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Introdugdo: A dermatomiosite juvenil (DM]) é uma miopatia inflamatéria e autoimune com
manifestagoes cutaneas que acomete pacientes com menos de 16 anos. O diagndstico segue os
critérios de Bohan e Peter e os corticoides constituem o tratamento de primeira linha. Descrigao
do caso: L.B.G., 14 anos, feminino. Paciente alega paresia da musculatura proximal de membros
superiores e inferiores (forca muscular grau 2), disfagia e disfonia associados a artrite em tornozelo
esquerdo, papulas de Gottron, rash malar e lesdo em térax iniciados hd um més. Apos 15 dias
internada, exames laboratoriais confirmaram diagnéstico de DMJ: creatina fosfoquinase (CPK)
2817U/L, transaminase glutimico-oxalacética (TGO) 167U/L, transaminase glutamico-pirdvica
(TGP) 98U/L, gama glutamil transpeptidase (GGT) 267U/L e lactato desidrogenase (LDH) 587U/L.
Foi realizado pulsoterapia com metilprednisolona 1g/dia por 3 dias e posteriormente prednisona
60mg/dia. Atualmente, paciente esta em acompanhamento em ambulatério de Reumatologia com
importante melhora da for¢a da musculatura proximal dos membros (forga muscular grau 5),
melhora total da disfagia e parcial da disfonia. Exames laboratoriais recentes: CPK 378U/L, TGO
59U/L, TGP 64U/L e GGT 117U/L. No momento, em uso de prednisona 30mg/dia, metotrexato
10mg/semana e fisioterapia. Discussdo: A DMJ é uma doenga rara de incidéncia 3,2/1.000.000/
ano. Entretanto, é a miopatia mais comum em pediatria e quarta doen¢a mais frequente em
servigos de reumatologia pediatrica, embora o tempo de diagndstico verificado na literatura
atual seja em torno de 6 a 12 meses. No caso relatado, o diagnostico precoce possibilitou o inicio
rapido do tratamento, com boa resposta terapéutica e diminui¢do do risco de complicagdes da
doenga. Conclusdo: O reconhecimento da doenga em fase inicial e a instituigdo de pulsoterapia
de glicocorticoides (pelo quadro agudo) foram fundamentais para melhora clinica/laboratorial da
paciente acima descrita.

Palavra Chave: Dermatomiosite Juvenil, Miosite, Artrite Autoimune.
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Introdugéo: A dermatopolimiosite juvenil (DM]) é a miopatia inflamatdria idiopatica mais comum na pediatria.
No Brasil, entre as enfermidades reumdticas, ocupa o quarto lugar, depois da febre reundtica, artrite idiopética
juvenil e lipus eritematoso sistémico. Mais comum no sexo feminino (3:1), atinge criangas com idade média de
7 anos. Os critérios diagnosticos para DM]J requerem fraqueza muscular proximal simétrica, achados anormais
na eletroneuromiografia (ENMG), presenga de heliétropo, papulas de Gotron, biépsia muscular caracteristica,
assim como aumento de enzima muscular sérica. Relato de caso: Adolescente de 17 anos, sexo masculino,
queixando-se de perda ponderal, mialgia, artralgia, hiporexia, fraqueza proximal, febre, edema palpebral iniciados
hd um més. Internado apresentava elevagio de CK, porém ENMG normal. Tomografias, ultrassonografias e
endoscopia (para descartar neoplasias), exames laboratoriais de diagndstico diferencial das miopatias infecciosas
(toxoplasmose, triquinose) todos normais. Apés melhora com prednisona, recebeu alta com desmame de
corticoide e acompanhamento ambulatorial. Nova internagiao 15 dias apés a alta com piora dos sintomas
anteriores, aparecimento heliétropo associado ao edema palpebral, pdpulas de Gotron, elevagio de CK e aldolase.
Ressondncia magnética de coxa com inflamagao muscular, nova ENMG com padrio miopitico, feito diagndstico
de Dermatopolimiosite Juvenil. Tratado com prednisona e metotrexate (MTX) , apresentou mucosite pelo MTX e
recidiva grave da doenga com risco de broncoaspiragao. Novo tratamento com pulsoterapia de metilprednisolona
, imunoglobulina seguido de manutengao com prednisona e azatioprina. Paciente atualmente em  remissdo
da doenga, realizando reabilitagao. Discussao: O diagnostico precoce de DMJ ¢ muito importante para que se
inicie o tratamento evitando perda de massa muscular e suas sequelas. O tempo médio de diagndstico é de 12
meses do inicio dos sintomas. Nesse caso, apesar do diagndstico precoce , houve dificuldades pois inicialmente
paciente apresentava elevagio de CPK, fraqueza proximal de inicio agudo com ENMG normal e sem lesdes de
pele caracteristicas. Conclusao: A DM] trata-se de uma doenga multifatorial complexa, que pode se apresentar de
forma heterogénia e estar presente em diferentes niveis de gravidade. Assim como outras doengas reuméticas, ndo
tem cura, porém o tratamento precoce tem por objetivo induzir a remissdo da doenga para que a crianga possa
levar uma vida normal e sem sequelas.

Palavra Chave: Dematopolimiosite, Papulas de Gotron, Heliétropo, Miopatia
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Introdugdo: A disfungao hepética em pacientes com lipus eritematoso sistémico (LES) pode ser secundéria
a propria doenga ou atribuida a outras etiologias. A hepatite autoimune (HAI) é um diagndstico diferencial
importante e desafiador devido s suas semelhangas clinicas e laboratoriais. Objetivos: Descrever casos de 4
Ppacientes portadoras de LES atendidas em servigo de reumatologia pediétrica que apresentaram hepatite ao longo
de sua evolugio clinica. Avaliar critérios diagndsticos para diferenciar o quadro de HAI da hepatopatia secunddria
a0 LES. Metodologia: Estudo retrospectivo e descritivo de pacientes portadores de LES que apresentaram hepatite
a0 longo da evolugio clinica. Analisados prontudrios de servigo de reumatologia pediétrica no periodo de 2014 a
2018. Resultados: Foram avaliados 4 casos de pacientes do sexo feminino, portadoras de LES com hepatite, com
idade ao diagndstico entre 1 e 12 anos. A definigio de hepatite foi feita por meio da elevagéo de transaminases
acima do valor de referéncia para idade. Em nenhum caso houve sintomatologia gastrointestinal associada. Em
todos os casos foram excluidas hepatites virais ou por intoxicagao alcdolica. Dois casos apresentaram hepatite
na ocasido do diagnéstico e evoluiram com piora da alteragio hepdtica apés certo tempo, sendo um deles
caracterizado pela presenca do anticorpo anti musculo liso positivo (sugestivo de HAI) e hepatomegalia leve
associada. Os outros dois casos desenvolveram hepatite a0 longo do curso do LES, e um deles também apresentou
anticorpo anti musculo liso positivo. Todas as pacientes apresentaram melhora do quadro apds tratamento com
corticoide, 0 que se tornou fator de confusdo na diferenciagio diagndstica. Nao foi possivel a realizagao de bidpsia
hepitica. O uso de medicagdes hepatotdxicas no curso da doenga pode ter potencializado as alteragdes hepéticas,
mas ndo hd evidéncias de que haja uma relagéo causal. Conclusio: O diagndstico diferencial entre HAI e hepatite
secundaria ao LES faz-se importante pela diferenga progndstica e terapéutica. Entretanto, tal diferenciagio torna-
se dificil pela sobreposigdo de critérios clinicos e laboratoriais. O melhor método para diferenciagio etiologica dos
quadros é a biépsia hepitica, porém essa ¢ de dificil acesso em nossa realidade.

Palavra Chave: Lipus Eritematoso Sistémico, Hepatite, Hepatite Autoimune
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