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INTRODUCAO

A dermatopolimiosite, também conhecida
como dermatomiosite (DM), ¢ uma doencga cro-
nica, de baixa incidéncia, que pertence ao con-
junto das miopatias inflamatorias idiopaticas,
grupo heterogéneo de doengas imunomediadas
caracterizadas por inflamagdo nao supurativa
da musculatura estriada. Nesse sentido, o grupo
¢ composto por seis tipos de miopatias que pos-
suem a fraqueza muscular como ponto comum,
e sdo elas: Polimiosite; dermatomiosite; derma-
tomiosite juvenil; miosite associada a neopla-
sia; miosite associada a doenca autoimune; e
miosite por corpusculo de inclusdo (CARVA-
LHO, 2019)

A fisiopatologia da dermatomiosite ainda
nao ¢ totalmente elucidada, mas sabe-se que fa-
tores genéticos e ambientais podem desempe-
nhar um papel no seu desenvolvimento. So-
mado a isso, existem algumas hipoteses, para
além da autoimunidade, que sugerem correla-
¢ao da doenga com ativagao do sistema comple-
mento, disfuncdo endotelial e estresse oxida-
tivo, de modo que tais teorias nao sao mutua-
mente exclusivas e podem estar interligadas.

Do ponto de vista epidemiologico, a derma-
tomiosite pode afetar individuos de qualquer
idade, mas ¢ mais comum apresentar-se com
distribuicao etaria bimodal, sendo observado
um pico entre os 10 e 15 anos de idade e, outro,
aos 40 a 55 anos. Além disso, € uma doenga que
atinge mais frequentemente mulheres do que
homens, seguindo a propor¢do de 2:1. Ainda
nesse sentido, a DM ¢é uma doenca rara, com
baixa incidéncia anual, de modo que sua preva-
lIéncia varia de 5 a 10 casos por 100.000 habi-
tantes no mundo, ndo havendo predilecao por
uma regido especifica (FITZPATRICK, 2015.)

Embora a causa exata da doenca ainda nao
seja clara, a dermatomiosite apresenta uma va-
riedade de sintomas bem conhecidos no con-

texto médico. Os sintomas musculares sdo ge-
ralmente os primeiros a aparecer e incluem fra-
queza, especialmente nos musculos proximais
das extremidades superiores e inferiores, como
dos ombros, bragos, quadris e coxas. Essa fra-
queza muscular pode acarretar dificuldades
para realizar tarefas diarias, como subir esca-
das, erguer objetos pesados ou levantar-se de
uma cadeira. Além das manifestagdes muscula-
res, a dermatomiosite também afeta a pele. A
erupc¢do cutanea ¢ um sinal caracteristico da do-
enca, que pode ou nao ser acompanhado de pru-
rido, e pode se dar em diferentes areas do corpo,
geralmente aparecendo como manchas averme-
lhadas ou violetas em face, pescogo, ombros,
peito e costas. Outros sintomas dermatologicos
podem incluir descamagdo da pele, ulceras cu-
taneas e sensibilidade a luz solar. Ademais, a
dermatomiosite pode afetar outros 6rgaos e sis-
temas do corpo, como os pulmdes, coracao,
trato gastrointestinal e articulacdes, resultando
em clinicas sistémicas adicionais (CARVA-
LHO, 2019).

Ainda nessa perspectiva, a partir de uma
analise clinica mais especifica da DM, alguns
achados referentes ao acometimento cutaneo
devem ser ressaltados, como: Eritema heliotro-
pico periorbitario, papulas de Gottron, sinal de
Gottron, “maos de mecanico”, sinal do “xale”,
sinal do “V” de decote, telangiectasias periun-
gueais, distrofia cuticular e o desenvolvimento
de calcinose. Tais sinais dermatoldgicos sao
bem caracteristicos e importantissimos de se-
rem reconhecidos durante a avaliagdo clinica
dos pacientes.

O diagnéstico da dermatomiosite envolve
uma abordagem multidisciplinar, que inclui, em
combinagdo, avaliacdo clinica, solicitagdo de
exames laboratoriais, dosagem de autoanticor-
pos, exames de imagem e, em alguns casos, a
biopsia muscular. Uma vez que a doenga possui
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apresentacao complexa, com componentes sis-
témicos e cutineos, os critérios classificatorios
de Bohan e Peter auxiliam no diagndstico.

Diante disso, o presente estudo tem como
objetivo analisar os marcadores clinicos e der-
matologicos presentes na dermatomiosite, a fim
de fornecer uma compreensdo mais aprofun-
dada desses aspectos da doenca. Ademais, por
meio da revisdo de literatura, buscamos identi-
ficar as principais manifestagdes que podem au-
xiliar no diagndstico precoce e assertivo, a par-
tir de uma investigacao clinica direcionada e do
exame fisico adequado. Assim, ao reunir as evi-
déncias existentes sobre o assunto, este estudo
visa contribuir para o avango do conhecimento
sobre a dermatomiosite e fornecer informagoes
relevantes para o desenvolvimento de estraté-
gias de tratamento mais eficazes e individuali-
zadas. Nesse sentido, torna-se fundamental o
conhecimento dos principais marcadores der-
matologicos associados a essa patologia com-
plexa para que possiveis diagndsticos diferenci-
ais sejam descartados e para que a conduta te-
rapéutica seja efetiva.

METODO

Trata-se de uma revisdo sistematica reali-
zada no periodo de abril a maio de 2023, com
enfoque no estudo das manifestagdes clinicas
da dermatopolimiosite e seus diagndsticos dife-
renciais por meio de pesquisas nas bases de da-
dos: PubMed, SciELO e Medline, além de li-
vros de dermatologia e reumatologia, como
Dermatologia de Fitzpatrick, 7* edicdo; Reuma-
tologia Diagnostico e Tratamento, 5* edicdo;
Dermatologia Azulay 8 edi¢do, e Clinica Mé-
dica da USP, Volume 5. Nesse sentido, para a
busca online foram utilizados os descritores:
Dermatopolimiosite, clinica, marcadores der-
matoldgicos e diagnosticos diferenciais. Desta
busca foram encontrados 195 artigos nas bibli-

otecas PubMed, SciELO e Google académico,
posteriormente submetidos aos critérios de se-
legao.

A partir disso, foram estipulados critérios de
exclusao e inclusdo de conteudos académicos,
com a selecao de 25 artigos para leitura, nos idi-
omas portugués e inglés. Em seguida, os crité-
rios finais para exclusdo foram: Artigos dupli-
cados, disponibilizados na forma de resumo,
que ndo abordavam diretamente a proposta es-
tudada e que ndo atendiam aos demais critérios
de inclusdo.

Ap0s a realizacdo dessa metodologia de se-
lecdo, restaram oito artigos que foram submeti-
dos a leitura minuciosa para a coleta de dados e
que fundamentaram o estudo, juntamente aos
quatro livros ja citados. Com isso, os resultados
foram apresentados de forma descritiva e divi-
didos em categorias tematicas abordando as te-
orias de patogénese, manifestagdes clinicas sis-
témicas, marcadores dermatoldgicos especifi-
cos, critérios diagnosticos e diagnosticos dife-
renciais acerca da dermatomiosite.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A dermatopolimiosite compde o grupo das
miopatias inflamatorias idiopaticas (MII) e ¢
considerada uma doen¢a imunologicamente
mediada, tendo o endotélio como alvo antigé-
nico primario. As MII possuem taxas altas de
morbidade e mortalidade que variam entre 4 a
50%, principalmente decorrentes de fraqueza
muscular grave, complicagdes cardiacas ou pul-
monares. Além disso, tais miopatias podem se
apresentar isoladamente ou em associagao,
tanto com outras doengas do tecido conjuntivo
como com neoplasias. Nesse sentido, pacientes
com dermatomiosite, geralmente apds os 50
anos de idade, tém um risco de 4 a 6 vezes
maior de desenvolver malignidade quando
comparados a populagdo geral, sendo as neo-
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plasias de ovario, trato gastrointestinal, pulmao,
mama e linfoma nao-Hodgkin mais comuns
(USP, 2009).

A fisiopatologia da DM ainda ndo ¢ comple-
tamente compreendida, mas existem varias hi-
poteses que t€m sido propostas para explicar o
seu desenvolvimento. A teoria mais aceita elu-
cida as caracteristicas de autoimunidade associ-
adas a doenga, e sugere que o sistema imunolo-
gico do individuo geneticamente suscetivel
ataca erroncamente os tecidos saudaveis, inclu-
indo os musculares e cutineos. Assim, acredita-
se que ocorra uma resposta imunoldgica anor-
mal, envolvendo células T e células B, que le-
vam a inflamacao e danos nos tecidos afetados.
Além disso, ha estudos que sugerem que a ati-
vacdo do complemento desempenha um papel
importante na patogénese da dermatomiosite,
uma vez que ha a presenca da fracdo terminal
C5b-9 de ataque a membrana nas paredes dos
vasos, que facilita a migracao de anticorpos li-
gados ao complemento, células B, TCD4+ e
macrofagos para o tecido muscular. Com isso,
a ativacao do sistema complemento contribui
para a inflamacao e lesdo tecidual ao gerar a di-
minui¢cdo da quantidade de capilares, hipoper-
fusdo do espaco endofascicular e atrofia peri-
fascicular.

Também se acredita que o processo de dis-
fun¢do endotelial possa desempenhar um papel
no desenvolvimento da DM, de modo que a le-
sdo dos capilares e a inflamacdo nas paredes
vasculares comprometam o fluxo sanguineo
adequado para os tecidos afetados. Somado a
iss0, o estresse oxidativo, que surge quando ha
um desequilibrio entre a producdo de radicais
livres e a capacidade do organismo de neutra-
lizé-los, € proposto como outro fator importante
na patogénese da doenga pois tende a contribuir
para o desenvolvimento da lesdo tecidual e in-
flamagdo local. Por fim, alguns estudos suge-

rem que certas alteracdes genéticas, como o po-
limorfismo do promotor -308 do TNF-alfa, po-
dem estar associados ao maior risco de desen-
volver dermatomiosite, de modo que a heranga
genética pode afetar a resposta imunoldgica do
individuo e a sua suscetibilidade a doenca. E
importante ressaltar que a compreensao da fisi-
opatologia da dermatomiosite ainda ¢ um
campo ativo de pesquisa, e estudos adicionais
sdo necessarios para esclarecer completamente
os mecanismos envolvidos (CARVALHO,
2019).

Clinica

A manifestacdo clinica da dermatomiosite ¢
extensa e envolve diversos sistemas, mas, prin-
cipalmente, a musculatura proximal e a pele.
Com relagdo aos musculos, ocorre uma fra-
queza muscular insidiosa dos membros, de ca-
racteristica proximal, progressiva e simétrica
das cinturas pélvica e escapular e da muscula-
tura cervical. Dependendo do grau da perda de
forga, pode ocorrer desde fadiga e intolerancia
ao exercicio até marcha cambaleante e dificul-
dade para subir escadas, bem como para pentear
o cabelo. A evolucdo desse quadro muscular
tende a ser gradual e progressiva, de modo que
raramente os casos evoluem de forma aguda e a
mialgia pode estar presente em até 50% dos ca-
sos (USP, 2009).

No que diz respeito as manifestacdes sisté-
micas da DM, salvo o acometimento cutineo, é
possivel identificar alteragdes em diversos oOr-
gaos e tecidos do organismo. Dentre elas, ¢ im-
portante ressaltar o acometimento pulmonar, o
qual est4 associado a um processo inflamatorio
local, gerando sintomas como dispneia, tosse
seca, estertores crepitantes, dor toracica e sinais
de esforco respiratorio. Uma vez que ha amplo
espectro de gravidade associado a doenca, em
casos mais severos, pode-se observar pneumo-
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nias aspirativas, decorrentes da fraqueza mus-
cular laringea, doenga pulmonar intersticial,
derrame pleural, hipertensdo pulmonar e insufi-
ciéncia respiratoria. Além disso, o acometi-
mento cardiaco associado a DM requer um mo-
nitoramento cuidadoso, bem como um trata-
mento adequado, a fim de prevenir complica-
¢oOes cardiacas mais graves. Nessa perspectiva,
o paciente pode evoluir com dor no peito, arrit-
mias cardiacas, fadiga e dispneia devido a com-
plicagdes como miocardite, disturbios do ritmo,
pericardite - decorrente da alteracdo inflamato-
ria do sistema de conducgao - tamponamento pe-
ricardico e insuficiéncia cardiaca congestiva
(GIACOMO et al., 2010).

Outrossim, ndo € incomum identificar ma-
nifestagdes associadas ao comprometimento ar-
ticular, como artralgia e inflamagao nas articu-
lagdes, causadas por poliartrite transitoria nao-
erosiva ou poliartrite simétrica de pequenas ar-
ticulagdes. Somado a isso, a inflamagdo pre-
sente no decorrer da dermatomiosite pode,
ainda, afetar a musculatura lisa em qualquer
por¢do do trato gastrointestinal, resultando em
sintomas como disfagia, regurgitacdo, disfonia,
dor abdominal, niuseas, vOmitos, diarreia e
perda de peso. Em casos graves, e mais comu-
mente na dermatomiosite juvenil, podem surgir
ulceragdes no trato digestivo e hemorragias, de-
correntes de vasculite sistémica. Por fim, a DM
também pode afetar outros 6rgdos e sistemas,
como os rins, olhos, glandulas salivares e vasos
sanguineos. Esses acometimentos podem levar
a sintomas variados, como alteragdes na fungao
renal, olhos secos e irritados, boca seca e vas-
culites. E importante ressaltar que nem todos os
pacientes com dermatomiosite apresentardo
essa gama de acometimentos sist€émicos e que
tanto a gravidade quanto a extensdo das compli-
cacoes variam de pessoa para pes-
soa (MARQUES et al., 2014).

As manifestagOes cutineas associadas a DM
sdo muito caracteristicas e cursam com lesdes e
sinais especificos, que devem ser bem conheci-
dos pelos profissionais médicos para que a
identificacao durante a analise clinica seja feita
adequadamente. Nesse sentido, a dermatomio-
site ¢ comumente identificada por um rash que
pode acompanhar ou preceder a fraqueza mus-
cular, e pode estar localizado nas palpebras,
face, pescoco, torax anterior, ombros e dorso.
De forma mais aprofundada, os marcadores
dermatologicos classicos da doenga incluem o
helidtropo (ou eritema heliotropico), que confi-
gura um rash periorbitario de coloragdo pur-
pura-avermelhado associado a edema palpe-
bral, conferindo uma aparéncia de “olhos de
borboleta” (Figura 22.1). Além disso, outros
sinais caracteristicos sdo as dermatites papulo-
sas, variaveis quanto ao grau de eritema viola-
ceo, que podem se apresentar sob a forma de
papulas de Gottron, presentes nas proeminén-
cias de superficies extensoras das articulagdes
metacarpofalangianas e interfalangianas, po-
dendo ser planas ou ligeiramente elevadas com
descamacao cutanea comumente associada (Fi-
gura 22.2), e o sinal de Gottron, que possui a
mesma distribui¢ao das papulas incluindo coto-
velos e joelhos e que representa o termo fre-
quentemente usado quando as lesdes ndo sdo
papulares (FITZPATRICK, 2015).

Figura 22.1 Papulas de Gottron

Fonte: Miller & Vleugels, 2023.
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Figura 22.2 Heli6tropo
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Fonte: Hutchinson & Feldman, 2021.

Ademais, manchas eritematosas desencade-
adas por fotoexposi¢do com distribui¢do carac-
teristica nos ombros e regido dorsal constituem
o “sinal do xale” (Figura 22.3), enquanto que
em face, pescoco e térax anterior tais manchas
representam o “sinal do V em decote”. Podem
ainda ocorrer alteracdes de cuticulas, telangiec-
tasias periungueais, hiperqueratose, fissuras na
regido radial dos dedos e palma das maos, que
mimetizam “maos de mecanico”, semelhanga
essa que da nome ao sinal (Figura 22.4).

Figura 22.3 Sinal do Xale

Fonte: Miller & Vleugels, 2023.

A calcinose costuma ser uma manifestacao
da dermatomiosite mais tardia e até, em alguns
casos, incapacitante, que compromete especial-
mente pacientes acometidos com DM juvenil,

podendo se dar na pele, tecido subcutaneo, fas-
cia e musculos. Somado a isso, manifestagdes
dermatoldgicas relacionadas a fotossensibili-
dade, envolvimento do couro cabeludo, feno-
meno de Raynaud, presenga de tlceras e vascu-
lites cutdneas também podem ser observadas
(CARVALHO, 2019).

Figura 22.4 Sinal das “mé&os de mecéanico”

Fonte: Carvalho, 2019.

Classificacao

As classificagdes originalmente propostas
por Bohan e Peter sdo amplamente utilizadas
para auxiliar no diagndstico dos subtipos de mi-
opatias inflamatorias idiopaticas: polimiosite
primaria idiopatica (PM), dermatomiosite pri-
maria idiopatica (DM), PM ou DM juvenil, mi-
osite por corpusculos de inclusao (MCI), mio-
patia necrosante imunomediada, sindrome an-
tissintetase, entre outros. Nesse sentido, os cri-
térios de Bohan e Peter tornaram-se os mais uti-
lizados para realizar o diagnostico de dermato-
miosite € poliomiosite (Quadro 22.1).

A partir de tais critérios classificatorios, o
diagnostico definitivo da dermatomiosite ¢ con-
firmado com a presenga de achados dermatolo-
gicos com pelo menos trés dos quatro critérios
presentes. Ja a classificagao de provavel diag-
nostico se da com achados dermatolédgicos as-
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sociados com dois dos quatro critérios (CAR-
VALHO, 2019).

Diagnéstico

O diagnodstico da dermatomiosite envolve
uma abordagem multidisciplinar, que inclui a
avaliacdo clinica somada aos exames laborato-
riais, exames de imagem e, em alguns casos, bi-
opsia muscular. Dentre os principais aspectos

necessarios para o diagndstico, incluem-se a in-
vestigacdo clinica, na qual o médico devera co-
lher a historia evolutiva da doenga de forma de-
talhada - duragao, inicio dos sintomas, localiza-
¢do e gravidade da fraqueza - e realizara o
exame fisico direcionado para identificar os sin-
tomas caracteristicos da dermatomiosite, como
a fraqueza muscular proximal e os marcadores
cutaneos especificos.

Quadro 22.1 Tabela de critérios classificatorios para dermatomiosite e polimiosite

Critérios

Definicao

Fraqueza muscular

Proximal e simétrica dos membros (superiores/inferiores)

Aumento sérico de enzimas
musculares

Creatinofosfoquinase (CPK), aldolase, desidrogenase lactica
(DHL), aspartato aminotransferase (AST), alanina amino-
transferase (ALT)

Evidéncias na eletromiografia

Triade caracteristica:
-Aumento da atividade insercional, fibrilagdes e ondas ponti-
agudas positivas
-Descargas espontaneas e bizarras de alta frequéncia
-Uunidades motoras polifasicas de baixa amplitude e curta
duragdo

Evidéncias histologicas

Variag@o no tamanho das fibras musculares, necrose e/ou re-
generagdo dessas, presenga de infiltrado inflamatério, além

de atrofia das fibras musculares perifasciculares

Achados dermatoldgicos

Heliotropo
Sinal e papulas de Gottron

Fonte: Adaptado de Carvalho, 2019.

Além disso, sdo solicitados exames de san-
gue para avaliar a presenga de marcadores in-
flamatorios (proteina C reativa, velocidade de
hemossedimentagdo) e de lesdo muscular, por
meio da dosagem de enzimas musculares como
a creatina quinase (CK), aldolase, desidroge-
nase latica (DHL), TGO, TGP, bem como exa-
mes laboratoriais para detec¢do de anticorpos
associados a dermatomiosite, como anticorpos
anti-Jo-1, anti-Mi-2, anticorpos antinucleares

(ANA), anticorpos anti-MDAS e anticorpos
anti-SRP.

Ainda nesse sentido, o fator antinuclear
(FAN) ¢ positivo em 80% dos pacientes com
DM e aproximadamente 30% desses pacientes
possuem autoanticorpos definidos como mio-
site-especificos (anti-Jo-1, anti-PL-7, anti-PL-
12, anti-EJ, anti-Mi-2), de modo que tais anti-
corpos estiao associados a manifestagdes clini-
cas caracteristicas. Quadros de febre, poliartrite
com deformidade (especialmente em maos), fe-
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ndémeno de Raynaud e doenga pulmonar inters-
ticial, por exemplo, compdem a sindrome anti-
sintetase relacionada ao anticorpo anti-Jo-1 e
presente em 20% dos pacientes com PM. Em-
bora os anticorpos miosite-especificos tenham
papel importante na avaliagdo prognostica dos
pacientes, sua aplicacdo na tomada de decisao
terap€utica na rotina clinica necessita de valida-
¢do em estudos mais abrangentes. Ademais, os
niveis séricos das enzimas musculares tendem
a elevar-se em algum momento durante a evo-
lucdo da doenga, sendo que a CPK apresenta
uma maior sensibilidade e sua elevacao pode
anteceder a fraqueza muscular clinica em algu-
mas semanas. A vista disso, os niveis de CPK
aumentam cerca de dez vezes o valor da norma-
lidade, podendo em alguns pacientes elevar-se
em até cem vezes (FITZPATRICK, 2015).

Os exames de imagem permitem uma avali-
acao mais detalhada com o objetivo de excluir
outras hipdteses etioldgicas e, a vista disso, a
ressonancia magnética (RM) pode ser utilizada
para avaliar a extensao da inflamagao muscular
e identificar as areas afetadas. Ja a eletromio-
grafia (EMG) pode ser realizada para avaliar a
atividade elétrica dos musculos e identificar pa-
drdes consistentes com miopatias inflamatorias.
Do ponto de vista pratico, ha uma triade de
achados tipicos presentes na EMG de 40% dos
pacientes diagnosticados com miopatia infla-
matoria, sendo estas o aumento de atividade in-
sercional, com fibrilagdes e ondas positivas,
descargas de alta freqiiéncia, além de potenciais
de unidade motora polifésicos, de baixa ampli-
tude e curta dura¢dao. Em alguns casos, pode ser
necessaria a realizacdo de uma bidpsia muscu-
lar para auxiliar a confirmacgdo diagnoéstica, na
qual uma pequena amostra de tecido € removida
para, posteriormente, ser analisada em labora-
torio, revelando sinais de inflamagdo, presenga

de infiltrado linfocitico e danos nos musculos
(FITZPATRICK, 2015; CARVALHO, 2019).

E importante destacar que nem todos os pa-
cientes com dermatomiosite apresentarao essa
gama completa de critérios diagndsticos. As-
sim, o diagnostico deve ser baseado em uma
combinacdo de achados clinicos e de exames
complementares. Portanto, ¢ fundamental con-
sultar um médico especialista, como um reuma-
tologista ou dermatologista, para a avaliagdao
adequada e estabelecimento do diagndstico da
dermatomiosite. Além disso, como ja exposto,
os pacientes diagnosticados com DM apresen-
tam risco aumentado de neoplasia em compara-
¢do com a populagao geral e, diante disso, a in-
dicacdo de triagem para neoplasia devera ser
orientada pelo profissional médico e executada
através da identificagdo de fatores de risco du-
rante anamnese, exame fisico e de acordo com
a faixa etaria de cada individuo (CARVALHO,
2019).

Diagnosticos diferenciais

Existem algumas condi¢des que podem
apresentar manifestagdes dermatologicas seme-
lhantes as observadas na dermatomiosite. Di-
ante disso, ¢ importante considerar outras hipd-
teses de diagnosticos diferenciais durante a ava-
liagdo do paciente, uma vez que a evolucdo da
DM tende a cursar com diversos sintomas sisté-
micos e isso pode confundir o profissional mé-
dico durante a investigacdo clinica. Assim,
qualquer outra doenga que se assemelhe aos
principais sinais e sintomas da DM, como fra-
queza muscular e lesdes cutineas, deve ser bem
investigada a fim de realizar o diagndstico cor-
reto.

Dentre as patologias que podem se asseme-
lhar a dermatomiosite, incluem-se escleroder-
mia, dermatomiosite paraneoplasica, sindrome
de sjogren, tuberculose cutanea, vasculite, mi-
astenia grave e a sindrome de cushing. Além
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disso, a rosacea também faz um importante di-
agnostico diferencial por apresentar lesdes cu-
taneas avermelhadas transitdrias e recorrentes
na face, conhecidas como flushing. Essa carac-
teristica pode ser confundida com o heliotropo
e com o eritema malar presentes na dermatopo-
limiosite, principalmente pela semelhanga da
localizagdao. O rubor da rosacea geralmente €
desencadeado por fatores como calor, alimen-
tos apimentados, alcool e estresse, € normal-
mente atinge as regides das bochechas, nariz,
testa e queixo (Figura 22.5), diferentemente da
DM que, além do acometimento da face, pode
comprometer o pescogo, ombros, costas e bra-
cos (AZULAY, 2022).

Fonte: Azulay, 2022,

O lupus eritematoso sistémico (LES) € outro
exemplo de doenca que apresenta manifesta-
¢Oes cutaneas classicas semelhantes as da der-
matomiosite, representadas pelo eritema malar,
também conhecido como o rash em “asa de bor-
boleta”, que se estende nas areas das bochechas
e nariz. Além disso, tanto o LES como a derma-
tomiosite podem ter manifestagdes sistémicas
sobreponiveis. Em contrapartida, pode apresen-
tar lesdes ulcerosas orais € nasais que nao sao
caracteristicas da dermatopolimiosite, além da
vasculite cutanea, que pode levar ao desenvol-
vimento de papulas, pustulas, tlceras, nodulos

ou manchas hipocrémicas (FITZPATRICK,
2015).

Ademais, a esclerodermia ¢ um outro possi-
vel diagnostico diferencial da DM por também
ser uma doenca com caracteristica de autoimu-
nidade que comumente gera acometimentos sis-
témicos em diversos O0rgdos e por apresentar
manifestagdes cutdneas semelhantes as que sao
observadas na dermatopolimiosite. Nesse sen-
tido, alguns subtipos de esclerodermia, como a
esclerose sistémica limitada, podem apresentar
lesdes musculares semelhantes as da dermato-
miosite, bem como a presenca de eritema em
areas fotoexpostas, com envolvimento da face e
das articulacdes. Algumas formas de esclero-
dermia podem apresentar, ainda, erupgoes cuta-
neas semelhantes as da dermatomiosite, especi-
almente nas fases iniciais da doenga.

Por fim, a pitiriase, mais especificamente a
pitiriase versicolor, pode ser mais um diagnos-
tico diferencial da DM, pois consiste em uma
infeccao fingica superficial que causa manchas
hiperpigmentadas ou hipopigmentadas na pele,
geralmente no tronco, enquanto a dermatopoli-
miosite ndo apresenta a caracteristica de hipo-
pigmentacao. Ademais, a pitiriase pode apre-
sentar escamas finas brancas ou acinzentadas e
resposta ao tratamento antifungico, diferente-
mente da DM que necessita de um tratamento
sistémico. Outra caracteristica importante para
diferenciar as duas doengas ¢ relacionada ao
acometimento muscular, uma vez que a pitiri-
ase ndo apresenta sintomas relacionados a fra-
queza dos musculos proximais, sendo uma do-
enca exclusiva de lesdes cutdneas (AZULAY,
2022).

Tratamento

Diante da complexidade da dermatomiosite
e do seu amplo espectro sistémico, o tratamento
geralmente envolve uma abordagem multidisci-
plinar com diferentes especialistas, como reu-
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matologistas - principalmente -, dermatologis-
tas, pneumologistas e cardiologistas, para tratar
e controlar os acometimentos especificos de
cada paciente. Ainda nesse sentido, o trata-
mento utilizado ¢ em geral empirico e baseado
nas experiéncias dos profissionais mas, na atu-
alidade, recomenda-se a modalidade de reabili-
tacdo muscular assim que o diagnoéstico € feito
para evitar atrofias musculares e retragdes, com
mobiliza¢do precoce do paciente, sendo inicial-
mente passiva e progressivamente ativa. So-
mado a isso, indica-se tratar a DM com doses
altas de corticoides precocemente, que devem
ser reduzidas lentamente em um momento pos-
terior para evitar as recidivas. Ademais, reco-
menda-se o uso do imunossupressores ao diag-
nostico quando o paciente apresentar sinais de
mau prognostico ou tiver doengas concomitan-
tes.

CONCLUSAO

A dermatomiosite ¢ uma doenga sistémica,
rara e de alta complexidade, que afeta ndo ape-
nas os musculos, mas também a pele, apresen-
tando manifestagdes cutineas caracteristicas.
Durante a investigacao clinica, ¢ de extrema im-
portancia reconhecer e avaliar tais marcadores
dermatoldgicos, uma vez que desempenham
papel crucial na identificagdo precoce e diag-
nostico preciso da doenga.

Os achados dermatologicos encontrados na
dermatomiosite variam entre os pacientes, mas
tipicamente € possivel observar o rash heliotro-
pico nas palpebras superiores, a presenga de pa-
pulas de Gottron e do sinal de Gottron, que sao
altamente sugestivos da doenga, além do sinal

de “V” no pescoco, as “maos de mecanico”, si-
nal do “xale”, telangiectasias periungueais, dis-
trofias cuticulares, erup¢des escamosas nas re-
gides fotoexpostas, entre outros.

Somado a isso, a presenca de manifestacdes
cutdneas pode ajudar a direcionar os médicos
para uma abordagem terapéutica adequada e in-
dividualizada para cada paciente, bem como
podem fornecer informacdes progndsticas im-
portantes. A presenca de ulceras cutdneas ou
calcinose, por exemplo, esta associada a uma
maior gravidade da doenga € a um pior prog-
nostico. Portanto, a avaliagdo cuidadosa das
manifestagdes dermatologicas da dermatomio-
site permite uma estratificagdo mais precisa dos
pacientes e auxilia na determinacdo das melho-
res opcoes terapéuticas.

Em suma, por meio de uma revisdo abran-
gente da literatura, explorou-se os aspectos es-
senciais da dermatomiosite, incluindo sua pato-
génese, dados epidemioldgicos, métodos diag-
nosticos, diagnosticos diferenciais e trata-
mento. Através dessa analise, pudemos elucidar
a importancia de reconhecer os sinais clinicos e
dermatologicos caracteristicos da doenca, bem
como os critérios diagnosticos estabelecidos.
Nesse sentido, compreender a fisiopatologia da
dermatomiosite e sua relagdo com os marcado-
res clinicos e dermatolédgicos leva a um melhor
gerenciamento dos pacientes, proporcionando
alivio dos sintomas e melhor qualidade de vida.
Concluimos, assim, que a revisao aprofundada
da literatura ¢ essencial para ampliar o conheci-
mento sobre a dermatomiosite e promover
avancgos no diagnoéstico e tratamento dessa con-
dicao desafiadora.
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