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RESUMO

Objetivo: Avaliar a frequência de calcinose em pacientes com dermatomiosite juvenil, bem como estudar possíveis fa-
tores de risco para essa manifestação. Métodos: Revisão de prontuários de 34 pacientes, com ênfase nas características 
demográfi cas, clínicas e laboratoriais, tipo de tratamento e adesão, tipo de evolução (monocíclico, crônico e policíclico) e 
gravidade da doença. Os pacientes foram separados em grupos: aqueles que desenvolveram calcinose (até o sexto mês de 
acompanhamento ambulatorial e após seis meses de acompanhamento) e os que não desenvolveram calcinose. Vinte e sete 
pacientes fi zeram dois exames de capilaroscopia periungueal (CPU), os quais foram considerados alterados quando era 
encontrado padrão escleroderma. Resultados: A média de idade de início dos sintomas dos 34 pacientes foi de 6,5 anos, e 
o tempo até o diagnóstico foi de 1,2 anos. Setenta por cento eram meninas. Metade dos pacientes teve curso monocíclico da 
doença, e apenas 14,7% tiveram vasculite grave. Quase 90% dos pacientes que realizaram CPU tiveram alteração na primeira 
avaliação, e 74% tiveram alteração na segunda avaliação, com uma média de 1,6 anos entre as duas. Dezesseis (47,1%) 
pacientes apresentaram calcinose. Não houve associação entre as variáveis analisadas e o desenvolvimento da calcinose. 
Conclusão: Não conseguimos demonstrar a presença de fatores de risco para calcinose, apesar de termos encontrado uma 
frequência dessa complicação em cerca de metade dos pacientes com dermatomiosite juvenil.
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INTRODUÇÃO

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma doença multissistêmica 
que faz parte de um grupo heterogêneo de doenças musculares 
infl amatórias adquiridas e corresponde a 85% de todas as mio-
patias infl amatórias idiopáticas na infância.1 É caracterizada 
por vasculite, que afeta primariamente a pele e os músculos,2,3 
mas também pode afetar outros órgãos como coração, pulmão 
e trato gastrointestinal.2 

Os critérios diagnósticos originalmente propostos por 
Bohan e Peter4,5 em 1975 permanecem como critérios-padrão 
para o diagnóstico da DMJ, considerando a idade de início 
até os 18 anos. No entanto, muitos reumatologistas pediatras 

consideram que não é necessário preencher os quatro dos cinco 
critérios para o diagnóstico de DMJ na maioria dos pacientes.6

A capilaroscopia periungueal (CPU) é um exame subsi-
diário que auxilia no diagnóstico e na avaliação de atividade 
de doença.7 

Apesar dos avanços na terapia, a DMJ permanece associada 
a considerável morbidade. Em vários estudos, uma porcenta-
gem importante dos pacientes apresenta doença persistente-
mente ativa, desenvolve calcinose e sofre retardo signifi cativo 
no crescimento estatural.8–12

A calcinose é mais comum na população pediátrica, afe-
tando de 10%–70% das crianças e adolescentes com DMJ, 
comparados a 30% dos adultos.6,12–15 Embora na maioria dos 
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casos a calcinose se desenvolva nos primeiros três anos de 
diagnóstico, seu aparecimento pode ocorrer em até 20 anos 
do início da doença.16 

A presença de calcinose está associada a um retardo de 
diagnóstico, maior tempo de doença não tratada, curso crônico, 
gravidade da doença e terapia inadequada ou doença resistente 
ao tratamento.9

O nosso objetivo foi avaliar a frequência de calcinose em 
pacientes com DMJ, bem como estudar possíveis fatores de 
risco para essa manifestação.

MATERIAL E MÉTODOS 

Pelos critérios de Bohan e Peter,4,5 57 pacientes com diagnós-
tico de DMJ defi nitivo (presença de lesões cutâneas típicas 
associadas a três dos demais critérios) ou provável (presença de 
lesões cutâneas típicas associadas a dois dos demais critérios) 
foram acompanhados no setor de Reumatologia Pediátrica no 
período de 1992 a 2010. Desses, foram excluídos 23 pacien-
tes que apresentavam dados incompletos para o estudo. Os 
pacientes com síndrome de sobreposição não foram incluídos 
no estudo.

Realizou-se análise retrospectiva com base em revisão de 
prontuários de 34 pacientes, com ênfase nas características 
demográfi cas, clínicas, laboratoriais, tipo de tratamento (corti-
costeroides e outros imunossupressores) e adesão, tipo de evo-
lução (monocíclico, crônico e policíclico), gravidade da doença 
e alteração na CPU. A adesão ao tratamento foi considerada 
boa quando havia uma concordância de 80% ou mais entre o 
prescrito pelo médico e o realizado pelo paciente, de acordo 
com a defi nição usada pela Organização Mundial de Saúde.17 
O tipo evolutivo foi defi nido como monocíclico quando os 
pacientes tinham remissão da doença após dois anos de seu 
início, policíclico quando havia uma ou mais recorrências após 
a remissão da doença, e crônico quando havia persistência dos 
sintomas por mais de dois anos.18 A gravidade da vasculite foi 
defi nida pela presença de lesões vasculíticas persistentes não 
responsivas ao tratamento habitual, presença de ulcerações 
cutâneas, presença de vasculite intestinal ou necessidade de uso 
de imunoglobulina endovenosa, talidomida ou ciclofosfamida.

Os pacientes foram separados inicialmente em dois grupos: 
aqueles que apresentaram calcinose e os que não apresentaram 
calcinose durante a evolução da doença até o término do estudo. 
Posteriormente, o grupo de calcinose foi avaliado separada-
mente: pacientes que desenvolveram calcinose nos primeiros 
seis meses de acompanhamento no ambulatório ou os que já 
tinham calcinose antes de iniciar o seguimento ambulatorial 
(calcinose inicial); e os pacientes que apresentaram calcinose 

após seis meses de acompanhamento (calcinose evolutiva). 
Vinte e sete pacientes realizaram CPU no início da doença e 
na evolução, com utilização de um microscópio óptico com 
aumentos de 10 e 16 vezes. Foram analisados os seguintes pa-
râmetros na CPU: número de capilares por milímetro, presença 
e grau de deleção capilar, presença de capilares ectasiados, em 
arbustos, enovelados e megacapilares. Defi niu-se como padrão 
escleroderma (SD) a presença de deleção capilar associada à 
ectasia capilar e⁄ou a megacapilares.19 As CPU foram conside-
radas alteradas na presença de padrão SD ao exame.

Para as variáveis qualitativas utilizou-se o teste qui-qua-
drado, ou teste exato de Fisher, para avaliar a associação entre 
elas. Para comparação dos grupos, utilizaram-se os testes t de 
Student, Mann-Whitney e Kruskal-Wallis.

RESULTADOS 

Foram avaliados 34 pacientes com média de idade de início 
dos sintomas 6,5 ± 3,9 anos; média de tempo até o diagnós-
tico 1,2 ± 2,0 anos; média de tempo de evolução da doença 
5,8 ± 3,6 anos e média do tempo de seguimento no ambulatório 
4,0 ± 2,8 anos (Tabela 1).

Vinte e quatro (70,6%) dos 34 pacientes eram meninas, e 
22 (64,7%) eram caucasoides. Dezessete (50%) tiveram um 
curso monocíclico da doença, 11 (32,4%) um curso crônico, 
e seis (17,6%) um curso policíclico. Em relação à gravidade 
da vasculite, apenas cinco (14,7%) tiveram grau grave na 
evolução da doença e quatro (11,7%) apresentaram úlceras 
cutâneas.

Tabela 1
Dados epidemiológicos e clínicos de pacientes com dermato-
miosite juvenil (n = 34)
Idade de início, média em anos ± DP 6,5 ± 3,9

Tempo até diagnóstico, média em anos ± DP 1,2 ± 2,0

Tempo de evolução, média em anos ± DP 5,8 ± 3,6

Tempo de seguimento, média em anos ± DP 4,0 ± 2,8

Curso monocíclico, n (%) 17 (50)

Curso crônico, n (%) 11 (32,4)

Curso policíclico, n (%) 6 (17,6)

Vasculite grave, n (%) 5 (14,7)

CPU inicial alterada, n (%) 24 (88,9)

CPU fi nal alterada, n (%) 20 (74,1) 

Calcinose, n (%) 16 (47,1)

Calcinose inicial, n (%) 6 (17,6)

Calcinose evolutiva, n (%) 10 (29,4)
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Vinte e sete pacientes fi zeram CPU no início da doença e na 
evolução, com uma média de 1,6 anos entre as duas CPU. Vinte 
e quatro (88,9%) tinham a CPU inicial alterada, com 91,7% 
desses pacientes apresentando doença ativa no momento do 
exame; e 20 (74,1%) tinham alteração na CPU evolutiva, com 
70% de atividade da doença na época do exame.

Dezesseis (47,1%) pacientes apresentaram calcinose ini-
cialmente e/ou durante o seguimento, com média de tempo de 
aparecimento de 2,5 ± 1,9 anos após o diagnóstico (seis pa-
cientes apresentaram calcinose inicial e 10, evolutiva). Destes 
16 pacientes, cinco (31,3%) tinham idade menor ou igual a 3 
anos, porém sem diferença estatística em relação aos pacientes 
mais velhos (P = 0,317).

Não houve associação entre os dados demográfi cos, clíni-
cos, gravidade da vasculite, elevação de enzimas musculares, 
uso ou não de imunossupressores, adesão ou não ao tratamento, 
e alterações na CPU com o desenvolvimento de calcinose 
(Tabela 2). Ao se avaliar separadamente pacientes com cal-
cinose inicial, pacientes com calcinose evolutiva, e pacientes 
sem calcinose, também não houve diferença estatística entre as 
variáveis, com exceção do curso monocíclico que foi estatisti-
camente mais frequente no grupo sem calcinose (P = 0,036).

Não foi encontrada associação entre a presença de calcinose 
e a alteração na CPU inicial ou evolutiva nos 27 pacientes que 
realizaram o exame (P = 0,681 e P = 0,432, respectivamente). 

Dos 16 pacientes que apresentaram calcinose, sete tiveram 
curso crônico da doença e nove tiveram curso monocíclico 
ou policíclico. Não houve associação entre o curso crônico 
e frequência, tempo e idade de aparecimento da calcinose 

durante a evolução da doença (P = 0,336; 0,144 e 0,374, res-
pectivamente) (Tabela 3).

Tabela 2
Relação entre as variáveis estudadas e a presença ou ausência de calcinose em pacientes com dermatomiosite juvenil (n = 34)

Presença de calcinose (n = 16) Ausência de calcinose (n = 18) P

Sexo feminino, n (%) 10 (62,5) 14 (77,8) 0,329

Caucasoide, n (%) 11 (68,7) 11 (61,1) 0,642

Idade de início, média em anos (DP) 6,3 (3,8) 6,7 (4,1) 0,911

Tempo de diagnóstico, média em anos (DP) 1,9 (2,7) 0,6 (0,9) 0,990

Tempo evolução, média em anos (DP) 6,5 (3,5) 5,3 (3,7) 0,870

Tempo de seguimento, média em anos (DP) 2,8 (2,4) 5,0 (2,9) 0,553

Curso da doença (mono-M, poli-P, crônica-C) 6M, 3P, 7C 11M, 3P, 4C 0,336

Vasculite grave, n (%) 3 (18,8) 2 (11,1) 0,530

Uso de imunossupressores, n (%) 15 (93,7) 13 (72,2) 0,100

Adesão ao tratamento, n (%) 9 (56,2) 13 (72,2) 0,331

Tempo de aparecimento da calcinose, média em anos (DP) 2,6 (1,7) —

Total 16 18

Tabela 3
Associação do tipo de evolução da dermatomiosite juvenil 
com frequência, tempo e idade de aparecimento da calcinose

Monocíclico Policíclico Crônico P

Frequência de 
calcinose, n (%) 6 (37,5) 3 (18,7) 7 (43,7) 0,336

Tempo de aparecimento 
da calcinose, média 
em anos (DP)

2,8 (1,8) 3,1 (1,9) 2,6 (1,7) 0,144

Idade de aparecimento 
da calcinose, média 
em anos (DP)

9,2 (4,8) 8,0 (4,6) 8,9 (4,4) 0,374

DISCUSSÃO

Nosso estudo mostrou uma frequência elevada de calcinose 
em pacientes com dermatomiosite, embora os fatores de 
risco para o desenvolvimento dessa complicação tardia não 
tenham sido encontrados. A média do intervalo de tempo entre 
o início dos sintomas e o diagnóstico foi signifi cativamente 
maior em nossa casuística que a média encontrada na maio-
ria dos trabalhos,8,15,20–22 o que pode ser devido ao atraso do 
encaminhamento ao especialista na nossa população, como já 
descrito por nós.23

Metade dos pacientes apresentou um curso monocíclico da 
doença. Já no trabalho de Huber et al.,8 37% apresentaram um 
curso monocíclico e 63% apresentaram um curso policíclico ou 
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crônico. Entretanto, esses autores consideraram o curso mono-
cíclico quando o paciente estava sem atividade de doença e sem 
medicação até 24 meses após o diagnóstico, diferentemente 
da defi nição utilizada por nós, já que não consideramos o uso 
ou não de medicações.18 Achamos que existe a possibilidade 
de alguns desses pacientes terem iniciado a doença antes da 
percepção dos pais, e portanto, não serem verdadeiramente 
monocíclicos.

Em nossa casuística foram observadas úlceras cutâneas em 
11,7% dos pacientes durante a evolução da doença, semelhante 
à frequência encontrada no estudo de Sallum et al.,12 porém 
inferior à percentagem encontrada em outros estudos.6,21 A 
presença de úlceras cutâneas refl ete uma gravidade maior da 
doença.

A CPU é uma importante ferramenta tanto para o auxílio 
no diagnóstico quanto para o seguimento de pacientes com 
DMJ. Estudos revelam alteração da CPU em pacientes com DMJ, 
evidenciando o padrão SD em 60% dos casos.24 Observamos 
uma concordância entre a atividade de doença e a alteração 
na CPU, tanto inicial, quanto evolutiva nos nossos pacientes. 
Outros estudos também correlacionam as alterações capilaros-
cópicas com a atividade da doença.7 

Quase metade dos pacientes apresentou calcinose durante a 
evolução da doença, número maior que o encontrado na maioria 
dos estudos de DMJ.6,8,11,15,21,22,25–27 Uma possível explicação 
para a elevada incidência de calcinose na nossa população é 
o atraso no diagnóstico e, consequentemente, maior duração 
de atividade da doença. O tempo de evolução da doença nos 
pacientes do grupo “sem calcinose” foi sufi cientemente grande 
para ter ocorrido seu aparecimento, o que nos permite carac-
terizar esses pacientes como não candidatos ao aparecimento 
dessa complicação. Sabe-se que a calcinose é consequência 
da atividade persistente da doença, má adesão ou refratarie-
dade à terapia.3,9,22,28 É importante salientar que a calcinose se 
manifestou em 10 pacientes na evolução da doença mesmo 
após seis meses de início da terapia e em pacientes com boa 
adesão ao tratamento, não se observando uma associação entre 
a não adesão e o aparecimento dessa complicação. A literatura 
não descreve uma idade de maior frequência de calcinose e 
nós também não achamos tal associação.

Apesar da elevada frequência de calcinose, não eviden-
ciamos fatores de risco para essa complicação. Enquanto 
alguns estudos6,8 não acharam associação da calcinose com 
o tempo até o diagnóstico, outros11,22 encontraram maior 
frequência de calcinose nos pacientes com maior tempo 
até o diagnóstico e, consequentemente, maior tempo para 
o início do tratamento. Em outro estudo foi observado que 
o tratamento precoce e com altas doses de corticoide foi 

preditivo para o não desenvolvimento de calcinose.9 Estudos 
avaliaram a relação do curso da doença com a presença de 
calcinose, porém não encontraram associação.6,8 Observamos 
que 11 dos 17 pacientes com curso monocíclico da doença 
não desenvolveram calcinose, sugerindo que a evolução de 
melhor prognóstico possa estar associada à menor frequên-
cia de desenvolvimento dessa complicação. Em contraste, a 
doença infl amatória crônica poderia ter predisposto ao seu 
aparecimento. Entretanto, em nosso estudo não observamos 
maior frequência de calcinose em nenhum curso de evolução 
da doença. O uso de mais um imunossupressor foi associado 
com o aparecimento da calcinose no estudo de Sallum et al.,26 
demonstrando que essa complicação está associada aos casos 
mais graves da doença. 

Nosso estudo foi importante, pois mostramos uma fre-
quência de calcinose em cerca de metade dos pacientes com 
DMJ. Apesar disso, não conseguimos demonstrar a presença 
de fatores de risco para o desenvolvimento dessa complicação. 
Um fator limitante foi o tamanho da nossa amostra. Estudos 
evolutivos e eventualmente multicêntricos poderão responder 
a essa questão. De acordo com o nosso conhecimento, não 
existem trabalhos na literatura que tenham tentado associar a 
presença de calcinose e alterações na CPU. 
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