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O OBJETIVO DESTA DIRETRIZ E APRESENTAR AOS MEDICOS, ESPECIALISTAS E ESTABELECIMENTOS DE SAUDE
QUAIS OS ORGAOS E/OU SISTEMAS DEVEM SER REAVALIADOS REGULARMENTE NAS CONSULTAS DE ROTINA
EM PACIENTES COM MIOPATIA INFLAMATORIA. PARA ISSO FOI REALIZADA UMA REVISAO SISTEMATICA DA
LITERATURA, FEITA SEM RESTRICAO DE PERIiODO, NA BASE DE DADOS MEDLINE, RECUPERANDO 36892
TRABALHOS, SENDO QUE DESTES 20 FORAM SELECIONADOS PARA RESPONDER A DUVIDA CLiNICA. Os

DETALHES DA METODOLOGIA E DOS RESULTADOS DESSA DIRETRIZ ESTAO EXPOSTOS NO ANEXO |I.



RESULTADOS

As miopatias autoimunes sistémicas (MAS) sdo grupo de condi¢des raras e heterogéneas de etiologia desconhecida, que
englobam a dermatomiosite, a polimiosite, a miopatia necrosante imunomediada e a miosite por corpuUsculo de inclusdo. SGo
assinaladas pela presenca de infiltrado inflamatério no tecido muscular esquelético e clinicamente tém o diagnéstico suspeitado
quando do inicio insidioso de fraqueza muscular predominantemente proximal e progressiva e de caracteristica simétrica.
Manifestagdes extra musculares também séo relatadas com estudos demonstrado a concomiténcia do comprometimento de
orgdos e sistemas tais como o sistema cardiovascular, respiratério, digestério, rins, sistema nervoso central, enddcrino, ocular,
dermatolégico e hematolégico '-4(B). Dentre as manifesta¢des cardiacas, por exemplo, lista-se a ocorréncia de arritmia,
insuficiéncia cardiaca congestiva, miocardite, pericardite, angina e fibrose, muitas das quais assintomaticas 3(A). Ndo obstante,
pacientes podem demonstrar combinag¢des de mais de um tipo de cardiopatia ¢(D). Complica¢des pulmonares, por outro lado,
representam uma das principais causas de ébito neste grupo de pacientes, sendo os principais tipos de comprometimento

representados pela hipoventilagdo, pneumonia intersticial e aspirativa /(D) 8(B).

Por conseguinte, estudos tém revelado pobre prognéstico quando do diagnéstico de MAS com taxas de sobrevida em cinco e
dez anos estimadas ao redor de 70% e 60%, respectivamente, com mortes principalmente relacionadas ao comprometimento
cardiaco e pulmonar, além da ocorréncia de neoplasias e infecgdes, que acometem principalmente o sistema respiratério e o

trato gastrointestinal %19(B). A causa da morte nos individuos com MAS depende da duragdo da doenga, sendo que ébito



relacionado as complica¢des pulmonares ocorrem em geral no primeiro ano de doenga, enquanto complicagdes cardiacas sdo
causa mais comum de morte cinco anos apds o diagnéstico ''(B). Desta maneira, todos os individuos devem ser, no momento do
diagnéstico das miopatias, encaminhados para avaliagdo cardiolégica e da fungdo pulmonar, sendo imprescindivel avalia¢do
clinica incluindo anamnese e exame fisico detalhados. Alguns exames sGo recomendados como o eletrocardiograma e
avaliagdo da fungdo pulmonar objetivando verificar se hd envolvimento cardiaco com presenca de arritmias e anormalidades
de condugdo e comprometimento da fungdo pulmonar como redug¢do da capacidade vital, manifestagdes comuns em pacientes

com miosites 8912.13(B) 14(C) '5(D).

N&o devemos nos esquecer ainda dos distirbios gastrointestinais que comprometem a orofaringe, eséfago, estémago, figado,
intestino delgado, célon e reto, e do substancial aumento no risco de ocorréncia de malignidades ocultas incluindo aqui os
canceres gastrointestinais, verificados principalmente no primeiro ano apéds diagndstico 1¢-18(B). Desta maneira, anamnese e
exame fisico abrangentes sdo obrigatérios em pacientes com MAS recém-diagnosticada, devendo-se manter elevado indice
de suspeita de malignidade subjacente. Estudos identificaram caracteristicas de alto risco para malignidade, como idade
avangcada, miopatia refratdria ao tratamento com corticosteroides e presenca de rash cutdneo grave. Evidéncias apontam
ainda para a possibilidade de utilizagdo de painel de anticorpos direcionado para identificagdo de individuos sob risco para
o desenvolvimento de neoplasias, como verificado em estudo observacional que identificou que pacientes negativos para os
autoanticorpos anti-Jo-1, anti-PM-Scl, anti-UT1-RNP, anti-U3-RNP e anti-Ku, apresentavam maior risco para a ocorréncia de
neoplasia '920(B). Portanto, pacientes que se enquadram na categoria de alto risco podem precisar de uma avaliagdo mais

completa, quando se trata do rastreamento e vigilancia de cdncer.



RECOMENDACAO

A principal manifestagdo da MAS é a fraqueza muscular, contudo, envolvimento extramuscular é
frequentemente observado. Além da considerdvel heterogeneidade na apresentagdo e prognéstico da
doeng¢a, a extensdo e gravidade do comprometimento de odrgdos sistémicos também variam
substancialmente em cada categoria (dermatomiosite, polimiosite, miopatia necrosante imunomediada e
miosite por corpuUsculo de inclusdo). Portanto, avaliagoes cardiolégica, pulmonar e gastrointestinal devem
ser realizadas rotineiramente. Deve-se também assegurar programa de rastreamento de neoplasias que

contemple todas as idades devendo este ser individualizado com solicitagdo de exames especificos.
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ANEXO |

1. Dovida Clinica

Quais os 6rgdos e/ou sistemas devem ser reavaliados regularmente nas consultas de rotina em pacientes com MAS?

2. Critérios de elegibilidade

Os principais motivos de exclus@o foram: néo respondiam ao PICO e desenho de estudo.

Revisdes narrativas, relatos de casos, séries de casos, trabalhos com apresentacdo de resultados preliminares foram, a principio, excluidos.

3. Busca de Artigos
3.1. Bases de Dados

A base de informagédo cientifica consultada foi Medline (via PubMed) e em referéncias dos estudos selecionados.

3.2. Identificagéio de descritores

P Paciente com miopatia autoimune sistémica

| Orgdos , sistemas

O | Resposta ao tratamento




3.3. Estratégia de Pesquisa
Medline-Pubmed:
e (Muscular Disease OR Myopathies OR Myopathy OR Muscle Disorders OR Muscle Disorder OR Myopathic Conditions OR Myopathic
Condition) AND (Autoimmune OR Autoimmune Disease OR Autoimmune Diseases OR Systemic OR Polymyositides OR Idiopathic
Polymyositides OR Idiopathic Polymyositis OR Dermatomyositides OR Dermatopolymyositis OR Dermatopolymyositides OR Myositides

OR Inflammatory Muscle Diseases OR Inflammatory Muscle Disease OR Inflammatory Myopathy OR Inflammatory Myopathies OR

Inclusion Body Myositides OR Inclusion Body Myopathy, Sporadic)

Busca manual

e Referéncia das referéncias.

4. Avaliagdo Critica

4.1. Relevéincia — importancia clinica

Essa diretriz foi preparada por meio de uma pergunta clinicamente relevante a fim de reunir informa¢des em medicina para padronizar a conduta

e ajudar na tomada de decisdes.



4.2. Confiabilidade — Validade interna

A sele¢do dos estudos, a avaliagdo dos titulos e resumos obtidos com a estratégia de busca nas bases de informagdo consultadas foi conduzida de
forma independente e cegada, obedecendo aos critérios de inclusdio e exclusdio, separando-se por fim os trabalhos com potencial relevéncia.
Quando o titulo e o resumo ndo fossem esclarecedores, buscou-se o artigo na integra. Somente os trabalhos cujos textos completos encontravam-se

disponiveis foram considerados para avalia¢do critica. N&o foi feita restricéio quanto ao ano de publicagdo.

Idiomas: portugués, inglés, espanhol.

4.3. Aplicagdo dos resultados — Validade externa

O nivel de Evidéncia Cientifica foi classificado por tipo de estudo segundo Oxford?! (tabela 01).

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.

C

Relatos de casos / estudos n&o controlados.

D: Opinido desprovida de avaliagdo critica, baseada em consensos, estudos fisiolégicos
ou modelos animais.

Tabela 01: Grau de recomendagéo e forca de evidéncia



5. Método de Extragéio e Analise dos resultados
Para resultados com evidéncia disponivel seréo definidos de maneira especifica, sempre que possivel, a populacdo, a intervengéio, os desfechos, a

presenca ou auséncia de beneficio e/ou dano e as controvérsias.

Os resultados ser&o expostos preferencialmente em dados absolutos, risco absoluto, nimero necessdrio para tratar (NNT), ou nimero para produzir

dano (NNH), e eventualmente em média e desvio padrdo (tabela 02).

Evidéncia incluida

Desenho do estudo

Populagdo selecionada

Tempo de seguimento

Desfechos considerados

Expressdo dos resultados: porcentagem, risco, odds, hazard ratio, média

Tabela 02 - Planilha utilizada para descricéio e exposicdo dos resultados de cada estudo

6. Resvultados

Trabalhos recuperados (09/2018)

BASE DE INFORMA;AO NUMERO DE TRABALHOS
Primaria
PubMed-Medline 36892

Tabela 03 — NUmero de trabalhos recuperados com as estratégias de busca utilizadas para cada base de informagdo cientifica



7. Aplicagdo da evidencia — Recomendagdo
As recomendagdes serdo elaboradas pelos autores da revis@o, com a caracteristica inicial de sintese da evidéncia, sendo submetida a validagdo

por todos os autores participantes da elaborag¢do da Diretriz.

A evidéncia disponivel seguird alguns principios de exposi¢do:

e Serd pelo desfecho;

e Terd como componentes: o nUmero de pacientes, o tipo de comparagdo, a magnitude e a precisdo (desvio padrdo e 1IC95%).

Terd a sua forga estimada (Oxford?2! /GRADE?2) em 1b e 1c (graus A) ou forte e em 2a, 2b e 2¢ (graus B) ou moderada ou fraca ou muito fraca.

8. Conflito de interesse

Né&o hd nenhum conflito de interesse relacionado a esta reviséo a ser declarado por nenhum dos autores.

9. Declaragdo final

O Projeto Diretrizes, iniciativa da Associagdio Médica Brasileira em conjunto com as Sociedades de Especialidades, tem por objetivo conciliar
informagdes da drea médica a fim de padronizar condutas que auxiliem o raciocinio e a tomada de decis@o do médico. As informagdes contidas
neste projeto devem ser submetidas & avaliagdo e & critica do médico, responsdavel pela conduta a ser seguida, frente & realidade e ao estado

clinico de cada paciente.
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