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A dermatomiosite é uma doenca autoimune incomum que pode se manifestar como sindrome paraneoplésica ou ainda ser induzida por certas dro-
gas. Apresentamos um caso de dermatomiosite paraneoplasica que faz diagndstico diferencial com dermatomiosite induzida por droga.
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Summary

Dermatomyositis is an uncommon autoimmune disease that may mimic a paraneoplastic syndrome or be drug-induced. We present a case of para-
neoplastic dermatomyositis in which is mandatory to distinguish it from a drug-induced phenomenon.
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A dermatomiosite (DM) é uma doenca de etiologia autoi-
mune, que se manifesta por miopatia inflamatéria simétrica
proximal e erupgdes cutaneas caracteristicas[1, 2].

A doenga, quando associada a neoplasias, pode ter ini-
cio mais agudo, com manifestacdes cutdneas precoces e
intensas. As alteracdes musculares podem ser tardias,
porém com evolugao rapida e progressiva, e resisténcia a
tratamento sistémico com corticoesterdides. A DM paraneo-
plasica tem incidéncia que varia entre 10% e 50% dos casos
de DM, dependendo do estudo. A relacdo com neoplasia é
mais comum na DM (15%) do que na polimiosite (9%),
sendo mais frequente em adultos[3].

Caso clinico

Paciente do sexo feminino, 56 anos, ex-tabagista (57
mago.ano) com diagnostico ha 6 meses de carcinoma pul-
monar escamoso, em tratamento quimioterapico, tendo rea-
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lizado diversos esquemas terapéuticos (incluindo o uso de
genzar, cisplatina, , plactaxel, etoposide, carboplastina),
sem resposta satisfatoria. Dois meses ap6s o diagnostico ini-
ciou quadro de eritema e edema na face associado a prurido
intenso difuso (principalmente na face e couro cabeludo);
um més apdés evoluiu com piora do quadro cutdneo com sur-
gimento de bolhas, inicio de fraqueza muscular nos membros
superiores e inferiores e disfagia alta progressiva para sélidos
e liquidos. Ao exame clinico apresentava eritema e edema da
face, dos pavilhdes auriculares e da regido periungueal, helio-
tropo (Figura 1), eritema e bolhas nos membros superiores
(Figura 2) e eritema flagelado no dorso (Figura 3), além de fra-
queza muscular proximal. Os exames laboratoriais evidencia-
ram CK (creatinoquinase) 7335 U/L, LDH (desidrogenase lac-
tica) 1213 U/L, Aldolase 13,99 U/L (VR < 7,6 U/L), VHS 60
mm, TGO 269 U/L, FAN 1/320 pontilhado fino, Anti-RO, Anti-
La e Anti-Jo 1 negativos, Anti-M2: 1,17 (VR < 10 U/mL), e ele-
troneuromiografia com padrao miopéatico.
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Figura 1. Eritema e edema facial com heliotropo.

Realizado exame histopatolégico cutaneo do rash locali-
zado na regido dorsal que evidenciou epiderme retificada
com areas de alteragcao vacuolar da camada basal, associa-
do a infiltrado inflamatério perivascular superficial e médio
de linfocitos e histiécitos, com edema da derme e depdsito
de mucina.

Diante do quadro clinico e alteracdes laboratoriais, con-
cluimos o diagndéstico de dermatomiosite paraneopléasica.
Foi iniciado tratamento com hidratacéo e prednisona 1 mg/
kg/dia com melhora clinica e laboratorial parcial. Neste
momento foi revisto o estadiamento do cancer de pulmao,
que revelou associagdo com linfangite carcinomatosa, por-
tanto, sem indicacdo de continuar o tratamento quimiotera-
pico, seguindo apenas em acompanhamento paliativo pela
oncologia e em tratamento dermatolégico sintomatico.

Discussao

A dermatomiosite (DM) é uma doenga do tecido conjuntivo
gue associa miopatia a manifestacdes cutaneas caracteristi-
cas. As manifestacbes cutaneas mais comuns sdo papulas
de Gottron, rash, heliotropo, edema periobitario, eritema
reticular, poiquilodermia e erupgdo papuloescamosa no
couro cabeludo, sendo raras vesiculas ou bolhas. A etiologia
permanece desconhecida, mas consideram-se as associa-
¢cdes com antigenos de histocompatibilidade, virus, drogas e
auto-imunidade.

A primeira associagao de DM com neoplasia foi feita por
Stertzem 1916. Desde entéo, diversos casos ja foram docu-
mentados e estudos comprovaram que had um aumento do
risco de cancer em adultos com DM (odds ratio de 4.4), indi-
cando assim um fendmeno paraneoplésico. As malignida-
des mais associadas sao cancer de ovario, pulmao, pan-
creas, estdbmago, colon e linfoma ndo-Hodgkin[3, 41.

Figura 2. Presenca de les6es bolhosas no membro superior.

A idade avancada do paciente (maior que 40 anos),
extensao das lesdes cutaneas, prurido persistente, manifes-
tagdes atipicas da doenga cutanea (presenca de ulceracéo,
bolhas ou vasculite) e grande aumento dos niveis de CPK e
VHS tem sido evidenciados nos pacientes com alto risco
para a associacédo de neoplasia. Além de refratariedade ao
tratamento, auséncia de doenca pulmonar intersticial e fra-
queza muscular rapidamente progressival3, 4].

A presenca ou auséncia de auto-anticorpos também
pode ajudar na estimativa de risco de cancer em pacientes
com DM. O anti-Mi-2 mostra-se, em geral, baixo nos pacien-
tes com DM e cancer; e o anti-Jo-1 relaciona-se mais com
doencga pulmonar intersticial, fenémeno de Raynaud, artro-
patia e mdos de mecéanico, combinagéo conhecida como
sindrome anti-sintetase[5]. Um novo anticorpo anti-155/140
tem sido utilizado em pesquisas e demonstrado uma forte
predilecao para a existéncia de malignidade associada a
DMI5, 7]. Este anticorpo teria sensibilidade de 50% e espe-
cificidade de 96% para DM associada a cancer e estaria
associado ao HLA-DQ1A*0301, diferentemente das outras

Figura 3. Eritema flagelado no dorso.
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formas de DM, sugerindo que o risco de cancer poder ser,
em parte, geneticamente determinado[5].

A neoplasia pode ser diagnosticada antes, durante ou
apos o diagnostico de DM. Algumas formas de rastreamento
para neoplasias em pacientes com DM tém sido propostas,
mas esse planejamento deve ser individualizado, levando-se
em consideragédo a idade, sexo e etnia do paciente. Segundo
alguns estudos, todos os pacientes com DM deveriam ser
investigados para neoplasia durante os 3-5 anos ap6s o ini-
cio da doenca. O tratamento da neoplasia pode ou néo
melhorar o quadro da DM[4].

A identificacdo das drogas desencadeadoras ou causa-
doras de DM pode ser um desafio ao dermatologista, ja que
muitos destes pacientes fazem uso de muitas medicagdes
que podem ou ndo estar relacionadas a DM[8].

A DM induzida por drogas pode apresentar-se de forma
tipica, amiopética ou miosite isolada. As drogas mais frequen-

temente associadas s&o: antiiflamatérios ndo esteroidais, antili-
pémicos, antibiéticos, antineoplasicos, antagonistas de TNF-a
e antineoplasicos (hidroxiuréia, ciclofosfamida, etoposide,
tamoxifeno). Em geral possuem um curso benigno com melho-
ra do quadro apds suspensado da drogal2, 3, 8-111.

Conclusao

O diagnostico diferencial de DM paraneoplasica e DM induzida
por droga neste caso fica evidente por quadro clinico de DM
classica com bolhas, lesdes atipicas, associa¢éo com neopla-
sia, auséncia de auto-anticorpos, e pelo fato de a paciente nao
ter melhorado apés a suspensdo da quimioterapia.

Os dermatologistas devem estar atentos para os sinais
clinicos sugestivos de DM paraneoplasica, a fim de tragar
terapéutica conveniente em cada caso, com atencéo espe-
cial ao prognostico da doenca de base.
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