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para NMDA (NR1-NR2), confirmando o diagnóstico. Realizou
extensa investigação para causa primária tumoral, sendo
negativa. Então, foi submetido à pulsoterapia mensal com
metilprednisolona 30 mg/kg/dia por 3 dias, além de Imuno-
globulina Endovenosa, obtendo melhora parcial e controle das
convulsões. Após 2 meses do diagnóstico, recebeu Rituximabe
375 mg/m2/semana, durante 4 semanas. Atualmente, está
em uso de depakene e desmame do corticoide, reabilitação
e expressa eletroencelograma normal, melhora da discine-
sia, convulsões, cognição e deglutição, discreta espasticidade
em membros inferiores, ecolalias e distúrbio comportamental
leve.

Discussão: Destacamos um caso raro de um menino com
encefalite anti-rNMDA idiopática, com excelente resposta ao
tratamento imunossupressor. Vale ressaltar que esse diagnós-
tico deve ser suspeitado não somente em mulheres adultas,
mas em qualquer paciente com distúrbios de comportamento
e involução do desenvolvimento neuropsicomotor, e que apre-
senta bom prognóstico quando adequadamente tratado.
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Introdução: A dermatomiosite juvenil (DMJ) é a miopatia
inflamatória mais comum na infância, (1-3/ 1.000.000/ano).
Cerca de 23 a 30% das crianças podem apresentar
manifestação cutânea ulcerosa grave.

Objetivos: Descrever um caso grave de DMJ de início aos
dezoito meses de idade, caracterizada por significativa vascu-
lopatia cutânea e gastrointestinal.

Descrição do caso: Menino, 2 anos de idade, história
materna de exposição a pesticidas no primeiro trimestre da
gestação, com história de lesões papulares e erupções cutâ-
neas; queixa de quedas da própria altura, engasgos frequentes
e fraqueza muscular proximal simétrica progressiva, de início

aos 18 meses de idade. Ao exame, fraqueza muscular gene-
ralizada (CMAS –Childhood myositis assessment scale- 8),
vasculite cutânea grave (livedo reticular generalizado, lesões
ulceradas disseminadas e dolorosas), alopecia difusa, hipe-
remia periungueal, teleangiectasias em pálpebras superiores,
eritema heliotrópico e pápulas de gottron em superfície exten-
sora de cotovelos e nas articulações nterfalangianas distais e
proximais. Elevação de enzimas musculares. Realizado pul-
soterapia mensal com metilprednisolona (30 mg/kg; 3 dias),
metotrexate subcutâneo (até 1 mg/kg/semana), hidroxicloro-
quina (5 mg/kg/dia), imunoglobulina 2 g/kg quinzenalmente
por 06 meses e ciclofosfamida mensal (06 ciclos), após
suspeita de vasculopatia intestinal. Evoluiu com melhora
progressiva das lesões cutâneas e força muscular. Acompa-
nhamento ambulatorial em uso de prednisolona, metotrexate,
apresentando cicatrização das lesões e melhora da análise
laboratorial.

Discussão: A DMJ é uma vasculite caracterizada por fra-
queza muscular proximal simétrica, aumento de enzimas
musculares e lesões cutâneas características. Fatores etio-
lógicos como exposição a agentes infecciosas ou poluentes
estão possivelmente envolvidos na doença, quando genetica-
mente susceptível. Neste caso, não se sabe papel da exposição
materna a agrotóxicos no primeiro trimestre da gestação. Foi
necessária terapia imunossupressora agressiva para controle
da doença. A manifestação cutânea ulcerosa grave pode ser
uma das formas de apresentação clínica inicial da DMJ, mesmo
em paciente muito jovem e requer tratamento imediato e mui-
tas vezes agressivo.
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