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I. INTRODUCCION

La polimiositis (PM) y la dermatomiositic (DM}, son enfermedades musculare-s‘
inflamatorias, crénicas, de origen desconocido. Afectan principalments al misculo
estriado, resultando en debilidad muscular proximal. Cuando la miositis se
acompafia de lesiones caracteristicas en piel, los pacientes son diagnosticados

: ;:omo DM (4,11,20,22,32).

ta debilidad muscular es simétrica y se acompada de un aumento en los
constituyentes sarcoplasmicos en el suero y de signos de miopatia en la
electromiografia (4).

Estas miopatias varian en sus caracteristicas clinicas y de laboratorio, asf como en
su prondstico y respuesta al tratamiento, por lo que deben ser analizadas como
grupos diferentes. A pesar.de lo anterior, y debido a su fisiopatogenia similar la PM y
IéfDM han sido estudiadas como parte de un grupo de miopatias inflamatorias
.idio§51f§a$‘(1.5,6). o '

- Lc;s criiérios de i:IAa's’iﬁcacién pi'vo’pkuestos por Bohan y Peter (5,6) han contribuido a

os-de - paclentes facilitando asf evaluaciones

'cbh‘ipérati\)a's aunque ‘es controversial i _ia§ miositis asociadas a otras enfermedades
del jido™ “conju artritis ;eqm_atoi.ae. lupus eritematoso  genaralizado,
eskclefbvdefrrﬁa'a,:_s‘fndrbhjq g! n‘y::gﬁféfmedad mixta del tejido conjuntivo) asf
como 1as asb;iadéﬁ a néoplééiés k'ym;'ﬂlgr;aéf"deben ser estudiadas y agrupadas bajo



un mismo rubro.

Dado que en nuestro Instituto consideramos que las miopatias asociadas a otras
enfermedades dsel tejido conjuntivo poseen caracteristicas fisiopatogénicas
diferentes, en este estudio se decidié incluir sélo aquellos enfermos con PM y DM
"puras”.

N‘hesitra revision de 69 pacientes representa uln andlisis retrospectivo de la
. exp}erienéia de nuestro Departamento de pacieﬁtes con PM y DM en un periodo de

10°anos.



A. MANIFESTACIONES CLINICAS: )

La prevalencia de ja PM y la DM es de 5.5 casos por millén de habitantes (30). ta
DM afecta nifios y adultos, es mas frecuente en mujeres, mientras que la PM se
presenta en la segunda década de la vida y es muy rara en la nifiez, .

Estas dos formas de micpatias se caracterizan por debilidad simétrica que
desarrollan en forma lenta (semanas o meses). Los movimientos finos sdlo se
afectan en fases tardias. Los movimientos oculares permanecen normales aun en
estados avanzados. A menudo los musculos de ia faringe y los flexores del cuello se
encuentran afectados, causando disfagia o fatiga y dificultad para levantar la cabeza.

Los reflsjos tendinosos son normales, pero pueden esiar ausentss en casosbde
debilidad grave o atrofia intensa,

Los doleres musculares pueden ocurrir en algunos. pamentes por (o generai a)

mtcm de a enfermedad y son mas frecuentss en la DM.

v1 DERMATOMIOSITIS

La DM s caraclenza por camnbios caracteristicos en la piel que mcluyen eritema’

en hehotropo y: edema en los parpados superiores, eritema en (os nudmos,

una erupmon violdcea (signo de Gottron). Ei eritema pued

en otras par!es el cuerpo como codos, tobillos, cuello y encara anterior del térax

Olra carac(enstrca es la d»latacrén de los capllares del lecho ungueal

En los mnos la DM es similar. a la de los adultos, aunque con mayor frecuencta N



presentan manifestaciones extramusculares. Ademds no existe predominio por
determinado sexo.

La afeccién vascular es més prominente, El 50% tienen afeccién de los vasos
capila'res ungtieales. Las ulceraciones y hemorragias del tracto gastrointestinal esfan ’
relacionadas a afeccién vascular en el aparato digestivo (22).

La DM puede ocurrir sola o asociada a otras enfermedades del tejido conectiv_o
(esclerosis generaliiada, enfermedad mixta del tejido conectivo) o a neoplasias
ma_lignas (6,13,25). »

Cambios similares en la piel se han observado en la fascitis y en el sindrome
mialgia-eosinofilia asociada a la ingestién de triptofano (13,22). .

é. POLIMIOSITIS:

Es una miopatia de aparicion lenta que ocurre principalmente en adﬁltos. Puede
asociarse a otras enfermedades del tejido conectivo (lupus eritematoso generalizado,
artritis reumatonde, sindrome de Sjigren) (6,13), y a ciertas infecciones virales o
bacterianas. Excepto por la D-penicilamina y la zidovudina que causan miopatia
_endomisial similar a la PM, las otras drogas miopaticas como los esteroides, emetina,
cloroquina y lovastatina no causan PM (12,13).

Varios parasitos protozoos (Toxoplasma, Tripanosoma). céstodos (Cisticerco) y
nehétodos (friquinella) pueden producir una miopatia focal o difusa conocida como
PM parasnarla (13 22).

En palses troplcales el st aureus Yersln:a. Estreptococos y otros anaerobios '

’ pueden producur una mIOSIhS conoclda com > plomiosltls ) PM troplcal Esta es rara




en pafses desarrollados y se encuentra ocasionalmente en pacientes con el

sindrome de inmunodeficiencia adquirida.

3. CONDICIONES DE MALIGNIDAD:

Aunque todas las miopatias inﬂamétorias pueden tener riesgo a asocia__rse a
neoplas.ias malignas, la incidencia parece estar aumentada sélo en pacientes con
DM (35). A

La gran mayoria de las neoplasias son carcinomas origlnados en pulmdn, mama,”.

tracto gastrointestinal, nasofarlinge, ovario y (tero.

Las razones de esta asociacién se desconocen,

4. DIAGNOSTICO:

Los examenes para establecer o confirmar el diagnéstico de',F.'M"o DM

sérico de enzimas musculares, electromiografia y biopsia muscul'ar.,

La determinacion enzimatica con mayor sensibilidad es la creatm fosf qumas )

Esta enznma correlaciona en la mayoria de los casos, con la actlvudad der Ia’iivxf‘
'enfermedad, pero en ocasiones es normal (22). ]

: Lo; éémbios en el electromiograma se caracterizan por la presencia de ondas de- <
corg; fd:{.lréci_én,‘ Qnidades politisicas de baja amplitud en-la activacién voluntaria,
incr:;'élsyﬂnento; én la actividad espontanea con fibrilaciones, descargas de complejos
: repelilivés v'y’;é‘n\dés agudas positivas. Este patrén puede verse en otras miopatias

agudas o"rtékxicas, por lo deben considerarse diagndsticos para las miopatias



inflamatorias (13).

La biopsia muscular es el examen definitivo para establecer el diagnéstico. Al
microscopio de luz €l cuadro se caracteriza por la presencia de c‘élulas inflamatorias,
fagocitosis, necrosis y degeneracion de fibras, obliteracion capilar y dafio a las
células endoteliales. '

« La presencia, localizacién y distribucién de estas lesiones son distintivos y
caracteristicos de cada fo_rma de miopatia inflamatoria (13).

En la DM el infiltrado inflamatorio es predominantemente perivascular o en los
sgptuh Interfasiculares; mientras que en la PM el infiltrado .es en los fascfculo_s

(infiltrado endomisial).

En'la DM los vasos intramusculares presentan hiperplasia endotefli'al.‘

fibrina {espscialmente en nifios) y obliteracién de capilares. g




macréfagos y una relativa ausencia de linfocitos en las fibras musculares no

necréticas, sugieren un mecanismo humoral. Este mecanismo es dirigido en contra
... de.la microvasculatura muscular y es mediado por el complejo C5b-9 (complejo de
- ataque de membrana).

En Ia PM no hay evidencia de dario microangiopético ni isquemia muscular como

en la DM pero se han encontrado células T CD8+ junto a macréfagos en zonas
"lsanas y eventualmente invadiendo fibras dariadas. Las fibras cercanas o lejanas del"
area : lnﬂamada expresan antigenos clase | del complejo mayor de
‘ hlstocompatlblhdad (MHC-)) el cual estd ausente en fibras musculares pormales. En
PM tamblen pueden participar células T que expresan el receptor Y que tienen

ac(mdad cnc.oxlca restringida al MHC-! (13).

‘ 6, PAPEL DE LOS ANTICUERPOS: Co

' En el 30% de los pacientes con miopatias inflamatorias se encuentran antlcuerpos

contra a Tt s nucleares y citoplasmicos, Los autoanticuerpos dirigido en comra o

de anugenos nucleares como los anticuerpos o antiribonucleoproteinas nucleares no

son espec cos para mlosms ¥ se encuentran en casos de miositis aaoc1adas a otras .

: (autoanucuerpos antlsmtetasa, antl Ml 2 anti Mas y otros no bxen defmldos) (23) e

Estos autoamucuerpos se han relaclonado con c:ertos cuadros chmcos (Vgr S



enfermedad pulmonar y artritis con el autoanticuerpo aminoacil-ARNt-sintetasa) a la
terapéutica y a fa gravedad de la enfermedad; perc no se tienen estudios suficientes
para asoclar estos autoanticuerpos con el proceso fundamental de ia enfermedad
(18), a excepcién dei autoanticuerpo anti-Jo-1 que esta presente en el 50% de los

_pacientes con PM o DM con enfermedad pulmonar,



Il. MATERIALES Y METODOS
Se estudiaron todos los paclentes con diagnéstico de miopatia mﬂamatona que\ L

aslsﬂeron ER la consulta de Reumatologla del Departamento de Heumﬂtologla € ’

lnmunologla del Insb' ‘o Nacional de la Nutrlclén "Salvador Zublran" entre .Juho dev".

'1982 a Julio c_ie 1992

METODOS: Los _paéiemes ‘fhercri dindidqs én 2grupos: |-

1) PM.
2) DM,



La fuerza muscular fue valorada de acuerdo a la escala de la Med_ical Hes_eérch‘ .

Council , siendo 5 fuerza normal y 0 ausencia de contracturas visibles,

A todos los pacientes se tomé sangre para biometria hematica completa,-quimica

sanguinea pruebas de funcionamiento hepatico y tiroideo, general de orlna “creatin

vfosfoqumasa (CPK normal<200 UIL), deshidrogenasa lactica DHL no mal<250
.'um.) o

Se les practlc radlografla de térax, electrocardlograma pruebas de funclon Sl i

cérvix utenno La reallzamon de otros’ exéme es, fue, T

resplratona y Papanlcolau del

de acuerdo a Ia chnica y a la declsn n médlc S

A. Examenes tnmunolégicos.

Se les realizaron anticuerpos antinucleares ;: (ANA) . pe "ln'munoﬂuore’scenmév .

indirecta utilizando como sustrato células: Fiép-z anticuerpos - contra ™ antigenos -

extraibles del nicleo (ENA) por hemaglutinacién.b anticuerpos 6on§ra el ONA_ nativo

por el método de Fam (anormal>36%), factor reumatolde. por "Singer-Plotz - ...+

(normal<1:80), C3 y C4 por nefelometria,

B. Histopatologia.

Se efectud biopsia de muscule a 61 pacientes, por medio de técnica abierta y en
aquellos grupos musculares de acuerdo a la sugerencia del clinico (usualmente
deltoides o vasto medial). Se evitaron los musculos previamente estudiados por

electromiografia y musculos muy atréficos. Las muestras fueron procesadas por

i0



microscopia de luz y tefiidas con hematoxilina, eosina y Masson.
En las biopsias se valord el-grado de regeneraclén degennraclon y atrof a de |as )

fibras musculares. También se analizo el tipo y Ia densidad del infiltrado mflamatono

asl como la presencia de infiltrados perivasculares y necrosis. l

C. Electromiografia.

A 50 pacientes se les practicé electromiografia (EMG). Se consilde’ré “qu
estudio era compatible con miopatia Inflamatona si habia ondas agudas posmvas.
fibrilacién o descargas espontaneas de alta frecuencia. -Se Ie aS|gn6 el mulo de B .

miopatia cuando habia unidades motoras pequenas, pollféslcas.

D. Analisis estadlsllco

Se realizé andlisis bivariado y se estimé la sngnmcanma estadlshca por medic de
la prueba de chi cuadrada con correcién de Yates y através de la prueba exacta de.
Fisher (dos colas). Los datos se’ analizaron con.el géquete estadlstico SPSS/PC+
(Stadistical Package for Spcial Sclences) para ‘lo .cdal:. se elabord un proérama

aspecifico.

1



til. RESULTADOS

A. Datos clinicos. )

Del total de enfermos, 44 eran muijeres (63.8%), y en .52 se hizo el diagnodstico de
DM (75.4%). De ios enfermos con PM 11 fueron mujeres y 6 hombres; de los 52 con .
DM 33 fueron del sexo femenino. La edad promedio fue de 44 afos, extremos de 19- -

“a 80 anhos y desviacién estandar de 18 afios, La forma.de inicio de ia 'PM‘-DMF "sé :
caracterizd en 29 (42%) de los casos como debilidad proximal de miembros
superiores, en 30 enfermos (43%) se implicaron inicialr.nente los miembros inferiores}
en 8 (12%) la afeccidn inicial comprendié disminucin de la fuerza proximal y distal,
mientras que en un enfermo (3%), la debilidad afectd en forma concomitante

miembros superiores e inferiores. La debilidad muscular junto con las mialglas fueron

fas manifestaciones més comunes al momento del diagndstico (las tablas 1 a 5. - -

resumen el cuadro clinico).

De las manifestaciones en piel de pacientes con DM, e! eritema fué la mas
comun: 50 (96%) enfermos la presentaban al momento del diagnéstico. Las papulas
de Gottron se observarcn en 34 (81%) y descamacién en 31 enfermos (79%). La
coloracion violicea en heliotropo se observd en sélo 4 pacientes (10%).

Se encontraron lesiones sugerentes de vasculitis en 8 de 30 pacientes (26%); -
todos del grupo con OM; en ninglin caso se realizé biopsia. y'

El fenémeno de Raynaud sélo se observé en 7 de 23 pacientes (30.4%), también_l_

en los enfermos con DM,

12.




En dos terceras partes de los pacientes hubo artralgias, siendo la manifestacién
articutar mas frecuente. Nueve_ pacientes presentaron artritis (19%), 6 de los cuales’
tenfan PM. Cuando se compard entre ambos grupos hubo significancia estadistica
(p<0.01).

Diez y seis paclentes presentaron edema (44.4%), siendo mds notorio en los
'enférmqs con DM que en aquellos con PM, a saber: edema de manos en 3, de cara
eﬁ'4 y"'én ambos sitios 7 de los pacientes con DM, mientras que sélo dos con PM lo
presenlaron en ‘ambos sitios. -

AI momento del diagnéstico, la mitad de los pacientes presentaban fiebre (38° ]

y dos tercnos dxsmlnumén de peso,

Tres de nuestros pacientes con DM desarrollaron abdomen agudo vasculms C

mle ‘mal en uno. por perforacion de dlcera duodenal en otro y, por:causa: nov .
determlnada en el otro. L.a presencia de diarrea o constipacién intestinal fueron poco
frecuentes. 10% y 11% respectlvamente
Cualro de Ios _enfermos. todos con DM, presentaron tumores malignos: dos -
c.:arcivr;omaﬁ Qééfri§o, uno - carcinoma cervico-uterino y otro linfoma de células‘ B.
.Ningunb de . 'éstos enfermos habia recibido previamente tratamiento c’on'
xnmunosupresores En relacién a las neoplasias, no hubo diferencia estadisticamente
S|gnmcatlva entre ambos grupos ‘
Cerca de 1/3 de nuestros pacuentes ‘presentaron tos o disnea como smtomas'

acompanantes a! momento del dxagnostico Tres pacientes desarrollaron fubrosls‘

pulmonar.

13



La presencra de d»sfagla (ue refenda en 47 de los. 68 pacnentes (69"/) snendo mas .

frecuente én'el 9, po con PM (72% vs 5 %). Hegurgnamon nasal se observo en 19

(36‘7) y dnsfon«a en 17 (34‘7) Ambas manifastac«ones fueron més trecuentes en el} ’

grupo de DM.

B. Laharatorio,

= 20° de los enfermos presentaba anemia al momento del dnagnéshco En el .

40% Ia velocndad de sed(mentacton globular se encontraba elevada (>25mm/hr) :

El 75 de los pactentes presentaron CPK elevada; hubo 17 con nlveles norma!es i

{16 OM). Nxvele anorn ales (>40 uL) de M0 y TGP se encomro en 73%

respecuvameme La DHL fue anormal (>250 Ui/L) en 63% de los enfermos

= factor reumatmd f "nvo en 6 paclentes de un total de 61
(10%). £l 30% de 66 pa entes en que se reahzé fueron posmvos para ANA,.

generaimente a mu!os bajo y con diversos .patrones. Los ant(cuerpos c ;

antigenos extraibles del nucleo fueron en todos los casos negativos. Tan solo en 3_ o
de de 59 enfermos se encontro nwelas etevados de anticuerpos contra el DNA »(Farr).

Tabta 6.

1. Histopatologia.

En ifa tabla 7 se presentan los datos de la biopsi‘ muscular que se realeé en 61.

pacientes. En 59 se estab!ec«o el diagnosnco de mlosms en 2 fué normal La

18



anormalidad més frecuente fué el infiltrado inflamatorio en 32 enfermos (52.4%); la

atrofia se encontrd en 18 (29,5%) y la degeneracién de fibras en 9 (15%).

2. Electromiografia. (EMG) ’
De las 50 EMG realizadas, 44 fueron compatibles con miopatia inflamatoria, pués

presentaban datos de unidades motoras polifisicas pequefias y cortas, ‘asi como

datos de fibrilacién, ondas agudas e incremento en los potenciales de descénso (

datos no demostrados ). Las 6 restantes fueron normales,

3. Eleclrocardiograma.

En 5 pa"nmes (8%) se encontraron arritmias (3 con arntmna supraventncular y .

dos ventnc;.lar) snendo la anormahdad més frecuente.'

ornos’de la conducclon (6‘7 ) Tabla 8.

4. Radiog

Hubo os!=oporOS|s n-20; pamentes (62.5%), siendo el hallaz mas frecuente En .-

4 pacneme se ¢ contraron datos en apoyo d( osteoanrosls 12, 5/°) col pr domln:o"v

. en pactentes con PM En un paCIente con DM se documento calcanS| nla’ reglon

pelwca

5. Velocidad de conduccién nerviosa.

En 11 'de 19 enfermos tomados a azar: (56%) se documentd rétr_as:o’ en’los.”

15
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tismpos de latencia distal del nervio mediano, compatible con sindrome del tinel del
carpo (STC). La presentacién més frecuente fué bilateral.

La presencia de STC no fué estadisticamente significativa entre los pacientes con
o sin este hallazgo. En ningun caso se encontraron otros datos de neuropatia '

periférica.

6. Manometria esofagica.

En cerca de la mitad de 17 pacientes se demostrd afeccién eséfégig':ar -

especialmente esfinter esofégico inferior. Tabla 9.

7. Pruebas de funcién respiratoria.
Cerca de 3/4 partes de los 43 pacientes examinados presentaron anormalidades.
En 23 enfermos se encontré un patrén restrictivo (63%),en 4 patrén mixto (9.3%) y

en un paciente, patron obstructivo (2.3%). Tabla 8.

C. Curso de la enfermedad.
El 60% de los pacientes evaluados lograron recuperacién de la fuerza tanto p)'a'ra”‘ N

miembras superiores como para inferiores. La recuperacién en miembros superiores

fué incompleta en 21% de los enfermos y en miembros inferiores se encontré que el *

25% sdlo alcanzaron tambien recuperacion parcial. El resto de los enfermos presentd
complicaciones, ya sea por atrofia, contracturas o minima recuperacién de la tusrza,

Tabla 5. El tiempo promedio del diagnéstico desde que se inicid el primer sintuma
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y/o signo fué de 10 meses. El tiempo promedio de seguimiento fué de 60 meses
{minimo 6 meses y méaximo 10 anos).
Cuatro de.los pacientes han muerto de diferentes causas. Quince han dejado de

acudir en el ditimo ario.

D. Tratamiento.

En nuestro Instituto, los enfermos con PM y DM no complicada son tratados con
prednispna a dosis de 1 mg/kg/d dosis divididas. Se anade inmunosupresores
cuando la respuesta no ha sido adecuada por lo gensral después de 1 a 2 meses de
uso ininterrumpido de esteroides (8.26). Los inmunosupresorqs pueden también
agregarse cuando los efectos colaterales de los esteroides impiden que sigan
usandose en dosis suficientes. La azatioprina es el iInmunosupresor més utilizado, le
siguen en frecuencia el metotrexate y la ciclofosfamida. La decisién de utilizar uno u
otro depende del médico tratante. En esta serie, todos fueron tratados con
prednisona. Se les agreg& azatioprina a 20 y metotrexate a 2 pacientes. Veinte
enfermos alcanzaron remision completa, por lo que se les pudo suspender él
esteroide y/o el inmunosupresor; el tiempo promedio en que se pudo suspender el
medicamento fué de 24 meses. Las complfcaciones atribuibles al tratamiento fusron:
Herpes zoster en 3, septicemia por Salmonella arizona en uno, meningitis por Listeria
monocytogenes en otro y fracturas espontéaneas de vértebras en 2.

En 2 pacientes cuyas biopsias mostraban fibrosis extensa, se decidié someterlas

a tratamiento convencional y en ambas se logrd respuesta satisfactoria. En una

: o . 17



paciente la biopsia se efectud un mes después de haber iniciado los sx’ntbrﬁés; la

otra tenia 6 meses de evolucién.
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IV. DISCUSION

El propdsite de este estudio fué evaluar la presentacién clinica de nuestros
paclentes con PM Y DM no asociada con otras enfermedades del tejido conectivo.

En nuestros pacientes la edad promedio al momento del diagndstico fué similar a
la de otras series (4,18,25,26,28) y (_iis!inta a otras (2,15,16,21,24,27,30).

El predominio en el sexo femenino y una mayor frecuencia de DM sobre PM, es
similar a lo reportado. en otros estudios (3,16,23,26) y diferente a otros
(4,20,24,29,30).

Los pacientes del grupo con PM fueron de mayor edad’ al momento. del
diagnostico (48.17 arfos vs 42.5 aiios) y fué el grupo con mayor tiempo de evolucién
desde el inicio de los sintomas hasta el diagndstico (11.7 meses vs 8.4 meses). Esto
puede explicarse parcialmente por la evolucidn més incidiosa de la PM (24).

A diferencia de’ otros estudios en nuestra serie detectamos que los sintomas
genera.lévs>como ﬁebre y pérdida de peso son frecuentes. La mitad de nuestros

pacnentes presentaron fiebre, mamfestacrén observada en otros estudios (23,28,38).

(el grupo de ove [23] la reporta en proporcuon similar a la nuestra). En otros
estudlos aparece como parte del cuadro clinico de PM y DM complicada (24,37). La
tercera parte de Ios pacuentes presentaron pérdida de peso, dato no consignado -en
olras senes (Zucker [39] lo reponé como parte del cuadro clinico de miositis por D- )

pemcnlamma). Qun_za‘ este datq refleje el rezago entre el.inicio de la enfermedad vy la
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tardia instauracién del tratamiento, y, por otra parte, posiblemante también esté
relacionado con la gravedad de la enfermedad. .

En la tabla 1 se observa que en los criterios diagndsticos el nivel elevado de CPK
fué el marcador més sensible de enfermedad activa (80%). Los niveles elevados de
transaminasas sérica se encontraron en el 71% de los pacientes. El menos sensible
fué la elevacion de DHL, con 63%. Los niveles de enzimas séricas fueron similares a
otro estudio (21) y diferente a otros (4,37). Esto puede refiejar variabi!idad en el
tiempo del diagnéstico y en el método de laboratorio.

Cincuenta y nueve de los 61 pacientes (97%) presentaron anormalidades en la

biopsia muscular, prevalencia mas alta que en otros estudios (4,37). Esta alta

frecuencia puede ser explicada parcialmente por el hecho de que todos los .

pacientes examinados presentaban enfermedad més grave al momento - del )
diagnostico. ‘

Los estudios electromiogréficos mostraron en el 86% de los enférmos cambios
compatibles con miopatia. Debido a la proporcion de pacientes estudiados no se
puede hacér una mayor discusién.

Como crlteno dxagnosnco la debilidad muscular fué méas sensible y especifico

que Io kubucado en otras serigs(4,20,21,24,37). Esto puede reflejar que nuestro

Insmuto sea un centro de referencia de enfermedades reuméticas o que la debifidad

sea eI motlvo pnnclpal por el cual los pacientes buscan asistencia médica.

Un tercuo de Ics pacnentes presentaron fendmeno de Raynaud, con frecuencia

similar a olros reportes (23) y distinto .a ofros (3,4,18,20,24,37). En el 43% de Ios
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pacientes, con fenémeno de Raynaud, 14 presentaron ANA positivos a titulos bajos.
Ninguno presentd captacién de anti-DNA ni ENA positivos, ni otros datos que
sugieran sobreposicién con ofras enfermedades del tejido conectivo (ver
exclusiones).

Se documentd artritis en el 19% de los enfermos. En el estudio de Bohan y col.
(4) fué una manifestacién poco frecuente en PM y DM no asociada a otras
enfermedades del tejido conectivo y comln entre la asociada, Love en cambio (23)
reportd una prevalencia de 54% entre pacientes con PM y DM no complicada. La
frecuencia observada en nuestro estudio es élmilar a la reportada por Tymms' 37,
aunque algunos autores no hacen distincién entre artralgias y artritis (18,20) o no la
informan (21,37); creemos que la artritis forma parte del cuadro ch’nicb y su
presencia no es exclusiva de la PM y la DM complicada (4). v

En 13 de 19 pacientes tomados al azar se documents retraso en la latencia distal ]
del nervio mediano, compatible con el diandstico de sindrome del tinel del carpo.

_En ningln caso se documentaron datos de polineuropatia periférica. Solo 4 estaban
sintomdticos al momento de la exploracién. La presentacion méas frecuente fué
bilateral. En dos de estos pacientes se doc_umenté artritis y en 2/3 artralgias. Las
radiograffas de manos sélo demostraron cambios de osteoartrosis u osteoporosis.
Esta mgnifestacién s6lo habia sido reportada por Love (23) que similar a nuestra
serie rapontd un alta frecuencia de manifestaciones articulares. La presencia del STC
probablemente se deba a estas manifestaciones. La presencia de ANA ha sido

informada hasta en el 50% de los casos de PM y DM no asociada (23), y en el 86% ‘
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de pacientes con DM juvenil (31); el FR en 10% (4). E! 30% de 66 pacientes de
nuestra serie, presentaron ANA positivos a titulos bajos, y, el 10% de 66 tuvieron FR
positivo. Otros estudios han reportado frecuencias similares a la nuestra y coinciden
en que los titulos son bajos y la frecuencia es menor cuando se compara con
grupos de pacientes con sindrome de sobreposicién (4,23,24,37).

Desde 1975 se tienen criterios para clasificar a los pacientes con miopatias
inflamatorias, con el propdsito de hacer comparaciones entre grupos que sean lo
mas homogéneo posibles (5,6). Hasta ahora se ha cuestionado el hecho de agrupar
pacientes con miositis asociadas a otras enfermedades del tejido conjuntivo y a
neoplasias con enfermos con DM y PM solamente. Recientemente se han publicado
estudios con otras_alternativas de clasificacién, ya sea, agrupando pacientes de
acuerdoka la presencia de anticuerpos especificos para miositis (23) o analizando
sélo gfupos especificos (13).

‘Se ha cuestionado si existe o no, asociacion entre DM y malignidad (2,25,34,35),
La maybria de los autores consideran que entre PM y malignidad no hay relacién.
Dado E;ue la discusién existe, parece inapropiado seguir incluyendo este tipo de
pacientes como un subgrupo.

Se tienen datos suficientes para estudiar a los pacientes en forma separada ya

sea PM DM mlosms por cuerpos de Inclusion, miositis por drogas (12,1 7,39) o por,‘ o

retrovirus (14), por {o que para fines de realizar estudios comparativos se debe de . -

adkoptar esta medlda.
Por la ngtﬁfaieza del estudio, encontramos algunas limitaciones. Sélo en fechas - .-

‘22



recientes se han implementado estudios de microoscopfa electrénica, asi como
inmunotinciones con anticuerpos bara el antigenos mayor de histocompatibilidad

clésé 'l, deteccién de anticuerpos anti Jo-1 y anti Pm-Scl y aminoacil-t sintetasa.



V. CONCLUSIONES

1. En nuestros pacientes, la fiebre y disminucién de peso fueron manifestaciones -

frecuentes,

2. _Aﬁh ‘cuando es. poco sintomdtico, en nuestra serie fué frvet:uém'e:"e"lk STC.

2. Las 'n{ial.gi'eis y la debilidad muscular fueron los i'nd?ca'doyrers més sensibles dé”

; diagnésticos empleados fusron altamente sensibles.

sta al tratamiento con predrisona -

y azatioprina,

6. Deben de rewsarse los cntenos de clas:ﬁcacién, excluyendo de las serles de

PM, DM y. mIOSIHS po cuerpos de inclusrén aquellas m(osms secundarias a

sindromes da sobrepostmén B
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Tabla 2. Datos clinicos iniciales

PM (%)

DM (%)

Fiebre 7/15 (48) 26/49 (53)
Mialgias 14/14 (100) - 49/50 (98)
Fenémeno de Raynaud 0/8 (0) - 7/23 (30.4)
Artralgias 9/12 (75) 24/38 (63)
Disfagia 10/14 (71) 37/51(72)
Disminucién de peso  10/17 (58) 31/45 (69)
Regurgitacién nasal 3/12 (25) 16/41 (39)

| 3/10 (30) 14/40 (35)

Disfonia



Tabla 1

- Criterios diagnosticos en 69 pacientes con DM/PM |

PM (%) DM (%)

Debilidad 17/17 (100) 52/52 (100)

CPK elevada 15/16 (94) 35/51 (67)

EMG 10/12 (83.3) 34/38 (89.4)

Biopsia 15/16 (94)  44/45 (98)
anormal

Cambios en piel 0/17 (0) 52/52 (100)



Tabla 3

Datos derivados del examen fisico

PM (%) DM (%)

© Artritis 6/14 (43) 3/34 (9)
Vasculitis : 0/12 {0) 8/30 (26)
Ulceras digitales 0/13 (0) 2/28 (7)

Debilidad muscular 17/17 (100)

52/52 (100)



Tabla 4.

' Manifestaciones cutaneas en DM

No %
Eritema 50/52 96‘
Descamacion 31/39 79
Heliotropo 4/40 10
Papulas de Gottron | 34/42 81
Edema
manos -3 19
44

manos/cara



Tabla 5.

- Complicaciones de la PM/DM

Atrofia muscular
Contracturas
Neumonia
Arritmia

Malignidad

PM (%) DM (%)
4/14 (28%) 18/45 (40)
1/11(9) 2/34 (6)
4/13 (30) 8/46 (17)

1/14 (7) 4/50 (8)

0/19 (0) 4/52 (7)



Tabla 6. Examenes inmunoldgicos positivos .

PM (%) DM (%)

FR'  2/16 (125)  4/45 (9)

ANA® 7/16 (44)  13/50 (26)
C-DNA°  2/15 (14.2)  1/45 (2.2)
ENA* 0/10 (0) 0/41 (0)

1. Factor reumatoide (S-Plotz)
2. Anticuerpos antinucleares (inmunofluorescencia)

3. Captacion de 'anti—DNA

4. Anticuerpos contra antigenos
extraibles del nucleo



Tabla 7

Histopatologia

PM (%)

DM (%)

'No
~ Tipo de lesion

inflamatorio
Degeneracion

Atrofia

16

37‘,5;,,‘ ‘ :

45

- 68

13.3




| Tabla 8
Estudio cardiopulmonar

PM (%) DM (%)
“ECG n= 14 n= 50
Trastornos conduccion 2 (14) 2 (4)
Arritmias 1(7) 4 (8)
Otros 4 (28.5) 6 (12):
PFR n= 7 © n=36
restrictivo ' 4 (57) 23 (64)
obstructivo 6 | 1(3)
- 2/(28.5) 2 (5.5)

mixto



~ Tabla 9.
~ Estudios radiologicos

PM (%) DM (%)

Manometria esofagica 2/4 (50) - 6/13 (46)
Rx manos
osteoporosis 4/9 (44.4) 16/23 (70)

osteoartrosis 3/9 (33.3) 1/23 (4.3)

calcificaciones i 0/9 (0) 1/23 (4.3)




Tabia 10 A. Sintomas en DM

Love Lundberg Bohan Esta serie
et al (23) et al (24) et al (4)

n=70 n=6 n=45 n=52
Mialgias 71% 0% 24% | 98%
Disfagia - 66% 9% 72%
Fenémeno 37% 33% ' 9Y, 30.4%
de Raynaud o
Artralgias =~ 55%% . 0%  29% 63%

1. Dermatomiositis

2.Artritis



Tabla 10 B. Sintomas en PM !

Love Lundberg Bohén Esta Serie
et al (23) etal(24) et al (4)

n=48 n=10 n=52 n=17
Mialgias 68% 70% 25% 100%
Disfagia - 30% 13% 71%
Fenébmeno 37% 10% 17% 0% -
de Raynaud
Artralgias  54% °  10%  25% 75%

1. Polimiositis

2. Artritis



Tabla 11 A. Signos en DM

Love Lundberg Bohan Esta Serie
et al (23) et al (24) et al (4)

n=70 n=6 n=45 n=52
Artritis 55% 33% - 9%
Atrofia 3% - - 40%
stC 2 35% - - 53%
Vasculitis - .o 26w

1. Dermatomiositis

2. Sindrome del tinel del carpo -~ .



Tabla 11 B. Signos en PM i

Love Lundberg Bohan Esta Serie
et al (23) et al (24): et al (4)
n=48 n=10 n=52 n=17
Artritis 54% 10% - 43%
Atrofia 17% - - 28%
stC 2 27% - - 16%
Vasculitis - - - - 0%

1. Polimiositis

2. Sindrome del tanel del cayrpo'i':_'»" T
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—
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0 - noreel -’ . 1
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2« » 30 mgrdfe L

3 - prednisona ¢ s2athioprire
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? - otros

9 - D
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0 - normet f—d
1+ 200-800 UI - [t
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