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Desde lns primeras rlescripciones de los CJSOS de 

polimiositis en 18fi3 por Wagner, hasta el momento actual, 

esta entidaj ha recibido poca atenci6n. La variedad más -

dramática clínicamente, es el subgrupo de Dermatomiositis 

descrita por Dnverricht desde 1887, siendo las lesiones in 

flamatorias cutáneas con la debilidad y el dolor muscular 

los signos patognom6nicos del sindrome 4 . 

Existe un gran número de miopatías primarias o 

enfermedades de los músculos, en las cuales, la debilidad 

muscular es el principal síntoma clínico, presentándose en 

adultos, los síndromes de polimiositis y dermatomiositis -

como la causa más coman de la debilidad muscular proximal 

señalada. 

Se tiene una impresi6n bastante clara, de que t~ 

dos los síndromes se relacionan con otras enf€r~e~ddes del 

tejido conectivo, como las denominadas "vasculares de la -

colágena", especj.almente con esclerodermia, la artritis 

reumatoide y menos frecuentemente con lupus eritematoso 

. ~ t . 1 1 . t . t' 23 slstema 100 y a po lar erl 1S 

Es la dermatomiositis, la polimiositis más fre -

cuentemente observada entre los dermat61ogos. Esta enfer-
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:c;jn (~rnl)i.1:qo ~;c ['('l:onoccn los mccanü¡rnos dQ inrnun:idad c(.?l'.l 

lar y humoral part icipa n tes en su pü tOCJcn ia encon tránclo [':e 

lt 1 '] , ¡ . .~ 5,9,59 a _era~os dlS .. aoümente o en COmJlnaCl0n . Una aso-

ciaci.611 clara con malignidad se ha documentado en pacü:l1-

,1 ~ el 4 - 7 tes oe mas -o O anos. 

La dermatomiositis puede afectar a personas de 

cualquie:!:" edad, sin embargo, la mayor proporción de casos 

. ; d 1 .-- 21 se apreclan mas en a u tos que en nlnos La erupción -

cutánea es eritematosa, y aparece en cara o en zonas pe -

riorbitrarias (con la coloración helictropo descrita como 

clásica), en el cuello o los hombros y en forma más difusa, 

junto con estrias en los nudillos, codos, rodillas y ma -

leolos internos; el edema ataca selectivamente la cara 

donde guarda una consistencia elástica, quedando limitado 

a las regiones periorbitrarias y malares o infiltra toda 

la 
25,59 

cara . Estas lesiones cutáneas aparecen junto con 

la debilidad progresiva y a veces con dolor en ~tlsculos. 

En comienzo pueden ser agudo o subagudoi es más 

comGn en mujeres en relaci6n de 2 a 1 con respecto a los 

varones 5,10,18,58. Pearson ha calculado una incidencia -

de un caso de Dermatomiositis por mil16n de la población 

por año. 

El diagnóstico temprano de dermatomiositis, es 

muy importante, porque este es un tipo de miopatla prima-

ria, para la cual el tratamiento con drogas es potencial-
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r~ic'11 t_l_~\ ,;,1 t 1 ~; r 1" t '~. 1 1'. r',-, (' i: 1 () ~; t ~ ¡ (., ~ ~ () f I ! (~~-', r /) t- t . . ( -: l' ,~' ,1 j , , 

ru IC):; deL,)] lc'~) ell cl.IdnLo d lar; dosis Ülic;Jalc~; j' de :;n:i--

términos ~e~eralcs. 

Cons l.c1eromos de import.anc i.a hacer un recucn to ... 
~ 

de la experiencia en el (iagn6stico y manejo de los casos 

de dermatomiositis, que se han presentado a la consulta de 

dermatología elel Hospital General de México, S.S.A., para 

tratar de unificar criterios en tratamiento y analizar las 

caracteristicas clinicas que han presentado nuestros ca -

sos. 

Así mismo es de especial interés el conocer los 

eventos fisio16gicos y bioquímicos necesarios en la con -

tracci6n muscular, que permitirán interpretar adecuadamen 

te los exSmenes paraclinicos que se suceden en la Dermato 

miositis y Polimiositis. 
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1: O 1 () ¡:; el e t el 1 1 e ~, c! n e ti él n t o .J LH; d o s i sin i e Lll e s '¡' el e :é; o s _. 

tén no están bien d(~scriti1s en la li.teratura, excepto en 

términos ~enerales. 

Consideramos de importancia hacer un recuent.o -
~ 

de la experiencia en el ¿iagnóstico y manejo de los casos 

de dermatomiositis, que se han presentado a la consulta de 

dermatología del Hospital General de México, S.S.A., para 

tratar de unificar criterios en tratamiento y analizar las 

características clínicas que han presentado nuestros ca -

sos. 

Así mismo es de especial interés el conocer los 

eventos fisio16gicos y bioquímicos necesarios en la con -

tracción muscular, que permitirSn interpretar adecuadamen 

te los exámenes paraclínicos que se suceden en la Dermato 

miositis y Polimiositis. 
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CAP 1 rULO l. GENERAL rUADES SOBRE EL '''lUSCULO ESTH r !\[)o. 

El músculo estriado en el hombre constituye cerca 

de un tercio del peso corporal. Est& compuesto por células 

multinucleares de 104_10 6 veces, m&s grande en volumen que 

los leucocitos humanos 77 . 

El tejido muscular se encuentra en el cuerpo en -

forma de tres tipos de tejido: músculo estriado (volunta -

rio) , músculo no estriado (involuntario) y músculo cardi&co. 

Quimicamente est& constituido por 75% de agua, 20% de pro -

teínas y 5% de material inorgánico. 

Una fibra muscular está compuesta de muchas miofi 

brillas en un liquido (sarcoplasma), dentro de este líquido 

están contenidos el glucógeno, los compuestos de alta ener­

gía ATP y fosfocreatina y las enzimas de la gluc6lisis. 

La sarc6rnera es la un~dad funcional del rnGsculo. 

En el miscroscopio electr6nico parece que cada miofibrilla 

est& constituída por dos tipos de filamentos longitudinales: 

las restringidas a la banda A, el filamento grueso/ contie­

ne primariamente la proteína miosina (16 mm. de diámetro) y 

la banda J, filamento delgado (6 mm.) que contiene la pro -

teína activa tropomiosina y troponina. 

Cada filamento delgado yace simétricamente entre 

tres filamentos gruesos; los filamentos grueso3 y delgados 

actóan recíprocamente mediante puentes transversales, que -
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C:'l'en¡cn a intervalos él lo larqo de los filaf!1(?ntos C]rucsos, 

la fuerza contráctil del mGsculo se genera en los sitios de 

los puentes transversales. (FIG 1 ) 

Las fibrillas musculares están compuestas de prQ 

teinas, principalmente la actina, miosina, troponina y tro­

pomiosina. Las prote1nas musculares se caracterizan por -

su elasticidad, la cual le confiere poder contráctil al te­

jido muscular. 

La Miosina es la proteína m~s abundante, es una -

globulina con PM 500,000, contiene dos cadenas principales 

idénticas y cuatro cadenas ligeras. Estructuralmente con -

siste al parecer en 2 regiones globulares (cada una de 9 mm. 

de diámetro) estando unido a cada una de ellas un apéndice 

uroide, cada apéndice está dispuesto como una tira de doble 

hélice alfa. 

La miosina es desdoblada enzimáticamente por la 

tripsina, en dos componentes: meromiosina, de tamaño desi .. 

gual, por lo tanto son denominadas meromiosinas li~era y p~ 

sada. 

La miosina se une característicamente ligera y p~ 

sada. 

La miosina se une caracter1sticamente, a la forma 

polimerasa de otra proteina muscular, la actina, llamándose 

actomiosina al producto resultante (no se encuentra la acti 

na y"miosína, s610 en mGsculo, sino en otros sitios de la -

economia por ejemplo, en plaquetas sanguíneas, la contrae -
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elemento C'~;\.;nci,11 ('11 la retracción del co,íqulo). 

La dctinil cr; una qlobulina con l'M de 60,()f)(', 

la cual, es el [Jl'incipal consti tuyente de los fiLl!~:('nl()S 

delgados del músculo estriado. Cuando la actina es rrcp~ 

rada, por extracci6n con soluciones de baja fuerza i6nica, 

se obtiene como un monómero de PI'-1 42 / 000, llamda actina G, 

a medida que aumenta la fuerza iónica y en presencia de -

Mg, la act~na G se polimerisa transformándose en la forma 

fribrosa, actina F, la cual aparece como una hélice de do 

ble tira de monómeros de actina en una electromiografía. 

Durante la polimerización de la actina G en ac-

tina F, son utilizados como transportadores de alta ener-

g1a como el A'l'P, el cual es hridrolizado hasta ADP y se -

libera P. 

Szent-Gyoegyi concluyó que la fuerza de la con-

tracción muscular, emana de una acción rec!proca entre Ac 

tina-Miosina y ATP. 

La tropomiosina y el complejo troponina, son 

proteínas localizadas en los filamentos delgados del mús-

culo, constituyendo cerca de la tercera parte de su masa. 

(FIG. 2) 

. '" '" El Ion calcio es un reguladorfisiologico de la 

contracción, ya que permite la activación de las protel -

nas contráctiles: actina y miosina. La tropomiosina es -

un bast6n helicnidal alfa de doble tira, localizado entre 
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La~) dos t.iras de .Jctina F. La troponina es un conq)l(~jo de 

tres cadenas polipcptídicas designadas TpC, TrI y TpT loc~ 

lizada en los filamentos delgados de la actina a interva -

los de 38.5 nm. 

Cuando llega un impulso nervioso a la uni6n en -

tre la terminaci6n nerviosa y el músculo (placa terminal) I 

la membrana exterior de una fibra muscular es despolariza­

da, esta activación es transmitida al interior de la fibra 

muscular por el retículo sarcopl&smico. Los iones de cal­

cio son mantenidos en este retículo sarcopl&smico, cuando 

el músculo está en reposo, mediante un sistema de transpo~ 

te activo para los iones de calcio. (FIG. 3) 

El sistema, activado por el ATP, disminuye la 

concentraci6n de iones de calcio en el sarcoplasma (cito -

plasma) en reposo, en tanto que hace que aumente el calcio 

dentro del retículo sarcoplásmico, fijado allí por una pr~ 

teína que se combina con el calcio llamada calsecuestrin? 

Cuando el calcio es liberado del retículo sarcopl&smico, -

se inicia la contracci6n muscular. 

Todo este acontecimiento bioquímico requiere de 

eneraía. El ATP e~ la fuente inmediata de energía, pero 

en el músculo es extremadamente pequeña, parlo que hay 

una fuente de reserva de fosfatos de alta energía en el 

músculo, en la forma de fosfocreatina. 

En reposo, el músculo ~e mamíferos, tiene 4 a 6 

veces más fosfocreatina que ATP. La transferencia del fas 
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rClto de alta cn0rc¡ía, del fosfato ele la creatina CE> cataLi 

zada por la enzima creatinfosfoquinasa (CPK). 
. . ~ 
La reacc .lon 

es rev8csiblo, cuando el m6sculo está en recuperaci6n o 

cuando el ATP está disponible. 

Otra fuente de ATP en el m6sculo, está mediada -

por la enzima, miocrinasa (adenilatocinasal que cataliza 

la transferencia, de un fosfato de alta energía de una mo-

lécula de ADP a otra, para obtener A'fP yadenosinmonofosfa-

to (AMP). 

Se requiere de energía, dada por la gluc6lisis, 

para la resintesis de ATP y fosfocreatina, y quizá de &ci-

dos grasos libres, de oxidaci6n de los productos resultan-:-

tes de la actividad del músculo, conviertiéndose el lactato 

de nuevo en glucosa. 

Los cationes del m6sculo (K, NA, mg y Ca) son 

iguales que en los liquidas extracelulares, s610 que pred~ 

mina el K; Los aniones F, Cl, y pequefias cantidades de su~ 

fatos están presentes. El K desempeña un papel importante 

en el metabol ismo deü músculo. La debilidad 1:l'.13cular es -

un signo cardinal de la deficienc~a de K~ El calcio y el 

magnesio del músculo parecen funcionar como act.ivadores e 

inhibidores de los si-stémasenzimát.icos intramusculares34
, 

60 
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DESDOBLAMIENTO ENZIMATICO DE LA MIOSINA FIG. N<? 2 
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R EPRESENTACION ESQUEMATICA DEL FILAMENTO DELGADO FIG. N9 3 
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TROPOMIOSINA TROPONINA 

, <;1 

EL FILAMENTO DELGADO ARMADO 
Este esquema muestra la configuraclon espacial de los 3 componentesproteinicos 
principales: actina I tropomiosina ytroponina. 
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CAPI'rULO TI. GENERALIDADES ~:30BHE POI.IMIOSI'l'IS y DEH 

f'v1A'1'OtnOSI'l'IS. 

El grupo de enfermdades, en las cuales hay infl~ 

mación no supurativa del masculo estriado, reciben el nom-

bre de polimiositis. La asociaci6n con lesiones cutáneas 

se ha denominado Dermatomiositis. 

La clasificaci6n de los casos de polimiositis y 

sus entidades afines ha sido punto de controversia, y se -

han propuesto diversas clasificaciones. La·Pederaci6n Mun 

dial de Investigaci6n neurol6gica en Enfermedades Neuro-Mu~ 

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

limiosit:i:s no complicada. 2) Dermatomiositis y miositis co~ 

binadas con enfer~edades del tejido conectivo y 3) Polimi~ 

sitis con malignidad 5 Otras clasificaciones tienden a se 

parar la po1imiositis de la dermatomiositis o combinar1a:3. 

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

lignidad, miositis en el curso de otras enfer~edades del -

tej j,do conectivo, y rabdomiolisis, han sido . incorporadas a 

el espectro de la polimiositís. El esquema de clasifica -

ción, propuesto por Waltonj Adams, Barwick y Walton nos 

permiten separar los pacientes de polimiositis, dermatomig 

sitis y enfermedades del tejido conectivo. Recientemente 

Bohan, Peter y Pearson proponen una clasificación basada en 

el análisis minucioso de 153 easosla cual nos parece la -
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A.- CLASIFICACION DE POLIMIOSITIS. 

TIPO T POLIMIOSITIS DEL ADULTO. 

TIPO 11. DERMATOMIOSITIS TIPICA. 

TIPO 111. MIOSITIS INFLAMATORIA ACOMPAmADA DE 

CANCER. 

TIPO I~ MIOSITIS DE LA NlmEZ. 

TIPO ~ MIOSITIS ACOMPAflADA DE SINDROMES DE 

"SUPEHPOSICION". 

TIPO l. ~º~.!_~l.º§..!.'El,ª-: Es el tipo más común de miosi 

tis (35%) Y suele presentarse en mujeres predominantemente, 

en un promedio de 3 a 1, especialmente de la tercera a la 

quinta década de la vida. El comienzo es ~nsidioso y se 

acompaña de erupción cutánea¡ fenómeno de Reynaud (17%), ar-

tritis m1nima, oftalmoplejia y otras caractertsticas que a -

menudo aparecen en otras enfermedades del tejido conectivo7 , 

11, 26,59 

TIPO 11. 12E~AT2~1.s?§'11',!.S TIPICA: Esta categoría ocu 

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

sonaS entre los 20 y los 79 años. La erupción cutánea es 

eritematosa y aparece en la cara o en zonas periorbitrarias, 

en el ~uello y a veces en las rodillas y maleolos internos. 

Est~s lesiones cutáneas aparecen junto con la debilidad mus-
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~ular proqrcsiv~. 1:: 1 comicll zo puede E;Q r a<judo o su bi),¡udo. 

l~s más común ell mwjeres. Puede acompañarse de slnl:OJ1lIlS ar 

ticularcs que recuerdan los de la artritis reumaloidc modo 

rada. Este tipo de polimiosilis es el más frecuente obser 

vado entre los dermatólogos 7,11,22 

TIPO lIT. MIOSrrrS INFLAMATORIA ACOMPANADA DE CAN 

CER. La asociación con neoplasia fue reportada desde 1916 

por Stertz y Kankeleit, desde entonces los reportes de de~ 

matomiositis complicada con malignidad tiende a aumentar. 

La malignidad ha sido estimada en 8.5 a 52% de todos los -

• 1,2,17,27,51,69 1 1 1 1 casos , y a frecuencia se e eva a 7 % si 

se presenta 81 cuadro de dermatomiositis en hombres de más 

de 50 años. En una revisión, 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 met~stasis hepáticas de 

7 cáncer de colon , y la dermatomiositis puede ocurrir aún -

después del tratamiento de la malignidad asociada, lo que 

nos llevaría a pensar que la malignidud es progresiva. Los 

síntomas de dermatomiositis reaparecen cuando rC!curre el -

42 
tumor . 

Las manifestaciones clínicas de dermatomiositis 

pueden preceder 1 a 2 años las manifestaciones de carcino­

mas: son indistinguibles los hallazgos clinicopato16gicos 

de la dermatomiositis con () sin carcinoma: pero puede dis-

minuir clÍnicamente, las manifestaciones de dermatomiositis 

- 14 -



54 Y se exacerban I cuando aparece e 1 t.umOl~ 

ci6n corporal del tumor varía segGn el sexo: en mujeres, -

en orden de frecuencia predomina el cáncer de mama, ovario, 

Gtero, colon, linfomas, melanomas y c~ncer de estómago. En 

los varones predomina en estómago, seguido de c~ncer de 

pulmón, próstata, linfoma, .riñ6n, colon y nasofaringe. No 

es aceptado por todos, el hecho de que con tratamiento de 

la tumoración, mejora la miopatfa. Sin embargo el trata -

miento a base de corticoesteroides y de inmunosupresores -

mejoran 11 miopatía. Es importante, reconocer el hecho de 

la asociación de dermatomiositis con maliqnidad, lo que nos 

puede llevar a un di~gn6stico temprano de cáncer y trata -

miento más oportuno. 

TIPO I~ MIOSITIS DE LA NIAEZ: Esta enfermedad, 

aparece como una manifestación intermitente aguda o cr6ni-

ca, se presenta con una frecuencia de 20 por 100 de pacie~ 

tes menores de 15 años. y es aparentemente, distinta clí-

nicamente y patológicame~te de la del adulto. La caracte-

rística principal, según algunos autores es la vasculitis, 

que afecta principalmente los casos sanguíneos de el teji-

do conectivo de la piel, tracto gastrointestinal, grasa y 

pequeños nervios. La presencia de lesiones vaSculares, la 

alta incidencia de calcinosis y la rara asociabi6n con ma-

lignidad son las bases para diferenciar la enfermedad ob -

servad~ en los niños de la de los adultos. 

Se presenta la élermatomiositisen los niños, con 
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mayor frecuencia que el Lupus Eritematoso Sistemático y e~ 

clerodermia y es mEnos frecuente que la artritis reumatoi­

de, la edad de inicio es de la infancia a la adolescencia, 

siendo ¡lIás frecuente entre los 5 a los 8 años. Es má s ca 

man en las nifas que en los niños. 

El inicio de la dermatomiositis es general -

mente insidioso, pero puede ser agudo y fulminante. Las­

manifestaciones en piel no ocurren en todos los casos, pero 

la debilidad muscular es coman, manifestada como fatiga 

acompañada de fiebre. 

Cuando aparecen las lesiones cutáneas suelen 

persistir por años. La calcinosis muscular ocurre en 50% 

de todos los casos, su presentación varia desde depósitos 

focales en nalgas, superficies de extensión de los codos, 

rodillas y nudillos como depÓSitos difusos. 

Otros sistemas son afectados frecuentemente cor.o 

eí tracto gastrointestinal; la ulceración y perforación no 

están en relación con el tratamiento m~dico y pllpden ocurrir 

en cualquier momento de la fase aguda de la enfermedad. 

Eh la fase crónica la disminución del peristaltismo y de -

fectos en el vaciamiento de esófago, est6mago - de intestino 

delgado son comunes y en ocasiones severo. 
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:'¡CUI:\OnJil '/ pleuritis ocurren como parte de la -

historia natural ele la (~nferllledi1d. Se representan val~i()s 

';.ii-ddus dc~ r.eser ice ión pulmonar debicJo a la al teración de 

los m6sculos respiratorios, ocurriendo esto en los casos 

m(~s severos. 

Las alteraciones del SNC son raras, y la neuro-

patia asociada con calcinos15 difusa se presenta s610 en 

unos cuantos niños. 

Los exámenes de laboratorio, tales como biopsia 

muscular, electromiografía, 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 pronóstico es dí-

fícil de predecir en etapas tempranas del padecimiento, -

generalmente se ha observado que la enfermedad tiende a -

tener un curso progresivo y autolimitarse, presentando una 

fase activa, meses o años después con completa resoluci6n 

o tener una evolucíon cr6nica de varios años. La severa 

osteoporosis, ocasiona fracturas por comprensién y neuro-

patias periféricas. En muchos de estos niños, obliga a -

un programa de rehabilitaci6n que deberSn seguir por varios 

_ 21 29 44 79 83 ., 
anos ' , , , ; cuando el ataque de la enfermedad fué 

importante. No se ha observado, en estos niños, historia 

. familiar de dermatomiositis como la presentan los niños -

afectados de artritis reumatoide. 
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posrCrON: La polimiositis y dermatomiositis, se presenta en 

1 21% t 't] t í ~ ú 11,20,23, e y cons 1 uye .a ercera categor a mas com n 

59,76 , observándose frecuentemente en mujeres. Algunos au-

tares sefialan, 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 tej~ 

d t ' 76 d f 1 .-o canee lVO • La presencia e mialgias, in i tracion ce-

lular del músculo, áreas de aumento intersticial del tejido 

conectivo o atrofia focal de las fibras es la característi-

ca clave que nos permitirá el considerar a la entidad como 

síndrome de superposici6n, ya que estas manifestaciones no 

son comunes en las otras enfermedades del tejido conectivo. 

En el síndrome de superposici6n son habituales 

otras manifestaciones iniciales, y no es la debilidad muscu 

lar el síntoma que lo principia •. Las artralgias ocurren en 

el 53%, esclerodactilia en 44%, fen6meno de Reynaud 47% y -

mialgias en 41% de los casos. Es razonable creer, que estos 

pacientes tienen un peor pronóstico que aquéllos que prese~. 

tan polimiositis no complicada,. además que se ha observado 

que estos sujetos no responden bien al tratamiento con cor-

ticoesteroides, excepci6n, a la recientem~nte descrita en -

fermedad, denominada enfermedad mixta del tejido conectivo 

que tienen caracterl:sticas clínicas de polimiositis, escle-

rosi's sistemática y lupus eritematoso sistemático y gue re~ 

'd b . 20 ponden bien a los corticoestero1 es, con un curso enlgno . 
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B.- ETIOLOGri\. 

Establecer la ctioloqld de 1111.1 ('rJl ¡d,lil, :,111 I'I!!I\ 

bas definidas es difícil, sobre:, todo Clk\lHlu !;(J!(! :;¡, I ¡I'/II"I 

sospechas razonables de que éstas m.i.opat1,1!l non llH'd i lid,,:; 

por mecanismos de hi.persensibilidad. Por lo que cnllllíd¡'ril 

mos conveniente revisar varias ele las pCH3i.bi 1 idad(w prll(.llt'!l 

tas con respecto a la etiología como lo sel~1.an: 

B.l) INFECCION. 

B;2) NEOPLASIAS MALIGNAS. 

8.3) INMUNIDAD HUMORAL. 

8.4) INMUNIDAD CELULAR. 

8.1) !~~ECCIpN: Los signos histopato16gicos de -

una reacci6n inflamatori~, son notables en muchos casos y 

por aso no cs sorprendente que se hayan emprendido bGsque-

das extensas de la presencia de un agente infeccioso. Gar 

'19 ein y col,- , mencionaron una larga lista, entre otras a -

la escarlatina y prostatitis¡ subsiste sin embargo la pos! 

bilidad ele qua en algunas personas, un agente infeccioso -

de un tipo u otro desencadene una respuesta de hipersensi­

bilidad 7,B, la que por causas desconocidas se "localiza" 

en las fibras estriadas y sus tejidos de sost~n, lo que p~ 

drfa explicar 01 hecho dol desencadenamiento de algunos 

casos por el liSO do I';;n:macos tales como las sulfonamidas o 

la pentcilina I q\1Cl l\Ct:lllu:-1a/1 sobeo el mecanismo de inrouni-

dad. Es intereséln to soñf.lll1 r que onla pol imiosi tis no hay 

t ] t ~ n e1] {'.' 1 ó r c-, l' e a s 2 9 I 8 3 n l' faro l' 11' a .. an eceeen :es üe enLerme:ncús A ~ 



res de las mismas, por regla general. 

Un progreso notable en relaci6n a las del origen 

infeccioso de la entidad se sefiala un publicaciones de Chau 

y Hashimoto 38, quienes han descrito la presencia de agre-

gados intranucleares e intracitoplásmicos de estructuras -

tubulares filamentosas en núcleo y sarcoplasma de fibras -

lesionadas y nO,lesionadas. En base a las características 
, 

morfológicas de dichas estructuras son semejantes a los mi 

xovirus. Estos virus en los cultivos tisulares forman tú'-

bulos helicoidales filamentosos, posiblemente de ribonu 

aleasa. Recientemente TANG y col, describieron estructuras 

cristalinas en músculos de una paciente que en los culti -

vos para virus se 10gr6 identificar como virus Coxsackie 

tipo A 9, este tipo cte virus como es sabido no son única -

mente miembros del grupo de enterovirus, sino también en -

este tipo de ,virus existen algunos neurotr6pos. Algunos-

virus del grupo Coxsackie muestran afinidad por el tejido -

muscular y producen miocarditis o una pleurodinia epidémica 

por inducci6n~ que origina dolor y a veces inv3~L6n muscu-

lar. Sin embargo no son datos constantes y s6lo abren la 

puerta de futuras i~vesti'9aci'ones. 

8;2) NEOPLASIAS MALIGNAS: Una de .las etiologfas 

de las p0li'rniositis y de1mlatomio~itis que pareceinequfvoca 

es la asociaciÓn de,estas enfermedades con neoplasias rna -

l1gnas. Se ha ~xplicado en base a la producci6n del tumor 
. . 
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de sustancias miot6xicas inmunog§nicas. Los anticuerpos -

inducidos por el tumor en etapas posteriores pueden actuar 

directamente contra el m6sculo y la piel. Se ha descrito 

que los linfocitos periféricos de pacientes con polimiosi­

tis y cáncer son citot6xicos para los cultivos de células 

musculares de feto humano, además de ser capaces de produ­

cir linfotoxinas cuando se incuban en m6sculo aut6logo; au 

totoxididad que se inhibe con el uso de prednisona. 

Los exámenes de inmunofluorescencia muestran de-

p6sitos de alfa glubolinas alrededor del m6sculo estriado 

y de la dermis y estos datos sostienen la hip6tesis que la 

dermatomiositi.s en presencia de malignidad resulta de la -

producci6n de anticuerpos en respuesta a un antígeno tumo-

ral. 

Gold ha demostrado que el cáncer de colon, se 

acompaña regularmente de anticuerpos circulantes en pacie!}. 

te~ con lesiones pero está ausente cuando existen metásta­

s~s, sin embargo al parecer los ant!geno~ están presentes 

en ambas situaciones, lo que supone qué lo más probable 

sea que esta reacción est~ explicada en base a la inmuni -

dad mediada por células. La supresión efectiva de la mio­

sitis, jni~talmente al uso de eéte~oides y la subsecuente 

roa~tivMoiÓn ante la presencia de metástasis quizá apoye -

oAtn hip6to~t8 4. Entre las posibilidades de toxicidad y 

do h:l.poT'l'lollfdbtlülad la segunda parece la más probable . 
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B.J) lNNUNIDA[) HUt-10HAL: Al examJnar el suero ele 

pacientes con polimJositis o dermatomiositis, se enconLra-

t t ' t' , 1 b' íf' 56, 65 ron au oan'lcuerpos an'lml0g o lna espec lCOS , un -

anticuerpo antinuclear característico dirigido contra una 

protelna acídica no histona y se encuentra en 50% de los 

casos de polimiositis, 20% de los casos de dermatomiositis 

y 73% de los casos con imbricación de polimiositis y escle 

rodermia¡ el anticuerpo denominado PM~l se demuestra por -

inmunodifusi6n doble; el antígeno no ha sido caracterizado. 

Al examinar los datos cl1nicos de los pacientes 

con anti PM-l positivo hay una aparente segregaci6n; la ar 

tritis, esclerodactilia, el fen6meno de Reynaud y la enfer 

medad pulmonar ocurren con más frecuencia en ~ste grupo 

que en los enfermos con anti PM-l negativo. 

8.4) INMUNIDAD CELULAR: La alteraci6n en la inmu 

!lidad celular ha sido más estudiada; en el cobayo, se ha 

logrado producir miosit~s de corta duraci6n con infiltrado 

linfocítico mediante homogeneizadodernúsculo heter610go y 

adjuvante de Frennd completo; las células linfáticas de es 

tos animales son citot6xicas para los c~ftivosdemúsculo 

fetal como lo demuestran los experimentos de Pawki:1s y Mas 

,24 
tag.lla 

,,-

Silos anticuerpos dirigidos contra la superficie 

de las células son célpacesde fijar otertos componentes 

presentes en los lÍquidos extrace1ula:rE?s ,denominados co-
47 ...•.. .... ...... ....' 

lect,ivamente complemento ,se puede complementar una reac 
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(~lón cftotóxi.ca. Se ha suqer.ido que los complejos ,111t'í(¡~~ 

no (lllticucrpo se pueden encontrar en las paredes de los -

vasos intramusculares especi.almente en In dermatomiositi.s 

de los niños. Sin embargo otros autores: Sloper, Barret 

P 
. 78 

Y atrlCJge suquieren que la sustancia antig~nica se -

encuentra en el mGsculo situado en la membrana, 0l~n la -

fracci6n miofibrilar del mismo. 

Corno consecuencia a estos hallazgos se han em -

prendido estudios del estado inmuno16gico de éstos pacie~ 

tes, demostrándose que la inmunidad celular es normal; a 

diferencia de ello hay concentraciones de IgG moderadame!! 

te menores y presentan respuestas humorales inadecuadas. 

Dawkins, los interpreta como que la polimiositis 

pudiera ser la consecuencia de una inmunodeficiencia pre-

existente, defecto que podrfa ser deter~inado por mecani~ 

mas genéticos; como dato interesante se han .descrito casos 

de polimiositis en famil±as 46 . Una consecuencia de dicho 

defecto pudiera ser la aparición de una enfermedad autoin 

mune por la pérdida del mecanismo humoral que participa -

en la conservación de la tolerancia. 

No es posible en este momento llegar a conclusio 

nes firmes sobre la etiología d~la polimiositis y de la 

dermatomi'ositis del humano. Desde el punto de vista clí-

nico e histopato16gico hay importantes posibilidades de -

que en algunos de estos casos sean el_resultado de hiper­

sénsibilidad, y plldiera haber a:gúndefectci en la inmuni .... 
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dad humoral, ntl!lUdo a la hJperrci1cLividad de la inmunidad 

celular que darla origen a Ull proceso patológico subyace~ 

te en los humanos. 

C. - FRECUENCIA DE LA DERMA'rOMIOSI'l'IS. 

La dermatomiositis punto central de nuestra in-

vestigación, puede afectar a personas de cualquier edad -

desde la lactanci3 hasta las etapas posteriores de la vida 

adulta; pero la mayor proporción se aprecia entre los 50 

Y 69 afias. Las mujeres suelen ser dos veces mSs atacadas 

que los varones y parece que no hay ninguna predisposición 

racial ni tampoco tiene importancia el sitio geogr~fico -

de residencia. 

En el servicio de Reumatología del Hospital Ge-

neral ocupa el :,09% de la consulta y se presenta entre -

los .31 a 40 afias, En el Servicio de dermatología del mis 

mo hospital ocupan las enfermedades del tejido conjuntivo 

el 3.57% Y solo algunos casos corresponde a Dermatomiosi-

t.
' 12,77 
lS • 

Pearson ha calculado una incidencia de 1 caso -

de dermatomiositis por millón de la población por año, en 

un grupo estudiado de 186 pacientes con enfermedad muscu-

lar la poli:miositis-dermatomiositis se presentó en el 

22.6%. 
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D.- CIUTEHIOS Pl\RA EL Df.\CNOS'I'lCO. 

Los criterios definidos para el diagnóstico de 

dermatomiositis fueron sistematizados primero por Eohan y 

Peter en 1975
11

, la importancia de estos criterios ha pe~ 

mitido la separación de las diversas entidades en las que 

la alteración primaria del m6sculo estriado es la caracte 

r1stica relevante. 

A través de estos criterios no generalmente 

aceptados para el diagnóstico de dermatomiosit-is, se resn 

men en: 

0.1. LESIONES CUTANEAS. 

0.2. SIGNOS Y SINTOMAS MUSCULARES. 

D.3. ENZIMAS SERICAS, 

0.4. ELECTROMIOGRAFIA. 

D,5. CAMBIOS HISTOLOGICOS. 

cuando las lesiones cut§neas con tres de los 

criterios anteriores el diagnóstico es definitivo, el eri 

tema candas criterios hace el diagn6stico probable y cuan 

do el eritema acompaña un criterio el diagnóstico es pos!. 

bIe. Los grados de debilidad muscular son cl~sificados -

en 6 estadías (British Medical Research Council 1943): 0-

No contracci6n¡ 1- Inicio o trazas decóntracción; 2~ Mo­

vimientos activos con gravedad eliminada; 3- Movimientos 

activos contra la grave_dad; 4- Movimientos activos contra 

gravedad y resistencia; 5- Fuerza normal, y es importante 
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la valoraci6n de los mismos porque son guía para el trata 

miento y pronóstico de éstos casos 2 . 

D.l. LESIONES CUTANEAS: Se han considerado dos 

formas clínicas de dermatomiositis: las formas agudas que 

antiguamente recibieron el nombre de tipo Wagner Unverricht, 

y las formas subagudas o cr6nicas, en las cuales se dehe 

integrar la poiquilodermatomiositis de Petges-Cl~jat que 

no sería más que una forma evolutiva del mismo proceso. 

Dentro de las lesiones cutánaas el eritema as -

un dato dominante del cuadro clínico, en forma de manchas, 

rosa, rojo o violáceo y a veces telangiectásico, afecta -

las zonas circunscritas de los tegumentos. En la cara la 

coloración roja es a veces ligera, localizada en los pár-

pados o extendiéndose en vespertilo sobre las alas de la 

nariz y sobre las mejillas; en los codos y en las rodillas, 

el eritema es rojo muy vivo, escamoso y atrófico; sobre -

el dorso de las manos, el eritema constituye bandas exte~ 

sas a lo largo de la cara dorsal de los metacarpianos y -

de las falanges, ~ápulas agrupadas dando la apariencia 

de placas atróficas (Signo de Gottron); alrededor de las 

uñas existen telaniectasias o cambios cuticulares 16, 25, 

55, 7.1 El resto de tegumentos puede ser sitio de manchas 

. I 
o zonas eritematosasi cuello nuca, hombros, abdomen, re -

qiones glúteas, miembros: dentro de estas placas eritema­

tosas, se forman en ocasiones zonas leucodérmicas y pig -
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mentadas. 

La gran sobreposici6n de varias lesiones tales 

como las lesiones acr6micas pigmentadas dan a la placa -

un aspecto reticulado, que puede presentar todavía tela~ 

giectasias: esta mezcla de lesiones da a la piel un as -

pecto poiquilodérmico, que no presenta en sí una forma -

particular sino un aspecto dermatológico en el curso de 

la dermatomiositis. 

El edema ataca electivamente la cara donde gua~ 

da una consistencia elástica, queda limitado a las regi~ 

nes periorbitrarias y malares o infiltra toda la cara. 

Dos características le son prominentes al ede-

ma: que es circunscrito, segmentarío; es móvil, variable 

de un día para otro. 

Otras lesiones dermatológicas han sido descri-

tas: nódulos dermohipodérmicos del tipo de eritema nudoso 

y de paniculitis, erosiones, ulceraciones, urticaria, t~ 

langiectasias periungeales, cambios, cuticulares, lesio-

nes de fotosensibilidad similares a las observadas en lu 

pus eritematoso sistemático, dermografismo, lesiones am­

pollosas, queratosis folicular,hipertricosis, erupcio -

nes psoriasiformes, livedo reticularis, alopecia, etc. 16 , 

55,71,69 

D.2. SIGNOS Y SINTOMASMUSCULARES; En el comien _._,------- -
zo agudo, la debilidad muscular generalizada es más inten 
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tensa en los mOsculos proximales, y puede aparecer en t&~ 

minos de una a dos semanas con dolor al mover los miembros 

y a la palpaci6n de los m6sculos. La disfagia, una voz -

nasal, y la respiración superficial son sintomas frecuen-

tes de esta enfermedad. 

En los casos subagudos o crónicos la debilidad 

aparece con mayor lentitud; afecta en primer término los 

miembros inferiores y al mismo tiempo remeda muy 1ntima -

mente la distrofia muscular. El dolor espont~neo y la 

palpaci6n en m6sculos son mucho menos comunes en este tipo: 

la disfagia suele ser de mediana intensidad sucesivamente 

el paciente observa la dificultad para levanta~se de un -

sillón, subir escaleras, peinarse, debilidad en los masc~ 

los del cuello y cuando el individuo est~ acostado es 1n-

capaz de levantar la cabeza de la almohada: El ataque de 

los músculos faringeos posteriormente puede causar el cua 

dro de parálisis seudobulbar, disfagia, disfonía y a veces 

d ' t' 2,31,79 lsar rla . 

En casos intensos o avanzados la debilidad pue-

de ser extraordinaria con incapacidad para todo movimien-

to, la atrofia de los músculos es un fenómeno tardío, la 

calcinosis de los músculos aparece como signo 6ltimo y g~ 

neralmente se presenta en el tipo IV en niños. 

D.3, ENZIMAS SERreAS: El aumento de la activi-

dad de algunas en~imas s~ricas tienen utilidad para el 

diagnóstico. las m~~ important~s son el aumento en el n1-
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"el de crea tina fosfoquinasa, aldolasa, t.ransarnisada qtut?l 

mico oxalacética y transaminasa g lu támico p ir(lv ica . Es 

tas enzimas parecen ser liberadas como resultado de la 

miopatia destructiva, casi invariablemente en las etapas -

subagudas de la enfermedad, aumenta la concentraci6n de 

las enzimas musculares; en los casos clínicamente inactivos 

o en los casos de remisi6n, las enzimas son normales o ca-

si normales. La creatina fosfoguinasa parece ser el 1ndi-

cador más sensible de la actividad de la miopatía subyace~ 

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

1 1 59 
casos se encontraran las enzimas muscu ares norma es . 

0.4. ELECTHOMIOGRAF'IA: Es ~til porgue elimina -

las alteraciones de denervaci6n, las cuales producen un na 

mero disminuido de unidades motoras polifásicas de gran am 

plitud y gran duraci6n, ya que estas alteraciones no se 

presentan en pacientes con polimiositis y dermatomiositis. 

Los potenciales de unidad motora polif~sicos de 

corta duración, y poca amplitud se observan en el 90% de -

los casos de dermatomiositis, la evidencia de irritabili -

dad de membrana (fibrilación), irritabilidad de inserción 

y contracciones posi 'cívas) ocurren menos frecuentemente 

74%. Las fibrilicaciones pueden ocurrir en pacientes sanos, 

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

EMG 1 
11 tran norma , 

0.5, CAJvlBIOS EIS'I'OI .. OGICOS: De ladermatomiositis 
----,----~_._,_._--_<.-----' 

son indistinguibles de LES: en la epidermis e~tá en oca -
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siones adelgazada, con engrosamiento de la membrana basa] 

en lesiones de larqd evolución, alteraciones vacuoli1re~ 

en la unión dermoepidémica, edema variable de la dermis -

profunda, variaciones en la cantidad de mucina entre las 

fibras colágenas 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 dilatación media de los vasos sanguíneos su-

perficiales son los responsables de las telangiectasias, 

y contribuyen a la caracteristica coloración heliotropo, 

la descamación periorbital es debida al edema de la der -

mis, la atrofia resulta de esclerosis de la dermis papi -

1 
lar . 

La biopsia muscular es la de ayuda diagnóstica. 

Los m6sculos afectados en etapas iniciales muestran edema 

interfibrilar, acompañado de infiltrado intersticial esca 

so de linfocitos e histiocitos. En las etapas agudas se 

observa la muerte focal o extensa de fibras musculares 

por vacuolizaci6n y fragmentación del sarcolema. 

En etapas ll:i..teriores pUéde tornarse patente la 

regeneración de las células musculares lesionadas pero 

que sobrevivieron lo cual produce nGcleos sarcolémicos ve 

siClIlares voluminosos acompañados de basofilia· sarcoplás-

mica. La combinación de atrofia y regeneración de células 

~usculares origina gran variación del tamaño de cada fi -
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bra. En los casos avanzados, grandes zonas del parénquina 

muscular son substituidos por penetración grasa y fibrosis 

66 
compacta 

La microscopia electrónica ha revelado que la d~ 

generación muscular es similar a los cambios degenerativos 

encontrados en otras enfermedades musculares. Los estad{os 

tempranos consisten en desintegración focal de miofilamen-

tos y miofibrillas resultando en §reas de vacuolizaci6n y 

en acGmulo de g16bulos lipidicos y lisosomas sin célul~s -

musculares o dentro de las mismas. Estructuras parecidas 

a los paramyxovirus pueden encontrarse en las lesiones de 

piel y lesiones musculares de dermatomiositis así como en 

1 1 't ¡ 48 e upus erl ema~oso . 

Otros hallazgos sero16gicos son la presencia de 

103 
anticuerpos antinucleares positivos en 25% de los casos 

y factor reumatoide en menos de 40% los títulos de Latex -

se han encontrado positivos en 10% de los casos de dermato 

miositis y polimiositis aproximadamente. Hay reportes es-

porádicos de células LE positivas, títulos anti DNA, anti-

cuerpos o ant1genos e~;traibles del nOcleo (ENAl y anticuer 

pos antinucleares f.luorescentes en éstos casos. 

E.- OTROS SIGNOS CLINICOS: 

La relaci6n entre la polimiositis y ladermato -

miositts y otras .enfermedades de la "col&gena" es evidente 

no é610 por la semejanza en las manifestaciones cutáneas -
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de la esclerodermia, el lupus eritematoso sistem5tico y, 

la artritis reumatoide, sino también por la presencia de 

otros signos tales como: 

E.l, SINTOMAS ARTICULARES. 

E.2. DIGES'rrVAS. 

E. 3., CARDIOPULMONARES. 

E.4. RENALES Y 

E.5. OCULARES. 

E.1. SIN'l'OMAS ARrrICULARES: Predominan en manos 

con erosión, calcificaci6n periosteal e inestabilidad fa-

lángica que se comprueba en el estudio radiológico con 

calcificaciones periarticulares, erosiones y subluxaci6n 

13,74 
interfalángtca Las manifestacion~~ pueden ser la 

artritis o las artralgias con derrame especialmente en las 

articulaciones de los dedos y las muRecas; las manifesta-

ciones articulares siempre mejoran con el tratamiento con 

corticoesterioides. 

E.2. I?!.~.~~_~!:V0§: La disfagia se debe básicamen­

te a la debilidad de los m6sculos estriados de la zona po~ 

terior de la faringe, se han presentado en éstos pacien -

tes divertlculos de es6fago, alteraciones de la actividad 

muscular de intestino delgado, neumomatosis intestinal al 

gunas veces con neumoperitoneo. Se ha llegado a explicar 

que: la proliferaci6n de la intima de arterias y arterio-

las de'piel, grasa y tracto digestivo se ven alqunas veces, 
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poster iOn1\l'!n te ,;(' u J ce ran y lLl hClllorraq La ocur n:! oca~, jr)nd 1 

7,26,6\:,1)9 mente 

E.3. CARDIOPULMONARES: Las manifestaciones car-

diopulmonares se han reportado cada vez con más frecuencia, 

las anormalidades cardiacas incluyen bloqueo cardiaco de -

10, 20, Y Jer. grado, anormalidades en ST-T, arritmias, on 

das Q anormales, bloqueo de rama, insuficiencia congestivo 

cardiaca, con lo que observamos qlle las alteraciones se d~ 

tectan s6lo con ECG, se han reportado datos auscultatorios 

que se limitall a murmullo sist6lico atribuído a regurgita-

ci6n mitral funcional. Hay evidencia que los pacientes 

con polimiositis puedan tener sobrecarga ventriculLlr izquie~ 

da y prolapso de la v~lvula mitral en ausencia de síntomas 

cardiovasculares. La frecuencia de alteraciones cardiovas 

culares con técnicas no invasivas del tipo de ecocardiogr~ 

ma, fonocardiograma y ECG descubrir§n que las alteraciones 

d ' lt t de' t 9,26,33 car ~acas son a .as en es e grupo paclen es 

Desde las descripciones de Milla y Matthews en -

.19.56 se han reportado 36 casos de enfermedad primaria pul-

monar. Hepper ha sefialado 3 posibles mecanismos de la en-

fermedad pulmonar: 1.- Neumon!a por aspiraci6n : 2.- Hipo-

ventilaci6n con neumonia hipostática secundaria y 3.- Una 

forma primaria de neumonía intersticial. Se ha postulado 

otras causas como son la infección por oportunistas y las 

neumonlas relacionadas con drogas en estos pacientes. 
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de poli.l1liosil.is y los reportes d(~ neumonitis que ocurn~ con 

el uso prolonqac1o de estél droga lel enfermedad pulmonar indu 

cida por drogas se vuelve más frecuent.e: Un reporte de la -

Clínicél Mayo sugiere que ocurre en un 5% de los pucientes. 

Los síntomas son tos no productiva, hipoxemia y disnea. En 

las radiografías de tórax se observa infiltrados lineares -

difusos intersticiales con predilección de las bases pulmo-

nares. La histopatologia muestra infiltrados linfocitarios 

y de células plasmAticas y fibrosis, datos no caractertsti-

cos, en un caso se ha reportado vasculitis. La etiología -

es incierta pero existe la hipótesis que hay citotoxicidad 

medidada por células contra las células del m6sculo liso de 

los bronquios, iniciando la secuencia de inflamación, exuda 

ción y cicatrices con ataque importante bronquial. 

Aproximadamente el 50% de los pacientes responde 

favorablemente a la administraci6n de cortioesteroides con 

lo que desaparecen los s!ntomas y radio16gicamente se obser 

• A b'~ 45,57,75 va meJorla tam len 

E.4. RENALES: La afección renal no 9S frecuente 

en ·los casos de dermatomíositis, la IR puede ser causada -

por la precipitación de mioglobina en los tGbulos, sin em~ 

37 
bargo la nefritis ha sido reportada . 

E.5. Q~Q~:~.!3~.§~ Oppenheim .ha enlistado que la con 

juntivitis, blefaroptosis! y paráli'si-s de los músculos ex-
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ternos del ojo son complic~cioncs de la dermatomiositis, 

Otras alteraciones observadas son cambios ell la 

c6rnea exoftalmos, esclerosis, cpiescleretis, uvitis, 

glaucoma, nistagmus, y recientemente retinopatia con 0XU-

dados en retina y pequefias hemorragias, la atrofia 6ptica 

puede l "~ tardl;.a 27,31,36 ser una comp lcaCl0n 

F. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: 

Una gran cantidad de entidades se pueden confu~ 

dir con la imagen clínica de polimiositis y dermatomiosi-

tis, aqut sefialaremos algunos de estos padecimientos que 

los podríamos dividir en: distrofias, padecimientos gran~ 

10matosos, endocrinos, metabólicos, glicogenosis, infec -

ciones, lesiones de neurona motora, drogas, rabdomiolisis 

d d 'd 1 1" 1 ' --t' 2,43, y e causa esconOCI a como a po lm1a g1a reuma lca 

19 

Las miositis infecciosas supurativas, bacteria-

nas pueden estar ocasionadas por varios agentes infeccio-

sos como son: estafilcoco, treponema pallidum, leptospir~ 

1 l ' 1 - . 35,47, .. sis, sa mone OSlS, toxop asmosl'S , trlpanosomlasls 

que en general no ofrecen g~andes dificultades en el dia~ 

nóstico diferencial. 

La triquinOSIS, debído a su similitud hi-zo que 

la dermatomiositts se considerara por múcho tiempo como -

una "seudotriquinosis", sin embargo se observa una gran -

síntomoatologra general (hiperhidrosis, fiebre, náuseas, 
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v6mito, diarrea e insomnio) así como edema palpebral recid! 

vantes, además los enfermos aquejan gran dolor muscular que 

les impide los movimientos. Más tarde puede aparecer hipo-

glice~ia, afectaci6n miocárdica y creatinuria; como factores 

en el diagnóstico diferencial se debe tener en cuenta el ca 

rácter epidémico y la regresi6n de la sintomatologia a par-

tir de un segundo mes. Para la confirmación del Ox se debe 

demostrar la presencia de trichinella que se puede realizar 

a partir del 100. dia de la enfermedad a nivel del mGsculo. 

En la triquinosis también se producen fenómenos marcados de 

calcificación, que s6lo comprenden la de la triquina¡ ~stas 

pueden evidenciarse radiol6gicamente. 

Dentro del mismo grupo de mialgias por procesos in 

fecciosos se debe mencionar la enfermedad de Bornholm (mial 

giaepidémica) especialmente en niños, es producida por un 

virus Coxsackie. Los síntomas fundamentales son pleurodi -

nia, pericarditis y a veces pleuritis seca, así corno mioca=E. 

ditis y encefalitis; las parálisis propiamente dichas son -

.. 'l"t 44 lnso ]. a s . 

Las alteraciones de tiroides tanto en la tirotoxi 

37 casis como en mixedema presentan sintomatología muscular . 

Se produce una astenia patológica que puede llevar a con 

tracturas musculares y paresi'as en las alteraciones funcfo-

nales de paratoroides (htpe:rparatiroidisrcio), enfermedad de 

.Cushing diabetes mellitusi así mi.smo en los estados de hi -

pprpotasemia (cómo en la insuficiencia renal crónica) o de 
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hipopotasemia. 

La sarcoidosis puede producir infiltraciones mu~ 

cuIares de células epitelioides de carácter granulomatoso, 

que no se manifiesten clinicamente, los casos de sarco ido-

sis muscular realmente infrecuentes, pueden mostrar una 

miodistrofia progresiva o una polimiositis17 

Recordemos que algunas drogas han ocasionado sin 

tomas musculares y otros verdaderos cuadros de dermatomio-

sitis como los cortiocesteroides, vincristina determinados 

antibióticos como la neomicina, estreptomicina, kanamicina, 

colistina, polimixina B y viomicina. La miastenia es esen 

cialmente dosis dependiente y viene determinada por una in 

32 hibición competitiva a nivel de la placa motora . 

Algunos anestésicos y relajantes musculares poseen 

idéntico mecanismo de acción, puede producirse por efecto 

aditivo crisis de narcosis grave: recientemente ha sido re 

portado que la penicilina produce cuadros cllnicos a veces 

indistinguibles de dermatomiositis. 

Ocasiona rabdomiolisis el ejercicio extremo, hi-

perpirexia maligna, envenenamiento con ciertas viboras de 

mar e intoxicaci6n por plomo: lesiones de neurona motora, 

atrofia muscular progresiva de la infancia, parálisis peri~ 

dica, pseudohipertrofia (Duchnne) y tempranamente en atro-

fia 'espinal de los adultos (Kukerlberg Willander) son a 

considerar en el diagnóstico diferencial de polimiositis y 
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de nna t 0111 i o si t i s J , 1. C) , 7') . 

G. PRONOS1'ICO: 

La morbimortalidad ha disminu{do en los estados -

agudos desde el advenimiento de los corticoesteroidcs p~ra 

el tratamiento. Es evidente que bajo el tratamiento con 

cortioesteroides es un factor en la cronicidad de la enfer­

medad con fracasos en la respuesta a largo plazo (Dubowitzl. 

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 se~alaron un índice de mortalidad 

del 50 por 100. Medsger, Robinson y Masi en 1971 en un an5li 

sis de 124 pacientes refieren que no hay diferencias en cuan 

to a la sobrevida entre hombres y mujeres. La sobrevida dia 

minuye cuando los pacientes presentan disfagia, gran debili­

dad muscular, fibrosis pulmonar y cáncer. 

Son complicaciones frecuentes del trat.amiento y 

que aumentan la mortalidad las infecciones que conducen a 

septicemia, padecimientos cardiovasculares y cerebrovascula­

res. No se han identificado otros factores pronósticos. 

H. TRA'rAMIENTO: 

En base a los posibles mecanismos etiológicos de 

la polimiositis - dermatomiositis es razonable pensar 

que si la alteraci6n principal está en la inflamaci6n y 
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destrucctón de] m(¡sculo los corticoC'steroidcs brinden c·ree 

tos benéftcos. Se ha mencionado que en alCJunos d(~ los ca-

sos, se aprecian remisiones y exacerbaciones expontSneas, 

pero el curso natural de la enfermedad es casi siempre pr~ 

gresivo sin tratamiento. 

Los an~lisis seriados de los niveles de enzimas 

en suero, proporcionan la mejor orientación y m6todo pro -

nóstico 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 S a 20 mgs. de prednisona por dia, una 

disminución r§pida de la dosis generalmente es seguida de 

¡Jn brote ('le. t" 1 d S , 7,9,34 .J .... aC.IVHé'I • 

Durante la fase aguda del padecimiento, se requi~ 

re de un reposo total iniciando la movilización pilsiva, a~. 

tiva o voluntaria en cuanto sea posible, con objeto de evi 

3 11 
tar mayor atrofia por desuso ' . 

Son reconocidos los efectos antiinflamatorios de 

los corticoesteroides, asr corno la capacidad de estabilizar 

la membrana lisosómica, interferir en la formación de cini 

nas, inhiben la migración de polimorfonucleares, disminuyen 

el nGmero y la actividad de las células cebadas, lisis de 

linfocitos, interfieren en la e}{presión y la inmunidad me-

diada por c~lulas. Sin embargo son también mdltiples los 

efecto~ indeseables que producen, entre otros mencionare -
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éls6pticél, ll1iOpilt~", acné, hipc:l"tensión intraoc\llar, ()~-;L\'()-

porosis, hirsutismo, n~tensi.6n ele ~;()dio y aquél, eqll irnos i.f; 

de fficil aparición, cataratas subcapsular posterior, Lras-

tornos del talante, retardo en el crecimiento en los nirios 

l· 1 fi,22,fí4,GB, Y gran suceptioiidad a infecciones entre otros 

87,81, 
por lo que deberSn administrarse cloruro de potasio, 

protectores de mucosa g~strica y ex5menes periódicos de 

electrolitos séricos. 

Cuando las dosis de corticoesteroides son incap~ 

ces ann despuós de algan tiempo de estabilizar el padecí -

. t '" 1 d' 2,10,14,30,79 mlen .0, lnlClamos e uso e lnmunosupresores 

El establecimiento de una respuesta inmune requi~ 

re la proliferación activa de un nOmero relativamente pegu~ 

fio de linfocitos sensibles al antfgeno que origine una po-

blaci6n de células sensibles, lo suficientemente grandes -

como para ser efectivas. Los in'munisupresores son drogas 

antimit6ticas pero tóxicas especilamente para la m~dula osea 

e intestino. 

Entre los inmunosupresores los de m~s utilidad -

en la dermatomiositis son: methotrexate, la ciclofosfamida, 

la azotioprina y clorambucil. Son el methotrexate y la 

azatioprina antimetabolitos, su efecto inmunosupresor est~ 

en la acción antagónica del ácido eólico, inhibe el metab~ 

lismo de la enzima reductasa dehidrolfolato inhibiendo la 

srntesis de ~cid09 nucleicQs por parte del methotrexate. 

- 40 -



Sus efectos i.ndcscables son estomatitis, ¿¡ltera-

ciones hepáticas. L¿¡ via de ¿¡dministraci6n 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 segdn 

1 h d b M t 
50,53,68,80,85,86 

.0 a reporta o Jaco s y e zger . 

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 cit~ 

t6xico, es un análogo de las purinas y actOan en los grupos 

sulfidrilo, produciendo nucle6tidos alterados y bloquea la 

s1ntesis de las purinas por iAhibici6n de la deshidrogena-

sa inosínica¡ el medicamento puede ser incorporado al ácido 

nucl~ico y al dexosirribonucleico, lo cual lleva a la muer-

te celular, de estas funciones se deriva su efecto inmuno-

supresor. Los efectos indeseables son: leucopenia, hepat.!. 

fis, estomatiU.s, dermatitis, alopecia y suceptibilidad a 

infecciones. Las dosis aconsejadas son de 2 a 2.5 mgs 

por kilo de peso por V.O. y ofrece la ventaja que es un 

~&rmaco mucho m&s fácil de administrar y ajustar8 ,67,68,73 

Finalmente la ciclofosfamida que probablemente -

aatOa por entrecruzamiento de dos o más cadenas de DIJA y -

67,68 
evita la duplicaci6n celular . 

A dosis de 1 a2mgé por kilo de peso, se obtie­

neri buenos resultados. Los efectos irideseables son la dis 

funcióritesticular y ovárica I anormalidades .fetales I cisti 
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tis hemorr6gica, alopecia y dcp~-(~si6n de médula O!iP<:I. En 

reportes de Fries, Sharp y Finc11ay ofr(-~cen alqullos resuLt::~. 

dos prometedores con este inmunosupresor pero es el de me­

JO 62 75 nor empleo en estos casos ' , 

El suero antilinfocttico se ha empleado en un nd 

mero peque 50 de pacientes, con algunos beneficios segGn re 

portes preliminares de Denman (1976) 2,62 

No hay que perder de vista que estas drogas son 

poderosos inmunosupresores y el tratamiento prolongado pu~ 

de derivar en malignidad segan los reportes de Walpoff (19 

58) Y Burnet (1967). 

Los ni50s con dermatomiositis y enfermedad musc~ 

lar inactiva presentan calcinosis universal activa, la col 

chicina es de ayuda en el tratamiento80 . 
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Ct,PI'rUI.,O 111. Ml\'l'EIUAL y MB'l'ODOS. 

En el estudio personal en el cual se revisaron -

los expedientes de la Consulta Externa del Servicio de Dar 

matologia del Hospital General de México S.S.A., en los al 

timos diez a~os encotramos 30 pacientes con el Diagnóstico 

inicial de Dermatomiositis, de los cuales se descataron 16 

casos: once de los cuales no correspondian al diagnóstico 

de dermatomiositis, los cinco restantes se descartaron por 

no haber registro adecuado de la evolución, exámenes de la 

boratorio y esquemas terapéutico. 

Se consideraron 14 pacientes en los cuales los -

cinco criterios diagnósticos estuvieron presentes como son: 

debilidad muscular simétrica, enzimas musculares elevadas, 

cambios electromiogr§ficos caractertsticos, biopsia de m6~ 

culo tfpica y debilidad muscular con lesiones cutáneas. 

Las enzimas séricas musculares investigadas son: 

Deshidrogenasa láctica (DHL) considerando como valor normal 

el de 120 a 240 UI¡ creatina fosfoquinasa (CPK) normal de 

o a 50 mU/ml: transaminasa glutámico oxalacAtica (TGO) de 

5 a 17 Ul; transaminasa glut~mico piruvica (TGP) de 5 a 17 

y finalmente aldolasa con valor normal de 3 a 12. 

Para considerar positiva la electromiografia los 

ca~bios consistiero~ en potenciales de unidad motora pegu~ 

50S, fibrilaciones de unidad motora, fibrilaciones asf co~ 

mocontracciones positivas, des~argasabigarradaR y de alta 
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frecuenctll. La lJiopsi.a ele m(18culo típica con atrofi.iJ, d~! 

q e n e r 1I c i. 6 n ti e f j b 1" n s, n e c r () s i S (' in f .i 1 t r <1 el o in f 1 a m a i: o r i o . 

En cdda uno de los casos se revisó la historia 

clinica completa, asi como otras investigaciones clínicas 

y da laboratorio como fueron: qufmica sanguínea (Q.S.l; 

biometria hem§tica (B.H.): electrolítos séricos (E.S.l; -

pruebas de función hep5tica (P.r.H.); células L.E.; anti­

estrept6ITSi'ñ-a-~jAEL); proteína e reactiva (PCR); electr~ 

cardiograma (ECG); anticuerpos antinucleares: completame~ 

te hemolltico: ex§men general de orina (EGO); corpropara­

sitosc6picos; radiograffa de t6rax, serie es6fagogastro -

duodenal: pruebas de función respiratoria: electroforesis 

de proteínas; pruebas de filtrado glomerular, aSÍ! como 

c'll ti vos de OY ina, espectoración, piel y de heces fe ca les 

, según el caso especificar. 

La biometría hemática, así como la cuantifica -

ci6n de enzimas séricas musculares se realizaron semanalmen-

te en los casos y fueron los parámetros para evaluar el -

tratamiento en todos los casos. Los corticoesteroides se 

administraron junto con protectores de la mucosa gástrica 

como el gel de hidr6xido de aluminio, además del cloruro 

de potasio. Algunos casos requirieron de otros medicamen 

tos y otros de intervención quirúrgica que se discutirán 

en cada caso. 



.~ 

CAPITULO IV. PEESEN'l'ACION DE LOS CASOS. 

Caso No. 1. D.M.C. masculino d~ 39 años de edad, 

comerciante, originario y residente de Veracruz. Presenta 

dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades. Con! 

tituÍda por un infiltrado inflamatorio difuso de predominio 

en párpados así como eritema, zonas de hipercromia y desca­

maci6n. En algunas §reas se observa piel de aspecto poiqu! 

lodérmico y atrofia muscular. Padecimiento con 10 años de 

evoluci6n, con debilidad muscular, pérdida de peso y disfa­

gia. 

Como antecedentes de importancia, a los 10 años -

de edad present6 luxaci6n traum~tica de caderas y rodilla 

izquierda que lo imposibilitó físicamente para la deambula­

ci6n. Se le practicó artroplastta de cadera y rodilla iz -

quierda a los 19 años de edad, que dej6 como secuela acorta 

miento del miembro inferior izquierdo. 

En el e~Smen médico general como datos positivos 

se encontró disminuci6n de las masas musculares. La extre­

midad superior derecha con disminuci6n de la fuerza muscular. 

En los exámenes de laboratorio: VDRL negativo, actividad 

reumática negativa, B.H.; Q.S.; E.G.O.; P.F.H. en limites -

normales. PCR, negat.iva¡ A.E.L. de 125 UT¡TGP 32 y TGO 40. 

La electromiógrafía report6pequefios potenciales en amplitud 

y duración con patr6n miop~tico. En la biopsia de mOsculo 

p.resentá variación en eltarnaño de las fibras musculares, -
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hinlinizaci6n y fraql11cnlacióJ\. Focos aislados de infillt-ac1o 

inflamatorio Inol1ocelular. En pi.el muestra co.1aqQnjzilción -

de la dermis y atrofia de la epidermis. El ECG en límites 

normales. 

Con estos datos se integr6 el diagnóstico de derma 

tomiositis administr&ndosele prednisona a d6sis de 100 mgs. 

diarios, asl como cleruro de potasio, gel de hidróxido de -

aluminio y complejo B. La evolución c11nica fué estaciona­

ria presentado dos meses después gastritis medicamentosa y 

expectoración hemoptoica, falleciendo al presentar sangrado 

masivo de mucosa gástrica e insuficiencia respiratoria se -

cundaria a bronconeumonía bilateral. 

Se lp practicó autopsia encontrando colagenizaci6n 

de capas musculares con ausencia de epitelio en esófago, 

disminución de la capa cortical de las suprarrenales, en 

pulmón se encontró presencia de eritrocitos lisados en alveo 

los y bronquios con leucocitos polimorfonuclearesi el resto 

de los órganos no presentó altéraci.cn. 

CASO No. 2. G.G.G. mujer de 13 afios de edad orig~ 

naria y residente de Fresnillo, Zacatecas. Presenta derma­

tosis diseminada a cabeza y extremidades, constituída por -

lesiones eitematosas en mejillas. Siete meses antes presen­

tódebilidad y dolor muscular, hipertermia, artralgias y 

cuadro faringoamiqdalir.o¡ por 10 que se le administ.ró trata 

miehto médico no especificado ~on lo que mejor6, persistie~ 
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do la c1cbil.idad muscular, por lo quc es hospitalizada. 

Entre los exámen(~s ele li1boratorio la PCF, B.Il., Q. 

S., E.S., EGO, latex, P.F.l!. se encontraron límitc:s normales 

durante toda la evolución clínica. El complemento hemolíti­

co rué de 160, AEL de 500 U'l'aldolasa de 12; DHL 419; TG018; 

TGP 16: CPK 134 y los coproparasitoscópicos mostraron giar -

dia y tricoc6falos. La biopsia de mGsculo mostró alteracio­

nes t1picas de dermatomiositis; electromiografía compatible 

con daBo de neurona motora periférica; el electrocardiograma 

con bloqueo incompleto de rama derecha y la radiografía dpl 

tórax en límites normales. 

Integrado el diagnóstico de dermatomiositis se dió 

tratamiento en base a corticoesteroides (prednisona) 50 mgs 

diarios, cloruro de potas~o, gel de hidr6xido de aluminio, -

penicilina benzatínica 1,200,000 U cada 21 días, con lo que 

la sj,ntomatología tendi6 a desaparecer y una vez inactivo 

el cuadro de miopatía se inició fisioterapia, permaneciendo 

hospitalizada por 3 meses, presentándose como efecto colate­

ral al tratamiento el síndrome de Cushing¡ se disminuyó pau­

latinamente la dosis de prednisona hasta 10 mgs con lo que -

se mantiene asintomática. 

CASO No. 3. SRP femenino de 12 aBas de edad, que -

presenta dermatosis diseminada a cabeza, cuello, tronco y e~ 

tremidades superiores, constituíd.; por placas eritematoedema 

tosas, con costras hemáticas. Evoluci6n de 2 afios iniciando 

con artralgias y debilidad muscular. Se auna a la sintomato 
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lüqía 13 meses u(~spués edernél pél1pcbral y fatiga. 

En el exámen médico qeneréll no se obsQrvan otros 

datos patolóqicos y se encuentran los siguientes exámenes 

de laboratorio: complemento hemolitico de 100, células LE 

negativas, Q.S., E.G.O., P.F.H., E.S. en limites normales. 

Las enzimas séricas mostraron TGO 34, TGP 31, DHL 382, no 

se realiz6 eJ.ectromiografia ni biopsia de masculo. 

Se integró el diagn6stico de dermatomiositis por 

lo que se le administr6 Prednisona 30 mgs. diarics con bue 

na evoluci6n clinica; no ameritó hospitalización y 13 meses 

despúés la paciente está asintomática con 2.5 mgs. de pre~ 

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 antebr~ 

zas y brazos, región 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 y 

rodillas, edema intenso en cara. 

El padecimientc 10 inici"o 3 meses antes con le­

siones en nudillos, seguida de debilidad muscular, mialgias 

y artralgias en articulaciones interfalángicas. La debili 

dad muscular ha sido progresiva habiendo pÉ>roida de peso -
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de B k'l. 

En Ql cx.Jmen médico qcneral no ~:;c encontL:ll~()n -

otros elatos de Lnteréf5. La B.Il., (}.S., E.G.O., p.r.H. en 

toda la evoluci6n clínica se encontraron en límites norma 

les. Las enzimas séLicas como son TGO 30; TGP 34¡ DflL 

282, CPK 16 las células LE son negativas. 

La electromiograffa de mGsculo present6 dismin~ 

ci6n de la actividad muscular voluntaria, la biopsia de -

mósuulo con hallazgos compatibles de dermatomiositis. 

Con los datos anteriores se integró el diagnós­

tico de dermatomiositis, por 10 que se administr6 50 mgs. 

de corticoesteroides aunándose al tratamiento.ciclofosfa­

mida a dósis de 600 mgs IV en d6sis semanal, con lo que 

se logra discreta mejoría, sin embargo la paciente pre -

senta alopecia importante además de leucopenia ytromhoc~ 

topenia, por lo que se le suspende el tratamiento, mante­

niéndose los cOLticoesteroides con d6sis decreciente has­

ta 25 mgs_ 

Amerit6 hospitalizaci6n por dos meses y 26 meses 

después ~le encuentra asintomática con 5 mgs de prednisona. 

Como efectos colaterales se observó acné y sÍndrome de 

Cushing, Se envió a fisioterapia cuando secontro16 la -

fase aquda. 

CASO No, 5, G.L,P. femenino de 33 años de edad, 

originaria y residente de México, D.P, con padecimiento -
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¡Iiseminado d cara, tronco y extremidades. Afectando en ca 

ra: región perLorbitraria, me~jillas y ment6n; Qn tronco 

afecta región dorsal; en miembros superiores afecta regi6n 

del codo y articulaciones de ambas manos; en miembros infe 

riores se afecta la rodilla. Constituida por manchas hipeE 

pigmentadas sohre todo a nivel de regiones del codo, rodilla 

y dorso de manos con presencia de escamas finas. 

Inici6 5 meses antes, con pérdida de la potencia 

muscular y disfagia para alimentos sólidos. Se hospitali-

za y en el oxámetl médico qen¡2ral como único dato pntológi-

ca se observa herida quirúrgica supra e infraumabilical de 

aproximadamente 20 cm. con dos trayecto fistulosos por los 

que drena mate~ial purulento. 

Dentro de los antecedentes de importancia 5 meses 

antes se le practicó laparotomía exploradora ya que preso12 

taba una tumoración de aproximadamente 25 cms. gue ocupaba 

hipogástrico y ambas fosas iliacas, de consistencia dura, 

desplazahle; se encontró una tumuraci6n en ovario derecho 

de 2 kg. aproximadamente de peso. Transoperatoriamente -

fu~ reportado como tumor de c~lulas de la qranulos~, por -

10 cual se hizo reeecci6n completa del tumor con panhiste-

~. t t~, - d' .A t' c' 1 d ¡ rectom~a y amen ec .om~a. Los 1agnos lOaS 11na es e PQC~ 

logra fueron: leiomioma celular del dtero e interligament~ 

ria del lado derecho, quist9s foliculares en ovario derecho 

y tecaluteinicos en el lado izquierdo, serosistis crónica 

y resto normal. 
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l\ su lnql"CSO a 110f;1~,itill.i.Zi1cj.6n se rC'illizar(r~ le:.; s.L 

guientes exánf:'nes (1c~ 'aLcrator.io: B.h., Q.~'., E.C.O., VDEL, 

PCR, Latex en l1mites normales. Las enzimas s~ricas corro 

son: TGO 51, TGP 8, DHL 828 Y CPK de 472. 

Otros exámenes practicados con resul tactos Fe s j t.i vos 

fueron: antiestreptolisinas 333, coproparasitoscópicos con a~ 

caris lumbricoides y cultivo de secreci6n de herida ~uirGrgi­

ca con estafilococo aureus. La biopsia de m6sculo con necro­

sis, vacuolizaci6n e infiltrado linfocitario en poca cantidad. 

La electromiografía con lesión de neurona motora. 

Con estos datos se integr6 el diagnóstico de Dermato 

miositis y se inició tratamiento a base de corticoesteroides 

100 mgs diarios, además de antibi6ticos (ampicilina), protec­

tores de la mucosa gástrica y cloruro de potasio. 

La evoluci6n clínica es incidiosa por lo que se agr~ 

ga ciclofosfamida 600 mgs en IV d6sis semanal: sin embargo 

los efectos colaterales como son la trombocitopenia se prese~ 

tan en forma muy marcada despu~s de 7 meses de iniciado el tra 

tamiento por lo que se le suspende el inmunosupresor continua 

do con corticoesteroides. 

Despu€s de 5 meses de hospitalizaci6n se dA de baja 

con 15 mgs de prednisona. Asisti6 a fisioterapia cuando la -

fa~e aguda de la miositis se contro16, recuperando la fuerza 

muscular y la movilidad completamente. El retraso en la ci -

catrizaci6n así como el S1ndrome de Cushing se atribuyó al tra 
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tamiento con esteroides. Después de 25 meses la paciente se 

encuentra asintom&tica con 10 mgs de prednisona. 

CASO No. 6. G.M.L. femenino de 9 afias 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 ~reas de eritema además de zonas de descama 

ci6n fina y algunas pápulas foliculares en nudillos. En extre 

midades inferiores livedo reticulares y edemas de pies. 

Existe disminuci6n de la fuerza muscular generaliz~ 

da, con imposibilidad para levantar los brazos sino hasta 60 

grados, incorporarse y mantenerse de pie. Se encuentra dolor' 

a la palpaci6n de masas musculares de antebrazos, brazos, 

glGteos y muslos. 

Evoluci6n de 3 meses iniciando con eritema facial, 

debilidad y dolor muscular que imposibilita la deambulaci6n 

por lo que es hospitalizada. 

En el exámen médico general corno datos positivos hay 

adenomegalias cervicales y algunos estertores bronquiales. Se 

practican los siguientes exámenes de laboratorio: B.h., Q.S., 

E~S. I P.F.H. en límites normales. La radiógr~fía de t6rax 

muestra discreto infiltrado en bases pulmonares. 

El VDRL es negativo as! como latex, PCR y células LE. 

De las enzimas séricas musculares se encontraron los siguien­

tes resultados: TGP 119, TGO 180, DHL 413, CPK 291; otros re-
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sultados l=ositivos son antiestreptolisinas 500 Ut.. LLl c1c::ctro 

miografia prescnt6 datos delesi6n de neuron~ motora ir,[erior 

subaguda, genpralizada y difusa; La biopsia de mOsculo no es 

t1pica de da~o muscular y en los coproparasitosc6picos se en -

contr6 giargia lamblia. 

Con 6stos datos se integr6 el diagn6stico de dermato 

miositis,parasitosis intestinal y bronquitis por lo que se ini 

cia tratamiento a base de corticoesteroides 75 mgs diarios, 

cloruro de potasio, protectores de la mucosa gástrica, penici­

lina procaina 800, 000 U cada 24 hrs., seguido de ampicilina 1 

gr. diario. 

La evoluci6n clínica fug satisfactoria y a los 2 me­

ses la recuperaci6n es completa acudiendo la paciente a fisio­

terapia. Es dada de baja de hospitalización con 45 mgs de pre~ 

nisona y 25 meses despu€s se encuentra totalmelte asintomática 

con 12 mgs de prednisona, cen Síndrome de Cuching y obesidad, 

. como efectos colaterales de la administraci6n de esteroides. 

CASO No. 7. CRM femenino de 70 años de edad origina­

ria y residente del Estado de M€xico. Presenta dermatosis dise 

minada a cabeza, tronco y extremidades, constituida por zonas 

eritematosas extensas, mal delimitadas, así como manchas hipeE 

cr6micas de aspecto poiquilod€rmico en mejillas. 

Inici6 su padecimiento hace 1 añ6 con aritema en ca­

ra, edema de manos, debilidad y dolor muscular, 15 días antes 
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de su ingreso presenta disfagia a alimentos sólidos, par lo -

que se hospitaliza y como datos positivos en el estudio médi­

co general se encuentra el antecedente de que a los 45 afios -

de edad se le practic6 apendicectomía y herniop1astía, a los 

55 años de edad colecistectomía. No hay datos anormales en -

la exploración física. 

Se procede a practicar exámenes de laboratorio en­

contrándose los siguientes datos: B.H., O.S., EGO, P.FH., en 

límites normales, células LE, PCR, latex, negativos. Las en 

zimas séricas musculares con los siguientes resultados: TGP -

298, TGO 177 y DHL 607. Electroforesis de proteínas en lími­

tes normales. La biopsia de piel y mascu10 con áreas de atro 

fia de la epidermis y degeneración hidr6pica de la capa basal, 

el músculo es de aspecto normal. La electromiografía presen­

t6 sufrimiento muscular de evoluci6n cr6nica. Los coproparas~ 

tosc6picos con giardia lambia, serie esofagogastroduodenal con 

hernia hiatal y alcera duodenal, ECG normal. 

Con estos datos se integra el diagn6stico de derma 

tiomiositis, parasitosis intestinal, alcera duodenal y hernia 

hiatal por lo que se inicia el tratamiento con corticoestero~ 

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

y discreta mejoría, agregándose por lo tanto ciclofosfamida -

500 mgs IV d6sissemanal. Se logra controlar la fase aguda -

y se da de baja de hospitalizaci6n con 35 mgs de prednisona y 

ciclofosfamida, 16 meses despu€ses muy marcada la leucopenia 
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y se suspende dicho medicamento. 

Con fisioterapia se logra mejorar la movilidad asf 

como la fuerza muscular y 35 meses despu~s est§ totalmente 

asintornática con 15 rngs de corticoesteroides. 

Al tratamiento anterior se agregaron protectores -

de la mucosa gástrica, cloruro de potasio, metronidazol, diy~ 

dohidroxiquinoleinas y dieta fraccionada tratando de mejorar 

la sintomatología. 

CASO No. 8. RPH mujer de 21 a~os de edad origina -

ria y residente del Estado de M~xico; con padecimiento disem! 

nado a cara, tronco y extremidades. Constituido por hiperpi2 

mentaci6n y atrofia cut&nea con liquenificaci6n de algunas 

áreas y coloraci6n eriternatoviolacea periorbital. 

Presenta dolor a la palpaci6n de mGsculos en pant~ 

rrillas, cintura escapular y p~lvica, disminución de la fuerza 

muscular que imposibilita la derunbulaci6n. Iniciando la s1n­

tomatologia 3 meses antes con mialgias y ataque al estado ge­

neral. 

La incapacidad funcional es muy importante por lo 

que se decide su internamiento practic§ndose los siguientes -

exámenes de laboratorio: B.H., Q.S., E.G.O., E.S., gases en -

sangre arterial, PCR, latex, célula~ LE, VDRL y complemento -

hemolítico en limites normales. Las enzimas sértcas con los 

siguientes hallazgos: TGO 131, TGP80 DHL 1966. Otros exáme­

nes con datos positivos son coproparasitosc6picos con giardia 
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lambliél, anticst.rcptolisinas 2~;O U, la electromiogra :Cía ¡lloslró 

lesi6n de neurona motora y biopsia de piel y mOsculo con lesio 

nes características. 

Se inicia tratamiento a base de corticoesteroides -

RO mgs diarios con lo que se logra discreta mejoría, no contr~ 

lándcse la fase aguda por lo que se agrega ciclofosfamida 600 

mgs IV en d6sis semanal. La evoluci6n es muy torpida ya que -

presenta varios focos de infecci6n que se controlan con trata­

miento antibi6tico específico. 

~a paciente permaneci6 con imposibilidad a la deam­

bulación por cerca de 12 meses, desarrolló úlceras de decObito, 

pielonefritis, bronquitis y como se mencion6 en pArrafos ante­

riores se controlaron con tratamiento antibiótico. 

Once meses despu€s de iniciado el tratamiento con -

inmunosupresores present6 leucopenia muy marcada por lo Gue se 

suspendi6 . dicho medicamento continuado con esteroides. Despu€s 

de 13 meses de hospitalizaci6n es dada de baja con recuperación 

de la fuerza muscular lo que le permite la deambulación. 

Alrededor de 12 meses después, refiere dolor a la 

deambulaci6n de tipo punzante en región inguinal derecha que -

ha ido en aumento. En la exploración se observa claudicación, 

a expensas de miembro pélvico derecho, disminuci6n de drcos de 

movimi~nto y fuerza muscular de cadera derecha un 80%, por lo 

aue·se decide su reingreso a hospitalizaci6n. EfectuAndosele 

por el Servicio de Ortopedia artroplastia total de cadera der~ 

cha con pr6tesisde Charley Muller con muy buena evolución c11 
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nica y es dada de baja con 45 mgs de prednisona. Despu§s de 

23 meses de evolución la paciente se encuentra asintomática 

con 15 mgs de prednisona. 

CASO No. 9. MCT mujer de 18 años de edad origina -

ria y residente de M§xico, D.F., que presenta padecimiento dl 

seminado a cara, tronco y extremidades, constituido por una -

placa eritematosa facial con edema palpebral que se extiende 

a pómulos, mejillas y dorso de nariz; en cuello y cara ante -

rior de tórax hay eritema difuso con descamación; en codos, 

manos y rodillas hay eritema. En los nudillos además hay pá­

pulas queratósicas múltiples. 

Evoluci6n cr6nica de 3 meses acompañada de artral­

gias, hipertermia e imposibilidad para levantar los brazos, -

subir escaleras llegando a la imposibilidad para la deambula­

ci6n, lo que obliga a su internamiento. 

En el estudio médico general no s~ encontraron otros 

datos patol6gicos y se practicaron ,los siguientes exámenes de 

laboratorio: E.G.O., B.H., Q.S., Coproparasitosc6pico., E.S. 

en limites normales. Anticuerpos antinúcleo negativo asi co­

mo PCR, células LE y complemento hemolítico normal. 

De las enzimas séricas musculares: TGO 970, TGP 510. 

La electromiografía con lesi6n de neurona motora periférica. 

La biopsia de músculo no fué concluyente. 

Se inicia tratamiento con coiticoesteroides 80 rngs 

diarios, protectores de la mucosa gástrica y cloruro de pota-
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sio. La evoluci6n es satisfactoria contro15ndose la fase ag~ 

da e inici5ndose fisioterapia, sin embargo la paciente solie! 

ta su alta voluntaria y se desconc,cen m5s datos ele evolucjón. 

CASO No. 10. RFS mujer de 23 años originaria de 

Huichapan, Hidalgo y residente de México, D.F. con dermatosis 

generalizada a cabeza, tronco y extremidades, predominando en 

los sitios de exposición solar como en la cara, V del escote, 

en rodillas y piernas, asi como en brazos. En la porci6n in­

ferior de t6rax hasta la regi6n sacrococcigea. Constituida­

por edema facial, eritema marcado y algunas zonas de hiperpi~ 

mentación; en brazos adem5s de eritema hay costras hem5ticas 

y zonas de liquenificaci6n; en los nudillos hay pápulas hipeE 

quer:at6flicas. 

Inicia su padecimiento 10 meses antes con edema y 

eritema en cara, ataque al estado general, asi como mialgias 

y debilidad muscular generalizada. 

En éstas condiciones es hospitalizada donde se pra~ 

tican los siguientes exámenes de laboratorio: B.H., Q.S., E.G. 

O., E.S., en límites normales. Coproparasitoscópicos con abun 

dantes entamoebacoli filtraci6nglomerular con 48.2%, electro­

litos urinarios en limites normales. De las enzimas séricas -

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

pruebas inmunológicas como son: PCR, Latex, células LE, anti­

cuerpos antinúcleo en límites normales asi como él complemen-

tb he.molíticc. 
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La electromiografia reportó silencio el6ctrico en 

grupos musculares de brazo y antebrazo; y pretibiales durante 

el esfuerzo ligero y máximo, observándose potenciales polifá­

sicos de pequeRo voltaje. La biopsia de piel mostr6 epidermis 

con áreas aplanadas con degeneración hidrópica de la capa ba­

sal. En la dermis superficial muestra edema y macr6fagos con 

pigmento e infiltrado inflamatorio linfohistiocitaric periva! 

cular y perianexial. En músculo hay preservaci6n de las cél~ 

las con escaso infiltrado inflamatorio de tipo crónico alred~ 

dar de algunos vasos, que no es definitivo de lesi6n de derma 

tomiositis. 

El estudio de serie esofagogastroduodenal no mostró 

alteración y la radiografía de tórax observ6 discreto infiltra 

do bronquial. 

Se integra el diagnóstico de dermatomiositis y se 

inicia tratamiento con corticoesteroides 80 mgs diarios; la 

evolución clínica 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 fisioterapia. 

Durante su internamiento presenta constipaci6n na 

sal y rinorrea, por lo que se realiza radiografía de senos p~ 

ranasales donde se observa calcificación de la cresta frontal 

y de ligamentos clinoideos comprobándose el diagnóstico de s1 

nusitis bilateral maxilar. Las pruebas de función respirato-

j ria muestran una restricción mode~ada de la capacidad vital e 

importante de la ventilaci6n máxima voluntaria, los g2,5es en 
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sangre arterial estSn en limites normales. El electrocardio­

grama no muestra ninguna alteración. 

La administración de corticoesteroides se prolonga 

por 30 días disminuyendo paulatinamente, ya que la fase aguda 

se controló y es dada de baja del servicio con 25 mgs de pre§. 

nisona, protectores de la mucosa gástrica, cloruro de potasio 

y con tratamiento completo para la parasitosis intestinal. 

Como efectos secundarios se observó Síndrome de Cushing, así 

como acné y gastritis. 

Actualmente recibe 5 mgs de prednisona y acude a -

fisioterapia totalmente asintomática. 

CASO No. 11. MVE femenino de 19 afios de edad, ori­

ginaria y residente de México, D.F., que acude ~ consulta por 

presentar dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremida­

des constituída por edema en cara, así como eritema y algunas 

áreas de hiperpigmentaci6n en ,mentón. En brazos el eritema -

se acompafia de escama fina. 

Inició aproximadamente 5 meses antes con eritema y 

edema facial, mialgias, artra1gias y debilidad muscular, por 

lo que se decide su internamiento. En el estudio médico gen~ 

ral no hay datos patológicos agregados. 

En los exámenes de laboratorio practicados la B.H., 

Q.S., P.F.H., E.S., se encuentran en límites normales. Las­

en.imas musculares sArioas con TGO 25, TGP 15, DHL 948, CPK 

1030. Las antiestreptolisinas con 250 UT, PCR, latex, c~lulas 

- 60 -



LE, negativas. La radiografía de t6rax en límites normales. 

La electromiografla mostr6 lesión de neurona motora perif~rica 

cr6nica parcial. La biopsia de piel y mGsculo son negativas. 

La inmunofluorescencia de piel mostró depósitos nucleares con 

patrón homogéneo de IgG e IgM, en epidermis así como depósitos 

de fibrina en paredes de capilares dérmicos C3 e IgA negativa. 

Con los datos anteriores se integra el diagn6stico 

de dermatomiositis por lo que se inicia tratamiento con corti 

coesteroides a dósis de 60 mgs diarios, protectores de mucosa 

gástrica, cloruro de potasio y HAIN profiláctico. 

La evoluci6n clínica es satisfactoria sin embargo 

un mes después de tratamiento presenta exacerbaci6n de la si~ 

tomatología por lo que se agrega al tratamiento azatioprina -

100 mgs en d6sis diaria, cinco días a la semana, lográndose -

de ésta manera controlar el cuadro agudo, niendo enviada a fi­

sioterapia para ~ehabilitar los músculos afectados. 

Otros exámenes practicados son ECG que mostr6 alte 

raciones en la conducción como son arritmia, alteraciones del 

segmento ST-T, bloqueo de rama y crecimiento de cavidades iz­

quierdas, sin ninguna repercución clínica. 

Las pruebas de función respiratoria presentaron una 

restricción moderada de la capacidad vital y restricción impoE 

tante de la ventilación máxima voluntaria: los gases en sangre 

arterial se encontraron en limites normales. 

La azatioprina fue bien tolerada, solamente prese~ 

tó hipertermia hasta de 37 C en las primeras tomas del medica 
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mento. Los corticoesteroides se disminuyeron paulatinamente, 

persistiendo la hipertcnsi6n arterial, Cuching y gastritis. 

Es dada de baja en buenas condiciones con prednisona 30 mge y 

azatioprina 100 rugs. Despu6s de 5 meses se encuentra asinto­

mática. 

CASO No. 12. MRC mujer de 36 años de edad origina­

ria y residente del Estado de México. Presenta dermatosis g~ 

neralizada a cabeza, tronco y extremidades, constitufda por -

manchas eritematosas, hipercrómicas, confluentes de forma y -

tamaño irregular, escamas en manos y brazos. 

Inicia su padecimiento 6 meses antes con eritema y 

edema facial, ataque al estado general y fatigabilidad, dos -

meses después se agrega a la sintomatologfa disfagia a s6lidos 

y desaparece en forma expontánea el edema facial. 

Se decide su hospitalización y en el estudio m€dico 

general como datos de importancia se encuentran alteraciones 

de proio-voli-hipermenorrea, en la exploraci6n física no hay 

patología aparente y en la exploración ginecológica como datos 

positivos se encontró el fitero aumentado de tamaño dos veces -

de lo normal, de consistencia dura, m6bil, se coloca espejo v~ 

g1nal observando cérvix ulcerado, por lo que. se le toma prueba 

de Shiller y biopsia del mismo y del endometrio, se realiza 

histerometrfa la que es de 8.5 cm. 

De los exámenes de laboratorio practicados, los de 

rutina se encuentran en l1.mites normales. Las enzimas muscula 
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res s€ricas con TGP 82, TGO, 193, DHL 460, CPK 160. Las pru~ 

bas inmunológicas como son células LE, latex, complemento hem~ 

litico, anticuerpos antinGcleo en limites normales. Las anti­

estreptolisinas con 500 UT, el ·ECG con arritmia, alteración 

del segmento ST-T, y crecimiento de cavidades izquierdas sin -

repercución clínica. Las pruebas de función respiratoria sin 

alteración. 

La electromiografía report6 patr6n de interferencia 

incompleto con potenciales de unidad motora disminuídos en vo~ 

taje y frecuencia aumentados en duración. La biopsia de piel 

y músculo con franca atrofia de epidermis, en la dermis papilar 

hay edema con capil-ares dilatados y discretos focos de J .. nfil -

trado inflamatorio linfohistiocitario y algunos macr6fagos ca! 

gados con pigmento. Los cortes de músculo mue~tran áreas don­

de las fibras han perdido las estriaciones, rabdomiolisis in -

tersticial y focos de infiltrado inflamatorio moderado de lin­

focitos. 

Integrado el diagnóstico de dermatomiositis, se ad 

ministra corticoesteroides 80 mgs diarios, protectores de la 

mucosa gástrica y cloruro de potasio. Durante su evolución 

clínica presenta hipertensión arterial que se controla a base 

de diuréticos. Controlada la fase aguda del padecimiento es -

enviada a fisioterapia. El reporte de la biopsia de endometrio 

y de cérvix reportan cervicitis crónica inespecífica y de endo 

metrio en fase proliferativa que corresponde clínicamente con 

la toma de la muestra y hace compatible el diagn6stico con mio 
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matosfs uterina. 

La paciente es dada de baja de hospitalización con 

35 mgs de corticoesteroides, manifestando como efectos colat~ 

rales al tratamiento cushing. Actualmente se encuentra asin-

tomática, con obesidad con 10 rnga del medicamento y control 

en ginecoobstetricia. 

CASO No. 13. eTC mujer de 48 años de edad origina-

ria y residente de Zacatecas, presenta dermatosis diseminada 

a cabeza, cuello, tórax 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. Constituida por edema leve de cara, eritema -

difuso facial, hiperpigmentación y descamación fina. 

Inicia 5 meses antes con ataque al estado general, 

edema facial y un mes antes de consultar presenta mialgias, -

incapacidad funcional la cual fuA progresiva hasta impedir la 

deambulación, así como artralgias. Se interna en el servico 

y se practica historia clínica completa no encontrando otros 

datos patológicos. Dentro de los exámenes de laboratorio ru-

tinarios se encontró en límites normales. 

Las enzimas s~ricas mostraron alteraci6n con los -
. i 

siguientes resultados a su itigreso TG022 TGP 85, CPK 944, D 

HL 775, la electromiograf1a muestra compromiso parejal de ne~ 

ron a motora periférica. La biopsia oe piel y músculo muestra 

epidermis con aplanamiento y además hiperpigmentación de la -
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basal. Hay capilares dilatados t conc;est.i.onados y muy dis-

cretos focos de infiltrado inflamatorio linfohistiocitario. 

En músculo hay focos de miolisis con infiltrado inflamatorio 

intersticiales. 

Con el digan6stico de dermatomiositis se inicia 

tratamiento con corticoesteroides 80 mgs diarios, sin embar-

go la evolución de la paciente es torpida, y 30 días después 

se agrega azatioprina a dósis de 100 mgs V.O. cinco días a la 

semana. Otros estudios realizados en su hospitalización son 

los de ECG con arrítmica y alteraci6n del segmento ST-T., 

electrofóresis de proteínas normal, serie esofagogastroduode-

nal con hernia hiatal, duodeno con prolapso de mucosa antral, 

resto normal. La radiografía de tórax con fibrosis reticular 

basal bilateral, enfermedad obstructiva crónica, cardiovascular 

con silueta tipo aórtico y mediastino normal. 

Las pruebas de función respiratoria no se realiza-

ron en vista del mal estado de la paciente. Dos meses después 

de iniciado el tratamiento con inmunosupresor, presenta leuc~ 

penia severa y datos clínicos de septicemia así como datos de 

insuficiencia respiratoria falleciendo a los 3 meses de hosp! 

talizaci6n. No se realizó autopsia. 

CASO No. 14. BMIJ mujer de 21 años de edad, origin~ 

ria y residente de Tabasco. Presenta dermatosis diseminada a 

cara, cuello, tronco y extremidades. Constituídapor manchas 

eritematovioláceas, numerosas, irregulares, aisladas, de di -
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versos tamafios en cara, párpados, mejillas y barba; en cuello 

anterior y posterior hay algunas costras y descamaci6n fina. 

Inicia su padecimiento un afio antes, con manchas -

eritematovioláceas numeroas en t6rax, seguida de disminuci6n 

de fuerza muscular en cintura p~lvica, así como mialgias. 

Es hospitalizada en Mérida, Yucatán, durante dos -

meses, donde además presenta disfagia, y pérdida de la fuerza 

muscular en cuello que imposibilita los movimientos. Se le -

di6 tratamiento a base de esteroides y de azatioprina al par~ 

cer con buenos resultados, sin embargo la paciente acude a 

consulta al Servicio de Dermatología del Hospital General en 

donde es hospitalizada realizándosele exámen médico general -

no encontrando otro dato positivo más que gran atrofia de gr~ 

pos musculares de brazos, cintura escapular y pélvica. 

Se realizaron los exámenes de laboratorio rutina -

rios que se encontraron en límites normaies. Las enzimas sé­

ricas musculares conTGO 60, TGP 119, CPK 284, DHL 337 incluso 

lleg6 a presentar cifras de 678. Otros exámenes practicados: 

Antiestreptolisinas 125 UT, PCR positiva dos cruces, latex n~ 

gativo, anticuerpos antinúcleo negativos, complemento hemoliti 

ca en límites normales. VDRL, y coproparasitosc6pico negati­

vos. La electromiografíamostr6 compromiso de neurona motora 

periférica parcial. La biopsia de músculo es concluyente de 

dafio muscular. 

Con el diagn6stico de dermatorniositisse inicia tra 

tamiento concbrticoesteroide~ 80 rngs diarios, protectores de 
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la mucosa gástrica, cloruro de potasio, azatioprina 150 mgs V. 

O. cinco dias a la semana. La evolución clínica es hacia la 

mejoría, pero presenta reactivaciones de la sintomatología p~ 

r.iódicamente. 

Otros datos encontrados son pruebas de función re~ 

piratoria con restricción moderada de la capacidad vital e im 

portante de la ventilaci6n m~xima voluntaria. El ECG s610 in 

dica crecimiento de cavidades izquierdas. Presenta varios 

procesos infecciosos en tracto respiratorio, gastrointestinal 

y genital que ceden con tratamiento antibiótico específico. 

Sin embargo la leucorrea persiste y se realiza cultivo y pap~ 

nicolau, este último reporta displasia grado dos por lo que se 

toma biopsia de cuello uterino con el diagnóstico de carcinoma 

cervicouterino in situ, mediante bloqueo epidural. El reporte 

de.patología es de cervicitis crónica inespecífica con displa 

sia moderada del epitelio exocervical. 

Dos meses posteriores a su ingreso, se encuentra me 

joría clínica que no estaba correlacionada con enzimas s€ricas, 

sin embargo se envía a fisioterapia y presenta mejoría impar -

tantede la activiad y fuer~a muscular. 

Es dada de baja del servicio con 30 mgs de prednis2 

na y 100 mgs de azatioprina. Actualmente se encuentra asinto-

mática con 15 mgs de prednisona yl00 rngs de azatioprina. 

A continuaci6n presentamos lo~ Cuadros del 1 al VI 

que sintetizan las principales características clínicas, evol~ 

tivas, diagn6stica& y de tratamiento de lps casos expuestos de 
Dermatomiositis. 

- 67 -



CUADRO I 

CASO No. PACIENTE EDAD DE MESES DE HOSP ITALI Ul.CION SUPERVIVENCIA 

INICIO EVOLUCION 

1 Dr.1C 29 120 2 m He 
2 GGG 13 7 ') 

-' SI 

3 SRP 12 3 c:~ ..... ..L. 

4 LMS 32 3 2 SI 

5 GLF 33 5 5 SI 

6 GML 8 3 4 SI 

7 
I 

CRM 69 12 3 SI 

0'\ 8 RPH 21 10 13 SI 
00 

I 
9 HCT 18 3 1 SI 

10 RFS 22 10 4 SI 

11 MVE 19 5 5 SI 

12 MRC 36 6 4 SI 

13 CTC 48 5 3 NO 

14 BML 20 13 5 SI 

• 



CliSO 11 

CRITERIOS DIAGNOSTICOS 

CASO No. PACIENTE DEBILIDAD BIOPSIA DE ENZIJv"l.liS ELECTRO- LESIONES 

MtJSCULAR MUSCULOS SERrCAS r.1IOGRAFIA EN PIEL 

1 DMC SI + ELEVAD1\S SI SI 

2 GGG SI + 11 " SI SI 

3 SRP SI " " SI 

4 LMS SI + " 11 SI SI 

5 GLF SI + ti " SI SI 

6 GML SI " " SI SI 

7 CRM SI " " SI SI 

8 RPH SI + " 11 SI SI 

9 MCT SI " " SI SI 

la RFS SI " " SI SI 

11 MVE SI " " SI SI 

12 MRC SI + " n SI SI 

13 CTC SI + 11 " SI SI 

14 BMI. SI + " " SI SI 



I ' 

..J 
o 

CASO 

1 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

10 

11 

12 

13 

14 

No. PACIENTE 

DMC 

GGG 

SRP 

U1S 

GLF 

GML 

CRM 

RPH 

MCT 

RFS 

MVE 

MRC 

CTC 

BML 

CASO 111 

EXAMENES DE LABORATORIO 

CELULAS LE A.E.L. P.C.R. LATEX COMPLEr-'lENTO 

125 

500 160 

100 

335 

500 

250 

320 

160 

250 160 

500 80 

125 ++ 160 



OTROS DIAGNOSTICOS 

CASO No. PACIENTE 

1 Dlv1C GASTRITIS MEDICANENTOSA 

BRONCONEUMONIA BILATERAL 

2 GGG PARASITOSIS INTESTINAL 

3 SRP --------
4 LMS --------
5 GLF QUISTES FOLICULARES DE OVARIO 

6 GML BRONQUITIS 

'-1 PARASITOSIS INTESTINAL .... 
7 CRM HERNIA HIATlJ...L 

ULCERA DUODENAL 

8 RPH COXARTROSIS 

INFECCIONES HULTIPLES 

9 MCT --------
10 RFS SINUSITIS 

11 MVE --------
12 MRC MI Of.'LATOS 1 S UTERINA 

13 CTC SEPTICEMIA 

14 BML CANCER CERVICOUTERINO 



CASO No. PACIENTE 

,~ 1 DMC 
;n 
JX 
~ 
ti 

2 GGG .) 

\ 
1. 

~ 3 SRP '1 
,;~¡ 

~ ., 4 LMS , 
t. 5 GLF 
1 

, 
¡ o,J 

1 
ti.) 6 GML 

j 7 CRM 
l-
1 
j 
¡ . 8 RPH 
• 
:~ 
¡ 
¡ 
~ , 9 MCT 

10 RFS 
1, ' 

11 MVE ¡ 

12 MRC 

13 CTC 

!' 14 BML 

CUADRO V 

TRATAMIENTO CON CORTICOESTEROIDES 

DOSIS INICIAL TIEMPO DE 

TRATAMIENTO 

100 rng 2 rn 

50 6 

30 13 

50 26 

100 28 

75 25 

60 35 

80 28 

80 ? 

80 5 

60 5 

80 4 

80 3 

80 5 

DOSIS COMPLICACIONES 

ACTU1>.L 

GASTRITIS 

BRONCONEUMONIA 

10 CUSHING 

2.5 rng ------
5 ACNE, CUSHING 

15 RETRASO 

CICATRIZACION 

12 OBESIDAD, CUSHING 

15 GASTRITIS, 

CUSHING 

15 INFECCION, 

CUSHING 

? ------
20 GASTRITIS, ACNE 

30 CUSHING 

35 CUSHING 

100 INFECCION 

50 GASTRITIS 



CASO VI 

TRATAMIENTO CON INMUNOSUPRESORES 

CASO No. PACIENTE MEDICAMENTO DOSIS INICIAL TIEMPO DE DOSIS AC COMPLICACIO 

TRAMIENTO TUAL NES 

1 DMC ----- ---mg/sem ---- m ---rng/sem -------

2 GGG ----- -------
3. SRP ----- -------
4 LMS CICLOFOSFA 600 2 O LEUCOPENIA 

MIDA TROMBOCrfO 

PENIA ALO-

CEPIA 

5 GLF CICLOFOSFA 
-...J MIDA 600 7 O TROMBOCITO w 

PENIA 

6 GML ----- --.. _----.. CRM CICLOFOSFA I 

MIDA 500 19 O LEUCOPENIA 

8 RPH CICLOFOSFAMIDA 600 11 O LEUCOPENIA 

9 MCT ------ -------
10 RFS ------ -------
11 MVE AZATIOPRINA 500 3 500 FIEBRE 

12 MRC ------ -------
13 CTC AZATIOPRINA 500 1.5 O LEUCOPENIA 

14 BML AZATIOPRINA 750 5 500 . -------



el'.]' TTULO V. ('ü~'¡CUJSlml];S [11 LO~:: CMe'r 

CLINICOS. 

Les casos presentados correspondieron en su m~~oriil a -

. 13 pacientes del sexo femenlno ,y solamente un caso correspon-

dió al sexo masculino con evolución clinica muy desfavorable. 

La edad de inic io de su s intornatologia ose i16 de 8 a 69 ai\os, 

lo que demuestra que todos los grupos de edad pueden estar 

afectados. La mayoría presentó evolución subaquda de 3 a 13 

meses, siendo un caso el de evolución más cr6nica que no co-

rrespondía a la gravedad del ataque de dermatomiositis. 

Las lesiones cutáneas fueron constantes en todos los ca 

sos así como la debilidad muscular que vari6 en grado (FIG. 

4,5,6,7,8,9,10) las enzimas séricas como son la creatina fos-

foquinasa, transaminasa glut§mica oxalacética, transaminasa -

glutAmico pirüvica y deshidrogenasa láctica elevadas; cambios 

electromiográficos en todos los casos positivos excepto en un 

caso (FIG. 11, 12 Y 13). 

En el estudio histopatológico de músculo, el hallazgo 

fundamental es la pérdida de estriación de las fibras muscula 

res rebdom10lisis y focos de infiltrado inflamatorio en 9 ca-

sos (FIG. 14,15y16). 

Consideramos que la unificaci6n de ¿riterios cl1nicos -

hace más accesible el estudio de éstos pacienteS¡ ya que las 

características clínicas de dermatomiositis nosonespecífi -

¿as permitiendo un estudio restrospectivo mAs completo de los 

casos. 

Los exámenes complementarios por lo general DO muestran 
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alteraciones, indicación ineguivoca que esta entidad presentu 

poca repercuci6n en otros órganos. En los pacientes que se -

realizaron pruebas de función respiratoria así como EC~, mues 

tran alteraciones muchas de ellas inespecíficas como ya ha s.~ 

do reportado, pero permiten observar que son 6rganos CC)f:IO co-

raz6n y pulm6n los mAs afectados y que la bGsqueda rutinaria 

de tales datos nos permitir5n detectar precozmente futuras 

complicaciones. 

Dentro de la evoluci6n clínica, la mitad de los ca -

7 
sos respondieron adecuadamente al tratamiento de corticoeste 

; 

roides (prednisona) a dosis que varió de 1 a 2 mgs por kilo -

de peso por día. Se observaron los efectos colaterales cono-

cidos del síndrome de Cushing, acné gastritis, retrazo en la 

cicatrización, mayor suceptibilidad a infección así como hi -

pertensión arterial. 

Es evidente en base a los datos observados que los -

inmunosupresores brindan ayuda terap~utica, y es la azatiopr! 

na la que menores efectos colaterales presentó. 

Durante la fase aguda del padecimiento, se requiere 

de reposo total iniciando la movilización pasiva, activa o va 

luntaria en cuanto sea posible, con objeto de evitar mayor 

atrofia por desuso. 

Los análisis seriados de los niveles de enzimas s~ri 

cas proporcionan la mejor orientacion y método pron6stico pa-

ra el tratamiento. En la enfermed8daguda el uso de corticoes 

teroides debe ser de 1 a 2 rngs por kilo de peso como menciona 

I mosanteriormente. La dosis de rnanténimientodebe individua-
Í' 
i-· 

.;) 
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lizarse y varia de 5 a 20 mgs de prcdnisona por d1a. Una dis 

minucién rápida de la dósis generalmente es seguida ce un bro 

te de actividad. 

Cuando las dósis de corticoesteroides son incapaces 

aún después de algún tiempo de estabilizar el padecimiento, 

en los casos estudiados se recurrió al uso de inmunosupreso -

res como son la ciclofosfamida y la azatioprina que brindan -

algún efecto benéfico, y está también indicado cuando se desea 

disminuir la d6sis de prednisona. 

En nuestros casos no siempre las manifestaciones clí 

nicas de debilidad muscular están en relación con los niveles 

de enzimas séricas y es la valoraci6n global de la sintomato-

logia la que orienta el tratamiento. 

La asociaci.ón de neoplasias se. ha documentado en pa-

cientes de más de 40 años, sin embargo observamos un caso con 

carcinoma cérvico uterino, miomatosis uterina y quistes foli-

culares de ovario en3 pacientes con edades que oscilaron de 

20 a 48 años, tratados quirúrgicamente¡· no encontrando modifi­

cación clínica importante en la actividád de la dermatomiosi-

tis. 

Podemos considerar 3 casos como de dermatomiositis -

polimiositis de la niñez, y es de interés que el tratamiento 

con corticoesteroides es satisfactorio, ya ~ue estos casos rá 

pidamente son controlados en la fase aguda. No debe perderse 

de vista que han reportado algunos autores que quizá los cor-

ticoesteroides en estos grupos de edad favoréscan la cronici-

dad. 
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En series de diversos autores se encontr6 0ue la su 

pervivencia es de 70~ en cinco afias, lo que está de acuerdo 

con nuestros casos, ya que corresponden al 85%. Podría parQ 

cer que las variaciones en la sobrevida dependen del grado -

de ataque inicial, como lo demuestra el hecho de que las al­

teraciones electromiográficas e histopato16gicas son más 

acentuadas en los casos más dramáticos. Un papel muy impor­

tante son los efectos colaterales de las drogas empleadas ell 

el manejo de esta enfermedad, consideramos que en los dos ca 

sos de muerte jugaron un papel preponderante. 
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FrG. 4. Dermatomiositis. Edema 
y eritema en Cara. 

FTG. 5. Lesiones er1tematosa en 
regi6n sacrocoic1gea. 

FIG. 6. Dermatomios1t1s. Papu 
las en salientes óseas 
(Signo de Gottron) . 
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FrG. 9. Lesiones Poiquilod€rmicas en la 
Dermato~iositis. 

Fre. 10. üenrator::i.(,sitis. t.L r. ú'.. "-'. 

en brazo y a~tetrazL. 
• '.' .. r''; I 



FIG. 7. Dermatomiositis. ~elangiectasi2' 
periungueales y múltiples pápulas. 

FrG. 8. Se aprecia ,trofia m2rc~Ca ~e ~c 
cintura escapular. 

_ 7'--



FIG. 11. Potenciales de unidad motora pequeños. 

, 
I 

I 

r~ 

FIG. 12. Fibrilaciones y contracciones positivas . 

. FIG. 13. Descargas positivas abigarradas y 
de alta frecuencia. 
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FIG. 14.- Atrofia epidérmjca 
degcnaraci6n hidr6 
pica de la bas~l.­
Infiltradc d~rmjco 
linfohistiocitario. 
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FIG. 15. Marginac6n ÓC n6cl~t E 
del sarcoplasrr\ü y \;¿,­

cuolizaci6n. 

FIC. 16. Atrofia y degeneraci6~ 
de fibras musculares -
con infiltrado inflama 
torio, 



CONCLUSI,)NI:S 

Dentro de las enfermedades llamadas del 'Tejido Conju,!2. 

tivo, la dermatomiositis es la reenos observada en la consulta 

del Servicio de dermatologla del Hospital General¡ como lo d~ 

muestra el presente trabajo, ya que en 10 años se han documen 

tado solamente 14 casos y teniendo en cuenta que los últimos 

5 pacientes se han diagnosticado en el presente año. 

Consideramos que un factor importante, es la recien­

te aparici6n de criterios clínicos bien definidos, los que han 

permitido llegar mAs f&cilmente al diagn6stico de ~ermatomiosi 

tis. 

La clasificación propuesta por Pearson permite iden­

tificar en el grupo de las Polimiositis varios subgrupos y 

dentro de éstos podríamos considerar 3 casos en el grupo Il1i 

3 casos en el grupo IV y los 8 restantes en el grupo 11. 

El hecho conocido de que la miositis de la niñez o -

tipo IV responde mejor al tratamiento con corticoesteroides y 

tiene mejor pron6stico, se comprueba ya qua los casos 2, 3 Y 6 

respondieron con corticoesteroides y ha sido seguida su evalua 

ción por 6 a 25 meses sin recaídas. 

Por lo que se refiere al grupo de miosi tis y cáncer, 

las pacientes 5, 12 Y 14 presentaron neoplasias. Si bien en 

2 casos son neoplasias benignas (miomatosis uterina y quis -

tes foliculares de ovario), el tercer caso presentó un 

cuadio cllnico de cAncer cervicout~rino y en ninguno de los -
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casos existi6 modificación en la evolución c11nica de la derma 

tomiositi s cuando se ext.irparon quirúrg icamenb:.~ las r.: '., plasias. 

Al irJual que en otros reportes, consideramos que el -

mejor tratamiento es a base de corticoesteroides y los i~~un0-

supresores :cbcr5:' ~:,('r r:c segunda intenci 6n. La aza tropina brincó 

mejor control y menos efectos indeseables que otros inmunosupr~ 

sores. 

Las características clínicas son constantes ya que el 

eritema, edema, lesiones de poiquilodermia y la debilidad mus­

cular lo presentaron todos los casos. 

La repercusión a órganos internos no se detectó en to 

dos los casos, pero consj.deramos que debe realizarse rutinaria 

mente el fondo de ojo, electrocardiograma y pruebas de función 

respiratoria, ya que es posible encontrar datos que si bien, 

no tienen repercusión clínica inmediata pueden servir para va­

lorar el pronóstico. 

Rose y Nalton han observado que las recidivas ocurren 

frecuentemente en el primer año; por lo que es necesario seguir 

los casos por lo menos en los dos primeros años. Nuestros pa­

cientes fueron mantenidos en observación durante un lapso de 

tiempo que fué de tres a treinta y cinco meses y no han sido -

frecuentes las recaídas. Sin embargo, el lapso de seguimiento 

fué limitado por lo que la evaluación resulta parcial. 

Podemos concluir: 

L Que el curso evolutivo de la dermatomiositisen nues 

tros casos fué satisfactorio.-
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11. Que la rehabilitaci6n cuando se controla la fase 

aguda es fundamcntal.-

lIJ. Que debe de mantenerse un control de las compl! 

caciones que se suceden al tratamiento, ya que al suspender en 

forma precoz los inmunosupresores, el restablecimiento de la 

funci6n de médula ~sea es total y.-

IV. Que la mejor guía de la terapéutica no ser; los 

niveles enzimát.icos exclusivamente ya que no siempre se corre 

lacionan con la c11nica, por lo que son la clínica junto con 
.-

las enzimas séricas musculares los parametros que gu1an mejor 

el pronóstico y el tratamiento adecuado de la dermatomiositis. 
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