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1 DEFINICION

La dermatomiositis es una cnfermedad de etiologia desconocida en la cual el musculo
esquelético sufre un proceso inflamatorio no supurativo dominado por infiltracién
linfocitaria y que se asocia con lesiones cutaneas tipicas. El término dermatomiositis se

aplica cuando existe polimiositis asociada con afectaciéon cutanea caracteristica %

Comparte caracteristicas en comun con las enfermedades del tejido conectivo y suele

. . 1
clasificarse conjuntamente

Esta entidad pertenece a un grupo heterogéneo de enfermedades musculares adquiridas
llamadas miopatias inflamatorias debido a que la debilidad muscular y los infiltrados
inflamatorios en los musculos esqueléticos constituyen los principales hallazgos clinicos e

histologicos *

La dermatomiositis puede observarse aisladamente o asociada con esclerosis sistémica, con
enfermedad mixta del tejido conectivo, con otros trastornos autoinmunitarios o con

neoplasias malignas. Es considerada una enfermedad premaligna **¢.

11 HISTORIA

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

habia descrito un caso definido en 1875 7%,

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

cutaneas de un caso >'°.
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En 1916, G. Stertz describid por vez primera la presentacion de un carcinoma gastrico en un
paciente con dermatomiositis corroborada por biopsia muscular *'''2, En ese mismo afo,

Kankeleit reporté ¢l caso de una paciente con dermatomiositis y cancer de mama '*.

En 1935, Rudolf Bezecny sugirio una clara relacion de la dermatomiositis con el cancer al
describir dos casos de esta asociacion, incluyendo el de una paciente que fue sometida a
rescccion de un carcinoma ovarico lo cual produjo desaparicion de las lesiones cutaneas que

lo acompanaban. Presentaba ademas miopatia que mejoro con radioterapia *'?

En 1936, Rothstein vy Welt revisaron 39 casos de calcinosis cutis, entidad descrita
inicialmente cn 1878, Encontraron que los trastornos mas comunmente asociados a ella eran

la dermatomiositis y la esclerosis sistémica progresiva '*!'?

En 1940, O’ Lecary ¥y Waisman presentaron la primera experiencia clinica extensa sobre la
enfermedad con su casuistica de 40 pacientes de la Clinica Mayo **. En 1942, H Keil
establecio las bases del diagnostico diferencial entre las lesiones cutaneas de dermatomiositis

. S D
v las de lupus eritematoso sistémico '

Posteriormente, en 1957 y 1958, Everett, Curtis, Walton y Adams publicaron dos series
importantes de casos de la enfermedad de las cuales se obtuvieron conocimientos clinicos

. e °
que aun tienen validéz. '*!

En cuanto a la dermatomiositis en nifios, las primeras descripciones aparecieron en la

literatura a finales del siglo XIX *.

La patologia vascular de la dermatomiositis juvenil fuec
reconocida iniciaimente por Wedgewood y colaboradores en 1953 ?'. En 1966, Banker
publica el primer estudio sobre dermatomiositis infantil denominandola angiopatia

sistémica®?.




En 1968, La Federacidon Mundial de Investigacion Neurologica en Enfermedades
Neuromusculares propuso tres clases de polimiositis: la no complicada; la dermatomiositis y
polimiositis combinadas con enfermedades del tejido conectivo y la polimiositis con

malignidad **

Fn 1975, Anthony Bohan v James B Peter establecieron los criterios diagnosticos de la
dermatomiositis v propusieron clasificar las miopatias inflamatorias idiopaticas en cinco

grupos detiniendo sus caracteristicas clinicas ' En 1977, los mismos autores llevaron a cabo

23

un analisis minucioso de 153 casos de polimiositis y dermatomiositis
También en ¢l afo de 1975, el Dr. Lawrence Krain fue el primer investigador en evaluar
formalmente la cuestion de la dermatomiositis sin afeccidn muscular presentando 6 casos.
Todos sus pacientes posteriormente desarrollaron miositis con intervalos de 4 meses a 6

25

afos entre la aparicion de los signos cutaneos y la miopatia

En 1983, Callen confirmé los cinco criterios diagnosticos de dermatomiositis propuestos

incialmente por Bohan y Peter 7.

En 1986, N.R Rowwell y G. M. Fairris consideraron a las enzimas musculares, sobre todo la

. . . . . .. o8
creatina urinaria, como los marcadores mas sensibles de afectacion muscular

En 1991, Lori A Love, Ira Targoff y colaboradores, publicaron un nuevo enfoque para la
clasificaciédn de las miopatias inflamatorias idiopaticas en base a la presencia de
autoanticuerpos especificos de miositis con el fin de definir grupos homogéneos de

H 29
pacientes™.

En 1993, Rebeca Euwer y Richard Sontheimer estudiaron seis pacientes con cuadro cutaneo
tipico de dermatomiositis pero sin aparicién de miopatia evidente clinica ni laboratorialmente
durante un periddo minimo de dos afios. En base a estas observaciones llevaron a cabo una

revision del tema y propusieron modificar la clasificacion de Bohan y Peter agregando una




sexta categoria diagnostica, la Dermatomiositis Amiopatica, para incluir este tipo de

pacientes “* !

En 1995, Kiyoaki Tanimoto y colaboradores analizaron 159 casos de dermatomiositis y 182
de polimiositis en el Japon. Propusicron agregar a los criterios diagndsticos la presencia de
mialgias, la positividad al anticuerpo Jo-1, la artritis no erosiva o las artralgias y los signos
sistemicos de inflamacion tales como fiebre, elevacién de la proteina C reactiva o

. R .. 2
critroscdimentacion acelerada *

111 GENERALIDADES SOBRE ANATOMIA Y FISIOLOGIA DEL. MUSCULO
ESTRIADO.

El tejido muscular esta formado por fibras dotadas de contractilidad. Existen tres variedades

de fibras musculares:

1.- El msculo estriado o e¢squelético que posee fibras estriadas trasversalmente. La
mayoria de estos musculos funcionan bajo control voluntario pero existen excepciones,
como los musculos faringeos y los de la parte superior del esofago.

2.- El masculo cardiaco, también posce fibras estriadas transversalmente pero no estan bajo
control voluntario. Tiene caracter sincitial y se contrae ritmicamente debido a la presencia
de células marcadoras del paso que descargan espontaneamente.

3.-El musculo liso o no estriado cuya accién es involuntaria siendo controlada por el
sistema nervioso autonomo. Esta presente en las parcdes del estéomago, del intestino,del

3

utero, de la vejiga y de los vasos sanguincos.

El musculo esquelético esta constituido por fibras individuales. Cada una de ellas es una
célula multinucleada larga y de forma cilindrica. No existen puentes sincitiales entre elias. La
mayoria de estos musculos comienzan y terminan en tendones, con sus fibras dispuestas
paralelamente entre los extremos tendinosos, de modo que la fuerza de la contracciéon de las

unidades es aditiva >*.




Cada Unidad Motora esta formada por: 1.- EI cuerpo celular de la neurona motora
situado ya sca en cl asta anterior de la médula espinal (para musculos por ella inervados) o
en el nucleo de un nervio craneal (para musculatura ocular, facial o bulbar); 2.- El axon de
Ia neurona motora ¢n ¢l nervio periférico o cranecal | 3.- La placa terminal o unién entre
la terminacion nerviosa y el muasculo y 4.- Las fibras musculares incrvadas por la

motongcurona

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

3%

sSUs 1erritorios se superponen

L.as tibras musculares estan compuestas por multiples miofibrillas contenidas en un liquido
llamado sarcoplasma en donde hay ademas mitocondrias, granulos de glucégeno, tubulos
tranversos (T) y reticulo sarcoplasmico (RS). Las miofibrillas estan formadas por
sarcomeras que son las unidades funcionales del musculo. En ellas existen dos tipos de fibras
longitudinaies: 1.- Los filamentos gruesos de la banda oscura A, que contienen
principalmente la proteina miosina y 2.- Los filamentos delgados de la banda clara 1 que
contienen las proteinas actina, tropomiosina y troponina. Estos ultimos se extienden desde la
lineas Z que los anclan y limitan la sarcémera, hacia el centro de la misma. Los filamentos

36

delgados sc interdigitan con los gruesos en la region central de la sarcomera °° (Figuras 1 y

2).
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El muascuio

Linca Z

Glucogeno

v
Linca Z Fibrilla
Mitocondria
Tubulo
Sarcolema
Reticulo

sarcoplasmico

Tubulo
(sistema T)

Figura 1 Estructura de la Fibra Muscular Esquelética

Las proteinas musculares posecen clasticidad y forman los filamentos contractiles. La miosina
es la mas abundante. Es una globulina de peso molecular 500 000 integrada por dos regiones
globulares. Constituye los filamentos gruesos, de diametro aproximadamente doble que los
delgados, y que se alincan formando las bandas A. Las moléculas de miosina tienen cabezas
agrandadas que se¢ proyectan hacia los filamentos delgados para formar enlaces con las
moléculas de actina. La disposicidon simétrica de las moiéculas de miosina a cada lado del
centro de la sarcomera crea las areas claras de la zona pseudo H. La linea M sc debe a un
abultamiento central en cada uno de los filamentos gruesos. En estos puntos hay conexiones
cruzadas delgadas que sosticnen a los filamentos de miosina en el arreglo apropiado. Cada

segmento grueso contiene varios cientos de moléculas de miosina.
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La actina es una protcina globular con peso molecular aproximado de 45 000. Los
filamentos de actina estan constituidos por dos cadenas de unidades globulares formando
una larga doble hélice. Cada filamento delgado contiene 300 a 400 moléculas de actina

(Figura 2).

Sarcomern
Banda A - . - -
- . - - t

| R Nhosina
! \ A Lnlaces —_—
cruzndos
i
Sneas S Filunento l'd':mnlcmn
omosna ncting
Iroponing

e

Acting

Figura. 2 Sc ilustra la sarcomera mostrando la disposicion de los filamentos de actina y

miosina en el musculo esquelético. 1y A representan una seccion transversal de la banda I y
de la porcién lateral de la banda A, respectivamente. En la parte superior derecha se detallan
las estructuras de la miosina y la actina y, en la parte inferior, se representa la disposicién de
la actina, la tropomiosina y las tres unidades de la troponina.

La tropomiosina ¢s una proteina de peso molecular cercano a 70 000. Sus moléculas son
filamentos largos situados en el surco entre las dos cadenas de actina. Cada filamento

delgado contienc entre 40 y 60 moléculas de tropomiosina.

Las moléculas de troponina son pequefias unidades giobulares localizadas a intervalos a lo
largo de las moléculas de tropomiosina. 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 demas componentes de troponina con la tropomiosina, la troponina I
inhibe la accion reciproca de la miosina y la actina y la troponina C contiene los sitios de
combinacion para el calcio (Ca++) que inicia la contraccion. En el reposo la troponina I 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 complejo troponina-tropomiosina constituye una ‘“proteina

relajante™ inhibiendo la interaccion actina-miosina.

Las fibrillas musculares estan rodeadas por estructuras compuestas de membranas que
aparccen en las fotomicrografias electronicas como vesiculas y tabulos formando el sistema

sarcotubular, Este esta constituido por ¢l sistema T y el reticulo sarcoplasmico (RS). El

sistema T, integrado por tubulos transversos,
muscular v forman una rejilla perforada por la tibrillas contractiles. El espacio entre los dos
espacio extracelular y su funcién es la

es continuo con la membrana de la fibra

estratos de este sistema es una extension del
transmision rapida del potencial de accion desde la membrana celular a todas las fibrillas
El reticulo sarcoplasmico forma una cortina irregular alrededor de

contenidas en el musculo
sistema T. Esta encargado del

cada una de las ftibrillas, entre sus contactos con el

movimiento del calcio ¥y del metabolismo muscular (Figura 1)

L.os eventos cléctricos en el musculo esquelético y los flujos idnicos subyacentes son
semejantes a los del nervio El potencial de reposo de la membrana es aproximadamente de

- 90 milivoltios. El potencial de accion dura de 2 a 4 milisegundos y e¢s conducido a lo largo
de la fibra a una velocidad aproximada de 5§ metros por segundo. El periodo refractario
absoluto dura de 1 a 3 milisegundos La despolarizacion traduce el aflujo de sodio (Na+) a

través de la membrana de la fibra muscular y la repolarizacién traduce la salida de potasio

(K+)

La despolarizacion de la 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 accién se transmite a lo largo de la fibra muscular e inicia la respuesta

contractil.

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

de los filamentos de actina sobre los de miosina. Las lineas Z se juntan en la contraccidn y se
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scparan en cl reposo. Al acortarse el musculo los filamentos de actina se aproximan entre si

desde los extremos opuestos de la sarcomera (Figura 3).

Este deslizamiento es producido por la ruptura v regencracion de los enlaces cruzados entre
la actina ¥ la miosina. Las cabezas de las moléculas de miosina se enlazan a la actina
formando un angulo vy produciéndose un movimicnto de la miosina sobre la actina.
Posteriomente se desconectan vy se reconectan en el siguiente sitio de enlace, proceso que se
repite de manera seriada. Cada ciclo de enlace, giro v desenlace acorta el mitsculo en un 1%%.

(Figura 3)

En reposo Linea 7
————— -
—

e —
E—

Tande A

Tubulo
transverso

Reticutlo
sarcoplismico

Lspacio
extracciular

Contraccion

Relajacion

P
ctm—

Figura 3 Contraccion Muscular. Los iones de calcio (representados por puntos negros)
estan normalmente almacenados en las cisternas del reticulo endoplasmico. El potencial de
accidn sc propaga a través de los tibulos transversos y libera calcio. los filamentos de actina
(lineas delgadas) se deslizan sobre los de miosina y la lineas Z se aproximan entre si.
Entonces el calcio es bombeado hacia el RS y el misculo se relaja.
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La fuente inmediata de energia para la contraccion muscular es el ATP mediante la
hidrolisis de sus enlaces macrodérgicos de fosfato produciéndose ADP. Esta rcaccion es
catalizada por la proteina contractil miosina, cuya actividad de adenosintrifosfatasa se

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

El proceso mediante el cual la despolarizacion de la fibra muscular inicia la contraccidén se
llama acoplamicnto de la exitacion-contraccion. El potencial de accion se transmite a todas
las miofibrillas a través del sistema T y dispara la liberacion de iones de calcio desde las
cisternas terminales, sacos laterales del reticulo sarcoplasmico proximos al sistema T. El
calcio inicia la contraccidén al unirse a la troponina C, lo cual debilita el enlace de la
troponina I con la actina y permite un movimiento lateral de la tropomiosina que descubre
los sitios de combinacion para las cabezas de miosina. Se desdobla ATP y ocurre la
contraccion. Posteriormente, el reticulo sarcoplasmico comienza a reacumular calcio
bombeandolo activamente a su interior, almacenandolo. Al caer la concentracion de calcio
fuera del reticulo cesa la accidn quimica entre miosina y actina y ocurre la relajacion
muscular (Figura 3)

En el cuadro se resumen los eventos de contraccion v relajacion del musculo esquelético™ 3¢

CONTRACCION
1. Descarga de la motoneurona
2. Liberacion de acetilcolina en la placa motora
3. Se genera cl potencial de placa
4. Se genera el potencial de accidon en las fibras
5. Se propaga la despolarizaciéon (Tubulos T)
6. Se libera Ca++ de los sacos laterales del RS y difunde hacia filamentos

gruesos y delgados

El Ca++ se combina con la troponina y se activa la actina

N

Se forman enlaces cruzados actina-miosina y se deslizan los filamentos
gruesos sobre los finos produciéndose acortamiento.




RELAJACION
1 El Ca++ es bombeado v regresado al RS
2. Se libera el Ca++ de la troponina
3. Cesa la accidn reciproca entre actina v miosina -

La contraccion muscular requiere energia cuya fuente inmediata es la hidrolisis del ATP. Sin

embargo, la fuente tinal es el metabolismo intermediario de carbohidratos y lipidos

El ATP es resintetizado a partir del ADP por adicion de un grupo fosforo. Normalmente la
energia para ¢sta reaccion endotérmica proviene de la demolicion de la glucosa hasta CO2 y
agua pero en el musculo existe también otro compuesto fosforico macroérgico, la
fosfocreatina, capaz de suministrar esta energia. La fosfocreatina es hidrolizada a fosfato y
creatina liberandose cnergia En el reposo, algo del ATP transfiere a la creatina su fosfato

- o~ . 34
creandose una reserva de fostocreatina

v EPIDEMIOLOGIA

La dermatomiositis sc¢ encuentra entre las menos f{recuentes de las enfermedades
autoinmunes del tejido conectivo con una incidencia anual de aproximadamente 5 casos por
millon *°. La incidencia ajustada segun la edad varia en los diferentes estudios de 1 a 10 por
10° de poblacion por afio con una prevalencia de aproximadamente 10 casos por 10° de

poblacién *7.

A cualquier edad, esta enfermedad es mas frecuente en el sexo femenino en una proporcion

de 2 a 1 ¥%*, La edad media de inicio es mas tardia en varones que en mujeres "

La dermatomiositis afecta tanto nifios como adultos. En la infancia generalmente inicia entre

los 5 y los 14 afios mientras que en los adultos aparece entre los 45 y los 65 afios *$3%2,
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La dermatomiositis juvenil ¢s la colagenopatia mas comun de la infancia siendo 3 veces mas

36,
frecuente ¢n la raza negra “®*%*¢.

La polimiositis se presenta después de la segunda década de la vida y muy rara vez en la

edad pediatrica ™7

Varios estudios han sugerido que un mayor numero de casos de estas enfermedades inician
en la primavera en comparacion con otras épocas del afio. Esto parece ser valido para la
dermatomiositis juvenil y para un grupo de pacientes que presentan en ¢l suero el

anticuerpo Jo-1"'

v CLASIFICACION Y CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Existe considerable discrepancia entre los multiples sistemas que se han propuesto para
clasificar las miopatias inflamatorias idiopaticas. Algunos expertos colocan a la
dermatomiositis y a la polimiositis en categorias separadas, mientras que otros combinan las
dos entidades pero separan a la forma infantil de todas las formas del adulto. L.a mayoria de
los autores colocan a la miositis asociada con enfermedad maligna o con otra enfermedad
del tejido conectivo en una categoria aparte, mientras que otros consideran que tales

distinciones son innecesarias *'.

CLASIFICACION DE BOHAN Y PETER

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

29,

proponiendo uno mas simplificados y practico con 5 grupos !




Grupo Clasifica n Bohan v Peter
1. Polimiositis Idiopatica Primaria.
2. Dermatomiositis Idiopatica Primaria.
3 Dermatomiositis o Polimiositis asociada con Neoplasia.
4. Dermatomiositis o Polimiositis Infantil asociada con Vasculitis.
5 Dermatomiositis o Polimiositis asociada con Enfermedad
Colagenovascular (Grupo de Sobreposicion)

Estos criterios de clasificacion han proporcionado un marco util para describir la historia
natural, el pronostico y los efectos del tratamicento de estas enfermedades. Sin embargo,
existen varias limitaciones de esta clasiticacion. EEn primer lugar, las vasculitis clinicamente
no se limiten a las formas infantiles. como implican Bohan y Peter, sino que pueden
observarse en la miositis que acompana a enfermedades del tejido conectivo e inclusive en la
dermatomiositis del adulto. Ademas, la clasificacion no contempla la miositis por cuerpos de

inclusion ni las formas amiopaticas de dermatomiositis *

CLASIFICACION DE LOVE Y COLABORADORES

Love y colaboradores tomaron en cuenta 3 subtipos de autoanticuerpos (anti aminoacil
sintetasas de tRNA, anti particula reconocedora de sefial, y otros: anti Mi2 y anti MAS) asi
como la miositis por cuerpos de inclusion (recientemente descrita) para comparar la utilidad
de una clasificacion “clinica’™ en contraposicion a una “serologica™ de 212 pacientes. Los
grupos clinicos resultaron muy similares a los de la clasificaciéon de Bohan y Peter en cuanto
a caracteristicas demograficas, signos y sintomas, asociaciones con HLA y prondstico
excepto que los pacientes con miositis por cuerpos de inclusion presentaban caracteristicas
distintivas y los pacientes con sindrome de superposicién presentaban una miopatia mas leve
v facil de controlar. En contraste, la clasificacion serologica definio claramente grupos mas
distintivos de pacicentes con miositis. La signosintomatologia y el pronéstico correlacionaron
con los diferentes anticuerpos especificos de miositis. Los autores ademas subdividieron a

los pacientes en dos subgrupos inmunogenéticos mayores: HLA DRWS52 y HLA DRWS53.
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Combinaron ta presencia de anticuerpos especiiicos de miositis con las asociaciones con

HIL A v propusicron un esquema de clasificacion

29

AUTOANTICUERPOS ESPECIFICOS DE MIOSITIS (MSA) EN LAS MIOPATIA

HILA

GRUPO

< blnlcl.xsas de Panticula n.conoccdor.x
M2 b
MSA | An\lno.lcll tRNA I dc scial (SRP) ! MAS
} E

AUTOANTIGENO

INFLANMATORIAS IDIOPATICAS

S

[

Asocuicioncon DRwS2 Asociacion con DRwS3 Aun
dcsconocidos

i

hlslldll Jo-1) I protcinas SRP ?
alanil (PL-12) FER
isolcucil (OJ) P
trconl (PL-7) ? otros
glicil (EJ)
? otras

Clasificacion propuesta por Love y cols. de las miopatias inflamatorias
idiopaticas utilizando los autoanticuerpos especificos de miositis y la

inmunogenética. MAS = sueros que precipitan un ~ 4S8 RNA de funciéon
desconocida, Mi-2 = Autoanticuerpos dirigidos en contra de una proteina

nuclear de 220 kDa de funcion desconocida. HLA= antigenos de leucocitos
humanos

CLASIFICACION DE BOHAN Y PETER MODIFICADA POR EUWER Y
SONTHEIMER

Euwer y Sontheimer denominaron Dermatomiositis Amiopatica al trastorno en el cual existe

la erupcion cutanea tipica de dermatomiositis en ausencia de patologia muscular

30

. Estos

autores propusieron agregar dos categorias a la clasificacion de Bohan y Peter para incluir la

dermatomiositis amiopatica y la miositis por cuerpos de inclusion

30,31,
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Grupo Clasificacion de Bohan v Peter Modificada por Euwer v Sontheimer
1. Polimiositis.
1. Dermatomiositis
111 Miositis con Enfermedad Maligna
IV Miositis de la Infancia
N Miositis con otras Enfermedades del Tejido Conectivo (Superposicion)
VI Decrmatomiositis Amiopatica.
VI Miositis por Cuerpos de Inclusion

CRITERIOS DE CLASIFICACION PARA DERMATOMIOSITIS/POLIMIOSITIS
SEGUN TANIMOTO Y COLABORADORES

Tanimoto y colaboradores, con el objetivo de establecer criterios de clasificacion para la
polimiositis vy la dermatomiositis, distribuyeron cuestionarios a pacientes con
dermatomiositis, polimiositis, lupus eritematoso sistémico, esclerosis sistémica progresiva y
enfermedades necuromusculares no inflamatorias en las principales instituciones meédicas del
Japon. Recolectaron y analizaron los datos por computadora. Estudiaron 159 casos de
dermatomiositis, ¥ 182 de polimiositis usando como controles 144 casos de lupus
critematoso  sistémico, 94 casos de esclerosis sistémica progresiva y 154 casos de
enfermedades neuromusculares no inflamatorias. Seguan sus resultados existen criterios
adicionales que deben incluirse para el diagnostico de poliomiositis y dermatomiositis. Estos
incluyen: la presencia de mialgias, la positividad sérica del anticuerpo Jo-l, la presencia de
artritis o artralgias, y los signos sistémicos de inflamaciéon como fiebre, elevacion de la
proteina C reactiva y eritrosedimentacion acelerada. Estos autores proponen 9 criterios
diagnosticos. En ¢l primer inciso incluyen los hallazgos crutaneos. Cuando un paciente
satisface 3 aspectos cutancos y por lo menos <4 no cutancos se clasifica como
dermatomiositis con sensibilidad de 94.1%%. Cuando satisface por lo menos 4 halllazgos no
cutaneos sc¢ clasifica como polimiositis con sensibilidad del 98.9%. La especificidad para

dermatomiositis o polimiositis es del 95.2%9% *2.




Criterios de Clasificacion parn DM/PM (Tanimoto y Cols)

1 L¢siones cutianeas

a) Eritema en Heliotropo (eritema edematoso rojo-violaceo de
parpados supcriores)

b) Signo de Gottron (lesiones papulosas queratosicas rojo-
violaceas sobre superficies extensoras de las articulaciones
de los dedos)

c) Eritema sobre superficies extensoras de las articulaciones de
las extremidades. Eritema ligeramente elevado sobre codos

o rodillias
Debilidad muscular proximal (extremidades superiores,

=
inferiores v tronco)

3 Elevacion de niveles séricos de Creatincinasa o de Aldolasa

4 Dolor muscular espontaneo o a la palpacion

5 Cambios miogénicos en la Electromiografia (potenciales de
unidad motora polifasicos de corta duracidn con potenciales de
fibrilacion espontancos)

6 Positividad del anticuerpo Jo-1 (histidil tRNA sintetasa).

7 Artralgias o artritis no erosiva

8 Signos sistémicos de inflamacion (fiebre con temperatura axilar

superior a 37° C, elevacion de la proteina C rcactiva sérica o
aceleracion de la velocidad de sedimentacion globular a mas de
20 milimetros por hora segiin el método de Westergreen)

o Cambios patolégicos compatibles con miositis inflamatoria
(infiltracion inflamatoria del musculo esquelético con
degeneracidon o necrosis de fibras musculares, puede haber
fagocitosis  activa, nucleos centrales o evidencia de

regencracion activa)
Por lo menos un hallazgo del inciso 1 y 4 hallazgos de los incisos 2 al 9 =
dermatomiositis. (sensibilidad 94.1%, 127/135) Por lo menos < hallazgos
de los incisos 2 al 9 = polimiositis. (sensibilidad 08 9%6, 180/182). La
especifidad para polimiositis y dermatomiositis contra todas las
enfermedades control combinadas es de 95.2% (373/392).

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE BOHAN Y PETER

Bohan y Peter'” definieron los 5 criterios mayores y mas aceptados para el diagnéstico de

dermatomiositis:
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simétrica, proximal, progresiva. Puede ser de la cintura escapular

1.-Debilidad muscula

y/o pélvica y de flexores del cucllo Progresa en semanas 0 meses con o sin disfagia o

afeccion de musculos respiratorios.

Puede haber necrosis de fibras tipo I y tipo II,

Muscular Compatible.
basotilia, nucleos sarcolémicos grandes con nucleolos

2.-Biopsi:
fagocitosis, degeneracion con

prominentes, atrofia con distribucion perifascicular, variaciones en ¢l tamafio de las fibras

y un imfiltrado inflamatorio frecuentemente perivascular

3.-Electromiografin Compatible. Es caracteristica la triada de unidades motoras pequerfias

y polifasicas, fibrilaciones y descargas repetitivas de alta frecuencia.

4.-Elevacion de Enzimas Séricas Musculares, Particularmente la Creatinfosfocinasa y con
frecuencia la Aldolasa, las transaminasas glutamico-oxalacética (aspartato-amino

transtferasa) y glutamico-piravica (alanin-amino transferasa) y la Deshidrogenasa lactica

5.-Erupcién Cutiinea Caracteristica. Los signos cutaneos tipicos incluyen una coloracion
eritecmatoviolicea de los parpados (heliotropo) con edema periorbitario, dermatitis
papulosas

eritecmatosa descamativa sobre el dorso de las manos con lesiones
(especialmente sobre las articulaciones metacarpofialangicas e interfalangicas, signo de
Gottron) y la afectacion de rodillas, codos y maleolos internos (esta distribucién es

considerada practicamente patognomoénica por muchos autores).

DERMATOMIOSITIS DEFINITIVA= 3-4 criterios + erupcion cutanea.

DERMATOMIOSITIS PROBABLE= 2 criterios + erupcién cutanea

DERMATONMIOSITIS POSIBLE= | criterio -+ erupcion cutanea
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V1. ETIOPATOGENIA

Aunque las causas de las miopatias idiopaticas inflamatorias permanecen desconocidas, la
evidencia indirecta sugicre que los agentes ambientales, actuando sobre huéspedes con un

fondo genético apropiado, inducen fenomenos autoinmunitarios celulares y humorales que

. .o . . . 29,43
conducen a una inflamacion erénica del musculo®”

Es probable que exista una predisposicion genética cuando menos para la polimiositis y la
dermatomiositis  idiopaticas, como lo muestra una prevalencia incrementada de ciertos
antigenos de histocompatibilidad, principalmente ¢l locus B8 y ¢l DR3 del HLA. Se
desconoce si los casos inducidos por medicamentos, la miositis por cuerpos de inclusién o la
miositis asociada a otras enfermedades del tejido conectivo o con neoplasias tienen una

relacion gendética similar. LLa agregacion familiar de casos es extremadamente rara***?

Durante muchos afos se ha sospechado un etiologia viral para las miopatias inflamatorias.
Se han identificado virus intactos asi como genomas virales en los musculos de pacientes

con miositis asociada a infecciones por virus Influenza, Echo y Coxsackie *°,

Se han aislado Adenovirus en algunos casos de miositis por cuerpos de inclusidn y en otros

se han identificado inmunohistoquimicamente antigenos del virus de la parotiditis en los

musculos de varios pacientes ***7. En algunos casos de polimiositis se han encontrado

formaciones cristalinas. que asemejan Picornavirus y existe evidencia serologica de infeccion

reciente por virus Coxsackie en otros casos de enfermedad en adultos y en nifios***?.

La toxoplasmosis pucde presentarse como miositis aguda pero la evidencia serologica
sugiere la posibilidad de que juegue un papel en las miopatias inflamatorias idiopaticas. L.a
clevada frecuencia de anti€uerpos inmunofluorescentes IgM a Toxoplasma gondii en
pacientes con polimiositis/dermatomiositis es sugestiva de una relacion con

infeccidon
. 50.51
reciente por Toxoplasma .
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LLos datos que apoyan un origen autoinmunitario de las miopatias inflamatorias son: su
asociacion con otros trastornos autoinmunitarios, virales o del tejido conectivo, la presencia
de varios autoanticuerpos; la evidencia de miocitotoxicidad mediada por células T
citotoxicas o microangiopatia mediada por ¢l complemento y su respuesta clinica a las

. - 3
mmunoterapias

En la dermatomiositis el infiltrado endomisial presenta un alto porcentaje de células B y una
clevada proporcion de cdélulas CD4+ (Células Auxiliares) en relacion a las células CD8+
(C¢lulas T supresoras citotoxicas). Las células CD4+ se encuentran proximas a las células B
vy a los macrofagos y existe una ausencia relativa de invasion linfocitaria de las fibras
musculares no necroticas. Estos datos sugieren un mecanismo mediado principalmente por
procesos humorales 7 Este proceso inmunologico esta dirigido en contra de la
microvasculatura intramuscular y ¢s mediado por el Complejo Membranolitico de Ataque
C5b-9 del complemento, lo cual implica una activacion de la Cascada del Complemento por
anticuerpos ligados a componentes microvasculares. El deposito de complemento en los
capilares es la manitestacion mas temprana y cspecifica de dermatomiositis y precede a la
inflamacién y a los cambios estructurales de las fibras musculares Este deposito es seguido
de necrosis de fibras musculares y una marcada reduccion en el numero de capilares en cada
fibra, dando por resultado cambios isquémicos que con frecuencia asemejan microinfartos e
inflamacion  La atrofia perifascicular cs reflejo de la hipoperfusion endofascicular, que

presenta predominio distal. **?

En la polimiositis y en la miositis por cuerpos de inclusién no existe evidencia de
microangiopatia e isquemia muscular como en la dermatomiositis. Mas bien existe

citotoxicidad dirigida por un antigeno y mediada por células T citotéxicas 3

Hasta e¢n el 30% de los pacientes con miopatias inflamatorias se encuentran una variedad de
autoanticucrpos en contra de antigenos nucleares y citoplasmicos. l.os autoanticuerpos
contra antigenos nucleares como los anticuerpos antinucleares y antirribonucleoproteinas no

son espccificos de miositis dado que se asocian primariamente con enfermedades del tejido
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conectivo. Los autoanticuerpos cn contra de ribonuclecpreicinas citoplasmicas, las cuales
estan involucradas en la translacion y cn la sintesis proteica, estan dirigidos principalmente
contra las sintctasas del aminoacil-RNA  de transferencia (tRNA  antisintetasa), contra
factores de translacion v contra proteinas de la Particula Reconocedora de Seiial (SRP) El
papel de  estos anticuerpos en ¢l diagndstico e inmunopatogenia de las miopatias
inflamatorias idiopaticas permancce incierto. Actualmente su importancia clinica principal
radica en su trecuente asociacion con enfermedad pulmonar intersticial El anticuerpo
dirigido en contra de la sintetasa de histidil-tRNA o anticuerpo Jo-1 representa el 75%% de
todos los anticucrpos antisintetasa y esta presente por lo menos ¢l 50%% de pacientes adultos
con polimiositis o dermatomiositis asociadas con enfermedad pulmonar intersticial. Algunos
pacientes portadores del anticuerpo Jo-1 pueden presentar ademas fenomeno de Raynaud,
artritis no c¢rosiva y una mayor asociacion con los antigenos HLA DR3 y HLADRWS2,

antigenos cuva frecuencia parece estar incrementada en todos los pacientes con

a

polimiositis™

La lesion microvascular constituye también la base fisiopatologica de las lesiones cutaneas

. FURTIE Y1
de dermatomiositis

El papecl de los complejos inmunes en la patogenia de la dermatomiositis, sobre todo en
nifios pero también en algunos adultos, se ha establecido mediante la demostracion de la
presencia del Complejo de Ataque de Membrana del complemento sérico en los vasos
sanguincos de los especimenes de biopsia muscular. Al no identificar depositos de complejos
inmunes en las biopsias de 14 pacientes con polimiositis fue posible documentar una

diferencia fundamental entre la dermatomiositis y la polimiositis **.

L.os farmacos son causa comin de miopatia difusa pero solo unos cuantos ocasionan una

56

miositis verdadera La dermatomiositis y la polimiositis pueden aparecer después de un

tratamiento con D penicilamina y culminar en un desenlace fatal por afectacién cardiaca °*.
Se ha reportado ademas una posible relacion con el tratamiento a base de Tamoxifen para

carcinoma de la mama *%. El desarrollo de miopatia inflamatoria en algunos individuos VIH-
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positivos tratados a largo plazo con Zidovudina pudiera estar relacionado no solo al virus
sino también al firmaco., ocasionando una miopatia toxica con elevacion de la creatincinasa
y aparicion de mialgias v debilidad muscular que gencralmente mejoran al descontinuar el

medicamento. l.os estudios moleculares han demostrado una deplecion del DNA

. . . - 256
mitocondrial en los musculos atectados **?

Se¢ han propuesto varios mecanismos factibles para explicar la relacion de la dermatomiositis
con enfermedades malignas. Se sabe que los tumores difieren antigenicamente de los tejidos
de los cuales derivan. Se producen nuevos antigenos, probablemente como resultado de una
mutacion somatica, y son considerados por ¢l organismo como “‘extrafios’, lo cual conduce
a una respuesta inmunologica. Si estos antigenos tumorales comparten determinantes
antigénicos comunes con la piel ¥y ¢l musculo la respuesta inmune se dirigira en contra de
estos tejidos Por otra parte, la ncoplasia pudiera actuar como un “‘factor precipitante’
compitiendo con mecanismos de defensa que impiden el desarrollo de “*clonas prohibidas™ de
células inmunocompetentes, tales como los linfocitos, capaces de sintetizar autoanticuerpos
cclulares. Al extirparse o destruirse el tumor se controlaria la accion de estas ‘‘clonas
prohibidas™ lo cual produciria remisién clinica de la dermatomiositis. No existe evidencia de

que la dermatomiositis sea el resultado de un efecto toxico directo de una sustancia quimica

. . ¢
liberada por las células tumorales “°.

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

hipersensibilidad retardada a extractos tumorales, 1o cual sugiere la existencia de alteraciones

de la inmunidad celular .

VILL.CUADRO CLINICO

El cuadro clinico es variable. La erupciéon cutanea puede preceder a la miopatia, aparecer

simultaneamente con ella o iniciar despues de la debilidad muscular.%?
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Varios autores, como Pearson, han afirmado que la afectacion cutanea frecuentemente

precede a la debilidad muscular **. De Vere y Bradley sugirieron que aproximadamente una

. R . N W 2.63
tercera parte de los casos presentan la dermatosis antes de la aparicion de la miopatia “>*

En la serie de 50 pacientes reportada por Rockerbie, Woo y Callen se encontro que los
signos cutaneos precedieron a la debilidad muscular en un 56% de los casos. Esto sugiere
que la presencia de hallazgos cutaneos caracteristicos de dermatomiositis sin debilidad

muscular no excluye el diagnoéstico v que ¢stos casos requieren un cuidadoso seguimiento®”.

Los hallazgos clinicos pueden subdividirse en Manifestaciones Cutaneas, Musculares y

Sistémicas.

MANIFESTACIONES CUTANEAS:

Las manifestaciones cutaneas de la dermatomiositis incluyen el eritema en Heliotropo,
coloracion eritematoviolacea que aparece en los parpados superiores y es muy caracteristica
de la enfermedad. Puede haber edema de parpados y tejidos periorbitarios **(Fotos Clinicas
1y3).

Aparcce ademas critema en las mejillas, la frente, las sienes, las caras posteriores de los
antebrazos, la parte supcrior de la espalda y en otras topografias como la V del escote, los
codos, las rodillas y el cuello, pudiendo exacerbarse por exposicion solar **(Fotos Clinicas

1.2y 3).

El Signo de Gottron es la aparicién de lesiones papulosas con eritema, escama, y atrofia
dérmica (Papulas de Gottron) sobre los nudillos y las articulaciones interfalangicas. Se

considera patognomonico de la enfermedad '(Fotos Clinicas 5 y 6).
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El eritema de la dermatomiositis no afecta las falanges, lo cual constituye un dato diferencial

con el lupus critematoso e¢n donde aparece eritema sobre las falanges respetando los

nudillos®***

La piel puede exhibir un adelgazamiento moteado caracteristico, con areas de hiper e

hipopigmentacién, conocido como poiquilodermia. Sucle presentarse en el tronco y en las

66

partes proximales de las extremidades "*(Fotos Clinicas 7 y 8)

La dilatacion de las asas capilares cn la base de las ufias es caracteristica de la
dermatomiositis. Se observan irregulares y tortuosas (Foto Clinica 4). Los cambios en el

lecho capilar ungucal son mas marcados en pacientes con fendmeno de Raynaud, artritis y

afectacion pulmonar pero no se relacionan con miositis activa ni con enfermedad maligna ®7.

Las cuticulas pueden mostrar irregularidades, engrosamiento ¢ hiperqueratosis. Las areas

laterales y palmares de los dedos en ocasiones se tornan asperas, con fisuras y lineas

horizontales semejando *manos de mecanico”™ *%.

El fenomeno de Raynaud aparece aproximadamente en el 10% de los adultos pero es muy

P 69
raro en ninos B

Una gran variedad de signos cutaneos han sido reportados en dermatomiositis incluyendo:

7% lesiones urticariformes ', fotosensibilidad

72,73

H 26,27,65
dermografismo, lesiones ampollosas .

eritema nudoso, eritema multiforme, queratosis folicular, hipertricosis hiperhidrosis,
crupciones psoriasiformes y depresiones en las ufias (pits). En raras ocasiones aparece
dermatitis exfoliativa. La hiperpigmentaciéon se observa en etapas tardias. Puede haber
eritema en la piel cabelluda y alopecia difusa. Ocasionalmente aparece livedo reticularis.
Algunos casos cursan con paniculitis, que se manifiesta por areas eritematosas y

dolorosas””*.
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La calcinosis cutis ¢s una complicacion tardia de 1a dermatomiositis juvenil. El calcio se

deposita de manera ditusa en la picl y en los masculos. Los depdsitos subcutancos de calcio
sobre las superficies extensoras pueden producir Glceras cronicas 247,

En el cuadro se resumen las principales manifestaciones cutancas de la dermatomiositis, las

cuales se subdividen en patognomaodnicas, caracteristicas y compatibles

SIGNOS CUTANEOS DE DERMATOMIOSITIS

Patoznomaonicos
1 Papulas de Gottron
2 Signo de Gottron: eritema violaceo simétrico, con o
sin edema de articulaciones interfalangicas de manos,
en codos, en rodillas v maleolos.
Caracteristicos
1 Eritema hcliotropo
2 Telangiectasias periunguecales. cuticulas distroficas.
3 Eritema violaceo en dorso de manos, antebrazos,
brazos, region deltoidea, hombros, V del
escote.cuello, 1érax, frente.
Compatibles
1 Poiquilodermia atrofica vascular
(poiquilodermatomiositis)
2 Erosiones v ampollas subepidérmicas

MANIFESTACIONES MUSCULARES:

La debilidad muscular progresiva es la manifestacion clinica mas 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 como subir

escaleras, incorporarse de la posicion sentada y elevar las extremidades superiores por arriba

de la cabeza *.
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L.os musculos de la cintura escapular y pélvica se afectan mas que los periféricos Para
cvaluar el grado de debilidad deben examinarse grupos musculares como los abductores y
aductores de los brazos, los flexores y extensores de los muslos o los flexores del cuello. En

una tercera parte de los casos resulta dificil detectar la debilidad en la exploracion inicial a
pesar de que el paciente la refiera.

LLa mitad de los casos cursan con mialgias espontaneas o a la palpacién. Sin embargo, el
dolor rara vez ¢s severo

En ctapa aguda no es frecuente la atrofia muscular. Esta puede resultar cvidente en
pacientes cuya enfermedad ha progresado lentamente a través de un periodo relativamente

largo de ticmpo y puede observarse tucra de proporcion a la debilidad muscular presente! *'?

L.os musculos faringeos y los flexores del cuello se afectan con frecuencia, ocasionando

disfagia o fatiga asi como dificultad para mantener erguida la cabeza.

Como regla general, los reflejos tendinosos se conservan, pero pueden estar ausentes en
musculos atroficos o severamente debilitados *.

En ocasiones aparece dificultad respiratoria por afectacion de los musculos intercostales y el
diafragma »**!7.

MANIFESTACIONES SISTEMICAS:

Las artralgias son un sintoma 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 sindrome de sobreposiciéon con otras enfermedades del tejido conectivo
o con artropatia crénica 7.
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Los pacientes pueden cursar con sintomas generales como fatigabilidad, astenia, adinamia,

fiebre, anorexia y pérdida de peso ™.

Se ha documentado disfuncidn de la parte inferior del esofago hasta en un 30% de los
casos”. Varios estudios han sugerido que los trastornos de motilidad del eséfago distal
pueden ocasionar disfagia en 10 a 45% de los pacientes. Otras alteraciones esofagicas
incluyen disminucion de la peristalsis esofagica, dilatacion terminal y disminucion de la

presion del esfinter esofagico inferior *

Ademas se han reportado trastornos de la actividad muscular del intestino delgado,

pneumatosis intestinal (en ocasiones con pneumoperitoneo) y diverticulos del colon ¥l

Hasta en un 340% de¢ los pacientes se observan alteraciones cardiacas e incluyen defectos de
conduccidon auriculoventricular, taquiarritmias, disminucion de las fracciones de eyeccion y
cardiomiopatia con dilataciéon. La insuficiencia cardiaca congestiva con miocarditis
confirmada cn la autopsia puede observarse hasta en el 2026 de los pacientes y se debe a la
enfermedad misma o a la hipertension asociada al uso prolongado de corticoesteroides. En
aproximadamente el 40% de los pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas se

detectan anomalias electrocardiograficas **

La afeccidn pulmonar con disnea, tos no productiva, neumonia por aspiracion e hipoxemia
se presenta hasta en un 50% de los pacientes. Las causas de esta complicacion incluyen la
debilidad de los musculos toracicos, la pneumonitis inducida por farmacos (como el

metotrexate) y la enfermedad pulmonar intersticial **.

La pneumonitis intersticial precede a la miopatia o aparece tempranamente en el curso de la
cnfermedad. Se desarrolla hasta en ¢l 10% de los pacientes y la mitad de ellos son

portadores de anticuerpos anti Jo-1 *.




31

La mayoria de las defunciones sec deben a las complicaciones respiratorias y a la

cardiomiopatia '’**
Puede aparecer afectacion oftalmica con retinitis evidente a la fundoscopia observandose

exudados cotonosos alrededor de la papila y siguiendo los trayectos venulares *’

La nefropatia no es frecuente pero se ha reportado un caso de insuficiencia renal aguda

. . . )
secundaria a mioglobinuria "

VIl DERMATOMIOSITIS Y TUMORES MALIGNOS

Existen multiples estudios en la literatura que sugicren un incremento en la frecuencia de
cancer en la dermatomiositis con cifras globales de 15 a 34% de los casos "*>*°

De 1916 a 1975 se reportaron 258 casos de dermatomiositis asociada con neoplasias
malignas. Barnes llevé a cabo un analisis de ellos dando por resultado una frecuencia global
de enfermedad maligna asociada a dermatomiositis de 7 a 34%. Sin embargo, este
investigador no contdé con un grupo de control para llegar a la conclusion de que existe un

riesgo incrementado de enfermedad maligna en la dermatomiositis *"%!

En 1985 Manchul y colaboradores compararon la frecuencia de neoplasias malignas en 71
pacientes con dermatomiositis o polimiositis con grupos de control homogéneos para edad y
sexo y que presentaban otros trastornos reumaticos y del musculo esquelético. Encontraron
un incremento significativo de enfermedades malignas en la dermatomiositis (32%) en
comparacioén con los controles (9%). A la fecha, unicamente este estudio ha empleado los
criterios de Bohan y Peter asi como grupos de control para demostrar un incremento de la

incidencia de enfermedades malignas en pacientes con dermatomiositis 2.
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l.os carcinomas mas {recuentemente asociados con la enfermedad son los de pulmon, mama,
ovario y tracto gastrointestinal >*.

No parece estar justificada una busqueda exhaustiva, invasiva, costosa y no dirigida de
neoplasias en estos pacientes. Sc¢ recomienda una exploracion fisica minuciosa, biometria

hematica completa, urianalisis, radiogratia tele de térax y mamografia (en pacientes mayores
de 40 aios de edad) “H7*

LLa extirpacion del tumor suele tener un efecto benéfico sobre el curso de la miopatia pero

csto es variable y su analisis resulta complicado por el uso de agentes citotoOxicos que
pucden afectar el curso clinico de ambos trastornos ©'7**

L.os individuos con dermatomiositis y cancer tienden a ser mayores de 40 afios de edad y a

presentar lesiones cutaneas necroticas y/o elevaciéon de la velocidad de eritrosedimentacion,

en comparacion con pacientes con dermatomiositis sin tumor maligno **

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

dermatomiositis incluyen: cancer renal, pancreatico y gastrico; cancer de vejiga urinaria;
linfomas. leucemia miecloide aguda; carcinomas nasofaringeos;, cancer de tiroides y

melanoma maligno “*?°?72%%? figia ultima asociacion se observo en ctapa metastasica con

muy mal pronoéstico 7.

X DERMATOMIOSITIS JUVENIL

La dermatomiositis juvenil se clasifica en dos grupos: a) Tipo Banker o forma vasculitica,

caracterizada por ataque importante al estado general y frecuentemente asociada con

vasculitis intestinal y un pronédstico pobre, y b) Tipo Brunsting, de curso crénico mas
benigno, similar a la enfermedad del adulto '°°.




33

El inicio de la enfermedad puede ser agudo o insidioso con debilidad, rigidéz y fatigabilidad.

Las contracturas de tcjidos blandos, la atrofia muscular y las calcificaciones ocurren con

mayor {recuencia en nifios que en adultos '. La dermatomiositis juvenil no suele relacionarse

1.22

con ncoplasias malignas

L.a vasculitis es la caracteristica clinica y patoldgica mas distintiva de la dermatomiositis
Jjuvenil. Puede ser diseminada y necrotizante con trombosis ¢ infartos multiples e involucrar

ia picl, los tejidos subcutaneos, las capsulas de ciertas visceras y el tracto gastrointestinal. La

1.20.22

ulceracion y perforacion del intestino pueden conducir a un desenlace fatal

Las manifestaciones cutaneas de la dermatomiositis juvenil son similares a las del adulto. Sin

. . . . 72,73
embargo, la hipertricosis se presenta con mayor frecuencia .

Aunque el curso clinico de la enfermedad tiende a ser autolimitado en la mayoria de los
casos, pucde seguir un curso progresivo apareciendo miopatia crdonica, artritis, nefritis,

. I . . o0
iridociclitis o pericarditis'**:'°".

Los adrenocorticoesteroides a dosis elevadas han reducido de forma rmarcada la

morbimortalidad de la dermatomiositis en la infancia'®'.

X DERMATOMIOSITIS AMIOPATICA

Pearson y Krain, en 1975 y 1979 respectivamente, observaron pacientes con signos cutaneos
tipicos de dermatomiositis sin evidencia detectable de afectaciéon muscular. Hicieron alucién
a la posibilidad de disociar el componente cutianeo de la enfermedad del componente
muscular en esos casos inusuales de la misma manera que en multiples instancias aparece

miopatia sin afectacion cutanea 2%
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En 1993, Euwer y Sontheimer propusieron el término de dermatomiositis amiopatica,
originalmente acuflado por Pearson, para casos con hallazgos cutaneos clasicos de
dermatomiositis pero que no desarrollan evidencia clinica ni laboratorial de miopatia durante

un periodo minimo de dos afios después de la aparicién de la dermatosis ***!

Los mencionados autores propusieron los siguientes criterios diagndsticos para la
dermatomiositis amiopatica: 1.-Presencia de cambios clinicos cut:éinecos patognoménicos
de dermatomiositis (Papulas de Gottron, eritema o telenagiectasias periungueales, eritema
violiceo con edema en cara incluyendo la region periorbitaria), 2.-Biopsia cutinea
compatible con dermatomiositis, 3.-Ausencia de debilidad muscular de hombros o
caderas, dentro de los 2 afios de aparicion de la dermatosis y 4.-Niveles séricos normales
de enzimas musculares, (CPK y Aldolasa) dentro de los 2 afios del inicio de la

enfermedad®’

Ademas consideraron a la dermatomiositis dentro de un espectro de enfermedad clinica

(Figura 4) colocando en un extremo a la dermatomiositis amiopatica y en otro a la

polimiositis. **-*!

Enfermedad Cutdnea

Dermatomiositis
Armopatica

Dermatormositss

Polinuositis
Enfcrmecdad Muscular
Figura 4 .Espectro de enfermedad clinica en polimiositis/dermatomiositis. El término

“dermatomiositis amiopatica™ se emplea aqui para aquellos pacientes que durante por lo
menos dos afios expresan unicamente las manifestaciones cutaneas clasicas de este trastorno.
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El seguimiento de los pacientes con dermatomiositis amiopatica debe ser cuidadoso con el

fin de detectar cl desarro#to de miopatia e instituir el tratamiento adecuado. Ademas deben

someterse a monitorizacion para neoplasias malignas *'

XI SINDRONDMIES DE SUPERPOSICION

El] 1érmino “'Sindrome de¢ Superposicion’ indica que estan presentes las caracteristicas de
dos diferentes trastornos . Para las miopatias inflamatorias se emplea para describir su
asociacion, hasta en un 20% de los pacientes, con enfermedades del tejido conectivo tales
como cl lupus critematoso sistémico, la artritis recumatoide, el sindrome de Sjogren, la
esclerosis sistémica y la enfermedad mixta del tejido conectivo™®?. Sin embargo, solo en la
dermatomiositis y no en la polimiositis realmente ocurre una superposicion con dichas
enfermedades vy unicamente con la esclerosis sistémica y con la enfermedad mixta del tejido
conectivo **

Los signos especificos de esclerosis sistémica o de enfermedad mixta del tejido conectivo,
tales como el engrosamiento esclerdsico de la dermis, contracturas, hipomotilidad esofagica,
microangiopatia y depositos de calcio estan presentes en la dermatomiositis mientras que los

signos de artritis rcumatoide, Jupus eritematoso sistémico y sindrome de Sjogren muy rara

vez se observan en la enfermedad '°?

Los pacientes con el sindrome de superposicion de dermatomiositis y esclerosis sistémica

progresiva pueden presentar un autoanticuerpo antinuclear especifico anti PM/Scl dirigido

en contra de un complejo proteico nucleolar *.
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XIH HISTOPATOLOGIA

La dermatomiositis afecta fundamentalmente la piel y los musculos aunque ocasionalmente

otros organos.

El aspecto histolégico de la picl depende del estadio de la enfermedad. En la epidermis hay
vacuolizacion de los queratinocitos de la capa basal, engrosamiento de la membrana basal y

cuerpos coloides (Fotos Histologicas 1-4). No existen complejos inmunes cn la membrana
basal epidérmica '3

En la dermatomiositis aguda los cambios dérmicos se asemejan a los de lupus eritematoso
subagudo aunque el edema puede ser mas extenso afectando todas las capas de la dermis.
Sucle observarse un infiltrado inflamatorio perivascular superficial de intensidad variable con
predominio de linfocitos pero puede incluir ademas histiocitos, células plasmaticas y
ocasionalmente cosindfilos. El infiltrado suele ser menos prominente que en el lupus
critematoso y se ha reportado que puede ser minimo en el 44% de los casos. Numerosos

capilares dérmicos muestran un aparente engrosamiento de su pared con tumefaccidon

endotelial y ectasia '**(Fotos Histologicas 1-4).

Los depdsitos de mucina aparecen comunmente en la dermis y su presencia en una biopsia
por lo demas inespecifica son sugestivos aunque no diagnosticos de dermatomiositis.
Resultan mas evidentes con la tincion de azul alcian y se han reportado hasta en el 65% de

. . os
cspccimenes cutaneos ! .

En estadios mas avanzados la epidermis sufre atrofia con aplanamiento de los procesos
interpapilares dando un aspecto similar a la esclerodermia. La coligena puede engrosarse,
homogenizarse y esclerosarse. En lesiones crénicas aparecen cambios morfologicos de
poiquilodermia los cuales consisten en un cierto grado de atrofia epidérmica, abundantes

teleangiectasias e incontinencia pigmentaria. No son especificos de dermatomiositis '3,
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Estudios inmunohistoquimicos llevados a cabo con 10 anticuerpos monoclonales murinos en
25 especimenes de biopsia de pacientes con dermatomiositis mostraron que los infiltrados
dérmicos estaban integrados principalmente por macrofagos que expresaban el HLADR y
linfocitos T, especialmente del subgrupo CID4. Los linfocitos B estaban ausentes. Las células
epidérmicas de Langerhans se encontraban disminuidas o ausentes en algunas zonas de piel

afectada pero su namero total era normal Estos hallazgos dificren de los infiltrados

presentes en el musculo de pacientes con dermatomiositis pero son similares a los de la piel

afectada de lupus eritematoso cutaneo ¢

L.as alteraciones patologicas en numerosas lesiones cutaneas de dermatomiositis presentan
una distribucion focal. En la misma picza puede haber focos patologicos que alternan con
zonas de piel aparentemente normat '

LLas papulas de Gottron no muestran hallazgos histopatologicos distintivos. Puede

observarse hiperqueratosis y acantosis propias del arca de donde provienen '°*(Fotos

Histologicas 3 y 4).

La afeccion muscular no es uniforme por lo que debe tomarse el especimen para biopsia de
un musculo afectado clinicamente. En la patologia muscular destacan tres procesos basicos
presentes cn grado variable: necrosis segmentaria de fibras musculares, inflamacion

intersticial v vasculopatia '>'7.

En la mayoria de los adultos la anormalidad histologica mas importante es una necrosis
segmentaria de las fibras con un infiltrado inflamatorio variable compuesto por linfocitos,
macrofagos y ocasionalmente células plasmaticas. En ectapas iniciales hay pérdida de la
estriacion transversal normal de las fibras, hialinizacion del sarcoplasma e incremento de los
nacleos sarcolémicos. El infiltrado es de predominio linfocitario y puede distribuirse de
manera difusa cn cl intersticio o focalmente alrededor de pequefios vasos sanguineos (Foto

Histologica 5). Posteriormente las fibras se fragmentan y muestran degeneracion granular y
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vacuolar asi como cambios basotilicos con histiocitos fagocitarios. En casos avanzados los
fibras musculares se¢ atrofian y esclerosan dando una imagen similar a la de la esclerosis
sistémica'®®

Los nifios y algunos adultos muestran una marcada patologia vascular caracterizada por
infiltrados  linfocitarios perivasculares, cngrosamiento cosinofilico de la intima,
endarteropatia obliterativa y atrofia perifascicular de miofibrillas. Este patréon de patologia

muscular se encuentra ademas en algunos casos de sindrome de superposicion

En pacientes con vasculopatia pueden identificarse complejos inmunes en las paredes

. . s
vasculares incluyendo los componentes terminales del complemento '3,

En ¢! tracto gastrointestinal puede haber vasculitis y trombosis de arterias y arteriolas

R .. TS
produciendo ulceracion y hemorragia '

La patologia pulmonar puede tomar varias formas. El hallazgo mas frecuente es la
bronquiolitis obliterante pero en algunos casos se encuentra una pneumonitis intersticial. En
pacientes con caracteristicas de otras enfermedades del tejido conectivo como el sindrome
de CREST puecde haber ademas vasculopatia incluyendo vasculitis y proliferacion
endotelial'®.

La patologia cardiaca tiende a ser similar a la de los musculos voluntarios pero de menor
severidad. Es relativamente inespecifica observandose degeneracion microfocal de
miofibrillas, fibrosis intersticial e infiltrado inflamatorio escaso **.

Se ha reportado vasculitis de vasos cerebrales y meningeos ' 192,




XIF HISTOGENESIS

En la microscopia electronica se observa degeneracion de las fibras musculares muy similar a
la que ocurre en otras enfermedades musculares. l.a primera modificacion parece ser la
desintegracion tocal de miofilamentos y miofibrillas manifestandose como areas de

vacuolizacion y acumulacién de globulos lipidicos y liposomales en las fibras.

Es frecuente advertir, cn lesiones cutanecas y musculares, estructuras tubulorreticulares
intracitoplasmicas que sc¢ asemcjan a los Paramixovirus. Como en ¢l lupus eritematoso, éstas

pudicran representar al producto del metabolismo celular activo ''°

XIIT CORRELACION CLINICOHISTOLOGICA

A pesar de que los hallazgos clinicos cutaneos de la dermatomiositis pueden ser
patognomonicos, la literatura sugiere que la histopatologia de la piel no es diagnostica en
esta enfermedad. Allen y Lever, entre otros autores, han remarcado lo poco especificas que

resultan las biopsias cutancas en dermatomiositis '°+1'°

Las lesiones cutaneas eritematosas y cdematosas pueden revelar microscopicamente
inflamacion inespecifica. Sin embargo, ¢l cuadro histolégico con frecuencia es indistinguible

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

cpidérmica ''°.

[La presencia de mucina en la biopsia cutanea es muy sugestiva de dermatomiositis. La
dilatacién de los vasos sanguineos de la dermis se manifiesta clinicamente como eritema y

teleangicctasias %117
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Las lesiones antiguas, con aspecto de poiquilodermia atréfica vascular, pueden exhibir un
infiltrado en banda por abajo de una epidermis atrofica con degencracion hidropica de la
basal. La poiquilodermia en dermatomiositis suele ser de tipo edematoso y no

. o
inflamatoria’’

La biopsia muscular es de mayor especificidad diagnostica siempre y cuando sc elija un
musculo proximal clinicamente afectado. En el estudio de Janis y Winkelman 42 de 44
biopsias musculares de pacientes con la entfermedad exhibieron cambios inflamatorios y
degenerativos tipicos de miositis. El grado y extension de la degeneracion de las tibras vario
de especimen a especimen ¢ inclusive dentro de una misma biopsia. No hubo correlacion

entre el grado de inflamacién y la severidad de los cambios degencerativos en las fibras "%,

La biopsia muscular suele ser atil cuando la enfermedad se encuentra en fase activa pero los
cambios pueden no ser muy especificos. Mediante este estudio es posible descartar la

miositis por cuerpos de inclusién y la miopatia por parasitos, toxoplasmosis o sarcoidosis '”.

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

fibroso ''?

XIV PRUEBAS DE LABORATORIO

L.os examenes de laboratorio anormales incluyen elevacion de las enzimas musculares séricas
y alteraciones en la electromiografia. Cualquicera de éstas alteraciones laboratoriales puede

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

23

muestra o por el momento de la evolucion clinica en que se efectud el examen

L.as 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 mas

confiable del grado de actividad de la enfermedad y puede incrementarse hasta 50 veces lo
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normal. L.a clevacion de la enzima ¢s principaimente a expensas del isotipo MM aunque cn

casos cronicos hasta ¢l 20% pucde ser del isotipo MB *'2.

E] nivel sérico de Aldolasa suele ser menos sensible que el de CPK aunque es mas especifico

que las Transaminasas o la Deshidrogenasa LLactica, cuyos niveles también suelen clevarse en

la mayoria dec los pacientes '*

La Mioglobina y la Creatina pueden también llegar a clevarse y ocasionalmente aparece

. . L2
mioglobinuria

El Electromiograma suele ser anormal cuando se realiza en muasculos afectados mostrando

un patron miopatico. Los hallazgos de utilidad diagnostica incluyen incremento en la

actividad eléctrica en respuesta a la inscrcion de la aguja, potenciales dc fibrilacidon, ondas
agudas positivas y un registro dominado por potenciales de accién de corta duracién y

voltaje relativamente bajo c¢n la actividad voluntaria (Fotos Clinicas 9 y 10). Existe

reclutamiento temprano ¥ un patron de interferencia normal, excepto en los pacientes en
ctapas tardias de la enfermedad, cuando ha ocurrido hipertrofia de las fibras restantes,

regeneracion muscular o reinervacion de fibras denervadas segmentariamente. Estos ultimos

cambios tambi¢n pueden producir  caracteristicas neuropaticas en el trazo

electromiografico’' ™'

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

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

sintetasas de tRNA pues parecen correlacionar con la presencia de manifestaciones

'?  [os anticuerpos antisintetasa se detectan en un 23% de

los anti Jo-1 (anti histidil tRNA sintetasa) que se

extracutaneas de enfermedad

pacientes y los mas comunes son
encuentran en una tercera parte de los pacientes antisintctasa positivos. Estos casos suelen

cursar con una elevada incidencia de enfermedad pulmonar intersticial 2%,




42

Los casos con Sindrome de Superposicion con frecuencia presentan  anticuerpos
caracteristicas de las enfermedades del tgjido conectivo tales como los anti-DNA, anti-RNP
o anti-RO. Algunos son positivos al factor reumatoide, lo cual puede ocasionar errores

diagnosticos en pacientes que cursan con poliartritis **

La dermatomiositis puede ademas cursar con signos laboratoriales de inflamacion sistémica
como la presencia de proteina C reactiva y la elevacidon de la velocidad de

. . P 1
critrosedimentacion

Para descartar complicaciones cardiacas o pulmonares deben efectuarse Electrocardiograma
y radiografia tele de torax. Si se sospecha afectacion importante de musculos respiratorios

son utiles las prucbas de ventilacion asi como la determinacién de gases sanguineos '”

LLos pacicntes mayores de 50 afos de edad deben someterse a un protocolo de estudio para
descartar la presencia de una tumoracion maligna. Este incluye radiografias de torax,

valoracién gastrointestinal y examenes genitourinarios y de mama '’

XV DIAGNOSTICO

El diagnostico resulta de hallazgos cutaneos tipicos con debilidad muscular y se confirma
mediante la biopsia muscular, la electromiografia y dosificacion de enzimas séricas

musculares '?

En presencia de los signos cutanceos, el diagndstico se considera definitivo cuando existe
debilidad muscular proximal, patron miopatico en la electromiografia, elevacion de enzimas
séricas musculares (aunque ocasionalmente pueden reportarse en limites normales) y

hallazgos diagnosticos en la biopsia muscular.
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En casos incipicntes o leves la fuerza muscular puede parccer normal y los hallazgos

electromiograficos ¢ histopatolégicos se reportan como inespecificos *.

L.os signos cutaneos preceden a la miopatia en la mayoria de los casos y si ésta no se hace

evidente clinica ni laboratorialmente en un periodo minimo de 2 afios debe considerarse el
diagnostico de dermatomiositis amiopatica %!

XVI1 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnodstico diferencial incluye una larga lista de enfermedades que afectan el musculo. En

la tabla se enumeran las enfermedades que con mayor frecuencia se diagnostican como
miositis idiopatica '*?

Existen ciertos hallazgos considerados excluyentes y cuya presencia pone en duda el
diagnostico de polimiositis o dermatomiositis:

-I.a evidencia de enfermedad neurologica central o periférica incluyendo trastornos
de ncurona motora con fasciculaciones o signos de las vias motoras, cambios sensoriales y

disminucion de los tiempos de conduccion nerviosa. Estos trastornos pueden cursar con
incremento de la CPK ''¢

-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 clevarse las enzimas musculares séricas, especialmente en el tipo
Duchennc '.

-Evidencia en la biopsia muscular de miositis granulomatosa, como en el caso de la
sarcoidosis ''7.
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-Infecciones, incluyendo triquinosis, esquistosomiasis, tripanosomiasis,

estafilococcias y toxoplasmosis '

-Uso reciente de varios farmacos y toxinas tales como el clofibrato y el alcohol !

-Rabdomiolisis, la cual se manifiesta por mioglobinuria relacionada a: ejercicio,
infecciones, lesiones por aplastamiento, oclusiones de las arterias principales de las
extremidades, convulsiones o coma prolongado, accidentes por alto voltaje, sindrome de

hiperpirexia maligna y envencnamiento por algunas serpientes marinas '’

-Trastornos mectaboélicos, como el Sindrome de McArdle en donde existe déficit de la
fosforilasa muscular y cursa con dolor, calambres y mioglobinuria posteriores al ejercicio
extenuante e incremento del glucégeno muscular. Puede haber elevacion de la CPK en los

episodios de la enfermedad '

-Endocrinopatias como tirotoxicosis, mixedema, hiperparatiroidismo, diabetes
mellitus o sindrome de Cushing.

-Miastenia grave con respuesta a agentes colinérgicos '.
LLa miositis por cuerpos de inclusion, a diferencia de la dermatomiositis, afecta clinicamente
los musculos distales de movimiento fino y la miopatia puede ser asimétrica. Sucle
presentarse en personas mayores de 50 afos de edad. progresar lentamente durante afos y
no se asocia a enfermedades malignas. El diagnostico se basa en la biopsia muscular, ia cual
muestra inclusiones granulosas distribuidas alrededor de vacuolas e inclusiones citoplasmicas

. B 3
eosinofilicas .

Se han descrito casos de miositis ¢ronica en pacientes infectados por Borrelia burgdorferi.
Clinicamente cursan con eritema diseminado, mialgias y debilidad muscular. En estos casos
debe solicitarse una prueba seroldgica para enfermedad de Lyme. El DNA de B. burgdorferi

puede detectarse en la piel mediante técnicas de reaccidn en cadena de la polimerasa '2%12!,
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Padecimicentos necuromusculares

Padccimientos endocrinos y metabélicos

Distrofias musculares genéticas

Trastornos clectroliticos: hipokalemia,
hipocalcemia, hipomagnesemia

Atrofias musculares espinales

Hipotiroidismo, hipertiroidismo

Neuropatias: Sindrome de Guillain-Barré
vy otras polineuropatias autoinmunes,
diabetes mellitus, portiria

Hipoparatiroidismo, hiperparatiroidismo

Miastenia gravis v sindrome de Eaton
Lambert

Sindrome de Cushing, entfermedad de
Addison

Esclerosis lateral amiotrofica

Enfermedad de McArdle

NMiotonia

Deficiencia de maltasa acida del adulto

Deficiencia de carnitina-
palmitoiltransferasa

Paralisis periodica

Miopatias Toxicas

Infecciones

Alcohol

Virales: Influenza, Epstein Barr,
Coxsackie, rubedla, inmunodeficiencia
humana

Medicamentos: corticoesteroides, D-
penicilamina, cimetidina, clofibrato,
emetina, colchicina

Bacterianas: Staphylococcus,
Streptococcus, Clostridium, Salmonella,
tifo, Mvcobacterium leprae

Parasitarias: Toxoplasma, Trichinella,
Schistosoma, cisticercosis

Miscelaneas

Polimialgia reumatica

Rabdomiolisis aguda

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

ocasiones se presentan juntos. lLos hallazgos musculares pueden ser idénticos en ambas

cnfermedades pero los viscerales son mucho mas frecuentes en la esclerosis sistémica. El

factor antinuclear con frecuencia esta presente en la esclerosis sistémica, no asi en la

dermatomiositis %,
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Por la similitud de los hallazgos cutanecos debe hacerse diagnodstico diferencial con el lupus
eritematoso sistémico y con los sindromes de superposicion de enfermedades del tejido

H 19
conectivo B

XVII PRONOSTICO

Se desconoce a ciencia cierta la historia natural de la dermatomiositis. LLas observaciones

clinicas anteriores al advenimiento del tratamiento con glucocorticoides indicaban que la

mayoria de los pacientes finalmente morian de su enfermedad, aunque su curso era
extremadamente variable. LLa muerte con frecuencia era ocasionada por infeccion secundaria

se documentaban remisiones en

debilidad general. Sin embargo,
16,19

a un estado de
aproximadamente una tercera parte de los casos y algunas de ellas eran permanentes

En los ticmpos actuales, con tratamiento optimo, s¢ espera que sobrevivan el 85% de los
pacientes aunque casi la mitad sufriran alguna debilidad residual y aproximadamente el 20%
presentaran incapacidad importante '*? Aproximadamente ¢l 50% de los pacientes responden
al tratamiento y ¢l resto parecen ser relativamente resistentes. L.as muertes suelen deberse a
infcccidn respiratoria, insuficiencia cardiaca, desnutricion, carcinoma o efectos secundarios
del tratamiento con esteroides '

I.os pacicntes de raza negra, los mayores de 50 afios de edad al iniciar la enfermedad y las
mujeres presentan mayor morbimortalidad, asi como quienes cursan con afeccién cardiaca y
pulmonar '**

Un intervalo amplio entre la aparicion de la debilidad y la iniciacion del tratamiento es un

factor prondstico adverso ‘2.

Maugars, Berthelot y colaboradores estudiaron 69 pacientes con dermatomiositis o

polimiositis para valorar el prondstico a largo plazo de éstas enfermedades. Hubo 30

defunciones (43.5%) sobre todo por complicaciones cardiovasculares (8 casos), pulmonares
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(8 casos), iatrogénicas (5 casos) y carcinomatosas (5 casos). Los indices de supervivencia
fucron 82.6% a | afio, 73.9% a 2 afios ¥y 55.4% a 9 anos. lLos factores prondsticos
significativos para la muerte por dermatomiositis fueron: edad avanzada, ausencia de mejoria
en la fuerza muscular despuds de un mes de tratamiento, fibrosis intersticial pulmonar,
astenia y anorexia. Al final del seguimiento (por un periodo minimo de 6.3 afios), 33 de los
39 pacientes que sobrevivieron (84.6%) presentaban incapacidad muscular minima o
inexistente. mientras qQue 3 niflos presentaban calcinosis generalizada incapacitante. Los
autores concluveron que la mortalidad es elevada en el primer ano de la enfermedad v que
los indices de supervivencia disminuyen continuamente hasta los 9 afos. El factor prondstico
principal para la muerte es la cdad avanzada y el prondstico funcional a largo plazo es
relativamente bueno, excepto por la calcinosis generalizada, que tiende a aparecer en

nifios'**

La recupecracion de la dermatomiositis infantil se ve complicada por la calcinosis universal en
aproximadamente el 50% de los casos. Este proceso puede avanzar durante varios afos
después de la recuperacion clinica de la moisitis y producir incapacidad severa. Se ha
sugerido que el tratamiento intensivo temprano en el curso de la enfermedad puede reducir

. . . .. 1e
el riesgo y la severidad de esta complicacion

Sullivan y Cassidy siguieron 18 casos de dermatomiositis juvenil tratados con
corticoesteroides durante un periodo promedio de 5 afios. 14 pacientes presentaron un curso
clinico unifasico y fue posible descontinuar los esteroides sin aparecer recidiva. 4 pacientes
sufricron rccaidas requiriendo mantenimiento con csteroides durante mas de 2 afios. Se
reporto una detunciéon no relacionada a la enfermedad y 17 de los 18 nifios evolucionaron sin
incapacidad residual **. Los mismos autores posteriormente publicaron una casuistica de 41
nifios con dermatomiositis estudiados durante un periodo de 15 afos. En este grupo ¢l curso
de la enfermedad reconfirmd la eficacia del tratamiento con corticoesteroides en conjunto
con un programa de terapia fisica. El pronoéstico para la vida con incapacidad funcional
minima fue bueno. Hubo 3 defunciones pero solo una relacionada a la dermatomiositis y

secundaria a wvasculitis. 25 nifios evolucionaron con recuperacion muscular total, 6
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desarrollaron calcinosis universal y 11 experimentaron cierto grado de incapacidad motora o
debilidad residual. Dos niflos quedaron con incapacidad funcional importante y dependientes
de una silla de ruedas. Uno de estos casos se relaciond a la suspension arbitraria del

tratamiento v al desarrollo de contracturas articulares severas '¢

El embarazo suele ser bien tolerado en pacientes con polimiositis/dermatomiositis aunque es
comun que curse con exacerbaciones de la enfermedad y se requiere el uso de
glucocorticoides en la mayvoria de los casos. El pronodstico es menos satisfactorio para el
producto de la gestacion y se ha reportado que unicamente el 55% de los embarazos llegan a
feliz término. Ocurre aborto en un 33% Tomando en cuenta que la prednisona no cruza la

. . . . 27
barrera placentaria, se desconoce si esto se deba al tratamiento con esteroides '

XVIHI TRATADMIENTO

El tratamiento dc la dermatomiositis continila siendo empirico y se ve complicado por la
naturaleza caprichosa de la enfermedad. Algunos pacientes presentan sintomatologia leve a
moderada, toleran bien el tratamiento y responden adecuadamente al mismo. Al otro lado
del espectro ecstan los pacientes con enfermedad recalcitrante en donde fracasan multiples
esquemas terapéuticos y se requieren medidas agresivas. No es posible predecir el curso que

tomara la enfermedad en un individuo dado '?*.

Existe una gran gama de opciones terapéuticas aunque los corticoesteroides sistémicos

siguen siendo los farmacos de cleccién '

Durante la fase aguda de la enfermedad debe prestarse atencion a una ventilacion y
deglucién adecuadas. Ocasionalmente la debilidad es tan impornrante que pueden requerirse

asistencia respiratoria y alimentacién por sonda nasogastrica '?°.
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Las medidas gencrales incluyen reposo y una nutricion apropiada incluyendo una ingesta
adecuada de proteinas lo cual es importante para la reparacidon del muasculo dafado,

. . 30
especialmente en nifos ',

Mientras que ¢l musculo esquelético esté intlamado un aspecto fundamental es la
recuperacion de la movilidad mediante la rcalizacion de ejercicios pasivos con estiramiento

gentil de las articulaciones 2 a 3 veces al dia '**

Las pantallas solares son muy necesarias cuando la dermatosis se torna fotosensible '2%.

CORTICOESTEROIDES

Los corticoesteroides por via sistémica son los agentes terapduticos de eleccidon. Aunque no
se han llevado a cabo estudios bien controlados a doble ciego, estos farmacos son
claramente cficaces y se acepta que disminuyen la morbilidad y la mortalidad tanto en nifios
como en adultos. El tratamiento temprano pudiera permitir la administracion de menos
esteroide y cursos terapéuticos mas cortos. En la fase aguda de la enfermedad los esteroides

. . . . aK,13
permiten que el paciente se mantenga activo y funcional %3¢

Los corticoesteroides pudieran ejercer sus efectos actuando sobre la vasculopatia subyacente

de la dermatomiositis y sobre el deposito de componentes tardios del complemento '*'.

l.a prednisona es el corticoesteroide de eleccion. Los esteroides fluorinados estan
contraindicados debido a sus cfectos sobre el tejido muscular y los electrolitos '?*

Se prefiere iniciar la prednisona a dosis elevadas dado que la potencial eficacia del esteroide
determinara la necesidad ulterior de administrar inmunosupresores potentes *. lLa dosis
estandard cs de 1 mg/kg/ dia como minimo en dosis Unica matutina durante 3 a 4 semanas y
después se reduce lentamente a través de un periodo de 10 semanas hasta dejarla a razon de

132

1mg/kg cada tercer dia Entonces, si existe evidencia de eficacia y no han aparecido
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efectos sccundarios serios, se reduce atun mas la dosis en 5 a 10 mg cada 3 a 4 semanas
hasta llegar a la minima dosis posible que controle la cenfermedad. La eficacia de la
prednisona se determina por un incremento objetivo de la fuerza muscular. Si a los 3 meses
de tratamiento no existe un beneficio objetivo con el tratamiento a dosis elevadas la
enfermedad probablemente ¢s resistente a esteroides y debe acelerarse su reduccion mientras

. . 3128
SC mnicia otro Inmunosupresor 1

L1 uso a largo plazo de prednisona puede causar un incremento de la debilidad muscular con
niveles normales 0o menores de CPK y a este efecto se le conoce como miopatia esteroidea.
Bajo estas circumstancias, la reduccion de la dosis causara un incremento paraddjico de la

- IRERE
fuerza muscutar 7!

lLos efectos secundarios del uso continuo de prednisona incluyen aumento de peso, atrofia
cutanea, hipokalemia, infecciones oportunistas, ostecoporosis, necrosis isquémica del hueso,

En pacientes pediatricos puede producirse un retraso en el
128,130

cataratas v ulcera péptica
crecimiento y la talla se recupera solo parcialmente una vez descontinuado el farmaco

Los corticoesteroides pueden administrarse por via intravenosa. Yanagisawa y

colaboradores reportaron por primera vez el tratamiento de la dermatomiositis fulminante en
tres adultos con metilprednisolona a dosis de lg/dia intravenosa por 3 dias consecutivos de

una semana. Este esquema se repitio por 2 a 3 semanas seguido de prednisona por via oral

. 132
lograndose bucna respuesta

L.axer y colaboradores trataron 7 nifios con dermatomiositis a base de metilprednisolona a
dosis de 30mg/kg/dia intravenosa por 3 dias consecutivos logrando remision de la

cnfermedad '*?. Romicka manejé 8 casos de dermatomiositis juvenil con metilprednisolona a

dosis de 20mg/kg en infusion intravenosa en pulsos inicialmente por 3 a 6 dias y

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

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

- 33
previo'™*.
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Los efectos secundarios potenciales de la metilprednisolona incluyen hipertensién arterial,

trastornos de la personalidad y sabor metalico en la boca '%¥.

INMUNOSUPRESORES NO ESTEROIDEOS

La decision de utilizar un farmaco inmunosupresor no esteroideo para tratar la

dermatomioisitis se ve influenciada por varios factores. Entre ellos: la necesidad de obtener
un efecto “ahorrador de esteroides’ cuando han aparecido serias complicaciones por el uso
de los mismos; las repetidas recidivas al intentar reducir una dosis elevada de esteroide; la

ineficacia de la prednisona, o bien, la presencia de enfermedad rapidamente progresiva

_ - . . - . . Loa
acomparnada de debilidad severa e insutficiencia respiratoria ©.

Aproximadamente la quinta parte de los pacientes con dermatomiositis no responden a
esteroides (resistencia a esteroides) o no los toleran '*'. En estos casos debe considerarse el

uso de inmunosupresores no esteroideos '**

Algunos clinicos favorecen el uso temprano de estos agentes, tanto para el control de la

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

después de uno o dos meses de tratamiento '*'

La azatioprina, el mctotrexate y la ciclofosfamida son los inmunosupresores de eleccion y

parecen ser igualmente eficaces como ahorradores de esteroide **. Ocasionalmente se han

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

ellos. Tiliakos traté 7 pacientes con prednisona, metotrexate y ciclofosfamida logrando

. . ] . P 135
mejoria clinica y enzimatica .

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

general incluyen estomatitis, leucopenia, herpes zodster, enfermedades bacterianas,
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disfuncién hepatica y trastornos gastrointestinales. Su uso prolongado pudiera
potencialmente predisponder al desarrollo de una neoplasia o permitir la diseminacion de una

preexistente % 1!

Azatioprina

La azatioprina es un analogo sintético de purina formado por un anillo imidazdlico unido a la
6-mercaptopurina. Su principal aplicacién clinica ha sido la prevencion de rechazo en
transplantes renales. Se emplea ademas en dermatologia por su indice terapéutico
relativamente favorable. Se absorve rapidamente por via oral con adecuada distribucion
tisular, excepto al sistema nervioso central, y un 30% circulante se liga a proteinas
plasmaticas. 90% del farmaco c¢s convertido a 6-mercaptopurina, por accion de la enzima
hepatica xantin oxidasa. Después se degrada a metabolitos inactivos que se excretan por

orina.

La 6-mercaptopurina es el metabolito activo. Actia como *‘falso precursor” para inhibir la
biosintesis de purinas y, por lo tanto, la division celular. Esto ocurre en la fase S y es mas
marcado en células que se estan dividiendo activamente. Posce propiedades
inmunosupresoras y antiinflamatorias. Tiene efectos inhibitorios sobre la fase efectora de la
respuesta inmune que ocurre después de un estimulo antigénico, sobre la funcion de las
células T, la inmunidad mediada por células y, en menor grado, la funcién de las células B y

la produccién de anticuerpos'?®.

McFarlin y Griggs manejaron tres casos de dermatomiositis a base de prednisona y
azatioprina con buenos resultados '*’. Bohan y colaboradores observaron que de 17

pacientes tratados con azatioprina aproximadamente una tercera parte reportaron un

incremento de la fuerza muscular **.
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La dosis suele ser de 2 mg/kg/dia o de 100 a 200 mg/dia. El farmaco no se recomienda para
control de pacicntes graves en ctapa aguda puces sus cfectos terapéuticos se demoran 4 a 8

semanas en aparecer '**.

La azatioprina suele ser bien tolerada. Sus efectos sccundarios principales son
gastrointestinales: nauscas y vomito (10 a 12% de los pacientes), diarrca y dolor abdominal.
f.a hepatotoxicidad se reporta en 3 a 5% de los pacientes con transplante renal pero en
menos del 126 de pacientes dermatologicos. Sucle ser reversible al descontinuar el
tratamiento. Sc¢ han repontado ademas recacciones de hipersensibilidad como hepatitis
colestasica., pancreatitis, polincuropatia, erupcion morbiliforme, urticaria y fiebre

N a6
medicamentosa 1o

Metotrexate

El metotrexate es un inhibidor irreversible de la dehidrofolato reductasa. Potente
inmunosupresor y citotdxico, posce ademas propiedades antiinflamatorias. En
dermatomiositis se emplea en adultos y nifios con enfermedad resistente a esteroides o que

amenaza la vida '*°.

Malaviva y colaboradores usaron por primera vez metotrexate intravenoso en
dermatomiositis para tratar cuatro adultos, tres de ellos resistentes a prednisona, con buenos

1 Metzger,

resultados '° Jacobs lo usé con éxito en cuatro nifios resistentes a esteroides
Bohan y Goldberg trataron 22 adultos agregando mectotrexate intravenoso al tratamiento de
basc con prednisona. La dosis inicial fue de 10 a 15 mg seguidos de 0.5 a 0.8 mg/kg cada 5

a 7 dias. 17 pacientes (77%) mostraron mejoria y pudo reducirse la dosis de prednisona 2

Zicglschmid-Adams, Pandya, Cohen y colaboradores estudiaron 10 casos tratados con

mectotrexate. 90% tuvieron mejoria de la dermatosis y 57% de la miopatia. Sin embargo,
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aparccieron efcctos secundarios en 70% (7/10) y en 50% (5/10) ameritaron suspender el
1al

tratamiento. Reportaron dos casos de fibrosis hepatica documentados por biopsia

En casos agudos de miositis se administra metotrexate intravenoso a dosis incial de 1 mg/kg
o de 5§ a 25 mg Después se administra la misma dosis semanalmente incrementandola a
razon de 2.5 0 10 mg 0 0 5 a 0 8 myg/kg por semana hasta obtener control de la enfermedad.

Posteriormente se reduce la dosis 25% cada semana '*"

En la literatura se han reportado 57 pacientes con dermatomiositis o polimiositis tratados
con metotrexate y un 75% mcjoran de su enfermedad. 25% de los que no responden
mejoran con una combinacion de esteroides, mectotrexate y clorambucil. Los efectos
adversos sc reportan en 54% de pacientes y la estomatitis es el mas frecucnte (25%6). La
leucopenia aparecio en un 7% de los casos. Se reportaron tres pacientes con complicaciones

infiltrados

pulmonares incluyendo una defuncién por pneumonitis, un caso con

pneumonicos transitorios y uno con cfectos adversos sobre las pruebas de funcién pulmonar.

Hubo dos casos de hepatotoxicidad. ',

Otros efectos secundarios asociados con este agente incluyen trastornos gastrointestinales,
fatiga, pérdida de pelo, leucopenia y anemia. LLa hepatotoxicidad es el efecto adverso mas
importante a largo plazo. La fibrosis pulmonar es otro efecto indeseable que puede originar
confusion diagnostica con la alveolitis fibrosante secundaria a la enfermedad subyacente. Es

recomendable tabular la dosis total administrada de metotrexate '*%13!

Ciclofosfamida

La ciclotosfamida es considerada como uno de los agentes citotoxicos e inmunosupresores
mas efectivos. Es un analogo de la mecloretamina (mostaza nitrogenada) y pertenece a la
clase de agentes citotoxicos alquilantes. Se metaboliza a mostaza fosforamida la cual alquila
o se fija irreversiblemente al DNA inhibiendo asi su replicacion. Afecta tanto las células

mitoticas como las inactivas aunque su efecto es mas pronunciado si existe division activa.




55

Inhibe las fuses de induccion y la efectora de la respucesta inmune y suprime mas a las células

B quealas T, Las células T supresores sc afectan mas que las T auxiliares.

Su uso en dermatologia se ve limitado por sus efectos adversos, tales como miclotoxicidad,
leucopenia, trombocitopenia, anemia, efectos urologicos como disuria, polaquiuria y cistitis
hemorragica, fibrosis de la  vejiga  urinaria, azoospermia, amenorrea, efectos
gastrointestinales, efluvio anageno, hiperpigmentacion cutanea y ungueal, infecciones
oportunistas y aumento del potencial oncogeénico (lecucemia, linfoma, carcinoma de células
escamosas) TR

Su uso en dermatomiositis se reserva para casos recalcitrantes. Puede administrarse por via
oral o en pulsos intravenosos. En un estudio se administraron pulsos intravenosos de 500 mg
espaciados unas cuantas semanas con buenos resultados '*>. Ademas se ha reportado que es
util  combinada con prednisona para tratar la fibrosis pulmonar intersticial de la

Lo 1as
dermatomiositis 4%

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

. P 128
embargo, los efectos secundarios limitan su uso

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 odrganos transplantados.
Recientemente ha mostrado potencial terapéutico en ciertas enfermedades dermatologicas

(como psoriasis, dermatitis atopica y alopecia areata) y autoimunitarias '*3.

Sus ventajas con respecto a otros inmunosupresores incluyen la ausencia de mielotoxicidad,
rapido efecto terapéutico, la afectacidn selectiva de células T auxiliares (respetando

relativamente las células B, granulocitos, macrofagos y células natural killer) vy,
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teoricamente, un menor ricsgo de infecciones y neoplasias malignas. Sin embargo, es

costosa, nefrotoxica y su suspension suele inducir recaida de la enfermedad.

Su mecanismo de accién es complejo. Inhibe principalmente la funcién de células T
auxiliarcs-inductoras cn fase temprana de la activacion de la cascada de la respuesta inmune.
Inhibe ademas la produccion de linfocinas, sobre todo Interleucina-2 y Gamma Interferén,
que son importantes en la activacion de células T, macréfagos, monocitos y queratinocitos.
Esto e¢s relevante en dermatomiositis dado que en esta enfermedad se ha postulado que

existen células T activas contra el tejido muscular '*%'*

Zabel y colaboradores la usaron por vez primera en dermatomiositis para tratar una paciente
de 15 afos de edad con enfermedad aguda fulminante resistente a metilprednisolona y

136

azatioprina. Administraron 3.0 mg/kg/dia logrando mejoria Dos estudios posteriores en

adultos y nifios demostraron su eficacia. L.as dosis de mantenimiento fueron de 2.0 a 3.5

mg/kg/dia v de 2 5 a 7.5 mg/kg/dia respectivamente 7Y

El farmaco debe considerarse como alternativa al metotrexate o a la ciclofosfamida en casos
resistentes a esteroides. Sus efectos secundarios incluyen hipertension arterial, hipertricosis,

efectos neurologicos y, sobre todo, nefrotoxicidad 2%,

I.as principales reacciones adversas que limitan el uso a largo plazo de la Ciclosporina A en
dermatomiositis son la nefrotoxicidad y la hipertension arterial las cuales se relacionan con la
dosis y parecen ser mas frecuentes a dosis mayores de 7.5 mg/kg/dia. No existen guias
establecidas para el uso de este agente en enfermedades autoinmunes pero se ha sugerido

una dosis de 5 mg/kg/dia'*”.

Clorambucil

El clorambuecil es un agente alquilante del tipo de la mostaza nitrogenada. Su mecanismo de

accion involucra alquilacién de acidos nucleicos con inhibicidn resultante de la sintesis de
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DNA Posce propicdades inmunosupresoras y citotoxicas, ésta Oltima mas marcada para

linfocitos que para necutréfilos

Teniendo en cuenta que la dermatomiositis se considera resultado de una respuesta inmune

los efectos benéficos del clorambucil pudieran deberse a su

mediada por cdlulas,
'* Se ha usado con éxito moderado y disminuye la

citotoxicidad sobre los linfocitos
necesidad de prednisona'-'?*12

Sinoway y Callen trataron cinco pacientes recalcitrantes a prednisona e inmunosupresores
con clorambucil a dosis de 4 mg/dia. En tres casos se combind con prednisona y en dos se
uséd unicamente clorambucil. lLos cinco pacientes mejoraron en 4 a 6 semanas lograndose
suspender la prednisona. kEn cuatro casos fue posible descontinuar el clorambucil después de
13 a 30 meses de tratamiento y la enfermedad permanecid en remision. La toxicidad del

farmaco fue minima y solo se reportaron dos casos de leucopenia. Se concluyd que es un
[§.1¢]

agente cfectivo v ahorrador de esteroides para control de la dermatomiositis

El efecto secundario mas comun es Ia supresion de la médula osea.. Suele ser reversible y es

monitorizar cuidadosamente la biometria hematica completa durante el

importante
Otros efectos toxicos incluyen azoospermia y anovulacién (generalmente

tratamiento.
reversibles), teratogenicidad y desarrollo posterior de enfermedades malignas (en particular

linfomas); toxicidad gastrointestinal, hepatotoxicidad, fiebre medicamentosa, convulsiones;

fibrosis pulmonar y pneumonia intersticial.

Mercaptopurina

La 6-mercaptopurina puede ser de utilidad en esta enfermedad. Haas describid cinco adultos

150mg/dia del farmaco y cuatro de ellos

con polimiositis tratados con 50 a

mecjoraron'®’' Puede ser toxica a la médula ésea.

. . - . PR 128
Como en el caso del clorambucil, la experiencia con 6-mercaptopurina es limitada '?
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CLOROQUINAS (ANTIMALARICOS)

a diferencia de la miositis, no siempre

Los hallazgos cutaneos de la dermatomiositis,
152

responden a esteroides sistémicos. Los esteroides topicos tampoco producen mejoria

Los antimalaricos pueden usarse en  estas circumstancias. Varios investigadores han
observado un efecto bendfico sobre la erupcion cutanea, asi como sobre la miositis, en

. . . . 152,153,154
pacicntes tratados con hidroxicloroquina 1atand

Tambi¢én se ha observado mejoria de las artralgias asociadas vy ha sido posible reducir la

dosis de prednisona '*7.

LLa hiroxicloroquina se deposita sobre el musculo asi como la piel y ejerce una accidn
inmunosupresora moderada sobre la rama eferente de la reaccion inmune. Es posible que

tenga ademas un efecto estabilizador sobre las membranas lisosdmicas e inhibitorio sobre la

actividad del complemento '*? También puede ser que altere la quimiotaxis de eosinofilos,
P P q

neutréfilos y macroéfagos '*?

La dosis en adultos es de 200 mg dos veces al dia y en nifios de 2 a 5 mg/kg/dia. Se

recomiendan estudios oftalmoldgicos de base y de seguimiento en todos los pacientes

tratados con cloroquina o hidroxicloroquina asi como la monitorizacion de parametros

hematologicos y de toxicidad hepatica '*°.

INMUNOTERAPIAS

I.as inmunoglobulinas por via intravenosa, la plasmaféresis y la irradiacidon corporal total son

recursos inmunomoduladores que se han usado en casos recalcitrantes de

dermatomiositis'2?.




59

Globulina Inmune Intravenosa

La globulina inmune intravenosa a dosis elevadas es un potente agente inmunomodulador
cuya eficacia se ha demostrado en otras enfermedades neuromusculares!33:13¢

No se han aclarado los mecanismos fisiopatogénicos que sustentan los cfectos benéficos de
las inmunoglobulinas  Pudieran funcionar como antitoxinas o necutralizando anticuerpos
endogenos. Una teoria propone que la dermatomiositis es el resultado de una infeccién por

un picornavirus y que la inmunoglobulina contiene anticuerpos en contra de este agente.

Otra posibilidad ¢s que las inmunoglobulinas tmpidan la adherencia de las plaquetas a las
paredes vasculares iniciando la formaciéon de un trombo con Ia subsecuente reacciéon

B £ 187,158,157
inflamatoria 15

LLas globulinas inmunes bloqucan los receptores Fc¢ de la pared wvascular. En la

dermatomiositis esto pudiera prevenir la fijacion de complejos inmunes por un mecanismo
competitivo. Tal posibilidad apoyaria el hallazgo de depositos abundantes de IgG alrededor
de las fibras musculares y los capilares en las biopsias musculares tomadas después del
tratamiento con inmunoglobulinas. Otra accidon se basa en la inhibicidén que ejercen las

inmunoglobulinas sobre las funciones efectoras de las células T activadas y la liberacion de

los niveles suprafisiologicos de globulina inmune

linfocinas '°°. Ademas,
formacion del Complejo

citocinas y

neutralizan neoantigenos del complemento e inhiben la

Membranolitico de Ataque de los fragmentos activados C4b y C3b, evitando asi su fijacién a

. 6
células blanco ¢!

De esta manera, la administracion de globulina inmune a pacientes con dermatomiositis
activa puede detener el dafio inmunolégico a células endoteliales, dependiente del

complemento, y la necrosis de fibras musculares mediada por el Complejo Membranolitico

de Ataque. Esto es evidente al observar la desaparicion de los depdsitos de este complejo en

L . 6
las biopsias de seguimiento '%2.
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En 1987, Roifman y colaboradores trataron una pacicnte de 15 afios de edad con polimiositis
resistente a prednisona e inmunosupresores con globulina inmune intravenosa a dosis de
lg/kg/dia por dos dias consecutivos al mes logrando mejoria clinica, enzimatica y de la

funcién cardiopulmonar '*7.

En 1993, Dalakas y colaboradores, en un estudio controlado con placebo, trataron 12
pacientes refractarios a otros manejos con infusioncs de globulina inmune, sin suspender la
prednisona La dosis fuc de 2g/kg una vez al mes por 3 meses. Sc logré mejoria importante

162

cn nueve casos y leve en dos casos

lLa mejoria clinica y bioquimica suclen aparecer despues de las primeras infusiones

observandose ademas un efecto ahorrador de esteroides '2*.

Las principales desventajas de esta opcion terapéutica son su alto costo, efectos adversos
(cefalea, cscalofrios, fiebre) y ¢l potencial para transmision de enfermedades por los sueros

. L 2
que se emplean en la elaboracion del bioldgico '2*.

Plasmaféresis / Recambio Plasmi:itico

Se ha demostrado la eficacia de la remocion de inmunoglobulinas circulantes en adultos y

. .. I - I 63
nifios con polimiositis y dermatomiositis '%*.

El tratamiento suele hacerse una o dos veces por semana y puede administrarse gama
globulina al final de cada sesion. Se contintian los medicamentos concomitantes tales como
prednisona y citotdxicos. Estos actuan de manera sinérgica con la plasmaféresis para
disminuir la produccién antigénica '%*.

El estudio mas importante que ha sido reportado incluyé 35 pacientes con miopatia

inflamatoria idiopatica ( 11 con dermatomiositis, 15 con polimiositis) refractaria a esteroides
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¢ inmunosupresores. Los tratamientos se administraron semanalmente durante 10 semanas y
después a intervalos progresivamente mayores. 30 pacientes mejoraron clinica y
bioquimicamente. Las complicaciones incluyeron hipertension arterial leve y 7 casos de

. 163
herpes zoster

El recambio plasmatico involucra la remocion del plasma del paciente sustituyéndolo con
plasma fresco congelado Brewer y colaboradores lo llevaron a cabo en una paciente de 15
anos dependiente de un respirador por enfermedad recaleitrante multitratada. LLa prednisona
v la ciclofosfamida sc continuaron Al quinto recambio pudo retirarse el respirador. Al

. . . . 6ns
reembio numero 22 la mejoria era notable’

Dos cstudios mayores llevados a cabo en EEuropa mostaron indices de respuesta de 63 y

- . v s
71% con mcjores resultados en casos agudos'®®'®

Considerando que en la polimiositis los linfocitos periféricos liberan moléculas lesivas para el
tejido muscular fetal, ¢l recambio plasmatico pudiera actuar removiendo este tipo de
sustancias toxicas. Ademas restaura la  funcion normal del sistema fagocitario

2R, 165
mononuclear'™® .

Un estudio de biopsias musculares de control posteriores al tratamiento demostréo una

disminucion del grado de atrofia y mejoria de los hallazgos histopatologicos'®®.

Irradiacion Corporal Total

La radiacion ionizante tiene un lugar limitado en el tratamiento de la dermatomiositis.
Engel y colaboradores trataron una mujer de 40 afios de edad con enfermedad recalcitrante
que se encontraba moribunda y dependicnte de un respirador. Se administraron tratamientos

semanales de irradiacion corporal total con 15 r durante cinco semanas observandose
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?. Sc han reportado casos similares en adultos mas no cn

mejoria a la segunda semana'®

nifios'”"

Esta medida terapéutica se considera como ultimo recurso en pacientes graves. Produce
linfopenia leve que persiste durante varios afios. Se cree que el efecto benéfico se debe a la
3,128,169

reduccion de las células inmunes circulantes en el organismo

TERAPIA FISICA

La terapia tisica y la actividad son importantes en ¢l tratamicento y la rehabilitacion de estos
la fase activa de la

pacientes. Sin e¢mbargo, deben postergarse hasta que ha pasado

enfermedad.

El ejercicio no estimula la reparacion muscular pero restaura la fuerza a través de hipertrofia
de las fibras musculares restantes no dafadas. Se recomienda interconsultar con un
fisioterapeuta para prevenir contracturas, sobre todo en pacientes jovenes con afeccion

sevcral",llﬂ.l.’!x'

TRATAMIENTO DE LAS COMPLICACIONES

Calcinosis Cutis

La calcinosis cutis y el deposito de calcio intramuscular se consideran las complicaciones
mas incapacitantes de la dermatomiositis. Suelen ser fenémenos tardios, mas frecuentes en
las formas juveniles y contribuyen a la aparicién de atrofia muscular y contracturas
articulares . En la piel los depésitos de calcio son causa comun de ulceraciones y abscesos

estériles necréticos 2%




63

En 1969, Bassett y colaboradores usaron difosfonato de hidroxietano a dosis de 10
mg/kg/dia por via oral para tratar dos nifios con miositis osificante logrando mejoria. Los
difofosfonatos inhiben ¢l deposito de calcio y probablemente su absorcion intestinal'”’®. Otros
investigadores han reportado resultados satisfactorios pero también fracasos con el uso de
cstos agentes ¥

Sc¢ ha empleado la warfarina para esta complicacion en base a que inhibe la carboxilacion
periférica del acido glutamico, aminoacido fijador de calcio cuyos niveles tisulares sc
encuentran  incrementados en  pacientes con  calcinosis universal. Berger y  Hadler
administraron  Img/dia a cuatro pacientes con calcinosis universal secundaria a
dermatomiositis o esclerodermia logrando detener el proceso en todos ellos y mejoria clinica
entres'”'

El tratamicnto con gel de hidroxido de aluminio ha tenido éxito y es relativamente inocuo
Massim y Connolly trataron un caso juvenil con 2.4 g al dia del antiacido en dosis divididas.

A los 18 meses solo quedaba una lesion y habia mejoria de las contracturas '7?

L.as masas ectopicas de calcio estan formadas por hidroxiapatita y fostato amorfo de calcio y
se crece que cl gel evita la absorcion del fosfato ingerido fijandolo en el intestino como
fostato de aluminio insoluble. Esto produce deplecién de fosfato disminuyendo asi la
tendencia a la calcificacion ectopica. En 1988, Wang y colaboradores trataron una paciente
de 13 afios con calcinosis cutis universal secundaria a dermatomiositis a base de hidroxido
de aluminio por via oral en suspension (2.8 g/100 ml con trisilicato de magnesio 8.75 g/100
ml) a dosis de 15 ml 4 veces al dia (1.68 de hidroxido de aluminio al dia). A los 4 meses
incrementaron la dosis a 20 ml 4 veces al dia. Hubo mejoria a los 8 meses y aclaramiento
importante de los depdsitos de calcio al afio de tratamiento. No hubo complicaciones
importantes y los autores concluyeron que esta forma sencilla de tratamiento debe

considerarse de primera eleccion en calcinosis cutis '72.
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Otros enfoques terapcéuticos que han logrado éxito moderado incluyen la penicilamina y las
dietas bajas en calcio. El acido etilen-diamino-tetra-acético no ha producido resultados
alentadores. El enfoque quirurgico puede ser apropiado para depositos voluminosos y

.
ulcerados '**

Complicaciones Cardiopulmonares

Durante la fase aguda de la enfermedad debe monitorizarse la dinamica respiratoria en
pacientes con debilidad severa. La aparicion de fibrosis pulmonar o insuficiencia cardiaca
congestiva conlleva mal pronéstico ya que no se ha encontrado un tratamiento efectivo para

Existen unos cuantos reportes de casos que se beneficiaron con

estas complicaciones
19,51

tratamiento a base de metilprednisolona a dosis elevadas, plasmaféresis o ciclofosfamida

En casos de insuficiencia respiratoria transitoria puede ser necesaria la respiracion asistida’”*.

OTRAS MEDIDAS TERAPEUTICAS

El tratamiento con corticoesteroides puede inducir hipokalemia por lo que es deseable

indicar suplementos de potasio a razén de 1 g de cloruro de potasio por via oral 3 veces al

dia.

La osteoporosis es otra complicacion debida a los corticoesteroides o a la inmovilidad.
Puede intentarse contrarrestarla indicando metandienona en mujeres a dosis de 10 mg al dia

o metiltestosterona en varones a dosis de 20 mg al dia'”®.

Adachi y colaboradores han tratado la osteoporosis inducida por corticoesteroides a base de

calcio a dosis de 500 mg 2 veces al dia y vitamina D a dosis de 50 000 unidades por semana
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logrando algunos resultados alentadores Sin embargo, es controvertida esta opcion
considerando la tendencia a calcificacion cctdpica que se observa en la dermatomiositis'®*

Los farmacos antiinflamatorios no westeroideos sc emplean en la enfermedad leve o

R
moderada’®*.

En el tratamiento del fenémeno de Raynaud es de ¢leccion la nifedipina a dosis de 10 a 20

mg tres veces al dia pero puede agravar los trastornos de motilidad esofagica inferior en

s s )
cuyo caso ¢l diltiazem es una opcton"". Otras alternativas son los bloqueadores de los
canales del calcio y ¢l prazosin'*!3¥

I.os trastornos gastroecsofagicos incluyven el reflujo, la gastritis y la ulcera péptica. Se ven
Pueden mejorar con cimetidina o

'3 {.a cabecera de la

138,178

agravados por la administracion oral de prednisona.
ranitidina. La metoclopramida es una opcion para prevenir ¢l reflujo

cama del paciente debe mantenerse elevada ¢ indicarse ademas antiacidos

La dermatomiositis asociada con enfermedad maligna frecuentemente conlleva un curso
recalcitrante y no existen factores capaces dec predecir la respuesta de la enfermedad. El
tratamiento de la neoplasia puede inducir mcjoria de la dermatomiositis pero también se han

reportado exacerbaciones paraddjicas y casos en que la enfermedad entra en un periodo de
131,179

latencia para aparecer nuevamente al desarrollarse metastasis
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XIX PROTOCOLO DE INVESTIGACION

TITULO: DERMATOMIOSITIS EN EL, CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA
CURSO CLINICO Y CORRELACION CLINICO-HISTOLOGICA
Anilisis Retrospectivo de Casos Atendidos en la Clinica de

Enfermedades Colagenovasculares 1982-1996.

1.-PROBLENMA:
¢Cual es Ia frecuencia de la dermatomiositis en el Centro Dermatolégico Pascua?
JEn qué edad y sexo predomina?
(Cuales son sus manifestaciones clinicas mas frecuentes?
<Cual es su correlacion clinico-histolégica?
iCual es la relacion de la enfermedad con neoplasias malignas?

+Como evolucionan los casos tratados en este Centro?

2.-ANTECEDENTES:

La dermatomiositis es una enfermedad cuyo rasgo esencial consisten en la afeccidon
caracteristica de la piel y el musculo. Las alteraciones cutaneas, expresadas como papulas o
signo de Gottron y el eritema heliotropo, son signos clinicos considerados por algunos
autores como patognomonicos'®®. La entidad esta clasificada como enfermedad del tejido
conectivo que cursa con inflamacion de los musculos produciendo debilidad muscular. No es

inusual que los pacientes presenten inicialmente solo las lesiones cutaneas y que desarrollen

. . .3
manifestaciones musculares 3 a 6 meses despudés™®,

La enfermedad es rara, de etiologia desconocida y, ademas de cursar con lesiones cutaneas

especificas, se caracteriza por debilidad muscular muscular proximal y simétrica. En 1975,
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Bohan y Peter definicron los cinco criterios diagnosticos de dermatomiositis: | .debilidad
muscular proximal simétrica, 2.evidencia de miopatia inflamatoria en la biopsia muscular,
3.caracteristicas electromiograficas de miopatia; 4. clevacion de enzimas musculares séricas y
S.erupcion cutanea tipica. En presencia de la crupcidon cutanea, consideraron el diagndstico

como definitivo si se cumplian tres o mas criterios; probable si se cumplian dos y posible si

se cumplia uno**

EEstos autores ademas clasificaron la dermatomiositis infantil en dos subgrupos segun su

forma de presentacion: tipo Banker (aguda) y tipo Brunsting (cronica) '

Ocasionalmente, podemos observar lus manifestaciones cutaneas de la enfermedad sin
evidencia clinica ni laboratorial de miopatia. Esta dermatomiositis ‘“‘amiopatica™, concepto
relativamente nuevo, no puede diagnosticarse segun los mencionados criterios y es, por este

motivo, controvertida™®*!

Los distintos rasgos patologicos que caracterizan la imagen histopatologica de las lesiones
cutaneas de la dermatomiositis ofrecen numerosas similitudes con los que pueden observarse
en ¢l lupus eritematoso. Existe vacuolizacion de los queratinocitos de la capa basal,
engrosamicnto de la membrana basal, cuerpos coloides epidérmicos y dérmicos, exocitosis y
un infiltrado inflamatorio perivascular superficial de intensidad variable. La densidad del

R ; . . . o
infiltrado intflamatorio sucle ser menos prominente que en cl lupus critematoso'®.

La dermatomiositis se ha asociado con neoplasias malignas encontrandose una frecuencia

promedio de 42 a 45%'%!.

La dermatomiositis juvenil, segun diversos reportes en la literatura, presenta un cuadro
clinico diferente a la del adulto. L.as manifestaciones cutaneas suelen preceder a las

. . .o ¥
musculares y no se reportan tumores malignos ni afeccion pulmonar 2
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3.-OBIJETIVOS:

a).-Determinar la frecuencia de la dermatomiositis en ¢l Centro Dermatolégico Pascua.

b).-Derterminar cl sexo y la edad mas frecuentes de presentacion.

c).-Establecer cuales son las manifestaciones clinicas de la enfermedad mas frecuentes en
nuestro medio.

d).-Establecer cuales son las variedades clinicas mas frecuentes.

e¢).-Determinar la correlacion clinico-histologica

f).-Determinar si existe correlacion con neoplasias malignas y cuales son las mas frecuentes.

g).-Definir cual ¢s la respuesta al tratamiento.

4.-JUSTIFICACION:

Son escasas las publicaciones existentes acerca de la frecuencia de esta enfermedad en
nuestro medio. Es dc interés para c! dermatdlogo conocer las manifestaciones clinicas
incipientes de esta entidad, su respuesta al tratamiento y las diferencias clinicas entre los

casos en adultos y en nifios.

El grado de correlacion entre los hallazgos clinicos y los histopatologicos es también de

importancia dado que la histopatologia de esta dermatosis no es especifica.

5.-DISENO:

a).- Tipo de Estudio:

Rectrospectivo, abierto, descriptivo y transversal.

b).-Material y Métodos:
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Se revisaron los expedientes de los pacientes con diagnostico de dermatomiositis manejados
en la Clinica de Enfermedades Colagenovasculares desde la apertura de ésta en 1982 hasta el

afio de 1996 a fin de averiguar cl curso clinico y la evolucidén de los casos.

Se revizo ademas el Archivo del Laboratorio de Histopatologia para averiguar los resultados

de las biopsias de piel y musculo de estos pacientes y realizar una correlacion clinico-

histologica.
C) ~Grupo de Estudio:

Pacientes de ambos sexos y todas las edades con diagnostico de dermatomiositis segun
criterios establecidos y que hayan sido manejados en este Centro en la Clinica de

Enfermedades Colageno-Vasculares a partir de 1982 hasta el afio de 1996.

d).-Variables:
-Sexo y edad de los pacientes.
-Tiempo de evolucion de la enfermedad.
-Topografia y morfologia de la dermatosis.
-Presencia y grado de afectacion muscular.
-Asociacion con neoplasias malignas y otras complicaciones.
-Tratamiento establecido.

-Tiempo de seguimiento.
e).-Cedula de Recoleccion de Datos:

CLINICA DE ENFERMEDADES COLAGENO-VASCULARES.-

Fecha/Edad/Sexo/No exp./Tiempo de evolucién/Afeccion cutanea/Afeccion

muscular/Resultados de Laboratorio/Tratamiento/Evolucién
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LABORATORIO DE DERMATOPATOLOGIA.-
Fecha/No.biopsia/Topografia/Morfologia/Hallazgos/Dx. Histopatoldgico.

0).-Céduila de Concentraciin de Daros:
CLINICA DE ENFERMEDADES COLAGENO-VASCULARES.-

Fecha/Sexo/Edad/Tiempo de evolucion/Cuadro Clinico/Tratamicnto/Evolucion

LABORATORIO DE DERMATOPATOLOGIA -
Fecha/No. biopsia/Edad/Sexo/Dx clinico/Dx histologico

g).-Andlisis de Datos:

Sc determino la frecuencia de casos detectados en los afios mencionados, la edad y sexo mas
frecuentes de presentacion y las manifestaciones clinicas mas comunes. Se estudiaron
ademas los manejos cstablecidos y la respuesta terapéutica asi como las complicaciones

reportadas secundarias al tratamiento

6.-CRONOGRANMA DE ACTIVIDADES:

a).-Revision de la Bibliografia.

b).-Elaboracion del Protocolo de Investigacion.
c).-Obtencioén de recursos y disefio de instrumentos.
d).-Captacion de informacion.

e).-Procesado y analisis de datos.

f).-Elaboracion del informe final.

£2).-Divulgacion de los resultados.
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XX RESULTADOS

Frecucencia de la Enfermedad

Durante el periodo comprendido entre 1982 y 1996 se atendieron en el Centro
Dermatoldgico Pascua un total de 721,429 pacientes de primera vez. En el mismo periodo
se detectaron 70 pacientes con dermatomiositis que fueron registrados en la Clinica de
Enfermedades Colageno-Vasculares y que son motivo de este estudio. Esto representa un

porcentaje global de 0.0097% dec los pacientes de primera vez de consulta dermatoldgica.

En la Tabla 1 se consigna ¢l nimero de casos detectados por afio de estudio y el porcentaje

que representan de la consulta de dermatologia.

Tabla 1.Casos Detectados por Adio en Relacidn a la Consulta Dermatoloégica

Ano Consulta de primera Pacientes con Dx de Porcentaje
vez Dermatomiositis

1982 33,200 1 0.003%
1983 35.345 4 0.011%
1984 37,607 2 0.005%
1985 50,520 4 0.008%
1986 46,035 2 0.004% N
1987 49,712 4 0.008%
1988 52,840 3 0.006%
1989 51,997 4 0.008%
1990 54,430 7 0.013%
1991 52,391 4 0.008%
1992 50,585 6 0.012%
1993 59,449 5 0.008%
1994 55,557 S 0.011%
1995 47.550 11 0.023%
1996 44,211 7 0.016%
Total 721,429 70 0.0097%

Fuente: Departamento de Estadistica CDP




En la Grafica 1 se representan los casos de dermatomiositis detectados por afio de estudio
Dermatomiositis 1982 -1996

No. de pacientes

1989
199

1991
1932
1933
1594
1995
99

1982
1933

984
1935

Grafica | Casos Detectados por Afio de Estudio
Fuente: Archivo de la Clinica de Enfermedades Colageno-Vasculares

Edad

El rango de cdades de los 70 pacientes estudiados fue de 2 a 69 afios con una media de

32.58 afios. La moda fue de 30 afios y la Derivacion Estandard fue de 16 49 (Tabla 2)

Edad Pacientes

0-10 12

11 -20 8

21-30 12 H

31 -40 16 s

41 - 50 11

51 -60

61 -70

Tabla 2 Edades Grafica 2 Distribucion por Edades
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Hubo 14 pacientes en ¢l rango de edad pediatrica (2 a 16 ainos de edad).
El grupo de edad pcdominamc fue de los 31 a los 40 afios con 16 pacientes. En segundo

lugar quedaron dos grupos etarcos: de 21 a los 30 afios con 12 pacientes y ¢l de menores de

10 anos, también con 12 pacientes.

Hubo 59 pacientes (84.29%) de sexo femenino y 11 pacientes (15.71%) de sexo masculino.

(Tabla 3, Grafica 3)

Tabla 3 Distribucion por Sexo

Scxo Namero Porcentaje
Femenino 59 84.29
Masculino 11 15.71
Total 70 100

Fuente: Archivo de la Clinica de Enfermedades Colageno-Vasculares

N =70
Fermnerino
84 29%

Masculino
15.71%

Grafica 3 Distribucién por Sexo

Esto produce una relacion de 5.36 a 1 a favor del sexo femenino.
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Relacion Edad/Sexo

En la edad pediatrica (hasta 16 afios) hubo 14 pacientes, 10 de sexo femenino y 4 del sexo
masculino. Lo cual produce una relacion de 2.5 a 1 a favor del sexo femenino.(Tabla 4,

Grafica 4)

En ol grupo ctiarco de 17 a 48 anos hubo 44 casos, 38 de sexo femenino y 6 de sexo
masculino Esto produce una relacion de 633 a | a favor del sexo femenino.(Tabla 4,

Grafica 1)

Tabla 4 Relacion Edad/Sexo

Rangos de edad 0-16 17 -48 49 -69 Todas las
(aios) edades
Femenino 10 38 11 59
Masculino 4 6 1 11
Totales 14 44 12 70
Relacion Fem/Masc 2.5al 633al 11al 5.36al
40 DFemenino |
W Mascutine [}

3as

O Reiacion m }—

30

25t

-~
-
20t
-
-

15 &
10} 25 § ef;a N
s <
ol 10 T I 7 JRA)

0-16 17 .48 49 -69

Rangos de edad

Grafica 4 Relacidn Edad/Sexo




Finalmente, sc registraron 12 casos de 49 a 69 aios de edad . 11 del sexo femenino y uno de

sexo masculino, lo cual produce una relacion de 11 a 1 a favor del sexo femenino en este

grupo etarco (Tabla 4, Grafica 4)
Tiempo de Evolucion
El ticmpo de evolucién de los pacientes a su ingreso a la Clinica de Enfermedades Colageno-

Vasculares varid entre 2 semanas y 4 afos. lLa media fue de 15.12 meses(Tabla 5, Grafica S5)

Tabla S Tiempo de Evolucion

Meses Pacientes
<3 12
4 a6 23
7a9 3
10a 12 10
13a 15 0
16 a 18 2
19a 21 3]
22 a 24 7
25a 27 1
28 a 30 [¢)
31a33 )
34 a 36 S
> 36 7
Total 70

No de pacientes

5827 34e28

Gréafica 5 Tiempo de Evolucion al iIngreso
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Manifestaciones Clinicas Iniciales

La gran mayoria de los casos,

64 pacientes (91.42%),

iniciaron

la enfermedad con

manifestaciones cutaneas y solamente 6 pacientes (8.57%) iniciaron con manifestaciones

musculares (Tabla 6,Grafica 6).

Tabla 6 Manitestaciones Clinicas Iniciales

Manifestaciones iniciales Pacientes Yo
Piel 64 91.42%
Musculo 6 8.57%
Total 70 100%

Piel
91%

9%

Grafica 6 Manifestaciones Iniciales
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Manifestaciones Cutineas

Todos los pacientes cursaron con lesiones eritematosas. 45 pacientes (64.29%) presentaron
halo hcliotropo. 41 (58.57%) presentaron signo de Gottron;, 33 (47.14%) cursaron con
lesiones escamosas, 31(443 29%) con fotosensibilizacion;, 29 (41.43%) con lesiones de
aspecto poiquilodérmico; 24 (34 299%) con hiperpigmentacion; 25 (35 71%) con edema y

17(2:4.29%) con telangiectasias (Tabla 7,Gratica 7)

Tabla 7 Signos Cutancos Mas Frecuentes

Signo >aciente Yo

Eritema 70 100

Heliotropo 45 64.29
Gottron 31 58.57
Escama 33 47.14
Fotosensibilidad 31 44.29
Poiquilodermia 29 31.43
Hiperpigmentacion 24 34.29
Edema 25 35.71
Telangiectasias 17 24.29

No. de pacientes

o L A3 2
s B B B F %k T
& Z S & ke & & =

Grafica 7 Signos Cutancos Mas Frecuentes

Otras manifestaciones cutaneas reportadas con menor frecuencia fueron: alopecia (14 casos,
20%), hipertricosis (10 casos, 14.29%), lesiones periungueales (10 casos, 14.29%),

fendmeno de Raynaud (7 casos, 10%), lesiones atroficas (7 casos, 10%e), calcinosis cutis (6
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casos, 8.57%), livedo reticularis (6 casos, 8.57%), ulceras de mucosa oral (4 casos,
5.71%),lesiones de vasculitis (3 pacientes, 4.28%) y xerosis (1 caso, 1.429%) (Tabla
8,Grafica 8).

Tabla 8 Signos Cutaneos Menos Frecuentes

Signo Pacientes Yo

Alopecia 143 20.00
Hipertricosis 10 14.29
Pecriungueales 10 14.29
Ravnaud 7 10.00
Atrofia 7 10.00
Calcinosis 6 8.57
Livedo Reticular [ 8.57
Ulceras Orales 4 5.71

Vasculitis 3 4.28

Xerosis 1 1.42

Pacientes

" = 3
< 5 2
g g 5
x a =

Calenosis
Livedo Ret,
Ulceras Or

Grafica 8 Signos Cutaneos Menos Frecuentes

La calcinosis cutis se presentd unicamente en ¢l sexo femenino, 5 casos en pacientes de 19 a

45 afios de edad y un caso en una paciente de 6 aftios de edad.

En cuanto a la sintomatologia cutanea, solo 9 pacientes (12.85%) reportaron prurito.




Manifestaciones Exiracutineas

57 de los pacientes (81.439%0) retiricron debilidad muscular de cintura pélvico y/o escapular.
47(67.14%2%) reportaron fatigabilidad, 37(S2 86%6) mialgias, 33(47.14%b) astenia y adinamia,
23(32.86%0) artralgias, 18(25 71%) pérdida de peso, 17(24.29%) fiebre y 13(18.57%)

disfagia (‘Tabla 9, Grafica 9)

Tabla 9 Manifestaciones Clinicas EExtracutaneas

M. Extracutaneas Pacientes )

Debilidad 57 81.43
Fatiga 47 67.14
Mialgias 37 52.86
Astenia / Adinamia 33 47.14
Artralgia 23 32.86
Perdida de peso 18 25.71
Ficbre 17 24 .29
Disfagia 13 18 57

Fiebre D|55’:sg.a Debitidad

Pérd peso
7%

7% 24%

Artralgia
9%

Fatiga

Asteria 20%

13% Miaigias
15%

Grafica 9 Manifestaciones Clinicas Extracutaneas

ESTA TESIS NO DEBE
SAUR DE LA BiBiu.LlA
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Enzimas Musculares

Las enzimas musculares (CPK, TGO, TGP, DHL, Aldotlasa y Creatina Urinaria de 24 horas)
fucron dosificadas en 58 (82.85%0) de los 70 pacientes. 346 de ellos (65 71%) presentaron

clevacion de una o mas enzimas, con mayor frecuencia la CPK, la cual se encontro elevada
en 30 casos (42.85%2%). (Tabla 10, Gratica 10)

Tabla 10 Enzimas Musculares

Enzimas Pacientes Yo
Elevadas 46 65.72
Normales 12 17.14
Sin estudio 12 17.14
Total 70 100

Elevadas
65.71%

Sin estudio
17.14%

Normales
17.14%

Gratica 10 Enzimas Musculares
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Electromiografia

Unicamente en 17 casos (24.29%%6) se contd con este estudio. En 15 de ellos (21.43%) fue

reportado como compatible con el diagnostico clinico (Tabla 11, Grafica 11).

De los

compatibles con el diagnoéstico clinico

Tabla 11 Electromiografia

17 pacientes sometidos a electromiografia el 88.23% (15) mostraron

Electromiografin Pacientes “o
Compatible 15 21.43
No compatible 2 2.86
Sin estudio S3 75.71
Total 70 100.00

Sin estudio
76%

No compatible
A%

Compatible
21%

Grafica 11 Electromiografia

hallazgos
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Histopatologia y Correlacién Clinico-Histolégica

Solo en 14(20%) pacicntes se obtuvieron especimenes para biopsia cutanea. 9 de éstas
diagndstico clinico de

biopsias (12.86%) fueron reportadas como compatibles con el

dermatomiositis. (Tabla 12, Grafica 12)

Tabla 12 Histopatologia de Piel

Biopsia de piel Pacientes Yo
Compatible 9 12.86
No compatible 5 7.14
Sin estudio s56 80.00
Total 70 100.00

Sin estudio
80.00%

No compatible
7.14% Compatible N=70
12.86%

Grafica 12 Histopatologia de Piel
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Ilistopatologia de Misculo

29(41.42%) de los 70 pacientes se sometieron a toma de biopsia muscular .

(35.71%0) fueron reportadas como compatibles con el diagnéstico clinico (Tabla

12).

Tabla 12 Histopatologia de Muasculo

25 de ellas

12, Grafica

Biopsia Muscular Pacientes %

Compatible 25 35 71

No compatible <3 571

Sin estudio 41 58.57

Total 70 100.00
N =70

Compatible
36%

8in estudio
58%
No compatible
6%

Grafica 12 Histopatologia de Musculo




Correlacién Clinico-Histolagica

Hubo correlacién clinico-histologica en 9 de las 14 biopsias de piel (64.28%) y en 25 de las

29 biopsias de musculo (86.28%).

Tabla 13 Correlacion Clinico-tistologica

Biopsias Tomadas Compatibles Correlacién C-H
Piel 14 o 64.28%
Musculo 29 25 86.28%

No. pacientes

Biopsias

Grafica 13 Correlacion Clinico-Histolégica

Criterios Diagnasticos de Bohan y Peter

Todos los pacientes presentaron la erupcidon cutanea caracteristica (Criterio 5 de Bohan

Peter).




32(45.71%) de los 70 casos reunicron dos de los demas criterios diagnosticos, 19(27.14%)
de los 70 casos reunicron tres de ellos, 13(18.57%) de los 70 presentaron solo un criterio
diagndstico y solamente dos (2 85%) casos reunicron cuatro criterios diagnosticos, ademas

del cutanco (Tabla 143)

Hubo 4 (5 71%4) casos que satisfacian unicamente ¢l quinto criterio diagnostico , ¢s decir, las

lesiones cutaneas caracteristicas de dermatomiositis

Tabla 14 Numero de Criterios Diagnosticos Presentes

No. criterios Pacientes Yo
cuatro 2 2.86%
tres 19 27.14%
dos 32 45.71%
uno 13 18.57%
Solo piel (C#5) 4 571%
Total 70 100.00%

cuatro tres dos uno Solo prel (CHS)

Grafica 14 Numero de Criterios Diagndsticos Presentes

i
§
i
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En esta casuistica, el criterio diagnostico mas constante fue el nimero 1, es decir la debilidad
5%%) de los 70 pacientes. En segundo lugar la elevacion de

muscular, presente en 58(82.8
85%) dec los 70 pacientes y, en

cnzimas musculares, criterio numero 4, presente en 44(62
tercer lugar los cambios caracteristicos en la biopsia de musculo, los cuales estuvieron

70 pacientes  El criterio namero 3,
lugar, estando presente en

los cambios

presentes en 25(35.7196) de los

caracteristicos cn la c¢lectromiografia, quedd en cuarto

15(21.42%%) de los 70 pacientes (Tabla 15, Grafica 15).

Tabla 15 Criterios Diagnosticos en Orden de Frecuencia

Criterio No. %
Debilidad (1) 58 82.85%
Enzimas (4) 44 62.85%
Biopsia Musc (2) 25 35.71%
EMG (3) { 15 I~ 21.42%

g

3

2

Debilidag Enzimas Biopsia

1) @) Musc (2)

Grafica 15 Criterios Diagndsticos en Orden de Frecuencia
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CLASIFICACION CLINICA DE LOS CASOS

De los 70 casos estudiados, 52 (74.29%) fueron dermatomiositis idiopatica del adulto; uno
(1.43%) fue dermatomiositis asociada a enfermedad maligna, 14 (20%) fueron

dermatomiositis infantil; y 3 (4.29%0%) fucron dermatomiositis amiopatica. (Tabla 16, Grafica

16)

Tabla 16 Clasificacion Clinica de los Casos

Clasificacion Numero Y%
DM del Adulto 52 74.29%
DM con Neoplasia 1 1.43%
DM Infantil 14 20.00%
DM Amiopatica 3 4.28%
Total 70 100.00%

DM del Aduito
75%

DM Amiopatica
4%

OM Infanti
20% DM con Neoplasia
1%

Tabla 16 Clasificacion Clinica de los Casos
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TIEMPO DE SEGUIMIENTO

En 49 casos (70%6) s¢ contd con un periodo de seguimiento en la clinica de enfermedades

colageno-vasculares. Estc fue muy variable, de 1 a 103 meses, con una media de 15.12

meses.

En 2] casos (30%) no se¢ contd con seguimiento por inasistencia de los pacientes a las

consuiltas de control (Tabla 17, Grafica 17)

Tabla 17 Casos con Seguimiento

No. de casos [ 49
Porcentaje del total ] 70%
Tiempo de seguimiento [ 1 - 103 meses
Media I 15.12 meses

seguimiento
30%

Grafica 17 Casos con seguimiento

Con
seguimiento
70%
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VALORACION DE LA RESPUESTA AL TRATAMIENTO

La respuesta al tratamiento se valord de la siguiente manera:

Mejoria (M).- Mcjoria importante de parametros clinicos y cutancos asi como de
laboratorio, pero sin permitir suspender el tratamiento.

Minima mecjorina (m/m).- Mejoria leve de los mencionados parametros

Remision (R)- Mejoria con desaparicion de los signos y sintomas permitiendo suspender el
tratamiento.

Mejoria con recidivas (M/r) - Curso con remisiones/exacerbaciones requiriendo ajustar las
dosis de medicamentos

Sin respuecesta (8/r).- Sin cambio o empeoramiento clinico.

TRATAMIENTO DE LA DERMATONMIOSITIS DELL ADULTO

De los 52 casos de dermatomiositis idiopatica del adulto, 36 (69.23%%) tuvieron un periodo
de seguimiento. Uno de ellos, una mujer de 35 afios de edad, no recibid tratamiento por
decisiéon personal y experimento una remision espontanea de su enfermedad un afio después.
Otra paciente de 57 afios de edad sin debilidad muscular pero con elevacién de la creatina
urinaria y biopsia muscular compatible con la enfermedad fue tratada unicamente con
antiinflamatorios no esteroideos evolucionando con mejoria y encontrandose asintomatica al

seguimiento de 4 meses (Tabla 18)

Tabla 18 Adultos con Seguimiento

Sin tratamiento 1
AINES 1
Prednisona 34
Total 36

H
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34 casos de dermatomiositis idiopatica del adulto fucron tratados con prednisona, como

agente terapdéutico aislado o combinado con otros farmacos l.a dosis fue de 60 mg al dia al
inicio, 30 mg al dia como dosis media y 10 mg al dia como dosis de sostén Todos ellos
recibieron ademas mancjo complementario al uso de esteroides (isoniacida del acido
nicotinico antidacidos, suplementos de potasio y diurcticos en caso necesario) y manejo

topico a basce de tiltros solares, pantallas v lubricantes

De los 34 casos tratados con prednisona, 13(38 24%6) recibieron unicamente prednisona,
prednisona v azatioprina,
azatioprina y cloroquina y uno(2 94%)

6(17.65%6) recibicron 5(14.71%) recibieron prednisona y

cloroquina, 9 (26.-7%) recibicron prednisona,

recibié prednisona combinada con metotrexate (Grafica 18)

PD + MTX
294%

pD2; I:L?"’/.ocq Preanisona
; - 38 24%

34

2z
l

PD +~ Az
17 65%

Grafica 18 Adultos Tratados con Prednisona Aislada o Combinada

ADULTOS TRATADOS CON PREDNISONA UNICADMENTE

13 adultos fueron tratados con prednisona, aunada a los medicamentos ya mencionados

19 mujeres y 3 varones y su tiempo de

complementarios al uso de esteroides. Fueron

seguimiento fue de 1 a 48 meses.
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Cinco pacientes (38.46%) presentaron mejoria, 1 paciente (7.69%) presentd minima mejoria,

relacionada a suspension del tratamicento, 3 pacientes (23.08%) prescntaron remision; 3

pacientes (23.08%) presentaron mejoria con recidivas y uno (7 69%) no tuvo respuesta e

inclusive empeoraron las manifestaciones (Tabla 19)

Tabla 19 Adultos Tratados con Prednisona Unicamente

Casos Numero Resultados Numero | % ]
Mujeres 10 Mejoria 5 38.46%
Hombres 3 Minima mejoria 1 7.69%
Total 13 Remision 3 23.08%
Seguimiento 1 - 48 meses Mejoria / Recidivas 3 23.08%
Complicados 7(53.84%) Sin mejoria 1 7.69%

13 casos (53.84%) presentaron complicaciones (una a cuatro por paciente). Se

7 de los
sindrome de Cushing

complicaciones, las cualces se repitieron en 12 instancias:

registraron 5
(2 pacientes, 28.57%), dermatitis

(4 pacientes, 57.1%), enfermedad acido-péptica
pacientes, 28.57%), candidiasis orofaringea (2
14.28%) y aparicidn de petequias (1 paciente.

acneiforme (2 pacientes, 28.57%),

hipertension arterial sistémica (1 paciente,

14.28%). (Grafica 19).

HAS Potequias

Acnaforme Canaida

Cushing EAP

Grafica 19 Complicaciones del Tratamiento con Prednisona en Adultos




ADULTOS TRATADOS CON PREDNISONA Y AZATIOPRINA

Seis pacicntes adultos con dermatomiositis idiopatica fueron tratados con prednisona y
azatioprina. L.a dosis de azatioprina fue de 100 mg al dia. Todos fueron del sexo femenino

con un periodo de seguimiento de 1 a 103 meses.

Tres pacientes (50%) experimentaron mejoria importante; una paciente (16.67%) presento
mejoria leve | una paciente presentd mejoria con recidivas (16.67%); y una paciente

(16 67%) no tuvo respuesta al tratamiento (Tabla 20)

Tabla 20 Adultos Tratados con Prednisona v Azatioprina

Casos Nuamero Resultados Numero %
Mujeres =] Mejoria 3 50.00%
Hombres o] Mejoria leve 1 16.67%
Total S Mejoria/ Recidivas 1 16.67%
Seguimiento 1 - 103 meses Sin respuesta 1 16.67%

Las complicaciones con este tratamiento se presentaron en 3 pacientes

paciente. Fueron 6 complicaciones, las cuales se repitieron en 8 instancias. 2

(50%),

1 a2 por

2 pacientes
(66.66%) presentaron sindrome de Cushing, 2 pacientes (66.66%) presentaron osteoOporosis,;
una paciente (33.33%) presento enfermedad acido-péptica; una paciente presentd depresion
33 33%), una paciente

presentd herpes zodster (33.33%) y una paciente presentd

candidiasis orofaringea (33.33%0) ( Grafica 20).

Es importante destacar que en este grupo se incluyd una paciente de 21 afos de edad con
dermatomiositis asociada a embarazo. Cursé con mejoria leve pero recidivas multiples y
desarrollé varias complicaciones como sindrome de Cushing, osteoporosis, enfermedad
acido-péptica, depresion, herpes zoster e infecciones de las vias urinarias. Sin embargo, el
producto de la gestacion nacio eutrofico y sin complicaciones. El seguimiento de este caso
fue a 36 meses.
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Cushing Ostooporosis EAP

Grafica 20 Complicaciones del Tratamiento con Prednisona y Azatioprina en Adultos

ADULTO TRATADO CON PREDNISONA Y METOTREXATE

El caso no. 66 recibio tratamicnto con esta combinacion Fue una paciente de 18 afios de
cdad con debilidad muscular, ataque al estado general ¢ importante elevacion de las enzimas
musculares séricas. Sc¢c manejo con prednisona a dosis de 20 mg al dia y metotrexate a dosis
de 6 mg por semana. Evoluciono satisfactoriamente tornandose asintomatica en un mes. Su
seguimiento fue de 1 afio en cuyo tiempo se logré mantener la mejoria con metotrexate a

dosis de 2.5 mg por semana v prednisona a dosis de 10 mg por semana. No se reportaron

complicaciones

ADULTOS TRATADOS CON PREDNISONA Y CLOROQUINA

Cinco casos de dermatomiositis idiopatica del adulto fueron tratados con prednisona y
cloroquina. La dosis de cloroquina fue de 150 mg al dia. Todos fueron del sexo femenino
con seguimiento de uno a 48 meses. Todas cursaron con mejoria y 3 de ellas (60%)

presentaron complicaciones las cuales fueron tres, que se repitieron en 4 instancias. Dos
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pacientes (66.66%) presentaron sindrome de Cushing, una paciente (33.33%) presentd
dermatitis acneiforme y una paciente (33.33%) presento enfermedad acido-péptica.

(Tabla 21, Grafica 21)

Tabla 21 Adultos Tratados con Prednisona v Cloroquina

Casos Ndamero Resultados Nuamero Yo
Mujeres 5 Mejoria 5 100%
Hombres o Complicaciones 3 50%
Total 5

Seguimiento 1 - 48 meses |

os
0.6
o4
02

No. de patientes

EAP

Cushing Acnefarme

Grafica 21 Complicaciones del Tratamiento con Prednisona y Cloroquina en Adultos

ADULTOS TRATADOS CON PREDNISONA, AZATIOPRINA Y CLOROQUINA

Nueve casos fueron tratados con esta combinacion. Los farmacos se¢ administraron a las
dosis antes sefialadas. Todos fueron del sexo femenino, con seguimiento de 3 a 82 meses.
Cuatro pacicntes (44.44%) presentaron mejoria importante; cuatro pacientes (44.44%2%)

presentaron mejoria con recidivas y una paciente (11.11%) presentd remisiéon del cuadro

(Tabla 22
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Tabla 22 Adultos Tratados con Prednisona, Azatioprina y Cloroquina

Casos Nuamero Resultados Namero %
Mujeres =] Mejoria 4 44.44%
Hombres o Mejoria / Recidivas 4 44.44%
Total 9 | Remision 1 11.11%
Seguimiento 3 -82 meses | Complicaciones 4 44 44%

Hubo cuatro pacientes (331 44%%) con complicaciones. Estas fueron: dermatitis acneiforme
(un caso,25%). sindrome de Cushing (un caso, 25%), ostecoporosis (un caso, 25%) vy
enfermedad acido-péptica (un caso, 25%) ( Grafica 22

No. de Pacientes

Cushing Aci

Grafica 22 Complicaciones del Tratamiento con Prednisona, Azatioprina y Cloroquina

TRATAMIENTO DEL CASO DE DERMATOMIOSITIS ASOCIADA CON
NEOPLASIA MALIGNA

El caso no. 3 fue el de un paciente masculino de 69 afios de edad, fumador cronico, con
cuadro de tres meses de cvolucion sugestivo de dermatomiositis. El diagnéstico se
corrobord mediante enzimas musculares séricas, electromiografia y biopsia muscular. Cursd
con sintomatologia respiratoria y espectoracion hemoptoica con cdélulas neoplasicas. La
interconsulta a ncumologia reveld carcinoma broncogénico de células indiferenciadas en

etapa inoperable. S¢ mancjo inicialmente con prednisona y fue referido a otra institucion

para recibir quimioterapia. Iniciaimente presentd mcjoria pero fallecio a los 16 meses de
seguimiento.
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TRATAMIENTO DE LA DERMATOMIOSITIS INFANTIL

Dec los 14 casos pediatricos, 12 (85 71%) contaron con un periodo de seguimiento en la

clinica de enfermedades colageno-vasculares (Tabla 23).

Tabla 23 Casos Pediatricos

Casos Nuamero Yo
Con _Seguimiento 12 85.71%
Sin seguimiento 2 14.29%
Total 14 100.00%

Los

12 pacientes fueron tratados con prednisona aisladamente o combinada con otros

agentes terapéuticos La dosis de prednisona fue de 1-2 mg por kg de peso Generalmente se

indicaron 30 mg como dosis diaria inicial, 15 myg como dosis diaria media y 5 mg como

dosis diaria de sostén.

Cuatro casos (33.33%0) recibieron unicamente prednisona y medicamentos complementarios

con ¢l uso de esteroides; tres casos (25%) recibieron prednisona y azatioprina; un caso

(8.33%) recibio prednisona y cloroquina y cuatro casos (33.33%) recibieron prednisona,

azatioprina y cloroquina (Grafica 23).

PD+Az+Cq
3%

PD « Cq
8%

Grafica 23 Casos Pediatricos Tratados

PO+ Az
25%

Preanisona
34%
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CASOS INFANTILES TRATADOS CON PREDNISONA UNICAMENTE

Cuatro casos pediatricos recibieron unicamente prednisoni como agente terapcutico. Fueron
tres del sexo masculino y uno del sexo femenino con seguimiento de 1 a 12 meses. Todos

presentaron mejoria importante pero sin lograrse suspender el medicamento (Tabla 24)

Tabla 24 Casos Pediatricos Tratados con Prednisona Unicamente

Casos Numero
Masculino 3 i
Femenino 1 |

1 a 12 meses |

Seguimiento
Mejoria

[ 4 (100%) )

Dos casos (50%) presentaron compliicaciones Estas fucron sindrome de Cushing (un caso,

50%) e infeccion de vias respiratorias superiores (un caso, S0%5) ( Gratica 24)

No de pacientes

IVR S

Cushing

Tabla 24 Complicaciones del Tratamiento con Prednisona en Nifos




CASOS INFANTILES TRATADOS CON PREDNISONA Y AZATIOPRINA

Tres casos pediatricos fueron tratados con esta combinacion. l.a dosis de azatioprina fue de
25 a 50 myg al dia. Fueron dos de sexo femenino y uno de sexo masculino con seguimienios
de 24,5 vy 61 meses, respectivamente. Una paciente (caso no  39) presentd mgejoria
importante con remision de las manitfestaciones cutancas Otra paciente (caso no. 68)
tambidn presentd importante mejoria. El paciente (caso no 44) presentd mejoria pero con
recidivas requiriendo ajuste de las dosis de los medicamentos [Dos pacientes (casos 39 y 44)
(66%) desarrollaron complicaciones, las cuales fucron sindrome de Cushing v dermatitis

acneiforme en ambos casos (Tabta 25, Grafica 25)

Tabla 25 Casos Pediatricos Tratados con Prednisona v Azatioprina

No. Sexo Seguimiento Resuitado Complicaciones
caso (meses)

39 Femenino 24 Mejoria Cushing

44 Masculino 61 Mejoria/ recidivas D. Acneiforme
68 Femenino 5 Mejoria -

No. de pacientes

Cushing D acneifforme

Grafica 25 Complicaciones del Tratamiento con Prednisona y Azatioprina en Nifios
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CASO INFANTIL TRATADO CON PREDNISONA Y CLOROQUINA

Un caso pediatrico (no. 49) fue tratado con esta combinacion. La dosis de prednisona fue de
50 mg al dia v la de cloroquina fue de 150 mg al dia. LLa paciente cra del sexo femenino, de
16 afos de edad y presentaba un cuadro cutaneo de 2 afios de evolucién con
manifestaciones tipicas de la enfermedad, sin debilidad muscular pero con biopsia muscular

diagnostica. Su seguimiento fue de 1 mes observandose mejoria.

CASOS INFANTILES TRATADOS CON PREDNISONA, AZATIOPRINA Y
CLOROQUINA.

Cuatro casos pediatricos fueron tratados con esta combinacion. Todos fueron del sexo
femenino con periodos de scguimiento de 4 a 69 meses. Tres pacientes (75%%) presentaron

mejoria importante y una paciente (25%6) presentd remision del cuadro (Tabla 26).

Tabla 26 Casos Pediatricos Tratados con Prednisona,
Azatioprina y Cloroquina

Casos Namero
Femenino 4
Masculino e}
Seguimiento 4 a 69 meses
Mejoria 3 (75%)
Remision 1 (25%)
Complicaciones 2 (50%)

Dos pacientes (50%) desarrollaron complicaciones, las cuales fueron sindrome de Cushing

(un caso, 50%) c infeccidn de vias respiratorias superiores (un caso, 50%6) (Grafica 26).
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No de pacientes

Cushing IVR' S

Grafica 26 Complicaciones del Tratamiento con Prednisona, Azatioprina y Cloroquina en

Ninos

COMPLICACIONES POR EL USO DE PREDNISONA

De los 49 pacientes de todas las edades que contaron con seguimiento, un total de 47
recibicron prednisona como agente terapéutico aislado o aunado a otros medicamentos
como azatioprina, cloroquina o metotrexate. Todos los pacientes tratados con prednisona
recibicron medicamentos complementarios con el uso de esteroides, mencionados con

anterioridad.

20 pacientes (42.55%) desarrollaron complicaciones relacionadas al uso de prednisona. En
orden de frecuencia se reportaron las siguientes: sindrome de Cushing (11 pacientes, 55%),
dermatitis acneciforme (7 pacientes, 35%), enfermedad acido-péptica (6 pacientes, 30%),
candidiasis orofaringea (3 pacientes, 15%), osteoporosis {3 pacientes, 15%), infeccion de
vias aercas superiores (2 pacientes, 10%), depresion (una paciente, 5%), hipertensién

arterial sistémica (una paciente, 5%) y petequias (un paciente, 5%).(Tabla 27, Grafica 27).




Tabla 27 Complicaciones del Tratamiento
Combinada en Pacientes de Todas la Edades

con Prednisona Aislada

Casos Numero
Total 47
Complicados 20 (42.55%)
Cushing 11 (55 %)
D acneiforme 7 (35 %)
EAP 6 (30%)
Candidiasis ! 3 (15%)
Osteoporosis 3 (15%)
IVR S 2 (10%)
Depresion 1 (5%)
HAS 1 (5%)
Petequias | 1 (5%)

Grafica 27 Complicaciones de! Tratamiento con Prednisona Aislada o Combinada
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No se reportaron efectos sccundarios relacionados con ¢l uso de azatioprina, cloroquina ni

metotrexate.
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XXi CONCLUSIONES

L.-Frecuencia.-La dermatomiositis es un padecimiento raro cuya frecuencia en la consulta

del Centro Dermatologico Pascua durante el periodo de estudio (1982-1996) fue de
100 000

0.0097%%, dctectindose 70 casos. Esto significa que aproximadamente uno en

pacientes que acuden a consulta dermatologica presentan la enfermedad lo cual concuerda

con las cifras reportadas en la literatura

2.-Edad.-La edad mas frccuente de presentacion de esta enfermedad fue de los 31 a los 40
afos.

3.-Sexo.-Predomind en el sexo femenino a todas las cdades con una proporcion general de

5.4 mujeres por un hombre. Este predominio fue mas marcado a mayor edad. En los

pacientes pediatricos fue de 2.5 a 1, en adultos de 17 a 48 afos fue de 633 a 1 y en

pacientes mayores de 48 afios fuede 11 a 1.

4.-Clasificacion Clinica.-La variedad clinica mas frecuente fue la Dermatomiositis
Idiopatica del Adulto (Tipo Il de Bohan y Peter) correspondiendo a 74.3% de los casos (52

de 70). En segundo lugar de frecuencia quedd la Dermatomiositis Infantil (Tipo IV de

Bohan y Peter) con un 20% (14 de 70).

S.-Manifestaciones Iniciales de 1a Enfermedad.-L.a gran mayoria de los casos (91.4%% o

64 de 70 pacientes) iniciaron con manifestaciones cutaneas. Solo 6 pacientes (8.6%)

iniciaron con manifestaciones musculares. Este predominio de inicio de los signos cutaneos

sobre los musculares resulté mayor que el reportado en la literatura.

G6.-Manifestaciones Cutineas Midas Frecuentes.-E! eritema fue el signo cutaneo mas

frecuente y estuvo presente en todos los casos. 64.3% (45) de los pacientes presentaron

eritema cn heliotropo y 58.6% (41) presentaron el signo de Gottron.
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7.-Manifestaciones Extracutiincas NMiiis Frecuentes.-Predominé la debilidad muscular,
presente en 81.4%(57) de los pacientes. En segundo lugar la fatiga, en 67.1%(47) y en

tercer lugar las mialgias en 52.9%6(37)

8.-Estudios Paraclinicos Relevantes.-65.7%(46) de los pacientes cursaron con elevaciéon
de las enzimas musculares séricas predominando la CPK la cual se incrementd en el
42.5%(30) de los casos

Dc los pacientes sometidos a Electromiografia el 88.2%9(15) mostraron hallazgos

diagnostico clinico. Sc¢ concluye que la dosificacion de enzimas

compatibles con el
son estudios paraclinicos de gran utilidad

musculiires  séricas y la Electromiografia

diagnostica en csta enfermedad

9.-Relacion con Neoplasias Malignas.-Esta relacion se corrobord unicamente en un caso
(1. 43%). La neoplasia fue un carcinoma broncogénico indiferenciado en etapa inoperable en
un paciente de sexo masculino y 69 anos de cdad. El desenlace fue fatal.

Se concluye que en esta casuistica la relacion con enfermedad maligna fue menos frecuente

que lo reportado en la literatura. Sin embargo, la edad v el tipo de neoplasia correspondieron

con los datos publicados.

10.-Correlacion Clinico-Histolégica.-Para las biopsias de piel la correlacién positiva fue de
64.3% (9 de 14 biopsias fueron reportadas como compatibles) Para las de musculo fue de

86.3% (25 de 29 fueron compatibles). Se concluye que la correlaciéon clinico-histoldgica es

mayor con la biopsia muscular.

11.-Resultados del Tratamiento en Adultos.-61.5%(8) de los adultos tratados unicamente
con prednisona presentaron mejoria. En tres pacientes (23%) se logré remision del cuadro.

Un paciente (7.7%) presentd minima mejoria y en un caso (7.7%) no hubo respuesta.

53.8%(7) presentaron efectos adversos.
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El tratamiento con prednisona y azatioprina en adultos (6) produjo mejoria en el 66.7%de
los casos. 33.3% tuvicron una respuesta minima o ausente a este manecjo. 50% de los
pacientes presentaron efectos adversos.

El mancjo a base de prednisona y metotrexate en una paciente produjo mejoria importante,
observandosc un efecto ahorrador de esteroides y no se reportaron complicaciones. -

Todos los adultos tratados con prednisona y cloroquina (5) mejoraron de manera evidente.
Sin embargo, el 60%a (3) presentaron efectos adversos

Todos los casos tratados con prednisona, azatioprina y cloroquina (9) respondieron a este
esquema lograndose mejoria en 8 casos (88.9%) y remision del cuadro en un caso (11.1%6).
43 .4%6(4) de estos pacientes presentaron efectos adversos

Se concluye que la mayoria de los casos adultos (84.5%%) responden a prednisona como
agente terapdéutico aislado. Sin embargo, mas de la mitad de los casos presentan efectos
adversos. El tratamiento a base de prednisona, azatioprina y cloroquina en adultos produce

los mejores resultados y la menor incidencia de efectos adversos

12.-Resultados del Tratamiento en Niiios.-Todos los casos infantiles tratados unicamente
con prednisona (4) presentaron mejoria. Sin embargo, el 50% (2) desarrollaron cfectos
adversos.

Todos los nifios (3) tratados con prednisona y azatioprina mejoraron pero 66.6% (2)
reportaron efectos adversos.

Un caso infantil tratado con prednisona y cloroquina curso con mejoria y no reportd efectos
adversos.

Todos los nifios tratados con prednisona, azatioprina y cloroquina (4) respondieron a este
esquema, 75%(3) con mejoria y 25%(1) con remisidén del cuadro. El 50%(2) reportaron
efectos adversos.

Se concluye que en nifios, al igual que en adultos, se logran mejores resultados con la
combinacion 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 la

prednisona como agente terapéutico aislado.
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13.-Efectos Adversos del Tratamiento.-El 42 .6%(20) de los pacientes que recibieron
prednisona, aislada o combinada con otros agentes, desarrollaron cfectos secundarios.El
Sindrome de Cushing fue el mas frecuente (55%%), en segundo lugar la dermatitis acneiforme
(35%) y en tercer lugar la enfermedad acido-péptica (30%%).

Se concluye que aproximadamente 4 de 10 pacientes que reciben prednisona desarrollan
efectos adversos y el mas frecuente es el sindrome de Cushing. No se reportaron

complicaciones por el uso de azatioprina, cloroquina y metotrexate.
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FOTO T Dermatonuositis upo T casociada con carcimaoma broncogemcoy Atvctacion facial

FOTO 2 Nismo pacrente eritema en cuello, NV odel escote v cara anterior del torax
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FOTO 4 Capifaroscopia de pliegue ungueal, vasos tortuosos y dilatados.
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FOTO 9 Estudio Electromiografico en dermatomiositis: potenciales de bajo voltaje




FOTO 10 Estudio Electromiografico en dermatomiositis

tibrilaciones.
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FOTO 1T thstopatolomin de prel entemuatosa on dermuatonuositia, b B Loy Thipergueratoss
atrotie de estrato ospimoso v cacuohizacion Jde e capa basal
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FOTO 2 Nisma pieza histologica (F 12 1ox)  Enerosamicento de membrana basal, infiltrados
Lintocitarnios moderados perivasculares en dermis, discreto edema entre las fibras

colagenas v numerosos vasos dilatados




FOTO 3 Thstopatoloma de una papula de Gottron BB Los Fliperqueratosis sonas e
acantosis, degencracion ndropica de fa capa basal
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FOTO 1 Nisma pierza histologica (HT D 20x) Intiltrado  hnfocitanio en dermis, vasos

dilatados v congestionados
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FOTO 5 Biopsia muscular en dermatomiositis: haces musculares que se tifien de manera
irregular, pérdida de la estriacidn transversal en algunas areas y haces rodeados
por una reaccion inflamatoria discreta.
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