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Resumo: Polimiosite com acometimento sistémico grave Introducdo: Dermatomiosite (DM) e Polimiosite
(PM) sdo miopatias inflamatérias de etiologia desconhecida. Os critérios diagnosticos de Bohan e
Peter sd0 os mais usados, apds a exclusdo de outras etiologias. fraqueza muscular proximal das
cinturas pélvica e escapular (principal manifestacdo clinica); evidéncia de miosite a biopsia
muscular; elevacdo de qualquer enzima muscular sérica (creatinofosfoquinase, adolase,
desidrogenase latica ou aminotransferases — particularmente aspartatoaminotransferase);
eletromiografia compativel com miopatia; |esdes cutaneas caracteristicas de DM (que sdo o0 que
diferencia DM de PM). A evolucdo tende a ser gradual e progressiva. Disfagia, disturbios
cardiacos, acometimento respiratorio, vasculite e calcificagbes subcutaneas séo manifestacoes
extramusculares possiveis. O FAN é positivo em 80% dos casos e aproximadamente 30% dos
pacientes possuem outros auto-anticorpos especificos. O tratamento consiste em corticoterapia
via oral ou em pulsoterapia, nos casos de fraqueza muscular grave ou acometimento sistémico
grave. Também sdo utilizados imunossupressores (Azatioprina, Metotrexato, Ciclosporing) e, nos
casos refratarios, Imunoglobulina humana. Descricdo: Crianca de 11 anos, sexo feminino,
previamente higida, iniciou com fraqueza muscular proximal simétrica de répida evolucéo,
culminado com insuficiéncia respiratoria. Intubada e encaminhada ao CTIP do nosso servico.
Apresentou acometimento sistémico: arritimia cardiaca e falha de extubacdo por fragueza
muscular, necessitando de ventilagdo mecanica por tempo prolongado (> 1més) e tragueostomia.
Apresentava elevacdo importante de CPK, LDH e AST, além de eletromiografia sugestiva. A
bidpsia muscular foi normal, porém realizada por ndo especialista. Recebeu pulsoterapia com
Metilprednisolona e, diante da gravidade do quadro, Imunoglobulina humana. Apresentou
melhora gradual, tendo alta hospitalar deambulando, com tragueostomia ocluida, apenas com
fragueza muscular leve e em reducdo. Discussdo: Quadro provavel de PM, de evolugdo rapida e
grave, com acometimento sistémico, necessitou de tratamento agressivo, tendo evolucédo
favoravel. Conclusdo: Apesar do prognéstico ruim, apresentou boa resposta em virtude do
tratamento com especialistas, equipe multidisciplinar e suporte intensivo em CTI pediétrico.
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