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INTRODUCCION.

Efectué el estudio sobre Dermatomiositis, tomando en --
cuenta que en nuestro medio y en la prdctica diaria, esta --
‘constituye una entidad poco frecuente, que hay un vago cono-
cimiento sobre ella, originando asi verdaderos problemas ---
Diagndsticos, fundamentalmente es debido al poco interes --
puesto en su estudio y su escasa difusidn que se encuentra -
“en su descripcidn,

Durante mi externado tuve la oportunidad de estar en --
contacto con varios caSos de esta naturaleza, fuéd donde pude
darme cuenta que, en Su mayoria los casos eran reconocidos -
cuando la enfermedad habfa avanzado bastante, o bien, no se
sabfa donde clasificarla. Cierto es que se trata de una Co-
‘lagenopatfa, pero su inicio es difuso, muchas veces, siendo
las manifestaciones Dermatoldgicas 1as primeras o bien muscu
lares o a veces ambasg a la vez.

El presente trabajo tiene por objeto:

a) Efectuar la elaboracidn de un esquema lo mAs actualizado
posible del cuadro clfnico de la Dermatomiositis, a tra--
veé de la Literatura escrita sobre el tema.

'b) Bfectusar un andlisis critico del manejo de los pacientes

encontradcs en la muestra durante los Wltimos veinte afios.

ot

Creemos gque se justifica el estudio del tema, por ser -
de utilidad prdctica aunque como ya se menciond su inciden--

¢ia es baja.

Merece recordarse, que ninguna enfermedad es extrafia pa
ra el paciente que la padece o para el Médico que 1la trata.

(1)



II. OBJETIVOS,

A) Comprobar que sexo y grupo &tareo fué el mds afectado.

B) Determinar en base a
que exdmenes de Laboratorio se
mé el Dimgnéstico. i

C) Determinar que medicamento fué el més empleado y 8i &ste
estd de acuerdo con la Literatura existente.

D) Determinar cuales fueron las complicaciones méds frecuentes

E) Dar a conocer el Curso Clinico Y la Terapia acdtual de esta
Colagenosis a través de revisidn de Literatura

F) Det?rminar los criterios diagndsticos utilizados con los -
Pacientes y como se 1llegd a confirmar el diagndstico, 7

G) Comprobar si para la determinacidn del diagndstico se efec
tud Biopsia de piel y misculo.

IIT. HIPOTESIS.
(1] :
La Dermatomiositis es una Dermatopatia que afecta mds al gru
po étareo comprendido entre las edades de sesenta a setent
aflos del sexo masculino," )

5 ; :
La Dérmatom1osit13 es una enfermedad que no puede ser Diag=-
:OStlcada por medio de Biopsia de Piel y iafsculo o por medio

e exdmenes de Laboratorio, sino que dnicamente pPor sus mani

festaciones Clinicas", s

(2)

IV. MATERIAL Y METODOS.

IV-a) MATHRIALES:
1) Investigacidn Bibliogréfica a través de la revisidn de la
literatura escrita en torno al tema.

Revisisién de Archivos Clinicos de los Hospitales: General

2)
Del primero de enero de mil

San Juan de Dios y Roosevelt.

novecientos sesenta al treinta y uno de diciembre de mil -

novecientos ochenta.
1) Estudio retrospectivo de los casos de Dermatomiositis admi
tidos en los Hospitales: General San Juan de Dios y Roose-
velt durante los veinte afiod que Se investigaron.
4) Blaboracidn de Conclusiones y Recomendaciones y redaccidn
de un informe conteniendo un resumen Bibliografico actuali

sado del cuadro, comentarios en torno a los resultados ob~-

tenidos,

IV-b) METODOS:
En el presente trabajo se utilizé tanto el método cienti

fico como el Deductivo en base a los materiales.

IV-A) REVISION BIBLIOGRAFICA.
DERMATOMIOSITIS.

IV-A1l) DEFINICION.

La Dermatomiositis es un a{ndrome reconocible de causa -
desconocida, caracterizada por un exantema y una miopastia, am
bas de caracteres clinicos distintivos.

La terminologia var{a de acuerdo con la distribucidn del

procesc patoldgico. Si la enfermedad es limitada clinicamen-

(3)



te a los misculos estriados se le denomina Polimiositis, si
la piel estd afectada, también se le 1llama Dermstomiositis,
E1l trastorno denominado Polimiositis se refiere a una enfer
medad en la cual el principal hecho e¢lfnico es la debilidaz
muscular; cuando hay cambios cutdnecs v son prominentes, se
dice que los pacientes sufren de Dermatomiositis. Cuando -
invade otros tejidos conjuntivos se le conoce como Dermato-
miositis con Artritis Reumntoidea, Fiebre Reum4dtica, Lupus

Eritematoso o Bucleroderma. (26).

El nombre proviene de la respuesta célular inflamato--
ria gue suele observarse en piel y misculo esauelético, pe<
ro no hay infiltracidén linfocitaria en todos los cascs. Es
ta secuencia 0 ausencia vlantea problemas para definir 1a :
Polimiositis, trastorno probablemente idéntico a 1la Dérmato
miositis, perc sin exantema, -

El exantems de la Dermatomiositis puede ser tan ligero
que pase inadvertido para los padres o los Clinicos poco ex
perimentados y_hay pacientes s8in el antecedente del exante:
ma que desarrollan Calecinosis Subcutdnea, implicando que la
piel ha sido afectada incluso sin Dermatitis Visible.

Pero una vez desaparecido el Exantema, desaparecid el
signo escencial de la Dermatomiositis y resulta imposible -
definir la Polimiositis como un mismo proceso. Por lo tan-
to, la Polimiositis es un sindrome desencadenado por causas

diversas,

Los cambios o lesionesSs musculares de la Dermatomiosi-—
tis son idénticos a los gue se observan en la Polimiositis
no infecciosa.

La apreciacidn que los Sindromes musculares son mis —-
frecuentes que la Dermatomiositis tiene por consecuencia el
empleo creciente de la Biopsia Muscular.

(4)

5i hay cambios indicnadores de lesiones nervio: a3 se u-
tiliza a veces el tAdrmino Neuromiositis, alpgunos autores --
prefieren el término pspecifico que no compromete, de Poli-
miopatfa e identifican como entidades separadas solamente -

aquellos casos cuya etiologfa es bien conocida.

Por lo general los nifios afectados presentan caracte--
rfsticas lesiones cutdneas asociadas que en les adultos nue
de fnltar, siendo esta una enfermedad que nfecta A varios -
gishemas y estd caraterizada principnlmente por inflamacidn

no supurativa de la musculatura estriada. (40).

El 607 de los casos de Polimiositis crusan con Miopatia
y manifestaciones cutdnens, sin embargo en algunos easos no

hay lesién cutdnea. = El compromiso de los misculos esquelé-

ticos produce debilidad prosresiva, dolores musculares va--
gos, y m4s tarde atrofia de los miscules. (27-70-70).

La debilidad muscular es el sindrome presdominnante y, -
no deberfa jamds establecerse un dinpgndsti-
Los primeros misculos en com--

en su ausencia,
co de Dermatomiositis (27).
prometerse a menudo Son los misculos nroximiales de las ex--

tremidades y los misculos anteriores del cuello. (70).

Por lo tanto debemos considerarla como tal, un tipo de
enfermedad caracterizada por una Polimiositis no sunurativa .
de invasidn aguda, sub-aguda o crénica, aque se acommnaiia de
manifestaciones cutdneas caracteristicas junto con un cua--—

dro humoral o inmunolégico bastante sugestivo.

IV.A2) WHISTORIA.

Primeramente fué descrita por Wagner en 1,863 con el -
nombre de Polimiositis, ¥ posteriormente por Unvericht que
le dio en 1,891, el nombre de Dermatomiositis. En 1906 los
trabajos de Petjes ¥y Clejat, la deseriben la afeccidn con -

(5(




el nombre de Poiquilodermatomiositis, hncen m4s familiar la
enfermedad a los clinicos dermatoldpicos y progresivamente -

aumentan el nimerc de enfermos conocidos.

En 1908, describe Jacobi la Poiguiloderma Atrophicans -
Vasculares, en que exicten anflogas lesiones, pero sin parti
cipacidn musculsr, al menos clinicamente demostrable (29), -
la literatura desde aquel tiempo ¥ una revisidn general de =-
los conocimientos actunles oe hayan en las monoprafias publi
cadas por Waltdn y Adams (1958) y Waltdn en 1969. (74).

IV-A3) ETIOLOGIA.

Se desconoce la causa de la enfermedad, todes los inten
tos para aislar un agente infeccioso han sido infructuosos;
en un estudio reciente se observaron partficulas virales en -

las células musculares, tal hecho no ha sido confirmado.

Su estrecha relacidn con las enfermedades del tejido —-—
conjuntivo sugiere una etiologfa o patogenia comun, posible-

mente una inflamacidn autoalergica.

Bl arprupamiento c¢lfnico de los nacientes en esta catego
ria no es ruy precisa y probablemente se ineluyan, vor este
motivo, otras enfermedades de tivo no inflamatorio como son
las Miovnat{as Metabdliocas. (26).

Bordawil y colnboradores describieron Globulinas Gamma
Articulares en algunos casos de Dermatomiositis y de Bsclero

derma.

Bs indiscutible que en etapas avanzadas de esta anoma--
1fa, 1a colagenizacidn progresiva de piel y misculos fuarda
Intima semejanza con varios cambios observados en el Esclerg
derma; as{ pues hay gran superposicidn en 1ss manifestacio--

nes de Dermatomiositis, Escleroderma y Lupus Eritematoso --—-

( 6)

(kapmeier), fundandoce en ello y en que estd bastanke bien -
comprobado que el Lunus Eritematoso es enfermedad por Autoin
munizacidn, cabe que la Dermatomiositis y el Escleroderma --

tengan la misma etiologia.

De los pacientes de Dermatomiositis el 15% anroximada--—
mente tenfan carfcter concomitante (Kavpmeier), no participa
un tipo especial de tumor; vodria esnecularse gue esos tumo-
res de aleuna forma han cnusado destruccidn tisular suficien

te para desencadenar mecanismos autoinmunitarios. (51).

Esta parece iniciarse a veces después de una infeceidn
aguda, ingestidén de Farmacos o exposicidn a la luz del sol, -
En los adulios, y rara vez en nifios, existe 1a frecuente asg
ciacién con otras neoplasias (20% de los casos}; la Dermato-

miositis remite a menudo cusndo se extirpa el tumor. (40).

Suele incluirse entre 1as enfermedades de la colagena -
peroc no estAd demostrado anatomopatnlogicamente que asi sea,
v solamente se relaciona con los trastornos de e3sta categoria
porque hay signos de Bscleroderma en el 10% aproximadamente,

de los pncientes con Dermatomiositis,

La dnica pista para la Patogenia de la Dermntomiositis
es la asociacidn con tumores malignos en el 10%, aproximada-
mente, de los pacienteé que sufren Miopatias; pero no se sa-
te cual sea 1a base de esta asociacidén. Cuando no hay exan-

tema las causas de Miopatia son varias. (11).

IV-A4) TRUCUENCIA.

Bs menos frecuente que el Lupus Eritematoso, se observa
m4s en la mujer que en el hombre, pero la diferencia entre -
los dos sexos no es tan marcada, se puede Ver en cualquier -
edad y de todas las colagonopatias es la mis frecuente en --
verse, en los nifios, adn de pocos afios. Erie

(7))



La informacidn de algunas clinicas alemanas es de 1 a 2
enfermos por afio ¥ en la proporeidn de 1 a 7 por diez mil en
fermos Dermatoldgicos. El pretendido aumento en 1los dltimo;
aflos, es posiblemente que se simplemente debido a mejores fa

cilidades diagndsticas.

‘ La distribucidn por gridos de edad, muestré en el andli-
sis de 534 casos hecho por Scherman en 1954, nue anenas exis
ten variaciones entre 5 y 50 afics de ednd; aumenta pronresij
vamente de 0 a 5 afios y disminuye a partir de los 50 afios, -
siendo rara despuds de 70 afios de edad. J1 209 de 1oS casos

aparecen en personas de menos de 15 afios.

No parece existir una tendencia familiar pero se ha pu-
blicado en Gemelos Idénticos. No existe predileccidn racial
rara vez aparece antes del segundo aflo de vida. 31 sexo fe-

menino se afecta mds que el masculino 3:2.-

En la serie de O'Leary y Waisman, varones y mujeres fue
ron afectados por igﬁal y casi todos los enfermos se hayaba;
en el quinto decenio, aungue probablenente la enfermedad co-
mience en perfodo mAs temprano. (51).

IV-A5) CIASIFICACION.

Actualmente alpunos auteres nrincipalmente Franceses, -

pretenden distinpuir tres tinos c¢lfnicos diferentes:

a) Yorma Nuscular Aguda o Tipo Wamer-Unvricht.
b) Forma Dermatomuscular o Enfermedad de Petges—Cléiat.
c) Forma Cutdnea Pura o Tipo Jacobi.

Para los restantes autores 1ns formus de transicidn en-—--—
tre uno y otro tipo clinico hacen nreferible considerarla co
mo una afeccidn iinica, tesis que defiende Gotron. (29).

(8)

a) Forma Aruda de Warner-Unvericht.

Su comienzo a veces sa observa precedido de un estado -
infectivo (Amirdalitis, gripe, etc,) o como en el Eritemato-
des, por una exposicidn solar intensa. In enfermedad se va
ha caracterizar por sintomatologfia Cutdner, muccular v alte-

raciones del estado general. (28).
b) Porma Crdénica o de Petges y Clejat.

Suele cormenzar de un modo mAs insidioso aque 12 lforma an
terior pero su Sintomatologfa inicial es tanbién de tipo as-
ténico muscular siendo secundarias o al menos mds tardfas --
1as manifestnciones Dermatoldgicas, 1as cuales no siemnre --
van precedidas de las lesiones de Eritema vy BEdema de la for-
ma aguda. (28).

Clasifiencidn de Pearson,
Este autor establece cinco categorias y una alternativa,

para clasificar las miopat{ias IdiopAticas Agudas.

I- Polimiositis Idiondtica Primaria.

' {I- Dermatomiositis IdiovAtica Primaria.

IITI- Dernatomiositis o Polimiositis aseciada con Neoplasia.

IV- Dermatomiositis -o Polimiositis- en nifios, asociada con
Vasculitis.

V- Dermatomiositis —o Polimiositis- asociada con enferme--—
dad del Coldgeno (Overlap Syndrome).

VI- Hipsitis Aguda.
Grupo I-IT:

La diferencia fundamental entre ambos estd en la parti-
cipacidén de piel. No obstante debe tenerse presente que: La
Polimiositis puede acompafiarse de un exantema sutir oue no -

1a convierte en Dermatomiositis.

(9)



Grung TTT:

Sh gbierva ane el factor diferencial radica en el m4s -
prondutico y ovolucidn, y en 1as impliciciones oue Se han -~
asirnado al tumor como responsable de la afeceidn misculo~-cu

tAnea, por via del sisteun Inmunoldgico.

Gruno IV:

Ia sirnificativs inecidencia de Vasculitis Diseminada --
que acomnaiin enn muacha frecnencia a 1a Dermatomiositis Infan
4£i1 ¥ de la adslencin 1n confiere una cntegoria especial. BD
to ne ha observado sobre todo en Tracto Gastrointestinal, -—-
Piel, Teijido Celular Subcutdneo vy otros sistemas, naturalmen

to esto arressdo empeora el prondstico de 1a enfermedad.

Grupo Vi

Results sirmificativo cusndo se trata de agrunar pacien
tes con una gama de manifestaciones de 1a ColAgzena, aque no -
permiten definirla como un Lupus Eritematoso Sistemico, una
Buelerosis Generalizada, una Dermatomiositis u otra Colaseng
518.

In ccasiones esto resulta solo de sobrevosicidn de sin-
tomns aue en el fondo corresponden a dos entidsdes separadas
pero coincidentes en el paciente, en otras ocasiones se ha--

bla de enfermedad mixta del Colédsmeno. (50).

Ta Miositis de acuerdo 'con Waltén y Adams modificada, puede

dividirse en cuatro grupos:

Grupo I: Polimiositis.

Grupo I1: 7Polimiositis con grados varizbles de afectacidén -
cutdnea (Dermatormiositis) en un caso particular -
pueden existir otras manifestaciones propias de -
afecciones de tejido conjuntivo.

Grupo III: Plomiositis y Dermatomiositis asociadés a una Neo
plasia Interna., Este grupo es indistinguible del

grupo II.

( 10 )

Grupo IV: Miositis como manifestacidn secundarin de Lupus --
Eritemntose, Etclerodermin, Artritis Reumntoiden,
en estas enfermedndes puede existir Mialgias acom-
pafiadas o no, de debilidad muscular. :

Podemos deducir que la clasificacidn dada para la Derma
tomiositis por los diferentes autores. Esta no se clasifica
como una entidad elinica Unica, sino aie hacen diferenciacidn
entre Polimiositis y Dermatomicsitis; pero, a la vez no pue-
den sepnrarse unn do olra ya que ambns eatdn correlncionadas
unas cocn otras,

Tenemos ae en 1a Dermatomiositis la existencia o exten-
cidn de las manifestaciones cutdnens no corresponden al gra-

do de afectacidn muscular,

BEn algunos pacientes con Dermatomiositis, la afectacidn
cutdnea es minima, aunque definida. En caso contrario, pue-
de darse igualmente. (27). Por lo tanto estos autores casi
tienen los mismos parametros para clasificar la Dermatomiosi

tis; que en 8i es bastante diffcil hacer el Diagndstico de -

~Dermatomiogitis.

IV-A6: HISTOPATOLOGIA.

Las principales alteraciones morfolégicas son en miscu-~
lo y piel, de vezn en cuando Se extienden a Corazdn, vasos --
sansuineos y Serosas. (77). ’

Se observa en particular, atrofia de la epidermis, dege
neracidén Hidrdpica de 1a capa de células basales, edema de -
1a Dermis Superior, un infiltrado (surerior) difuso y, a me-
nudo, también depdsitos fibrinoides, Hialinos P.A.S. positi-
vos en la Unién Dermoepidermica y alrededor de los capilares
de la Dermis Superior (Janis y Winkelman),

Las lesiones m4s antiguas, con el aspecto clinico de la
Poiquilodermia Atréfica Vascular, habitualmente muestran un

— infiltrado en banda bajo una Epidermis Aplanada.

(11)



Con frecuencia 1n Dermis vresenta cdmulos focales de I
cina bajo la forma de Jucopolitacarides Acidens, habitualmen-
te sin infiltrado inflamatorio asocindo (Jonin y Winkelman).

El tejido subcutneo micde mostrar en 1as lesiones re--
cientes Areas focales de Paniculitis, asociadss a derenera—-
cién mucoide de las células prasas (Wainger v Lavel). FBn e-
tapas posteriores, puede haber Areas extensas de calcifica--
cidn en el tejido subeutdneo (Rich).

Los misculen netivamenle comprometidos mucstran cambios

depenerativos e inflanacidn, el grado de los cambios varfs no

solo en los diferentes miscules, sino también dentro de cada
misculo afectado. (70).

Los misculos afectados son pdlidos o de color smarillo
pardo; pueden presentar aumento de la consistencia, depean--
diente de edema, & son blandos a causa de 12 atrofia vrosre-
siva. En el atague muy moderado los misculos nueden tener -
asnacto normal. '

Histoldnicamente hay discusidn sobre si el nroceso co--—
mienza en las células murculores sepuida de dageneracidn hia
lina y necrdsis de coapgulacién, Bl ataque a las fibras mus-
culares se aconpaiia de edema y carbios mucoldss y fibrinoi--
des en el tejido conectivo intersticial. En la etana mis —-
avanzada se presente fibrosis intensa, con atrofia v substi-
tucidn importante de las células musculares por tejide cica-
trizal. (70).

Un rasgo notable en todos los perfodos es la infiltra——
cidn Intersticia Difusa de Linfocitos y células Plzsmdticas,
Sobre todo de localizacién perivascular. Bl infiltrado de -
Leucocitos tiende a ser m4s intenso que en el Escleroderma,
los vasos de los misculos atacados nueden presentar altera--
ciones semejantes a ‘las descritas en otras enfermedades de -

la Colégena. (51).

Se ha sugerido que los cambios degenerativos representan

(12)

infartos resultentes de oclusidn de los vasos pequefios del -
Perimisio y el Endomisio, por hiperplnsia de la Intima y -
trombos de fibrina.

dn las 4reas de depeneracidén lave, los haces muscula—-
res pueden presentar ademds, fragmentacidn de las fibras, -
degeneracidn granular y vacuolar de fsrupos de fibras, colo-
racidn basofflica y fagocitos de fragmentos musculires dege
nerados por macrofagos. (70).

El ntnque cardfnco tiende n parccerse al de los miscu-
los estr{ados, BEn las serosas ¥y otres sitios puede occurrir
inflamacidn edematosa inespecffien, semida de fibrosis (51).

Se han descrito lesiones ulcerativas de tracto Gastro-
intestinal, como consecuencia de oclusidn vascular (Honi, -
Wasner y Lavel, Bonker y Victor. (70).

Los patélogos Cutdneos de la Clinica Mayo, dividen 1% alte~
raciones Musculares de la Dermatomiositis en cinco Grupos:

Primer Grupo:

" Las fibras musculares muestran diversos estadfos de de
generacidn hialina de Zenker asi como Deseneracidn Granular
con ruy escasas fibras de regeneracidn.. Unas veces sSa en—-—
cuentran alteradas muchas fibras musculares que en otras sd
lo se observan alteradas muy escasa fibras musculares. BEn
este grupo no existe inflamacidn intersticial.

Segundo Grupo:

Revela alteraciones semejantes en las fibras muscula--—
res pero Se afiade una reaccidn inflamatoria intersticial --
consistente en Linfocitos, Células plésmdaticas y prandes Mo

nonucleares.
Tercer Grupo:

) Las alteraciones infiltrativas celulares alrededor de
las arteriolas musculares son muy evidentes.

(13)



Cunrto Grupo:

Revela fibrosis intersticial con atrofia de las fibras -
musculares y relativamente escasa infiltracidn.

fuinto Grupo:

Se caracteriza nor una degeneracidn granular de fibras -
musculares. .

Sin embarﬁo parece 1o habitual encontrar diversas varian
tes de Depeneracidn Muscular ya Hialina, Granular o Vacuolar,
vy en los estadios finales una Fibrosis muscular manifiesta, (-
(28

En 1a forma infantil de 1la Dermatomiositis hay ‘intensa -
infiltracidn perivascular con Arteritis y Flevitis activas. -
Muchas veces los vasos estdn icluidos por trombos de Fibrina
¥y hay infarto de misculos, nervios y vieceras. (57).

IV-A7) HISTOGENESIS:

El exantema con el microscopio electrdnico mvela que la
depeneracidn de 1las fibras musculares de la Dermatomiositis =
presenta gran similitud con los cambios degenerativos que se
encuentran en otras enfermedades de los misculos (Shafic y -
Cols).

El cambio mds precez gue Se ve‘con el microscopio eles-
trénico parece consistir en la desintegracidn focal de los =
miofilamentos y fibrinas, produciendo Areas de vacuolizacidn
¥ en la aculacidn de gldébulos 1ipidos y lisosomas dentro de
las células musculares (Gonzdles-Angulo y Cols; Hashimoto ¥y
Cols.).

Como en el Lupus Britematoso, en la Dermatomiositis pue
den encontrarse estructuras de tipo Paramixovirus en las le-

-siones cutdneas y musculares, Estas estructuras se ubican -
princinalmente en el citoplasma de 1las célulss endoteliales

( 14 )

de todos los tipos de vasos sanpguineos de la viel v del mdscg
lo, y también en los Fibroblastos Dérmicos. (lashimoto). (70).

IV-A8) TFORMAS Y SINTOMAS CLINICOS:

Su principio es incidiocso o puede ser apudo, despuds de
una infeceidn aparentemente banal, Amigdalitis, Escarlatina o
de una Intervencidn Quirdrgicn como la extirpacidén de 1las -=
amigdalas o la extraceidn de un diente.

En ocasiones 1las lesioned cutdnens son 1n8 primerns en -
aparecer en forma de un edema marcado de la eara o unos ani=-—
1108 violdceos alrededor de los ojos, otras veces es la debi-
lidad muscular, la fdtiga v los dolores ﬁusculares los prime-
rog en aparecer y que llaran la atencidn, con 1la imposibili--
dad de levantar 1lo8 brazcs o de subir escaleras.

IV-A8.1) FACIES EN DERNMATOMIOSITIS:

Hemos de resaltar que los aspectos de 1a Facies de estos
pacientes, es muy peculiar al dar una imagen de TRISTE RESIG-
NACION, los ojos estdn humedos y brillantes; parecen que la—-—
grimean, y la expresidn triste y llorosa de la cara es carac-
terfstica. (74).

IV-A8.2) SINTCMAS CUTANEOS:

No son tan peculiafes que por s{ mismos confirmen el --
Diagnéstico,

La mayoria de las lesiones son planas, violdceas, Desca-
mntivas, y no atrofiantes. El prurito es frecuente (28); Geu
ferot ha insistido mucho en que la lesidn elemental es una p4
pula roja redonda de aspecto liquenoide, 1 a 2 mm. de didme-
tro, dura, infiltrada al tacto, de superficie ligeramente es-
camosa; su evolucidn origina otras alteraciones caracteristi-
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e¢as, muchas peculisares atrdficas, mAs frecuentes en porcidn -
distnl de los miembros; atrdfia cicatrizai en forma de red de
finas mallas, a nivel de la cual la Evidermis adelgaéada se -
pliega como una tela de cebolla, la pigmentacidn falta en al-
mmos puntos, en otros estd aumentada. (29).

Bn peneral los sintomss suelen iniciarse con eriterma y -
‘edemn de la cara y de los pdrrados,  extendiendose n otras re-
riones por lo comin Son 1los pArpdados el primer tejido afecta-
do, presentdndose edemntosos y rosados (la denominnda HINCHA-
70N LIELIOTROPO) y sensibles al tacto por estar intercsados -
los mdsculos Orbiculares (41), estas lesiones no son pruripgi-
nosas pero son permanentes (77).

El eritema, gue desaparece por vitropresidén, se localiza
habitualmente, como ya se menciond, en la cara, en anbos pir-
pados, regidn frontal y mejillas, pudiendo llegar a cubrir la
|totalidad de la cara szvo discretas zonas que habitualmente -
pueden observarse libres (Peribueal, extremid-d de la nariz).
La extencidn al escote es también demostrativa con terminacidn
en pico,

Bl edema se localiza nreferentemente en cara a la vez —-
electivamente; con predominio de 133 zonas periorbitarias y -
malareS_en forma de una infiltracidn varisble en intensidad y
extencidn de un dia a otro (28) en ocasiones adopta un aspec-
to Esclerodermico,

En cgello ¥y parte sunerior del tronco ademds del Eritéma
puede verse pigmentacidn, Telangectasias, atrofia (Poiquilo--

.dermid e inclusive cierto endurecimiento de la piel (Esclero-
dermatomiositis y Pigquilodermatomiositis). 28).

in ocnsiones hay anaricidn de papulas liquenoides'densa-
mente agrupadas, ligeramente brillantes, cristalinas, a nivel
de 1a nuca. (26).

Las telangectssias y manchas eritematosas de 1la cara Yy -
parte superior del pecho pueden persistir durante meses y afios

( 16 )

(2B-27).~

ciones Calcareas,

y son reemplazadsas eventunimente por nirmentacidn de color -
pardo. Después de cada exacervacidn puede nroducirse una ex
foliacidn epidérmica superficial con prurito moderado (41).

En los codos y rodillas se observan pnacas eritematosas
e hiperqueratdsicas, a veces comn Psonriformes, otras con --
predominio de atrofia.., La piel sobre lns extremidades, --
. anarece a menudo tensa y brillante, (28-40).

En el dorso de 1as mrnos el eritema forma bandas alarga
dns a nivel de 1a enra dorsnl de los Mebacarninnon y de 108
falanges, respetando habitualmente las caras lnterales de —-
los dedos y 1las palmns, El enrojecimiento pucde ser menns -
sistematizado limitdndose a la articulaciones Metacarpoflan-

gicas o bien formar islotes dispersos, con 4 sin descamacidn.

Cngsi todos los casos presentan eritema periungueal y te
langectasias lineales en la cuticula de la base de las uiias.

La pdnula de Gotron constituye un ©igno patognomonico -
de la Dermatomiositis: una lesidn viol#cea, de sunerficie 1i
gsa, localizada en el dorso de las articuluciones interfalan-
gicas, que aparece tardiamente en el curso de 1a enfermednd,
en casi un tercio de los pncientes, (273}.

Cuando la pdpula desavarece, en la misma localizacidn -
persisten atrofia cutdnea, telangectasias e hiperpifsmenta--
cidn; 1as mismas alternciones substituyen el eritema descama
tivo de 1as fgrandes articulnciones. (27). '

La Calcinosis subcutqdneca (Calcinonis Universal), puede
estar localizada en todo el tejido celulsr subcutdneo, o los
depdsitos de cnleio pueden estar localizados en los dedos --
(Caleinosis Circunscrita). (11).

La calcinosis ha guerido interpretarse como una forma -

c¢lfnica epecial, se caracteriza por el depnosito de Concrea--

en forma de duras Concreaciones capaces de
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ulcerarse, sSituadas en los planos cutdneos proTundes, en el
tejido celular o en los misculos. (44).

En ocasiones la calcinesis es muy extensa dando lugar a
grandes corazas a nivel de la pared abdominal.

IV-AB8.3) SBINTOMAS MUCOSOS.

Son menos frecuentes que los cutdneos, se caracterigan
por eriteria, edema, lesiones de aspecto liquenoide y expedia
mente a ampollas gque al romperse dejan encorinciones doloro-
sas, la localizacidn electiva en las mucoSas genianas, pue--—
den 1nvadir labios, lengua, y encias. Rara vez se afecta la
mucosa genital. (29).

IV-A8.4) SINTOMAS DEL CUERO CABELLUDO.

El cuero cabelludo puede ser eritematoso y descamativo,
particularmente en el 1fmite de la implantacidén del cabello

en la nuca. Aungue casi siempre se diagnostica como Dermati
tis Seborreica. (27).

En el estado final cconsuntivo se puede observar halope-

sfa del cuero cabelludo e hipertricosis corporal extensa (26).

IV-A8.5) SINTCOMAS EN 000S.

Los tejidos periorbitales, o solo los rebordes nalpebra

les, presentan edemn y adguieren coloracié- violdcea (Helio-
tropo).
: Por estar interesados los misculos Orbiculares sSon sen-
sibles al tacto. Pueden presentar parslisis de los misculos
extra-oculares, Ptosis, Iritis, Nistagmo, Exoftalmos, Hemmo-
rragias Retinianas y Exudados, gue segin Given, no acostum--
bran tener el asvecto estriado caracterfstico del Lurus Eri-
tematoso Agudo. (41).

IV-A8.6) SINTOMAS VASOMOTORES.
(18)

La complicacidn muscular sin modilicaciones Cut’nens rg

cibe el nombre de Polimiositis; en los cnSos 3centundnﬂ,raa
producen debilidad muscular extensa y precoz, con tumefaccidn
La debilidad muscular es gimétrica y afecta

aguda y dolor. .
1a regidén pelvica y 1as

de preferencia la Cintura Escapular,
manos. (41).

Ias lesiones musculares pasan por tres estadios: Edema,
Atrofia v Bsclerosis retrdetil. (34).

1a miositis es fundamentalmente parenquimatosa’y Bsecun-
dariamente intersticinl. (57 ).

1a sintomatologia subjetiva tiene un predominio de cesa
¢cidn de cansancio, giendo caracteristico que el enfermo re--—

fiera la imposibilidad de mantener sus brazos elevados para

peinarse. .
De &sto a la imposibilidad absoluta de movilidad por 1la
intensa Miositis caben todos los trastornos imaginables.
Objetivamente se ha tratado de distinguir una fase de ~
edema inieial de las masas musculares qfectas! una Begundg -
fase de atrofia y una final de Mioesclerosis Retrdctil, en -
la cual los misculos afectos se palpan con una §ureza ani -
lefiosa. (34-57). : ]
Hay formas clinicas con unma aridente participacidn muscy
ta es minima, tal vez sélo demof

lar y otras en las cuales &8 :
que puede co--

trnble mediante estudio bigpsico del misculo
sponderse con 1a Poiguilodermia VYascular de Jacovi. (28).

Los misculos estriados de 1a Faringe, eséfago, Torax, =
‘ se afectan en un orden de frecuencia

rre

Diafragmé y Miocardio,
E1 60% de los casos presentan disfagia, debido

decreciente. 7
los misculos del paladar, es frecuente ~

a la afectacidn de

que aparezca Disfonia.
ndo 1la destruccidn muscular es importante,
enfermedad extensas

La Calcificacién es

aparecen
Cua

al cabo de 2 a 3 afios del comienzo de la
Caleificaciones musculares ¥y cutdneas.
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n4s frecusnte en lon nifios nue en los adultos. S5 m4s exten
59 Y parecida a una placa en el Euelerodernia, dondé la cal-
cificacidn es foeal, limitada a la niel, y de anaricidn mi4s
tardfa, Tia cnleificacidn en el Lupus Eritematoso es extrema
dnriente rara.

Ia extencidn de 1a atrofia y de 1las contracturas muscu-
lares an la Dermatomiositis denenden no sdélo de la inflama--
cién y de la necrosis de loa misculos, sino también de la te
raneiitica, Las caracteristicas son casi exclusivas de los -
pacientes nque no son sometidos a Fisioterapia, que tienen --
particular importancia en el tratamiento de la Dermatomiosi-
tis. (27).

La atrofia murcular, asociada a la disminucién del pani
culo adiposo reduce notablemente el peso, algunos vacientes
pierden, 12, 15 y 2- Kg. en el curso de semanas. (29).

Ia afectacidén de la musculatura de la masticacidn y de
la deglucidén puede crear hréves problemas para 1la alimenta—-—
cién del enfermo; y 1la afectacién de los misculos Intercosta
les y Diaf;agma, produce insuficiencia respiratoria e inevi-
table Neumonitis, ;

La afectacidn Cardfaca con insuficiencia es en ocasio--

nies la fase terminal de la enfermedad. (27-29).

- IV=-A9). SINTONATOLOGIA GEMERAL.

Bsta es mis o menos ostensible, puede haber fiebre del
mismoftipo que la observada en el Lupus Britematoso Sistemi-
co, a veces con episodios de intensa hirerexia.

Puede existir Hepatomegalia, alteracidn resmneratoria de

* bida a 1as dificultades respiratorias que facilita la vpresen

cia de infecciones respiratorias, algunas de ellas de impor-

tante gravedad.
La alteracidn de los reflejos encontrada en la explora-

(20 )

cidn del sistema Nervioso Suelen ser consecuencia de 1a le—-
sidn muscular.

Bl estudio humoral de estos pacientes muestra sintomas
relacionados con los fendmenos inflamatorios tales como la e
levacidn de la eritrosedimentacidn.

La reaccidn Ganglionar es a veces tan manifiesta nué ha
hecho hablar de casos de Adenodermatomiositis.

IV-A10) DEEMATOMIOGITIS EN LA INPANGTA.

La elevacidn de la Dermatomiositis Infantil es diferen-
te que la de los adultos. (9-20). El fendmeno de Raynoud es
raro encontrarlo en ellos, pero el grado de inflamacidn y ne
crosis muscular es mayor y, en consecuencia lo es la Caleifi
cacidn.

Bn loa nifios el {ndice de mortnlidnd es mdAs bajo, pero
la morbilidad es mds elevada y menor la recuperacidn funcio-
nal, .

‘Bl inicio de la Dermatomiositis en esto estd precedido
con frecuencia, por una aparicidn o afeccidn resvirateria, -
que en los adultos sucede raras veces, (27).

El nific puede presentar una mancha extrafia Y perder pro
gresivamente la capacidad para realizar actividades como su-
bir escaleras, montar en bicicleta y vestirse.

Las lesiones cut:dnens son caracteristica, el Kritena-y
la induracidén aparecen sobre 1as zonas malares y puentes ma-
lares y puente de la nariz en forma de Mariposa, estn erup--
cidn rara vez es tan intensa como la de igual localizacidn -
del Lupus Eritematoso Generalizado, logs ndrpades adontan un
mat{z earacterfotico (DPArpados Heliotropo).

A menudo, suele observarse otras manifestaciones, de -
enfermedad general, como lesiones de las mucosas, linfadeno
pat{a, hepatomegalia, esplenomegalia y alteraciones renales,
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pastrointestinales y Cardfacas. (70).

IV-A11) DERMATOMHIOSITIS ASOCIADA CON NEOPLASIAS,

En los adultos, la frecuencia de asociaciones con neopnla
sia y Dermatomiositis varfa entre el 6 y el 50 %. En una se
rie de pacientes de mds de 40 afios de edad, 1la incidencia --
era del 25%.

Se hnn encentrado todos los tipos de neonlasia, incluyen
do Linfomnn, Sarcomns y Melanomas., YTos mAn comunes son 1los
Cénceres Mamsrios y pulmonares. Los casos correspondian a -
Carcinoma de Prértata, vejiga, unidn ano rectal, Gldndula ma
maria, pulmones y Ciego, asi como a un tumor Carcinoide del
Piloro. (26-66-71).

Aungue se acepta que el tumor es responsable de la Mio-
patia y de 1la actividad Cutdnea Vascular la patoéenia se des
cornoce, ' .

El carcinoma ararece con mas frecuencia en la Dermatomig
sitis que en la Polimiositis pura. (6).

Algunos pecientes con neoplasia asccinada, Presenfan una
viva sufusidn roja, superpuesta a las lesiones eritematosas
m4s antipuas. Estas sufusiones llamadas Eritema Maligno, de
sapzrece mediante Discopia, demostrandose asi las lesiones -
cutdneas erdnicas, (74):

En todos los nacientes adultos con dermatcmiositis es -
imprecindible descartar la existencia de una afeccidn malig-
na fundamental. Por lo general 1la neoplasia y la Dermatomio
. 8itis apnarecen conjuntamente, s8in embargoAla Dermatomiositis
nuede aparecer 2 o 3 afios antes, e incluso 3 afios desnués de
la afeccidn tumoral. (71). _ :

Se han descrito 4 casos de enfermedades Endocrinas, apa
reciendo entre 6 y 8 afios después que la Dermatomiositis. =

Tres pacientes presentaron Sfndrome de Cushing. (27).

(22)

gurtis y Hanel sr7alan una frecuencin del 187% en 45 ca-
sos, el llelanoma Maligno es unn asociacidn comvrobhada con --
dermatomiositis en 5 pacientes; por lo tanto todo paciente -
con esta enfermedad es sospechoso de toeoner un cAncer vence-—
ral.

En una investigacidén de la reaccidn autoinmune en un pa
ciente con Dermntominsitis y Carcinora Metnstnsico del Pul--
mén, Curtis y Cols., demottraron que ern sensible n su tejido
tumoral. (41).

Solnrente existen dos cnsos dscritos de Dermutomiositis
Infantil relncionndos con unn enfermednd malipna; un nifio de
5 aiios y otro de 1 afic y medio presentaron Dermatomiositis -
tres afios desvués del comienzo de una leucemia Aguda (20). -
En un nifio de 11 afios se mcontrd un adenoma croméfoboe de la
llipofisis a los dos afios del comienzo v a lon seis meses de
1a rerisidn.completa de la Dermatomiositis. (65).

IV-A12) DIAGHO"TICO DIFTERENCIAL.

La dermatomiositis constituye una entidad ¢linica gque -
comprende la afectacidn simultdnea y sitémica de piel y mus-
culatura. Bn cada caso y a lo largo del curso evolutivo del
mismo la importancia de ambos componentes oseila notablemente.

T.as lesiones cutéﬁeas aisladas pueden nreceder, en algu
nos meses, a la miositis y en caso8 agudos se coaracterizan -
por la aparicidn de placas de coloracidn rojo intenso vina--—
ceo nue posteriormente se recubren de Telengectasias o de mi
culas porcelanicas blanquesinas, sobre todo a nivel de las -
prominencias éseas de las manos y rodillas.

Eabiendo disminucién de la fuerza muscular (al levantar
los brazos, doblar las piernas, abrocharse las nrendas, meter
las mano$ en los bolsillos de detrds del nantaldn) que cons-

tituyen datos valiosos para llegar al diagndstico.
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in cualﬁuier cas0 es importante la-exnlor=cidn en busca
de unn pofible neolormacidn subyacente ineluso de wm Timoma,
el 204 aproximadamente de los enfermos con Dermntomicsitis -
deben contar con esta posibilidsd.

In la Dermsatomiositis, la particinacidn specifica visce
ral constituye la de menor importancia dentro de las "Colage
nosis" con més frecuencia tenemos la afectscidn miocdrdica,
que en las formas del curso evolutivo agudo es la causa del
exitus, Muy poco frecuente son las fibrosis nulmonares asi
como 1a degeracién y fibrosis de 1a musculatura 1isa del ésg
fapo, vejirpa.

T-) El diamgndntico Diferencial de la Dermatomiositis, =
respecto de cnasos de Miositig infecciosa o varasitaria no o-
frecerd por lo pgeneral, mayores dificultades (Miosistis Bac-~
teriana, supurativa por ejemplo, Estnfiloccociea,‘Miositia -
Luética, también la Miosistis ciréunscrita de 1la Leptosvoro-
8is, Salmonelosis, Toxoplasmosis, Trepanosomiasis ete.). Co
mo ejemplo clésico recordemns el diaghdsfico diferencial con
la Triquimosis gue debido a la similitud del cuadro clinico
hizo que la Dermatomiositis se considerzra por mucho tiempo
como una "Seudotriquinosis",

En la Triquinosis observaremos inicialmente una marcada
sintomatologfa general (Hiperhidrosis, fiebre, nduseas, vémi
to, diarrea e insomnio, etc.), asi como edema palvebral reci
divante.’ Los enfermos agﬁyen ademds intensos, dolores muscu
lares, y‘cualquier movimiento es evitado temerosamente. M4s
tardepueden aparecer hipoglicemia, afectacidn Miocdrdica y -
creatinuria. Por lo demds tanto la Triquinosis como la Der-
matomiositis tienden a 1a Eosinofilia en sanpre periférica.
Como factor a tener en cuenta en la Triquinosis, recordemos
también su cardcter epidémico ¥y la regresidén de la sintoma-
tolopfa mguda a partir del segundo mes.

(24)

_ Para 1a confirmicidn del diarndstico de Triquinosit debe
mos proceder a la demostracidn de la Trichinella, la que pue
de realizarse lo mds pronto a partir del décimo dfa de enfer
medad a nivel de misculo (biopsia del misculo deltoides y —-
prepnracidn de macerados inclusive mediante dilucidn con gli
cerina entre dos portaobjetos). i

Al igual que en la Dermstomiositis, en 1a Triquinosis -
también se producen fendmenos marcados de Caleificacidn de la
cdpsula de la Triquima. Radiologicamente éstas pueden eviden
ciarse, al cabo de unos seis meses, como pequeiias sombras lo
calizadas en el seno de la musculatura. (6-13), '

I1-) En el curso de una Miositis "Epidemica® especialmen
te infantil debemos pensar en la BEnfermedad de Borholm (Miai
gia Epidémica); es decir, una enfermedad por Virus Coxackie.
Los sintomas fundamentales con Pleurcdinia; Pericarditis Per-
aguda y a veces Pleuritis Seca, asi como Miocarditis y Encefa
litis. Las pardlisis propiamente dichas son insdlitas. Ila
demostracién del agente causal se debe practicar en Heces o
mediante una reacecidn de fijacidn del complemento. (4-16).

ITI-) Bn la Sarcoidosis pueden producirse infiltraciones
musculares de células enitelofdes de cardcter granulomatoso,
que no 8e manifiesta clinicamente. Sdlo en algunos pocos ca
so8 de Sarcoidosis Aguda se pueden palpar formaciones nocdu-
lares a qi#el de la musadlaturé de 1las extremidades, cabeza
o0 regidn cervical de caricter indoloro. Los casos de Sarcoi
dosis Muscular realmente infrecuentes, pueden recordar una —
Miodistrofia Progresiva o una Dermatomiositis,

. En algunas‘ocasiones puede afiadirse la asociacidn con -
una polineuritis, con lo que el cuadro clinico inicial adquig
re un cardcter abigarrado e inextricable. (62),

). También podemos observar Bintomatologfa muscular en
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algunns Endocrinopatian, eomo, por ejemploen 1la Hinertireido
515 (frecuentes paresias Oculomusculares durante las crisis :
Tireo-Téxicas, fendmernos escepcionales en el cuadro de la Der
natomiositis asi como también en la Hinotereosis, alteracio—:
nes funcionales de 1as Paratiroides y en la enfermedad de Cu-
shing. Asimismo en los estados de Hipovotasemia se produce -
una astenia patoldaica que ovuede llevar a contracturas muscd—
lares y paresias. EEn el dltimo caso se han llersado a obser—-
var paresias flAcidas progresivas con cuadros de Tetraplejfa.

(63).

V=) Entre 1s38 Miopatias Tdxiecas Yatrogenas, recordemos, -
junto 2 1as nroducidas nor corticosteroides, cloronguina y vin
cristina, 1a sintomatologia miasténica nrovocada por determi:
nades antibioticos, como la Neomicina, Estreptomicina, Kanami
c¢ina, Colistina, Polimixina B y Viomicina. ILa presentacidn :
de la Miasteniz condicion~da es esencialmente Dosis Denendien
te, y viene determinada por una inhibicidn competitiva a ni—j
vel de la placa motora. Como quiera que algunos anestésicos
¥y relajantes musculares poSeen idéntico mecanismo de acecidn,
pueden producirse por efecto aditivo casi de necrosis graves,
(60).

VI-) Dentro del campo puramente.Dermatoldgico serd nreci-
so un disgndstico diferencial entre las diversas formas del -
mismo grupo de 1as Colagénosis. Asf podemos observar erite--
mas facialgs en el Lupus Eritematoso Sistemico, complet=zmente
idénticos a los propios de la Dermatomiositis. Sin embargo,

en el pr;mer caso predominan 1as lesiones maculosas palmarés,
1las hemorragias puntiformes intrafoesles y a nivel de las mu-
cosas, asi como 1as hiperaqueratosis foliculares, mientras que
en la Dermaotomiositis las erupciones liquerocides a nivel de -
la nuca constituyven un sintoma especialmente significativo.-

(26 )

Si 1n Polisiderosis va en favor de un Lupus Eritematoso Sisté
mico, 1a afectacidn miocnrdica va en favor de una Dermatomio
sitis. Por dltimo recordemos que en el Lunus Eritemntoso se
carncteriza, en el lnboratorio por 1a demostencidn de 1as cé
lulns L. B., el resultado de la serol:rin Inmunofluorecente,
por una marcada Leuconenia con Linfocitosis, mayor alteracidn

de 1as VSC y una marcada Diproteinemia. (14).

VIT-) En 1n Dermatomiositis Crdénica se encuentran siempre
s{ntomns pseudoesclerodermiformes, nunnue solo de forma poco
suprestiva. La Bsclerodermia Prosresiva t{pics cursa de mang
ra muy distinta a la Dermatomiositis habitual: no presenta -
fases apudas, cursa lenta y progresivamente. Presenta una -
fase inicinl con sintomatologfa tipo de Raynaud mAsmnrcada,

y posteriormente una participacidn visceral mds amplia {pul-
mén, Tracto gastrointestinal, riiion y corazén). Los cuadros
clfnicos Poinuilodermicos son mucho m#fs frecuentes en las fa
ses finales de una Dermatomiositis que en la de BEsclerodermia
Progresiva. FEn las que el cuadro final de modificacidn queda
dominado por la Escleroatrofia, hiper o hinonigmentaciones, y
méxime una atrofia muscular secundaria. Las encimas séricas
y la creatinuria no manifiestan ninpuna alteracidén en 1 Es-
clerodermia Progresiva, en cuanto né se presente como exap--
e¢idn una afectacidn muscular mAs marcada. Por el contrario
en el Esclercdermia Progresiva, él electromiograma puede tra
ducir una participacién muscular en mucho de los casos. (22}

VIII-) Con 1a denominacidn de HMiositis Fibrosa Generali-
zada se conoce un proceso patoldgico muscular nrofresivo y -
crénico gue cursa con un visible endurecimiento y acortamien
to de la musculatura, ye conducird a rigidez y contracturas
como B3intomas fundamentales. Btiolégicamente, no puede con-
giderarse éste proceso de origen unico. En un porcentaje con
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siderable de estas obnervaciones se tratarfa ceguramente de

Dermatemionitis de curso muy tdérpido o en sus fases, finales,
gegin nos inducirfa a pensar la sintomatolopgfa cutdnea aso--
cinda. Desde e} punto de vista clfnico existe una cierts si
militud con el sindrome de "Stiffman". Sin embargo en estos
€a808 no existe ninguna alteracidn morfoldgica o quimica ob-
jetivable de 1la musculatura. Lss contracturas musculares es
queléticas, a veces extremadamente dolorosss cursan de mane-
ra propreSiva durante meses, y pueden scentuarsa de manera -
marcada por la accidn de noxas exdgenas, (20-21).

Otros trastornos a tomarse en cuenta en el diarndstico
diferencial son: Poliomielitis, Sindrome de Guilfan«Barré, -
distrofia Muscular, Miastenia Gravis, Artritis Reumatoide Ju
venil, Brisipela, Agiedema, Eritema Multiforme. (40-41-26).

IV-A13). DATOS DE LABOHATORIO.

B9 caracterintico 1a Creatinuria tanto mds intensa cuan
to mayer es la invasidn muscular (Los sujetos N1s. no elimi-
nan Creatina por orina).

También es constante el aumento de Lacticidemia, indicio
también de la perturbacidn muscular en gu metabolisie.

Las Transaminasas Glutdmico-Oxnlacetica y Glutdmico~Piry
vica estdn aumentadas desde el comienzo de la enfermedad. Lo
mismo ocurre con la Aldolasa y la Lactohidrogenasa. :

B Hemograma:y el eépectro Blectroforetico del suero son
normales: No se encuentran m4s que exencionalmente anticuer-
nos fluorescentes Antinucleares y Células L.E. Estos casos -
pueden_éer verdaderos‘Lupus Exantaméticos, con causados sintg
mas miasténico. Las fronterss entre ambos sfndromes vueden -
ser diff{ciles de establecer. :

La wvelocidnd de sedimentacidn suele estar aumentada y --
Puede hsber ligera Leucositosis, especialmente en los casos -
agudos. Cierto mimero de enzimas &uelen estar aumentadas eco-
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mo se anotd anteriormente,

Hnay ecambion de ProLefnn Sérica en 1a mitad atrox imadamen
te de los pacientes, suelen consistir en numento de 198 Flobu
linas Alfa y Gama. Ocurre asf{ sobre todo en 14 forma de Po--

- limiositia msocindy con enfarmedad de Sjoren.

Los factores Reumatoides son Positivos en el 10 Al 15 %
de los8 cnses, sezin las series. FE1 54 anroximadamente, ten--
drdn una proporcidn positiva de células L. E., la Mioglobuli-
nuria es pasajera, 5010 se descubre en casos de dereneracidn
muscular aguda y grave.

Los valores séricos de las enzimas histicas Aldelasa (N1.
de 8 a 12 Unidades de Linfocito) Creatina y Fosfonquinasa es—-
tdn elevados.

Mcgiven y Cols. encontraron 12 pruebas positivas en 33 -
muestras examinadas en busca de Factor Antinuclear mediante -
Técnica de Inmunofluorecencia. TLas reacciones eran de tipo -
moteado y 1n8 inmunoglobulinas pertenecientes al gruno Ipf. G,
La Creatinfosfoquinasa sérica también esta elevada (normal —-
0.3 a 0.4 micromoles de Creatina/cm3/ a 3792). (41).

En ocasiones se aprecia Leucositosis, anemia con sidere-

mia baja y aumento de la velocidad de sedimentacidn. (11).

RAYOS X.

En pacientes con 8sifalgia, las radiografias muchsas veces
muestran acumulacidn de Bario en los Senos Valiculares y Peri
formes. Hay hipomotilidad del eséfaso en 1a tercera parte, -
aproxim{damente de los casos. Las radiografias no suelen de-
mostrar anomalias, excepto el raro dendsito de Calcificacién
subcutdnea en la forma infantil de la enfermedad. Los electro
cardiogramas muestran anomalfss menores. (10).

BLECTROMIOGRAFIA.
Casi siempre es normal en los misculos clinicamente afec
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tados. Hay oran irritabilidasd muasecular enzndo se inserta ini
cialmente Ta amja. F

Tas unidades motoras (constituidas por varias fibras mus
culares inervadas nor un snlo nervio) muchas veces nresentan
pérdida de altura indicando una reduccidn en el mimero de fi-

bras musculnares funcionales para csda unidad.

Son frecuentes 1as deseargas polifdsicas, indicando nér-
dida de fibrsas musculares en 1la unidad. Hay potenciales posi
tivos y potenciales de fibrilacidn, indicando cierta desnerva
cidn o separacidn entre parte del misculo y su unidn aferente.
No son raras 1as descargas repetitivas de tipo seudomiotdénico.

Cuzndo vredominan los cambios que indican desnervacidn -
deben someterse a bilopsia. Q'Leary sefiald este valor para la
biopsia. (28).

BIOPSTA DE PIEL Y NUSCULO.

ILa Beleccidn de la zona de biopsia no debe realizarse -
tan s8dlo por la existencia de dolor sinn‘por 1la evidencia clf
nica de atrofia de un miscule particular o grupo muscular.

La exveriencia demuestra, que el grupo de elevadores del
brazo es el mds nrecoz afecto. Es posible que la zona de --—
piel aque cubre este misculo no esté afecta y por tanto serd -
preciso buscar otra zona cutdnea mds afecta y practicser la to
ma de un lugar distante'al misculo extirpado. (28). |

La biopsia de misculo si se toma de un mdsculo afectado,

suele mostrar los tinicos cambios Histoldgicos de la anferme-
dad ya descritos anteriormente. ) ,
Esta se efectuard, en 1las localizaciones en donde el —-
Electromiograma demuestre la existencia de anomalfas, Si e-
110 no fuera posible, la biopsia se obtendrd en 1la regidn Pec
toral. Las alteraciones esenciales de la pielselencuentran :
en los hacecillos colagenos de 1la Dermis, etec. (26-41).
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IV-A14) DTIAGNOTTICO.

Como se dijo antes en la definicidn de Dermnatomiositis,
el diagndstico de 1a Dermatomiositis es clinico, fund4ndose
en el exantemt caracterf{stico y 1a debilidad muscular. En -
alpunos pacientes las caracterfsticas de la BEscleroderma tam
bién suelen ser muy netas, justificando el término de Escle-
rodermatomisitis, . :

Tos problemas se plontean cuando no hay exnntema. FEl -
g{ndrome debe distinguirse de 1as distrofias ror falta de an
tecedentes familinres, comienzn desouds de loa 35 afio de e-
dad (porque ninpguna distrofia de cinturas de los miembros no
familiares comienza tan tarde), rapidez de comienzo en Sema-
nas o meses en lugmar de afios, mejoria exponténea (que no se
observa en la Distrofia por definicidn), distribucidn de la

debilidad afectando misculos cervicales y craneales, o sin-
tomas generales como artralgia o Sindromes de Raynaud.

La biovsia muscular pudiera ser crucial, pero las lesio
nes inflamatorias a veces faltan en la Dermatomiositis y aui
z48 observen en la Distrofias.

La inflamacidn grave, clsro estd, confirma el diagndsti
co de Polimiositis. .

El Electromiograma es Util pero, una vez mds no resulta
distintivo, Hay las caracteristicas usuales de la miovatia,
con la seiial adicional de mésculo- irritable (aumento de la -
actividad en las inserciones y cierta actividad expontdnea).

Las enximas séricas estdn o tienden a estar aumentadas.

Puede haber también un aumento de la velocidad de sedimenta
cidn de los globulos rojos, aumento de globulina Gamma séri-
ca, o prueba positiva de fijacidn de Latx para factor Reuma-
toide, pero no hay anticuerpos para el misculo.

Fl oroblema diagndstice se ejemplifica de preferencia -
en un1paciente con debilidad de las extremidades, que comien
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za a 108 40 afins de edad, y se manifiesta vor enfermedad mio
pAticd on 1a bionsia muscular; si no se descubre ninguna, eI
dingndstice por equunidn e8 de Polimiositis, sean cusl sean
los dntos de laboratorio, nue este srupo residual esté consti
tuido por E1l, nor una misma enfermednd narcce peoco nrobable 3
no sdlo noraque hay heteropeneidad clfnieca sino ‘también norq;e

si hay tantas cnusas conocidas del sfndrome, hay otras que to

davia no se han descubierto.

. Como 1ns c¢élulns inflamatorias no siempre se oboservan en
}n biopsia muscular, alpunos autores evitan 1la palabra Polio-
miDﬂit;H ¥ prefieren mioputia de causa deiconocida., (11-28-41
-40-26)., i

IV-A15) MONTALIDAD.

Ia incidencia de la Mortalidad oscilsa enlla Dermatomiosi
tig entre 1 a 25% y un 60% como ha sido sefialado en 1a liter;
tura (19-24) en las series de 0'Leary de 39 casos, redngidos"
en el‘trnnﬂcursp de 10 afios, la mortalidad comnrendia a un --
60% en los adultos y en un 25 % en los niiios. (28).

La causia de la muerte estd en relacidn direcfa con la in
tensidad de la debilidad muscular. =

La disfagia con regurgitacidn conduce a la Neumonitis --
Dor aspiracidn. La debilidad del diafragm2 y de los misculos
tordcicos oroduce insuficiencis respiratoria e inevitable Neu
monitis. La miocarditis .con insuficiencia cardiaca conres%i:
va es una causa de muerte poco comin. .

. Bn 1a mayorfa de los casos de la serie de Cook, 13 causa
éemgerte fué 1a ulceracidn del tubo digestivo, con nerforacidn
independiente de 1la terapedtica oral esteroide. (23-27).

IV-A16) TRATAMIENTQ,

Fl fin que debe perseguir el médico es erradicar el vro-
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ceso patoldgico agudo, i es posible v mejorar 1a capucidad

funcional del paciente. Casi siempre resulta necesqario un -
tratamiento prolongado y unn vigilancia tanbién muy “duradera.

Durante 1a fase aguda, un sxbtremado cuidndo en 1a valo-

pacidn de la funcidn respiratoria puede salvar 13 vids del -

enfermo. 5i los mecanismo de deglucidn son ddbiles, deberdn

;'adminiatrarsa dietas blandas o 1lfauidas bajo estrecha vigi--
~ lancia observande al paciente atentamente ante una posible -

deterioro de la funcidn respiratoria.
En todo nifioc con afectacidn palatorrespiratoria es obli

gado una asistencia cuidadosa y debe tenerse dispuesto el e-

quipo necesario para la asniracidn Masofaringea, 1a intuba--

cidn endotragueal y 1a Traqueotomia.
La recuneracidén funcional denende de 1a nreservacidn de

1a energfa muscular adecuada y de 1a prevencidn de contractu

ras que provoquen invalidez.
AnAlisis de 1a respuesta a 1a Terapia con Corticosterol

des en una serie de 8 casos vnersonales (Dubowitz, V) consecu

tivos de Dermatomiositis en nifiez muestra que hay ventaja en
una dosis moderada, perfodo breve de tratamiento programado

con conclusién gradual, asi como pronta de 1a dosis. pues --
hay progreso ¢linico sin esperar por una remisién perfecta ¥
tratando de estancar 1la terapia con esteroides dentro de leos
seis neses o éntes, seglin eiirégimen m#és prolongado corrien-
“temente ‘ain en voga. :
La reSpueBta elinlca es mds difna de confianza al propreg
so obtenido, que el suero fermentado ofrece.
Resefia de reportes publicados sug rieren que mAs tratamien
to con Corticosteroides, pueden ser un factor en la crdnici-
dnd de 1a enfermedad y la falta de una respuesta adecunda a

corto plazo.
La enfermedad tiene una tendencisa natural a remlsldn y
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refncidencia, que hace amillaramiento de la dificultad de un
nuevo tratamiento.

Sin embargo, estudios m4s recientes de estas historiass -
naturales muestran como punto de interés la elevada mortali--
d?dr ovues bién; como una tendencia a la cronicidad con contrae
ciones e incapacidad psiquica. De este modo Batnum y otros -—
(1964) cita por todes lados la mortalidad de un tercio y una
tercera parte adicional residual con ventaja severa, Cook, Ro
sen y Banker, (1963), tienen solo 23 pacientes acti;os v ;ié;
formados de un nimero de 50, considerando que 15 tuvier;n un
final fatal, y 12 quedaron lisiados.

.La introduccidn de la terapia con Corticosteroides, en -
los inicios de los afies de 1950 fué recibida por alguno; pe-
ro otros fueron mds escépticos. '

- Evaluacidn de 12 terapia de Corticosteroides y de otros
inmunopresores subsecuentes, demuestra una permane£te dificul
tad por alguna causa. 1

Més geries personales de casos son pequefias, por cuanto
la serie m4s publicada es usualmente, retrospectiv% frecuen-
temente pobremente documentada y necesitando detall;s acercs
d? 1s duracidn de la enfermedad antes del tratamiento y cuan-
t?ficacidn objetiva de incanacidad antes y desnués delltrata-
miento. Un nimero de fprmas sin emﬁargo, narece tener envuel
ta una relnacidn con el tratamiento de Esteroides, nque es pen;

ralm
ente apoyada por muchos autores recientes, ademd4s apoyan:

1 ; / !
) Alta dosis de Corticosteroides es esencial para producir
una remisidn. ik -

2 1 T A
) a dosis inicial con corticosteroides necesita ser conti-

nuada hasta que se produzca una remisidén completa.

3) Subsecuentement i
| i smente, perfodo breve, dosis baja, mantener la =
erapia, es esencial para evitar una recaida.
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4) Resvuesta 2 1a terapin puerde Ser motorirada por el decai-

miento en el suero enzimatico.

Thiefry ¥y cols. (1967), reportaron A 4 casos de Dermato-
miocgitis en nifios, concluyendo gue, 1oS Corticosteroides fue-
ron el tratamiento escogido durante mucho tiempo. La Predni-
sona fué dada en dosis altamente suficientes de 2 A 3 6 atn -
mds de 4 mg/Kg/d dos de los 8 casos revelaron ngalcinosis”.

Sullivan y cols. (1972), did un recuento detallado de su
experiencia personal, de 18 casos de Dermatomiositis, de los
cuales 12 eran infantes a los nue se les aplicd una dosis ini -
cial de 2 mg. diarios de Prednisona por kilo de pesoj; A 3 una
dosificacién de 1.5 meg/Kg. ¢ ¥y 3 unn dosificacidn de 1 me/¥r.

E1 mantenimiento de 12 dosis del tratamiento fué rechaza

do sdlo después de mencs de 12 méses en bdos los casos ¥ 1a
guracidén total de toda 1a prapia fué de menos de 2 afios en to
dos los caSoS. Siete de los 18 casos revelaron Calcinosis.

De 16 casos de Polimiositis en nifios tratados por Rose -
(1974) 10 han estado recibiendo altas donis de Prednisona (60~
-80 mg/d) siguiendo esta terania vor lo menos 2 afios, (usual-
mente 10-15 mg/fd), y los diagnosticndos antes de 1953, no han
recibido Corticosteroides sédlo una terapia soportiva, 7 de 10

nacientes tratados con Corticosteroides, los cuales sin embar

go sufrieron de sintomag y de ataques, luego de 108 cuales tu

vieron un corto perfodo de incapacidad mental Severa, 6 hicig
ron excelente restablecimiento y uno murid.
Rose concluye que "La aspiracidn del tratamiento no es -

erradicar'todas 1as manifestaciones ¥ procesos de 1a enferme=-

dad pero si, mantener el paciente en un estado ambulatorio e

independiente funcional durante 1a fase de actividsd o fase -

activa de la enfermedad y que 1a fise activa de 1A enfermedad

ha sido establecida, ha ser de 2 a 3 afios en 12 mayvoria de ca

so9 y por esta razdén mantener 12 terania es recomendado, para
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este parfodo de tiemno por vrevencidn a la recaida,

Dubowitz, dice nue su politica anbre los nasadgs 10 afios
hn 8ido tratar de obtener una remisidn comnleta con una dnsis
relativamente baja o sea moderada de Prednisona, de alrededor
de 1.5 nmg./kg. ¥y menos que 1.5 a 2 mo. /kg. o mAs, usado nor -
mucho tiemno por muchos autores y mantienen al naciente fuera
de 1a terapia de BEsteroides lo mds rronto pocible, por un de-
senvolvimiento graduasl luego aque hay un nrogreso clinico, sin
esnerar por una remisiédn completa. TLa rsduccidn de la dosis
de Bateroides debe ser lenta (usualmenta 2.5 mp/kg. cada 4 —-
ﬂias) y 8i hay un 8igno de determinacidn ejercitado por resen
timiento al punto previo de la dosis.

Durante esta fase de tratamiento cierra el monitor clini
co del naciente, vreferentemente a intervalos semanales, en -
adelante 1la dosis tiene que ser cuidadosamente disefinda a 1la
. resouesta. ;

En general en nifios, la Prednisona debe administrarse en
dosis de 2 mg/kg./dfa (60 mg/m? de sunerficie cornoral/dia),
ésta reducird los niveles enzimaticos hasta valores normales
en 1 a 2 semanas, no tarda en producirse 1la mejoria clinica -
con disminucidn del dolor y de la tumefmccidn muscular y su--
mento de la potencia muscular.

El esquema general de tratamiento dade para los adultos
es:

1) Prednisona 40 a 60 mg. diarios P.0., reduccidén gradual -
en cantidades de 5 mg., y finalmente un miligramo a la -
semnna por un ailo, )

2) 2.9 G. de #cido Acetilsalieilico cnda 4 horas excepto -
por la noche (niveles sanguineos de 20 a 30 mg. por 100
ml.).

Bl tratamiento protector con antibidticos es otra medida

que debhe aplicarse durante mucho tiempo. Taphién los antipa-
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"des.

re

1ddicos se han emplendo con result~do vario. (19).

El Prorionato de testosterona, n deosis de 50 mp. una vez
a 1la semana, tiene sus indicaciones de un modo especinl en la
fase de convalecencia.

El Parasminobenzoato potdsico a dosis de 8 a 12 mg. dia-
rios tiene también sus adeptos, aunque los resultados teraned
ticos obtenidos han sido, por lo general, insatisfactorios.

Para la Calcinosis se ha empleado la terapeldtica quelan-
te con Edetato Disddico-Cdlcico (BDTA)} (Calcium Disodium Ver-
senate Riker), con resultados contradictorios.

Godstein, ha tratado la Dermatomiositis con 6-Mercaptonu
rina (Purinethol-Burroughs-Wellcome), administrande 100 mg. -
diarios durante tres semanas, pasando lueeo 2 la Azationirina
( Imuran-Burroughs-Wellcome), a dosis de 200 mg/dfa, obtenien-
do una excelente mejorfa de la fuer-a muscular. (2).

Se han usado Vitamina E. o Alfatocoferol con resultnados
dudosos. (58).

LA FISIOTSRAPIA ES RSEWCIAL, paraevitar 1as contracturas
y recuperar la energia muscular. Durante 1a fase aguda, cuan
do 12 debilidad muccular es pronunciada, los ejercicios pasivos

~ pueden ser utilizados para mantener el marzen de movilidad =de

cuado. Con la mejoria elinica pueden iniciarse los ejercicios

activos de fortalecimiento. A veces son necesarios férulas -
apropiadas para mantener una buena posicidn de las extremida-
No se requiere el reposc en cama y 1= movilizacién sin
ejercicio debe ser evitada siempre. HEsta fisioterapia debe -

hacerse a base de bafios con remolino, calor y masajes suaves,
(40-41-74).

IV-417) PRONOSTICO,

Sélo algunos de los ca2sos agudos tendrdn un desenlase --
mortal generalmente por alguna complicacidn pulmonar, renal o

cardfaca.
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Ta navoria mejoran con el tratamiento y de hecho, 1la de-
bilidad muscular puede disminuir aun en aquellos nacientes nue
tienen un nroceso tumoral avanzado. Unos cuantos pacientes -
se recuneran por comnleto, péro con mayor frecuencia queda -~
cierta debilidad de los hombros y de las caderas, vor lo gene

ral no invalidante, al final del tratamiento.

Puede vnresentarse recaida en cualquier momento, en algu-

nos casos hasta desnuéds de 15 afios. No deben suspenderse los
corticosteroides demnsiado temprano, puesto que la recaida --
que puede presentarse es mAs diffeil de tratar que los sinto-
mas originales de la enfermedad.

La sintomatolopgin no nos indica el prondstico, nues a ve
ces, sintomas lipgeros puedén terminar con la muerte y otros -
muy intensos nermiten el paso a la cronicidad. BEs una enfer-
mednd invalidante. Hay casos liperos ligeros, localizados y

autocontrolables. (26-77).

ANALISIS Y TABULACION DE DATOS.
INCTDEMNCTA DE DERMATOIEIONITIS B LOS HOSPITATTS: GEMERAL
SAW JUAN DI DIOS Y ROOSWVELT; EN ®L PERIODO COITPRENDIDO
DE ENERO DE NMIL MOVECIZNTOS SESENTA A DICIENBRE DR MIL -
NOVECTIRNTOS OCHTNTA. :

MATERIAL Y WETCDOS.

a) Revis@dn de los Archivos Clinicos de ambos centres Hospi
talarios, ya mencionados.

Cuando se efectud la revisidn de estos Archivos se ob
servd, que la Dermatomiositis Se encuentra clsasificada -
como tal a martir del afio de mil novecientos sesenta; fe
cha en la cuzl se empezaron a clasificar los distintos -
Diagndsticos existentes.
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a-1) Hosnital Roosevelt:

Se encuentra clasificado el Dingnduti
co de Dermatomioritis con el Cédigo 710.0, del aflo de —-
mil novecientos sesenta nl aifo de mil novecienton sesen-
ta y nueve y el Cddigo T716.0 del afio de mil novecientos
setenta en adelante,

Es de hacer notar aue junto con 12 Dermatomiositis
se encuentra clasificado el Dingndstico de Rucleroderma,
por lo aue te tomd en cuenta solo 118 vaneletas que Se -
encontraban recistradas con el Dingndrtico de Dermatomig
sitis, smalizando éute de ncuerdo A nroeerdimientns Diag-

ndsticos.

a-2) Hospital Genernl Ban Juan de Dios:

71 archivo de este Hos
pitnl no se encuentrn clasificado de acuerdo a cddigfo al
guno sino nue Vinicamente como diagnostico general, por -
lo que se efectud 1a revisidn, de todos los diagndsticos
dados mes vor mes y afio por aflo; para clasificar las pa-
peletas aue nos interesaban,

Fn resdmen se encontraron 53 papeletas con Disgndstico -
de Dermatomiositis y Bscleroderma; siendo de 39 napeletas co-
rrespondientes al Diagnéstico de Dermatomiositis, la que fué
nlennmente comnrobndn,.y el resto corresnondinn n focleroder-
ma, por lo que no se tomaron en cuenta para el estudio.

¥otos 39 casos nos dan una fama de sintomatologia ¢lini-
ca, 1a cual se encuentra descrita nara todos los cgsos en la
literatura revisada, ademds de sus sintomas, se encontraron -

varios pardmetros de Laboratorio para clasificarla como tal.

b) Revisidn BibliogrAfica: ,
Para efectuar ésta, se revisd el -

Index Medicus de la biblioteca del INCAP, tomando en cuenta -
para esto, la literatura referente al Tems de Dermatomiositis
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gsimismo varios articulos y tratados de Dermatologia.

Los articulos sicados del Index lMedicus, comprenden des
de el aflo de mil novecientos Besenta y dos al afio de mil no-
vecientos‘Setenta y ocho, siendo este Wltimo afic hasta donde
se encuentra clasificado el Index NMedicus.

b-1) Restimen Bibliogrdfico: _

) ; Tratamos de hacer énfasis en el
estudio Clinico de la enfermedad, as{ mismo 1as diferentes -
clasificaciones nque exitten para la Dermatomiositis, por 'lo
gue 1a nprecente Tesis no se basa sobre almuna clasificacidn
existente hasta la fécha, ya que ser{s centrarse sobre un sd
lo punto de vista, no tratamos de comprobar si el Diagndsti-
co dado en nuestromedio se adecuaba a la clasificacidn de --
uno u otro Autor.

Para dicho efecto‘tomamos'ep cuenta Unicamente sus mani
festaciones Clinicas, evolucidn métodos de laboratorio, biop
8ias y tratamiento, la respuesta a este tratamiento,ietc.

Para efectuar el restmen bibliogrdfico del tratamientn
se tomaron en cuenta varios articulos, se enfatizd en el ar-
ticulo del Dr. Dubowit's ya que hace un resumen mis amvlio - -

sobre el tema.

c) LIETODOS

fie aplicd tanto ol Método Cient{fico, comn el Métndo De

ductivo, de acuerdo a los materiales obtenidos,
ANALISIS Y TABULACIOﬁ DE DATOS,

Como anotamos anteriormente, el ndmero de casos encon--
trados con el diasndntico de Dermatomiositis, fué de 39 ca--
S08, los que fueron comprobadqs por métodos de l+boratorio v
masnifestaciones c¢linicas. '

Tomamos en cuenta é&stos casos unicamente y2 que de acuer

{ 40 )

do a los antecedentes clfnicos de todos 1os nacientan, v 1n

‘1literatura, eran compatibles con el Diagndstico de .Dermato--

miositis por lo tanto notamos que:

La mayoria fué diagnosticnda durante el nerfodo de 1971
-1980, este aumento de la incidencia de Dermatomiositis, du-
rante este periodo se debe a gue Bon rejores las nosihilida-
des diagndsticas, y 1la entidad elinica al ser un poco mis —-
frecuente su incidencia, el médico que se enfrentns a un caso
de estos, tiene en cuenta la vosibilidad diaendsticn de la -
Dermntomiositis.

Asf mismc en los periodos de 1960-70, la incidencia de
ésta enfermedad es poca, tomdAndose en crenta lo dicho ante--
riofmente; pero creemos que es debido a que no es sino, has-
ta el afio de 1960, cuando la Dermatomiositis aparece clasifi
cada como tal, por lo tanto, no podemos confirmar o negar —-
que esta baja incidencia se deba & que era pnco frecuente su
Diagndstico o bien este se hava tomado desde otro nunto de -
vista, por ejemplo: BEnfermedades del Golafeno, o sea3 un diag
ndstiéo general y no especifico.

Nos atrevemos a decir que: posiblemente sea debido a su
poca frecuencia o incidencia, lo comnlicado del cuadro, sus
manifestaciones clinicas que pueden ser confundidas con otros
diagndsticos, siempre dentro del marce de las Colagenopatias,
como ejemvlos cldsicos podrfamoS mencionar: BEscleroderma # -
Lupus Eritematoso Sistemico.

Bete diagndstico podria haberse enmarcade como una en—-
fermedad global y no separada, lo eScaso de su literatura en
nuestro medio, en ese perfodo y su poca frecuencia, hécian -
que al encontrarse frente a un caso de esta naturaleza, no -
etiquetara en un diagndstico global y no especifico, como se
anotd anteriormente, ya que larientablemente este paso es m4s

(41)
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39

39

TOTAL

Fuente:

Oficina de Registro Estadistico del Hosnital Roose-

velt de enero de 1960 a diciembre de 1980 clasifica

do con los Cddigos: 710.0 (1960-69), y 716.0 (1970~

-80).-

Oficina de Bioestadistica del Hospital General ESan

Juan de Dios, no clasificada vor Céddigo, Sino como

Disgndstico General.-
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griamio * 2,

Porcentaje de 105 easos de Dermatemiositis, nor afio en el

nerfndn eomprendidn de enero de 1960 a dicierbre de 1980,

En los Hosnitales: General San Juan de Dios y Roosevelt.

A0 ‘o TOTAL
Enero 1900-Dic. 65 134 13%
inero 1966-Die. T0 184 18%
Enero 1971-Dic. 76 26% 284
Enero 1976-Dié. 80 41% 4;%
TOTAL 100% 1004

Tfuenta:

O0ficina de Registro TEstadistico del Hospital Roose

velt, de enero de 1960 a diciembre de 1980 clasificada --

con los_Cddigos: 710.0 (1960-1969) y 716.0 (1970-80).-

Oficina de Bioestadistica del Hosnital General San

Juan de Dios, no clasificada por Cddigo, sino como Diag--

néstico General.-
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fficil de decidir por 1a mayoria de médicps, que en determing
do momento es mejor decidirse por esto, vor el temor = equi-
vocarse, debido a que el cundro de lm Dermatomiositis toma o
semeja sintomas nue se traslapan con otras Colagenonatias.

La Dermatomiositis, segin los casos encontrados en nues
tra ;nvestigacidn, aumentd en un 59% desde el afio de 1970, -
eate aumento como 8e nota, en la Grdfica # 1, es en forma as
cendente durante todo el perfodo del 70 al 80, en ningin mo-
mento vresentd una eétabilidad, lo que nos hace pensar que -
enta Colagenopatia ast4 latente en nuestro medio, notamos --
que al compararla con otras colagenopatfas esta incidencia -
es poco significativa si 1o tomamos desde el punto de vista
global, pero Bi es tomado donds tin punto de vista especifico,
o gea partiendo sobre el hecho dqlla incidencia de 1a Derma-
tomiositis en nuestro medio,lnotamos que 8i es significativo,
ya que aflo con afic, esta enfermedad reporta m4s casos, en —-
los diferentes Hospitales del pais,

Al decir esto crcemos, que en los registros estadi{sti--
eoé de los ilospitales invesfigados, no se encuentran regis—-
trados eﬁ-su mayoria los casos de Dermatomicsitis, por lo ex
puesto anteriormente, en donde hac;moa notar que debido a lo
complejo del cuadro en determinado momento,'eéte se toma des
de otro punto de vista, perdiéndose en este momento el caso,
o sea que tomado como un problema dérmﬁtoldgico, nroblemas -

del Colageno diferentes, ejemplo de esto: Lupus, escleroderma.

[ 44 )
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CTADRO # 3.

Ineidencis de Dermmtomiositis en los dltimos veinte afios
en los Hospitnles: General San Juan de Dios v Roosevelt -
de enero de 1960 a diciembre de 1980.

Clasifienda como primer y segundo Diagndstico dado a su -

ingreso en los Departamentos de: Medicins y Cirugfa.

__Aflo PRIMER DIAGNOSTICO  SEGUNDO DIAGNOSTICO __TOTAL
# DE CAS0S # DE CASOS

1960-65 1 3 4

1966-70 2 5 7

1971-75 3 3 6

1976-80 3 1 4
TOTAL 9 12 on

Fuente:

Oficina de Registro Estedistico del Hosvital Roose-
velt de enero de 1960 a d'iciembre de 1980, clasifi-
¢ada con los Cddipos: 710.0 (1960-69), y 716.0 (1970
-80). |

0ficina de Bioestadistica-del Hospital General San
Juan de Dios, no clasificada por Cddipgos, siro como

Diagndstico General.
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crnanro ¥ o4

Torcentnie de los cnfos de Dermatomiosit iy dadon como nri-

mer v semindo dingndstico, en loSs Departamentos de: Medici

na v Cirugf{a de los Hosnitales: General San Juan de Dios y

Roorevelt. En el perfodo comprendide de encro de 1960 n -

dicierbre de 1980.

R A......l.d...;..._...::ﬁ... i

A0 ¢ PRIMGR DIAGNOSTICO 4 SEGUNDO DIAGNOSTICO TOTAL

1960-65 5% 149 19%

1966-70 10% 24% 33%

1971=75 144% 14% - 28

1976-80 14 5% e 104

TOTAL 47% 57% 1007

Fuente:

Oficina de Registro Estadistico del Hosnital Yoose-

velt de enero de 1960 a dicierbre de 1980, clasifi-

cada con los Gddipos: 710.0 (1960-69), y 716.0 (1970

-80).

Oficina de Bioestadistica del Hospital General San

Juan de Dios, no clasificada por Cédigo, sino como

Diagndstico General.
( 46 )
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Y é3to es debido a que cuando el naciente consultna, el
cundro inicial es totalmente diferente, poraque en su mayo--
rfa los vpacientes ya “an recibido Farmacoterapia, nue enmas
cara el cudro, y es en donde Se cometen los errores al no
tomar en cuenta, los sintomas inicisles de 1a enfermedad, -
Bino que los sintomas que presenta el paciente en el momen-

to de consulta.

Produciendose de esta manera un traslape de sintomas -~

que nos aparentan enfermedades diferentes a la original.

Por lo tanto hay que tener en cuenta Siempre que nos -
encontramos frente a un caso de dsta naturaleza, que este -
ha sido modificado, basdndonos para esto en los anteceden--

tes del paciente y en la historia natural de 1a enfermedad,

Desde otro punto de vista podr{amos decir que én nues -~
tro medio, la mayoria de Clfinicos no estdn familiarizados -
con este tipo de Dimgndstico, por 1lo gue es enmarcado en —-
una forma globa}.

Los dingndsticoa.de Dermntomiositis, que fueron dados
a los pacientes a su ingreso a los Hoenitales, en sus difea-
rentes departamentos, como priﬁer diagndstico y segundo diag
ndstico; como primer diagndstico se entiende nue el pacien-
te desde su ingresc al hospital ya Se la habia determinado,

la Dermatomiositis como causa desencadenanté de Bus proble-

(47)




CIJADRO # 5

Incidencia de Dermatomiositis en los dltimos veinte afios

en los Hospitales: General San Juan de. Dios y Roosevelt -

de enero de 1960 am diciembre de 1980.

Clasificada como nrimer y segundo Diagndstico, dado 2 su

inpreso en los Departamentos de: Pediatria 7y HMaternidad,
ATO PRILTR DIAGNOSTICO SEGIINDO DIAGNNETICO TOTAL
# DB CAGOS ' Z DE CASGS
1960-65 1 1 2
1966-T0 -3 3 6
1971-75 1 0 1
1976-80 4 5 9
TOTAL 9 9 18
Fuente:
0ficina de Registro Estndistico del Hospital Roose
velt de enero de 1960 a diciembre de 1980, clasifi
cada con los Cddigos: 710.0 (1960-69), v 716.0 --
(1970-80).

0ficina de Bioestadfstics del Hospital General San

Juan de Dios, no clasificada por Cédigo, sino como

Disgndstico General.
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CUJADRO # 6

Porcentaje de los casos de Dermatomiositis dadns come nri-
mer y sepundo Diagndstico en los Departamentos de: Pedid--
trfia y Maternidad, de los HoepitaleS: General San Juan de

Dios y Roosevelt. Bn el perfodo comprendido de enero de -

1960 a diciembre de 1980.

AT 9, PRIMER DIAGNOSTICO <% SEGUNDQ DIAGNOSTICO  Th™AL

1960-65 6% 6% 127
1966~70 16 16% 394
1971-75 6% . 0% - 6
1976-80 224 284 50

TOTAL ' 50% 50% T 1004

Fuente: Oficina de Registro Bstadistico del Hospital Roose--
velt de enero de 1960 a diciembre de 1980, clasifica
ds con los Cddigos: 710.0 (1960-69), y 716.0 (1970—-
80).
Oficina de Bioestadistics ael Hospital General Ssn -
Juan de Dios, no eclasificada pof Cédigo, sino como -

Diagndstico General.
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mas aeenndarins, y como sepundo dicpndstico entendemos’ que -
el paciente dursnte su hospitalizaecidn fué determinsdo este

N e

problemn, como secundario a otro prohlema.

En lo8s Departamentos de lledicina y Cirugfa, encontramos

un total de 9 casos como vrimer diagndstico y 12 casos como

....ﬁ,‘__._

sepundo diagndstico. Tomamos en cuenta asta senaracidn de -

orimer y segundo disgndstico, para demostrar que en la actua

lidad y a nesar de las posibilidades dinpgndsticas existentes,

1a Dermatomincitis es su diagndstico, se hace un tanto pro--

blematico debido 2 12 variedsd de sintomas gue nresenta, -~ - i

puesto que al emrezar con manifestaciones Dermatoldgicas, 6

bien con nroblemas de debilidad, dependiendo en que estadid

de 1a enfermedad y la terabia previa que haya recibido el pna

ciente, en el momento de consultar el cusdro ya se ha enmasca

rado, siendo as{ dificil clasificar al paciente en uno u otro

diagndstico.

" Sierido as{ que el naciente en algunos casoes, ingresa al

Hosnital con el di=gndstico inicial de Dermatomiositis o co-

e topreesee

mo segundo disgndstico.

Es durante su Hosvitslizacidn cunndeo ya se confirma el

dingndstico de Dermatomiositis, al manifest rse 12 enfgrme;—

dad con sus sintomas esnec{ficos. En otros casos se cree --

que la Dermatomiositis.segin lo anotan varins autores, la en

fermedad es secundsria a otros problemass, Eje: Reacciones vi

rales, Cdncer, etc. aungue no se ha demostrado plenamente es

te hecho.

Esto en cierto modo wodrfa ser valedero, para los adul-

tos no as{ en nifios donde el Diagndstico se hace un tanto --

PPy ey i ta oy

m4s diffcil va gque muchas veces ¥ Si no.en su mayoria, los -

sintomas nque nresenta el paciente son dichos y descritos por

o
; Tt
CrTas peete Thu=d P ey

[ e i ]
oas 1

s
-

terceras personas.

TenemoS8 nque en los Devartamentos de Pediatria v Materni

SRR

dad se encontraron como primer Diagndstico 8 casos ¥ segundo

Diagndético © casos, de estos Ultimos tenemos sélo un caso -

J
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de Embarazo.

Podri{amos deeir que en entes departamenteos el diapndsti
co primero o el segundo, Son enuivalentes o paralelos, pero
estos son totales de casos, puesto aue no Son naralelos en -

todos loe perfodos, esto va en aumento desde 1970.

Se puede decir que en log nifios, parece un poco mAs di-
ficil el dimgndstico, va que al encontrarse frente 2 un pa--
ciente que su sintoma inicial fué por ejemnlo: Ronchas en la

piel, aque desanarecieron, y cnando &1 lo tiene al frente, lo

que el naciente presenta es debilidad generalizada, se podria

decir o enfoecar como unico vreblema 1a debilidad, v no tomar
en cuenta el ovrimer 8 {ntema, dejando como secundario el pro-
blema Dermatoldgico. 7Pero con le descritc anteriormente en
1a Literatura nos damos cuenta nue estos sintomas no son se-
parados sino nue forman amtos parte de un mismo cuadro. Asi
es como esto nos lleva a una eauivocacidn del diagndstico --

inicial y pasa a cer secundarioc.

En el perfode de 1960 a 1965, el vorcentnaje de c#80S es
baie, en comparacidén a otros neriodos, siendo mavor de 1976
a 1980 aunque los porcentajes siguen siende egquivalentes en
un 507 para primer y segundo diagndstice. No tratamos de --
justificar porque se hace primer o segundo diagnéstico, ©sino
como anotamos anteriormente, hacer notar que no es fécil pa-
ra un clinico no exmerimentado llegar a este diagndstico a -

rrimera vista del paciente.

La incidencia de Dermatomiositis fué mavor en el llospi-
tal Roosevelt en un 674 de todos los casos, o sean 26 del to
tal de 39 estudiados. Pndriamos esnescular que édatn es debi-
do a aque en este Hospital el Archivo Médico se encuentra ela
sificado por el Cédigo del Diagndstico Ssnecffico, lo nue no

encontramos en el Hospital General, nresent4ndose este hacho

(51 )



CITADRO ¢ 7.

Incidencia de Dermatomiositis en los Denartamentos de: Pe-
‘diatrfa, Maternidnd, Cirugfs y Medicina, en los Hosnitales
Genaral Usan Juan de Dios y Roosevelt.

Tolnl de casos durante los afios comorendidos de eneroc de -

1960 = diciembre de 1980,

u...:al:A_ﬁ‘.:'.‘;'...-__

ey rmam—ae.

DERARTANIITO HOSPITAL ROCSTVALT HASDITAT. G'T'RRAT, "OTATL

WEDICINA Y CIRUGIA 15 , 9 24
PEDIATRI A 10 : 4 14
~ LIATTRNIDAD 1 o 1
TOTAL : 26 13 39
HOSPITAT # DT ©AS0S TOTAL
GRNEATL SAM JUAN DT DIOS 13 13
ROOSAVILT i 26 26
TOTAL 39 39

Fuente: Oficina de Registro REstadistico del Hosnital Roose--
velt de enerc de 1960 a diciembre de 1980, clasifica
da con los Cddigos: 710.0 (1960-69), y 716.0 {1970--
~ 80).
Oficina de Bioestadistica del Hosvital General San -
Jusn de Dios, no clasificada por Cddigo, sino como -
Diagndstico Genaral.
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CuADRO # 8.

‘orcentaje dél total de c=280s admitidos (Dermatomiositis),
n los Hospitales Genernl San Juan de Dics y Roosevelt, en
us Departamentos de: Medicina, Cirugfa, Pediatria y Mater

1idad. En el perfodo de 1960 a 1980.

DIEPARTAMTNTO IT0SP, GENFERAL IMOSP.ROOSEVELT TOTAL

RDTCTINA Y CIRUGIA 234 38% 61%
uDIATRIA 10% 2655 36%
APERNIDAD 0% 3% 3%

TOTAL 33% 67% 100%
uente:

Oficina de Registro Bstedistico del Hospital Roose
velt de enero de 1960 a diciembre de 1980, clasifi
cada con los Cddigos: 710.0 (1960-1969), y 716.0 -
(1970-80).

Oficina de Bioestad{stica del Hecsnital General San
Juan de Dios, no c¢lasificada por Cédien, sino como

Disgndstico General.
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» mAs errores va que la Dermatomiositis hien podrfa encejar
en un nroblens Dnrmatoldplco, Inmunitario o alguna otra Cola
renopat {a.

No obstante esto en determinado momento uno de estos --
Hosnitales tenpa md4s nosibilidades diagnth1Cqs o tal vez --
ses debido al tino de vwoblacidn aue stiende cada uno, pero -
no podriasmos afirmar o negar nada.

Je puedae decir nue dehido al cddipo con qﬁe'se cuenta -
para 1a clasificacidn de los diferentes diapndsticos dados -
en un perfodo determinado, al momento de clasificarlo se tagl
74 mA33 enidndo, de resolver el problema de si es uno u otro
diagndstico especifico, esto tembién nos lleva a una desven-
taja ¥2 aue otro tipo de Colngenopatia podria ser inclufda -
para 1llenar el regiutro, pero no podrfamos atrevernos a dilu
cidnd cunl es en renlidad 1a diferencia de esta incidencia,
ya ane ambos hospifales abarcan 1a misma poblacidn en miles

de habitantes.

Por lo tanto solo podemos concratar que 1a inecidencias -
de Dermatomiositis es mayor en el Hospital Roosevelt que en
el Hospital General San Juan de Dios.

En el Hospital Roosevelt se encuentra registrado el dni
co caso de Dermatomiositis y Embarazo de 25 Semanas, cH4808 -
nue se encuentran descritos de manern vaga en la literstura.

GRUPO ETAREN Y SEX0O-AFECTADO.

De los casos, de los hospitales investigados, encontra-
mos nue en su mayorfa,el sexo femenino fué el m#s afectado -
en relacidn al masculino. En un 60% del sexo femenino en —-
conbra del 44% del sexo masculino, del total del 1004 de los
€a809,

( 54 )
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CITADR0 # 9.

ncidencin de Dermatomiositis, por grunos ethrens y sexo de
08 c¢1s08 registrados en los losnitales: General San Juan de
)ios v Roosevelt (enero de 1960 a diciembre de 1980).

RUT'0 BUARTO SHXO MTENTINO 59X0 MABCHULINO TOTAL:

0-9 a. 2 4 6
10-19 a. 4 4 8
20-29 a. 6 2 8
30-39 a. 3 o 2 5
40-49 a. 6 1 ;4
50-59 a. 2 0 2
60-69 a, 1 0 1
70-79 a. 0 1
80-89 a. I _ 0 1
TOTAT ‘25 14 39

uente:

Oficina de Registro Estnadistico del Hospital Roosevelt
de enero de 1960 a diciembre de 1980, clasificadn con
los USdigos: 710.0 (1960-69), y 716.0 (1970-80).
Oficina de Bioestad{stica del Hospital General San --
Juan de Dios no clasificada por Cédigo, sino como —-

Diagndstico General.
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Notamos que el gruno étereo afectado se encuentra entre
1as edndes de 10 a 30 afios y de 40 a 49 aiion de anbos sexod,
parn eon nredeminio del famenino. Fsto nos confirma qie 14
primer hipdtesis 1a eusl dice:

| "Tn dermatomiositia es una Ner
matovatia que afects mds al gruno dtareo comnrendido entre -
1a8 mdndes de 60 a 70 afios del sexo masenline”; es nula por

los resultados anotados anteriornente.

Por lo que comprohnmos, que en nuedtro medio ae cumnle

para todos los ensos, lo descrite en 1a Literntura revisadn.,

Esto nos demuestra que no importas gue medio o nais, ses
disgndsticada la Dermatomiositis, estn se mmoorta de imual -
marera, es8 decir, el estado natural de 11 enfermedsd, siem--

pre vy cuando é?ta no sea alterada en su curse n-otural.

Por lo tanto podehos depir que a2 Dermatomiositis en —-
nuestro medio afecta los arupos étareos comprendidos entre -
las edades de 10 a 30 afios y de 40 afios a 50 nfies, mds al s
xo femenino en relacidn de 2 con respecto al masculino.

NOTIVQO DE CONSULTA Y MANIFESTACIONRS CLTINICAS

Fl motivo de consulta fué varisdo en cadn uno de los na
cientes, aunsue en alpuno de los casos fué el mismo. 4s{ ta
nemos que el mayvor mimern de nacientes consultd nor prohlemas
tales como: Dermttosis, edemz, debilidad generalizada, dis--
fagia, etc. Podriamos decir, oue son signos aue nos ayudan

a determinar el disgndstico de Dermatomiositis.

Se dieron v-rios casos en los cuales los motives de con
ulta estdn alejados en 8{ del cundro inicial, de Dermatomig
itis, posibleriente debido a gque en su mayoris estos nacien-
tes va hablan recibido tratamiento no esvec{fico va fuera nor
facultative o vor consejds.

Deducimos que al ingresar el paciente al Hosnital con el
cuadro inicial modificado, era poco vrobsble determinar a --

¢ 5Ty




CrADRO F 11

- bnrdanikie
Motive de Goneulta de 1non 39 pncientes con Dermatoniositis,

dados a fa ingreso en los Hoonitales investigsdos,

PN TRE R SUETER # DR _CATNE

Dalor al eominar an niliernasS v omanns 4
— . SR r
Welrrse en bragzas v mrenbens inferiores. P)
Al erm i ol cuernt, : 3
- iy

Tt raan

Cartio enlorhcidn de niel v'deﬁcﬂmwcjdn,cqrn,cueilq.6

Debilidad Generalizada. 4
Dificultnad para hablar. . : 4
Tesidn suvurativa Ds. I. S. v tdrax. 1 .
Trurito fenernlizado, 3
Disfazia. ?
Artralpria generalizada. X 2 3
Drlor abdominal, nﬁus%qs v vémitos. 2 :
smipdalitis. 2

oafaAL a 30

" Puente: Paneletss Clinic-s mxistentes en los Archives de loS
liosnitales: Genaral San Jusn de Dios y Rnosevelt.-
e

De los n-cientes con Diagndstico de Derm=tomiositlS.

( 58 )

rrinera vista el cundro inieinl.

Motamos aAna dentro de estos nacientes se pncuentran un
raciente que consultd por Imbara=o de 25 serrmas, yh astando
hosnitalizada es cumdo se le desnrrolld el ecu~dro de Derma-
teriositis.

Dentro de 1as manifestaciones clfinicas, que ©e encontra
ron durante 1a Hosnitalizecidn de estos nacientes, tenemos -
qué éstos en su mavorin va ernn caracteristicos si no ecenfir
mativos del dingndstico de Derm tomiositis, A1 nresentar ——
los pacientes probleras dermatoldgicos, debilidad mascular,
ninlsias, artralgias, ete. en fin una serie de manifestacio-
nes Clinicas que ya fueron descritas en el contexto de 1a Li
teratura revisada, vor lo que cenfirmamos aue los cs508 in--
cluidns en nuestro estudio entran dentro del marco del diag-

néstico de la Dermatomiositis.

Edemés de estos sintomas prenerales, se encontraron en —
ln mayeria de nacientes, sintomas esnnci{ficos aue confirman
el dingndrtico ejemplo: Bdema neriorbitario, debilidaAd proxi
mal de miembros superiores e inferiores, hinerpigmentacidn -
de 1a piel. Se le encontrd a una paciente dingndstico de --
CAncer Insitu del cu-llo Uterino, en ests vaciente luego de
habérsele efectusdo la Histerectom{a Total, el cundro ini--—
cinl'de Alergia fieneralizada evoluciond hacia, y con sinto-—-
mas cnracterfsticos de una Dermatomiositis,

Por lo antes exnunrsto tenemos nue la Darmatomiositis en
un determinado momento puede Ser enmascarada vor alguna otra
sintomatologfa aue presente el paciente v que al eliminarse
ésta primer causa el cuadro queda descubierto al vrestdrsale

mAs atencidn al mismo,




crannt #1171,
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CUADRO b 12. e Prineinagles Nallazgos enenntradns an loo 3 naeientan paty—-

8 ) ) { ‘ : dindos durante au Hoopitolizacidn, De ennr v 1000 icia
Manifestaciones Clinicas encontradas en los 39 pacientes con PLEST Lpaalon.. Qs wiowo fe 49002 st 1

Dermatomiositis. Muestra total investigada en los Hosnita--
les: fieneral San Juan de Dios y Roosevelt.

bre de 1980, en los Hoapitales: Ganeral San Juam de Dies vy -
Roosevelt. Fuente: Papeletns de cndn pacienta existentes en

los archivos de arboes hospitales,

STHTOLA 7 MAT. O R T i
Q ATAT N Myvan n N AL TR ey
Hiverpignentacidn de 1a piel, tdrax,esra y bragzcs. 28 ML IARBOR TG GRS ¢ L e AL R
: , : : Fritema facial. 20
Debilidad musculsr generalizada. * 25 - - -
. o Debilidad bproximal de miembros Is., y 3, 20
Pérdidn de Peso. 27 e - —
- ‘Fdema Periorbitario. ' 18
Mialrias, 2
Disminucidn de reflejos Osteo~Tendinosos. 18
Artralsiag. 22 -
: Hiperpignentacidn generalizada de 1a Piel. 37
Prurito en Areas de Eritema, 20
- Nolor Articular, 15
Rdema con o sin dolor de lMdisculos. 20 )
- Disminucidn generalizada de Fuerza muscular. 15
' Difieultgd para caminar. o ‘ 20 ‘
: a ‘ : Imrngibilidad para caminar. 13
Difienltad para elevar los brazos. - 1R .
- : Disminucidn de expancidn del tdrax. 10
Anorexina, nAuseas y vdéritos. g :
; Disfonia. . ; : ‘ 10
Disnes, ! 9 :
: Fiebre. 8
Celalen. B -
%dema de manos y. nies. 5
Tolor slectivo del cuello. A :
Sipgno de Grotrdn. . 1
Disfagia, ‘8 : - -
‘ = Retardo Pondo-Tstatural. 3
Disforecin. 4 -
— "mbAarazo de 295 Semanas. EE
Ninarresa, 2
: 5 C. Insitu Epidermoide de Cuello Uterino. <1
Epictaxia, : ' ; : 2 —
; Pitirissis Rosae. : 1
Nolor =bdominal. : ‘ 1
Disfagia. 8
Fuente: .
) : Bronco Neumonia. 9
Paneletas clinicas de cada uno de los nacientes ceon Derma : S
tomiocsitis, existentes en los nrchivos de ambos hosnitaleS- Monilinaris Vaginal. — 3
( 61 )
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CUADRO # 14,

FXANMENRS DI LABORRATOSLO
Ex 5
fmenes efectuados en el Latoratorio, a los pacientes con

Diagndsatico de Dermatomiositis, 39 casos que incluye 1la mu
es

n los ex#dmenes de laborstorio afectuados a los 39 pa-
% s

ra, durante su estancia en los Hospitales: Roosevelt y Gen

] e

cientes, que incluye la muestira, se encontraron la mayoria

dentro de lfmites normales, a excepcién de varios de estos ral San Jusn de Dios, Del perfodo comprendido d

exdmenes. 1960 a diciembre de 1980. 9 SH8R0 20 2

Transaminasas Glutdmico Oxlaceticas fueron ancormales -

en 25 pacientes, las oue fructuaron entre 70-1700 U., sedi- . LABORATORIO o

mentacidn aumentada en 24 pacientes, factor antinuclear po- Glucosa. NTs en 80 tamet tmaULTADO

sitivo en 4 pacientes y antiestrevtolisinas positivas en 12 T.G.0.4. enles.

pacientes, indicdndoncs estos ex-dmenes de laboratorio anor N1. en 6 pacisntes. 25 valores: 70-1700
N. de U. N1. en 15 pacientes,

males que la actividad enzimatica, y por ende la muscular -
se encontraban alteradas, asimismo hemos de notar que como
casos raros, como lo sefiala la literatura en este tipo de -

) Creatinuria, Ani .
se le encontraron a tres pacientes Células L.E, - en 10 pacientes,

T. G. P,
N1. en 8 pacientes.

pacientes,
Fosfatasa Alcalina. N1. en 4 pacientes

positivas.

Repercutiendo esta anormalidad en la gama de Sintomato Fosfatasa Acida. N1. en 5 pacient
' . ntes,

[ 0] [ ie los pacjen es ¥ indicandono Si e
n ] tan Tlelllpo dﬁ II‘O tr Olﬂbl:ﬂa. Nl en 12 pat!lellt a
nos e ° es,

se corre—

to las manifestaciones externas come las internas

’ . Na. XK. C i
lacionan unas con otras, asi tenemos entre otros exdmenes - aleio, Fdsforo. N1. en 10 pacientes

de laboratorio alterados, las Protefnas totales y rel. A/G. Bilirrubinas, N1. en 10 pacient
. . en .
lo gue se traduce en una pérdida de peso, debilidad genera- Hb. Ht = i
lizada, hasta llegar a la imposibilidad de movimiento, debi K1, en todos.
do & que la actividsd de las protefnas y por ende las enzi- Leucositosis, - N1. en 10 pacientes
mas, se encuentran alteradas dandonos como resultado, la ma Sedimentacidn. N1. en 15 ;
la captacién de la energifa que proporcionan las proteinas a Test. Coon - ' . baclentes. 24 fluctud: 25-100
" 5t. obs, y
. nivel celular. - N1. en 3 pacientes,
Ketosteroides. ;
No se le efectuaron controles de C.P.K. a ninguno de - N1. en 4 pacientes,
los pacientes estudiados, siendo este control de gran valor L. C. R. N1, en 8 pacientes,
estimativo en el desarrollo de la enfermedad. Factor antinuclear % & @ o
‘ . pacientes,
Se efectuaron otros laboratorios, relacionados con 108 Acido Urico. + en 5 ient
; bPaclentes,
( 63)
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Antiaatfptoliﬂinas. +. en 12 pacientes. - en 10 Pasian,
Células L. E. +. en 3 pacientes. - en 12 caso;T‘
Pro£eina C. Renctivé: 4. en 2 pacientes. - en 3 casog?-
Factor Reumatoideo. +. en 1 pnciente. - en 17 casogjd

Trazas de Albumina en 18 cesos.

_ Orina.
Citologia. Carcinoma Incitu de Cuello Uterino -
s 1l caso.
B G I Retencidn do 24.5 % en- 1 paciente de

3 efectuados.

Proteina Total y Rel. A/G.

Hiperglobulinemia en 3 casos.

Papanicolau. +. En una paciente para Tricomonas.
Baciloscopia. +. en 1l paciente para Bacilo de Tb.
Nota:

Solo los casos gue aparecen en el cuadro, Se les efectud —-

los laboratorios indicados.

Fuente:

Papeletas de cada paciente, existentes en los archivos de

loe Hospitales: General San Juan de Dios y Roosevelt.

(64)

otros problemas que presentaron los pacientes, ejemplo: se

tomaron exémenes de B. S. T., Bilirrubinas, Citoloéia, Pa-
panicolau, ete., para preveer la evolucidn del paciente y

sus complicaciones.

En conclusidn la mayoria de exdmenes de laboratorio -
que Se encontraron nos ayudan a confirmar el diagndstico -

de la Dermatomiositis, aunque no en forma especifica o ca-

tegdrica.

{ 65 )




PROCEDIMIENTOS DIAGNOSTICOS EFECTUADOS.

Biopsia de Piel y Misculo:
Estos procedimientos, nos dieron

un resultado de veinte pacientes con Hallazgos compatibles
con el diagndntico de Dermatomiositis, siendo en total el -
51 % de todos los casos, en el resto solo Se encontraron --
cambios indiferencisdos pero sugestivos de este diagndsti--
co.

Como vemos el resultado encontrado a través de la bion

sia de piel y misculo, nos ayuda en gran manera a ccnfirmar

un diagndstico de este tipo, ya que notamos que la mayoria

de Laboraturios de gabinete ncs dan sdlo un pequefio indicio
de que podria corresponder el cuadro nue sSe tiene en mente

a una Dermatomiositis, pero por s{ solos no nos confirman =
nada, por lo que s es de utilidad tener un recursoc de esta
naturaleza.

Electromiografd{a:

' Bste procedimiento fué posible efectuarse-
lo a 18 pacientes, los pacientes que por medio de biopsias,
solo se sospechaba el diagndstico, ya que los resultados de
estas solo nos daban cambios difusos pero sugestivos de Der
matomiositis, confirmdndose de esta manera que el resto de
los casos también cortespond{an al diagndstico de Dermato-—
miositis, ya que el informe rendido a travez del especialisg
ta en estos exdmenes, fué de cambios Electromiogrdficos, —-

compatibles con Dermatomiositis.

Lo que nos arroja un resultado del 77 % de los casSos -
confirmados como diagndstico de Dermatomiositis, por lo que

esto nos anula la tesis que dice:

"La Dermatomiositis es una
enfermedad que no puede Ser diagnosticada por medio de BioR
sia de piel y miscule por medic de exdmenes de Laboratcrioy

sino que udnicemente por sus manifestaciones clfnicas.”

(66)

CUADRO # 15,

Procedimientos efectuados a los 39 pacientes, que in
cluye la muestra, durante su Hospitalizacidn en 105—
Hospitales: General San Juan de Dios y Roosevelt. De
enero d= 1960 a dicienbre de 1980.

PROCTDIMI ENTO # D% PACTENTES Y RESULTADO
Histerectomfa Total. 1 paciente.

Biopsia de piel y misculo. 20 pacientes presentaron hallag
g0s_compatibles con diagndstico
de Dermatomiositisa,

10 no confirmados, solo cambios
indiferenciados. g

9 no se les efectud.

Electromiografia. 18 pacientes presentaron trazos
compatibles con Diagndstico de
Dermatomiositis.

10 dudosn trazo no especifico.

Enema de Bario. N1. en 2 pacientes.
E. X. G, N1. en 8 paéientes.
5. G. D. ) N1. en-2 pacientes.
Pielograma, EQ{: en é-iaciantes.
Medula Osea. N1. en ;T;;cientes.
Rx. Tdrax. N1. en 28 paé;;;tes.

Anl. en 10 pacientes, Dx. B.N.M,
1 paciente con Dx. de Tb. con Tax,

Trago de Bario. N1. en 7 pacientes. .
Anl. en 5 pacientes,

Rx, de Huesos Largos. N1. en 1 paciente.
An1, en 2 pacianfes_
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Por los resultados encontrados, las manifestaciones cli
nicas, bioﬁSias de piel y misculo, electromiograffa, confir-
mamos que todos éstos puntos se correlacionan para- peder, en
un determinado momento confirmar el diagndstico de Dermato--
miositis ya que cada uno aislsdo no nos ayudan a la confirma
cidn de dicho cuadro. L asintomatologia clinica por si sola
no hace el dimgndstico, 8i no se auxilia con laboratorioes, y
procedimientos diagndsticos. Por lo tanto confirmamos la hi

pétesis en s8f, no es verdadera.

Rx. Térax y Trago de Bario:
Estos procedimientos diagndsticos

son de utilidad para evaluar la evolucidén del paciente duran
te su hospitalizacidn, asi también su curso clinico y pre--

veer sus complicaciones.

Se efectuaron controles de rayos X de Tdrax a 23 pacien
tes, encontrdndosele a 10 pacientes cambics radioldgicos com
patibles con Bronconeumnonfa, una de las complicaciones mis -
frecuentes en éste tino de pacientes, ya que debido a su de-
bilidad muscular que puede interesar los misculos intercosta
les y el reposo que deben guardar los hace m4s susceptibles
de padecer este tipo de enfermedades.

As{ mismo se tomaron controles radioldgicos con trago -
de Bario a aguellos padientes que presentaron disfagia, esto
sa le efectud a 7 pacientes encontrdndose dificultad en el -
trénaitq de dicho trago de Bario a nivel proximal de BEsdfago.

En consecuencia tenemos gue en la mayoria de nuestros -
pacientes se cumple con lo descrito en la Literatura Internza
cional con respecto al tema de la Dermatomiositis.

(68 )

CUADRO # 16.

Trgtamiento recibido por los 39 vacientes, durante su -

Hospitalizacidn, en los Hospiteles: Gonersl San Juan de
Dios y Roosevelt. (1960-1980).

MEDICAMENTO : . DOSIS INICIAi DOSIS MANTENIMIENTO TOTAL
Prednisona. 5 mg. P.0. ¢/6 Hra. Misma dosis indefi
por 15 dias. nido. - 8
Prednisona. 25 mg.. P.0, Tid. 5 mg. ¢/95 dias
a los 8 dfas. dosis mantenimiento
20 mg. P.0O. Tid. 10 mg. T
Prednisona 60 mg. ¢/24 Hrs, Bajar 5 mg. dosis
20 mg. Tid. por total ¢/5 dias y
20 dfas. mant ener dosis a
10 mg. por tiempo
indefinido. 20
T 60 mg. P.0. c/6 Hrs.
: por 2 meses, 25
JA. 5. A. 100 mg. P. 0. ¢/6
Hrs. por 1 mes. 10
Maalox. 10 ee. P.0. Tid. 5 ce. P.0. Tid. 35

Peni, Procaina. 800,000 U.I. por

10 dias. 20

Griseofulvina. 250 mg. c¢/12 Hrs,

por 30 dias. ’ 1

Fuenta:

Papeletas Clinicas de los 39 pacientes que incluye la --
muestra. Existentes en los Archivos Clinicos de Bstadis
tica de los Hoeplteles: General San Juan de Dios y Roose
velt, -
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CUADRO # 17.

TRATAMIENTO.
Complicaciones encontrad ;
La mayor parte de los pacientes, recibieron como trata- : —_—— DiagnostiCdaDas e: l?s ?aflentes a los
miento de eleccidn Prednisona, en dosis gue van desde los 20 411 Hospiialinasis ) ermatomiositis, durante -
n en
miligramos diarios hasta 60 miligramos por dfa, esto se lle- T de T o' 08 Hospitales Ganeral San
. . 008 m
vé a cabo durante todo el perfodo de su hospitalizacidén, -~ T Eibea 1;50 ;Ielt
e a ciembre de 1980.

cuando se le les did de alta la dosis fué bajada a una dosis
de mantenimiento, o sea dosis minima de 5 a 10 miligramos de

pendiendo del paciente. CONPLICAGTON R o
Se 1es =zdministrd a los pacientes Acido Acetil Salicflico -- *
manteniendo dosis en sangre de 25 mg., tomand medidas de —- Bronconeumon{a. 10
proteccidn a la mucosa gdstrica con NMaalox.
Pitiriasis Rosea.
Bl 80 % de los pacientes recibid tratamiento de Fisiote 1
rapia con bafios de remolino, movimientos pasivos, férulas es Ca. de Cer%ﬁx.
peciales, para evitar el reposo total. ‘ 1
Como se puede notar se sigue en la actualidad con el -- Disfagia. 15
tratamiento cl4sico de los Esteroides y Acido Acetil Salici-
| lico ya que hasta el momento Se han probado diversas drogas, ABSGS0S EN Cuerpo. 3
\ con resultados varios, pero no el deseado para la mejor evo-
lucién y tratamiento de esta enfermedad. ; Pardlisis de Miembros Sup. e Inferiores. 10
Por lo tanto, el tratamiento que se da a nuestros pacien -
tes es el indicado, hasta que no aparezca otro tratamiento - Disfonia. 15
de eleccidn diferente al existente en la actualidad, y que -
Be encuentra descrito en la mayor parte de la literatura que
Fuente:

con respecto al Tratamiento de esta enfermedad, se Revisd.
Papeletas Clfnicas, de 108 39 pacientes que ineluye

la muestra,., Existentes &stas en los Archivos (C1f-
nicos de Estadistica, en los Hospitales General San
Juan de Dios y Rooseveit,
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CONMPLICACIONES.

38 =
mplicaciones mds frecuentemente encontradas, en
0 v

Las ¢

: ; : e
108 casos estudiades, tenemos: Disfagin, Disfonia, 1la
tre lo

g ncontraron an |5 a(:|en!;es leB[)e(:tiUJﬂlente, poiemoﬂ
5
p

ice i 1) iﬂs‘ =
u]ltualizar diciendo que éBtaS son C'Om‘pllc clones pr‘ p
P .

i s mAs avanza
del curso de la Dermatomiositis, en sus egtadio a
e "

d al igual que la debilidad generalizada del cuerpo.
08,

ente se -
Otra de las complicacignes que mAs frecuentemente

ida al esta-
encontrd es la Bronconeumonfa, pero &sta es debida

] oria de --
do evolutivo de la enfermedad que obliga a la may

los pacientes a guardar Teposo,

piraciones hacia el tracto respiratorio,

en algunos caso8 ocurren as

al enconirarse --

afectados los misculos de la deglucidn.

1 .
Asi beneﬂloﬁ en total que las COIEpllCaClOIl@.B de 108 pa—

i adas.
cientes estudiados fueron minimas, a 1as esper

( 72)

CONCLUSTIONES,

a) La Dermatomiositis en nuestro medio sigue siendo de baja
incidencia.

b) La Dermatomiositis, sigue su €urso natural siempre y cuan
do éste no sea alterado, demostrdndose asf que no importa
8l lugar donde se haga el disgndstico, éste cuadro Eiem-—
pre tendrd las mismas manifestaciones clinicas.

©) La Dermatomiositis, es un Diagnéstico que hay que tener -
en cuenta, cuando se nos Presenten pacientes con problemas
Dermatoldgicos asocisdos g problemas de mobilidasd corporal.

d) La Dermatomiositis en nuestro medio, a pesar de contar —-
con posibilidades diagnésticas, gigue siendo un tanto di-
ficil llegar al diagndstico.

e) Queda demostrado que tanto los conocimientos Cl{inicos de
la enfermedad como los procedimientos diagndsticos con que
Se cuenta para el dimgndstico de la Dermatomiositis, wvan
siempre unidos ya que en determinado punto evolutive de -
la Enfermedad uno es auxiliar de otro,

f) Que las hipdtesis en que Be basé el presente trabajo son

negativas, al comprobar gue, el sexo m4s afectado fué el
fémenino, el grupo étareo afectado se encuentra entre las
edades de 10 a 30 afios y de 40 a 49 afios ¥ que la Dermato
miositis 81 puede ser diagnosticada por medio de biopsia
de piel y mdisculo, '

g) Que 1a Dermatomiositis en nuestro medio, tiene el mismo -

tratamiento que el deacfito-para ella, en la Literatura -

revisada,

h) “ue el estudio de este tipo de enfermedades, nos ayuda en

nuestra prdctica diaria, al tener conceimiento de las mig
mas, es decir de las Colagenopatfas.

(73)
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