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Miosites Inflamatórias Idiopáticas

A incidência global varia entre 1.16 e 19/milhão/ano (2-4/milhão crianças/
ano) e a prevalência entre 2.4 e 33.8/100 000. 

Esta raridade torna improvável que a maioria dos pediatras ou médicos de 
família tenha visto ou tratado de uma criança com miopatia inflamatória 
juvenil, tornando o seu reconhecimento e orientação inicial difíceis. 

Apesar de raras, são situações complexas, crónicas, com risco importante 
de morbimortalidade.

Rheumatology 2015;54:50 63 doi:10.1093.
Pediatr Clin N Am 59 (2012) 365–380 doi:10.1016/j.pcl.2012.03.006



Miosites Inflamatórias Idiopáticas

Englobam um grupo heterogéneo de doenças adquiridas, caracterizadas por 
inflamação e fraqueza muscular (mais próximal que distal), que incluem: 

Dermatomiosite/Dermatomiosite Juvenil 

Polimiosite 

Miosite de overlap 

Miosite necrotizante imuno-mediada 

Miosite de corpos de inclusão



Miosites Inflamatórias Idiopáticas

O diagnóstico é tradicionalmente baseado na apresentação clínica de 
fraqueza musculoesquelética, elevação das enzimas musculares e a tríada 
miopática na electromiografia, associadas a alterações histopatológicas 
características na biópsia muscular. 

Anticorpos associados com miosite e anticorpos miosite específicos, bem 
como a RMN muscular, têm vindo a ser usados de forma crescente no 
diagnóstico, condicionando alterações nos critérios de classificação.

Best Practice & Research Clinical Rheumatology 30 (2016) 149e168
J Intern Med 2016; 280: 39–51.



Miosites Inflamatórias Idiopáticas

Pediatr Clin N Am 59 (2012) 365–380
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Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
Enzimas Musculares

Enzimas Musculares - Creatininoquinase (CK), Aldolase, TGO, TGP, DHL - fazem parte 
da avaliação inicial de qualquer miosite inflamatória  

Mais de 20% dos doentes têm CK normal na apresentação e podem ter enzimas 
musculares normais apesar da actividade da doença 

A evidência sugere que 80-92%  tem elevação de pelo menos uma das enzimas 
musculares, pelo que devem ser doseadas várias para aumentar a probabilidade de 
encontrar alterações 

Correlacionam-se mal com a actividade da doença, pelo que não devem ser usadas 
isoladamente para identificar flares 

J Intern Med 2016; 280: 39–51.
EULAR on-line course in Paediatric Rheumatology. Liza McCann, Lucy Wedderburn, Francesco 
Zulian



Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
Autoanticorpos

Journal of Internal Medicine, 2016, 280; 39–51



Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
Autoanticorpos

  Autoimmun Highlights (2014) 5:69-75



Miosites Inflamatórias Idiopáticas



Shah M, Mamyrova G, Targoff IN, et al. The clinical phenotypes of the juvenile idiopathic inflammatory 
myopathies. Medicine (Baltimore) 92:25–41, 2013, Table 9, p. 36.





Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
Exame Histopatológico

A Biópsia Muscular mantém-se o "gold standard" para o diagnóstico das 
Miosites Inflamatórias Idiopáticas, em particular na ausência de lesões 
cutâneas ou na presença de manifestações clínicas atípicas 

Contudo, a inflamação muscular atinge os grupos musculares de forma 
não uniforme, pelo que o tecido biopsado pode parecer normal por erro 
de amostra. Para aumentar a acuidade da biópsia, esta pode ser 
complementada por exames de imagem



Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
Exame Histopatológico

A amostra deve ser analisada 
por um anatomopatologista 
com experiência na área. 
Score internacional que inclui 
4 componentes: inflamação, 
vascular, fibra muscular e do 
tecido conjuntivo



Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
RMN

A RMN muscular pode ser usada como auxiliar para o diagnóstico ou 
para monitorizar a doença  

Imagens STIR com ponderação em T2 detectam inflamação muscular e 
edema tecido subcutâneo, miofascial e pele. Imagens com 
ponderação em T1 podem detetar atrofia muscular e infiltração 
adiposa 

Também para a RMN foi definido um Score que avalia objectivamente 
inflamação aguda em 4 grupos musculares e tecidos envolventes



Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
Outros exames auxiliares diagnóstico 

Marcadores inflamatórios 

Electromiografia 

Capilaroscopia 

Radiografia convencional, PFR com difusão CO, TAC alta resolução, 
Densitometria Óssea,...
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Miosites Inflamatórias Idiopáticas 
Diagnóstico Diferencial

Início da fraqueza: neonatal (causas hereditárias)/ infância / criança ou adolescente 

Padrão fraqueza: assimétrica / simétrica; proximal / distal / bulbar / músculos cranianos (ptose, 
fraqueza facial, disfagia ) 

Duração: aguda / subaguda/ crónica; episódica / persistente; progressiva / não progressiva. 

Queixas musculares: dor / cãibras / desgaste. 

Presença de fadiga e relação com o exercício. 

Outra clínica associada: alterações sensoriais, reflexos anómalos; envolvimento sistémico/ de 
outros órgãos; miotonia/ hipertrofia, febre 

História de exposição a drogas ou toxinas 

História familiar : causas genéticas/ doença autoimune 



Dermatomiosite Juvenil

Incidência 0,8-4,1/milhão crianças/ano 

F>M (2-5x) 

Início 5-10 anos (mediana 7 anos), 1/3 início <5 anos 

Afecta sobretudo o músculo e a pele, mas o seu envolvimento é multissistémico. 
Apresenta precocemente inflamação perivascular de gravidade variável em diferentes 
órgãos 

Etiologia - a evidência sugere ser multifactorial, baseada numa predisposição 
genética ( HLAB8, DRB1*0301, DQA1*0501, DQA1*0301) e num trigger ambiental 
não identificado  

Curso - monocíclico, crónico ou policíclico
EULAR on-line course in Paediatric Rheumatology. 
Liza McCann, Lucy Wedderburn, Francesco Zulian



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Clínicas



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Clínicas



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Clínicas



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Musculares

Início insidioso e variável (muitas crianças adaptam-se e usam 
manobras compensatórias, pelo que os sintomas podem não ser 
identificados durante algum tempo) 

Mialgias são frequentes e podem ser predominantes

EULAR on-line course in Paediatric Rheumatology. 
Liza McCann, Lucy Wedderburn, Francesco Zulian



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Musculares

Fraqueza muscular proximal, simétrica, 
progressiva, manifestando-se por 
fadigabilidade e dificuldade para tarefas 
específicas como:  

subir escadas 

pentear o cabelo  

levantar objectos acima da cabeça.  

Nas crianças mais pequenas pode apresentar-
se com quedas mais frequentes. 

EULAR on-line course in Paediatric Rheumatology. 
Liza McCann, Lucy Wedderburn, Francesco Zulian



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Musculares

Com a progressão, tornam-se 
incapazes de levantar a cabeça 
da almofada ou rolar na cama. 
A musculatura do tronco mais 
frequentemente afectada é a 
dos flexores do pescoço e a 
abdominal.  

Mais tarde, os músculos distais 
também são envolvidos, 
resultando em dificuldade em 
agarrar objectos.

EULAR on-line course in Paediatric Rheumatology. 
Liza McCann, Lucy Wedderburn, Francesco Zulian
Pediatric Rheumatology in Clinical Practice, 91 DOI 10.1007/978-3-319-13099-6_5



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Musculares

Fraqueza muscular do palato e cricofaríngea condicionam voz nasalada, 
dificuldades na deglutição, regurgitação de alimentos para a nasofaringe 
e até mesmo aspiração traqueal. 

 Envolvimento da porção superior do esófago pode resultar em disfagia, 
tosse durante as refeições ou ingestão de líquidos.

EULAR on-line course in Paediatric Rheumatology. 
Liza McCann, Lucy Wedderburn, Francesco Zulian



Dermatomiosite Juvenil 
Avaliação muscular

Sinal de Gowers - excelente teste 
de rastreio para fraqueza muscular 
da cintura pélvica ou extremidade 
inferior



Dermatomiosite Juvenil 
Avaliação muscular

MMT8 - Manual Muscle Test 

Mede 8 grupos específicos 
de músculos  

Score máximo 80 

Demora 5 minutos a 
realizar 

Não distingue actividade 
de dano



Dermatomiosite Juvenil 
Avaliação muscular

Childhood Myositis Assessment Scale (CMAS) 

Avaliação da capacidade funcional; força, função e endurance. 

Avalia 14 itens. Score máximo 53; <15 fraqueza severa 

Aplicável acima dos 4 anos 

Tempo execução +/- 15 minutos para um observador 
experiente - inicialmente desenvolvido para investigação 



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Cutâneas

Heliotropo 

Pápulas de Gottron/Sinal 
Gottron



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Cutâneas

Sinal do V e Sinal do Xaile  

Sinal de Holster (coldre)



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Cutâneas

Eritema malar e facial 

Áreas de hipo/Hiperpigmentação 

Eritema superfície extensora membros 
superiores  

Mãos de Mecânico



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Cutâneas

Alterações capilares 
periungueais e gengivais



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Cutâneas

Calcinose (20-40%) 

Duração e severidade da doença 

Ausência de terapêutica agressiva 
inicial 



Dermatomiosite Juvenil 
Manifestações Cutâneas

Lipodistrofia  

10-40%; 4,6 anos após 
1ºsintoma 

Localizada/Generalizada 

Alterações metabólicas 
associadas (intolerância 
glicose, hipertrigliceridémia, 
esteatohepatite, 
irregularidades menstruais, 
com aumento da testosterona 
sérica e HTA) 



Dermatomiosite Juvenil 
Avaliação Doença Cutânea

CAT - Cutaneous Assessment Tool (subdivide o envolvimento 
cutâneo em doença activa e lesões de dano doença) 

DAS - Disease Activity Score (escala de 20 pontos, com 2 
subsecções - envolvimento cutâneo e inflamação muscular) 

MITAX - Myositis Intention to Treat Activity Index (avaliação 
constitucional, cutânea, esquelética, gastrointestinal, pulmonar, 
cardíaca e muscular)



Dermatomiosite Juvenil 
Outras Manifestações 

Doença pulmonar intersticial 

Vasculite intestinal 

Dor abdominal 

Hemorragia gastrointestinal  

Perforação intestinal 

Infeção 



Dermatomiosite Juvenil - Critérios de Diagnóstico 



Dermatomiosite Juvenil 
Consensus-based recommendations for the management of 
juvenile dermatomyositis 2016

Enders FB, et al. Ann Rheum Dis 2016;0:1–12. doi:10.1136/annrheumdis-2016-209247

Features suggesting a high-risk patient that needs urgent referral to a specialist centre 
(adapted from SHARE and CARRA definitions of high risk patients)

EULAR on-line course in Paediatric Rheumatology. Liza McCann, Lucy Wedderburn, Francesco Zulian



Dermatomiosite Juvenil 
Consensus-based recommendations for the management of juvenile 
dermatomyositis 2016

Proteção solar 

Programa de exercício físico orientado por um fisioterapeuta/ terapeuta 
ocupacional  

Regime de indução com corticosteroides em doses altas, oral ou ev, em 
associação com metotrexato 15-20mg/m2/sem ( máx 40mg/sem), 
preferencialmente SC na fase inicial 

Considerar associação com outro DMARD se intolerância ou risco de doença 
pulmonar intersticial (MMF, Ciclosporina A, por ex.) 

Assegurar aporte adequado de cálcio e vitamina D

Recomendações relacionadas com Tratamento



Dermatomiosite Juvenil 
Consensus-based recommendations for the management of juvenile 
dermatomyositis 2016

Se resposta inadequada num doente recentemente diagnosticado, 
ponderar agente de 2ªlinha nas primeiras 12 sem de tratamento  

Imunoglobulina ev nos refractários, em particular se lesões cutâneas 
proeminentes   

Doença cutânea refractaria corresponde a actividade sistémica e deve ser 
tratada com aumento da imunossupressão. Corticóides tópicos ou 
tacrolimus 0,1% podem auxiliar na doença cutânea localizada. 

No caso de doença severa e/ou refractaria, considerar ciclofosfamida ev ou 
rituximab. A considerar terapêutica biológica anti TNF ( infliximab ou 
adalimumab)

Recomendações relacionadas com Tratamento



Dermatomiosite Juvenil 
Consensus-based recommendations for the management of juvenile 
dermatomyositis 2016

Desmame da corticoterapia quando melhoria clínica* 

Não existe nível de evidência alto acerca de quando parar 
terapêutica; deve ser considerado quando o paciente está sem 
corticoterapia, e em remissão com DMARD há pelo menos 1 ano

Recomendações relacionadas com Tratamento

* 2016 American College of Rheumatology/European League Against Rheumatism Criteria for Minimal, 
Moderate, and Major Clinical Response in Juvenile Dermatomyositis. ARTHRITIS & RHEUMATOLOGY 2017



Dermatomiosite Juvenil 
Factores que influenciam negativamente o prognóstico 
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