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ABSTRACT
TITLE: Clinical features, of laboratory and cabinet of the Dermatomyositis in adult, in the
Hospital of Medical Center National Specialties The Race.
OBJECTIVE: evaluate the different features clinical, laboratorial and subtypes of
dermatomyositis in the Hospital of medical Center National Specialties The Race.
METHODS: we perform a retrospective and transversal study, in the Dermatology and
Reumatology of the hospital the clinical records of patients with Dermatomyositis were
reviewed from the period of 1981 to 2004.
RESULTS: 50 patients were included, 20 (40%) males and 30 (60%) females, with an
average age of 39.5 years. The idiopathic primary dermatomyositis was present in 41
patients (82%), the paraneoplasic form in 5 patients(10%), juvenile dermatomyositis in 2
(4%) , and the associated to connective tissue disease in 2 (4%). The average time between
the initial manifestations and the diagnosis was 217 days. The facial erithema was the most
frequent cutaneous manifestation in 45 patients (90%), Gottron’s-papules and V cleavage
sign in 35 patients (70%) respectively, the rare manifestations erithrodermic and purpura
were associated to neoplasic. The respiratory manifestations were present in 10 patients
~ (20%), gastrointestinal in 20 (40%), cardiologic in 6 (12%) and ophthalmologic in 1(2%).
The OR for neoplasic in patients older than 50 years was 2.57 (1.38-4.76).
CONCLUSION: patients older than 50 years with dermatomyositis should be periodically
evaluated for a early the neoplasic diagnosis.

Key word : Dermatomyositis, clinical features.



RESUMEN
TITULO: Manifestaciones clinicas, de laboratorio y gabinete de la dermatomiositis en adultos,
en el Hospital de Especialidades Centro Medico La Raza (HECMNR).
OBJETIVO: Evaluar las manifestaciones clinicas, de laboratorio y subtipos de
dermatomiositis en el (HECMNR)
METODOS
Realizamos un estudio retrospectivo, transversal, en el departamento de Dermatologia y
Reumatologia, mediante la revision de expedientes clinicos del hospital, de pacientes con
dermatomiositis, en el periodo de 1981 al 2004.
RESULTADOS
Incluimos 50 pacientes, 20(40%) del sexo masculino y 30 (60%) femenino, con una edad
promedio de 39.5 afios. La dermatomiositis idiopética primaria se presento en 41 pacientes
(82%), la forma paraneoplasica en 5 pacientes (10%), dermatomiositis juvenil 2 (4%), y la
asociada a enfermedad de tejido conectivo 2 (4%), el intervalo de tiempo promedio entre el
inicio de las manifestaciones y el diagndstico fue de 217 dias. El eritema facial fue la
manifestacion cutanea mas frecuente en 45 pacientes (90%), papulas Gottron’s, y signo de la
V del escote en 35 pacientes (70%) respectivamente, las manifestaciones muy raras como
purpura, eritrodermia se asociaron a neoplasia. Las manifestaciones respiratorias se
presentaron en 10 pacientes (20%), gastrointestinales en 20 pacientes (40%), cardiologicas en
6 pacientes (12%), oftalmoldgicas en 1 paciente (2%). El OR para neoplasias en pacientes
mayores de 50 afios fue de 2.57 (1.38 a 4.76).
CONCLUSION: Pacientes mayores de 50 afios con dermatomiositis deben de ser evaluados
periédicamente para un diagnostico oportuno de neoplasias asociadas.

Palabras claves: dermatomiositis, manifestaciones clinicas



INTRODUCCION

La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria asociada con distintas manifestaciones
cutaneas y extracutineas de origen autoinmune, con un comportamiento heterogéneo, de tal
manera que existen 6 grupos en la actualidad, que detallaremos posteriormente. Pertenece al

grupo de miopatias inflamatorias idiopaticas. (1)

HISTORIA
La dermatomiositis fue publicada en 1863 cuando Wagner describe un paciente con esta
enfermedad fue denominada como dermatomiositis, polimiositis, pseudotriquinosis y

miositis universalis aguda infecciosa.

EPIDEMIOLOGIA

La dermatomiositis tiene una tasa de incidencia y prevalencia de 1 a 10 casos por millén de
habitantes .La edad promedio de inicio de es a los 40 afios, mientras que la asociacién con
malignidad es a los 55 afios. La distribucion en los adultos es de 45 a 54 afios, con una baja de
ocurrencia en los jovenes de 15 a 24 afios.(2) En dermatomiositis juvenil la incidencia es de 1 a
3.2 casos por millén de nifios. La dermatomiositis juvenil tiene una distribuciéon bimodal por
edad con un pico de los 5 a 9 afios y otro de los 10 a 14 afios. Las manifestaciones a piel se
estiman de 30 a 40 % en pacientes adultos y en un 95% en nifios. Muchos estudios han
encontrado un predominio mujeres sobre hombres en una relacion 2:1.(3) En México en un
estudio realizado de miopatias inflamatorias idiopaticas en el centro médico nacional 20 de

Noviembre del instituto de seguridad y servicio social para trabajadores se encontré una mayor



incidencia del subtipo de dermatomiositis idiopatica en adultos (52.3%), con una evoluci6n
mas agresiva y peor pronostico que lo reportado en la poblacion sajona, se ha observado

prevalencia mayor de este subtipo en la poblacion cercana al ecuador.(4)

CLASIFICACION

Segun la clasificacion de Bohan y Peter modificada en el afio de 1975 existe 6 grupos: 1)
Polimiositis, 2) Dermatomiositis idiomatica o clasica, 3) Dermatomiositis Juvenil, 4)
dermatomiositis/polimiositis  asociada a enfermedades de tejido conectivo, 5)
Dermatomiositis/polimiositis asociada a neoplasia, 6) Dermatomiositis amiopatica. Algunos
autores incluyen un séptimo grupo que corresponde a la dermatomiositis por cuerpos de

inclusion.

La Dermatomiositis clisica en el adulto (DCA) tiene varias caracteristicas clinicas y
patologicas, las cuales no siempre aparecen simultaneamente ni con la misma severidad. Las
manifestaciones cutaneas incluyen papulas de Gottron’s, en el dorso de articulaciones
interfalangicas, codos y rodillas que posteriormente pueden llegar a manchas blanquecinas-
porcelana, el signo de Gottron’s descrito como placas atroficas, eritematoviolaceas en codos,
rodillas, maléalo medio y dorso de articulaciones interfalangicas, el eritema en heliotropo
corresponde a edema y eritema violaceo en parpados, el signo de chal descrito como eritema
violaceo y descamacion en areas fotoexpuestas y poiquilodermia caracterizada por
hiperpigmentacion, hipopigmentacion y telangiectasias. La piel cabelluda se afecta en el 82% de
los casos. La Vasculitis cutanea expresada como pirpura palpable, ulceraciones en mucosa oral
y genital, cambios ungueales que incluyen telangiectacias y eritema periungueal, cuticula
hipertrofica con infartos en puntos. Placas hiperqueratosicas y pigmentacion de superficie

lateral y palmar de dedos llamado: manos de mecanico.(5) Otras manifestaciones cutaneas son



hiperqueratosis folicular,(6) pitiriasis rubra pilaris, paniculitis, lipoatrofia localizada sin ser
precedida de paniculitis, vesiculas, dermatitis herpetiforme, penfigoide ampolloso, eritrodermia
y musinosis también se ha descrito en DCA. Solo 10 casos de paniculitis asociados con
dermatomiositis se ha publicado desde 1924, de estos en nifios. (7) Otras manifestaciones
cutaneas menos comunes encontradas son la ictiosis adquirida, enfermedad de Degos, liquen
plano, malacoplaquia y perforacion septal nasal. El prurito es mas comun en estos pacientes que
en el lupus eritematoso sistémico.

Los o6rganos internos afectados son pulmén, corazon, intestino y ojos. Puede haber disfuncion
esofagica, el 40% de los pacientes tienen funcion pulmonar alterada. Se ha reportado neumonia
intersticial (41%), alveolitis difusa ( 36.2%), las cuales en asociacion con sindrome del tunel del
carpo, signo de las manos de mecanico, fenomeno de Raynaud y anticuerpos antisintetasa
positivos constituyen el llamado sindrome antisintetasa y la bronquiolitis obliterante (22.8%).(8)
También se ha observado neumotérax, neumomediastino y enfisema subcutaneo masivo.(9)
Alteraciones electrocardiograficas en el 40% de los paciente tales como arritmias, bloqueo de
rama, falla cardiaca congestiva, alteraciones inespecificas del segmento ST-T.(10) Artritis y
artralgias en el 20 a25% de los pacientes. La enzimas musculares de la membrana sarcoplasmica
frecuentemente se elevan: Creatincinasa (CPK), aspartato aminotransferasa (AST) con una
relacion CPK/TGO menor a 40:1, deshidrogenasa lactica (DHL), alaninoaminotransferasa

( ALT) y aldolasa.

Autoanticuerpos miositis-especificos también se han descrito.

Las investigaciones retrospectivas en dermatomiositis paraneopldsica han reportado una
frecuencia variable de esta variante entre 4.4 a 60% en mujeres el cancer de ovario es el mas
frecuente, por lo tanto es obligatorio descartar malignidad ovarica en estas pacientes.(11,12) La
formacion de ampollas y vesiculas en dermatomiositis esta asociado con cancer de ovario.

Casos hiperqueratosis folicular generalizada, papulas hiperqueratosicas en palmas y plantas y



alopecia cicatrizal se han asociado a malignidad. Otras neoplasias que se han reportado son:
cancer de mama, prostata, pulmonar y pancreas.(5,11, 13), Cherin et al describen 7 casos de
dermatomiositis asociados a carcinoma de ovario y establecieron un porcentaje de 13.3% de
desarrollo de neoplasia de ovario en la poblacion total femenina con dermatomiositis y un
21.4% de mujeres mayores de 40 afios con dermatomiositis, similares asociaciones se ha
publicado en dermatomiositis amiopatica.

Pearson fue el primero que sugirié el término de dermatomiositis amiopatica (también
llamada ' dermatomiositis sin miositis) quien describe a pacientes que tienen manifestaciones
cutaneas patognomonicas que incluyen papulas y signo de Gottron’s y manifestaciones cutaneas
muy caracteristicas. Pueden a su vez ser clasificadas en tres grupos: a) Solo con
manifestaciones cutaneas, b) Con manifestaciones cutaneas, con mialgias y debilidad subjetiva,
pero sin evidencia de laboratorio de afecciébn muscular, ¢) con manifestaciones cutaneas, sin
mialgias ni debilidad muscular, pero con evidencia de laboratorio de afeccion muscular.(5).
Las manifestaciones cutaneas patognoménicas son: papulas y signo de Gottron’s, el eritema en
Heliotropo, telangiectasias periungueales con distrofia de cuticulas y signo del chal. Las
caracteristicas compatibles son: atrofia vascular poiquilodermica, ampolla subepidermica y
erosiones superficiales. (11). Los criterios de exclusion para DMA son 1) tratamiento con
imunosupresores sistémicos por dos meses consecutivos 0 mas dentro de los primeros 6 meses
después de inicio de la enfermedad en piel, 2) Uso de farmacos conocidos capaces de producir
cambios semejantes de dematomiositis al inicio de las manifestaciones de dermatomiositis en
piel. Corresponde a un porcentaje de 2 a 18 % de las dermatomiositis. (14)

La dermatomiositis Juvenil generalmente inicia antes de los 10 afios de edad con
fotosensibilizad severa y persisten y sintomas constitucionales leves. La calcinosis muscular y
vasculitis se asocia en un 40%. Otras manifestaciones a piel son paniculitis, lipoatrofia parcial,

edema periorbital e hipertricosis. Corresponde a un 7 a 20 % de las dermatomiositis. (15,16)



Sindrome de sobreposicion

Los pacientes con dermatomiositis/polimiositis pueden tener evidencia de otra enfermedad de
tejido conectivo como esclerodermia sistémica, artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico,
poliarteritis nodosa y sindrome de Sjogren.(11)

Dermatomiositis asociada a farmacos

Varios medicamentos como la D-penicilamina, hidroxiurea. Analgésicos antiinflamatorios no
esteroideos, antibidticos, farmacos hipolipemiantes pueden inducir miopatia y lesiones en piel.
Estos farmacos pueden asociarse a dermatomiositis por diferentes vias: a) induccion de
manifestaciones clinicas tipicas de dermatomiosititis, b) presencia de manifestaciones
semejantes a dermatomiositis, ¢) induccion de polimiositis, d) desarrollo de mialgias o dafio
muscular, e) aumento de enzimas séricas musculares.

Tratamiento

Prescindiendo de la modalidad de tratamiento, todos los pacientes con miositis y/o calcinosis
requieren una terapia fisica para prevenir coniracturas articulares y atrofia por desuso de tejido
muscular,

El tratamiento topico consisten en protectores solares, esteroides de clase 1y Il para el prurito y
cambios eritematoinflamatorios de la piel.(11)

El tratamiento sistémico consiste en:

Corticoesteroides: La prednisona ora la dosis de 0.5 a 1.5 mg/Kg/dia, una sola dosis diaria hasta
que el nivel de Ck se normalice, después disminuir paulatinamente en un periodo de 12 meses si
la Ck se normaliza reducir un cuanto cada 3-4 semanas, hasta llegar a una dosis de
mantenimiento durante 1 afio de 5 a 10 mg/dia. El mejoramiento objetivo de la fuerza muscular
se observa en el tercer mes de la terapia, pero si progresa, lo cual puede ocurrir en el 25% de los

casos, se deben de valorar otros inmunomoduladores.(17)



Metrotexate: es un farmaco de primera linea de la terapia adjunta de la dermatomiositis. Debe
iniciarse un dosis de 7.5 a 10 mg de metrotexate/semana, se puede incrementar la dosis 2.5 mg
hasta una dosis total de 25 mg por semana, cuando se aumenta la dosis del metrotexate la
prednisona debe disminuirse. Los efectos secundarios del metrotexate incluyen: estomatitis,
fibrosis y cirrosis hepatica, nauseas, dolor abdominal, neutropenia, prurito, fiebre, neumonitis y
sintomas gastrointestinales. Para reducir los estos efectos utilizar con acido folico 3 mg/dia.(18)
Se ha utilizado Ciclosporina la cual esta indicada en los casos refractarios a metrotexate o
agentes citotoxicos a dosis de 2mg/Kg/dia a 5 mg/Kg/dia en combinacion de esteroides o
metrotexate, (19)La ciclofosfamida mas prednisona da resultados buenos en el tratamiento de
pacientes con miositis y enfermedad pulmonar intersticial. (20) Hidroxicloroquina y
cloroquina pueden ser utilizadas como tratamiento adjunta. La hidroxicloroquina se utiliza a
dosis de 5 a 6.5 mg/Kg/dia, es un tratamiento eficaz en pacientes con manifestaciones cutaneas
con dermatomiositis juvenil, proporciona un efecto modulador de esteroides, (21)

En casos recalcitrantes se ha observado mejoria con la combinacién de metrotexate con
Azatioprina: a dosis de 1 a 2 mg/Kg/dia . (22) El Clorambucilo es un agente eficaz con efecto
de modulacion de esteroides en pacientes adultos en casos recalcitrantes donde han fracasado
citotoxicos o inmunosupresores. (23). Las publicaciones reportan una respuesta favorable en
pacientes con dermatomiosistis juvenil, en dermatomiositis asociada a paniculitis y en casos
refractarios de dermatomiosistis en pacientes adultos con Inmunoglobulina IV a dosis de 2
mg/Kg/mes durante un periodo de 6 a 12 meses, los reportes confirman una respuesta favorable
en dermatomiositis juvenil de reciente inicio, en dermatomiositis asociada a paniculitis y en
dermatomiositis refractaria. (24). Otras modalidades de tratamiento incluyen: timectomia,

plasmaféresis. (13)



MATERIAL Y METODOS

Realizamos un estudio retrospectivo, transversal. En el cual revisamos 50 expedientes
clinicos de pacientes adultos adscritos al HECMNR, delegacion 2 Noreste del IMSS, Distrito
Federal, entre el periodo de 1981 al 2004. Con los siguientes criterios de inclusion: a) Pacientes
con diagndstico de dermatomiositis de acuerdo a los criterios de Bohan y Peter b) Pacientes
atendidos en los departamentos de Dermatologia, Reumatologia y Medicina Interna,

c) derechohabientes al IMSS. Criterios de no inclusién: a) pacientes sin expediente clinico, b)
con miopatia de otro origen, c) pacientes con dermatomiositis atendidos en otra institucion d)
pacientes con polimiositis y criterios de exclusion: a) Pacientes con expediente clinico
incompleto. Se recolectarén datos como la edad de inicio, sexo , sintomas, intervalo de tiempo
entre el inicio de los sintomas y el diagndstico, patron estacional, el resultados de la exploracion
fisica completa (cutanea, fuerza muscular, cardiovascular, pulmonar, gastrointestinal y
oftalmoldgica) y, asi como los reportes de estudios de laboratorio de enzimas de liberacion
muscular, electromiografia, electrocardiograma, estudios histopatologicos de piel y musculo,
también se extrajeron resultados de los estudios de gabinete complementarios, si es el caso
como: ultrasonido, tomografia y resonancia magnética nuclear. Para Clasificar a nuestros
pacientes empleamos la clasificacion modificada de Peter y Bohan, y se determino si el nivel de
enzimas musculares era diferente en cada uno de los subtipos de dermatomiositis. Para las
formas neoplasicas se determino el tipo de neoplasia asociada, su relacién con la edad y sexo, se
determino el riesgo de neoplasia en pacientes con dermatomiositis. Las formas amiopaticas se
definieron como tipo 1: sin datos clinicos de debilidad y laboratorios negativos, pero con

manifestaciones cutaneas patognomonicas o caracteristicas, Tipo 2: con debilidad muscular y



manifestaciones cutaneas, pero sin hallazgos de laboratorio y tipo 3: con hallazgos de
laboratorio y manifestaciones cutaneas pero sin debilidad muscular o mialgias. El analisis
estadistico se realizo con prueba exacta de fisher, para determinar la diferencia entre pacientes
mayores y menores de 50 afios con dermatomiositis paraneoplasica. Se determino la razon de
momios para el riesgo de neoplasia de acuerdo a la edad. Para determinar el comportamiento de
los niveles de enzimas musculares entre cada uno de los grupos y su relacion se realizo un

analisis de ANOVA.



RESULTADOS

Incluimos 50 pacientes, de los cuales 20 (40%) fueron del sexo masculino y 30 (60%) del sexo
femenino, con una edad promedio de 39.5 (rango de 5 afios a 78 afios ). La mayoria de los casos
se presentaron en las estaciones de invierno y verano: 34 y 30 % de los casos

respectivamente. (grafica 2). El tiempo promedio entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico
fue 217+/-406 dias (rango 30 a 2550 dias), de acuerdo a los criterios de Bohan y Peter 43
pacientes tenian un diagnostico definido y 7 con diagnéstico probable. La dermatomiositis
idiopatica primaria fue la que predomino en 41 pacientes (82%), dermatomiositis juvenil en 2
(4%) pacientes, es importante comentar en estos pacientes fueron referidos por haber rebasado la
edad pediatrica ya que en nuestro hospital no manejan nifios, la asociada a una enfermedad del
tejido conectivo 2 casos (4%), la forma paraneoplasica se presento en 5 casos (10%)( tabla 1).
La manifestacion cutanea mas frecuente fue el eritema el en facial 45 pacientes (90%), Signo el
papulas de y del en de Gottron’s 35 pacientes (70%), signo del la el V del escote en 35 pacientes
(70%), eritema en heliotropo en 33 pacientes (66%), signo del en del chal 21 pacientes (42%) el
perionixis de y en 20 (40%). Las manifestaciones raras observadas fueron: alopecia cicatrizal en
2 pacientes (4%), manos de mecénico en 2(4%) pacientes que ademas tenian neumonitis
intersticial y fendémeno de Raynaud, en quienes no se determino anticuerpos antisintetasa por no
contar con reactivos para estos anticuerpos en nuestro hospital, 2(4%) casos con calcicosis en
dermatomiositis juvenil, 1 paciente curso con eritrodermia a quien posteriormente se le
diagnostico adenocarcinoma y una paciente con purpura quien posteriormente presento un
cistoadenocarcinoma ( grafica 3). La unica manifestacion gastrointestinal que se presento fue la
disfagia en 20 pacientes (40%), las respiratorias se presentaron en 10 (20%) pacientes las cuales

consistieron en disnea, neumonia intersticial, tos no productiva y neumomediastino, las



cardiologitas en 6 pacientes (12%) que fueron: taquiarritmias, bloqueo auriculoventricular de
segundo grado e insuficiencia cardiaca. El nivel de creatincinasa al ingreso fue mayor en
pacientes con dermatomiositis idiopatica primaria, sin embargo cuando se realiza una
comparacion dentro de los grupos no se encontrd significancia estadistica para considerarla
como un factor importante que nos oriente hacia algin subtipo de dermatomiositis (grafica 6),
tampoco hubo diferencias con el nivel promedio de transaminasas(grafica 9).

Se realizaron 39 electromiografias de las cuales 33 fueron compatible con miopatia inflamatoria
y 6 fueron normales. La biopsia de musculo se realizo en 39 pacientes de las cuales solo 20
fueron compatibles con miopatia y 19 fueron normales. De los pacientes con dermatomiositis
paraneoplasica s6lo una paciente fue menor de 50 afios, los demas estaban dentro de la séptima
década de la vida. Las neoplasias encontradas fueron: 2 sarcomas de retroperitoneo en
hermanos, 1 adenocarcinoma gastrico, 1 cistoadenocarcinoma y un cancer de prostata (grafica
10).

El Odds Ratios para dermatomiositis paraneoplasica en pacientes menores de 50 afios fue de

0.29 (0.05-1.69) y para pacientes mayores de 50 afios OR 2.57 (1.38 a 4.76).



Tabla 1. Distribucion por grupos

Numero Porcentaje (%)

[Dermatomiositis 4] 82
[Dermatomiositis 2 4
juvenil
[Dermatomiositis 2 4
lasociada con enf.
te).conectivo
[Dermatomiositis 5 10
paraneoplasica

Total 50 100

Grafica 1

Distribucién por sexo

Masculino 20
(40%)

Femenino
30(60%)



. “rafica 2. Patron estacional

Grafica 3. Manifestaciones cutineas




Grafica 4

‘ | Manifestaciones extracutaneas

Grafica 5




Grafica 6. Manifestaciones Cardiologicas

Grafica 8. Niveles de creatincinasa (CPK)




Grafica 9. Niveles de TGO y TGP, respectivamente.

Grafica 10




DISCUSION

La dermatomiositis incluye un grupo heterogéneo de enfermedades autoinmunes adquiridas, que
afecta primariamente a piel y miisculo esquelético, con manifestaciones clinicas variables.(5 )
En la mayoria de los estudios reportan predominio en el sexo femenino una relacién 1.5a 2: 1
sobre el sexo masculino, con una edad promedio de inicio a los 40 afios en la edad adulta.(11)
Lo cual lo observamos en nuestro estudio, las variables edad de inicio, sexo, patron estacional
fue similar a reportado en la literatura.

Las manifestaciones cutineas pueden preceder de meses hasta mas de 2 afios a la miopatia, de
aqui que el dermatélogo tiene un papel importante en el diagndstico temprano de esta entidad,
las manifestaciones patognomonicas y caracteristicas de la dermatomiositis se encuentran en un
80 a 60 % de los casos, las manifestaciones raras como las manifestaciones de vasculitis
leucocitoclastica, particularmente la necrosis cutanea se ha asociado a dermatomiositis
paraneoplasica, incluso se ha propuesto como manifestacion cutinea centinela de
malignidad.(11,25) En la literatura también se han reportado 5 casos de dermatomiositis
paraneoplasica con eritrodermia concomitante a las manifestaciones patognomonicas de
dermatomiositis.(26 ) En nuestra casuistica no hubo una diferencia significativa en relacién a las
manifestaciones cutineas, sin embargo es importante tomar encuenta que dado las caracteristicas
de nuestro estudio, no todos los pacientes incluidos tenian una evaluacion inicial Dermatologica,
de tal manera que no se determinaron de manera intencionada todas mas manifestaciones

cutaneas. Dentro de las manifestaciones raras reportamos una eritrodermia y una plrpura, a esta



ultima no se le tomo biopsia lo cual hubiese sido interesante para determinar - nc vasculitic
leucocitoclastica, ambas dermatosis se asociaron al diagnostico posterior a neoplasia, lo cual nos
hace la siguiente interrogante ;las manifestaciones cutdneas raras como eritrodermia y pirpura
deben de considerarse un marcador de neoplasia? En estudios retrospectivos la dermatomiositis
paraneoplasica ocupa un 4.4 a 60% y el diagnostico de la neoplasia puede ser antes,
simultineamente o hasta después de 5 afios del diagnéstico de la dermatomiositis.(25 ) En
nuestra casuistica ocupan 10% de los casos y 27.7% en pacientes mayores de 50 afios,
obteniendo un odds ratio elevado para este grupo de edad, en todos nuestro casos la
dermatomivs.. piccedio a la neoplasia el hasta por un intervalo de tiempo de 22 meses .
Encontramos dos dermatomiositis paraneoplasica con comportamiento familiar y con el mismo
estirpe histoldgico de la neoplasia. No encontramos formas amiopaticas, debiendo tomar en
cuenta que dado las caracteristicas de nuestro hospital gran parte de nuestros pacientes referidos
ya traen manejo con esteroides. Por lo tanto tener electromiografia o enzimas sericas musculares
normales no implica necesariamente una forma amiopatica. Los casos reportados de
dermatomiositis juvenil son pacientes referidos de Reumatologia Pediatricas por haber rebasado
la edad pedidtrica ya que en nuestro hospital no manejan nifios, lo cual explica el nimero
reducido de casos. Ademads de las manifestaciones cutineas y musculares, la enfermedad puede
involucrar pulmoén, corazon, tracto gastrointestinal y ojos, hay manifestaciones cutineas
asociadas 2 I~ . 270 sistémico como las manos de mecanico, que son un marcador de

neumonitis intersticial, manifestaciones extracutineas que fueron reportadas en nuestro trabajo.



CONCLUSIONES

1.- En nuestra poblacion los pacientes con dermatomiositis mayores de 50 afios deben de ser
explorados y seguidos con una evaluacién periddica de estudios de gabinete para un diagndstico
temprano de paraneoplasicos y asi brindarle al paciente un tratamiento oportuno.

2.- Las manifestaciones cutineas poco frecuentes asociadas a manifestaciones patognomonicas y
caracteristicas de dermatomiositis en poblacion de alto riesgo deben de considerarse un
marcador de dermatomiositis paraneoplasica.

4.- Fue de rele\’fancia encontrar un comportamiento familiar de dermatomiositis paraneoplasica,
con la misma estirpe histologica de la neoplasia.

5. El diagnostico de la dermatomiositis siempre precedio al diagnéstico de la neoplasia

6. En cuanto a las variables edad, sexo, patron estacional, porcentaje de afeccion cutdnea fue

similar a lo ya reportado.
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