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B Introduccion

La dermatomiositis es una miopatia que combina una lesion
inflamatoria autoinmunitaria de la piel y del musculo estria-
do. Su etiologia es desconocida, pero como en el resto de las
enfermedades autoinmunitarias, se considera que se desenca-
dena por una agente ambiental que actta sobre un huésped
genéticamente predispuesto.’

Se observa con mayor frecuencia entre las mujeres, en una
relacion 2:1 con respecto a los hombres, y es mas comun en-
tre los 45 y los 60 afos. En un 40% a un 60% de los pacientes
con dermatomiositis se detectan anticuerpos antinucleares.

Clinicamente, las manifestaciones cutdneas son la forma
mas frecuente de presentacion. La lesion primaria es un eri-
tema violaceo confluente, pruriginoso y descamativo, con la
particularidad de ser fotosensible; con frecuencia evoluciona
dando lugar a una atrofia cutanea secundaria con telangiecta-
sias y alteracion de la pigmentacion.

Su distribucién tipica es en la regién periocular (heliotropo),
la cara anterior del cuello y la “V" del escote. Estas mismas
lesiones pueden extenderse a la nuca, los brazos, los hombros
y el tercio superior de la espalda, configurado el clasico erite-
ma “en chal”.

Las papulas de Gottron son lesiones de las mismas caracteris-
ticas, pero localizadas en las prominencias 6seas de las articu-
laciones metacarpofalangicas e interfalangicas proximales y
distales, asi como en codos, rodillas y pies.2

La debilidad muscular suele instaurarse de forma subaguda,
con la particularidad de ser proximal y simétrica, respetando
la musculatura facial y ocular. Analiticamente, se observa ele-
vacion de enzimas musculares. Por Gltimo, las manifestaciones
de miositis se pueden verificar tanto mediante biopsia como
por electromiografia.?

La dermatomiositis suele ser un proceso paraneoplasico,
puede alcanzar hasta a un 20% de los pacientes diagnostica-
dos, y la principal causa es el cancer de mama.**

Otra manera de presentacion asociada se da en los casos
de enfermedad de superposicion en donde se encuentra rela-
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cionada con multiples enfermedades sistémicas, como lupus
eritematoso sistémico, artritis reumatoidea, etcétera.®

Se presenta una baja incidencia anual, de 2 a 10 casos nue-
vos por 1 000 000 de habitantes, y una prevalencia de 1 por
100 000 en la poblacion general.”

B Caso clinico
Enero 2013

Paciente de 59 afos de edad, obesa e hipertensa que con-
sulta inicialmente por celulitis del miembro inferior izquierdo,
de dfas de evolucién, con mala respuesta al tratamiento am-
bulatorio. Presenta, asociada con dicho cuadro, reaccion cu-
tdnea, con marcado eritema en cara y escote, maculopéapulas
que inicialmente se interpretan como manifestacion alérgica
secundaria a la penicilina, indicada como tratamiento para la
celulitis; en relacién con dicha interpretacién se cambia la an-
tibioticoterapia a clindamicina mas gentamicina, y se agregan
antihistaminicos e hidroxicina.

La paciente presenta buena evolucién de ambas manifesta-
ciones, de su celulitis del miembro inferior izquierdo y del rush
cutaneo. Se indica alta hospitalaria, con tratamiento antihista-
minico y medidas higiénico-dietarias hipoalergénicas.

Febrero 2013

Con el tratamiento ambulatorio, la paciente resuelve ad in-
tegrum su cuadro de celulitis en miembro inferior izquierdo.
Permanece con buena evolucién de sus manifestaciones cuta-
neas durante aproximadamente 15 dias, y vuelve a consultar
por un cuadro similar al previo.

Tabla 1. Examen de laboratorio.

CPK 469 U/l
LDH 562 U/l
Anticuerpos anti-ADN Positivo 1/140 patrén moteado

ANA Negativo
SM Negativo
RO Negativo
LA Negativo
RPM Negativo
Anticuerpos antimitocondriales Negativo
Anticuerpos anti-musculo liso Negativo
Anticuerpos anti-LKM Negativo

CPK, creatinina fosfoquinasa; LDH, lactato deshidrogenasa; ANA, anticuerpos antinu-
cleares; SM, anticuerpos anti-SM; RO, anticuerpos anti-RO; LA, anticuerpos anti-LA; RPM,
anticuerpos anti-ribonucleoproteina; anti-LKM, anti-microsomales tipo 1 de higado y
rinén.
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Figura 3. Tercio superior de la espalda afectado por el rush mas lesiones

Figura 1. Rush en heliotropo, lesién eritematoso-violacea, erupcion bilateral
de los parpados con edema periorbitario. Extension del rush a frente, mejillas
y borde de implantacién capilar.

Figura 2. Extension del rush eritematoso-violaceo a nuca, brazos, hombros y
tercio superior de la espalda, configurando el clasico eritema “en chal”.

Al examen fisico presenta lesiones maculopapulares predo-
minantemente en cara 'y “V" del escote, eritema bipalpebral
bilateral, aisladas lesiones costrosas descamativas, alopecia vy,
sumado a dicho cuadro, edema en miembros inferiores infra-
patelar Godet ++. Al interrogatorio la paciente afirma haber
agregado impotencia funcional de cintura escapular y pelvia-
na, manifestada por incapacidad de abrochar su ropa interior
y peinarse el cabello.

Se sospecha colagenopatia como causa del cuadro clinico
de la paciente, por lo que se inicia analitica de estudio.

Biopsia cutdnea
Diagndstico anatomopatoldgico: dermatopatia con linfan-
giectasias, impetiginizacién por rascado.

Electromiografia

Presencia de potenciales de unidad motora de caracter po-
lifasico y de escasa amplitud en los musculos de las regiones
proximales de ambos miembros superiores. Lentificacion de la
velocidad de conduccion motora de la mayoria de los nervios
explorados vinculable con compromiso desmielinizante de los
mencionados nervios.

Se llega a un diagnéstico de certeza y se inicia tratamiento
con corticoides, prednisona en dosis de 1 mg/kg, el cual cum-
plimenta durante meses con mejoria franca de las manifesta-
ciones, tanto cutaneas como musculares.

Al realizar una disminucién paulatina y supervisada de la
administracién de prednisona se logro llegar a una dosis mini-
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lineales de rascado por intenso prurito local.

Figura 4. Afeccion clasica del rostro, cara anterior de cuello y “V” del escote.

ma de corticoides; se continué con metrotexato y acido fdlico,
con lo que se consiguid una remisién muy importante en la
sintomatologia de la paciente, que logra una calidad de vida
muy similar a la que tenfa antes de presentar las manifestacio-
nes de la dermatomiositis.

B Discusion

La dermatomiositis es una enfermedad con criterios pun-
tuales de diagndstico, a partir de cuya suma es posible arribar
a un resultado casi obvio; pero no siempre existe una asocia-
cion fija desde el inicio. La piel y el musculo se afectan de for-
ma simultadnea en aproximadamente un 60% de los pacientes
con dermatomiositis clasica, mientras que en un 30%, las le-
siones cutaneas preceden en semanas o meses la aparicion de
la sintomatologia muscular.®

La problematica se plantea cuando la sintomatologia se pre-
senta a destiempo y donde los sintomas aislados pueden ser
malinterpretados, sobre todo las manifestaciones cutaneas,
que pueden remedar cuadros de reaccién alérgica o hipersen-
sibilidad cutanea. En esta paciente se realizé un diagnostico
erréneo inicial, ante el planteo de una manifestacién cutanea



de hipersensibilidad ante un tratamiento instaurado previa-
mente. El objetivo de la presentacién de este articulo, basado
en la revisiéon de un caso clinico de una paciente de nuestro
hospital, es plantear la dermatomiositis como un diagnosti-
co a tener presente ante manifestaciones dérmicas de larga
evolucion.
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Las remisiones y exacerbaciones, que no siempre son ca-
racteristicas y especificas, pueden remedar procesos atopicos,
y derivar asf en un diagnéstico e inicio de tratamiento tardio
que resulte en una mala calidad de vida, al exponer al paciente
a multiples complicaciones e internaciones innecesarias como
consecuencia de un diagnostico erréneo.?
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Respecto al articulo

El diagnostico presuntivo de dermatomiositis debe establecerse ante la presencia de manifestaciones cutaneas
tipicas y también ante cuadros similares a la atopia de respuesta rebelde.

La autora pregunta

La dermatomiositis es una enfermedad que se caracteriza, entre otros, por los siguientes
criterios diagnosticos: debilidad simétrica de la musculatura de las cinturas y flexora cervical
de semanas o meses de evolucion, signos de miositis, elevacion de enzimas musculares
séricas, datos electromiograficos de unidades motoras miopaticas, fibrilacion, ondas positivas
e irritabilidad de insercion, erupciones eritematosas y papulas de Gottron con distribucion
clasica.

¢ Cuantos criterios diagnosticos deben estar presentes para establecer un diagnéstico
de certeza de dermatomiositis?

A) Dos de cinco manifestaciones cutaneas no deben faltar.

B) Cuatro de cinco manifestaciones cuténeas no deben faltar.

C) Cuatro de cinco manifestaciones sin importar cual criterio falte.
D) Cuatro de cinco manifestaciones; las enzimas no pueden faltar.

E) Tres de cinco manifestaciones cutaneas no deben faltar.
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