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2. DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

2.1 A doenca nas criancas é diferente da doenca nos adultos?
No adultos, a dermotomiosite pode ser secundaria a cancer (tumores
malignos). Na DMJ nao existe relacao com o cancer.

Nos adultos, existe uma doenca na qual apenas os musculos sao
afetados (polimiosite), mas esta € muito rara em criancas. Por vezes, os
adultos tém anticorpos especificos que sao detetados através de testes.
Muitos destes nao sao observados nas criancas, mas comecaram a ser
reconhecidos anticorpos especificos em criancas nos ultimos 5 anos. A
calcinose é observada mais frequentemente nas criancas do que nos
adultos.

2.2 Como é diagnosticada? Quais sao os exames?

O seu filho(a) vai necessitar de um exame fisico, juntamente com
analises sanguineas e outros exames tais como uma ressonancia
magnética (RM) ou bidpsia muscular para se diagnosticar a DMJ. Cada
crianca é diferente e o seu médico ira decidir quais os melhores exames
para cada crianca. A DM] pode apresentar um padrao especifico de
fragueza muscular (envolvimento dos musculos das coxas e bragos) e
erupcdes cutaneas especificas. Nestes casos a DMJ é mais facil de
diagnosticar. O exame fisico ira incluir a verificacao da forca muscular,
a observacao das erupcdes cutaneas e dos vasos sanguineos no leito
ungueal (unhas).

Por vezes, a DMJ pode assemelhar-se a outras doencas autoimunes (tais
como a artrite, LUpus Eritematoso Sistémico ou vasculite) ou a uma
doenca muscular congénita. Os exames ajudarao a descobrir qual a
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doenca que o seu filho(a) tem.

Exames de sangue

Sao efetuadas andlises sanguineas para avaliar a existéncia de
inflamacao, a funcao do sistema imune e a existéncia de problemas
secundarios a inflamacao tais como musculos permeaveis. Na maioria
das criancas com DMJ, os musculos tornam-se "permeaveis". Isto
significa que existem substancias nas células dos musculos que passam
para o sangue, no qual podem ser quantificadas. As mais importantes
sao as proteinas chamadas enzimas musculares. As analises
sanguineas sao frequentemente utilizadas para avaliar o grau de
atividade da doenca e para avaliar a resposta ao tratamento durante o
acompanhamento (ver abaixo). Existem cinco enzimas musculares que
podem ser quantificadas: CK, LDH, AST, ALT e aldolase. O nivel de pelo
menos uma delas esta elevado na maioria dos doentes, embora nem
sempre. Outros testes laboratoriais podem ajudar ao diagndstico. Estes
incluem os anticorpos antinucleares (ANA), os anticorpos especificos de
miosite (MSA) e os anticorpos associados a miosite (MAA). Os ANA e
MAA podem ser positivos noutras doencas autoimunes.

RM
A inflamacao muscular pode ser observada utilizando técnicas de
ressonancia magnética (RM).

Outros exames musculares

Os resultados de uma bidpsia muscular (remocao de pequenas porcoes
de musculo) sao importantes para confirmar o diagndstico. Além disso,
uma bidpsia pode ser uma ferramenta de investigacao para
compreender melhor a doenca.

As alteracodes funcionais do musculo podem ser medidas através de
elétrodos especiais que podem ser inseridos como agulhas nos
musculos (eletromiografia, EMG). Esta investigacao pode ser Util para
distinguir a DMJ de algumas doencas musculares congénitas, mas nem
sempre é necessaria em casos simples.

Outros exames

Podem ser feitos outros exames para detectar o envolvimento de outros
orgaos. O eletrocardiograma (ECG) e o ecocardiograma (ECHO) sao
Uteis para doencas cardiacas, enquanto que os Raios-X toracicos ou a
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tomografia computadorizada, juntamente com os testes de funcao
pulmonar, podem revelar o envolvimento pulmonar. Os Raios-X do
processo de degluticao, utilizando um liquido especial opaco (meio de
contraste), permitem detectar o envolvimento dos musculos da
garganta e do es6fago. Uma ecografia abdominal pode ser utilizada
para avaliar o envolvimento intestinal.

2.3 Qual a importancia dos exames?

Os casos tipicos de DMJ podem ser diagnosticados através do padrao de
fragueza muscular (envolvimento dos musculos das coxas e bragos) e
das classicas erupcoes cutaneas. Os exames sao utilizados para
confirmar o diagndstico de DMJ e para monitorizar o tratamento. A
doenca muscular na DMJ pode ser avaliada através das pontuacodes do
teste muscular padronizado (Escala de Avaliacao de Miosite na Infancia,
CMAS; Teste Muscular Manual, MMT8) e de analises sanguineas (
enzimas musculares elevadas e inflamacao).

2.4 Tratamento

A DMJ é uma doenca tratavel. Nao existe cura, mas o objetivo do
tratamento é controlar a doenca (fazer com que a doenca entre em
remissao). O tratamento é adaptado as necessidades de cada crianca.
Se a doenca nao for controlada, entao podem ocorrer lesdes e estas
podem ser irreversiveis. Pode provocar problemas a longo prazo,
incluindo incapacidade, a qual persiste mesmo quando a doenca tiver
desaparecido.

Em muitas criancas, a fisioterapia é um elemento importante do
tratamento. Algumas criancas e os seus familiares também necessitam
de apoio psicoldgico para lidar com a doenca e com os seus efeitos na
vida diaria.

2.5 Quais sao os tratamentos?
Todos 0os medicamentos atuam suprimindo o sistema imune, de modo a
parar a inflamacao e a evitar lesdes.

Corticosteroides
Estes medicamentos sao excelentes para controlar rapidamente a

3/7



inflamacao. Por vezes, os corticosteroides sao administrados através de
uma veia (por via intravenosa ou V) para introduzir o medicamento no
organismo rapidamente. Isto pode salvar vidas.

No entanto, existem efeitos secundarios caso sejam necessarias doses
elevadas a longo prazo. Os efeitos secundarios dos corticosteroides
incluem problemas de crescimento, aumento do risco de infecoes,
hipertensao arterial e osteoporose (enfraquecimento dos 0ssos). Os
corticosteroides em doses baixas causam poucos problemas. A maioria
dos problemas sao observados com as doses mais elevadas. Os
corticosteroides suprimem os esteroides do préprio organismo
(cortisol), e isto pode provocar problemas graves, que podem inclusive
ser fatais, caso o0 medicamento seja interrompido repentinamente. E
por isso que os corticosteroides tém de ser reduzidos
progressivamente. Em combinacao com os corticosteroides, pode ser
iniciada outra medicacao imunossupressora (como por exemplo o
metotrexato) para ajudar a controlar a inflamacao a longo prazo. Para
obter mais informacdes, consulte a terapia medicamentosa.

Metotrexato
Este medicamento demora 6 a 8 semanas a comecar a atuar e é muitas
vezes administrado durante um longo periodo de tempo. O seu principal
efeito colateral é sentir enjoos (nauseas) no horario em que é
administrado. Ocasionalmente, podem surgir aftas na boca,
enfraquecimento moderado dos cabelos, diminuicao no numero de
glébulos brancos ou aumento das enzimas hepaticas. Os problemas de
figado sao moderados mas podem agravar-se muito se houver consumo
de alcool. A adicao de acido fdlico ou folinico, uma vitamina, diminui o
risco de efeitoscolaterais, especialmente na funcao hepatica.
Teoricamente, existe um aumento do risco de infeccdes, mas na
pratica, os problemas tém sido observados apenas com a varicela. A
gravidez dever ser evitada durante o tratamento devido aos efeitos do
metotrexato no feto.
Se a doenca nao for controlada através da combinacao de
corticosteroides e metotrexato, sao possiveis varias outros tratamentos,
muitas vezes em combinacao.

Outros medicamentos imunossupressores
A ciclosporina, tal como o metotrexato, € administrada normalmente
durante um longo periodo de tempo. Os seus efeitos colaterais a longo




prazo incluem aumento da pressao arterial, aumento da quatidade de
pelos corporais, espessamento das gengivas e problemas renais. O
micofenolato e mofetil também é utilizado a longo prazo. E geralmente
bem tolerado. Os seus principais efeitos secundarios sao dor abdominal,
diarreia e risco aumentado de infecoes. A ciclofosfamida pode ser
indicada em casos graves ou na doenca resistente ao tratamento.
Imunoglobulina intravenosa (IVIG)

Contém anticorpos humanos presentes no sangue. E administrada
numa veia e atua, em alguns doentes, através de efeitos no sistema
imune, causando melhora da inflamacao. O seu mecanismo de acao
exato é desconhecido.

Fisioterapia e exercicio fisico

Os sintomas fisicos comuns da DM] sao fraqueza muscular e rigidez das
articulacdes, resultando em reducao da mobilidade e da
condicionamento fisica. O encurtamento dos musculos afetados pode
provocar restricao de movimentos. Estes problemas podem ser
minimizados através de sessdes periddicas de fisioterapia. O
fisioterapeuta ird ensinar tanto aos pais como as criancas uma série de
exercicios de alongamento, forca e condicionamento fisico apropriados.
O objetivo do tratamento é recuperar a forca muscular e a capacidade
de resisténcia, e melhorar e manter a amplitude de movimento das
articulacdes. E extremamente importante que os pais se envolvam
neste processo para ajudar os seus filhos a manter o programa de
exercicios.

Tratamentos adjuvantes
Recomenda-se a ingestao correta de calcio e de vitamina D.

2.6 Quanto tempo o tratamento deve durar?

A duracao do tratamento varia de crianca para crianca. Dependera de
como a DMJ afeta a crianca. A maioria das criancas com DM] recebe
tratamento durante pelo menos 1-2 anos, mas algumas criancas irao
necessitar de tratamento durante muitos anos. O objetivo do
tratamento é controlar a doenca. O tratamento poderd ser
gradualmente reduzido e descontinuado assim que a crianca tiver DMJ
inativa durante um determinado periodo de tempo (geralmente muitos
meses). A DM]J inativa é estabelecida numa crianca que esta bem, sem

5/7



nenhum sinal de doenca ativa e com analises sanguineas normais. A
avaliacao da doenca inativa € um processo minucioso, no qual todos os
aspetos tém de ser levados em consideracao.

2.7 E os tratamentos nao convencionais ou complementares?
Existem muitos tratamentos complementares e alternativos disponiveis
e isto pode ser confuso para os doentes e para as suas familias. A
maioria dos tratamentos nao demonstrou ser eficaz. Avalie
cuidadosamente os riscos e os beneficios de experimentar estes
tratamentos uma vez que existem poucos beneficios comprovados e
podem ser dispendiosos, tanto em termos financeiros, de tempo e de
fardo para a crianca. Se pretender saber mais sobre tratamentos
complementares e alternativos, é aconselhdvel discutir essas opcoes
com o seu reumatologista pediatrico. Alguns tratamentos podem
interagir com os medicamentos convencionais. A maioria dos médicos
nao se opora a tratamentos complementares, desde que siga as
indicacdes médicas. E muito importante ndo parar de tomar os
medicamentos receitados. Quando sao necessarios medicamentos, tais
como corticosteroides, para manter a DMJ sob controlo, pode ser muito
perigoso parar de os tomar caso a doenca ainda esteja ativa. Fale com
o médico do seu filho sobre preocupacdes que tenha em relacao a
medicacao.

2.8 Check-ups

A realizacao de check-ups periédicos é importante. Nestas consultas
serao monitorizadas a atividade da DMJ e os possiveis efeitos
secundarios do tratamento. Uma vez que a DM] pode afetar muitas
partes do corpo, o0 médico necessitara efetuar um exame fisico
completo da crianca. Por vezes, sao efetuadas avaliacdes especiais da
forca muscular. E frequentemente solicitada a realizacdo de anélises
sanguineas para avaliar a atividade da DMJ e monitorizar o tratamento.

2.9 Progndstico (ou seja, resultado a longo prazo para a
crianca)

Geralmente, a DMJ segue 3 caminhos:

DMJ com uma evolucao monociclica: apenas um episddio de doenca
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que entra em remissao (ou seja, sem atividade de doenca) no prazo de
2 anos apos o inicio, sem recidivas; DMJ com uma evolucao policiclica:
podem existir longos periodos de remissao (sem atividade de doenca e
a crianca esta bem) que alternam com periodos de recidivas da DM|,
que ocorrem frequentemente quando o tratamento é reduzido ou
descontinuado; Doenca ativa cronica: caracterizada por uma atividade
da DMJ continua apesar do tratamento (doenca com evolucao crbnica).
Este dltimo grupo apresenta um maior risco de complicacoes.
Comparativamente aos adultos com dermatomiosite, as criancas com
DM] geralmente passam melhor e nao desenvolvem cancer (tumores
malignos). Nas criancas com DMJ que apresentam 6rgaos internos
afetados, tais como os pulmdes, coracao, sistema nervoso ou intestino,
a doenca é muito mais grave. A DMJ pode ser fatal, mas isso depende
da gravidade da doenca, incluindo a gravidade da inflamacao muscular,
dos 6rgaos do corpo afetados e da existéncia de calcinose (nédulos de
calcio sob a pele). Os problemas a longo prazo podem ser causados por
musculos endurecidos (contraturas), perda de massa muscular e
calcinose.
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