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La Dermatomiositis es un tipo de miopatia inflamatoria idiopatica que afecta al musculo esquelético y piel. Se incluye dentro
de las miopatias inflamatorias idiopdticas que son un grupo heterogéneo de enfermedades musculares que se caracterizan por
aparicién progresiva de debilidad muscular e inflamacién. El diagndstico se realiza cuando se presenta debilidad muscular
proximal, hallazgos en piel, elevacién enzimatica (CK, DHL, aldolasa, transaminasas), patrén miopdtico en electromiografia
y biopsia muscular compatible. Las manifestaciones de piel son el eritema en Heliotropo, las papulas de Gottron princi-
palmente. Afecta nifios, adultos y mujeres en proporcién 1.5 — 2 : 1. Un bajo porcentaje (2 — 18%) puede desarrollar una
erupcién indistinguible de dermatomiositis cldsica pero con ausencia o minima expresiéon de enfermedad muscular, deno-
minado dermatomiositis amiopdtica. Los glucocorticoides son la primera linea de tratamiento. El metotrexato es el primer
farmaco adyuvante recomendado.
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Dermatomyositis is a type of idiopathic inflammatory myopathy affecting the skeletal muscle and skin. It is included in
idiopathic inflammatory myopathies, a heterogeneous group of muscle diseases characterized by gradual onset of muscle
weakness and inflammation. The diagnosis is made with proximal muscle weakness, typical skin lesions, elevated enzymes
(CK, DHL, aldolase, transaminases), myopathic pattern on electromyography and consistent muscle biopsy. The skin
manifestations are heliotrope erythema and Gottron papules mainly. It affects children, adults and women in ratio of
1.5—2: 1. A small percentage (2 — 18%) may develop an indistinguishable rash of classical dermatomyositis but in absence
or low expression of muscle disease, called amyopathic dermatomyositis. Glucocorticoids are the first line of treatment.
Methotrexate is the first adjuvant drug recommended.
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1. Introduccién frecuente en la raza negra. Se considera bimodal con
dos picos de incidencia: entre los 10 y 15 afios y entre
45 y 60 anos; los casos asociados a malignidad suelen
presentarse después de los 50 anos. La incidencia de
DM Juvenil es de 1 a 3.2 por cada millén de ninos;
hay 2 picos de presentacién: entre 5—9 anos y 10— 14
afios!2.

En 1863 Wagner document? el primer caso de miosi-
tis con hallazgos cutdneos, 24 anos después Hepp dijo
que las miopatias inflamatorios pueden presentarse
aun en ausencia de lesiones cutdneas. Quien acuné el
término de polimiositis fue E. Wagner en 1886 y der-
matomiositis H. Unverricht en 1891; una asociacién
con neoplasias se publicé en 1916, pero la asociacion

Las miopatias inflamatorias idiopéaticas correspon-
den a un extenso grupo de miopatias que no afectan
la transmisién neuromuscular, potencialmente trata-
bles. Estas comprenden la dermatomiositis, la poli-
miositis y la miositis de cuerpos de inclusién.!=3 De
las 3 la dermatomiositis (DM) es la tinica que tiene ex-
presién cutdnea.? Constituye el 37% de las miopatias
inflamatorias.*

La incidencia de DM/PM es de 0.5 a 10 casos por
millén de habitantes y la prevalencia es de 10 a 60
casos por millén. Predomina en mujeres en 1.5 — 2 :
1 con respecto al varén y 1 : 1 respecto a casos en
ancianos y los asociados a malignidad"?*. Es mas
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causal se describié en 1935*%°. En 1975 Bohan y
Peter propusieron los primeros criterios de DM que

aunque imperfectos siguen siendo ampliamente uti-
lizados. (Cuadro 1).

Cuadro 1.- Criterios de Bohan y Peter.

A Debilidad muscular proximal y simetrica, que
progresa semanas 0O meses.

B  Biopsia muscular con evidencia de miopatia
inflamatoria.

C Elevacién de niveles séricos de enzimas mus-
culares.

D Electromiografia con caracteristicas de miopa-
tia.

E  Erupcién cutdnea de DM.

Criterios para DM

Definitivo 3 criterios (A, B, C o D)+E
Probable 2 criterios (A, B, C o D)+E
Posible 1 criterios (A, B, C o D)+E

La dermatomiositis puede manifestarse con un es-
pectro clinico variado, la clasificacién actual se mues-
tra en el Cuadro 2.

La etiologia atin no estd bien determinada. Estu-
dios recientes sugieren que la miopatia de la DM di-
fiere patogénicamente de la presente en PM siendo
en la DM producto de la inflamacién vascular princi-
palmente en tanto que otros estudios sobre citocinas
sugieren que los procesos tanto en PM como DM son
similaresS.

Muchos estudios sefialan una susceptibilidad
genética individual, por ejemplo, el fenotipo de IgG
de cadena pesada Gm 3 23 5, se asocia con DM en
pacientes caucésicos®. Ciertos alelos HLA, en especial
los relacionados con el haplotipo ancestral 8.1 puede
conferir un riesgo incrementado para DM; en particu-
lar se ha asociado la PM y la DM con HLA-B8, DR3 y
DRwb52 y especificamente HLA-DRB1*0501 con DM
Juvenil; se ha implicado HLA-DR3 y DRw52 con la
presencia de anticuerpos antisintetasas, la sobreexpre-
sién de polimorfismos del factor de necrosis tumoral
(FNT-a-308A)%5.

Cuadro 2.- Clasificacién de Dermatomiositis.

1. Miopatias idiopéticas inflamatorias

Tipo 1 Polimiositis idiopdtica primaria.

Tipo 2 Dermatomiositis idiopatica primaria.

Tipo 3 Polimiositis o dermatomiositis asociada
con tumor maligno.

Tipo 4 Dermatomiositis Juvenil.

Tipo 5 Polimiositis o dermatomiositis asociada
con otra enfermedad coldgeno-vascular.

Tipo 6 Dermatomiositis amiopética.

2. Otras formas de miopatia inflamatoria
Miositis asociada con eosinofilia.

Miositis osificante.
Miositis localizada o focal.
Miositis de células gigantes.

3. Miopatias causadas por infeccién
(VIH, HTLV-1, Echovirus, adenovirus, influen-
za, etcétera).

4. Miopatia causada por farmacos y toxinas
(Hidroxiurea, triptéfano, diclofenaco, penicila-
mina, antimaldricos, entre otros).

5. Sindrome antisintetasa,

Entidad asociada con anticuerpos especificos
de miositis.

6. Dermatomiositis amiopética
Existen manifestaciones cutdneas de la enfermedad
de mds de 6 meses de duracion sin afeccién muscular.

Mientras que en PM se ha identificado un infil-
trado por linfocitos T CD8+ y macréfagos en las
células musculares acompanado de una expresién au-
mentada del complejo mayor de histocompatibilidad
clase I (CMH I), resultando en lesién directa de la
fibras musculares, en la DM se ha encontrado que
los linfocitos B juegan un papel relevante pues hay
aumento de autoanticuerpos, depdsito de inmuno-
complejos en la unién dermo-epidérmica en zonas de
lesiones en piel as{ como presencia de linfocitos B
alrededor de las fibras musculares y perivasculares
inflamadas’. Las citosinas contribuyen al proceso in-
flamatorio, se han identificado la IL—1, IL—15, IL—18,
alfa quimiocinas CXCL9, CXCL10, beta quimiocinas
CCL2, CCL3, CC14, CCL19, CCL21. EI FNT y la
IL—1 tienen efectos catabdlicos que favorecen la pér-
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dida de masa muscular, ademads junto con el interferén
gamma inducen la expresién del antigeno CMH clase
I en las fibras musculares importante en las funciones
de metabolismo y regeneracién musculares’.

Es posible que el ambiente influya en la presentacién
de la enfermedad pues se ha observado mayor preva-
lencia en ciertas estaciones del ano (primavera, in-
vierno), asi como evidencia de la presentacién de
la enfermedad posterior a un cuadro infeccioso.%
Los agentes infecciosos implicados, sobre todo en
la dermatomiositis juvenil son los virus (Coxsackie,
echovirus, retrovirus, HIV, HTLV—1 = virus lin-
fotrépico de células T humanas-1)*. Se han repor-
tado casos asociados a infeccién crénica con virus de
Ebstein Barr en poblaciones asidticas®.

Un gran nimero de autoanticuerpos especificos de
miositis se han identificado, pudiendo clasificarse en
3 grupos principales: Anticuerpos antisintetasa, cau-
santes del sindrome antisintetasa caracterizado por
fiebre, fenémeno de Raynaud, manos de mecénico,
poliartritis, neumonitis instersticial y miositis, siendo
el més frecuente el Anti-Jol seguido de anti-PL12,
anti-PL17, anti-EJ, anti-OJ, anti-KS, anti-Ha anti-
Zo; anticuerpos anti-particula de reconocimiento de
sefial (anti-SRP) més asociado a miopatia necroti-
zante adquirida severa, que auque mads frecuente en
PM también se ha documentado en DM y Anticuer-
pos Anti Mi2 asociados con DM juvenil y del adulto
con las lesiones cutdneas caracteristicas®.

Se ha sugerido que la proximidad al ecuador de la
tierra es un factor de riesgo por la mayor exposicién a
la radiacion ultravioleta pues esta favorece la apopto-
sis y expresiéon de Mi—2 al exterior del queratinocito,
lo cual ocurre con tan solo 30 minutos de exposicién
solar, explicando porque este autoanticuerpo es més

prevalente en dreas de baja latitud®®.

2. Caso clinico

Masculino de 71 anos de edad, agricultor, etilismo
positivo durante 30 afios, con antecedente de tuber-
culosis pulmonar a los 20 anos tratado durante 2
anos y glaucoma de dngulo cerrado en tratamiento
por el servicio de ofltamologia, dislipidemia mixta en
tratamiento con estatina y consumo farmacoldgico de
bromazepam desde hace 20 afios por trastorno de an-
siedad. Inicia en junio del 2013 con dermatosis dise-
minada a cara, zona v del escote, espalda alta y hom-

bros caracterizada por eritema rojo intenso asi como
presencia de papulas polignonales rojo violdceo en co-
dos y dorso de manos con acentuacién en nudillos,
unas con hipertrofia y eritema cuticular con capilaros-
copia positiva en base de algunos lechos ungueales.
Antecedente de debilidad leve en hombros-brazos,
cadera-muslos. No evidencia de sfndrome constitu-
cional. Se realiza biopsia de lesiones dérmicas y biop-
sia muscular con reporte histopatolégico compatible
con DM. Contaba con transaminasas, CK y CPK MB
normales, nivel elevado de DHL, enzima que puede en-
contrarse elevada en inflamaciéon muscular en ausencia
de elevacién de CK (AST 48, ALT 52, DHL 676, CPK
53, CPK-MB 14), Velocidad de sedimentacién glonu-
lar (VSG) aumentada, resto de estudios de laboratorio
normales. Por la edad de presentacién del paciente se
realiza estudio tomogréfico téraco-abdémino-pélvico
con reporte de cisuritis derecha, enfermedad atero-
matosa adrtica y diverticulosis colénica, sin evidencia
de lesiones que sugieran neoplasia. Se inicia manejo
con prednisona a dosis de 1mg/kg/dia e hidroxicloro-
quina 200mg/dia sin mejoria de sintomatologia y le-
siones cursando con episodios de hiporexia y disfa-
gia por lo cual se realiza serie eséfagogastroduodenal
con reporte de gastritis leve y duodenitis inespecifica,
biopsia duodenal sin atipias celulares. Se agrega a
tratamiento metotrexate 12.5 mg/sem, sin embargo
4 semanas posteriores presenta lesiones vasculiticas
en ambos costados lo cual habla de actividad de la
enfermedad y de severidad por lo cual se aplican 3
bolos de metilprednisolona de 1gr y se ajusta dosis
de metotrexate a 20 mg/sem respondiendo favorable-
mente con remisién lenta y mejorfa progresiva, se dis-
minuye de forma paulatina corticoide dejando dosis de
sostén y se suspende metotrexate, continiia con cloro-
quina para control de lesiones dermatoldgicas.

3. Discusién

Es importante conocer que existe un subgrupo de
DM en el que hay lesiones cutdneas cldsicas en ausen-
cia de evidencia de lesiéon muscular: la DM amiopética
y que la DM hipomiopédtica corresponde a aquella en
la que la lesién muscular es subclinical?; pero en ge-
neral los sintomas musculares en adultos los son sub-
agudos de semanas a meses y de forma menos comun
de instauracién aguda y rdpidamente progresiva. En-
tre el 10 — 30% de los pacientes presentan mialgias.
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Hay disminucién de fuerza de la musculatura proximal
usualmente simétrica con dificultad para la marcha,
incapacidad para elevar los brazos y realizar activi-
dades cotidianas como peinarse, afeitarse, levantarse
de una silla, subir escaleras®!1:'2, Compatible con los
hallazgos del paciente durante el interrogatorio y ex-
ploracién fisica.

Las lesiones cutdneas patognoménicas son las papu-
las de Gottron presentes en el 70% de los casos (Fig.1)
caracterizadas por lesiones méculo-pdpulas eritemato-
violdceas sobre prominencias 6seas (artriculaciones
metacarpofaldngicas, codos, rodillas) y el signo de
Gottron sobre codos y rodillas con eritema o placas
eritematoescamosas*®.

Fig 1.-

Las lesiones caracteristicas son el eritema en he-
liotropo que es una coloracién violdcea periorbital
bilateral y simétrico, a veces acompanado de cierto
grado de edema (Fig. 2); la hipertrofia cuticular
con telangiectasias y pequenos infartos hemorrédgi-
cos; el exantema méculopapular con lesiones papu-
lares sobre base eritematosa distribuidas en tronco
superior (Zona v del escote, Signo del Chal) y regién

proximal de extremidades (signo funda de pistola o
chaparreras), no es raro que sobre éste se presente
de forma posterior poiquilodermia (atrofia, telangec-
tasias, trastornos de pigmentacién) (Fig. 3); manos de
mecénico, hiperqueratosis confluente y simétrica de
palmas y dedos (sugiere sindrome antisintetasa)*!3.
La calcinoscis de piel y musculo es infrecuente en el
adulto pero puede ocurrir en hasta el 40% de casos de
DM juvenil definida por una presentacion clinica antes
de los 18 afios de edad'; otras lesiones infrecuentes
incluyen las lesiones vesiculoampollares, la paniculitis
y el eritema flagelado!?.

Fig 2.-

El diagnéstico clinico de la DM se basa en la eviden-
cia de debilidad muscular proximal en asociacién a los
hallazgos enzimaticos, electromiograficos e histoldgi-
cos, siendo la biopsia el estandar de oro'?. La enzima
muscular m&s sensible es la CK que suele hallarse au-
mentada hasta 50 veces el valor superior normal en
actividad de la enfermedad sin embargo en algunos
casos podria encontrarse normal como el caso aqui
presentado. Las transaminasas, DHL y aldolasa tam-
bién se hallan aumentadas®!!. En la electromiografia
encontramos ondas cortas polifasicas de baja ampli-
tud, irritabilidad insercional y descargas abundantes
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de alta frecuencia. La biopsia es ideal tomarla de un
musculo con moderada debilidad pues si se hace de
uno muy atréfico se encontrarian cambios fibréticos y
de sustitucién grasa de poco valor diagnésitico®!.

Fig 3.-

La asociacion de DM con malignidad varfa del
6 — 60% con una frecuencia documentada en estu-
dios de cohorte de 20 — 25%5. La patogénesis atin no
estd esclarecida considerdndose las siguientes razones
como posibles causas: Una condicién paraneoplésica
que libere mediadores inmunolégicos contra las fibras
musculares y piel; inmunosupresién que lleve al desa-
rrollo tanto de la DM como de los tumores; neoplasias
secundarias al tratamiento citotéxico de la DM; ex-
posicién ambiental a carcinégenos y otros agentes dis-
paradores de la respuesta inmunolégical®. Wang J
y cols en un metandlisis que incluyé 380 pacientes y
1575 controles se encontré que los factores que més
aumentaban el riesgo de desarrollar cdncer en un pa-
ciente con dermatomiositis fueron una mayor edad,
sexo masculino, necrosis cutdnea y disfagia, como fac-
tores protectores se identificaron la artritis y la enfer-
medad pulmonar instersticial®®. En el estudio reali-
zado por Hill CL se hace enfasis en que los tumores
mads frecuentes asoaciados a DM diferian de los apre-
ciados en la PM, siendo los méds asociados a DM el
céncer de ovario, pulmén, géastrico, colorrectal, pan-
credtico y en linfoma no Hodgkin'®. 1/3 de los ca-
sos de DM los precede la neoplasia, 1/3 se presenta
de forma simultdnea y el 1/3 restante se presenta la
DM posterior al diagnéstico de céncer'”. En el caso
comentado pese a que en los estudios de extensién
imagenolégicos no reportaron evidencia de neoplasia,
no se puede descartar totalmente la misma, ya que
el promedio de presentaciéon de ésta puede llegar a

ser de hasta 3 afios posterior al diagnéstico de DM?,
considerando ademds que el paciente cumple con to-
dos los factores de riesgo incrementado de neoplasia
arriba mencionados.

El uso de corticoesteroides es la piedra angular
del tratamiento hasta controlar los sintomas y re-
ducir los niveles séricos enzimdticos y la excrecién
urinaria de creatinina en orina; éstos pueden combi-
narse con ahorradores de esteroides como el metotre-
xate y la aziatropina. Los fdrmacos que ofrecen
mejorfa a las lesiones en piel son el metotrexate y la

hidroicloroquina®.
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