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polimiosite: uma rara associa¢do
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RESUMO

A associacdo entre a sindrome antifosfolipide e as miopatias inflamatdrias idiopaticas tem sido raramente descrita na
literatura. No presente trabalho relatamos dois pacientes com sindrome antifosfolipide diagnosticados com dermato-
miosite ou polimiosite. Realizamos também uma revisdo da literatura acerca dessa sobreposi¢cdo de duas entidades

autoimunes sistémicas.
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INTRODUCAO

A sindrome antifosfolipide (SAF) pode ser primaria ou secun-
daria a uma série de condi¢des, tais como neoplasias, doengas
infecciosas, drogas' ou, ainda, a outras doengas autoimunes,
como lapus eritematoso sistémico (LES).>* A dermatomiosite
(DM) e a polimiosite (PM) também ocorrem isoladamente ou
em associagao a outras doengas autoimunes, das quais o LES e
a sindrome de Sjogren sdo as mais frequentemente observadas.*

Entretanto, ha poucos trabalhos que mostram a associa-
¢do entre a SAF e a DM ou a PM’”7 — ha apenas quatro casos
que ilustram a SAF cursando com PM,*” dos quais dois sdo
associados a mielite transversa,”® além de um relato de caso
de SAF com DM.3

Devido a raridade dessa sobreposic¢do, apresentamos dois
pacientes com SAF e DM ou PM simultaneamente, e realiza-
mos uma revisdo da literatura.

RELATO DE CASO
Caso 1

Paciente do género masculino, 40 anos, com historia de
fraqueza muscular proximal dos quatro membros e sintomas

constitucionais ha cerca de trés meses. Na ocasido, apresen-
tava aumento de enzimas musculares [creatinoquinase (CK):
1.876 U/L (valor de referéncia: 26-190 U/L) e aldolase de
146 U/L (valor de referéncia: até 7,6 U/L)], com eletroneu-
romiografia (ENMG) e bidpsia muscular do biceps braquial
compativeis com miopatia inflamatdria. Foram afastadas cau-
sas infecciosas e neoplésicas. Com a hipotese de PM, iniciou-se
prednisona 1 mg/kg/dia e metotrexato (dose maxima: 25 mg/se-
mana). Posteriormente, pela refratariedade clinico-laboratorial,
associou-se um segundo imunossupressor, azatioprina (dose
maxima: 3 mg/kg/dia), com controle da atividade da doenga.

Apo6s um ano do diagnostico da PM o paciente apresentou
trombose venosa profunda (TVP) do membro inferior direito
(MID), confirmado por ultrassonografia doppler, sem causa
aparente. Naquela ocasido apresentava anticardiolipina IgM de
110 MPL (valor de referéncia: <20 MPL) e, portanto, iniciou-se
cumarinico com controle adequado de coagulograma. O valor
de anticardiolipina IgM, ap6s 12 semanas do evento tromboti-
co, foi de 100 MPL, confirmando o diagnostico de SAF.

Atualmente, o paciente encontra-se estavel clinico-labo-
ratorialmente, sem uso de prednisona ha apenas um ano, em
uso de azatioprina 3 mg/kg/dia e metotrexato 10 mg/semana,
além de varfarina 5 mg/dia.
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Caso 2

Paciente do género feminino, 48 anos, com quadro de fraqueza
proximal nos quatro membros, helidtropo e sinal de Gottron
ha sete meses. Apresentava, na primeira avaliagdo médica,
CK de 3.500 U/L e aldolase de 376 U/L, tendo sido subme-
tida a biopsia muscular de biceps braquial compativel com
DM. Iniciou-se prednisona 1 mg/kg/dia e azatioprina (dose
maxima: 3 mg/kg/dia, peso de 50 kg). Entretanto, apds seis
meses, devido a pouca resposta clinico-laboratorial, optou-se por
pulsoterapia com metilprednisolona (1 g/dia por trés dias con-
secutivos), além da associa¢do de metotrexato, com aumento
progressivo da dose até 25 mg/semana.

Durante o seguimento houve recidivas da doenca apos
reducdo do corticosteroide, realizando-se entdo dose Unica de
imunoglobulina intravenosa humana (1 g/kg/dia por dois dias
consecutivos), com melhora do ponto de vista clinico-labora-
torial. Associou-se, no mesmo periodo, ciclosporina 100 mg/
dia, com boa resposta.

Dois anos ap6s o diagnostico da DM a paciente apresentou
TVP do MID, confirmado por ultrassonografia doppler, sem
causa aparente. Além disso, apresentava historico de aborto na
16* semana de gestagdo e um oObito neonatal, com feto mor-
fologicamente normal. Apos reavaliacdo clinica, observou-se
presenga de anticoagulante lapico positivo (duas amostras
positivas com intervalo superior a 12 semanas), tendo sido
iniciado cumarinico, com controles satisfatorios, sem demais
episodios tromboticos.

Atualmente a paciente encontra-se em uso de ciclosporina
200 mg/dia, azatioprina 75 mg/dia (dose reduzida devido a
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linfopenia ja revertida) e prednisona 15 mg/dia, com dificul-
dade de redugdo de dose; a ultima recidiva foi ha cinco anos.

DISCUSSAO

Somando aos poucos casos clinicos disponiveis na literatura,
apresentamos dois casos de pacientes com SAF, cursando
simultaneamente com miopatia inflamatoria idiopatica (DM
ou PM).

A associacdo entre SAF e outras doengas autoimunes sis-
témicas tem sido descrita na literatura. Tarr ef al.® relataram
cerca de 30% da SAF em seus 362 pacientes com LES. Além
disso, quando ha essa sobreposi¢@o, ha maiores indices de
TVP, acidente vascular cerebral/ataque isquémico transitorio,
perda fetal recorrente e infarto agudo do miocardio, quando
comparados aos pacientes que apresentam apenas LES.

A coexisténcia da SAF ¢ relatada também em 10% dos
pacientes com sindrome de Sjogren que apresentam anticorpos
antifosfolipides.® Esses pacientes apresentam mais Raynaud, le-
sOes de pele (parpura e livedo reticular), bem como citopenias.’

A SAF também tem sido descrita em pacientes com doenga
mista do tecido conectivo (DMTC).!*12 No entanto, mesmo
nesses casos, quando os achados PM-simile foram incluidos,
o diagnostico de DMTC estava firmado, devido a existéncia
de elevados niveis de anticorpos especificos.

No entanto, a associagdo entre SAF e miopatias inflamato-
rias idiopaticas ¢ extremamente rara. Até o presente momento,
ha apenas cinco casos (quatro com PM e um com DM) descritos
dessa sobreposi¢do.”’ Esses casos estdo ilustrados na Tabela 1.

Tabela 1
Associacdo entre SAF e miopatias inflamatorias idiopaticas relatada na literatura
Género Idade Miopatia  Sindrome antifosfolipide Overlap Medicacoes
Sherer et al. (2000)
1 M 24 PM MT; aCL 1gG (+) Nao CE, MTX, CFF, ACO
2 F 61 DM EP; aCL 1gG (+) Nao CE, ACO
3 F 50 PM AVCi, gestacional; LAC, aCL, 1gG (+) Nao CE, MTX, ACO
Ponyi et al. (2004)
1 F 41 PM TVP MIE, aCl IgM (+), 1gG (+) AR, antissintetase ~ CE, SSA, CICL, ACO
Mori et al. (2010)
1 M 46 PM MT, Anti-B2GPI Nao CE
Souza et al. (2011)
1 M 40 PM TVP MID, aCL IgM (+) CE, AZA, MTX, ACO
2 F 48 DM TVP MID, gestacional, LAC (+) CE, AZA, MTX, IglV, CICL, ACO

M: masculino; F: feminino; PM: polimiosite, DM: dermatomiosite, MT: mielite transversa; aCL: anticardiolipina; CE: corticosteroide (EV, VO); MTX: metotrexato; CFF: ciclofosfamida; ACO: anticoagulante oral;
EP: embolia pulmonar; AVCi: acidente vascular cerebral isquémico; LAC: anticoagulante IUpico; TVP: trombose venosa profunda; MIE: membro inferior esquerdo; SSA: sulfassalazina; CICL: ciclosporina;
Anti-B2GPI: anticorpo anti-B2-glicoproteina I; AZA: azatioprina; MID: membro inferior direito; IglV: imunoglobulina intravenosa.

Rev Bras Reumatol 2012;52(4):639-644

643



Souza et al.

Ainda ndo se sabe se a associagdo entre SAF ¢ DM/PM ¢
marcada por anticorpos miosite-especificos, nem se ha algum
papel patogénico desses nas miopatias, sendo o dano endotelial
indubitavelmente o processo patogénico base da DM."

O que observamos em nossos pacientes e nos relatados
na literatura ¢ a comum refratariedade as terapéuticas rea-
lizadas, todos tendo recebido altas doses de corticosteroide
por via oral ou em forma de pulsoterapia,®”’ dos quais quatro
apresentaram recidiva de doenga e necessidade de uso de pelo
menos dois imunossupressores (azatioprina, metotrexato e/ou
ciclosporina).>”’

Fica a diivida se a associac@o dessas entidades torna a DM/
PM de pior prognostico. Sao necessarios trabalhos futuros para
tal esclarecimento.

A imunoglobulina intravenosa pode ser uma op¢ao de
tratamento para os pacientes que demonstram a coexisténcia
de SAF e a miopatia refratarias, sendo atualmente aceita no
tratamento da DM/PM, com algumas descrigdes de seu uso na
SAF."™ Nosso paciente com DM, devido a refratariedade a
terapia medicamentosa convencional, recebeu imunoglobulina
intravenosa com boa resposta clinico-laboratorial.

Em sintese, a coexisténcia de SAF ¢ DM/PM ¢é raramente
descrita na literatura. No presente estudo, apresentamos dois
casos que, a exemplo dos casos ja descritos, mostraram curso
da miopatia relativamente mais agressiva.
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