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RESUMO

A dermatomiosite (DM) é uma miopatia inflamatoria idiopéatica de baixa incidéncia na
populacéo geral que afeta a musculatura estriada, a pele e outros érgdos. Nos pacientes
com dermatomiosite as complicacdes pulmonares, especialmente a doenca pulmonar
intersticial (DPI), estdo entre as principais causas de morbidade e mortalidade.
Descrevemos e documentamos por imagens radioldgicas o caso clinico de uma mulher
de 51 anos, portadora de dermatomiosite ha 1 ano e que evoluiu com desenvolvimento de
pneumopatia intersticial, seguida por formacdo de pneumomediastino, enfisema
subcutdneo e pneumotoérax. Clinicamente apresentava aumento de regido cervical,
dispneia aos minimos esforgos e disfonia. Foi submetida a associacéo de corticosteroides
e terapia broncodilatadora, evoluindo com rapida e importante melhora do quadro clinico

respiratorio.

Descritores: Dermatomiosite; doenca pulmonar intersticial; pneumomediastino; enfisema

subcutaneo.

ABSTRACT

Dermatomyositis is an idiopathic inflammatory myopathy with low incidence in the
general population that affects the striated muscles, the skin and other organs. In patients
with dermatomyositis, pulmonary complications, especially interstitial lung disease
(ILD), are among the main causes of morbidity and mortality. We described and
documented by radiological images the clinical case of a 51 years of age female, with
dermatomyositis for 1 year, who evolved with ILD, followed by the development of
pneumomediastinum  subcutaneous emphysema and pneumothorax. The patient
presented with widen of the cervical area, minimal effort dyspnea and dysphonia. She
was submitted to an association of corticosteroids and bronchodilator therapy, evolving

with fast and major improvement of the respiratory clinical state.

Keywords: Dermatomyositis; interstitial lung disease; pneumomediastinum;

subcutaneous emphysema.



INTRODUCAO

A dermatomiosite (DM) é uma doenca inflamatéria crénica que afeta a
musculatura estriada, a pele e outros érgédos, cuja causa permanece desconhecida. Nos
pacientes com DM, as manifesta¢cdes pulmonares podem ocorrer em até 30% dos casos e
estdo entre as principais causas de morbidade e mortalidade!??.

A pneumopatia intersticial é a manifestacdo pulmonar mais comum. Outras
formas de acometimento menos frequentes séo a hipertensdo pulmonar, derrame pleural,
pneumotdrax e proteinose alveolar. Podem ocorrer ainda complicacdes decorrentes da
doenca muscular (aspiragdo de refluxo gastroesofagico e hipoventilagdo) ou secundarias
ao tratamento (pneumonite por metotrexato e infeccdes oportunistas)®.

Pacientes com doenca pulmonar intersticial (DPI) normalmente queixam-se de
dispneia e tosse seca. Alguns podem ser assintomaticos, sendo a pneumopatia percebida
por meio de exame pulmonar ou radiografia tordcica anormais®. Pneumomediastino
espontaneo, enfisema subcutaneo e pneumotoérax sdo complicagdes raras e que conferem

pior progndstico®®.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 51 anos, funcionaria domestica, natural e precedente
de Jodo Pessoa-PB foi encaminhada para atendimento no ambulatério de pneumologia do
Hospital Universitario Lauro Wanderley (HULW) apresentando queixa de dispneia
progressiva de moderados para minimos esforcos ha 4 meses e aumento de volume de
regido cervical 1 més.

Referia diagnodstico de DM ha 1 ano, em uso de corticoterapia com prednisona
1mg/kg/dia desde entdo. A despeito do tratamento, apresentava também fraqueza
muscular proximal em membros superiores e inferiores, astenia, alopecia, xeroftalmia,
xerostomia e dor articular em méaos e punhos. Ao exame fisico apresentava heliotropo e
papulas de Gottron em faces dorsais de metacarpofalanges, joelhos, cotovelos e quadril;
aumento de regido cervical anterior e tordcica superior, com creptos a palpacao,
compativel com enfisema subcutaneo; Asculta respiratéria com murmuario vesicular
presente e simétrico em ambos hemitdrax, sem ruidos adventicios.

Foi encaminhada para internagcdo hospitalar para investigagdo do enfisema

subcutaneo e melhor controle da doenca reumatologica.



Trouxe resultado dos seguintes exames laboratoriais: FAN padrdo nuclear
pontilhado fino 1/640, anti-Ro positivo, fator reumatoide positivo, anti-Jo-1 negativo,
anti-RNP negativo.

Eletroneuromiografia relatando processo miopatico difuso, de moderada
intensidade, com predominio proximal de membros superiores e sinais de atividade
irritativa.

Durante a internagdo, foram realizados novos exames laboratoriais que
demonstraram funcdo hepatica e renal normais, hemograma sem alteracdes.
Ecocardiograma com funcéo sistdlica de ventriculo esquerdo preservada e diminuicdo do
seu relaxamento. Ultrassonografia transvaginal e de abdome total negativas para o
rastreio de neoplasias.

Radiografia de torax (Figura 1) mostrou alteracdes residuais pulmonares com
pequena area de pneumotorax no apice pulmonar esquerdo e regido retrosternal, associada

a enfisema de partes moles superiormente.

Figljra 1 — Radiografia de térax em posicdo postero-anterior.



Tomografia Computorizada de alta resolugcdo (TCAR) de térax (Figuras 2 e 3)
revelou presenca de enfisema em parede anterior do térax com predominio na regido
supraclavicular direita; bolhas enfisematosas parasseptais nos lobos superiores de ambos
os pulmdes; enfisema mediastinal; espessamento pleural basal a direita; enfisema de

partes moles em regido cervical.

Figura 3 — TCAR de tdrax: corte de regido infracarinal.



Prova de fungdo pulmonar evidenciou reducéo de VEF1 e CVF.

Associada ao tratamento com prednisona 1mg/kg/dia foi iniciada terapia
broncodilatadora com seis nebulizagdes diarias de brometo de ipatrdpio e bromidrato de
fenoterol; maleato de indacaterol 150mcg/dia e brometo de glicopirrénio 50mcg/dia.

A paciente evoluiu com melhora significativa da dispnéia e do enfisema
subcutdneo. Recebeu alta hospitalar seis dias apos inicio de terapia broncodilatadora,
recebendo orientacdo para manter o uso das medicagdes em casa. Durante o seguimento
ambulatorial de seis meses, a paciente nega novos episddios de dispnéia ou outros

sintomas respiratorios, verificando-se remissdo completa de enfisema subcutaneo.

DISCUSSAO

A DM é uma doenca de diagnostico predominantemente clinico. A dosagem das
enzimas musculares (creatinoquinase, transaminases, desidrogenase lactica e aldolase),
bem como eletroneuromiografia e bidpsia muscular fornecem pistas importantes para a
investigagdo de DM, mas nunca sdo identificadores isolados, sendo sempre a
manifestacdo clinica de fraqueza muscular proximal associada a lesdes cutaneas tipicas
(heliotropo e papulas de Gottron) preponderante para o diagnostico®”8.

Os autoanticorpos tem importancia tanto diagnéstica como prognostica, por
direcionaram para as possiveis sobreposicdes de doencas*. O fator antinuclear (FAN) é
reator na maioria dos pacientes. Anticorpos anti-Jo-1 sdo preditivos de doenca intersticial
pulmonar, porém raramente s&o encontrados na DM®. A determinacio de auto-anticorpos
miosite especificos pode também indicar o prognostico relacionado a resposta aos
corticoides, sendo 0s pacientes com anti-SRP 0s que apresentam pior resposta ao
tratamento, os com presenca de anti-sintetase (anti-Jo-1) resposta moderada e 0s que
apresentam anti-Mi-2, boa resposta®.

O baixo custo da radiografia simples a torna o primeiro exame para deteccéo e
avaliagdo inicial da doenga pulmonar intersticial, entretanto em cerca de 15% dos
pacientes a radiografia serd normal®. TCAR é o melhor exame para avaliacdo de DPI,
visto que possui maior sensibilidade e capacidade de caracterizar a extenséo e padrédo de
alteracdes intersticiais. As alteracGes tipicamente encontradas incluem opacidades em
vidro fosco desigual e espessamento de septos™®.

As provas de funcdo pulmonar tém papel tanto no rastreamento como no
seguimento das lesdes pulmonares e mostram relagdo VEF1/CVF normal ou elevada e

reducdo da CPT, VR, CVF e DLCO, sendo esta tltima um fator de pior prognéstico na



doenca. Deve-se também ter atengé@o para a sobreposicdo de fraqueza muscular e doenca
intersticial, ambas contribuindo para um quadro respiratdrio restritivoll.

A presenca pneumopatia intersticial associada a DM torna o quadro mais grave e
letal, porém quanto mais assertivo e precoce for o diagnostico e implementacdo do
tratamento, melhor serd o prognéstico e menores serdo as chances de evolucao grave da
doenca>®.

O uso de corticosteroides é o pilar do tratamento da DPI na DM. Usualmente é
utilizada prednisona 1mg/kg de peso (até 60mg) no primeiro més, reduzindo-se para
40mg por mais dois meses, seguindo-se por diminuicao posterior da dose, dependendo da
resposta. Estima-se que aproximadamente 50% dos pacientes com DPI e DM respondam
favoravelmente ao uso de corticosteroides, embora ndo existam estudos controlados.
Quando a doenca intersticial é mais grave ou progressiva, um segundo agente
imunossupressor é frequentemente associado. A escolha de um agente especifico é guiada
pela gravidade da DPI e pela toxicidade relativa dos agentes®.

Durante o0 seguimento desses individuos deve-se realizar como rotina:
parasitologico de fezes (3 amostras), densitometria 0ssea e PPD. Tais exames sao
importantes no intuito de avaliar a necessidade de tratar parasitoses intestinais, tratar ou
fazer prevencéo de osteoporose e fazer quimioprofilaxia para TB*.

A associacdo entre DM e neoplasias € um achado frequente, especialmente apos
60 anos. A neoplasia pode preceder a miosite, surgir conjuntamente ou ser diagnosticada
apos sua manifestacao clinica, com maior frequéncia nos trés primeiros anos da doenca.
Dessa forma, é importante fazer rastreamento clinico para neoplasias.

A evolucdo de pneumomediastino espontdaneo € geralmente benigna e
autolimitada. O tratamento é de suporte, tendo por base o repouso, além de evitar

manobras que aumentam a pressao transpulmonar®*?,
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