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INTRODUCAO: A dermatomiosite juvenil (DMJ) é caracterizada por uma vasculite sistémica de
etiologia autoimune que embora considerada rara € a principal miopatia inflamatoria da infancia.
Estima-se que acometa cerca de 2-3/milh&o de criancas/ano e como a maioria das doencas
reumatol 6gicas, tém curso cronico. O grande desafio se dd no momento do diagnéstico que
raramente € precoce e depende de achados laboratoriais, clinicos e de imagem. DESCRICAO DO
CASO: P.R.S.S, 12 anos, masculino, previamente higido iniciou quadro de febre intermitente,
cefaleia, dor em regido escapular e fragueza muscular proxima e simétrica, hd 2 meses da
admissdo. Iniciada investigagdo, chegou a ter dosagem de Creatinofosfoquinase (CPK) de 9.600
(Valor de referéncia até 195), realizada eletroneuromiografia compativel com miopatia
inflamatéria. Evoluiu com piora importante do quadro, surgimento de disfagia, disfonia,
limitagdo da marcha, heliotropo e sinal de Gottron em méos e joelhos. Encaminhado para servico
hospitalar terciério, onde foi avaliado pela equipe de reumatologia e prescrito tratamento com
pulsoterapia (metilprednisolona, 30 mg/kg/dia), prednisona (2mg/kg/dia), Metotrexato (0,42
mg/kg/semana), hidroxicloroquina (6mg/kg) e imunoglobulina (2g/kg). DISCUSSAO: O
paciente em questdo preencheu 4 dos critérios diagndsticos de Bohan e Peter, apresentou
alteracOes tipicas da doenca, com acometimento grave de disfonia e disfagia, além de progressao
rapida, sendo entdo recomendada a pulsoterapia endovenosa, uso da glamaglobulina e inicio da
Imunossupressao. Realizou anti-RNP, anti-SM, anti-SSA, anti-SSB, anti-DNA, Fator reumatoide,
Fator anti-nuclear, C3 e C4, todos normais. Além disso, pesquisa de doencas infecciosas foi
negativa. Recebeu alta apos 7 semanas com significativa melhora clinica e laboratorial (CPK 41).
CONCLUSAO: A DMJ quando precocemente diagnosticada e adequadamente tratada vém
demonstrando uma importante queda na mortalidade, porém é preciso estar atento a reabilitacéo
do paciente, pois 0 prejuizo na qualidade de vida pode ser significante. O paciente mantém
tratamento regular e acompanhamento ambulatorial com a reumatologia pediétrica, com melhora
progressiva do quadro.
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