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A S  M I O P A T I A S  A U T O I M U N E S  S I S T Ê M I C A S  ( M A S )  C O N S T I T U E M  G R U P O  D E  C O N D I Ç Õ E S  R A R A S  E  

H E T E R O G Ê N E A S  D E  E T I O L O G I A  D E S C O N H E C I D A ,  A S S I N A L A D A S  P E L A  P R E S E N Ç A  D E  I N F I L T R A D O  

I N F L A M A T Ó R I O  N O  T E C I D O  M U S C U L A R  E S Q U E L É T I C O .  O  O B J E T I V O  D E S T A  D I R E T R I Z  É  A P R E S E N T A R  A O S  

M É D I C O S ,  E S P E C I A L I S T A S  E  E S T A B E L E C I M E N T O S  D E  S A Ú D E  I N F O R M A Ç Õ E S  S O B R E  N E O P L A S I A S  N A S  

M I O P A T I A S   A U T O I M U N E S  S I S T Ê M I C A S .  P A R A  I S S O  F O I  R E A L I Z A D A  U M A  R E V I S Ã O  S I S T E M Á T I C A  D A  

L I T E R A T U R A ,  C O M  O S  D E S C R I T O R E S  D E  A C O R D O  C O M O  P I C O :  P A C I E N T E  C O M  M I O P A T I A  A U T O I M U N E  

S I S T Ê M I C A ,  I N D I C A D O R  D E  N E O P L A S I A  E  D E S F E C H O  D E  D I A G N O S T I C O .  F E I T A  S E M  R E S T R I Ç Ã O  D E  

P E R Í O D O ,  N A  B A S E  D E  D A D O S  M E D L I N E ,  F O R A M  R E C U P E R A D O S  3 6 5 4 7  T R A B A L H O S ,  S E N D O  Q U E  

D E S T E S  1 8  F O R A M  S E L E C I O N A D O S  P A R A  R E S P O N D E R  À S  D Ú V I D A S  C L Í N I C A S :  N A  F A S E  I N I C I A L  E  

T A R D I A ,  Q U A I S  O S  T I P O S  D E  N E O P L A S I A S  D E V E M  S E R  P E S Q U I S A D O S  N A S  M A S ?  C O M  Q U E  F R E Q U Ê N C I A  

D E V E  S E R  F E I T O  O  R A S T R E A M E N T O ?  O S  D E T A L H E S  D A  M E T O D O L O G I A  E  D O S  R E S U L T A D O S  D E S S A  

D I R E T R I Z  E S T Ã O  E X P O S T O S  D O  A N E X O  I .  

 

 

  



INTRODUÇÃO 

 

Evidências originadas a partir de estudos observacionais retrospectivos e de base populacional confirmam a associação entre 

malignidade e miopatias autoimunes sistêmicas (MAS) 1(D) 2-6(B). Esta associação, sugerida já no início do século 20, quando 

do relato da ocorrência simultânea de carcinoma gástrico em paciente com polimiosite, foi confirmada anos mais tarde em 

estudo caso controle 7,8(C). Subsequentemente, estudos conduzidos em diferentes populações reiteraram de maneira 

contundente o risco elevado de malignidade na população portadora de MAS, com taxas de prevalência variando desde 

10% chegando até 60% em algumas séries 9,10(B). 

 

 

  



 

RESULTADOS 

Em estudo de revisão sistemática com metanálise desenhada com o intuito de estimar o risco de malignidade em pacientes 

portadores das MAS (dermatomiosite e polimiosite), onde mais de 4.500 indivíduos foram analisados, verificou-se maior risco 

de malignidade nesta população. Neste estudo foi possível observar ainda que indivíduos com dermatomiosite apresentaram 

maior risco de malignidade em comparação àqueles diagnosticados com polimiosite (risco relativo de global de 4,6 e 1,7 

respectivamente) 11(A). Por outro lado, alguns pesquisadores têm hipotetizado que tal aumento verificado na incidência de 

neoplasias nestes pacientes pode ser atribuído de certa forma aos inúmeros exames solicitados para investigação destes 

indivíduos, particularmente durante o primeiro ano após o diagnóstico 12(B). No entanto, evidências têm apontado para um 

real aumento na incidência de neoplasias mesmo antes do estabelecimento do diagnóstico, sugerindo, portanto verdadeira 

associação entre o diagnóstico de MAS e neoplasia 13(A). Apesar do reconhecimento desta associação, os tipos de neoplasias 

relacionadas às MAS permanecem um tanto controversos incluindo amplo espectro de malignidades como câncer de mama, 

pulmão e colorretal, sendo influenciado significativamente pela origem étnica dos pacientes. 

Estudo multicêntrico de base populacional conduzido na Escandinávia que analisou mais de 600 pacientes com diagnóstico de 

dermatomiosite verificou risco significativamente elevado para ocorrência de câncer de pulmão, ovário, pâncreas, gástrico, 

colorretal e linfoma não-Hodgkin. Nos pacientes com polimiosite, foi verificado risco aumentado para surgimento de linfoma 

não-Hodgkin, câncer de pulmão e bexiga 14(B). O tipo de câncer mais comum foi o adenocarcinoma, responsável por 70% de 

todos os tumores associados em ambos os pacientes (dermatomiosite e polimiosite) 14(B).                                                                        



Por outro lado, estudo asiático conduzido em Taiwan verificou que a neoplasia mais comumente observada foi a de ocorrência 

na nasofaringe, sugerindo, portanto significativa heterogeneidade que pode ser verificada nos tipos de neoplasias associadas 

às MAS, mas que também pode refletir diferenças em risco de malignidade em diferentes populações 5(B). Outros dois estudos 

também analisando a população asiática verificaram que as neoplasias de corpo do útero, carcinoma pulmonar e câncer 

gástrico estiveram mais comumente associadas às MAS 15,16(B). Outras séries conduzidas no sudeste da Ásia, China e norte da 

África destacam diferenças nos tipos de neoplasias associadas, presumivelmente com base em diferenças étnicas 17,18(B). 

Ponto importante a ser considerado quando da análise destas séries que avaliam associação de neoplasia e MAS refere-se 

quanto a possibilidade de ocorrência de vieses. Quase todos os estudos foram conduzidos em pacientes atendidos em centros 

de atenção terciária e, portanto, estavam sujeitos ao viés de seleção. Ponto interessante que também deve ser salientado é 

que pacientes com neoplasia oculta e MAS associada apresentam maior chance de serem hospitalizados em comparação aos 

pacientes com neoplasia oculta sem MAS. Estes vieses apresentados aumentam a suspeição e, por conseguinte suscitam uma 

maior investigação. Finalmente, alguns estudos apresentam falta de uniformidade na definição de associação temporal entre 

a neoplasia e o diagnóstico de MAS. 

Alguns pontos devem ser considerados na identificação de pacientes que podem se beneficiar de ampla investigação para 

malignidade. A idade parece ser um destes fatores sendo identificado maior risco de ocorrência de neoplasias entre indivíduos 

com maior idade 3,4(B). Por outro lado, a boa prática clínica exige que todos os pacientes, independente da idade e que 

apresentem diagnóstico de MAS, devem ser minuciosamente analisados quanto a história clínica, exame físico, bem como 

exames laboratoriais, para o rastreamento de neoplasias relevantes para a idade e gênero. Esta avaliação deve incluir 

exame testicular em homens, exame das mamas e pélvico em mulheres e retal em todos os pacientes.                                     



Mulheres com diagnóstico recente de MAS devem ser extensivamente examinadas e submetidas a avaliação imagiológica das 

mamas, com mamografia, e da pelve por meio da ultrassonografia pélvica. Algumas neoplasias podem ainda não ser 

identificadas em programa de rastreamento tais como câncer de ovário, pâncreas, pulmão e linfoma. Desta maneira, 

solicitação de tomografia computadorizada do tórax, abdome e pelve pode ser considerada em subgrupo de pacientes com 

diagnóstico de MAS em idade avançada ou que tenham fatores de risco para tipos específicos de neoplasia como história 

familiar positiva para câncer de ovário e mama, por exemplo. 

Ponto relevante que deve ser considerado quanto ao programa de rastreamento instituído nesta população faz referência ao 

rigor com que a busca pelo diagnóstico de neoplasia deve ser perseguido. Embora a maioria das malignidades possa ser 

identificada com programa de rastreamento detalhado, alguns cânceres não são diagnosticados e não se tornam clinicamente 

identificados até o óbito do paciente pelo próprio curso clínico da doença. 

  



 

RECOMENDAÇÃO 

O rastreamento das neoplasias em indivíduos diagnosticados com MAS permanece assunto controverso, 

não havendo na atualidade consenso de quando, como e com qual periodicidade este rastreamento deve 

ser conduzido. Todavia, o consenso geral é de que adultos com este diagnóstico devem ser submetidos a 

programa de rastreamento direcionados para idade e gênero. Embora evidências demonstrem que o risco 

de malignidade aumente com a idade, este risco é verificado também entre indivíduos jovens em 

comparação àqueles da população geral. Desta maneira, deve-se assegurar programa de rastreamento 

que contemple todas as idades devendo este ser individualizado com solicitação de exames específicos 

de acordo com a região geográfica analisada.  
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ANEXO I 

1. Dúvida Clínica 

Na fase inicial e tardia, quais os tipos de neoplasias devem ser pesquisados nas MAS?  

Com que frequência deve ser feito o rastreamento? 

 

2. Critérios de elegibilidade 

Os principais motivos de exclusão foram: não respondiam ao PICO e desenho de estudo. 

Revisões narrativas, relatos de casos, séries de casos, trabalhos com apresentação de resultados preliminares foram, a princípio, excluídos. 

 

3. Busca de Artigos 
3.1. Bases de Dados 

A base de informação científica consultada foi Medline (via PubMed) e em referências dos estudos selecionados. 

 

3.2. Identificação de descritores 

P Paciente com miopatia autoimune sistêmica  

I Neoplasia 
C  
O Diagnóstico 



 

3.3. Estratégia de Pesquisa 

Medline-Pubmed: 

• (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 

• Referência das referências. 

 

4. Avaliação Crítica 
 
4.1. Relevância – importância clínica 

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

e ajudar na tomada de decisões durante o diagnóstico e rastreamento de neoplasias da MAS. 

  



 

4.2. Confiabilidade – Validade interna 

A seleção dos estudos, a avaliação dos títulos e resumos obtidos com a estratégia de busca nas bases de informação consultadas foi conduzida de 

forma independente e cegada, obedecendo aos critérios de inclusão e exclusão, separando-se por fim os trabalhos com potencial relevância. 

Quando o título e o resumo não fossem esclarecedores, buscou-se o artigo na íntegra. Somente os trabalhos cujos textos completos encontravam-se 

disponíveis foram considerados para avaliação crítica. Não foi feita restrição quanto ao ano de publicação. 

Idiomas: português, inglês, espanhol.  

 

4.3. Aplicação dos resultados – Validade externa 

 

O nível de Evidência Científica foi classificado por tipo de estudo segundo Oxford19 (tabela 01). 

 

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consistência. 

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consistência. 

C: Relatos de casos / estudos não controlados. 

D: Opinião desprovida de avaliação crítica, baseada em consensos, estudos fisiológicos 
ou modelos animais. 

Tabela 01: Grau de recomendação e força de evidência 

 



A evidência selecionada foi definida como ensaio clínico controlado randomizado (ECR), era submetida a um Check-list apropriado de avaliação 

crítica (Tabela 2). A avaliação crítica do ECR permite classificá-lo segundo o escore JADAD20, considerando os ensaios JADAD < três (3) como 

inconsistentes (grau B), e aqueles com escore ≥ três (3), consistentes (grau A).  

Quando a evidência selecionada foi definida como estudo comparativo (coortes observacionais ou ensaio clínico não randômico), esta era submetida 

a um Check-list apropriado de avaliação crítica (Tabela 3), permitindo a classificação do estudo, segundo o escore NEW CASTLE OTAWA SCALE21, 

considerando os estudos coortes consistentes com escore ≥ 6 e inconsistentes < 6. 

 

Dados do estudo 
Referência, Desenho de estudo, JADAD, força da 
evidência 

Cálculo da amostra 
Diferenças estimadas, poder, nível de significância, 
total de pacientes 

Seleção dos pacientes 
Critérios de inclusão e exclusão 

Pacientes 
Recrutados, randomizados, diferenças prognósticas 

Randomização 
Descrição e alocação vendada 

Seguimento dos pacientes 
Tempo, perdas, migração 

Protocolo de tratamento 
Intervenção, controle e cegamento 

Análise 
Intenção de tratamento, analisados intervenção e 
controle 

Desfechos considerados 
Principal, secundário, instrumento de medida do 
desfecho de interesse 

Resultado 
Benefício ou dano em dados absolutos, benefício ou 
dano em média 

Tabela 2 - Roteiro de avaliação crítica de ensaios clínicos controlados randomizados 

 



Representativida
de dos expostos 
e seleção dos 
não expostos 
(máx. 2 pontos) 

Definiç
ão da 
exposi
ção 
(máx. 
1 
ponto) 

Demonstração 
de que o 
desfecho de 
interesse não 
estava presente 
no início do 
estudo 
(máx. 1 ponto) 

Comparabilid
ade na base 
do desenho 
ou da análise 
(máx. 2 
pontos) 

Avaliação 
do 
desfecho 
(máx. 1 
ponto) 

Tempo 
apropriado 
de 
seguimento 
(máx. 2 
pontos) 

Escore e nível 
da evidência 

Tabela 3 - Roteiro de avaliação crítica de estudos coortes 

 

5. Método de Extração e Analise dos resultados 

Para resultados com evidência disponível serão definidos de maneira específica, sempre que possível, a população, a intervenção, os desfechos, a 

presença ou ausência de benefício e/ou dano e as controvérsias. 

Os resultados serão expostos preferencialmente em dados absolutos, risco absoluto, número necessário para tratar (NNT), ou número para produzir 

dano (NNH), e eventualmente em média e desvio padrão (tabela 4). 

Evidência incluída 
Desenho do estudo 
População selecionada 
Tempo de seguimento 
Desfechos considerados 
Expressão dos resultados: porcentagem, risco, odds, hazard ratio, média 

Tabela 4 - Planilha utilizada para descrição e exposição dos resultados de cada estudo 
 
  



 
6. Resultados 

Trabalhos recuperados (05/2018) 

BASE DE INFORMAÇÃO NÚMERO DE TRABALHOS 

Primária 

PubMed-Medline 36547 

Tabela 5 – Número de trabalhos recuperados com as estratégias de busca utilizadas para cada base de informação científica 

 

 
7. Aplicação da evidencia – Recomendação  

As recomendações serão elaboradas pelos autores da revisão, com a característica inicial de síntese da evidência, sendo submetida a validação 

por todos os autores participantes da elaboração da Diretriz. 

A evidência disponível seguirá alguns princípios de exposição: 

• Será pelo desfecho; 

• Terá como componentes: o número de pacientes, o tipo de comparação, a magnitude e a precisão (desvio padrão e IC95%). 

Terá a sua força estimada (Oxford19/GRADE22) em 1b e 1c (graus A) ou forte e em 2a, 2b e 2c (graus B) ou moderada ou fraca ou muito fraca. 

  



 

8. Conflito de interesse 

Não há nenhum conflito de interesse relacionado a esta revisão a ser declarado por nenhum dos autores. 

 

9. Declaração final 

O Projeto Diretrizes, iniciativa da Associação Médica Brasileira em conjunto com as Sociedades de Especialidades, tem por objetivo conciliar 

informações da área médica a fim de padronizar condutas que auxiliem o raciocínio e a tomada de decisão do médico. As informações contidas 

neste projeto devem ser submetidas à avaliação e à crítica do médico, responsável pela conduta a ser seguida, frente à realidade e ao estado 

clínico de cada paciente. 
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