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EM RESUMO

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma doenga autoimune crénica de pele e
musculo. Pense nela diante de heliétropo (edema violaceo das palpebras),
papulas de Gottron (sobre as articulagbes dos dedos) e fraqueza proximal
simétrica (escadas, pentear o cabelo, sinal de Gowers). O pediatra pede CK,
aldolase, TGO (AST), TGP (ALT) e DHL (SBP 2020) e encaminha com
prioridade ao reumatologista pediatrico, sem iniciar corticoide antes do
diagnostico. O tratamento € do especialista: corticoide (oral ou em pulsoterapia)
associado ao metotrexato desde o inicio (SHARE 2017; PCDT 2025), com
hidroxicloroquina, fotoprotecao e fisioterapia (SBP 2020). Disfagia, disfonia,
falta de ar, fraqueza que prende a cama, ulceras na pele ou sangue nas fezes =
pronto-socorro/hospital (@ ). Dor nas panturrilhas e marcha na ponta dos pés
logo apés uma gripe, com CK alta, forga preservada e sem leséo de pele, é
miosite viral aguda benigna: casa, hidratacéo e retorno (@ ), salvo urina escura.

O que é e como se apresenta

Definigao: doenca cronica, multissistémica e autoimune, com inflamacao da pele e dos
musculos estriados (SBP, DC n° 8/2020); sem lesdo cutanea, € polimiosite juvenil.
Vasculopatia e calcinose distinguem a forma juvenil; a associagdao com cancer é rara na
crianga (PCDT 2025).

Epidemiologia: 1,9 a 4 casos por milhdo de criangas por ano; predominio feminino; inicio em
média entre 5,7 e 6,9 anos, e um quarto antes dos 4 anos (SBP 2020). Inicio insidioso, com
febre, cansaco e perda de peso.

Pele (pode preceder a fraqueza):

- Heliétropo: eritema ou edema violaceo das palpebras; eritema facial que nao poupa o
sulco nasolabial, ao contrario do lupus (SBP 2020).

- Papulas de Gottron: papulas eritematosas ou violaceas sobre metacarpofalangicas e
interfalangicas, cotovelos, joelhos e maléolos; o sinal de Gottron, maculas no mesmo lugar
(EULAR/ACR 2017).

- Eritema em "V" do decote, alteragoes dos capilares periungueais, fotossensibilidade;
ulceras cutaneas marcam vasculopatia grave.

« Com fraqueza leve, a pele é confundida com dermatite atopica ou psoriase (SBP 2020).

Musculo: fraqueza proximal e simétrica das cinturas e dos flexores do pescoco, dor a
palpacgéo, edema do subcuténeo. Disfonia e dificuldade de deglutir indicam acometimento da
musculatura faringea, com risco de aspiragao (SBP 2020).
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Outros orgaos: artrite transitéria; contraturas com o atraso do tratamento; doenca pulmonar

restritiva e, raramente, intersticial; pericardite, raramente miocardite; vasculopatia

gastrointestinal (rara e grave); lipodistrofia com resisténcia a insulina (SBP 2020).

Autoanticorpos miosite-especificos e fenétipos (SHARE 2017; BSR 2022):

ANTICORPO O QUE SINALIZA

Anti-TIF 1y
(p155/140)

Anti-NXP2

(p140/MJ)

Anti-MDAS5

Anti-Mi-2

O mais comum na crianca; doencga cutanea extensa, curso crénico

Calcinose (sobretudo com inicio precoce), fraqueza mais intensa, disfagia

Pouca fraqueza (forma clinicamente amiopatica), Ulceras, artrite e doenga pulmonar

intersticial, que pode ser rapidamente progressiva

Pele classica, geralmente boa resposta ao tratamento

Curso: monociclico, policiclico ou crénico continuo; bom progndstico com tratamento precoce;

edema, Ulceras e calcinose predizem pior evolu¢ao (SBP 2020).

2. Classificacao de gravidade

GRAVIDADE CRITERIOS CLiNICOS

CONDUTA

@ Leve

)

Moderada

@ Grave

DMJ ja diagnosticada, em remissao ou estavel, sob
acompanhamento do reumatologista; ou miosite viral
aguda benigna tipica (dor bilateral nas panturrilhas apos
quadro gripal, marcha na ponta dos pés, forga proximal

preservada, sem lesao de pele, urina clara)

Suspeita de DMJ (heliétropo, Gottron, alteragdes
periungueais) com ou sem fraqueza, deglutindo e
respirando bem; recidiva cutdnea ou muscular sem sinais
de gravidade; calcinose nova

Disfagia, engasgos ou tosse ao comer, disfonia, voz
anasalada; dispneia, taquipneia ou Sp0O2 < 92%;
fraqueza que impede sair da cama ou sustentar a cabega;
ulceras cutaneas (alto risco no SHARE 2017); dor
abdominal intensa, vémitos ou sangue nas fezes
(vasculite gastrointestinal); dor toracica, arritmia ou
insuficiéncia cardiaca; rebaixamento da consciéncia ou

convulsao; urina escura (rabdomidlise)

Fatores de risco que elevam a gravidade

Seguimento pelo pediatra
(vacinas, crescimento,
intercorréncias, adesao); na
miosite viral, hidratacéao,
analgésico, CK de controle e
retorno em 24-48 h

Exames iniciais no consultério e
encaminhamento com
prioridade ao reumatologista
pediatrico; nado iniciar

corticoide antes do diagnéstico

Pronto-socorro/hospital com
reumatologia pediatrica
(pulsoterapia, avaliagdo da
degluticdo e do pulméo; UTl se
insuficiéncia respiratéria)
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- |Idade <1 ano no inicio, atraso no diagnoéstico e doenca crénica continua (SHARE 2017;
SBP 2020).

- Anti-MDAS5 (pulmao), anti-NXP2 (calcinose, disfagia), Ulceras e edema subcutaneo intenso.

» Imunossupressao em curso: febre em uso de biolégico (rituximabe, anti-TNF) ou inibidor de
JAK é pronto-socorro, mesmo em bom estado (Febre e infec¢do na crianca
imunocomprometida e com dispositivos); com imunossupressor convencional isolado
(metotrexato, ciclosporina, azatioprina), febre em bom estado ou contato com varicela
pedem avaliagdo no mesmo dia.

» Na miosite viral: urina escura, fraqueza verdadeira ou recorréncia (pensar em miopatia
metabdlica).

Diagndéstico no consultério

E clinico-laboratorial. Pelos critérios de Bohan e Peter (fraqueza proximal, pele, enzimas,
eletromiografia, bidpsia), a pele é obrigatoria: pele + 2 critérios = provavel; pele + 3 =
definido (SBP 2020). Os critérios EULAR/ACR 2017 funcionam sem bidpsia e sao aceitos
pelo PCDT 2025.

Exame dirigido: palpebras, maos, cuticulas; flexdo do pescogo deitado, levantar do chao

(Gowers); voz e engasgos; frequéncia respiratoria e SpO2; ulceras e ndédulos (calcinose); PA.
Exames que o pediatra pode pedir na suspeita (sem atrasar o encaminhamento):

- Enzimas musculares — todas, porque se elevam de forma independente: CK,
aldolase, TGO (AST), TGP (ALT) e DHL (SBP 2020; PCDT 2025). Na doenga longa sem
tratamento, podem estar normais (SBP 2020).

» Hemograma, VHS e PCR (geralmente normais ou pouco alterados), fungao renal, urina tipo
1, TSH (hipotireoidismo causa fraqueza e CK alta — SHARE 2017).

» FAN: positivo em 41-75%, sem valor diagndstico (SBP 2020; SHARE 2017).

« TGO e TGP altas com CK alta: musculo, nao figado.

Exames do especialista: ressonancia muscular (SBP 2020; SHARE 2017); capilaroscopia;
avaliacao da degluticao em todos; fungcao pulmonar com difusdao do CO (tomografia se
alterada); ECG e ecocardiograma; radiografia para calcinose (SHARE 2017). Eletromiografia
e biopsia ficam para o quadro atipico, sem lesado de pele ou sem resposta ao tratamento (SBP
2020). Autoanticorpos miosite-especificos nao sao de rotina (SBP 2020; o PCDT 2025 nao
os recomenda); o reumatologista os solicita quando disponiveis, pelo valor prognéstico (anti-
MDADS, anti-NXP2).

Diagnéstico diferencial que nao pode passar:

- Miosite viral aguda benigna — escolar (média de 9 anos), na convalescenga de influenza
ou outro virus: dor bilateral nas panturrilhas, marcha na ponta dos pés, forga proximal
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normal, sem lesdo de pele; CK mediana de 2.637 U/L (até mais de 100.000), funcao renal
preservada, resolugdo em cerca de 1 semana sé com hidratacao (Kosmeri et al., 2025).
Rabdomidlise é rara e ocorre sobretudo em quem tem miopatia de base.

- Distrofias (Duchenne) e miopatias metabdlicas: fraqueza sem lesao de pele, CK
persistentemente alta.

» Hipotireoidismo, miopatia por medicamentos, rabdomidlise por esforco.
« Lupus, psoriase, dermatite atopica ou de contato, sindromes de sobreposigao.

« Guillain-Barré, miastenia, botulismo, piomiosite.

Tratamento e seguimento

Principio: toda crianca com suspeita de miopatia inflamatéria deve ser acompanhada em
centro com reumatologia pediatrica (SHARE 2017; BSR 2022). Tratamento precoce e
intenso preserva a forga e reduz a calcinose (SHARE 2017). O pediatra nao inicia corticoide
antes do diagnéstico e participa do seguimento.

O que é do pediatra:

» Fotoprotecgao diaria — filtro solar FPS = 30 de amplo espectro nas areas expostas (a partir
de 6 meses, padrao do site), roupas, chapéu, evitar sol forte (SBP 2020; SHARE 2017,
PCDT 2025).

- Fisioterapia desde o inicio do tratamento medicamentoso, com exercicios seguros e
progressivos supervisionados — recupera a forga e previne contraturas (SBP 2020; SHARE
2017).

» Calcio e vitamina D adequados durante a corticoterapia (SHARE 2017; vitamina D do site:
600 Ul/dia de 1 a 18 anos, SBP 2024); dieta e hidratacao adequadas (SBP 2020);
crescimento, PA, glicemia e perfil lipidico.

» Vacinas: inativadas em dia, influenza anual e pneumocdcica conforme o CRIE; vacinas
vivas contraindicadas com corticoide = 2 mg/kg/dia (até 10 kg) ou = 20 mg/dia por = 14
dias, bioldgicos ou metotrexato acima de 0,4 mg/kg/semana; apds imunoglobulina 2 g/kg,
aguardar 11 meses para triplice viral e varicela (Manual dos CRIE 2023 — ver "Vacinacgao
da crianga imunocomprometida e com doencas crénicas (CRIE)").

» Apoio psicolégico e escolar; adesao e infecgoes.
Medicamentos — esquema do especialista. A SBP (DC n° 8/2020) define o corticoide para
todos (oral ou em pulsoterapia, conforme a gravidade), a hidroxicloroquina para todos e o

metotrexato precoce, sempre com acido félico, mas nao traz doses; pela regra do site, as
doses seguem o0 PCDT do Ministério da Saude (2025), com o SHARE 2017 como apoio.
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MEDICAMENTO

INTERVALO

DURAGAO

OBSERVACAO E
REFERENCIA

Metilprednisolona
(pulsoterapia na
DMJ)

Prednisona (ou
prednisolona)

Metotrexato

Acido folico

Hidroxicloroquina

Imunoglobulina
humana IV

Ciclosporina

Ciclofosfamida
(pulsoterapia)

30 mg/kg/dia
IV em 30 min,
max. 1 g/dia

1-2 mg/kg/dia
VO, max. 60
mg/dia

15-20 mg/m?
ou 1 mg/kg,

max. 40 mg

5-10
mg/semana
VO

Até 5
mg/kg/dia VO,
max. 400
mg/dia

1 g/kg/dia por
2 dias (max. 2
g/kg por ciclo)

3-5 mg/kg/dia
VO, méx. 6
mg/kg/dia

500-750
mg/m? IV

1 vez ao dia

1 vez ao dia
(ou fracionada)

1 vez por
semana, de

preferéncia SC

24-48 h apos
o metotrexato

1-2 vezes ao
dia

Acada 4

semanas

12/12 h

Acada 4
semanas

3 dias consecutivos,

repetida conforme
resposta

4 semanas; depois
reduzir 0,5 mg/kg a

cada 2 semanas até

0,5 mg/kg/dia e,
entdo, a cada 4
semanas

Prolongado;
suspensao

considerada apos = 1
ano de remissdo sem

corticoide

Enquanto usar
metotrexato

Prolongado

Conforme resposta

Prolongado

Cerca de 6 meses,
depois transicao

Doenga moderada a
grave, disfagia, pulmao,
ma absorcdo — BSR
2022; PCDT 2025
(mantido por 48—72 h)

PCDT 2025; BSR 2022 (1-
2 mg/kg/dia)

Desde o inicio, com o
corticoide — PCDT 2025;
SHARE 2017

PCDT 2025; obrigatorio
(SBP 2020)

Pele, lipidios e poupador
de corticoide (SBP 2020);
bula a partir de 6 anos,
sem partir o comprimido
(PCDT 2025); exame
oftalmoldgico

Doenca refrataria, pele
proeminente, disfagia —
PCDT 2025; SHARE 2017

Alternativa ao metotrexato
— PCDT 2025; SBP 2020

Ulceras extensas, pulmao,
vasculite, doenca grave —
PCDT 2025; SBP 2020 e
SHARE 2017 (indicacéo)

- Refratarios: azatioprina 1-3 mg/kg/dia (max. 150 mg/dia) (PCDT 2025); micofenolato e

biolégicos (SBP 2020; SHARE 2017) nao estao no PCDT 2025.

» Metotrexato: hemograma, TGO, TGP, ureia e creatinina antes, mensalmente nos 6

primeiros meses e depois a cada 2—3 meses; teratogénico — contracepg¢ao eficaz na
adolescente (PCDT 2025).
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» Corticoide: glicemia, lipidios, PA, densitometria e olhos; ndo suspender abruptamente
(PCDT 2025).

» Pele persistente = doenca ativa, pede mais imunossupressao; topicos s6 em lesao

localizada (SHARE 2017), e corticoide tépico na face é excecgédo (SBP 2020).

Calcinose: depdsitos de calcio na pele, subcutaneo, fascia ou musculo, em média 2,9 anos
apos o inicio, mais comuns com atraso do tratamento, doenca crénica, anti-NXP2 e inicio
precoce (SHARE 2017; BSR 2022). Procurar em todo retorno (palpac¢ao; radiografia simples). A
prevencao € o controle precoce da doenca; diante de calcinose nova, intensificar a
imunossupressao (SHARE 2017). Bisfosfonatos, diltiazem e tiossulfato tém evidéncia
inconclusiva (PCDT 2025).

O que nao fazer: corticoide antes do diagndstico; tratar o rosto como atopia sem examinar a

forca; vacina viva sem conferir a imunossupressao.

Seguimento conjunto: forca, pele, degluticdo, enzimas e efeitos adversos; a melhora clinica

vale mais que as enzimas (PCDT 2025).

Quando encaminhar ao pronto-socorro ou internar

- Disfagia, engasgo ao comer, disfonia ou voz anasalada (aspiracao).

- Dispneia, taquipneia, tosse seca progressiva, SpO2 < 92% (sobretudo anti-MDAS).

» Fraqueza que impede sair da cama ou sustentar a cabeca.

« Ulceras cutaneas; dor abdominal intensa ou sangue nas fezes (vasculite gastrointestinal).

» Dor toracica, arritmia, insuficiéncia cardiaca; rebaixamento da consciéncia ou convulsao.

- Urina escura ou escassa com dor muscular (rabdomidlise), inclusive na miosite viral.

» Febre (= 37,5 °C axilar) em uso de biolégico ou inibidor de JAK, mesmo em bom estado;
febre com mau estado geral em crianga com imunossupressor convencional.

Como encaminhar

1. Jejum se houver disfagia ou engasgo; cabeceira elevada; nao oferecer liquidos ou

comprimidos pela boca.

2. Oxigénio para manter SpO2 entre 94% e 98% (padrao do site); avaliar a frequéncia

respiratoria e a forca da tosse.

3. Acesso venoso quando possivel; na suspeita de rabdomiélise, hidratacdo com soro
fisioldgico e diurese monitorada.

4. Nao iniciar corticoide no consultério (a pulsoterapia € do hospital); quem ja usa corticoide

ndo pode ficar sem a dose (insuficiéncia adrenal).

5. SAMU (192) se insuficiéncia respiratéria, aspiragao ou rebaixamento; contato prévio com

servico com reumatologia pediatrica e UTI.
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. Relatério: evolugao, exames, medicamentos e doses.

Orientacoes de retorno e sinais de alerta para a familia

"Com o tratamento certo a maioria fica bem. Nao suspenda remédios por conta prépria."

"Protetor solar todos os dias, mesmo nublado, e roupas que protejam do sol: o sol piora a

pele e a doencga."

"A fisioterapia faz parte do tratamento."

"O metotrexato € uma vez por semana, sempre no mesmo dia."
"Antes de vacinar, mostre a lista de remédios."

Procurar o pronto-socorro se houver: engasgo, voz diferente, falta de ar, fraqueza para
levantar ou andar, ferida na pele, dor de barriga forte ou sangue nas fezes, urina escura,
febre com abatimento.

Miosite viral apos gripe: "melhora em poucos dias; ofereca liquidos. Volte se a urina

escurecer ou diminuir, ou se ndo melhorar em uma semana."

Dr. José Roberto Stefani - www.neonatologia.com.br - Reumatologia pediatrica - pagina 8/11



7. Comparagao com as referéncias

MINISTE- JOHNS HARVARD OXFORD /
RIO DA HOPKINS CAM-
SAUDE BRIDGE
Documento DC n° 8, Dep. PCDT Miopati- Sem diretriz Sem diretriz Protocolo Sem posicdo  Sem posicdo  Segue o NICE
(versdo/data) Reumatologia, as Inflamatdri- localizada propria; BSR  AEP/SERPE  especifica especifica (BSR 2022)
maio 2020 as (Portaria 2022 (proces- 2020 localiza- localizada localizada
Conjunta so acreditado  do, texto ndo
SAES/SEC- pelo NICE) aberto
TICS n° 9,
02/07/2025; re-
vogou PCDT
2016)
Diagnéstico Bohan e Peter; Bohan e Peter — BSR: pediatras — — — Segue o NICE
pele ou especialistas
obrigatéria EULAR/ACR conduzem
2017
Exames CK, aldolase, Todas as enzi- — BSR: degluti- — — — Segue o NICE
TGO, DHL; mas; RM nao ¢ao, funcédo
RM util recomendada pulmonar com
difuséo
Autoanticorpos Nao realizados N&o — BSR: testarem — — — Segue o NICE
na rotina recomendados todos
Indugdo Corticoide oral Prednisona 1- — BSR: predniso- — — — Segue o NICE
ou pulso + 2 mg/kg (max. lona 1-2
metotrexato 60) ou pulso mg/kg ou pulso
30 mg/kg; me- 30 mg/kg +
totrexato 15— metotrexato
20 mg/m?
Hidroxicloro- Para todos Pele; 5 — — — — — Segue o NICE
quina (até 5 mg/kg/dia a
mg/kg/dia) partir de 6
anos
Refratarios Ciclosporina,  Imunoglobuli- — BSR: micofe- — — — Segue o NICE
ciclofosfamida, na, ciclospori- nolato, imuno-
biolégicos na, ciclofosfa- globulina,
mida, azatio- ciclofosfamida

prina; sem ritu-
ximabe e
micofenolato

Leitura: convergem no diagndstico pela pele e pela fraqueza, nas enzimas musculares, na
indugdo com corticoide e metotrexato (o ensaio do PRINTO favoreceu a combinagdo —
SHARE 2017), na fotoprote¢ao, na fisioterapia e no centro especializado. Divergem nos
autoanticorpos (SBP 2020: nao sao de rotina; PCDT 2025: nao recomendados; SHARE 2017:
considerar quando disponiveis; BSR 2022: testar todos), na ressonancia muscular (util para
SBP, SHARE e BSR; ndo recomendada pelo PCDT), na pulsoterapia (SHARE: corticoide em
dose alta, oral ou IV; PCDT e BSR: pulso nas formas graves; SBP decide pela gravidade), na
hidroxicloroquina (SBP para todos; PCDT com foco na pele; SHARE sé na refrataria) e nos
refratarios (micofenolato e rituximabe no SHARE, na BSR e na SBP, fora do PCDT 2025). O
site adota a posi¢ao da SBP (DC n° 8/2020) e, onde a SBP nao traz doses, o PCDT do
Ministério da Saude (2025).
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PONTOS PRATICOS

1. Heliétropo ou Gottron em crianga com "dermatite que nao melhora": teste a forca
(pescogo, Gowers) e pega CK, aldolase, TGO, TGP e DHL.

2. Suspeita sem sinais de gravidade: reumatologista pediatrico com prioridade e
sem corticoide antes do diagndstico.

3. Disfagia, disfonia, falta de ar, fraqueza que prende a cama, ulceras ou sangue
nas fezes: pronto-socorro, em jejum, com oxigénio para SpO2 94—98%.

4. Dor nas panturrilhas e marcha na ponta dos pés depois de gripe, com forga
normal e sem lesdo de pele: miosite viral benigna, hidratagédo e retorno; urina
escura vai ao hospital.

5. No seguimento: protetor solar diario, fisioterapia, acido félico com o metotrexato,
calcio e vitamina D, calcinose em todo retorno.

6. Vacinas vivas s6 depois de conferir corticoide, metotrexato, bioldgico e
imunoglobulina no documento do CRIE.

Veja também, nesta Biblioteca: A pele como sinal de doen¢a sistémica na crianga
(Dermatologia); Lupus eritematoso sistémico juvenil (nesta area); Doencgas
neuromusculares — atrofia muscular espinhal (AME) e distrofia muscular de Duchenne
(Neurologia); Miocardite, pericardite e sindrome inflamatéria multissistémica (MIS-C)
(Cardiologia); Pneumonia aspirativa e disfagia na crianga com comprometimento
neurolégico (Pneumologia); Transaminases elevadas e esteatose hepatica (MASLD) na
crianga (Gastroenterologia); Dor em membros (dor de crescimento e sinais de alerta)
(Patologias do consultério); Vacinagao da crianga imunocomprometida e com doengas
cronicas (CRIE) (Imunizacoes).

Fontes

« Sociedade Brasileira de Pediatria, Departamento Cientifico de Reumatologia.

Dermatomiosite Juvenil (DMJ) — Documento Cientifico n® 8, maio de 2020. PDF

» Ministério da Saude. Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas de Miopatias Inflamatdrias
(Portaria Conjunta SAES/SECTICS n° 9, de 02/07/2025). PDF

- Bellutti Enders F et al. Consensus-based recommendations for the management of juvenile
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