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INTRODUCCION

Aunque la Dermatomiositis constituye una entidad poco fr~
lente en la práctica médica diaria, cuando se presenta origina
,r lo general verdaderos problemas diagnósticos para el médico,

pesar de la facilidad que para el mismo ofrece su peculiar ga-
) de manifestaciones. Esto, fundamentalmente es debido al p~
I interés puesto en su estudio, yola escasa difusión que se en-
lentra de su descripción.

El presente trabajo tiene por objeto, la elaboración de un
quema actualizado del cuadro, a través de la revisión de la li-
ratura recientemente escrita en torno al mismo; o lo vez' q u e
ectuar un análisis, sobre bases científicas idóneas, del manejo
nto diagnóstico como terapéutico de los pacientes que se pre-
ntan con un cuadro agudo de la entidad, momento en que qui-
is es más importante su reconocimiento. Para el efecto se pre-
'ntan dos casos ilustrativos diagnosticados y tratados en el 'Hos-
tal General San Juan de Dios.
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2.

OBJETIVO S

Dar a conocer y difundir las características clínicos, méto-
dos principales de diagnóstico y pautas de tratamiento del
problema de Dermatomiositis para facilitar su reconocimie~
to y mejorar su pronóstico.

Presentar dos casos típicos de Dermatomiositis en Fase Ag!,!.
da, para que su cuadro esté presente en la mente del M édJ..
co cuando tenga oportunidad de ver un paciente afecto por
esta entidod.

3. Familiarizarse con los exámenes de gabinete que confirmen
el diagnóstico de Dermatomiositis.

4. Conocer la farmacocinética y usos terapeúticos de las dro-.
gas uti Iizadas en el tratami ento de esta enfermedad.

5. Conocer diversos cuadros clínicos con los cuales esta
fermedad está asociada.

en-
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REVISION BIBLlOGRAFICA

DERMATOMIOSITIS

ANTECEDENTES HISTORICOS:

En 1863 Wagner, y en 1887 Unverricht y Hepp describie-

ron por primera vez las formas musculares (poliomisitis) y cutáne~
musculares (dermatomiositis) que cursaban de forma aguda. Petjes
y Clejat en 1906 describen la forma crónica. (25)

CONCEPTO:

La Dermatomiositis es una enfermedad de curso crónico, g~
neralmente alternando con exacerbaciones agudas, de etiología
aún no bien conocida, de carácter inflamatorio no supurativo que
afecta piel, músculo estriado; comprometiendo en diferentes gr~
dos serosas, articulaciones, sistema nervioso y vísceras (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 crónica,
esclerodermia y con menos frecuencia la periarteritis nudosa y el
lupus eritematoso (25). La diferencia entre Dermatomiositis Y
Poliomiositis es la ausencia en la última de manifestaciones cut§.
neas.

I
I.

La dermatomiositis es, entre las colagenosis, la entidad m~
nos individualizada por cuanto su patogenia es complicada y sus
frecuentes asociaciones plantean puntos de c::>nvergencia Y

probl~
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mas de índole nosológico.

FRECUENCIA:

Desde el punto de vista epidemiológico Walton y Rose (26)
estudiaron 89 casos durante 12 años en una población de alrede-
dor de 3 millones de habitantes, lo cual corresponde a un pacie!!.
te por cada 280,000 habitantes y por año. Medsger y col. en
los Estados Unidos estimaron una incidencia de 5 nuevos c as os

por millón por año (26). Comparándola con otras miopatías se o~
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 presentación es arriba de los 30 años; las mujeres sI,!.
fren enfermedad con frecuencia doble que los varones (7, 26).

C LASIFICACION:

Se han sugerido varias clasificaciones. Algunos clasifican
la dermatomiositis y polimiósitis en categorías separadas, otros
las combinan. La dermatomiosi tis se asocia con frecuencia a ne~
plasia y varios autores creen que debe c lasificársele comO cate-
goría separada. Otras dermatomiositis aparecen en el curso de
enfermedades diferentes del colágeno, y se les ha clasificado en
categoría de Síndrome de Traslape. A nuestro presente es ta d o
de conocimiento, la clasificación más apropiada es la propuesta-
par Bohan y Peter (5) quienes establecen 5 grupos para clasificar
las miopatías:

Grupo 1: Polimiositis idiopótica primaria.
Grupo 2: Dermatomiositis idiopática primaria.
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Grupo 3:
Grupo 4:

(o polimiositis) asociada con neoplasia.
(o polimiositis) en niños, asociada con

Grupo 5:

Dermatomiosi tis
Dermatomiositis
vasculitis.
Dermatomiositis o polimiositis asociada con enfermedad
colágeno vascular (Síndrome de Traslape).

Sin embargo esta clasificación presenta algunas problemas.
(7) La dermatomiositis definida como miositis inflamatoria con

rash dérmico característico puede ocurrir sin asociación con algl,!.
na atra enfermedad, o en asociación con neoplasia o con otra de
las muchas enfermedades colágeno vasculares. Los casos adultos
de Dermatomiositis y polimiositis ocasionalmente dan una vascu-
litis difusa similar a la que se presenta en el niño. Algunos aut~
res creen que la dermatomiositis del niño es diferente a la poli-
miositis del niño. El grupo de Traslape requiere la presencia de
una clara dermatomiositis o polimiositis y una enfermedad colá-
geno vascular claramente definida. Esto nos lleva a algo incier-
to, sobre dónde la dermatomiositis o polimiositis con enfermedad
colágeno vascular no especifica debería ser clasificada. No o~
tante, esta clósificación será totalmente satisfactoria hasta que
se conozca con más detalle el mecanismo de la enfermedad y sus
factares etiopatogénicos.

ETlOPATO GENIA:

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

5
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ESTUDIOS INMUNOLOGICOS:

INMUNIDAD HUMORAL:

La tasa de sedimentación eritracitaria es elevada en cerca
de 50 por ciento de los pacientes con Dermatomiositis, y las .in-
munaglobiJlinas séricas están frecuentemente elevadas. La bIop-
sia muscular muestra depósitos vasculares de inmunoglobulinas Y
complementa, particularmente en la dermatomiositis del niño. D~
pósitos similares han sido vistos en vasOS sanguíneos intramuscu-
lares de una variedad de enfermedades colágeno vasculares. Es
así camo los depósi tos vasculares de compl ejos inmunes producen
daña. (7, 30).

Sin embargo, hay una conflictiva evidencia en la literat~
ra acerca de si las inmunoglobulinas juegan un papel significan-
te directo en el daño muscular esquelético de la dermatomiositis.
La incidencia de anticuerpos contra el músculo esquelético es si":
milar en dermatomiositis y en otras condiciones de debilidad mu~
cular. Dawkings y Mastaglia (11) mostraron que el suero de pa-
cientes con dermatomiositis no habíacilotÓxicidad para el musc~
lo en cultivos in vitro. Sin embarga, el suero de animales inmu-
nizados con músculo esquelético, es miotóxico in vivo. Así que
la evidencia del rol etiológico de onticuerpos en la dermatomiosi.
tis está lejos de ser verdadera.

INMUNIDAD CELULAR:

Cuando los linfacitas de la sangre periférica son expuestos
a antrgenas las cuales son sensibilizadas, sufren una transforma-
ción indicada par un i ncrementa de síntesis de DNA, que guía a
división celular. Varias grupos han encontrado que los linfoci-
tos de sangre periférica de pacientes con dermatomiositis mostra-
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ron gradas altos de transformación que los controles cuando fue-
ron expuestos a antígenas del músculo esquelético, pero otros es-
tudios no confirmaron ésto (10). Otros test de respuesta linfocí-
tica a antígenos, mostraron una más alta reacción en dermatomio
sitis que en otras condiciones de debilidad muscular (8). El gra=-
do de respuesta de transformación linfocítica a antígenas del
músculo esquelética fue encontrado que es directamente propor-
cional al grado de actividad de la enfermedad, y es disminuída
por la terapia corticosteroidea. (10).

Hay dos formas por las cuales los linfocitos dañan el múscu
lo esquelética; primero, por liberación o salida de linfotaxinas,-
y segundo, ataque e invasión directa a las fibras del músculo es-
quelético (18).

La miositis experimental alérgica, dio más énfasis al ro I
del linfocito en la patogénesis de dermatomiositis. Los animales
inmunizados con antígenos del músculo esquelético y coadyuvan-
te desarrollaron una miopatía inflamatoria. Ha sido mostrado que
los linfocitos de animales inmunizados son citotóxicos para el -
músculo esquelético in vitro e in vivo. (9).

Así que la evidencia del papel de los linfocitos en la der-
matomiasitis es mucho más fuerte que aquella de los anticuerpos,
y ha sido sugerido que la dermatomiositis es una enfermedad inmu
nocelular del músculo esquelética.

2. ESTUDIOS VIROLOGICO S:

I.

El desarrollo de una miositis aguda o subaguda en un núme
ro de enfermedades virológicas, incluyendo influenza y enferme=-

. dad de Bornholm han sido mencianadas. Esto junto con la natu-
raleza inflamatoria de la dermatomiosi tis, guían a la sugerencia -
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de que la enfermedad tardía pudiera ser debida a infección viral
crónica del músculo esquelético ya una respuesta inmunológica-
secundoria. Hay un gran número de repartes de hallazgos de pa~
tículas que semejan virus en el músculo con dermotomiositis es~
diodos bajo el microscopio electrónico. Estos son de voños tipos,
incluyendo partículas de mixovirus y picornavirus. Sin embargo,
partículas que semejon virus han sido también vistas en biopsias
de músculos normales, y en músculos paroespinales de pacientes
con escoliosis idiopótica y su presencia en dermatomiositis puede
no ser signiFicante etiológicamente.

(9, 4, 29).

Así, se ha descrito el aislamiento de virus del músculo de
casOS típicos de dermatomiositis subagudos o crónicos, pero el p~
pel de éstos en la etiología de esta enfermedad es todavía incier
to.

3. VASCULOPATIA:

La vasculopatía la cual es particularmente vista en la der-
matomiositis del niño ha sido algunas veces descrita. Cualquier
an~iopatío difusa o vasculopatía puede producir isquemia del
músculo esquelético, y necrosis de las fibras musculares indivi-
duales o infartos del músculo. Esto puede ser visto en algunas
vasculitis como poliarteritis nodosa, la microangiopatía de la di~
betes mellitus, y ateromas y microembolización

carcinomatosa. -
Hay considerable evidencia para una vasculopatía con daño en-
dotelial celular y trombosis de capilares en dermatomiositis, par-
ticularmente en niños (2). En la dermatomiositis pueden haber
depósitos de complejos inmunes dentro de los vasos sanguíneos in-
tramusculares, y crecimiento y reduplicación de las membranas
basales de los capilares (aunque similar engrosamiento de la me'!!.
brano basal puede ocurrir en otras miopatías crónicas) (30, 2).

8
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El mecanismo de la vasculopatía es incierto, pero ésta pu~

de causar daño orgónico difuso, como en la forma de dermatomi~
sitis del niño, y puede ser relacionada con elementos de la pato-
logía muscular esquelética en esta compleja enfermedad.

CUADRO CLlNICO:

El comienzo en la mayoría de los casos es insidioso, aun-
que en muchas ocasiones puede ser agudo. La evolución natural
de la enfermedad es de curso prolongado con remisiones espontó-
neas'y recaídas, con tendencia a la cronicidad e invalidez.

Los síntomas se presentan usualmente de 3 a 6 meses antes
de que el paciente acude al médico. Raramente la debilidadmu~
cular severa puede desarrollarse en una forma aguda, yen es ta
instancia debe ser asociada con mioglobinuria, La debilidad mu~
cular puede desarrollarse insidiosamente en 5 ó 10 años, y en es-
te caso la diferenciación con una distrofia muscular progresiva -
puede ser dificultosa.

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

SINTOMATOLOGIA MUSCULAR: De forma progresiva -
en semanas o meses,. aparece como signo primario un gran cansa.!:!.

cio muscular, sin que se acompañe de gran dolarimiento. La
afección se localiza inicialmente en los músculos proximales de
las extremidades y en el tronco. Por esto el paciente advierte -
que le cuesta subir escaleras (falla el cuadríceps), arrodillorse,
ponerse en cuclillos y levantarse, inclinarse para tomar algo del

9
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suelo y peinarse.

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

A medida que progresa la enfermedad, van a f e e t á n d ose

otros grupos musculares lo cual se descubre en el interrogatorio y
en la exploracián. De esta manera el paciente aqueja disfagia,
disfonía con voz gangosa nasal. De los hombros y caderas la mi~
patía se extiende a brazos, antebrazos y piernas. Cuando enfe!.
man los músculos cervicales posteriores es difícil mantener la ea
beza erguida.

Los múculos de la frente, manos y pies se afectan muy rar~
mente. Los músculos oculares casi nunca son comprometidos, a
menos que haya una miastenia grave asociada. (7)

La exploración de estos pacientes muestra muy poco dolor
a la palpación y pocas anomalías en los reflejos tendinosos. So-
lamente en las fases finales, con graves atrofias y gran limitación
funcional pueden aparecer dolores.

Si el paciente cursa con dolores intensos y arreflexia, es
conveniente pensar en una neuropatía de tipo paraneoplásico (25).

SINTOMATOLOGIA CUTANEA: Las lesiones de piel pu~

den ser mínimas, y ser encontradas solamente después de un exa-
men cuidadoso de las áreas características. Contrariomente, los
pacientes pueden presentarse con las lesiones características de
la piel, sin ninguna evidencia de compromiso muscular. Un diaE.
nóstico de "Dermatitis inflamatoria autoinmune" puede hacerse
en este estado, aunque debe reconocerse que cada paciente pu~
de desarrollar miositis en cualquier estado de su enfermedad (l6).

10
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Las lesiones de piel y membranas mucosas son muy varia-
bles, pero las lesiones típicas son características; pueden osci-
lar desde lesiopes mínimas hasta afecciones graves y difusas. Las
óreas de localización son los párpados, las mejillas, el puente de
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 característico un color lila que afecta nariz,
mejillas y frente, acompañándose de edema periorbitario y peri-
bucal. Ha sido denominado facies heliotropa.

Posiblemente la característica cutánea más importante en
la dermatomiositis la constituye el llamado signo de Gotron. Se
caracteriza por tener placas purpúreas, eritema, descamacián y
atrofia de la dermis, sobre el dorso de las manos y piel interdigi-
tal. El rash puede aparecer tombién a nivel de la pi el que rec~
bre los extensores, de articulaciones, tobillos y nudillos de los -
dedos.

Otras formas dermatológicas son un eritema difuso o loca-
lizado, erupciones maculopapulosas, dermatitis eccematoide o
exfoliativa y enantema bucal. En casos muy avanzados se com-
binan atrofias cutáneas, pigmentaciones, telangiectasias, depó-
sitos cálcicos, constituyendo todo ello un cuadro abigarrado de-
nominado poiquilo-dermatomiositis. (25)

Las MAN IFEST ACIONES ARTICULARES se observan e o n
relativa frecuencia. Las artralgias 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 anticiparse
a la aparición del cuadro clásico. (28)

l.
La artritis puede ser oguda ubiéándose preferentemente en

i
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articulaciones pequeñas y rodillas, cursando con derrames. En la
mayoría de casos la artritis tiende a ser ligera y transitoria pasa!:'.
do muchas veces desapercibida al examen físico, por el dolor a!.
ticular. Es poco habitual la camprobación de una poliartritis cr.§.
nica can deformación articular.

La afectación DIGESTIVA es quizó la más importante. En
efecto, muchos enfermos sufren un cuadro muy molesto de disfa-
gia producida por la parálisis de la musculatura estriada poste-
rior de la faringe. Contribuye también a Efsto la alteración de
los músculos constrictores del esófago. En el resto del aparato di.
gestivo pueden aparecer ulceraciones culpables de síndromes he-
morrágicos y perforaciones seguidas de mediastinitis o peritonitis.
Estos accidentes digestivos son más frecuentes en los niños.

Diversas molestias como dolor abdominal, vómitos y episo-
dios de constipación y diarrea pueden estar presentes con relati-
va frecuencia o Además, se ha descrito estomatitis y miositis de
la lengua y en raros casos una xerostomía equiparable a la del -

síndrome de Sjogren (5).

Lo afectación CARDIACA en dermatomiositis es poco co-
mún, pero puede ocurrir produciendo disrritmias, daño cardíaco
congestivo y algunas veces muerte. Más comúnmente hay una -
evidencia electrocardiográfica de pericarditis, disfunción mio-
cárdico, defectos de la conducción o arritmias. En Dermatomi~
sitis del niño las anormalidades electrocardiográficas indican un
mal pronóstico (7). Los estudios patológicos demuestran miositis
inflamatoria del miocardio con necrosis y fibrosis de las fibras -
del músculo o

En cuanto al SISTEMA RESPIRATORIO, la fibrosis. pulmo-
nar (alveolitis fibroso) puede ocurrir raramente (13). Aunquehay
que recordar que ci ertas drogas usadas en el tratami ento de mio-

12
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sitis tal como metrotexate, pueden causar fibrosis pulmonar. La
debilidad muscular puede comprometer la función respiratoria, y
en pacientes muy enfermos en el hospital la capacidad vital debe
ser medida diariamente. La disminución de la función adecuada
del músculo faríngeo proximal puede guiar a disfunción de la gl~
tis y aspiración de secreciones o comida. Esto produce neumo-
nía por aspiración, la cual puede no dar ninguna evidencia al
examen clínico y aparecer solamente en ID radiografía de tórax.

El RIÑON 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 al teraciones de los reflejos os-
teotendinosos, paresia y/o parálisis, así como delirio de algún
grado. En algunos enfermos se ha reportado convulsiones gener~
lizadas tipo gran mal asociadas a vasculitis, exudado focal en. -
leptomeninges y alteración de las células ganglionares de diver-
sas regiones del cerebro. (28)

ANATOMIA PATOLOGICA:

BIOPSIA DE PIEL: Pueden observarse cambios poiquilodeI.

matosos con atrofia de epidermis, degeneración y licuefacción de
la capa de éélulas basales y dilatación vascular. La a c u m u I a-
ción de mucina en la biopsia de piel es fuertemente sugestiva de
dermatomiositis. Han sido también reportadas infiltración celu-
lar inflamatorio perivascular e intersticial juntamente con tortuo
sidad y trombosis de los capilares de la piel (15).

BIOPSIA DE MUSCULO: El infiltrado inflamatorio pred~

minanteme nte consis te de Ii nfoc itos, con un agregado moderado
de histiocitos, células plasmáticas, eosinófilos o.:osionales y po-

=
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limorfonucleares. Este infiltrado está presente entre las fibras
musculares y son también frecuentemente vistas alrededor de los
vasos sanguíneos pequeños, particularmente en las vénulas del
músculo. Característicamente hay también daño de las fi bras
musculares esqueléticas las cuales presentan necrasis, fagocitosis
y regeneracián. Las fibras musculares muestran degeneración f~
cal, necrosis caagulativa y fagocitos que invaden las fibras. Los
cambias vasculares que envuelven a un pequeño número de fibras
se presentan en muchas biopsias. Las fibras regenerativas son p~
queñas y redondeadas, con núcleo interno el c'ual es agrandado-
y vesicular con nucleolo largo. El citoplasma de las fibras reg~
nerativas es basófilo debido a la acumulación de RNA (17).

Atrofia y daño de las fibras musculares es frecuentemente
concentrada en la periferia de los fascículos, produciendo el cu~
dro característico de atrofia perifascicular. La razón para és to
no es clara: no parece estar relacionada con la densidad de la in
filtración celular inflamatoria. (6)

La atrofia de las fibras musculares es frecuente, pero la hl
pertrofia del músculo raramente ocurre. Las fibras atróficas ang!!.
ladas pequeñas, ricas en actividad oxidativa enzimática, y que
sugieren fuertemente que las fibras están denervadas, son vistas
frecuentemente en la dermatomiositis. Esto probablemente resuJ.
ta de daño de las termi naciones nerviosas intramusculares,la cual
es probablemente respansable de los cambios de reinervación vi~
tos en electromiografía de pacientes con dermatomiositis de va-
rios años de duración. (7)

La microscapía electrónica muestra los cambias típicos de
daño de músculo esquelético, con desorganización de sarcóme-
ras, degeneración de miofibrillas, interrupción de las líneas "Z".
La necrosis total con infiltración de fagocitos, y proliferación de
membranas de fosfolípidos dentro de cuerpos esferomembranosos-

14
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son comunes (7).

Raramente hay una vascul i tis bi en marcada, con necrosis -
de los vasos. Esto es comúnmente visto en la dermatomiositis del
niño, o en polimiositis asociada con poliarteritis nodosa o una
de las otras enfermedades colágeno vasculares. Ocasionalmente
en la vasculitis hay infartos pequeños dentro del músculo.

La biopsia de músculo es normal en cerca de 20 por ciento
de los casas, como indicación de la naturaleza difusa del proc~
so patológica. (6)

Aunque tadas las lesiones descritas no tienen carácter de
especificas, sí aportan un alto grado de probabilidad diagnóstica
de dermatomiositis, ya que el fenómeno fundamental está repre-
sentado por la degeneración muscular y como un hecho secunda-
rio el proceso inflamatorio de infiltración celular intersticial.
(28, 6)

En el tracto digestivo puede haber úlceras de esófago, es-
tómago e intestino delgado con edema e infiltración celular de
vasos y en ocasiones oclusión y trombosis. (28)

La biopsia de pulmón ha reportado neumonía intersticial
descamativ a y fibrosis intersticial. En riñón, se han descrito al-
teraciones vasculares de diferente extensión con necrosis fibri-
noide en la íntima y trombosis. (28)

CUADROS ASOCIADOS Y CONDICIONES ESPECIALES:

A) DERMATOMIOSITIS DEL NIÑO:

I, Las manifestaciones de la dermatomiositis de ia in fa n e i a

15
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son básicomente las mismos que en los adul tos, sin embargo exis-
ten olgunas diferencias: ausencia de malignidad asociada (que

se describe en el 20 a 50;% de los adultos), tendencia a la calci-
nosis, debi Iidad muscul ar temprana y extensa y hallazgo frecue.r:>.
te de vasculitis, que afecta no sólo piel y músculo sino también-
tracto gastrointestinal, sistema nervioso, tejido celular subcutá-
neo, reti na, intersticio pulmonar, ete. (20, 14).

La evolucián de la enfermedad tiende a llevar un ritmo más
progresivo que en el adulto y generalmente a ser más refractaria
al tratamiento. Aún en ausencia de progresión clínica, el daño
residual es muy manifiesto interfirienda con la función. La fase
aguda que se presenta mucho más sintomática que en el adul to, -
tiende a remitir indiferentemente de si el paciente recibió tera-
peútica o no; pueden haber recurrencias. La mortalidad en este
grupo es al ta. (28)

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

Se distingue como una característica de la Dermatomiositis
infantil la existencia de vasculitis necrosante, que ocurre con
proliferación de la íntima en los pequeños vasos, con trombosis
y múltiples infartos. La misma padría explicar la extensión del
compromiso visceral, en especial del tracto gastrointestinal, en
algunos casos de dermatomiositis. El compromiso visceral inclu-
ye: neumonitis intersticial, hipomotilidad esofágica distal y del
intestino delgado, con ulceración y perforación intestinal, arrit-
mias cardíacas y bloqueo, oftalmoplejía y un síndrome que ase-
r¡1eja la distrofia fascioescapulohumeral y compromiso del SNC.-
(20)

El cuadro asociado a una enfermedad colágeno vascular in-
cluye artropatía y fenómeno de Raynaud, y son vistos en un pe-
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queño porcentaje de los niños. (7)

La cal cinosis puede presentarse en la evolución de la en-
fermedad, con una incidencia del 39 al 47"10, según algunos au-
tores (27). Generalmente aparece entre los 8 meses y 4 años del
comienzo de la enfermedad.

Aunque su etiología no está determinada, los depósitos cáJ.
cicos se localizan en las zonas de necrosis del músculo y tejidos
comprometidos, en la etapa de reparación de las lesiones, coin-
cidiendo can disminución de actividad de la enfermedad yace!!.
tándose como signa de curación. Estas depósitos se observan con
una frecuencia 2 a 3 veces mayor en niños que en adultos, debi-
do a que en los primeros el daño muscular es más importante. Se
pueden sospechar clínicamente por la palpación de nódulos indo-
loros o ser hallazgos radiológicos. Inicialmente la imagen radi~
lógica puede mostrar un puntillado densa en fascias, músculos, t~
jido subcutáneo y piel; la coalescencia del mismo determina im§.
genes en copos. Se localizan en la parte proximal de extremid~
des, tronco, cuello o son generalizados. Las láminas de calcio
se abservan alrededor de las articulaciones formando un exoesqu~
leto que limita la movilización. Pueden eliminarse al exterior-
en forma de secuestros o resolverse espontáneamente, con fre-
cuencia en Ia pubertad (20).

La pneumatasis intestinal ho sido poco documentada en la
dermatomiositis y su patogenia no estó muy clara aún. Se ha in-
vocado a una posible vasculitis como el factor causal, originan-
do una alteración en la barrera que constituye la mucosa intesti-
nol y favoreciendo la invasión y disección de la submucosa por
gas producido en la luz intestinal por bacterias. La sintomatol~
gía adicional manifestada por los pacientes ha sido dolor abdom.l.
nal difuso, con tendencia a localizarse en el área intestinal afe~
tada y en ocasiones irradiando a hambros. El hallazgo ha sido -
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confirmodo por estudios rodiológicos que han evidenciado el gas
intramural. (28)

B) DERMATOMIOSITIS y MALIGNIDAD:

Los primeros casos de asociación entre dermatomiositis y
neoplasia se informaron en 1916. La frecuencia de esta asocia-
ción varía de 6 a 34% de los casos con dermatomiositis. Algu-
nos autores en cambio no han encontrado más tumores que en la
población 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 paci entes con más de 40 años de edad. Barnes en 1976
(3) recopiló de la literatura 258 casos con dermatomiositis y neo-
plasia. La edad promedio de los pacientes fue de 52.6 años, y

sólo hubo cuatro casos de niños o adolescentes. Los tumores más
frecuentes fueron de la mama, pulmón, ovario, estómago, colon,
útero, nasofari nge y Ii nfomas, en ese orden. En tres cuartas pa..!:
tes de los casos la neoplasia y la dermatomiositis aparecieron
con poco tiempo de diferencia entre sí y en 57 por ciento apare-
cieron simultáneamente. La significancia clínica de lo anterior
es que en un paciente joven hay una pequeña posibilidad de un
carcinoma subyacente, pero en un paciente adulto es importante
buscar neoplasia asociada. En un paciente adulto con dermato-
miositis es más fácil que una neoplasia subyacente esté presente.
(1).

La asociación dermatomiositis-neoplasia parece algo más
que una coincidencia. El tumor podría favorecer la aparición
de dermatomiositis, a través de sensibilización a los antígenos t!:!.
morales, o afectando al sistema inmune facilitaría una infección
viral o simplemente una respuesta inmune anormal. Por el contr~
rio, la dermatomiositis podría alterar el sistema inmune y favore-
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cer la acción de carcinogénos o de virus 8ncogénicos (14).
embargo, ésto no es todavía muy claro.

Sin

Con frecuencia se ha observado que la dermatomiositis me
jora con el tratamiento de la neoplasia (aún sin citotóxicos), o
empeora con el crecimiento y diseminación del tumor, aunque no
siempre se ha observado esta relación. (14)

La presentación clínica y la investigación de laboratorio -
en dermatomiositis asociada con neoplasia son similares a aque-
llos de dermatomiositis no complicada aparte de los cambios rela
tivos al carcinoma.

C) EL SINDROME DE TRASLAPE:

De acuerdo a la clasificación de Bohan y Peter (5) los ca-
sos pueden ser incluídos en este grupo cuando llenan los criterios
para diagnóstico de una enfermedad colágeno vascular estableci-
da, tal como artritis reumatoidea o escleroderma y también lle-
nan los criterios para diagnóstico 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 más común que la dermatomiositis, y las mujeres sup~
ran a los hombres en cerca de 9: 1. (6)

La escleroderma es la enfermedad colágeno vascular más
común asociada con miositis inflamatoria. Artritis reumatoidea,
lupus eritematoso sistémico siguen en frecuencia. Síndrome de
Sjó'gren, poliarteritis nodosa y miastenia grave pueden algunas
Veces estar asociadas con dermatomiositis-polimiositis.

El grado de compromiso del músculo esquelético es varia-
ble en el Síndrome de Traslape. Frecuentemente los síntomas y
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grado de incapacidad de la enfermedad colágeno vascular exce-
de al compromiso del músculo esquelético de la miositis, y ésto
es particularmente verdadero en artritis reumatoidea y esclerode..r:
ma. Menos comúnmente hay miositis inflamotoria severa y sola-
mente manifestaciones leves de la enfermedad colágeno vascu-
lar establecida.

La evaluación del grado de debilidad y atrofia del músCu-
lo esquelético en presencia de una artrapatía sumamente daloro-

sa es dificultosa, y ésto debe ser tomado en cuenta en la consi-
deración del diagnóstico de miositis en tales pacientes. También
dentro del diagnóstico di ferencial de tales pacientes está la mi0-
patía corticosteroidea. Es algunas veces necesario investigar a
tales pacientes con niveles séricos de enzimas, electromiograma

y biopsia de músculo para determinar si tienen o no una miositis.
En la escleroderma el músculo puede estar muy atróFico y fibróti-
co, pero el infiltrado inflamatorio y degeneración de las fibras
del músculo esquelético pueden estar ausentes. En este caso es -
probable que la fibrosis difusa sea responsable de los signos del
músculo esquelético más que se trate de una verdadera miositis.-
Ocasionalmente en la esc leroderma puede haber infiltración in-
flamatoria extensiva del septum del tejido conectivo del músculo
esquelético sin degeneración de las Fibras.

Los resul tados de las investigaciones deloborotorio 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 más común en la biopsia muscular
del grupo de Traslape, y pueden haber también cambios patoló!'!1.
cos de una vasculitis tal como una poliarteritis nodosa . También
la enfermedad colágeno vascular puede ser causa de daño nervi~
so periférico y consecuentemente los hallazgos de denervación
del músculo esquelético son más 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 daño celulor muscular en dermato-
miositis eleva ciertas enzimas, incluyendo aldolasa, creatinina
fosfoquinasa (CPK), deshidrogenaso lóctica (DHL), transaminasa
glutámico oxolacética (TGOA), Transaminasa glutámico pirúvica
(TGP). Estos niveles enzimáticos no solo resulton de mucha ayu-
da en el diagnóstico, sino también se les emplea para determinar
el pronóstico y para evaluar resul tados de la teropeútica. Los ni.
veles enzimáticos caen a valores cercanos a lo normal cuando se
ha obtenido éxito con el tratamiento, a la par que se elevan bru~
ca y sostenidamente con las exacerbaciones.

Estudios recientes reconocen que el músculo contiene las
isoenzimas MM y MB de CPK; sin embargo, el músculo esquelé-
tico tiene predominantemente la isoenzima MM y el músculo ca..r:
draco tiene signiFicativamente más isoenzima MB. Haciendo es-
tudios en isoenzimas CPK de pacientes con infarto agudo del mi~
cardio llegaron a la conclusión que la isoenzima MB es indicador
específico de infartos de miocardio. Sin embargo, en estudios
posteriores, se pudo confirmar niveles elevados de CPK-MB en
pacientes que no presentabon evidencia de infarto de miocardio,
pero que sí manifestaban cuadros reconocidos de miositis (21).

Si bien la TGP se encuentra en el músculo y es elevada és-
te es dañado, algunos estudios documentan el grado de elevación
de esta enzima. Rose y Walton reportaron una elevación de TGP
en siete de 14 pacientes que tenían polimiositis (26). Bohan y
col. reportaron elevación de TGP en 130 de 153 pacientes que t~
n.an polimiositis y dermatomiositis (6), Munsant y cols. reporta-
ron un principal incremento en TGP de 400% en 50 pacientes (22).
Antes que el diagnóstico de miositis sea hecho, 16 el evación de
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TGP puede causar gran preocupación en distinguir dono de la c~
lulo muscular de dono celular hepótico, desde que los clínicos a
menudo asocian el incremento en el suero de TGP con destruc-
ción hepatocelular. (21)

La DHL suele alcanzar valores dos a tres veces más altos en
dermatomiositis, siendo variable la elevación de sus isoenzimas,
aunque algunos autores sugieren que en dermatomiositis están ele
vados las isoenzimas 2 y 3 de DHL (21).

Las valoraciones de TGO y aldolasa deben de incluirse de!!.
tro del estudio de pacientes afectos, pues ambas enzimas aume!!.

tan durante períodos de miositis activa. Resultan usuales valo-
res al doble o triple de los normales para cada enzima.

La excreción urinaria de creatinina está elevada; algunos
autores la consideran como el indicador más sensitivo de la ac!i
vidad de la enfermedad. La creatinuria es también a menudo el
primer parámetro que se altera cuando se inicia una reactivación
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 dono renal importante (25).

Los datos hematológicos incluyen: velocidad de sediment~
ción elevada en cerca de la mitad re los pacientes; leucocitosis
transitoria; eosinofilia, monocitosis o linfocitosis; anemia; fac-
tor reumatoideo y células LE pueden ser positivos. Hipergama-
globulinemia o hipoalbuminemia han sido encontradas. La elec-
troforesis de proteínas séricas en fase aguda ha determinado niv~
les elevados de al fa dos y gama globulinas.

22

----

ELECTROMIOGRAMA:

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

Los cambios característicos vistos en dermatomiositis con-
sisten en un incremento en la actividad insercional del músculo,
con potenciales de fibrilación numerosos y ondas positivas picu-
das al reposo. Los potenciales de acción de la unidad motora de
muestran cambios miopáticos con disminución de la amplitud y d~
ración y un incremento en la proporción de los potenciales poli:
fásicos. El patrón de interferencia viene a completar grados mo-
derados de contracción, y la amplitud a la contracción volunta-
ria máxima es reducida. Descargas repetitivas de alta frecuen-
cia bizarra son tambi én presentación común. (7)

Electromiogramas llevados a cabo varios anos después de la
presentación en pacientes con miositis frecuentemente muestran -
los cambios de denervación-reinervación, con unidades motoras-
de larga o normal amplitud y duración, y muestran un reducido
patrón de interferencia al esfuerzo máximo voluntario. Algunos-
autores demostraron la presencia de bifurcaciones nerviosas moto
ras terminales en estudios electromiográficos de fibra simple. La-;-

bases de estos cambios de reinervación tardía es probablemente el
dono al nervio intramuscular que puede ocurrir en la dermatomio
sitis (7).

Todos estos hallazgos para una mejor interpretación, se les
ha incluído en tres categorías que constituyen lo que se ha dado
en lIarri-ar la triada electromiográfica de dermatomiositis (5):

1) Acortamiento polifásico. Unidades motoras con potencia-
Ies pequenos.
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2) Fibrilación. O ndas positivas rápidas y aumento de la irri-

tabilidad a la inserción.

3) Al ta frecuencia bizarra, descargas repetiti'vas.

El signo temprano de mejoría en el EMG, es la desapari-
.o'n o disminución de los Potenciales de fibrilación¡ mientrasCI .

que en las exacerbaciones son generalmente quienes pnmero ap..9
recen.

No deberán ser olvidados los músculos paravertebrales, po-.':
que las anormalidades electromiográfjcas pueden s~r ~?contradas
sólo a ese nivelo Se ha reportado pacientes con mloslhs aguda
en quienes la electromiografía resultó normal.

BIOPSIA MUSCULARY ESTUDIOS ADIClO NAlES:

los hallazgos de biopsia ya fueron descritos al tratar las
manifestaciones anatomopatalógicas. Dicha biopsia na debe efe~
tuarse de forma rutinaria sino precisamente en aquellas músculos
que tras el examen clínico y eléctrico. han mostr?do may~r les}ón
inflamatoria. No interesa biopsiar musculos atroncos, SinO musc~
los en fase aguda. las tomas más útiles se efectúan encuadríceps
y deltoides.

El estudio radiológico del tórax deberá efectuarse siempre,
buscando patología pulmonar asociada. Si ésta se presenta se -

impone la medición de volúmenes y capacidades pul,;,onares ~or
espirometría, la determinación de gases en sangre e Incluso bl°E.
sia pulmonar.

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

Estudios adicianales podrán ser emprendidos cuando las ma-
nifestaciones del paciente lo demanden.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

En el diagnóstico diferencial de la enfermedad se debe in-
cluir diversas afecciones del músculo y piel, otras enfermedades
del tejido conectivo, los trastornos del sistema nervioso central
y periférico, de miopatías metabólicas y otros procesos similares.

la separación de dermatomiositis de muchas de las énferm,,-
dades con las que se hace diagnóstico diferencial depende de la-
historia, examen clínico y resultado de las investigaciones de la-
botatorio, incluyendo el electromiograma y la biopsia muscular.-
Estas investigaciones pueden usualmente excluir las candicianes
de denervación, enfermedades de la unión meuramuscular y seg!,!.
ramente las miapatías y distrafias musculares. Pasiblemente sea
can la esclerasis sistémica can la que resulte mós difícil lasepar~
ci ón en algunas etapas del praceso. Sin embargo, en vista de -
que el electromiograma y la biapsia muscular pueden na ser dia!;1.
nósticas en un maderado núméro de pacientes con dermatomiosi-
tis, es importante considerar cada enfermedad, estudiar la histo-
ria del paciente, y disponer investigacianes apropiadas cuando e~
tén indicadas'.

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO DE lA DERMATOMIOSITIS:

El tratamiento y pronóstico de cualquier enfermedad están

25

........



-~ ---

inter-relacionados. Sino hay tratamiento, entonces el pronós-
tico es referido a los razgos intrínsecos de la enfermedad¡ si
hay un efectivo tratamiento, el pronóstico es mejorado. Desafo..':.
tunadamente en la dermatomiasitis nosotros no tenemos una idea-
clara del pronóstico 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 porce.':'.
taje de pacientes que logran superar la fose aguda del primer at"-.
que, tienen uno remisión espontánea y que las recidivos se dan
casi por igual en grupos tratados y no ha tados (28).

Afortunadomente la falta de certeza del beneficio de la t~
ropia corticosteroideo e inmunosupresiva no significa que es tas
enfermedades debon ser relegadas a la categoría de "intratobles".
Muchos clínicos están convencidos de la eficacia del tratamien-
to en lo dermotomiositis, y hay algunos otros quienes expresan e~
cepticismo cuando uson estos medicamentos ampliamente (6).

En vista de la inflamación linfocítico notural del proceso
de dermatomiositis, la teropia corticosteroidea e inmunosupresiva
han sido utilizadas. (7)

La prednisona es el tratamiento de elección en el paciente
con dermatomiositis agLda. La dosis de prednisona necesita ser-
elevado" y"debe odministrarse precozmente desde el inicio de la
enfermedad. La dosis fluctúa de 60 a 100 mili gramos por día, lo
cual puede"ser dado en cuatro dosis divididas a la iniciación de
la terapia por un período mínimo de seis semanas. (7)

El estado clínico, la respuesta muscular, y las enzimas sé-
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ricas deben ser monitorizadas seriodamente a través del tratamien
to. Aunque los niveles séricos altos de CPK pueden ser reduci-=
dos de uno manera no específica con terapia con"corticosteroides,
no obstante es un monitor útil de la actividad de la enfermedad -
en dermatomiositis" bajo tratamiento (23). En algunos pacientes-
iniciando terapia corticosteroidea, el suplemento de calcio (0.5
gromos de calcio por día) y vitamina D (50,000 unidades sema-
nalmente o dos veces a la semano) pueden retardar el desarrollo
de osteopenia. El suplemento de potosio y antiácidos pueden ta~
bién ser requeridos. El riesgo y los efectos colaterales de la t~
rapia con dosis al tas de corticosteroides por largo tiempo siempre
deben tomorse en consideración en relación con los beneficios
obtenidos por lo terapia.

Cuando se obtiene una odecuada remisión clínica y de la-
boratorio, las dosis de esteroides se suelen disminuir groduolmen
te, lo que puede hocerse de dos a tres meses después de haber r;
vertido "el cuadro. Dosis de mantenimiento deben ser estable-=
cidas poro tratar de evitar la recurrencia de manifestaciones clí-
nicas. De 5 a 15 miligromos pueden odministrorse diariamente -
con este propósito aún por años (7, 28>.

Dubowitz (12) trató la dermotomiositis del niño de diFeren
te monera, intentando obtener remisión con la dosis relativamen-=
te baja de 1 a 1.5 miligromos por kilo por día de prednisona. Se
propone lograr empezar a reducir la dosis ton pronto como los si9.
nos de mejoría clínico oparezcan, sin esperor una remisión clínl
ca completo. Sin embargo, en vista de la vosculitis potencial
fatal en la dermotomiositis del niño, se ha visto trator esta cate-
gorío mós vigorosomente que la dermatomiositis del adulto.

Se recomienda el uso de inmunosupresores en pacientes de-
clarodos esteroidec resistentes, y en quienes no han tenido una
respuesta del todo sotisfactoria a JDSmismos, manifestando cua-
dros severos de cOmpromiso gastrointestinal, respiratorio, del sis-
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tema nerviosa producto de vasculitis¡ y en pacientes que mani-
fiesten reacciones adversas al usa de esteraides a que pasean ca~
traindicación para el empleo de los mismos.

Las drogas i nmunosupresoras mós comúnmente usadas con el
metrotexate y ozatioprina (7). La última tiene la ventaja de su.
administración oral y una citotaxicidad relativamente baja. La
dosis de azatioprina debe ser de 2 a 3 miligramos por kilo por día
en dosis divididas¡ monitorizando con un conteo de sangre com-
pleta, incluyendo determinación del número total de linfoci tos y
plaquetas. El metrotexate es el más usado y el mejor documen-
tado (5). Ha sido empleado generalmente por la vía intravenosa.
Algunos autores (28) emplean el metrotexate combinado a lapre~
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 5 a 7 días.
Cuando la respuesta es buena y la remisión satisfactoria, dismin!:'.
yen la dosis de metrotexate cada das o tres semanas e incluso c~
da mes, La fibrosis del hígado con terapia con metrotexate es al
go frecuente. El daño hepático puede también ocurrir con aza-
tioprina. Es a menudo prudente hacer una monitorización de la
función hepática regularmente durante la terapia con metrotex~
te o azatioprina, y talvez obtener cada 6 meses biopsia de híga-
do en el caso de terapia con metrotexate.

La terapia con inmunosupresores es usualmente agregada a
prednisona cuando la última se ha encontrado que produce u n a
inadecuada respuesta en dermatomiositis después de 2 a 4 meses.
Experiencia de algunas autores (7) señalan que estos pacientes
con enfermedad la cual es más severa o de más larga duración
han tenido grandes beneficios si la terapia con prednisona e in-
munosupresores es iniciada simultáneamente.

La frecuencia de efectos secundarios de la terapia en gra-
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do significante varía 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 can corticosteroides pueden ocurrir, in-
cluyendo diabetes mellitus, hipertensión, cambios somáticas de
cushing, infección, hipocalemia, colapso vertebral, psicosis,
úlcera gastrointestinal, hemorragia y perforación, cataratas y ne
crosis isquémica de la cabeza femoral. Similarmente, las compli
caciones de la terapia inmunasupresora incluye anemia aplóstica~
leucopenia, trombocitopenia, infección, hemorragia, fibrosis pul
monar y toxicidad hepática. ~a miapatía corticasteraidea pued;
ocurri r en paci entes rec ibi endo al tos dos is de terapi a de predniso
no para dermatomiositis, y ésto es siempre un problema de diFi~
cul tad diagnóstico. Debe considerarse si empre en un paci ente
con terapia corticosteroidea can altas dosis y par largo tiempo
que empieza a deteriorarse sin un incremento en los niveles de
CPK sérico. Puede llegarse al diagnóstico clínicamente por la -
reducción de la dosis de prednisona¡ la debilidad muscular y la
CPK sérico puede aumentar si el problema es continuación de der
matomiositis activa, y puede disminuir si la miopatía corticoster;;-i
dea es el problema. El diagnástico de miopatía corticosteroidea- .
puede ser confirmado por las investigaciones que incluyen CPK
normal, una biopsia muscular mostrando infiltración no inflamata
ría mós atrofia simple de las fibras tipo 2, y un EM G el cual -

muestra no incremento de la actividad insercional. Sin embar-
go, es importante recordar que la miopatía corticosteroidea y
dermatomiositis pueden coexistir, presentando un dilema terapeú
tico dificultoso, el cual es mejar resolverlo por la disminuciónd;
la dosis de prednisona y agregando o incrementando la dosiFica-
ción de terapia inmunosupresora. (7)

Las manifestaciones clínicas producto de los cuadros asocia
dos deberán tratarse activamente al presentarse, y sin perjuici;-
del esquema inicialmente trazado. La terapia crónica con hidró
xido de aluminio puede ser de ayuda en el tratamiento de la cal
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cinosis (24).

El rol de lo terapia física es mantener el tono muscular y
el grado de movimiento sin dañar las fibras musculares regenera-
das. Por esta razón las siguientes guías son sugeridas: 1) Dura!:!.
te el estado agudo de inflamación severa, un grado pasivo de m~
vimiento previene contracturas de tejido blando, estos movimie!:!.
tos pasivos deben ser practicados, alrededor de 2 veces al día, -
pero la movilización activa debe ser descontinuada; 2) Durante

la recuperación, o cuando la inflamación aguda no es severa, la
actividad debe empezar a practicarse.a un ritmo lento, c as i
igual que cuando se trata de una enfermedad inflamatoria artic':'.
lar; 3) La terapia ocupacional debe ser usada como una ayuda -
cuando hay una pérdida de función permonente.

PRONOSTICO:

El pronóstico de la enfermedad continúa siendo malo en la
actualidad. En general es peor en el grupo pediótrico por las
frecuentes compl icaciones de la vascul itis sistémica.

En individuos en quienes el proceso se inicia por arriba de
los cincuenta años y que no se acompañan de neoplasia, el cua-
dro suele ser mós lento e insidioso, instalándose plenamente des-
pués de un largo período, siendo por lo general menos invalida!:!.
te.

La expectación de vida no está 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 neumonía por aspiración, -
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sangrado a nivel del tracto gastroi ntesti nal, perforación visce-
ral, hemorragia subaracnoidea e infecciones sobre agregadas mal
man~iadas. El cuadro depresivo en que habitualmente se sume el
paciente en etapas avanzadas se constituye en factor condicio-
nante de la mala evolución.

El pronóstico puede mejorarse notablemente con la detec-
ción temprana y el tratamiento enérgico, aunque existen serias
discrepancias respecto a la modificación del curso de la enferme
dad por la terapeútica.
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PRESENTACION DE DOS CASOS I LUSTRATIVOS:

A continuación se presentan como casos ilustrativos dos p~
cientes con cuadro de dermatomiositis en fase aguda, cuyo diag-
nóstico y tratamiento se efectuó en el Hospital General San Juan
de Dios.

CASO NUMERO UNO:

Paciente de sexo femenino, de 30 años de edad, originaria y re-
sidente de Sanarate, el Progreso, de oficios domésticos, casada,
mul típara, anal fabeta.

M.C.: dolor y dificultad para la movilización de miembros de 4
días de evolución.

Historio: Paciente refirió que 10 antes de su ingreso en forma sQ
bita inició cuadro de dolor en ambas rodillas, el cual
se irradió a miembro superior izquierdo donde se acom-
pañó de edema del mismo, eritema y calor local, as í
como de una lesión descamativa muy dolorosa. Cuadro
posteriormente se generalizó a ambos miembros superi~
res e inferiores, lo que ya provocó dificul tad para s u
movilización, así como para la realización de sus ta-
reas.

Antecedentes: médicos: "ataques" hace mós o menos 4 años. Tr~
tamiento de 1 año con Epamín.

Hallazgos pasitivos al ingreso (23/9/80): S/V normales. Piel:
presenta eritema, calor local en miembros superiores, tórax, ab-
domen y parte proximal de miembras inferiores. Extremidades:
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Miembras inferiores con edema tibio con fóvea, fuerza !muscular
normal, hay dolor a la presión de músculos.

Paciente durante y el primero y segundo días de su ingreso notó
aumento de edema de miembros superiores e inferiores, para lue-
go iniciar lo mismo en las regiones distales de los miembros sup~
riores. La paciente durante los días subsiguientes continuó la

. remisión del eritema y el calor local, pero el edema persistía
ademós de la debilidad de los grupos musculares proximales de
miembros y los de la región del cuello.

ESTUDIOS REALIZADOS:

Hematología: G.B: 8,350 xmm cúbico.
Seg: 88%
Cayadas: 2%
Linfoci tos: 10%

TGP: 325 mU/ml.
TGO: 430 mU/ml

v .S .: 57 mm/h
Hb: 13.8gm%

ORINA: Hb: +++
Proteínas: -1++

Estudios de colagenopatías subyacentes o asociadas: negativos
Biopsia de Piel y Músculo: reportaron Dermatomiositis.
EMG: Miembros Examinados: inferiores

Músculos examinados: cuadríceps, tibiales anteriores, g~
melos.

HALLAZGOS: abundantes ondas polifásicas, disminu-
ción en amplitud y duración, especialme~
te en los tibiales anteriores, patrón de
interferencia disminuído en número, on-
das de fibrilación y ondas bizarras.

RESULTADO: compatible con proceso inflamatorio mu~

cular como se observa en dermatomiositis
o polimiositis.
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Se inició tratamiento con prednisona a razón de 60 mil igramos por
día en dosis divididas.

CASO NUMERO DOS:

Paciente de 55años de edad, de sexo femenino, originaria de
Pueblo Nuevo Viñas y residente en esta ciudad, ladina, católi-
ca, multípara, de oficios domésticos.

M.C.: Fiebre y dolor de cabeza de S días de evolución.

Historia: aparentemente fue picada por insectos hace S días, fue
vista por emergencia donde aparentemente le pusieron
unas inyecciones y le dieron unas pastillas y tratamie!!
to ambulatorio. Paciente continuó igual, con dolor y
posteriormente agregó Fiebre y dolor en cara, cuello,
MSD y miembros inferiores, así como debilidad gener~
lizada, por lo que consul tó nuevamente.

HALLAZGOS POSITIVOS al ingreso (5/1/Sl): S/V normales,-
paciente postrada con debilidad muscular generalizadas, debili-
dad a nivel de cintura escapular y de miembros inferiores. Piel:
con coloración violócea periorbitaria, peribocal y perinasal (he-
liotropo??), Hay hiperpigmentación en "V" del cuello. Extre-
midades: debilidad de músculos proximales de miembros inferio-
res, hay edema sin fóvea. Sensibi lidad conservada.

ESTUDIOS REAL!ZADOS:

Hematalogía: V.S: 90 mm/h.
Hb: 11.5 gm%

G .B: 5,200 x mm cúbico.
Cayados: 72%
Eos: 3%
Iinfoci tos: 25%
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ORINA: Hb: ++
Proteínas: +

Proteínas C Reactiva: positiva- Factor Reumatoideo: positivo

Células LE Y factor Antinuclear: negativos

CPK: lS7 mU/ml. TGP: 6 mU/ml TGO: 16 mU/ml.

BIOPSIA MUSCULAR Y DE PIEL: Secciones de piel muestran re-
acción linfocitaria a nivel perivascular, reacción inflamatorio -
linfoplasmocitaria a nivel de tejido celular subcutáneo. Sec-
ción de músculo muestran degeneración, regeneración y atrofia-
con necrosis hialino de Zenker, con reacción inflamatorio y lin-
foplasmocitaria intrafascicular.

DX: Dermatomiositis

EM G: Efectuado en miembros inferiores, utilizando agujos de ti
po monopolar. Los músculos examinados fueron: cua:
dríceps, tibiales anteriores, peroneos, gemelos y pedios.

HALLAZGOS: en reposo no se observó actividad espon-
tánea anormal en ninguno de los múscu-
los examinados, pero especia Imente en
los tibial es anteriores y cuadríceps se ob-
servaron abundantes ondas de tipo poli-
fásico, pequeñas, pero disminuídas en am
plitud y duración. El patrón de recluta:
miento a la contracción muscular volunta
ria mínima y máxima se abservóligerame!!
te disminuída en número.
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RESULTADO: Compotible con proceso inflamatorio como
se observa en los casos agudos de Derma-
tomiositis o Polimiositis.

Se inició tratamiento con Prednisana a dosis plenas, a ra-
zón de noventa miligramos par díae, en dosis divididas .
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ANALlSIS: .
"

Los casos que aquí se ilustran san típicos de dermatomiositis
en fase aguda.

La edad de presentación, sexo y manifestaciones clínicas -
coinciden con lo descrito en la literatura. Al momento de su in
greso se consideró dermatomiositis como posibilidad principal de;;-
tro de la impresión clínica.

Los recursos auxiliares existentes en el Hospital General
San Juan de Dios para la confirmación del diagnóstico incluye-
ron: hematología (eritrosedimentación, recuento de glóbulos
blancos), examen de orina, enzimas musculares séricas, electro-
miograma, biopsia de piel y muscular, los cuales aportaron datos
compatilSles con dermatomiositis en ambas pacientes. Los estu-
dios de colagenopatías fueron variables, sin embargo, ninguna de
las pacientes presentó enfermedad subyacente o asociada.

La confirmación del diagnóstico se efectuó en un prome-
dio de 5 días a su ingreso, iniciando al mismo tiempo tratamien-
to. El medicamento utilizado fue la prednisona, en dosis de 60
090 mi Iigramos por día, dividido en tres dosis. La fisioterapia
se efectuó en ambas pacientes durante su estancia en el Hospital.
La mejoría clínica fue evidente rópidamente, así como por la dis
minución de los niveles de enzimas séricas. Ambas pacientes

-
egresaron sin ninguna complicación. No se encontró informa-
ción en la papeleta respecto al control ambulatorio.
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CONCLUSIO NES

1. La Dermatomiositis es una entidad descrita claramente con
amplia evidencia clínica.

2. Afecta principalmente al sexo femenino; la edad de pre-
sentación es arriba de los 30 años, y de la infancia a la
adolescencia en grado variable.

3. Su etiopatogenia sigue siendo incierta. Sin embargo, tres
-'posibilidades existen para explicarla e incluyen: de origen

viral, inmunológico y por vasculopatía.

4. Enzimas musculares séricas, electromiograma y biopsia mu~
cular constituyen los recursos principales para establecer-
el diagnóstico.

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

6. El pronóstico sigue siendo malo. El diagnóstico y terapeú-
tica precoz pueden mejorarlo.

7. Los casos que se ilustran siguen los patrones Clásicos des-
cri tos para dermatomiosi tis en la li teratura mundial, sien-
do relativamente fácil reconocerle si se tiene en mente su
posibilidad diagnóstica. '
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RECO MENDACIONES:

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

2. Cuando el cuadro que se presente conduzca a discrepancias
diagnósticas, recurrir a consulta juiciosa con el médico es
pecialista, para obtener lineamientos más adecuados de s;;
manejo.

3. Dado que la Dermatomiositis constituye en la actualidad -
amplio campo de investigación, a causa de sus múltiples
incógnitas que presenta, ampliar y profundizar en lo posi-
ble los estudios disponibles al momento y con ello mejorar-
la atención al paciente.
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