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e ln ndolancancia.

. DERMATOMIOSITIS

GENERALIDADES: _Lé_ Darwa\:omiositis " ea i.u'na' rara enfermedad _del

I:njido cnnectivo que‘ nfa:tn tam:o a ndull:oa nomn a niﬁos.rl o

___c1:ln1cnn tienden. .a. din:inguir Tla ‘énfér'quud-'

R

en ul adulto,y‘en el niﬂc.icnmn aon 1: dabilidad muacula

Al gunou ‘ hnllazgoa

temprana,

la :::ii..ﬂa;.'

Bn genernl I::lunde

Se astimak -qu;le ' los_l:aaos por'“‘”

lus

- 2 plra ‘eatadounidunses raza X . .7paru ‘

: los du rnzn nesr

ent.m:iﬁn e

_Sa ha vintu qu

-Gfo nﬁuu.
ecuench. .

B 'marzo Dy

‘ ﬂbrll. (27)




DIAGNOSTICO Y CRITERIOS DIAGNOSTICOS: Hoston antes de la clasificacidn
de los criterios diagndstices hecha por Hohan y Peeter, oexistian
una serie de censideraciopes desde el punte de vista de laboratorio
y cliniea que no haclan posible definir con exactitud cudles
pacientea debian Bser considerndos como posecdores de Dermatomiositis,
y existian ani varios grupos heterogéneos y con lo cual no ae
pod{ian hacer estudios de forma retrospectiva ¥ : prospectiva.
Ante la necesidad de definir unos criterios para hacer el dln#héstiﬁo )
de Dermatomioaitis, los autores antes mencionados défihie%qn
unos, en farma empirica, pero que reunirian eﬁ: un’ érdpb.:hnméﬁéHéu_
# los pacientes con determinadas caru:teriaficﬁa.:(T}  ‘ h T ._

Se han uasdo cinco criterlos mayores pota he[inir'lg‘ﬁmfﬁAt§ﬁiﬁsitis
y Polimioaitia: o B

lo. Debilidad muscular simétrica progreslﬁn.

20, Blopsin muscular compatible.

30. Electromicgratia compngible.

4o. Elevacién de aﬁzimqs mugculores

50, Hollazgos dermatoldglicos compatibles.

S5¢ define como Dermatomiositis a 3 o 4 criteriocs,
S¢ define como probable Dermatomiositis o 2 criterios.

S¢ define como pogible Dermatomiositis a 1 criterio.



DEBILIDAD MUSCULAR: La debilidad muscular proximal simétrica
manifestada por caidas Erecuentes o dificuyltad pors subir escaleras,
puede ser precedida de malestar general y fatigo. La evolucibn
del grado de fuerza muscular y las tarens funclonales capecificas
(peinarse, levantarse de una 8silla, etc.) son dGtiles clinicamente
tanto en el nmomento de la eénfermedad como para valorar lo respuesta
al tratamiento, Es frecumsnte que se prasente el signe de Gowers
que es cuando un nplfho en posicidn de cunclillas usa las menos
para impulsarse cuande #8e trato de poner - de pie. La debilidad
flexora del cuello puede constituir un signo temprano y a menudo
el dlctimo transtorno en resolverse. Puede producirse afectacidn
de los masetoros produciende dificultod pn'rn 1a  alimentacidn.
Hay también disfuncidn del paladar blando y produce voz nasal,
La afectacién del esbéfage se produce en la tercera parte de los
paclientes, y es posihl.u que al alfic le cueste tral_mjn deglutir
y hay acumulacién de secreciones. Esta diaploj:ll.idnd' ocurre  en

un 32X de los casos. (27,7)

Seghn Bitnum, otros problemas. dé ’ cunsidernbla 1ntnrén B £ueron_
lo8 caomos de Dermatomiositia con [utigubilidnd muaculnr importuntu.

que caracteriza a la Hinstenia gravis. lns cunles fueron reveraiblas _‘

con el uso de Prustisulnu. Sin 'emhargo .Ilte : t'.:lpn de laneju . Be

epcuantra -ctualmente en eutudin en panientea ‘an’ “edad pedi&nrica (2)




BIOPSIA MUSCULAR: La biopaia muscular se va a carancterizar por
necrosis, fagocitosis, sctividad régenerativn reflejada por bascfilia,
nficleoa grandes vacuclades, can nucledleo prominente, La biopsin
sugliere, mds no e¢e deflnitiva. Asimismo, la biopsia de un paciente
con Polimicsitis es indistinguible de 1o Dermatomiesitis. Giorno
y Cols. demostraton que en las c¢élulas mononucleares de infiltrado
inflemstorio de lan micaitis, tenian un HLA DR positivo, que augiare

que los linfocitos T estdn activados. (7,4,3)

Bn' 19?2 'vl’hltakur Yy Engel demostraron duﬁﬁsito ;. vaaculares de.
inmunnslﬂbulinnu; y del torcer componente .. . del Complemento. C3 o

en nuave de once recién nacidos estudiados. {34) También

-da nmbnu i
ancontruron un fnﬁmero conaiderahle dn pacientes con depbsitos

de inmunoglnbulinan an fibras munculnres. "El estudio més récientn

.de biupuius

*munculnraa ancon:rﬁ complejo atacador de membrena
y uutos nutores demoahrnrnn que el C5b-9 estuve prasenfa en diez
'de on:e pncientes con Dermotomiositis., Winkelmann en sus estuldos
hechos en la Clinicn Hnyo propuso que existen dos tipos de Dermatomio-
,litiﬂl fel_ tipo Banker (vnsculoputin) y el Brunsting, aste tipo
va- mﬁp dﬁ -ascuerdo con 1ls Dermatomicsitia del oadulto. Banker
kuc':el primero en sugerir que 1a miositis en los nilos cursa

‘con vaasculopatia y vasculitia necrozante,.(7,35)



La biopsia muscular e2 sin duda una ayuda en el .dingnbstico de
la Dermatomipsitis y Polimiositis pero puede ser normal en fase
acriva de 1s enfermedad. No se hen encontrade camblos especificos
en los casos asociados con malignidad, Los hallazgos en el microsco-
Pio 43 - iomunofluarescencla Vi estudios inmunuhistnquini;ns ‘aon,

de gran 1n£er§q para el dimgnbstico y prondstico de la enfermedad. .

o La biopsia eaté indicada &n pscientes que no preuen:un Unu enfurmudnd

clésica defiuida y ésta me hace can &1 fin de’ :onfirmnr al dingnéstico

de unn; miopatia inflnmatoria Y pars

‘de diutrofii@ :nunculnru!. Debe teﬁér?Q.

de. 1o ‘516psla' sea difuranfe .al'rde¥__:;

‘1nyn:c16n__;qirnmds;qlur 'recientu. ﬁﬁe

Eﬁcnleiltranaiﬁbriﬁs. (21)

ELBCTROHIOGRAPIA: Lolf

“mon especificos ds ‘la.

8a Vuhaervn frecuentementer

-ﬁﬁsculo aEecnado.g -Unia

Yun hnllazgo contin eé: Ié nchividad aupéntnnua

nctividad_ puade producirse snln,ﬁ eh*

'Y en “la- .miopetis inflamatorian ngudn: ﬁémpfnha pueda

encontrarse en anfermedades ' crénicas 'adquiridaat.‘ba” recuparncibn




complets temprana anormal con . esfucrzo wmoderado se preoduce en
el 452 de los paclentes con DPolimiositis o© Dermatomiositis,
La  electromjografia ti¢ne wuna duracién potencial medin reducida
en todos los pacieutai-nfectados. Los potencinles d.n Eibrilacién
u ondas ngudas. p.ﬂr.ar.;an sar mAs comunes en polimiositis, perc
tanto en 'puliuiiosltis.rcouo en dermatomiomitis muestran descargas

extrafias de alta _f;ﬁéusncin en 15 8 201 de los pacientes. (27)

La electromiosrafia puade ‘#ar nna - gulu atil .'pard .'sugerlr .‘91 u:l.t:id '

apropiado : pnru : hiopula. | N dehemoa o olvidnl_" qtiu.‘_"puede haber

eltudios de conducciﬁn nerviosu nurmales. (7.3) :

ENZIHAS HUSCULARES t

o:urren Erecunntemunte auero da

Entnﬁ : anzimns I.ncluynn Crentinin quinnan.; nldoiaaa. : trnnsaminasna_

¥ uminotranflrnua. u nuicnmo' 15 deshidrogrnnna- lécticn. ‘lhur ounl

gran debate ontre cuil ea la nnzima.mia sensit:lvn como .indif:ud-orn

de . actividad’ 'en‘:r‘ln-‘ mioaitin. ‘Currie piensa dua -la CPlt an"ln::

_uuia aunaitivn‘.' sin . emhargn. Roae y Hnltcn dicen que anf.na enziluns

pueden ser nornalon “an 36: de lna pncientea con enflrmednd musculnr.

La CPK es una enzima que  se 'en;uﬁtrn_ en 'e_n"' suera. Hay tres
diferentes isoeénzimas- q'ue' a_i:n' MM " que - to derivan del mésculo,

HMZ usociada cnn._- m‘ﬁsculo cardiaco y MM) aao;;_nﬂa_':o_n_ tejido.nuu.rnl.




El miscule enquuléttc6 . normalmente f‘conh;nnc © poca - cantidod de

MHZ y MM3. La CPK vario de acuerdo a.la edad’ y sexo. (7,3)

Se ha  :ons1derndo' a;'ln CPK :nmn buen aeguimientn del curso de

. la - Dermntémioaitis. ) Ru:iantQMEntn f' qhe‘ del 30 al

40% de ‘las. _pncientna con‘  .'nivnlna

_narmnles de

_°f“°i6? en ;enturmedaden

rde e’ tipo ~ cardfaco
,.,ﬂ difurenta- '“ﬁﬁf' ades:i must e LTy osinfvucibn'iimportnn;q

hecha por dn : 7 paciun:ls ‘60q1_n1velas
g cpx ' " mayor
'mnlisnidnd nar. 'Ujhai'viano;f
que ‘en’ lus 7
m-ﬁir la : -pruebn,
_Erecuuntementa detacta en £urmn rﬁpidu anormalidudos Y nxncurbnclﬁnu'

de 1a enEermednd.

En las miopatias 1n£1amntorins. lo lnsién de los mﬁnculus asquelﬁticon
permite que se 1liberen 1las enzimos =& 1a circulnciﬁn ipuriférica.
Debemoa tomar en cuento gue hay  otros Enctorua que permicen- lo

elavacidén de 1o CPK, como son ecjercicioc Eisiho.rlesiones quir&rgicna.

asociaciﬁn _cbn"'”

_convaniente_~f'



fArmacos . como - el nci@pg nminocnpr&ico, D—punicilapinn. "Halotano
y Quinidina.t-yn.:quegiaumeu:an S la’ permeahilidnd ‘de " 1a membrana
celulear. L Plruvatn-quinaua phede: aumeptnrne . con barbitiricos,

etano y heroinn.l

Hay causae de- “nat ; : rq@? 'nUmentan 'los -niveles de CPK

como ea_f

hipopuratlrnidismo ’y;‘ln' insuficiencis

i El uignu de Got:rcn
uncontrado g forwa pwqyﬂmnhn - en 1la

\ entén constitufdus- 'por ‘pépulas

‘aricewnt sas y vioincans. “con pla:nn de ahrofin. con o sain deacama=-
q generalmento ‘_qoq“f teleangiactasina. Eatas acurren
Erecunntauen:e ;an  lna prunincncins de 1los huesos, principalmante
-'qpi 1ag' metacarpofal&ngicas. 'y_'lau_ articulacionea interfaldngicas
an pnrtn _gruxigul‘fy diutnl.' pero:'fémhién en _codos y pilesa. En
-algunoa"pnciﬁhtéa ‘ocurte Bn:‘Iu ’supefficie dorsal de 1las manos
¥ aohra 1us pruminencias de 'ias. articulucionea. No hay un hallazso
hiutopatolégico espn:ifico.]‘iwllﬁ cnnfuaién con_ Lupus Eritematoso

Sistémico es posible ‘an 105 hnllazgnn clinico e hlstupnholégicos. )



El eritema en heliotrope es el segundo signo potogémmico yiuto
en la Dermatomiositias. Alrededer del 602 de 1los pa;ientns le
tienen. El eritema puede o no estar acompafado de edema y el
color es 1lila viol;ceo. y #e localiza en 1la zona pariofbitafia;
La fotosensibilidad comunmente ocurre en los pacientes con Rﬂﬂmuiua'§
Dermatomiceitis, y esegGn varios autores se prquunth an :hn '?5_

a 80% de los pacientes.

La fotosenaibilidad es inducida 5Dr lﬁ breéenc£§tﬁe‘iﬁz dlhiufﬁol&tu.

(72

Laﬁ'- teleangiactasiaa periunaunlles yl 1@ : hipertrofin cu:icnlnr

.con pequaﬂos 1n£nrtns es al Gltimu de los cambios en piel iueupecifi—

coa. - Nlnguno de ;lbif,hnlllzgos cutdneos hacen el' diagnéa:icn'
de Darmatomioaitis.;: Los * méa fracuantamante- encontradua'.y -que
se han" népciénndo cono . patognémonicos, son el llgno e  Gottran

y 8l eritema én hellotrbpo. (27,7,3)

) parecar.',_

generalnente tiune curacturiatiCasli‘:
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FACTORES  ETIOLOGICOS Y MECANISMOS  PATOGENICOS: La etiologin
de la Dermetomiositis y FPolimiositis es aiin desconocida. Estns
entidades se habfan catalogade siempre como desérdenes collge-
no-vasculares, Recientemente hay evidenclias que sugleren que
las anomalias 1inmunolbgicas son vnrind;s y son por wuna falla
de la homeostésis 1inmune. Muchas condiciones han side asociadas

con miositims. (7)

AUTOINHURIDAD: Come 1o Dermatomiositis y Polimlositis se han
apociado con otros desordenes de paturaleza auvtoinmune, se sugiere
que éstas tembién son enfermedades autoinmunes. Muches paclentes
DPermatomiositis y Polimiositis presentan onicuerpes antinucleanves

y antl antigenos citpplﬁsmicua. o aombos. (7)

Segin Kissel y colsa. en un westudio hechoe en 1986 presentoraon
evidencio Jde que 1a Dermatomiositis particulorwente on  nifios,
resulta una vasculopatia mediadn por inmunidad ¥y Be augiere..
que el complejo atnéudor de membrana es3 el primer mediador - del

dafo vascular. (21)

GENETICA: Se ha visto que la preéentin de algunos . génes pueden
predisponer &8 mayor suceptibilidad  y/o .alterer ”ln_ inmunidad y
ser responsables para dedarrollar - enfermedad reumatoidéa  y/o

autoinmune. Se describe que ‘1a ocurrencia de Aitritis Reumatoide
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Juvenil, Espondilitis -Anqﬁilnian:e, Diabuteu Hélliti.ls_ ¥y Dermnto- '

mioBitis en auocia:ién.s_e'-' han reportado en : la‘llteratura mundinl./

La diabetes se'_‘-‘: tra\:a'-

Existen dos teorf&s acerca - d

en nii'loa. E La

la otra pnatul alteracién enla rugular.i n

por ' factnres _l genéticoa _qu haceu ~su¢ept:l.bles

ne prenune que ":'”'ea‘f aenajnntu a ntrns _
en que sqn 'r‘mceuarios. #os-rctoraﬁ pa_ra 1n:|.c1n
nei- 1) : a: pui‘ticipncién' .deun- agente,
2.)' aar - suceptibla suné:icanente. .Enr el e
¥y lcols. el IILA BB fue rupnrtado an - el 721 de lou
sitis. (17) ' :

Cooke 'y. COI!-_._h'él'l. reportado minpatinu 1nf1amntorinu en ' gemelos

monicigotun dos semenas después de una infucciéu viru].. (17)

La ocurren:ia d- Darmatominnitin en méa de un miombro de lo familia
es eapnrdd:l.ca._ Lns calclficncionea de tejfidos blendos y_al uumanto
en la axcre_cién de Gla no estuviernn. asociadoms a un tipe especifico
de __I;LA.' En estudios familiares, que incluyeron 30 progenitores,

50 hermanos ¥y 2 medios hermanos de 15 nifos en Chicago, ho se



'toplua-iticas de. parnnixoviru

-quu la“ reapuesta del huesped A al..'virus Coxankie puude taner relucibn

reglstrd mayor incidencia de anticuerpos o enférmednd 'au:ninmunttarin.

en cnntraate con el estudio de Walker qu:len al regristr&.lm aunenr.o

de los unticuerpoa de la Polimiositis. (27 6)

IHFBéCIbNES:' E Mﬁﬂltipléa” enfaraedades . yirale do ;aaociadaa

con . 1 Dernutnmioai r.ia - y cols._

y_'faus particulnrea v:l.rnle' in:lﬁaiones ‘c:l- -

viralan

inclulones

fLroa lll.ltOI.‘eﬂ

o nuiu‘
contra ‘ ]
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con la patngene'uis de la Dermatomicsitis en nifios. __Cau.sau‘viraleé
se hen visto 1implicadss en veriss formas de miositis, Las mlo.sir.ia
agudoeas infecciosas han sido asociadas al virus influenza; y el
de hepatitis en adolescentes y adultos. Los mixovirus y paromixo-
virus han sido mencionades como poaibles causanteas de la Pél_imiosit:ﬁu
crénica en nifios. El wvirus Coxsackie B es miol:ro'pico'en rhu_mmo
y es reconocido que puede producir miopnncnrld_:ltis Y miléia epldémica
o unfeméded de Bosnholm,. Esto hace pensar que eut&'relarciu‘nadu
" ean’ la pahngeneuis "de 1la Dermatonluai:is en niﬂos. Loa nnticuerpoa

T después

. t'ueron . qler.ecr.ndou en genernl solumenu - pocns

d_el 1n1c'.1_-'n:f de ._lu' ) 1n.f.ecc1.6n v:l.ral. . a.iu:';ﬂ‘nio enﬁ cn.nns _d.e” peraigtir‘r

el nntfgené ‘o 'una infeccibn virnl lar.anl:e " nifos

:‘;1;,.
;eon Dernato-inaitia huviaro )

-deapuéu du un aﬂo. cunndu 1 :

Coxsnckie. asicomo
n tit‘.ulus persistentea
de anl:i.culerpo‘n'__ i 4-1n Darmatomiositis es
-en . los -meses- Ll:t'.-'infecctén por Enterovirus
néurra primariamen: eats observacién apoya

que pueda reln:lona
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Los resultadas de la demestracifn’ de. 1n:p.r.eéenl‘.ia._: d.e'\;_i‘rus Coxsakio
& con inflamaclén - del milscule “an g qu“e“'_';.e' --ngi:er'c;‘ uns _etlologia
viral, han postulado que cl :_uag;_ d-a; ,qntiv}.lralés n intér[erbn"pueden
ser dtiles en la ran_ulin.-'.ién_ 'd_u'- lln' patogenia ‘de” 1las -enfermedades

musiculares. (&) ) T T e

En adiciﬁ_n_ en’ i.na anermedu&us virales., lo Dermatomiositis v
Polimiositinm r._n_i:ién se han asociado con 'l'oxuplnu'mosia. An.ticuni'pns
contra - Toxoplasma .hnn.“ait.lu rep.m'tmlos en miltiples pacientes
con miositis. - Se hon reportndo hallazgos tipicos de dermato-
miositi's ¥ Polimiositis en paclentes en los cuanles Se ha documentado
enfermedad timular con toxoplasma Gondii y que han respondido
o la terapis con Sulfonamldas y Piribecoamina. Hay paclentes
.quu desarrollen miositis crénica posterior a une infeceldn agudu'
de Toxopldaamosis. Magid y cols, ofrecen vorias cescrutaciones
ncﬁrca de esta asoclacidn: 1) 1la toxoplasmosis puede scr causa
de 1a Dermatomiositis/Polimiositis. 2) Existe uno moyor Erocuepcia
de cata infoceién on pocientes con sltoracién del sistama inmune.

(N
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VACUNAS:‘ Se’ han reportado episndiua de Dermatumiosihis v Pulimiositls
postariores 'q'fla innculnci&n :o 1nmunizn:16n !cdﬁ varios agentes.
Hanissian reporté vaaculitin: nguda"oj wiusitia- ‘15" dian después

de la aplicacién do"va:unn' contra Rubeoln. .Eﬁrdnght reportd

3 niﬁns qua daaurrnllnron Dermntomionitis posceriur a 1a inmunizacién

: ;{ Kass reportn 2 nlﬁos que denlrrollaron

Eundamenhada posherior a -}a aplicnciéu de

‘ ln vacuna BCG Calmatte;cuérin Ba:ille). Hastn la fecha se aigue

_1nveat1 ando 1a relnciﬁn que axintn antre la aplicucién de diflrentea

ﬂﬂiiiﬁl.é casos ;du='De}-a:om1nsitis

'con variou‘nadicanan-'

an’ uido”implicndas.

“in .miositi}

Hataon

'y cols. reportaron: el desarrollo:-de armntomiositis y Polimiusitis
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con nefropatia  con terapiu con Cimetidina wuwsada para :Iu dlcera
dusdenal,’ Otra droga impliicmdas recientemente es 18 Iéotretinoinn.

aganta terapéutico usado para el acné quistico gevero. {33,7)

HALIGHIDAD: La asociacién de Dermatomiositis ¥ Polimiositis
con - mnlignizaéién e; una controversié. La' nsocia:ién entre la
Dermatomiositia y la Enfermedad de 'Hodékin"ha aido reportada,
se han repnrtado 11 cases  en 'la lifurht;fh nundinl. Se rhn“-viutn
que cunndo se ancuentra la naocilcién de auhas anEermedadau frecuente- -
nente tiene un’ eutudio mia uvan:ndn de lu neoplnain que las evidencina
clintcas,. Regumiandn.  hay - una- relacién_ tempnrnl (aiu:e y med}u
meéeu) séntra._el__ihicidl'dQVj“ a Dernatoqiosicla y 1la~ Enfermedad

de Hodgkim. =,

La Dermﬁf&mibiiﬁié'_hsohinda‘ ﬁ éafd' enfermadad no es diforente

. de la presan:ada con  otras 'fnfhas de':mﬁlignidnd o zin malignidad.

.Bn -iénurnlffeatoa paciantés inician  la EnEermudad .de liodgkin an
1a ednd ndultn ¥y puroce eatar en estadlos més avanzldou en comparacidn
con loa pnnientes qun no tienen Dnrmatomlositis. _Ante una Dermatomio=-
Csitds ”ébn' E. . de. Hnjgknn debemcs hacer uno. evaluncibn ograsiva,

._ y r&piduman:e sé recumiendn una' laporotonia ' ya que no hay muchas

avidenclns :Iinicas ,QHe nos mnrquen u1 euﬁudiy._ El prondstico

_de ustoa pacientea es aiin desconocido.,(g)
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La relacién exacta entre la asociscidén de Dermatomiositia y Polimiosi-
tis ¥ lesiunes nalignns nfm no se conoce. Sin embargo sc han
reportado varins estudtos en donde ase mencionhan estas asociaclones,

en la mnyorin de_ _eatns‘pucinntes son mayores de 60 aiios.

Le Dermatnmiositis ae des:ribe _come un sindrome asocinado a carcioma

pulmonar. especialnente lu variednd de célules de avenn, y adenocarci-

nomn t_:lim anr.iado: en . senernl tenian los pa:ientas historia

da",'- nntrihuir -al “desprrollo del céncer. Se

céncer ‘de . - eatémaga y ovarlo.

.' naociacién entre Dermatomiosiua

Tiae pued ‘decir que clinicamente

aancinc\bn entre Derngﬁmiusitia y
16 que 1la associaciéan

en Pnlimiosi:is ‘que  en

HISCELANEOS: Ei stresa 4 ha aidu -un ‘focter potencial “en el inicio
de lu- Dermatnmiositis. '_ sobretodo cuando éstn ocurre posterior -
a '.cirugia. l:rnnma .o emharnzo_. El necanismo por ‘el cusl el stress’

induce _ln':'_mionitis _._us' ,.nﬁn descondcido. El mejo_r evoluado de
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los fnctoree " es el stress en -elg‘nmbnrazo.‘ Gutierrez ¥ :ols.
) reportan 7 pacientes can Dermn:uuioaitis en quienea cuatro cumenznron
duranta.-el-'emharazo Y .tres. en"lua. cuules ln reactivuron. ' Se

ha visto tamhién ;aaoétada';a-'pérnonas' qua han sntrido accidenhea

:autnmovilisticoa. ) rPur lu g tanta, . las 1 sihuaciunea :trauméticns

sqn. putencialmentc cnuaan:es da la miositis. 

lnicio .qe _qﬁé'

- Graft. ha: repdffddo: T Derwatomiositis pacian:ea

hﬁn recibidn

(7.17.2)

muyor doﬁra las
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GRUPD I Polimiositis Idiubética Primaris

CRUPO. II Dermotomiositis Idiopitica’

GRUPD I Poliﬁiduifiﬁﬁ‘pﬁfn 1n£1uyéhdo _agh@é '(ﬁqbdﬁmioliuia) subaguda

y érﬁﬁl:é;_:-

5o

GRUPO 1I Folimyositis con minima -0, transitoris enfermedad cuténan

GRUPO III Derma;omibéigié_ é°ii? ositis iaséc}ada con - enfermedades

autoinmuuea;ME

GRUPD IV Miositis con Neoplosin maligna. (VER TABLA)
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.HANIFESTACIONES_ CLINICAS: - Ln frecuencia de Pollmiosltis- en los
ntopatfas inflamatorias se ha cstimado de 35 al 60% y Dormatomiositis
alrededot 'dé; un 15£n 3_&1. lléy uno debilidad muscular proximal
simétrica qdé en contraate ﬁon lag distrofias musculares es progresiva
eﬁ'aemnnaa'. meses y aofios ¥ ptesentn perledos espontdneos de oxacervo-

ciones y remisiones. La disiogia y la debilidad de los misculos

re-spirnr.orios .puedan ocurrir. Lo fuerza distnl estd usualmente
mantenida, _Los miisculons faciales son tipicamente involucendos.
Los reflejos tcndinoses profundos estfin montenidos. Ln atrofino

muscular no ocurre sino hasta muy ovanzada la enfermednd. Temprana-
mente la fuerza nmuscular cstd disminulde y fuers de proporcibn
del grado de atrofia, pcasionalmente el grade de desttruccibn
muscular - puede. ser ré.p'lda. con debilidad muscular profunda ¥y
difuss, doler, flacidez e dinflamacién. La frecuencia dol fenémeno
de Reynaud e8 estimado en un 30% , pero otros asutores refieren -
que es menos frecuente. l.na,'artrx.)lgina ;on comunes pero les |
francos artritis nos deben alertar sobre la posiblilidad da un
sindrome ngregado, come la proaencin_.de mnlignidad.. 6tras constdern~
cionea son 4importantes de seinlar, el eritema puecde ser caracteris-
tico, las phpulas d'Gottron-j ln-' coloracidn en hellorrdpo pueden

aer especificas. (3) _{_VER TABLA).
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MANIFESTACIONES ARTICULARES: Lag artralgias, artritis o ambas
que estén descritas de un 20X a 60% de los paclentes con Dermatomio-
sitis-Polimiositia, Las artritis ee ven mis en fendmenos agregados,
fque an la Darmat;:miositis no complicada, Schumacher reporta evidencia
de artrictis sero negativn. La artritis no es erosiva, no deformante,
simétrica y en general involucra las pequeiins articulaciones.
Esta artritis responde bien a dosls medins de corticoestercides
y t.iéna_ pobre 'renpueqta a1 fcide acetilsalisilico. Esta bilen
claro que las arrg'rarlgiu y/o las artritis sean visto en las miositis
y |l_'-pa-n-.e"' de " 1a  enfermedad que pueda correlacionarse Cl‘ll‘l 1la

mayer frrec:'nencia de enfermedad interaticial pulmonar, (7,31)

ANORMALIDADES . ESOFAGICAS: " La disfegia . es el  aintoma - que més’
80 - ve _61:1 219’__.D:rnatémidai£is .y Polimicmitis. ' Se . ha  reportade
Cen . alradn_dor:jdét, u_ﬁf 301 :y'l sé' ve en Po;imiouitiﬁ o berma:'tomiﬁailiin
puras ' s8in fanbmg‘hos"asrégnd'na. Se debé hacer un estudic cuidadoso
de J.g Iun'cibrtl:;'.”esofég:lcé.y con ESté“BG detectan dos ter;:erns portes
do nnoywlidnde;. presentes. La disfagis puede estar causadn
por  anormalidades proximales o diatales, Los problemas distales
puédun-' _euf.nr, cousados por invelucramiento de masculo estriado
de la .parta superior del’ eséfago o problemns a aivel nascofaringec
& distu_ncibn del miisculo ctricofaringeo. El 752 de los paclentes

con involucramiento caofdgico tienen dismotilidad distal, &sta
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puede ser detectada con ciperadiografia o pgf' manometrin. Loa

pacientes aAsintomdticos con anomalias ' esnfﬁgibés; detectodas por

estudios de 1la funcién esofégica. :hlcnen phnr:\ﬁroﬁﬁﬁtihb qﬁa 

los pacientes gque ho tienen nnormnlidaden. (7.1)1:5_.

HANTFESTACIONES - PULMONARES: “reportada

por prlmern Lvez® :L'qug
se preaantu ;H" .
hiatnpato;qslp,
pacienpéé_f or
variedg§“¥: ra
del eapnﬁio _aIQ;biaé

los paciente

ENFERMEDADES PULMONARES:POTE! S CIENTES CON:DERMATOMIOSITIS.

1.~ Neumonitis in;érsﬁiﬁldl»(tihrosis ulmonar)

2,- Neumonia por'aspirncién;

3.- Hlpnvcntiluciéﬁ'ncnsﬁpnhda,ﬁog.ﬁéﬁilidnd muscular.
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4.~ Infecciones oportunistas,

5,- Neumonitis inducida por drogss (metrotexate)

HANIFBSTACIDNES cnnnms: M.I:.é_lal enfernedades’cardfacas’eran considera-’

coun_'qlterncionas

de_flnl
Askeri encontré

ﬁl:eraciones dé la.

Poliminsitica".' El' |
card{ncan es adn no  :;6;6{
congeativa durante 1§¢ﬁiﬂsi i

En general lasﬁ.érfitmian 'fque CBen

detectados por . ale:crocnrdiograma por elfluu;féf-,nb_-bdn ‘de  muchsa

importanice clinlca.ii
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Es . importante conocer. que .exisﬁen estas 'npnﬁnlius ya que  deben

buscarse en los pacieﬁtes con mioaitia. (3.#)_

Seglin Stermn, el cual realizé un eﬁtudio'de.TT pacientes con Polimiosi—
tis, encontrd severas 'anormulidades ‘ en el_k electrocardiogrénma,
en general , éstas se epcontraron cuande hay remisién clinica
de 1la enfarmedgd: ae detecté que la causa mis importante para
estas anormblidades fue la artercesclerosis. El1 uso de esteroides
se viop asociado ol riesgo de mayor arterocsclerosis. Se observd
que los paclentes con iiusitis tuvieron progresidn de loa disturbios
de conduccidn y frecuentemente necesitsron la ingercién de narcnpaséu.

La patologie @ nivel sincatrisl fue encontrada .an vorios casos,
La relacién entre 1la existencia de enfermedad - inflamatoria del
siscule esquelético y la enformedad del mﬁaculp cardfaca no estd
restringida finicamente a la Polimiositia. La ucﬁr;enéia ¥ progféaién

de los defectes de conducceldn no. se ralacionan Eon la .aétividnd

de la Polimiositis, (36)

EMBARAZO Y ,HIDSITIS: El embarazo puede tener efecto 'suﬁru los
enfermedades vuucqlareg de 1la colihenn y é&stas pueden tena} une
rapér:ﬁ#iﬁn tantn_'én la madre como. en el neonato. Es interesanta
al - obqer#a; QQQ “muchas pacientes desarrollan 1la Dafmntomioaitis
durnnfe el embarazo o tienen una exacerbacién por a1 étreas.
Puede' ocurrir parte premature o muerte neonstal en pacientes

con DeEmgtomioeitis o Polimiositis.
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Se han reportado tnmbiéu muerteu par complicncinﬂea de la Dermatomio-

aitis durante el embarazo. -

Los hijos de: mndrea con’ Pnumiositin y Darma:omiositis ne presentan
enfermedad da_' p:lel.._: muscular .'q:.' algunn'nnumulidad que pueda ser

atribuible al 'pus-o-‘tr:nsplncentar;o. (7.,12)

ALTBRACIUINES_ : OCULARESt 1 -:En‘-.- -genernl ~la énfur_mﬁﬁnd' “ocular  esta

Retinopatla : wanlt‘ehtadn por. exudado cotonoso

caracterizada 'pnr;'J
difuso ¥ hemurragfa retineul nuparficinl. La enfern-dad ral:iueann‘ 3

LT} conuecuanc:ln dé'_, unn_'_ vaaculupatia .sistéuica. ! No'.'_-u-ei :nnoce )

.eon qué t‘re:uencin ocilirren eatna hallnzgnu an lna niﬁoa. (7)

Los misculos oculares  estén - poco. 1nv61ﬁc;idu§:et§_: . l:_lnl_nn'r.omiéu.ln.‘ -

sin cnbargo.. Ciriaca ‘reporté lu' prunnciu da ‘p.t 'pﬂruliais

recurrente de jvnrioa mﬁaculoa ocul prusen:ia'

de uf;alnopﬁrusihu. (8) .
Se han reportado zonés av_asc'u_ll‘ar'eu X
con Dermatomiositis;. la _decolhr-cj'ié_
comin o8 la. uveltis nn.tariér;'.'
y atrofia del nervioc 6ptico. . ‘Le

son secundarins a oclusiches cuusaduu pur vnsculihiu
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HEFROPATIA Y HIOSITIS:  La enlermedad renal ha sido pﬁco reportada;
Dick estudid a pacientes con alteracldn en el sedimento urinario,
proteinuria y biopsia renal. El sedipento  urinario contenin

cilindras y eritrocites y el range de proteines de 24 ﬁrs._ fue
de 2.1 a &.4 gr. 7 ' -
Las . hioﬁu:l.as 'revn].nron glomerulonaffitiu prolifara'tiv'n' masnngial

focal. [’.1 trataniento con eaternidas rnsnlvié n]. prohlema urinario.
T IEECIRT i . .

u.\nxrzsncmuzs GENITDURINARIAS Lo vasculitis’ha - sido  ssacisda

can nnEarnudndeu ueveran que invnlucrn vnaon de:dif.erentea calibrns.

de varias 6rgnnoa y tejtdnl.

Bl ureters es’ pnrticulurmanm afeci:"a'iio.‘.ré's'ﬁhlt.un;ié 'un'a"_‘ ﬁhnt}'ﬁcciﬂ‘n
del trn.cr.ol ur!.rmri.o. La : Dnrun\:owiouitia en _ ﬁj.ﬂpa'. es . tipicemente
manifestada _pnr».' \_vnm:ulitia : necrounte d_é _vn;ioa. Vf.n'gnnors. .Otros
caracteristicas ndemﬁ:s"" de .1 la’ Jocll_!ai_ﬁn v.nscv..llnr son preliferacidn
endotelial, troml;o.si'.n'.' éraﬁﬁ de infarta, qua afectan a las pejuciins
nrtcrinﬁ. venos y capilarcn de - piel y mlsculo, tejide subcuténeo,
tracto - gastrnintesl‘.innl y rar_na. v;zcas ;lnmérulo. y pulmbn. Bernath

¥y cn!.a._ reportun 18 presencln da diverticulos y éstos son sccundarios



27

o la vasculitis con prnlife_'racibn endotelial, trombaosis e infarto.
El sitie deﬁl.estbn ureteral més_ fracuente es el tercio medio.

(3)

.CALCIFICACIONES: ‘:-_'-'t.a'u ‘cnlcificacionas estfn correlacionadas con

la duracién L intennidad de 1a enfermedad., Su famlta de respuesto

‘A 1a mayor pnrte da 1ns" re:ursoa :erapéuticos es frustrante tanto

para el pucienl:e comn pnl‘u el nidil:o. _ 88 ha descrito una disminucidn

del '50% ‘en el trunportn dc calq!.q_ en  las vesiculas del riticuib

'uacbplﬁswicd ;n_ i 1opaias dn -u.ﬁs(-.'ul‘o'." tomadas - de . adulton y" nifos -

‘con Dermatnniouil:is y se piensn que eut& relaciunada con ‘la. p-tog&nia'g o

de la delﬂ.lidad muu:ular""

La cal:iﬂca:ién de los tejidoa blnndoa"'

devs  diferenciatse de’

que esth a-an:i.m;la'rr _t_;.nnrl
con deformidad 'de” vnlgo
rnupnndcr Eavorublementu a T 1ig 1 et an ‘ 1‘1

spont&nnnmente .-

con o sin - hiparcnlcuml D .ﬁsitnn sranu;osos.

lechosos  que continnen" en-,',_ tendones,
reatringlendo :I.l funcién _au' extirpacibn.

5in embargo, en ulgunos pncientes el calciu e daposita' de ‘nueva
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cuenta e el asitio de 1a incisidn causande una dificultad adicional,
Lo incidencia de calcincsis en dermatomiositis en nifies ha side
reportada en un 40 a 70X, Se ha demostrade que la Tomografia
Axial Computado ddentifica calcificaciones tisulares préntamente

antes que el Roentgenograma lo haoga.

Los roentgenogrdmas no pueden identificar diferencias en densidades
.menurea de 10X y 1a .TAC _pulde 'demostrar. diferencias menores del

0.5%. 'Se - punde demostr;r ¥ hucer ﬁnn dlscriminaciéq_ enﬁrn dos
‘fdeilmente .

denaidades (calclo y- téji&d conectivo) ¥ asl_‘viQﬁnliznra

las calcingsis, (28,7)-.

La cnlcinoai§E punde=_préVéniré

béste tnmhién £avnrnc :

es8 primerc por totalmnntu . con

bliopsia muscular uloctrumiugrafia y-nnél sis de enzimns musc lnras.;;

En general es preferible lus .datos :linicos ¥ 1a binpain‘ muscular R

que 1la 'elect;umiqgrafin._ 'LE.” elnctrnmiagrnfia.” juégh"”ﬁhz pnpnl
* importante on  la ﬁeurbpatln.'. Frecuentamente Ee usnn' los nivulcs

enzimdticos de CPK 'y"nldolhsa 'y autaa correlnciunan ‘1n uctividad"
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de 1a enfermedad. En algunos pacientes los niveles de CPK son
normales y eptonces se ordena la excrgcién urinaria de cfﬂatininn
en 24 hrs., éste ew ol mojJor indice de actividad de la enfermedad,

(7.29)

El hallazge de CPK de cifras normales es de peor. pronbstico ¥y
tiene mayor asociacién con melignidad y anEurﬁadnd intersticial

,puimnnnr “savara, Es importante recalcar . que .lns paﬁinntea que
cumplan cen ecriterios para hacer diagp#atiho de . Derm;tomionitis,
pero que no tengan eclevacién de 1la "CPK dann‘,eétpdinrsn con més
cuidado y su seguimiento debe ser qﬁs..cnﬁteioso_ hof la asociacién

can enfermedadens potencialmente maolignas, (26)_

Las manifestaciones en piél- son _cnrncﬁa;{iti:ns. sin embargo,
otrasa eonfermodades del tejido cunhctivo).p;udén. tener ecrupcliones
similares, en particular el Lupus -Eritematoso -Sistémico es tomado
como diagnéatico diferencial en’ las 'e;ﬁpcinnes del dorse de las
nmanos. Una completa hiastoria -clipica 1nciuyondo una particular
stencién eon medicementos y toxinas gque inducen la enfermedad,
historia de malignidad, nhteccdentea dietéticos y 1la asociacién

de otros aindromes deben ser analizados minuciosamente.

Es¢ dimportsnte detectar datos de disfagia, sintomss pulmonares,

vasculares y articulares.
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En el examen fisico debe incluirse explora'cibn. -pélvicu y de scnos
y una evaluacidn pinecolébgica :uldadosd--; ﬁn"(orma -similar en

el hombre debe incluir tacts rectal y examen de lprég.r.ar,'a.

El 1ahornr.orio'da rut'ina_dabé_fohstar_.de"’bio{“;riu.hamﬁr_ica completa
examen goneral da nriﬁn..'Ri dé‘t‘éfﬂ‘*. pruebn de Guaynco. Pruebas

de Euncibn. tiroidaa.‘electrocnrdlogrnun. ualogrnfia y Papanicolnu.

Adends . :Iub'a"nué 'tAl-an-ex: _'pruel;as::. de 'fu:nc716.n”' “pul-r'nonlr '(Spiromotrin

y volﬁmennu pu uonares) nnra avaluar el Progreso de 1la° enfnrm:dnd.

Eut.udi.os ‘Wde.. ).n i'unci.én ’ esﬂ'ﬁgica como " manometria y . fluoroscopia.

Honitureo ::,c;: Holter. cca:ardiﬁgrufiu ¥ prhubus serolbgicas.,
l’ruehns sernlbgicna pnra .der.nl:tnr infeceidn viral previa. . Anticuorpos
antinuglearen._ ns_t.ycliou de HLA también - deben realizarse. En
gu.ﬁernl ' ih combinacién del . examan clinico, determinacién de enrimas,
blupsia musculor y lﬂlectromiogrnfin son los mis . convenlentes.

(34

TRATAMIERTO: La- auperviven.c-in de ]ru dnruntdmiioéi:l-:isﬁ_.'e_n: los ﬁl_timuu
vuihte aflos ha m_jo;adn._ ‘Antes rdel. uéu de 1:;'terapé:ut.ica ,e‘nter.ohin.
la muerte se producia _en ung de "t':rliss o nhe - de 1un n.tilnu ¢ Be
preseﬁtabn una rnn.t:ri-cl:._ién 4' :I.ntenaa drer:l lnu.-.. movimienr.oa pn_ otrn-u
de | ‘los f.raa..- . Las damé:.l‘ uanaban qu‘e'dam'i.n ! unn funcién mua:urlur‘

razonablementa normal.  En términos ganernles se'esr.é en desncuurdo'
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an que el advenimlento de los estersides y Bu uso en esta enfermedad
hs motivade una reduccidén el el nfmero de muyertes. El {ndice
combinade de mortalidad de series publicadas es de 7.2X%. La
incapacidad prolosgada se demostrd en estudics iniciales de nifios

no tratodos con estercides.

Los ”dutﬁa' da andlisis . d¢isponibles sobre 1a vida sugleren que
:lus 'niﬂos con"dermatéminuitis ciéneu un indice de uupervivennia

cnnsiderlblqmenta mejor que gua contrapartes ndultoa. (27)

Tode- la

La intensidad .géz:ln enfarmednd 1n§iyy§
.‘d6sia ¥ ln formuln:ién de-'. aterol. "‘f?fﬁ'-los;
:”canos..acclvoa 1ntensos.1;sef 2m3lk de
Prednisons por. 24 hrs.r Lna opininnes rufe Y Iu' dosificnci&n

L quu debu'.dei nduinistrnrna inicialmente

: duruntc unr:résin-n dn' aeis “neeen, pruuen:a

" con- ulcerncioneu"cu:énens y-»uignps_fdéﬁ vna:ulitis qctjva. loa
. éaternideg pueden ndminiutrnrua‘ ép doiiﬁ ‘dividldna (cnda B ﬁrs.].
~por via 1ntrnvenonu pars 1ograr ﬁna entrega udecuuda del medicnmento.
La durncién del trntamiento:es varinbla. perq cntnn caso no complitndu
se administran los ekteroidea'.qu;.;ia L;rgl (primero en  dosis

divididas y luego en uno dosis matinal. dnica)’y deuhuﬁé Se'diéﬁinuyén
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gruduﬂlmeﬁtq durante un Intervalo de uwn afo. Neben valorarsc
las cuatro apzimas derivados de loa misculos, tante cn ol #@omento
de 1inicio como més adelante, debido o que puede estar elevada
salo  una. Las complicociones de 1a terapéuticn corticoesteroide
aon biqn ﬁonacidas e incluyen opumento de peso, hipertensién,
induc:iéﬁ nl glaoucoma, catnoratas sublenticulares posteriores,
d?hbetca.mallitua inducida por medicamefitos, miopotia, psicosis indyci
da por esteroldes, supresién del crecimlenco, virilizacidn, fracturas

vertebrales por compresidn y necrosis isquémica de hueso.

Las miopatias por:estaroidas pueden ser incidiosas, pero de ardinarioe

- muelen 'diférenﬁiarué de 1la inflnmgcibn por la mejoria dbgunida

'cnn— 1n dlsminucién -ths"dosia'rdo;_;nadicnmcnto_.y _afectncidn

de 1au fibrau muaculurns

_Otro‘f:ib enfarucdad grave y con

afecton tnrnpﬁuti:n 'esteroide en

nosupresores ha esteroldes. (18)

E'nll entarmadad és 1nnioan.

‘o8 'emplrico. Se h- usado
in orulin intravnnuao. no pnr via intramuscularf

; .:,rnsultndos pnstnriurna de “ias’ enzimus.

”gn ndultnn se usa’ a dosLs de 25 a 50 mglaemnnu. y no se ha demostrndu
'.su] ranl _efactividnd; 'eate.;se::utilizu sunornlmantei pnateriur L]
" la udninistrncién de esteroides{ nunca se usa de. priwera intencibn.

o L ;
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La Ciclosperina se ha venildo wusando en adultos- y  dltimamente
en nifios. Se reporta que se utlliza pos:ﬁr16f _n_ los hoioa ‘de
Hetilpredniuolona. La Ciclosporina se  ha ea:ogidﬁ porque “tiene
wenos efectos adverscs que la terspia inmunnsupreanrn convencional.
y <uando ests ha fallado, le dosls es de: 5 mglkld ¥ sua “niveles

sericos deben ser de 300mg por ml, (13)

Azatioprina ha aido - re:ientemanteﬂ'estudiﬂdl,u_ﬁof, Buch 'y cols.
¥y concluyen que puede usarse ‘con ’ cierta tranquilidud ‘ﬁn nifioa
yes efectiva cﬁnﬁdo. ﬁpy' céﬁﬁrbuiuo :puluonnr._ Se ndmin!atra en

forma oral & dn?iﬁzfdn '2. ms/k?&ia -i duben ‘checdrae: Frecuentemente

1la’ cunnta de :élulaa .en ln aangre y las pruehnl de funcién hepédticsn.

Se ha :meneionado :;q' plaumafaresis cunu utra alternativa pars

-pacientua -con dermutomiositia progrenivn. pero’ eatc es aiin controver-
Bil.. Dtron 'medicamontos‘ mencinnadus gon - la Ciclofoafamida, la
‘é";i;-h“‘ nido- uuqda Erncuentemente en Dermatomiositie en ninoﬁ;
#s-:un. ponep:a éititbxicn Y agehte inmunosupresor. Se administra
en IEQEﬁa-;BEuir a quéii::dé dos ‘a .cuitro” wg/k. Previomente se debe
dar hiﬁerﬁiﬁfﬂ:dcl&n' ”para . prevanir 1.15 ciuti:is hamurrégica.
No hay abn ningun madicumantu que aupere a lna esherniden.(?)

En algunos niﬂo;-‘aﬂ 'jﬁ#ahqs::;a _achlvidid cutdnea os* refrectaria
a los eatgroidha. ya _;uﬁﬁ';pnrgﬁggrnlos o tépicos, se ha -intentpdo
el uso de Hi&ro:iclornﬁuina enj doqin: nodefuda (7mg/k hasta 400mg.

‘at dis.).-
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Adembés se¢ ha fnstituido la aplicacidn local de filtros solares
y lubricsntes. Una parte importonte en el trvatemiento es 1a ternﬁia
fisica 1ntenaivn,. la cual puede es:ahlecerse une ver que el nivel
setico -de las -enzimas derivadas de los méisculos _ratornau “a la

normalidad. .

Bl fundamentn .1 numentar ln fuerzn muaculnr y. 1ls mcvilidnd nrtitular. -
) evitnndn en esu Eormu las contracturnu de lan nrbi:ulucionos.;;nﬂ- -
Sa 1nd1ca houpituli:uci&n cuando el niﬁo tiene deterioro respirntorio.
'leuioneu de- vnn:ulitia 1ntensus ° parn 1a ndministrncién de madi:nmen-

Miller y cols. reportun ﬁltimamunte a1 uno dn puluos du Hutilprcdniso—

'.‘lnnn (IVHP) como  un’ tratnml-nto inportante en lan etnpas ‘tempranas

" de ln- Dermntomiunltis. es nén ‘f&cil de administrar que .1a Prednisona

'y . B8 han- vtstq_ menos efe:ton coluternles que con el uso . de 1la
.Prndnlsonn_ ﬁor‘ vla oral, - Sq. han 'visto cambios draméticos en
-la CPK en las. 24 ﬁra.. pou:ef!ores al tratamiento. Se esth tumnnda:
.coho el trqtamionfu_deléleﬁcién en los nifios ﬁlﬁiﬁamnntu. (23,25,10,

3}
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PRONOSTICO: Los pacientes tratados rApidamente. al haqurne' el
diagnbstice de Dermatomioaltis, evolucionan :gejor qun“ 1ns- que
se tratan cuando ya existe una nt;ofin?*mué:ulhr.;' Sin uubnrgo

el prondstico depende de otros ‘Eactnrés-;como 4195 hallnzgus en

1ﬁ Electroniugrafln. las nnnrmnlidndeu en la binpnia ¥. lna cnrncteri-
ticos clinicas como e8 la prenuncia nein -

3y

Coma se 'mencioné anterinrn:ntn

quu tienen nlveles

ﬁ:efﬁqdnd

médi?amep;oaf:pura

‘s1n dudn noﬁducaf

a as:ablocer el pronéaticn.
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CAS0 CLINTICO

Se  trata. de'_pugientc fahhntno dp se@s afios - de -edad,. originaria

de Texdéééf-ﬂdb}.deiﬁéxié.

AHF:‘Slniiép;fféﬁﬁiﬁfﬁér'fei'ﬁhdehimiénﬁo‘né;unl._

APNP:::Prudﬁgho‘ da® 1 'nornoavplqtiﬁu;:_ﬁafto' eutéeico,

1ntrddqp;ﬁiiiérib sentacibn

cefdlica, Zfiéﬁorn  pese ol .

nucer.jhiﬁ diio

INMUNIZACIORES : | Completns para su edad.

APP: Sin'1mp6rtﬁﬁcin'éﬁféiél'gagahiﬁiéqtn'nctu511
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PADECIMIENTO ACTUAL: De dos meses de evoluycidn con la presencia
de: TOS la éual es seca, aislada en accesos; LESIONES EN PIEL
de tipo gprurigineso, eritematosas, que 8Se localizan en reglén
malar, se incrementan con la exposicién al solj MIALGIAS Y ARTRALGIAS
no progresivas que impiden la deambulacidén; EDEMA que ae. inicis
en los péArpadas, posterlormente se generalizan, al noomenta de
su ingresc es en a8l tercio distal de miembros inferiores; PERDIDA
DE TFUERZA, '1a cual se 1inicia en miembros inferiores, Ssc manifiesata
por uns elevn:iénr extrema. de las piernas para caminar, ha notado
que " no #e puede painar .y - no. puﬁde_ levantarse . ni 'q.tant_py.se 7 por

peaantez de"' ]_.us extremidadas- - DISFAGIAT 1la: cual _.,es"-a_ulecl;ivnlo

'ﬁnicaaente r.ulern 1ns 11quidos.r
zxpmn.\cmu” _.t;.on cuero .
cnbelludo con 81 I ln movilizucién.
ﬁren cardlac 1nterc’o§£lina. ‘retracclén
xifutdan, hipuven::l.lacié

axhremidadcs: dolnr.n 1la. mnvilidnd pnnivn.‘hay reslsr.onr.i.n muscular

voluptaria, . aet.:l.va

Q" vilidad ROT - disminuidos, tono ¥
f}le'rzq . uiug_c.u-i"a"r diaminuidn: Pial . cim __14':'sionea urir.emar.usau en
mu_ji.l'laq. huellas -dc _Ii:esll:‘m.nlgciﬁn.._fpi.ui 'scca; presenta hiparsensibili-
dad n.l tactog . nau'rolégli:c'ani_.e'ﬁta ‘no ﬁa§ sarchs - por dolor y flacidez,
parnﬁ crar:ienles nornnlea':-'_v§sculit1:a ‘a diferentes niveles, posicidn

de relajgcién extcens.
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LABORATORIO:
A su ingresoi CPK 175141 - pIL 870 ¥/1. Aldolasa 27.5 U/1
A su egress: . . CPR 10U/1 DHL 253 U/1 Aldolasa 11 U/

Se ln ruulizurnn electruuiogrnfins lna :ualns reportan'

”Saptinnhrn 1987 (1ngrasu): mﬁuculo ostuidldo gemeln mndinl bilateral.
Latencias - motorla duntro"daJ limitea normales, el estudie con
elnctrgéﬁ ‘do agujnfareporté Eihrllaclonua. ‘o la insercién - ondas

péui:ida; -enf '-polifnciau, durante ln nctividnd veluntaria.

eposu'

Se concluye comio ‘:compatibla con’ Dormntuminuicis.

‘Enhciculoa de -
"fibras"musculurea e
nﬁomilio.‘pnrlvasculnr.

.ag ahéhﬁa=célulnn_cnn nGicleos
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centrales y vacuolizacibn intracltoplésmica.
DIAGNOSTICO: Misculo cuadriceps con MIOSITIS.

Se “feﬁlizq ' esofagograma: purece ‘existir conatriccibén superior

“y_ dii@ﬁnqiﬁq.ﬁde{jhter¢io; inferior, - Dificil’ evnlumrld{;-yq qua

I.I.l’[l.!'ltl! -

7'5mglk‘ duranta 15

preaanféf  sop1o

'sé hizo

Cnndlci&h” dé‘“ cbn‘ buen_,estadu ﬁenefa}? ﬁuuﬁn
deambullcibn. : ~een: aumento \ del 'Ennolry la

fuerza muscular. totalmente ndecuado. fdiqminuéibn

de las 1osiones :uténeaa.'ruato ain cumbiua.

Se le redujo 3i _qug;u._aéf Prednisona .a. 1 :ﬁg/k/diﬁ._upnatnriornente

ae redujo & de'{ﬁalkldié. al mes- se duplicéd a ‘dosis o ' lmg/k/



en dins alternos,

Diagnbstico de egreso: :Dermntnmlositiﬁ ne jorada

Bronconeunonia curada

40



TABLA 1

DROGAS ASOCIADAS CON DERMATOMIOSITIS

D;f;nicilnginn
_;p?cacuanf
Cln[iﬁrat&

_Azatiaprimn
cmn}éug _
iﬁulfénamidés
. Vilr.a.mi.nu'B‘ 12
.Difenil “idantu;nn

Proc&innmida'-

41
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TABLA 2
CLASIFICACION PROPUESTA POR BOHAW Y PETER+

. Grupo | RN
‘ Polimlositis;

Grupo II

’ Derna:umiositis;

: crupo'llx

+ Adaptadn por Bohnn A. y Peter JB: Polimiositia y Dermatomlouitis.
N Engl J Med 1975; 292 (7 y a): 3&4 aaa y 403- 401 S
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TABLA 3 .
CLASIFICACION PROPUESTA POR WALTON Y ADAMS+

Grupo [ )
Polimjositis pqrhrinc;uynndo;nguﬁn_(raﬁdohiollaia)

subaguda y crénica,

Grupo 1I : ) ) -
Polimiositis con. minima o transiterin enfermedad cutdnen,

Il

Grupe 11T

Dermatomiositis ¥ Polimiositia asoeiada con enfermedndes outolnmunes.

Grupo IV B

Miositis.con neopihﬁih_mglisha'

+ Adnntudn,pdr Peter:Hudsuon; Desordenes musculares inflamatorics.

Clasificacién. Clin Rheum Dis 1984; 103-8
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PRESENTACION DE LAS MANIFESTACIONES DE DM Y PM

Debilidad Qu?chlar,

Dolé;_muﬁﬁﬁ{g%
 D1;Eésia

Art;aigig;

fen. Réynnﬁq

Eritemo

- Hoffman 1983
+

;séz'
.flséi.
oz
% ;
223

Caax

+. Am J Med 1983; 75 433-438 -
++ Medileine (Balt) 1977; 561 255-286
+++ J. Pediatr 1983; 102: BB2-888

Boham 1977
o

69Z

262
202

412

Tymma 1985
+++

16%

9%

az
18%

112
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TABLA 5
COHPARACION DE SIGNOS Y SINTOHAS EN PDLIHIOSITIS

DERHATOH;D$ITIS Y OTRAS MIOSITIS +

;1 PH . :'Dﬂ’:.f Otras

HiF A_ =f
Edad de’ inicio -

: '.'1:2 :; ‘.1:8
Csz a1 s
Debilidnd mua:ular Proximni:“ £_92'1l.i“'~75~'= .58
ST e ae T s
19;'_' 5 1 52

Artralsinu

Fen. de. Reynnud
lEsclerodnctiltn _ 2
Eredtema .. oot oelolg :_'. 98 3:' 20

Hinlgiall 38 . .39 - 50

Disfagia = . 189, 18 o 20

+ Modificada por Isenhérs D: Hinuifi;;y ot?ua ?qfergedadés del

lejidu”éonectl&o.‘ﬂC}in Rheum Diatlgsﬂg lﬂslslfl?ﬁ'
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