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I NT R OoODUCCTON

Desde las primeras descripciones de los casos de
polimiositis en 1863 por Wagner, hasta el momento actual,
esta entidad ha recibido poca atencidn. La variedad mis -
dramdtica clinicamente, es el subgrupo de Dermatomiositis
descrita por Unverricht desde 1887, siendo las lesiones in
flamatorias cuténeas con la debilidad vy el dolcr muscular
los signos patognomdnicos del sindrome .

Existe un gran nimero de miopatias primarias o
enfermedades de los mGsculos, en las cuales, la debilidad
muscular es el principal sintoma clinico, presentidndose en
adultos, los sindromes de polimiositis y dermatomiositis -
como la causa mas comln de la debilidad muscular proximal
senalada.

Se tiene una impresidn bastante clara, de que to

dos los sindromes se relacionan con otras enfermedades del

!

tejido conectivo, como las denominadas "vasculares de 1la

coligena", especialmente con esclerodermia, la artritis -

reumatoide y menos frecuentemente con lupus eritematoso

sistematico y 1la poliarteritisz3.

i

Es la dermatomiositis, la polimiositis més fre

cuentemente observada entre los dermatdlogos. Esta enfer-



moedad predomina on muijoeres v oes de etiologia desconocida,
sin embargo se reconocen log mecanismos de inmunidad celu
lar y humoral participantes en su patogenia encontréandose
A : . .. 5,9,59 o
alterados aisladamente o en combinacidn . Una aso-
ciacidn clara con malignidad se ha documentado en pacien-
, .7
tes de was de 40 anos .
La dermatomiositis puede afectar a personas de
cualquier edad, sin embargo, la mayor proporcién de casos
: - .o 21 .
se aprecian mads en adultos que en nifios ~. La erupcidn -
cuténea es eritematosa, y aparece en cara o en zonas pe -
riorbitrarias (con la coloracidn helictropo descrita como
clésica), en el cuello o los hombros y en forma mas difusa,
junto con estrias en los nudillos, codos, rodillas y ma -
leolos internos; el edema ataca selectivamente la cara -
donde guarda una consistencia eléstica, quedando limitado
a las regiones periorbitrarias y malares o infiltra toda
25,59 . . e :
la cara . Estas lesiones cut@neas aparecen junto con
la debilidad progresiva y a veces con dolor en mnmiisculos.
En comienzo pueden ser agudo o subagudo; es m&s
comin en mujeres en relacibn de 2 a 1 con respecto a los
5,10,18,58 s .
varoneg ~'77/77/77  pearson ha calculado una incidencia -
de un caso de Dermatomiositis por millén de la poblacidn
por ano.
El diagndstico temprano de dermatomiositis, es

nuy importanté, porque este es un tipo de miopatia prima-

ria, para la cual el tratamiento con drogas es potencial-



montoe sataysractorie, Croomos ue son Los corh iroest oo
des, ol medicamento wds ubtilizado para el btratamients, o
ro les detalles en cuanto a las dosis iniciales y de 505+
tén no estdn bien descritas en la literature, excepto on
términos generales.

Consideramos de impogtancia hacer un recuento
de la experiencia en el diagndstico y manejo de los casos
de dermatomiositis, que se han presentado a la consulta de
dermatologia del Hospital General de México, $.5.A., para
tratar de unificar criterios en tratamiento y analizar las
caracteristicas clinicas que han presentado nuestros ca -
sOs,

Asi mismo es de especial interés el conocer 1los
eventos fisioldgicos y bioguimicos necesarios en la con -
traccién muscular, que permitirén interpretar adecuadamen
te los examenes paraclinicos gque se suceden en la Dermato

miositis y Polimiositis.



mente satistactovio,  UCreemos que son los corticocestoyal-
des, ol medicamento mis utilizado para el tratamiento, e
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te los examenes paraclinicos que se suceden en la Dermato

miosgitis vy Polimiositis.




CAPITULO I. GENERALIDADES SOBRE EL MUSCULO ESTRIADO.

El mlisculo estriado en el hombre constituye cerca
de un tercio del peso corporal. Esti compuesto por células
multinucleares de 104—106 veces, mds grande en volumen que
los leucocitos humanos77.

El tejido muscular se encuentra en el cuerpo en -
forma de tres tipos de tejido: mfisculo estriado (volunta -
rion), msculo no estriado (involuntario) y misculo cardidco.
Quimicamente estd constituido por 75% de agua, 20% de pro -
teinas y 5% de material inorgénico.

Una fibra muscular est& compuesta de muchas miofi
brillas en un liquido (sarcoplasma), dentro de este liguido
estdn contenidos el giucégeno, los compuestos de alta ener-
gia ATP y fosfocreatina ? las enzimas de la gluc8lisis,

La sarcdmera es la unidad funcional del msculo.
En el miscroscopio electrdnico parece quercada miofibrilla
esté constituida por dos tipos de filamentos longitudinales:
las restringidas a la banda A, el filameﬁto grueso, contie-
ne primariamente la proteina miosina (16 mm. de difmetro) vy
la banda I, filamento delgado (6 mm. ) gue contiene la pro -
teina activa tropomiosina y troponina. o

Cada filamento delgado yaée simétricamente entre
tres filamentos gruesos; los filamentos gruesos y delgados

actian reciprocamente mediante,puentés transversales, que -



erergen a intervalos a lo largo de los filamentos gruesos,
la fuerza contractil del mdsculo se genera en los sitios de
los puentes transversales, (FIG T )

Las fibrillas musculares estdn compuestas de pro
teinas, principalmente la actina, miosina, troponina y tro-
pomiosina., Las proteinas musculares se caracterizan por -
su elasticidad, la cual le confiere poder contréctil al te-
jido muscular.

La Miosina es la proteina m&s abundante, es una -
globulina con PM 500,000, contiene dos cadenas principales
idénticgs y cuatro cadenas ligeras. Estructuralmente con -
siste al parecer en 2 regiones globulares (cada una de 9 mm.
de diémetro) estando unido a cada una de ellas un apéndice
uroide, cada apéndice estd dispuesto como unartira de dcble
hélice alfa.

La miosina es desdoblada enzimiticamente por la -
tripsina, en dos componentes: meromiosina, de tamano desi -
gual, por lo tanto son denominadas meromiosinas licera y pe
sada.

La miosina se une caracteristicamente ligera y pe
sada.

La miosina se une caracteristicamente, a la forma
polimerasa de otra protefna muscular, la actina, llam&ndose
actomiosina al producto resultante (no se encuentra la acti
na y'miosina, séloren msculo, éino en otros sitios de 1a»—

economia por ejemplo, en plaguetas sanguineas, la contrac -



cidn de Las olaguetas mediada por estas protefnas, s an
elemento esencial en la retracceidn  del codgulo).

La actina es una globulina con M de 60,000, -
la cual, es el principal constituvente de los filamentos
delgados del misculo estriado. Cuando la actina es prepa
rada, por extraccidn con soluciones de baja fuerza idnica,
se obtiene como un mondmero de PM 42,000, llamda actina G,
a medida que aumenta la fuerza idnica y en presencia de -
Mg, la actina G se polimerisa transformidndose en la forma
fribrosa, actina F, la cual aparece como una hé&lice de do
ble tira de mondmeros de actina en una electromiografia.

Durante la polimerizacidn de la actina G en ac-
tina F, son utilizados como transportadores de alta ener-
gia como el ATP, el cual es hridrolizado hasta ADP y se -
libera P.

Szent-Gyocegyi concluyd que la fuerza de la con-
traccién muscular, emana de una accidn reciproca entre Ac
tina-Miosina y ATP.

La tropomiosina y el cémplejo-troponina, son -
ﬁroteinas localizadas en los filamentos delgados del mis-
culo, constituyendo cerca de la tercera parte de su masa.
(FIG. 2)

El idn calcio es un regulador,fisiolégico de la
contraccién, ya que permite la activacién de las protei -
nas contractiles: actina y miosina. La tropomiosina es -

un bastdén helicoidal alfa de doble tira, localizado entre



las dos tiras de actina I, La troponina eg un complejo de
tres cadenas polipeptidicas designadas TpC, Tpl y TpT loca
lizada en los filamentos delgados de la actina a Iinterva -
los de 38.5 nm.

Cuando llega un impulso nervioso a la unién en -~
tre la terminacibén nerviosa y el mGsculo (placa terminal),
la membrana exterior de una fibra muscular es despolariza-
da, esta activacidn es transmitida al interior de la fibra
muscular por el reticulo sarcoplasmico. Los iones de cal-
cio son mantenidos en este reticulo sarcopléAsmico, cuando
el mGsculo estd en reposo, mediante un sistema de transpor
te activo para los iones de calcio. (FIG. 3)

El sistema, activado por el ATP, disminuye la -~
concentracién de iones de calcio en el sarcoplasma (cito -
plasma) en reposo, en tanto que hace que aumente el calcio
dentro del reticulo sarcoplésmico, fijado alli por una pro
teina que se combina con el calcio llamada calsecuestrina.
Cuando el calcio es libera@o del reticulo sarcopléasmico,
se inicia la contraccidn muscular.

Todo este acontecimiento bioqﬁimico requiere de
enerafa . El ATP es la fuente inmediata derenergia, pero
en el misculo es extremédamente péqueﬁa,'por'lo que hay -
una fuente de reserva de fbsfatosrde‘élta enéfgia en el -
nmisculo, en la forma de fosfocreatina.

‘ En repaso, €l mGsculo de mamiféros, tiene 4 a 6

veces mds fosfocreatina gue ATP. La transferencia del fos



fato de alta energia, del fosfato de la creatina es catali
zada por la enzima creatinfosfoquinasa (CPK). La reaccidn
¢s reversible, cuando el msculo esta en recuperacibn o -
cuando el ATP esta disponible,

Otra fuente de ATP en el misculo, estd mediada -
por la enzima, miocrinasa (adenilatocinasa) que cataliza -
la transferencia, de un fosfato de alta energia de una mo-
lécula de ADP a otra, para obtener ATP yadenosinmonofosfa-
to (AMP).

Se requiere de energia, dada por la glucdélisis,
para la resintesis de ATP y fosfocreatina, y quizd de aci-
dos grasos libres, de oxidacidn dé los productos resultan-
tes de la actividad del miisculo, conviérﬁiéndose el lactato

% de nueve en glucosa. |

;_ ' Los cationesidel mﬁsCﬁlQ'(K,,NA, mg-y Ca) son -
iguales que en los liqﬁidos extracélulares;fséio‘que predo

‘ﬁina el K; Los anionés F; cL, vy pequeﬁésrcantidades de sul

g “fatos estén,presentes. “E1 deésgmpeﬁavﬁn—papellimportante
en el metaleismo_dél mﬁscuio.' ﬁé,deﬁilidad*muséplar es -
'ﬁﬁ signo éardinal dejléidefiCiéndia dé K; El calcio y el

',maqnesio del mGScﬁld‘parécen'funCibnarVC6mq éctivadores e
Linhibiadres de los ststémastenziméﬁiCQé»intrémﬁéculares34fi
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DESDOBLAMIENTO ENZIMATICO DE LA MIOSINA FIG. N7 2
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CAPITULO TI. GENERALIDADES 50BRE POLIMIOSITIS Y DER

MATOMIOSITIS.

El grupo de enfermdades, en las cuales hay infla
macién no supurativa del mlisculo estriado, reciben el nom-
bre de polimiositis. La asociacidén con lesiones cuténeas
se ha denominado Dermatomiositis.

La clasificacidén de los casos de polimiositis vy
sus entidades afines ha sido punto de controversia, y se -

han propuesto diversas clasificaciones. La:Federacidn Mun

dial de Investigacidn neurolfgica en Enfermedades Neuro-Mus

culares (1968) propuso tres clases de polimiositis: 1) Po-

limiositis no complicada. 2) Dermatomiositis y miositis com

binadas con enfernedades del tejido conectivo y 3) Polimio
sitis con malignidads.' Otras clasificaciones tienden a se
parar la polimiositis de la dermatomiositis o combinarlas.

En igual forma, la miositis de los nifios; miositis con ma-

lignidad, miositis*enrel curso de otras énfermedédes del ==
tejido conectivo, y rabdpmioiiéis, h§n'sidbrinéorporadas«a,~
el espectro de ié polimiositisf"El;ésqﬁgma de ciaéifica =
'cién} propuesto pof'Wal£on;:édém5;-Barﬁickry Walt@n nos -~

‘permiten separar los pacientes de polimiositis, dermatomio

'sitis‘ywenfermédades del~tejido conectivo. Recientemente

. Bohan; Peter y Pearson proponen una clasificacién basada en

-2l andlisis minucioso de 153 casos la cual nos parece la -

-12 -
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A.- CLASIFICACION DE POLIMIOSITIS.

TIPO T POLIMIOSITIS DEL ADULTO.

TIPO II.DERMATOMIOSITIS TIPICA.

TIPO III. MIOSITIS INFLAMATORIA ACOMPANADA DE
CANCER.

TIPO IV. MIOSITIS DE LA NINEZ.

TIPO V. MIOSITIS ACOMPANADA DE SINDROMES DE

"SUPERPOSICION" .,

TIPO I. POLTMIOSITIS: Es el tipo mé&s comin de miosi

tis (35%) y suele presentarse en mujeres predominantemente ,
en un promedio de3 a 1, especialmente de la tercera a la -
guinta década de la vida. El comienzo es insidioso y se -
acbmpaﬁa de erupcidn Cuténea,”fenémeno de Reynaud (17%), ar-

tritis minima, oftalmoplejia y otras caracteristicas que a -

menudo aparecen en otras enfermedades del tejido cOnectivo7'
11, 26,59

TIPO IT, DERMATOMIOSITIS TIPICA: Esta categorfa ocu

pa el segundo lugar en frecuencia (29%). Suele atacar a pex

sohas entre los 20 .y los 79 ahos. La erupcién cuténea es -

eritematosa y aparece en la cara o en zohasrperiorbitrarias;
en el cuello y a veces en las rodillas y maleolos internos,

Estds lesiones cutédneas aparecen junto con la debilidad mus-



aular progresiva. Bl comienzo puede ser agudo o subogudo.
Es m&s comin en mujeres. Puede acompanarse de sintomas ar

ticulares que recuerdan los de la artritis reumatoide mode

rada. Este tipo de polimiositis es el mds frecuente obser

vado entre los dermatdlogos 7’11'22.

TIPO IIT. MIOSITIS INFLAMATORIA ACOMPANADA DE CAN

CER. La asociacidn con neoplasia fue reportada desde 1916
por Stertz y Kankeleit, desde entonces los reportes de der
matomiositis complicada con malignidad tiende a aumentar.

La malignidad ha sido estimada en 8.5 a 52% de todos los -
caéos 1’2'17’27'51'69, y la frecuencia se eleva al 71% si
se presenta el cuadro de dermatomiositis en hombres de més
de 50 anos. En una revisibén, de 590 casos reportados de -

dermatomiositis, 92 estuvieron asociados con tumor, 24 con

tumor en el tracto gastrointestinal y 4 con carcinoma de -~

]

colon. Hay reportes también de metdstasis hepdticas de
céncer de colon7,,y la dermatomiositig puede ocurrir atin -
después del tratamiento de la malignidad asociada, lo quc
nés llevaria a pensar que la malignidad es progresiva. Los
sintomas de defmatomiositis reaparecen cuando rccurre el -
tumdr42.

Las manifestaciones clinicas de dermatOmiositis
pueden preceder 1 a 2 afios las‘manifestacioneéide'Carcino—
mas: éqn‘indistinguibles los hallazgos clinicppétoléqicos
tdéila dermatomiositis édn o sin carcinoma: pero buede dis-

mihuir,clinicamente, las manifestaciones de dermatomiositis

14 -
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cidn corporal del tumor varia segln el sexo: en mujeres, -
en orden de frecuencia predomina el cancer de mama, ovario,
Qitero, colon, linfomas, melanomas y clncer de estémago. En
los varones predomina en estfmago, seguido de cancer de -
pulmdén, préstata, linfoma, rifén, colon y nasofaringe. No
es aceptado por todos, el hecho de que con trat;miento de
la  tumoracién, mejora la miopatia. Sin embargo el trata -
miento a base de corticoesteroides y de inmunosupresores -
mejoran la miopatia. Es importante, reconocer el hecho de
la asociagién de dermatomiositis con malignidad . lo que nos
puede llevar a un diagndstico temprano de céncer y trata -
miento mis oportuno.

TIPO IV. MIOSITIS DE LA NINEZ: Esta enfermedad,

aparece como una manifestacidn intermitente aguda o créni-
ca, se presenta con una frecuencia de 20 por 100 de pacien
tes menores de 15 aﬁos{ Y es apareﬁtemenﬁe, distinta cli-
nicamente y patoldégicamente de la del adﬁltb. ‘La caracte-
ristica principal) segln algunos autbres és la vasculitis,
qué afecta principalmente los casos sanguihéos de el teji-
‘do conectivo de larﬁiel,:fracto gastrointestinal, grasa vy
r'pequeﬁosrnérvios. La preséncié de lesionéé vaSculares, la
alta incidencia de,calcinbéis y la rara aédciaCién con ma-
liqhidéd’son las bésés péré diferenciér‘lawenfermedad ob -
_sefﬁada‘én‘lds nifos de:la derloéraduitoéi

Se presenta la dermatomiositis en los nifios, con



mayor frecuencia que el Lupus Eritematoso Sistemético y es
clerodermia y es menos frecuente que la artritis reumatoi-
de, la edad de inicio es de la infancia a la adolescencia,
siendo wés frecuente entre los 5 a los 8 afos. Es més co

mn en las nifas que en los nifos.

El inicio de 1la dermatomiositis es general -
mente insidioso, pero puede ser agudo y fulminante. Las -
manifectaciones en piel no ocurren en todos los casos, pero
la debilidad muscular es comfin, manifestada como fatiga -
acompafiada de fiebre.

Cuando aparecen las lesiones cutdneas suelen -
persistir por anos. La calcinosis muscular ocurre en'SO%
de todos los casos, su presentacidn varia desde depbsitos
foéales en nalgas, superficies de extensién de ios codos,
rodillas y nudillos como dépésitos difusos.

Otros sistemas son afectados frecuentemente coro

el tracto gastrointestinal; la ulceracibn y perforacibén no

estan en relacidn con el tratamiento médico y pueden ocurrir .

en cualquier momento de la fase aguda de la enfermedad.
En la fase crbénica la disminucidn del peristaltismo y de -
fectos en el vaciamiento de eséfago, estbmago - de intestino

delgado son comunes y en ocasiones severo.



Newaonia v pleuritis ocurren como parte de la -
historia natural de la enfermedad., 8Se representan varios
grados de restricceidn pulmonar debido a la alteracidn de
los misculos respiratorios, ocurriendo esto en los casos
mas severos.

LLas alteraciones del SNC son raras, y la neuro-
patia asociada con calcinosis difusa se presenta sb6loc en
unos cuantos ninos.

Los examenes de laboratorio, tales como biopsia
muscular, electromiografia, enzimas séricas, etc. son se-
mejantes a las de las otras polimiositis, excepto por los
datos de vasculitis que se observa en la biopsia.

El tratamiento generalmente es a base de corti-
coesteroides y de inmunosupresores. El prondéstico es di-
ficil de predecir en etapas tembranas del padecimiento, =
generalmente se ha observado que la ehfermedad tiende a -
tener un curso progresivo y autolimitarse, presentando una
fase activa, meses o afilos después con completa raesolucidn
o tener una evolucion crdnica de varios anos. La severa
osteoporosis, ocasiona fracturas por comprensiln y neuro-
patias periféricas. En muchos de estos niﬁos) obliga a -
un programa de rehabilitacidn ége deberén seguir por varios
afos 21’29’44’79’83; cuando el ataque de léfenfermedad fué.
Viﬁportante. No se hé observado, én esﬁos"niﬁés, historia
familiar de dermatomioSitiércomo la pfééentaﬁ los nifos -

afectados de artritis reumatoide.
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TIPC V. MIOSITIS ACOMPASADA DE SINDROME DE SUPER

POSICION: La polimiositis y dermatomiositis, se presenta en

el 21% y constituye la tercera categoria mis comﬁnll’zo’23’

59,76 - .
, observandose frecuentemente en mujeres. Algunos au-
tores senalan, que se presenta frecuentemente con esclero -
dermia, seguida de artritis reumatoide, pero se ha reporta-
do en lupus eritematoso , y en la enfermedad mixta del teji
do conectivo76. La presencia de mialgias, infiltracidén ce-
lular del misculo, &reas de aumento intersticial del tejido
conectiﬁo o atrofia focal de las fibras es la caracteristi-
ca clave que nos permitird el considerar a la entidad como
sindrome de superposicibn, ya que estas manifestaciones no
son comunes en las otras enfermedades del tejido conectivo.
En el sindrome de superposicibén son habituales -
otras manifestaciones iniciales, y no es la debilidad muscu
1ar'el sintoma que lo principia.~,Lés artralgias ocurren en
el 53%, esclerodactilia en 44%, fendmeno dé Reynaud 47% y -
miéigias en 41% ae los casos{“ Es razoﬁable éreef,rque'estos
pacientes tienen un peor pronésticbggue aquéllos que presen
tan polimiositisxno,complicada;_adémés qﬁe,ée ha observado
que.estos sujetos no reéponden bieﬁ2§i tfatémiento cbn coxr-
ticoesteroidés,rexcepcién,'a,la reéieﬂteménﬁe descrita en -
fermedéd, denominadavenfermedéd_miité déi téjid6 conectivo
que tienen Caraéteristicas»¢lihi¢a§”de-pblimﬁositis, esclé?
'fosis siéﬁeﬁética y lupps’eritemat§$6”SisteﬁSticoiyrque,re§ f

Co ; oy P, ca ' L , 20
ponden bien a los corticoesteroides, con un curso benigno™



B,~ BETIOLOGIA.

Establecer la etiologfa de una ent fdad, win porae
bas definidas es dificil, sobre todo cuando =6le se Licnen
sospechas razonables de que éstas miopatfasg son mediadags
por mecanismos de hipersensibilidad. Por lo que connfderva
mos conveniente revisar varias de las posibilidades propuon

tas con respecto a la etiologia como lo serfan:

B.1) INFECCION,
B,2) NEOPLASIAS MALIGNAS,
B.3) INMUNIDAD HUMORAL.

B.4) INMUNIDAD CELULAR.

B,1) INFECCION: Los signos histopatolbgicos de -
una reaccién inflamatoria, son notables en muéhos casos Y
por eso no es sorprendente gque se hayan emprendido hfisque-
das extensas de la presencia de un agente infeccioso. Gar
cin y 001.59, mencionaron una larga lista, entre otras a -
la escarlatina y prostatitis; subsiste 'sin embargo la posi
bilidad de que en algunas personas,,u@fagente infeccioso -
de un tipo u otro desencadene una reséﬁeéta;de hipersensi-

bilidad 7,8

, la gue por causas desconociéés:se "lbcaliza"
en las fibras cstriadas y sus tejidos de:séstén,,lo qqé po
drfa explicar cl hecho del desencadenamiento de élgunos o
casos por el uso de farmacos tales como laS'sulfonamidas,oi
“la penicilina, quo actuarfan sobre el mecanismo.de inmuni-
déd. Es interesanta sefialar que en la polimiositis no hay

29, 83

antecedentes de enfarmedades alérgicas ni familia -
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res de las mismas, por regla general.

Un progreso notable en relacién a las del origen
infeccioso de la entidad se sefiala un publicaciones de Chou
y Hashimoto 38, guienes han descrito la presencia de agre-
gados intfanucleares e intracitoplésmicos de estructuras -
tubulares filamentosas en nficleo y sarcoplasma de fibras -
lesionadas y no lesionadas. En base a las caracteristicas
morfolggicas de dichas estructuras son semejantes a los mi
xovirus. Estos virus en los cultivos tisulares forman -
bulos helicoidales filamentosos, posiblemente de ribonu -
cleasa. Recientemente TANG y col, describieron estructuras
cristalinas en mfisculos de una paciente que en los culti -
vos para virus se logrd identificar como Qirus Coksackie -
tipo A 9, este tipo de virus como es sabido no son Gnica -
mehte miembros del grupo de enterovirus, sino también en -
este tlpO de:v1rus existen algunos neurotrépos. Algunos -~
virus del grupoCoxsackienmestran afinldad por el tejido -
mgscular Y producen mlocardxtls o una pleurodinia epidémica
por. induccidn, que origina ébiorvy,a,veées invaci16n muscu-
'1a£} Sih embarqo no son: datos constantes y s6lo abren la
ipuerta de futuras 1nvest1gac1ones;v.

‘B. 2) NEOPLASIAS MALIGNAS Una de las etiologlas
de las pollm1031tls y dermatomlocltls que parece 1nequ1voca
es “la asoc1ac1on de estas enfermedades con neop1a51as ma -

'llgnas. Se ha expllcado en base ‘a. 1a produ001on del tumor



de sustancias miotbxicas inmunogénicas. Los anticuerpos =
inducidos por el tumor en etapas posteriores pueden actuar
directamente contra el misculo y la piel., Se ha descrito
que los linfocitos periféricos de pacientes con polimiosi-
tis y céncer son citotdxicos para los cultivos de células
musculares de feto humano, ademids de ser capaces de produ-
‘cir linfotoxinas cuando se incuban en misculo autélogo; au
totoxididad que se inhibe con el uso de prednisona.

Los examenes de inmunofluorescencia muestran de-
pbsitos de alfa glubolinas alrededor del msculo estriado
y de la dermis y estos datos sostienen la hipbtesis que la
dermatomiositis en presencia de malignidad resulta de la -
pfoduccién de anticuerpos‘en respuesta a un antigeno tumo-
ral,

Gold ha demoétrado que eifééncer‘de colon, se -
acompaha regulérmenfé de -anticuerpos circuLantés'en pacien
tes con lesiones pero esﬁérausenté cﬁando ekisten_metésta—
sis, sin embargo al parecer los,éntigénOSiestéh presentes
en ambas situaciones,rld Que'SUpoﬁe éué lb'més prbable, -
sea que esta reaccidn esté éipliéadagénrbasé'a:ia inmuni -
dad wediada por células. La supreéién:efectivé de la mio-
gltia, inicialmente al uso de eSteroideS'y la 5ubéecuente
roactivacifn ante la presencia de metéstasis quizid apoye -

4

antn hipbtosis Entre las posibilidades de toxicidad y

v

de hipersensibilidad la segqunda parece la méds probable.

=21 -
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B.3) INMUNIDAD HUMORAL: Al examinar el suero de

pacientes con polimiositis o dermatomiositis, se encontra-
ron autoanticuerpos antimioglobina especificosSG’ 65, un -~
anticuerpo antinuclear caracteristico dirigido contra una
proteina acidica no histona y se encuentra en 50% de los
casos de polimiositis, 20% de los casos de dermatomiogitis
y 73% de los casos con imbricacidén de polimiositis y escle
rodermia; el anticuerpo denominado PM-1 se demuestra por -
inmunodifusién doble; el antigeno no ha sido caracterizado.
Al examinar los datos clinicos de los pacientes
con anti PM-1 positivo hay una aparente segregacién; la ar
tritis, esclerodactilia, el fendmeno de Reynaud y la enfer
medad pulmonar ocurren con m&s frecuencia en'éste'grupo -

que en los enfermos con anti PM-1 negativo.‘

B.4) INMUNIDAD CELULAR: La alteracibén en la inmu

nidad celular ha sidé més éstudiadé;'en elrcobayo,rse ha

logrado produ01r m1051tls de corta dura01on con infiltrado
llnfOC1t1co medlante homogenelzado de musculo heterélogo y
adjuvante de Freund‘completo; las células 11nfétlcas de es
tos animales son 01tot6x1cas para los cu1t1vos de mﬁsculo

fetal como lo demuestran los experlmento% de dequs Yy Mas
taglla24.

51 ‘los anticuerposfhrlgukm contra “la supertlcle

de las celulas son capahes de fljar 01ertos componentes -

gpresente en loq lquldOS extracelulares, denomlnaGOb co -

L 47
lectivamente complemento,_, se puede complementar una reac

-22 -



b S s T

cidn citotdHxica. Se ha sugerido que los complejos antige
no anticuerpo se pueden encontrar en las paredes de los -
vasos intramusculares especialmente en la dermatomiositis
de los nihos. Sin embargo otros autores: Sloper, Barret
y Patrigge 78, suguieren que la sustancia antigénica se -
encuentra en el mlsculo situado en la membrana, oggen la -
fraccidn miofibrilar del mismo.

Como consecuencia a estos hallazgos se han em -
prendido estudios del estado inmunolbgico de &stos pacien
tes, demostrandose gue la inmunidad celular es normal; a
diferencia de ello hay concentraciones de IgG moderadamen
te menores y presentan respuestas humorales inadecuadas.

Dawkins, los interpreta como que la polimiositis
pudiera ser la cousecuencia de una inmunodeficierncia pre-
existente, defecto que podria ser determinado por mecanis
mos genéticos; como dato interesante se han descrito casos
de polimiositis en familias46. Una consecuencia de dicho
defecto pudiera ser la apaficién de una enfermedad autoin

mune por la pérdida del mécanismo humoral gue participa -

‘en ‘la conservacidén de la tolerancia.

No es posible en este homentbrlleéar a conclusio
nes firmes sobre la etiologfa defla'poiihibsitis y de la
dermatémiositis del humano. Desde el:?ﬁhfo de‘vista cli-
nico e histopétolégiéo hdyiimpdrtanﬁesip&gibilidades'de -

que en algunos de éstos-c§505fseén elipesultado de hiper-

- sénsiﬁilidad, Y pndierarhaber_algﬁn:déféctoren la inmuni-



dad humoral, aunado a la hiperreactividad de la inmunidad
celular que daria origen a un proceso patol6gico subyacen

te en los humanocs.

C.- IFFRECUENCIA DE LA DERMATOMIOSITIS.

La dermatomiositis punto central de nuestra in-
vestigacidn, puede afectar a personas de cualquier edad -
desde la lactancia hasta las etapas posteriores de la vida
adulta; pero la mayor proporcidn se aprecia entre los 50
y 69 anos. Las mujeres suelen ser dos veces més atacadas
que los varones y parece que no hay ninguna predisposicidn
racial ni tampoco tiene importancia el sitio geografico -
de residencia. i

En el servicio de Reumatologia del Hospital Ge-
neral ocupa el +,09% de la consulta y se presenta entre -
los 31 a 40 afios. En el Servicio de dermatologia del mis
mo'hospital ocupah las enfermedades del téjido'conjuntivo
el 3.57% y solo alguﬁos casos dorrespondé'a Dermatomiosi-
pig 12177 '

vfea:son ha'calculédoruna incidenéia de 1 caso -
de aerhatomiositis por millén de larﬁdblaéiénlpoi afio, en
un grupo estudiado de l8§vpaCiéh£éS7CQﬁ énfermedad muscu-~
lar la poiimiositis—defmatqmioSiﬁis'Se'bresenféVén‘el -

22.6%.



D.—- CRITERIOS PARA EL DIAGNOSTICO.

Los criterios definidos para el diagnbstico de

dermatomiositis fueron sistematizados primero por Bohan vy
11 . , , .

Peter en 197577, la importancia de estos criterios ha per
mitido la separacidn de las diversas entidades en las que
la alteracién primaria del mfisculo estriado es la caracte
ristica relevante.

A través de estos criterios no generalmente -

aceptados para el diagnbstico de dermatomiositis, se resu

men en:

D.1., LESIONES CUTANEAS.

D.2. SIGNOS Y SINTOMAS MUSCULARES.
D.3. ENZIMAS SERICAS.

D.4. ELECTROMIOGRAFIA.

D,5. CAMBIOS HISTOLOGICOS.

cuando las lesiones cutdneas con tres de los -
'cfitérios anteriores el diagnéstico:es definitivo, el eri
tema con dos criterios hace el diagﬁéstico probable y cuan
do1e1 eritema acqmpaﬁa'un ¢;iterio'el diagnéstico es posi
 bie. Los grados de débiiidad muscuiar¢$on clasifiéados -
'eﬁ'6festadfosr(Bri£ish Médibal ResearchiCQunCilrl943): 0~
»Nb,contraccién: 1- Inici@ o tfazas_dé*cohtraéci6h; 2~ Mo-
vimient§s agtivos con graﬁedqdveliﬁiﬁada{ 3= Movimientos
aééi&oé thtra—lé5gravéﬁad;,45 Moviﬁiéntoéréctivoé contra

gravedad y resistencia; 5- Fuerza normal, 'y es importante



la valoracidén de los mismos porque son guia para el trata

. - ) 2
miento y prondstico de éstos casos”,

D.1. LESIONES CUTANEAS: Se han considerado dos

formas clinicas de dermatomiositis: las formas agudas que
antiguamente recibieron el nombre de tipo Wagner Unverricht,
y las formas subagudas o crbénicas, en las cuales se debe
integrar la poiquilodermatomiositis de Petges-Cl&jat que
no seria mids que una forma evolutiva del mismo proceso.
Dentro de las lesiones cutineas el eritema es -
un dato dominante del cuadro c¢linico, en forma de manchas,
rosa, rojo o violadceo y a veces telangiectésico, afecta -
las zonas circunscritas de los tegumentos. En la cara la
cdloracién roja es a veces ligera, 1dcalizada en los par-
pados o extendiéndose en vespertilo sobre las alas de la
nariz y sobre las mejillas; en los cédos'y en las rodillas,
el eritema es rojo muy vivo, escamoso y atrdfico; sobre -
el dorso de las manos, el eritema ¢onstituye banaas exten
sas a lo largo de la cara dorsal de los metacarpianos y -
dé las falanges, ~8pulas agrupadas dando la apariencia
de placas afféficas:(signo de Gottron) alrededor de las

- . . L i o . ) 16, 25
unas existen telaniectasias o cambios cuticulares ’ !

;sz:7l. El resto de tegqumentos puéderserrsitio:de manchas
b}Zonas eritematQSas;,Cuéllo nuCa,AhOmbros,,abddhen, re -

,gionés;qlﬁtéas, miembros; dentro de estas placas: eritema-

- 'tosas, se forman en ocasiones zonas leucodérmicas y pig -



mentadas.

La gran sobreposicidn de varias lesiones tales
como las lesiones acrdmicas pigmentadas dan a la placa -
un aspecto reticulado, que puede presentar todavia telan
giectasias: esta mezcla de lesiones da a la piel un as -
pecto poiquilodérmico, que no presenta en si una forma -
particular sino un aspecto dermatoldgico en el curso de
la dermatomiositis.

El edema ataca electivamente la cara donde guar
da una consistencia eléstica, queda limitado a las regio
nes periorbitrarias y malares o infiltra toda la cara.

Dos caracteristicas le son prominentes al ede-
ma: que es circunscrito, segmentario; es mévil, variable
de un dia para otro.

Otras lesiones dermatoldgicas han sido descri-
tas: nddulos dermohipodérmiéos del tipé de eritema nudoso
y de paniculitis, erosiones, ulceraciones, urticaria, te
langiectasias periungeales, cambios;:cuticulates, lesio-
‘nes de fotosensibilidad siﬁilareéra ias bbser?édés en lu
pué eritematosq sistemitico, dermografismo, lesiones am-
pollosas, queratoéis folicular,'hipértricosis, efupcio -

: . , S . . e 16
nes psoriasiformes, livedo reticularis, alopecia, etc, '’

55,71, 69

D.2. SIGNOS Y SINTOMAS MUSCULARES: En el comien

- zo-agudo, la debilidad muscular generalizada es mds inten



tensa en los mOsculos proximales, y puede aparecer en tér

minos de una a dos semanas con dolor al mover los miembros
y a la palpacidn de los miisculos. La disfagia, una voz -

nasal, y la respiracidn superficial son sintomas frecuen-

tes de esta enfermedad,

En los casos subagudos o crdnicos la debilidad
aparece con mayor lentitud; afecta en primer término los
miembros inferiores y al mismo tiempo remeda muy iIntima -
mente la distrofia muscular. E1 dolor esponténéo y la -
palpacidn en mlsculos son mucho menos comunes en este tipo:
la disfagia suele ser de mediana intensidad sucesivamente
el paciente observa la dificultad para levantarse de un -
$illdén, subir escaleras, peinarse, debilidad en los miscu
los del cuello y cuando el individuo esta acostado es in-
capaz de levantar la cabeza de la almohada: El1 ataque de
los misculos faringeos posteriormente puede causar el cua
dro de parélisis seudobulbar, disfagia, disfonia y a veces
disartria2'3l'79.

Enrcasos intensos o avanzadoé la debilidad pue-
de ser extraordinaria con incapacidad para todo movimien-
to; la atrofia de lo6s mlisculos es un,fenémeno térdio, la
calcinosis de los mfisculos apareée Comoﬂsignorﬁltimo y ge

neralmente se presenta en el tipo IV en nifos.

D.3, ENZIMAS SERICAS: EL aumento de la activi-

dad de algupnas enzimas séricas tienen utilidad para el -

diagndstico, las mas_importantes son el aumento en el ni-



vel de creatina fosfoguinasa, aldolasa, transamisada qluté
mico oxalacética y transaminasa glutdmico pirdvica. Es
tas enzimas parecen ser liberadas como resultado de la
miopatia destructiva, casi invariablemente en las etapas -
subagudas de la enfermedad, aumenta la concentracidn de -~
las enzimas musculares; en los casos clinicamente inactivos
o en los casos de remisidn, las enzimas son normales o ca-
sl normales. La creatina fosfoquinasa parece ser el indi-
cador més sensible de la actividad de la miopatia subyacen

te; se ha considerado que aproximadamente en el 10% de los

. 59
casos se encontraran las enzimas musculares normales .

D.4. ELECTROMIOGRAFIA: Es (til porque elimina -

las alteraciones de denervacidn, las cuales producen un ng
mero disminuido de unidades motoras polifdsicas de gran am
plitud y gran duracibn, ya gue estas alteraciones no se -
presentan en pacientes con polimiositis y dermatomiositis,
Los potenciales de unidad motora polifdsicos de
; corta duracidn, y poca amplitud se observan en el 90% de -
Vlos casos de dermatomiositis, la evidencia de irritabili -
dad de membrana (fibriléciéq), irritabilidad de insercidn

y contracciones posicivas) ocurren menos frecuentemente -

74%. Las fibrilicaciones pueden ocurrir en pacientes sanos,

i , y en pacientes con polimiositis en 10.7% de los casos mues

tran’ EMG normal 22

D.5, CAMBIOS HISTOLOGICOS: De la dermatomiositis

‘son indistinguibles de LES: en la epidermis estid. en oca -




siones adelgazada, con engrosamiento de la membrana basal
en lesiones de larga evolucidn, alteraciones vacuolares

en la unidn dermoepidémica, edema variable de la dermis -
profunda, variaciones en la cantidad de mucina entre las

fibras col@genas y en la dermis profunda, y un infiltrado
linfohistiocitario alrededor de los vasos de los plexos

superficiales y diseminado através de la dermis papilar,

algunas veces con eritrocitos extravasados.

La dilatacidn media de los vasos sanguineos su-
perficiales son los responsables de las telangiectasias,
y contribuyen a la caracteristica coloracién heliotropo,
la descamacidn periorbital es debida al edema de la der -
mis, la atrofia resulta de esclerosis de la dermis papi -
larl.

La biopsia muscular es la de ayuda diagndstica.
Los msculos afectados en etapas iniciales muestran edema
ihterfibrilar, acompanado de infiltrado intersticial esca
so de linfocitos e histiocitos, En las etapas agudas se
observa la muerte focél'o_extensa de fibras muScuiares -
por vacuolizacibn y fragmentacidn del sarcolema.-

En etapas Hlterioresfpuede'tornarse patente la
régeneracién,de las células musculares lesionadas pero -
qué sobreviviefon lo cual:produce nﬁcleos'sarcélémicos ve

siculares voluminosos acompafiados de basofilia sarcoplés-

‘mica. La combinacidn de atrofia 'y regeneracién de células

‘musculares origina gran-variacidn del tamafio de cada fi =




bra. En los casos avanzados, grandes zonas del parénquina

muscular son substituidos por penetracidn grasa y fibrosis
66

compacta .

La microscopia electrénica ha revelado que la de
generacidn muscular es similar a los cambios degenerativos
encontrados en otras enfermedades musculares. Los estadios
tempranos consisten en desintegracidn focal de miofilamen-~
tos v miofibrillas resultando en dreas de vacuolizacibn vy
en aclmulo de gldébulos lipidicos y lisosomas sin células -~
musculares o dentro de las mismas. Estructuras parecidas
a los paramyxovirus pueden encontrarse en las lesiones de
piel y lesiones musculares de dermatomiositis asi como en

_ : 48
el lupus eritematoso
Otros hallazgos serolbgicos son la presencia de
. . ) S ‘o 103
anticuerpos antinucleares positivos en 25% de los casos ’
y -factor reumatoide en menos de 40% los titulos de Latex -
se han encontrado positivos en 10% de los casos de dermato
miositis y polimiositis aproximadamente. Hay reportes es-
poréddicos de células LE positivas, titulos anti DNA, anti-

cuerpos o antigenos extraibles del nficleo (ENA) y anticuer

5fff pos antinucleares fluorescentes en éstos casos,

P ~ E.- OTROS SIGNOS CLINICOS:

‘La relacibén entre la pdlimiositis y la dermato -
SO ‘miositis vy otraszenfermédades’dé la "coldgena" es evidente

 no sdlo por la semejanza en las manifestaciones cutédneas -




de la esclerodermia, el lupus eritematoso sistemitico vy,
la artritis reumatoide, sino también por la presencia de

otros signos tales como:

E.1. SINTOMAS ARTICULARES,
E.2, DIGESTIVAS.

E.3. CARDIOPULMONARES.
E.4. RENALES Y

E.5. OCULARES.

E.l. SINTOMAS ARTICULAREg: Predominan en manos

con erosibdn, calcificacidn periosteal e inestabilidad fa-

léangica que se comprueba en el estudio radioldgico con -

calcificaciones periarticulares, erosiones y subluxacidn

interfaléngica 13'74.

Las manifestaciones pueden scr la
artritis o las artralgias con derrame especialmente en las
articulaciones de los dedos y las munecas; las manifesta-

ciones articulares siempre mejoran con el tratamiento con

“corticoesterioides,

E.2. DIGESTEYQ§: La disfagia se debe bésicamen-
-te a la debilidad de los mﬁsbulbs estriados de la zona pos
terior de la faringe, se han preSentado en éstos pacien -
tes diverticulos de esbfago, alteraciones de la actividad
ﬁuscular'degintéstinordelgado; neumométosis intestinal al

gunas veces con neumoperitoneo. Se ha llegado a explicar

que:. la proliferacibén de la intima de arterias y arterio-

las de-piel, grasa y tracto digestivo se ven algunas veces,




posteriormente se ulceran y la hemorragia ocurre ocagional

: 0,068
mente 7'26'6")).

E.3. CARDIOPULMONARES: Las manifestaciones car-

diopulmonares se han reportado cada vez con més frecuencia,
las anormalidades cardiacas incluyen bloqueo cardiaco de -
lo, 20, y 3er. grado, anormalidades en ST-T, arritmias, on
das Q anormales, bloqueo de rama, insuficiencia congestivo
cardiaca, con lo que observamos gue las alteraciones se de
tectan sb6lo con ECG, se han reportado datos auscultatorios
gue se limitan a murmullo sistb6lico atribuido a regurgita-
cidén mitral funcional. Hay evidencia que los pacientes -
con polimiositis puedan tener sobrecarga ventricular izquier
da y prolapso de la valvula mitral en ausencia de sintomas
cardiovasculares, La frecuencia de alteraciones cardiovas
culares con técnicas no invasivas del tipo de ecocardiogra
ma, fonocardiograma y ECG descubrirdn que las alteraciones
cardiacas son altas en este grupo de pacientesg’26’33.
Desde las descripciones de Milla y Matthews en -
1956 se han reportado 36 casos de enfermedad primaria pul-
monar. Hepper ha senalado 3 posibles mecanismos de la en-
fermedad pulmonar: 1.- Neumonia por aspiracidn ; 2.- Hipo-
ventilacién con neumontfa hipostdtica secundaria y 3.~ Una
forma primaria de neumonia intersticial; Se'ha postulado

Otras causas como son la infeccidn por_ oportunistas y las

neumonias relacionadas con drogas en estos pacientes.




Con el uso de methotrexate, para el tratamiento -
de polimiositis y los reportes de neumonitis que ocurre con
el uso prolongado de esta droga la enfermedad pulmonar indu
cida por drogas se vuelve mis frecuente: Un reporte de la -
Clinica Mayo sugiere que ocurre en un 5% de los pacientes.
Los sintomas son tos no productiva, hipoxemia y disnea. En
las radiografias de tdérax se observa infiltrados lineares -
difusos intersticiales con predileccibén de las bases pulmo-
nares. La histopatologia muestra infiltrados linfocitarios
y de células plasmidticas y fibrosis, datos no caracteristi-
¢os, en un caso se ha reportado vasculitis. La etiologia -
es incierta pero existe la hipétesis que hay citotoxicidad
medidada por cé&lulas contra las células del miisculo liso de
los bronquios, iniciando la secuencia de inflamacidn, exuda
cidn y cicatrices con ataque importante bronguial.

Aproximadamente el 50% de los pacientes responde
favorablemente a la administracidn de cortioesteroides con
lo que desaparecen los sintomas y radioldgicamente se obser

va mejoria también 45'57’75.
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en-los casos de dermatomiositis, la IR puede ser causada -

por la precipitacidn de mioglobina en los tGbulos, sin em-

bargo la nefritis ha sido reportada37.

E.5., OCULARES: Oppenheim ha enlistado que la con

juntivitis, blefaroptosis, y paralisis de los mGsculos ex-




ternos del ofjo son complicaciones de la dermatomiositis.
Otras alteraciones obscrvadas son cambios en la
cornea exoftalmos, esclerosis, epiescleretis, uvitis, -
glaucoma, nistagmus, y recientemente retinopatia con cexu-
dados en retina y pequefas hemorragias, la atrofia Optica

puede ser una complicacidn tardia 2]’31’36,

. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Una gran cantidad de entidades se pueden confun
dir con la imagen clinica de polimiositis y dermatomiosi-
tis, aqui senalaremos algunos de estos padecimientos que
los podriamos dividir en: distrofias, padecimientos granu
lomatosos, endocrinos, metabbdlicos, glicogenosis, infec -
ciones, lesiones de neurona motora, drogag, rabdomiolisis

, . . e 2,43
y de causa desconocida como la polimialgia reumédtica™’ 7'
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Las miositis infecciosas supurativas, bacteria-
nas pueden estar ocasionadas por varios agentes infeccio-
sos como son: estafilcoco, treponema pallidum,'leptospirg
’sis, salmonelosis, texoplasmbsis35’47, tripanosomiasis -
gue en general no ofrecen grandes dificultades en el diag
ndstico difefencial. |

La triquinosis, debido a su similitud hizo que
Ia dermatomiositis se'considefara por,mUCho/tiempo como -
una "seudotriquindsis", sin embargo se obsefva una gran -

“sintomoatologta general (hiperhidrosis, fiebre, néuseas,



vémito, diarrea e insomnio) asi como edema palpebral recidi
vantes, ademds los enfermos aquejan gran dolor muscular que
les impide los movimientos, Mas tarde puede aparecer hipo-
glicemia, afectacidén mioclrdica y creatinuria; como factores
en el diagndstico diferencial se debe tener en cuenta el ca
rdcter epidémico y la regresidn de la sintomatologia a par-
tir de un segundo mes. Para la confirmacibn del Dx se debe
demostrar la presencia de trichinella que se puede realizar
a partir del 10o. dia de la enfermedad a nivel del miisculo.
En la triquinosis también se producen fendmenos marcados de
calcificaciér, que sdlo comprenden la de la triquina; éstas
pueden evidenciarse radioldgicamente.

Dentro del mismo grupode mialgias por procesos in
fecciosos se debe mencionar la enfermedad de Bornholm (mial
gia epidémica) especialmente en ninos, es producida por un
virus Coxsackie. Los sintomas fundamentales son pleurodi -
nia, pericarditis y a veces pleuritis seca, asi como miocar
ditis y encefalitis; las pardlisis propiamente dichas son -
inéélita544, |

Las altefaciones dé tiroides tanto en la tirotoxi
cosis como en mixedema presentan sintomatoiogia muscular37,
Se produce una astenia patolégiéa'que_puede llevar a con -

,fracturas musculares y paresiéé en‘las'alteraciones funcio-
néleS'de paratoroides (hipérparatiroidismo),,enfermedad de
éCushiﬁQ.diabetes,méilitds; aéiimiSmo,én los éstados de hi -

perpotasemia (como en la insuficiencia renal crénica) o de



hipopotasemia.

La sarcoidosis puede producir infiltraciones mus
culares de células epitelioides de carécter granulomatoso,
que no se manifiesten clinicamente, los casos de sarcoido-
sis muscular realmente infrecuentes, pueden mostrar una -
miodistrofia progresiva o una polimiositisl7.

Recordemos que algunas drogas han ocasionado sin
tomas musculares y otros verdaderos cuadros de dermatomio-
sitis como los cortiocesteroides, vincristina determinados
antibidticos como la neomicina, estreptomicina, kanamicina,
colistina, polimixina B y viomicina. La miastenia es esen
cialmente dosis dependiente y viene determinada por una in
hibicidn competitiva a nivel de la placa motora32.

Algunos anestésicos y relajantes musculares poseen
idéntico mecanismo de accidn, puede producirse por efecto
aditivo crisis de narcosis grave:; recientemente ha sido re
portado gue la penicilina produce cuadros clinicos a veces
indistinguibles de dermatomiositis.

‘Ocasiona rabdomiolisis el ejercicio extremo, hi-
‘perpirexia maligna, envenenamiento con ciertas viboras de
mar e intoxicacidn por plomb;'lesiones dérneuréna motora,
atrofia nuscular progresiva de 1atinfanéié, par8lisis perid
dica; pseudohipertrofia (Duébnne) y temptanamente en atro-
fia ‘espinal de los adultos (Kukerlberg Willander) son a -

considerar en el diagndstico diferencial de polimiositis y



. ... 3,19 C
dermatomiositis™ ' ,,79.

G. PRONOSTICO:

La morbimortalidad ha disminuido en los estados -
agudos desde el advenimiento de los corticoesteroides para
el tratamiento. Es evidente que bajo el tratamiento con -
cortioesteroides es un factor en la cronicidad de la enfer-
medad confracasos en la respuesta a largo plazo (Dubowitz).
Los reportes de mortalidad varian grandemente pues son desde
10% hasta 50%.

Pearson reporta una mortalidad global del 28 por
100 al igual que Rose y Walton. En un estudio de casos no
tratados O'Leary y Waisman sefialaron un indice de mortalidad
del 50 por 100. Medsger, Robinson y Masi en 1971 en un anali
sis de 124 pacientes refieren que no hay diferencias en cuan
to a la sobrevida entre hombres y mujeres; La sobrevida dis
minuye cuando los pacientes presentan disfagia, gran debili-
dad muscular, fibrosis pulmonar y céncer. 7

| Son complicaciones ffecuentes del tratamiento y -
que aumentan la mortalidad las infecciones que conducen a -
sépticemia,vpadecimientos,car610va30u1ares Y cerebrovasculé-

res. No se han identificado otros factores pronb6sticos.
H. TRATAMIENTO:

En base a los posibles,mecanismos,.etioléjicos de

la polimiositis - dermatomiositis es razonable pensar -

"qué'si‘la,alteracién principali'estéjen,la,inflamacién vy

- 38 -



destruccidn del mlsculo los corticoesteroides brinden efec
tos benéficos. Se ha mencionado que en algunos de los ca-
s0s, se aprecian remisiones y exacerbaciones expontineas,
pero el curso natural de la enfermedad es casi siempre pro
gresivo sin tratamiento,

Los andlisis seriados de los niveles de enzimas
en suero, proporcionan la mejor orientacidn y método pro -
néstico para el tratamiento; en la enfermedad aguda, el -
uso de corticoesteroides debe ser de 50 a 70 mgs. en dosis
fraccionada, La dosis de mantenimiento debe individuali -
zarse y varia de 5 a 20 mgs. de prednisona por dia, una -
dieminucidn rapida de la dosis generalmente es sequida de
un brote de activida65’7’9'34‘ '

Durante la fase aguda del padecimiento, se requie
re de un reposo total iniciando la movilizacidén pasiva, ac
tiva o voluntaria en cuanto sea posible, con objeto de evi
tar mayor atrofia por desuso 3'11.

Son reconocidos los efectos antiinflamatorios de
los corticoesteroides, ast coho la capacidad de estabilizar
la membrana lisosfmica, interferir en la formacidn de cini
nas, inhiben la migracién de'polimorfonucleares, disminuyen
el nlmero y la actividad de las células cebadas, lisis de
linfocitos, intarfieren en ia expresién y la inmunidad me-

diada por cé&lulas. Sin embargo son también mdltiples los

efectos indeseables que producen, entre otros mencionare -



mos: la supresidn hipotilamo aipofisis, diabetes, necrosis
aséptica, miopatia, acné, hipertensién intraocular, osteo=
porosis, hirsutismo, retensidn de sodio y agua, equimosis

de facil aparicidn, cataratas subcapsular posterior, Lras-
tornos del talante, retardo en el crecimiento en los ninos

. , . 6,22,64,68
Yy gran suceptibilidad a infecciones entre otros ' ren !

87'81: por lo que deberé&n administrarse cloruro de potasio,
protectores de mucosa gdstrica y exlmenes periddicos de -
electrolitos séricos.

Cuando las dosis de corticoesteroides son incapa
ces aln despuds de algln tiempo de estabilizar el padeci -
miento, iniciamos el uso de inmunosupresoresz'lo’14’30’79.

El establecimiento de una respuesta inmune requie
re la proliferacidn activa de un nlmero relativamente peque
no de linfocitos sensibles al antfgeno que origine una po-
blacidn de células sensibles, lo snficientemente grandes -~
como para ser efectivas. Los inmunisupvesbres son drogas
antimitdticas pero tHxicas espeéilamente para la médula osea
e intestino, |

Entre los inmunosupresores los de mas utilidad -
en la dermatomiositis son: methotrexate,rla ciclofosfamids,
la azotioprina y clorambucil. Son el méthotrexate y la -
‘azatioprina antimetabolitos, su efecto inmunosupresor esti
en la accidn antagbnica del Acido félicb; inhibe el metabo

lismo de la enzima rediuctasa dehidrolfolato inhibiendo la

sintesis de Acidos nucleicos por parte del methotrexate.
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Sus efectos indeseables son estomatitis, altera-
ciones hepdticas, La via de administracidén con la que se
disminuye la toxicidad hepativa es la intravenosa asi como
dosis semanales de 25 a 50 mgs ya que normaliza las enzimas
en 10 semanas y la fuerza muscular en 3 a 4 semanas segln
lo ha reportado Jacobs y Metzger 50’53’68’80’85’86.

La azatioprina desde 1968 ha sido reportada como
Gtil en el tratamiento de la dermatomiositis y polimiositis
por McFarlin y Griggs. Se considera antimetabolito y cito
téxico, es un andlogo de las purinas y act@an en los grupos
sulfidrilo, produciendo nuclebtidos alterados y bloquea la
sintesis de las purinas por imhibicibén de la deshidrogena-
sa inosinica; el medicamento puede ser incorpofado al acido
nucléico y al dexosirribonucleico, lo cual lleva a la muer-
te celular, de estas funciones sé deriva su efecto inmuno-
Supresor. Los efectos indeseables éon: leucopenia, hepati
7£is, estomatitis, dermatitis, alopecia y suceptibilidad a
‘1ihfe¢ciones. .Las dosis aConsejadas»son ée‘Z a 2.5 mgs =~
por kilo de peso por V.0, vy ofrECe.la ventaja'que es un -

‘férmaco muchd nids facil de administrar y ajustar8’67'68'73,

Finalmente la ciclofosfamida que,pfobablemente -
acﬁﬁa pof entrecruzamiénto dé dds'o‘més'Cadehaé de DIIA y -~
veyité la;dﬁplicaciéh celulér‘67)68.

A dosis;de‘lra,Zlmgsrpér*kild'de peéo, se obtie-
~nen buén§s?resﬁltadosA 'LQs.eféCth §ﬁdeseab1es son la dis

';‘fﬁnciéﬁFteSticular y ovarica, anorméiidédes.fetales, cisti



tis hemorragica, alopecia y depresidn de médula osea. En
reportes de Fries, Sharp y Findlay ofrecen algunos resulta

dos prometedores con este inmunosupresor pero es el de me-
nor empleo en estos casos 30’62’75.

El suero antilinfocitico se ha empleado en un nd
mero pequeno de pacientes, con algunos beneficios seglin re
portes preliminares de Denman (1976) 2’62.

No hay que perder de vista que estas drogas son
poderosos inmunosupresores y el tratamiento prolohgado pue:

‘de derivar en malignidad seglin los reportes de Walpoff (19
58) y Burnet (1967).

Los ninos con dermatomiositis y enfermedad muscu

lar inactiva presentan calcinosis universal activa, la col

chicina es de ayuda en el tratamientogo.




CAPITULO TII. MATERIAL Y METODOS.

En el estudio personal en el cual se revisaron -
los expedientes de la Consulta Externa del Servicio de Der
matologia del Hospital General de México S$.S5.A., en los Gl
timos diez ahos encotramos 30 pacientes con el Diagndstico
inicial de Dermatomiositis, de los cuales se descataron 16
casos; once de los cuales no correspondian al diagndstico
de dermatomiositis, los cinco restantes se descartaron por
no haber registro adecuado de la evolucidn, ex@menes de la
boratorio y esquemas terap&utico.

Se consideraron 14 pacientes en los cuales los -
cinco criterios diagndsticos estuvieron presentes como son:
debilidad muscular simétrica, enzimas musculares elevadas,
cambios electromiogr&ficos caracteristicos, biopsia de mis
culo tipica y debilidad muscular con lesiones cutédneas.

Las enzimas séricas musculares investigadas son:
Deshidrogenasa lactica (DHIL) COnsidefando como valor normal
elrde 120 a 240 UI; creatina fosfoquinasa (CPK) norwal de
0 a 50 mU/ml; transaminasa glutémiéo oxalacética (TGO) de
5 a 17 ﬁI: transaminasa glut8mico piruvica (TGP) de 5 a 17
y finalmente aldolasa con valor normal de73:a712,

| Para»conéidérar positiva la electromioérafia'los
cambios,consistierbh en potencialés de,uhidad:motora peque
fos, fibrilacioneS'de unidad]mofota,’fibrilaciénes asi co-~

. mo contracciones positivas, descargas abigarradas y de alta




frecuencia. La biopsia de mgculo tipica con atrofia, de
generacidon de fibras, necrosis ¢ infiltrado inflamatorio.

En cada uno de los casos se revisd la historia
clinica completa, asi como otras investigaciones clinicas
y de laboratorio como fueron: quimica sanguinea (Q.S.);
biometria hemética (B.H,); electrolitos séricos (E.S8.); -
pruebas de funcidén hepatica (P.F.H.); células L.E.; anti-
estreptﬁTTETnaﬁV/%EL); proteina C reactiva (PCR); electro
cardiograma (ECG); anticuerpos antinucleares; completamen
te hemolitico:; ex8men general de orina (EGO); corpropara-
sitoscbdpicos; radiografia de tbrax, serie esbfagogastro -~
duodenal; pruebas de funcidn respiratoria; electroforesis
de proteinas; pruebas de filtrado glomerular, as? como -
~1ltivos de orina, espectoracidn, piel y de heces fecales
, segfin el caso especificar.

La biometria hemdtica, ast como la cuantifica -
cién de enzimas séricas musculares se réalizafon semanalmen-
te en los casos y fﬁeron los parametros para evaluar el -
tratamiento en todos los casos. Los corticoesteroides se
administraron junto con protectores de la mucosa géastrica
como el gel de hidréxido de éluminio,,ademés dél cloruro
de potasio. Algunos casos requirierén de otroé medicamen
tos v otros de intervencidn quirﬁrgica due se discutiran

en cada caso.



CAPITULO IV, PRESENTACION DE LOS CAS0S.

Caso No., 1. D.M.C. masculino de 39 afos de edad,

o

comerciante, originario y residente de Veracruz. Presenta
dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades. Cons
tituida por un infiltrado inflamatorio difuso de predominio
en parpados asi como eritema, zonas de hipercromia y desca-
macién. En algunas Areas se observa piel de aspecto poiqui
lodérmico vy atrofia muscular. Padecimiento con 10 ahos de
evolucidn, con debilidad muscular, pérdida de peso y disfa-
gia.

Como antecedentes de importancia, a los 10 ahos -
de edad presentd luxacién traumitica de caderas y rodilla
izﬁuierda gue lo imposibilitd fisicamente para la deambgla-
cién. Se le practicd artroplastia de cadera y rodilla iz -
quierda a los 19 ahos de edad, que dejd como secuela acorta
miento del miembro inferior izquierdo.

En el exdmen médico general como datés positivos
sé encontrd disminucidn de las masas musculares. - La extre-
midad supéribr derecha con disminucidn de la fuerza muscular.
En los examenes de laboratorio: VDRL’negativo,'actividad -
reﬁmética negativa, B.H.; Q.S.; EiG}O;; P.F.H. en limites -
~nofhalés.'PCR,vnegativa; A.E.L{~de 125 UT;'TGP 32 y TGO 40.
rLa7électr6miégrafia~repqrt6'égQUeﬁos potenciaiés'en anplitud  *
.y;agraciéhréon;pétrénvmiopétiéo, nEn‘larbiopéia de mdsculo

_presents variacidn en el ‘tamafio de las fibras . musculares, -



hialinizacidn y fragmentacidon. Focos aislados de infiltrado
inflamatorio monocelular. En piel muestra colagenizacion -
de la dermis y atrofia de la epidermis. El ECG en limites

normales.

Con estos datos se integrd el diagndstico de derma
tomiositis administrdndosele prednisona a dbésis de 100 mygs.
diarios, asi como cleruro de potasio, gel de hidréxido de -
aluminio y complejo B. La evolucibén clinica fué estaciona-
ria presentado dos meses después gastritis medicamentosa vy
expectoracidn hemoptoica, falleciendo al presentar sangrado
masivo de mucosa gastrica e insuficiencia respiratoria se -
cundaria a bronconeumonia bilateral.

Se le practicd autopsia encontrando colagenizacidn
de capas musculares con ausencia de epitelio en esdfago, -
disminucidn de la capa cortical derlas suprarrenales, en -
pulmdn se encontrd presencia de eritrocitos lisados en alveo
los y bronquios con leucocitos polimorfonucleares; el resto

de los &rganos no presentd alteracidn.

CASO No. 2. G.G.G. mujer de 13 afios de edad origi
naria y residente de Fresnillo, Zacatecas. . Presenta derma-
tosis diseminada a cabeza y'éXtremidédes; constituida por -
‘leSiQneS‘eitematosas en mejillas, Siete meses antes presen-
t6 debilidad y dolor muScu;ar,rbipertermia, artralgiasry -
cuadro farihgoamiqdéiinb,rpcr'loiqﬁe se le administrd trata

" miento médico no especificado con lo gue mejord, persistien



do la debilidad muscular, por lo que es hospitalizada.

Entre los examenes de laboratorio la PCR, B.H., Q.
5., BE.5., EGO, latex, P.F.H. se encontraron limites normales
durante toda la evolucién clinica. El complemento hemoliti-
co fué de 160, AEL de 500 UTaldolasa de 12; DHL 419; TGO 18;
TGP 16: CPK 134 y los coproparasitoscdpicos mostraron giar -
dia y tricocéfalos. La biopsia de mGsculo mostrd alteracio-
nes tipicas de dermatomiositis; electromiografia compatible
con dano de neurona motora periférica; el electrocardiograma
con bloqueo incompleto de rama derecha y la radiografia del
tébrax en limites normales.

Integrado el diagndstico de dermatomiositis se did
tratamiento en base a corticoesteroides (prednisona) 50 mgs
diarios, cloruro de potasio, gel de hidrdxido de aluminio,'~
penicilina benzatinica 1,200,000 U cada 21 dias, con lo que
la sintomatologia tendid 4 desaparecer y una vez inactivo
el cuadro de miopatia se inicid fisioterapia, permaneciendo
hospitalizada por 3 meses, presentindose como efecto colate-
ral al tratamiento el sindrome de Cushing; se disminuyd pau-
latinamente la dosis de prednisona hasta 10 mgs con lo gue -

se mantiene asintomatica.

CASO No. 3. SRP femenino de 12 afios de edad, que -
pﬁesehté dermatosis'diseminada éicabeza, éuéllo, tronco y ex
tremidades superiores, constituids por plécas eritematoedema
tosas, con costras hematicas. ,Evolr'urcic"m' de 2 anos iniciahdo

con artralgias y debilidad muscular. Se aupa'a la sintomato
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logia 13 mescs después edema palpebral y fatiga.

En el examen médico general no se observan otros
datos patoldgicos y se encuentran los siguientes examenes
de laboratorio: complemento hemolitico de 100, c&lulas LE
negativas, Q.S5., E.G.0., P.F.H., E.S. en limites normales.
Las enzimas séricas mostraron TGO 34, TGP 31, DHL 382, no
se realizd electromiografia ni biopsia de mGsculo.

Se inteqgrd el diagnbdstico de dermatomiositis por
lo que se le administrd Prednisona 30 mgs. diarics con bue
na evolucidn clinica; no ameritd hospitalizacidn y 13 meses
después la paciente estd asintomdtica con 2.5 mgs. de pred

nisona.

CASO No. 4. L.M.S. mujer de 32 afios de edad ori-
ginaria y residente de México D.F. presenta dermatosis en
cara, tronco y extremidades superiores e inferiores, afec-
tando en cara: mejillas, cuello, caras'externas de antebra.
208 y brazos, regidén abdominal, espalda y caras anteriores
de ambas piernas; constituida por lesiones descamativas a
nivel de espalda, lesiones eitematoescamosas de predominio
en caras anteriores de piernas 'y nivel de ambas piernas vy
rodillas, edema intenso en cara.

El padecimientc lo inici;g 3 meses antes con le-
siones en nudillos, seguida de debilidad muscular, mialgias
y artralgias en articulaciohes,interfaléngicas. La debili

dad muscular ha sido progresiva habiendo pérdida de peso. -



de 8 ke,

En el exdmen mé&dico general no se encontraron -
otros datos de interés. La B.it., Q.8., E.G.0., P.F.H. en
toda la evolucién clinica se cncontraron en limites norma
les. Las enzimas séricas como son TGO 30; TGP 34; DHL -
282, CPK 16 las células LE son negativas,

La electromiografia de msculo presentd disminu
cidn de la actividad muscular voluntaria, la biopsia de -
misculo con hallazgos compatibles de dermatomiositis.

Con los datos anteriores se integrd el diagnés-
tico de dermatomiositis, por lo que se administrd 50 mgs.
de corticoesteroides aundndose al tratamiento.ciclofosfa-
mida a ddsis de 600 mgs IV en dbésis semanal, con lo que
se logra discreta mejoria, sin embargo la paciente pre -
senta alopecia importante adewmds de leucopenia y tromboci
topenia, por lo que se le suspende el tratamiento, mante-
niéndose los corticoesteroides con ddsis decréciente has-
ta 25 mgs.

| Ameritd hospitalizacibn por dos meses y 26 meses

después se encuentra asintomdtica con 5 mgs de prednisona.

Como efectos colaterales se observd acné y sindrome de -

Cushing, Se envid a fisioterapia cuando se controld la -

fase aguda,

CAS0 No, 5, G.L.F, femenino de 33 anos de edad,

~originaria y residente de México, D.P, con padecimiento -



diseminado a cara, tronco y extremidades. Afectando en ca
ra: reqgidn periorbitraria, mejillas y mentbn; en tronco -
afecta regidn dorsal; en miembros superiores afecta regidn
del codo y articulaciones de ambas manos; en miembros infe
riores se afecta la rodilla. Constituida por manchas hiper
pigmentadas sobre todo a nivel de regiones del codo, rodilla
y dorso de manos con presencia de escamas finas.

Inicid 5 meses antes, con pérdida de la potencia
muscular y disfagia para alimentos sbdlidos. Se hospitali-
za vy en el examen médico genural como finico dato patoldgi-
co se observa herida duirﬁrgica gsupra e infraumabilical de
aproximadamente 20 cwm. con dos trayvecto fistulosos por los
que drena material purulento.

Dentro de los antecedentes de importancia 5 meses
antes se le practicd laparotomia exploradora ya que presen
taba una tumoracidn de aproximadamente 25 cms. gue ocupaba
hipodéstrico y ambas fosas iliacas, de cqnsistencia dura,
dé5plazable; se encontrd una tumuracidén en ovario derecho
de- 2 kq. aproximadamente de peso, Transcperatoriamente -
fué reportado como tumor de células de la granulosa, por -
lo cual se hizo reseccidn completa del tumor con panhiste-
reétomia y omentectomTa. Los diagndsticos finales de pato
logia fueron: leiomioma celular del fitero e interligamenta
fio del lado derecho, Quistgs folicﬁlaresren ovario derecho
y tecalutéinicos en el lado izquierdo, serosistis crénica

y resto normal.



A su ingreso a hospitalizacién se realizarcn los sl
guientes exarmenes de “aberatorio: B.h., 0.%., E.C.0,, VDRL,
PCR, Latex en limites normales. Las enzimas séricas coro -
son: TGO 51, TGP 8, DHL 828 y CPK de 472.

Otros exdmenes practicados con resultados pcsitivos
fueron: antiestreptolisinas 333, coproparasitoscbdpicocs con as
caris lumbricoides y cultivo de secrecién de herida cuirlrgi-
ca con estafilococo aureus. La biopsia de mGsculo con necro-
sis, vacuolizacidn e infiltrado linfocitario en poca cantidad
La electromiougrafia con lesib6bn de neurona motora,

Con estos datos se integrd el diagndstico de Dermato
mivgitis y se inicid tratamiento a base de corticoesteroides
100 mgs diarios, ademds de antibibticos (ampicilina), protec-
tores de la mucosa géstrica y cloruro de potasio.

La evolucibén clinica es incidiosa por lo que se agre
ga ciclofosfamida 600 mgs en IV dbsis semanal: siﬁ embargo -~
los efectos cclaterales como son la trombocitopenia se presen
tan en forma muy marcada después de 7 meses de iniciado el tra
tamiento por lo que se le suspende el inmunosupresor continua
do con corticoesteroides.

Después de 5 meses de hospitalizacibn se di de bhaja
con_lS mgs de prednisona. Asistié a fisioterapia cuando la -
fése aguda de la miositis se controld, récuperahdo la fuerza
muscular y la movilidad completamente. El_retfaso en la ci -

catrizacidn asi como el Sindrome de Cushing se atribuyd al tra



tamiento con esteroides, Después de 25 meses la paciente se

encuentra asintomitica con 10 mgs de prednisona.

CASO No. 6. G.M.,L. femenino de 9 anos de edad, ori-
ginaria y residente de México, D.F., presenta dermatosis di-
seminada a cara, tronco y extremidades; en cara se observa -
eritema difuso, discreto edema palpebral, sobre eminencias -
6seas hay varias Sreas de eritema ademfs de zonas de deécamg
cién fina y algunas pipulas foliculares en nudillos. En extre
midades inferiores livedo reticulares y edemas de pies.

Existe disminucién de la fuerza muscular generaliza
da, con imposibilidad para levantar los brazos sino hasta 60
grados, incorporarse y mantenerse de pie. Se encuentra dolor'
a la palpacifén de masas musculares de antebrazos, brazos, -
glGteos y muslos.

Evolucibn de 3 meses iniciando con eritema facial,
debilidad y dolor muscular que imposibilita la deambulacidn
por lo que es hospitalizada.

En el exémen médico general como datos positivos hay
adenomegalias cervicales y algunos estertores bronduiales. Se
practican los siguientes ex&menes de lahoratorio: B.h., G.S8.,
E.S., P.F.H. en limites nbrmales.r La radiografia de térax -~
nuestra discreto infiltrado en bases‘pulmonares.

El VDRL es negativo aéi cho latex, PCR y cé&lulas LE.
Dé:las enzimas séricas musculares sé—encontraron los siguien-

‘tes resultados: TGP 119, TGO 180, DHL 413, CPK 291; otros re-



sultados positivos son antiestreptolisinas 500 Ut. La clicctro
miografia presentd datos de lesidn de neurona motora infericr
subaguda, generalizada y difusa; La biopsia de misculo no es
tipica de dano muscular y en los coproparasitoscbdricos se en -
contrd giargia lamblia.

Con éstos datos se integr6 el diagnbéstico de dermato
miositis, parasitosis intestinal y bronguitis por lo que se ini
cia tratamiento a base de corticoesteroides 75 mgs diarios, -
cloruro de potasio, protectores de la mucosa géstrica, penici-
lina procaina 800, 000 U cada 24 hrs., seguido de ampicilina 1
gr. diario.

La evolucidn clinica fué satisfactoria y a los 2 me-
ses la recuperacibn es completa acudiendo la paciente a fisio-
terapia. Es dada de baja de hospitalizacién con 45 mgs de pred
nisona y 25 meses después se encuentra totalmeite asintomitica

con 12 mgs de prednisona, ccn Sindrome de Cuching y obesidad,

‘como efectos colaterales de la administracién de esteroides.

CASO No. 7. CRM femenino de 70 anos de edad origina-

ria y residente del Estado de México. Presenta dermatosis dise

minada a cabeza, tronco y extremidades, constituida por zonas

eritematosas extensas, mal delimitadas, asi como manchas hiper
crémicas de aspecto poiquilodérmico en mejillas,

Inicié su padecimiento- hace 1 aho con aritema en ca-

:raj‘edema de manOS,—debilidad y dolor mus¢u1ar,715 dias antes



de su ingreso presenta disfagia a alimentos s6lidos, per lo -
que se hospitaliza y como datos positivos en el estudio médi-
co general se encuentra el antecedente de que a los 45 anos -
de edad se le practicd apendicectomia y hernioplastia, a 1los
55 anos de edad colecistectomia. No hay datos anormales en -
la exploracidn fisica.

Se procede a practicar examenes de laboratorio en-
contréndose los siguientes datos: B.H., Q.8., EGO, P.FH., en
limites normales, cé&lulas LE, PCR, latex, negativos. Las en
zimas séricas musculares con los siguientes resultados: TGP -
298, TGO 177 y DHL 607. Electroforesis de proteinas en limi-
tes normales. La biopsia de piel y mGisculo con &reas de atro
fia de la epidermis y degenéracién hidrépica de la capa bhasal,
el msculo es de aspecto normal. La electromiografia presen-
té sufrimiento muscular de evolucién crbénica. Los coproparasi
toscépicos con giardia lambia, serie esofagogastroduodenal con
hernia'hiatal y Glcera duodenal, ECG normal.

Con estos datos se integré el diagnbstico de derma
tiomiositis, parasitosis intestinai, ilcera duodenal y hernia
hiatal por lo que se ‘inicia elitraﬁamiento,con corticoestefoi

des 60 mgs diarios, presenta Sindrome de Cushing, gastritis,

Y discreta mejoria, agregéndose pot 1ortaht0'ciclofosfamida -

500 mgs IV dbsis semanal. Se 1ogra'contro1ar—la fase aguda -
y se da de baja de hospitalizaéién:conv35'mgs‘de prednisona y

ciclofosfamida, 16 meses después es muy marcada la leucopenia



se suspende dicho medicamento.

Con fisioterapia se logra mejorar la movilidad asi
como la fuerza muscular y 35 meses después estd totalmente -
asintomitica con 15 mgs de corticoesteroides.

Al tratamiento anterior se agregaron protectores -
de la muccsa géstrica, cloruro de potasio, metronicdazecl, diyo
dohidroxicuinoleinas y dieta fraccionada tratando de mejorar

la sintomatologia.

CASO No. 8. RPH mujer de 21 afos de edad origina -
ria y residente del Estado de México; con padecimiento disemi
nado a cara, tronco y extremidades. Constituido por hiperpig
mentacidn y atrofia cut@nea con liquenificacién de algunas -
Areas y coloracibn eritematoviolacea periorbital.

Presenta dolor a la palpacién de mlsculos en panto
rrillas, cintura escapular y pélvica, disminuci6n de la fuerza
muscular gue imposibilita la deambulacién. Iniciando la sin-
tomatologia 3 meses antes cbn'mialgias y -ataque ‘al estado. ge-
neral.

La incapacidad funcional es muy importante por 1lo
que se decide su internamiento praqtiééhddSe los siguientes -
ex8menes de laboratorio: B.H.,'Q{S., E;G.O., E.S., gases en -
éangre arterial, PCR; latex,‘célulé§ LE,'VDRL A complemeﬁto -
hemolitico en limites normaies. Las enZimas:Séricas con  los
'siguienﬁes hailaigos; TGO 131, TGP 80 DHL 1566. Otros exéme—

nes con datos positivos.son coproparasitoscbpicos con giardia



larrblia, antiestreptolisinas 250 U, la electromiografia mostrd
lesién de neurona motora y biopsia de piel y mGsculo con lesio
nes caracteristicas.

Se inicia tratamiento a hase de corticoesteroides -
80 mgs diarios con lo que se logra discreta mejoria, nc contro
l&ndcse la fase aguda por lo que se agrega ciclofosfamida 600
mgs IV en dbsis semanal. La evolucidn es muy torpida ya que -
presenta varios focces de infeccibn que se controlan con trata-
miento antibidtico especifico.

La paciente permanecid con imposibilidad a la deam-
bulacidén por cerca de 12 meses, desarrolld Glceras de decQbito,
pielonefritis, bronquitis y como se menciond en pé&rrafos ante-
riores ce controlaron con tratamiento antibibético.

Once meses después de iniciado el tratamiento con -
inmunosupresores presentd leucopenia muy marcada por lo que se
suspendié . dicho medicamento continuado con estéroides. Después
de 13 meses de hospitalizacibén es dada de bgja con recuperacidn
! de la fuerza muscular lo que le pefmite la deambulacién.
~ Alrededor de 12 meses después, refiere dolor a la
deamkulacifn de tipo punzante en regibn inguinal derecha que -
ha’ido en aumento. En la exploracién se observa claudicacién.
a ékpensas de miembro pélvicd-derecho,’disminucién de arcos de
moviﬁieh£o Yy fuéfza muscular de"qade;a—dereéha'gn 80%, por lo
rqﬁéfse décide su reingresoia‘hoépitalizécién., Efectudndosele
'péf?él Servicio de'Orﬁbpedia,arﬁréplastia,total de cadera'derg

cha con prétesis,defCha:ley MQllérkcdn mUy buena evolucién cli
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nica y es dada de baja con 45 mgs de prednisona. Después de
23 meses de evolucidn la paciente se encuentra asintomitica

con 15 mgs de prednisona,

CASO No. 9. MCT mujer de 18 ahnos de edad origina -
ria y residente de México, D.F., que presenta padecimiento di
seminado a cara, tronco y extremidades, constituido por una -
placa eritematosa facial con edema palpebral gue se extiende
a pémulos, mejillas y dorso de nariz; en cuello y cara ante -
rior de tbrax hay eritema difuso con descamacibn; en codos,
manos y rodillas hay eritema. En los nudillos ademés hay pé-
rpulas queratbsicas mltiples.

Evolucibn crdnica de 3 meses acompafiada de artral-
gias, hipertermia e imposibilidad para levantar los brazos, -
subir escalecras llegando a la impbsibilidad para la deambula-
cibn, lo que ohliga a su internamiento.

| En el estudio médico general no se encontraron otros
datos patolbgicos 'y se précticaron'los siguientes examenes de
laboratorio: E.G.O., B.H., Q.8., Coproparasitoscépico., E. S,
‘en limites normales. Anticuerpos antinﬁcleo,négativo asi co-
mo PCR, células LE y compleménto hemblitiéojnormal.

De las enzimas séricas musculares: TGO 970, TGP 510.
La electromiografia con lesiéh'de neurona motora periférica,
LalbiOpsia‘dé misculo no fué concluyente.’ |

Se inicia tratamiento con corticoesteroides 80 mgs

diarios, protectores devla mucosa'géstEiCa Y ¢loruro de pdta—
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sio. La evolucibébn es satisfactoria controléndose la fase agu
da e inicifndose fisioterapia, sin embargo la paciente solici

ta su alta voluntaria y se desconccen mis datos de evolucidn.

CASO No. 10, RFS mujer de 23 anos originaria de -
Huichapan, Hidalouo y residente de México, D.F. con dermatosis
generalizada a cabeza, tronco y extremidades, predominando en
los sitios de exposicidn solar como en la cara, V del escote,
en rodillas y piernas, asi como en brazos. En la porcidn in-
ferior de tbrax hasta la regidn sacrococcigea. Constituida -
por edema facial, eritema marcado y algqunas zonas de hiperpig
mentacidén; en brazos ademfs de eritema hay costras heméticas
y zonas de liquenificacibén; en los nudillos hay pépulas hiper
queratbsicas.

Inicia su padecimiento 10 meses antes con edema Yy
eritema en cara, ataque al estado general, asi como mialgias
y debilidad muscular generalizada.

En éstas condiciones es hospitalizada donde se prac
rtican los siguientes examenes de laboratorio:'B.H., Q.8., E.G,
0., E.S., en limites normales. Copropafasitoscépicos conrabug
dantes ehtamoebacqli filtraciénglomerular con 48.2%, electro-
litos urinarios en 1imites;normales. De las enzimas séricés -

musculares se report6 TGO 29, TGP 76, DHL 241, CPK 63, de las

pruebas inmunclégicas como son: PCR, Latex, células LE, anti-
cuerpos antinficleo en limites normales asi como el complemen-

- K - »
to hemoclitico.




La electromiografia reportd silencio eléctrico en
g rupos musculares de brazo y antebrazo; y pretibiales durante
el esfuerzo ligero y mdximo, observédndose potenciales polifé-
sicos de pequefio voltaje. La biopsia de piel mostrd epidermis
con areas aplanadas con degeneracibn hidrdpica de la capa hka-
sal. En la dermis superficial muestra edema y macrb6fagos con
pigmento e infiltrado inflamatorio linfohistiocitaric perivas
cular y perianexial. En mGsculo hay preservacibn de las célu
las con escaso infiltrado inflamatorio de tipo crdbnico alrede
dor de aigunos vasos, que no es definitivo de lesibn de derma
tomiositis.

El estudio de serie esofagogastroduodenal no mostrd
alteracién y la radiografia de tdrax observd discreto infiltra
do bronqguial.

Se integra el diagnbstico de dermatomiositis y se
inicia tratamiento con corticoesteroides 80 mgs diarios; la -
evolucién clinica es favorable, misma que no cursa paralela -
con las cifras de enzimas séricas, sin embargo se controla la
fase aguda y la paciente es.enviada a fiéioterapia.

Durante su internamiento,présénta constipacién na
sal y rinorrea, por lo qﬁevse realiza radiografia de senos pa
ranasales donde se observa calcificacibn de la cresta frontai
ry,de ligamentos clinoideés'comprobéndose el diagnbstico de si
'Vﬁﬁéitis bilateral maxiiar. Las prbebéé de funcién respirato-
riarmuéétran una~restricci6n]moderéda de la capacidad vital e

importante de la ventilacidn maxima voluntaria, los gases en



sangre arterial estin en limites normales. El electrocardio-
grama no muestra ninguna alteracibn.

La administracién de corticoesteroides se prolonga
por 30 dias disminuyendo paulatinamente, ya que la fase aguda
se controld y es dada de baja del servicio con 25 mgs de pred
nisona, protectores de la mucosa géstrica, cloruro de potasio
y con tratamiento completo para la parasitosgis intestinal.
Como efectos secundarios se observé Sindrome de Cushing, asi
como. acné y gastritis,

Actualmente recibe 5 mgs de prednisona y acude a -

fisioterapia totalmente asintomiAtica.

CAS0 No. 11, MVE femenino de 19 anos de edad, ori-
ginaria y residente de México, D.f., que acude a consulta por
presentar dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremida~-
des constituida por edema en cara, asi como eritema y algunas
dreas de hiperpigmenﬁacién en mentdén. En brazos el eritema -
se acompaha de escama fina.

Inicié:aproximadaménte'5 meses antes con eritema y
edema facial, mialgias, artralgiaé V% debiiidad muscular, por
10 que se decide su internamiento. :En el estudio médico gene
ral no hay datos patoldgicos agregados.

En los_exémenes de‘iaboratorio praéticados la B.H.,
Q.S., P.F.H., E.8., se encuentran en limites_normales. Las -~
enzimas ﬁUSculares séri@as:cbn TGO 25,4T¢P lS,fDHL 948, CPK

1030, Las antiestreptolisinas con 250 UT, PCRf;latex, células

- 60,';



LE, negativas. La radiografia de tbérax en limites normales.
La electromiografia mostr® lesién de neurona motora periférica
crdnica parcial. La biopsia de piel y misculo son negativas.
La inmunofluorescencia de piel mostr6 depbsitos nucleares con
patrdédn homogéneo de IgyG e IgM, en epidermis asi como depbsitos
de fibrina en paredes de capilares dérmicos C3 e IgA negativa.

Con los datos anteriorés se integra el diagnbéstico
de dermatomiositis por lo que se inicia tratamiento con corti
coesteroides a db6sis de 60 mgs diarios, protectores de mucosa
gfstrica, cloruro de potasio y HAIN profilactico.

La evolucibn clinica es satisfactoria sin embargo
un mes después de tratamiento presenta exacerbacidn de la sin
tomatologia por lo que se agrega al tratamiento azatioprina -
100 mgs en désis diaria, cinco dias a la semana, lograndose -
de ésta manera controlar el cﬁadfo agudo, siendo enviada a fi-
sioterapia para rehabilitar los msculos afectados.

Otros exémehes practicados son ECG que mostrd alte
raciones en la conduccibn como son arritmia, alteraciones del
ngmento ST-T, blogueo de rama y crecimiento de cavidades iz-
quierdas,‘sin ninguna repercucién;éliniea.

Las pruebas de funéién respiratoria presentaron una
restriccidbn moderada de la capacidad'vital y restriccién impor
tante de la ventilacién méﬁima vdluntaria: los gases en sangre
arterial se encontraron enrlimiteS'normales.

| La'azatioptiné fuefbieh toierada, solamenteipréseg

té hipertermia hasta de 37 C en las primeras tomas del medicg



mento. Los corticoesteroides se disminuyeron paulatinamente,
persistiendo la hipertensién arterial, Cuching y gastritis.

Es dada de baja en buenas condiciones con prednisona 30 mgs y
azatioprina 100 mgs. Despu&s de 5 meses se encuentra asinto-

mitica.

CASO No. 12, MRC mujer de 36 ahos de edad origina-

ria y residente del Estadc de México. Presenta dermatosis ge

neralizada a cabeza, tronco y extremidades, constituida por

i

manchas eritematosas, hipercrbdmicas, confluentes de forma y
tamano irregular, escamas en manos y brazos.

Inicia su padecimiento 6 meses antes con eritema y

i

edema facial, ataque al estado general y fatigabilidad, dos
meses despu@&s se agrega a la sintomatologia disfagia a sb6lidos
y desaparece en forma expontanea el edema facial.

Se decide su hospitalizacién.y en el estudio médico
general como datos de importancia se encuentran alteraciones
de proio—poli?hipermenorrea, en lé exploiacién fisica no hay
patoiogia aparente y en la,expioraCién ginecoldgica como datos
positivos se encontrd el Gtero aumentado de tamaﬁo dos veces -
dello normal, de cqnsistencia,dura,vmébil, se'coloca espejo va
ginal observando cérvix ulcerédo,-por lb quehserle toma prueba
de Shiller Yy biopsia del mismo yrdel-ehdometrio, se realiza -
'histerométria lavqﬁe es de‘B;Sicm.> | e
" pe los éxémenes de Iabo:atorio,practicédos, los de

rutina se encuentran en limites normales. Las enzimas muscula



res séricas con TGP 82, TGO, 193, DHL 460, CPK 160. Las prue

bas inmunoldgicas como son células LE, latex, complemento hemo
litico, anticuerpos antinficleo en limites normales. Las anti-
estreptolisinas con 500 UT, el ECG con arritmia, alteracidén -
del segmento 8T-T, y crecimiento de cavidades izquierdas sin -
repercucidn clinica. Las pruebas de funcibén respiratoria sin

alteracidn,

La electromiografia reportd patrdn de interferencia
incompleto con potenciales de unidad motora disminuidos en vol
taje y frecuencia aumentados en duracidn., La biopsia de piel
y msculo con franca atrofia de epidermis, en la dermis papilar
hay edema con capilares dilatados y discretos focos de infil -
tradé inflamatoric linfohistiocitario y algunos macréfagos car
gados con pigmento. Los cortes de mfisculo muestran &reas don-
de las ﬁibras han perdido las estriaciones, rabdomiolisis in -
tersticial y focos de infiltrado inflamatorio moderado de lin-
focitos.

Integrado el diagnbstico de dermatomiositis, se ad
ministra corticoesteroides 80,mgs'diarios, protectores de la -
mucosa géStrica y.cloruro dé‘éotésiogl Dufahte su evolucidébn -
clinica presenta hipertéhsién artefiaifqué se controla a base
de‘diuféticos. Cdntroiéda,1a fasé7agudé,d¢l pédecimiénto es -
enviada a fisioterapia. Ei7:épor§e de larbidpSia de endometrio
vy dércétvixrréportan,éeiﬁiéiéiéféféniéa ineépecifica y de endo
'mgtrio éﬁ,fase préliféréfiva quéfdotréspOnde'clinicamente con

la toma de la muestra y,haéé*compétible:ei diagndstico con mio

- égr_
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matosis uterina.

La paciente es dada de baja de hospitalizacidn con
35 mgs de corticoesteroides, manifestando como efectos colate
rales al tratamiento cushing. Actualmente se encuentra asin-
tomdtica, con okesidad con 10 mgs del medicamento v control

en ginecoobstetricia,

CAS0O No. 13. CTC mujer de 48 anhos de edad origina-
ria y residente de Zacatecas, presenta dermatosis diseminada
a cabeza, cuello, tbrax y extremidades, de las cuales afecta:
cara, V del escote, codos, antebrazos por su cara posterior -
principalmente, dorso de manos, caras anteriores de piernas y
dorso de pies, Constitulda por edema leve de cara, eritema -
difuso facial, hiperpigmentacidén y descamacién fina.

| Inicia 5 meses antes con ataque al estado general,
edema facial y un mes antes de consultar presenta mialgias, -
incapacidad funcional la cual fué progresivarhasta impedir 1la
deambulacién, asi como artraigias. Se interna en- el servico
y se practica historiarclinica completa horenCOntrando otros
datos patoldgicos. Dentro de los exémeneéfde labdratorio ru-
tinérios se encontrd en limites ﬁormalés. |

Las enzimas séricas mostraron alteracién con los -

siguientes resultadbs avsu ingreso'TGO,221TGP 85, CPK 944, D

HL 775, la electromiografia'mueStra‘COmprbmiso parcial de neu

rona motora periférica. La biopsia de piel 'y msculo muestra

epidermis con aplanamiento y adémasrhiﬁefpigﬁentacién de la -



basal. Hay capilares dilatados , congestionados Y muy dis~
cretos focos de infiltrado inflamatorio linfohistiocitario.
En mGsculo hay focos de miolisis con infiltrado inflamatorio
intersticiales.

Con el digandstico de dermatomiositis se inicia -~
tratamiento con corticoesteroides 80 mgs diarios, sin embar-
go la evolucidn de la paciente es torpida, y 30 dias después
se agrega azatioprina a dosis de 100 mgs V.O. cinco dias a la
semana. Otros estudios realizados en su hospitalizacién son
los de ECG con arritmica y alteracién del segmento ST-T., -
electrofbresis de proteinas normal, serie esofagogastroduode-
nal con hernia hiatal, duodeno con prolépso de mucosa antral,
restd normal. La radiografia de térakrcon fibrosis reticular
basal bilateral, enfermedad obstfuctiva crbénica, canﬁbvamnﬂar
con silueta tipo abrtico y mediastino noimal.'

Las pruebas de funcidn respiratoria no‘se realiza-
ron en vista del mal estado de la paéiente. Dos meses después
deriniciado el trétamiento con inmunosupresor, presenta leuco
pénia severa y datos clinicos de septigémiaiaSi como datos de
insuficiencia respiratoria falléciendovarlés 3 meses de hospi

taiizacién. No se realizd autopsia.

' CASO No. 14. BML mujer de 21 anos de edad, origina
ria y residente défTabaSCd.' Presentaidermatosis diseminada a

cara, cuello, tronco y extremidades. Constituida por manchas:

eritematovioliceas, numerosas, irregulares,ﬂaisladas, de di -



versos tamafios en cara, pérpados, mejillas y barba; en cuello
anterior y posterior hay algunas costras y descamacidn fina.

Inicia su padecimiento un afio antes, con manchas -
eritematovioliceas numeroas en térax, seguida de disminucidn
de fuerza muscular en cintura pélvica, asi como mialgias.

Es hospitalizada en Mé&rida, Yucatén, durante dos -
meses, donde ademds presenta disfagia, y pérdida de la fuerza
nmuscular en cuello que imposibilita los movimientos., Se le -
did tratamiento a base de esteroides y de azatioprina al pare
cer con buenos resultados, sin embargo la paciente acude a -
consulta al Servicio de Dermatologia del Hospital General en
donde es hospitalizada realizindosele ex@men mé&dico general -
no encontrando otro dato positivo m8s que gran atrofia de gru
pos musculares de brazos, cintura escapular y pélvica.

Se realizaron los exéménes de laboratorio rutina -
ribs gue se encontraron en limites normales. Las enzimas sé-
,riCAS'musculares con ‘TGO 60, TGP,llér'CPK 284, DHL 337 incluso
llegb6 a presentar cifras de 678. Otros examenes practicados:
Antiestreptolisinas 125 UT,  PCR positiva dos cruces, latex ne
gativo,'anticﬁerpos antinﬁcléO'negativos; ¢omplemento hemoliti
: Cb en limites norﬁales.jVDRL,ry;cpproparésitoscépico negati~-
>V6é. La electromiografia?mostré cbmprémisorde‘neurona motbra
Vpéfiférica parcia1. La biopéia de mﬁsculo es concluyente de
dafio huscﬁlar.' s |

Con el diaénéétidqide dermétdmiOSiﬁis;sg inicia tra

tamiento con’COrticoesteroide: 80 -mgs diarios,'protectores,de



la mucosga géstrica, cloruro de potasio, azatioprina 150 mgs V.
0. cinco dias a la semana. La evolucibn clinica es hacia la
mejoria, pero presenta reactivaciones de la sintomatologia pe
riédicamente.
Otros datos encontrados son pruebas de funcibn res

piratoria con restriccidén moderada de la capacidad vital e im
portante de la ventilacidén m8xima voluntaria. El ECGC s6lo in
dica crecimiento de cavidades izquierdas., Presenta varios -
procesos infecciosos en tracto respiratorio, gastrointestinal
vy genital que ceden con tratamiento antibibtico especifico.
Sin embargo la leucorrea persiste y se realizé cultivo y papa
nicolau, este iltimo reporta displasia grado dos por lo que se
toma biopsia de cuello uterino con el diagnbstico de carcinoma
cervicouterino in situ, mediante bloqueo epidural. El reporte
de patologia es de cervicitis crénica inéspecifica con displa
sia moderada del epitélio'exocervical.

| Dos meses posteriores a‘su,ihgreso, se encuentra me
joria clinica que no,estabacorrelaCioﬁada'con enzimas séricas,
Sin embargo se envia a fisibterapia yrpxesenta,mejoria impor -
: ;ante‘de la éctiviad y fuerZa»muSEular;
| Es dada de ‘baja del serv101o con 30 mgs de prednlso
na 'y 100. mgs de azatloprlna. Actualmente se encuentra a51nto-

métlca.con 15 mgs de predn;sona*y*loo mgs}de,azatioprina.

A COntinuaciéhfpresentamOS los Cuadros del I al VI
'que 51ntetlzan las pr1n01pales caracteristlgas clinicas, ‘evolu

tlvas, dlagn6st1cas y de tratamlento de los casos expuestos de

"Derwatom1051tls.
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CUADRO I

: CASO No. PACIENTE  EDAD DE  MESES DE  HOSPITALIZACION  SUPERVIVENCIA
f INICIO EVOLUCTON
% 1 DMC 25 120 2 m N
E 2 GGG 13 7 3 SI
% 3 SRP 12 3 - s1
§ 4 LMS 32 3 2 ST
{ 5 GLF 33 5 5 s1
i 6 eML 8 3 e ST
} o 7 CRM 69 12 3 o st
4 o 8 “RPH. . . .21 10 13‘ | | SI
| fT{z '§ ‘ MCT . 18 3 1 ’ s8I
) 10 - RES . 22 10 4 ST
11 MVE 19 5 5 SI
12 MRC 36 6 4 s1
13 Sctc 48 5 3 MO
14 BML 20 13 5 ST




CAEQ

IT

CRITERIOS DIAGNCETICOS

CASO No. PACIENTE  DEBILIDAD  BICPSIA DE  ENZIMAS  ELECTRO-  LESIONES
MUSCULAR MUSCULOS SERICAS  MIOGRAFIA EN PIEL
1 DMC SI ELEVADAS SI ST
2 GGG 51 + " " SI ST
3 SRP SI - " " - I
4 IMS ST + " . ST ST
5 GLF SI + " " ST ST
6 GML SI - u " ST ST
7 CRM - sI - " . s1 ST
5 RPH ST 3 " " ST sI
9 MCT SI. - " " sI ST
10 RFS 8T - " " ST ST
11 " MVE SI - " " SI - SI
12 MRC s1 + " " ST 5T
SE3 cTC SI 4 . " SI SI
14 BML, ST + " " s8I ST




CASC III

EXAMENES DE LABORATORIO

CASO Nc. PACIENTE CELULAS LE A.E.L. P.C.R. LATEX COMPLEMENTGC

DMC - 125 - - -
GGG - 500 - - 160
SRP - - - - 160
LME - - - - -
GLF - 335 - - -
GML - 500 - - -
CRM - - - R -
RPH - 250 , - .
MCT - - - - 320

ER] A
[ IV~ Y- SRR B N ¥ SN ST UU S N R W

0 ~ RFS - - - - - 160
11 MVE - 250 - - 160
12 MRC - 500 - - 80
13 © cme - - - -~ -

14 BML - 125 ++ - ‘ 160




OTRCS DIAGNOSTICOS

CASO No. PACIENTE
1 DMC GASTRITIS MEDICAMENTOSA
BRONCONEUMONIA BILATERAL
2 GGG PARASITOSIS INTESTINAL
3 SRP mmm—meee
4 Ms  emme—ee
| 5 GLF QUISTES FOLICULARES DE GVARIO
G 6 ‘ GML BRONQUITIS
S PARASITOSIS INTESTINAL
¥ 7 CRM HERNIA HIATAL
o | ULCERA DUODENAL
8 | RPH COXARTROSIS
- INFECCIONES MULTIPLES
9 | MCT  mmmemee-
10 | RFS SINUSITIS |
11 | . MVE mmeeeeee
12 MRC MIOMATOSIS UTERINA
13 - cTC  SEPTICEMIA

14 BML CANCER CERVICOUTERINO




CUADRO V
TRATAMIENTO CON CORTICOESTEROIDES

! CASO No. PACIENTE DOSIS INICIAL TIEMPO DE DOSIS COMPLICACIONES
TRATAMIENTO ACTUAL

1 DMC 100 mg 2 m - GASTRITIS
BRONCONEUMONIA
2 GGG 50 6 10 CUSHING
3 SRP 30 13 2.5 mg = ———---
4 LMS 50 26 5 ACNE, CUSHING
5 GLF 100 28 15 = RETRASO
! . c o CICATRIZACION |
R 6 GML - 75 25 12 OBESIDAD, CUSHING
b CRM 60 35 15 GASTRITIS,
o CUSHING
8 RPH | 80 28 15 INFECCION,
CUSHING
9 o MCT 80 ? 2. e
10 RFS 80 5 20 GASTRITIS, ACNE
11 -~ MVE 60 5 30 CUSHING
i2 . MRC 80 4 35 CUSHING
13 cTC 80 3 100 INFECCION
14 BML | 80 5 50 GASTRITIS




CAS0 VI

TRATAMIENTO CON INMUNOSUPRESORES

CASO No. PACIENTE  MEDICAMENTO DOSIS INICIAL TIEMPO DE  DOSIS AC COMPLICACIO
TRAMIENTO  TUAL NES
1 DMC  mee—— ---mg/sem -——~=-m -—--mg/sem —--——-—-
2 GGG mmmme - ———— T
3 SRP  mmme— -— ——— m—m e
4 LMS CICLOFOSFA 600 2 0  LEUCOPENIA
MIDA TROMBOCITO
PENIA ALO-
| | CEPIA
v 5  GLF CICLOFOSFA |
o  MIDA 600 7 0 TROMBOCITO
! ‘ PENIA
6  GML = meeee - ——-- —— == —-—-
7 CRM CICLOFOSFA
. | MIDA 500 19 0 LEUCOPENIA
8 RPH  CICLOFOSFAMIDA 600 11 0 LEUCOPENIA
9  MCT = mmme-- | _— —— -
6 RFS =~ =—mmee -—- -——— == e
11 MVE AZATIOPRINA 500 3 500 FIEBRE
12 . MRC | | ‘TFT-9‘ ‘ - ——— ——— emem——
013 CIC  AZATIOPRINA = 500 1.5 6 LEUCOPENIA
14 . BML AZATIOPRINA 750 5 500 - R, |




CAPITULO V. CCHCLUSIONLS LIF LO& (CASCE

CLINICOS.

Les casos presentados correspondiercn en su mqyoria a -
pacientes del sexo femeninolz, y solamente un caso corresgpon-
did al sexo masculino con evolucidn clinica muy desfavorable.
La edad de inicio de su sintomatologia oscild de 8 a 69 anos,
lo que demuestra que todos los grupos de edad pueden estar -
afectados. La mayoria presentd evolucidn subaguda de 3 a 13
meses, siendo un caso el de evolucidn més crdénica que no co-
rrespondia a la gravedad del ataque de dermatomiositis.

Las lesiones cut@neas fueron constantes en todos los ca
sos asi como la debilidad muscular que varié6 en grado (FIG,
4,5,6,7,8,9,10) las enzimas séricas como son la creatina fos-
foquinasa, transaminasa gluté@mica oxalac&tica, transaminasa -
glutémico pirfivica y deshidrogenasa l8ctica elevadas; camkios
electromiogrédficos en todos los casos positivos excepto en un
caso (FIG. 11, 12 y 13).

En’el'estudio histopatoldgico de mGsculo, el hallazgo
*irfundamental es la pérdida de estriacibn de las fibras muscula

res rebdomioliéis y focos de'infiltradb inflamatOrio en 9 ca-

 sos (FIG. 14,15y 16).

e

Con51deramos que la unlflca016n de crlterlos clinluos -
hace més accesxble el estudio de estos pa01entes, ya que las

icaraﬂteristlcas clinlcas de dermatomlosltls no son especifl -

l(fcas permltlendo un estudlo restrospectlvo més comple+o de los

= casos.

Los ex&menes complementarios por lcjgéneral'nb:muestran



alteraciones, indicacidn inequlvoca que esta entidad presenta
poca repercucidn en otros brganos. En los pacientes que se -
realizaron pruebas de funcibén respiratoria asi como ECG, mues
tran alteraciones muchas de ellas inespecificas como ya ha si
do reportado, pero permiten observar que son drganos cono co-
razbn y pulmdn los més afectados y que la blGsqueda rutinaria
de tales datos nos permitiran detectar precozmente futuras -
complicaciones.
Dentro de la evolucidn clinica, la mitad de los ca -
sos7 respondieron adecuadamente al tratamiento de corticoeste
roides (prednisona) a désis que varid de 1 a 2 mgs por kilo ~
de peso por dia. Se observaron los efectos colaterales cono-
cidos . del sindrome de Cushing, acné@ gastritis, retrazo en la
cicatrizacibn, mayor suceptibilidad a infeccidn asi como hi -
“pertensidn arterial.

7 Es evidente en base a los datos observados que los -
inmunosupresores brindan ayuda terapéutica, y es la azatiopri
ha:la gque menores efectos colaterales presenté. |

Durante‘la fase aguda del padecimiento,rse requiere

'dé ?eposo total iniciando la movilizacién pasiva, activa o vo
;lﬁﬁtaria en cuanto sea posible, coﬁ:objeto‘de evitar mayor -
faﬁrdfiavpor'desuso. - :

| Los anélisis:Seriados:aé.loévniVeieS de enzimas séri
cas proporcionan lé,meEQ;'Qriéhtéciéﬁ;y ﬁét§do pronbstico pa-
 jra elrtratamienté.r‘Eﬁ 1a'én£§rmed§d<égudé,ei‘uso de cbrticoeﬁ
r_téﬁpidés‘debe sér'de‘l'a:2:mg§fp5£lkiigrée,pesorcomo menciona

mos anteriormente.  La dosis de mantenimiento debe individua-



lizarse y varia de 5 a 20 mgs de prednisona por dfa. Una dis
minucién répida de la ddsis generalmente es seguida de un bro
te de actividad.

Cuando las ddsis de corticoesteroides son incapaces
alin despuds de algfin tiempo de estabilizar el padecimiento,
en los cascs estudiados se recurrid al uso de inmunosupreso ~
res comc son la ciclofosfamida y la azatioprina que brindan -
algin efecto bené&fico, y estd también indicado cuando se desea
disminuir la dosis de prednisona.

En nuestros casos no siempre las manifestaciones cli
nicas de debilidad muscular estén en relacibén con los niveles
de enzimas séricas y es la valoracidn global de la sintomato-
logia la que orienta el tratamiento.

La asociacidn de neoplasias se ha documentado en pa-
cientes de mé&s de 40 afos, sin embargo observamos un caso con
carcinoma cérvico uterino, miomatosisrute:ina Yy quistes foliﬁ
culares de ovario en 3 pacientes éon—édades gue oscilaron de
20 a 48 afios, tratados'quirﬁrgicaﬁénte:~ho encontrando modifi
cacién clinica importantevén»ia actividéa de:la'dermatomiosi*
tis. ”

Podemos considerar 3 Casos‘démb'de dermatomiositis -
polimiositis de‘la niﬁez,,yrés dé iﬁteréS~Qﬁé4el tratamiento
"con'corticoesteroideé es éatiSfadtéfiq; ya:qurestos casos ré
pidamente son controlados en la faSé;égﬁdé;',No debe perderse
~de vista Que han reportado'algunosiéﬁﬁbrés qﬁé qﬁizé los cor-
tiéégsteroides en éSﬁos'grupés'derédaé'féQoféSCan la cronici~
dad. |
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En series de diversos autores se encontrd aue la su
pervivencia es de 70% en cinco anos, lo que estd de acuerdo
con nuestros casos, ya que corresponden al 85%. Podria pare
cer que las varilaciones en la sobrevida dependen del grado -
de ataque inicial, como lo demuestra el hecho de que las al-
teraciones electromiograficas e histopatolégicas son més -
acentuadas en los casos mas dramdticos. Un papel muy impor-
tante son los efectos colaterales de las drogas empleadas en
el manejo de esta enfermedad, consideramocs que en los dos ca

sos de muerte jugardn un papel preponderante.



FIG. 4. Dermatomiositis. Edema FIG. 5. Lesiones eritematosa en
y eritema en Cara. regibn sacrocoicigea.

FIG. 6., Dermatomiositis. Papu
las en salientes oseas
{Signo de Gottron).
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FIG. 9. Lesiones Poigquilodérmicas en la
Dermatomiositis.

FIG. 10. Deriatoriosit
en brazo y an
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FIG. 7. Dermatomiositis. Telangiectas!
periungueales y mQltiples pdpulas.

FIG. €. Se aprecia atrofia mercaca de L&
cintura escapular,



FIG. 11. Potenciales de unidad motora pequehos.

- e
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FIG, 12. Fibrilaciones Yy contracciones pOsitivas.

- FIG. 13. Descargas p051t1vas ablgarradas y
de alta frecuenc1a.'



FIG. 14.~ Atrofia epidérmica FIG. 15, Marginactn de nGcelecs
degecnaracidn hidrb del sarcoplasma y ve-
pica de la basal, cuolizacibn.,
Infiltrade dérmico
linfohistiocitario.

Atrofia y degeneraciér
de fibras musculares -
con infiltrado inflama
torio. -



CONCLUSIONES

Dentro de las enfermedades liamadas del Tejido Conjun
tivo, la dermatomiositis es la menos observada en la consulta
del Servicic de dermatologia del Hospital General; como lo de
muestra el presente trabajo, ya que en 10 anos se han documen
tado solamente 14 casos y teniendo en cuenta que los Gltimos
5 pacientes se han diagnosticado en el presente ano.

Consideramos gue un factor importante, es la recien-
te aparicién de criterios clinicos bien definidos, los que han
permitido llegar mas facilmente al diagnbstico de dermatomiosi
tis.

La clasificacidn propuesta por Pearson permite iden-
tificar en el grupo de las Polimiositis varios subgrupos y -
dentro de éstos podriamos considerar 3 casos en el grupo I111;
3 casos en el grupo IV y los 8 restantes en el grupo II,

El hecho conocido de que la miositis de la nifiez o -
tipo IV responde mejor al tratamiento con corticoesteroides y
tiene mejor pronbstico, se comprueba va que‘loé casos 2, 3 y 6
respondieron con corticoesteroides y ha sido seguida su evalua
cidén por 6 a 25 méses sin recaidaé? |

Por lo que se refiere al grupo de miositis y céncer,
las pacientes 5, 12 y 14 presentaron nebplasias. Si bien en
é:casos sQn,neoplaéias benignas‘(miomatosis‘uteriha Y quis -
tes foliculares de ovario), el tercer casoi presenté un

“cuadro clinico de céncer cervicouterino y en ninguno de los -

1
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casos existid modificacidn en la evolucidn clinica de la derma
tomiositis cuando se extirparon quirfirgicamente las rcoplasias.

Al igual qgue en otros reportes, consideramos que el -
mejor trétamiento es a base de corticoestercides y los irrune-
supresores eberér ger de segunda intencidn. La azatropina brindd
mejor control y menos efectos indeseables que otros inmunosupre
sores.

Las caracteristicas clinicas son constantes ya que el
eritema, edema, lesiones de poiquilodermia y la debilidad mus-
cular lo presentaron todos los casos.

La repercusibén a 6rganos internos no se detectd en to
dos los casos, pero consideramos que debe realizarse rutinaria
mente el fondo de ojo, electrocardiograma y pruebas de funcidn
respiratoria, ya que es posible encontrar datos que si bien,
no tienen repercusidn clinica inmediata pueden servir para va-
lorar el prondstico.

Rose y Walton han observado que las recidivas ocurren
frecuentemente en el priﬁer ano; -por lo gue es necesario seguir
los casos por lo menos en los dos primeros;aﬁqs. Nuestros pa-
cientés fueron mantenidos en observacidn durante un lapso de -
tiémpo que fué de tres a treinta y cinco meses y no han sido -
frecuentés las recaidas.: Sin émbargo,:el‘lapso de seguimiento
fué 1imitado por lo que la evaluaciénf:eSQlta parcial.

Podemos concluir: S

I Que el curso evoldtivo_dé 1a dermatomibsitis,en nue§

‘tros casos fué satisfactorio.-



II. Jue la rehabilitacidn cuando se controla la fase
aguda es fundamental.-

ITI. Que debe de mantenerse un control de las compli
caciones que se sucedenal tratamientco, ya que al suspender en
forma precoz los inmunosupresores, el restablecimiento de la
funcién de médula osea es total y.-

IV. Que la mejor guia de la terapéutica no scr los
niveles enzimdticos exclusivamente ya que no siempre se corre
lacionan con la clinica, por lo cue son la clinica junto con
las enzimas séricas musculares los paréﬁetros que guian mejor

el prondstico y el tratamiento adecuado de la dermatomiositis.
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