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l. INTRODUCCION 

La polimiositis (PM) y la dermatomlositis (OM), son enfermedades musculares 

Inflamatorias, crónicas, de origen desconocido. Afectan prlncipaJmente al músculo 

estriado, resultando en debilidad muscular proximal. Cuando la mlositls se 

acompaña de lesiones características en piel, los pacientes son diagnosticados 

·como OM (4,11,20,22,32). 

La debilidad muscular es simétrica y se acompaña de un aumento en los 

constituyentes sarcopláEmicos en el suero y de signos de miopatía en la 

electromiografía (4). 

Estas miopatías varían en sus características clínicas y de laboratorio, así como en 

su pronóstico y respuesta al tratamiento, por lo que deben ser analizadas como 

grupos diferentes. A. pesar.'de lo anterior, y debido a su fisiopatogenia similar la PM y 

la DM han sido estudiadas como parte de un grupo de miopatías inflamatorias 

idiopáticas (1,5,6). 

Los· criterios' de clasificación propuestos por Bohan y Petar (5,6) han contribuido a 
._•. • .. ::. 0•.,-:3:··' '·.,. ···.'· ., - "·' . . . 

a formar<g~upo~: .. hCJ~ogé~eos de pacientes facilitando así evaluaciones 

compara;!~~~. ~~nqG~ e~ co~t;oversial si las mlositis asociadas a otras enfermedades 

del tejido conju~ti~o (~~~i;i~; reumatoide, lupus eritematoso generalizado, 

escleroderma,. síndrom~ de Sj_Clgren y enférmedad mixta del tejido conjuntivo) así 

como las asociadas a neoplasias mallgnaíi: deben ser estudiadas y agrupadas bajo 



un mismo rubro. 

Dado que en nuestro Instituto consideramos que las miopatfas asociadas a otras 

enfermedades del tejido conjuntivo poseen características fisiopatogénlcas 

diferentes, en este estudio se decidió Incluir sólo aquellos enfermos con PM y DM 

ttpuras1
'. 

Nuestra revisión de 69 pacientes representa un análisis retrospectivo de la 

·.experiencia de nuestro Departamento de pacientes con PM y DM en un periodo de 

10 años.· 
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A. MANIFESTACIONES CLINICAS: 

La prevalencia de la PM y la OM es de 5.5 casos por millón de habitantes (30). La 

DM afecta niños y adultos, es más frecuente en mujeres, mientras que la PM se 

presenta en la segunda década de la vida y es muy rara en la niñez. 

Estas dos formas de mlopatías se caracterizan por debilidad simétrica que 

desarrollan en iorma lenta (semanas o meses). Los movimientos finos sólo se 

afectan en !ases tardías. Los movimientos oculares permanecen· normales aún en 

estados avanzados. A menudo los músculos de la fa.tinge y los flexores del cuello se 

encuentran afectados, causando disfagia o fatiga y dificultad para levantar la cabeza. 

Los reflejos tendinosos son normales, pero pueden es:.::r ausentes en casos de 

debilidad grave o atrofia intensa. 

los doler es musculares pueden ocurrir en algunos. pacientes por. lo general al 

inicio de la enfermedad y son más frecuentes en la OM. 

1. DERMATOMIOSITIS: 

laO~ se c~racteriza por cambios característicos en la piel que incluy~ri: éri;éni~ 
en hellotrbpo .( edema en los párpados superiores, eritema en . i~ln:udÍllc:is · . 
acompañado por una erupción violácea (signo de Gottron). El eritema puede ocurrir 

. :· (;·. ', ' ' ' ·-,-' 

en otras pa~es d~I cuerpo c~mo codos, tobillos, cuello y en cara anterior del tórax ... 

Otr~ característica es la dilaiación de los capilares del lecho ung)Jeal. . . 

En los niños, la DM es similar a la de los adultos, aunque con mayor frecuencia 
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presentan manifestaciones extrariiusculares. Además no existe predominio por 

determinado sexo. 

La afección vascular es más prominente. El 50% tienen afección de Jos vasos 

capilares ungüeales. Las ulceraciones y hemorragias del tracto gastrointestinal astan 

relacionadas a afección vascular en el aparato digestivo (22). 

La DM puede oe;urrir sola o asociada a otras enfermedades del tejido conectivo 

(esclerosis generalizada, enfermedad mixta del tejido conectivo) o a neoplasias 

malignas (6,13,25). 

Cambios similares en la piel se han observado en la !ascitis y en el síndrome 

mialgia-eosinofilia asociada a la ingestión de triptofano (13,22). 

2. POLIMIOSITIS: 

Es una miopatia de aparición lenta que ocurre principalmente en adultos. Puede 

asociarse a otras enfermedades del tejido conectivo (lupus eritematoso generalizado, 

artritis reumatoide, síndrome de Sjogren) (6,13), y a ciertas infecciones virales o 

bacterianas. Excepto por la D-penicilamina y la zidovudina que causan miopatía 

endomisial similar a la PM, las otras drogas miopáticas como los esteroldes, emetina, 

cloroquina y lovastatina no causan PM (12, 13). 

Varios parásitos protozoos (Toxopiasma, Tripanosoma). céstodos (Cisticerco) y 

nemátodos (Triquinella) pueden producir una mlopatía local o difusa conocida como 

PM parasitaria (13,22). 

En países ·tropicales el St ·aureus_, YE!rslnia, Estreptococos ~· otros anaerobios 

pueden producir una miositis conocida.~omo piomiosltis, o PM tropical. Esta es rara 
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en países desarrollados y se encuentra ocasionalmente en pacientes con el 

sindrome de inmunodeficiencia adquirida 

3. CONDICIONES DE MALIGNIDAD: 

Aunque todas las mlopatías lnftarnatorias pueden tener riesgo a asociarse a 

neoplasias malignas, la Incidencia parece estar aumentada sólo en pacientes con 

DM (35). 

La gran mayoría de las neoplasias son carcinomas originados en pulmón. mama, . 

tracto gastrointestinal, nasofarínge, ovario y útero. 

Las razones de esta asociación se desconocen. 

4. DIAGNOSTICO: 
' . . 

Los exámenes para establecer o confirmar el diagnóstico de PM ~ DM·. sbn_: ~iv~I 
·'·"" sérico de enzimas musculares, electromiografía y biopsia muscuiar .. · 
'·, ,_ .. _,-. 

La determinación enzimática con mayor sensibilidad es la creatin fosfa'qui~asa. 

Esta enzima correlaciona en la mayoría de los casos, con la actividad ··de la 

·enfermedad, pero en ocasiones es normal (22). 

Los cámbios en el electromlo1~rama se caracterizan por la presencia de ondas de · 

corta duración, unidades polifásicas de baja amplitud en· la activación voluntaria, 

incremento en la actividad espontánea con fibrilaciones, descargas de complejos 

repetitivos y ondas agudas positivas. Este patrón puede verse en otras mlopatias 

agudas o·· tóxicas, por lo deben considerarse diagnósticos para las miopatías 
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Inflamatorias (13) . 

. La biopsia muscular es el examen definitivo para establecer el diagnóstico. Al 

microscopio de luz el cuadro se caracteriza por la presencia de células inflamatorias, 

fagocitosis, necrosis y degeneración de fibras, obliteración capilar y daño a las 

células endoteliales. 

La presencia, localización y distribución de estas lesiones son distintivos y 

característicos de cada forma de mlopatía inflamatoria (13). 

En la DM el infiltrado inflamatorio es predominantemente perivascular o en los 

septun lnterlaslculares; mientras que en la PM el infiltrado es en los fascículos 

(infiltrado endomisial). 

En la DM los vasos intramusculares presentan hiperplasia endotelial, frombos.·de 

fibrina (especialmente en. niños) y obliteración de capilares. 

La atrofia perifascicular en ausencia de Inflamación es diagnósÍico:ci~DM ¡','~¡. ·. 

' :~::·::~~~ "'" ~.l ,~.~~ .. ,;·~li;,~~''" .... 
, -.. ·~ ... -\ ::·-,, -.: ·---~··,': _·.'·<·"-,,-.;··- - ;-~:-·· .• :-· ... x., "'"·,- -~·-·<~ .:~<;:·.-· .. ·.-. ·' ·. .... :, . 

otras enfermedácies .. ·del tejldo:coneé:iiio,'•an Ia presenci~ .de"arlos aú!Oarit16uerf)os; • 

en la .• evid~ncia' d~· .•• clt~toxici~~ci\~;~¡~d~: '.~~(~~,!ti~~::; ;~~· .. ;~_·r~sbu~~,~····ª·:·1~ .. 

inmunot~ra~ia. Sin · ~riib~~go . s~ . c1.7sconocen .. los > ~g~rite·~ tj~~ lni~i~n : la 

auto~-~Qsibili·i~~fó:ri_- -- ·- ... 

En la DM, el infiltr~do endomi~lalliene un alto porce~t~je de ~élulas 8, I~ reiació~ 

CD4+/CDB+ se encu~ntra ele~ada, la proximidad d~ células• CD4+ a c~lurasB y 
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macrófagos y una relativa ausencia de linfocitos en las fibras musculares no 

necrótfcas, sugieren un mecanismo humoral. Este mecanismo es dirigido en contra 

de Ja mlcrovasculatura muscular y es mediado por el complejo C5b-9 (complejo de 

ataque de membrana). 

·•.En Ja PM no hay evidencia de daño microanglopático ni isquemia muscular como 

en Ja DM, pero se han encontrado células T coa+ junto a macrófagos en zonas 

sanas y eventualmente invadiendo fibras dañadas. Las fibras cercanas o lejanas del· 

área inflamada expresan antígenos clase del complejo mayor de 

histocompatlbilidad (MHC-1) el cual está ausente en fibras musculares normales. En 

PM iambien pueden participar células T que expresan el receptor Yk que tienen 

actil'idad citctóxica restringida al MHC-1 (13). 

6. PAPEL DE LOS ANTICUERPOS: 

En .el 30%.de Jos pacientes con miopatías inflamatorias se encuentran anticuerpos 

contra a,n!íg~nos nucleares y citoplásmlcos. Los autoanticuerpos dirigido en contra 

de a~tígen~~)~cl~ares como los a~ticuerpos o antiribonucleoproteínas nucleares no 

son espe~liic~s -~~ra mlositis y se encuentran en casos de miosltis asociadas a otras 

nfer~edades de; tejid~ conectivo. 

Lcis ~n;ic~~;~os · especílicos para mlositis • son los dirigid~s. ;en contra de 

ribonuC!eoproteímis · , citóplásmicas, que Intervienen· en . ·el : · proceso : d_e · traslációrÍ 

(autoanticuerpos antisintetasa, anti Mi-2, anti Mas y otros no bien defirildos){23). 

Estos a~toanticuerpos · se han relacionado con ~iertos cua~~o; clÍnicos (Vgr 
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enfermedad pulmonar y artritis con el autoantlcuerpo amlnoacil-ARNt-sintetasa) a la 

terapéutica y a la gravedad de la enfermedad; pero no se tienen estudios suficientes 

para asociar estos autoantlcuerpos con el proceso fundamental de la enfermedad 

(13), a excepción del autoantlcuerpo anti-Jo-1 que esta presente en el 50% de los 

pacientes con PM o OM con enfermedad pulmonar. 



11. MATERIALES Y METODOS 

Se estudiaron todos los pacientes con diagnóstico de miopatía inflamatoria q_ue. 

asistieron· a la consul_ta de i:ieumatología del Departamento de Reumatología .é 
. . . . \ ... ' . 

Inmunología· del -Instituto· Naclorial de· la Nutrición "Salvador Zu~lrán" entre J~lio •de · 

"··-1982 a Julio de .1992: 
. . . . . ' '.: . . . , ~ --_, : . - . . ' - - . 

En sesenta y nuev~ ·pacienÍes se hfzo e( diágnóstico de PM y DM de acuerdo con 

los criterios de Bohan .y Peter (s;e¡;' Er(se el diagriósilco fue definitivo y en trece, 
... --,-·.,_;· •, . 

probable. Se excluyeron aquellos enférmos~con•'síndr'ome de sobreposición (4), los 
.·. :-{ 

menores de.18 años, aquellos con mÍosÍtis por cuerpos de Inclusión (13), o con 

historia .. de haber : utilizado recie~;~~e~t~ .• algún medicamento 

des~nc~dériant~: d~ • ~iopalías (i2,1~.17,3g¡, aquellos con endocrinopatías, que 
;-.r<' 

asociado o 

tu~ieseri ~~ticu~ip~~ 66~'ír~ ~I virÜ~ de la inmunodeficiencia humana (14, 17) u otras 

infec~lo~esVi/{!. •. }((... .• 
c..· -;: \,é' 

A todos .se les realizó'exanien· físico completo ya sea durante su internamiento o - ·' -.<•i,:;• ., --,, .,._. __ , . 

como ex¡erl16.~:··~;;~ 'ev~i6~~iÓri de la fuerza muscular de acuerdo a metodologías 

previáme~te• v~li~ai~a3¡~:% • ; •... 

Los· datos fuer.en anota~os en un~ base numérica con 141 variables clínicas,. de 

patologia y de. laborát6riÓ (ve;i ~nex~~) .. ··•· 

METODOS:. Los pacientes fueron divididos en 2 grupos: 

1) PM. 

2) DM. 
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La fuerza muscular fue valorada de acuerdo a la escala de la Medical Aesearch · 

Council , siendo 5 fuerza normal y O ausencia de contracturas visibles. 

A todos los pacientes se tomó sangre para biometría hemática completa;. c¡uímlé:~: 

sanguínea, pruebas de funcionamiento hepático y tiroideo, general de orina, ~reatin 

fosfoquinasa (CPK, normal<200 Ul/L), deshldrogenasa láctica DHL,normal<250 

Ul/L). 

Se les praéticó radiografía_ de tórax, electrocardiograma, pruebas de f~nélón 
. - ' . . . 

respiratoria y' Papanlcolau .del cérvix uterino. La realización de otros exámenes, fué 

de acuerdo a lá dfnlca y a la:d~clsi¿~ m~dlca. 

·: ... ·.· 
A. Exámenes Inmunológicos. ·...: ~> .. :>., · , .. · · · · 

Se les realizaron anticuerpos antÍnucleares · (ANA). ~~r l~;rriú.~~;luoresc~~cia 
indirecta utilizando como sustrato células · Hep~~. a~iíc~e~~~~~~o~tra"·a~Ú~encis ' 

extraíbles del núcleo (ENA) por hemaglutinación, ~nticu~r~~s co~tr~ el b~~ ~ativo 
por el método de Farr (anormal>36%), factor reumatoide.· por .Si~~er'.~lotz 
(normal<1:80), C3 y C4 por nefelometría. 

B. Hlstopatología. 

Se efectuó biopsia de músculo a 61 pacientes, por medio de técnica abierta y en 

aquellos grupos musculares de acuerdo a la sugerencia del clínico (usualmente 

deltoides o vasto medial). Se evitaron los músculos previamente estudiados por 

electromiografía y músculos muy atróficos. Las muestras fueron procesadas por 
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microscopía de luz y teñidas con hematoxilina, eosina y Masson. 

En las biopsias se valoró el ·grado de regeneración, degensraclón y atrofia de. las 

fibras musculares. También se.analizó el tipo y la densidad del infiltrado inflamatorio, 

así como la presencia de infiltrados perivasculares y necrosis. 

C. EIE!ctromlografia. 

A 50 pacientes se les practicó electromiografía (EMG). Se consider(" q~e : el·.· 

estudio era compatible con miopatía Inflamatoria si había ondas agudas .·pos\.1ivas •. · 

fibrilación o descargas espontáneas de alta frecuencia. Se le ·asignó el: título ·de 

mlopatía cuando había unidades motoras pequeñas, pollfáslcas. 

D. Análisis estadístico. 

Se realizó análisis bivariado y se estimó la significancia estadísiica por medio de 

la prueba de chi ·cuadrada con correción de Yaies y a través de la pr~eba exacta de 

Fisher (dos colas). Los datos se· analizaron con el pªguete estadístico SPSS/PC+ 

(Stadistical Package far Social Sclenciesl para lo cual. 'se elaboró un programa 

específico. 
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111. RESULTADOS 

A. Datos clínicos. 

Del total de enfermos, 44 eran mujeres (63.8%), y en .52 se hizo el diagnóstico de 

DM (75.4%). De los enfermos con PM 11 fueron.mujeres y 6 hombres; de los 52 con 

DM 33 fueron del sexo femenino. ·La edad promedio fue de 44 años, extremos de 19 

·a 80 años y desviación estandar de 18 años. La forma de inicio de la PM-DM 'se 

caracterizó en 29 (42%) de los casos como debilidad proximal de mie.mbros 

superiores, en 30 enfermos (43%) se implicaron inicialmente los miembros Inferiores; 

en B (12%) la afección inicial comprendió disminución de la fuerza proximal y distal, 

mientras que en un enfermo (3%), la debilidad afectó en forma concomitante 

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

las manifestaciones más comunes al momento del diagnóstico (las tablas 1 a 5 

resumen el cuadro clínico). 

De las manifestaciones en piel de pacientes con DM, el eritema fuá la más 

común: 50 (96%) enfermos la presentaban al momento del diagnóstico. Las pápulas 

de Gottron se observaron en 34 (81 %) y descamación en 31 enfermos (79%). La 

coloración violácea en heliotropo se observó en sólo 4 pacientes (10%). 

Se encontraron lesiones sugerentes de vasculitis en B de 30 pacientes (26%); 

todos del grupo con DM; en ningún caso se realizó biopsia. 

El fenómeno de Raynaud sólo se observó en 7 de 23 pacientes (30.4%). también_ 

en los enfermos con DM. 
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En dos terceras partes de los pacientes hubo artralglas, siendo la manifestación 

articular más frecuente. Nueve pacientes presentaron artritis (19%), 6 de los cuales 

tenían PM. Cuando se comparó entre ambos grupos hubo significancia estadística 

(p<0.01). 

Diez y seis pacientes presentaron edema (44.4%), siendo más notorio en los 

enfermos con DM que en aqµellos con PM, a saber: edema de manos en 3, de cara 

en 4 y ·en ambos sitios 7 de los pacientes con DM, mientras que sólo dos con PM lo 
. . 
presentaron en ambos sitios. 

; ' . 

: Al.momento del diagnóstico, la mitad de los pacientes presentaban fiebre (38° C) 

y dos tercios, disminución de peso. . . ... 
Tres .. de nuestros pacientes con DM desarrollaron abdomen agudo: vasculitis 

int~stinai en . urió, por perforación de úlcera duodenal en otro y, por .·causa'. no 

dete~;nlnada. en ·9·¡ otro. La presencia de diarrea o constipación Intestinal fueron poco 

frecuentes; J 0%. y 11 % respectivamente. 

Cuatro de los enfermos, todos con DM, presentaron tumores malignos: dos 

carcinoma· gástrico, uno carcinoma cervico-uterino y otro linfoma de células B . 

. Ninguno de ·estos enfermos había recibido previamente tratamiento con 

inmu'nosupresores. ·En relación a las neoplasias, no hubo diferencia estadísticamente 

signfricallva enfre ambos grupos. 

Cerca de 1 /3 de nuestros pacientes presentaron tos o disnea como síntomas 

acompañantes al m~~iento del diagnóstico. Tres pacl~nies desarrollaron fibrosis 

pulmonar. 
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' . ' . 

La presencia de disfagia rué referida en· 47 de los 68 pacientes ·(69%), siendo máS 

frecue~te· en el grup~ 60,.; PM ·(72% vs 58%). Regurgitación nasal so cibs~rvó en 19 
- . . •. ,·. 

(36%) y dislonía en 17 (34%) •. Ambas manifestaciones fueron ·más frecuentes en.el 

grupo de DM. 

B. Laboratorio. 

El 20% de los enfermos presentaba anemia al momento del diagnóstico.· En el ' 

40% la velocidad de sedimentación globular se encontraba elevada (>25mm/hr). 

El 7s%· d~ ·las paéientes presentaron CPK elevada; hubo 17 con niveles normales 

(16 DM). Nivel~sanormales (>40 Ul/L) de ~O y TGP se encontró en 73% y 11% 

respectivame~te!\a DHL rué.anormal (>2SO Ul/L) en 63% de los enfermos.· 

El factor reunia\oide tué pOsitivo en 6 pacientes de un total de 61 exa0,ínapos 

(10%). El 30% de. 66 pacientes en que se realizó fueran positivos para ANA,· 

generalmente a títulos bajos y con· diversos . patrones. Los anticuerpos. contra 

antígenos extraíbles del núcleo, fueron en todos los casos negativos. Tan sólo .en 3 

de de 59 enfermos se en?ontró niveles elevados de anticuerpos contra el DNA (Farr). 

Tabla 6. 

1. Histopalotogla. 

En la tabla 7 se presentan los datos de rá biopsia muscular que se realizó en 61 

pacientes. En 59 se estableCió el dlagnós;ico d~ mio.sitis;. en 2 fué normal. La 



anormalidad más frecuente fué el Infiltrado lnftamatorlo en 32 enfermos (52.4%); la 

atrofia se encontró en 18 (29.5%) y la degeneración de fibras en 9 (15%). 

2. Electromlografía. (EMG) 

De las 50 EMG realizadas, 44 fueron compatibles con mlopatía inflamatoria, pues 

presentaban datos de unidades motoras polifásicas pequeñas y cortas, así como 

datos de fibrilación, ondas agudas e incremento en los potenciales de descanso 

datos no demostrados ). Las 6 restantes fueron normales. 

3. Electrocardiograma. 

En 5. pa:!entes (8%) se encontraron arritmias (3 con arritmia supraveniricular y 

dos ventric ... lar) siendo la anormalidad más frecuente; En otros 4 pacientes se 
~. ,· - . . . - -

encontraron frastorríos de la conducción (6%). _Tabla é. 
·, '_-;>-_·:.. -·· 

. :::;:_:;. _: ·. :_' :- >~.·-... : .. ·. 
- : ~ . ;: - -

...... ,· 
Hubo ost#op()rosis eii 2o. pacientes (62,5%), sieádo el haUazgci más frecuente~ En 

.4 pacientes ~e e~contráron datos en ap~yo de ósteoartrosls (i 2,s%j ~~n predominio 

en pacient~s ~on' PM. En un paciente con DM: ~e d~cum~~íó cal~l.n~si~ en la r~glón 
pélvica. 

5. Velocidad de conducción nerviosa. 

En 11 de 19 enfermos tomados al aZar (58%) se documentó retraso en los 
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tiempos de latencia distal del nervio mediano, compatible con síndrome del túnel del 

carpo (STC). La presentación más frecuente fué. bilateral. 

La presencia de STC no fué estadísticamente significativa entre los pacientes con 

o sin este hallazgo. En ningún caso se encontraron otros datos de neuropatía 

periférica. 

6. Manometrfa esofágica. 

En cerca de la mitad de 17 pacientes se demostró afección esofágica, 

especialmente esfínter esofágico inferior. Tabla 9. 

7. Pruebas de función respiratoria. 

Cerca de 3/4 partes de los 43 pacientes. examinados presentaron anormalidades. 

En 23 enfermos se encontró un patrón restrictivo (63%),en 4 patrón mixto (9.3%) y 

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

C. Curso de la enfermedad. 

El 60% de los pacientes evaluados lograron recuperación de la fuerza tanto para 

miembros superiores como para inferiores. La recuperación en mlem.bros .superiores : ~ •· 

fué Incompleta en 21% de los enfermos y en miembros Inferiores se encontró que el 

25% sólo alcanzaron tambien recuperación parcial. El resto de los enferm(J5 pm~.entó 

complicaciones, ya sea por atrofia, contracturas o mínima recuperación de la 1u.1rza. 

Tabla 5. El tiempo promedio del diagnóstico desde que se inició el primer síntoma 
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y/o signo fué de 10 meses. El tiempo promedio de seguimiento fué de 60 meses 

(mínimo 6 meses y máximo 10 años). 

Cuatro de.los pacientes han muerto de diferentes_ causas. Quince han dejado de 

acudir en el último año. 

D. Tratamiento. 

En nuestro Instituto, los enfermos con PM y DM no complicada son tratados con 

prednisona a dosis de 1 mg/kg/d dosis divididas. Se añade inmunosupresores 

cuando la r'!!spuesta no ha sido adecuada por lo general después de 1 a 2 meses de 

uso ininterrumpido de asteroides (8,26). Los inmunosupresores pueden también 

agregmse cuando los efectos colaterales de los asteroides impiden que sigan 

usandose en dosis suficientes. La azatioprina es el inmunosupresor más utilizado, le 

siguen en frecuencia el metotrexate y la ciciofosfamida. La decisión de utilizar uno u 

otro depende del médico tratante. En esta serie, todos fueron tratados _con 

prednisona. Se les agregó azatioprina a 20 y metotrexate a 2 pacientes. Veinte 

enfermos alcanzaron remisión completa, por lo que se les pudo suspender el 

asteroide y/o el inmunosupresor; el tiempo promedio en que se pudo suspender el 

medicamento fuá de 24 meses. Las complicaciones atribuibles al tratamiento fueron: 

Herpes zoster en 3, septicemia por Sa/monella arizona en uno, meningitis por Lisleria 

monocytogenes en otro y fracturas espontáneas de vértebras en 2. 

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

a tratamiento convencional y en ambas se logró respuesta satisfactoria. En una 
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paciente la biopsia se efectuó un mes después de haber Iniciado los síntomas; la 

otra tenía 6 meses de evolución. 

18 



IV. DISCUSION 

El propósito de este estudio fué evaluar Ja presentación clínica de nuestros 

pacientes con PM Y DM no asociada con otras enfermedades del tejido conectivo. 

En nuestros pacientes la edad promedio al momento del diagnóstico fué similar a 

la de otras series (4,18,25,26,28) y distinta a otras (2,15,16,21,24,27,30). 

El predominio en el sexo femenino y una mayor frecuencia de DM sobre PM, es 

similar a lo reportado en otros estudios (3, 16,23,26) y diferente a otros 

(4,20,24,29,30). 

Los pacientes del grupo con PM fueron de mayor edad al momento del 

diagnóstico (48.17 años vs 42.5 años) y fué el grupo con mayor tiempo de evolución 

desde el inicio de los síntomas hasta el diagnóstico (11. 7 meses vs 8.4 meses). Esto 

puede explicarse parcialmente por la evolución más incidiosa de la PM (24). 

A diferencia de otros estudios en nuestra serie detectamos que los síntomas 

generales como fiebre y pérdida de peso son frecuentes. La mitad de nuestros 

pacientes presentaron fiebre, manifestación observada en otros estudios (23,28,38). 

(el grupo ·de .·Lave [23] la reporta en proporción similar a la nuestra). En otros 

estudios apar~ce· com6 parte del cuadro clínico de PM y DM complicada (24,37). La 

tercera parte de los .. pacientes presentaron pérdida de peso, dato no consignado en 

otras series (Zucker. [39] to reportó como parte del cuadro clínico de miositis por D

penicilamina). Quizá este datc:i refleje el rezago entre el iníc_io de la enfermedad y la 
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tardía instauración del tratamiento, y, por otra parte, posiblem~nte también esté 

relacionado con la gravedad de la enfermedad. 

En la tabla 1 se observa que en los criterios diagnósticos el nivel elevado de CPK 

fué el marcador más sensible de enfermedad activa (80%). Los niveles elevados de 

transaminasas sérica se encontraron en el 71% de Jos pacientes. El menos sensible 

fué la elevación de DHL, con 63%. Los niveles de enzimas séricas fueron similares a 

otro estudio (21) y diferente a otros (4,37). Esto puede reflejar variabilidad en el 

tiempo del diagnóstico y en el método de laboratorio. 

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

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

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

pacientes examinados presentaban enfermedad más grave al momento del 

diagnóstico. 

Los estudios electromiográficos mostraron en el 86% de los enfermos cambios 

compatibles con mlopatía. Debido a la proporción de pacientes estudiados no se 

puede hacer una mayor discusión. 

Como criterio diagnóstico, la debilidad muscular fué más sensible y específico 

que. lo. Íiublicado en otras series(4,20,21,24,37). Esto puede reflejar que nuestro 

Instituto sea un~ centro de referencia de enfermedades reumáticas o que la debilidad 

sea ~I motiv~·· principal por el cual los pacientes buscan asistencia médica. 

Un .tercio de'·l~s"pacient.es presentaron fenómeno de Raynaud, con frecuencia 

similar a oiros reportes (23), y distinto .a otros (3,4,18,20,24,37). En el 43% de los 
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pacientes, con fenómeno de Raynaud, 14 presentaron ANA positivos a títulos bajos. 

Ninguno presentó captación da antl-DNA ni ENA positivos, ni otros datos que 

sugieran sobreposición con otras enfermedades del tejido conectivo (ver 

exclusiones). 

Se documentó artritis en el 19% de los enfermos. En el estudio de Bohan y col. 

(4) fué una manifestación poco frecuente en PM y DM no asociada a otras 

enfermedades del tejido conectivo y común entre la asociada. Love en cambio (23) 

reportó una prevalencia de 54% entre pacientes con PM y DM no complicada. La 

frecuencia observada en nuestro estudio es similar a Ja reportada por Tymms (37), 

aunque algunos autores no hacen distinción entre artralgias y artritis (18,20) .o no Ja 

informan (21,37); creemos que Ja artritis forma parte del cuadro clínico y su 

presencia no es exclusiva de Ja PM y la DM complicada (4). 

En 13 de 19 pacientes tomados al azar se documentó retraso en Ja latencia distal. 

del nervio mediano, compatible con el dianóstico de síndrome del túnel del carpo. 

En ningún caso se documentaron datos de polineuropatía periférica. Sólo 4 estaban 

sintomáticos al momento de Ja exploración. La presentación más frecuente fué 

bilateral. En dos de estos pacientes se documentó artritis y en 2/3 artralglas. Las 

radiografías de manos sólo demostraron cambios de osteoartrosls u osteoporosis. 

Esta manifestación sólo había sido reportada por Love (23) que similar a nuestra 

serie repo.rtó un alta fn3cuencia de manifestaciones articulares. La presencia del STC 

probablemente se .deba a estas manifestaciones. La presencia de ANA ha sido 

informada hasta en el 50% de Jos casos de PM y DM no asociada (23), y en el 86% 
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de pacientes con DM juvenil (31); el FA en 10% (4). El 30% de 66 pacientes de 

nuesira serie, presentaron ANA positivos a títulos bajos, y, el 10% da 66 tuvieron FA 

positivo. Otros estudios han reportado frecuencias similares a la nuestra y coinciden 

en que los títulos son bajos y la frecuencia es manar cuando se compara con 

grupos de pacientes con síndrome de sobreposición (4,23,24,37). 

Desde 1975 se tienen criterios para clasificar a los pacientes con mlopatías 

inflamatorias, con el propósito de hacer comparaciones entre grupos que sean lo 

más homogéneo posibles (5,6). Hasta ahora se ha cuestionado el hecho de agrupar 

pacientes con miositis asociadas a otras enfermedades del tejido conjuntivo y a 

neoplasias con enfermos con DM y PM solamente. Recientemente se han publicado 

estudios con otras. alternativas de clasificación, ya sea, agrupando pacientes de 

acuerdo a la presencia de aniicuerpos específicos para miositis (23) o analizando 

sólo grupos específicos (13). 

Se ha cuestionado si existe o no, asociación entre DM y malignidad (2,25,34,35), 

La mayoría de los autores consideran que entre PM y malignidad no hay relación. 

Dado que la discusión existe, parece inapropiado seguir incluyendo este tipo de 

pacientes como un subgrupo. 

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

sea PM, DM, mlositls por cuerpos de Inclusión, miositis por drogas (12, 17,39) o por 

retrovirus (14), por fo que para fines de realizar estudios comparativos se· debe de 

adoptar esia medida. 

Por la naturaleza del· estudio, encontramos algunas limitaciones. Sólo en fechas 
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recientes se han Implementado estudios de mlcrooscopfa electrónica, así como 

inmunotinciones con anticuerpos para el antigenos mayor de hlstocompatibllidad 

clase 1, detección de anticuerpos anti Jo-1 y anti Pm-Scl y aminoacll-t slntetasa. 
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V. CONCLUSIONES 

1. En nuestros pacientes, Ja fiebre y disminución de peso fueron manifestaciones 

frecuentes. 

. . ' . -
2. Aún cuando es. poco sintomático, en nuestra serie fué frecuente el s.rc. 

3. Las mialgias y Ja debilidad muscular fueron Jos indicadores más s11nslbles de . 

4 .. En ~sta ;~~Í~,')6s crit~rios diagnósticos 'emplead6s fueron alt~~eint~ ;ensible~: 
.·' , .. e· 

• ··-- :::-:/';' .-,.- . '--'-1'· --¡:- .. ~' "'~'' 
•.. '. ~~.·- -,,,,:;,_.¡;. .. ..; ., '"' ... ·•. ,.· ·- ~ •' 

... ·.~ 

6. Deben d~ ~evi~arse l~s.crite~i~~ Úe' é1asifica~lÓn, excluyendo de las series de 

PM, DM y miositl~ por ~ue;pcis de 1ric1usi6n, aqu~Uas rnlositls secundarlas a 

slndrornes de sobrep·oslción. 
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VII. TABLAS Y ANEXOS. 
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Tabla 2. Datos clínicos iniciales 
-- --·--

PM (%) DM (%) 
-

Fiebre 7 /15 (48) 26/49 (53) 

Mialgias 14/14 (100) 49/50 (98) 

Fenómeno de Raynaud 0/8 (O) 7 /23 (30.4) 

Artralgias 9/12 (75) 24/38 (63) 

Disfagia 10/14 (71) 37 /51 (72) 

Disminución de peso 10/17 (58) 31/45 (69) 

Regurgitación nasal 3/12 (25) 16/41 (39) 

Disfonía 3/10 (30) 14/40 (35) 



Tabla 1 
Criterios diagnósticos en 69 pacientes ·con DM/PM 

PM (%) DM (%) 
-

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

CPK elevada · 15/16 (94) 35/51 (67) 

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

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

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



Tabla 3 

Datos derivados del examen físico 

Artritis 

Vasculitis 

Ulceras digitales 

Debilidad muscular 

PM (%) 

6/14 (43) 

0/12 (O) 

0/13 (O) 

17 /17 (100) 

DM (%) 

3/34 (9) 

8/30 (26) 

2/28 (7) . 

52/52 (100) 





Tabla 5. 

Complicaciones de la PM/DM 
--------

PM (%) DM (%) 

Atrofia muscular 4/14 {28%) 18/45 {40) 

Contracturas 1/11 (9) 2/34 (6) 

Neumonía 4/13 {30) 8/46 (17) 

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

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



Tabla 6. Exámenes inmunológicos positivos 

PM (%) DM (%) 

FR 
1 2/16 (12.5) 4/45 (9) 

ANA 2 
7 /16 (44) 13/50 (26) 

C-DNA 3 
2/15 (14.2) 1/45 (2.2) 

ENA
4 

0/10 (O) 0/41 (O) 

1. Factor reumatoide (S-Plotz) 

2. Anticuerpos antinucleares (inmunofluorescencia) 

3. Captación de anti-DNA 

4. Anticuerpos contra antígenos 

extraíbles del núcleo 



Tabla 7 

Histopatología 

PM (%) DM (%) 

No 16 45 

Tipo de lesión 

lnf !amatorio 37.5 .... 58 

Degeneración 19 .·· 13.3 

Atrofia 37:5 27 



Tabla 8 

Estudio cardiopulmonar 
-

PM (%) DM (%) 
-

ECG n= 14 n= 50 

Trastornos conducción 2 (14) 2 (4) 

Arritmias l (7) 4 (8) 

Otros 4 (28.5) 6 (12)": 

PFR n= 7 n= 36 

restrictivo 4 (57) 23 (64) 

obstructivo o 1 (3) 

mixto 2 (28.5) 2 (5.5) 



Tabla 9. 

Estudios radiológicos 

PM (%) DM (%) 
-

Manometría esofágica 2/4 (50) 6/13 (46) 

Rx manos 

osteoporosis 4/9 (44.4) 16/23 (70) 

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

calcificaciones 019 (O) 1/23 (4.3) 



Tabla 10 A. Síntomas en DM 
1 

Lo ve Lundberg Bohan Esta serie 
et al (23) et al (24) et al (4) 

n=70 ·n=6 n=45 n=52 
·-

Mialgias 71% 0% 24% 98% 

Disfagia - 66% 9% 72% 

Fe.nómeno 37% 33% 9% 30.4% 

de Raynaud 

Artralgias 55% 2 0% 29% 63% 

1. Dermatomiositis 

2.Artritis 



Tabla 10 B. Síntomas en PM 
1 

Lo ve Lundberg Bohan Esta Serie 

et al (23) et al (24) et al (4) 

n=48 n=10 n=52 n=17 

Mialgias 68% 70% 25% 100% 

Disfagia - 30% 13% 71% 

Fenómeno 37% 10% 17% 0% • 

de Raynaud 

Artralgias 54% 
2 

10% 25% 75% 

1. Polimiositis 

2. Artritis 



Tabla 11 A. Signos en DM 
1 

Artritis 

Atrofia 

STC 2 

Vasculitis 

Love Lundberg 
et al (23) et al (24) 

n=70 n=6 

55% 33% 

3% 

35% 

1. Dermatomiositis 

2. Síndrome del túnel del carpo 

Bohan 
et al (4) 

n=45 

Esta Serie 

n=52 

9% 

40% 

53% 

26% 



Tabla 11 B. Signos en PM i 

Lo ve Lundberg Bohan Esta Serie 
et al (23) et al (24); et al (4) 

n=48 n=10 n=52 n=17 

Artritis 54% 10% - 43% 

Atrofia 17% - - 28% 

STC 
2 

27% - - 16% 

Vasculitis - - . - 0% 

1. Polimiositis 

2. Síndrome del túnel del carpo 
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