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Identificacao:
T.M.M | Sexo feminino 60 anos , do lar , natural de Campos Dos Goytacazes.

Queixa principal: “Dor nas articulacdes e falta de ar”

HDA:

Paciente refere que em 2015 iniciou quadro de poliartrite de pequenas e
grandes articulagcbes com predominio nos joelhos. Fez uso de glicosamina e
condroitina com discreta melhora. Em 2016 evoluiu com piora do quadro
articular concomitante apresentou tosse seca, dispneia cansago e
febricula, foi tratada como pneumonia bacteriana. Apds varios episodios de
pneumonia (sic), foi encaminhada para o ambulatorio de pneumologia. Foi
realizado uma tomografia de térax que evidenciou lesdo compativel com
vidro fosco com areas de fibrose. Submetida a bidpsia de pulméao que
evidenciou fibrose intersticial inespecifica .Fez uso de Ofev (nintedanime
150mg 1 capsula 2x ao dia) por 3 meses, sem melhora clinica. Sendo assim
foi encaminhada para o ambulatério de reumatologia para investigacao do
diagnostico. Paciente evoluiu com porliartrite , diminuicao de forgca muscular
proximal e lesdes de pele , maos e face; Sendo solicitado exames para
esclarecimento do diagnostico.




Exame fisico:

Aciandtica, anictérica,afebril, eupneica em ar ambiente, normocorada,
hidratada.

Ectoscopia: lesdes hiperemiada em maos e falanges.

Ap respiratdrio. mvua com estertores crepitantes em bases. Sat: 98% em ar
ambiente.

Acv: rcr em 2t sem sopros. Fc:78 bpm. Pa: 120x80 mmhg

Abdomén: peristalse presente , indolor a palpacao profunda e superficial.
Mmii: sem edemas , panturrilhas livres.

Exame articular: poliartrite de pequenas e grandes articulacbées( maos ,
punhos, joelhos e pés)




Exames:
B e
Vhs 79 mm/h

*Fan: pontilhado fino e citoplasmatico



- Radiografia de torax: lesbes compativeis com infiltrado
intersticial em bases.

- Prova de funcao pulmonar- grau Il — disturbio ventilatorio
restritivo

- Tc torax 2016: Fibrose pulmonar e lesbes em vidro fosco




# Discutir HDs e Condutas #



-
INVESTIGACAO

REUMATOLOGICA:

Realizado exames:

CPK 700 ( N: ATE 130)
ANTI JO1 237 ( N: ATE 10)
ALDOLASE 27( ATE 7)

ANTI CCP NEGATIVO

VHS 79 MM/H

PCR 13,74 MG/L

Obs: VHS E PCR constantemente altos



e
DIAGNOSTICO PRINCIPAL

- Dermatomiosite com sindrome anti-sintetase

Tratamento:
- Micofenolato de mofetila e Corticoterapia
vo: 60/40/20 mg, porem sem melhoras.

-Realizado pulsoterapia com
metilprednisolona 1000 mg por 3 dias.

-Paciente persistia muito sintomatica, com
dispnéia e cansaco ao pequeno esforco...



Seguimento do tratamento

- Prescrito Rituximabe 500 maq.

-2 frascos dia no DO E D15 e posteriormente
6/6 meses.

- Paciente evoluiu com melhora clinica:

- Melhora importante do quadro pulmonar(
apresentando diminuicao da dispneia) e do
quadro musculo-esquelético( com melhora
da forgca muscular )




Melhora dos exames:

- Tc de torax : mantido fibrose pulmonar sem vidro fosco
- Prova de funcao pulmonar: restritiva leve

- Exames laboratoriais:

CPK ( N: ATE 130)
ALDOLASE (ATE 7)
VHS MM/H

PCR MG/L



e
MEDICAMENTOS EM USO

- Rituximabe 2 frascos EV de 6/6 meses.
- Hidroxicloroquina 400mg 1x ao dia
- Prednisona 5 mg/dia



Dermatomiosite

Epidemiologia

- A dermatomiosite (DM) € uma doenca relativamente
Incomum.

- Aincidéncia anual estimada de todos os subtipos de DM
foi de aproximadamente 1 por 100.000

- A incidéncia de DM € maior no sexo feminino do que no
masculino



Definicao

- A dermatomiosite (DM) classica € uma miopatia inflamatoria
idiopatica que mais comumente se apresenta com fraqueza

muscular progressiva, simétrica, proximal e um conjunto de
achados cutaneos caracteristicos.



-
CARACTERISTICAS CLINICAS

Achados cutaneos

- Papulas de Gottron (papulas rosa-violaceas sobrejacentes as articulagdes
interfalangicas e metacarpofalangicas).

Gottron's papules in dermatomvyositis
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Sinal de Gottron (eritema macular, rosa-violaceo sobrejacente a
outras articulagdes, como cotovelos ou joelhos)

Gottron's sign in dermatomyositis

Copyright () 2020 American College of Rheumatolfogy. Used with permission
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- Erupcao heliotropica (eritema rosa-violaceo, com ou sem edema,
envolvendo a pele periorbitaria)

Heliotrope eruption in dermatomyositis

Courtesy of Jeffrey Callen, MD, FACP, FAAD.



Associacao de dermatomiosite , doenca
pulmonar intersticial e presenca de anticorpos
anti-sintetase

- DPI ocorre em pelo menos 30 a 40 por cento dos casos
de DM.



Sindrome anti-sintetase :

- O grupo sindrome anti-sintetase € definido pela presenca de auto
anticorpos seéricos contra as aminoacil-tRNA sintetases, uma
familia de enzimas intracitoplasmaticas que desempenham um
papel vital na sintese proteica.

- - Mais frequentemente em associagao com anti-Jo-1 ou outro
anticorpo anti-sintetase (por exemplo, anti-PL-7 ou anti-PL-12). .

- Paciente pode apresentar : Miosite, Doenca pulmonar intersticial ,
artrite nao erosiva , febre e fendbmeno de Raynaud .

- A presenca de duas ou mais das caracteristicas acima suporta a
sindrome.



CARACTERISTICAS CLINICAS DOENCA
PULMONAR INTERSTICIAL

- Geralmente se queixam de dispneia e tosse nao
produtiva.

- O exame pulmonar pode revelar crepitacoes
bibasilares secas.

- Testes de funcao pulmonar

sao usados para ajudar a distinguir a causa da
dispneia e para avaliar a gravidade do
comprometimento respiratorio.



00000
O diagnostico de DPI

- Em pacientes com DM conhecida geralmente pode ser
estabelecido com base na apresentacao clinica, exames
de imagem do torax e testes de fungao pulmonar.

- A biopsia pulmonar geralmente nao € necessaria.



e
TRATAMENTO

- A melhor abordagem terapéutica para as manifestagoes
cutaneas do DM permanece incerta.

Sugere-se a implementacao de fotoprotecao, terapias
antipruriginosas e terapia com corticosteroides topicos.



Medicacoes

- Os glicocorticoides sao a base do tratamento da doenca
pulmonar intersticial (DPI) em pacientes com
dermatomiosite (DM).

- Um segundo agente imunossupressor pode ser
associado ex: ciclofosfamida e micofenolato.



Doenca refrataria

- Rituximabe — Dados limitados de séries de casos e
relatos de casos sugerem beneficio do Rituximabe ,em
pacientes com DPI progressiva em pacientes com
dermatomiosite (DM), incluindo sindrome anti-sintetase.




Resposta a terapia

- Uma resposta favoravel inclui:

-uma reducao na dispneia e tosse, clareamento
radiografico e melhora fisiologica.

-Avaliada pela capacidade vital forcada, capacidade
pulmonar total e saturacao de oxigénio em repouso e
exercicio.



Resposta ao tratamento

- Se 0 paciente tiver uma resposta favoravel apdés um més
de terapia, a dose inicial de glicocorticéides € reduzida.



Referéncias

- https://www.uptodate.com/contents/interstitial-lung-
disease-in-dermatomyositis-and-polymyositis-
treatment?search=dermatomiosite %20e%20fibrose%20p
ulmonar%20intersticial&source=search_result&selectedTi
tle=2~150&usage_type=default&display rank=2



