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Caso Clinico
Case Report
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Resumo Abstract

Introdugio: A polimiosite (PM) e a dermatomiosite
sao classificadas como miopatias inflamatérias idio-
paticas. O envolvimento pulmonar por PM é pouco
frequente, estando descrito na literatura em cerca de
10% de casos.

Os autores apresentam um caso de uma mulher de 75
anos, com queixas de febre, perda ponderal, artral-
gias, mialgias ¢ diminui¢o simétrica e proximal da
for¢a muscular com impoténcia funcional dos mem-
bros superiores e inferiores, com inicio um més antes
do internamento. Apresentava infiltrados pulmona-
res na telerradiografia de térax. Apds estudo exaustivo
estabeleceu-se o diagnéstico de envolvimento pulmo-
nar na forma de pneumonia organizativa por PM.
Efectuou-se corticoterapia e terapéutica com micofe-
nolato com melhoria clinica, analitica e radiolégica.

Introduction: Polymyositis and dermatomyositis are
classified as idiopathic inflammatory myopathies. In-
terstitial lung disease is rare and is described in the
literature in about 10% of cases.

The authors describes a case of 75 year old woman
presenting with one month evolution of fever, weight
loss, arthralgia, myalgia and symmetric and proximal
muscle weakness of upper and lower limbs. Nonspe-
cific interstitial changes was found in chest X-ray. Af-
ter exhaustive study, the diagnosis of pulmonary en-
volvement in the form of organizing pneumonia by
polymyositis, was established. Glucocorticoids and
mycophenolate were prescribed with good clinical,
analytical and radiological outcome.

Conclusion: In this case, it was the changes in the
chest X-ray in a patient without respiratory sym-
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Conclusao: Neste caso, foi a alteracao na telerradio-
grafia de torax numa doente sem sintomatologia res-
piratéria que levou ao estudo exaustivo até ao diag-
néstico de PM, realcando mais uma vez a importincia
da telerradiografia no rastreio de patologias de outros
foros.

Rev Port Pneumol 2010; XVI (4): 671-677

Palavras-chave: Polimiosite, telerradiografia do t6-
rax, diagndstico, prognéstico.

ptomatology, that conducted to exhaustive study to
polymyositis diagnosis, enhancing once again the im-
portance of X-ray in the screaning of pathologies of
other systems.

Rev Port Pneumol 2010; XVI (4): 671-677

Key-words: Polymyositis, chest X-ray, diagnosis,
prognosis.
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Introducéio

A polimiosite e a dermatomiosite (DM) sao
classificadas como miopatias inflamatdrias
idiopdticas (MII)!-57810, A sua prevaléncia
¢ estimada em 1 por 100 000 habitantes e é
mais frequente no sexo feminino na relagio
de 2:1. Nos adultos, o pico de incidéncia
ocorre entre os 40 e os 50 anos, embora
qualquer faixa etdria possa ser afectada®.
Em 1975 Bohan e Peter formularam crité-
rios de classificacdo, que incluem?*: fraque-
za muscular proximal e simétrica, elevagao
sérica de enzimas musculares, electromio-
grafia com alteracdes miopdticas, alteracoes
caracteristicas na biépsia muscular com au-
séncia de sinais histolégicos de outras mio-
patias e rash tipico da DM (sinal de Got-
tron, sinal de Shawl, rash heliotrépico e
eritrodermia generalizada). O diagndstico
definitivo de PM ¢ estabelecido quando es-
tdo presentes quatro dos cinco primeiros
critérios e o de DM quando estio presentes
os cinco critérios. Estao descritas trés cate-
gorias de autoanticorpos miosite especificos.

PORTUGUESA

Destes, os anticorpos anti-sintetase anti-
-Jo-1 é o que estd fortemente associados a
doenga intersticial pulmonar

Os autores descrevem o caso clinico de uma
doente com envolvimento pulmonar por
PM, o que é pouco frequente. Na literatura
este envolvimento estd descrito em cerca de
10% dos casos de DM e PM e que agrava
substancialmente o progndstico®$1°.

Caso clinico

Doente de 75 anos, sexo feminino, raca cau-
casiana. Inicia as suas queixas um més antes
do internamento com febre de predominio
vespertino quantificada em 38,5°C, astenia,
adinamia, anorexia nio selectiva, artralgias
das grandes articulagoes, mialgias e mal-es-
tar geral. Negava queixas de tosse, expecto-
ragdo, dispneia ou dor toricica. Por quadro
de sincope precedida de vertigens, nduseas e
sudorese profusa, é conduzida ao servico de
urgéncia central (SUC). No SUC realiza

TC-CE que era normal para o grupo etdrio
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e tem alta orientada para consulta de Medi-
cina.

Na consulta de Medicina (2 semanas antes
do internamento), ¢ lhe diagnosticada in-
fecgio urindria sem agente isolado e é empi-
ricamente medicada com cefradina, sem
melhoria.

Por agravamento das queixas referidas, ma-
nutengao da febre, perda ponderal de cerca
de 2 kg, lipotimias de repeti¢ao e diminui-
¢ao simétrica e proximal da for¢a muscular
dos membros superiores e inferiores com
impoténcia funcional, é medicada com levo-
floxacina, que cumpriu durante uma sema-
na, sem melhoria. Por continuo agravamen-
to do quadro, apesar da medicacio prescrita
e pela evidéncia de infiltrados pulmonares, é
internada (25/07/08).

Negava outras queixas de drgaos ou sistemas,
nomeadamente tosse, expectoragao, dor to-
rdcica ou palpitacoes.

Dos antecedentes pessoais apresentava co-
lesteatoma do ouvido esquerdo (operado hd
48 anos), nddulo na corda vocal (seguida na
ORL), hérnia do hiato com doenca do re-
fluxo gastroesofdgico, infecgoes urindrias de
repeti¢ao, doenca de Bowen da perna es-
querda (operada em Janeiro de 2005), cirur-
gia a cataratas em Novembro de 2007 (com-
plicada de uveite e xeroftalmia do olho
esquerdo).

Da histéria epidemiolégica e social tratava-
-se de doente doméstica, nio fumadora, sem
hébitos etilicos ou toxifilicos e sem contacto
conhecido com aves ou fungos, negava tu-
berculose ou outros contactos epidemiolé-
gicos.

Ao exame objectivo apresentava-se emagre-
cida, hemodinamicamente estdvel, com ten-
sdo arterial e frequéncia cardiaca em dectbi-

to de 100/50 mmHg e 83 bat/min,

REVISTA PORTUGUESA DE

respectivamente, e na posi¢ao ortostdtica de
92/65 mmHg e 115 bat/min, respectiva-
mente. A auscultagao pulmonar, de referir
fervores crepitantes no terco inferior do he-
mitérax esquerdo. Os membros superiores
apresentavam acentuada diminui¢io proxi-
mal e simétrica da forca acompanhada de
hipotonia muscular e impoténcia funcional
e ainda dor A mobilizagio dos ombros. Os
membros inferiores apresentavam incapaci-
dade funcional por dor a mobilizagio e
acentuada diminuicio proximal e simétrica
da forca. Estas alteragoes condicionavam to-
tal dependéncia da doente para todas as ac-
tividades. Sem outras alteracoes ao exame
fisico.

Analiticamente salientava-se PCR 1,7 mg/dL,
VS 63 mm/12 h, AST 443 U/L, ALT 226
U/L, LDH 2445 U/L, CK 7489 UI/L,
CKMB 110 ug/L, D-dimeros 2,99 pg/ml e
nitritos positivos na urina. A gasometria em
ar ambiente era normal, com paO, 77,1
mmHg. ECG em ritmo sinusal com FC 93
bpm. A telerradiografia de térax (PA e per-
fil) mostrava infiltrado intersticial bibasal e
drea de hipotransparéncia heterogénea de
cerca de 3 cm de comprimento e 3 de largu-
ra na base do campo pulmonar esquerdo,
sem broncograma aéreo (Fig. 1).

Durante o internamento efectuou:

— O estudo de autoimunidade que mostrou
positividade para ANA na diluicdao de
1/320. Os restantes anticorpos, incluindo
anti-histonas, anti-Ro, anti-LA, anti-Sm,
anti Scl-70, anti-Jo-1, anti-RNP-Sm, anti-
-RNP-70, anticentromero, antimito-
condria, antimdsculo liso e anticito-
plasma, foram negativos.

— Na urocultura isolou-se £. coli. A hemo-
cultura foi negativa. A mioglobina sérica,
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Fig. 1 - Telerradiografia do térax PA (A) e perfil (B) na altura do internamento

mioglobina urindria e aldolase estavam
elevadas (2899 pg/ml, 169 pg/ml e 83,4
U/L, respectivamente).

O estudo serolégico mostrou IgG positi-
vos anti-CMV, antiadenovirus e anti-
-herpes 1. Os restantes anticorpos, in-
cluindo C. pneumoniae, C. burnetti,
Echovirus, parvovirus, legionella e Mico-
plasma pneumoniae, foram negativos.

A prova de funcio respiratéria (PFR) foi
normal. A DLCO e a pressao inspiratdria
e expiratéria méxima estavam diminuidas
(39 mmol/min/kPa, 18 kPA e 28 kPa res-
pectivamente).

A broncofibroscopia (BFC) mostrou que
tanto a pirAmide basal da drvore brénqui-

Fig. 2 - TC de térax na sequéncia da investigagao
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ca direita como da esquerda apresentava
confluéncia das pregas posteriores, muco-
sa hiperemiada e secrecoes bronquicas
(SB), mucosas bilaterais em pequena
quantidade, que se aspiraram. Realizou-
-se lavado broncoalveolar (LBA) e bi6p-
sias bronquicas (BB) ao nivel da pirimide
basal direita. O exame bacteriolégico,
micobacteriolégico e micol6gico das SB,
LBA e BB, tanto directos como culturais,
foram negativos. O exame anatomo-
-patolégico das SB e BB foram negativos
para células neopldsicas.

— A tomografia computorizada (TC) de t6-

rax (Fig. 2) mostrou refor¢o do reticulo,
sobretudo nos lobos inferiores (LI), onde
se véem imagens em “vidro despolido” e
espessamentos interlobulares, bem como
opacidades dispersas de contornos mal
definidos, uma ou outra com alguns
broncograma aéreo, de preferéncia justa-
pleural e nos Lls. Mostrou também dis-
creto espessamento pleural 2 direita nos
andares superiores.

Por se tratarem de lesdes periféricas e a
broncofibroscopia ter sido negativa, reali-
zou bibpsia aspirativa transtoricica
(BAT'T) ao nivel da lesao do lobo inferior
esquerdo, que se complicou de lamina de
pneumotdrax e se resolveu com trata-
mento conservador.

PNEUMOLOGIA
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— Dara esclarecimento das lipotimias de re-
petigao realizou holter de 24 horas, que
foi normal, ecocardiografia transtordcica,
que nao apresentava alteragoes significati-
vas para o grupo etdrio (PSAP 37 mmHg)
e TC cranioencefdlica, que nao eviden-
ciou lesoes isquémicas recentes.

— Dara esclarecer as alteragdes hepdticas, fez
o estudo de hepatites virais que apenas
mostrou positividade da IgG para hepati-
te A. Realizou também ecografia hepdti-
ca, que foi normal.

O relatério anatomopatolégico de BATT
mostrou que os aspectos observados eram
compativeis com doenca do intersticio pul-
monar. Dada a pequena dimensao da amos-
tra, nio foi possivel classificagao mais preci-
sa do tipo de doenga em causa.

Por apresentar diminui¢io acentuada da
forga dos grupos musculares proximais, rea-
lizou electromiografia (EMG) que mostrou
aspectos compativeis com diagndstico de
miosite. Realiza bidpsia de musculo deltéi-
de esquerdo, que mostrou na coloragio de
HE e tricrémio de Gomori o masculo mui-
to alterado com muitas fibras em necrose,
miofagocitose e infiltrado mononuclear pre-
dominante nos septos do perimisio e com-
ponente perivascular com invasio de parede
dos vasos, sendo a maior parte do infiltrado
CD8 +, concluindo tratar-se de polimiosite
(Fig. 3).

Instituiu-se corticoterapia (C) na dose de 60
mg/dia e azatioprina (A) na dose de 50 mg/
/dia, com aumento progressivo das doses.
Dois dias depois assistiu-se a melhoria ana-
litica (CK, AST, ALT, LDH e CKMB) sig-
nificativa. Duas semanas depois suspendeu-
-se azatioprina por intolerincia hepdtica
sintomdtica. Nio realizou imunoglobulina,

REVISTA
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Infiltrado inflamatorio
no endomisio

Infiltrado inflamatorio
perivascular

Infiltrado inflamatorio
perivascular

Fibras em necrose

Fig. 3 - Imagens histoldgicas de hiépsia muscular. A: coloragao de hematoxicilina-eosing

B: coloracdo de tricomio de Gomori

por conviccio religiosa. Cinco dias apds a
suspensao de azatioprina, inicia micofenola-
to na dose de 1 gr 12/12 h, que ainda man-
tem, com melhoria clinica, analitica (nor-
malizagio de CK e redugio muito
importante de AST, ALT, LDH e CKMB —
Quadro ) e radiolégica (Fig. 4).

Discussdo

Os doentes com PM podem apresentar, além
dos quatro primeiros critérios descritos por Bo-
han e Peter, sintomas gerais, como febre, perda
de peso, fenémeno de Raynaud e poliartrite in-
flamatéria ndo erosiva®4. No doente em estudo,
estavam presentes os quatro critérios de Bohan
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C+A Suspende A Micofenolato
Quadro | - Evolugdo analitica /
27/07 08/08 21/08 26/08 25/09
CK (UIL) 7489 2926 4748 2153 80
AST (UIL) 443 287 268 113 36
ALT (U/L) 226 276 361 296 50
LDH (UL) 2445 2516 2448 2078 639
CKMB (ug/L) 110 123

A- azatioprina; C — corticoides

e Peter para o diagndstico definitivo de PM e
alguns dos sintomas gerais, como febre, perda
de peso e poliartrite inflamatéria nao erosiva.
O compromisso respiratdrio pode ocorrer na
forma de doenga intersticial pulmonar (pa-
drio histolégico de pneumonia intersticial
nio especifica, pneumonia intersticial usual,
pneumonia organizativa ou lesao alveolar di-
fusa) ou por fraqueza dos musculos respira-
térios (da parede tordcica e diafragma)>$-1°.
No presente caso, 0 compromisso respiratd-
rio ocorreu das duas formas, isto é, na forma
de doenga intersticial pulmonar com padrao

histolégico de pneumonia organizativa (do-
cumentada pela telerradiografia e TC de t6-
rax) e na forma de fraqueza dos musculos

Fig. 4 - Telerradiografia PA de térax duas semanas apds
inicio de micofenolato

respiratérios (documentada pela PI e PE md-
ximas na PFR).

Laboratorialmente observa-se elevacio de
CK, LDH, aldolase, AST e ALT. Os doentes
com miosite podem ter CKMB sérico eleva-
do devido a regeneragio muscular. Oitenta a
noventa porcento de doentes com MII tém
anticorpos contra miosina e mioglobina. Os
anticorpos antinucleares (ANA) estao pre-
sentes em mais de 80% dos doentes. Estao
descritas 3 categorias de autoanticorpos mio-
site especificos: anticorpos antissintetase (in-
cluindo anti-Jo-1, sio os mais comuns e estiao
fortemente associados a doenca intersticial
pulmonar), anticorpos antiparticulas reco-
nhecedoras de sinal (anti-SRP, associados a
miopatia grave e doenca agressiva de dificil
controlo) e anticorpos anti-Mi2 (ocorre ape-
nas em doentes com DM e respondem bem
ao tratamento)>*. Neste doente observou-se
elevacio de todas as enzimas do musculo es-
quelético. O tnico autoanticorpo positivo
foi ANA. Mesmo o anti-Jo-1, que reflecte o
envolvimento pulmonar, era negativo. Este
resultado negativo do anti-Jo-1 pode perma-
necer ao longo da doenga e significar apenas
que a doenga estd no inicio, podendo positi-
var posteriormente.

Na PFR observa-se alteracio ventilatéria do
tipo restritivo, com diminui¢io acentuada
da capacidade de difusao®. Nesta doente es-
tava presente a diminui¢ao de DLCO.
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A EMG, (til na escolha do local da bi6psia
muscular, mostra aumento da irritabilidade
da membrana®* observada nesta doente

Na telerradiografia de torax observa-se infiltra-
do intersticial reticulonodular predominante
nas bases. Na TC de térax pode observar-se
vidro despolido, consolida¢ao, opacidades li-
neares irregulares ou favo-de-mel>3810,

Na PM nio hd deposi¢ao de imunocomple-
x0s, a resposta ¢ mediada por células citotdxi-
cas CD8+ e o infiltrado celular é predominan-
temente intrafascicular. As fibras musculares
alteradas estao espalhadas ao longo do fascicu-
lo. Contrariamente, a DM ¢é considerada
como sendo mediada por resposta humoral
onde o infiltrado inflamatério composto por
linfécitos B e T CD4+, se localiza predomi-
nantemente na regiao perifascicular, podendo
causar atrofia e fibrose do fasciculo. As fibras
musculares alteradas sio usualmente agrupa-
das numa porcio do fasciculo, sugerindo
microenfartes**. Neste doente, a biépsia mus-
cular, onde se observou que a maior parte do
infiltrado inflamatério era CD8 positivo, es-
tabeleceu o diagndstico.

Cerca de 50% de doentes com doenga intersti-
cial pulmonar respondem bem aos corticides.
Nos casos de envolvimento intersticial ligeiro,
poder-se-a associar azatioprina ou metotrexato.
Nos casos de envolvimento grave, recomenda-
-se a associaco de ciclofosfamida ou tacrolimus
e, Nos casos que nio respondem a estes trata-
mentos, imunoglobulina, rituximab ou
micofenolato’?>7%1°, Nesta doente foi necessi-
rio a associacdo de corticdide com micofenolato
para se obter o controlo da doenca, visto ter de-
senvolvido intolerdncia hepdtica a azatioprina.
A doenca pode ser monociclica (20% de
doentes), policiclica (20% de doentes) ou
crénica (nos restantes)?. Aguardamos para
ver a evolucio nesta doente.
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Em conclusio, no caso clinico descrito, foi a
impoténcia funcional em doente com altera-
¢ao na telerradiografia de térax e sem sinto-
matologia respiratéria que levou ao estudo
exaustivo até ao diagndstico de PM. Tratava-
-se de doente que antes do inicio do trata-
mento tinha incapacidade funcional total e
que 2 meses apds o inicio do tratamento ji
estava em ambulatdrio, sem qualquer restri-
¢ao por fraqueza ou dor muscular.
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