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INTRODUGCAO

s miopatias inflamatérias idiopdticas (MIl) constituem grupo de doencas autoimunes que, embora afetem

primariamente os misculos, frequentemente envolvem outros sistemas orgdnicos.” Existem vérios subtipos de

miosite os quais cursam com perfil clinico préprio. Uma das manifestacdes extramusculares mais significativas e
com impacto prognéstico é a doenca pulmonar intersticial (DPI), que é a principal manifestacdo pulmonar em pacientes com
MIL

Dentro do espectro das doencas do tecido conjuntivo que se associam a DPI, a sindrome antissintetase (ASS) é considerada
uma das variantes mais comuns.” A ASS é caracterizada por constelagdo de achados clinicos, incluindo miosite, febre,
fendmeno de Raynaud, “mé&os de mecénico”, artrite e, crucialmente, a DPI."* Essa sindrome estd fortemente associada &
presenca de anticorpos direcionados contra aminoacil-RNAt sintetases, sendo o anticorpo anti-Jo-1 — direcionado contra a
histidil-RNAt sintetase — o mais frequentemente detectado.’

A miosite se constitui na manifestacdo mais cléssica das antisintetases sendo central ao diagnéstico.”” O anticorpo anti-
Jo-1 pode estar presente e relacionado as manifestacdes clinicas e prognésticas importantes, especialmente no envolvimento
pulmonar.” A presenca das alteracdes cuténeas caracteristicas (m&os de mecénico) se constitui em achado cldssico cujo
exame é de fécil acesso, orientando o médico para a busca e tratamento precoces de possivel envolvimento pulmonar.

Este relato teve como obijetivo descrever e analisar o caso clinico de paciente com sindrome antissintetase, confirmada pela
positividade do anticorpo anti-Jo-1. O relato ird detalhar as manifestacées clinicas apresentadas pelo paciente, com atencéo
a miosite e &s alteracdes cutdneas e discutir a relevancia do anticorpo anti-Jo-1 como marcador na sindrome antissintetase.

RELATO DO CASO

Este relato foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade Evangélica Mackenzie - CEP/FEMPAR, Curitiba,
PR, Brasil sob protocolo 7.787.404 e o paciente concordou com a descricdo assinando termo de consentimento livre e
esclarecido.

Homem de 50 anos, mecdanico de automéveis, iniciou o quadro em novembro de 2024 com dor articular inflamatéria
em mdos e joelhos, acompanhada de rigidez matinal de aproximadamente 30 min. Em dezembro de 2024, evoluiu com
pneumonia intersticial, quando foi diagnosticado com fibrose pulmonar. Em janeiro de 2025, houve piora do quadro, com
surgimento de febre didria, perda de 8 kg e fraqueza muscular progressiva. Em maio de 2025, persistiam as queixas de lesdes
cuténeas eritematosas no braco esquerdo e no abdome, além de dor e fraqueza muscular assimétrica em membros inferiores,
mais acentuadas & direita.

Os exames realizados revelaram o que segue: 1) tomografia de térax padrdo de fibrose pulmonar com opacidades
em vidro fosco e bronquiectasias; 2) espirometria com distirbio restritivo grave (CVF 49%, DLCO 44%); 3) marcadores
inflamatérios elevados (VHS 38 mm/h, PCR 5,9 mg/dL) com CPK aumentada (791 U/L) indicando atividade de miosite; 4)
anticorpo anti-Jo1 com ftitulo significativamente elevado (>200); 5) ultrassonografia abdominal com litiase renal esquerda e
hidronefrose grau Il; 6) ultrassonografia dos punhos revelou neuropatia compressiva bilateral.

O paciente apresentou marcadores sorolégicos e clinicos compativeis com sindrome antissintetase, destacando-se o
anti-Jo1 em alto titulo (>200), que confirma o diagndstico. As manifestacdes cutdneas incluiram “méos de mecénico”, com
espessamento e fissuras nos dedos, além de lesdes eritematosas em braco, antebraco esquerdo e abdome e séo consideradas
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caracteristicas desta sindrome. O comprometimento
pulmonar foi evidenciado por fibrose intersticial em
exames de imagem (TC de térax com opacidades em
vidro fosco), enquanto a fraqueza muscular (quadriceps
5/5, gliteos 4/5) e elevacdo de CK (791 U/L) e
aldolase (5,91) reforcaram o envolvimento miopético.

ES—————— ]

FIGURA — Manifestacdo cutdnea caracteristica da dermatomiosite,
exibindo o sinal das “mé&os de mecéanico”, com
hiperqueratose e fissuras nas polpas digitais.

A abordagem terapéutica  baseou-se  em
imunossupressdo com micofenolato de mofetila (500 mg
3x/dia) e prednisonaem doses altas (30 mg/dia) seguida
de reducdo gradual. Adicionalmente, foram prescritos
suplementos (cdlcio e vitamina D) para prevencédo de
osteoporose e fisioterapia para reabilitacdo muscular.
O planejamento incluiv monitoramento laboratorial (CK,
funcdo pulmonar) e acompanhamento no ambulatério
de reumatologia para reavaliacéo.

No Gltimo retorno (12,/05/2025), o paciente referiu
melhora subjetiva; porém, persistia com fraqueza nos
membros inferiores e lesdes cutaneas ativas. N&o houve
piora respiratéria, mas mantinha-se sedentdrio devido as
limitacdes fisicas. A reducdo da prednisona foi tolerada
sem intercorréncias, e o micofenolato foi mantido na
dose. Os exames laboratoriais mostraram estabilidade
inflamatéria (PCR 3,7 mg/L), sem elevacdo adicional de
enzimas musculares. O seguimento continuo foi reforcado
para ajuste terapéutico conforme a resposta clinica.

DISCUSSAO

A forte inter-relacdo entre amiosite e anticorpos
antissintetases (ASS) como o anticorpo anti-Jo- 1 configura
eixo patogénico de grande relevéncia clinica, uma vez
que esta entidade pode se manifestar como subtipo das
miopatias inflamatérias idiopdticas dentro do espectro
da ASS." Nesse contexto, a deteccdo do anticorpo anti-
Jo-1, o mais comum dentre os anticorpos antissintetase
em pacientes com dermatomiosite, adquire significativa
importdncia  progndstica, pois estd intimamente
relacionada & manifestacdes clinicas especificas e maior
risco de envolvimento pulmonar.™

Diante desse cendrio, a identificacdo de sinais
cut@neos cldssicos, como as “mdos de mecdanico”,
torna-se elemento crucial no exame fisico, funcionando
como marcador de fécil acesso que pode direcionar
o clinico para a investigacdo e o manejo precoce da
DPI, complicacdo extramuscular de maior impacto na
morbimortalidade desses pacientes.'?

O diagnéstico diferencial das miosites autoimunes
¢ amplo e deve considerar sua associacdo com
neoplasias malignas, que ocorre em até 30% dos casos,
principalmente nos primeiros anos apés o diagnéstico.'
Os tumores mais frequentemente relacionados incluem
cancer de ovdrio, pulm&o, mama, colorretal e linfomas
ndo-Hodgkin, sendo que pacientes idosos e aqueles com
manifestacdes cutéineas graves apresentam maior risco.'

Além da investigacdo oncolégica, é essencial
diferenciar as miosites autoimunes de outras condicées
que cursam com fraqueza muscular e alteracdes
dermatolégicas.! Entre os diagndsticos diferenciais,
destacam-se as distrofias musculares, que geralmente
apresentam evolucdo maislenta e histéria familiar positiva,
assim como miopatias metabdlicas e endécrinas.’

A miopatia necrosante autoimune, associada ao uso
de estatinas e & presenca de anticorpos anti-HMG-CoA
redutase, constitui outro diagnédstico importante, pois
pode mimetizar a sindrome antissintetase em aspectos
clinicos e histopatolégicos, embora tipicamente néo
apresente as manifestacdes cuténeas caracteristicas da
dessa entidade.'

Para o diagnéstico definitivo, recomenda-se a
combinacéo de critérios clinicos, exames laboratoriais —
elevacdo de CK e aldolase —, achados eletromiogrdficos
e histopatolégicos, sendo a biépsia muscular fundamental
para demonstrar o infiltrado inflamatério perivascular
e perifascicular tipico.> A pesquisa de autoanticorpos
especificos (anti-Mi-2, anti-TIF 1y, anti-NXP2) auxilia ndo
apenas na confirmacdo diagnéstica, mas também na
estratificacdo de risco para neoplasias e complicacdes
sistémicas.’

O anticorpo anti-Jo-1 é o mais frequente dos
anticorpos  antisintetases estando presente em  60-
70% dos casos.® Este anticorpo estd associado &
manifestacdes clinicas como DPl, miosite, artrite e
envolvimento cutdneo, desempenhando papel relevante
na atividade e progressdo da doenca.””

Estudosinvestigaramarelac@oentre osniveis séricosdo
anti-Jo-1 e a atividade da ASA em 115 pacientes positivos
para esse anticorpo.’® Os resultados demonstraram que
os niveis basais de anti-Jo-1 eram menores em pacientes
com DPI no momento do diagnéstico em comparacdo
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aqueles sem DPI (122 vs. 158 U/ml, p=0,012), sugerindo
possivel variacdo na resposta imune conforme o érgdo
afetado.”™? Por outro lado, niveis mais elevados foram
observados em pacientes com fraqueza muscular (168
vs. 122 U/ml, p=0,018), envolvimento cuténeo (153
vs. 122 U/ml, p=0,009) e artrite (164 vs. 120 U/ml,
p=0,006), indicando correlacdo com manifestacdes
extratordcicas.'

Em andlises longitudinais, as variacdes nos niveis de
anti-Jo-1 mostraram-se mais relevantes do que os valores
absolutos, com correlacdes positivas significativas com
mudancas na atividade global da doenca, escores
musculares e pulmonares (p<0,05). Além disso, houve
associacdo negativa com pardmetros de funcdo
pulmonar (%FVC e %FEV1, p<0,0001), reforcando o
potencial do anti-Jo-1 como marcador dindmico de
atividade organica.*® No entanto, os niveis basais ndo
se correlacionaram com o prognéstico, sendo a idade
avancada e niveis elevados de proteina C-reativa os
principais fatores de risco para mortalidade.

Esses achados destacam que o anti-Jo-1 estd mais
associado & alteracdes na atividade da doenca ao
longo do tempo do que ao envolvimento orgénico
inicial.’® Portanto, o monitoramento continuo dos niveis
desse anticorpo pode oferecer subsidios valiosos para
a avaliacdo clinica e o manejo terapéutico da ASA,
especialmente em pacientes com comprometimento
pulmonar ou muscular.

O progndstico da sindrome antissintetase  é
influenciado por diversos fatores, incluindo o perfil
sorolégico (especialmente a presenca e os niveis de
anti-Jo-1), a gravidade do envolvimento pulmonar e
muscular, e a resposta & terapia imunossupressora.
Estudos demonstraram que pacientes com anti-Jo-1
apresentam maior risco de progressdo da DPI, principal
determinante de morbimortalidade nessa populagéo.””

Embora o anti-Jo-1 ndo seja preditor independente
de mortalidade, seus niveis séricos elevados (>200 U/
ml) associam-se & maior atividade global da doenca e
necessidade de terapias combinadas.” DPI é a principal
causa de bbito, especialmente em pacientes com declinio
répido da funcdo pulmonar (CVF < 50%).”

O prognéstico do paciente em questdo era reservado
devido & presenca de fibrose pulmonar estabelecida e
a resposta parcial ao tratamento, mas a estabilidade
clinica recente sugere possivel controle da doenca com
monitoramento rigoroso. A abordagem multidisciplinar,
incluindo reumatologia, pneumologia e fisioterapig,
é essencial para mitigar complicacdes e melhorar a
qualidade de vida.

Como mensagem final, o caso apresenta elevada
relevéncia clinica por se tratar de paciente com sindrome
antissintetase, condicdo rara e de curso potencialmente
grave. A identificacdo precoce de sinais clinicos
especificos — como as mdos de mecdnico, miosite
proximal, fenémeno de Raynaud, artrite e doenca
pulmonar intersticial —, somados & positividade para o

anticorpo anti-Jo-1, permitem o diagnéstico oportuno e
o inicio imediato da terapéutica imunossupressora, o que
foi essencial para o controle da evolucdo da doenca e
sobrevida do paciente. Além disso, este caso reforca a
importancia de abordagem interdisciplinar e da vigiléncia
continua frente as possiveis complicacées sistémicas. A
doenca pulmonar intersticial, frequentemente associada
a sindrome antissintetase, constitui uma das principais
causas de morbimortalidade nesses pacientes, ©
que exige avaliacdo funcional respiratéria regular e
acompanhamento com pneumologia.”*
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