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INTRODUCCION :

La polimiositis es una miopatfa inflamatoria de causa desconocida
que afecta principalmente al muisculo estriado ( 1 ), cuando al
involucro muscular se agregan manifestaciones dérmicas como el
eritema en heliotropo Yy lesiones papulares eritematosas descamativas
en nudillos,codos o rodillas la entidad se denomina dermatomiositis
(1,2).

Ambas son raras afectando aproximadamente uno por 200,000
habitantes por afio con una prevalencia de uno en un millén ( 3,4 ).
La polimiositis en el adulto es cinco a nueve veces mas frecuente
que la dermatomiositis mientras que en el niffo ésta relacién se
invierte ( 5 J),la etiologia es desconocida pero se han asociado
distintos factores entre les que destacan:
1) Factor genético: la asociacién con ciertos alelos del HLA
principalmente el DR3 ( 6 ), el cual ademds, ha sido asociado con
ciertas variables clinicas de la enfermedad come la presencia de
fibrosis intersticial y con un tipo especifico de autoanticuerpo
denominadoe anti Jo-1 el cual se ha relacionado con artropatia
subluxante y afeccién pulmonar ( 7,8,9,10 ).

2) Etiologfa infecciosa: ésta se ha relacionado a ciertos virus vy
parasitos como el toxoplasma. Entre los virus se han implicade al
Coxsackie B, el echo wvirus, y picornavirus (6,11,12,13),titules
elevados de anticuerpos séricos contra éstos virus han sido
encontrados en los pacientes Yy algunos modelos animales han

desarrollado una miocsitis muy similar a la polimiositis cuando son



infectados por éstos ( 11,14 ).Recientemente se ha demostrado que
algunos pacientes con el sindrome de inmunodeficiencia adquirida
desarrollan un cuadro indistinguible de polimiositis, al parecer
debido a que el genoma viral se incorpora a la célula muscular
induciendo la expresién de antigenos virales en su superficie ,
contra los cuales se desarrolla una respuesta inmune que lesiona
al misculo ( 6,15 ). También se ha sugerido una posible
etiologia parasitaria, ya que, en estudios tempranos se detecté wuna
mayor frecuencia de anticuerpos antitoxoplasma en comparacién con
la poblacién general; sin embargo la evidencia de apoyo para esta
etiologia no es muy fixme ( 16,17,18 ).

3) Evidencia de un proceso autoinmune: tanto en la polimiositis como
en la dermatomiositis existe evidencia de invasién de las fibras
musculares por células mononucleares predominantemente linfocitos
( 19,20 ), el tipo especifico de los mismos varfa va que en la
polimiositis predominan los linfocitos T mientras que en 1la
dermatomiositis existe en mayor numero la presencia de linfocitos B
activados que acompafian a una intensa vasculopatia con cambios
isquemicos y atrofia perifascicular ( 6 ,21 ,22 ). En los vasos
afectados se ha encontrado depésitos de inmunoglobulina y de
complemento; principalmente en sus fracciones C5-C9; ademds a nivel
dérmico ha sido encontrado importante degeneracién y edema de las
células endoteliales de los capilares, siendo implicade un factor
citotéxico 1liberado por linfocitos que es capaz de provocar dafio

también en los fibroblastos ( 21,23,24 ).




FORMAS CLINICAS:

Con el desarrclle de la investigacién se ha acumulado evidencia de
que en realidad la polimiositis vy la dermatomiositis son un grupo de
entidades cuya caracteri{stica comin es la inflamacién del musculo
estriado, un sistema de clasificacién ha sido propuesto por Bohan y
Peter (25), habiendose agregado posteriormente un sexto grupo :

I. Polimiositis idiopdtica del adulto.

II. Dermatomiositis idiopdtica del adulto. .

III. Polimiositis o dermatomiositis asociada a neoplasia.

IV. Dermatomiositis o polimiositis del nific mas vasculitis,

v. Polimiositis o dermatomiositis asociada a enfermedad del teji_

do conectivo,

VI. Misceldreas: incluyendo miositis por cuerpos de inclusioén.

( 26 ).

Las diferencias entre grupos hacen que la enfermedad varia tanto
en su mecanismo etiopatogénico, caracteristicas clinicas, v
abordaje terapéutico ( 19,25 ). También existen variaciones en el
pronéstico va que la mortalidad del grupo I y II se calcula en un
nueve a un 13% a cinco afios, mientras que en el grupo III 1llega a
alcanzar un 54% en éste periodo ( 25 ).

CARACTERISTICAS CLINICAS:

La caracteristica mas conocida de éstas entidades es la afeccién
de la fuerza muscular que se caracteriza por una debilidad de
muisculos proximales tanto de cintura pelvica como escapular y que
involucra musculos de cuello tendiendo a respetar los musculos

extraoculares , lo que ayuda a diferenciarla de la miastenia ( 6 ).



Esta debilidad tiende a ser progresiva pudiendo en casos extremos
afectar musculos faringeos y respiratorios lo que constituye un

factor de mal pronéstico ( 1,6 ).
GRADOS DE FUERZA MUSCULAR:
Un importante pardmetro de seguimiento es la medicién de la fuerza

muscular la cual ha sido clasificada en grados ( 27 ), teniendo

utilidad clinica para medir la respuesta terapeutica y la evolucién.

GRADO DATO CLINICO
0 No hay evidenciea de contraccién.
1 Trazas de contraccién sin ningun movimiento.
2 Pobre contraccién y movimiento posible, solo

en ausencia de gravedad.
3 Realiza movimientos en contra de la gravedad.
4 ) . . Realiza movimientos en contra de gravedad y
contra resistencia en forma subnormal.
5 Movimientos en contra de resistencia

considerable ( fuerza muscular normall.

DIAGNOSTICO:

El diagnéstico clinico se apoya en los siguientes parémetros:
A} Enzimas musculares: éstas se encuentran elevadas durante la etapa
de miositis activa sin embargo pueden encontrarse normales en un

5 a un 15% de los pacientes principalmente en niffos con dermato
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miositis ( § ), las principales enzimas elevadas son la creatin-
cinaza v aldolasa, pudiendo esta r elevadas DHL y transaminasas.

B) Biopsia muscular: ésta es tomada de preferencia de los musculos
afectados principalmente cuadriceps y deltoides ( 28 ), los datos
considerados compatibles son la presencia de necrosis v
miofagocitosis, afeccién de fibras tipo I y II,variacién en el tamafio
de las mismas, atrofia perifascicular e infiltrados mononucleares
con algunos cambios de actividad regenerativa de las fibras
( 25,28,31 ).

C) Patrén electromiografico: éste estd caracterizado por potenciales
polifdsicos cortos que puede ir acompafiado de ondas positivas vy
fibrilaciones espontdneas y que sefialan un tipo de patrén
miopético inflamatorio { 25,31 ).

La combinacién de éstos parametros da lugar a los criterios
diagnésticos establecidos por Bohan y Peter ( Apéndice 1 ).

Estas entidades afectan otros dérganos como el pulmén provocando
una enfermedad del intersticio que puede llegar a desarrcllar una
fibrosis pulmonar con un caracteristico patrén restrictive en
las pruebas de funcién ventilatoria , el inveolucro pulmonar ha sido
asociado a una gran variedad de autoanticuerpos, Yy entre los méas
conocidos destaca el anti Jo-I( 8,32,33),cuya presencia es un
indicador de riesgo para desarrollar ésta entidad.

Es bien conocida la participacién de los vasos sanguineos
principalmente en la dermatomiositis juvenil en el que un fendémeno
de vasculitis puede poner en peligro la wvida del pacie_mte ( 19,21,34)
la participacion de las articulacicnes es usualmente leve ,sin

embargo, s2 ha descrito una artropatia subluxante en esta entidad



APENDICE I.
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE POLI Y DERMATOMIOSITIS SEGUN BOHAN Y PETER:
POLIMIOSITIS:

1.- Debilidad en musculos proximales y flexores en cuello.

2.- Evidencia de necrosis en fibras musculares tipo I y II acampa_
fiados de cambios inflamatorios tipicos.
3.- Elevacion enzimdtica.
4.- Patrén electromiografico tipico:
Definida: 4 criterios.
Probable: 3 criterios.

Posible : 2 criterios.

N.Engl J Med. 1975;13:344-~347.

DERMATOMIOSITIS:
Los anteriores cuatro sefialados mas:
5.- Hallazgos dermatologicos:
eritema en heliotropo, signo de gottron .
Definida : 3 criterios anteriores mas el numero 5.
Probable: 2 critrios anteriores mas el numero 5.

Posible: 1 criterio antrior mas el nuimero $



( 7,19 ). El rifibn- es otro &rgano que puede participar e
incluso se ha descrito insuficiencia renal secundaria a una necrosis
tubular aguda  por la mioglobinuria producto de la miositis severa
€ 35).

La afeccién cardiaca quizds es una de las manifestaciones
clinicas mas interesantes de estas entidades,inicialmente fue
descrita en 1889 por Oppenheim en polimiositis, sin embargo, su
interés se recobra a partir de éste siglo en los afios 50, en que
surgieron nuevas descripciones de pericarditis, de alteraciones
miocardicas en polimiositis ( 36,37 }. en 1958 Walton y Adams
demostraron evidencia electrocardiogrdfica de pericarditis en el 4%
de sus casos ; desde entonces las alteraciones cardiacas
evidenciadas por éste método han sido encontradas en un porcentaie
que varia de un 32 a un 65% dependiendo del grupo estudiado
{ 38,39 ). Estas anormalidades electrocardiograficas son
principalmente bloqueos en el sistema de conduccidén, siendo mas
frecuentes el hemibloqueo anterior izquierdo,y el hemibloqueo de
rama derecha , también han sido descritas otras alteraciones como
los bloqueos AV de distintos grados, el sindrome del seno enfermo,
episodios de fibrilacién auricular, extrasistoles de cualquier
tipo, alteraciones en el ST e incluso cambios isquemicos o zonas
sugerentes de necrosis ( 38,39,40,41,42 ).

El monitoreo con Holter que es un tipo especial de electrocardiograma
de 24 hrs, que permite la deteccidén de arritmias que pudieran no ser
detectadas en el momento de la toma de un electrocardiograma
convencional,ha mostrado alta sensibilidad en la deteccidn de

alteraciones en la conduccién, asi como, arritmias en los pacientes
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con polimiositis y dermatomiositis ( 42,43 ). El substrato
anatomo-patolégico de éstas alteraciones consiste en infiltrado
inflamatorio a nivel del miocardio, fibrosis miocérdica focal, en
algunos casos, mientras en otros han sido encontradas bandas de
necrosis y zonas de fibrosis localizadas en el miocardio y en el
sistema de conduccion { 44,45,46,47 ).

Los métodos de estudio que se basan en la deteccién de alteraciones
en la actividad eléctrica no pueden detectar otro tipo de lesiones
estructurales o funcionales, de ahi deriva la aplicacién de
métodos indirectos para el estudio de la funcién cardiaca: el
ultrasonido fue aplicado para la exploracién del corazén en 1953
por Edler y Hextz siendo desarrollado éste estudio por Feigenbaum
(48 ).

El primer ecocardiograma aplicado es el de modo M, el cual tiene
comoe ventajas el de proporcionar amplias representaciones gréficas
del movimiento de estructuras cardiacas con un elevado poder de
resolucién axial, pero que es poco sensible para determinar la
fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo, y el volumen del
ventriculo derecho, ademé&s, tampoco visualiza el tercio apical y en
pacientes con sobrecarga ventricular izquierda las determinaciones
son altamente imprecisas ( 49,50 }, los defectos en el septum
interventricular pueden ser dificiles de observar por lo que en
entidades que alteren estructuralmente & éste pueden pasar
desapercibidas ( 50 ).

En el estudio de Gottdiener, en el cual se evaluaron 21 pacientes
con polimiositis utilizando ésta forma de ecocardiograma, se encontré

una alta frecuencia de prolapso de véalvula mitral hasta en un 65% de
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sus’ casos ' por -lo que ést;a‘ entidad llegé a ser considerada con una
alta as"oc‘iacién éon “la' polimiositis ( 39 ).Esta frecuencia ha sido
considerada sobreestimada por otros autores los cuales wutilizando
ésta misma técnica la detectan en menor porcentaje llegando a ser
cercano a lo esperado en la poblacién general ( 36,51 ), incluso en
estudios postmorten la evidencia de prolapso en pacientes con
polimiositis es muy poco frecuente ( 46 ).

Debido a los defectos del ecocardiograma modo M se han disefiado
otros métodos que wutilizan ondas sonoras para el estudio de la
estructura y funcién cardiaca. Uno de éstos métodos es el
ecocardiograma bidimensional el cual utiliza ondas sonoras gque a
través de un regulador mecdnico son emitidas en un campo triangular
produciendoe una imdgen en una pantalla de televisién, y que ha
diferencia del modo M (que es segmentario), el bidimensional permite
apreciar grandes zonas anatémicas del corazén, permite la medicién
adecuada de las cavidades cardiacas desde diferentes angulos, es
un mejor método para la deteccién de cardiopatias congénitas,
examina las relaciones entre los grandes vasos y por ultimo es
superior para valorar anormalidades en la funcién ventricular, sin

embargo, no nos ofrece informacién acerca de los patrones de fluio

sanguineo, las anormalidades del mismo, la presencia de
cortocircuitos  intracardiacos, y otras alteraciones «como la
regurgitacién sanguinea a través de las valvulas ( 48,50 ). Este

método bidimensional ha mostrado en pacientes con polimiositis y
dermatomiositis ciertas alteraciones en la funcién ventricular como
el corazén hiperdinamico y anormalidades en el movimiento de las

paredes ventriculares y del septum ( 36,53,54,55 ), el diagnéstico de
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corazén . hiperdinémico como secundario a la dermatomiositis
requiere la exclusién de otras causas come son: anemia,
tirotoxicosis, incompetencia valvular, fiebre, medicamentos
cardiototénicos, ete, ( 36 ). También con éste método se han
descrito alteraciones de hipocinesia que puede estar asociada a un
proceso de dafio de la pared miocardica secundario a la enfermedad,
pero que también, puede asociarse al uso de drogas cardiotédxicas como
la ciclofosfamida y emetina y en algunos pacientes se ha asociado
incluso a los esteroides como depresores de la contractilidad
miocardica ( 36,56 ).

Debido a los defectos en la medicién del flujo sanguineo se ha
disefiado el ecocardiograma Doppler : éste es un pulso de
ultrasoninido que se emite con una frecuencia y velocidad conocidas,
pero cuyo blanco no son los teiidos cardiacos sino los eritrocites,
éstos reflejan las ondas en proporcién directa a las velocidades,
por lo que es un método muy util para estimer el fluio senguineo y
las anormalidades en el mismo ( 57 ).

El ecocardiograma Doppler color ofrece ventajas sobre los métodos
anteriores ya que combina la utilidad del ecocardiograma
bidimensional con las del ecocardiograma Doppler pulsado; de ésta
manera proporciona informacién a cerca de las caracteri{sticas
espaciales del flujo sanguineo y de la velocidad vy la direccidén
del mismo,los representa en forma de color en la imégen anatdémica
proporcionada por el ecocardiograma bidimensional ( 57,58 ). Por
éste método ciertas patologfas pueden ser mayormente detectadas
debido a la existencia de flujos anormales, con incremento de la

velocidad y la turbulencia; asi mismo, ofrece informacién
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hemodindmica instantdnea acerca de cada una de las vélvulas tanto en
sistole como en didstole ( 57,58 ), en nuestra revisién de la
literatura no  encontramos ningun  reporte que utilice al
ecocardiograma Doppler color en el estudio

de afeccién cardiaca en el paciente . con polimiositis ' o

dermatomiositis,



HIPOTESIS:

Los pacientes con polimiositis vy dermatomiositis presentan
alteraciones cardiacas aun asintomaticas, las cuales pueden ser

detectadas por el ecocardiograma Doppler color.

OBJETIVO:

Investigar la presencia de afeccién cardiaca en pacientes con
polimiositis y = dermatomiositis mediante = electrocardiograma,

monitoreo con Holter y ecocardiograma Doppler color.



MATERIAL Y METODOS :

Se estudiaron 25 pacientes consecutivos,con polimiositis o dermato
miositis previamente diagnosticados en el servicio de Reumatoleogia
del Hospital de Especialidades del C.M.N siglo XXI que reunian los
criterios de Bohan y Peter ( Apéndice ).

A todos los pacientes se les solicitdéd su consentimiento para el
estudio, y se efectué historia clinica completa que incluia la
valoracién reumatoldgica de actividad de la enfermedad haciende
especial énfasis a la sintomatologia cardiolégica, se determinaron
niveles séricos de enzimas musculares { creatin-cinasa, transaminasas
y deshidrogenasa lactical), y en el caso de presentar elevacién de
creatincinasa se les determiné la fraccién MB.

Se realizaron pruebas de funcién respiratoria incluyendo la
determinacidén de volumenes y capacidades pulmonares Yy sSe agrupé a
los pacientes en patrén restrictivo y obstructive leve, moderado vy
severo o normal segin el  porcentaie de alteracidén en dichas
pruebas.

Se tomaron radiografias de térax las cuales fueron interpretadas por
un radiélogo en busca de datos que sugirieran afeccién
intersticial, as{ como la valoracién de la imégen cardiaca.

Los pacientes fueron enviados al servicio de cardiclogia donde
fueron investigados acerca de la presencia de afeccién cardiaca
por un cardidlogo - ecocardiografista que desconocia detalles
acerca de la evolucién de la enfermedad y la presencia o ausencia de

actividad de la misma en ese momento. Durante ésta investigacién se
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realizaron electrocardiograma en reposo, monitoreo con Holter y Vi
ecocardiograma Doppler color, éste ultimo fue realizado con un

aparato tipo TOSHIBAR SONOLAYER - S-SSH 65A. :

e e e e 6



CRITERIOS DE INCLUSION:
A) Pacientes con polimiositis o dermatomiositis acﬁivé_oriﬁéctivé.
B) Aceptacidén de los métodos de estudio.

C}) Pacientes del grupo I,II, IV,de la clasificacién de Bohan vy Peter,

CRITERIOS DE EXCLUSION:

A) Uso de drogas cardiotéxicas ( ciclofosfamida, emetina etc),
B) Cardiopatia hipertensiva , y reumdtica,

C) Cardiopatia congénita.

D} Evidencia de hipertensién arterial pulmonar por ecocardiograma.



DEFINICIONES OPERATIVAS:

Electrocardiograma:

Crecimiento auricular derecho:
Cuando en las derivaciones  DII,DIII, y AVF se detecté una P alta

y picuda con el eje de la misma desviada hacia la derecha.

Crecimiento ventricular derecho:
Cuando el eje QRS se encontré hacia la derecha con una R en AvR
de 4mm. o mds y una R en V1 mayor de 7 mm. asi como presencia

de onda S en V5 y V6.

Crecimiento ventricular izquierdo:

Cuando la suma de S en VI mas R en V5 o V6 era mayor de 35 mm.

Bloqueo de rama derecha incompleto:

Cuando el patrén rsr tenfa una amplitud de 0.8 a 0.12 segq.

Bloqueo de rama derecha completo :

Cuando la amplitud de rsr era mavor de 0.12 seg.

Hemibloqueo anterior izquierdo:

Cuando el eje del corazén se encontrd a menos de 45 grados.

Taquicardia sinusal:
Cuando la frecuencia cardiaca (ondas P mas compleio QRS normal),

se encuentra entre 100 y 160 por minuto,



ECOCARDIOGRAFICAS:

Prolapso de valvula mitral:
Protusién en la sistole de una o ambas valvas de las mitral hacia
la aurfcula izquierda, siempre vy cuando se rebase el anillo ' mi_

tral vy se presente el abombamiento caracteristico.

Corazén hiperdindmico:
Cuando hay aumento del gasto cardiaco, aumento de la fraccién de
eyeccién en mas del 75%, aumento de la velocidad de acortamiento

y excursién total del séptum y de la pared pasterior.

Movimiento septal paradéijico:

Movimiento anterior del séptum durante la sistole ventricular.

Funcidén diastélica anormal:
Aumento del didmetro diastélico en forma anormal en la cavidad
ventricular, con aumento de la velocidad de estiramiento de la

fibra miocérdica y de la presién intracavitaria.

Fibrosis endocérdica:
{Trombo endocardico endotelizado).
Material ecogénico con aumento en la reflectancia sugiriéndo

calcificacién en parches y con movimiento sistélico preservado.



RESULTADOS:

Se estudiaron un total de 25 pacientes, 18 (72%) del sexo femenino y
siete (28%) del sexo masculino, de acuerdo con la clasificacién de
Bohan y Peter cuatro pacientes ( 16%) pertenecian al grupo I, 19
pacientes {76%) del grupo II, y dos pacientes (8%) al grupo IV.

La edad promedic de los pacientes fue de 44 afios ( 16-76 afios) vy la
evolucidén promedio de la enfermedad fue de 8.5 afies con un rango
de 2 a 23 afios.

Al momentc del estudio nueve pacientes (36%) presentaban actividad de
la enfermedad en 1la forma de miositis clinica vy elevacidn
enzimdtica de CK al momento del estudio; 16 pacientes (64%) estaban
inactivos tanto clinica como en estudio enzimatico.

La dosis media de prednisona de los pacientes activos fue de 35 mg vy
de los pacientes inactivos la dosis en promedio fue de 6 mg, tres de
los pacientes activos y tres de los inactivos recibian metotrexate a
dosis de 7.5mg por semana.

En relacién a las manifestaciones clinicas solo dos pacientes
presentaron sintomatologia cardiocldgica. Uno de ellos wuna una mujer
de 59 aflos de edad con disnea de medianos esfuexrzos, '
palpitaciones. La segunda paciente de 43 afios de edad presentaba
disnea de medianos eéfuerzos como unica sintomatologia cardiologica;
ambas pacientes pertenecian al grupo II de la clasificacién de Bohan
v Peter v en el momento del estudic se encontraban inactivas de la

enfermedad.



La exploracién cardiologica de los 25 pacientes revelé la presencia
de doble soplo mitral en un solo caso y arritmia, ésta presentaba
una doble 1lesién mitral de origen reumdtico, en las otras 24
pacientes no encontramos alteracién.

Los estudios de laboratorio demostraron elevacién enzimatica de CK en
los nueve pacientes con actividad clinica, otras enzimas que se
encontraron elevadas fueron la DHL y las transaminasas. La fraccién
'MB fué realizada en las pacientes con alteracién de la CK, y ésta se
reporté como normal, tanto en cifras absolutas como en porcentaije.
Se realizaron 20 pruebas funcionales respiratorias encontrandose
normales en dos ( 10%) con patrdén obstructivo en ocho (40%), siendo
este patrén leve a moderado en siete (35%), y severo en uno (5%), el
patrén restrictivo puro fue encontrado en tres pacientes ( 15%) de
leve a moderado. El patrdén mixto obstructive y restrictive Ffué
encontrado en siete pacients (35%), siendo este patrén leve a
moderado en todos los pacientes.

En los 25 pacientes se realizé radiografia de térax, no encontrando
datos que sugirieran neumopatia intersticial. Solo dos pacientes
demostraron crecimiento de cavidades izquierdas y en un paciente se
demostré secuelas de tuberculosis pulmonar en la misma.
ELECTROCARDIOGRAMA:

Se realizaron 25 electrocardiogramas y 15 (60%) fueron anormales, las

alteraciones detectadas fueron defectos de conduccién en siete
pacientes(28%); de los cuales tres ( 12%) presentaron bloqueo
incomplete de la rama derecha del Haz de Hiss, dos ( 8%) bloqueo

incompleto de la rama izquierda y dos ( 8%) hemibloqueo del

fasciculo izquierdo anterior.



ELECTROCARDIOGRAMA .

CRECIMIENTO VENTRICULAR IZQUIERDO ,

POR SOBRECARGA SISTOLICA .

20



ELECTROCARDIOGRAMA .

ZONA ANTIGUA DE NECROSIS [INFERIOR .,
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El estudio electrocardiografico detecté crecimiento de cavidades
izquierdas en siete pacientes (28%): en tres de ello-s (12%)
atribuibles a otras causas como cardiopatia Treumatica inactiva
en uno y en dos secundario a cardiopatia hipertensiva,las arritmias
fueron detectadas mediante éste método sélo en un 'paciente (4%) que
presentaba flutter auricular. En un paciente(4X) se demostrd
evidencia electrocardiografica compatible con infarto antiguo del
miocardio,manifestado por una @ profunda en DII,DIII,AvF.Este
paciente habia presentado datos clinicos de cardiopatia isquemica al
inicio de su padecimiento algunos afios antes y solo manifestaba en el
momento del estudio disnea de medianos esfuerzos,

MONITOREQO CON HOLTER:

El estudio de monitoreo con Holter fue realizado en 23 pacientes,
encontrandose normal en 20 (B6%), sdélo tres (14%) demostrd
alteraciones en dos (B.6%) éstas se manifestaron como aumento del
automatismo supraventricular y en el restante (4.3%) habia una
franca taquicardia paroxistica supraventricular; éstos tres pacientes
presentaban enfermedad activa en el momento del estudio,
ECOCARDIOGRAMA DOPLER COLOR:

Se efectué en 19 pacientes; en 12 de ellos (63%) el estudio fue
anormal; en siete (37%) la funcién diastélica fue anormal; en
dos(11%) se encontrd fibrosis endocardica manifestada por aumento de
la reflectancia de los ecos sin alterar la movilidad septal; en
tres (15%); se encontraron hallazgos compatibles con fibrosis septal
manifestada por aumento de la reflectancia acompafiada de’
anormalidades en el movimiento del séptum. Hallazgos de hipocinesia

de pared ventricular izquierda fuexon encontrades en dos (11%) e
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MONITOREO CON -~ HOLTER .
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hipertrofia septal en dos pacientes (11%).Las alteraciones
valvulares se detectaron en tres pacientes (15%), en todos ellos la
vdlvula mitral fué la mas afectada, en dos con doble lesién
mitral{10%) y uno con calcificacién del anillo mitral y adértico; en
éstos casos la calcificacién fué atribuible a = cardiopatia
aterocesclerosa y en uno de los pacientes con doble lesidn se
atribuyd a cardiopatia reumdtica inactiva no pudiendo ser documentada
ésta etiologia en el restante, pudiendo ser atribuible a 1la
dermatomiositis.

Al correlacionar con la actividad de la enfermedad los diversos

estudios, se encontré, que el electrocardiograma fue normal en 10

pacientes ocho de los cuales estaban activos, sélo un
electrocardiograma (6.6%) de los pacientes activos fué
anormal, presentando como hallazgo un hemibloqueo anterior

izquierdo.El monitoreo con Holter fue realizado en 23 pacientes
encontrandose noxmal en 20,seis de estos presentaban actividad de 1a‘
enfermedad; el estudio fue anormal en los tres restantes los cuales
se encontraban actives (P- 0.0I ).

El estudio con ecocardiograma Dopler color fue normal en siete de 19
pacientes de éstos cuatro (55%) se encontraban activos de su,
enfermedad, 12 estudios fueron encontrados anormales en cinco (41%)
los pacientes estaban actives de su enfermedad mientras los
restantes ocho no presentaban actividad de la misma (P no

significatival.
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CORRELAGCION CON ACTIVIDAD
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DISCUSION:

La polimiositis y la dermatomiositis son dos entidades que se
caracterizan por una miopatia inflamtoria, que involupcra primariamente
al misculo estriado afectando ademas multiples drganos entre los
que destaca por su importancia el corazédn. La importancia de ésta
afeccidén cardiaca repercute en los lineamientos de manejo, en el
pronéstico funciocnal y de la wvida del paciente. RAunque la
cardiopatia ha sido descrita desde fines del siglo XIX,es hasta
mediados de éste siglo cuando comienzan los estudios encaminados a
establecer el diagnéstico de las alteraciones cardiacas in vivo;sin
embargo la mayoria de los estudios se enfoco a un solo aspecto de la
funcién cardiaca como es la actividad eléctrica del corazén;
excelentes estudios aparecieron en la década de 1los 80 ( 36,51 )
que aplicaron el uso de ecocardiograma inicialmente modo M, y
posteriormente bidimensional, en relacidén a esto con el desarrollo de
las técnicas de ecocardiograma doppler color, éste método supera a
los ecocardiogramas convencionales ya que revela las alteraciones
del flujo sanguineo dentro de la estructura cardiaca, teniendo mayor
grado de utilidad para demostrar alteraciones tanto anatémicas como
hemodinamicas, la aplicacién de éste método es para nosotros de
mucho interés en patologias como ésta, que alteran no sole la
estructura sino la funcién cardiaca, en nuestra investigacién de la
literatura no encontramos estudios que aplicaran éste método a la
investigacién de la afeccién cardiaca en polimiositis y

dermatomiositis, por éste motivo decidimos llevar a cabo la
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investigacién por medio de ecocardiograma doppler color en éstos
pacientes.

La afeccién “del corazén en la dermatomiositis y polimiositis en el
electrocardiograma los hallazgos mas frecuentemente reportados por
diversos autores son los bloqueos de rama y las anormalidades en el
segmento ST ( 36,38,40, 45 ) , los bloqueos de la conduccidédn pueden
ser de tal magnitud que lleguen a requerir el uso de marcapaso
en algunos pacientes,en nuestro estudio, encontramos anormalidades
electrocardiograficas en el 60% de los pacientes, lo cual es un
porcentaje similar a lo reportado previamente ( 38,39 ), como los
estudios antes seflalados, en nuestro grupo la presencia de bloqueo
de rama se encontrd hasta en el 28%, pero las alteraciones en el ST
no fueron encontradas con la alta frecuencia que se han encontrado
en estudios anteriores.El substrato anatémico de las anormalidades
en la conduccién que encontrames ha sido atribuido por algunos
autores a bandas de fibrosis en el sistema de conduccidn generadas
por un proceso inflamatorio anterior{ 46,47 ), también en estudios
post-mortem se ha encontrado evidencia de miocarditis e incluso
fibrosis miocidrdica (46), en nuestros pacientes no encontramos
evidencia electrocardiografica de miocarditis activa por lo que
quizas los defectos en la conduccién sean mas bien debidos a la
presencia de tejido fibrético en esa zona.Otros hallazgos
electrocardiograficos que encontramos, son el crecimiento de
cavidades,hallazgo que ha sido descrito en la literatura( S1 ) , pero
cuya interpretacidén electrocardiografica es de baja especificidad .
En la literatura, se ha sefialado la importancia de la fraccién MB

de la creatin-cinasa, como parametro para detectar afeccion cardiaca

3l



en pacientes activos ( 36 ). Esta isoenzima debe ser correlacionada
con la cifra total de la creatin-cinasa para determinar si existe
una elevacién real, ya que el musculo esqueletico en regeneracién
puede liberar ésta fraccién de la enzima ( 59,60 }, ninguno de los
nueve pacientes activos en nuestra serie, presenté elevacién de la
fraccién MB,atn a pesar de que la cifra de creatin-cinasa se
encontraba mas de tres veces superior a lo normal. En éstos pacientes
con actividad de 1la enfermedad detectamos por Holter alteraciones
en la conduccién en tres y por ecocardiograma evidencia de
afeccién cardiaca en cinco, pero a pesar de que éstos estudios
mostraban afeccién cardiaca en ninguno se encontré elevacién de la
fraccién MB,éstos hallazgos en nuestro grupe difieren del concepto
aceptado en la literatura ( 36 ), y la posible explicacidn a ello es
que en nuestros casos la afeccién del misculo cardiaco haya sido
previo a la realizacién de los estudios por lo que no pudimos
detectar elevacién de ésta enzima; otra posible explicacidén es que
el dafioc sea gradual en un cierto grupo de pacientes; y por tanto la
elevacién de la fraccién MB sea minima y no significativa a pesar de
la progresién gradual del dafio.

Autores como Askari{ 42,43 ) han sefialado la importancia del Holter
para la deteccién de arritmias, incluso en pacientes con
electrocardiograma normal, en nuestro grupo de pacientes solo tres
monitoreos (14%) fueron encontrados anormales, siendo de pacientes
con actividad de la enfermedad, por lo que al tomar a los pacientes
activos como g:uﬁo encontramos que hasta el 33% tenia anormalidades

en el Holter.
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Es muy relevante el hallazgo de que las anormalidades en el Holtex
correlacionan ( P-0.0I) con la presencia de actividad de 1la
enfermedad en nuestro estudio, lo que pudiera seflalar el involucro
del coazén en un subgrupo de pacientes activos, que posteriormente de
lugar a defectos temporales o permanentes en el sistema de
conduccidn.

En cuanto a los hallazgos con ecocardiograma Doppler color: éster
método mostrd alteraciones en el 66% de los pacientes estudiados.La
alteracién mas frecuentemente encontrada de tipo funcional, fue una
funcién diastélica anormal en el 37%, la traduccién de ésto puede
ser una falla inicial en la actividad del corazén como bomba,
posiblemente debido a alteraciones en 1la contraccién ya que en
nuestros casos ésta anormalidad se asocio a la presencia de
hipocinecia o areas de fibrosis que contribuyen a un pobre manejo de
la hemodinamia.La segunda alteracién funcional mas frecuente fue
corazén hiperdinamico detectado en el 2I%; la causa de ésta
anormalidad puede ser multifactorial, en todos nuestros pacientes se
excluyeron causas bien conocidas como fiebre, anemia, tirotoxicosis,
v medicamentos cardioténicos ( 36 ); también el uso de esterocides
ha sido implicade en el desarrollo de corazén hiperdindmico
{ 36,56 ), en nuestro estudio los pacientes que presentaron ésta
entidad recibian dosis wvariable del medicamento y no hubo
correlacién con la dosis elevada; algunos autores han implicade como
causa del corazén hiperdinamico en los pacientes con polimiositis
o dermatomiositis, a la presencia de cortocircuitos a nivel
pulmonar o intracardiaco ( 36, 61 ), ambas causas no pudieron ser

demostradas en nuestro estudic ya que ninguno de los pacientes
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mostrd evidencia ecocardiografica de hipertensién arterial
pulmonar,

Las anormalidades estructurales encontradas en el ecocardiograma
Doppler color fueron similares a las encontradas en la
literatura ( 46,54 ), destacando la fibrosis septal, la fibrosis
endocardica, la hipocinesia y la hipertrofia septal, la etiologia de
éstas lesiones,ha sido relacionada con un proceso inflamatorio que
ha dejado como secuelas algunas d&reas de tejido fibrético o
necrotico desfuncionalizado ( 52 ), es muy interesante sefialar 1la
utilidad de nuestro método para evidenciar éste tipo de lesiones
incluso en pacientes inactivos asintomdticos lo que habla de un
antiguo proceso de dafio que pasé desapercibido, y que posiblemente
se renueve al reactivarse la enfermedad.

En cuanto a las alteraciones valvulares, se ha descrito por
Gottdienner ( 39 ), que el prolapso de valvula mitral es la afeccién
valvular y estructural cardiaca mas frecuente de los pacientes
con éstas enfermedades encontrandolo hasta en el 65% de su grupo
estudiado (39), por el contrario en nuestro estudio ninguno de los
pacientes mostré evidencia de prolapso de la valvula mitral lo que
sugiere y apoya los resultados de algunos estudios mas recientes
(36,51) que indican que el estudic de Gottdiener sobreestimé dicha
alteracidén.Las alteraciones valvulares encontradas en nuestro
estudio fueron la doble lesién mitral en dos pacientes, pero una de
las cuales fue catalogada como portadora de cardiopatia reumatica
inactiva, y en la segunda paciente la cual mostraba actividad clinica
y enzimdtica de la enfermedad, asi como alteraciones en el Holter,

es posible que esta lesién sea atribuible a la enfermedad.Diversos
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estudios en otras enfermedades han mostrado la utilidad del
ecocardiograma doppler color para el diagnéstico de alteraciones
valvulares y del flujo sanguineo { 57,58 ) , en nuestro estudio
que aplica éste método a pacientes con dermatomiositis corroboramos
ésta utilidad, aunque la alteracién en flujos fue leve en los
pacientes con doble lesién mitral,

Las alteraciones encontradas en el ecocardiograma doppler color en
nuestros pacientes no correlacionaron con la presencia de miositis
activa, puesto que, también los pacientes inactivos mostraban dichas
alteraciones lo cual puede sefialar la existencia de un proceso
inflamatorio anterior que ha dejade como secuela un proceso
fibrético que ocasione disfuncién contractil vy que lleve a las
alteraciones hemodinadmicas demostradas en éste estudio.

Por lo tanto podemos concluir con éstos hallazgos que éste método
mostré utilidad para la deteccidén de alteraciones en 1la funcidén como
en la estructura cardiaca en pacientes con polimiositis y
dermatomiositis ain siendo asintomdticos, y que las perspectivas de
aplicacién del mismo son miltiples, consideramos que nuevos estudios
que amplien el mimero de pacientes y que incluyen la comparacién
con otros métodos son necesarios para la investigacion de ésta
patologia, ademas el seguimiento de éste y otros grupos de pacientes
puede mostrar si existe un incremento de la lesién cardiaca
presentada con nuevos episodios de actividad de la enfermedad, y

aun una progresién subeclinica._
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CONCLUSIONES :

1.- Las alteraciones cardiacas son frecuente en pacientes con

poli o dermatomiositis.

2.- El trastorno en la funecidén ventricular fué el hallazgo mas

frecuente y parece correlacionar con enfermedad activa.

3.- El ecocardiograma Doppler color es un método util para la
deteccién de alteraciones cardiacas en pacientes con poli o

dermatomiositis.
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