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Dermatomiositis clasica.
Presentacion de dos casos clinicos

Dra. Larissa Lopez,* Dra. Virginia Martinez,* Dr. Alberto Ramos Garibay,**
Dra. Ana Cecilia Arias Godinez,*** Ana Maribel Champet Lima****

RESUMEN

La dermatomiositis es una enfermedad sistémica de origen desconocido cuyas principales manifestaciones son
debilidad muscular y alteraciones cutaneas. El pico de incidencia es en la quinta y sexta décadas de la vida. El
diagndstico sospechado clinicamente se confirma con las enzimas musculares séricas, la electromiografia y la biopsia

muscular. La mayoria de los pacientes responden a los corticosteroides.

Palabras clave: Dermatomiositis, debilidad muscular, miopatia.

ABSTRACT

Dermatomyositis is a systemic disorder of unknown cause whose principal manifestations are muscle weakness and
skin disease. The peak incidence is in the fifth and sixth decades of life. The clinically suspected diagnosis is
confirmed by examining the serum muscle enzymes, electromyography findings, and muscle biopsy. Most patients
respond to corticosteroids.

Key words: Dermatomyositis, muscle weakness, myopathies.

INTRODUCCION CUADRO . CRITERIOS DIAGNOSTICOS
PROPUESTOS POR BOHAN Y PETER.

La dermatomiositis (DM) es una enfermedad que, junto

con la polimiositis (PM) y la miositis de cuerpos de in- 1. Debilidad proximal simétrica que progresa en
clusién (MCI), forma parte del grupo de las miopatias semanas o meses.

idiopaticas inflamatorias (MIl) que no afectan la trans- 2. Biopsia muscular con evidencia de miopatia
mision neuromuscular.'2 Las MIl son un grupo hetero- inflamatoria.

géneo de enfermedades autoinmunes genéticamente 3. Elevacion de enzimas musculares séricas.
determinadas que afectan principa]mente la p|e| y/o el 4. EleCtromiOgraﬁa con caracteristicas de miopatl'a.
musculo esquelético, resultando en una enfermedad 5. Erupcion cutanea tipica de dermatomiositis.
inflamatoria cutanea, altamente sintomatica, y/o en de-

bilidad del musculo esquelético.? Diagnostico Numero de criterios

En 1975 Bohan y Peter propusieron los primeros cri-

terios de la DM1-5 (Cuadro 1). Actualmente se clasifica Eefil;litti)\l/o g cr!';er!os ge g
segun se muestra en el cuadro Il. (PRI criterios de
Posible 2 criterios de 5

Recientemente se han mencionado dos entidades
descritas como formas especiales de DM:

2. Dermatomiositis amiopatica, en la que hay eviden-
1. Sindrome antisintetasa, entidad asociada a anti- cia de manifestaciones cutaneas de la enfermedad de
cuerpos especificos de miositis. mas de 6 meses de duraciodn sin afeccion muscular.

EPIDEMIOLOGIA

* Dermatdloga Centro Dermatolégico Pascua (CDP).

**  Dermatopatologo CDP. - . . y
*+  Residente 4° afio de Dermatologia del CDP. La incidencia se situa entre 0.5 a 9 casos por millon de

“**  Residente 2° afio de Dermatologia del CDP. personas y la prevalencia entre 10-60 por millén; predo-


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
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CUADRO II. CLASIFICACION DE
DERMATOMIOSITIS.

1. Miopatias inflamatorias idiopaticas.
Tipo |. Polimiositis primaria idiopatica.
Tipo Il. Dermatomiositis primaria idiopatica.

autoinmune aberrante la evidencia de miocitotoxicidad
mediada por células T activadas o la microangiopatia
mediada por complemento; y su respuesta a inmunote-
rapias. Sin embargo, aun no esta claro como se hace la
presentacion de antigenos y el inicio de la respuesta
inmunitaria.

Tipo Ill. Polimiositis o dermatomiositis
asociado con tumor maligno.
Tipo IV. Dermatomiositis juvenil.
Tipo V. Polimiositis o dermatomiositis relacio-
nada con otra enfermedad coldgeno vascular.
Tipo VI. Dermatomiositis amiopatica.
2. Otras formas de miopatia inflamatoria.
Miositis asociadas con eosinofilia.
Miositis ossificans.
Miositis localizada o focal.
Miositis de células gigantes.
3. Miopatias causadas por infeccion. (VIH, HTLV-1,
echovirus, adenovirus, influenza, etc.).
4. Miopatias causadas por farmacos y toxinas.
(Hidroxiurea, diclofenaco, triptéfano, penicilamina y
antimalaricos, entre otros)

mina en mujeres de 1.5-2:1, lo que se iguala en ancianos
y cuando se asocia con malignidad.® Es mas frecuente
en la quinta y sexta décadas de la vida, mas se conside-
ra una enfermedad bimodal, con 2 picos: entre los 10 y
15 afios y entre los 45 y 60 afos. La MCl y la asociada a
malignidad suelen presentarse después de los 50 afios.”

La incidencia de DM juvenil es de 1 a 3.2 por millén
de nifios; hay 2 picos de presentacion: a los 5-9 afios y
a los 10-14 afos, con predominio en la raza negra.

ETIOLOGIA

Hay varias teorias. La mas aceptada es que la DM re-
sulta de una respuesta autoinmune aberrante, determi-
nada genéticamente, a agentes ambientales. El origen
autoinmune es apoyado por la presencia de varios au-
toanticuerpos, por su asociacion con otras enfermeda-
des autoinmunitarias (enfermedad de Graves, LES, ti-
roiditis de Hashimoto, miastenia gravis, diabetes mellitus
juvenil, dermatitis herpetiforme vy vitiligo, entre otras) y
con agentes infecciosos (la influenza A o B, la hepatitis
B, virus de laleucemia T humana (HTLV), virus Coxsac-
kie); también algunos estudios han relacionado la DM
con el complejo mayor de histocompatibilidad (HLA) B8,
B14, DR3, DRW52, DQAT1; la DM inducida por drogas
al HLA-B18, B35, DR4, y mientras que la dermatomio-
sitis juvenil al HLA-DRS. Apoya también la respuesta

También se ha asociado con implantes de silicona y

la presencia de antigenos de Toxoplasma gondii.

La mayoria de las manifestaciones cuténeas se pre-

cipitan con la radiacion UV.

CUADRO CLINICO

1. Dermatomiositis primaria idiopatica del adulto.
A. Manifestaciones cutaneas: Se dividen en patogno-

monicas, caracteristicas y compatibles.

Manifestaciones patognoménicas

. Papulas de Gottron. Son papulas violaceas que apa-

recen en el dorso de las articulaciones interfalangi-
cas y metacarpofalangicas.

. Signo de Gottron. Son méculas o placas eritemato-

sas o violaceas que aparecen en el dorso de las arti-
culaciones interfalangicas, metacarpofalangicas, co-
dos y rodillas.

Lesiones clinicas caracteristicas

. Telangiectasias periungueales. (Algunos autores no

la consideran caracteristica, ya que también se pre-
sentan en el LES y en la ESP).®

. Eritema en heliotropo. Son maculas eritematosas pe-

riorbitales.

. Eritema maculoviolaceo simétrico en manos, brazos

y antebrazos, zona central de cara, cuello y tronco
superior (region posterior: signo del chal, region an-
terior: signo en V).

. Manos de mecanico, con presencia de hiperquerato-

sis bilateral y simétrica confluente con hiperpigmen-
tacion en palmas y dedos.

Lesiones compatibles

. Poiquilodermia atréfica vascular. Eritema circunscri-

to violaceo asociado a telangiectasias, cambios en la
pigmentacion y atrofia asimétrica en mejillas, cuello,
regioén en V, hombros, espalda y cadera.

. Calcinosis cutis. Papulas o nédulos subcutaneos en

“palomitas de maiz” o dérmicos, prominentes en co-
dos, manos, rodillas y tronco.
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Se puede observar con menor frecuencia fotosensi-
bilidad y eritema malar, fendmeno de Raynaud, vasculi-
tis cutanea (asociada como factor predictivo de maligni-
dad), eritema confluente en cuero cabelludo y alopecia
difusa no cicatrizal, ampollas o vesiculas en areas de
intensa inflamacion, paniculitis, ictiosis adquirida, infil-
tracion mucinosa en manos y papulosis atréfica malig-
na, entre otros. Las lesiones antiguas pueden simular
un liquen plano con estrias de Wikham.®

B. Manifestaciones no cutaneas

La afeccion muscular es simétrica, con debilidad que
se inicia en semanas o meses, se presenta con afec-
cion de las cinturas pélvica y escapular.

El compromiso gastrointestinal puede ir desde el re-
flujo gastroesofagico, con disminucién del vaciamiento
gastrico, disfagia y dismotilidad esofagica, hasta la dis-
minucion de la motilidad intestinal, la incontinencia rec-
tal y la perforacion secundaria a vasculopatia.

El compromiso del sistema respiratorio se ve refleja-
do por la enfermedad pulmonar intersticial tipo bronquio-
litis, neumonia y dafo alveolar difuso que conduce ha-
cia disnea y tos. Puede haber neumonitis por aspiracion,
derrame pleural, hipertension pulmonar y neumotérax
espontaneo.

Las alteraciones cardiacas incluyen cambios en la
conduccidn con arritmia, miocarditis, insuficiencia car-
diaca congestiva, derrame pericardico y pericarditis.

2. Dermatomiositis juvenil

Las lesiones en piel son similares, excepto por el in-
cremento en la incidencia de calcinosis cutis del 30 al
70% frente el 10% en adultos. Puede haber hipertrico-
sis y lipoatrofia. Es comun la presencia de febricula,
artritis simétrica deformante de pequefias y grandes
articulaciones, compromiso del tracto gastrointestinal
con tendencia a la ulceracién y hemorragia, afeccion
pulmonar intersticial y alteraciones en el ECG, princi-
palmente bloqueo de la rama derecha (50% de los pa-
cientes).”

Tiene dos formas de presentacion. Alrededor de la
mitad de los pacientes tiene la tipo Banker, una en-
fermedad rapidamente progresiva con alta mortalidad,
con manifestaciones clasicas cutaneas y musculares,
a las que se agregan fiebre, anorexia y vasculitis,
capaz de producir hemorragias gastrointestinales y
hasta perforacion. Los restantes tienen la tipo Bruns-
ting, mas subaguda, con debilidad muscular progre-
siva y posterior calcificacion, contracturas y otros sig-
nos funcionales.
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3. Dermatomiositis amiopatica

Se define como una DM confirmada por biopsia cutanea
durante 6 meses 0 mas, sin evidencia clinica de debilidad
muscular proximal ni alteraciones enzimaticas ni cambios
en la electromiografia. En el caso de que se encuentre
alguna alteracion electromiografica, se clasifica como DM
hipomiopatica.! Se habla de DM amiopatica confirmada
cuando estos cambios persisten mas de 24 meses.*?

4. Dermatomiositis asociada con enfermedad cola-
geno vascular

El 11 al 40% de los casos de DM se asocian con otras
ECV, esto es mas comun en mujeres con relacion 9 a 1.
Las principales asociaciones son con enfermedad mix-
ta del tejido conectivo, esclerosis sistémica progresiva,
lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, sindro-
me de Sjégren y panarteritis nodosa, entre otras.

5. DM/PM asociada a malignidad

Si se trata de una DM primaria idiopatica en un paciente
mayor de 45 afnos hay un mayor riesgo de sufrir carci-
noma asociado, especialmente nasofaringeo.'® En el
estudio de Hill et al las formas mas comunes de neopla-
sias fueron el cancer de ovario, de pulmén, de pancreas,
de estémago, colorrectal y linfoma no Hodgkin.™

TECNICAS DIAGNOSTICAS

1. Enzimas musculares. Las enzimas musculares ele-
vadas, la creatinfosfoquinasa (CPK) fraccion MM, las
transaminasas (ALT y AST), la deshidrogenasa lacti-
cay la aldolasa, se relacionan con el dafio muscular.
Sus fluctuaciones se correlacionan con el estado cli-
nico y puede elevarse meses antes de que haya ma-
nifestaciones clinicas. La presencia de CPK elevada
se relaciona con el peor prondstico y se asocia con
enfermedad pulmonary con malignidad.

2. Electromiografia. Muestra potenciales de unidades
motoras cortas, polifasicas y fibrilaciones. En el 10 al
15% de los pacientes puede ser normal.

3. Resonancia magnética. La RM con técnica de su-
presion grasa en T2 es util en las miopatias inflama-
torias. Identifica claramente los musculos afectados.

4. Velocidad de sedimentacion globular (VSG). Si su-
pera los 35 mm/h se relaciona con malignidad.

5. Biopsia muscular. Se observa inflamacion perifas-
cicular y atrofia, infiltrado linfocitario perivascular e
intersticial, dafio vascular, isquemia y necrosis de la
fibrina segmentaria. La desventaja de esta explora-
cion es que los cambios suelen ser parcheados y
pueden obtenerse resultados falsos negativos.
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6. Biopsia cutanea. Se observa hiperqueratosis, acan-
tosis, atrofia epidérmica, degeneracion hidrépica de
la capa basal, engrosamiento de la misma, aumento
de la vasculatura dérmica y depdsitos de mucina en
la dermis papilar. Estos datos no son especificos y
se pueden observar igualmente en el LES.

7. Autoanticuerpos: se dividen en especificos y no es-
pecificos:

Figura 3. Pdpulas de Gottron.

| &

Figura 1. Eritema en heliotropo y eritema violdceo en zona
“V” del escote.

Figura 4. Tincion tricromica de Masson. Pérdida de la afini-
dad tintorial y de estriacion.

Figura 2. Manchas y pdpulas eritematoviolaceas, cubiertas Figura 5. Tincion con HE. Presencia de linfocitos que se infil-
por fina escama, en tercio proximal de brazos. tran entre haces musculares.
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Figura 6. Placas eritematosas en una distribucion linear en
el dorso de dedos.

Figura 8. Epidermis con capa cdrnea laminar, tapones cor-
neos y aplanamiento de los procesos interpapilares. En der-
mis superficial y media se observa infiltrado linfocitario leve
alrededor de los vasos dilatados y congestionados.

Figura 7. Eritema facial extenso, que incluye un eritema pal-

al no edematoso. ) -
pebr s Figura 9. Se observan fibras musculares que presentan infil-

trados linfocitarios moderados dispuestos en focos, asi como
vasos sanguineos dilatados.

A. Anticuerpos especificos:
1. Anti aminoacil-ARNt sintetasa. Se trata de anticuer-

pos dirigidos contra las enzimas que catalizan la unién 3. Anticuerpos contra particulas de reconocimiento
del aminoédcido con sus respectivos ARNt. Se han de sefales (SRP). Participa en el transporte de
descrito 6, y todos forman parte del sindrome antis- las proteinas al reticulo endoplédsmico. Se han aso-
intetasa (Cuadro ). ciado con DM fulminante, afeccién cardiaca, po-
2. Anti ARNt. Son anticuerpos dirigidos contra el ARN bre respuesta a inmunosupresores y alta mortali-

de transferencia. dad.
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CUADRO IIl. TIPOS DE ANTICUERPOS ANTI
AMINOACIL-ARNT SINTETASA Y FRECUENCIA
DE PRESENTACION.

Tipo de anticuerpo Frecuencia de presentacion(%)

Histidina (Jo-1) 11-20
Treonina (PI-7) 2
Alanina (PI-2) 1
Glicina (EJ) 1-3
Asparagina (KS) <1
Isoleucina (OJ) 1

4. Anti Mi-2. Es el unico anticuerpo dirigido contra el
nucleo. Se asocia con el signo del chal y la distrofia
cuticular.

5. Otros anticuerpos son el anti KJ (factor de transla-
cion) y el anti FER (factor de elongacion 1a).

b. Anticuerpos no especificos:

¢ Anticuerpos antinucleares (ANAs). Son positivos
en el 85% de los casos a titulos bajos.

e Anticuerpos antirribonucleoproteina (Anti RNP),
anti PM-Scly anti Ku. Se asocian con sindrome de
sobreposicion.

TRATAMIENTO

Los corticoides orales son la primera linea del tratamien-
to. Se recomienda una dosis inicial de prednisona de
0.5 a 1.5 mg/kg/dia, que se mantiene hasta que la CPK
se vaya normalizando y en este momento se inicia la
disminucién de la dosis hasta que finalmente se esta-
blece una dosis de 5 a 10 mg/dia durante un afo.
Sino ocurre mejoria del estado muscular al tercer mes
se debe usar otro inmunosupresor. El metotrexato es el
primer tratamiento adyuvante recomendado. Se recomien-
da iniciar con dosis de 7.5 a 10 mg/semana hasta llegar
a un total de 25 mg/semana. La azatioprina es otra alter-
nativa pero el inicio de accion es mas lento, se administra
en dosis de 2 a 3 mg/kg/dia, con reducciones mensuales
de 25 mg, hasta llegar a la dosis de mantenimiento de 50
mg/dia.” La ciclofosfamida se utiliza sobre todo en ca-
sos de enfermedad pulmonar intersticial, se usa junto con
prednisona a dosis de 0.5 a 1 g/m?. La ciclosporina ha
sido usada con buenos resultados en casos refractarios
a dosis de 2.5 a 10 mg/kg. En los ultimos afios se ha
demostrado la efectividad de las inmunoglobulinas intra-
venosas, su inconveniente es su alto costo.'®"”

A menudo las lesiones cutdneas son refractarias al
tratamiento, los antimalaricos, en especial la hidroxiclo-
roquina, son de eleccién a dosis de 200 a 400 mg al dia.
El metotrexato a dosis de 2.5 a 3 mg/semana sdlo y/o
junto con el micofenolato mofetilo han sido utiles para el
tratamiento de lesiones cuténeas resistentes al manejo
convencional.'® También se han reportado buenos re-
sultados con la dapsona.

Para tratar la calcinosis se han utilizado, por su efec-
to quelante, el hidréxido de aluminio, el probenecid, el
acido potasico para-amino-benzoico, la warfarina, el
EDTA, la colchicina y el diltiazem.®

PRONOSTICO

La expectativa de vida a 5 afios es del 80%, y a 8 afios
del 73%. Si el anti SRP es positivo, el prondstico a 5
anos es pobre (30% de supervivencia), si el anti sinte-
tasa es positivo la expectativa de vida a 5 afos es mo-
derada (mas del 65%), si hay anti M1-2 se infiere buen
prondstico a 5 afnos (mas del 90% de supervivencia).

Las principales causas de muerte son por maligni-
dad, alteraciones pulmonares y por iatrogenia.

PRIMER CASO CLINICO

Hombre de 72 anos de edad, originario y residente de
la Ciudad de México. APP: refiere “artritis” en manos de
15 anos de evolucién posterior a traumatismo. Presen-
ta una dermatosis de 18 meses de evolucién, disemi-
nada a: cara en region periocular, cuello, tronco en la
zona “V” del escote y abdomen, y extremidades supe-
riores (Figuras 1, 2 y 3), caracterizada por maculas y
papulas eritematoviolaceas, cubiertas por escama fina,
pruriginosas que confluian en placas de diversas for-
mas y tamafos, acompanados de debilidad para la
deambulacion, dificultad para adoptar la posicion supi-
nay para levantar los brazos (Figuras 1, 2 y 3).

Con el diagnéstico inicial de dermatomiositis se rea-
lizaron examenes de laboratorio, encontrando BH, QS
y perfil de lipidos normales, TGP: 57 mg/dL, TGO: 60
mg/dL, CPK 181, VSG: 37 mm/HR. El estudio electro-
miografico de los musculos deltoides, biceps braquial
y tibial anterior, fue compatible con miopatia inflama-
toria. Se tomo biopsia de musculo de la region deltoi-
dea en donde se observan algunos haces musculares
con pérdida de la afinidad tintorial y de estriacion, si-
tuacién que se hace mas evidente con tincién tricromi-
ca de Masson. Hay presencia de linfocitos en cantidad
moderada que se infiltran entre los haces musculares
(Figuras 4 y 5).
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En cuanto a su enfermedad articular de manos, no
cumplié con los criterios de diagndstico de artritis reu-
matoide, por lo que se descarté esta ultima.

Los diagndsticos finales fueron dermatomiositis y en-
fermedad articular degenerativa. Posteriormente, en el
servicio de enfermedades colageno-vasculares, se so-
licitaron determinacién de antigeno prostatico y ultraso-
nido abdominal, ambos con normalidad. El tratamiento
fue con base en azatioprina 50 mg cada 12 h, hidroxi-
cloroquina 200 mg por las mananas, prednisona 50 mg
diarios, paracetamol 500 mg en caso de artralgias y blo-
queador solar, con respuesta favorable desde el primer
mes. Actualmente presenta mejoria considerable de su
dermatosis y debilidad muscular, por lo que sélo es ma-
nejado con paracetamol, bloqueador solar y vigilancia
periddica.

DISCUSION

Se trata de paciente masculino en la octava década de
la vida con dermatomiositis idiopatica, lo cual aumenta
el riesgo de sufrir carcinoma asociado. En este caso se
descartaron neoplasias abdominales y prostatica, sin
embargo permanece en vigilancia en la clinica de en-
fermedades colageno-vasculares de esta unidad. Ac-
tualmente presenta mejoria considerable, tanto de su
dermatosis como en la movilidad muscular.

En el caso aqui presentado hubo sospechas de DM
asociada a artritis reumatoide, no obstante los estudios
descartaron esta posibilidad, lo cual representa mejor
prondstico.

Debemos considerar que la mayoria de los pacien-
tes tienen una larga evolucién antes de que se les rea-
lice su diagndstico, lo que disminuye las expectativas
de vida y dificulta su tratamiento, el cual debe ser multi-
disciplinario con los servicios de dermatologia, reuma-
tologia y rehabilitacion.

SEGUNDO CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 20 afios de edad, con
una dermatosis diseminada a cabeza y extremida-
des superiores e inferiores. De cabeza afecta a cara
en frente y mejillas; y de extremidades, afecta a dor-
so de ambas manos y muslos, es bilateral y simétri-
ca. Morfolégicamente esta constituida por eritema,
papulas y livedo reticularis (Figuras 6 y 7). Ademas
al examen fisico, tono y fuerza de musculos proxi-
males, 3 de 5. Al interrogatorio la paciente refirié que
hace 1 ano inicié con “irritacion de piel” en cara y
debilidad general, lo cual desde hace 2 meses dicho

Lépez L y cols. Dermatomiositis cldsica 215

cuadro clinico fue progresando. No recibio tratamien-
to previo.

Se realiz6 estudio histopatoldgico con el diagndstico
presuntivo de dermatomiositis, se realizdé por medio de
biopsia de piel y musculo (Figuras 8 y 9) el cual fue
compatible.

Biopsia de piel 128406 biopsia de musculo 1305/06

Se realizé ademas pruebas de laboratorio, determinan-
do una CPK= 10,690 UI/L, DHL = 3,029UI/L (normal = 30-
135), TGO = 714UI/L (normal = 10-46), TGP = 382UI/L
(normal = 11-66); el resto de laboratorios son normales.

Se inicia tratamiento con inmunosupresores y cloro-
quinas en las siguientes dosis: prednisona 40 mg/dia,
azatioprina 100 mg/dia en dos tomas, ibuprofeno 400
mg en dos tomas, con una evolucién favorable.
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