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[ Relevancia do Caso ]

As doencas intersticiais pulmonares (DPIs) sdo um grupo
heterogéneo de pneumopatias de diferentes causas. O diagnostico
etioldgico € extremamente importante pois define o tratamento e o
progndstico.

O acometimento pulmonar pode representar a manifestacao inicial
e/ou dominante nas doengas do tecido conjuntivo (DTCs). Manifestagdes
extratoracicas devem ser sistematicamente consideradas e, quando
presentes, auto-anticorpos (ac) podem contribuir para o diagnostico da
DPI secundaria a DTC.

O presente relata um caso raro e inédito no Brasil de DPI relacionado
a dermatomiosite (DM) ac anti-MDA-5 positivo.

[ Relato de Caso ]

Sexo feminino, 34 anos, internada por dispneia progressiva até
moderados esforcos ha 2 meses, tosse seca e dorsalgia. Negava febre,
sintomas de rinossinusopatia ou gastroesofagicos. Negava artralgia,
fraqueza proximal ou fenbmeno de Raynaud. Ex-tabagista 3 macos/ano,
cessado ha 2 anos. Negava exposi¢cdes ocupacionais e ambientais.

Ao exame fisico bom estado geral, estertores finos basais, saturacédo de
oxigénio de 98% (ar ambiente); discretas maculas eritemato-violaceas nas
palpebras, tronco anterior e posterior e superficies extensoras dos
cotovelos, discretas papulas violdceas nas articulagfes interfalangeanas
distais das méaos e leve descamacdo da pele da regido lateral dos
guirodactilos.

TCAR de tdérax com opacidades esparsas, centrais e periféricas,
predominio basal e atelectasias segmentares. Hemograma normal, FAN
1/160 pontilhado fino, aldolase 8,7 U/L (normal até 7), CPK 74U/L (normal até
190) e demais acs incluindo anti-Jo1 negativos.

Avaliada pela equipe da cirurgia toracica que indicou biépsia por
videotoracoscopia. Anatomopatolégico: lesdo subaguda com focos de
pneumonia em organizacdo, espessamento septal difuso e homogéneo com
padrdo de pneumonia ndo especifica, acimulos linfoides e pleurite crénica
discreta e focal.

Evoluiu com piora clinica (hipoxemia e dispneia aos minimos esforgos) e
tomogréafica, sendo tratatada com pulsoterapia com metilprednisolona e,
pela possibilidade de processo infeccioso sobreposto, imunoglobulina e
antibioticoterapia de amplo espectro.

Alta com oxigenoterapia continua, prednisona e azatioprina.

Realizado painel de auto-anticorpos relacionados a miopatias (laboratério
no exterior) que demonstrou ac anti-melanoma differentiation-associated
gene 5 (anti-MDA-5) positivo, com diagnostico final de DPI secundaria a DM
amiopatica.

Tomografia computadorizada: opacidades periféricas e centrais e
atelectasias basais.

Anatomopatolégico de
bidpsia pulmonar: focos de
pneumonia em organizacgao.

Exame fisico: lesdes
cutdneas em maos.

[ Discussao ]

As miopatias inflamatorias idiopaticas (Mllls) caracterizam-se por
lesdo musculoesquelética imunomediada com diversos tipos e graus
de miosites e manifestagfes extramusculares, incluindo cuténeas e
pulmonares.

A dermatomiosite € o subtipo mais comum. Inclui sinais cutaneos —
rash periorbital violaceo e edematoso (sinal de heliétropo), lesbes
eritematosas em articulagcdo dos dedos (sinal de Gottron), erupcéo
cuténea em &rea fotoexposta e maos de mecanico (hiperqueratose na
face lateral dos dedos). As manifestagdes musculares sdo variaveis e
podem n&o estar presentes (forma amiopatica). As manifestacdes
pulmonares podem preceder as musculares em mais de s dos casos,
sendo a DPI a mais prevalente.

A DPI estid presente em 3 a cada 4 casos de MIl, sendo a
manifestagdo n&o-musculoesquelética mais comum, a 22 causa de
morbidade e a principal causa de mortalidade.

Algumas condicbes estdo associadas a maior risco para
envolvimento pulmonar. A sindrome do anticorpo antissintetase
caracterizada pela combinacdo de méos de mecéanico, fendmeno de
Raynaud, miosite (geralmente leve ou ausente) e positividade para um
dos anticorpos anti-tRNA, esta associada a 70% de risco para DPI, em
especial quando o ac anti-Jo1 esta presente. Na DM amiopatica relata-
se maior frequéncia de DPI rapidamente progressiva e pior funcéo
pulmonar, principalmente na presenca de ac anti-MDA-5 positivo. Esse
anticorpo especifico ocorre em 7 a 13% dos adultos com DM,
principalmente sem miopatia. Ainda é fator preditivo positivo para
menor taxa de sobrevida e desenvolvimento de dUlceras distais
dolorosas.

[ Conclusao ]

O relato destaca o diagnéstico de MIl em mulher jovem com
dispneia progressiva e DPI, sem acometimento muscular expressivo e
com lesGes dermatoldgicas incipientes. O painel de anticorpos de
miopatias com anti-MDA-5 positivo, embora pouco disponivel na
pratica clinica, foi de extrema importancia para a confirmacao da DPI
por DM amiopética com comprometimento pulmonar mais agressivo,
corroborando para o tratamento imunossupressor instituido.

[ Referéncias Bibliograficas ]

Fischer et al. EurResp J. 2015;46:976-987.

Barbaet al. SeminRespirCrit Care Med. 2019;40:255-270.

Solomon et al. J Bras Pneumol. 2011;37(1):100-109.

Concha et al. J Am AcadDermatol. 2018;78:769-775.

Moghadam-Kia et al. Arthritis Care Res. 2016;68(5):689-694.

Cojocaru et al. MAEDICA — a Journal Of Clinical Medicine. 2016;1192:130135

o0k wWNE

Email: moninhaduarte@hotmail.com




