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Mucinose papular: manifestacao incomum
de dermatomiosite amiopatica

Papular mucinosis: uncommon presentation of amyopathic dermatomyositis
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Resumo

Os autores relatam um caso de dermatomiosite amiopatica com manifestacdo cutanea incomum do tipo mucinose papular. O diagnéstico de derma-
tomiosite foi baseado na clinica e no exame histopatolégico cutaneo e a forma amiopatica foi definida pela auséncia de fraqueza muscular, exames
laboratoriais normais e pela auséncia de sinais de miosite na eletroneuromiografia e na biépsia de musculo. A dermatomiosite amiopatica representa
um subtipo raro da doenca. Um diagnostico precoce depende do reconhecimento dos achados cutaneos cléssicos e das manifestacoes raras, entre as
quais a mucinose cutanea. Um correto diagnéstico do paciente colabora para o seu adequado manejo.

(Rey MCW, Dazzi PB, Rockenbach M, Bernardes SC, Furian R, Libis AS, Bonamigo RR. Mucinose papular: manifestagdo incomum de dermatomiosite amiopatica. Med Cutan
Iber Lat Am 2007;35:189-192)
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Summary

The authors report a case of amyopathic dermatomyositis with uncommon papular mucinosis. The dermatomyositis diagnosis was based on clinical
findings and skin biopsy and amyophathic presentation was defined by no clinical evidence of muscle weakness, normal laboratory results, electrom-
yogram and muscle biopsy. Amyopathic dermatomyositis is a rare subtype of the disease. A prompt diagnosis of dermatomyositis depends on recogni-
tion of classic cutaneous findings and rare presentations such as papular mucinosis. An accurate patient diagnosis contributes for the correct treat-
ment.
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Dermatomiosite € uma enfermidade auto-imune que afeta
multiplos sistemas, primariamente a pele e 0s musculos
esqueléticos[1]. E caracterizada por erupgéo cutanea tipica
e miopatia inflamatéria que produz fraqueza muscular proxi-
mal e simétrical2]. Pearson, em 1963, foi o primeiro a utili-
zar a denominacao Dermatomiosite Amiopatica para des-
crever um subtipo infreqliente, porém bem reconhecido da
doencal3]. Estes pacientes apresentam manifestacdes
cuténeas tipicas de dermatomiosite sem alteracdes clinicas
e/ou laboratoriais de miosite[4]. Além das manifestagdes
cuténeas tipicas, os pacientes com dermatomiosite podem
desenvolver lesdes atipicas, como paniculites, eritrodermia

e mucinose cutaneald, 6, 71. Embora caracteristicamente
sejam encontrados dep6sitos de mucina na dermatomiosite,
é incomum que ocorram em quantidade suficiente para pro-
duzir lesdes clinicamente detectaveis[5, 6, 71. Os autores
relatam um caso de mucinose papular como manifestacdo
cuténea incomum de dermatomiosite amiopatica.

Caso clinico

Paciente feminina, branca de 36 anos, trabalhadora de
fabrica de calgados, casada, natural e procedente do Rio
Grande do Sul/Brasil.
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Figura 1. Eritema em dreas fotoexpostas.

Referia lesbes eritematosas em face e papulo-eritemato-
sas em colo, dorso superior e membros superiores, com um
ano e meio de evolugdo. Além de um leve prurido local, ndo
havia outras alteracdes clinicas importantes.

Ao exame dermatolégico, apresentava eritema em areas
fotoexpostas (Figura 1) e papulas eritematosas em face fle-
xora dos antebracos (Figura 2). Sobre as articulacdes inter-
falangeanas e metacarpo-falangeanas também apresentava
lesGes eritémato-papulosas (Papulas de Gottron), além de
eritema periungueal (Figura 3). O exame clinico era normal.

A avaliagao laboratorial demonstrou hemograma, veloci-
dade de hemossedimentacado, exame de urina, eletrdlitos,
proteinograma, provas de fungado hepatica e de fungéo renal
normais. O Fator Reumatoéide, Fator Anti-nuclear, VDRL
(Venereal Disease Research Laboratory), Anticorpo Anti-
SSA/Ro e Anticorpo Anti-SSB/La eram negativos. Aldolase,
creatino-fosfoquinase, creatino-fosfoquinase-MB, desidro-
genase lactica, transaminase glutamico-oxalacética esta-
vam normais.

No exame histopatolégico das lesdes cutaneas (Figura 4),
foi observado degeneragdo mucinosa no derma reticular e
presenca de raro infiltrado inflamatorio perivascular. A imu-
nofluorescéncia direta foi negativa.

A eletroneuromiografia ndo evidenciou alteragdes suges-
tivas de radiculopatia ou neuropatia, havendo auséncia de
sinais eletromiogréaficos de dermatomiosite. A bidpsia de
musculo da regido deltéide (musculatura proximal) nao
demonstrou miopatia e a avaliagdo sistémica complementar
(radiografia de térax, espirometria, eletrocardiograma, moti-
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Figura 2. Papulas eritematosas em antebragos.

lidade gastro-intestinal, mamografia e exame citopatologico
de colo uterino) apresentou resultados normais.

Iniciou-se tratamento com Hidroxicloroquina na dose de
400 mg/dia e, apos seis meses de uso da medicacgéo, evi-
denciou-se melhora do quadro cutaneo, sem sintomatologia
ou alteracdes laboratoriais de miosite.

Comentarios

Dermatomiosite € uma doenca auto-imune rara do tecido
conjuntivo caracterizada por tipicas lesdes cutéaneas croni-
cas e miopatia inflamatéria idiopatica que afeta a muscula-
tura estriada proximal[1, 2, 5, 71.

Um diagndstico precoce e preciso de dermatomiosite
depende de um adequado reconhecimento de seus acha-
dos cutaneos[1]. As lesdes cutaneas podem ser classifica-
das em [1] patognomonicas (papulas de Gottron)[1, 8]; alta-
mente caracteristicas (rash heliotrépico); caracteristicas
(como Sinal de Gottron, maos mecanicas, eritema e telan-
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Figura 3. Papulas de Gottron e telangiectasias peri-ungueais.

giectasias peri-ungueais, poiquilodermia, fotossensibilida-
de, prurido) e raras (mucinose papular e em placas, eritro-
dermia, ictiose adquirida, paniculites entre outras).

A presenca de prurido € comum, porém provavelmente
subvalorizada na avaliagdo do paciente[1, 4, 8, 12]. Este sin-
toma pode ajudar na distingao de pacientes com lupus erite-
matoso cutaneo que geralmente ndo apresentam queixas
importantes de prurido[12]. As leses cutaneas ocorrem em
areas fotoexpostas e geralmente sdo agravadas pela radia-
cao ultravioleta Ae B[1, 8, 12].

Entre as manifestacdes cutaneas raras, encontramos a
mucinose cutaneall, 4, 5, 6, 7]. Existem poucos relatos de
mucinose cutanea associada a dermatomiosite, sendo a
maioria de casos de mucinose em placas[b, 6, 71. Os auto-
res encontraram apenas uma referéncia de mucinose papu-
lar associada a dermatomiosite[7].

A dermatomiosite amiopatica € um subtipo raro, porém
bem reconhecido da doenga que correspode de 2 a 18%
dos casos[3, 101. E caracterizada por lesdes cutaneas tipi-
cas de dermatomiosite e auséncia de envolvimento muscu-
lar[1-4, 8-12].

Embora as lesBes cuténeas precedam ao aparecimento da
miopatia em 56% dos pacientes com dermatomiosite classica,

Figura 4. Exame histopatoldgico das lesées cutaneas em HE e
Alcian blue.

o envolvimento muscular se desenvolve entre 3 e 6 meses na
maioria destes pacientes[3, 4, 10, 12]. Pacientes com exames
diagnosticos negativos e rash cutaneo persistente por mais de
2 anos podem ser diagnosticados como apresentando um
quadro confirmado de dermatomiosite amiopéatical2, 4, 12].

Em 1993, Euwer e Sontheimer publicaram 4 critérios diag-
nosticos para dermatomiosite amiopatica: 1) alteragdo cutanea
patognomonica de dermatomiosite; 2) bidpsia cutdnea com-
pativel com dermatomiosite; 3) auséncia de evidéncia clinica
de fraqueza muscular proximal por 2 anos ap6s inicio do qua-
dro cutaneo, e 4) niveis séricos normais de enzimas muscula-
res por 2 anos apos aparecimento das lesdes cutaneas[3, 12].
Estes critérios se mostraram Uteis na definicdo deste raro subti-
po da doencal3]. Os autores do presente relato puderam iden-
tificar estes 4 critérios na paciente descrita.

Clinica e histopatologicamente, os achados da derma-
tomiosite amiopética ndo diferem do quadro classicol1l, 3,
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10]. Clinicamente, entretanto, apresenta-se predominan-
temente na area acral, sendo importantes as Papulas de
Gottron como manifestacdo cutanea destes pacientesl1,
3]. O rash heliotrépico nao é tdo comum como 0s outros
achados cutaneos[12].

N&o ha alteracdes histopatolégicas consideradas patog-
nomonicas de dermatomiosite, mas compativeis com a
doencall, 4, 12]. Entre as manifestagcdes raras, encontra-
mos a mucinose [1, 4-7]1. Embora caracteristicamente sejam
encontrados depoésitos de mucina na dermatomiosite, €
incomum que ocorram em quantidade suficiente para pro-
duzir leséo clinicamente detectavel[b, 6, 71.

E dificil de estabelecer a probabilidade de manifestacoes
sistémicas nestes pacientes[4]. Muitos autores relatam
associacdo com doenga pulmonar intersticialll, 3, 4] e ha
descricdo de associagdo da dermatomiosite com malignida-
des em pacientes adultos[13].

Alguns autores consideram que os pacientes com der-
matomiosite amiopatica apresentam o mesmo risco de des-
envolvimento de malignidade que os pacientes com a forma
classica da doencal3, 9, 10]. Parece ser recomendavel que
estes pacientes nao sejam submetidos a um screening labo-
ratorial muito extenso; devendo a pesquisa de uma possivel
neoplasia ser orientada pela histéria clinica, exame fisico e
0s exames laboratoriais de rotinal1, 13].

Referéncias

O tratamento tépico destes pacientes consiste em fotopro-
tetores e em corticéides (classe | e 11). Os corticoides orais sdo
considerados os medicamentos de escolha para 0 manejo ini-
cial dos pacientes com dermato e polimiosite. Outros farmacos
utilizados sdo metotrexato, azatioprina, ciclofosfamida, ciclos-
porina e os antimaléricos[4]. O uso de corticosteroides sistémi-
€0s em pacientes com acometimento cutaneo exclusivo é con-
troverso, devido aos potenciais efeitos adversos(3, 91.

A hidroxicloroquina foi descrita como eficaz no controle
do quadro cutaneol2, 4, 9, 141, sendo considerada, junta-
mente com os corticéides tépicos, como tratamento de pri-
meira escolha para lesdes cutaneas[9].

No caso apresentado, os autores optaram pelo uso desta
medicagao tendo sido evidenciado melhora das lesdes da
paciente.

O prognostico dos pacientes com dermatomiosite amio-
patica parece ser favoravel, na auséncia de neoplasias[1].

Conclusoes

Relata-se um caso de dermatomiosite amiopéatica com
manifestacdo cutadnea incomum (mucinose papular), no
qual o correto reconhecimento das manifestagdes cutaneas
da doenca foi importante para o diagnostico e para seu ade-
quado manejo.
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