CASOS CLINICOS
CASE REPORTS

Sinal do Coldre e Eritema Flagelado como Apresentacéo Inicial de

Dermatomiosite Grave

Holster Sign and Flagellate Erythema as Initial Presentation of Severe

Dermatomyositis

Inés Almeida Pintor "', Jodo da Costa Oliveira

Resumo:

A dermatomiosite (DM) & uma miopatia inflamatoéria idio-
patica. Relata-se um caso de DM com apresentacéo cutanea
rara.

Mulher, 35 anos, recorreu a urgéncia por lesdes cutaneas
eritematosas pruriginosas e fraqueza muscular. Exame ob-
jetivo: lesbes de poiquiloderma em ambas as coxas (placas
hiperpigmentadas, bem delimitadas com hiperqueratose), de-
nominado sinal do coldre; lesdes cutaneas compativeis com
papulas de Gottron, sinal de Gottron, sinal do V e eritema fla-
gelado na regido infra-mamaria; marcha miopatica. Aumento
da creatininofosfoquinase, mioglobina, transaminases, aldola-
se e desidrogenase latica. Eletromiografia: miopatia. Resso-
nancia magnética das coxas: miosite. Bidépsia muscular: areas
de necrose isquémica. Bidpsia cutanea: dermatite de inter-
face. Diagnostico de DM dermatoldgica e muscular. Iniciou
corticoterapia e metotrexato com boa resposta. Apds trés se-
manas, recidiva com disfagia grave e dispneia com alteracdes
intersticiais pulmonares.

O diagnostico de DM foi inicialmente dificultado pelo sinal
do Coldre e eritema flagelado, apresentagcbes cutaneas raras e
pouco reconhecidas, mas compativeis com a doenca.

Palavras-chave: Dermatomiosite/diagnéstico; Dermato-
miosite/tratamento farmacoldgico; Eritema/etiologia.

Abstract:

Dermatomyositis (DM) is an idiopathic inflammatory myo-
pathy. We describe a case of DM with rare skin manifestations.

Women, 35-years-old, came to emergency department
with pruritic erythema and muscle weakness. Physical exami-
nation: poikiloderma on the lateral thights (hyperpigmentation,
well delimited, hyperkeratosis), compatible with Holster sign;
skin lesions compatible with Gottron papules, Gottron sign, V
sign and inframammary flagellate erythema; myopathic gait.
Elevation in creatine kinase, myoglobin, aminotransferases,
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aldolase and lactate dehydrogenase. Electromyography:
myopathy. Magnetic resonance of thighs: myositis. Muscle
biopsy: areas of ischemic necrosis. Skin biopsy: interface
dermatitis. A diagnosis of DM was made, with cutaneous and
muscle involvement. The patient was treated with glucocor-
ticoids and methotrexate, with improvement. After 3 weeks,
relapse with severe dysphagia and dyspnea with interstitial
lung disease.

Initially, the diagnosis was difficult because of the presence
of Holster sign and flagellate erythema, rare skin manifestations,
but compatible with dermatomyositis.

Keywords: Dermatomyositis/diagnosis; Dermatomyositis/
drug therapy; Erythema/etiology.

Introducao

A dermatomiosite (DM) é uma miopatia inflamatéria idiopati-
ca, caracterizada por inflamagéo cutanea e muscular cronicas.
A sua fisiopatologia € pouco conhecida, embora se acredite
que seja uma doenga imunomediada.'* Esta € considerada
uma doencga rara, com uma incidéncia de 1,9-7,7/milhdo de
habitantes/ano® e € mais comum no sexo feminino. Apresenta
dois picos de incidéncia, o primeiro dos 5 aos 14 anos € o se-
gundo dos 40 aos 65 anos, mas a idade meédia do diagnostico
€ por volta dos 40 anos de idade.'

A DM caracteriza-se por manifestacdes cutaneas caracte-
risticas, assim como fraqueza muscular proximal.’® A historia
clinica e o exame fisico auxiliam o diagndéstico, que é confirma-
do pelo aumento das enzimas musculares, bidpsia muscular,
bidpsia cutanea, eletromiografia (EMG), ecografia ou ressonan-
cia magnética (RM)."?7

Descreve-se um caso de DM grave com manifestacdes
musculares, cutaneas, pulmonares e disfagia, cujo diagnoésti-
co foi atrasado pela presenca de lesdes pouco reconhecidas,
como o sinal do Coldre (SC) e o eritema flagelado (EF), preten-
dendo alertar para a sua compatibilidade com o diagnéstico
de DM.

Caso Clinico
Doente do sexo feminino, 35 anos de idade, sem antece-
dentes pessoais relevantes, alergias ou medicacgao habitual,
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internada no servigo de medicina interna para estudo de
quadro de fraqueza muscular, mialgias e lesdes cutaneas.

A doente referia cansaco progressivo e mialgias com 1
més de evolugdo; fraqueza muscular simétrica e proximal
da cintura pélvica e da cintura escapular, com limitacao de
movimentos como subir escadas e pentear o cabelo; disp-
neia para pequenos esforcos com 3 semanas de evolucao;
e lesbes cutaneas eritematosas pruriginosas no dorso de
ambas as maos, face, coxas e zona do decote com 2 sema-
nas de evolugdo. Negava outra sintomatologia, consumo de
farmacos ou produtos de ervanaria, picadas, contacto com
animais ou individuos com sintomatologia idéntica.

Ao exame objetivo apresentava lesdes cutaneas papula-
res hiperpigmentadas no dorso das maos e nas articulacdes
metacarpofalangicas e interfalangicas (papulas de Gottron,
Fig. 1); telangiectasias periungueais (Fig. 1); eritema macu-
lar na regidao extensora dos joelhos e cotovelos (sinal de
Gottron, Fig. 2); eritema no decote e regido cervical com
papulas eritematosas, hiperqueratose e lesdes de coceira
associadas (sinal do V na Fig. 3 e sinal do xaile na Fig. 4);
eritema macular na regido mentoniana (Fig. 3); poiquiloder-
ma bem delimitado nas faces laterais de ambas as coxas,
com papulas hiperpigmentadas, atrofia e descamacao (SC,

Figura 1: LesGes compativeis com papulas de Gottron e telan-
giectasias periungueais.
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Figura 2: Leséo compativel com sinal de Gottron na superficie
extensora do cotovelo.

Figura 3: Lesao compativel com sinal do V e eritema do mento.
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Figura 5: Lesao compativel com sinal do Coldre.

Fig. 5); eritema flagelado na regido infra-mamaria, mais a
direita (Fig. 6). Forca muscular proximal diminuida nos 4
membros com sinal de Gower e marcha de Trendelenburg.
Restante exame sem alteragdes, nomeadamente sem le-
sbes eritematosas ou edema peri-orbitario.

Analiticamente com creatininofosfoquinase (CPK) 1734 U/L
(6 vezes o limite superior do normal - LSN), mioglobina 303
ng/mL (4 vezes LSN), aspartato aminotransferase (AST) 135
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Figura 6: Eritema flagelado na regido infra-mamaria.

U/L (3 vezes LSN), alanina aminotransferase (ALT) 102 U/L (2
vezes LSN), desidrogenase latica (LDH) 417 U/L (2 vezes LSN).
Anticorpos antinucleares (ANA) positivos (1/640) com padrao
mosqueado grosseiro. O restante estudo era normal, nomea-
damente velocidade de sedimentacgao, proteina C reativa, pro-
calcitonina, funcao renal e tiroideia, aldolase (20,3 U/L), enzima
de conversao da angiotensina, eletroforese de proteinas, fator
reumatoide, imunoglobulinas e complemento. Os anticorpos
anti-citrulina, anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, anti-Sm, anti-RNP,
Anti- Jo-1, SRP, PL-7, PL-12, Ro52KD, Mi, Ku, PM/Scl, Ej, Oj,
Anti-MDAD5, anti-TIF1, anti-NXP2, anti-SAE eram negativos. As
serologias viricas eram negativas.

Realizou EMG e RM das coxas. A primeira demonstrou
uma miopatia de predominio proximal e a segunda demons-
trou atrofia e degenerescéncia adiposa dos musculos posterio-
res e infiltragdo edematosa dos musculos anteriores, sugerindo
miosite. Posteriormente, foram realizadas bidpsia muscular do
deltoide com atrofia e necrose perifascicular e infiltrado mono-
nuclear no perimisio, assim como bidpsia cuténea na regiao do
SC, a demonstrar dermatite da interface, com vacuolizagéo da
epiderme, edema marcado da derme papilar e infiltrado mo-
nonuclear.

Assim, considerou-se que a histdria clinica, o exame fisico e
0s meios complementares eram compativeis com o diagndsti-
co de DM dermatoldgica e muscular e procedeu-se a exclusao
de causas secundarias e de complicacdes desta doenca. Para
tal foram realizados ecocardiograma, eletrocardiograma, tomo-
grafia computorizada (TC) toraco-abdomino-pélvica, ecografia
mamaria, citologia cervicovaginal e exames endoscopicos, que
nao apresentavam alteragcoes.

A doente iniciou tratamento com prednisolona 1 mg/kg/dia
e reabilitagdo motora, com melhoria do quadro clinico, a possi-
bilitar alta para o domicilio, medicada com prednisolona (1 mg/
kg/dia), metotrexato (7,5 mg/semana), hidroxicloroquina (400
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mg/dia) e &cido félico (1 mg/dia) e com seguimento em consul-
ta de Medicina Interna.

Trés semanas apods a alta iniciou quadro de disfagia para
solidos e liquidos, disfonia e dispneia em repouso, sendo no-
vamente internada no servico de Medicina Interna para es-
tudo. Necessidade de colocagéo de sonda naso-gastrica e
de oxigenoterapia, uma vez que apresentava disfagia grave
e insuficiéncia respiratdria hipoxémica. Realizou um ciclo de
imunoglobulina humana (1 g/kg/dia), ficando posteriormente
medicada com metotrexato 15 mg/semana e prednisolona (1
mg/kg/dia). Realizou TC torax que demonstrou densificacao
em vidro despolido nos lobos inferior direito e superior esquer-
do, assim como espirometria, que n&o apresentava alteracoes.
Pelo envolvimento intersticial pulmonar e considerando a to-
xicidade pulmonar do metotrexato, este foi suspenso e reali-
zou um ciclo de rituximab (1 g) mantendo a corticoterapia, com
melhoria clinica e analitica. Assumindo o diagndéstico de DM
idiopatica com envolvimento cutaneo, muscular, intersticial pul-
monar e esofagico, a doente teve alta com prednisolona (40
mg/dia), azatioprina (75 mg/dia) e hidroxicloroquina (400 mg/
dia), mantendo seguimento em consulta de Medicina Interna,
Pneumologia e Fisiatria.

Discussao

A DM é uma miopatia inflamatdria idiopética, que se ca-
racteriza por inflamacao dos musculos estriados e envolvi-
mento cutaneo.?®® Esta doenca é classificada em 4 grupos,
incluindo primaria idiopéatica, juvenil, associada a neoplasia
e associada a doencga do tecido conjuntivo.®

Os critérios de classificacdo de DM propostos inicial-
mente incluiam a fraqueza muscular proximal e simétrica,
0 aumento das enzimas musculares séricas, a EMG com
alteracdes caracteristicas, a bidpsia muscular com altera-
cdes compativeis, assim como as lesGes cutaneas tipicas,
que eram o helidétropo, papulas de Gottron, sinal de Gottron
e eritema violacio descamativo e simétrico nos ombros, joe-
lhos, maléolos, dorso e tronco.”® Os critérios mais recen-
tes incluem também anticorpos especificos, aumentando a
sensibilidade e especificidade.®

Tal como observado neste caso clinico, o envolvimen-
to muscular descreve-se como fraqueza muscular proximal
progressiva e simétrica, com dificuldade em passar da po-
sicdo sentada para ortostatismo - o denominado sinal de
Gower, subir escadas, elevar objetos e pentear o cabelo,
assim como uma marcha caracteristica com inclinagéo
compensatoéria do corpo por diminuicao da forca — a deno-
minada marcha de Trendelenburg.'?

As manifestacdes cutaneas ocorrem em 30%-40% dos
adultos com DM e séo divididas quanto a probabilidade de
diagndéstico em patognomaonicas, caracteristicas, compati-
veis, pouco comuns, raras, recentemente descritas e ndo
especificas.*

Adoente apresentavaas manifestagdes patognomaonicas,
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que incluem as papulas de Gottron (papulas eritemato-
-violaceas na face extensora das articulacbes metacarpo-
falangicas e interfalangicas, simétricas) e o sinal de Gottron
(méaculas eritemato-violaceas na superficie extensora dos
joelhos, cotovelos e maléolos). Estas lesGes habitualmen-
te regridem com despigmentacéo, atrofia e cicatrizacao,*#
como se observa em algumas das lesbes apresentadas na
Fig. 1.

As lesdes cutaneas caracteristicas incluem o helitropo -
eritema palpebral violaceo e simétrico que ocorre em 30%-
60% dos doentes; o sinal do V ou do decote, um eritema
macular na regido toracica anterior e pescogo, decorrente
de exposicao solar; o sinal do xaile, com eritema macular na
parte superior das costas e posterior do pesco¢o, ombros e
bracos; a dermatite descamativa do couro cabeludo e as te-
langiectasias periungueais.’*® A doente ndo apresentava o
heliotropo mas apresentava os outros sinais caracteristicos.

As manifestacdes cutaneas compativeis compreendem
a poiquilodermia fotossensivel, o SC, o edema periorbitario
e 0 edema ou eritema facial.* A doente apresentava o SC
e o eritema facial na regido do mento. O SC caracteriza-se
por poiquilodermia, atrofia cutanea, telangiectasia e eritema
macular reticulado, que se apresenta de forma simétrica nas
faces laterais de ambas as coxas. Este tipo de lesdo é pouco
compreendido por se localizar numa zona nao exposta a luz
solar, mas ¢ altamente especifico de DM e a sua pesquisa é
recomendada nos doentes com suspeita desta patologia.* !

As lesbes cutdneas menos comuns incluem as lesdes
vesiculo-bolhosas, as erosdes superficiais, as lesdes necro-
ticas e a calcinose cutanea,* ndo observadas na doente.

As manifestagdes cuténeas raras compreendem as
“maos de mecanico”, a hiperqueratose folicular, o eritema
flagelado, a paniculite, a mucinose cutanea, a eritrodermia e
as lesbes da mucosa oral.* Destas manifestacées, a doente
apresentava apenas o eritema flagelado, com placas erite-
mato-violaceas lineares e edema, acompanhadas por esco-
riacdes do prurido.*€ Este sinal foi observado em cerca de
5% dos doentes com DM. "2

As lesdes cutaneas descritas recentemente incluem as
papulas de Gottron ulceradas ou invertidas e a ulceragédo da
polpa digital, e as inespecificas incluem a fotossensibilida-
de, o fendmeno de Raynaud e o prurido.*

De acordo com o observado neste caso clinico, os acha-
dos laboratoriais incluem a elevacao de enzimas musculares
e positividade de autoanticorpos antinucleares e especifi-
cos de miosite.’ Quanto a elevacéo das enzimas muscu-
lares, a CK é a mais sensivel, embora a ALT, AST, LDH e
aldolase possam também estar elevadas.?® Os anticorpos
antinucleares séao positivos em 24%-80% dos doentes e
0 seu padrao mosqueado é importante no diagnéstico de
doenca mista do tecido conjuntivo, incluindo miosites.?'® Os
anticorpos especificos da miosite (anti-Ml 2, anti-SAE, anti-
-MDAB, anti-NXP-2, anti-TIFI-gama) ndao fazem diagndstico,



mas s&o preditores do progndstico, da resposta a terapéu-
tica e do envolvimento de 6rgaos especificos.’-*1

Os diferentes tipos de miopatia podem ser distingui-
dos entre si através da biopsia muscular. Para além disso,
achados tipicos de DM podem também ser encontrados na
biopsia cutanea.’?*®

Relativamente a exames de imagem, a EMG permite
distinguir processos de origem neurolégica dos de origem
muscular, sendo sensivel, mas ndo especifica para o diag-
nostico de DM'¢ e a RM muscular € um método nao invasi-
VO e sensivel para detecdo de inflamagao muscular.'

As complicagdes mais comuns associadas a DM s&o
a doenca intersticial pulmonar (DIP), que ocorre em 15%-
65% dos doentes; a neoplasia maligna, descrita em 20%-
25% dos doentes; a disfagia, que ocorre em 15%-50% dos
doentes; e a doenga cardiaca, que esta descrita em até
50% dos doentes. 267

Quanto ao tratamento da DM, esta recomendado o ini-
cio precoce de corticoide, com beneficio no progndstico, na
diminuic&o na mortalidade e no aumento da forca muscular.
Recomenda-se prednisolona oral na dose de 0,5-1 mg/kg/
dia até um maximo 80 mg ou, se doenca muscular grave,
metilprednisolona endovenosa (1 g/dia).>681

Aproximadamente 25% dos doentes ndo respondem
aos corticoides e 25%-50% apresentam efeitos adversos
relacionados com a corticoterapia. Nestes casos, & im-
portante o inicio de agentes poupadores de corticoide,
nomeadamente 0 metotrexato, a azatioprina € o micofeno-
lato de mofetil. Para casos refratarios, recomenda-se me-
tilprednisolona em combinagdo com imunossupressores
como rituximab, etanercept e infliximab ou com Imunoglo-
bulina endovenosa.®81 A hidroxicloroquina tem beneficio
em 80% dos doentes, com melhoria dos sintomas cuta-
neOS.3’6-8'15

O caso clinico apresentado alerta para manifestacdes
cuténeas pouco reconhecidas desta doencga rara, nomea-
damente o SC e o eritema flagelado. Apesar de serem sub-
valorizados, estes sinais sdo compativeis com o diagnostico
de DM e devem ser ativamente pesquisados. A subvaloriza-
¢éo destes sinais associa-se ao atraso no diagnodstico que,
pOr sua vez se associa ao aumento das complicagdes, que
podem ser graves e aumentar a morbimortalidade.

Apresentacdes / Presentations

Caso clinico apresentado no congresso “11th International Congress of
Internal Medicine”, que decorreu nos dias 4 a 6 de julho de 2021, em
Atenas, na Grécia.
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