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Dermatomiositis amiopatica en una
paciente embarazada

Amyopathic dermatomyositis in a pregnant
patient.

Rosa Aracely Navarro Canales,* Cristian Josué Flores Hernandez,? Alexandra Maria
Maza de Franco®

Resumen

ANTECEDENTES: La dermatomiositis es una enfermedad multisistémica de caracter
autoinmunitario que afecta con mayor frecuencia a las mujeres, con una incidencia
de 5 a 10 por cada millon de habitantes. Cuando se observan los hallazgos clasicos
sin afeccion muscular se denomina dermatomiositis amiopatica, con una prevalencia
del 20%. Si una paciente con antecedente de dermatomiositis tiene un embarazo, éste
conlleva mayores riesgos: preeclampsia, parto pretérmino y restriccion del crecimiento
intrauterino, entre otros.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 33 afios, con un embarazo de 14 semanas;
consulté con el antecedente de cuatro afios de lesiones cutaneas pruriginosas que
predominaban en dreas fotoexpuestas. Al examen fisico se observaron signos cldsicos
de dermatomiositis: halo en heliotropo, signo de chal, de las pistoleras y papulas de
Gottron. La paciente negd mialgias y artralgias. Con los hallazgos clinicos, confirma-
dos por biopsia de piel, se estableci6 el diagndstico de dermatomiositis amiopatica
en el embarazo.

CONCLUSIONES: La dermatomiositis amiopdtica constituye un subtipo raro entre las
dermatomiositis. Para establecer el diagnéstico es suficiente con los hallazgos clinicos,
serolégicos y la biopsia cutdnea. La ausencia de biopsia muscular no debe limitar la
sospecha diagnéstica. Debido a los riesgos maternos y fetales, se considera importante
un seguimiento y control adecuado de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE: Dermatomiositis; embarazo; hidroxicloroquina; enfermedades del
tejido conjuntivo.

Abstract

BACKGROUND: Dermatomyositis is a multisystem autoimmune disease that most
frequently affects women, with an incidence of 5 to 10 per million inhabitants. When
the classic findings are observed without muscle involvement, it is called amyopathic
dermatomyositis with a prevalence of 20%. If a patient with a history of dermatomyo-
sitis has a pregnancy, it carries greater risks such as preeclampsia, preterm delivery,
intrauterine growth restriction, among others.

CLINICAL CASE: A 33-year-old female patient, 14 weeks pregnant, presented with a
4-year history of pruritic skin lesions predominantly located in photo-exposed areas.
On physical examination, classic signs of dermatomyositis were observed: heliotrope
rash, shawl and holster sign and Gottron’s papules. The patient denied myalgias and
arthralgias. She was diagnosed with amyopathic dermatomyositis during pregnancy
based on the clinical findings, which were confirmed by skin biopsy.

CONCLUSIONS: Amyopathic dermatomyositis is a rare subtype of dermatomyositis.
To establish the diagnosis, clinical and serological findings and skin biopsy are enough.
The absence of a muscle biopsy should not necessarily limit diagnostic suspicion. Due
to both maternal and fetal risks, adequate monitoring and control of the disease is
considered important.

KEYWORDS: Dermatomyositis; Pregnancy; Hydroxychloroquine; Connective tissue
diseases.
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ANTECEDENTES

Las miopatias inflamatorias idiopaticas incluyen
un espectro amplio de enfermedades con mani-
festaciones clinicas heterogéneas que coinciden
en la afeccion del musculo esquelético con la
resultante pérdida progresiva en la fuerza moto-
ra.! Su caracterizacién genética, clasificacion y
tratamiento han atravesado varias modificacio-
nes a lo largo del tiempo. A la fecha, los criterios
de clasificacion aceptados internacionalmente
son los establecidos por la Liga Europea con-
tra el Reumatismo y el Colegio Americano de
Reumatologia en 2017."* Es notorio y frecuente
que el dano no se limite s6lo al tejido muscular,
sino que afecte la piel, los pulmones y el sistema
digestivo y cardiaco.

Los diferentes elementos clinicos, serolégicos e
histol6gicos que caracterizan a esta enfermedad
han permitido clasificarla en diferentes grupos
especificos.' El diagnostico de cualquiera de
estos subgrupos puede suponer un reto, y el cli-
nico debera incluir la mayor parte de los criterios
de manera conjunta para este fin.

La forma amiopatica de las dermatomiositis
constituye una variante poco frecuente en la
que la afecciéon muscular no puede demostrarse
debido a la ausencia de sintomas debilitantes
o por medio de examenes de laboratorio e
histologicos que senalen la afeccion muscular
(miositis).>**> Anteriormente no tenfa cabida en
los criterios diagnosticos de las miopatias infla-
matorias idiopéaticas.*

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 33 anos, quien consulté
con el antecedente de aproximadamente 4 afios
de lesiones cutaneas en areas fotoexpuestas que
se acompanaban de sensacién pruriginosa.

Al examen fisico se observaron lesiones hiper-
crémicas marrén-violaceas simétricas en los
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parpados y la region malar (halo en heliotropo;
Figura 1), eritema violdceo, costras heméticas en
la cara posterior del cuello, la nuca y los hom-
bros (signo de chal; Figura 2), eritema leve difuso
enV del escote, la cara posterior de los brazos
y antebrazos, papulas eritematosas infiltradas
en las articulaciones metacarpofalangicas e
interfalangicas proximales que se acompafiaban
de edema leve (papulas de Gottron; Figura 3),
eritema violaceo de limites difusos con escama
fina blanquecina y costras hematicas en la cara
lateral de los muslos (signo de las pistoleras).
Figura 4

La capilaroscopia mostré cuticulas engrosadas,
capilares dilatados, elongados en asa con desor-
den de la arquitectura y pocas areas avasculares.
Figura 5

Entre los antecedentes personales, la paciente
tenia un embarazo de 14 semanas 6 dias de

Figura 1. Vista panoramica de la dermatomiositis, con
afectacion en la cara y el tronco.
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Figura 2. Signo de chal. Se observa eritema violdceo simétrico y costras hematicas, que afectan los hombros
y el cuello.

Figura 3. Papulas de Gottron. Papulas eritematosas
en las articulaciones metacarpofaldngicas e interfa-
langicas proximales con leve edema.

gestacion, tres embarazos y dos partos (dos hijos
vivos), sin antecedentes médicos que explicaran
su padecimiento actual. Negé dificultad a la
deambulacién, mialgias, artralgias y odinofagia.

Se tomaron dos biopsias de piel, cuyo estudio
arrojo los resultados que se muestran en el Cua-
dro 1y la Figura 6. Ante los hallazgos clinicos

Figura 4. Signo de las pistoleras. Eritema violaceo,
costras hematicas en la cara lateral de los muslos.

e histopatoldgicos, se establecié el diagnostico
de dermatomiositis amiopdtica; se refirié al
reumatélogo, quien inici6 tratamiento con hi-
droxicloroquina a dosis de 400 mg via oral cada
dia e indic6 examenes de laboratorio y control

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v70i5.11440



Navarro Canales RA, et al. Dermatomiositis amiopatica

Figura 5. Capilaroscopia: cuticula hiperqueratésica,
eritema periungueal, focos de microhemorragias,
desorden de la arquitectura capilar.

en un mes. La paciente no asistio a las citas de
control y se perdi6 su seguimiento.

DISCUSION

Bohan y Peter® propusieron y publicaron por
primera vez en 1975 un listado de criterios
diagnosticos y de clasificacién de las miopa-
tias inflamatorias idiopaticas. Estos criterios se
utilizaron durante mucho tiempo como guia
para caracterizar a este grupo de trastornos.
Sin embargo, estos parametros dejaban fuera
algunas formas de miopatias inflamatorias que
no cumplian con los criterios clinicos, serologi-
cos e histologicos pero que, posteriormente, a
través de estudios con anticuerpos especificos,
se incluyeron en el espectro de las miopatias
inflamatorias idiopaticas."*?

En 2017 la Liga Europea contra el Reumatismo
y el Colegio Americano de Reumatologia propu-

Cuadro 1. Resultado del estudio histopatolégico
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Figura 6. Biopsia de la segunda falange proximal
izquierda. Epidermis que muestra capa cérnea lami-
nar hiperqueratésica con vacuolizacién basal. En la
dermis se observa infiltrado inflamatorio perivascular
linfocitario.

sieron un grupo de criterios para las miopatias
inflamatorias idiopaticas juveniles y del adulto
que pretendia incluir a todos los subgrupos de
relevancia hasta ese momento."?” Ademas, el
resultado de la biopsia de musculo dej6 de ser
un elemento indispensable y se establecieron
puntuaciones diferentes para cada variable con o
sin ella." La dermatomiositis forma parte de este
espectro y sus caracteristicas clinicas incluyen
elementos cutaneos distintivos (por ejemplo:
signo de Gottron, papulas de Gottron, eritema
en heliotropo, entre otros) que se agrupan en
criterios mayores y menores, acompanados de
una biopsia de piel con hallazgos sugerentes.?

Sitio de biopsia Segunda falange proximal izquierda

Capa cérnea laminar hiperqueratésica
y compacta. Epidermis con focos de

Epidermis
vacuolizacién basal

Epidermis delgada y aplanada, con capa
cérnea laminar hiperqueratésica.
Focos de vacuolizacion basal y atrofia

Moderado infiltrado inflamatorio linfocitario

Denso infiltrado inflamatorio linfocitario

Dermis reticular superficial .
perivascular

Compatible con Papulas de Gottron

perivascular e intersticial, con caida de
pigmento meldnico y melanéfagos

Colagenopatia
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Establecer la incidencia y prevalencia de la
enfermedad (dermatomiositis aislada) es dificil
debido a que, a pesar de tener criterios actuali-
zados, éstos no siempre pueden unificarse y, en
algunas ocasiones, las afecciones que forman
parte de las miositis inflamatorias idiopaticas
suelen traslaparse. Sin embargo, se estima que
la incidencia y prevalencia de la dermatomio-
sitis asciende a 5-10 por cada millén y 10-20
por cada 100,000 habitantes, respectivamente.®
Afecta con mas frecuencia (2-3 veces mas) a las
mujeres que a los hombres y tiene dos picos
etarios de distribucion: entre 5y 14 afos y a los
45-64 ahos.??

Los hallazgos cutdneos de la dermatomiositis
pueden ser suficientes para hacer sospechar la
enfermedad; sin embargo, muchas veces pue-
den confundirse con elementos asociados con
otras dermatosis inflamatorias o reactivas. Las
placas eritematosas suelen variar en intensidad
y no siempre son perceptibles en fototipos de
piel oscura. El eritema en heliotropo puede
manifestarse de forma aislada en los parpados
y las areas periorbitarias o afectar de manera
simultanea la frente, las mejillas, las orejas y el
mentoén. En ocasiones se acompana de edema
palpebral, por lo que, como dato aislado, puede
confundirse con una dermatitis por contacto
alérgica.

En el tronco es frecuente el dano del segmento
superior de la espalda y el segmento proximal
de los miembros superiores (signo de chal). En
el cuello y el térax anterior el eritema recibe el
nombre de signo enV del escote. En los muslos,
al eritema en sus caras laterales se le denomina
signo de las chaparreras o pistoleras, que alude
al sitio donde usualmente se utilizan estos ar-
ticulos. El signo de Gottron se manifiesta con
eritema simétrico de intensidad variable sobre
areas articulares (codos, rodillas y maléolos).
Las pdpulas de Gottron (2-4 mm) afectan el
dorso de las manos (interfalangicas) con aspecto
eritematovioldceo o, en ocasiones, son hipopig-
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mentadas; pueden ser hipertréficas o ulcerarse
de forma espontanea.

Las manos de mecanico hacen referencia a
un engrosamiento (hiperqueratosis) bilateral
de las caras laterales o mediales del primer a
tercer dedo de las manos. La vasculopatia es
evidente en el segmento (pliegue) proximal de
las uiias, especialmente de las manos. Es comun
encontrar edema, eritema, capilares dilatados
(tortuosos, con hemorragias y dreas avasculares
alternantes) que pueden evidenciarse a simple
vista. Las lesiones ulceradas pueden aparecer
en las superficies extensoras de los miembros
o en cualquier parte del cuerpo (incluidas las
mucosas). Fstas deben recibir especial atencién
debido a que indican actividad de la enfermedad
0 una asociacion probable con malignidad.®?

La enfermedad suele causar dano sistémico y las
manifestaciones extracutaneas pueden abarcar
distintos 6rganos. La enfermedad intersticial pul-
monar afecta entre el 15y 50% de la poblacién
con dermatomiositis y es la causa mas frecuente
de morbilidad y mortalidad. Un alto porcentaje
de pacientes (80%) padecen sintomas muscu-
lares (miositis) a lo largo del primer afio de la
enfermedad que se manifiestan como debilidad
muscular simétrica proximal, usualmente en la
cintura escapular y pélvica.®'°

El daio articular, gastrointestinal y cardiaco es
poco frecuentey, en ocasiones, puede cursar de
manera subclinica. En 10 al 20% de los pacientes
se asocia con malignidad durante el primero a
segundo ano del curso de la enfermedad. No
parece haber predominio de ninguna neoplasia
y ésta puede manifestarse como tumores solidos
o hematopoyéticos.®

Los estudios moleculares e histolégicos han
demostrado que la dermatomiositis es una
enfermedad mediada, en gran parte, por el
sistema inmunoldégico innato y adaptativo. Las
concentraciones elevadas de proteinas y genes

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v70i5.11440
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inducidos por el factor de necrosis tumoral se
han evidenciado en el suero, el mdsculo y la
piel de los pacientes afectados con la enfer-
medad. Estas elevaciones presumiblemente
tienen relacion con cantidades anormales de
acidos nucleicos procedentes de estructuras
virales o del huésped mismo.?® En Gltima
instancia, las concentraciones anémalas de
factor de necrosis tumoral parecen favorecer
la aparicion de los autoantigenos propios de
la dermatomiositis que, a su vez, estimulan
la maduracién de células dendriticas que se
vuelven presentadoras de antigenos y a la larga
terminan activando a las células del sistema
inmunitario adaptativo.®

En las biopsias de piel y misculo puede de-
mostrarse la infiltracion por parte de linfocitos
T CD3+, linfocitos B, células dendriticas plas-
mocitoides y macroéfagos. Algunos elementos
genéticos se han vinculado con mayor predis-
posicion a padecer la enfermedad. Entre éstos,
los antigenos leucocitarios humanos (HLA)
han tenido un papel representativo. El HLA-B8
fue uno de los primeros en ser investigados y
al que se le asocié con un riesgo aumentado
de padecer la enfermedad en quienes lo ex-
presan.’®

La variante amiopdtica de esta enfermedad
la describié Pearson' en 1979, quien hacia
referencia a una forma de dermatomiositis
que compartia manifestaciones clinicas en la
piel similares a las que se encontraban en la
dermatomiositis cldsica, pero con la particu-
laridad de que carecia de evidencia objetiva
(clinica o histolégica) de afecciéon muscular
(dermatomiositis siné miositis).>'? Posteriormen-
te, se intentd incluir también con el término
de dermatomiositis clinicamente amiopatica a
los pacientes con dermatomiositis hipomiopa-
tica sin manifestaciones clinicas de afectacién
muscular, pero que algin estudio (resonancia
magnética, electromiografia o biopsia de mus-
culo) evidenciara lo contrario.’*"

Dermatologia

A pesar de no contar con estudios que incluyan
grandes poblaciones, se estima que la incidencia
es de, aproximadamente, el 20% de los pacientes
con dermatomiositis."

El consenso mas reciente de la clasificacion de
las miositis incluyé a la dermatomiositis clini-
camente amiopatica como parte del espectro
heterogéneo de este grupo de enfermedades y se
ha intentado establecer criterios particulares que
impidan la exclusion de estos pacientes que no
cumplen a cabalidad con los criterios clasicos.'?
Este esfuerzo resulta sumamente importante al
momento de valorar el pronéstico de un paciente
con dermatomiositis clinicamente amiopatica y
que ha recibido un diagnéstico oportuno, lo que
contribuye a evitar las probables complicaciones
sistémicas que estos pacientes pueden enfrentar
si no se tratan oportunamente.'> Algunos estudios
de esos pacientes encontraron mayor prevalencia
de enfermedad pulmonar intersticial y de neo-
plasias malignas internas.®'>141516

Las mujeres embarazadas y que padecen enfer-
medades reumatoldgicas tienen mayor riesgo
de ciertas complicaciones obstétricas como
preeclampsia, parto pretérmino, retraso del
crecimiento intrauterino y nacimiento por cesa-
rea.'”'® Debido a que las miositis inflamatorias
idiopéticas son trastornos poco frecuentes y por
lo general mal diagnosticados, no se dispone de
suficiente informacion que apoye la hipétesis de
que estas pacientes puedan tener complicacio-
nes diferentes a la poblacién en general durante
sus embarazos. Sin embargo, en 2018 Kolstad
y su grupo llevaron a cabo un estudio retros-
pectivo en el que incluyeron mas de 800 partos
hospitalarios registrados en la base de datos The
Nationwide Inpatient Sample (NIS) entre 1993 y
2007, cuyas madres tenfan diagndstico previo de
dermatomiositis-polimiositis. Concluyeron que
las pacientes con este tipo de miopatias tenian
hospitalizaciones mds prolongadas y mayor
riesgo de trastornos hipertensivos del embarazo
en comparacién con los controles.®
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La coexistencia de dermatomiositis amiopatica
y embarazo parece ser un evento poco usual vy,
en general, con una evolucién compleja para
la madre y el feto cuando la enfermedad no ha
tenido un diagndstico y tratamiento adecua-
do.’?%21 Sin embargo, debido a la poca cantidad
de casos reportados a lo largo de todo el periodo
de gestacion y parto, resulta dificil caracterizar
a estas pacientes.

Los criterios diagndsticos para las miopatias
inflamatorias idiopdticas han atravesado diver-
sas revisiones. Inicialmente no se aceptaba que
las dermatomiositis clinicamente amiopaticas
pertenecieran a este rubro; sin embargo, hoy en
dia forman parte del espectro de las miositis. En
el consenso de 2017 la Liga Europea contra el
Reumatismo y el Colegio Americano de Reuma-
tologia propusieron un listado de variables que
deben estar presentes para poder establecer el
diagnéstico de dermatomiositis y de su variante
amiopatica, ya sea en jévenes o adultos.** Uno
de los elementos mas importantes a resaltar es
que la biopsia de musculo deja de ser un factor
limitante para sospechar la dermatomiositis.'?
Este listado actualizado incluye elementos
como la edad, manifestaciones musculares
(debilidad), dismotilidad esofagica-disfagia, las
manifestaciones cutaneas descritas, datos de la-
boratorio (anticuerpos anti-histidil-transfer ARN
sintetasa, concentraciones séricas aumentadas
de creatinina cinasa, lactado deshidrogenasa,
aspartato aminotransferasa, alanin-aminotrans-
ferasa), biopsia de musculo con hallazgos
caracteristicos: infiltracion del endomisio por
células mononucleares que rodean, pero no
invaden las miofibrillas, infiltrado linfocitario en
el perimisio o perivascular, atrofia perifascicular
y vacuolas con borde (en las fibrillas).!

Cuando las manifestaciones cutaneas son el ha-
[lazgo dominante (dermatomiositis clinicamente
amiopatica) es mandatorio tomar una biopsia
de piel. A pesar de que los hallazgos no son es-
pecificos, si pueden otorgar peso a la sospecha
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clinica. Estos consisten en: dermatitis de interfaz
vacuolar con pocas células inflamatorias, mu-
cina dérmica aumentada, infiltrado linfocitario
perivascular y ectasia vascular.® El descubri-
miento reciente de anticuerpos especificos para
dermatomiositis-polimiositis ha permitido tener
una aproximacion mds certera a la enfermedad.
Hasta un 70% de los pacientes parece mostrar
algtin tipo de anticuerpo especifico, similar a las
enfermedades reumatoideas.

A continuacion, se detallan los que revisten
mayor importancia: anticuerpos antiaminoacil-
ARNt-sintetasa (aaRS), anticuerpo anti-Mi-2,
anticuerpo contra el antigeno 5 de diferencia-
cién del melanoma, factor 1 de transcripcion
intermediaria (TIF1), proteina de matriz anti-
nuclear NXP-2.%® Resulta desafiante establecer
un diagndstico oportuno en el paciente con
sospecha de dermatomiositis, debido al espec-
tro tan heterogéneo de manifestaciones clinicas
que pueden sobrevenir. Sin embargo, al mismo
tiempo es imprescindible para favorecer un
mejor prondstico y evitar las complicaciones a
mediano y largo plazo.

Debido a la complejidad de esta enfermedad, es
fundamental que la atencién de estos pacientes
sea multidisciplinaria y, una vez establecido
el diagndstico, el tratamiento individualizado
se valore en conjunto con base en el grado de
afectacién que se evidencie (piel, misculo,
pulmones, gastrointestinal, malignidades so-
breagregadas).

Debido a la probabilidad de que estos pacien-
tes padezcan una neoplasia maligna (10-20%),
siempre sera importante descartarla.”*”# Para
tal finalidad, el examen fisico completo, los
antecedentes personales y familiares, los exa-
menes de laboratorio rutinarios orientados y
los complementarios (tomografias, resonancias,
biopsias, etc.) jugaran un papel importante debi-
do a que, de encontrarse alguna malignidad, el
paciente debera recibir el tratamiento adecuado

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v70i5.11440
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y, en muchos casos, esto mejorara el curso de la
dermatomiositis, incluso llevando a su remision.®

Respecto de las manifestaciones cutaneas, el
tratamiento topico incluye: 7) uso mesurado de
agentes fotoprotectores, aun cuando la mayoria
de estos pacientes no parecen sufrir exacerba-
ciones de sus manifestaciones cutdneas con la
exposicion a la radiacién ultravioleta. 2) Los
corticosteroides tépicos, cuyo principal efecto
es la disminucion en la intensidad de las mani-
festaciones cutaneas.?? 3) Se han administrado
inhibidores de la calcineurina tépicos (tacroli-
mus) y sus resultados no parecen ser mejores que
los de los esteroides de baja-mediana potencia.
Sin embargo, en casos aislados se ha reportado
la eficacia de su administracion.?

Los esteroides sistémicos deben administrarse,
de preferencia, cuando la enfermedad muestra
dano muscular; en tales casos se consideran
tratamiento de primera linea a dosis de 0.5 mg/
kg/dia, pero nunca como monoterapia debido
a la respuesta parcial que ofrecen en esta mo-
dalidad.®

En cuanto a las manifestaciones cutaneas, se
ha preferido la administracion de antimaldricos
combinados (quinacrina mas hidroxicloroquina
o cloroquina), con lo que se observa una eficacia
variable a dosis habituales.* El metotrexato es
otra opcion terapéutica que se administra en
combinacién con esteroides sistémicos a dosis
de 20-25 mg a la semana. De forma simultdnea
alivia el dano cutaneo y muscular, pero debera
evitarse en pacientes con enfermedad pulmonar
intersticial; en estos pacientes, el micofenolato
de mofetilo a dosis de 2 a 3 g/dia parece ser una
buena opcioén terapéutica.? La administracion de
inmunoglobulina endovenosa es, por mucho,
una de las opciones terapéuticas mas eficaces
como monoterapia. Se administra a dosis de 2 g/
kg/mes, dividida en 3 a 5 dias. Tiene el beneficio
de causar alivio significativo en pocas semanas
y esto podria ser benéfico en pacientes con una

Dermatologia
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rapida progresion de la enfermedad y afectacion
cutanea.
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