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RESUMEN

Introduccion: La dermatomiositis (DM) es una miopatia infla-
matoria autoinmune con manifestaciones clinicas caracteris-
ticas en piel. Tiene predominio de 2:1 en el sexo femenino. El
14% de las pacientes se encuentran entre 15 y 45 afios, que
es la edad reproductiva en la mujer, lo que explica su baja
prevalencia en el embarazo, por lo que se sabe poco de esta
relacion. Objetivo: Se presenta la experiencia de DM durante
el embarazo. Material y métodos: Se revisan expedientes
de las pacientes vistas con este diagnostico, ocurridos en-
tre los afios de 1999 al 2006. Resultados: Se reportan 11
mujeres, diez con diagndstico antes del embarazo, que se
presentaron sin actividad clinica durante la gestacion; de
éstas, tres estaban con tratamiento y se presenté un caso
de oligohidramnios y otro mas con muerte intrauterina. Hubo
una paciente que debuté durante el embarazo, que amerito
tratamiento con metilprednisolona, prednisona y azatioprina,
curso con restriccion del crecimiento intrauterino, por lo que
se realiz6 ceséarea en la semana 35 de gestacion, presen-
tando exacerbacion del cuadro en el puerperio. Conclusion:
Las pacientes con DM deben tener mayor cuidado obstétrico
especial. En los casos que debutan en el embarazo, hay
mayor riesgo para el feto, se debe tener una vigilancia del
desarrollo y bienestar fetal, y si es necesario, adelantar el

nacimiento, para evitar una muerte intrauterina.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis (DM) es una miopatia infla-
matoria autoinmune con manifestaciones clinicas
caracteristicas en piel. La polimiositis (PM) incluye

miopatia inflamatoria sin lesiones cuténeas.!

ABSTRACT

Background: Dermatomyositis (DM) is an autoimmune
inflammatory myopathy with characteristic manifestations in
the skin, with 2:1 female predominance. 14% of patients are
aged between 15-45 years old, which is the reproductive age
women, which explains their low concomitant with pregnancy,
so little is known about this relationship. Objective: We report
experience in cases of DM occurred during pregnancy. Mate-
rial and methods: We reviewed medical records of patients
with DM diagnosis, which occurred between the years 1999
to 2006. Results: We report 11 women, 10 were previously
diagnosed before pregnancy, who presented no clinical ac-
tivity during pregnancy, of these, and three patients were on
treatment, one case with oligohydramnios, and another with
intrauterine death. There was a patient presenting during
pregnancy, that required treatment with methylprednisolone,
prednisone and azathioprine, ongoing intrauterine growth
restriction, which was conducted by caesarean section at 35
weeks of gestation, the postpartum exacerbation. Conclu-
sion: Patients with DM should be more special obstetric care.
In cases who present during pregnancy, there is greater risk
to the fetus, it must have a monitoring and fetal development,
and if necessary, forward the birth to prevent stillbirth.

Key words: Dermatomyositis, polymyositis, pregnancy.

La DM y la polimiositis son las formas més comu-

nes de miopatias inflamatorias, con una incidencia
de 1 a 9 por cada millén de personas al afio y una
prevalencia de 2 a 10 por cada cien mil personas.?

Tiene predominio de 2:1 en el sexo femenino.

Estas miopatias son méas frecuentes en los grupos
de edad de 10 a 15 anos y de 45 a 60 anos. El 14%
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de las pacientes se encuentran entre 15 y 45 anos,
edad reproductiva en la mujer, por lo que se explica
su baja concomitancia con el embarazo. Poco se sabe
y se ha escrito menos, de la relacion DM-PM sobre
el embarazo y del embarazo sobre la evolucion de la
DM-PM.6

En el presente trabajo se revisa una experiencia de
siete anos en el Instituto Nacional de Perinatologia
Isidro Espinosa de los Reyes (INPer), en relacién

al manejo y resultado obstétrico de pacientes con
DM-PM.

PACIENTES Y METODOS

Se describe la evolucién clinica y obstétrica de 11
pacientes con diagnéstico de DM manejadas en el area
de Obstetricia y Dermatologia del INPer, entre los
anos comprendidos de 1999 al 2006. Los datos fueron
recuperados de los expedientes clinicos.

Todas las pacientes cumplieron con los criterios de
Bohan & Peter para diagnéstico de DM.2 Se describe
la evolucion completa de la DM hasta el embarazo y
su resolucidn, asi como la evolucién de sus productos.

REsuLTADOS

Se reportan 11 pacientes con diagnéstico de DM, de
las cuales 10 cursaron sin actividad clinica durante la
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gestacién y tuvieron diagndstico pregestacional; cinco
tenian la forma juvenil y una inicié la enfermedad
durante el embarazo. En ninguna de las pacientes
se pudo documentar otra enfermedad inmunolégica
o tumoral.

La edad promedio de éstas fue 25.6 anos al mo-
mento del embarazo (con valores minimo-méaximo de
16 a 40 anos); un resumen de la historia obstétrica
relevante se describe en el cuadro 1.

En seis pacientes se conocia el tiempo de remi-
sién, que fue en promedio de 5.5 anos (con valores
minimo-maximo de uno a 10 anos); en cuatro se des-
conocia y una paciente tuvo el inicio de DM durante
el embarazo.

De las diez pacientes que tenian la enfermedad sin
actividad clinica, a tres se les mantuvo en tratamiento
con inmunosupresores.

El promedio de inicio del control prenatal fue de
25 semanas de gestacion (SDG) (con valores minimo-
maximo de 11.6-36.4). El promedio de edad gestacio-
nal al momento de la resolucién del embarazo fue
de 37 SDG (con valores minimo-méaximo de 32-41).

De acuerdo a la via de resolucién del embarazo por
cesarea, fueron dos embarazos (18.18%), por vaginal
eutodcico siete casos (63.63%) y por vaginal distécico
dos casos (18.18%). Se present6 un caso de muerte
fetal en ttero (9.09%), y restriccion de crecimiento
intrauterino en un caso (9.09%).

El promedio de peso al nacimiento fue de 2,505 g
(con valores minimo-maximo de 1,200-3,400 g). El sexo

Edad Semanas  Estado de la Tratamiento empleado
Caso materna de gestacion enfermedad Gestas Para Ceséarea Aborto durante el embarazo

1 30 19 Remision 1 0 0 0 Ninguno
2 40 30 Inactivo 3 1 0 1 Prednisona 5 mg
3 19 17 Inactivo 1 0 0 0 Azatioprina 100 mg/prednisona 15 mg
4 31 19 Remision 2 1 0 0 Ninguno
5 29 23 Remision 1 0 0 0 Ninguno
6 26 17 Inactivo 1 0 0 0 Prednisona 5 mg
7 25 18 Inactivo 2 0 0 1 Ninguno
8 24 15 Remision 1 0 0 0 Ninguno
9 17 12 Inactivo 1 0 0 0 Ninguno

10 16 14 Remision 1 0 0 0 Ninguno

11 24 24 Inicio y activo 2 0 0 1 Bolos metilprednisolona/prednisona 60 mg
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de los productos fue femenino en el 72.72% y mascu-
lino en el 27.27%. En relacién a la edad gestacional,
cuatro fueron pretérmino (36.36%). El promedio de
la talla fue de 47.7cm (con valores minimo-maximo
de 42-51 cm) (Cuadro II).

La paciente considerada como caso 11 amerita
especial atencién pues desarroll6 los datos clinicos y
de laboratorio de DM durante el embarazo: paciente
de 24 anos gesta 2, aborto I, sin antecedentes de im-
portancia, inicia su cuadro clinico en el tercer mes con
eritema en cara; al siguiente mes, se agregan mialgias
y artralgias con debilidad muscular progresiva, que
la incapacitan en el sexto mes de embarazo; poste-
riormente, aparecen tlceras en labios y sensacién de
sequedad en mucosas.

A la exploracién fisica se encuentra con derma-
tosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades
superiores; en cabeza afecta cara en frente, parpa-
dos, mejillas y boca; en el tronco, regiéon del escote;
en extremidades afecta brazo derecho, cara externa
tercio medio, dorso de ambas manos sobre pliegues
interfalangicos y metacarpianos, regién periungueal,
dermatosis de caracteristicas polimorfa.

Se observa en cara: placas de eritema intenso, ede-
ma y escamas finas; en labios: Glceras superficiales; en
brazo: placa infiltrada de poiquilodermia (hiperpigmen-
tacién, hipopigmentacion y telangiectasias); en dorso
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de manos sobre pliegues, papulas violaceas infiltradas
(de Gotroén) y vasculitis periungueal (Figuras 1 a 6).

En el resto de la exploracion fisica se encuentra
positivo a: edema +/++++ en extremidades infe-
riores, debilidad muscular de predominio proximal
+++/4++++ y dolor durante los movimientos, tanto
pasivos como activos.

Exploraciéon obstétrica: Fondo uterino a 27 cm,
sin actividad, con feto tinico longitudinal cefalico con
frecuencia cardiaca de 140 latidos por minuto. Ultra-
sonido con fetometria 2-3 semanas menor a la fecha
de ultima menstruaciéon (FUM), con aplanamiento
de curva de crecimiento.

Los examenes de laboratorio mostraron linfopenia,
elevacion de transaminasas, células LE negativas, fac-
tor reumatoide negativo, anticuerpos antinucleares
negativo, anticoagulante ltipico negativo. Electromio-
grafia compatible con polimiositis. Se toma biopsia
de piel y de musculo deltoides derecho, con resultado
compatible con DM.

Biopsia de piel: Epidermis con patrén papilar con
hiperqueratosis paraqueratosis en la dermis papilar
escaso infiltrado inflamatorio de linfocitos sin patrén
especifico, algunos foliculos pilosos con leve infiltrado
por linfocitos.

Biopsia de musculo: Microscopia de luz, centrali-
zacion de nucleos en diversas fibras musculares; se

Semanas de
gestacion al
momento de Via de Valoracién de Patologia en el
la resolucion interrupcion Sexo Peso (g) Capurro Talla (cm) feto/neonato.
1 37.1 Vaginal Femenino 2,180 36 47.5
2 32 Vaginal Femenino 1,200 32 43 Obito
3 37.2 Vaginal Femenino 2,310 37 48
4 39.5 Vaginal Femenino 2,880 40 49
5 38 Vaginal Femenino 3,400 39 51
6 36 Vaginal Masculino 2,925 38 49.5
7 41 Forceps Masculino 2,820 41 50
8 36 Cesarea Femenino 2,660 40 49 Anhidramnios
9 37 Férceps Masculino 2,420 37 46
10 39.6 Vaginal Femenino 3,140 40 50
11 35 Cesarea Femenino 1,620 34 42 Retardo en el crecimiento

intrauterino
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identifican fibras con estructura normal, que alte-
ran con fibras en necrosis e infiltracién celular con
polimorfonucleares, linfocitos y células plasmaticas.

Microscopia electrénica, destruccion de miofibri-
llas por necrosis y centralizaciéon de ntuicleos; éstos
exhiben descompactaciéon de cromatina y ausencia
de nucléolos.

Resultado de exdmenes especiales de laboratorio:
Anti-DNA doble cadena 8.4 u/mL (normal 9.6), anti-
RNP 2 U (normal 10), anti-SM 2 U (normal 10), AN-
CAS negativo, anti-SSB-SSB 3 U (normal 10), anti-
SSA-SSA 1.3 (normal 10), anticuerpos antinucleares
2 al 5 negativos, anticuerpos antinucleares 1 positivos
moteado grueso 1:80, C3 103 (normal 52-170), C4 15
(normal 12-39.5), CPK 2415 U/L (normal 37-177).
Inmunofluorescencia directa de piel, positiva para
IgG en banda a nivel de la membrana basal (Figura 7).

Se inicia tratamiento con bolos de metilpredni-
solona: 60 mg c¢/24 h por tres dias; posteriormente
prednisona 60 mg c¢/24 h. Se interrumpe el embarazo
por via abdominal a las 35 semanas de gestacion, ob-
teniéndose recién nacido de sexo femenino con peso al
nacer de 1,620 g, talla de 42 cm, edad gestacional por
Capurro de 34 semanas, calificada con valoracién de
Apgar 9/9 y Silverman Anderson de 3. Su evolucién
postoperatoria fue satisfactoria; sin embargo, reinicia
con disminucién de la fuerza muscular, iniciando una

Figura 1.
Eritema facial
y queilitis.
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semana posterior a la cesarea con azatioprina con una
dosis de 100 mg c¢/24 h.

Discusion

La DM es una miopatia inflamatoria autoinmune
con manifestaciones cutaneas caracteristicas. Tiene
una prevalencia de 10 casos por millén de adultos y
de 3.2 casos por millén de ninos. Se observa en todos
los grupos étnicos y ambos sexos, con predileccién en
mujeres en una relacion de 2:1. Puede asociarse a mal-
tiples factores desencadenantes.! La DM se caracteriza
por debilidad simétrica de los misculos proximales de
las extremidades y tronco, asociado con lesiones en
piel. Elinicio es insidioso y el curso lento y progresivo.2
Los criterios diagnésticos de DM fueron descritos por
Bohan y Peter, y adaptados por Tanimoto.* El 25%
de los pacientes inician con manifestaciones cutaneas,
que pueden preceder varios meses a la miositis.?

Sélo el 14% de los casos se presentan durante los
anos reproductivos de la mujer y existen pocos casos
de DM reportados durante el embarazo.® Nuestro
hospital es de tercer nivel, por lo que se registraron
11 casos, desde 1999 hasta 2006. La mayoria de las
pacientes ya tenian el diagnéstico de la enfermedad
antes del embarazo y s6lo una paciente inicié la sin-
tomatologia durante el embarazo.

Figura 2. Eritema en heliotropo.
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L3

Figura 3. Manos de mecanico.

Figura 5. Vasculitis periungueal.

Hay dos situaciones con la DM y el embarazo:
cuando la actividad de la enfermedad empieza duran-
te el embarazo y cuando el comienzo de la enfermedad
es antes de éste y la paciente puede estar clinicamente
inactiva o activa.

La DM juvenil se ha asociado con alta frecuencia
de reactivacién de la enfermedad durante el embarazo
(40%), a diferencia de una baja frecuencia de reac-
tivacion (17%) en el embarazo en pacientes con DM
durante la vida adulta. Cinco de nuestras pacientes
iniciaron en la etapa juvenil y no se observ6 que se
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Figura 4. Papulas de gotron.

Figura 6.
Placa de piel
con poiquilo-
dermia.

activara la enfermedad. Algunos reportes muestran
controversia al respecto.812 El embarazo tiene buen
pronoéstico cuando la DM est4 clinicamente inactiva.b
Se ha encontrado restriccién del crecimiento intrau-
terino, la morbilidad y mortalidad fetal, que va en
paralelo con la actividad de la enfermedad.?13-16 No
obstante, nosotros encontramos una tasa de com-



Perinatol Reprod Hum 2010; 24 (3): 175-181

Figura 7. Inmunofluorescencia directa en piel: positiva para IgG
en membrana basal en banda.

plicaciones obstétricas que incluyen un 50% de los
casos. Los resultados fueron los siguientes: 6bitos
10%, sufrimiento fetal agudo con necesidad de parto
instrumentado 20% y cesarea 20%.

Se ha encontrado en DM inactiva en la misma
paciente, que en cada embarazo tiene evolucién
diferente, como los casos reportados de Chopra y Pa-
ppapetropoulos.!”1® Nosotros no encontramos casos
consecutivos. La paciente denominada como caso ocho,
presenté anhidramnios a la semana 36, cursé con pree-
clampsia severa y no tenia actividad de la enfermedad.
Hay pocos reportes de DM asociados con enfermedad
hipertensiva del embarazo; en dos que cursaron con
eclampsia se asoci6 con muerte materna; son los inicos
casos reportados de DM y embarazo con mortalidad.'®
Se ha descrito en la literatura que las pacientes que
inician en el embarazo, en general mejoran después
del parto, pero hay casos descritos de inicio durante
el puerperio inmediato, como el caso 11, que presentd
la actividad después de la cesarea.!417

Fenémenos inmunes suceden en la placenta de
pacientes con DM; sugerimos que aunque clinica-
mente la paciente no present6 actividad clinica, es
posible que procesos patolégicos se lleven a cabo
en la placenta y nos expliquen los resultados que
hemos encontrado. Pacientes con DM juvenil tienen
un incremento del alelo TNFa-308A, que produce al
TNF-¢, cuentan con un receptor celular TNF-R75,
que induce moléculas de adhesion; se ha localizado
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en células endoteliales, macréfagos, en el ntcleo de
células musculares y en el endomisio y perimisio
del tejido conectivo, lo cual se asocié a oclusion de
capilares y arteriolas, lo que provoca oclusién de los
vasos y disminucién del flujo placentario. La IL-1 se
encuentra elevada en los casos de DM/PM, la IL-1a
tiene mayor expresion endotelial, produciendo apop-
tosis del sincitiotrofoblasto y tiene repercusiones en
el crecimiento fetal. Todo esto llev) a las pacientes
con enfermedad activa a una sobreproduccién de
citocinas proinflamatorias Thl (IL-1, IL-6, TNF-
a, IFN-y e IL-2), que es contrario a lo que ocurre
normalmente en el embarazo. Hung y Silva refieren
depdésitos de fibrina en la placenta; en uno de los
casos hubo muerte fetal; al parecer estos eventos
tienen una via mediada por los linfocitos T que re-
conocen un antigeno en comtn.517 Se ha demostrado
el complejo de ataque a la membrana (MAC) C5b-9
localizado en la microvasculatura intramuscular.*

Existe otro tipo de eventos que se presentan en
los casos de DM juvenil: se presenta un infiltrado
perivascular e intradérmico de linfocitos, similar a
la enfermedad injerto contra huésped; se sugiere que
tienen como origen las células maternas que cruzan
la placenta, resultado de un quimerismo en el nino.

El tratamiento durante el embarazo se limita a
administrar corticosteroides y azatioprina, sin incre-
mento en la incidencia de malformaciones fetales y no
esta contraindicada la lactancia. El manejo de primera
linea es con corticoides con prednisona, con dos regime-
nes: dosis altas (40-100 mg/dia) y dosis bajas (7.5 a 30
mg/dia); no se encuentra diferencia en los resultados
con estos esquemas, aunque la DM que se presenta
por primera vez durante el embarazo es de curso méas
severo y amerita terapia mas agresiva.2* De acuerdo
con la evolucién de la paciente, se puede modificar la
dosis, tomando en cuenta la mejoria de la sintomato-
logia, y niveles de CPK. Durante el trabajo de parto no
se afecta la musculatura uterina; la paciente requerira
ayuda sélo en aquellos casos de extrema debilidad de
las extremidades. Se ha reportado el uso de inmuno-
globulina endovenosa durante el embarazo en pacien-
tes que no quisieron utilizar inmunosupresores, con
muy buena evolucién e inactivacién de la enfermedad
durante el embarazo y puerperio. Los autores sugieren
que es mas seguro durante el embarazo que el uso de
cualquier otro inmunosupresor.25-28 Se ha utilizado la
plasmaféresis, pero la eficacia no ha sido demostrada
durante el embarazo.
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Pueden presentarse problemas respiratorios,
aumento de disfagia, sobre todo al final del tercer
trimestre. La terapia fisica es para prevenir atrofia y
contracturas; es necesaria en pacientes con calcinosis e
involucro muscular, una vez que la inflamacién ha sido
controlada. El uso de protectores solares es recomen-
dado en todos los paciente con DM y ademas se debe
evitar la exposicién al sol, mediante ropa protectora.l

CONCLUSIONES

Se deben tener cuidados especiales obstétricos
con las pacientes con DM. En los casos que debutan
durante el embarazo la evolucién es mas térpida, con
mayor riesgo para el feto, por lo que se debe tener una
vigilancia estrecha, del desarrollo y bienestar fetal, y
si es necesario, adelantar el nacimiento, para evitar
la muerte intrauterina.
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