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Revision de libros y revistas

A therapeutic update on dermatomyositis/
polymyositis

Ghate J, Katsambas A, Augerinou G et al. Int J Derma-
tol 2000; 39: 81-87.

La dermatomiositis (DM) es una miopatia inflamatoria
con una erupcion cutanea caracteristica mientras que
la polimiositis (PM) se caracteriza por debilidad mus-
cular proximal y simétrica en ausencia de afeccion cu-
tanea. Estas enfermedades del tejido conectivo fue-
ron clasificadas con los criterios clinicos propuestos
por Bohan y Peter en 1975. Un grupo de pacientes
con DM sin miositis (también denominada DM amio-
patica) fue descrito también para designar a pacientes
con hallazgos cutaneos caracteristicos sin evidencia
de miopatia. Recientemente Targoff et al, propusieron
adicionalmente la presencia de autoanticuerpos espe-
cificos de miositis y el uso de la resonancia magnética
para identificar la inflamacién muscular con la finali-
dad de mejorar la sensibilidad de los criterios para el
diagnostico de la DM. Los pacientes generalmente
desarrollan debilidad muscular proximal la cual aumen-
ta progresivamente durante semanas a meses. Histo-
patolégicamente el mulsculo presenta necrosis de las
fibras tipo | y Il y regeneracion con fibras hipertroficas,
atrofia perifascicular e inflamacion perivascular. Los
niveles séricos de creatinfosfoquinasa y aldolasa es-
tan elevados frecuentemente, asi como los niveles de
deshidrogenasa lactica. La electromiografia muestra
ondas polifasicas cortas y fibrilaciones, asi como des-
cargas de alta frecuencia.

La etiologia y la patogénesis de la enfermedad no se
conocen, sin embargo multiples factores estan implica-
dos, incluyendo factores genéticos, agentes infeccio-
sos, medicamentos, agentes quimicos y mecanismos
inmunes.

El tratamiento de la DM juvenil incluye a los corticoes-
teroides orales como agentes de eleccién y la dosis ini-
cial es de 2 mg/kg/dia. Los pacientes deben cambiar a
un régimen en el que se alterne 10 mg/d para prevenir la
inmunosupresion prolongada, asi como la aparicion de
cataratas y retraso del crecimiento. Los pulsos de metil-
prednisolona son una alternativa. Los agentes inmuno-
supresores deben de reservarse para los pacientes con

DM refractaria. Dosis bajas de metotrexate o azatioprina
se consideran como agentes de segunda linea. Los pa-
cientes que no responden a los corticoesteroides o al
metotrexate deben recibir adicionalmente inmunoglobu-
lina intravenosa, 2 mg/kg/d por 3 dias al mes. El trata-
miento de la calcinosis es extremadamente dificil, oca-
sionalmente se resuelven de forma espontanea, pero fre-
cuentemente suelen persistir. Agentes que se unen al
calcio como el hidroxido de aluminio pueden ser benéfi-
cos. La excision quirdrgica de las lesiones limitadas es
una opcion que da buenos resultados. El diltiazem y el
pamidronato son bien tolerados y son opciones terapéu-
ticas que provocan regresion clinica.

El manejo de la PM/DM del adulto también incluye
como primera linea a los corticoesteroides. Se reco-
mienda iniciar con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia
en una dosis matutina, la cual puede reducirse a la mi-
tad en un periodo de 6 meses. La dosis se debe reducir
paulatinamente y descontinuarla a los 2 afios de haber-
se establecido el diagnéstico. Si las enzimas muscula-
res se elevan, la dosis de prednisona debe duplicarse.
Los pulsos de metilprednisolona, 1 g al dia por 3-5 dias,
seguidos de prednisona oral es una alternativa. Los
pacientes con DM sin miositis son un grupo distinto que
no requiere tratamiento con corticoesteroides orales. El
metotrexate a dosis de 5-20 mg a la semana es efecti-
vo en el tratamiento de la DM7PM. La azatioprina es
una opcion efectiva a dosis de 2-3 mg/kg/dia en dosis
divididas con una dosis de mantenimiento de 0.5 mg/
kg/dia. Los pulsos de ciclofosfamida deben de reser-
varse para los pacientes que presentan resistencia a
los tratamientos mencionados por su toxicidad hemato-
l6gica y su potencial oncogénico. La indicacion princi-
pal de este medicamento es la neumonitis intersticial.
En un estudio, se les administr0 a los pacientes con
DM | g/kg/dia por dos dias al mes 6 0.4 g/kg/dia por 5
dias al mes por 4 meses. Trece de los 15 pacientes
mostraron una respuesta clinica con disminucion de las
enzimas musculares. La ciclosporina a dosis de 3-5 mg/
kg/dia se utiliza en los casos refractarios de DM/PM y
debe utilizarse en combinacién con dosis bajas de es-
teroides orales.

Las lesiones cutdneas son frecuentemente refracta-
rias al tratamiento a pesar de presentarse mejoria en
cuanto a la miositis. La hidroxicloroquina a dosis de 200-
400 mg/dia es el agente de eleccion de las manifesta-
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ciones cutaneas. Sugerimos el uso de quinacrina adi-
cional, 100 mg/dia, para pacientes con lesiones persis-
tentes. Kasteler y Callen describieron el uso efectivo de
dosis bajas semanales de metotrexate (2.5-30 mg) para
el tratamiento de las lesiones resistentes a la terapia
convencional. Sin embargo, un estudio reciente demos-
tr6 que 15 de 35 pacientes tenian lesiones cutaneas
resistentes al uso de corticoesteroides orales, antima-
laricos y metotrexate.

Dra. Myrna Rodriguez. Dermatéloga, CDP.

Enfoque terapéutico de las enfermedades de
transmision sexual en embarazadas

Retamar R, Kaplan D, Elena M. Act Terep Dermatol
2001; 24: 416-420.

La exposicion de la embarazada a sustancias teratogéni-
cas es responsable del 3 a 5% de anomalias congénitas.

Ulceras genitales. Sifilis. Sifilis temprana: Primaria,
secundaria y latente temprana. Penicilina benzatinica
intramuscular (2,400.000 Ul) 1 ampolla por semana, por
4 semanas. Sifilis tardia: Seroldgica tardia o de tiempo
de evolucion desconocido y terciaria. Penicilina benza-
tinica intramuscular (2,400.000 Ul) 1 ampolla por se-
mana por 4-6 semanas. En sifilis con afeccion del SNC
y/u oftalmolégica, penicilina G cristalina acuosa, 3-4
millones cada 4 h, por via intravenosa, por 10-14 dias.
Durante el Gltimo mes de embarazo o ante amenaza de
parto prematuro, penicilina G sédica, 1.5-2 millones U
cada 4 h, endovenosa, por 14 dias. Si la paciente es
alérgica a la penicilina, debe ser desensibilizada y tra-
tada con esta droga. S6lo se prescribe eritromicina cuan-
do es imposible la desensibilizacion. Herpes simple.
Considerarse cesarea en caso de presentacion de le-
siones en el momento del parto. El primer episodio pue-
de ser tratado con aciclovir 400 mg, via oral, cada 8 h o
200 mg, via oral, 5 veces al dia, por 7-10 dias; las recu-
rrencias con aciclovir 400 mg oral, cada 8 h, por 5 dias
0 200 mg oral 5 veces al dia, 5 dias u 800 mg oral cada
12 h, 5 dias. En infeccion diseminada, encefalitis, neu-
monitis 0 hepatitis, aciclovir 5-10 mg/kg cada 8 h, por 5-
7 dias o hasta resolucién clinica. Chancroide. El H. du-
creyi es muy sensible a ceftriaxone, 250 mg, una dosis,
intramuscular; su alternativa seria azitromicina 1 g, una
dosis, oral o eritromicina 500 mg, via oral, cada 6 h, por
7 dias. Granuloma inguinal. El tratamiento es con eri-
tromicina 500 mg, via oral, cada 6 h, por de 3 semanas.
Linfogranuloma venéreo. Eritromicina 500 mg, via oral,

Revision de libros y revistas 51

cada 6 h, por 2 dias. Uretritis y cervicitis: Uretritis no
gonocdcicas. Azitromicina 1 g, oral, una dosis o eritro-
micina 500 mg, oral, cada 6 h, por 7 dias o eritromicina
500 mg, cada 12 h, por 14 dias o amoxicilina 500 mg,
oral, cada 8 h, por 7 dias. En coinfecciones con gono-
rrea, azitromicina 2 g, una dosis. Gonococia. Cefixime
400 mg, oral, una dosis o ceftriaxone 250 mg, intramus-
cular, una dosis. En intolerancia a éstas, spectinomici-
na 2 g, intramuscular, una dosis. En coinfecciones por
clamidia, azitromicina 1.5-2 g, oral, una dosis. Enfer-
medades caracterizadas por flujo vaginal: Vaginosis
bacterianas. Metronidazol 250 mg, oral, cada 8 h 6 500
mg, oral, cada 12 h, por 5 dias o clindamicina 300 mg,
oral, cada 12 h, por 7 dias. Tricomoniasis. Metronidazol
500 mg, oral, cada 12 h, por 7 dias 6 2 g, oral, dosis
Gnica. Candidiasis vulvovaginal. Unicamente terapias
topicas azoélicas. butoconazol 2% en crema, intravagi-
nal, por 3 dias; clotrimazol 1% en crema, por 7-14 dias;
miconazol 2% crema, por 7 dias.

Verrugas genitales. Crioterapia o topicaciones con
acido tricloroacético 80-90% o extirpacion quirlrgica o
laser de CO,. Sarna. Permetrina 5% en crema, una apli-
cacion de 8-10 h, también puede usarse azufre precipi-
tado 6%, ademas de las medidas generales y tratamien-
to de convivientes.

Otras. La hepatitis B, HIV y la enfermedad inflamato-
ria pelviana son ETS, pero el tratamiento es efectuado
por el ginectlogo, obstetra o infectélogo.

Dr. José Enrique Hernandez Pérez R2

Subacute prurigo variant of bullous pemphigoid:
autoantibodies show the same specificity compa-
red with classic bullous pemphigoid

Schmidt; Enno et al. J Am Acad Dermatol 2002; 47(1):
133-136.

El penfigoide ampolloso es una dermatosis autoimmu-
ne caracterizada por ampollas subepidérmicas y autoan-
ticuerpos contra 2 proteinas hemidesmosomales: BP180
y BP230. Sus variantes clinicas comprenden: localiza-
do, vegetante, dishidrosiforme, vesicular, eritrodérmi-
co, asi como el nodular e infantil. Recientemente se ha
descrito una variedad de penfigoide ampolloso seme-
jante al prurigo subagudo, el cual se caracteriza por:
prurito severo; y papulas excoriadas en la parte supe-
rior del torax posterior, asi como en las extremidades
en sus superficies extensoras. Mostrando histopatol6-
gicamente cambios de dermatitis cronica y por IF de



¢ Rev Cent Dermatol Pascua ¢ Vol. 12, Nim. 1 « Ene-Abr 2003

52 Revision de libros y revistas

piel perilesional: depositos lineales de C3 o 1gG o IgM.
Este articulo informa un caso de una mujer blanca de
76 afios de edad, con prurito intenso y papulas excoria-
das en tronco y extremidades de 6 meses de evolucion,
que inicialmente no presentd6 ampollas, encontrandose
autoanticuerpos circulantes tanto BP180 y BP230, apa-
reciendo semanas después pequefas vesiculas, reci-
biendo por lo tanto: metilprednisolona oral y mofetil mi-
cofenolato, con remision de las manifestaciones cuta-
neas. Concluyendo que la determinacion de autoanti-
cuerpos séricos: BP180 y BP230 son especificos para
todas las variantes de penfigoide ampolloso.

Dr. Martin Lara Terrén R2

Sindrome de la piel sensible

Dra. Constantini SE. Act Terap Dermatol 2000; 23: 490.

Se define como sindrome de la piel sensible al estado
en el cual algunas personas sufren de susceptibilidad
al aplicarse productos cosméticos “Status cosmeticus”,
relacionado éste con el Sx de intolerancia cosmética.

El término “piel sensible” se aplica a personas que al
aplicarse cosméticos de uso habitual: cremas, emolien-
tes, perfumes, jabones, desodorantes, maquillaje, etc.,
experimentan sintomas variados como ardor, calor, pru-
rito, sensacién de quemadura o pinchazos que se ex-
tienden a todas las zonas donde se aplica el cosmético.
Aparece a los pocos minutos y es de intensidad varia-
ble. A veces aparece eritema fugaz, pero en la mayoria
de los pacientes no se constata una lesion dermatol6-
gica.

Este sindrome afecta mas a mujeres de piel seca y
raza blanca.

Existen dos teorias para explicar la etiopatogenia de
este sindrome: la primera postula que hay una altera-
cion en la permeabilidad cutdnea, que permite el paso
de sustancias irritantes y que afecta de manera espe-
cial a la zona de surcos y parpados por presentar un pH
distinto y ser mas delgadas que el resto de la piel de la
cara, a su vez este proceso se ve agravado por proce-
dimientos abrasivos, retinoides y queratoliticos; la se-
gunda propone una irritacion de las terminaciones ner-
viosas ya sea por una accion directa o mediante agen-
tes quimicos, sin quedar claro adn los mecanismos por
los cuales se da la misma.

Una de las dificultades que presupone este sindro-
me es la falta de correlacién entre el sintoma y la mani-
festacién clinica, sin embargo es tarea del dermatélogo

orientar a los pacientes sin subestimar sus quejas, ade-
més de proponer a los mismos el uso de cosméticos
mas Seguros.

Dra. Adriana Machado Chavelas R2

Neurocutaneous melanosis in association with en-
cephalocraniocutaneous lipomatosis

Iftikar A, Whitney T, Terri LY et al. Departments of Der-
matology and Laboratory Medicine, University of Min-
nesota. J Am Acad Dermatol 2002; 47: S196-200.

La melanosis neurocutanea (NCM) y la lipomatosis en-
cefalocraneocutanea (ECCL) son trastornos congéni-
tos poco frecuentes, ambos al parecer consecuencia
de anomalias en la morfogénesis de las células del tubo
y la cresta neurales. Nunca se han observado los dos
padecimientos en el mismo paciente.

Reporte del caso. Se trata de femenina nacida por
intervencion cesarea a las 40 SDG, con peso al naci-
miento de 3,350 g, talla 53 c¢cm y circunferencia cefalica
36.5 cm. Al nacimiento presentaba mdltiples nevos pig-
mentados de color café oscuro a negro, de forma y ta-
mafio variables, que afectaban aproximadamente el
70% de la superficie corporal (especialmente piel cabe-
lluda, cuello, espalda y gluteo, algunos de ellos con hi-
pertricosis). No hepatomegalia. A la exploraciéon ocular
se apreciaron acrocordones multiples en el borde su-
perior del parpado derecho, con incapacidad para la
oclusién palpebral adecuada. Fondo de ojo con multi-
ples lagunas coriorretinianas y una cicatriz hiperpigmen-
tada alrededor de la fovea. Se tomaron biopsias de va-
rias lesiones cutaneas con reporte histoldgico de nevo
compuesto, nevo sebaceo de Jadassohn, hemangio-
mas capilares, asi como nevos melanociticos con ne-
vomelanocitos dérmicos en distribucion perivascular vy
perianexial. La placenta no presentaba alteraciones
anatomicas, aunque se tomaron biopsias de la misma
por la presencia de melanosis cutanea en el recién na-
cido. Se apreciaron agregados melanociticos en el es-
troma de sus vellosidades, con células carentes de ati-
pia o actividad mitética. Por RMN de craneo (contrasta-
da con gadolinio) se apreci6 displasia cortical difusa
con calcificacion del hemisferio cerebral derecho (he-
mimegaloencefalia). Ademas se observaron quistes
subaracnoideos en las cisternas cerebelomedular y
cerebropontina, asi como melanosis extensa de las lep-
tomeninges, amigdala izquierda y hemisferios cerebe-
losos. LCR normal desde el punto de vista citoldgico.
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Pruebas negativas para fenilcetonuria, galactosemia,
hipotiroidismo, hemoglobinopatia e hiperplasia supra-
rrenal. La paciente ha cursado con actividad convulsiva
durante sus primeros 17 meses de vida, a pesar de
manejo con fenobarbital y topiramato. No datos de me-
lanoma maligno metastasico. Retraso importante en el
desarrollo psicomotor, con alteracion del habla. La pa-
ciente sigue en observacion.

Comentario. Los hallazgos clinicos e histopatolégi-
cos de la paciente cumplen con los criterios diagnésti-
cos de NCM y ECCL. La NCM se caracteriza por 1 ¢
mas nevos melanociticos gigantes, melanosis leptome-
ningea y tumores del SNC compuestos por melanoci-
tos pigmentados. La ECCL incluye anormalidades como
asimetria craneofacial, malformaciones craneales, con-
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vulsiones, retraso mental, espasticidad, malformacio-
nes y calcificaciones oculares, asi como lipomas sub-
cutdneos asociados a alopecia, lipomas viscerales,
quistes poroencefalicos y nédulos palpebrales. Los
melanomas malignos pueden desarrollarse en 4-10%
de los nevos melanociticos gigantes, generalmente
durante la primera década de vida (edad promedio 5
afios). La asociacion entre NCM, ECCL y neomelanoci-
tos placentarios fundamenta la hip6tesis de que dichas
alteraciones son consecuencia de trastornos en la mor-
fogénesis de las células del tubo y la cresta neural (po-
siblemente por accion de genes autosémicos dominan-
tes que sobreviven por mosaicismo).

Dr. Edmundo Denis Rodriguez R2



