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APRESENTAÇÃO

Cada vez mais percebemos, que no mundo da ciência, principalmente da 
área da saúde, nenhuma profissão trabalha sozinha, é necessário que vários 
profissionais estão envolvidos e engajados em conjunto, prezando pela, prevenção, 
diagnóstico e tratamento de diversas patologias, visando sempre a qualidade de 
vida da população em geral.

A Coletânea Nacional “Difusão do Conhecimento Através das Diferentes Áreas 
da Medicina” é um e-book composto por 4 volumes artigos científicos, que abordam 
relatos de caso, avaliações e pesquisas sobre doenças já conhecidas da sociedade, 
trata ainda de casos conforme a região demográfica, onde os locais de realização 
dos estudos estão localizados em nosso país, trata também do desenvolvimento de 
novas tecnologias para prevenção, diagnóstico e tratamento de algumas patologias.

Abordamos também o lado pessoal e psicológico dos envolvidos nos cuidados 
dos indivíduos, mostrando que além dos acometidos pelas doenças, aqueles que os 
cuidam também merecem atenção.

 Os artigos elencados neste e-book contribuirão para esclarecer que ambas as 
profissões desempenham papel fundamental e conjunto para manutenção da saúde 
da população e caminham em paralelo para que a para que a ciência continue 
evoluindo para estas áreas de conhecimento. 

Desejo a todos uma excelente leitura!

Lais Daiene Cosmoski
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RESUMO: No presente trabalho é descrito 
um caso de DMJ tendo como complicação 
calcinose universalis e revisão MEDLINE 
do seu tratamento. J.L.S, 7 anos, feminino, 
diagnóstico de DMJ há 2 anos. No início do 
quadro com febre intermitente, anorexia, fadiga 
e mialgia com dificuldade de deambulação. No 
exame físico: na pele pápulas eritematosas com 
descamação nas articulações interfalângicas 



 
Difusão do Conhecimento Através das Diferentes Áreas da Medicina Capítulo 12 127

proximais (pápulas de Gottron), e eritema violáceo periorbitário bilateral; músculo-
esquelético com diminuição da amplitude de movimentos dos cotovelos, fraqueza de 
cintura escapular e pescoço, fraqueza muscular proximal dos membros inferiores (grau 
II). Laboratório com anemia, aumento das enzimas musculares, PCR e VHS elevados. 
ENM compatível com miopatia inflamatória. Iniciado tratamento com pulsoterapia 
com metilprednisolona, e manutenção com prednisona e metotrexato. Evoluiu com 
melhora clínica e laboratorial da fraqueza muscular proximal e da vasculite de pele, 
entrando em remissão da doença. Após dois anos evoluiu com endurecimento da pele 
e subcutâneo de MMII, tronco e membros superiores, com novamente dificuldade para 
deambular, lesão papular em coxa com saída de “massa” branca. Radiografias de 
membros, tórax evidenciaram calcificações em musculatura e subcutâneo difusas, 
características de calcinose universalis.  Iniciado o tratamento com alendronato em 
janeiro de 2015, até o presente. O tratamento da calcinose continua sendo um desafio. 
Não se apresenta, até o momento, nenhuma terapia altamente eficaz no combate e 
resolução dessa comorbidade. Os dados disponíveis na literatura baseiam-se apenas 
em relatos e/ou séries de casos, particularmente em DM juvenil. Entre as medicações 
mencionadas, temos bisfosfonatos, probenecida, varfarina, hidróxido de alumínio, 
colchicina, diltiazem e infliximabe. 
PALAVRAS-CHAVE: Calcinose, Dermatomiosite juvenil, Reumatologia

JUVENILE DERMATOMIOSITE COMBINED WITH CALCINOSIS UNIVERSALIS IN 

ALENDRONATE TREATMENT: CASE REPORT

ABSTRACT: In the present study, we describe a case of JDM with universalis calcinosis 
and MEDLINE revision of its treatment. J.L.S, 7 years old, female, diagnosed with 
JDM for 2 years. At the onset of the condition with intermittent fever, anorexia, fatigue 
and myalgia with difficulty walking. On physical examination: on the skin erythematous 
papules with peeling in the proximal interphalangeal joints (Gottron’s papules), and 
bilateral periorbital violaceous erythema; skeletal muscle with decreased range of motion 
of the elbows, weakness of the shoulder girdle and neck, proximal muscle weakness of 
the lower limbs (grade II). Laboratory with anemia, increased muscle enzymes, high CRP 
and ESR. ENM compatible with inflammatory myopathy. Treatment started with pulse 
therapy with methylprednisolone and maintenance with prednisone and methotrexate. 
It evolved with clinical and laboratory improvement of proximal muscle weakness and 
skin vasculitis, and the disease resolved. After two years, the patient developed skin 
and subcutaneous hardening of the lower limbs, trunk and upper limbs, again with 
difficulty walking, papular thigh lesion with white “mass” output. Radiographs of the 
limbs, chest showed diffuse muscle and subcutaneous calcifications, characteristics 
of universalis calcinosis. Alendronate treatment started in January 2015 to date. The 
treatment of calcinosis remains a challenge. To date, no highly effective therapy for 
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combating and resolving this comorbidity is presented. Data available in the literature 
are based only on case reports and / or case series, particularly in juvenile DM. Among 
the medications mentioned are bisphosphonates, probenecid, warfarin, aluminum 
hydroxide, colchicine, diltiazem and infliximab.
KEYWORDS: Juvenile dermatomyositis, Calcinosis, Rheumatology

1 |  INTRODUÇÃO

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma doença de provável etiologia 
autoimune, multissistêmica e com acometimento muscular inflamatório adquirido, 
correspondente a 85% de todas as miopatias inflamatórias idiopáticas na infância. 
Difere da doença do adulto pela maior incidência de vasculopatia, por proliferação 
da camada íntima de pequenos vasos, trombose ou infartos e pela menor frequência 
de autoanticorpos.  Afeta a pele e os músculos, como também outros órgãos 
como coração, pulmão e trato gastrointestinal. Manifestações principais da DMJ 
incluem fraqueza muscular proximal simétrica, além de sintomas constitucionais 
como febre, fadiga, indisposição, anorexia, perda ponderal, atraso de crescimento 
e irritabilidade. São observadas também elevação de enzimas musculares séricas 
e lesões cutâneas, dentre as quais o heliotropo e as pápulas de Gottron são 
patognomônicas. Podendo ter como complicação a calcinose, uma deposição 
anormal de sais de cálcio em pele, tecidos subcutâneos, músculos ou tendões, 
em fases tardias da doença. A calcinose é mais comum na população pediátrica, 
afetando de 10%-70% das crianças e adolescentes com DMJ, comparados a 30% 
dos adultos. Aparece em média até 3,4 anos após o início da doença e resulta 
do acúmulo de hidroxiapatita após liberação do cálcio mitocondrial pelo músculo 
lesado, levando à mineralização. É comum nas fases mais tardias da doença, em 
locais de trauma, em quadros mais graves e em situações em que ocorreu retardo 
de instituição do tratamento. Além disso, a presença da calcinose está associada 
a um retardo de diagnóstico, maior tempo de doença não tratada, curso crônico, 
gravidade da doença e terapia inadequada ou doença resistente ao tratamento.

2 |  METODOLOGIA

Descrição de um caso de dermatomiosite juvenil em ambulatório de 
Reumatologia do Centro de Especialidades Médicas de Aracaju, tendo como 
complicação calcinose universalis, associado à posterior revisão MEDLINE de 
tratamento da calcinose.
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3 |  DESCRIÇÃO DO CASO

J.L.S, 7 anos, feminino, diagnóstico de DMJ há 2 anos. No início do quadro 
com febre intermitente, anorexia, fadiga e mialgia com dificuldade de deambulação. 
No exame físico: na pele pápulas eritematosas com descamação nas articulações 
interfalângicas (IF) proximais (pápulas de Gottron), e eritema violáceo periorbitário 
bilateral (heliotropo); músculo-esquelético com diminuição da amplitude de 
movimentos dos cotovelos, com fraqueza de cintura escapular e pescoço, fraqueza 
muscular proximal dos membros inferiores grau II (Figura 1). Laboratório com 
anemia, aumento das enzimas musculares (CPK,TGO,TGP, LDH.aldolase), pcr e 
vhs elevados. ENM compatível com miopatia inflamatória. Iniciado tratamento com 
pulsoterapia com metilprednisolona e manutenção com prednisona e metotrexato. 
Evoluiu com melhora clínica e laboratorial da fraqueza muscular proximal e da 
vasculite de pele, entrando em remissão da doença. 

Figura 1 - Limitação ou flexo de joelho esquerdo devido à contratura muscular por calcinose 
muscular

Após dois anos evoluiu com endurecimento da pele e subcutâneo de 
membros inferiores, tronco e membros superiores, com novamente dificuldade para 
deambular, além de lesão papular em coxa com saída de “massa” branca (Figura 
2). Radiografias de membros e tórax evidenciaram calcificações em musculatura e 
subcutâneo difusas, características de calcinose universalis (Figuras 3 e 4). Iniciado 
o tratamento com alendronato em janeiro de 2015 até o presente.
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Figura 2 - Lesão de calcinose em coxa

Figura 3 - Raio X de membros inferiores evidenciando depósitos de cálcio em músculo e 
subcutâneo
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Figura 4 - Raio X de membros inferiores com Calcinose universalis

Após 3 anos de tratamento com alendronato, paciente retornou ao ambulatório 
com melhora parcial das calcinoses ao exame físico (Figura 5) e às novas radiografias 
(Figura 6 a 10).

Figura 5 - Regressão parcial de lesão de calcinose em coxa
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Figura 6 - Raio X proximal de membro inferior com redução de calcinose

Figura 7 - Raio X proximal de membros inferiores evidenciando melhora dos depósitos de cálcio 
em partes moles
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Figura 8 - Raio X distal de membros inferiores apresentando melhora de calcinose

Figura 9 - Corte sagital de radiografia de pé com redução de calcinose
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Figura 10 - Corte axial de de radiografia de pé

O paciente procede o tratamento com alendronato.

4 |  DISCUSSÃO

O tratamento da calcinose continua sendo um desafio. Não se apresenta, 
até o momento, nenhuma terapia altamente eficaz no combate e resolução dessa 
comorbidade. Os dados disponíveis na literatura baseiam-se apenas em relatos e/ou 
séries de casos, particularmente em DM juvenil. Entre as medicações mencionadas, 
temos bisfosfonatos, probenecida, varfarina, hidróxido de alumínio, colchicina, 
diltiazem e infliximabe. 

Os bifosfonatos inibem a reabsorção óssea, causam destruição dos macrofágos 
e inibem a produção de citocinas inflamatórias como a IL1B, IL6, e TNF α, inibindo 
posteriores depósitos de cálcio.

O probenocid, um derivado da sulfanamida, é um agente uricosúrico que inibe 
a reabsorção do ácido úrico no tubúlo renal proximal. O mecanismo de acção, na 
regressão da calcinose, parece resultar da diminuição da concentração sérica do 
fósforo consequente ao aumento da sua excreção urinária, diminuindo os depósitos 
de cálcio.

A varfarina envolve  a produção de ácido gamma carboxiglutamico dependente 
da produção de vitamina K. O ácido gamma carboxiglutamico é encontrado nos 
depósitos de cálcio e a sua produção está aumentada em paciente com DMJ, 
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evidenciada pelo aumento da sua excreção urinária. Entretanto, não tem eficácia 
na calcinose estabelecida.

O hidróxido de alumínio tem o mesmo mecanismo de acção do probenocid.
A colchicina previne ou reduz a inflamação secundária aos depósitos de cálcio, 

não sendo constatada a redução dos depósitos já estabelecidos.
O diltiazem é um bloqueador dos canais de cálcio, inibe o influxo de cálcio 

para as células, o crescimento e a proliferação do tecido muscular liso dos vasos e 
dos fibroblastos. O mecanismo da acção será pela diminuição da concentração de 
cálcio intracelular muscular, reduzindo a formação de cristais.

O anti TNF α (infliximab) ainda necessita de estudos para avaliar sua eficácia 
no tratamento de DMJ com calcinose.

No caso, o tratamento foi iniciado com alendronato. No nível celular, o 
alendronato mostra localização preferencial nos locais de reabsorção óssea, 
especificamente sob os osteoclastos. Os osteoclastos aderem normalmente 
à superfície óssea, porém, não apresentam a borda em escova, indicativa de 
reabsorção ativa. O alendronato não interfere com o recrutamento ou fixação dos 
osteoclastos, mas inibe a atividade dos osteoclastos. 

Ambler et al descreveram o caso de uma criança de 8 anos com DM juvenil 
crônica com resolução completa da calcinose após utilizar alendronato 10 mg/
dia por 12 meses. O paciente tinha recebido previamente diltiazem (15 mg, 2x/
dia) e probenecida (500 mg, 2x/dia), porém sem resolução da calcinose. De forma 
semelhante, Mukamel et al. relataram melhora da calcinose em paciente de 6 anos 
com DM juvenil após introdução de alendronato (10 mg/dia) por período de 12 
meses.

5 |  CONCLUSÕES

No presente trabalho, abordou-se o conceito de calcinose, particularmente em 
dermatomiosite juvenil, assim como o seu tratamento descrito na literatura, além 
da evolução do paciente frente à escolha do alendronato, que tem surtido efeito 
terapêutico até então.
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