo na face e regido cervical, que evoluiu para membros
superiores, torax, abdome e coxas, assumindo coloracio
violacea. Foi tratado com anti-histaminicos, antibioticos e
glicocorticoides topicos sem qualquer resposta. Quatro meses
depois, comegou a apresentar fraqueza muscular proximal
discreta, perda ponderal de aproximadamente 6 kg, hiporexia
¢ adinamia importante ¢ cefaleia témporo-occiptal pulsatil,
intermitente, refrataria a tramadol e amitriptilina e inconti-
néncia urinaria. Apresentava hipertensao arterial, diabetes,
passado de hepatite B, em uso de Enalapril, Clortalidona
¢ Metformina. Ex-tabagista (ha 40 anos) e etilista social e
desconhecia quaisquer alergias.

Ao exame fisico, encontrava-se hipocorado +/4, apresen-
tando lesdes eritematoviolaceas, descamativas, acometendo
face, membros superiores, tronco e coxas, além de areas de
hiperpigmentagao (Figura 1) e eritema periungueal. Ao exame
neuroldgico, observavam-se fraqueza muscular proximal e
simétrica em membros superiores ¢ inferiores (forga muscular
grau V), estatica preservada, reflexos profundos algo lentifica-
dos, sensibilidade superficial e profunda preservada e discreto
tremor e dismetria em membro superior direito. Nervos cra-
nianos preservados. Restante do exame fisico sem alteragdes.

Os exames laboratoriais mostravam anemia de doenga
cronica; VHS 77 mm/h (N: até 15 mm/h), CK total: 65 U/L
(N: 38-174 U/L), TGO:26 U/L (N:12-38 U/L), TGP:20 U/L
(N: 7-41 U/L), LDH: 320 U/L (N:240-480 U/L), FAN 1:1280
padréo citoplasmatico pontilhado fino.

Evoluiu com lesdes bolhosas sobre areas de pele previa-
mente acometidas (Figura 2). A eletromiografia mostrou padrdo
miopatico. Foi realizada biopsia cutanea, revelando dermatite
de interface vacuolar ¢ vesicular subepidérmica associada a
presenga de melan6fagos na derme papilar, escasso infiltra-
do linfocitario com depdsito de mucina na derme papilar,
alteracdes estas sugestivas de DM com formagdes vesicu-
lares subepidérmicas. O estudo histopatologico do musculo
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corroborou com o diagnostico de DM, revelando infiltrado
linfocitario mononuclear perivascular perimisial e discreta
atrofia perifascicular.

Confirmada a suspeita clinica, seguiu-se a investigagdo a
procura de neoplasias subjacentes. Radiografia e tomografia
computadorizada de térax, endoscopia digestiva alta e colonos-
copia sem sinais de malignidade. A ultrassonografia abdominal
evidenciou moderada hidronefrose bilateral e bexiga sobredis-
tendida. Este achado, aliado ao PSA: 44 ng/mL (N: <5 ng/mL)
e a incontinéncia urinaria, que neste momento, entendemos ter
sido por transbordamento, direcionou nossa busca por doenga
prostatica. Realizada a ultrassonografia transretal com bidpsia
de prostata, foi identificado adenocarcinoma acinar. O caso foi
diagnosticado como DM paraneoplasica associada a adenocar-
cinoma de prostata, sendo entdo iniciada corticoterapia sistémica
com prednisona 80 mg/dia, com melhora substancial da fraqueza
muscular e das lesdes cutdneas. O paciente recebeu alta hospi-
talar, com acompanhamento ambulatorial pela Clinica Médica
e Reumatologia, sendo também encaminhado para a Oncologia
para tratamento da neoplasia prostatica com hormonoterapia e
radioterapia da prostata. Diante da remissao do quadro, iniciamos
retirada progressiva do glicocorticoide. Cerca de 6 meses apos
o inicio do tratamento, ja com a dose de prednisona de 30 mg/
dia, o paciente, que até entdo mantinha a queixa inicial de ce-
faleia témporo-occiptal pulsatil a direita, comegou a apresentar
reaparecimento de algumas lesdes cutdneas. Durante nova
investigacao, foi observada linfadenomegalia tinica na regiao
submandibular esquerda confirmada pela tomografia computa-
dorizada de regido cervical, que revelou, também, lesdo expan-
siva na base da lingua. A videolaringoscopia, notou-se lesdo na
base da lingua a direita que ultrapassava a linha média. Feita a
bidpsia, foi obtido o diagnostico de carcinoma epidermoide de
lingua com metastase cervical (T3N2MO0). O paciente foi entdo
submetido a radioterapia de regifio cervical associada & quimio-
terapia e, 7 meses depois, foi realizada a cirurgia para esvazia-
mento ganglionar cervical. O paciente evoluiu com remissio
dos sintomas, mesmo apo6s a retirada completa da prednisona.

DISCUSSAO

O paciente aqui relatado retine um conjunto de manisfeta-
¢des atipicas, como o quadro de DM hipomiopatica, a forma
vesiculobolhosa das lesdes cutineas, acompanhado ainda de
dois tumores simultaneos e que ndo sdo vistos comumente em
associagdo com a DM.

A forma hipo/amiopatica da DM pode corresponder até
20% dos casos e ¢ possivel observar niveis normais de enzimas
musculares, apesar da fraqueza,® como foi o caso relatado. O
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anticorpo anti-CADM-140 pode ser um marcador dessa forma
de DM,

Sabe-se que uma elevada taxa de malignidade ¢ descrita
nos pacientes com DM, cerca de 5-7 vezes maior com rela-
¢éo a populagdo geral, comportando-se esta como sindrome
paraneoplasica. A liga¢do entre a DM e cancer pode estar
relacionada a expressdo de autoantigenos em comum entre o
tecido cancerigeno e o tecido muscular em alguns pacientes.
Um anticorpo descoberto recentemente, o anti-155/140 ou
anti-p155, pode estar associado ao desenvolvimento de céancer.

Séo citados alguns fatores de risco possiveis para a asso-
ciacdo com neoplasias, que sdo: vasculite leucocitocléstica,
presen¢a do autoanticorpo anti-p155/p140 ou anti-p155,*
elevagdo excessiva de enzimas musculares,’ sexo masculino,®
DM com manifesta¢do vesiculobolhosa,” idade avangada na
ocasido do diagndstico de DM, sendo os trés Gltimos obser-
vados no paciente em questéo.

Os adenocarcinomas de cérvice, pulmao, ovarios, pan-
creas, bexiga e estdmago correspondem a aproximadamente
70% dos canceres associados a miopatias inflamatdrias. De
nosso conhecimento, apenas um caso de DM paraneoplasica
com tumor de lingua foi relatado na literatura.® A ocorréncia
de DM em pacientes com cancer de prostata € bastante rara.
Um dos poucos casos foi descrito por um grupo de pesquisa
espanhol em 2008.°

O tratamento de primeira escolha na DM consiste na admi-
nistragdo de glicocorticoides (prednisona 1 mg/kg/dia), aliado
ao tratamento da neoplasia subjacente, caso exista. O insucesso
dos esteroides pode ser atribuido a: 1) dose inicial insuficiente,
2) reducdo excessivamente alta da dose, 3) diagnéstico incor-
reto, 4) malignidade associada ou 5) miopatia concomitante
causada por esteroides, 6) miosite por corpusculo de incluséo.
No caso aqui relatado, a recaida nos conduziu a descoberta de
um segundo tumor ¢ a presenga de um determinado sintoma
(cefaleia), que estava presente desde o inicio e melhorou apenas
apos tratamento do tumor de lingua, nos levou a considerar
tais tumores (prdstata e lingua) sincronicos.

A triagem para cancer, sugerida por alguns autores nesses
pacientes, deve ser anual até os 2 anos seguintes ao diagnos-
tico (exceto para cancer de ovario que requer 5 anos) e inclui:
anamnese e exame fisico completos, hemograma, VHS, bioqui-
mica, urindlise, pesquisa de sangue oculto nas fezes, dosagem
de CA125 (mulheres), CA19.9, PSA (homens), mamografia e
ultrassonografia transvaginal e pélvica (mulheres) e colonos-
copia, tomografia computadorizada de térax, abdome e pelve.'

Essa rotina ¢ utilizada em diversos servigos, no entanto ¢
ainda controversa a real necessidade do controle de neoplasias
com tal variedade de exames complementares, visto que, em
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alguns paises como o Brasil, adotar essa conduta como rotina
parece ser inviavel tanto do ponto de vista econdmico quanto
pela indisponibilidade desses exames em muitos servigos.
Portanto sugerimos, a fim de viabilizar um bom seguimento para
maior numero de pacientes, que essa triagem seja conduzida a
partir de anamnese e exame clinico completos, sendo os exames
complementares direcionados conforme a suspeita clinica.
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