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RESUMEN

La polimiositis-dermatomiositis es una enfermedad inflamatoria difusa del musculo estriado, de causa desconocida, existiendo
actualmente evidencias de la participacion de factores inmunolégicos en su patogenia, En cuanto a su frecuencia, pueden
considerarse dentro del grupo de enfermedades raras debido a su baja incidencia, la afectacion principal es a nivel de piel y
musculos, con las variantes de ser un proceso agudo, sub- agudo y crénico, pudiendo ocasionar atrofia y degeneracién muscular.
Las miopatias inflamatorias idiopaticas son entidades diferenciadas, tanto desde el punto de vista etiopatogénicos como
terapéutico y prondstico. Sin embargo, a la hora de publicar las diferentes experiencias con pacientes embarazadas no se hacen
grandes diferencias entre polimiositis y dermatomiositis. Los reportes de polimiositis-dermatomiositis y embarazo son
infrecuentes debido probablemente a que la enfermedad no es habitual y que el pico de la presentacién més frecuente se encuentre
alrededor de los 50 afios.
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ABSTRACT

Polymyositis-dermatomyositis is a diffuse inflammatory disease of skeletal muscle of unknown etiology existing evidence of
immunological factors in its pathogenesis .The incidence of the disease is low and involves mainly skin and muscles. It could be
an acute, sub-acute and chronic illness which produces atrophy and degeneration of muscles .The idiopathic inflammatory
myopathies are well defined considering etiopathogenic factors, therapy and prognosis .However scientific reports do not make
important differences between polymyositis and dermatomyositis. References of polymyositis-dermatomyositis and pregnancy are
not common probably associated to the low incidence of the disease being the higher prevalence about the fifty years of age.

Keywords: polymyositis and pregnancy, dermatomiositis and pregnancy

INTRODUCCION

Las miopatias inflamatorias (MI) son un grupo de
enfermedades adquiridas que se caracterizan por un infiltrado
inflamatorio en el misculo esquelético. Las tres categorias
principales de estas miopatias inflamatorias idiopaticas son la
polimiositis (PM), la dermatomiositis (DM) y la miositis por
cuerpos de inclusién (MCI).**

La Polimiositis es una enfermedad de adultos y es rara en
pacientes < de 20 afios, mas frecuente en la mujer que en el
hombre con una proporcion de 2:1, la frecuencia en las
mujeres es el doble que los varones, predomina en la raza
negra en proporcién 3.1, puede ocurrir a cualquier edad, pero
mayormente entre los 45-65 afios.*

La incidencia de polimiositis-dermatomiositis (PM/DM) en la
poblacién general es de 2-5 casos por millon de habitantes con
una incidencia estimada de 1 en 280,000; tiene una prevalencia
de 60 casos por millén de habitantes, con una incidencia pico
en la quinta y sexta década de la vida. Estudios
epidemioldgicos llevados a cabo en diversos puntos del globo
establecen una incidencia anual media de 2,1 a 7,7 casos
nuevos por millén de habitantes y afio.>* La dermatomiositis
puede presentarse en nifios entre 5 -14 afios, con un pico mas
frecuente alrededor de los 50 afios. 5 En Espafia la incidencia
anual media es similar, de 2,2 a 10,6 casos nuevos por millon
de habitantes y afio.®

ETIOPATOGENIA

Aunque exhiben ciertas similitudes, tienen diferentes
caracteristicas histopatolégicas, inmunoldgicas y patogénicas.
Tanto la PM como la MCI son enfermedades mediadas por
células T, en tanto que la DM es caracterizada por una
microangiopatia mediada por complemento. El endotelio
capilar es el principal lugar de ataque en las dermatomiositis, y
el complemento en su fraccién C5b9 o complejo de ataque de
membrana, la principal causa de la lesién capilar. Citocinas,
moléculas de adhesion vascular e intersticial y metaloproteasas
parecen desempefiar un papel adyuvante en el proceso
inflamatorio liderado por células T y B. EI mecanismo lesional
parece distinto en la polimiositis donde la citotoxicidad

mediada por linfocitos T CD8+ parece ser la causa principal a
través de las perforinas. "

La etiopatogenia de las miopatias inflamatorias no es bien
conocida. Sobre la base de un agente externo fisico, quimico o
infeccioso que actda en un territorio genético predispuesto, se
han avanzado algunas teorias. *°

Un amplio estudio en diversos paises del globo, sobre casi
1.000 pacientes con polimiositis 0o dermatomiositis, demostrd
que la proximidad a la latitud 0° era un factor de riesgo de
dermatomiositis. Los paises mas cercanos a la linea del
ecuador y, por tanto, mas expuestos a radiacién luminica
presentaban con mayor frecuencia dermatomiositis y en los
paises mas alejados la polimiositis era la entidad mas
frecuente. Estas diferencias se atribuyeron al influjo de la
radiacion ultravioleta (UV) como estimulo etiopatogénico.***

Otra teoria que no ha acabado de consolidarse hace referencia
al fendmeno del microquimerismo fetal mediante el cual se
cree que células inmunocompetentes del feto quedan anidadas
en el seno materno y se activan produciendo una auténtica
reaccion de injerto contra huésped.'**®

Se han descrito casos de dermatomiositis en relacién con
prétesis de silicona en el contexto de un sustrato genético
favorable.***®

En la dermatomiositis y la polimiositis mas de la mitad de los
pacientes presentan anticuerpos antinucleares positivos y hasta
un 20%, anticuerpos especificos o0 asociados a la miositis. De
forma mucho menos frecuente se ha descrito la presencia de
este auto anticuerpo en la MCI.'%18

MANIFESTACIONES CLINICAS

La manifestacion clinica mas frecuente es la aparicion de
debilidad muscular proximal y simétrica en cinturas escapular
y pélvica.* "®

La caracteristica patognomonica de la dermatomiositis es la
presencia de la erupcion en heliotropo y las papulas de



Gottron; ademas puede presentar lesiones cutaneas no
especificas como telangiectasias periungueales, hipertrofia
cuticular con infartos punteados, poiquilodermia y calcinosis
cuténea.* % 194

Esa enfermedad se incluye dentro de las llamadas Miopatias

Inflamatorias Idiopaticas y se agrupan segin la siguiente

clasificacion.™*

e  Grupo I: Polimiositis idiopatica primaria

e  Grupo II: Dermatomiositis idiopatica primaria

e Grupo Ill: Dermatomiositis (o Polimiositis) asociada a
neoplasia.

e Grupo IV: Dermatomiositis (o Polimiositis) de la infancia
asociada a vasculitis.

e Grupo V: Dermatomiositis (0 Polimiositis) asociada a
conectivopatia.

e  Grupo VI: Miositis por cuerpos de inclusién.

Los criterios generalmente empleados de Bohan y Peter no son
capaces de distinguir la PM de la MCI e incluso de otras
formas de distrofias.”? El avance en el estudio de la
inmunopatologia de musculo permite ahora discriminar entre
los diferentes tipos de miopatias inflamatorias, debido a ello
Dalakas y Hohlfeld propusieron recientemente unos criterios
basados en la biopsia muscular.?®

Tabla 1 Criterios diagnésticos?

Criterios diagnosticos de la dermatomiositis

1. Debilidad muscular proximal y simétrica, con
disfagia y debilidad muscular respiratoria o sin ella.

2. Elevacién de enzimas séricas: creatinfosfocinasa
(CPK), transaminasa glutamica oxalacética (TGO)
y pirtvica (TGP), deshidrogenasa lactica (LDH) y
aldolasa.

3. Hallazgos caracteristicos en el electromiograma
(EMG): Potenciales de unidades motoras polifasicas
de corta duracion y amplitud pequefia denominadas
unidades miopaticas, fibrilaciones, ondas positivas e
irritabilidad insercional.

4. Biopsia muscular con demostracion de necrosis de
las fibras tipo | y I, fagocitosis, regeneracion con
basofilia, wvesiculas sarcolémicas con  nucleos
grandes y nucleolos prominentes. Atrofia con
distribucion perifascicular, variacion en el tamafio e
infiltrado inflamatorio de células mononucleares en
el intersticio, con frecuencia peri vascular.

5. Manifestaciones cutaneas: Lesiones en heliotropo,
papulas de Gottron.

El diagndstico de las miopatias inflamatorias se sospecha sobre
la base de las caracteristicas clinicas y es confirmada por las
pruebas de laboratorio, la concentracién sérica de enzimas
musculares, la presencia de auto anticuerpos, la

electromiografia y la biopsia muscular. Recientemente se han
introducido como herramientas auxiliares en el proceso de
diagndstico diferencial de miopatias los estudios de resonancia
magnética y ultrasonido. El diagndéstico definitivo se obtiene a
partir de la biopsia muscular, la cual idealmente debe ser
realizada antes del inicio del tratamiento. Para obtener el
maximo valor diagndstico de la biopsia, debe procesarse en un
laboratorio en el que puedan efectuarse las técnicas
histolégicas e histoquimicas pertinentes, incluyendo la tincién
inmunohistoquimica para complemento (C5b-C9) y antigenos
del complejo principal de histocompatibilidad.?**’

EXAMENES COMPLEMENTARIOS
e Hemograma completo con diferencial
e Eritrosedimentacion (VGS)
e Glicemia
e Creatinina
e Determinacion de enzimas musculares
o TGO/TGP
o FAL
o0 CPK, Aldolasa
e Coagulograma Completo
e Conteo de Plaquetas
e Electroforesis de proteinas (EFP)
e Estudio de VIH
e Antigeno para hepatitis B / Anticuerpo para Virus C de la
Hepatitis
e T3,T4,TSH
e  Factor Reumatoideo
e  Anticuerpos antinucleares
e Conteo de Addisde 2 h
e Ultrasonido de HAS, Ginecoldgico, de mama, tiroides,
ultrasonidos de grupos musculares afectados.
e  Estudios imaginoldgicos
0 Rxde Térax,
0 RMN en T2 (til para el diagnéstico precoz
0 RMN espectroscépica con P-31. Puede detectar
recaidas que no se objetivan en los  controles
analiticos
0 TAC de Pulmon si hay sintomas respiratorios o
alteraciones en los Rx o en la prueba funcional
respiratoria
0 Rx articular si hay sintomas articulares
0 Rx de eséfago, estomago y duodeno: si hay
disfagia para descartar causa tumoral.
0 Gammagrafia con Tc 99my con Galio.
o0 Estudio contrastado de vias digestivas
e Electromiograma. Signos correspondientes
miopatia inflamatoria
e -Biopsia muscular. Cambio histologico correspondiente
con miopatias inflamatorias
e Prueba Funcional Respiratoria
e Capiloroscopia

con una



e EKG
e Ecocardiograma.

ORIENTACION TERAPEUTICA
*  Medidas generales:
Apoyo psicoldgico, educacién y prevencién de complicaciones
Orientaciones nutricionales
En la fase aguda de la enfermedad, vigilar la aparicion de:

a) Trastornos deglutorios, valorar necesidad de alimentacion
por sonda naso gastrica.

b) Dificultad respiratoria.

c) Complicaciones sistémicas, fundamentalmente a nivel
gastrointestinal: hemorragias.
4. Terapia fisica o de rehabilitacion: En dependencia del
estadio clinico de la enfermedad.
e Tratamiento Medicamentoso® %%
El tratamiento de las miopatias inflamatorias se basa en la
administracion de glucocorticoides e inmunosupresores.

Una tercera parte de los pacientes responde al tratamiento
Unico con glucocorticoides, pero la mayoria precisa de la
adicion de un nuevo inmunosupresor.

Glucocorticoides en forma de prednisona (en dosis
equivalente). La pauta debe ser individualizada. La
disminucién gradual, siempre en dependencia de evaluacion de
la actividad de la enfermedad y la respuesta al tratamiento,
hasta alcanzar la minima dosis que mantenga el control de la
enfermedad.

Pulsos de metilprednisolona (sin pasar de 1 g). Pueden
utilizarse en los casos refractarios y especialmente en el estadio
inicial cuando la enfermedad es grave.

Prednisona: - 1-2 mg/kg/dia, 3-4 dosis, oral o en dosis Unica
en la mafana

Inmunosupresores.

Azatioprina a dosis de 1-2 mg/kg/dia

Methotrexato en dosis de 7,5-20 mg/semana.

Los antagonistas de la calcineurina, como la ciclosporina o el
tacrolimus, cuando el paciente no es hipertenso, son bien
tolerados y especialmente Utiles en la afeccion intersticial.
Ciclofosfamida en pulsos mensuales de aproximadamente 700
mg junto con mesna para disminuir la toxicidad vesical,
durante 6 meses, ha demostrado su utilidad en el control de la
neumonitis intersticial en estos pacientes.

Nuevos inmunosupresores como el micofenolato mofetilo o el
acido micofendlico, han demostrado una potencial utilidad en
el tratamiento de las miositis resistentes, si bien se han descrito
ya casos de procesos linfoproliferativos en relacion con su
administracion.

Las inmunoglobulinas intravenosas actian mejorando la
debilidad muscular, son rapidas en su efecto, poco toxicas y

bien toleradas, pueden utilizarse de puente hasta conseguir el
efecto esperado con el tratamiento inmunosupresor.?

Otros farmacos menores, como los antipaltdicos de sintesis,
Gtiles en otras enfermedades sistémicas como, por ejemplo, el
lupus eritematoso, podrian utilizarse como farmaco adyuvante
en el control de las manifestaciones cutaneas y/o articulares.
También se ha descrito la utilidad de suplementos de creatinina
como terapia coadyuvante, aunque multiples ensayos y
tratamientos utilizados en pacientes con MCI han fracasado o
no han sido concluyentes.®

Las terapias biol6gicas, como etanercept, infliximab o
rituximab, han mostrado eficacia en algunos casos clinicos o
estudios observacionales con pocos pacientes. Actualmente
estd en marcha un estudio aleatorizado, a doble ciego, con
placebo y rituximab, del que se esperan los resultados.®
Tratamiento complementario. Bifosfonatos,
vitamina D3. Protectores solares.

Tratamiento de la calcinosis. No hay ningun tratamiento
plenamente efectivo, y muchos de los casos regresan
espontdneamente. Se ha utilizado colchicina, probenecid.

calcio y

PRONOSTICO*#

e Indices de mal pronéstico: Vasculitis cutanea grave,
alteraciones en el lecho ungueal, inicio rapido con
afectacion generalizada, afectacion faringea y minima
respuesta al tratamiento con corticoides.

e Resultado funcional: determinado por la presencia de
calcinosis y contracturas musculares.

e Un 5-10% de los casos pueden desarrollar posteriormente
otra enfermedad del tejido conjuntivo, como artritis
reumatoide erosiva (FR +), vasculitis sistémica,
esclerodermia y enfermedad mixta del tejido conjuntivo.

e Mortalidad actual: 7-10 %  aproximadamente,
principalmente en la fase aguda de la enfermedad.

Causas:

debilidad muscular progresiva refractaria al tratamiento que

ocasiona insuficiencia respiratoria, perforacion

gastrointestinal, sepsis, neumonia y miocarditis.

POLIMIOSITIS - DERMATOMIOSITIS Y EMBARAZO
Los reportes de PM/DM y embarazo son infrecuentes debido
probablemente a que la enfermedad no es habitual y que el
pico de la presentacion mas frecuente se encuentre alrededor de
los 50 afios. Por otro lado, y dada su predileccién por la
poblacién mayor de 50 afios, no hemos encontrado datos

publicados sobre embarazo y miositis de cuerpos de inclusién.*
33

No hay estudios especificos acerca de la funcién ovérica en
estas pacientes, pero pareciera que la fertilidad se encuentra



preservada; sin embargo la paridad disminuida deberia ser

esperada por 4:

e  El carécter cronico de la enfermedad.

e Lapresuncion de la disminucion de la actividad sexual

e La politica de planificacién familiar que es sugerida a
estas pacientes que presentan un alto riesgo obstétrico.

e Otros autores sugieren una disminucién de la fertilidad
tras el inicio de la enfermedad al compararla con la previa
al diagndstico; sin embargo, en la mayoria de las series
estudiadas  las pacientes que no volvieron a quedar
embarazadas tenian una causa concreta para ello
(menopausia, uso de anticonceptivos, entre otros.). Por
tanto, la influencia de la PM/DM sobre la fertilidad no esté
aclarada. * %

Existen s6lo escasas publicaciones referentes a la asociacion de
dermatomiositis y embarazo, por lo cual es dificil establecer
conclusiones definitivas sobre el efecto de uno en relacién con
el otro. Su presentacion durante el embarazo es excepcional,
segln algunos reportes la mayoria de ellas se han manifestado
por vez primera en el embarazo, y algunas se iniciaron durante
el tercer trimestre.®"*®

Ishii y cols., después de analizar la literatura mundial

concluyen que en los 29 embarazos reportados hasta aquel

momento.*

e EI 32 % presentaron muerte in Gtero o abortos del primer
trimestre.

e EIl 26 % nacieron prematuramente.

e El 42 % se reportaron normales al nacimiento

En una serie amplia disponible, publicada por Gutiérrez et al
en 1984,%° Quince de los casos publicados fueron inicialmente
diagnosticados de PM o DM durante el embarazo, (5 pacientes
con PM), seis iniciaron la clinica después del primer trimestre
y el resto en las primeras semanas de embarazo. En el grupo de
pacientes con diagnostico de DM previo al embarazo y que
inician éste en remisidn, las exacerbaciones no parecen ser
frecuentes, 3 de 7 pacientes, sufrieron una agudizacion.

Curiosamente, todos los casos de recidiva sucedieron en el
segundo o tercer trimestres. El control de la enfermedad en
estas mujeres fue mas problematico, persistiendo la actividad a
lo largo de todo el embarazo en varias de ellas, sin embargo el
autor también reporta algunos casos de gestaciones repetidas
en la misma mujer sin signos de actividad en ninguna de éstas.

Otras revisiones dejan la cifra de agudizaciones en torno al 25
%.34_36

En un estudio realizado por Friedman y colaboradores se
comunica que la actividad de la enfermedad fue escasa en
todas las pacientes.* Otros autores reportan en algunos casos
reactivacion, precisamente pos-parto.® ** *. Mientras que en

otros articulos se menciona que durante el puerperio la
enfermedad puede mejorar.™ 24!

Se describe que un 45 % de los pacientes con PM/ DM inician
su enfermedad durante el embarazo lo cual hace pensar que el
embarazo podria contribuir a la aparicion o a la exacerbacion
de la enfermedad. La enfermedad puede anteceder, presentarse
durante el embarazo o puede ocurrir después del parto; en cada
caso el prondstico es diferente sobre todo para el feto;
asimismo la PM/DM puede o no ser afectada durante la
gestacion, puede empeorar o incluso puede remitir después del
parto.**

En cuanto al prondstico para el feto, no parece ser bueno en
términos generales. En la serie de Gutiérrez et al, el 55% de los
embarazos se perdieron, sin guardar relacion el pronéstico fetal
con la actividad de la enfermedad ni con el momento del
diagnostico. Sin embargo, la mortalidad embrio-fetal calculada
en revisiones recientes si parece ser mas alta en el subgrupo
diagnosticado durante el embarazo, de mas dificil
tratamiento.>

De forma general en los estudios realizados los autores han

reportado que:

e Cuando la enfermedad se establece antes de la concepcién,
el pronostico es mejor que cuando se presenta durante el
embarazo debido a la alta tasa de pérdidas fetales.

e Cuando la enfermedad se diagnostica durante la nifiez y si
se encuentra inactiva al inicio del embarazo el prondstico
fetal es bueno, no sucede lo mismo cuando la DM se
presenta en la adultez y a pesar de un tratamiento con
corticoides existe un 16 % de pérdidas fetales.

e Cuando la enfermedad se manifestd por primera vez
durante el embarazo los resultados fueron menos
favorables. Excepto un solo reporte, no se ha informado de
muertes maternas en esta asociacion"34249

No se han encontrado anormalidades placentarias que pudieran

explicar el incremento de las pérdidas fetales en estas pacientes

y no se han descrito anormalidades clinicas ni de laboratorio

atribuidas a la enfermedad materna en los neonatos.

El pronostico fetal va de acuerdo a la actividad de la
enfermedad, El impacto funcional que se genera sobre la
placenta y sobre el feto esté relacionado con la enfermedad y el
grado de actividad, las pérdidas fetales se reportan del 18 y 36
% en inactividad y actividad, respectivamente y llega al 50 %
cuando la enfermedad se manifiesta por vez primera con el
embarazo, es decir el nimero de pérdidas fetales es mayor
cuando existe mayor actividad de la enfermedad.

Diversos reportes indican que la pérdida fetal temprana se
puede presentar cuando se cursa con esta patologia,
demostrando una mayor incidencia que en aquellas pacientes



que cursan con lupus eritematoso sistémico, esclerosis
sistémica progresiva y enfermedad mixta del tejido conectivo.

Se ha descrito una alta tasa de prematuridad, pero la
etiopatogenia en estos embarazos complicados es
multifactorial.

Asimismo se han descrito aborto espontaneo, retardo de
crecimiento intrauterino, bajo peso al nacer, Obitos,
crecimiento intrauterino retardado, pérdidas fetales en mas del
50 % de los casos y con una mortalidad perinatal en el orden
del 40-50 %.

Cuando aparece toxemia en el curso de la dermatomiositis el
tratamiento, sugieren los autores, debe hacerse independiente a
la madre y al feto ya que el prondstico fetal es malo y no se
modifica con el tratamiento

ORIENTACION TERAPEUTICA

En su clasificacion, la Federal Drug Administration (FDA)
establece 5 categorias en funcion del riesgo de un determinado
farmaco sobre el embarazo. La ficha técnica de los distintos
farmacos suele incluir su indicacién o no durante el embarazo
y existen diversas revisiones sistematicas sobre la utilizacién
de farmacos antirreumaticos durante el embarazo y la
lactancia.”®

Los farmacos de «categoria A» son aquellos que son
adecuados durante el embarazo por existir estudios realizados
correctamente que han mostrado que no presentan riesgo para
el feto.

Los de «categoria B» incluyen aquellos en los que se ha
seflalado un riesgo en animales pero no en los estudios
humanos o bien en los casos en que no existen estudios en
mujeres pero que no han mostrado riesgo en los estudios con
animales.

La «categoria C» incluye los farmacos en los que no hay
estudios en mujeres embarazadas, pero que han mostrado
riesgo en animales o bien que no hay estudios en mujeres ni en
animales.

Los de «categoria D» han mostrado riesgo para el feto ya sea
en estudios o en experiencias previas, pero en los que el
posible efecto beneficioso puede justificar su utilizacion, y los
de «categoria X» incluyen aquellos farmacos en los que
diversos estudios han mostrado un claro riesgo para el feto que
sobrepasa claramente cualquier beneficio para la paciente.

Las principales caracteristicas de los farmacos mas utilizados
en las enfermedades reumaticas y embarazo son: *°

Glucocorticoides: Son uno de los farmacos més utilizados en
las enfermedades reumaticas. Se consideran de la categoria B.
Si se quiere administrar glucocorticoides a la madre con poco

efecto sobre el feto, deberia darse cortisona, hidrocortisona o
prednisona.

La dexametasona y la betametasona se consideran de la
categoria C. Si el feto requiere corticoides, por ejemplo en el
caso de un distress respiratorio, estos farmacos serian los de
eleccion.

Los corticoides aumentan el riesgo de fisura del paladar si se
utiliza a dosis altas en el primer trimestre de embarazo. Suelen
detectarse dosis bajas en la leche materna, aunque en casos de
dosis altas se aconseja la lactancia como minimo después de 4h
desde la ultima toma de corticoides.

Hidroxicloroquina: Se considera de la categoria C, aunque se
puede continuar su administraciéon durante el embarazo.
Debemos tener en cuenta que la cloroquina se acumula 2,5
veces mas que la hidroxicloroquina. Atraviesa la placenta, pero
en las dosis habituales no esta demostrada la toxicidad fetal
(alteraciones visuales, sordera y retraso del crecimiento).

Se han observado concentraciones en la leche materna del 2 %
gue no provocan complicaciones oculares por lo que también
se puede administrar durante la lactancia.

Azatioprina: categoria D. Atraviesa la placenta, pero el higado
del recién nacido no dispone de la enzima inosinato
pirofosforilasa para crear metabolitos activos. No se considera
teratogénico, aunque se han descrito casos aislados
relacionados con retraso del crecimiento, leucopenia neonatal,
linfopenia o hipogammaglobulinemia que pueden condicionar
un mayor namero de infecciones por citomegalovirus y gram
negativos. Durante la adolescencia el desarrollo es normal.
Estudios controlados no han mostrado diferencias en abortos,
malformaciones congénitas, neoplasias o infecciones.

Si es necesaria para el control de la enfermedad autoinmune, se
considera una opcién durante el embarazo. Esta contraindicada
en la lactancia.

Ciclosporina A: categoria C. Atraviesa la barrera placentaria.
La mayor parte de los estudios se han realizado en pacientes
sometidos a trasplante y no se ha observado retraso de
crecimiento ni aumento de hipertension arterial.

ORIENTACION TERAPEUTICA (PM/DM) DURANTE
EL EMBARAZO

Las pautas de tratamiento no difieren de las utilizadas fuera de
él, con las consabidas precauciones, establecidas para el
tratamiento de las enfermedades autoinmunes. ¥*°

La terapia con corticoides permite en la mayoria de pacientes
resultados satisfactorios para tratar la PM/DM activa durante el
embarazo usando la misma dosis que en las pacientes no
gestantes y de acuerdo a la actividad de la enfermedad. La
prednisona constituye el farmaco de primera eleccién. Algunos



autores recomiendan en la PM dosis menores de prednisona, de
20-30 mg/dia, asociada precozmente a azatioprina, mientras
mantienen el tratamiento con dosis altas de prednisona en la
DM 39-42

La terapia inmunosupresora (tratamiento de segunda linea),
utilizada en pacientes que no responden satisfactoriamente al
tratamiento con corticoides se indica:

Si la enfermedad materna asi lo requiere (si las dosis de
prednisona precisadas son altas), durante el embarazo puede
ser beneficioso introducir precozmente la azatioprina.

La ciclosporina A 'y las inmunoglobulinas han demostrado su
efectividad en los casos refractarios de DM juvenil y del
adulto, respectivamente, siendo farmacos bien tolerados
durante el embarazo (particularmente las inmunoglobulinas).
Se puede considerar su utilizacion en los casos graves, rebeldes
0 con contraindicacion de otras pautas.

Como farmaco adyuvante en el control de las manifestaciones
cutdneas y/o articulares se preconiza la utilizacion de los
antipaltdicos como la cloroquina e hidroxicloroquina.

La lactancia se contraindica si la paciente se encuentra bajo
tratamiento con prednisolona a dosis superiores a 30 mg/dia
por supresion de la funcién adrenal neonatal. Muchos farmacos
son seguros para el recién nacido, puesto que aparecen en
minimas concentraciones o no se detectan en la leche materna,
como son la prednisona a dosis menores de 20 mg/dia y la
hidroxicloroquina.®*%%52

Es importante tener en cuenta la aparicién de complicaciones y
situaciones especiales en estos pacientes, que deben ser
tratadas segln protocolos de actuacién en unidades de
cuidados intensivos y en el cual participa el equipo
multidisciplinario integrado por intensivistas, reumat6logos,
cirujanos, gineco -obstetras y neonat6logos.

COMPLICACIONES

Debilidad muscular progresiva refractaria al tratamiento que
ocasiona insuficiencia respiratoria por compromiso de la
mecénica ventilatoria,

Perforacién intestinal por vasculitis mesentérica

Sangramiento digestivo

Sepsis

Miocarditis.

Desequilibrio hidro-mineral y/o acido basico

CONCLUSIONES

La generalidad de los investigadores coincide que a pesar de lo
infrecuente de la asociacion de PM/DM vy embarazo, las
pacientes diagnosticadas durante el embarazo parecen ser de
mas dificil control y la mortalidad embrio-fetal es elevada. El

tratamiento debe ser multidisciplinario, para poder brindar a la
madre un embarazo exitoso.

En nuestro pais, segun las pautas establecidas en el programa
materno infantil (PAMI), las pacientes con PM/DM estan
consideradas dentro de las enfermedades crénicas asociadas al
embarazo y como parte del seguimiento de los cuidados
obstétricos prenatales que pueden ofrecerse a estas pacientes en
la interrelacién de los 3 niveles de atencion consideramos de
particular importancia:

Dispensarizacion como riesgo pre-concepcional:

Las pacientes portadoras de esta patologia deben planificar su
embarazo cuando la enfermedad se encuentre en remision y
realizar anticoncepcion durante los periodos de actividad.

Una vez decidida la gestacion:

Se debe realizar estudios humorales e inmunoldgicos para
definir el estado clinico que permita un embarazo normal (en
cada trimestre) y acorde con la actividad clinica de la
enfermedad.

Seguimiento estrecho multidisciplinario:
Estas pacientes son consideradas alto riesgo obstétrico, y son
evaluadas segun protocolo por equipo multidisciplinario.

Es necesario tener en cuenta que los signos clinicos de
actividad de la enfermedad pueden condicionar
complicaciones graves para la madre desde el inicio del
embarazo, por ello y de acuerdo a la actividad de la
enfermedad, y especialmente cuando la enfermedad es grave,
se debe realizar monitoreo frecuente del crecimiento y
desarrollo del feto, enfatizando en la blsqueda de sefiales de
sufrimiento fetal, lo cual indica la interrupcion del embarazo.

Se debe vigilar estrechamente el riesgo de aborto, 6bito fetal,
pre-eclampsia, eclampsia, parto pre-término, asi como la
necesidad de evaluar la cesarea al término de la gestacion si
fuera necesario.
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