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INTRODUCCION

Aungue la Dermatomiositis constituye una entidad poco fre
ente en la préctica médica diaria, cuando se presenta origina
r lo general verdaderos problemas diagnésticos para el médico,
pesar de la facilidad que para el mismo ofrece su peculiar ga-
y de manifestaciones. Esto, fundementalmente es debido al po
 interés puesto en su estudio, y a la escasa difusién que se en-
entra de su descripcidn.

El presente trabajo tiene por objeto, la elaboracién de un
quema actualizado del cuadro, a través de la revisién de la i~
ratura recientemente escrita en torno al mismo; o la vez que
ectuar un andlisis, sobre bases cientificas idéneas, del manejo
nto diagndstico como terapéutico de los pacientes que se pre-
ntan con un cuadro agudo de la entidad, momento en que qui-
s es més importante su reconocimiento. Para el efecto se pre=-
ntan dos casos ilustrativos diagnosticados y tratados en el Hos=
tal General San Juan de Dios.



OBJETIVO S

Dar a conocer y difundir las caracteristicas clinicas, méto-
dos principales de diagndstico y pautas de tratamiento del
problema de Dermatomiositis para facilitar su reconocimien
to y mejorar su prondstico. ' -

Presentar dos casos fipicos de Dermatomiositis en Fase Agu
da, para que su cuadro esté presente en la mente del M é&di
co cuando tenga oportunidad de ver un paciente afecto por
esta entidad.

Familiarizarse con los exémenes de gabinete que confirmen
el diagnéstico de Dermatomiositis .

Conocer la farmacocinética y usos terapedticos de las dro-

gas utilizadas en el tratamiento de esta enfermedad.

Conocer diversos cuadros clinicos con los cuales esta  en-
fermedad esté asociada.

REVISION BIBLIOGRAFICA

DERMATOMIQOSITIS

ANTECEDENTES HISTORICOS:

En 1863 Wagner, y en 1887 Unverricht y Hepp describie=-
ron por primera vez las formas musculares (poliomisitis) y cutdneo
musculares (dermatomiositis) que cursaban de forma aguda. Petjes
y Clejat en 1906 describen la forma crénica. (25)

CONCEPTO:

La Dermatomiositis es una enfermedad de curso crénico, ge
neralmente alternando con exacerbaciones agudas, de etiologia
adn no bien conocida, de caracter inflamatorio no supurativo que
afecta piel, mosculo estriado; comprometiendo en diferentes gra
dos serosas, articulaciones, sistema nervioso y visceras (25).

En ocasiones la Dermatomiositis se presenta de forma aisla=-
da. En otros casos se asocia a enfermedades del tipo de las neo-
plasias u otras colagenosis, especialmente la poliartritis crbnica,
esclerodermia y con menos frecuencia la periarteritis nudosa y el
lupus eritematoso (25). La diferencia entre Dermatomiositis
Poliomiositis es la ausencia en la Gltima de mani festaciones cutd
neas .

La dermatomiositis es, entre las colagenosis, la entidad me
nos individualizada por cuanto su patogenia es complicada y sus
frecuentes asociaciones plantean punios de convergencia y proble




mas de indole nosolégico.

FRECUENCIA:

Desde el punto de vista epidemiolégico Walton y Rose (26)
estudiaron 89 casos durante 12 afios en una poblacién de al rede—
dor de 3 millones de habitantes, lo cual corresponde a un pacien
te por cada 280,000 habitantes y por afio. Medsger y col. en -
los Estados Unidos estimaron una incidencia de 5 nuevos casos
por millén por afio (26). Comparéndola con ofras miopatias se ob
serva que en los adultos es casi tan frecuente como la distrofia
muscular progresiva.

La enfermedad puede ocurrir a cualquier edad, aunque el

promedio de presentaci6n es arriba de los 30 afios; las mujeres su
fren enfermedad con frecuencia doble que los varones (7, 26).

CLASIFICACION:

Se han sugerido varias clasificaciones. Algunos clasifican
la dermatomiositis y polimicsitis en categories separadas, ofros
las combinan. La dermatomiositis se asocia con frecuencia a neo
plasia y varios autores creen que debe clasificérsele como cate-
gorfa separada. Otras dermatomiositis aparecen en el curso de
enfermedades diferentes del colageno, y se les ha clasificado en
categoria de Sindrome de Traslape. A nuesiro presente es tado
de conocimiento, la clasificacién més apropiada es la propuesta-
por Bohan y Peter (5) quienes establecen 5 grupos para clasificar
las miopatias:

Grupo 1: Polimiositis idiopatica primaria.
Grupo 2: Dermatomiositis idiopatica primaria.

Grupo 3: Dermatomiositis (o polimiositis) asociada con neoplasia.

Grupo 4: Dermatomiositis (o polimiositis) en nifios, asociada con
vasculitis.

Grupo 5: Dermatomiositis o polimiositis asociada con enfermedad
colégeno vascular (Sindrome de Traslape) .

Sin embargo esta clasificacién presenta algunos problemas .
(7) La dermatomiositis definida como miesitis inflamatoria  con
rash dérmico caracteristico puede ocurrir sin asociacién con algu
na otra enfermedad, o en asociacién con neoplasia o con otra de
las muchas  enfermedades colégeno vasculares. Los casos adultos
de Dermatomiositis y polimiositis ocasionalmente dan una vascu-
litis difusa similar a la que se presenta en el nifio. Algunos auto
res creen que la dermatomiositis del nifio es diferente a la poli-
miositis del nifio. El grupo de Traslape requiere la presencia de
una clara dermatomiositis o polimiositis y una enfermedad colé~
geno vascular claramente definida. Esto nos lleva a algo incier-
to, sobre donde la dermatomiositis o polimiositis con enfermedad
colégeno vascular no especifica deberia ser clasificada. No obs
tante, esta cleasificacidn seré totalmente satisfactoria hasta que
se conozca con més detalle el mecanismo de la enfermedad y sus
factores etiopatogénicos.

ETIOPATO GENIA:

No se conoce bien la etiopatogenia de esta enfermedad. -
Las tres mayores posibilidades que existen son una infeccién  vi-
ral, un defecto en el sistema inmune del cuerpo, y una vasculo-
patia. ‘




1. ESTUDIOS INMUNOLOGICOS:

INMUNIDAD HUMORAL:

La tasa de sedimentacién eritrocitaria es elevada en cerca
de 50 por ciento de los pacientes con Dermatomiositis, y las in—
munoglobulinas séricas estén frecuentemente elevadas. La biop-
sia muscular muestra depésitos vasculares de inmunoglobulinas y
complemento, particularmente en la dermatomiositis del nifio. De
pbsitos similares han sido vistos en vasos sanguineos intramuscu—
lares de una variedad de enfermedades colGgeno vasculares.  Es
ast como los depésitos vasculares de complejos inmunes producen

dGﬁO . (7f 30) e

Sin embargo, hay una conflictiva evidencia en la literatu
rq acerca de si las inmunoglobulinas juegan un papel significan-
te directo en el dafio muscular esquelético de la dermatomiositis.
La incidencia de anticuerpos contra el msculo esquelético es si-
milar en dermatomiositis y en otras condiciones de debilidad mus
cular. Dawkings y Mastaglia (11) mostraron que el suero de pa=
cientes con dermatomiositis no habiacitotoxicidad para el miscy
lo en cultivos in vitro. Sin embargo, el suero de animales inmu-
nizados con misculo esquelético, es miotéxico in vivo. Asi que
lg evidencia del rol etiolégico de anticuerpos en la dermatomiosi
tis esté lejos de ser verdadera.

INMUNIDAD CELULAR:

Cuando los linfocitos de la sangre periférica son expuestos
a antigenos los cuales son sensibilizados, sufren una transforma-
cibn indicada por un incremento de sintesis de DNA, que guia a
divisién celular. Varios grupos han encontrado que los  linfoci=
tos de sangre periférica de pacientes con dermatomiositis mostra=

ron grados altos de transformacién que los controles cuando fue-
ron.expues'ros a antigenos del misculo esquelético, pero otros es-
i‘EJdIOS no confirmaron ésto (10). Otros test de respuesta linfoci-
ffc.a a antigenos, mostraron una més alta reaccién en dermatomio
Zlflz que en otras condiciones de debilidad muscular (8). El gra-
o de respuesta de transformacién linfocitica it

msculo esquelético fue encontrado que es dil’c;:fr:r;iir;zs |:n'c>;|oer'1
cional al grado de actividad de la enfermedad, y es  disminuida
por la terapia corticosteroidea. (10).

] Hay dos formas por las cuales los linfocitos dafian el miscu
o esquelético; primero, por liberacién o salida de IinFofoxinqs,—
y segundo, ataque e invasién directa a las fibras del misculo es-
quelético (18).

La miositis experimental alérgica, dio més énfasis al  rol
f:lel linfocito en la patogénesis de dermatomiositis. Los animales
inmunizados con antigenos del misculo esquelético y coadyuvan-
te desarrollaron una miopatia inflamatoria. Ha sido mostrado que
los linfocitos de animales inmunizados son citotéxicos para el -
misculo esquelético in vitro e in vivo. (9).

Asi que la evidencia del papel de los linfocitos en la der-
matomiositis es mucho més fuerte que aquella de los anticuerpos
y ha sido sugerido que la dermatomiositis es una enfermedad inm’u
nocelular del misculo esquelético. B

2, ESTUDIOS VIROLOGICOS:

El desarrollo de una miositis aguda o subaguda en un nime
ro de enfermedades virolégicas, incluyendo influenza y enferme-

~dad de Bornholm han sido mencionadas. Esto junto con la  natu-

raleza inflomatoria de la dermatomiositis, guian a la sugerencia



de que la enfermedad tardfa pudiera ser debida a infeccién viral
crénica del mosculo esqueléticoy a una respuesta inmunolégica -
secundaria. Hay un gran ndmero de reportes de hallazgos de par
trculas que semejan virus en el mdsculo con dermatomiositis estu
diados bajo el microscopio clectrénico. Estos son de varios fipos,
incluyendo particulas de mixovirus y picornavirus. Sin embargo,
particules que semejan virus han sido también vistas en  biopsias
de mosculos normales, y en mosculos paraespinales de pacientes
con escoliosis idiopética y su presencia en dermatomiositis puede
no ser significante etiolégicamente. 9, 4, 29).

Ast, se ha descrito el aislamiento de virus del mosculo de
casos tipicos de dermatomiositis subagudos o crénicos, pero el pa
pel de éstos en la etiologia de esta enfermedad es todavia incier
to.

3. VASCULOPATIA:

Lg vasculopatia la cual es particularmente vista en la der-
matomiositis del nifio ha sido algunas veces descrita. Cualquier
angiopatia difusa o vasculopatia puede producir isquemia del
mésculo esquelético, y necrosis de las fibras musculares  indivi-
duales o infartos del misculo. Esto puede ser visto en algunas =
vasculitis como poliarteritis nodosa, la microangiopatia de la dia
betes mellitus, y ateromas y microembolizacién carcinomatosa. =
Hay considerable evidencia para una vasculopatia con dafio  en=
dotelial celular y trombosis de capilares en dermatomiositis, par-
ticularmente en nifios (2). En la dermatomiositis pueden haber
depbsitos de complejos inmunes dentro de los vasos sanguineos in=
tramusculares, y crecimiento y reduplicacién de las membranas
basales de los capilares (aunque similar engrosamiento de la mem
brana basal puede ocurrir en ofras miopatias crénicas) (30, 2).

El mecanismo de la vasculopatia es incierto, pero ésta pue
de causar dafio orgénico difuso, como en la forma de dermaromi;
sitis del nifio, y puede ser relacionada con elementos de la pcto:
logia muscular esquelética en esta compleja enfermedad.

CUADRO CLINICO :

El comienzo en la mayoria de los casos es insidioso, aun=
que en muchas ocasiones puede ser agudo. La evolucién natural
de la enfermedad es de curso prolongado con remisiones esponté-=
neas y recaides, con tendencia a la cronicidad e invalidez.

Los sintomas se presentan usualmente de 3 a 6 meses  antes
de que el paciente acude al médico. Raramente la debilidad mus
cular severa puede desarrollarse en una forma aguda, y en es ta
instancia debe ser asociada con mioglobinuria. La debilidad mus
cular puede desarrollarse insidiosamente en 56 10 afios, y en es—
te caso la diferenciacién con una distrofia muscular progresiva -
puede ser dificultosa. :

La historia puede incluir una gama de manifestaciones po-
co especificas que incluyen malestar general, astenia, opatia,de
caimiento y tendencia a la pérdida de peso. La fiebre puede ser
un parémetro poco constante con un curso variable e intermitente .

SINTOMATOLOGIA MUSCULAR: De forma progresiva =

en semangs 0 meses, aparece como signo primario un gran cansan
cio muscular, sin que se acompafie de gran dolorimiento. La
afecciédn se localiza inicialmente en los misculos proximales de
las extremidades y en el tronco. Por esto el paciente advierte =
que le cuesta subir escaleras (falla el cuadriceps), arrodillarse,
ponerse en cuclilles y levantarse, inclinarse para tomar algo del




suelo y peinarse.

Cuando la dermatomiositis se asocia a otras colagenosis, -
pueden coexistir dolores articulares en tobillos y rodillas que es-
tén ausentes en las formas puras. (25)

A medida que progresa la enfermedad, van afecténdose
otros grupos musculares lo cual se descubre en el interrogatorio y
en la exploracién. De esta manera el paciente aqueja disfagia,
disfonfa con voz gangosa nasal . De los hombros y caderas lamio
patia se extiende a brazos, antebrazos y piernos. Cuando enfer
man los mosculos cervicales posteriores es dificil mantener la ca
beza erguida.

Los moculos de la frente, manos y pies se afectan muy rara
mente. Los masculos oculares casi nunca son comprometidos, @
menos que haya una miastenia grave asociada. (7)

La exploracién de estos pacientes muestra muy poco dolor
a la palpacién y pocas anomalias en los reflejos tendinosos .. = So=
lamente en las fases finales, con graves atrofias y gran limitacién
funcional pueden aparecer dolores.

Si el paciente cursa con dolores intensos y arreflexia, — es
conveniente pensar en una neuropatia de fipo paraneoplésico (25).

SINTOMATOLOGIA CUTANEA: Las lesiones de piel pue
den ser minimas, y ser encontradas solamente después de un exa-
men cuidadoso de las dreas caracteristicas. Contrariamente, los
pacientes pueden presentarse con las lesiones caracteristicas de
la piel, sin ninguna evidencia de compromiso muscular. Un diag
néstico de "Dermatitis inflamatoria autoinmune” puede  hacerse
en este estado, aunque debe reconocerse que cada paciente pue
de desarrollar miositis en cualquier estado de su enfermedad (16).
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Las lesiones de piel y membranas mucosas son muy  varia=
bles, pero las lesiones tipicas son caracteristicas; pueden osci-
lar desde lesiones minimas hasta afecciones graves y difusas. Las
greas de localizacién son los pérpados, las mejillas, el puentede
la nariz, la "v del pecho", las superficies extensoras de los co-
dos y rodillas, los maléolos y los tobillos, las falanges de los de-
dos .

En la cara es caracteristico un color lila que afecta nariz,
mejillas y frente, acompafiéndose de edema periorbitario y peri-
bucal . Ha sido denominado facies heliotropa.

Posiblemente la caracteristica cuténea més importante  en
la dermatomiositis la constituye el llamado signo de Gotron. Se
caracteriza por tener placas purpirecs, eritema, descamacién y
atrofia de la dermis, sobre el dorso de las manos y piel interdigi-
tal. El rash puede aparecer también a nivel de la piel que recy

bre los extensores, de articulaciones, tobillos y nudillos de los -
dedos .

Otras formas dermatolégicas son un eritema difuso o loca-
lizado, erupciones maculopapuloses, dermatitis eccematoide o
exfoliativa y enantema bucal . En casos muy avanzados se  com-
binan atrofics cuténeas, pigmentaciones, telangiectasias, depé—
sitos célcicos, constituyendo todo ello un cuadro abigarrado de-
nominado poiquilo-dermatomiositis . (25)

Las MANIFESTACIONES ARTICULARES se observan con

relativa frecuencia. Las artralgios son comunes en el desarrollo
de la enfermedad. La artritis aparece en alrededor de un tercio-
de los casos de dermatomiositis, y en algunos puede anficiparse
a la aparicién del cuadro clésico. (28)

La artritis puede ser aguda ubiédndose preferentemente en
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articulaciones pequeias y rodillas, cursando con derrames . En la
mayoria de casos la artritis tiende a ser ligera y transitoria posan
do muchas veces desapercibida al examen fisico, por el dolor ar
ticular. Es poco habitual la comprobacién de una poliartritis cré
nica con deformacién articular.

La afectacién DIGESTIVA es quizé la més importante. En
efecto, muchos enfermos sufren un cuadro muy molesto de disfa-
gia producida por la parélisis de la musculatura estriada  posfe-
rior de la faringes Contribuye también a &sto la alteracidn  de
los misculos constrictores del esdfago. En el resto del aparato di
gestivo pueden aparecer ulceraciones culpables de sindromes he=
morrégicos y perforaciones seguidas de mediastinitis o perifonitis.
Estos accidentes digestivos son més frecuentes en los nifios.

Diversas molestias como dolor abdominal, vémitos y episo-
dios de constipacién y diarrea pueden estar presentes con relati=
va frecuencia. Ademés, se ha descrito estomatifis y miositis de
la lengua y en raros casos una xerostomia equiparable a la del -
sindrome de Sidgren (5).

La afectacién CARDIACA en dermatomiositis es poco  co=
min, pero puede ocurrir produciendo disrritmias, dafio cardiaco
congestivo y algunas veces muerte. Més comGnmente hay una
evidencia electrocardiogréfica de pericarditis, disfuncién mio-
cérdica, defectos de la conduccidn o arritmias. En Dermatomio
sitis del nifio las anormalidades electroca rdiogréficas indican un
mal pronéstico (7). Los estudios patolégicos demuestran miositis
*nflomatoria del miocardio con necrosis y fibrosis de las fibras =
del mdsculo.

En cuanto al SISTEMA RESPIRATORIO, la fibrosis  pulmo=
nar (alveolitis fibrosa) puede ocurrir raramente (13). Aunque hay
que recordar que ciertas drogas usadas en el tratamiento de mio-
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sitis tal como metrotexate, pueden causar fibrosis pulmonar.  La
debilidad muscular puede compromefer la funcidn respiraforia, y
en pacientes muy enfermos en el hospital la capacidad vital debe
la funcién adecuada

disfuncién de la glo
neumo-
al

ser medida diariamente . La disminucidn de
del mosculo faringeo proximal puede guiar
tis y aspiracién de secreciones o comida. Esto produce
nia por aspiracién, la cual puede no dar ninguna evidencia
examen clinico y aparecer solamente en ka radiografia de térax.

El RINON es raro que se lesione. La presencia de mode-
radas albuminurias es un hallazgo de relativa frecuencia.

El compromiso del SISTEMA NERVIOSO CENTRAL Y PERI-
FERICO, se puede manifestar por alteraciones de los reflejos os-
teotendinosos, paresia y/ o parélisis, asi” como deliriode algidn
grado. En algunos enfermos se ha reportado convulsiones genera
lizadas tipo gran mal csociadas a vasculitis, exudado focal en -
leptomeninges y alteracion de las células ganglionares de diver=-
sas regiones del cerebro. (28)

ANATOMIA PATOLOGICA:

BIOPSIA DE PIEL: Pueden observarse cambios poiquiloder
matosos con atrofia de epidermis, degeneraciény licuefacciénde
la capa de éélulas basales y dilatacion vascular. La acumula=
cién de mucina en la biopsia de piel es fuertemente sugestiva de
dermatomiositis. Han sido también reportadas infiltracién celu-
lar inflamatoria perivascular e intersticial juntamente con fortud
sidad y trombosis de los capilares de la piel (15).

BIOPSIA DE MUSCULO: El infiltrado inflamatorio - predo

minantemente consiste de linfocitos, con un agregado * moderado
de histiocitos, células plasméticas, eosindfilos ocasionales y po-
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limorfonucleares. Este infiltrado estd presente entre las fibras
musculares y son también frecuentemente vistas alrededor de 1os
vasos sanguineos pequefios, particularmente en las vénulas  del
misculo. Caracteristicamente hay también dafio de las  fibras
musculares esqueléticas las cuales presentan necrosis, fagocitosis
y regeneracién. Las fibras musculares muestran degeneracién fo
cal, necrosis coagulativa y fagocitos que invaden las fibras. Los
cambios vasculares que envuelven a un pequefio nimero de fibras
se presentan en muchas biopsias. Las fibras regenerativas son pe
quefias y redondeades, con nicleo interno el cual es agrandado -
y vesicular con nucleolo largo. El citoplasma de les fibras rege
nerativas es baséfilo debido a la acumulacién de RNA (17),

Atrofia y dafio de las fibras musculares es  frecuentemente
concentrada en la periferia de los fasciculos, produciendo el cua
dro caracteristico de atrofia perifascicular. La razén para ésto
no es clara: no parece estar relacionada con la densidad de la in
filtracién celular inflamatoria. (6)

La atrofia de las fibras musculares es frecuente, pero la hi
perirofia del misculo raramente ocurre. Las fibros atréficas angy
ladas pequefias, ricas en actividad oxidativa enzimética, y que
sugieren fuertemente que las fibras estdn denervadas, son vistas
frecuentemente en la dermatomiositis. Esto probablemente resul
ta de dafio de las terminaciones nerviosas intramusculares,la cual
es probablemente responsable de los cambios de reinervacién vis
tos en electromiografia de pacientes con dermatomiositis de va-
rios afios de duracién. (7)

La microscopia electrdnica muestra los cambios tipicos de
dafio de mésculo esquelético, con desorganizacién de sarcéme-
ras, degeneracién de miofibrillas, interrupcién de las Iineas "Z%,
La necrosis total con infiliracién de fagocitos, y proliferacién de
membranas de fosfolipidos dentro de cuerpos esferomembranosos —
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son comunes (7).

Raramente hay una vasculitis bien marcada, con necrosis -
de los vasos. Esto es comGnmente visto en la dermatomiositis del
nifio, o en polimiositis asociada con poliarteritis nodosa o una
de las otras enfermedades coldgeno vasculares. Ocasionalmente
en la vasculitis hay infartos pequefios dentro del misculo.

Lo biopsia de misculo es normal en cerca de 20 por ciento
de los casos, como indicacién de la naturaleza difusa del proce
so patoldgico. (6)

Aunque todas las lesiones descritas no tienen carécter de
especificas, si’ aportan un alto grado de probabilidad diagnéstica
de dermatomiositis, ya que el fenémeno fundamental estéd repre-
sentado por la degeneracién muscular y como un hecho secunda—
rio el proceso inflamatorio de infiltracién celular intersticial . -

(28, 6)

En el tracto digestivo puede haber Glceras de eséfago, es-
tdmago e intestino delgado con edema e infiltracién celular de
vasos y en ocasiones oclusién y trombosis. (28)

La biopsia de pulmén ha reportado neumonia  intersticial
descamativ a y fibrosis intersticial . En rifién, se han descrito al-
feraciones vasculares de diferente extensidén con necrosis  fibri-
noide en la fntima y trombosis. (28)

CUADRO S ASOCIADOS Y CONDICIONES ESPECIALES:

A)  DERMATOMIQSITIS DEL NINO:

Las manifestaciones de la dermatomiositis de ia infancia
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son basicamente las mismas que en los adultos, sin embargo exis-
ten algunas diferencias: ausencia de malignidad asociada  (que
se describe en el 20 a 50% de los adultos), tendencia a la calci-
nosis, debilidad muscular temprana y extensa y hallazgo frecuen
te de vasculitis, que afecta no sélo piel y misculo sino también -
fracto gastrointestinal, sistema nervioso, tejido celular subcutd-
neo, retina, intersticio pulmonar, etc. (20, 14)“

La evolucién de la enfermedad tiende a llevar un ritmomaés
progresivo que en el adulto y generalmente a ser més refractaria
al tratamiento. Adn en ausencia de progresién clinica, el dafo
residual es muy manifiesto interfiriendo con la funcién. La fase
aguda que se presenta mucho més sintomatica que en el adulto, -
tiende a remitir indiferentemente de si el paciente recibié tera-
peltica o no; pueden haber recurrencias . La mortalidad en este
grupo es alta. (28)

La edad de comienzo es variable, de la infancia a la ado-
lescencia; predomina en el sexo femenino (20)

Se distingue como una caracteristica de la Dermatomiositis
infantil la existencia de vasculitis necrosante, que ocurre con
proliferacién de la intima en los pequefios vasos, con trombosis
y maltiples infartos. La misma podria explicar la extension del
compromiso visceral, en especial del tracto gastrointestinal, en
algunos casos de dermatomiositis. El compromiso visceral inclu-
ye: neumonitis intersticial, hipomotilidad esofagica distal y del
intestino delgado, con ulceracién y perforacién intestinal, arrit-
mias cardiaces y bloqueo, oftalmoplejia y un sindrome que ase-
meja la distrofia fascioescapulohumeral y compromiso del SNC.-

(20)

El cuadro asociado a una enfermedad colageno vascular in
cluye artropatia y fenémeno de Raynaud, y son vistos en un pe-
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quefio porcentaje de los nifios. (7)

La calcinosis puede presentarse en la evolucién de la  en-
fermedad, con una incidencia del 39 al 47%, segn algunos au-
tores (27). Generalmente aparece entre los 8 meses y 4 afios del
comienzo de la enfermedad .

Aunque su etiologia no esté determinada, los depésitos cal
cicos se localizan en las zonas de necrosis del mGsculo y  tejidos
comprometidos, en la etapa de reparacién de las lesiones, coin=
cidiendo con disminucién de actividad de la enfermedad y acep
téndose como signo de curacién. Estos depésitos se observan con
una frecuencia 2 a 3 veces mayor en nifios que en adultos, debi-
do a que en los primeros el dafio muscular es més importante. Se
pueden sospechar clinicamente por la palpacién de nédulos indo=
loros o ser hallazgos radiolégicos. Inicialmente la imagen radio
l6gica puede mostrar un puntillado denso en fascias, misculos, te
jido subcuténeo y piel; la coalescencia del mismo determina iméa
genes en copos. Se localizan en la parte proximal de extremida
des, tronco, cuello o son generalizados. Las l&minas de  calcio
se observan alrededor de las articulaciones formando un exoesque
leto que limita la movilizacién. Pueden eliminarse al exterior -
en forma de secuestros o resolverse espontdneamente, con  fre-
cuencia en la pubertad (20).

La pneumatosis intestinal ha sido poco documentada en la
dermatomiositis y su pafogenia no estd muy clara abn. Se ha in-
vocado a una posible vasculitis como el factor causal, originan=
do una alteracién en la barrera que constituye la mucosa intesti=
nal y favoreciendo la invasién y diseccién de la submucosa por
gas producido en la luz intestinal por bacterias. La sintomatolo
gfia adicional manifestada por los pacientes ha sido dolor abdomi
nal difuso, con tendencia a localizarse en el érea intestinal afec
tada y en ocasiones irradiando a hombros . El hallozgo ha sido =
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confirmado por estudios radiolégicos que han evidenciado el gas
intramural . (28)

B) DERMATOMIOSITIS Y MALIGNIDAD:

Los primeros casos de asociacién enire dermatomiositis  y
neoplasia se informaron en 1916. La frecuencia de esta asocia-
cidén varia de 6 a 34% de los casos con dermatomiositis.  Algu-
nos autores en cambio no han encontrado més tumores que en la
poblacién general (14). Araundell y cols. en 1960 (1) encontra-
ron neoplasias malignas en 34.3 por ciento de sus pacientes con
dermatomiositis, incluyendo todas las edades y en 52.2 por cien
to de los pacientes con més de 40 afios de edad. Barnes en 1976
(3) recopilé de la literatura 258 casos con dermatomiosifis y neo=
plasia. La edad promedio de los pacientes fue de 52.6 afics, vy
sélo hubo cuatro casos de nifios o adolescentes. Los fumores més
frecuentes fueron de la mama, pulmédn, ovario, estémago, colon,
Otero, nasofaringe y linfomas, en ese orden. En tres cuartas par
tes de los casos la neoplasia y la dermatomiositis aparecieron -
con poco tiempo de diferencia entre si y en 57 por ciento apare-
cieron simultdneamente. La significancia clinica de lo anterior
es que en un paciente joven hay una pequefia posibilidad de  un
carcinoma subyacente, pero en un paciente adulto es importante
buscar neoplasia asociada. En un paciente adulto con dermato-
miositis es més facil que una neoplasia subyacente esté presente.

(1)

La asociacién dermatomiositis-neoplasia parece algo maés
que una coincidencia. El tumor podria favorecer la  aparicién
de dermatomiositis, a través de sensibilizacién a los antigenos tu
morales, o afectando al sistema inmune facilitaria una infeccién
viral o simplemente una respuesta inmune anormal. Por el contra
rio, la dermatomiositis podria alterar el sistema inmune y favore-
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cer la accién de carcinogénos o de virus gncogénicos (14).  Sin

embargo, ésto no es todavia muy claro.

Con frecuencia se ha observado que la dermatomiositis me
jora con el tratamiento de la neoplasia (adn sin citotéxicos), o
empeora con el crecimiento y diseminacién del tumor, aunque no
siempre se ha observado esta relacién. (14)

La presentacidn clinica y la investigacién de laboratorio -
en dermatomiositis asociada con neoplasia son similares @ aque-
lHlos de dermatomiositis no complicada aparte de los cambios rela
tivos al carcinoma.

C) EL SINDROME DE TRASLAPE:

De acuerdo a la clasificacién de Bohan y Peter (5) los ca-
sos pueden ser incluidos en este grupo cuando llenan los criterios
para diagnéstico de una enfermedad coldgeno vascular estableci-
da, tal como artritis reumatoidea o escleroderma y también lle-
nan los criterios para diagnéstico de dermatomiositis o polimiosi-
tis. Este grupo forma de 15 a 30 por ciento de grandes series de
casos de miositis inflamatoria. En el grupo de traslape la  poli-
miositis es més comin que la dermatomiositis, y las mujeres supe
ran a los hombres en cerca de 9:1. (6)

La escleroderma es la enfermedad colégeno vascular mas
comin asociada con miositis inflamatoria. Artritis reumatoidea,
lupus eritematoso sistémico siguen en frecuencia. Sindrome de
Si8gren, poliarteritis nodosa y miastenia grave pueden algunas -
veces estar asociadas con dermatomiositis=polimiositis .

El grado de compromiso del misculo esquelético es varia=
ble en el Sindrome de Traslape. Frecuentemente los sintomas y
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grado de incapacidad de la enfermedad colégeno vascular exce-
de al compromiso del misculo esquelético de la miositis, y ésto
es particularmente verdadero en artritis reumatoidea y escleroder
ma. Menos comdnmente hay miositis inflamatoria severa y sola-
mente manifestaciones leves de la enfermedad colégeno  vascu-
lar establecida.

La evaluacién del grado de debilidad y atrofia del miscu=
lo esquelético en presencia de una artropatia sumamente doloro=
sa es dificultosa, y ésto debe ser tomado en cuenta en la  consi=
deracién del diagnéstico de miositis en tales pacientes. También
dentro del diagnéstico diferencial de tales pacientes estd la mio=
patia corticosteroidea. Es algunas veces necesario investigar a
tales pacientes con niveles séricos de enzimas, electromiograma
y biopsia de misculo para determinar si fienen o no una miositis .
En la escleroderma el misculo puede estar muy atréfico y fibréti-
co, pero el infiltrado inflamatorio y degeneracién de las  fibras
del misculo esquelético pueden estar ausentes. En este caso es -
probable que la fibrosis difusa sea responsable de los signos del
misculo esquelético més que se trate de una verdadera miositis . =
Ocasionalmente en la escleroderma puede haber infiltracién in-
flamatoria extensiva del septum del tejido conectivo del misculo
esquelético sin degeneracién de las fibras.

Los resul fados de las investigaciones delaboratorio de es=
te grupo de traslape pueden ser indistinguibles de aquellos  en-
contrados en la dermatomiositis o polimiositis. Sin embargo, la
atrofia de las fibras tipo 2 es més comdn en la biopsia muscular
del grupo de Traslape, y pueden haber también cambios patolégi
cos de una vasculitis tal como una poliarteritis nodosa. También
la enfermedad colégeno vascular puede ser causa de dafio nervio
so periférico y consecuentemente los hallazgos de denervacién
del mdsculo esquelético son més frecuentes en el grupo de Trasla-
pe. (7).
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ESTUDIO DEL PACIENTE CON DERMATOMIOSITIS:

ANORMALIDADES DE LABORATORIO:

Es bien conocido que el dafio celular muscular en dermato-
miositis eleva ciertas enzimas, incluyendo aldolasa,  creatinina
fosfoquinasa (CPK), deshidrogenasa lactica (DHL), transaminasa
glutémico oxalacética (TGOA), Transaminasa glutémico pirdvica
(TGP). Estos niveles enzimdticos no solo resultan de mucha ayu-
da en el diagnéstico, sino también se les emplea para determinar
el pronéstico y para evaluar resultados de la terapeltica. Los ni
veles enzimaticos caen a valores cercanos a lo normal cuando se
ha obtenido éxito con el tratamiento, a la par que se elevan brus
ca y sostenidamente con las exacerbaciones .

Estudios recientes reconocen que el misculo contiene |as
isoenzimas MM y MB de CPK; sin embargo, el misculo esquelé-
tico tiene predominantemente la isoenzima MMy el mésculo car
diaco tiene significativamente més isoenzima MB. Haciendo es-
tudios en jsoenzimas CPK de pacientes con infarto agudo del mio
cardio llegaron a la conclusién que la isoenzima MB es indicador
especifico de infartos de miocardio. Sin embargo, en estudios
posteriores, se pudo confirmar niveles elevados de CPK-MB en
pacientes que no presenfaban evidencia de infarto de miocardio,
pero que si manifestaban cuadros reconocidos de miositis (21).

Si bien la TGP se encuentra en el mésculo y es elevada és-
te es dafiado, algunos estudios documentan el grado de elevacidn
de esta enzima. Rose y Walton reportaron una elevacidn de TGP
en siete de 14 pacientes que tenian polimiositis (26).  Bohan y
col . reportaron elevacién de TGP en 130 de 153 pacientes que fe
nian polimiositis y dermatomiositis (6), Munsant y cols. reporta=

ron un principal incremento en TGP de 400% en 50 pacientes (22).
Antes que el diagnéstico de miositis sea hecho, la elevacién de




TGP puede causar gran preocupacién en distinguir dafio de la cé
lula muscular de dafio celular hepético, desde que los clinicos a
menudo asocian el incremento en el suero de TGP con  destruc—
cibn hepatocelular. (21)

La DHL suele alcanzar valores dos a tres veces més altos en
dermatomiositis, siendo variable la elevacién de sus isoenzimas,
aungue algunos autores sugieren que en dermatomiositis estén ele
vadas les isoenzimas 2 y 3 de DHL (21).

Las valoraciones de TGO y aldolasa deben de incluirseden
tro del estudio de pacientes afectos, pues ambas enzimas aumen
tan durante periodos de miositis activa. Resultan usuales valo-

res al doble o triple de los normales para cada enzima.

La excrecidn urinaria de creatinina estd elevada; algunos

autores la consideran como el indicador més sensitivo de la acti
vidad de la enfermedad. La creatinuria es también a menudo el
primer parémetro que se altera cuando se inicia una reactivacion
de la enfermedad (28). En algunos pacientes podemos  observar
un aumento en sangre y orina de la mioglobina. Si la mioglobi-
nuria es grave, puede provocar un dafio renal importante (25) .

Los datos hematoldgicos incluyen: velocidad de sedimenta
cién elevada en cerca de la mitad & los pacientes; leucocitosis
transitoria; eosinofilia, monocitosis o linfocitosis; anemia; fac-
tor reumatoideo y células LE pueden ser positivos.
globulinemia o hipoalbuminemia han sido encontrades. La elec=

troforesis de proteinas séricas en fase aguda ha determinado nive

les elevados de alfa dos y gama globulines.
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Hipergama-

ELECTROMIOGRAMA:

El electromiograma constituye un valioso auxiliar en el
diagnéstico de dermatomiositis, aunque definitivamente los traza
dos del mismo no pueden considerarse patognoménicos .

Los cambios caracteristicos vistos en dermatomiosi tis
sisten en un incremento en la actividad insercional del moisculo,
con potenciales de fibrilacién numerosos y ondes positivas picu-
das al reposo. Los potenciales de accién de la unidad motora de
muestran cambios miopéticos con disminucién de la amplitud y du
racién y un incremento en la proporcién de los potenciales poli:
fasicos. El patrén de interferencia viene a completar grados mo=
derados de contraccién, y la amplitud a la contraccién volunta=
ria méxima es reducida. Descargas repetitives de alta frecuen—
cia bizarra son también presentacién comin. (7)

con=

Electromiogramas Ilevados a cabo varios afios después de la
presentacidn en pacientes con miositis frecuentemente muestran -
los cambios de denervacién-reinervacidn, con unidades motoras -
de larga o normal amplitud y duracién, y muestran un  reducido
patrén de interferencia al esfuerzo méximo voluntario. Algunos-
autores demostraron la presencia de bifurcaciones nerviosas moto
ras terminales en estudios electromiogréficos de fibra simple. Las
bases de estos cambios de reinervacién tardia es probablemente el

dafio al nervio intramuscular que puede ocurrir en la dermatomio
sitis (7).

Todos estos hallazgos para una mejor interpretacién, se les
ha incluido en tres categorias que constituyen lo que se ha dado
en llamar la triada electromiogréfica de dermatomiositis (5):

1) Acortamiento polifésico. Unidades motoras con potencia=

les pequefios.
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2) Fibrilacién. O ndas positives répidas y aumento de la irri-
tabilidad a la insercidn.

3) Alta frecuencia bizarra, descarges repefifivas.

El signo temprano de mejoria en el EMG, es la desapari-
cidn o disminucién de los potenciales de fibrilacién; ~ mientras
que en las exacerbaciones son generalmente quienes primero apa
recen.

No deberén ser olvidados los misculos paravertebrales, por
que las anormalidades electromiogréficas pueden ser encontradas
s6lo a ese nivel . Se ha reportado pacientes con miositis aguda
en quienes la electromiografia resulté normal .

BIOPSIA MUSCULAR Y ESTUDIOS ADICIO NALES:

Los hallazgos de biopsia ya fueron descritos al tratar las
manifestaciones anatomopatolégicas. Dicha biopsia no debe efec
tuarse de forma rutinaria sino precisamente en aquellos misculos
que tras el examen clinico y eléctrico han mostrado mayor |esjén
inflamatoria. No interesa biopsiar misculos atréficos, sinomiscy
los en fase aguda. Las tomas més Gtiles se efectian en cuadriceps

y deltoides.

El estudio radioldgico del térax deberé efectuarse siempre,
buscando patologia pulmonar asociada. Si ésta se presenta se -
impone la medicién de volGmenes y capacidades pulmonares por
espirometria, la determinacién de gases en sangre e incluso biop
sia pulmonar.,

El tracto gastrointestinal debe estudiarse cuando se presen=
te sintomatologia del mismo. El trago de bario, la serie gastro-
duodenal y el enema de bario pueden liegar a ser necesarios.
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Siempre que la enfermedad aparezca en adultos, sobre to-
do por arriba de los 40 afios, se buscard activamente la presencia
de malignidad concomitante.

Estudios adicionales podrén ser emprendidos cuando las ma
nifestaciones del paciente lo demanden. '

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

En el diagnéstico diferencial de la enfermedad se debe in-
cluir diversas afecciones del misculo y piel, otras enfermedades
del tejido conectivo, los trastornos del sistema nervioso  central
y periférico, de miopatias metabdlicas y otros procesos similares

La separacién de dermatomiositis de muchas de las enferme
dades con las que se hace diagndstico diferencial depende de la-
historia, examen clinico y resultado de las investigaciones de la-
boratorio, incluyendo el electromiograma y la biopsia muscular .~
Estas investigaciones pueden usualmente excluir las  condiciones
de denervacién, enfermedades de la unién meuromuscular y segu
ramente |las miopatias y distrofios musculares. Posiblemente sea
con la esclerosis sistémica con la que resulte més dificil lasepara
ci én en algunas etapas del proceso. Sin embargo, en vista de -
que el electromiograma y la biopsia muscular pueden no ser diag
nésticos en un moderado niméro de pacientes con dermatomiosi-
tis, es importante considerar cada enfermedad, estudiar la histo-
ria del paciente, y disponer investigaciones apropiadas cuando es
tén indicadas-.

TRATAMIENTO Y PRONQSTICQO DE LA DERMATOMIOSITIS :

El tratamiento y prondstico de cualquier enfermedad estén
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inter-relacionados. Si no hay tratamiento, entonces el pronds-
tico es referido a los razgos intrinsecos de la enfermedad; si
hay un efectivo tratamiento, el pronéstico es mejorado. Desafor
tunadamente en la dermatomiositis nosotros no tenemos una idea-
clara del pronéstico de la enfermedad no tratada, y no hay una—
certeza absoluta de la eficacia del tratamiento. (7)

TRATAMIEN TO:

En términos generales, se ha observado que un buen porcen
taje de pacientes que logran superar la fase aguda del primer ata.
que, tienen una remisidn esponténea y que las recidivas se dan
casi por igual en grupos fratados y no ta tados (28).

Afortunadamente la falta de certeza del beneficio de la te
rapia corticosteroidea e inmunosupresiva no significa que estas
enfermedades deban ser relegadas a la categoria de "intratables”.
Muchos clinicos estén convencidos de la eficacia del tratamien=
to en la dermatomiositis, y hay algunos otros quienes expresanes
cepticismo cuando usan estos medicamentos ampliamente 6).

En vista de la inflamacién linfocitica natural del  proceso
de dermatomiositis, la terapia corticosteroidea e inmunosupresiva
han sido utilizadas . (7)

La prednisona es el tratamiento de eleccién en el paciente
con dermatomiositis aguda. La dosis de prednisona necesita ser -
elevada y-debe administrarse precozmente desde el inicio de la
enfermedad. La dosis fluctoa de 60 a 100 miligramos por dia, la
cual puede-ser dada en cuatro dosis divididas a la iniciacién de
la terapia por un periodo minimo de seis semanas ., (7)

El estado clinico, la respuesta muscular, y las enzimas sé~
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ricas deben ser monitorizados seriadamente a través del tratamien
to. Aunque los niveles séricos altos de CPK pueden ser  reduci-
dos de una manera no especifica con terapia con corticosteroides,
no obstante es un monitor Gtil de la actividad de la enfermedad -
en dermatomiositis bajo tratamiento (23). En algunos pacientes -
iniciando terapia corticosteroidea, el suplemento de calcio (0.5
gramos de calcio por dia) y vitamina D (50,000 unidades sema-
nalmente o dos veces a la semana) pueden retardar el  desarrollo
de osteopenia. El suplemento de potasio y antidcidos pueden tam
bién ser requeridos. El riesgo y los efectos colaterales de la te
rapia con dosis altas de corticosteroides por largo tiempo siempre
deben tomarse en consideracién en relacién con los  beneficios
obtenidos por la terapia.

Cuando se obtiene una adecuada remisién clinica y de la-
boratorio, las dosis de esteroides se suelen disminuir gradualmen
te, lo que puede hacerse de dos a tres meses después de haber re
vertido ‘el cuadro. Dosis de mantenimiento deben ser  estable-
cidas para tratar de evitar la recurrencia de manifestaciones cli-
nicas. De 5 a 15 miligramos pueden administrarse diariamente -
con este propésito ain por afios (7, 28).

Dubowitz (12) traté la dermatomiositis del nifio de diferen
te manera, intentando obtener remisién con la dosis relativamen-
te baja de 1 a 1.5 miligramos por kilo por dia de prednisona. Se
propone lograr empezar a reducir la dosis tan pronto como los sig
nos de mejoria clinica aparezcan, sin esperar una remisién clini
ca completa. Sin embargo, en vista de la vasculitis  potencial
fatal en la dermatomiositis del nifio, se ha visto tratar esta cate=
goria més vigorosamente que la dermatomiositis del adulto.

Se recomienda el uso de inmunosupresores en pacientes de-
clarados esteroide resistentes, y en quienes no han tenido una
respuesta del todo satisfactoria a los mismos, manifestando cua-
dros severos de compromiso gastrointestinal, respiratorio, del sis-
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tema nervioso producto de vasculitis; y en pacientes que mani—
fiesten reacciones adversas al uso de esteroides o que posean con
traindicacién para el empleo de los mismos .

Las drogas inmunosupresoras més cominmente usadas con el
metrotexate y azatioprina (7). La Gltima tiene la ventaja de su:
administracién oral y una citotoxicidad relativamente baja. La
dosis de azatioprina debe ser de 2 a 3 miligramos por kilo pordia
en dosis divididas; monitorizando con un conteo de sangre com=
pleta, incluyendo determinacién del nimero total de linfocitos y
plaquetas. El metrotexate es el més usado y el mejor documen=-
tado (5). Ha sido empleado generalmente por la via intravenosa.
Algunos autores (28) emplean el metrotexate combinado a lapred
nisona. La dosis inicial suele ser de diez a quince miligramos,
efectuando de acuerdo a la tolerancia, incrementos de 0.5 a
0.8 miligramos por kilo de peso; a intervalos de 5a 7 dies., =
Cuando la respuesta es buena y la remisién satisfactoria, disminu
yen la dosis de metrotexate cada dos o tres semanas e incluso ca
da mes. La fibrosis del higado con terapia con metrotexate es al
go frecuente., El dafo hepético puede también ocurrir con aza-
tioprina. Es a menudo prudente hacer una monitorizacién de la
funcién hepética regularmente durante la terapia con metrotexa
te o azatioprina, y talvez obtener cada 6 meses biopsia de higa-
do en el caso de terapia con metrotexate.

La terapia con inmunosupresores es usualmente aogregada a
prednisona cuando la Gltima se ha encontrado que produce una
inadecuada respuesta en dermatomiositis después de 2 a 4 meses.
Experiencia de algunos autores (7) sefialan que estos pacientes -
con enfermedad la cual es més severa o de més larga duracién =
han tenido grandes beneficios si la terapia con prednisona e in-
munosupresores es iniciada simulténeamente .

La frecuencia de efectos secundarios de la ferapia en gra-
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do significante varia de 16 a 22 por ciento y de grado fatal de 1

a 4 por ciento en algunos reportes (6). Todas las  complicacio-
nes conocidas de terapia con corticosteroides pueden ocurrir, in-
cluyendo diabetes mellitus, hipertensién, cambios sométicos de
cushing, infeccién, hipocalemia, colapso vertebral, psicosis,
Glcera gastrointestinal, hemorragia y perforacién, cataratas y ne

crosis isquémica de la cabeza femoral . Similarmente, las complii
caciones de la terapia inmunosupresora incluye anemia apléstica,
leucopenia, trombocitopenia, infeccién, hemorragia, fibrosis pul

monar y toxicidad hepética. |a miopatia corticosteroidea p‘uedg
ocurrir en pacientes recibiendo altas dosis de terapia de predniso

na para dermatomiositis, y ésto es siempre un problema de  difi-
cultad diagnéstica. Debe considerarse siempre en un  paciente

con terapia corticosteroidea con altas dosis y por largo tiempo -

que empieza a deteriorarse sin un incremento en los niveles de

CPK sérica. Puede Ilegarse al diagnéstico clinicamente por la -

reduccién de la dosis de prednisona; la debilidad musculary la

CPK sérica puede aumentar si el problema es contfinuacién de der

matomiositis activa, y puede disminuir si la miopatia corticosteroi
dea es el problema. El diagnéstico de miopatia corficosteroidea
puede ser confirmado por las investigaciones que incluyen CPK

normal, una biopsia muscular mostrando infiltracién no inflama to

ria més atrofia simple de las fibras tipo 2, y un EMG el cual =

muestra no incremento de la actividad insercional. Sin embar-

go, es importante recordar que la miopatia corticosteroidea y

dermatomiositis pueden coexistir, presentando un dilema terapet

tico dificultoso, el cual es mejor resolverlo por la disminuciénde

la dosis de prednisona y agregando o incrementando la dosifica-

cién de terapia inmunosupresora. (7)

Les manifestaciones clinicas producto de los cuadros asocia
dos deberdn t'ramlse activamente al presentarse, y sin  perjuicio
del esquema inicialmente trazado. La terapia crénica con hidré
xido de aluminio puede ser de ayuda en el tratamiento de la cal
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cinosis (24).

El rol de la terapia fisica es mantener el tono muscular y

el grado de movimiento sin dafiar las fibras musculares regenera-
das. Por esta razén las siguientes guias son sugeridas: 1) Duran
te el estado agudo de inflamacién severa, un grado pasivo de mo
vimiento previene contracturas de tejido blando, estos movimien
tos pasivos deben ser practicados, alrededor de 2 veces al dia, -
pero la movilizacién activa debe ser descontinuada; 2) Durante
la recuperacién, o cuando la inflamacién aguda no es severa, la
actividad debe empezar a practicarse a un ritmo lento, casi
igual que cuando se trata de una enfermedad inflamatoria articy
lar; 3) La terapia ocupacional debe ser usada como una ayuda -
cuando hay una pérdida de funcién permanente.

PRONOSTICO:

El pronéstico de la enfermedad continda siendo malo en la
actualidad. En general es peor en el grupo pediétrico por |l as
frecuentes complicaciones de la vasculitis sistémica.

En individuos en quienes el proceso se inicia por arriba de
los cincuenta afios y que no se acompafian de neoplasia, el cua-
dro suele ser més lento e insidioso, instalandose plenamente des-
pués de un largo periodo, siendo por lo general menos imvalidan
te.

La expectacién de vida no esté adecuadamente definida -
aunque en pacientes que logran superar el primer ataque agudo y
quedar con pocas secuelas invalidantes, pueden llevar a un rit=

mo de vida bastante bueno.

Las causas de muerte suelen ser neumonia por aspiracién, -
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s

sangrado a nivel del tracto gastrointestinal, perforacién visce-
ral, hemorragia subaracnoidea e infecciones sobre agregadas mal
manejadas . El cuadro depresivo en que habitualmente se sume el
paciente en etapas avanzadas se constituye en factor
nante de la mala evolucién.

condicio-

El pronéstico puede mejorarse notablemente con la detec=
cién temprana y el tratamiento enérgico, aunque existen  serias
discrepancias respecto a la modificacidn del curso de la enferme
dad por la terapeltica. "
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PRESENTACION DE DOS CASO S ILUSTRATIVQOS:

A continuacién se presentan como casos ilustrativos dos pa
cientes con cuadro de dermatomiositis en fase aguda, cuyo diag-
néstico y tratamiento se efectud en el Hospital General San Juan

de Dios.

CASO NUMERO UNO:

Paciente de sexo femenino, de 30 afios de edad, originaria y re-
sidente de Sanarate, el Progreso, de oficios domésticos, casada,
mul tipara, analfabeta.

M.C.: dolor y dificultad para la movilizacién de miembros de 4
dias de evolucién.

Historia: Paciente refirié que 10 antes de su ingreso en forma s
bita inicid cuadro de dolor en ambas rodillas, el cual
se irradié a miembro superior izquierdo donde se acom=
pafié de edema del mismo, eritema y calor local, as¥
como de una lesién descamativa muy dolorosa. Cuadro
posteriormente se generalizé a ambos miembros superio
res e inferiores, lo que ya provocé dificultad para su
movilizacidn, asi’ como para la realizacién de sus  ta-
recs .

Antecedentes: médicos: "ataques” hace més o menos 4 afios . Tra
tamiento de 1 afio con Epamin.

Hallazgos positivos al ingreso (23/9/80): S/V normales. Piel:

resenta eritema, calor local en miembros superiores, térax, ab-
i 7 F
domen y parte proximal de miembros inferiores. Extremidades:
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Miembros inferiores con edema tibio con févea, fuerza muscular
normal, hay dolor a la presién de mésculos.

Paciente durante y el primero y segundo dias de su ingreso not
aumento de edema de miembros superiores e inferiores, para lue-
go iniciar lo mismo en las regiones distales de los miembros supe
riores. La paciente durante los dias subsiguientes continué |a
remisién del eritema y el calor local, pero el edema persistia -
ademés de la debilidad de los grupos musculares proximales de
miembros y los de la regién del cuello.

ESTUDIOS REALIZADOS:

V.S.: 57 mm/h
Hbi ]3.8 gmcyo

Hematologia: G ,B: 8,350 xmm cGbico.
Seg: 88%
Cayados: 2%
Linfocitos: 10%

TGP: 325 mU/ml.

TGO: 430 mU/ml

ORINA: Hp: +++

Proteinas: +++

Estudios de colagenopatias subyacentes o asociadas:
Biopsia de Piel y Misculo: reportaron Dermatomiositis .
EMG: Miembros Examinados: inferiores
Musculos examinados: cuadriceps, tibiales anteriores, ge
: melos. <
HALLAZGOS: abundantes ondas polifésicas, disminu-
cién en amplitud y duracién, especialmen
te en los tibiales anteriores, patrén de
interferencia disminuido en nimero, on-
das de fibrilacidén y ondas bizarras.
RESULTADO :  compatible con proceso inflamatorio mus
cular como se observa en dermatomiositis
o polimiositis.

negativos

33




Se inicié tratamiento con prednisona a razén de 60 miligramos por
diia en dosis divididas .

CASO NUMERO DOS:

Paciente de 55afios de edad, de sexo femenino, originaria  de
Pueblo Nuevo Vifias y residente en esta ciudad, ladina, catdli-
ca, multipara, de oficios domésticos.

M.C.: fiebre y dolor de cabeza de 8 dias de evolucién.

Historia: aparentemente fue picada por insectos hace 8 dias, fue
vista por emergencia donde aparentemente le pusieron
unas inyecciones y le dieron unas pastillas y tratamien
to ambulatorio. Paciente continud igual, con dolor y
posteriormente agregd fiebre y dolor en cara, cuello,
MSD y miembros inferiores, asi’ como debilidad genera
lizada, por lo que consul 6 nuevamente.,

HALLAZGO S POSITIVOS al ingreso (5/1/81): S/V normales, -
paciente postrada con debilidad muscular generalizadas, debili-
dad a nivel de cintura escapular y de miembros inferiores. Piel:
con coloracién violécea periorbitaria, peribucal y perinasal (he-
liotropo? ?). Hay hiperpigmentacién en "V" del cuello. Extre-
midades: debilidad de misculos proximales de miembros inferio=-
res, hay edema sin févea. Sensibilidad conservada.

ESTUDIO S REALIZADOS:

Hematologia: G .B: 5,200 x mm cibico. V.S: 90 mm/h.
Cayados: 72% Hb: 11.5 gm%
Eos: 3%
linfocitos: 25%
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ORINA: Hb: ++
Proteinas: +

Proteinas C Reactiva: positivas Factor Reumatoideo: positivo

Células LE y factor Antinuclear: negativos
CPK: 187 mU/ml. TGP: 6 mU/ml TGO: 16 mU/ml.

BIOPSIA MUSCULAR Y DE PIEL: Secciones de piel muestran re-
accidn linfocitaria a nivel perivoscular, reaccién inflamatoria -
linfoplasmocitaria a nivel de tejido celular subcuténeo. Sec-
cién de misculo muestran degeneracién, regeneracién y atrofia—
con necrosis hialina de Zenker, con reacciédn inflamatoria y lin-
foplasmocitaria intrafascicular.

DX: Dermatomiositis

EMG: Efectuado en miembros inferiores, utilizando agujos de ti_
po monopolar. Los misculos examinados fueron: cua-
driceps, tibiales anteriores, peroneos, gemelos y pedios.

HALLAZGQOS: en reposo no se observé actividad espon-
tdnea anormal en ninguno de los moscu~-
los examinados, pero especialmente  en
los tibiales anteriores y cuadriceps se ob-
servaron abundantes ondas de tipo poli-
fésico, pequefias, pero disminuidas en am
plitud y duracién. El patrén de recluta-
miento a la contraccién muscular volunta
ria minima y méxima se observé ligeramen
te disminuida en nimero.

35



RESULTADO : Compatible con proceso inflamatorio como
se observa en los casos agudos'de Derma-
tomiositis o Polimiositis.

Se inicié tratamiento con Prednisona a dosis plenas, a ra-
26n de noventa miligramos por dia-, en dosis divididas. :
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ANALISIS:

Los casos que aqui se ilustran son tipicos de dermatomiositis
en fase aguda.

La edad de presentacidn, sexo y manifestaciones clinicas =
coinciden con lo descrito en la literatura. Al momento de su in
greso se considerd dermatomiositis como posibilidad principal den
tro de la impresién clinica.

Los recursos auxiliares existentes en el Hospital ~ General
San Juan de Dios para la confirmacién del diagnéstico incluye-
ron: hematologia (eritrosedimentacién, recuento de glébulos =
blancos), examen de orina, enzimas musculares séricas, electro-
miograma, biopsia de piel y muscular, los cuales aportaron datos
compatibles con dermatomiositis en ambas pacientes.  Los estu-
dios de colagenopatias fueron variables, sin embargo, ninguna de
las pacientes presentd enfermedad subyacente o asociada.

La confirmacidn del diagnéstico se efectud en un  prome=-
dio de 5 dias a su ingreso, iniciando al mismo tiempo tratamien-
to. El medicamento utilizado fue la prednisona, en dosis de 60
a 90 miligramos por dia, dividido en fres dosis. La fisioterapia
se efectud en ambas pacientes durante su estancia en el Hospital .
La mejoria clinica fue evidente répidamente, asi como por la dis
minucién de los niveles de enzimas séricas. Ambas pacientes -
egresaron sin ninguna complicacién. No se encontré  informa-
cién en la papeleta respecto al control ambulatorio.
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CONCLUSIO NES

La Dermatomiositis es una entidad descrita claramente con

amplia evidencia clinica.

Afecta principalmente al sexo femenino; la edad de  pre-
sentacidn es arriba de los 30 afios, y de la infanciaa  la
adolescencia en grado variable.

Su etiopatogenia sigue siendo incierta. Sin embargo, ftres

posibilidades existen para explicarla e incluyen: de origen

viral, inmunolégico y por vasculopatia,

Enzimas musculares séricas, electromiograma y biopsia mus
cular constituyen los recursos principales para establecer -
el diagnéstico.

Los esteroides e inmunosupresores constituyen en la actua-
lidad los medicamentos de eleccién en el tratamiento de la
dermatomiositis.

“El pronéstico sigue siendo malo. El diagnéstico y teraped-

tica precoz pueden mejorarlo.

Los casos que se ilustran siguen los patrones clésicos des-
critos para dermatomiositis en la literatura mundial, sien-
do relativamente facil reconocerle si se tiene en mente su
posibilidad diagnéstica. '
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RECO MENDACIONIES:

Incrementar el estudio de Dermatomiositis y cuadros simila
res con el objeto de prestar una mejor atencién a los pu:
cientes afectos por esta entidad.

Cuando el cuadro que se presente conduzca a discrepancias
a 'd > - - ° -
diagnésticas, recurrir a consulta juiciosa con el médico es

pecialista, para obtener lineamientos més adecuados de su
manejo.

Dado que la Dermatomiositis constituye en la actualidad -
amplio campo de investigacién, a causa de sus miltiples
incognitas que presenta, ampliar y profundizar en lo posi-
ble los estudios disponibles al momento y con ello mejorar-
la atencién al paciente.
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