Data de Submiss3o: 28/02/2022
Data de Aprovagdo: 08/03/2022

CASO CLINICO INTERATIVO

Um caso de fraqueza muscular na infancia

A case of childhood muscle weakness

Taina Maia Cardoso’, Leonardo Rodrigues Campos'’

INTRODUCAO

A fraqueza muscular estd presente na maioria das
miopatias e pode ser associada ou ndo a hipotonia, geralmente
apresenta-se com um curso clinico estatico ou de progressao
lenta. Pode estar presente também nas distrofias e diferem das
miopatias por causa da idade de inicio, distribuigdo dos musculos
afetados e presencga de alteragées distréficas caracteristicas?.

RELATO DE CASO

Paciente de 7 anos, sexo masculino, teve inicio de mialgia
em membros inferiores com perda progressiva da capacidade de
deambulagdo associado a febre isolada ndo aferida ha cerca de vinte
dias. H4 uma semana surgiram lesdes eritematovioldceas em regido
periorbitaria e papulas eritematosas em superficies articulares das
maos, cotovelos e joelhos. Negou infecgOes e comorbidades prévias.
Sem historia familiar de doengas autoimunes.

Qual o diagnéstico mais provavel?

Assinale a alternativa correta a respeito da doenga deste
paciente:

a) A principal manifestagdo clinica é a artrite, caracterizada
por dor, aumento de volume e de temperatura de uma ou mais
articulagdes.

b) Manifestacdes principais incluem fraqueza muscular
proximal simétrica, elevacdo de enzimas musculares séricas e
lesdes cutaneas, dentre as quais o helidtropo e as pdpulas de
Gottron sdo patognomaonicas.

c) A primeira manifestacdo clinica é o fendbmeno de
Raynaud, que ocorre em mais de 90% dos pacientes e constitui
um achado importante para o diagndstico precoce da doenca.

d) A nefrite é uma das manifestagdes que preocupam e
ocorre em cerca de 50% dos pacientes.

DISCUSSAO

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma miopatia
inflamatéria cronica e autoimune que afeta a musculatura
estriada, a pele e outros 6rgdos. A DMJ classicamente apresenta-se
com fraqueza muscular proximal associada a achados cutdneos
patognomomicos, porém, alguns casos possuem predominio de
manifesta¢Bes cutdneas (subtipos hipomiopatico/amiopatico).
Chama-se de juvenil quando tem seu diagndstico antes dos
16 anos de idade. Sinais sugestivos sdo o helidtropo (erupgdo
eritematoviolacea com edema varidvel na regido periorbitdria
- figura 1) e sinal de Gottron (eritema macular em articulagdes
- figura 2)2 A sua etiologia ainda é desconhecida, mas relaciona-
se a um disturbio imunolégico e predisposicdo genética que
resultam em vasculopatia de carater crénico®. O quadro clinico
é variavel e os critérios de Bohan e Peter foram substituidos em
parte, ja que a eletroneuromiografia e biépsia muscular ndo sdo
utilizadas com frequéncia, devidwo a sua natureza invasiva. Os
critérios EULAR/ACR incluem quatro varidveis relacionadas a
fraqueza muscular e trés relacionadas a manifestagdes cutaneas,
além de enzimas musculares (creatinoquinase total e massa,
aldolase, lactato desidrogenase e transglutaminase oxalacética).
Assim, tais critérios tém um sistema de pontuagdo diferente se o
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Figura 1. Sinal de Gottron.

Figura 2. Heliétropo.
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paciente tiver ou ndo uma bidpsia muscular. A primeira linha
de tratamento sdo os glicocorticoides, usualmente associados
ao metotrexato e recorre-se a imunoglobulina em caso de
gravidade e/ou refratariedade®.

Sobre o tratamento da DMJ, assinale a alternativa correta:

I- Medidas gerais como protecdo solar, dieta e
hidratacdo adequadas, sdo de grande importancia durante
todo o periodo de acompanhamento do paciente.

I1- E consenso que todos os pacientes com diagndstico
de DMJ devem receber glicocorticoides.

Ill- ADMJ é, em geral, uma doenga de bom prognéstico,
especialmente, quando o diagndstico é precoce e o tratamento
iniciado imediatamente, com boa aderéncia pelo paciente.

a) Apenas a assertiva | estd correta.

b) As assertivas | e Il estdo corretas

c) Todas as assertivas estdo corretas

d) Apenas a assertiva ll e lll estdo corretas

CONCLUSAO

Reconhecer os principais sinais e sintomas da DM faz-se
essencial para a realizagdo da instituicdo terapéutica precoce,
visando a prevencdo de sequelas e qualidade de vida.
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