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Dermatomiositis idiopatica primaria

César Maldonado,* Virginia Martinez,** Gisela Navarrete,*** Halyd Yoseff Rios,**** Javier Martinez’

RESUMEN

La dermatomiositis idiopatica primaria, que es una miopatia inflamatoria autoinmunitaria, constituye 30% de las miopatias inflamatorias;
la edad de presentacion es bimodal; predomina en adultos que estan alrededor de la quinta década de la vida, del género femenino y de
raza mestiza mesoamericana. Su causa es desconocida; sin embargo, se sabe que intervienen factores genéticos, ambientales, neopla-
sicos e inmunitarios, y las manifestaciones clinicas de la dermatomiositis son variadas, ya que primariamente afecta la piel y el musculo
esquelético, y de manera secundaria, gran variedad de 6rganos e, incluso, sistemas. El prondstico de quienes la padecen depende
principalmente del grado de afectacion muscular y cardiopulmonar, de la asociacion con neoplasias malignas y del tratamiento oportuno.
Palabras claves: dermatomiositis, dermatomiositis idiopatica primaria, autoinmunidad, epidemiologia.

ABSTRACT

Idiopathic primary dermatomyositis is an autoimmune inflammatory myopathy that constitutes 30% of the inflammatory myopathies, its age
of presentation is bimodal; it predominates in adults around the 5% decade of life, in the female gender and in Mesoamerican mixed race.
The etiology of dermatomyositis is unknown, but it is known to involve genetic, environmental, neoplastic and immune factors. Clinical
manifestations of dermatomyositis are varied, affecting primarily the skin and skeletal muscle and, secondarily affecting a variety of organs
and even systems. The prognosis of idiopathic primary dermatomyositis depends primarily on the degree of muscular and cardiopulmonary
disease, the association with malignancies and the timing of initiation of appropriate treatment.
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as miopatias idiopaticas inflamatorias son un
grupo heterogéneo de enfermedades autoinmu-
nitarias genéticamente determinadas, que afectan
principalmente la piel y el musculo esquelético,
lo que resulta en una enfermedad inflamatoria cutanea suma-
mente sintomatica o en debilidad del musculo esquelético.!
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A este grupo de enfermedades corresponden la der-
matomiositis, la polimiositis y la miositis por cuerpos de
inclusion.??

Es cosmopolita y predomina en el género femenino, con
relacion 2:1. En cuanto a la edad de presentacion, tiene
distribucion bimodal, con un primer pico a la edad de 5
a 14 anos y un segundo pico a la edad de 45 a 65 afios.*¢

CASO CLINICO

Paciente masculino de 56 afios de edad, quien es gestor in-
mobiliario y cuyo pasatiempo es realizar fisicoculturismo.
Acudi6 a consulta por referir “enrojecimiento” en la
cara, el pecho y los codos, con un mes y medio de evo-
lucidn; inicid tres a cuatro dias después de haber tomado
tratamiento homeopatico de contenido no especificado.
En la exploracidn fisica se encontrd que el paciente te-
nia dermatosis diseminada en la cabeza, el cuello, el tronco
y las extremidades superiores. En la primera afectaba la
piel cabelluda de las regiones parietal y occipital; en la cara
afectaba la frente, el dorso de la nariz, la region malar, los
pabellones auriculares, la zona preauricular y el angulo
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Dermatomiositis idiopatica primaria

de la mandibula. En el cuello afectaba la region posterior
del tronco, la zona V del escote y la escapulovertebral;
en las extremidades superiores afectaba la cara externa
de los hombros, los codos y el dorso de las articulaciones
metacarpofalangicas. La dermatosis era bilateral y simé-
trica (Figura 1).

La dermatosis era de aspecto polimorfo y estaba
constituida, en la superficie de la cabeza, por placas
eritematoviolaceas infiltradas de formas y tamafios va-
riables, bien delimitadas, con escama algunas de ellas y
con costras hematicas; en la cara externa de los hombros
estaba formada por placas eritematosas de aspecto papu-
lar, confluentes y mal delimitadas; en los codos estaba
compuesta por lesiones de aspecto papular liquenoide,
de coloracion violacea, y en el dorso de las articulacio-
nes metacarpofalangicas estaba constituida por lesiones
papulares eritematosas, que al confluir aparentaban una
superficie adoquinada; ademas, tenia eritema periungueal
e hipertrofia cuticular (Figuras 2, 3 y 4).

Figura 2. Placas eritematoviolaceas infiltradas, de formas y tama-
fios variables, bien delimitadas y con costras hematicas algunas
Figura 1. Aspecto general de la dermatosis. de ellas.
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Figura 3. Placas eritematoviolaceas de aspecto infiltrado y con escama en la superficie.

Figura 4. En las manos se aprecia de manera importante el eritema
periungueal y la hipertrofia cuticular; ademas, destacan las lesiones
de aspecto papular eritematoso, que al confluir aparentan una
superficie adoquinada; son compatibles con papulas de Gottron.

En el resto de la piel y los anexos se encontraron
alopecia androgenética (estadio 5 en la escala de Hamilton-
Norwood), vitiligo (localizado en el pene), onicomicosis

distal y lateral (en las ufias de los pies) y tifia plantar e
interdigital.

En el resto de la exploracion fisica el paciente tenia,
en las extremidades superiores y en las inferiores, fuerza
muscular proximal de 4/5 y fuerza muscular distal de 5/5,
asi como ausencia de flogosis.

El paciente refiri6 que fue tratado previamente con
clorhidrato de hidroxicina, betametasona intramuscular,
linaza y agua mineral.

En el interrogatorio dirigido refiri6 pérdida de peso de
7 kg en tres meses, ademds de artralgias en las rodillas,
los codos y las muiiecas (de seis a ocho meses de evo-
lucién) y dificultad para realizar su rutina de ejercicio
fisico habitual.

El paciente tenia antecedentes familiares de artritis
reumatoide y diabetes mellitus tipo 2 y antecedente de
tabaquismo de cuatro cigarrillos al dia durante ocho afios
y de etilismo durante 20 afios, llegaba a la embriaguez
dos veces al mes; actualmente estan suspendidos. Practica
fisicoculturismo desde hace 15 afios.
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Con base en los datos clinicos mencionados, se deter-
mino el diagndstico presuntivo de dermatomiositis, por lo
que se inicid el protocolo de estudio con toma de biopsia
de piel, en la que se identificé capa cornea laminar, tapo-
nes corneos, atrofia e hiperpigmentacion de la capa basal
y engrosamiento de la membrana basal, edema de fibras
colagenas y moderado infiltrado de linfocitos en focos (que
rodeaban vasos dilatados y congestionados hasta la dermis
profunda), lo cual era compatible con dermatomiositis. La
biopsia de musculo revelé musculo estriado y tefiido en
forma adecuada, que conservaba estriaciones y que tenia,
dentro de sus fibras, infiltrado linfocitario disperso, que co-
rrespondia a cambios miopaticos minimos (Figuras 5 a 8).

Figura 5. Epidermis con engrosamiento de la membrana basal, y
dermis con infiltrados linfocitarios perivasculares (H y E, 4X).

Figura 6. A mayor aumento, degeneracion de la capa basal y
engrosamiento de la membrana basal. En la dermis superficial se
observan infiltrados linfocitarios perivasculares (H y E, 20X).

Figura 7. En la biopsia de musculo se aprecian infiltrados linfoci-
tarios (H y E, 20X).

Figura 8. Infiltrados entre las fibras musculares con tincién especial
(tricrémica de Masson, 20X).

Se solicitaron estudios de laboratorio, con los resultados
siguientes: biometria hematica: hemoglobina: 19.8 g/dL,
hematocrito: 57.6%, plaquetas: 115,000/mm?, leucoci-
tos: 4,400/mm?, velocidad de sedimentacion globular: 2
mm/h. Quimica sanguinea: glucosa: 94 mg/dL, nitrégeno
ureico en sangre: 14 mg/dL, urea: 30 mg/dL, creatinina:
0.95 mg/dL, acido trico: 7.5 mg/dL, colesterol: 258 mg/
dL, triglicéridos: 435 mg/dL. Examen general de orina
sin alteraciones. Enzimas musculares: aldolasa: 8 UI/L,
creatina fosfocinasa (CPK): 160 UI/L, transaminasa
glutamico-oxalacética (TGO): 44 UI/L, transaminasa
glutdmico-piravica (TGP): 54 UI/L.
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El estudio electromiografico fue anormal, por lo que era
compatible con miopatia inflamatoria incipiente.

Para evaluar la afectacion de otros érganos y sistemas,
se solicitaron estudios complementarios, con los siguientes
resultados: frotis de sangre periférica sin alteraciones, reti-
culocitos en 1.87 (en limites normales), factor reumatoide
negativo, anticuerpos antinucleares (por inmunofluores-
cencia indirecta con moteado grueso) en 1/80, antigeno
prostatico especifico en 0.98 (en limites normales), tele-
rradiografia de torax sin alteraciones, esteatosis hepatica
de grado 1 en ultrasonografia abdominal e hiperplasia
prostatica benigna; el examen de sangre oculta en heces
result6 negativo.

Con base en los criterios de Bohan y Peter, se determind
el diagndstico definitivo de dermatomiositis idiopatica
primaria (Cuadro 1).

Cuadro 1. Diagnosticos definitivos

Dermatomiositis idiopatica primaria

Trombocitopenia en estudio, probablemente autoinmunitaria
Poliglobulia, probablemente secundaria a tabaquismo (descartar
enfermedad pulmonar)

Dislipidemia

Esteatosis hepatica gastrointestinal por alcohol

Hiperplasia prostatica benigna

Alopecia androgenética

Vitiligo

Onicomicosis distal y lateral

Tifa plantar e interdigital

Se inici6 tratamiento con prednisona a 0.5 mg/kg/
dia (50 mg), cloroquina a 150 mg/dia (previa valora-
cion oftalmoldgica), aceponato de metilprednisolona
en crema a 0.1% en lesiones eritematosas durante tres
semanas, glicerolado neutro de almidoén como pantalla,
dioxido de titanio cada cuatro horas, emoliente y dieta
hipocalérica.

El paciente tuvo evolucion hacia la mejoria, dado que
revirtieron las manifestaciones musculares, y la piel ex-
periment6 regresion de la fotosensibilidad; sin embargo,
algunas de las lesiones de la piel evolucionaron hacia la
atrofia o la poiquilodermia.

En cuanto a los hallazgos paraclinicos, disminuyeron
la trombocitopenia (en septiembre de 2010 plaquetas de
115,000/mcL y en febrero de 2011 de 158,000/mcL) y la
dislipidemia (en septiembre de 2010 triglicéridos de 435
mg/dL y en febrero de 2011 de 89 mg/dL). La poliglobu-

lia atin se encontraba en estudio por parte del servicio de
Medicina Interna del Hospital General de Zona (IMSS).

Después de seis meses de tratamiento, el paciente
recibia prednisona a dosis de 20 mg/dia (en dosis de re-
duccidn), cloroquina a dosis de 150 mg/dia, emoliente y
pantalla solar. Hubo observacion periddica para descartar
complicaciones a largo plazo.

REVISION DE LA BIBLIOGRAFIA

La dermatomiositis es de causa desconocida, con fondo
genético; representa 37% de las miopatias inflamatorias.

La enfermedad fue descrita por clinicos alemanes desde
1886, pero quienes acufaron los términos de polimiositis
y dermatomiositis fueron Wagner (en 1886)" y Unverricht
(en 1891), respectivamente;® una asociacion con neoplasias
se publico en 1916° y la asociacion causal se describié en
1935.1° En 1975 Bohan y Peter propusieron los primeros
criterios para diagnosticar la dermatomiositis (Cuadro 2),"!
y la clasificaron como se muestra en el Cuadro 3. Actual-
mente la dermatomiositis, las miopatias y los sindromes
que las acompatfian tienen una clasificacion diferente, que
se muestra en el Cuadro 4.'

La dermatomiositis es una enfermedad que puede ma-
nifestar todo un espectro clinico respecto a las variedades
de presentacion. En el Cuadro 5 se muestran algunas de las

Cuadro 2. Criterios diagnodsticos propuestos por Bohan y Peter

1. Debilidad proximal simétrica que progresa en semanas o meses
2. Biopsia muscular con evidencia de miopatia inflamatoria

3. Elevacion de enzimas musculares séricas

4. Electromiografia con caracteristicas de miopatia

5. Erupcion cutanea tipica de dermatomiositis

Diagnéstico Numero de criterios
Definitivo Cuatro criterios de cinco
Probable Tres criterios de cinco
Posible Dos criterios de cinco

Cuadro 3. Clasificacion de Bohan y Peter, 1975

| Polimiositis idiopatica primaria (30-40%)

Il Dermatomiositis idiopatica primaria (20-30%)

Il Dermatomiositis o polimiositis asociada con neoplasias malig-
nas (10-15%)

IV Dermatomiositis o polimiositis juvenil o de la infancia (10%)

V Dermatomiositis o polimiositis en sindromes de sobreposicion
(20%)
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Cuadro 4. Clasificacién de dermatomiositis dermatomiositis, con ausencia del componente miopatico
o dermatopatico.*

1. Miopatias idiopaticas inflamatorias
Tipo I: polimiositis idiopatica primaria

Tipo II: dermatomiositis idiopatica primaria Epidemiologia
Tipo llI: polimiositis o0 dermatomiositis asociada con tumor La incidencia se situa entre 0.5 y 9 casos por cada millon
maligno d I lencia, entre 10'y 60 d
Tipo IV: dermatomiositis juvenil gpersonas, y gpreva engla, entre 10 y 60 casos por cada
Tipo V: polimiositis o dermatomiositis relacionada con otra millon. Predomina en mujeres en 1.5-2:1 con respecto a
enfermedad colageno-vascular los hombres y en 1:1 con respecto a los ancianos y a los
Tipo VI: dermatomiositis amiopatica : foni 13
A . casos asociados con malignidad.

2. Otras formas de miopatia inflamatoria . . .
Miositis asociada con eosinofilia Se considera una enfermedad bimodal, con dos picos
Miositis osificante de incidencia: entre 10 y 15 afios y entre 45 y 60 afios.

Miositis localizada o focal La miositis por cuerpos de inclusién y la asociada con
Miositis de células gigantes

. . . 7 ~ 14
3. Miopatias causadas por infeccién (VIH, HTLV-1, echovirus, malignidad suelen manifestarse después de los 50 afios.
adenovirus, influenza, etcétera) La incidencia de dermatomiositis juvenil es de 1 a 3.2 por

4. Miopatias causadas por farmacos y toxinas (hidroxiurea, cada millon de nifios; hay dos picos de presentacion: entre
diclofenaco, triptéfano, penicilamina y antimalaricos, entre otros)

5. Sindrome antisintetasa, entidad asociada con anticuerpos
especificos de miositis en la raza negra.
6. Dermatomiositis amiopatica en la que existen manifestaciones En el Centro Dermatologico Pascua, de 1982 22011, se

cutaneas de la enfermedad de mas de seis meses de duracion, diagnosticaron 265 casos de dermatomiositis: 220 mujeres
sin afeccién muscular ;

y 45 hombres, de los cuales 225 correspondian a derma-
HTLV-1: virus linfotropico de células T humanas tipo 1. tomiositis en adultos, y 40, a dermatomiositis juvenil.

cinco y nueve afios y entre 10 y 14 afios, con predominio

Cuadro 5. Algunas dermatomiositis

1. Dermatomiositis adermatopatica

a. Pacientes con debilidad muscular; en histopatologia o microscopia electronica resulta una miositis tipica de dermatomiositis,

pero sin evidencia clinica de cambios cutaneos tipicos de dermatomiositis
2. Dermatomiositis amiopatica (antes dermatomiositis sin miositis)

a. Pacientes con dermatomiositis y con manifestaciones cutaneas tipicas de dermatomiositis clasica de seis meses o mas
(confirmadas por biopsia), pero sin evidencia clinica de debilidad muscular proximal y sin anormalidades séricas de las
enzimas musculares. Los resultados deben estar en limites normales en otros estudios paraclinicos que midan la actividad
muscular (si son positivos o anormales, debe clasificarse como “dermatomiositis hipomiopatica”). Los criterios de exclusion de
dermatomiositis amiopatica son:

I.  Tratamiento con inmunodepresores dos meses consecutivos 0 mas, en los primeros seis meses de iniciada la afeccion
cutanea
Il.  Administracion de medicamentos (como hidroxiurea) capaces de producir cambios cutaneos similares a los que la
dermatomiositis produce al inicio en la piel
3. Dermatomiositis cutanea

a. Patrén clinicopatoldgico de cambios cutaneos, visto Unicamente en dermatomiositis (sinénimo: lesiones patognomonicas de
dermatomiositis)

4. Dermatomiositis hipomiopatica

a. Designa a pacientes con dermatomiositis cutanea pero sin evidencia clinica de miopatia durante seis meses o mas; por
enzimas musculares séricas, por electrofisiologia o por evaluacion radiolégica, quienes se encuentran con evidencia subclinica
de miositis. Se aplican los mismos criterios de exclusion enlistados en la dermatomiositis amiopatica

5. Dermatomiositis posmiopatica

a. Subgrupo de pacientes con dermatomiositis clasica, que experimentan empeoramiento (principalmente en la piel) después de

que la actividad de su enfermedad habia disminuido en la piel y el musculo debido al tratamiento inmunodepresor
6. Dermatomiositis premiopatica
a. Pacientes con lesiones patognomonicas de dermatomiositis en la piel, sin debilidad muscular de menos de seis meses*

Dermatol Rev Mex Volumen 56, Nim. 5, septiembre-octubre, 2012 313



Maldonado C y col.

Causa

La causa actualmente se desconoce. Existen teorias sobre
la interaccion de agentes externos (ya sean fisicos, quimi-
cos, neoplasicos o infecciosos), que provocan alteraciones
autoinmunitarias cuando actian en un territorio genético
predispuesto.'®

Factores genéticos
Los factores genéticos dan susceptibilidad para la derma-
tomiositis. El haplotipo 8.1 (HLA-A1, C7, B8, C4AQO0,
C4B1,DR3, DQ?2) se ha asociado fuertemente con enfer-
medades autoinmunitarias. De las miopatias inflamatorias
idiopdticas, la polimiositis y la dermatomiositis se han
asociado especificamente con HLA-B8, DR3 y DRw52.
En particular, se han relacionado HLA-DRB1*0501 con
dermatomiositis juvenil, HLA-B8/DR3/DRw52/DQ?2 con
miopatfa por cuerpos de inclusién, HLA-DR3 y DRw52
con anticuerpos antisintetasa y las variantes de los poli-
morfismos del factor de necrosis tumoral o 308A y del
antagonista del receptor de interleucina 1 con fotosensi-
bilidad de la dermatomiositis.''®

Los interferones a y 3 estdn elevados en tejidos de
pacientes con dermatomiositis, lo cual puede provocar
lesion tisular directa.'s

Factores ambientales
La radiacion ultravioleta ocasiona apoptosis y exposicion
de autoantigenos en el exterior de la célula; asi se favorece
la pérdida de autotolerancia periférica y se inicia la cascada
de autoinmunidad.! Se ha sugerido que la proximidad al
ecuador de la Tierra es un factor de riesgo debido a que es
mayor la exposicion a la radiacion ultravioleta.'®!

En cuanto a la época del afio, hay quienes refieren un
pico de miopatia en primavera y hay quienes refieren que
en invierno existen mas casos en nifios.!5-18:1

Agentes infecciosos

Los agentes infecciosos se han implicado en la aparicion
de dermatomiositis juvenil.?® Las principales asociaciones
con infeccidon han ocurrido con virus Coxsackie, echovirus
y retrovirus (VIH y HTLV-1 [virus linfotropico de células
T humanas-1])."1¢

Farmacos
Los medicamentos que pueden causar miopatias son
diversos; entre ellos se encuentran los esteroides y las

estatinas (especialmente en combinacion con fibratos o
acido nicotinico); los farmacos que pueden inducir der-
matomiositis son variados, desde la D-penicilamina, la
cloroquina, la ciclosporina y la colchicina hasta farmacos
que de manera aislada ocasionan dermatomiositis por
reacciones idiosincrasicas.'

Neoplasias

Las neoplasias pueden considerarse un factor predispo-
nente fisiopatoldgico para la aparicion de autoinmunidad
debido a que alteran la autotolerancia. En diversos estudios
epidemiologicos se ha demostrado su asociacion con mio-
patias (excepto con miopatias por cuerpos de inclusion);
por tanto, debe considerarse la busqueda intencionada de
cancer ante el diagnostico de dermatomiositis. !¢

Cuadro clinico de dermatomiositis idiopatica
primaria en adultos

Manifestaciones cutaneas

Las manifestaciones cutaneas se dividen en patognomo-
nicas, clinicas caracteristicas y compatibles.

Manifestaciones patognomonicas. 1) Péapulas de
Gottron: son lesiones de aspecto papular violaceo en el
dorso de las articulaciones interfalangicas y metacar-
pofalangicas o en otras superficies de extension, como
codos y rodillas.>?! 2) Signo de Gottron: se observa en
codos y rodillas y se advierte como eritema o placas
eritematoescamosas.>?!

Lesiones clinicas caracteristicas. 1) Eritema en helio-
tropo: son manchas eritemato-violaceas periorbitales.>!
2) Hipertrofia cuticular: principalmente en las manos;
puede acompaifiarse de telangiectasias periungueales
(algunos autores no la consideran caracteristica; tam-
bién aparece en lupus y esclerodermia).?? 3) Exantema
maculopapular: numerosas lesiones de aspecto papular,
asentadas en una base eritematosa y distribuidas simé-
tricamente en el tronco superior (region posterior: signo
del chal; region anterior: signo de la V del escote) y
en las caras externas y proximales de las extremidades
(signo de la funda de la pistola o de chaparreras).'??!
4) Manos de mecanico: hiperqueratosis confluente con
hiperpigmentacion bilateral y simétrica en las palmas y
los dedos. Su presencia sugiere sindrome antisintetasa,
constituido por autoanticuerpos antisintetasa, fiebre,
poliartritis erosiva, “mano de mecénico”, fenémeno de
Raynaud y enfermedad pulmonar intersticial.?
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Lesiones compatibles. 1) Poiquilodermia atréfica vas-
cular: eritema circunscrito violaceo con telangiectasias,
cambios en la pigmentacion y atrofia asimétrica en las
mejillas, el cuello, la V del escote, los hombros, la espalda
y la cadera.'>?' 2) Calcinosis cutis: neoformaciones sub-
cutaneas o dérmicas prominentes “en forma de palomitas
de maiz” en codos, manos, rodillas y tronco.?!

Con menos frecuencia se observa fotosensibilidad,
eritema malar, fenomeno de Raynaud, vasculitis cutanea
(predictiva de malignidad), eritema confluente en la piel
cabelluda y alopecia difusa no cicatricial, ampollas o vesi-
culas en areas de intensa inflamacion, paniculitis, ictiosis
adquirida, infiltracion mucinosa en las manos y papulosis
atrofica maligna, entre otros.>?!

Manifestaciones no cutaneas

Al inicio hay debilidad muscular simétrica, que afecta
las cinturas pélvica y escapular y que dura de semanas
a meses.

El sistema gastrointestinal puede resultar con afectacio-
nes variables, como reflujo gastroesofagico y disminucion
del vaciamiento gastrico, disfagia y dismotilidad eso-
fagica, hipomotilidad intestinal, incontinencia rectal y
perforacion secundaria a vasculopatia.

En el sistema respiratorio se produce enfermedad
pulmonar intersticial tipo bronquiolitis, neumonia y dafio
alveolar difuso, con tos y disnea. Puede haber neumonitis
por aspiracion, derrame pleural, hipertension pulmonar y
neumotorax espontaneo.

Las alteraciones cardiacas incluyen arritmia, miocardi-
tis, insuficiencia cardiaca congestiva, derrame pericardico
y pericarditis.?*

Técnicas diagnosticas

Enzimas musculares: se correlacionan con el estado
clinico del paciente, ¢ incluso, meses antes de cualquier
sintoma pueden mostrar alteraciones. La elevacion de
las transaminasas, la deshidrogenada lactica, la aldolasa
y —mads especificamente— la creatina fosfocinasa (en su
fraccion MM) estan estrechamente relacionadas con dafio
al musculo estriado. Algunos autores refieren que las
concentraciones elevadas de creatina fosfocinasa (CPK)
estan relacionadas con peor pronostico, pues se asocian
con neoplasia y neumopatia. Las concentraciones de CPK
pueden estar elevadas hasta 50 veces sus parametros nor-

males si la enfermedad se encuentra activa.?>?’

Biopsia cutanea: la imagen histologica en la epidermis
revela hiperqueratosis, atrofia, acantosis, degenera-
cion hidropica de la capa basal y engrosamiento de la
membrana basal; en la dermis revela aumento de la
vasculatura y depositos de mucina. Dichos hallazgos no
son especificos.”

Biopsia muscular: en la histologia de la dermato-
miositis encontramos atrofia, datos de inflamacion
perifascicular y dafio vascular, con isquemia y necrosis
segmentaria, asi como infiltrados perivasculares e inters-
ticiales de tipo linfocitario. Debido a que dichos cambios
aparecen en focos, podemos obtener una muestra sin
alteraciones.

Electromiografia: en el Cuadro 6 se muestran los cri-
terios de electromiografia para diagndstico de miopatia
inflamatoria. Aproximadamente 15% de los pacientes no
experimentan dichas alteraciones.

Cuadro 6. Criterios electromiograficos para diagnéstico de miopatia
inflamatoria

Ondas cortas polifasicas de baja amplitud
Irritabilidad insercional
Descargas abundantes de alta frecuencia

Resonancia magnética: aunque se supone que dicha
técnica imagenoloégica puede ser util para estudiar las
miopatias inflamatorias (porque identifica los musculos
afectados, sobre todo con la técnica de supresion de grasa),
en nuestro medio no esta difundido su uso debido a la poca
accesibilidad a la misma.

Autoanticuerpos: varios anticuerpos contra antigenos
nucleares y citoplasmaticos se encuentran en mas de
20% de los pacientes con miopatias inflamatorias. Los
anticuerpos contra antigenos citoplasmaticos son contra
ribonucleoproteinas, que estan implicadas en la traduccion
y sintesis de proteinas y que incluyen varias sintetasas y
factores de traduccion. Los anticuerpos contra histidil-
transferasa ARN sintetasa, llamados “anti-Jo-1”, reunen
75% de todas las sintetasas, lo que es clinicamente util,
ya que mas de 80% de los pacientes con dermatomiositis
y con positividad para anticuerpos anti-Jo-1 padecen
enfermedad pulmonar intersticial. Como sea, estos anti-
cuerpos no son especificos de mtisculo y pueden no tener
significado clinico.” Entre los anticuerpos especificos
estan el antiaminoacil-ARNt sintetasa (el cual se dirige
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contra la enzima que cataliza la union del aminoacido con
sus respectivos ARNt), los anti-ARN de transferencia,
los anticuerpos contra particulas de reconocimiento de
sefiales (que participan en el transporte de las proteinas al
reticulo endoplasmico; este ultimo se ha relacionado con
afeccion cardiaca por dermatomiositis, mala respuesta al
tratamiento y aumento de mortalidad) y los anticuerpos
anti-Mi-2 (los Unicos dirigidos contra el nticleo y asociados
con signo del chal y distrofia cuticular). Otros anticuerpos
son el anti-KJ (factor de translacion) y el anti-FER (factor
de elongacion 1a).2>? Entre los anticuerpos no especificos
estan los anticuerpos antinucleares ([ANA] presentes en
mas de 80% de los pacientes con dermatomiositis), los
anticuerpos antirribonucleoproteina (anti-RNP), los anti-
PM-Scl y los anti-Ku, que se asocian con sindrome de
sobreposicion.?

Tratamiento

La dermatomiositis idiopatica primaria debe ser tratada
con corticoesteroides sistémicos, porque éstos pueden
controlarla rapidamente en etapas iniciales. El tratamiento
con corticoesteroides puede administrarse como monote-
rapia durante seis meses, tras los cuales se disminuye la
dosis inicial a la mitad.

Posteriormente, los corticoesteroides pueden com-
binarse con medicamentos ahorradores de esteroides;
los medicamentos mayormente recomendados son el
metotrexato y la azatioprina, pero ésta sélo con recomen-
daciones anecdoticas.

Cada cuatro a seis meses, durante el tratamiento con
corticoesteroides, un internista debe dar seguimiento a los
pacientes por los probables efectos adversos del esteroi-
de; ademas, de ser preciso, el seguimiento debe hacerse
al menos durante dos afios debido a la asociacién con
neoplasias malignas.

Debe tenerse en cuenta, aun iniciado el tratamiento,
que la afeccion cutanea es mas dificil de remitir que la
muscular; por ello a veces es complejo el tratamiento de
la afeccion cutdnea. Los medicamentos sistémicos que
proporcionan mejoria a la piel son el metotrexato y la
hidroxicloroquina.

Los tratamientos recomendados contra la afeccion
cutanea aislada o remanente son los protectores solares,
los corticoesteroides topicos, la hidroxicloroquina con
quinacrina, los retinoides, la sulfona, la talidomida y el
micofenolato de mofetilo.??

DISCUSION

El seguimiento del tratamiento médico de la dermatomio-
sitis debe llevarse a cabo con rehabilitacion muscular,
control metabolico, evaluaciones perioddicas por parte del
servicio de Oftalmologia y con revisiones continuas para
la identificacion oportuna de cancer.

REFERENCIAS

1. Sontheimer RD, Costner MIl. Dermatomyositis. In: Freedberg
I, Eisen AZ, Wolff K, editors. Fitzpatrick’'s dermatology in
general medicine. 6 ed. New York: Mc Graw-Hill, 2003;1694-
1707.

2. Londofio AM. Dermatomiositis. Piel 2005;6:174-182.

3. Kovacs S, Kovacs SC. Dermatomyositis. J Am Acad Dermatol
1998;39:899-920.

4.  Gerami P, Schope JM, McDonald L, Walling HW, Sontheimer
RD. A systematic review of adult-onset clinically amyopathic
dermatomyositis (dermatomyositis sine myositis): a missing
link within the spectrum of the idiopathic inflammatory myopa-
thies. J Am Acad Dermatol 2006;54(4):597-613.

5. Sontheimer RD. Dermatomyositis: an overview of recent
progress with emphasis on dermatologic aspects. Dermatol
Clin 2002;20(3):387-408.

6. Pachman LM. Juvenile dermatomyositis: immunogenetics,
pathophysiology, and disease expression. Rheum Dis Clin
North Am 2002;28:579-602.

7. Wagner E. Ein fall von akuter polymyositis. Deutsch Arch Klin
Med 1886;40:241-266.

8.  Unverricht H. Dermatomyositis acuta. Deutsch Med Wochn-
scher 1891;17:41-44.

9.  Kankeleit. Uber primare nichteitrige polymyositis. Deutsch Arch
Klin Med 1916;120:335-349.

10. Bezecny R. Dermatomyositis. Arch of Dermat u Syph
1935;171:242-251.

11. Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis (first of
two parts). N Engl J Med 1975;292:344-347.

12. Dourmishev LA, Dourmishev AL. Dermatomyositis: advances
in recognition, understanding and management, Berlin Heidel-
berg: Springer-Verlag, 2009.

13. Hachulla E. Dermatomyositis and polymyositis: clinical as-
pects and treatment. Ann Med Interne (Paris) 2001;152:455-
464.

14. Gallais V, Crickx B, Belaich S. Prognostic factors and predictive
signs of malignancy in adult dermatomyositis. Ann Dermatol
Venereol 1996;123:722-726.

15. O’Callaghan A, Trallero E. Miopatias inflamatorias. Dermato-
miositis, polimiositis y miositis con cuerpos de inclusion.
Reumatol Clin 2008;4:197-206.

16. Irazoque PF, Barragan NY. Epidemiologia, etiologia y clasifi-
cacion. Reumatol Clin 2009;5(3):2-5.

17. Okada S, Weatherhead E, Targoff I, Wesley R, et al. Global
surface ultraviolet radiation intensity may modulate the clinical
and immunologic expression of autoimmune muscle disease.
Arthritis Rheum 2003;48:2285-2293.

316

Dermatol Rev Mex Volumen 56, Nim. 5, septiembre-octubre, 2012



Dermatomiositis idiopatica primaria

18.

19.

20.

21.

22.

Sarkar K, Weinberg C, Oddis CH, Medsger T, et al. Seasonal
influence on the onset of idiopathic inflammatory myopathies in
serologically defined groups. Arthritis Rheum 2005;52:2433-2438.
Phillips BA, Zilko PJ, Garlepp MJ, Mastaglia FL. Seasonal oc-
currence of relapses in inflammatory myopathies: a preliminary
study. J Neurol 2002;249:441-444.

Pachman LM, Lipton R, Ramsey-Goldman R, Shamiyeh E,
et al. History of infection before the onset of juvenile der-
matomyositis: results from the National Institute of Arthritis
and Musculoskeletal and Skin Diseases Research Registry.
Arthritis Rheum 2005;53(2):166-172.

Jurado F. Dermatomiositis. En: Torres V, Camacho FM, Mihm
M, Sober A, editores. Dermatologia practica ibero-latinoamer-
icana. 12 ed. Ciudad de México: Nieto Editores, 2005.
Franks AG. Psoriatic arthritis and reiter syndrome. In: Son-
theimer R, Provost T, editors. Cutaneous manifestions of

23.

24.

25.

26.

27.

rheumatic diseases. 2" ed. Philadelphia: Lippincott William &
Wilkins, 2004;197-203.

Callen JP. Signos dermatoldgicos de las enfermedades
sistémicas. En: Bolognia JL, Jorizzo JL, Rapini PR, editores.
Dermatologia. Madrid: Elsevier, 2004;712-715.

Leon G, Blancas F. Dermatomiositis. PAC Dermatologia, 12
ed. Intersistemas, 2001;21-24.

Lépez L, Martinez V, Ramos GA, Arias GAC, Champet LAM.
Dermatomiositis clasica. Presentacion de dos casos clinicos.
Rev Cent Dermatol Pascua 2006;15(3):209-216.

Dalakas M, Hohlfeld R. Polymyositis and dermatomyositis.
Lancet 2003;362:971-982.

Dalakas MC. Dermatomyositis. In: Asherson RA, Sarzi-Puttini
PC, Doria A, Kuhn A, editors. Handbook of systemic autoim-
mune diseases. The skin in systemic autoimmune diseases.
Elsevier, 2006;5:135-145.

Dermatol Rev Mex Volumen 56, Nim. 5, septiembre-octubre, 2012

317





