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Resumen

Antecedentes. L.a dermatomiositis (DV) se incluye dentro de las miopatias
inflamatorias idiopaticas junto a las polimiositis, aunque reconoce formas cli-
nicas sin compromiso muscular, que presentan exclusivamente manifestacio-
nes cutaneas durante un periodo de tiempo variable, o permaneciendo defi-
nitivamente amiopdticas. Las manifestaciones cutaneas son tan caracterfsticas
que permiten efectuar su diagndstico aun antes de presentarse la afectacion
muscular. Su asociacion a neoplasias internas, compromiso de 6rganos y posi-
bilidades evolutivas despierta el interés de clinicos y dermatdlogos.

Material y método. Estudiamos retrospectivamente 40 pacientes (33
mujeres) vistos en forma consecutiva en el Servicio de Dermatologia del
Hospital Ramos Mejia entre junio de 1991 y junio de 2007.

Objetivo. Analizar la composicion de esa poblacién, las caracteristicas
del compromiso cutédneo y sistémico, y la evolucién de la enfermedad.
Resultados. Se observaron: 23% de formas amiopaticas (9/40), 16,6% de
asociacion con neoplasia interna (6/36), excluyendo cuatro casos de DM
infantojuvenil. Las neoplasias fueron exclusivamente ginecoldgicas: 3 de
mama, 2 de cérvix y 1 de ovario. El lapso entre el diagnostico de cancery DM
fue de 0 a 2 ahos. Se describen las lesiones cutdneas y complicaciones infre-
cuentes halladas en esos pacientes ademads de los criterios cutaneos actual-
mente aceptados para el diagndstico de dermatomiositis. No se hallaron le-
siones por eritema "flagelado’, ni sindrome antisintetasa completo. En dos
casos se detectd enfermedad intersticial pulmonar no sospechada en la Rx
simple de térax; ambos sin positividad para anticuerpos anti Jo. Un caso dela
serie aparecio tres afios después de un implante mamario de siliconas como
dermatomiositis amiopética (DMA). De 4 muertes, una se debié a metastasis
de cancer de mama y otra a neumonia aspirativa por compromiso de mus-
culatura faringea; en las otras dos, la causa no se relacioné con la DM .
Conclusiones. El andlisis de los casos observados permite conocer datos
acerca de la composicion de esa poblacion de DM (prevalencia de DMA, pre-
valencia de neoplasia interna, negatividad para anticuerpos Jo-1), incluir as-
pectos cutaneos inusuales, sefalar la deteccién de patologia respiratoria in-
sospechada que requiere estudios especiales para su diagnéstico precoz. Se
destaca la ausencia de series de DM publicadas en nuestro medio (Derma-
tol Argent 2009;15(1):27-36).
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Abstract

Background. Dermatomyositis (DM) is included into the idiophatic in-
flammatory miopathies polymyositis-like, although there are clinical va-
riants without muscle involvement, which show only cutaneous invol-
vement during variable periods of time, or remain definitively amyopha-
tic. Its cutaneous manifestations are so particular that let to do its diag-
nosis just before the appearance of muscular involvement. The associa-
tion to internal neoplasia and visceral involvement attracts the attention
of physcicians and dermatologists.

Material and methods. We study 40 patients (7 males and 33 fema-
les) who were seen consecutively at the Department of Dermatology
of the Ramos Mejia Hospital of Buenos Aires, between June 1991 and
June 2007.

Objective. To analyse the composition of our population of DM, cuta-
neous and internal findings, and the association to neoplasia.

Results. it was found 23% of amyophatic form (9 out of 40), 16,6% of in-
cidence of internal neoplasia (6/36) excluding four cases of Juvenil DM.
Neoplasias of the breast (3), cervix (2) and ovario (1) were found. The pe-
riod of time between the diagnosis of cancer and DM were from 0 to 2
years. Cutaneous infrecquent lesions of these patients and complications
were described beyond currently accepted cutaneous mayor and minor
criteria for Dermatomyositis. "Flagellated" lesions, and the complete an-
tisinthetase syndrome were not found. In two cases unsuspected ILD (in-
terstitial lung disease) with thorax X-ray normal was detected. These two
cases tested Jo1 negative. One case of this serie arose three years after si-
licone mammary implant as amyophatic dermatomyositis.
Conclusions. The analysis of the observed cases let us report the com-
position of this population (prevalence of ADM, prevalence of internal
neoplasia, lack of Jo1 positivity ), the report of unusual cutaneous lesions
and unsuspected interstitial respiratory disease that requieres special
studies to be diagnosed. The absence of previous original reported series
of cases in our country is pointed out (Dermatol Argent 2009;15(1):27-36).
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ABREVIATURAS

AAL: angeftis alérgica leucocitocldstica.
ACL: anticardiolipinas.

CPK: creatinfosfoquinasa.

DM: dermatomiositis.

DMA: dermatomiositis amiopatica.

EMG: electromiograma.

FAN: anticuerpos antinucleares.

TNEF: factor de necrosis tumoral.

IFN: interferdn.

ILD: intersticiopatfa pulmonar.

LDH: lactico deshidrogenasa.

MTS: metéstasis.

PM: polimiositis.

RMN: resonancia magnética nuclear.

Rx: radiograffa.

TAC: tomograffa axial computada.

TCAR: tomograffa computada de alta resolucién.
TGO: transaminasa glutamico oxalacética.

Introduccion

La dermatomiositis (DM) se incluye dentro de las miopatfas in-
flamatorias idiop4ticas junto con las polimiositis (PM)," aun-
que reconoce formas clinicas sin compromiso muscular, exclusi-
vamente cutdneas, durante un perfodo de tiempo variable o, més
atin, definitivamente amiopaticas (DMA).”"

Se caracteriza por ¢l compromiso de la musculatura estria-
da proximal de miembros superiores y musculos flexores
del cuello, con disfagia o sin ella y compromiso de los mus-
culos respiratorios. Su asociacién a neoplasias y compro-
miso de érganos internos despiertan el interés de clinicos
y dermatélogos; aunque este ultimo asiste rara vez a algu-
nas formas de PM.

Clasificacion de Bohan y de Sontheimer

Los criterios diagndsticos de DM de la clasificacién de Bohan
(Cuadro 1) no permiten la inclusién de subgrupos de pacientes
con lesiones exclusivamente cutédneas o con lesiones predomi-
nantemente cutdnea;*" por lo tanto, se ha propuesto una cate-
goria patoldgica mds amplia designada como “dermatomiopa-
tias inflamatorias idiopaticas™ !> (Cuadro 2).

De acuerdo con Sontheimer, las formas de DM de comienzo
en el adulto abarcan:

DM clasica. Presenta los dos componentes, cuténeo y muscu-
lar, simultdneamente o con una diferencia no mayor de 6 meses
entre uno y otro. Incluye tres presentaciones: exclusiva, como
parte de una colagenopatia o asociada a cdncer interno.

DM clinicamente amiopatica. Comprende la DM amiopdtica
(sinénimo de sin miositis): lesiones cutdneas distintivas de DM
clasica confirmadas por biopsia, de 6 0 mds meses de evolucién
(provisoria) a 2 anos (definitiva) previo al compromiso muscu-
lar; y la DM hipomiopdtica: compromiso cutdnco especifico,
sin evidencias clinicas de afectacién muscular, pero con algu-

CUADRO 1. CLASIFICACION DE BOHAN DE LA POLIMIOSITIS/DERMATOMIOSITIS.*
« Subgrupos clinicos
Polimiositis.
Dermatomiositis.
Polimiositis o dermatomiositis asociadas con cancer.
Dermatomiositis de la infancia.
Polimiositis o dermatomiositis asociadas con una colagenopatia.
« Criterios diagndsticos’
Rash cuténeo tipico.
Debilidad proximal simétrica, con disfagia o compromiso respiratorio, o sin ellos.
EMG compatibles con compromiso muscular primario.

Alteraciones en la biopsia muscular, compatibles con compromiso muscular
primario.

Elevacion de enzimas musculares (creatinfosfoquinasa [CPK], transaminasa
glutdmico oxalacética [TGO], lactico deshidrogenasa [LDH]J, aldolasa).

Limites de confianza para el diagnéstico de dermatomiositis:
DM establecida: rash y tres de los otros cuatro criterios diagnosticos.
DM probable: rash y dos de los otros cuatro criterios diagnésticos.
DM posible: rash y uno de los otros cuatro criterios diagnésticos.

CUADRO 2. CLASIFICACION GLOBAL DE LAS DERMATOMIOPATIAS INFLAMATO-
RIAS IDIOPATICAS (SONTHEIMER 2002)."
1. Dermatomiositis (DM)

« DM de comienzo en el adulto:

DM cldsica: exclusiva.

superposicién con otra colagenopatfa.
asociada a cancer interno.
DM clinicamente amiopdtica:  amiopatica (provisoria o definitiva).
hipomiopética.
« DM infantojuvenil:

DM cldsica.

DM clinicamente amiopdtica: ~ amiopatica
hipomiopdtica.
2. Polimiositis (PM): exclusiva.
superposicién con otra colagenopatfa.
asociada a cancer interno.

3. Miositis por cuerpos de inclusion
4. Otros subgrupos clinico-histolégicos de miositis:

miositis focal, miositis proliferativa, miositis orbital, miositis eosinofilica y
miositis granulomatosa.

no de los estudios complementarios alterados (enzimas, elec-
tromiograma [EMG] y/o biopsia muscular).

Las formas de DM infantojuvenil incluyen la DM clasica y la
DM clinicamente amiopatica con sus dos variantes (amiopdtica
¢ hipomiopética) definidas de manera similar a las formas amio-
patica e hipomiopatica de la DM de comienzo en el adulto.

Incidencia

La incidencia es desconocida en nuestro pafs. En EE.UU. se es-
tima una incidencia anual de 1/100.000 habitantes.® Para la
DM infantil/juvenil, 0,06 a 0,32/100.000." Segin la Comision
conjunta de la Academia Americana de Dermatologfa en 1998,
la incidencia anual es de 5 casos por millén de habitantes."”
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Etiologia

Se ha hallado riesgo genético familiar para padecer miopatias
inflamatorias idiopaticas (DM del adulto y juvenil) vinculado
a homocigocidad para HLADQALI, polimorfismo de un nu-
cleétido en el promotor del factor de necrosis tumoral (TNF)
(TNF-a 308-A) asociado a cronicidad, calcinosis y altos titulos
de TNF-« en DM juvenil cldsica en blancos.!

Es conocida la asociacién de DM con enfermedad pulmonar,
mds frecuente en japoneses, y se ha comunicado ocasionalmen-
te el déficit genético de C5 en DM. En la etiologfa también han
sido involucrados virus (parvovirus B19, Epstein Barr), drogas
(tales como hipocolesterolemiantes), D penicilamina, fenitoi-

CUADRO 3. MANIFESTACIONES CUTANEAS CLASICAS DE LA DM,
Patognomodnicas
1. Papulas de Gottron.

2. Signo de Gottron: eritema macular violaceo confluente simétrico en la superfi-
cie dorsal de las articulaciones interfaldngicas o metacarpofaldngicas, el olécra-
non, las rodillas y los maléolos internos.

Caracteristicas
1. Eritema en heliotropo.
2. Telangiectasias periungulares.

3. Eritema macular violdceo confluente simétrico en la superficie dorsal de las ma-
nos, la superficie extensora de los brazos y los antebrazos, las regiones deltoi-
deas, la parte posterior de los hombros y el cuello (signo del chal), la regién an-
terior del cuello y la parte superior del térax (signo de la V), la parte central de la
caray la frente y el cuero cabelludo.

4. Mano de mecanico.
Compatible con DM

1. Poiquilodermia atréfica vascular.
2. Calcinosis cuténea.

Femenino
= Masculino
82%
Grdfico 1. Dermatomiositis segun sexo.
12
«
g
< =21-30anos
] =31-40 anos
% 141-50 afnos
° 151-60 anos
g = 61-70 afos
£ 71- 80 anos
=]
=z

21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80
anos afos afos anos anos afos

Grdfico 2. Dermatomiositis por edad al diagndstico.

na, cloroquina, hidroxiurea, interferén (IFN), que pueden cau-
sar miopatia y/o lesiones cutineas compatibles.'®?!
Se acepta que la luz ultravioleta es un desencadenante, pero no

se ha logrado la fotoinduccién de la lesion.

Subgrupos asociados a anticuerpos

Se ha distinguido un grupo vinculado al HLA DRS2, con mayor
prevalencia de anticuerpos Jo1 (20-30% de las PM/DM), caracte-
rizado por fibrosis pulmonar, artritis, fenémeno de Raynaud, ma-
nos de mecdnico, mal prondstico, mayor mortalidad y pobre res-
puesta al tratamiento (sizdrome antisintetasa); y otro grupo vincu-
lado al DR53, Dw7 con anticuerpos Mi2, presente en 15% de las
DM, con compromiso cutdneo florido y mejor respuesta al trata-
miento. El PM/Scl presente en 25% de los overlap y en 8 a 12% de
las PM, se asocia a miopatfa mds esclerodermia. El anti-SRP (parti-
cula de reconocimiento de seial) presente en 5% de las PM, se vin-
cula a compromiso cardiaco, sin fibrosis pulmonar, resistencia al tra-
tamiento corticoide y miositis severa.”” EL DR3, B8 y B14 sc han vin-
culado a la DM juvenil; y B14 y B40 al sindrome overlap en adul-
tos. Recientemente se han identificado anticuerpos de 155 kDa (Se)
y 140 kDa (US) en el suero de DM amiopdticas, vinculados a enfer-
medad intersticial pulmonar o paraneoplasia, respectivamente.”

Manifestaciones cutaneas

En el Cuadro 3 sc describen las manifestaciones cutdneas
distintivas de la DM.!*

Son signos de mal pronéstico
gresivas y severas): el compromiso respiratorio, faringeo o

32112325 (formas agudas, pro-

esofdgico precoz y répido, la resistencia al tratamiento ini-

5%

B Clasica
B Amiopética

Hipomiopatica

Grdfico 3. Dermatomiositis segun forma clinica.
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Grdfico 4. Dermatomiositis sequn forma de inicio.
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cial corticoide, las lesiones cutdneas ampollares o necrdticas
en tronco, las vasculitis sistémicas, la eritrosedimentacién
clevada (mds de 35 mm ler hora) y la edad avanzada.

La mortalidad varia alrededor de 21% en adultos y 3-31%
en nifios, segun distintas casuisticas y autores.'* Las cau-
sas de muerte son insuficiencia respiratoria y vinculadas
a la neoplasia asociada en el adulto (metédstasis).!>>!12526
La incidencia de neoplasia interna se ha hallado en dis-
tintas casuisticas (entre 11 y 43%).>* El riesgo relativo
para neoplasia interna oscila entre 1,7 y 7,7, y es méximo
al aﬁo'10,25,26—34

Material y métodos

Se realiza un andlisis observacional retrospectivo de 40 pa-
cientes (7 masculinos y 33 femeninos) estudiados durante
el periodo 1991-2007 en el Servicio de Dermatologia del
Hospital "J. M. Ramos Mejia" de Buenos Aires, en los cua-
les se confirm¢ el diagndstico de DM. Nueve de ellos fue-
ron amiopaticos (DMA) y 4 fueron casos infantiles o juve-
niles. Se excluyeron de los cémputos los casos de dificultoso
diagnéstico diferencial: una micosis fungoide (lesiones fo-
tosensibles eritema facial con edema palpebral, poiquiloder-
mia, factor reumatoideo elevado, artralgias y fenémeno de
Raynaud, con enfermedad neurolégica concomitante); y 3
pacientes de sexo femenino en las cuales no se pudo comple-

Foto 1. Poiquilodermia. Lesiones simil “biopsia por punch’

tar el estudio. Tampoco se incluyd un caso asociado a la in-
gesta de simvastatina, que generé incertidumbre acerca del
rol de esa droga en la aparicién del cuadro.

Resultados

Las caracteristicas clinicas se resumen en el Cuadro 4 y en los
Grificos 1, 2, 3 y 4. Se estudiaron 33 mujeres y 7 hombres
(relacién F:M = 4,71:1). De ellos, cuatro fueron diagnostica-
dos como DM infantil/juvenil, con edad de inicio a los 5, 12,
14 y 15 afos, respectivamente; dos pertenecientes al sexo fe-
menino y dos al masculino. Las formas juveniles amiopdticas,
al igual que la calcinosis, se observaron en tres casos, dos en
sexo femenino.

Se diagnosticaron en total 9 (23%) DMA y 31 de forma clé-
sica. El periodo de tiempo entre las manifestaciones cutd-
neas y el inicio de las musculares fue de hasta 11 afios; ini-
cialmente el diagndstico de esos pacientes fue de lupus eri-
tematoso (vistos en nuestro Servicio por otro observador).

Ademis de los criterios mayores y menores,'*

en nuestra ca-
suistica hallamos: Lesiones raras: lesiones ampollares (en 2
pacientes), foliculares (2), alopecia extendida, difusa, con
escamas blanquecinas en cuero cabelludo (1), telangiecta-
sias gingivales y labiales (1), calcinosis “miliar” (1), lesiones
simil “cicatriz de biopsia por punch” (3), vasculitis cutdnea
(2) (Fotos 1,2, 3,4,5y6).

® L
Foto 2. [esiones foliculares.
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CUADRO 4. CARACTERISTICAS CLINICAS Y EVOLUCION DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE DM EN EL HOSPITAL "RAMOS MEJIA". PERIODO 1991-2007.
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Clasica
Clasica
Amiopatica
Clasica
Clasica
Amiopatica
Clasica
Amiopatica
Amiopatica
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Clasica
Amiopatica
Clasica

Clasica

Clésica
Clésica

Clésica

Clésica
Clésica
Clésica
Amiopatica
Clésica
Clésica
Clésica

Clésica

Hipomiopdtica

Clésica

Hipomiopdtica
Clasica
Amiopatica
clasica

Inicio

Muscular

Cutanea
Concomitante
Cutanea
Cutanea
Cutanea
Concomitante
Cutanea
Cutanea
Cutanea
Muscular
Cutanea
Muscular
Muscular
Cutanea
Muscular
Cutanea
Cutanea

Cuténea

Concomitante
Cuténeo

Concomitante

Cuténea

Cuténea
Concomitante

Cutdnea

Cuténea
Concomitante
Concomitante
Cuténea
Muscular
Cuténea
Concomitante

Concomitante

Cuténea

Overlap

Cuténea
Concomit
Cuténea
cuténea

Anticuerpos

FAN+

FAN 1/2560 Mo
FAN 1/320 Mo

FAN 1/80

FAN 1/80 Mo

FAN 1/1600 Mo
FAN-+

FAN 1/400 Mo

FAN 1/160 Mo

FAN 1/80 Ro+
La+
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Neoplasia

Cérvix

Ovario

Cérvix

Afeccion sistémica
u otra caracteristica

Pérdida peso
AAL
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Lesiones foliculares
AAL
Ampollas

Pérdida peso

Acné x corticoides

Calcinosis

Respiratorio
Postsilicona

Resp Esof leve
Calcinosis+++
Pérdida peso

Distension abdominal
Esteatosis

Sd seco

Lipodistrofia

Ampollas

Disglusia

Lesiones foliculares
Disglusia

Tifa tricofitica
Fibromialgia
Eritrodermia x cloroquina
Vasculitis Ulceras

Fibrosis pulmonar
Faringeo

ILD
Vasculitis cutanea
Livedo'y Ulceras acrales

ILD

Evolucion

Insuf. resp.

Insuf. resp.
Remision.

MTS 6seas.
Remision.
Insuf. resp.
Remision.
Remision.

Tto. irreg..

Remision.
Remision.

Mejorfa.

Piomiositis

MTS 6sea.

Neumonfa.
Fallece.

Sarna noruega.
Fallece por
neumotorax.

ACL: anticardiolipinas. AAL: angeitis alérgica leucocitoclastica. FAN: anticuerpos antinucleares. Mo: patrén moteado. MTS: metastasis. ILD: intersticiopatia pulmonar.
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Foto 4. Pdpulas de Gottron.

Complicaciones previamente no comunicadas en
esta afeccidn: piomiositis no tropical (1) (Fotos 7y
8), tifia del adulto (1) y distensién abdominal episé-
dica vinculada a adherencias peritoneales evidencia-
das por tomografia axial computada (TAC) de ab-
domen (1) (Foto 9).

No encontramos casos de sindrome antisintetasa
(asociacién de anticuerpos Jol, fibrosis pulmonar o
neumonitis intersticial, fenémeno de Raynaud y ma-
nos de mecénico), ni lesiones flageladas. El compro-
miso pulmonar se vio en dos pacientes con Jol, sin
manos de mecdnico en una DM overlap y una clésica.
La asociacién con neoplasia interna se obser-
vé en un 16,6% (6 de 36), excluyendo los casos
infanto-juveniles.

El tratamiento fue realizado en base a corticosteroi-
des sistémicos via oral, meprednisona 1-2 mg/kg/dia
en la mayorfa durante meses, disminuyendo la dosis
en forma progresiva en un plazo variable hasta com-
pletar 2 anos. No todos los pacientes completaron
este esquema, ni lo llevaron a cabo regularmente.
Ocasionalmente, en casos especiales por su resis-
tencia, irregularidad en la toma de los corticoides o
afecciones concomitantes que lo contraindicaran,
se usaron metotrexato oral 7,5 a 12,5 mg/sem, ga-
mmaglobulina endovenosa en dosis bajas (0,5 g por
kg/dia) durante dos dias una vez por mes, con bue-
na respuesta inicial, pero interrumpido por razones
de costo. En miositis refractaria se utilizé mofetil
micofenolato 2 g/dfa, iniciando con 0,5 g/dia. Se
administré también talidomida 200 mg/dfa y fos-
fato de cloroquina 200 mg/dia en otros pacientes.
Los resultados sobre las lesiones cutdneas con cortico-
terapia, o con administracion de hidroxicloroquina,
no fueron satisfactorios y éstas persisticron, a pesar de
mejorar el compromiso muscular. Se indicé asociar en
lesiones faciales tacrolimus tépico al 0,1% en crema o
pimecrolimus 1% en dos casos, con respuesta parcial.
En un caso de DM juvenil con calcinosis se usé
el etidronato disédico 20 mg/dia, con muy buena
respuesta motora y en el control radiogréfico, lue-
go de tres meses de tratamiento. Actualmente in-
dicamos diltiazem 10 mg/dia o alendronato.

La kinesioterapia y rehabilitacién muscular, indis-
pensables para evitar contracturas ¢ incapacidad
permanente especialmente en la forma infancil/
juvenil y para aliviar la disfagia, complementaron
el manejo de los pacientes.

Las causas de muerte fucron: insuficiencia respirato-
ria por neumonia aspirativa por compromiso de mus-
culatura faringea (2); metéstasis de cincer asociado
(1); y dos muertes por causa no relacionada a la DM:
pancreatitis (1) y neumotérax traumdtico (1).
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Comentario

La dermatomiositis presenta lesiones cutdneas es-
pecificas, consideradas criterios diagnésticos; ade-
mas, existen lesiones menos frecuentes vinculadas
a esta afeccion.!? Entre éstas se encuentran: lesiones
foliculares (Foto 2), observadas en dos casos, locali-
zadas en regién preesternal y dorso, que presentan
depésitos de mucina, infiltrado mononuclear pe-
rifolicular, hiperqueratosis folicular y compromi-
so del musculo erector del pelo; alopecia difusa con
lesiones escamosas,'** que debié diferenciarse de la
tifia del adulto, psoriasis, farmacodermia por anti-
convulsivos, y sarna noruega. Por lo tanto, se reco-
mienda el examen micolédgico directo y cultivo de
estas lesiones. También ha sido referida como lesio-
nes psoriasiformes de cuero cabelludo en DM ju-
1'® pero no fueron patrimonio de esa edad en
nuestros pacientes. El aspecto en “cicatriz de biop-
sia por punch” es notable dentro de las dreas foto-
sensibles de poiquilodermia, pero son infrecuen-
tes. Presentan histopatologfa inespecifica. La cal-
cinosis en un caso adoptd un raro aspecto “miliar”
en cara interna de muslos en una DMA juvenil'® y
no fue incapacitante. En dos pacientes coexistieron
lesiones morfea-simil con histopatologia compati-
ble raiz de miembros superiores. Las telangiectasias
labiales y gingivales fueron un hallazgo del examen
fisico en sdlo una paciente, han sido descriptas re-
cientemente en esta enfermedad y no conocemos
atn su significado. La vasculitis cutinea (Fotos S'y
6) se observé en dos casos: uno de ellos con lesio-
nes simil atrofia blanca en raiz de miembros supe-
riores, siguiendo un trayecto lineal con ulceracio-
nes redondas. No se demostraron anticuerpos anti-
fosfolipido. La histopatologia demostré una angei-
tis alérgica leucocitocldstica y curaron con el trata-
miento general. Adyacentes se hallaron lesiones es-
clerodérmicas (clinica e histopatologfa) con brillo
marfilino ¢ hiperpigmentacién El otro caso fue una
DM overlap, con lesiones petequiales de pulpejos,
livedo reticular de intensidad moderada acral y ul-
ceraciones en piernas; en ¢sta la miositis fue refrac-
taria a varios tratamientos inmunosupresores res-
pondiendo al mofetil micofenolato. La intersticio-
patia pulmonar permanecid inalterada y la paciente
fallecié por causa no relacionada.

Se observaron como complicaciones la presencia
de una tifia del adulto por Trichophyton mentagro-

veni

phytes, 3 con recaida y extension a la piel lampi-
fia después del tratamiento con antifingicos sis-
témicos, y sarna noruega. La primera condicién,
poco comun, puede atribuirse a: 1) la inmunode-

Foto 5. \asculitis cutdnea con ulceraciones redondas coexistiendo con lesiones de esclerodermia locali-
zada (flechas).

Foto 6. Vasculitis cutdnea. Lesiones simil atrofia blanca en piernas.

presion propia del tratamiento con corticoides, o propia de la enfer-
medad, 2) a una predisposicién racial o constitucional (se ha vincula-
do recientemente a mujeres afroamericanas), o 3) al tratamiento anti-
micético insuficiente.

Dos cuadros inusuales que ofrecieron dificultades diagndsticas son: a) dis-
tension abdominal episédica motivada por adherencias peritoneales ob-
servables en TAC de abdomen, atribuibles a secuela de probable vasculitis
mesentérica previa en una paciente joven de 29 aios con notable lipoatro-
fia facial, y b) piomiositis no tropical.**%

La piomiositis es un absceso estafilocdcico muscular, diagnosticable por
puncién y cultivo, biopsia, ecografia y/o RNM muscular. Aparece en pai-
ses tropicales favorecido por las parasitosis (filarias), desnutricién y trau-
ma local. Pasa por tres perfodos: 1) inicial, con febricula, leve eritema y
dolor local, 2) de estado, con ficbre, eritema, edema y fluctuacién, y 3)
séptico, con fiebre héctica y mal estado general. El tratamiento es la anti-
bioticoterapia sistémica y drenaje quirtirgico de la lesion.
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Foto 7. Piomiositis no tropical. Eritema y ampolla en limite de la placa eritematosa de pierna supraya-
cente al absceso muscular.

Foto 8. Ecografia muscular. Obsérvese la imagen hipoecoica correspondiente al absceso intramuscular.

Puede pasar desapercibido, y atribuirse a la DM los sintomas de dolor ¢
impotencia muscular.

En un caso tratado con estatinas observamos la asociacién de DM con un
cuadro simil fibromialgia,* con dolor muscular localizado a la palpacién
en miembros superiores y tronco, sin debilidad, ni alteraciones de enzimas
musculares, EMG o RMN en una DM interpretada como amiopdtica con
eritrosedimentacién normal.

No se observaron: dermatitis flagelada ni sindrome antisintetasa.*

En dos casos de DM clésica se diagnosticd intersticiopatia pulmonar, con deter-
minacién de Jol negativa. El diagndstico fue a través de tomografia computa-
da de alta resolucién (TCAR), examen funcional respiratorio y difusién de mo-
néxido de carbono, con radiograffa (Rx) de térax normal. Esto indica que la en-
fermedad intersticial pulmonar (ILD) debe ser siempre buscada con ese méto-
do en pacientes con DM/PM a pesar de no presentar manifestaciones clinicas,
tener una Rx de térax normal y anticuerpo anti-jol negativo, aun en la DMA
como ya ha sido sefialado.!#1544

La asociacién con neoplasia interna sc observé en el 16,6% de los casos
(6/36), mama en tres casos, cérvix en dos y ovario el otro. El perfodo entre la
aparicion de la neoplasia y ¢l inicio de la enfermedad fue: un afio y 4 meses

(en un caso), dos afios (en dos) y simultineo (en dos),
de acuerdo con lo establecido previamente por otros
autores en base a casuisticas de origen nérdico o eu-
ropeo, donde el mayor riesgo relativo (5,9 - 7,7) est4
presente al afo, cae después del segundo afio, pero no
se normaliza nunca. Por ello se recomienda un exa-
men anual y ante cada nuevo sintoma, durante los pri-
meros 3 afos*** (Cuadro 5).

El inicio concomitante’ se dio en un “carcinoma in
situ” de cérvix, asintomdtico, hallado en examen gine-
coldgico de rutina, el cual se solicitd al diagnosticar der-
matomiositis; por lo cual puede inferirse que la demo-
raen el diagnéstico de la neoplasia oculta puede ser res-
ponsable de los plazos prolongados entre el diagnéstico
de la enfermedad y la aparicién de la neoplasia.

El cancer ovdrico®™ se diagnostic6 por las metdsta-
sis 6seas en el caso 27. El hallazgo de cdncer exclu-
sivamente ginecoldgico confirma que el tipo de neo-
plasia correlaciona con la més frecuente para la edad,
sexo y raza en cada pals o region geografica. De 6
neoplasias, s6lo una se asocié a DMA 3%

Con respecto al tratamiento efectuado”* merece
destacarse la respuesta de la miositis refractaria al mo-
fetil micofenolato de una DM ovetlap luego de efec-
tuar varios tratamientos inmunosupresores (ciclofos-
famida, corticoides, plasmaféresis, gamma globulina
EV, metotrexato). El cuadro pulmonar permanecié
inalterable, los efectos secundarios fueron notables
(intolerancia gastrica) y la muerte se produjo por cau-
sa no relacionada. Un paciente presentd un brote eri-
tematoso extendido con tendencia eritrodérmica por
cloroquina que cedié al interrumpir la medicacion.
La causa de muerte estuvo relacionada a insuficien-
cia respiratoria (por neumonia aspirativa, por com-
promiso de musculos faringeos en 2 casos) y cancer
asociado (recaida con metdstasis de cincer de mama
en uno). El compromiso pulmonar fue precoz y ha
sido sefialado como uno de los signos de mal pronds-
tico cuando persiste y resiste la corticoterapia.'>>!*

Conclusiones

1. En una poblacién de 40 pacientes de 14 a 75 afios
en el momento de la primera consulta, efectuada
entre los afios 1991 y 2007, se hallé una relacién
F:Mde4,71:1.

2. Se observaron lesiones cutdneas no habituales: am-
pollares (dos pacientes), foliculares (2), alopecia es-
camosa de cuero cabelludo (2), calcinosis miliar (1),
lesiones en “cicatriz de biopsia por punch”(3), telan-
giectasias gingivales y labiales (1) y vasculitis cutdnea
(2). Como complicaciones en el curso de esta afec-
cién hallamos: tinea capitis del adulto por Tricho-
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Foto 9. Distension abdominal intermitente. TAC demuestra bridas intestinales.

CUADRO 5. DERMATOMIOSITIS. ASOCIACION CON NEOPLASIA. CASUISTICAS PUBLICADAS.

Cita bibliografica Neptes  Periodo RR 0 % neoplasia T.DM-Ca
) _ DM: 2,4 (M) y 3,4 (F)
28 -
Suecia 1992 788 20 afos PM:17 (M) 18 (F)
Escocia 1996 %/ 705 12 anos DM:7,7; PM: 2,1 0-2 afos
RR:3
DM: 198 neoplasias
Suecia, Dinamarca, 618 DM 10 afios PM: 137 neoplasias
Finlandia 1997 914 PM Ovario, pulmon,
pancreas, estémago,
colorrectal, linfoma
Singapur 1997 3! 38 DM 6 anos 31,6% (38% nasofaringea). -
Dinamarca 1997 32 539 12 anos AR 59 F’ulmon, 0-1afo
ovario, linfoma
Florencia 2002 ' 1 DMA - Ninguna neoplasia -
Francia y Suiza 2002 * ;3P,|\DAM 19 afios 40% 0-1ano
0, il Ar-
Buenos Aires 2002 [*] 40 10 anos L8yEh, i, @RI, Eei 0-2 afos

Vix

Periodo: duracion del estudio. RR o0 % neoplasia: riesgo relativo o prevalencia de neoplasia.
T. DM-Ca: tiempo entre diagnéstico de la DM y la neoplasia. M: masculino. F: femenino.

[*]: nuestra casuistica.

phyton mentagrophytes, sarna noruega, piomiositis “no tropical” y distension
abdominal intermitente vinculada probablemente a adherencias intestinales.
3. Se observaron dos vasculitis cutdneas en la poblacién estudiada con lesio-
nes simil atrofia blanca, y coexistencia con lesiones esclerodérmicas marfi-

linas adyacentes.

4. LaDMA constituy6 el 23% (9/40) de la poblacién estudiada.

5. La DMA no parecid ser distinta de la forma cldsica (DM). En esta forma
clinica se observé uno de los 6 casos asociados a neoplasia y los 5 restantes
entre los 36 pacientes adultos de la forma cldsica. La prevalencia total de

neoplasias fue 16,66% en la poblacidn adulta estudiada.

6. Todas las neoplasias pertenecieron a la esfera ginecoldgica, probablemente
por el predominio del sexo femenino y por ser la neoplasia predominante

en ese sexo en nuestro medio.

Los dos pacientes con intersticiopatfa pulmonar
fueron Jo-1 negativos.

Aungque se ha negado el rol patogénico de los im-
plantes de siliconas en esta enfermedad,® en un caso
se registr6 como antecedente un implante mama-
rio de silicona. Fue una DMA, que evoluciond lue-
go de varios afios con fibrosis pulmonar, remitien-
do luego de la corticoterapia.

En una paciente (sindrome de superposicién), se
hallaron, tardiamente en su evolucidn, anticuerpos
anticardiolipina positivos en titulo significativo la
cual presentd un accidente isquémico transitorio.

10. Se destaca la falta de trabajos previos basados en

series propias de pacientes de DM, en la biblio-
grafia nacional.
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