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DEFINICION 

La dcrrnaton1iositis es una enfermedad de etiología desconocida en la cual el músculo 

esquelético sufre un proceso inflan1atorio no supurativo dominado por infiltración 

linfocitaria y que se asocia con lesiones cutáneas típicas. El término dermatomiositis se 

aplica cuando existe polirniositis asociada con afectación cutánea característica l.:.'!. 

Cotnpanc características en común con las enfermedades del tejido conectivo y suele 

clasificarse conjuntamente 1 

Esta entidad pertenece a un grupo heterogéneo de enfermedades musculares adquiridas 

llan1adas n1iopatias inflan1atorias debido a que la debilidad muscular y los infiltrados 

inflamatorios en los músculos esqueléticos constituyen los principales hallazgos clínicos e 

histológicos 'l 

La dcrmatomiositis puede obscr..:arsc aisladamente o asociada con esclerosis sistémica~ con 

entcnncdad mixta del tejido conectivo. con otros trastornos autoinmunitarios o con 

neoplasias malignas. Es considerada una enfermedad premaligna 3
·"'·'·

6
. 

11 HISTORIA 

Ernest L. VVagner fue el primero en usar el término polimiositis en 1886 aunque Potain ya 

habia descrito un caso definido en 1875 7
•
8

. 

En 1887, Heinrich Unverrccht introdujo la dermatomiositis al describir las manifestaciones 

cutáneas de un caso 9
•
10

• 
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En 1916, G Stcrtz describió por vez primera la presentación de un carcinoma gástrico en un 

paciente con derrnatomiositis corroborada por biopsia muscular "'· 11
•
12

• En ese mismo año~ 

Kankclcit rcponó el caso de una paciente con dermatomiositis y cáncer de mama 13
. 

En l 9)5. Rudolf 13czccny sugirió una clara relación de la dermatomiositis con el cáncer al 

describir dos casos de esta asociación, incluyendo el de una paciente que fue sometida a 

resección de un carcinoma ovárico lo cual produjo desaparición de las lesiones cutáneas que 

lo acon1pañaban. Prescntaba además n1iopatía que mejoró con radiotcrapía t1.n 

En 1936. Rothstcin y \Vclt revisaron 39 casos de calcinosis cutis. entidad descrita 

inicialn1cntc en 1878 Encontraron que los trastornos más comunrncntc asociados a ella eran 

la dcrn1aton1iositis y la esclerosis sistén1ica progresiva i-1.is 

En 1940~ o· Leary y \Vaisrnan presentaron la primera experiencia clínica extensa sobre la 

enfermedad con su casuística de 40 pacientes de la Clínica Mayo 16
. En 1942. H Keil 

estableció las bases del diagnóstico diferencial entre las lesiones cutáneas de derrnatorniositis 

y las de lupus eritematoso sistémico 17 

Posteriormente. en J 957 y J 958, Evcrctt. Curtís. \Valton y Adams publicaron dos series 

importantes de casos de la enfermedad de las cuales se obtuvieron conocimientos clínicos 

que aún tienen validéz. ix. 19 

En cuanto a la dcrmatomiositis en niños. las primeras descripciones aparecieron en la 

literatura a finales del siglo XIX :w_ La patología vascular de la dermatorniositis juvenil fue 

reconocida inicialmente por Wedgewood y colaboradores en 1953 21
. En 1966~ Banker 

publica el primer estudio sobre dermatomiositis infantil denominándola angiopatia 

sistérnica22
. 
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En 1968, La Federación Mundial de Investigación Neurológica en Enfermedades 

Ncuro111uscularcs propuso tres clases de polimiositis: la no complicada~ la dermatorniositis y 

polirniositis cornbinadas con enfermedades del tejido conectivo y la polimiositis con 

111alignidad ~·' 

En 1975, ·\nthony Bohan y Ja1ncs B Pctcr establecieron los criterios diagnósticos de la 

dcnnatonliositis y propusieron clasificar las miopatías inflamatorias idiopáticas en cinco 

grupos dctinicndo sus caractci-isticas clínicas 1 En 1977. los mismos autores llevaron a cabo 

un análisis n1inucioso de 153 casos de polirniositis y dcrmatomiositis :!.i 

Tan1biCn en el año de 1975. el Dr. La\.Vrcncc Krain fue el primer investigador en evaluar 

forn1aln1cntc la cuestión de la dcrrnato1niositis sin afección muscular presentando 6 casos. 

rrodos sus pacientes posteriorrncntc desarrollaron miositis con intervalos de 4 meses a 6 

afias entre la aparición de los signos cutfincos y la miopatia :?s 

En 1983. Callen confirmó los cinco criterios diagnósticos de dermatomiositis propuestos 

incialmcntc por Bohan y Pctcr z. 7
. 

En 1986. N R Ro\v\11.:cll y G.~t Fairris consideraron a las enzimas musculares. sobre todo la 

crcatina urinaria. como los marcadores mas sensibles de afectación muscular ::M 

En 1991. Lori A Lave. Ira TargotT y colaboradores. publicaron un nuevo enfoque para la 

clasificación de las miopatías inflamatorias idiopáticas en base a la presencia de 

autoanticuerpos específicos de miositis con el fin de definir grupos homogéneos de 

pacientesz.9 

En 1993. Rebeca Euwer y R.ichard Sonthcimcr estudiaron seis pacientes con cuadro cutáneo 

típico de dcrrnatomiositis pero sin aparición de miopatía evidente clínica ni laboratorialmente 

durante un pcriódo mínimo de dos años. En base a estas observaciones llevaron a cabo una 

revisión del tema y propusieron modificar la clasificación de Bohan y Peter agregando una 
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sexta catcgoria diagnóstica. la Clt .. ·nnaton1iositis /\miopática. para incluir este tipo de 

pacientes .~o. 11 

En 1995. Kiyoaki Tanin1oto y colaboradores analizaron 159 casos de dcrmatomiositis y 182 

de polirniositis en el Japón Propusieron agregar a los criterios diagnósticos la presencia de 

rnialgias. la positividad al anticuerpo Jo-1. la artritis no erosiva o las artralgias y los signos 

sistCn1icos de: intlan1ación tales corno fiebre. elevación de la proteína C reactiva o 

cr·itroscdin1cntación acelerada 1
:-

111 GE:-OERALIDADES SOBRE ANAT0~11A Y FISIOLOGIA DEL ;vJUSCULO 

ESTRIADO. 

El tejido 111uscular está forn1ado por fibras dotadas de contractilidad Existen tres variedades 

de fibras rnusculares 

L- El 111íasculo estriado o esquelético que posee fibras estriadas trasversalmente. La 

mayoria de estos müsculos funcionan bajo control voluntario pero existen excepciones, 

como los mUsculos faríngeos y los de la parte superior del esófago. 

2.- El músculo cardiaco. también posee fibras estriadas transversalmente pero no estan bajo 

control voluntario. Tiene carácter sincitial y se contrae ritrnicamente debido a la presencia 

de células marcadoras del paso que descargan espontáneamente. 

3.-El n1úsculo liso o no estriado cuya acción es involuntaria siendo controlada por el 

sistema ncr..·ioso autónomo. Esta presente en las paredes del estómago. del intestino.del 

Utero. de la vejiga y de los vasos sanguíneos. 33 

El músculo esquelético esta constituido por fibras individuales. Cada una de ellas es una 

célula lnultinucleada larga y de forma cilíndrica. No existen puentes sincitiales entre ellas. La 

mayoria de estos músculos comienzan y terminan en tendones. con sus fibras dispuestas 

paralelan1entc entre los extremos tendinosos. de modo que la fuerza de la contracción de las 

unidades es aditiva 34
. 



Cada Unidad I\..-lotora está forrnada por: t.- El cuerpo celular de la neurona motora 

situado ya sea en el asta anterior de la médula espinal (para músculos por ella inervados) o 

en el núcleo de un nervio craneal (para musculatura ocular. facial o bulbar)~ 2.- El axon de 

la neurona 111otora en el nervio periférico o craneal . 3.- La placa terminal o unión entre 

la tcnninación nerviosa y el n1üsculo y 4.- Las fibras 111usculares incrvadas por la 

rnotoncurona 

Las fibras de diferentes unidades n1otoras se entremezclan unas con otras de tal forma que 

sus territorios se superponen 

Las fibras n1uscularcs cstan compuestas por múltiples miofibrillas contenidas en un líquido 

llan1ado sarcoplasma en donde hay además mitocondrias. gránulos de glucógeno. tübulos 

tranversos (T) y retículo sarcoplásmico (RS). Las miofibrillas estan formadas por 

sarcómeras que son las unidades funcionales del músculo En ellas existen dos tipos de fibras 

longitudinales· 1 .- Los filamentos gruesos de la banda oscura A.. que contienen 

principalmente la proteína miosina y 2.- Los filamentos delgados de la banda clara 1 que 

contienen las proteínas actina~ tropomiosina y troponina. Estos últimos se extienden desde la 

lineas Z que Jos anclan y limitan la sarcómera. hacia el centro de la misma. Los filamentos 

delgados se intcrdigitan con los gruesos en la región central de la sarcómera 3 r~ (Figuras 1 y 

2). 
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Las protcinas musculares poseen elasticidad y forman los filamentos contráctiles. La rniosina 

es la más abundante. Es una globulina de peso molecular 500 000 integrada por dos regiones 

globulares. Constituye los filamentos gruesos. de diámetro aproximadamente doble que los 

delgados. y que se alinean forn1ando las bandas A. Las moléculas de miosina tienen cabezas 

agrandadas que se proyectan hacia los filamentos delgados para formar enlaces con las 

rnolCculas de actina La disposición simétrica de las molCculas de rniosina a cada lado del 

centro de la sarcórncra crea las a.reas claras de la zona pseudo 1-1. La linea !\.-1 se debe a un 

abultamiento central en cada uno de los filamentos gruesos. En estos puntos hay conexiones 

cruzadas delgadas que sostienen a los filamentos de rniosina en el arreglo apropiado. Cada 

segmento grueso contiene varios cientos de molCculas de n1iosina. 
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La actina es una proteína globular con peso rnolccular aproximado de 45 000. Los 

filan1cntos de actina cstan constituidos por dos cadenas de unidades globulares formando 

una larga doble hélice. Cada filan1cnto delgado contiene 300 a 400 n1oléculas de actina 

(Figura ::?). 

........ -.. • ....... -4 .. - ..... . . . . . . 
1'.lun1n11 

"'6!:iU-----~--L----·--....e..----
--·-·::::.....--·---~--------

l·.nla...:c• 

'"'"'""de>• 

1 rup.<>n•nA 

urt G?:v T ffie 

Figura. 2 Se ilustra la sarcón1era n1ostrando la disposición de los filamentos de actina y 
miosina en el rnúsculo csquclCtico. 1 y /\ representan una sección transversal de la banda l y 
de la porción lateral de la banda ..-\.. respectivamente. En la parte superior derecha se detallan 
las estructuras de la rniosina y ta actina y. en la parte inferior~ se representa la disposición de 
la actina, Ja tropomiosina y las tres unidades de la troponina 

La tropon1iosina es una proteína de peso rnolccular cercano a 70 000. Sus moléculas son 

filarncntos largos situados en el surco entre las dos cadenas de actina Cada filamento 

delgado contiene entre 40 y 60 n""Ioléculas de tropomiosina. 

Las moléculas de troponina son pequeñas unidades globulares localizadas a intervalos a lo 

largo de las molCculas de tropon1iosina. Estan formadas por tres subunidades con pesos 

moleculares entre 18 000 y 35 000: Troponina I . Troponina T y Troponina C. La 

troponina T une los demás componentes de troponina con la tropomiosina~ la troponina 1 

inhibe la acción reciproca de la miosina y la actina y la troponina C contiene los sitios de 

combinación para el calcio (Ca++) que inicia la contracción. En el reposo la troponina 1 se 

une fuertemente a la actina y la tropomiosina cubre los sitios donde las cabezas de miosina 
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se unen con la actina. Asi. el con1plcjo troponina-tropomiosina constituye una ••proteína 

rclajanrc·· inhibiendo la interacción actina-1niosina. 

Las tibrill.as nJuscularcs cstan rodeadas por estructuras compuestas de membranas que 

aparecen en Jas fotomicrografias electrónicas como vcsiculas y túbulos )armando el sistema 

sarcotubular Este esta constituido por el sistcrna -r y el retículo sarcoplásrnico (RS) El 

sistcrna T. integrado por túbulos transversos. es continuo con Ja membrana de Ja fibra 

rnu~cular y forrnan una rejilla perforada por la tibrillas contráctiles El espacio entre Jos dos 

estratos de este.! sistcn1a es una extensión del espacio cxtracelular y su función es la 

transrnision rúpida dd potencial de acción desde la membrana celular a todas las fibrillas 

contenidas en el rnúsculo El retículo sarcoplasn1ico forma una cortina irregular alrededor de 

cada una de las fibrillas. entre sus contactos con el sistema T Esta encargado del 

r11ovin1icnto del calcio y del n1ctabolisrno n1uscular (Figura l) 

Los eventos cICctricos en el n1Usculo csquc!Ctico y Jos flujos iónicos subyacentes son 

semejantes n los del ncn.·io El potencial de reposo de Ja membrana es aproxin1adamente de 

- 90 rnilivoltios El potencial de acción dura de 2 a 4 milisegundos y es conducido a lo largo 

de Ja fibra a una velocidad aproxin1ada de 5 n1ctros por segundo El periodo refractario 

absoluto dura de l a 3 milisegundos La despolarización traduce el aflujo de sodio (Na+) a 

travCs de la membrana de Ja fibra muscular y la rcpolarización traduce la salida de potasio 

(K+) 

La despolarización de Ja fibra muscular se inicia normalmente en la placa motora. o sea en la 

estructura especializada de las terminaciones de los nervios motores. mientras que el 

potencial de acción se transmite a lo largo de la fibra muscular e inicia Ja respuesta 

contráctil. 

El proceso mediante el cual se acortan los elementos contractiles implica un deslizamiento 

de los filamentos de actina sobre Jos de miosina. Las lineas Z se juntan en la contracción y se 
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separan en el reposo. Al acortarse el n1úsculo los filamentos de actina se aproximan entre si 

desde los cxtrcn1os opuestos de la sarcómcra (Figura 3) 

Este dcslizan1icnto es producido por la ruptura y regeneración de los enlaces cruzados entre 

la actina y la tniosina. Las cabezas de las n101Cculas de miosina se enlazan a la actina 

formando un angulo y produciéndose un movirnicnto de la miosina sobre la actina. 

Postcrion1cntc se desconectan y se rcconcctan en el siguiente sitio de enlace. proceso que se 

repite de n1ancra seriada Cada ciclo de enlace. giro y desenlace acorta el rnUsculo en un 1 °/o. 

(Figura 3) 

E .. pac1<> 
cxtracclular 

Rcla.Jnc1ón 

Figura 3 Contracción Muscular. Los iones de calcio (representados por puntos negros) 
están normalmente almacenados en las cisternas del retículo endoplásmico. El potencial de 
acción se propaga a través de los túbulos transversos y libera calcio. los filamentos de actina 
(líneas delgadas) se deslizan sobre los de miosina y la líneas Z se aproximan entre sí. 
Entonces el calcio es bombeado hacia el RS y el músculo se relaja. 
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La fuente in111cdinta de energía para la contracción muscular es el Arrp mediante la 

hidrólisis de sus enlaces macroérgicos de fosfato produciCndosc ADP. Esta reacción es 

catalizada por la proteína contráctil 111iosina. cuya actividad de adenosintrifosfatasa se 

encuentra en sus cabezas n1olccularcs en el sitio de contacto con la actina. 

El proceso r11cdiantc el cual la despolarización de la fibra n1uscular inicia la contracción se 

llarna acoplarnicnto de la cxitación-contracción. El potencial de acción se transn1itc a todas 

las tniofibr-illas a través del sistema T y dispara la liberación de iones de calcio desde las 

cisternas tcrnünalcs. sacos laterales del retículo sarcoplasmico próximos al sistema T. El 

calcio inicia la contracción al unirse a la troponina C, lo cual debilita el enlace de la 

troponina 1 con la actina y permite un movin1icnto lateral de la tropomiosina que descubre 

los sitios de con1binación para las cabezas de miosina. Se desdobla .t''\. TP y ocurre la 

contracción Posteriormente. el reticulo sarcoplásn1ico comienza a rcacumular calcio 

bon1bcitndolo activamente a su interior, alrnaccnñ.ndolo. AJ caer la concentración de calcio 

fuera del retículo cesa la acción quin1ica entre miosina y actina y ocurre la relajación 

muscular (Figura 3) 

En el cuadro se resumen los eventos de contracción y relajación del músculo csquelético'.\4
•
36 

CONTRACCION 

l. Descar_ga de la motoneurona 
2. Liberación de acctilcolina en la placa motora 
3 Se genera el ootcncial de olaca 
4. Se genera el potencial de acción en las fibras 
5. Se propaga la despolarización (Tubulos T) 
6. Se libera Ca++ de los sacos laterales del RS y difunde hacia filamentos 

gruesos y delgados 
7. El Ca++ se combina con la trooonina v se activa la actina 
8. Se forman enlaces cruzados actina-miosina y se deslizan los filamentos 

gruesos sobre los finos produciéndose acortamiento. 
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RELA.IACION 

El Ca++ es bombeado v regresado al RS 
::!. Se libera el Ca++ de la tro onina 
3 Cesa la acción rccí roca entre actina v tniosina 

La contracción rnuscular requiere cncrgia cuya fUcntc inmediata es la hidrólisis del ATP. Sin 

cn1bargo. la fuente final es el mctabolis1no intcrn1cdiario de carbohidratos y lipidos 

El i\TP es rcsintctizado a partir del /\DP por adición de un grupo fósforo Normalmente la 

cncrgia para esta reacción cndoténnica proviene de la demolición de la glucosa hasta C02 y 

agua pero en el n1úsculo existe tatnbiCn otro con1puesto fosfórico macroCrgico~ la 

fosfocrcatina. capaz de sun1inistrar esta cncrgia. La fosfocrcatina es hidrolizada a fosfato y 

creatina liberándose cncr·gia En el reposo. algo del ./\. TP transfiere a la creatina su fosfato 

creilndosc una reserva de fosfocreatina ""' 

IV EPIDEl'llOLOGIA 

La dcrmatomiositis se encuentra entre las menos frecuentes de las enfermedades 

autoinmunes del tejido conectivo con una incidencia anual de aproximadamente S casos por 

millón ><• La incidencia ajustada según la edad varia en los dif"erentes estudios de 1 a 1 O por 

1 0 6 de población por año con una prevalencia de aproximadamente 1 o casos por 1 o'· de 

población .·n 

A cualquier edad, esta enfermedad es más frecuente en el sexo femenino en una proporción 

de 2 a 1 ~6 - 3 K. La edad media de inicio es mas tardía en varones que en mujeres 3
K 

La dermatomiositis afecta tanto niños como adultos. En la inlancia generalmente inicia entre 

los 5 y los 14 años mientras que en los adultos aparece entre los 45 y los 65 años 36
•
3
"-'

9
. 
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L~ dcrn1aton1iositis juvenil es la colagcnopatia miss común de la infancia siendo 3 veces más 

frccucnt'! en la raza negra Jc·.~ 9•4 º 

La poliniiositis se presenta dcspuCs de la segunda década de la vida y muy rara vez en la 

edad pediátrica • .. n 

·varios estudios han sugerido que un rnayor núrncro de casos de estas enfermedades inician 

en la prin1avcra en cotnparación con otras épocas del año. Esto parece ser vá.lido para la 

dcrn1ator11iositis juvenil y para un grupo de pacientes 

anticuerpo Jo-1 "' 1 

que presentan en el suero el 

V CLASIFICACION Y CRITERIOS DIAGNOSTICOS 

Existe considerable discrepancia entre los rnUltiplcs sistemas que se han propuesto para 

clasificar las miopatias inflamatorias idiopáticas. ....~gunos expertos colocan a la 

dern1atomiositis y a la polimiositis en categorías separadas. mientras que otros combinan las 

dos entidades pero separan a la forma infantil de todas las formas del adulto. La mayoría de 

los autores colocan a la miositis asociada con enfermedad maligna o con otra enfermedad 

del tejido conectivo en una categoría aparte, mientras que otros consideran que tales 

distinciones son innecesarias 41
. 

CLASIFICACION DE BOHAN Y PETER 

Bohan y Peter intentaron resolver las dificultades de los esquemas previos de clasificación 

proponiendo uno más simplificados y práctico con S grupos 1
•
2

"': 



Grupo 
l. 
2. 

4 
5 

Clasificación Dohan v Peter 
Polimiositis Idiooática Prirnaria. 
Dcrmaton1iositis Idiooática Primaria. 
Dcnnaton1iositis o Polimiositis asociada con Neonlasia. 
Dcrn1atomiositis o Polimiositis Infantil asociada con Vasculitis. 
Dcrn1atonliositis o Polimiositis asociada con Enfermedad 
Colaccnovascular (Grupo de Sohrcnosición) 

17 

Estos criterios de clasificación han proporcionado un n1arco útil para dcscríbir la historia 

natural. el pronóstico y los efectos del tratarnicnto de estas enfermedades. Sin embargo~ 

existen varias lirnitacioncs de esta clasificación En prin1cr lugar, las vasculitis clinicamentc 

no se linlitcn a las forn1as infantiles. corno in1plican I3ohan y Pt!tcr. sino que pueden 

observarse en la miositis que acon1paña a cnfcrn1cdadcs del tejido conectivo e inclusive en la 

dermatomiositis del adulto. r\..dcmils. la clasificación no contempla la miositis por cuerpos de 

inclusión ni las forn1as an1iopáticas de dcrn1aton1iositis ·12 

CLASIFICACION DE LOVE Y COLABORADORES 

Love y colaboradores tomaron en cuenta 3 subtipos de autoanticuerpos (anti arninoacil 

sintetasas de tRNA, anti partícula reconocedora de señal. y otros: anti Mi2 y anti MAS) así 

como la miositis por cuerpos de inclusión (recientemente descrita) para comparar la utilidad 

de una clasificación .. clínica u en contraposición a una .. serológica" de 21 ::! pacientes. Los 

grupos clínicos resultaron muy similares a los de la clasificación de Bohan y Peter en cuanto 

a características demográficas. signos y sinton1as. asociaciones con HLA y pronóstico 

excepto que los pacientes con miositis por cuerpos de inclusión presentaban características 

distintivas y los pacientes con síndrome de superposición presentaban una rniopatía más leve 

y fácil de controlar. En contraste, la clasificación serológica definió claramente grupos niás 

distintivos de pacientes con miositis. La signosintomatología y el pronóstico correlacionaron 

con los diferentes anticuerpos específicos de miositis. Los autores además subdividieron a 

los pacientes en dos subgrupos inmunogcnéticos mayores: HLA DRW52 y HLA DRW53. 
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Con1binaron la presencia <le anticuerpos cspec1ricos de miositis con las asociaciones con 

1-IL.-\. y propusieron un csquc111a de clasificación 29 

AlJTOANTIClJEH.POS ESPECIFICOS DE .MIOSITIS (MSA) EN LAS .MIOPATIAS 

INFLAl\IATORIAS IDIOPATICAS 

llLA [ 

GRUPO[ 
f\.1SA 

1 Asoc1ac1ón con DR"v5:? 1 

1 
S1ntctasas de 

An11noac1l-tRNA 

1 
lusudtl (Jo-1) 

alaml (PL-12) 

1solcucil (0J) 

trcoml (PL-7) 

ghcll (EJ) 
., otras 

1 
1 

!Particula reconocedora 1 
de sci\al (SRP) 

1 
1 proteínas SRP 1 

Aún 
dcsconoc1dos 

Clasificación propuesta por Lave y cols. de las rniopatias inflamatorias 
idiopáticas utilizando los autoanticuerpos específicos de miositis y la 
inn1unogenct1ca. i\-1..-\.S = sueros que precipitan un - 4S RNA de función 
desconocida~ ~1i-2 = ... "\utoanticucrpos dirigidos en contra de una protcina 
nuclear de :!:!O kDa de función desconocida. l-ILA .. = antígenos de leucocitos 
humanos 

CLASIFICACION DE BOllAN Y PETER l\'IODIFICADA POR EU"VER Y 

SONTllEll\1ER 

Euwer y Sonthcimer denominaron Dern1atomiositis Amiopática al trastorno en el cual existe 

la erupción cutánea típica de derrnatomiositis en ausencia de patología muscular 30
. Estos 

autores propusieron agregar dos catcgorias a la clasificación de Bohan y Peter para incluir la 

dermatomiositis amiopática y la rniositis por cuerpos de inclusión 30
•
31 

· 
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Gru110 Clasificación de Bohan v Peter .l\1odificada nor Euwcr v Sonthcimer 
l. Polimiositis 
11. Dcrn1ato1niositis 
111 i\1iositis con Enfcrrncdad l\-1aligna 
IV l\·Jiositis de la Infancia 
V i\1iositis con otras EntC:rn1cdadcs del Tciido Conectivo (Suncroosición) 
VI Dcrn1aton1iositis .r\.111ion3.tica. 
Vil :\:tiositis por Cuerpos de Inclusión 

CIUTEIUOS DE CLASIFICACIO:" PARA DERMAT0~110SITIS/POLl~llOSITIS 

SEGU:" TANl~IOTO Y COLABORADORES 

Tanimoto y colaboradores. con el objetivo de establecer criterios de clasificación para la 

polirniositis y la dcrmatorniositis. distribuyeron cuestionarios a pacientes con 

dcrmato111iositis. polirniositis. lupus eritematoso sistémico. esclerosis sistémica progresiva y 

cnfcrn1cdadcs ncuro1nuscularcs no intlarnatorias en las principales instituciones rnCdicas del 

Japón Recolectaron y analizaron los datos por con1putadora. Estudiaron J 59 casos de 

dcrn1aton1iositis. y 182 de polimiositis usando como controles 144 casos de lupus 

eritematoso sistén1ico. 94 casos de esclerosis sistémica progresiva y l 54 casos de 

cnfcrn1cdadcs ncuromuscularcs no inflan1atorias Según sus resultados existen criterios 

adicionales que deben incluirse para el diagnóstico de poliomiositis y derrnatorniositis. Estos 

incluyen. la presencia de mialgias. la positividad sCrica del anticuerpo Jo-1. la presencia de 

artritis o artralgias. y los signos sistén1icos de inflarnación como fiebre. elevación de la 

proteína C reactiva y eritroscdin1entación acelerada. Estos autores proponen 9 criterios 

diagnósticos En el primer inciso incluyen los hallazgos crutáneos. Cuando un paciente 

satisface 3 aspectos cutáneos y por lo menos 4 no cutáneos se clasifica como 

dcrn1ato1niositis con sensibilidad de 94. 1°/o. Cuando satisface por lo menos 4 halllazgos no 

cutáneos se clasifica como polirniositis con sensibilidad del 98.9o/o. La especificidad para 

derrnatomiositis o polimiositis es del 95.2º/o 32
. 



Criterios de Clasificaci<Jn oara Dl\-1/Pl\<1 (Tanimoto v Cols) 
Lesiones cutñ.ncas 
a) Eritcn1a en f--lcliotropo (eritema edematoso rojo-violáceo de 

oároados suocriorcs) 
b) Signo de Gottron (lesiones papulosas queratósicas rojo

violúccas sobre superficies extensoras de las articulaciones 
de Jos dedos) 

e) Eritcn1a sobre superficies extensoras de las articulaciones de 
las cxtrcn1idadcs Eritcn1a ligeramente elevado sobre codos 
o rodillas 

~ f.)cbilidad rnuscular proxirnal (cxtrcrnidadcs superiores. 
inferiores v tronco) 

3 Elevación de niveles séricos de Crcatincinasa o de Aldolasa 
4 Dolor n1uscular espontáneo o a la palpación 
5 Can1bios rniogCnicos en la Elcctron1iografia (potenciales de 

unidad n1otora polilúsicos de corta duración con potenciales de 
fibrilación csoontáncos) 

6 Positividad dc.:I anticuerpo Jo-1 (histidi1 tRN.l\ sintetasa). 
7 ;\.nralgias o artritis no crosiva 
8 Signos sistémicos de inflan1ación (fiebre con temperatura axilar 

superior a > 7° e. elevación de la proteína e reactiva sérica o 
aceleración de la velocidad de sedimentación globular a mits de 
20 n1ilímctros oor hora sccún el n1Ctodo de \Vcstcr~rcen) 

9 Cambios patológicos con1patiblcs con nliositis inflamatoria 
(infiltración intlatnatoria del mUsculo esquelético con 
degeneración o necrosis de fibras musculares; puede haber 
fagocitosis activa, núcleos centrales o evidencia de 
regeneración activa) 

Por lo menos un ha!Jazgo del 1nc1so l y 4 hallazgos de los incisos 2 al 9 = 
dcrmatomiositis (sensibilidad 94.1°/o, 127/13S)Por Jo menos 4 hallazgos 
de los incisos 2 al 9 ~ polimiositis. (sensibilidad 98 9%,. 180/J 82). La 
cspccifldad para polinliositis y dcnnatomiositis contra todas las 
cnf'ermedades control combinadas es de 95.2% (373/392). 

CRITERIOS DJAGNOSTICOS DE BOllAN Y PETER 

20 

Bohan y Petcr 1
•
9 definieron los 5 criterios n1ayorcs y más aceptados para el diagnóstico de 

dermatomiositis: 
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1.-Uebilid:td nuascular sin1étrica., proxilnnl., 11rogresiva Puede ser de la cintura escapular 

y/o péJvica y de flcxores del cuello Progresa en semanas o meses con o sin disfagia o 

afección de 111úsculos respiratorios. 

2.-Biopsi.a !\I uscul.ar Cornpatiblc. Puede haber necrosis de fibras tipo 1 y tipo 11. 

fagocitosis. degeneración con basotilia. núcleos sarcolémicos grandes con nucleolos 

pro111incntcs. atrofia con distribución pcrifascicular. variaciones en el tamaño de las fibras 

y un infiltrado intlan1atorio frccucntcn1c.:ntc perivascular 

3.-Elccrrorniografia Con1p~1tiblt•. Es caractcristica Ja triada de unidades motoras pequeñas 

y poliflisicas, fibrilaciones y descargas repetitivas de alta frecuencia . 

..i.-Elcvación de Enzin1as Séricns 1\Juscularcs. Particularmente la Crcatinfosfocinasa y con 

frecuencia la 1\Jdolasa. las transaminasas glutámico-oxalacética (aspartato-amino 

transfcrasa) y glutámico-pirúvica (alanin-arnino transfcrasa) y la Dcshidrogenasa láctica 

5.-Erupción Cut•inea Característica. Los signos cutáneos típicos incluyen una coloración 

eritcmatovioJacca de los parpados (heliotropo) con edema periorbitario. dermatitis 

critcmatosa descarnativa sobre el dorso de las manos con lesiones papulosas 

(especialmente sobre las articulaciones mctacarpofalángicas e interfalángicas. signo de 

Gottron) y la afectación de rodillas, codos y nialcolos internos (esta distribución es 

considerada practican1entc patognomónica por n1uchos autores). 

DERl\.IATOl\.llOSITIS DEFINITIVA= J-4 criterios+ erupción cutánea. 

DERMAT0l\.110SITIS PROBABLE= 2 criterios+ erupción cutánea 

DERMATOl\.llOSITJS POSIBLt:= 1 criterio+ erupción cutánea 
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VI ... :TIOPATOGENIA 

J-'\.unquc las causas de las niiopatias idiopáticas inflamatorias permanecen desconocidas. la 

evidencia indirecta sugiere que los agentes an1bicntales. actuando sobre huéspedes con un 

fondo gcnCtico apropiado. inducen fcnón1enos autoinmunitarios celulares y humorales que 

conducen a una inflamación crónica del 111úsculo:?'),.n 

Es probablt! que exista una predisposición gcnCtica cuando menos para la polimiositis y la 

dcrn1atonüositis idiopúticas. corno lo n1ucstra una prevalencia incrcn1entada de ciertos 

antígenos de histocon1pntibilidad, principalmente el locus 88 y el DR3 del HLr\.. Se 

desconoce si los casos inducidos por mcdicarncntos, la miositis por cuerpos de inclusión o la 

n1iositis asociada a otras enfcnncdadcs del tejido conectivo o con neoplasias tienen una 

relación gcné'tica sin1ilar. La agregación familiar de casos es extremadamente rara44
'
45 

Durante muchos años se ha sospechado un etiología viral para las rniopatías inflamatorias. 

Se han identificado virus intactos asi como genomas virales en los rnUsculos de pacientes 

con miositis asociada a infecciones por virus Influenza. Echo y Coxsackie 46 ~ 

Se han aislado ...-\..denovirus en algunos casos de miositis por cuerpos de inclusión y en otros 

se han identificado inmunohistoquimican1cnte antígenos del virus de la parotiditis en los 

músculos de varios pacientes 45 47 En algunos casos de polimiositis se han encontrado 

formaciones cristalinas. que asemejan Picornavirus y existe evidencia serológica de infección 

reciente por virus Coxsackic en otros casos de enfermedad en adultos y en niños4
K"

49 

La toxoplasn1osis puede presentarse corno miositis aguda pero la evidencia serológica 

sugiere la posibilidad de que juegue un papel en las miopatias inflamatorias idiopá.ticas. La 

elevada frecuencia de antiéucrpos inmunofluorescentes IgM a Toxoplasma gondii en 

pacientes con polimiositis/dcrmatomiositis es sugestiva de una relación con infección 

reciente por Toxoplasma 'º·' 1
. 
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Los datos que apoyan un origen autoinrnunitario de las 1niopatías inflamatorias son: su 

asociación con otros trastornos autoinn1unitarios. virales o del tejido conectivo~ la presencia 

de varios autoanticucrpos. la evidencia de rniocitotoxicidad mediada por cClulas T _ 

citotóxicas o 111icroangiopatía n1cdinda por el complemento y su respuesta clínica a las 

in1nunotcrapias 

En 1;1 dcrn1aton1io.sitis el infiltrado cndon1isial presenta un alto porcentaje de cClulas B y una 

clc\.·ada proporciOn de células Cl')-l+ (CClulas i\.uxiliarcs) en relación a las cClulas CDS+ 

(CClulas T supresoras citotóxicas) Las cClulas CD4+ se encuentran próximas a las cClulas B 

y a los n1acrOt:1gos y existe una ausencia relativa de invasión linfocitaria de las fibras 

niuscularcs no nccróticas. Estos datos sugieren un tnccanismo mediado principalmente por 

procesos hunioralcs Este proceso inmunológico está dirigido en contra de la 

niicrovasculatura intramuscular y es n1cdiado por el Complejo Mcmbranolítico de Ataque 

C5b-9 del co111plcmcnto. lo cual implica una activación de la Cascada del Complemento por 

anticuerpos ligados a con1poncntcs microvascularcs El depósito de con1plcmento en los 

capilares es la rnanitCstación mas temprana y especifica de derrnatomiositis y precede a la 

inflamación y a los cambios estructurales de las fibras musculares Este depósito es seguido 

de necrosis de fibras n1usculares y una marcada reducción en el nü1ncro de capilares en cada 

fibra. dando por resultado cambios isquCmicos que con frecuencia asemejan microinfartos e 

infla1nación La atrofia perifascicular es reflejo de la hipoperíusión endofascicular. que 

presenta prcdon1inio distal. ~-' 2 

En la polin1iositis y en la miositis por cuerpos de inclusión no existe evidencia de 

microangiopatia e isquemia muscular como en la dermatomiositis. Más bien existe 

citotoxicidad dirigida por un antígeno y mediada por cClulas T citotóxicas 3
. 

Hasta en el 30º/o de los pacientes con miopatias inflamatorias se encuentran una variedad de 

autoanticucrpos en contra de antígenos nucleares y citoplásrnicos. Los autoanticuerpos 

contra antígenos nucleares con10 los anticuerpos antinuclearcs y antirribonucleoproteinas no 

son específicos de rniosítís dado que se asocian primariamente con en:fermedades del tejido 
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conccti"·o. Los autoanticucrpos en contra Uc ribonuclccprc~cinas citoplásmicas.. las cuales 

cstan involucradas en la translación y en la sintcsis proteica. cstan dirigidos principalmente 

contra las sintctasas del arninoacil-H.Ni\ de transferencia (tRNA antisintctasa). contra 

factores di.! translación y contra protcinas de la Partícula Reconocedora de Señal (SRP) El 

papel di: estos anticuerpos en el diagnóstico e inmunopatogcnia de las miopatias 

inflarnatorias idiopft.ticas pcrn1anccc incierto "'-ctualmentc su importancia clínica principal 

radica en su frecuente asociación con enfermedad pulmonar intersticial Et anticuerpo 

dirigido en contra de la sintctasa de histidil-tR:"!.-'\ o anticuerpo Jo-1 representa el 75~/º de 

todos los anticuerpos antisintetasa y está presente por lo rncnos el 50~-'á de pacientes adultos 

con polirniositis o dcrn1ator11iositis asociadas con enfermedad pulmonar intersticial ./\lgunos 

pacientes ponadorcs del anticucq10 Jo-1 pueden presentar además fcnón1cno de Raynaud. 

artritis no erosiva y una mayor asocíacion con los antígenos l-ILi\. DR3 y l--IL,.."\..DRW52. 

antígenos cuya frecuencia parece estar incrementada en todos los pacientes con 

polin1iositis·'·'.'i·' 

La lesión nlicrovascular constituye también la base fisiopatológica de las lesiones cutilneas 

de dcrn1atomiositis ~"' 

El papel de los complejos inmunes en la patogenia de la derrnatomiositis. sobre todo en 

niños pero también en algunos adultos. se ha establecido mediante la demostración de la 

presencia del Complejo de Ataque de Membrana del complemento sérico en los vasos 

sanguíneos de los especímenes de biopsia n1uscular. 1-\J no identificar depósitos de complejos 

inmunes en las biopsias de 14 pacientes con polimiositis fue posible documentar una 

dif"crencia fundamental entre la dermatomiositis y Ja polimiositis ~ 5 . 

Los fármacos son causa común de miopatía difusa pero solo unos cuantos ocasionan una 

rniositis verdadera 56
. La derrnatomiositis y la polimiositis pueden aparecer después de un 

tratamiento con D penicilamina y culn1inar en un desenlace fatal por afectación cardiaca 58
. 

Se ha reportado además una posible relación con el tratamiento a base de Tamoxifen para 

carcinoma de la mama 58
. El desarrollo de rniopatía inflamatoria en algunos individuos VIH-



25 

p0sitivos tratados a largo plazo con Zidovudina pudiera estar relacionado no solo al virus 

sino tan1biCn al f1in11aco. ocasionando una n1iopatía tóxica con elevación de Ja crcatincinasa 

y aparición de r11ialgias y debilidad n1uscular que generalmente mejoran al descontinuar el 

mcdican1cnto Los estudios n1olccularcs han demostrado una dcplcción del DNA 

n1itocondrial en los músculos afectados .tY> 

Se han propuesto varios rnccanisn1os factibles para explicar la relación de la dermatomiositis 

con cnfcrn1cdadcs malignas. Se sabe que los tun1orcs difieren antigcnicamcntc de los tejidos 

de Jos cualeos derivan Se producen nuevos antígenos. probablemente como resultado de una 

n1utación sornUtica. y son considerados por el organisn10 como "extraños ... lo cual conduce 

a una respuesta inmunológica. Si estos antígenos tun1oralcs compancn determinantes 

antigCnicos con1uncs con Ja piel y el n1úsculo la respuesta inmune se dirigirá. en contra de 

estos tejidos Por otra parte, la neoplasia pudiera actuar como un .. factor precipitante .. 

compitiendo con rnccanistnos de dcfCnsa que i1npidcn el desarrollo de .. clonas prohibidas" de 

cClulas intnunocornpctcntcs. tales con10 los linfocitos, capaces de sintetizar autoanticuerpos 

celulares. i\.I extirparse o destruirse el tumor se controlaría la acción de estas ••clonas 

prohibidas" lo cual produciría remisión clinica de la dcrrnatomiositis No existe evidencia de 

que Ja dermatomiositis sea el resultado de un efecto tóxico directo de una sustancia química 

liberada por las células tumorales t.() 

En algunos pacientes con miositis asociada a enfermedad maligna se ha observado 

hipersensibilidad retardada a extractos tumorales. lo cual sugiere la existencia de alteraciones 

de la inmunidad celular 61 

VII.CUADRO CLINICO 

El cuadro clínico es variable. La erupción cutánea puede preceder a la miopatía.,, aparecer 

simultaneamcnte con ella o iniciar despúes de la debilidad muscular.62 
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·varios autores. como Pearson. han afirmado que la afectación cutánea frecuentemente 

precede a la debilidad n1uscular 6 ~ De Vcrc y Bradlcy sugirieron que aproximadamente una 

tercera parte de los casos presentan la dermatosis antes de la aparición de la miopatia Í•
2 -'•=' 

En la scril! de 50 pacientes reponada por Rockcrbic. \.Voo y Callen se encontró que los 

signos cutancos precedieron a la debilidad n1uscular en un 56°/0 de los casos Esto sugiere 

que la presencia de hallazgos cutancos caractcristicos de dcrrnatomiositis sin debilidad 

n1uscular no excluye el diagnóstico y que estos casos requieren un cuidadoso scguimicnto6
:;;?. 

Los hallazgos clinicos pueden subdividirse en Manifestaciones Cutáneas. Musculares y 

Sistén1icas_ 

i'IANIFESTACIONES CUTANEAS: 

Las manifestaciones cutáneas de la dermatomiositis incluyen el eritema en Heliotropo. 

coloración critematoviolá.cea que aparece en los parpados superiores y es muy característica 

de la enfermedad. Puede haber edema de parpados y tejidos periorbitarios "(Fotos Clinicas 

1 y 3) . 

.. \.parece además eritema en las mejillas. la frente. las sienes. las caras posteriores de los 

antebrazos. la parte superior de la espalda y en otras topografias como la V del escote. los 

codos. las rodillas y el cuello. pudiendo exacerbarse por exposición solar 6 s(Fotos Clínicas 

1,2 y 3). 

El Signo de Gottron es la aparición de lesiones papulosas con eritema. escarna. y atrofia 

derrnica (Papulas de Gottron) sobre los nudillos y las articulaciones interfalangicas. Se 

considera patognomónica de la enfermedad 1(Fotos Clínicas 5 y 6). 
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El eritema de la dcrrnatomiositis no afecta las falanges. lo cual constituye un dato diferencial 

con el lupus critcn1atoso en donde aparece eritema sobre las falanges respetando los 

nudillos<; '.i.~ 

La piel puede exhibir un adclgazar11icnto n1otcado caracteristico. con arcas de hiper e 

hipopigrncntación, conocido corno poiquilodcrmia. Suele presentarse en el tronco y en las 

partes proxin1alcs de las extremidades (,('(Fotos Clinicas 7 y 8) 

La dilatación de las asas capilares en la base de las uñas es caracteristica de la 

dcrmatomiositis. Se observan irregulares y tortuosas (Foto Clínica 4) Los cambios en el 

lecho capilar ungucal son mas marcados en pacientes con fenómeno de Raynaud. artritis y 

afectación pulmonar pero no se relacionan con miositis activa ni con enfermedad maligna 67
. 

Las cuticulas pueden mostrar irregularidades. engrosamiento e hiperqueratosis. Las áreas 

laterales y palmares de los dedos en ocasiones se tornan asperas. con fisuras y líneas 

horizontales sen1cjando ··manos de mecánico" <•H 

El fenómeno de Raynaud aparece aproxin1adamcnte en el 10º/ó de los adultos pero es muy 

raro en niños 69 

Una gran variedad de signos cutáneos han sido reportados en dermatorniositis incluyendo: 

dcrmografisrno. lesiones ampollosas 70
• lesiones urticarif'ormes 71

• fotosensibilidad 26
"
27

'
6 s.,. 

critcn1a nudoso, eritema multiforme, qucratosis íolicular. hipen.ricosis 72
•
73

• hiperhidrosis. 

erupciones psoriasiíormes y depresiones en las uñas (pits). En raras ocasiones aparece 

dermatitis cxfoliativa. La hiperpigrnentación se observa en etapas tardías. Puede haber 

eritema en la piel cabelluda y alopecia difusa. Ocasionalmente aparece livcdo reticularis. 

Algunos casos cursan con paniculitis. que se manifiesta por áreas eriternatosas y 

dolorosas 7 -i,n. 
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La calcinosis cutis es t!na con1plicad0r. tan.lía de Ja dcrrnatomiosítis juvenil. EJ caJcio se 

deposita de manera ditUsa en la piel y en los n1úsculos. Los depósitos subcutáneos de calcio 

sobre las superficies extensoras pueden producir úlceras crónicas '>.·w.u •. 

En el cuadro se resumen las principales manifestaciones ~utáncas de la dermatomiositis, Jas 

cuales se subdividen en patognomónicas~ caractcristicas y compatibles 

SIGNOS CUTAl'OEOS DE DER"'lr,TOI\-llOSITIS 

P:11oe:non1ónicos 

Característicos 

2 
3 

Com atibles 

2 

Pápulas de Gottron 
Signo de Gottron· eritema violáceo simCtrico, con o 
sin edema de aniculacioncs intcrfalángicas de manos, 
en codos. en rodillas v malcolos. 

Eritema heliotropo 
TclanL!iectasias ocriun~ucalcs. cutículas distróficas. 
Eritema violáceo en dorso de manos. antebrazos. 
brazos. región dcJtoidca. hombros. V del 
escote.cuello. tórax. frente. 

Poiquilodcrmia atrófica vascular 
( oi uilodcrn1atomiositis 

ollas sube idérmicas 

~1ANIFESTACIONES l\-IUSCULARES: 

La debilidad muscular progresiva es la manifestación clínica más importante. Aparece de 

manera relativamente insidiosa (semanas a meses) y rara vez en forma aguda. Suele ser 

proximal y simétrica dificultando las actividades cotidianas del paciente corno subir 

escaleras. incorporarse de Ja posición sentada y elevar las extremidades superiores por arriba 

de la cabeza 3
. 
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Los n1úsculos de la cintura escapular y pélvica se afectan más que los pcritCricos Para 

evaluar el grado de debilidad deben examinarse grupos musculares corno los abductores y 

aductores de los brazos~ los flcxorcs y extensores de los muslos o los flcxorcs del cuello. En 

una tercera parte de los casos resulta dificil detectar la debilidad en la exploración inicial a 

pesar de que el paciente la refiera. 

La nlitad de los casos cursan con mialgias espontaneas o a la palpación. Sin embargo. el 

dolor rara vez es severo 

En etapa aguda no es frecuente la atrofia 1nuscular Esta puede resultar evidente en 

pacientes cuya cnfcnncdad ha progresado lcntan1cntc a través de un periodo relativamente 

largo de tiempo y puede observarse tUcra de proporción a la debilidad muscular presente 1 2
•
19 

Los músculos faríngeos y los flexorcs del cuello se afectan con frecuencia. ocasionando 

disfagia o fatiga así con10 dificultad para mantener erguida la cabeza. 

Como regla general. los reflejos tendinosos se conservan. pero pueden estar ausentes en 

músculos atróficos o sevcran1cntc debilitados Jo 

En ocasiones aparece dificultad respiratoria por afectación de los músculos intercostales y el 

dialragma 1
•
2

•
3

•
19

_ 

1'-1ANIFESTACIONES SISTE1'-11CAS: 

Las anralgias son un síntoma temprano en aproximadamente una tercera parte de los casos. 

Puede haber artritis cuya severidad tiende a disminuir al progresar la debilidad muscular. 

excepto en casos de síndrome de sobreposición con otras enfermedades del tejido conectivo 

o con artropatía crónica 77
. 
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Los pacientes pueden cursar con síntomas generales como fatigabilidad. astenia. adinamia. 

fiebre. anorexia y pérdida de peso 7
K 

Se ha docun1cntado disfunción de la parte inferior del esófago hasta en un 30% de los 

casos7
? '-'arios estudios han sugerido que los trastornos de rnotilidad del esófago distal 

pueden ocasionar disfagia en 10 a 45°/o de Jos pacientes. Otras alteraciones esofá.gicas 

incluyen disn11nucion de la pcristalsis csofilgica. dilatación terminal y disminución de la 

presión del csfintcr esofágico inferior KO 

... \.dcntás se han reportado trastornos de la actividad muscular del intestino delgado. 

pneurnatosis intestinal (en ocasiones con pncun1opcritonco) y divcrticulos del colon Kt 

!-lasta en un 40°/o de los pacientes se observan alteraciones cardiacas e incluyen defectos de 

conducción auriculovcntricular, taquiarritrnias. disminución de las fracciones de eyección y 

cardiomiopatía con dilatación La insuficiencia cardiaca congestiva con miocarditis 

confirmada en la autopsia puede observarse hasta en el 20o/o de los pacientes y se debe a la 

enfern1edad misn1a o a la hipertensión asociada al uso prolongado de corticocstcroides. En 

aproximadan1entc el 40o/o de Jos pacientes con rniopatías inflamatorias idiopá.ticas se 

detectan anomalías electrocardiográficas 8
"' 

La afección pulmonar con disnea, tos no productiva. neumonía por aspiración e hipoxemia 

se presenta hasta en un 50°/o de los pacientes. Las causas de esta complicación incluyen la 

debilidad de Jos músculos torácicos. la pneumonitis inducida por fármacos (como el 

metotrcxate) y la enfermedad pulmonar intersticial 85
. 

La pncumonitis intersticial precede a la miopatia o aparece tempranamente en el curso de Ja 

enfermedad. Se desarrolla hasta en el 1 0% de los pacientes y la mitad de ellos son 

portadores de anticuerpos anti Jo-1 86
. 
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La mayoría de las dcfUncioncs se deben a las complicaciones respiratorias y a la 

cardiomiopatia 1'.>.H:5 

Puede aparecer afectación oftálmica con rctinitis evidente a la fundoscopía obscrvitndose 

exudados cotonosos alrededor de la papila y siguiendo los trayectos vcnularcs H
7 

La ncfropatía no es frecuente pero se.: ha reportado un caso de insuficiencia renal aguda 

secundaria a n1ioglobinuria "'"' 

VIII DERl\IATO!\llOSITIS Y TUMORES l\1ALIGNOS 

Existen mUltiplcs estudios en la literatura que sugieren un incremento en la frecuencia de 

cáncer en la dcrmatomiositis con cifras globales de 1 5 a 34% de los casos l.M
9

•
90 

De 19 I 6 a 1975 se reportaron :!58 casos de dern1atomiositis asociada con neoplasias 

malignas. Barncs llevó a cabo un anáJisis de ellos dando por resultado una frecuencia gJobaJ 

de enfermedad maligna asociada a dcrmatomiositis de 7 a 34o/o Sin embargo. este 

investigador no contó con un grupo de control para llegar a la conclusión de que existe un 

riesgo incrementado de enfermedad maligna en la dermatomiositis 61
•
91 

En 1985 Manchul y colaboradores compararon la frecuencia de neoplasias malignas en 71 

pacientes con dcrmatomiositis o polimiositis con grupos de control homogéneos para edad y 

sexo y que presentaban otros trastornos reumáticos y del músculo esquelético. Encontraron 

un incremento significativo de enfermedades malignas en la dermatorniositis (32%) en 

comparación con los controles (9%). A la fecha. unicarnente este estudio ha empleado los 

criterios de Bohan y Pcter así como grupos de control para demostrar un incremento de la 

incidencia de enfermedades malignas en pacientes con dermatomiositis 92
. 
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Los carcinon1as n1ás frecuentemente asociados con ta cnfcrn1edad son los de pulmón. mama .. 

ovario y tracto gastrointestinal •n. 

No parece estar justificada una búsqueda exhaustiva, invasiva, costosa y no dirigida de 

neoplasias en estos pacientes. Se recomienda una exploración fisica minuciosa. biometria 

hcrnática completa. uriunoilisis. radiogratia tele de tórax y n1amografia (en pacientes mayores 

de 40 aii.os de edad) r.L<JJ 

La cxtirpaciOn del tun1or suele tener un efecto benéfico sobre c1 curso de la miopatia pero 

esto es vari~\b\c y su anillisis resulta complicado por el uso de agentes citotóxicos que 

pueden afectar el curso ctinico de an1bos trastornos (,l,<>J,•u 

Los individuos con dcrmatomiositis y canccr tienden a ser mayores de 40 años de edad y a 

presentar lesiones cutáneas nccróticas y/o elevación de la velocidad de critrosedimentación, 

en comparación con pacientes con dcrmatomiositis sin tumor maligno 'J-' 

Otras enfermedades neoplásicas que con menor frecuencia se han reportado asociadas con 

dcrmatomiositis incluyen: cáncer renal, pancreñ.tico y gástrico~ cancer de vejiga urinaria~ 

linfornas. lcuccn"lia n1ieloide aguda~ carcinomas nasofaríngeos~ cáncer de tiroides y 

mclanoma n1aligno 9~.w"97 9 M·
99 Esta última asociacion se observó en etapa metast3.sica con 

muy mal pronóstico 99 

IX DERMATOMIOSITIS .JUVENIL 

La dcrn1atomiositis juvenil se clasifica en dos grupos: a) Tipo Banker o forma vasculítica .. 

caracterizada por ataque importante al estado general y frecuentemente asociada con 

vasculitis intestinal y un pronóstico pobre .. y b) Tipo Brunsting, de curso crónico más 

benigno. similar a la enfermedad del adulto '00
. 
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El inicio de la enfermedad puede ser agudo o insidioso con debilidad, rigidéz y fatigabilidad. 

Las contracturas de tejidos blandos. la atrofia muscular y las calcificaciones ocurren con 

n1ayor frecuencia en niños que en adultos 1 La dcrmatomiositis juvenil no suele relacionarse 

con neoplasias rnalignas 1
•
22 

La vasculitis es la caractcristica clínica y patológica mas distintiva de la dermatomiositis 

juvenil Puede ser discrninada y nccrotizantc con tron1bosis e infartos múltiples e involucrar 

la piel. los tejidos subcutáneos. las capsulas de ciertas vísceras y el tracto gastrointestinal. La 

ulceración y pcrfr"lración dc.!l intestino pueden conducir a un desenlace fatal i.W.::!:! 

Las n1anifcstacioncs cutáneas de la dcrrnaton1iositis juvenil son similares a las del adulto. Sin 

cn1bargo. la hipcrtricosis se presenta con mayor frecuencia n.n 

... \.unquc el curso clínico de la cnfcrrncdad tiende a ser autolimitado en la mayoría de los 

casos. puede seguir un curso progresivo apareciendo nliopatía crónica. artritis, nefritis. 

iridociclitis o pericarditis 1ºº· 1°
1 

Los adrenocorticocstcroides a dosis elevadas han reducido de forma marcada la 

morbimortalidad de la dermatomiositis en la infancia 101 

X DERl"IATOMIOSITIS AMIOPATICA 

Pearson y Krain. en 1975 y 1979 respectivamente, observaron pacientes con signos cutáneos 

tipicos de dcrrnatomiositis sin evidencia detectable de afectación muscular. Hicieron alución 

a la posibilidad de disociar el componente cutáneo de la enfermedad del componente 

muscular en esos casos inusuales de la misma manera que en múltiples instancias aparece 

miopatía sin afectación cutánea ª·25
·
26 



En 1993 .. Eu\.ver y Sontheimer propusieron el término de dermatomiositis amiopática~ 

originalmente acuñado por Pearson. para casos con hallazgos cutáneos clásicos de 

dern1aton1iositis pero que no desarrollan evidencia clínica ni laboratorial de miopatía durante 

un periodo n1inimo de dos años después de la aparición de la dermatosis Jo.:lJ 

Los 111encionados autores propusieron los siguientes criterios diagnósticos para la 

dermatorniositis an1iopática 1.-Presencia de cambios clínicos cut~ineos patognomónicas 

de dcrrnaton1iositis (Pápulas de Gottron, eritcn1a o telenagiectasias periungucalcs, eritema 

violáceo con cdc1na en cara incluyendo la región pcriorbitaria). 2.-Biopsi;• cutánea 

con1patihlc con dern1aton1iositis. 3.-A.usencia de dcbilid;td muscular de hombros o 

caderas .. dentro de los :! años de aparición de la dermatosis y 4.-Ni\.•eles séricos normales 

de enzilnas nnasculares., (CPK y .A.ldolasa) dentro de los 2 años del inicio de la 

enfcrn1cdad:l 1 

Además consideraron a la dermatomiositis dentro de un espectro de enfermedad clínica 

(Figura 4) colocando en un extremo a la dermatorniositis amiopática y en otro a la 

polimiositis_ ~o .. l 1 

I:>crmalorn1os1tis 

/\m1opilt1ca 

Enfermedad Cutánea 

C>crmuto1111os1t1s - ~ 

I>0Jin11ositis 

Enfcnncdnd Muscular 

Figura 4 .Espectro de enfermedad clinica en polimiositis/dermatomiositis. El término 
"dermatomiositis amiopática" se emplea aqui para aquellos pacientes que durante por lo 
menos dos años expresan unicamente las manifestaciones cutáneas clásicas de este trastorno. 
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El seguin1icnto de los pacientes con dcrmatomiositis amiopática debe ser cuidadoso con el 

fin de detectar cJ dcsarrofto de n1iopatía e instituir el tratamiento adecuado. Además deben 

someterse a monitorización para neoplasias malignas 31 

XI SINDROJ\JES DE SUPERPOSICION 

El térrnino .. Sindrorne de Superposición" indica que estan presentes las características de 

dos diferentes trastornos i.<• Para las n1iopatías inflamatorias se emplea para describir su 

asociación, hasta en un 20~/o de los pacientes, con enfermedades del tejido conectivo tales 

como el lupus criternatoso sistémico, la artritis rcumatoide. el síndrome de Sjogrcn, la 

esclerosis sistCn1ica y la enfermedad mixta del tejido conectivo~·53 Sin embargo, solo en la 

dcrmatorniositis y no en la polin1iositis rcaln1cntc ocurre una superposición con dichas 

enfermedades y unicamcntc con la esclerosis sistémica y con Ja enfermedad mixta del tejido 
. .,, 

conectivo · · 

Los signos específicos de esclerosis sistCmica o de enfermedad mixta del tejido conectivo. 

tales con10 el engrosamiento esclerósico de Ja dermis. contracturas. hipomotilidad esofágica, 

n1icroangiopatía y depósitos de calcio cstan presentes en la dcrrnatomiositis mientras que los 

signos de artritis rcumatoide. lupus eritematoso sistémico y síndrome de Sjógren muy rara 

vez se observan en la cnf'crmedad 103 

Los pacientes con el síndrome de superposición de derrnatomiositis y esclerosis sistémica 

progresiva pueden presentar un autoanticuerpo antinuclear específico anti Pl\r1/Scl dirigido 

en contra de un complejo proteico nuclcolar 3
'
6

. 
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XII lllSTOPATOLOGIA 

La dcrmaton1iositis afecta funda1nentalmentc Ja piel y los músculos aunque ocasionalmente 

otros órganos. 

El aspecto histológico de la piel depende del estadio de Ja enfermedad. En Ja epidermis hay 

vacuolización de los qucratinocitos de la capa basal. engrosamiento de Ja membrana basal y 

cuerpos coloides (Patos 1-Iistológicas 1-4) No existen con1plcjos inmunes en la membrana 

basal epidérmica 1 º"· 1 º~ 

En la dcnnatorniositis aguda los cambios dérmicos se asemejan a Jos de lupus eritematoso 

subagudo aunque el cdcn1a puede ser más extenso afectando todas las capas de la dermis. 

Suele observarse un infiltrado inflamatorio pcrivascular superficial de intensidad variable con 

prcdorninio de linfocitos pero puede incluir además histiocitos. células plasmá.ticas y 

ocasionaln1cntc cosinófilos. El infiltrado suele ser menos prominente que en el lupus 

eritematoso y se ha reportado que puede ser mínimo en el 44°/o de los casos. Numerosos 

capilares dénnicos muestran un aparente engrosamiento de su pared con tumefacción 

endotclial y ectasia 1º"'(Fotos Histológicas 1-4). 

Los depósitos de mucina aparecen comunmente en la dermis y su presencia en una biopsia 

por lo dcn1á.s inespccifica son sugestivos aunque no diagnósticos de derrnatorniositis. 

Resultan niás evidentes con la tinción de azul alcián y se han reportado hasta en el 65% de 

especímenes cutá.ncos Jo'.5 

En estadios más avanzados la epidermis sufre atrofia con aplanamiento de los procesos 

interpapilares dando un aspecto similar a la esclerodermia. La colágena puede engrosarse. 

homogcnizarsc y esclerosarse. En lesiones crónicas aparecen cambios morfológicos de 

poiquilodcrmia los cuales consisten en un cierto grado de atrofia epidérmica. abundantes 

tcleangiectasias e incontinencia pigmentaria. No son específicos de derrnatomiositis 104
•
105

. 
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Estudios inn1unohistoquín1icos llevados a cabo con 1 O anticuerpos monoclonales rnurinos en 

:'.5 cspcci111cncs de biopsia de pacientes con dcnnatorníositis mostraron que los infiltrados 

dCrrnicos estaban integrados principalmente por n1acrót:."lgos que expresaban el HLADR y 

linfocitos T. cspccialn1cntc del subgrupo CD4. Los linfocitos I3 estaban ausentes. Las células 

cpidCrn1icas de Langcrhans se encontraban disminuidas o ausentes en algunas zonas de piel 

afectada pct·o .su nUrncro total era non11al Estos hallazgos difieren de Jos infiltrados 

presentes en el n1úsculo de pacientes con dcnnaton1iositis pero son similares a los de la piel 

afectada e.le lupus critcn1atoso cutáneo inr. 

Las alteraciones patológicas en nurncrosas lesiones cutitncas de dcrmatomiositis presentan 

una distribución focal En la n1isn1a pieza puede haber focos patológicos que alternan con 

zonas de piel aparcntcn1cntc nonnaJ 1
').lfi-' 

Las pápulas de Gottron no muestran hallazgos histopatológicos distintivos Puede 

observarse hipcrqucratosis y acantosis propias del área de donde provienen 1 º~(Fotos 

Histológicas 3 y 4). 

La afección muscular no es uniforme por lo que debe tornarse el cspecimcn para biopsia de 

un músculo afectado clinicamcntc. En la patología muscular destacan tres procesos básicos 

presentes en grado variable· necrosis segmentaria de fibras musculares~ inflamación 

intersticial y vasculopatia 19
·
107

. 

En Ja mayoria de los aduJtos la anormalidad histológica más imponantc es una necrosis 

segmentaría de las fibras con un infiltrado inflamatorio variable compuesto por linfocitos~ 

macrófagos y ocasionalrnentc ct!lulas plasmá.ticas. En etapas iniciales hay pérdida de la 

estriación transversal normal de las fibras~ hialinización del sarcoplasma e incremento de los 

núcleos sarcolémicos. El infiltrado es de predominio linfocitario y puede distribuirse de 

rnanera difusa en el intersticio o focalmente alrededor de pequeños vasos sanguíneos (Foto 

I-listológica 5). Posteriormente las fibras se fragmentan y muestran degeneración granular y 
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vacuolar asi con10 can1bios basofilicos con histiocitos fagocitarios. En casos avanzados los 

fibras 111uscularcs se atrofian y esclerosan dando una imágen similar a la de la esclerosis 

sistCmica 10
" 

Los niños y algunos adultos muestran una marcada patología vascular caracterizada por 

infiltrados linfocitarios peri vasculares. engrosamiento cosinofilico de la íntima. 

cndartcropatia ohlitcrativa ~ .. atrofia pcrif .. "l.scicular de rniofibrillas Este patrón de patología 

n1uscular se encuentra adc111ús en algunos casos de sindromc de superposición 

En pacientes con vasculopatia pueden identificarse complejos inmunes en las paredes 

vasculares incluyendo los componentes tcrrninalcs del complemento t•.>.~s 

En el tracto gastrointestinal puede haber vasculitis y trombosis de arterias y arteriolas 

produciendo ulceración y hemorragia 109 

La patología pulmonar puede tomar varias formas. El hallazgo rná.s frecuente es la 

bronquiolitis obliterante pero en algunos casos se encuentra una pneumonitis intersticial. En 

pacientes con características de otras enfermedades del tejido conectivo corno el síndrome 

de CREST puede haber además vasculopatia incluyendo vasculitis y proliferación 

endotclial 19
. 

La patología cardiaca tiende a ser sin1ilar a la de los músculos voluntarios pero de menor 

severidad. Es relativamente incspccífica observándose degeneración microf'ocal de 

miotibrillas. fibrosis intersticial e infiltrado inflamatorio escaso 83
. 

Se ha reportado vasculitis de vasos cerebrales y meníngeos 19
• 

109
. 
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XII llJSTOGENESIS 

En la n1icroscopia electrónica se observa degeneración de las fibras musculares muy similar a 

la que ocurre en otras enfermedades musculares. La primera modificación parece ser la 

desintegración tbcal de n1iofilarnentos y rniofibrillas manifestándose como áreas de 

"·acuolización y acurnulación de glóbulos lipídicos y liposomales en las fibras 

Es frecuente advertir. en lesiones cutiincas y n1uscularcs. estructuras tubulorreticulares 

intracitoplásrnicas que se ascn1cjan a los Paramixovirus. Como en el lupus eritematoso. éstas 

pudieran representar al producto del rnctabolismo celular activo 110 

XIII CORRELACION CLINICOlllSTOLOGJCA 

.t\. pesar de que los hallazgos clínicos cutáneos de la dcrmatomiositis pueden ser 

patognon1ónicos, la literatura sugiere que la histopatología de la piel no es diagnóstica en 

esta cnfcnncdad . .-.\.llcn y Lcver. entre otros autores, han remarcado lo poco específicas que 

resultan las biopsias cutáneas en dcnnatomiositis 1º4
• 1

1º 

Las lesiones cutáneas critematosas y edematosas pueden revelar microscopicamente 

inflamación inespccifica Sin embargo. el cuadro histológico con frecuencia es indistinguible 

al del lupus eritematoso. Las pápulas de Gottron muestran acantosis en vez de atrofia 

epidérmica 110 

La presencia de mucina en la biopsia cutánea es muy sugestiva de derrnatomiositis. La 

dilatación de los vasos sanguíneos de la dermis se n1anificsta ctinicarnente como eritema y 

tclcangicctasias 11º· 112
. 
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Las lesiones antiguas. con aspecto de poiquilodcrmia atrófica vascular~ pueden exhibir un 

infiltrado en banda por abajo de una epidermis atrófica con degeneración hidrópica de la 

basal. La poiquilodcrn1ia en dcrn1aton1iositis suele ser de tipo edematoso y no 

inflamatoria 110 

La biopsia n1uscular es de n1ayor especificidad diagnóstica siempre y cuando se elija un 

n1Usculo proxirnal clinicarncntc afectado En el estudio de Janis y \Vinkelman 42 de 44 

bíopsias n1uscularcs de pacientes con la enfermedad exhibieron cambios inflamatorios y 

degenerativos tipicos de n1iositis El grado y extensión de la degeneración de las fibras varió 

de cspccirncn a cspccírncn e inclusive dentro de una rnisma biopsia. No hubo correlación 

entn: el grado de intlan1ación y la severidad de los can1bios degenerativos en las fibras w.a 

La biopsia rnuscular suele ser útil cuando la cnfcrn1cdad se encuentra en fase activa pero los 

cambios pueden no ser rnuy especificas. Z\.1ediantc este estudio es posible descartar la 

niiositis por cuerpos de inclusión y Ja miopatía por paról.sitos, toxoplasmosis o sarcoidosis 19
. 

En músculos con paresia y atrofia las fibras se observan reemplazadas por tejido conectivo 

fibroso 110 

XIV PRUEBAS DE LABORATORIO 

Los exámenes de laboratorio anormales incluyen elevación de las enzimas musculares séricas 

y alteraciones en la electromiografia. Cualquiera de éstas alteraciones laboratoriales puede 

estar ausente hasta en una tercera parte de los casos, ya sea por errores en la torna de 

muestra o por el momento de la evolución clínica en que se efectuó el examen 2~. 

Las enzimas musculares se liberan de la fibra muscular cuando ésta degenera o su membrana 

se torna defectuosa. El nivel sérico de Creatinfosfocinasa (CPK) es el indicador más 

confiable del grado de actividad de la enformedad y puede incrementarse hasta 50 veces lo 
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normal. La elevación de la enzima t:s principaln1cntc a expensas del isotipo MM aunque en 

casos crónicos hasta el 20o/o puede ser del isotipo MB 3
•
19 

El nivel sCrico de Aldolasa suele ser menos sensible que el de CPK aunque es más especifico 

que las Transarninasas o la Dcshidrogcnasa Láctica. cuyos niveles también suelen elevarse en 

la n1ayoria de los pacientes 19 

La !\'lioglobina y la Crcatina pueden tarnbiCn llegar a elevarse y ocasionalmente aparece 

rnioglobinuria .~ 

El Elcctrorniograma suele ser anormal cuando se realiza en músculos afectados mostrando 

un patrón 111iopático Los hallazgos de utilidad diagnóstica incluyen incremento en la 

actividad clCctrica en respuesta a la ínscrción de la aguja. potenciales de fibrilación. ondas 

agudas positivas y un registro dominado por potenciales de acción de corta duración y 

voltaje rclativarnente bajo en la actividad voluntaria (Fotos Clínicas 9 y 1 O) Existe 

rcclutan1icnto tcrnprano y un patrón de interferencia normal. excepto en los pacientes en 

etapas tardías de Ja enfermedad. cuando ha ocurrido hipertrofia de las fibras restantes. 

regeneración n1uscular o rcincrvación de fibras dcnervadas scgmentariamentc. Estos últimos 

can1bios tan1biCn pueden producir caracteristicas ncuropáticas en el trazo 

clectromiográfico 1 
L".

11
-i 

Se ha identificado una variedad de autoanticuerpos en sueros de pacientes con n1iopatías 

inflamatorias idiopáticas. Son de especial interés los anticuerpos dirigidos contra las 

sintctasas de tRN.1-\.. pues parecen correlacionar con la presencia de maniíestaciones 

cxtracutáneas de enfermedad 19
. Los anticuerpos antisintctasa se detectan en un 23% de 

pacientes y los más comunes son los anti Jo-1 (anti histidil tRNA sintetasa) que se 

encuentran en una tercera parte de los pacientes antisintctasa positivos. Estos casos suelen 

cursar con una elevada incidencia de enfermedad pulmonar intersticial 29
. 



Los casos con Síndrome de Superposición con frecuencia presentan anticuerpos 

caractcristicas de las enfermedades del tejido conectivo tales como los anti-DN.1-'\., anti-RNP 

o anti-RO .1\.lgunos son positivos al factor rcumatoide. lo cual puede ocasionar errores 

diagnósticos en pacientes que cursan con poliartritis :VJ 

La dcrrnaton1iositis puede adernits cursar con signos laboratoria)es de inflamación sistémica 

con10 la presencia de proteina C reactiva y la elevación de la velocidad de 

critroscdin1cntación ·12 

Para descartar con1plicaciones cardiacas o pulmonares deben efectuarse Electrocardiograma 

y radiografia tele de tórax Si se sospecha afectación importante de músculos respiratorios 

son útiles las pruebas de ventilación así como la determinación de gases sanguíneos 19 

Los pacientes n1ayores de 50 años de edad deben someterse a un protocolo de estudio para 

descartar la presencia de una tumoración maligna. Este incluye radiografias de tórax. 

valoración gastrointestinal y exámenes genitourinarios y de mama 19 

XV DIAGN"OSTICO 

El diagnóstico resulta de hallazgos cutáneos típicos con debilidad muscular y se confirma 

mediante la biopsia muscular. la clectromiografia y dosificación de enzimas séricas 

n1uscu lares 1 
•
3 

En presencia de los signos cutáneos. el diagnóstico se considera definitivo cuando existe 

debilidad muscular proximal. patrón miopá.tico en Ja elcctromiografia. elevación de enzimas 

séricas n1usculares (aunque ocasionalmente pueden reportarse en limites normales) y 

hallazgos diagnósticos en la biopsia muscular. 
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En casos incipientes o leves la fuerza muscular puede parecer normal y los hallazgos 

e1cctro1niogrilticos e histopatológicos se reportan como inespecificos 3 

Los signos cutñ.ncos preceden a la tniopatia en la mayoría de los casos y si Csta no se hace 

evidente clinica ni laboratorialn1ente en un periodo 1nínin10 de 2 años debe considerarse el 

diagnóstico de dcrn1aton1iositis an1iopática Jo.:n 

XVI DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial incluye una larga lista de enfermedades que afectan el músculo. En 

la tabla se cnun1cran las enfermedades que con mayor frecuencia se diagnostican como 

n1iositis idiopática 11 ~ 

Existen ciertos hallazgos considerados excluyentes y cuya presencia pone en duda el 

diagnóstico de polimiositis o dcrmatomiositis: 

-La evidencia de enfermedad neurológica central o periférica incluyendo trastornos 

de neurona motora con fasciculaciones o signos de las vías motoras. cambios sensoriales y 

disn1inución de los tic1npos de conducción nerviosa. Estos trastornos pueden cursar con 

incremento de la CPK 1
·
116 

-La debilidad muscular de curso lentamente progresivo. sin remisiones. con 

antecedente familiar de distrofia muscular y con aumento de volumen de las pantorrillas. En 

estas enfermedades pueden elevarse las enzimas musculares séricas. especialmente en el tipo 

Duchennc 1
. 

-Evidencia en la biopsia muscular de miositis granulomatosa,. como en el caso de la 

sarcoidosis 117 . 
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-Infecciones, incluyendo triquinosis. csquistosomiasis. tripanosomiasis, 

estafilococcias y toxoplasmosis 1.ttM 

-Uso reciente de varios fá.rmacos y toxinas tales como el clofibrato y el alcohol 1 

-Rabdorniólisis, la cual se 1naniticsta por mioglobinuria relacionada a: ejercicio, 

infecciones, lesiones por aplastan1icnto, oclusiones de las anerias principales de las 

extremidades, convulsiones o con1a prolongado, accidentes por alto voltaje. sindrome de 

hipcrpircxia 1naligna y cnvcncnarnicnto por algunas serpientes marinas l.115 

- Trastornos rnctabólicos. como el Síndrome de McArdle en donde existe déficit de la 

fosforilasa muscular y cursa con dolor, calambres y mioglobinuria posteriores al ejercicio 

extenuante e incremento del glucógeno muscular. Puede haber elevación de la CPK en los 

episodios de la enfermedad 119
. 

-Endocrinopatias como tirotoxicosis. mixedema. hipcrparatiroidismo. diabetes 

mellitus o sindromc de Cushing. 

-:Vliastcnia grave con respuesta a agentes colinérgicos 1
. 

La miositis por cuerpos de inclusión. a diferencia de la dermatomiositis. afecta clinicarncntc 

los músculos distales de movimiento fino y la miopatia puede ser asimétrica. Suele 

presentarse en personas mayores de SO años de edad. progresar lentamente durante años y 

no se asocia a enfermedades malignas El diagnóstico se basa en la biopsia muscular. la cual 

muestra inclusiones granulosas distribuidas alrededor de vacuolas e inclusiones citoplásmicas 

eosinofilicas ·1 

Se han descrito casos de miositis crónica en pacientes infectados por Borrelia burgdorferi. 

Clinicamcnte cursan con eritema diseminado. mialgias y debilidad muscular. En estos casos 

debe solicitarse una prueba serológica para enfermedad de Lyme. El DNA de B. burgdorferi 

puede detectarse en la piel mediante técnicas de reacción en cadena de la polirnerasa 120
•
121

. 



DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES 
Padccin1icntos neurornusculares 

Distrofias 111uscularcs genéticas 

r\trofias nlusculares espinales 
Ncuropatias. Sindromc de Guillain-BarrC 
y otras polincuropatias autoinn1uncs. 
diabetes mellitus. oorfiria 
i\,liastcnia gravis y sindrornc de Eaton 
Latnbert 
Esclerosis lateral an1iotrófica 
i\1iotonia 

l\1iopatías ~róxicas 
Alcohol 

l'vlcdicamcntos: corticoesteroides. D
pcnicilamina. cimctidina. clofibrato. 
cmctina. colchicina 

.i\ 1 iscelá neas 

Polimialgia reumática 

Rabdorniólisis aguda 
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Padccin1ientos cndócrinos y n1etabólicos 

Trastornos electrolíticos. hipokalernia. 
hipocalccmia. hipomaczncscmia 
Hiootiroidismo, hiocniroidismo 
I-lipoparatiroidismo, hipcrparatiroidisrno 

Síndrome de Cushing. enfermedad de 
A.ddison 
Enfermedad de McArdlc 
Deficiencia de maltasa acida del adulto 
Deficiencia de carnitina
oalmitoiltransferasa 
Parálisis oeriódica 

Infecciones 
Virales: Influenza. Epstcin Barr. 
Coxsackic. rubeóla. inmunodeficiencia 
humana 
Bacterianas. Staphylococcus. 
Strcptococcus. Clostridium. Salmonella. 
tifo. Mvcobacteriurn leorac 
Parasitarias: -roxoplasma. Trichinella. 
Schistosoma. cisticercosis 

Es posible confundir la dcrmatorniositis con la esclerosis sistémica y los dos trastornos en 

ocasiones se presentan juntos. Los hallazgos rnusculares pueden ser idénticos en ambas 

cnt\:rmcdadcs pero los viscerales son mucho mas frecuentes en la esclerosis sistémica. El 

factor antinuclcar con frecuencia está presente en la esclerosis sistémica. no así en la 

dcrmaton1iositis 2
"
19

. 
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Por la similitud de los hallazgos cutáneos debe hacerse diagnóstico diíercncial con el lupus 

eritematoso sistérnico y con los síndromes de superposición de enfermedades del tejido· 

conectivo ''J. 

XVII PRONOSTICO 

Se desconoce ;i ciencia cierta la historia natural de la dermatomiositis. Las observaciones 

clínicas anteriores al advenimiento del tratamiento con glucocorticoides indicaban que Ja 

r11ayoria de los pacientes finalmente morían de su enfermedad~ aunque su curso era 

cxtrcn1adarncntc variable. La mucne con frecuencia era ocasionada por infección secundaria 

a un estado de debilidad general Sin embargo. se documentaban remisiones en 

aproximadan1entc una tercera parte de los casos y algunas de ellas eran permanentes 16
'
19

. 

En los ticrnpos actuales. con tratamiento óptimo. se espera que sobrevivan el 85% de los 

pacientes aunque casi la mitad sufrirán alguna debilidad residual y aproximadamente el 20o/o 

presentarán incapacidad imponantc 122 Aproximadan1ente el 50% de los pacientes responden 

al tratamiento y el resto parecen ser relativamente resistentes. Las muenes suelen deberse a 

infCcción respiratoria. insuficiencia cardiaca. desnutrición. carcinoma o electos secundarios 

del tratamiento con cstcroides 19 

Los pacientes de raza negra. los mayores de 50 años de edad al iniciar la enfermedad y las 

n1ujercs presentan mayor morbimonalidad. así como quienes cursan con afección cardiaca y 

pulmonar 12
·" 

Un intervalo amplio entre la aparición de la debilidad y la iniciación del tratamiento es un 

factor pronóstico adverso 124
_ 

Maugars. Berthelot y colaboradores estudiaron 69 pacientes con dermatomiositis o 

poJimiositis para valorar el pronóstico a largo plazo de éstas enf'crmedades. Hubo 30 

defunciones (43.5%) sobre todo por complicaciones cardiovasculares (8 casos), pulmonares 



47 

(8 casos). iatrogénicas (5 casos) y carcinon1atosas (5 casos). Los indices de supervivencia 

fueron 82.6~~ a 1 año. 7J.9<!/o a ::! años y 55 4°/o a 9 años Los factores pronósticos 

significativos para la 111ucrtc por dcrn1ato1niositis fueron: edad avanzada. ausencia de mejoría 

en la fuerza 111uscular después de un mes de tratamiento. fibrosis intersticial pulmonar. 

astenia }' anorexia . ./\1 final del seguimiento (por un periodo minimo de 6 3 años). 33 de Jos 

J<) pacientes que sobrevivieron (84 6°/o) presentaban incapacidad muscular mínima o 

inexistente. rnicntras que ~ niños presentaban calcinosis generalizada incapacitante. Los 

autores conclu~·cron que la 111ortalidad es ch:vada en el primer año de la enfermedad y que 

los índices de supervivencia disn1inuyen conrinuan1cntc hasta los 9 años. El factor pronóstico 

principal para la 111ucrtt..! es la edad avanzada y el pronóstico funcional a largo plazo es 

rclativan1cntc bueno. cxct:pto por la calcinosis generalizada. que tiende a aparecer en 

niños 1 ~.<1 

La recuperación de la dcrn1ato1niositis infantil se ve complicada por la calcinosis universal en 

aproxin1adan1cnte el 50o/o de los casos Este proceso puede avanzar durante varios años 

dcspuCs de la recuperación clínica de la moisitis y producir incapacidad severa Se ha 

sugerido que el tratamiento intensivo temprano en el curso de la enfermedad puede reducir 

el riesgo y la severidad de esta complicación 11
<} 

Sullivan y Cassidy siguieron 1 8 casos de dermatomiositis juvenil tratados con 

conicocstcroidcs durante un periodo promedio de 5 años. 14 pacientes presentaron un curso 

clinico unifásico y fue posible descontinuar los cstcroidcs sin aparecer recidiva. 4 pacientes 

sufrieron recaídas requiriendo mantenimiento con esteroides durante más de 2 años. Se 

reportó una defunción no relacionada a la enfcrrnedad y 1 7 de los 18 niños evolucionaron sin 

incapacidad residual :!O Los n1isrnos autores posteriormente publicaron una casuística de 41 

niños con dcnnaton1iositis estudiados durante un periodo de 1 5 años. En este grupo el curso 

de la enfermedad rcconfirmó la eficacia del tratamiento con corticoesteroides en conjunto 

con un programa de terapia fisica. El pronóstico para la vida con incapacidad funcional 

mínima fue bueno. Hubo 3 defunciones pero solo una relacionada a la dermatomiositis y 

secundaria a vasculitis. 25 niños evolucionaron con recuperación muscular total~ 6 



desarrollaron calcinosis universal y 1 1 cxperi111cntaron cierto grado de incapacidad motora o 

debilidad residual. Dos niños quedaron con incapacidad funcional importante y dependientes 

de una silla de ruedas Uno de estos casos se relacionó a la suspensión arbitraria del 

trata111icnto y al desarrollo de contracturas articulares severas 126 

El cn1barazo sttt:le ser bien tolerado en pacientes con polimiositis/dermatomiositis aunque es 

con1ún que curse con exacerbaciones de la enfermedad y se requiere el uso de 

glucocorticoidcs en la rnayoria de los casos El pronóstico es n1enos satisfactorio para el 

producto de la gcsti1ción y se ha reportado que unicamcnte el 55% de los embarazos llegan a 

feliz térnlino. Octll"rc aborto en un 33°/o T'ornando en cuenta que la prcdnisona no cruza la 

barrera placcntar·ia. ~e desconoce si esto se deba al tratamiento con cstcroides 127 

XVIII TRATA~llE:NTO 

El tratamiento de 1a dermatorniositis continUa siendo empírico y se ve complicado por la 

naturaleza caprichosa de la enfermedad . ./\..lgunos pacientes presentan sint:ornatologia leve a 

moderada, toleran bien el tratamiento y responden adecuadamente al mismo. Al otro lado 

del espectro cstan los pacientes con enfermedad recalcitrante en donde fracasan múltiples 

esquemas tcrapCuticos y se requieren medidas agresivas. No es posible predecir el curso que 

tornará la enfermedad en un individuo dado 12
K 

Existe una gran gama de opciones terapéuticas aunque los corticocsteroides sistémicos 

siguen siendo los fármacos de elección 129 

Durante la fase aguda de la enfermedad debe prestarse atención a una ventilación y 

deglución adecuadas. Ocasionalmente la debilidad es tan importante que pueden requerirse 

asistencia respiratoria y alimentación por sonda nasogástrica 129
• 
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Las n1cdidas generales incluyen reposo y una nutrición apropiada incluyendo una ingcsta 

adecuada de protcinas lo cual es irnponantc para la reparación del músculo dañado. 

cspccialtncntc en niños Do 

:\1icntras que el rnúsculo esquelético esté inflamado un aspecto fundamental es la 

recuperación de la rnovilidad n1cdiantc la realización de ejercicios pasivos con estiramiento 

gentil de las articulnciones :::! a 3 veces al dia t:?K 

Las pantallas solares son n1uy necesarias cuando la dermatosis se torna fotosensible 128 

CORTICOESTEH.OIDES 

Los conicocstcroidcs por via sistémica son los agentes terapéuticos de elección. Aunque no 

se han llevado a cabo estudios bien controlados a doble ciego. estos fármacos son 

clara1ncntc eficaces y se acepta que disminuyen la morbilidad y la mortalidad tanto en niños 

con10 en adultos. El tratamiento temprano pudiera permitir la adnlinistración de menos 

csteroidc y cursos terapéuticos mas cortos. En la fase aguda de la enfermedad los estcroides 

permiten que el paciente se mantenga activo y funcional t::!K.Do 

Los corticoestcroidcs pudieran ejercer sus efectos actuando sobre la vasculopatía subyacente 

de la dcrmatorniositis y sobre el depósito de componentes tardíos del complemento Dt 

La prednisona es el corticoesteroide de elección. Los esteroides fluorinados estan 

contraindicados debido a sus efectos sobre el tejido muscular y los electrolitos 12
K 

Se prefiere iniciar la prednisona a dosis elevadas dado que la potencial eficacia del csteroidc 

determinara la necesidad ulterior de administrar intnunosupresores potentes :'.\. La dosis 

cstitndard es de 1 mg/kg/ día como mínimo en dosis única matutina durante 3 a 4 semanas y 

después se reduce lentamente a través de un periodo de 10 semanas hasta dejarla a razon de 

1 mg/kg cada tercer día 132
. Entonces. si existe evidencia de eficacia y no han aparecido 
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efectos Sl!cundarios serios~ se reduce aún mas la dosis en 5 a 1 O n1g cada 3 a 4 semanas 

hasta llegar a la 111ínima dosis posible que controle la enfermedad La eficacia de la 

prcdnisona se dctcrn1ina por un incrcrncnto objetivo de la fuerza n1uscular. Si a los 3 meses 

de tratan1icnto no existe un beneficio objetivo con el tratamiento a dosis elevadas la 

cnfcr111cdad probablcn1cntc es rt.!sistcntc a cstcroidcs y debe acelerarse su reducción mientras 

se inicia ntrn inn1unosupresor _l.UH 

El uso a largo plazo de prcdnisona puede causar un incrcrncnto de la debilidad muscular con 

niveles nonnalcs o n1cnorcs de CPK y a este efecto se le conoce con10 miopatía esteroidea 

Bajo estas circurnstancias~ la reducción de la dosis causara un incremento paradójico de la 

fucr·za nluscular 1
•
17

·
1

_...H 

Los efectos secundarios del uso continuo de prednisona incluyen aumento de peso,. atrofia 

cutilnca. hipokalcn1ia. infecciones oportunistas. osteoporosis. necrosis isquémica del hueso. 

cataratas y úlcera péptica En pacientes pediátricos puede producirse un retraso en el 

crcci111iento y la talla se recupera solo parcialmente una vez descontinuado el fitrmaco J;.?H.no 

Los corticocstcroidcs pueden adrninistrarsc por via intravenosa. "{anagisa\.va y 

colaboradores reportaron por primera vez el tratamiento de la dcrmatomiositis fulminante en 

tres adultos con mctilprednisolona a dosis de l g/día intravenosa por 3 días consecutivos de 

una semana. Este esquema se repitió por 2 a 3 semanas seguido de prednisona por vía oral 

lográndose buena respuesta in 

Laxcr y colaboradores trataron 7 niños con dcrn1atomiositis a base de metilprednisolona a 

dosis de 30n1g/kg/día intravenosa por 3 días consecutivos logrando remisión de Ja 

cnfcrn1cdad J ll Romicka manejó 8 casos de dermatomiositis juvenil con mctilprcdnisolona a 

dosis de 20mg/kg en inf"usión intravenosa en pulsos inicialmente por 3 a 6 días y 

posteriormente 2 veces por semana por 2 a 5 semanas obteniendo buenos resultados 

terapéuticos. Los rnejorcs resultados se lograron en casos de reciente inicio y sin tratamiento 

prcvio 1:\
4

. 
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Los efectos secundarios potenciales de la metilprednisolona incluyen hipertensión 3.rterial. 

trastornos de la personalidad y sabor metálico en la boca 128 

INl\IUNOSUPRESORES NO ESTEROIDEOS 

La decisión de utilizar un fármaco inmunosupresor no csteroideo para tratar la 

dcrmatornioisitis se ve influenciada por varios factores. Entre ellos: la necesidad de obtener 

un cfCcto .. ahorrador de cstcroidt!s .. cuando han aparecido serias complicaciones por el uso 

de los r11isn1os~ las repetidas recidivas al intentar reducir una dosis elevada de cstcroidc~ la 

ineficacia de la prcdnisona. o bien. Ja presencia de enfermedad rapidamcnte progresiva 

acotnparl.ada de debilidad severa e insuficiencia respiratoria .i 

.r\.proximadamcnte la quinta panc de los pacientes con dermatomiositis no responden a 

estcroides (resistencia a csteroides) o no los toleran 131
. En estos casos debe considerarse el 

uso de inmunosupresores no esteroidcos i:::H 

.i\.lgunos clínicos favorecen el uso temprano de estos agentes, tanto para el control de la 

cnlermcdad como por sus efectos ahorradores de esteroide, los cuales suelen aparecer 

después de uno o dos meses de tratamiento 131 

La azatioprina. el mctotrexatc y la ciclofosfamida son los inmunosupresores de elección y 

parecen ser igualmente eficaces como ahorradores de estcroidc 2
"' Ocasionalmente se han 

con1binado varios agentes en casos de fracaso terapéutico con el uso aislado de alguno de 

elJos. Tiliakos trató 7 pacientes con prcdnisona. rnetotrexate y ciclofosfamida logrando 

rncjoria clínica y enzimática lJs. 

Los efectos secundarios de estos agentes son específicos para cada uno de ellos pero en 

general incluyen estomatitis. leucopenia, herpes zóster. enfermedades bacterianas. 
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disf'unción hepática y trastornos gastrointestinales. Su uso prolongado pudiera 

potcncialn1cntc prcdisponder al desarrollo de una neoplasia o permitir la diseminación de una 

preexistente 1 ~N. 1
·
11 

..-'\.z.a tiopri11:1 

La azatioprina es un anillogo sintético de purina formado por un anillo imidazólico unido a la 

6-n1crcaptopurina Su principal aplicación clinica ha sido la prevención de rechazo en 

transplantcs renales. Se empica además en dcrmatologia por su índice terapéutico 

rclativaincntc f:c1vorablc Se absorvc rapidamentc por vía oral con adecuada distribución 

tisular. excepto al sistcn1a nervioso central. y un 30o/o circulante se liga a proteínas 

plasrnilticas 90°/o del fiirmaco es convertido a 6-mercaptopurina. por acción de la enzima 

hepática xantin oxidasa. Después se degrada a metabolitos inactivos que se excretan por 

orina. 

La 6-mcrcaptopurina es el metabolito activo .. l\.ctúa como ~~falso precursor .. para inhibir la 

biosintcsis de purinas y. por lo tanto. la división celular. Esto ocurre en la fase S y es mas 

n1arcado en células que se estan dividiendo activamente. Posee propiedades 

inmunosupresoras y antiinflamatorias. Tiene efectos inhibitorios sobre la fase efectora de la 

respuesta inmune que ocurre después de un estímulo antigénico. sobre la función de las 

células T. la inmunidad mediada por células y. en menor grado. la función de las células B y 

la producción de anticucrpos 136
. 

McFarlin y Griggs manejaron tres casos de dcrmatomiositis a base de prednisona y 

azatioprina con buenos resultados J_"\7 Bohan y colaboradores observaron que de 17 

pacientes tratados con azatioprina aproximadamente una tercera parte reportaron un 

incremento de la fuerza muscular 2
". 
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La dosis suele ser de 2 n-1g/kg/día o de 100 a 200 mg/día. El fármaco no se recomienda para 

control de pacientes graves en etapa aguda pues sus efectos tcrapCuticos se demoran 4 a 8 

semanas en aparecer tJM 

La azatioprina suele ser bien tolerada Sus efectos secundarios principales son 

gastrointestinales· nauseas y vómito (lo a J 2°/o de los pacientes). diarrea y dolor abdominal. 

La hcpatotoxicidad se reporta en 3 a 5°/o de los pacientes con transplante renal pero en 

n1cnos del de pacientes dermatológicos. Suele ser reversible al descontinuar el 

tratan1icnto Se han rcporlado ademas reacciones de hipersensibilidad como hepatitis 

colcstá.sica. pancrcatitis. polincuropatia, erupción morbiliforrnc. urticaria 

mcdican1entosa D<> 

i\-letotrcxate 

y fiebre 

El rnctotrcxate es un inhibidor irreversible de la dchidrofolato reductasa_ Potente 

inmunosupresor y citotóxico. posee además propiedades anti inflamatorias. En 

dcrrnatomiositis se emplea en adultos y niños con enfermedad resistente a cstcroides o que 

an1enaza la vida i:w 

Malaviya y colaboradores usaron por primera vez rnetotrexatc intravenoso en 

derrnatomiositis para tratar cuatro adultos. tres de ellos resistentes a prednisona. con buenos 

resultados 1"º Jacobs lo usó con éxito en cuatro niños resistentes a esteroides 141
. Mctzger. 

l3ohan y Goldbcrg trataron 22 adultos agregando rnctotrcxate intravenoso al tratamiento de 

base con prcdnisona. La dosis inicial fue de 1 O a 15 mg seguidos de 0.5 a 0.8 mg/kg cada 5 

a 7 dias. J 7 pacientes (77~ó) mostraron mcjoria y pudo reducirse la dosis de prcdnisona 142 

Zicglschmid-Adan1s, Pandya, Cohen y colaboradores estudiaron 1 O casos tratados con 

rnctotrex:atc. 90o/o tuvieron mejoría de la dermatosis y 57% de la miopatia. Sin embargo~ 
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aparecieron e!Cctos secundarios en 70% (7/10) y en 50% (5110) ameritaron suspender el 

lfatarniento. Reportaron dos casos de ftbrosis hepática documentados por biopsia 14 ~ 

En casos agudos de n1iositis se administra metotrcxatc intravenoso a dosis inciaJ de J mg/kg 

o de 5 a :!5 rng DcspuCs se administra la misma dosis semanalmente incrementándola a 

razón de :! 5 a 1 O rng o O 5 a O 8 rng/kg por scn1ana hasta obtener control de la enfermedad. 

Postcrinnncntc se r·cducc la dosis 25'-?/0 c;:1da semana ,~., 

En la literatura se han reportado 57 pacientes con dcrn1atomiositis o polimiositis tratados 

con rllt!totrcxatc y un 75~/º n1cjoran de su enfermedad. 25o/o de los que no responden 

n1cjoran con una combinación de estcroidcs. mctotrcxate y clorambucil. Los efectos 

adversos se reportan en 54~-0 de pacientes y la estomatitis es el más f'rccucnte (25o/o). La 

leucopenia apareció en un 7~'0 de los casos Se reportaron tres pacientes con complicaciones 

puh11onarcs incluyendo una def'unción por pncumonitis. un caso con infiltrados 

pncun1ónicos transitorios y uno con efectos adversos sobre las pruebas de función pulmonar. 

1-Iubo dos casos de hcpatotoxicidad. 1
·
11 

Otros electos secundarios asociados con este agente incluyen trastornos gastrointestinales. 

Í.:'ltiga. pérdida de pelo. leucopenia y anen1ia. La hepatotoxicidad es el ef'ccto adverso más 

importante a largo plazo. La fibrosis pulrnonar es otro efecto indeseable que puede originar 

confusión diagnóstica con la alveolitis fibrosantc secundaria a la enfermedad subyacente. Es 

recomendable tabular la dosis total administrada de metotrexatc 128
"
131 

Cicloíosía1nida 

La ciclofbsfamida es considerada como uno de los agentes citotóxicos e inmunosupresores 

más efectivos. Es un análogo de Ja mcclorctamina (mostaza nitrogenada) y pertenece a Ja 

clase de agentes citotóxicos alquilantes. Se mctaboliza a mostaza fosforamida la cual alquila 

o se fija irreversiblemente al DNA inhibiendo así su replicación. A!ecta tanto las células 

rnitóticas como las inactivas aunque su efecto es mas pronunciado si existe división activa. 
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Jnhibc las fases de inducción y la electora de la respuesta inmune y suprime más a las células 

B que a las T. Las cClulas T supresores se afectan más que las T auxiliares. 

Su uso en dcrn1atologia se ve linlitado por sus efectos adversos, tales como miclotoxicidad. 

leucopenia. tron1bocitopcnia, ancn1ia, efectos urológicos como disuria, polaquiuría y cistitis 

hcn1orrágica, fibrosis de la vejiga urinaria, azoospcrmia, amenorrea, efectos 

gastrointestinales. efluvio anágeno, hipcrpigmcntación cutánea y ungueal, infecciones 

oponunistas y aun1cnto del potencial oncogénico (leucemia. linfon1a, carcinoma de células 

cscan1osas) 1:·1·1 ~,. 

Su uso en dcrmaton1iositis se reserva para casos recalcitrantes. Puede administrarse por vía 

oral o en pulsos intravenosos. En un estudio se administraron pulsos intravenosos de 500 mg 

espaciados unas cuantas semanas con buenos resultados 143 Además se ha reportado que es 

útil con1binada con prcdnisona para tratar la fibrosis pulmonar intersticial de la 

dcrrnaton1iositis 1
-'"' 

Se cree que este agente es más eficaz en las formas juveniles que en las del adulto. Sin 

cn1bargo~ Jos efectos secundarios limitan su uso 12 ~ 

Ciclosporina .A. 

La ciclosporina A (CsA) es un polipéptido derivado del hongo Tolypocladium inflatum y se 

ha utilizado principalmente para prevenir y tratar el rechazo de órganos transplantados. 

Recientemente ha mostrado potencial terapéutico en ciertas enfermedades dermatológicas 

(como psoriasis. dermatitis atópica y alopecia areata) y autoirnunitarias 1"'s. 

Sus ventajas con respecto a otros inmunosupresores incluyen la ausencia de miclotoxicidad. 

rilpido efecto terapéutico. la alectación selectiva de células T auxiliares (respetando 

relativamente las células B, granulocitos, macrófagos y células natural killer) y. 
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tcoricamcnte~ un n1cnor riesgo de infecciones y neoplasias malignas. Sin embargo~ es 

costosa. ncfrotóxica y su suspensión suele inducír recaída de la enfermedad 

Su 1nccanisn10 de acción es complejo Inhibe principalmente la función de células T 

auxiliares-inductoras en fhsc temprana de la activación de la cascada de la respuesta inmune. 

Inhibe adc111ús la producción de linfocinas, sobre todo Interleucina-2 y Gamma Interfcrón~ 

que son in1portantcs en la activ:ición de células T. macrófagos, n1onocitos y qucratinocitos. 

Esto es relevante en dcrn1aton1iositis dado que en esta enfermedad se ha postulado que 

existen células T activas contra el tejido muscular 1 ~ 8 • 1 -'S 

Zabcl y colaboradores la usaron por vez primera en derrnatomiositis para tratar una paciente 

de 1 5 años de edad con enfermedad aguda fulminante resistente a mctilprcdnisolona y 

az.atioprina ..-\.drninistraron 3 O rng/kg/día logrando mejoría 146 Dos estudios posteriores en 

adultos y niños dcniostraron su eficacia. Las dosis de niantcnimicnto fueron de 2.0 a 3.5 

nig/kg/día y de~ 5 a 7.5 nig/kg/dia respectivamente 147
•

1
"" 

El fármaco debe considerarse corno alternativa al rnctotrexatc o a la ciclofosfamida en casos 

resistentes a cstcroidcs Sus efectos secundarios incluyen hipertensión arterial~ hipertricosis. 

efCctos neurológicos y. sobre todo. ncfrotoxicidad 12
1( 

Las principales reacciones adversas que limitan el uso a largo plazo de Ja Ciclosporina A en 

dcrmatomiositis son la nefrotoxicidad y la hipertensión arterial las cuales se relacionan con la 

dosis y parecen ser más frecuentes a dosis mayores de 7.5 mg/kg/dia. No existen guías 

establecidas para el uso de este agente en enfermedades autoinmunes pero se ha sugerido 

una dosis de 5 mg/kg/día 149 

Clorambucil 

El clorambucil es un agente alquilante del tipo de la mostaza nitrogenada_ Su mecanismo de 

acción involucra alquilación de ácidos nucleicos con inhibición resultante de la síntesis de 
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DN/\. Posee propiedades inn1unosuprcsoras y citotóxicas. ésta última más m'arcada para 

linf'ocitos que para ncutrófilos 

Teniendo en cuenta que la dcrn1atomiositis se considera resultado de una respuesta inmune 

n1cdiada por cdulas. Jos efectos benéficos del clorambucil pudieran deberse a su 

citotoxicidad sobre los linfocitos J ~o Se ha usado con éxito moderado y disminuye la 

necesidad de pn:dnisona t.i:?H.I:?'' 

Sino\.vay y CaJJcn trataron cinco pacientes recalcitrantes a prcdnisona e inmunosuprcsorcs 

con clorarnbucil a dosis de 4 rng/dia En tres casos se combinó con prcdnisona y en dos se 

usó unicarncntc cloran1bucil Los cinco pacientes mejoraron en 4 a 6 scn1anas lográndose 

suspender la prednisonu En cuatro casos fue posibJc descontinuar el cJorambuciJ después de 

13 a 30 rncscs de tratan1icnto y Ja cnfcrn1edad permaneció en remisión La toxicidad deJ 

fánnaco fue n1initna y solo se reportaron dos casos de leucopenia. Se concluyó que es un 

agente efectivo y ahorrador de cstcroidcs para control de la dermatomiositis '~º 

El efecto secundario n1ás común es Ja supresión de la médula ósea. Suele ser reversible y es 

imponantc monitorizar cuidadosamente Ja biomctría hemática completa durante el 

tratamiento. Otros efectos tóxicos incluyen azoospermia y anovulación (generalmente 

reversibles)~ teratogenicidad y desarrollo posterior de enfermedades malignas (en particular 

linfomas); toxicidad gastrointestinal~ hepatotoxicidad; fiebre medicamentosa~ convulsiones; 

fibrosis pulmonar y pncumonia intersticial. 

!\ti ercaptopurina 

La 6-mercaptopurina puede ser de utilidad en esta enfermedad. Haas describió cinco adultos 

con polimiositis tratados con 50 a l 50mg/dia del fármaco y cuatro de ellos 

mcjoraron 151 .Puede ser tóxica a la médula ósea. 

Como en el caso del cforambucil. la experiencia con 6-mcrcaptopurina es limitada 128
. 
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CLOROQUINAS (ANTIMALARJCOS) 

Los hallazgos cutáneos de la dcrmatomiositis. a diferencia de la miositis. no siempre 

responden a cstcroidcs sistén1icos Los cstcroidcs tópicos tampoco producen mejoría 1
'
2. 

Los antirnalúricos pueden usarse en estas circumstancias. Varios investigadores han 

observado un cft:cto bcnCtico sobre la erupción cutñnca. asi como sobre Ja miositis. en 

pacientes tratados con hidroxicloroquina 

-ran1bién se ha observado rncjoria de las artralgias asociadas y ha sido posible reducir Ja 

dosis de prcdnisona 1 ~:? 

La hiroxicloroquina se deposita sobre el músculo así como la piel y ejerce una acción 

inmunosuprcsora moderada sobre la rama eferente de la reacción inmune. Es posible que 

tenga adcn1as un efecto estabilizador sobre las membranas Iisosómicas e inhibitorio sobre Ja 

actividad del complemento 152 También puede ser que altere Ja quimiotaxis de eosinófilos~ 

ncutrófilos y macrófagos in 

La dosis en adultos es de 200 mg dos veces al día y en niños de 2 a 5 mg/kg/día. Se 

recomiendan estudios oíl:almológicos de base y de seguimiento en todos los pacientes 

tratados con cJoroquina o hidroxicloroquina así como la monitorización de parán1etros 

hematológicos y de toxicidad hepática 129 

INl\.-IUNOTERAPIAS 

Las inmunoglobulinas por vía intravenosa~ la plasmaféresis y la irradiación corporal total son 

recursos inmunomoduladores que se han usado en casos recalcitrantes de 

dermatomiositisi 29
. 
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Globulina lnniune Intravenosa 

La globulina inmune intravenosa a dosis elevadas es un potente agente inmunomodulador 

cuya eficacia se ha dcn1ostrado en otras enfermedades neuromusculares 1
'

5
•
156 

No se han aclarado los n1ccanisn1os fisiopatogCnicos que sustentan los efectos benéficos de 

las in111unogJobulinas Pudieran funcionar como antitoxinas o neutralizando anticuerpos 

endógenos. Una teoría propone que la dcrn1atomiositis es el resultado de una infección por 

un picornavirus y que la inn1unoglobulina contiene anticuerpos en contra de este agente. 

Otra posibilidad es que las inrnunoglobulinas impidan Ja adherencia de las plaquetas a las 

paredes vasculares iniciando la formación de un trombo con la subsecuente reacción 

inflarnatoria 1 :n. i..-.K. I ~·> 

Las gJobulinas inmunes bloquean los receptores Fe de la pared vascular En la 

dermatomiositis esto pudiera prevenir la fijación de complejos inmunes por un mecanismo 

competitivo Tal posibilidad apoyaria el hallazgo de depósitos abundantes de JgG alrededor 

de las fibras musculares y los capilares en las biopsias musculares tomadas después del 

tratanücnto con inmunoglobulinas. Otra acción se basa en la inhibición que ejercen las 

inmunoglobulinas sobre las funciones efectoras de las células T activadas y la liberación de 

citocinas y linfocinas 160 i\.demi.ts, los niveles suprafisiológicos de globulina inmune 

neutralizan ncoantigenos del complemento e inhiben la formación del Complejo 

Membranolítico de Ataque de los fragmentos activados C4b y C3b, evitando así su fijación a 

células blanco 161
. 

De esta manera, la administración de globulina inmune a pacientes con dermatomiositis 

activa puede detener el daño inmunológico a células cndoteliales. dependiente del 

complemento, y la necrosis de fibras musculares mediada por el Complejo Membranolítico 

de Ataque. Esto es evidente al observar la desaparición de los depósitos de este complejo en 

las biopsias de seguimiento 162
. 
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En 1987. Roifn1an y colaboradores trataron una paciente de 15 años de edad con polimiositis 

resistente a prcdnisona e inmunosupresorcs con globulina inmune intravenosa a dosis de 

lg/kg/día por dos días consecutivos al mes logrando mejoría clínica. enzimática y de la 

fUnción cardiopulmonar 1 n 

En 1993. Dalakas y colaboradores. en un estudio controlado con placebo. trataron 12 

pacientes refractarios a otros rnancjos con infusiones de globulina inmune. sin suspender la 

prcdnisona La dosis fue de 2g/kg una vez al n1cs por 3 meses Se logró mejoría irnportantc 

en nueve casos y leve en dos casos l<o:? 

La mejoría clínica y bioqúimica suelen aparecer despúcs de las primeras infusiones 

observandosc ademas un efecto ahorrador de csteroidcs 12
N 

Las principales desventajas de esta opción terapéutica son su alto costo~ efectos adversos 

(cefalea. cscalofrios. fiebre) y el potencial para transmisión de enfermedades por los sueros 

que se empican en la elaboración del biológico 12
" 

Plasmaféresis I H.ecambio Plasn1aítico 

Se ha demostrado la eficacia de la remoción de inrnunoglobulinas circulantes en adultos y 

niños con polimiositis y dermatomiositis 16
-
1

. 

El tratamiento suele hacerse una o dos veces por semana y puede administrarse gama 

globulina al final de cada sesión. Se continúan los medicamentos concomitantes tales como 

prednisona y citotóxicos. Estos actúan de manera sinérgica con la plasmaféresis para 

disminuir la producción antigénica 16
"". 

El estudio mas importante que ha sido reportado incluyó 35 pacientes con rniopatia 

inflamatoria idiopá.tica ( 1 1 con dcrmatomiositis. 1 5 con polimiositis) refractaria a esteroides 
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e inmunosuprcsorcs. Los trata1nicntos se ad111inistraron scn1analmcntc durante 1 O semanas y 

después a intervalos progrcsivan1cntc mayores 30 pacientes 1ncjoraron clínica y 

bioquin1ican1cntc Las complicaciones incluyeron hipertensión arterial leve y 7 casos de 

herpes zóster Ir•.' 

El rccan1bio plasn1ático involucra la rcn1oción del plasma del paciente sustituyéndolo con 

plasrna fresco congelado Bn.:\vcr y colaboradores lo llevaron a cabo en una paciente de l 5 

a11os dependiente de un respirador por cnfcnncdad recalcitrante multitratada La prcdnisona 

y la ciclofosfarnida se continuaron .-\.1 quinto recambio pudo retirarse el respirador. A.l 

rcc1nbio nún1cro :!2 la n1cjoria era notablc 1
''' 

Dos estudios 111ayores llevados a cabo en Eur·opa n1ostaron indices de respuesta de 63 y 

71°/0 con rncjorcs resultados en casos agudos 1
''

6
· 1'•

7 

Considerando que en la polimiositis los linfocitos periféricos liberan moléculas lesivas para el 

tejido n1uscular fetal. el recambio plasmá.tico pudiera actuar removiendo este tipo de 

sustancias tóxicas. Además restaura la función normal del sisten1a fagocitado 

mononuclcar 128
" 1,.''. 

Un estudio de biopsias musculares de control posteriores al tratamiento demostró una 

disminución del grado de atrofia y mejoría de los haJlazgos histopatológicos 16
K. 

Irradiación Corporal Frotal 

La radiación ionizante tiene un lugar limitado en el tratamiento de la dermatomiositis. 

Engel y colaboradores trataron una mujer de 40 años de edad con enfermedad recalcitrante 

que se encontraba moribunda y dependiente de un respirador. Se administraron tratamientos 

semanales de irradiación corporal total con 15 r durante cinco semanas observándose 
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mejoría a la segunda semana 169 Se han reportado casos similares en adultos más no en 

niños1::>"'. 

Esta n1cdida terapéutica se considera como último recurso en pacientes graves. Produce 

Jinfopcnia leve que persiste durante varios años. Se cree que el efecto benéfico se debe a Ja 

reducción de las cClulas inn1uncs circulantes en el organismo 3· 12K.J 6
?. 

TERAPI.·" FISICA 

La terapia tisica y la actividad son irnportantes en el tratamiento y Ja rehabilitación de estos 

pacientes Sin cn1bargo. deben postergarse hasta que ha pasado la fase activa de la 

cnfcnnedad. 

El ejercicio no estimula la reparación muscular pero restaura Ja f'uerza a través de hipertrofia 

de las fibras niuscularcs restantes no dañadas. Se recomienda interconsultar con un 

fisioterapeuta para prevenir contracturas, sobre todo en pacientes jóvenes con afección 

severa ir>.1::!H.J3M. 

TRATA~llENTO DE LAS COMPLICACIONES 

Calcinosis Cutis 

La caJcinosis cutis y el depósito de calcio intramuscular se consideran las complicaciones 

más incapacitantes de la dcrmatomiositis. Suelen ser fenómenos tardíos, más !recuentes en 

las formas juveniles y contribuyen a Ja aparición de atrofia muscular y contracturas 

articulares En Ja piel Jos depósitos de calcio son causa común de ulceraciones y abscesos 

estériles necróticos 128
. 
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En 1969. llassett y colaboradores usaron difosfonato de hidroxietano a dosis de JO 

mg/kgldía por vía oral para tratar dos niños con rniositis osificantc logrando mejoría. Los 

difolosfonatos inhiben el depósito de calcio y probablemente su absorción intestinal 170
. Otros 

investigadores han rcponado resultados satisfactorios pero tambiCn fracasos con el uso de 

estos agentes l.!M 

Se ha cn1plcado la v.:arfhrina para esta con1plicadón en base a que inhibe la carboxilación 

periférica del ácido glutún1ico, amino3.cido fijador de calcio cuyos niveles tisulares se 

encuentran incr·crncntados en pacientes con calcinosis universal 13crger y Hadler 

adn1inistraron l rng/día a cuatro pacientes con calcinosis universal secundaria a 

dcnnatorniositis o csclcrodcrrnia logrando detener el proceso en todos ellos y mejoría clínica 

en trcs 171 

El tratamiento con gel de hidróxido de alu111inio ha tenido Cxito y es relativamente inocuo 

~'lassin1 y Connolly trataron un caso juvenil con 2.4 g al día del antiácido en dosis divididas. 

A los 18 meses solo quedaba una lesión y había mejoría de las contracturas 172 

Las masas cctópicas de calcio cstan formadas por hidroxiapatita y fosfato amorfo de calcio y 

se cree que el gel evita la absorción del fosfato ingerido fijándolo en el intestino como 

tbsfato de alurninio insoluble Esto produce depleción de fosfato disminuyendo así la 

tendencia a la calcificación cctópica. En 1988, Wang y colaboradores trataron una paciente 

de 13 años con calcinosis cutis universal secundaria a dermatomiositis a base de hidróxido 

de alurninio por vía oral en suspensión (2_ 8 g/ I 00 rnl con tri silicato de magnesio 8 75 g/ 1 00 

mi) a dosis de 1 5 mi 4 veces al día ( 1.68 de hidróxido de aluminio al día). A los 4 meses 

incrementaron la dosis a 20 n1l 4 veces al día. Hubo n1ejoría a los S meses y aclaramiento 

importante de los depósitos de calcio al año de tratamiento. No hubo complicaciones 

in1portantcs y los autores concluyeron que esta forma sencilla de tratamiento debe 

considerarse de primera elección en calcinosis cutis 173
. 
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Otros enfoques terapéuticos que han logrado éxito moderado incluyen la penicilarnina y las 

dietas bajas en calcio. El acido ctilcn-diamino-tetra-acético no ha producido resultados 

alentadores. El enfoque quirúrgico puede ser apropiado para depósitos voluminosos y 

ulcerados 12
K 

Cotnplicacione.s Cardiopuln1onarc.s 

Durante la fase aguda de la enfermedad debe monitorizarsc Ja dinámica respiratoria en 

pacientes con debilidad severa. La aparición de fibrosis pulmonar o insuficiencia cardiaca 

congestiva conlleva mal pronóstico ya que no se ha encontrado un tratamiento efectivo para 

estas con1pli~-'tcioncs Existen unos cuantos reportes de casos que se beneficiaron con 

tratamiento a base de n1ctilprcdnisolona a dosis elevadas. plasmaíéresis o cicloíosfamida ''-'.SI. 

En casos de insuficiencia respiratoria transitoria puede ser necesaria Ja respiración asistida 17s. 

OTRAS MEDIDAS TERAPEUTICAS 

El tratamiento con corticoesteroides puede inducir hipokalemia por lo que es deseable 

indicar suplementos de potasio a razón de 1 g de cloruro de potasio por vía oral 3 veces al 

día. 

La osteoporosis es otra complicación debida a los corticoesteroidcs o a Ja inmovilidad. 

Puede intentarse contrarrestarla indicando metandienona en mujeres a dosis de 1 O mg al día 

o mctiltcstosterona en varones a dosis de 20 mg al dia 176
. 

Adachi y colaboradores han tratado la osteoporosis inducida por conicoesteroides a base de 

calcio a dosis de 500 mg 2 veces al día y vitamina D a dosis de 50 000 unidades por semana 
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logrando algu¡¡os resultados alentadores ,..,..,_ Sin cn1bargo. es controvertida esta opción 

considerando Ja tendencia a calcificación cctópica que se observa en Ja dcrmatomiositis 12~. 

Los fiírr11acos antiinflanunorios no cstcroidcos se c1nplcan en la enfermedad leve o 

n1odcrada 128
. 

En el tratan1icnto del tCnón1cno de Raynaud es de elección la niícdipina a dosis de JO a 20 

n1g tres veces al día pero puede agravar Jos trastornos de motilidad esotligica inferior en 

cuyo caso el diltiazcm es una opción DH Otras alternativas son los bloqueadores de Jos 

canales del calcio y el prazo~in 1 :!M.L1M 

Los trastornos gastrocsoíágicos incluyen el reflujo. la gastritis y Ja úlcera péptica. Se ven 

agravados por Ja administración oral de prcdnisona. Pueden n1cjorar con cimctidina o 

ranitidina. La rnctoclopramida es una opción para prevenir el reflujo DH. La cabecera de la 

cama del paciente debe n1antencrsc elevada e indicarse aden1ás antiácidos l.lH.
178 

La dern1atomiositis asociada con cnferrncdad nlaligna frecuentemente conlleva un curso 

recalcitrante y no existen factores capaces de predecir la re5pucsta de Ja enfermedad. El 

tratamiento de la neoplasia puede inducir mcjoria de la dcrmatomiositis pero también se han 

reportado exacerbaciones paradójicas y casos en que Ja enfermedad entra en un periodo de 

latencia para aparecer nuevamente al desarrollarse mctastasis 131
• 

179
. 



66 

XIX PROTOCOLO DE INVESTIGACION 

TITULO: DERJ\IATOMIOSITIS EN EL CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA 

CURSO CLINICO Y COH.RELACION CLINICO-lllSTOLOGICA 

'"'nálisis H.etrosr>ectivo de Casos .. '\.tendidos en la Clínica de 

Eníerrncdades Colagenovasculares t 982-1996. 

1.-PROBLEl"IA: 

¿Cual es la frecuencia de la dcrn1atomiositis en el Centro Dermatológico Pascua? 

¿En qué edad y sexo predomina? 

¿Cuales son sus nianifcstacioncs clínicas más frecuentes? 

¿Cual es su corrclaci.ón clinico-histológica? 

¿Cual es la relación de la enfermedad con neoplasias malignas? 

¿Como evolucionan los casos tratados en este Centro? 

2.-ANTECEDENTES: 

La dern1atomiositis es una enfermedad cuyo rasgo esencial consisten en la afección 

característica de la piel y el músculo. Las alteraciones cutilneas. expresadas corno pápulas o 

signo de Gottron y el eritema heliotropo. son signos clínicos considerados por algunos 

autores corno patognomónicas 105
. La entidad está clasificada corno enfermedad del tejido 

conectivo que cursa con inflamación de los músculos produciendo debilidad muscular. No es 

inusual que los pacientes presenten inicialmente solo las lesiones cutáneas y que desarrollen 

manifestaciones musculares 3 a 6 meses después:.rn_ 

La enfermedad es rara, de etiología desconocida y, además de cursar con lesiones cutáneas 

específicas,. se caracteriza por debilidad muscular muscular proximal y simétrica. En 1975,. 
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Bohan y Petcr dcfiPicron los cinco criterios diagnósticos de dcrmatomiositis: .debilidad 

muscular proxinial sin1étrica~ 2.cvidcncia de n1iopatia inflamatoria en la biopsia muscular~ 

3 .caractcristicas clcctron1iográficas de miopatía~ 4.clcvación de enzimas musculares séricas y 

5.erupción cutánea típica. En presencia de la erupción cutánea. consideraron el diagnóstico 

corno definitivo si se curnplian tres o más criterios; probable si se cun1plian dos y posible si 

se cumplía uno 1 ·<· 1 

Estos autores adc1nas clasificaron la dcrnu1tomiositis infantil en dos subgrupos según su 

forma de presentación. tipo Bankcr (aguda) y tipo Brunsting (crónica) IM 

Ocasionalmente. podernos obscr..-ar las manifestaciones cutil.neas de la enfermedad sin 

evidencia clinica ni laboratorial de n1iopatia Esta dermatomiositis .. amiopitticaH. concepto 

rclativan1cntc nuevo. no puede diagnosticarse según los mencionados criterios y es. por este 

motivo. controvcrtidaJo,;\I 

Los distintos rasgos patológicos que caracterizan la imagen histopatológica de las lesiones 

cutiincas de la c.icrmatomiositis ofrecen numerosas similitudes con los que pueden observarse 

en el lupus critcn1atoso. Existe vacuolización de los qucratinocitos de la capa basal, 

engrosan1iento de la membrana basal. cuerpos coloides epidCrmicos y dCrmicos, cxocitosis y 

un infiltrado inflamatorio perivascular superficial de intensidad variable. La densidad del 

infiltrado inflamatorio suc!e ser menos prominente que en el lupus eriternatoso 105 

La dern1atomiositis se ha asociado con neoplasias malignas encontrándose una frecuencia 

promedio de 42 a 45º/o 181 

La dcrmatomiositis juvenil. según diversos reportes en la literatura. presenta un cuadro 

clínico diferente a la del adulto. Las manifestaciones cutáneas suelen preceder a las 

musculares y no se reportan tumores malignos ni afección pulmonar 1
K

2 



3.-0B.IETIVOS: 

a).-Detcrminar la frecuencia de la dcrmaton1iositis en el Centro Dermatológico Pascua. 

b).-Dcrtern1inar el sexo y la edad rnils frecuentes de presentación. 

6!1 

c).-Establcccr cuales son las n1anifestacioncs clínicas de la enfermedad más frecuentes en 

nuestro n"lcdio. 

d).-Establcccr cuales son las variedades clínicas más frecuentes. 

e) -I-:>ctcrrninar la correlación clínico-histológica 

t).-Dctcrn1inar si existe correlación con neoplasias malignas y cuales son las más frecuentes. 

g). -[)cfinir cual es la respuesta al tratamiento. 

4.-.IUSTIFICACION: 

Son escasas las publicaciones existentes acerca de la frecuencia de esta enfermedad en 

nuestro medio. Es de interés para el dermatólogo conocer las manifestaciones clínicas 

incipientes de esta entidad. su respuesta al tratamiento y las diferencias clínicas entre los 

casos en adultos y en niños. 

El grado de correlación entre los hallazgos c1ínicos y los histopatológicos es también de 

importancia dado que la histopatología de esta dermatosis no es específica. 

5.-DISEÑO: 

a).- Tipo de E.•.-t11tlio: 

Retrospectivo. abierto, descriptivo y transversal. 

b).-1Waterial y krétodos: 
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Se revisaron los expedientes de Jos pacientes con diagnóstico de dcrmatomiositis manejados 

en la Clínica de Enfermedades Colagcnovasculares desde la apenura de ésta en 1 982 hasta el 

año de J 996 a fin de averiguar el curso clínico y la evolución de los casos 

Se rcvizó además el Archivo del Laboratorio de 1-iistopatología para averiguar los resultados 

de las biopsias de piel y rnúsculo de estos pacientes y realizar una correlación clínico

histológica. 

Pacientes de ambos sexos y todas las edades con diagnóstico de dermatomiositis según 

critci-ios establecidos y que hayan sido manejados en este Centro en la Clínica de 

Enfermedades Colageno-Vasculares a panir de 1982 hasta el año de ! 996. 

d).- Variahle.,·: 

-Se..xo y edad de los pacientes. 

-Tiempo de evolución de la enfermedad. 

- Topografia y morfología de la dermatosis. 

-Presencia y grado de afectación muscular. 

-Asociación con neoplasias malignas y otras complicaciones. 

-Tratamiento establecido. 

-Tiempo de seguimiento 

e).-C.,edu/11 de Reco/eccion tle [Jato.,·: 

CLINICA DE ENFERMEDADES COLAGENO-V ASCULARES.-

Fecha/Edad/Sexo/No exp./Tiempo de evolución/ Afección cutánea/ Afección 

muscular/Resultados de Laboratorio/Tratamiento/Evolución 



LABORATORIO DE DERMATOPATOLOGIA.-

F echa/No. bi op sia/T opografia/1\-1 orf ologia/H a 1 lazgos/Dx. Hi stopatológico. 

f).-C."'ét/11/a tle <-.,011centracián 1/e /Jato.\· 

CLINICA DE ENFERl'vIEDADES COLAGENO-VASCULARES.

Fccha/Scxo/Edad/Ticn1po de evolución/Cuadro Clínico/Tratamiento/Evolución 

LABORATORIO DE DERMATOPATOLOGIA -

Fecha/No. biopsia/Edad/Scxo/Dx clinico/Dx histológico 

g).-.A.ntÍ!i ... -i.\· tle /Jato.\·: 
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Se determinó la frecuencia de casos detectados en los años mencionados~ la edad y sexo más 

frecuentes de presentación y las manifestaciones clínicas más comunes. Se estudiaron 

ademas los n1anejos establecidos y la respuesta terapéutica así como las complicaciones 

reportadas secundarias al tratamiento 

6.-CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES: 

a).-Revisión de la Bibliografia 

b).-Elaboración del Protocolo de Investigación. 

c).-Obtención de recursos y diseño de instrumentos. 

d).-Captación de inf"ormación. 

e).-Procesado y análisis de datos. 

!).-Elaboración del informe final. 

g).-Divulgación de los resultados. 
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XX RESULTADOS 

Frecuencia de la Enfermedad 

Durante el periodo con1prcndido entre 1982 y 1 996 se atendieron en el Centro 

Dcnnatológico Pascua un total de 721.429 pacientes de primera vez. En el mismo periodo 

se detectaron 70 pacientes con dcrmaton1iositis que fueron registrados en la Clínica de 

Enfcrn1cdadcs ColUgeno-Vasculares y que son motivo de este estudio. Esto representa un 

porcentaje global de 0.0097°/o de los pacientes de primera vez de consulta dermatológica. 

En la Tabla 1 se consigna el número de casos detectados por año de estudio y el porcentaje 

que representan de la consulta de dermatología. 

Tabla l .Casos Detectados por .t\..ño en Relación a la Consulta Dermatológica 

Ano Consulta de primera Pacientes con Ox de Porcentaje 
vez Oermatomiositis 

1982 33,200 1 0.003°/o 
1983 35,345 4 0.011°/o 
1984 37,607 2 0.005º/o 
1985 50,520 4 0.008°/o -
1986 46,035 2 0.004°/o 
1987 49,712 4 0.008°/o 
1988 52,840 3 0.006°/o 
1989 51,997 4 0.008°/o 
1990 54,430 7 0.013°/o 
1991 52,391 4 0.008°/o 
1992 50,585 6 0.012°/o 
1993 59,449 5 0.008°/o 
1994 55,557 6 0.011°/o 
1995 47,550 11 0.023°/o 
1996 44,211 7 0.016°/o 
Total 721.429 70 0.0097o/o 

Fuente: Departamento de Estad1st1ca CDP 
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En la Gráfica 1 se representan los casos de dcrn1aton1iositis detectados por año de estudio 
Dcrn1ator11iositis 1982 -1996 

12 

N = 70 
10 

a 

·l 6 
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~ 

~ 4 

2 

o 

~ 

Gráfica Casos Detectados por .Año de Estudio 
Fuente. Archivo de la Clinica de Enfcnncdadcs Colágcno-\/asculares 

Edad 

El rango de edades de los 70 pacientes estudiados fue de 2 a 69 años con una media de 

32.58 años. La moda fue de 30 años y la Derivación Estándard fue de 16 49 (Tabla 2) 

Edad Pacientes 

o - 10 12 

11 - 20 8 

21 - 30 12 j 
31 - 40 16 !!'. 

41 - 50 11 

51 - 60 7 

61 - 70 4 

Tabla 2 Edades Gráfica 2 Distribución por Edades 
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Hubo 14 pacientes en el rango de edad pediátrica (2 a 16 años de edad). 

El grupo de edad pcdominantc fue de los 3 1 a los 40 años con 16 pacientes. En segundo 

lugar quedaron dos grupos ctárcos: de 21 a los 30 años con 12 pacientes y el de menores de 

1 O años, tarnbién con 12 pacientes. 

Sexo 

Hubo 59 pacientes (84 29°/o) de sexo femenino y 11 pacientes {l5.7lo/o) de sexo masculino. 

(Tabla 3, Gr:ifica 3) 

Tabla 3 Distribución por Sexo 

Sexo Nl1n1ero Porcentaie 
Femenino 59 84 29 
Masculino 11 15.71 
Total 70 100 

Fuente: r\.rch1vo de la Chmca de Enfermedades Colagcno-Vasculares 

Femenino 
8429% 

N = 70 

Gráfica 3 Distribución por Sexo 

Esto produce una relación de 5.36 a 1 a favor del sexo femenino. 
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l~elnción Edad/Sexo 

En la edad pcdiútrica (hasta 16 años) hubo 14 pacientes, 1 O de sexo femenino y 4 del sexo 

rnasculino. Lo cual produce una relación de 2.5 a 1 a favor del sexo fcmcnino.(Tabla 4. 

Gráfica 4) 

En d grupo ctárco de 1 7 a 48 arlos hubo 44 casos. 38 de sexo femenino y 6 de sexo 

n1asculino Esto produce una relación de 6 33 a 1 a favor del sexo fcmenino.(Tabla 4, 

Gráfica 4) 

T·tbla 4 Relación Ed·td/Scxo 
l~angos de edad o - 16 

l(aiios) 
Fcnicnino 10 
rvtasculino 4 
Totales 14 
R.elación Fem/1\1asc 2.5 a 

40 

35 

30 , 

25 ,/ 

20 , 

15 

'º 

-----------< 

O- 16 

1 

17 -48 49 -69 Todas las 
edades 

38 11 59 
6 1 11 

44 12 70 
6 33 a 1 11 a 1 5 36 a 1 

CF;;;,~~~~--'. 
---------j • Mascultno r 

·------;' CJ Relación f/m 

49-69 

Rangos de edad 

Gráfica 4 Relación Edad/Sexo 
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Finalmente. se registraron 12 casos de 49 a 69 años de edad • 1 I del sexo femenino y uno de 

sexo masculino. lo cual produce una relación de 1 J a 1 a favor del sexo femenino en este 

grupo etárco (Tabla 4, Gráfica 4) 

"l~ien1po de Evolución 

El ticn1po de evolución de los pacientes a su ingreso a la Clínica de Enfermedades Colágeno

Vascularcs varió entre 2 semanas y 4 años La n1cdia fue de l S. 12 mescs(Tabla s. Gráfica 5) 

Tabla 5 Tiempo de Evolución 
i\.1eses Pacientes 

<3 12 
23 

7 ¡J 9 3 
JO a 12 JO 
13 a 15 o 
16 a 18 2 
19 a 21 o 
22 a 24 7 
25 a 27 
28 a 30 o 
31 a JJ o 
34 a 36 5 
> ]6 7 
Total 70 

Gráfica 5 Tiempo de Evolución al Ingreso 
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I\'lanifestncioncs Clínicas Iniciales 

La gran mayoría de los casos. 64 pacientes (91 .42o/o)~ iniciaron la enfermedad con 

manifestaciones cutáneas y solamente 6 pacientes (8.57%) iniciaron con manif'estaciones 

musculares (Tabla 6,Gnifica 6) 

Tabla 6 I'vlanifcstacioncs Clinicas Iniciales 
1\1anifestaciones iniciales 
Piel 
Músculo 
Total 

Piel 
91% 

Pacientes 
64 
6 

70 

o/o 
91 .42º/o 
8.57% 
1 OOo/o 

N 70 

9°/o 

Gráfica 6 Manifestaciones Iniciales 
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1\1anifestaciones Cuhincas 

Todos los pacientes cursaron con lesiones critematosas. 45 pacientes (64.29%) presentaron 

halo heliotropo. ~i 1 (58 57~/o) presentaron signo de Gottron: 33 (47 14º/o) cursaron con 

lesiones csca1nosas. 3 1 (44 :.<Jº/o) con fotoscnsibilización~ 29 (41 .43%) con lesiones de 

aspecto poiquilodérrnico, 24 (J4 :::!9~·ó) con hipcrpigmcntación: 25 (35 71°/o) con edema y 

17(:.4 :::!9°/o) con tclangicctasias (Tabla 7,Gratica 7) 

Tabla 7 Signos Cutáneos l\.lás Frecuentes 
Signo Paciente º/o 
Eritcn1a 70 100 
1 lcliotropo 45 64.29 
Gottron 41 58 57 
Escama 33 47.14 
Fotoscnsibilidad J l 44 29 
Poiquilodermia 29 41.43 
l--liocroigmcntación 24 34 29 
Edema 25 35.71 
Tclan~iectasias 17 24.29 

Grá.fica 7 Signos Cutáneos rv1as Frecuentes 

Otras manifestaciones cutáneas reportadas con menor frecuencia fueron: alopecia ( 14 casos .. 

20%). hipcrtricosis (10 casos. 14.29%). lesiones periunguealcs (10 casos. 14.29%). 

fenómeno de Raynaud (7 casos. 10%). lesiones atróficas (7 casos. 1 0°/t,). calcinosis cutis (6 
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casos, 8.57%), livedo reticularis (6 casos, 8.57%), úlceras de mucosa oral (4 casos. 

5.71%),lesiones de vasculitis (3 pacientes. 4.28o/o) y xcrosis (1 caso, 142°/o) (Tabla 

8,Gráfica 8). 

Tabla 8 Signos Cutáneos Menos Frecuentes 

Sic:no Pacientes º/c • 

...-'-looccia 14 20.00 
Hioertricosis JO 14.29 
Pcriungucales JO 14.29 
Ravnaud 7 10.00 
i\.trofia 7 10.00 
Calcinosis 6 8.57 
Livedo Reticular 6 8.57 
Ulceras Orales 4 5.71 
Vasculitis 3 4.28 
X ero sís 1 1.42 

14 
-~-, 

12 - -~~:; 
-~ 

10 

B 

6 

4 

2 

o 
{ 11 -~ ¡ 'E ~ C5 

~ :f' Ji ! ~ ¡:; {l ~ ;") -5 ::> 

Gráfica 8 Signos Cutáneos Menos Frecuentes 

La calcinosis cutis se presentó unicamcntc en el sexo femenino. 5 casos en pacientes de 19 a 

45 años de edad y un caso en una paciente de 6 años de edad. 

En cuanto a la sintomatologia cutánea. solo 9 pacientes (12.85%) reportaron prurito. 
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!\lnnifcst,..cioncs Ex:.r.acut:íncas 

57 de los pacientes (81 ..tJ~·ó) refirieron debilidad n1uscular de cintura pélvico y/o escapular. 

47(67. 14~---ó) reportaron fatigabilidad. J 7( S:! 86~0} n1ialgias. 3 3(47. l 4o/o) astenia y adinamia~ 

23(32.86~·ó) artralgias. 1 8(25 71 %) pérdida de peso. 17(24.29'%) fiebre y 13( 18.57%) 

disfagia (Tabla 9, Gralica 9) 

Tabla e) :\1anifcstacioncs Clinicas Extracutáncas 
:\.1.. Extr.acut.ar1cas Pacientes 
Debilidad 57 
Fati~a 

l\'1 ial cias 
.-\..stcnia i .-\.dinarnia 
/\rtrahda 
Pérdida de peso 

Fiebre 
Disfacia 

Artral91a 
9% 

47 
J7 
33 
.23 
18 
17 
l J 

Disfagia 
5% 

o/o 
81 .43 
67.14 
52.86 
47. 14 
32.86 
25.71 
24 29 
18 57 

Gráfica 9 I\.1anifestacioncs Ctinicas Extracutancas 

TtSIS 
DE lA 

HO DEBE 
B1B~..,.u:;A 
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Enzin1as I\1usculares 

Las enzimas musculares (CPK, TGO, TGP. DHL. Aldolasa y Creatina Urinaria de 24 horas) 

fueron dosificadas c.:n SS (82.85~/o) de los 70 pacientes 46 de ellos (65 71°/é,) presentaron 

elevación de una o 111ás cnzin1as. con rnayur frecuencia la CPK. la cual se encontró elevada 

en 30 casos (-12 85°/o). (Tabla 10. Grafica 10) 

Tabla l O Enzin1as 1\.'1uscularcs -
Enzimas 
Elevadas 
Normales 
Sin estudio 
Total 

Sin estudio 
17.14% 

Normales 
17.14% 

Pacientes 
46 
12 
12 
70 

Gráfica 1 O Enzimas l\.1usculares 

º/u 
65 72 
17.14 
17 14 
100 
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Electrorn iogra fía 

Unicamcntc en 17 casos (24 29o/o) se contó con este estudio. En 15 de ellos (21 .43%) fue 

rcponado con10 con1patiblc con el diagnóstico clínico (Tabla 1 1 ~ Gráfica I I) 

De los 17 pacientes son1ctidos a elcctrorniografia el 88.23°/o ( 15) mostraron hallazgos 

compatibles con el diagnóstico clínico 

-rabia 1 1 Elcctrorniografia 
Elcctron1ioe:rafía 
Comoatible 
No comoatiblc 
Sin estudio 
Total 

No compatible 
3°/o 

Pacientes 

Sin estudio 
75•1. 

15 
2 

53 
70 

Compatible 
21•1. 

Gráfica l l Elcctromiografia 

·~{, 

21 43 
2.86 

75.71 
100 00 

N = 70 



82 

llistopatología y Correlación Clínico-llistológica 

Solo en t 4(:!.0o/o) pacientes se obtuvieron especímenes para biopsia cutánea. 9 de éstas 

biopsias ( 1.:!.86<"?/o) fueron reportadas como compatibles con el diagnóstico clínico de 

dcrmatomiositis crabla 12, Grúfica 1 ::!.) 

Tabla 12 1 Iistopatolo~ia de Piel 
Diopsin de 11icl 

Compatible 
No compatible 
Sin estudio 
Total 

No compatible 
7.14o/o Compatible 

12.86o/o 

Pacientes 
9 

5 
56 
70 

Gráfica 12 Histopatologia de Piel 

12.86 
7.14 

80.00 
10000 

Sin estudio 
80.00°/o 

N=70 
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11 istopatología de J\.1 t'"lsculo 

29(4 I . ...i:!º/o) de los 70 pacientes se sometieron a toma de biopsia muscular 25 de ellas 

(35 7 t ~--ó) fueron reportadas como con1patiblcs con el diagnóstico cJinico (Tabla 12~ Gráfica 

12) 

'1 bl p ¡¡· a a - 1stonato 0~1a 
Jlionsia 1\·luscular 
Compatible 
No compatible 
Sin estudio 
Total 

Sin estudio 
58% 

N = 70 

d M C• úscu o 
Pacientes 

25 
4 

41 
70 

Gráfica 1 2 1-!istopatologia de Músculo 

º/u 
35 71 
5 71 

58.57 
100.00 

Compatible 
36°/o 

No compatible 
6º/o 
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Corrclnción Clínico-l·Jistológica 

Hubo correlación clinico-histológica en 9 de las 14 biopsias de piel (64.28%) y en 25 de las 

29 biopsias de músculo (86.28%). 

Tabla 1 J Correlación Clinico-1 Iistoló1...dca 
Dio sins Com alibles Correlación C-1-1 
Pid 14 9 64 28o/o 
MUsculo 29 25 86.28°/o 

Gráfica 1 3 Correlación Clínico-Histológica 

Criterios Diagnósticos de Hohan y Pcter 

Todos Jos pacientes presentaron la erupción cutánea característica (Criterio 5 de Bohan y 

Peter). 



X5 

32(45.71°/o) de los 70 casos reunieron dos de los dcrnús criterios diagnósticos. 19(27 14o/o) 

de los 70 casos reunieron tres de ellos. 13(18 57°/o) de los 70 presentaron solo un criterio 

diagnóstico y solarncntc dos (2 85~/o) casos reunieron cuatro criterios diagnósticos, además 

del cutánceo (Tabla 14) 

1-lubo 4 ( ~ 71 ~u) en.sos que satist:-ician unican1cntc el quinto criterio diagnóstico. es decir. las 

lesiones cutáneas características de dcrn1atonliositis 

i-abla l 4 Nún1cro de Criterios Dia~nósticos Presentes 
~o. criterios Pacienres º/o 

cuatro 2 2.86o/o 
tres 19 27.14% 
dos 32 45.7lo/o 
uno 13 18.57°/o 
Solo piel (C#S) 4 5 71% 
Total 70 100.00o/o 

cuatro dos Solo ptcl (C#S) 

Gráfica 14 Núrncro de Criterios Diagnósticos Presentes 
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En esta casuística, el criterio diagnóstico mas constante fue cJ número 1. es decir la debilidad 

muscular. presente en 58(82.SS~"á) de Jos 70 pacientes. En segundo lugar la elevación de 

cnzin1as n1uscularcs. criterio nún1cro 4. presente en 44(62 85'?/o) de Jos 70 pacientes y. en 

tercer Jugar los can1bios característicos en Ja biopsia de mUsculo. Jos cuales estuvieron 

presentes en 25(35 71 ~{,) de Jos 70 pacientes El criterio número 3, Jos cambios 

característicos en la clcctrorniogratia, qucd6 en cuano lugar. estando presente en 

15(21.42~·0) de los 70 pacientes (Tabla 15, Gráfica 15) 

Tabla J 5 Criterios Diagnósticos en Orden de Frecuencia 

Criterio 
Debilidad (1 l 
Enzimas (4) 
Biopsia Muse (2) 
EMG (3) 

Debilidad 
(1) 

Enzimas 
(4) 

No. 
58 
44 
25 
15 

B1ops1a 
Muse (2) 

EMG 
(3) 

% 
82.85% 
62.85% 
35.71% 
21.42% 

Gráfica 1 5 Criterios Diagnósticos en Orden de Frecuencia 
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CLASIFICACION CLINICA DE LOS CASOS 

De los 70 casos estudiados. 52 (74.29%) fueron dcrmatomiositis idiopática del adulto; uno 

(l .43o/o) füc dcrmatomiositis asociada a enfermedad maligna; 14 (20%) fueron 

dcrn1atonliositis infantil; y 3 ( 4. 29°/ó) fueron dcrn1atomiositis amiopática. (Tabla 16~ Gráfica 

16) 

·rabia 16 Clasificación Clínica de los Casos 
Clasificación 

DM del Adulto 
DM con Neoplasia 
DM Infantil 
DM Amiooática 
Total 

DM Am1opática 
4% 

Número 
52 
1 

14 
3 

70 

CM con Neoplasia 
1% 

Tabla 16 Clasificación Clínica de los Casos 

º/o 
74.29% 
1.43°/o 

20.00% 
4.29°/o 

100.00°/o 
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TIEMPO DE SEGUIJ\UENTO 

En 49 casos (70º/o) se contó con un periodo de seguimiento en la clínica de eníerrnedades 

colágeno-vasculares. Este fue rnuy variable. de 1 a 103 meses. con una medía de 15. l 2 

rncscs 

En 2 J casos (30~/o) no se contó con seguimiento por inasistencia de los pacientes a las 

consultas de control (Tabla 1 7, Gráfica I 7) 

Tabla 1 7 Casos con ScL?.uin1icnto 
No. de casos 

PorcentaJe del total 
Tiempo de seguimiento 
Media 

seguimiento 
30o/o 

49 
70°/o 

1 ~ 103 meses 
15.12 meses 

N 70 

Con 
seguimiento 

70% 

Gráfica J 7 Casos con seguimiento 
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VALORACION DE LA RESPUESTA AL TRATAMIENTO 

La respuesta al tratamiento se valoró de la siguiente manera· 

!\lcjoría (1\1).- Mejoría importante de parilmctros clínicos y cutá.ncos asi como de 

laboratorio. pero sin pcrn1itir suspender el tratamiento 

i\linirn.a rnejorí.a (rn/rn).- l\.·lcjoria leve de los n1cncionados parámetros 

Rcrnisión (H.)- J\,1cjoria con desaparición de los signos y síntomas permitiendo suspender el 

tratan1icnto 

l\lcjoría con recidivas (1'·1/r) - Curso con rcn1isioncs/cxaccrbaciones requiriendo ajustar tas 

dosis de medicamentos 

Sin respuesta (Sir).- Sin cambio o empeoramiento clínico. 

Tl~~TAMIENTO DE LA DERJ\'IATOMIOSITIS DEL ADULTO 

De los 52 casos de dcrmatomiositis idiopática del adulto. 36 (69.23%) tuvieron un periodo 

de seguimiento. Uno de ellos. una mujer de 35 años de edad. no recibió tratamiento por 

decisión personal y experimentó una remisión espontánea de su enfermedad un año después. 

Otra paciente de 57 años de edad sin debilidad muscular pero con elevación de la creatina 

urinaria y biopsia muscular compatible con la enfermedad fue tratada unicamente con 

antiinflamatorios no esteroideos evolucionando con mejoría y encontrándose asintomática al 

seguimiento de 4 meses (Tabla 18) 

ra bl a 1 8 Ad 1 u tos con s ea.u1m1ento 
Sin tratamiento 1 
AINES 1 
Prednisona 34 
Total 36 
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34 casos de.: dcrr11aton1iositis idiopútica dc-1 adulto fueron tratados con prcdnisona. como 

agente terapéutico aislado o cornhinado con otros fárn1acos La dosis fue de 60 mg al dia al 

inicio. 30 n1g al día corno dosis n1cdia y 1 O rng al día con10 dosis de sostc;!n -rodas ellos 

recibieron aden1ás rnancjo co1nplcn1cntario al uso de cstcroidcs (isoniacida del iicido 

nicotinico antiúcidos. suplerncntos de potasio y diuréticos en caso ncc~.sario) y manejo 

tópico a base.: de filtros solares, pantallas y lubricantes 

[)c.: los J-l casos tratados con pn:dn1sona. 13(38 :24 1~,'o) recibieron unicamcntc prcdnisona. 

ó( 17 65~ ó) recibieron prcdnisona y· az~tioprina, 5( 1...-J 71 %) recibieron prcdnisona y 

cloroquina. 9 (26 -J7~ó) recibieron prcdnisona. azatioprina y cloroquin.a y uno(2 94%) 

rc.:cibió prcdnisona cornbinada con rnctotrc:xatc (Gráfica J 8) 

PO+ MTX 
2 94º/o 

PO+ Az 
17 65°/o 

Predn1sona 
38 24º.lb 

N = 34 

Gráfica 1 8 i\.dultos Tratados con Prcdnisona ..-\.islada o Combinada 

ADULTOS TRATADOS CON PREDNISONA UNICAJ\IENTE 

J 3 adultos íueron tratados con prcdnisona. aunada a los medicamentos ya mencionados 

complementarios al uso de estcroidcs. Fueron 19 mujeres y 3 varones y su tiempo de 

seguimiento fue de J a 48 meses. 
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Cinco pacientes (.18.46°/o) presentaron rncjoría. l paciente (7.69%) presentó mínima mejoría~ 

relacionada a suspensión del tratan1icnto. 3 pacientes (23. 08%) presentaron remisión~ 3 

pacientes (23 08~/0) presentaron rncjoria con recidivas y uno (7 69%) no tuvo respuesta e 

inclusive crnpcoraron las n1anifcstacioncs crabla 19) 

Tabla 19 ·\dultos Tratados con Prcdnisona Unican1cntc 
Casos Número Resultados Número %, 
Mujeres 10 Me¡oría 5 38.46°/o 
Hombres 3 Minima mejoría 1 7.69°/o 
Total 13 Remisión 3 23.08% 
Seouim1ento 1 - 48 meses Meioria / Recidivas 3 23.08% 
Comolicados 7(53.84%) Sin me1oría 1 7.69°/o 

7 de los 1 J casos (53 84o/a) presentaron complicaciones (una a cuatro por paciente) Se 

registraron 5 cornplicacioncs, las cuales se repitieron en 12 instancias síndrome de Cushing 

(4 pacientes. 57. 1%), enfermedad ácido-péptica (.2 pacientes. 28.57o/o). dern1atitis 

acnciformc (::! pacientes. 28. 57°/o). candidiasis orofaríngca (2 pacientes, 28 57%). 

hipertensión arterial sistén1ica ( J paciente. 14 28%) y aparición de petequias ( l paciente. 

14.28%) (Gráfica 19) 

Cushing EAP Acnolformo Cand1da HAS Petequias 

Gráfica I 9 Complicaciones del Tratamiento con Prcdnisona en ....-'\.dultos 
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ADULTOS TRATADOS CON PREDNISONA Y AZATIOPRINA 

Seis pacientes adultos con dermatomiositis idiopática fueron tratados con prednisona y 

azatioprina. La dosis de azatioprina fue de 1 00 n1g al día Todos fueron del sexo femenino 

con un periodo de seguimiento de l a 1 03 1nescs. 

1-rcs pacientes (50~'ó) cxpcrin1cntaron mejoría importante. una paciente (16.67°/o) presentó 

n1cjoria leve . una paciente prcst:ntó mejoría con recidivas ( 16.67°/o)~ y una paciente 

( 16 67°/ó) no tuvo respuesta al tratan1iento (Tabla 20) 

Tabla ...,O ·\.dultos Tratados con Prcdni - sana v ... uatiopnna 
Casos Número Resultados Número 0/o 

Muieres 6 Meioria 3 50.00°/o 
Hombres o Meioria leve 1 16.67°/o 
Total 6 Mejoría/ Recidivas 1 16.67º/o 
Seguimiento 1 - 103 meses Sin respuesta 1 16.67°/o 

Las complicaciones con este tratamiento se presentaron en 3 pacientes (50°/o). 1 a 2 por 

paciente Fueron 6 complicaciones. las cuales se repitieron en 8 instancias 2 pacientes 

(66 66°/o) presentaron síndrome de Cushing~ 2 pacientes (66.66°/o) presentaron osteoporosis; 

una paciente (33 .33°A,) presentó enfermedad ácido-péptica; una paciente presentó depresión 

(33 33"l"D)~ una paciente presentó herpes zóster (3 3 .3 3º/o) y una paciente presentó 

candidiasis orofaringea (33.33º/o) (Gráfica 20). 

Es importante destacar que en este grupo se incluyó una paciente de 21 años de edad con 

dermatomiositis asociada a embarazo. Cursó con mejoría leve pero recidivas múltiples y 

desarrolló varias complicaciones como síndrome de Cushing~ osteoporosis. eníermedad 

ácido-pc!:ptica. depresión. herpes zóster e infecciones de las vías urinarias. Sin embargo. el 

producto de la gestación nació eutrófico y sin complicaciones. El seguimiento de este caso 

fue a 36 meses. 
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Gráfica ::o Cornplicacioncs dc.:J Tratarnicnto con Prcdnisona y .•\.zatioprina en i\.duJtos 

ADULTO TRATADO CO;\; PRED:-OISONA Y .'\JETOTREXATE 
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El caso no 66 recibió tratan1icnto con esta cornbinación Fue una paciente de 1 8 años de 

edad con debilidad n1uscular, ataque al estado general e imponantc elevación de las enzimas 

n1uscularcs sCricas. Se n1ancjó con prcdnisona a dosis de =o mg al día y mctotrcxatc a dosis 

de 6 mg por semana Evolucionó satist1ictoriamcnte tornándose asintomática en un mes. Su 

seguimiento fue de 1 año en cuyo ticn1po se logró n1antcncr la mcjoria con metotrexate a 

dosis de :::. 5 n1g por semana y prcdnisona a dosis de 1 O mg por semana 1'.'o se reportaron 

con1plicacioncs 

ADULTOS TRATADOS CON PREDNJSONA Y CLOROQUINA 

Cinco casos de dcrmatomiositis idiopática del adulto fueron tratados con prednisona y 

cloroquina. La dosis de cloroquina fue de J 50 mg al día. Todos fueron del sexo femenino 

con seguimiento de uno a 48 meses. ~rodas cursaron con mejoría y 3 de ellas (60%) 

presentaron complicaciones las cuales fueron tres~ que se repitieron en 4 instancias. Dos 



pacientes (66.66o/o) presentaron sindron1c de Cushing, una paciente (33 33~'0) presentó 

dermatitis acncifbrrne y una paciente (33 33º/o) presentó enfermedad ilcido-pCptica 

(Tabla 2 1. Gratica 2 1) 

Tabla :.1 .·\dultos Tratados con f>rcdnisona :v Clornquina 

Casos Número Resultados Número % 
Muieres 5 Me.cría 5 100°/o 
Hombres o Com licaciones 3 60°/o 
Total 5 
Sequimiento 1 - 48 meses 

06 

02 
o Lo«-:illlol.....--'-'---

Acne1forme EAP 

Gráfica 21 Con1plicaciones del Tratamiento con Prcdnisona y Cloroquina en .A.dultos 

ADULTOS TRATADOS CON PREDNISONA. AZATIOPRIN,\. Y CLOROQUfNA 

Nueve casos fueron tratados con esta cornbinación. Los filrmacos se administraron a las 

dosis antes señaladas. ·rodas fueron del sexo femenino. con seguimiento de 3 a 82 meses. 

Cuatro pacientes (44.44%) presentaron mejoría importante~ cuatro pacientes (44.44%) 

presentaron mejoría con recidivas y una paciente ( l 1. 1 1 %) presentó remisión del cuadro 

(Tabla 22) 
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Tabla ..,.., Adultos 1·ratados con Prcdnisono. \. L. r zauonnna v -- CI oroau1na 
Casos Número Resultados Número º/o 

Muieres 9 Meioría 4 44.44°/o 
Hombres o Meioría / Recidivas 4 44.44°/o 
Total 9 Remisión 1 11.11º/o 
Seauimiento 3 - 82 meses Comnlicaciones 4 44.44°/o 

Hubo cuatro pacientes (44 44~·0) con cornplicaciones. Estas fueron dermatitis acneiforme 

(un caso.25°/o). síndron1c de Cushing (un caso, 25º/o), ostcoporosis (un caso, 25º/o) y 

cnfcrn1edad il.cido-péptica (un caso, 25°/0) ( Cinlíica 22.) 

Gráfica 22 Complicaciones del Tratan1icnto con Prcdnisona, Azatioprina y Cloroquina 

TRATA1'llENTO DEL CASO DE DER1'1AT01'110SITIS ASOCIADA CON 

NEOPLASIA 1'1ALIGNA 

El caso no. 3 fue el de un paciente masculino de 69 años de edad, fumador crónico, con 

cuadro de tres meses de evolución sugestivo de dcrmatomiositis. El diagnóstico se 

corroboró mediante enzimas nluscularcs séricas. clcctromiografia y biopsia muscular. Cursó 

con sinton1atología respiratoria y cspcctoración hctnoptoica con células ncoplá.sicas. La 

intcrconsulta a neumología reveló carcinoma broncogénico de células indiferenciadas en 

etapa inoperable. Se manejó inicialmente con prednisona y fue referido a otra institución 

para recibir quin1ioterapia. lnicialmentc presentó mejoría pero falleció a los 16 meses de 

seguimiento. 
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TRATAI\llENTO DE LA DERI\lATOI\llOSITIS INFANTIL 

De los 14 casos pcdiiltricos. 12 (85 71°/o) contaron con un periodo de seguimiento en la 

clínica de cnfcnnedadcs colágeno-vasculares (Tabla 23). 

Tabla....,, C~sos Pediátricos -· 
Casos Número 0/o 

Con Sequ1miento 12 85.71°/o 
Sin sequimiento 2 14.29º/o 
Total 14 100.00°/o 

Los 1:?. pacicnt«.:s fueron tr41.tados con prednisona aisladan1cntc o combinada con otros 

agentes terapéuticos La dosis de prcdnisona fue de 1 -2 mg por kg de peso Generalmente se 

indicaron 30 1ng con10 dosis diaria inicial. 15 mg. como dosis diaria media y 5 mg como 

dosis diaria de sostCn. 

Cuatro casos (33 33~/o) recibieron unican1entc prcdnisona y medicamentos complementarios 

con el uso de cstcroidcs~ tres casos (25°/o) recibieron prcdnisona y azatioprina; un caso 

(8.33°/o) recibió prcdnisona y cloroquina y cuatro casos (33.33°/o) recibieron prednisona9 

azatioprina y cloroquina (Gráfica :?.3). 

Gráfica 23 Casos Pediátricos Tratados 
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CASOS INFANTILES TRATADOS CON PREDNISONA lJNICA:'\IENTE 

Cuatro casos pcdiütricos recibieron unicamcntc prcdnison<1 corno agente terapéutico Fueron 

tres del sexo masculino y uno del st.!xo fcn1c111no con scguirnicnto de 1 a 12 meses Todos 

presentaron mcjoria importante pero sin lograr:-.i.: suspender el rncdicamcnto crabla 24) 

·rabia ~4 Casos Pcdiatricos Tratados con Prt.:dnisona Unicamcntc -
Casos Número 

Masculino 3 
Femenino 1 
Sequimiento 1 a 12 meses 
Meioría 4 (100°/o) 

Dos casos (50%) presentaron cornplicaciont..~s Estas fueron síndrornc de Cushing (un caso. 

50%) e infección de vías respiratorias superiores (un caso. 50~0) ( Gr·afica 24) 

0.8 

.i 0.7 

0.6 

1i 0.5 

"' 0.4 -o 
o 0.3 z 

0.2 

0.1 

o 
Cushing 1 VR S 

Tabla 24 Complicaciones del -rratan1icnto con f>rcdnisona en Niños 
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CASOS INFANTILES TRATADOS CON PH.EDNISONA Y AZATJOPRINA 

Tres casos pediátricos fueron tratados con csta con1binación La dosis de azatioprina fue de 

25 a 50 n1g al dia Fueron dos de sexo fcrncnino y uno de sexo n1asculino con seguimientos 

de 24.5 y 61 111cscs. rcspcctivarncntc Una paciente (caso no 19) presentó n1cjoria 

imponantc con rcn1isión de las 1nanifcst<.1cioncs cutáneas Otra paciente (caso no 68) 

también presentó in1portantc nu:joria El paciente (caso no 44) presentó rncjoria pero con 

recidivas requiriendo ajuste de las dosis de los n1cdican1cntos f")os pacicntl.!S (casos 39 y 44) 

(66°/o) desarrollaron con1plicacioncs. las cuah:s fueron sindron1c de Cushing y dermatitis 

acneiforn1c en ambos casos (Tabla 25. Gráfica 25) 

Tabla 25 Casos Pcd1átncos Tratados con Prcdnisona v i\.zationrina 
No. Sexo Seguin1icnto H.csultado Con1plicaciones 
caso <meses\ 
39 Femenino 24 Meioria Cushina 
44 Masculino 61 Me1oria/ rec1d1vas O. Acneiforme 
68 Femenino 5 Meioria -

0.9 

o.a 
~ 

0.7 
~ 0.6 
-~ 

05 

"' ,, 
ó z 

o 1 

o 
Cush1ng D acne1forme 

Gráfica 25 Complicaciones del Tratan1icnto con Prcdnisona y 1-Uatioprina en Niños 
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CASO INFANTIL TRATADO CON PREDNISONA Y CLOROQUINA 

Un caso pediátrico (no 49) fue tratado con esta combinación. La dosis de prednisona fue de 

50 n1g al dia y la de cloroquina fue de 1 50 mg al día. La paciente era del sexo femenino, de 

16 años de edad y presentaba un cuadro cutáneo de 2 años de evolución con 

n1anifcstacioncs tipicas de la enfermedad. sin debilidad muscular pero con biopsia muscular 

diagnóstica Su scguin1icnto fue de 1 n1es obsen.:ándose mejoría. 

CASOS INFANTILES TRATADOS CON PREDNISONA, AZATIOPRINA Y 

CLOROQUINA. 

Cuatro casos pcdiiltricos fueron tratados con esta combinación Todos fueron del sexo 

femenino con periodos de seguimiento de 4 a 69 meses. Tres pacientes (75%) presentaron 

mejoría importante y una paciente (::!5~/o} presentó remisión del cuadro (Tabla 26) 

Tabla 26 Casos Pediátricos Tratados con Prcdnisona. 
Azatloonna v Cl oroau1na 

Casos Número 
Femenino 4 
Masculino o 
Seauimiento 4 a 69 meses 
Mejoría 3 (75%1 
Remisión 1 (25%) 
Complicaciones 2 (50%) 

Dos pacientes (50º/o) desarrollaron complicaciones. las cuales fueron sindrome de Cushing 

(un caso. 50%) e infección de vias respiratorias superiores (un caso. 50%) (Gráfica 26). 
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Grafica 26 Complicaciones del Tratan1icnto con Prcdnisona. Azatioprina y Cloroquina en 

Niños 

COMPLICACIONES POR EL USO DE PREDNISONA 

De los 49 pacientes de todas las edades que contaron con seguimiento~ un total de 47 

recibieron prcdnisona como agente terapéutico aislado o aunado a otros medicamentos 

como azatioprina. cloroquina o mctotrcxate. Todos los pacientes tratados con prednisona 

recibieron medicamentos complementarios con el uso de estcroidcs. mencionados con 

anterioridad. 

20 pacientes (42.55%) desarrollaron complicaciones relacionadas al uso de prcdnisona. En 

orden de frecuencia se reportaron las siguientes: síndrome de Cushing ( 1 1 pacientes. 55°/o), 

dermatitis acnciforrnc (7 pacientes. 35o/o), enfermedad acido-péptica (6 pacientes. 30%). 

candidiasis orofaringea (3 pacientes. 15%). osteoporosis (3 pacientes. 15%). infección de 

vías acreas superiores (2 pacientes. 10%). depresión (una paciente, 5%). hipertensión 

arterial sistémica (una paciente. 5%) y petequias (un paciente. 5%).(Tabla 27, Gráfica 27). 
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"'rabia 27 Complicaciones del "'rratamicnto con Prcdnisona Aislada o 
Combinada en Pacientes de Todas la Edades 

Casos 1 Número 
Total 1 47 
Complicados 1 20 (42.55%) 
Cushinq 1 11 (55 °/o) 
o acneiforme 1 7 135 °/o) 
EAP 1 6 (30°/o) 
Candidias1s 3 (15°/o) 
Osteoporos1s i 3 (15°/o) 1 

1 V R S 1 2 (10°/o) 
Depresión l 1 (5°/o) 
HAS 1 1 (5%) 
Petequias 1 1 (5°/o) 

Gráfica 27 Con1plicacioncs del Tratan1icnto con Prcdnisona ..-\.islada o Con1binada 

No se reportaron efectos secundarios relacionados con el uso de azatioprina. cloroquina ni 

mctotrcxatc 
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XXI CONCLUSIONES 

1..-Frecuencia.-La dcrrnatorniositis es un padecimiento raro cuya frecuencia en la consulta 

del Centro Dermatológico Pascua durante el. periodo de estudio ( 1982-1996) fue de 

0.0097~''o, detectándose 70 casos. Esto significa que aproximadamente uno en 100 000 

pacientes que acuden a consulta dermatológica presentan la enfermedad Jo cual concuerda 

con las cifras reportadas en Ja literatura 

2.-Edad.-La edad mas frecuente de presentación de esta enfermedad fue de los 3 I a los 40 

años. 

3.-Sexo.-Prcdorninó en el sexo femenino a todas las edades con una proporción general de 

5.4 mujeres por un hombre. Este predominio fue más marcado a mayor edad En los 

pacientes pediátricos fue de 2.5 a 1. en adultos de J 7 a 48 años fue de 6.33 a J y en 

pacientes mayores de 48 años fue de 1 1 a 1 . 

4.-Clasificación Clínica.-La variedad clínica más frecuente fue la Dermatomiositis 

ldiopática del Adulto (Tipo Il de Bohan y Peter) correspondiendo a 74.3% de los casos (52 

de 70). En segundo Jugar de frecuencia quedó Ja Derrnatorniositis Infantil (Tipo IV de 

Bohan y Peter) con un 20o/o ( 14 de 70). 

5.-1\-·Janifestacioncs lniciaJes de la Enfermedad.-La gran mayoría de los casos (91.4º/o o 

64 de 70 pacientes) iniciaron con manifestaciones cutáneas. Solo 6 pacientes (8.6%) 

iniciaron con manifestaciones musculares. Este predominio de inicio de los signos cutáneos 

sobre Jos musculares resultó mayor que el reportado en la literatura. 

6.-1\tlanif'estaciones Cutáneas Más Frecuentes.-EI eritema fue el signo cutáneo más 

frecuente y estuvo presente en todos Jos casos. 64.3% (45) de los pacientes presentaron 

eritema en heliotropo y 58.6% (41) presentaron el signo de Gottron. 
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7.-l\lanifcstacioncs Extracut:.incas 1\'l:.is Frecuentes.-Predominó la debilidad muscular~ 

presente en S l .4o/o(57) de los pacientes En segundo lugar la fatiga, en 67. 1 %(47) y en 

tercer lugar las mialgias en 5:? 9o/o(37) 

8.-Estudios Paraclinicos Rclcvantcs.-65 7°/o(46) de los pacientes cursaron con elevación 

dt: las enzimas n1uscularcs sCricas predominando Ja CPK la cual se incrementó en el 

-t:! 5~~(.30) de los casos 

De los pacientes son1ctidos a Elcctromiografia el 88.2%(15) mostraron hallazgos 

co111patiblcs con el diagnóstico clínico Se concluye que la dosificación de enzimas 

n1uscularcs séricas y la Elcctromiografia son estudios paraclínicos de gran utilidad 

diagnóstica en esta cnfcrrncdad 

9 .. -H.clación con ~coplnsias i\lalignas .. -Esta relación se corroboró unicamente en un caso 

( l 43°/0). La ncoplo1sia fue un carcinoma broncogénico indiferenciado en etapa inoperable en 

un paciente de sexo masculino y 69 años de edad El desenlace fue fatal. 

Se concluye que en esta casuistica Ja relación con enfermedad maligna fue menos frecuente 

que lo reportado en la literatura. Sin embargo, la edad y el tipo de neoplasia correspondieron 

con los datos publicados. 

10.-Correlación Clínico-llistológic;.1.-Para las biopsias de piel la correlación positiva fue de 

64.3% (9 de 14 biopsias fUcron reportadas como compatibles).Para las de músculo fue de 

86 3o/o (25 de 29 fueron compatibles). Se concluye que la correlación clínico-histológica es 

mayor con Ja biopsia muscular. 

11.-Resultados del Frratamiento en Adultos.-6 J .5%(8) de Jos adultos tratados unicarnente 

con prcdnisona presentaron mejoría. En tres pacientes (23%) se logró remisión del cuadro. 

Un paciente (7. 7°/o) presentó mínima mejoría y en un caso (7. 7%) no hubo respuesta. 

53. 8%(7) presentaron efectos adversos. 
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El tratarnicnto con prcdnisona y azatioprina en adultos (6) produjo mejoría en el 66. 7o/ode 

.los casos. 33 3~/o tuvieron una respuesta mínima o ausente a este manejo. 50o/o de los 

pacientes presentaron efectos adversos. 

El manejo a base de prcdnisona y 111ctotrcxatc en una paciente produjo mejoría importante9 

observándose un efecto ahorrador de estcroides y no se reportaron complicaciones.-

1·ados los adultos tratados con prcdnisona y cloroquina (5) mejoraron de manera evidente. 

Sin c1nbargo. el 60~-n (3) presentaron efectos adversos 

Todos los casos tratados con prcdnisona. azatioprina y cloroquina (9) respondieron a este 

csqucrna logrftndosc rncjoria en 8 casos (88 9º/o) y remisión del cuadro en un caso ( 1 1. 1 o/o). 

44 4~'Ó( 4) de estos pacientes presentaron efectos adversos 

Se concluye que la n1ayoria de los casos adultos (84.5°/o) responden a prednisona corno 

agente terapéutico aislado Sin c1nbargo, mas de la mitad de los casos presentan efectos 

adversos El tratan1icnto a base de prcdnisona. azatioprina y cloroquina en adultos produce 

los n1ejorcs resultados y la menor incidencia de efectos adversos 

12.-Rcsultados del 'J~ratamicnto en Nii1os.-Todos los casos infantiles tratados unicamente 

con prcdnisona ( 4) presentaron mejo ria. Sin embargo. el 50% (2) desarrollaron efectos 

adversos 

Todos los niños (3) tratados con prednisona y azatioprina mejoraron pero 66.6% (2) 

reportaron efectos adversos. 

Un caso infantil tratado con prednisona y cloroquina cursó con mejoría y no reportó efectos 

adversos. 

Todos los niños tratados con prednisona, azatioprina y cloroquina (4) respondieron a este 

csqucn1a. 75º/o(3) con mejoría y 25%(1) con rcniisión del cuadro El 50o/o{2) reportaron 

efectos adversos. 

Se concluye que en niños. al igual que en adultos~ se logran mejores resultados con la 

combinación de prednisona, azatioprina y cloroquina. Aproximadamente la mitad de los 

casos desarrollan efectos adversos lo cual es similar a lo reportado con el uso de Ja 

prcdnisona como agente terapéutico aislado. 
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13.-Efectos .A.dvcrsos del ~rrata111iento.-El 42.6o/o(20) de los pacientes que recibieron 

prcdnisona. aislada o cornbinada con otros agentes. desarrollaron efectos secundarios.El 

Síndrome de Cushing fue el más frecuente (55°/o)~ en segundo lugar la dermatitis acneiforme 

(35~/o) y en tercer lugar la enfermedad acido-péptica (30º/o). 

Se concluye que aproximadamente 4 de 1 O pacientes que reciben prednisona desarrollan 

efectos adversos y el n1ás frecuente es el sindrome de Cushing. No se reportaron 

con1plicacioncs por el uso de azatioprina. cloroquina y metotrexate. 
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FOTO 9 Estudio Elcctrorniográflco en dcrrnatomiositis: potenciales de bajo voltaje 
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FOTO 1 O Estudio EJcctrorniográfico en dt.:n11aton1iositis fibrilaciones. 
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FOTO 5 Biopsia 1nuscular en d<.:rn1ato1niositis haces n1uscularcs que se tiñen de manera 
irregular. pérdida de la estriación transversal en algunas áreas y haces rodeados 
por una reacción inflan1atoria discreta. 
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