UMMARY

Dermatomyositis is an idiopathic
inflammatory myopathy with
characyeristic skin manifesta-
tions. Although the disorder is
rare, early recognition and
treatment are important ways to
decrease the morbidity of sys-
temic complications. An associa-
tion with other connective tissue
disorders and malignancy make
this diagnosis particularly
important to primary care
physicians. The etiology of der-
matomyosistis remains
unknown. Patient management
includes careful evaluation for
underlying malignancy and lib-
eral use of physical therapy,
antihistamines, sunscreen and
oral corticosteroids. Poor prog-
nostic indicators include poorly
responsive disease, delay in
diagnosis and the presence of
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malignancy. The therapeutic goal
is to maintain function and
prevent or minimize sequelae.
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- NTRODUCCION

La dermatomiositis consiste en una
enfermedad difusa e inflamatoria del
musculo estriado asociado a sintomas
cutaneos, de origen desconocido con
una evolucién que puede ser aguda,
subaguda o  crbonica, quizas
autoinmunitaria en su génesis, que
compromete  principalmente  los
musculos proximales. En el sentido
estricto, se deberia tratar como
dermatomiositis cuando  existen
sintomas cutaneos y polimiositis por
separado. La dermatomiositis

comparte muchas  de las
caracteristicas de las colagenosis,
en ocasiones evoluciona sin
miositis 0 en otras es una en-
fermedad paraneopléasica. Se habla
de 1 a 6 casos por cada millon de
habitantes, predomina en el sexo
femenino, es mas comdn en j6-
venes y nifios entre los 5 y 15 afios
de edad o alrededor de la quinta
década de la vida, ademas existe
una asociacion racial con los
afroamericanos. Como se mencio-
né su etiologia es desconocida
aunque existe mucha probabilidad
de que estemos hablando de una
enfermedad de origen autoinmu-
nitario, también se han menciona-
do factores infecciosos, endocrinos
y genéticos y a veces coincide con
una neoplasis interna. La in-
munidad celular se encuentra in-
tacta, por lo que el dafio muscular
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se explica por citotoxicidad de lin-
focitos T contra el musculo, esto
hace pensar que en la etiopatogenia
de la dermatomiositis juega un
papel muy importante la inmuni-
dad celular. EI completo “comple-
mento de ataque de membrana “ha
sido encontrado en la piel de pa-
cientes con esta enfermedad, indi-
cando que el complemento también
esta involucrado en su desarrollo.
Se han encontrado particulas
virales en el musculo esquelético.
Lo que sugiere una participacion
viral. Por otro lado, un incremento
de los antigenos HLA-88 y HLA-B
14 sugiere un factor genético
claramente asociado. La relacion
de la enfermedad con el céancer
interno en adultos hace pensar en
una  respuesta  inmunoldgica
anormal a la aparicion de tumores.
En cambio en nifios no existe tal
relacion con cancer. Lo que sugiere
un origen distinto de la derma-
tomiositis en nifios que en adultos.
Se pueden distinguir los siguientes
tipos3:

1. Tipo 1. miositis sin lesiones
cutaneas (polimiositis)

2. Tipo II: polimiositis y lesiones
cutaneas (dermatomiositis clasica)
3. Tipo IlI: polimiositis o derma-
tomiositis acompafiada de neo-
plasia (paraneoplésica)

4. Tipo IV: polimiositis o derma-
tomiositis infantil o juvenil (lenta o
benigna)

5. Tipo V: polimiositis 0 derma-
tomiositis relacionada con otra
enfermedad del tejido conectivo.

6. Tipo VI: dermatomiositis sin
miositis (amiopatica)

Encuanto a la dermatomiositis

juvenil, la edad media de aparicion
es de 9 afos; no existe asociacion
con tumores como se habia men-
cionado, la dermatomiositis del
adulto inicia habitualmente entre los
30 y 50 afios de edad y los sintomas
son semejantes a la forma juvenil.
La forma parancolasica ocurre en 15
a 20% de los casos, se observa
después de los 40 afios de edad y es
predominante en los varones.

CUADRO CLINICO:

Su comienzo puede ser repentino y
suele ocurrir luego de una amig-
dalectomia o exodoncia, inicial-
mente se caracteriza por astenia y
debilidad muscular, luego cursa con
rapidez con los sintomas cutaneos y
generales que pueden ser fatales
para el paciente. Cuando el
principio es insidioso, aparecen
primero las lesiones en la piel, y
luego las manifestaciones muscu-
lares, la evolucion es cronica y
lentamente  incapacitante.  Las
manifestaciones clinicas son nu-
merosas, en cuanto a sintomas cu-
tdneos encontramos: el péarpados,
frente, regiones malares y dorso de
la nariz se observa un eritema de
color lila, descamacién y edema de
la region periorbitaria llamado por
su topografia y caracteristicas halo
heliotropo. En tronco, cuello y
extremidades observamos lesiones
de aspecto poiquilodérmico
(eritema, atrofia, pigmentacién vy
telangiectasias). En la tercera parte
de los pacientes aparece el signo de
Gottron, propio de la enfermedad, el
cual se manifiesta como papulas
violaceas planas que desarrollan

atrofia, telangiectasias e
hipopigmentacion sobre las
superficies articulares de los dedos.
En las palmas pueden observarse
fendbmeno de Raynaud y lesiones
de wvasculitis. La presencia de
telangectasias  periungueales es
frecuente. Los signos cutaneos
patognomonicos son las papulas de
Gottron y el signo de Gottron;
signos caracteristicos son el edema
heliotropo y las telangectasias
periungueales con cuticulas
distroficas; signos compabibles
son: la poiquilodermia atréfica
vascular y las erosiones y ampollas
subepidérmicas. En cuanto a las
manifestaciones musculares se
presenta una debilidad simétrica de
la musculatura esquelética
proximal (hombro y cintura pelvi
femoral) lo que dificulta levantar
brazos y piernas, también puede
afectarse la musuclatura deglutoria,
respiratoria y cardiaca con los
correspondientes  sintomas.  Es
posible ademéas que se presenten
inicialmente sintomas sistémicos
como astenia, pérdida de peso, fe-
bricula, anorexia, edema y artral-
gias.

DATOS
HISTOPATOLOGICOS:

En la piel se observa un epidermis
con hiperqueratosis leve y zonas
atrofia, en la dermis se haya edema
del tejido conectivo, necrosis
fibrinoide de la colagena y vasodi-
latacion con infiltrado linfociticos
perivasculares. En las fibras mus-
culares encontraremos un filtrado
de linfocitos asi como pérdida de la
estriacion normal por la presen-
cia de sustancia fibrinoide, puede



haber Necrosis, atrofia y
degeneracion de dichas fibras.

DATOS DE LABORATORIO:

Observamos aumento de enzimas
sericas marcadoras de lesién mus-
cular (sobretodo CPK, LDH, Al-
dolasa), aumento de cretinita en la
orina de 24 horas y el volumen de
eritosedimentacion elevado. La
electromiografia muestra poten-
ciales de unidad motora pequefios,
breves y poliféasicos; fibrilaciones;
contracciones positivas he irritabi-
lidad exagerada ante la insercion
del electrodo, asi como descargas
positivas de alta frecuencia.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS
DE DERMATOMIOSITIS:

1. Debilidad muscular
proximal simétrica.

2. Biopsia muscular anormal.

3. Aumento de  enzimas
séricas musculo
especificas.

4. Electromiografia anormal.

5. Erupcion cutanea tipica.

La presencia de la erupcion tipica
proporciona certeza diagnostica;
con tres o cuatro de los restantes es
definitivo; con dos, probable, y con
uno, posible. El diagnéstico
diferencial se debe de hacer con
Lupus eritematoso sistémico, es-
clerosis sistémica progresiva, en-
fermedad mixta del tejido conecti-
vo, fotosensibilidad, dermatitis por
contacto, enfermedades neuro-
I6gicas, inflamatorias o degenera-
tivas, alteraciones musculares he-
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reditarias, miastenia gravis y mio-
patias por intoxicacion. La morta-
lidad ronda el 25%; puede contro-
larse con el tratamiento adecuado y
se puede tener una sobrevivencia del
85%.

TRATAMIENTO:

Las dosis elevadas de prednisona son
el punto angular en el tratamiento,
hasta controlar los sintomas y reducir
los niveles de enzimas séricas y
excrecion de creatinina en la orina.
Cuando la respuesta no es completa
se puede asociar metotrexato, lo que
aumenta las posibilidades de remi-
sion. Las lesiones cutaneas de la
dermatomiositis con  frecuencias
resistentes a la terapia sistémica
responden favorablemente con hi-
droxicloroquina. También se ha
reportado recientemente éxito con
globulina inmune intravenosa. La
fisioterapia temprana es fundamental
y se debe descartar la presencia del
cancer  interno  como  factor
desencadenante o agravante. Cuando
se mantiene el paciente en buenas
condiciones por mas de dos afios, las
posibilidades de remision total son
elevadas.

Kl ssoven

La dermatomiositis es una miopatia
inflamatoria idiopatica con ma-
nifestaciones cutaneas caracteristi-
cas. Aungue es una enfermedad rara,
la deteccién temprana y su tratamien

to y su tratamiento son importantes
vias para disminuir la morbilidad
de complicaciones sistémicas. La
asociacion con otros desordenes
del tejido conectivo y con
malignidad, hacen de su disg-
nostico algo particularmente im-
portante para los médicos en la
atencion primaria. Su etiologia se
mantiene desconocida. EI manejo
incluye una evaluacion cuidadosa
de una malignidad subyacente y el
uso irrestricto de terapia fisica, an-
tihistaminicos, bloqueador solar y
corticosteroides orales. Indicadores
de pobre prondstico son una baja
respuesta al tratamiento, tardanza
en el diagnostico y la presencia de
malignitud. El éxito terapéutico es
mantener la funcionalidad del
paciente y prevenir o minimizar las
secuelas.
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