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RESUMEN 

En este trabajo los autores 
describen los hallazgos 
clínico-patológicos de cinco pacientes 
afectos de Dermatomiositis. Se hace 
especial hincapié en el posible valor 
diagnóstico de las lesiones cutáneas 
de Ja enfermedad, fijándose cuáles 
son los patrones histopatológicos de 
cada signo cutáneo. Basándonos en 
nuestra experiencia y en la de otros 
autores, consideramos que tanto las 
pápulas de Gottron como Ja 
poiquilodermia de la dermatomiositis 
presentan rasgos histopatológicos que 
en el contexto de una sospecha 
clínica previa, permiten apoyar un 
diagnóstico. Asimismo se revisan 
aquellos aspectos más conflictivos del 
proceso como las formas infantiles, la 
asociación con neoplasias y los 
síndromes de solapamiento. 

Introducción 

La Dermatomiositis (DM) es una 
enfermedad del tejido conectivo en la 
que se combinan una polimiositis 
(PM) (inflamación del músculo estria
do con necrosis de fibras musculares 
y debilidad muscular de predominio 
proximal) y, en la mitad de los casos, 
una dermatosis característica 1

• 

A propósito de 5 pacientes estudia
dos en los dos últimos años en nues
tro Departamento, comentamos los 
hallazgos dermatológicos más signifi
cativos de este proceso, subrayándose 

* Departamento de Dermatología. 
** Departamento de Anatomía Patológica. Clí

nica Universitaria. Facultad de Medicina de 
la Universidad de Navarra. Pamplona. 
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los aspectos anatomopatológicos de 
las lesiones cutáneas, habitualmente 
consideradas como inespecíficas 2 o 
indistinguibles de los del lupus erite-

• 1 1 l l • 4 ,, 

niatusu u 1a esc1eruuerrrua , as1 
como las últimas aportaciones en el 
tratamiento de este proceso. 

Observaciones 

Caso n." 1 

Mujer de 81 años de edad, que con
sultó por presentar un cuadro cutá
neo, de cuatro años de evolución, con
sistente en lesiones eritematoescamo
sas en dorso de articulaciones interfa
lángicas de dedos de ambas manos 

Fig. l. 

(Fig. 1) y en codos, junto a cicatrices 
puntiformes en "mordedura de rata" 
en pulpejos de dedos de manos (Fig. 
2). En zona periungueal mostraba va-
- - - _1 ~l - ,t_ - _t - - - - - - .c .. - - ( - ·- ---- - --- - _ ... -
l>UI> UJlaLaUUI> ljUC UllCC!i:ill UH i:il>!JCUU 

telangiectásico (Fig. 3). 

En cuello y escote presentaba lesio
nes poiquilodérmicas, que refería em
peoraban tras exposiciones lumínicas. 
Estas alteraciones cutáneas se acom
pañaron de debilidad muscular pro
gresiva, astenia, pérdida de 15 kilogra
mos de peso en los últimos seis me
ses, y alteración de la deglución con 
disfagia alta para sólidos y líquidos. 

En la analítica únicamente se de
tectó una importante anemia microcí
tica hipocrómica, una elevación de la 
VSG (59/94) y un aumento de 
CPK (263). Se realizaron dos biopsias 
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Fig. 2. 

Fig. 3. 

cutáneas: una en pápula de dorso de 
dedo y otra en región del escote. Los 
hallazgos se recogen en la tabla 111. 

En la biopsia de la lesión preester
nal, la piel tenía un marcado aspecto 
esclerodermiforme con edema y cier
to aumento del colágeno en dermis y 
moderada atrofia de anejos, principal
mente de las glándulas sudoríparas 
ecrinas. 

Aspecto esclerodermiforme tam
bién visualizable en hipodermis (Fig. 
4). Con la tinción de azul alcian se 

detectaron depósitos de mucina en las 
áreas de edema. 

Fue diagnosticada de DM/PM, ins
taurándose tratamiento con corticoi
des inicialmente intramusculares, 0,5 
mg/kg/día, y posteriormente orales 
con pauta descendente progresiva 
ha~ta 0,1 mg/kg/día. 

La paciente y su familia rehusaron 
la realización de exploraciones com
plementarias para descartar la exis
tencia de una neoplasia asociada, tal 
como inducía a pensar el síndrome 
general que padecía. 

136 REVISTA DE MEDICINA DE LA UNIVERSIDAD DE NAVARRA - VOL. XXXIII - N.º 3 - JULIO-SEPTIEMBRE 1989 

Las lesiones cutáneas mejoraron 
parcialmente, pero la paciente falleció 
a los cinco meses del diagnóstico, sin 
que se pudiera filiar la causa del falle
cimiento, por no practicarse necrop
sia. 

Caso n.° 2 

Mujer de 77 años de edad que pre
sentaba un cuadro cutáneo de un año 
de evolución, consistente en lesiones 
papulosas, eritemato-violáceas y des
camativas en cara, manos, tórax, dor
so de articulaciones metacarpofalán
gicas y cara anterior de muslos. Tam
bién padecía un edema facial difuso y 
telangiectasias periungueales, todo 
ello acompañado de debilidad muscu
lar en manos, brazos y extremidades 
inferiores, pérdida de 3 kilogramos de 
peso en los últimos 5-6 meses, astenia 
y disfagia moderada. 

La paciente, desde hacía diez años, 
padecía una diabetes tipo 11, contro
lada con dieta. 

En la analítica únicamente se de
tectaba una elevación de la VSG 
(16/46) y de la CPK (97). 

En el estudio radiográfico óseo se 
observaba una artrosis vertebral, ate
romatosis y un aneurisma en aorta to
racoabdominal. 

En la biopsia de piel, realizada so
bre una pápula de Gottron, se obser
vaba hiperqueratosis y ligera disminu
ción del grosor de la epidermis. En 
dermis aumento del colágeno que se 
disponía en haces irregulares, con 
acentuación alrededor de los anejos y 
entre las glándulas sudoríparas que 
estaban disminuidas de tamaño o 
atróficas. Infiltrados linfomonocita
rios perivasculares en dermis media, 
de moderada intensidad. En la inmu
nofluorescencia (IF) directa se obser
vaban depósitos de fibrinógeno en la 
membrana basal epidérmica. 

En el estudio electromiográfico 
presentaba junto a alteraciones com
patibles con una polimiositis, una po
lineuropatía sensitiva. La biopsia mus
cular de músculo deltoides presenta
ba una ligera atrofia de fibras muscu
lares, sin apenas infiltrado inflamato
rio. Mediante exploraciones comple
mentarias se descartó la existencia de 
neoplasias ORL, ginecológica, hepa
tobiliar, digestiva y mamaria. 

Fue diagnosticada de DM, instau
rándose tratamiento inicial con corti
coides tópicos y methotrexate (7,5 mg 
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Fig. 4. 

semanales IM), posteriormente al 
presentar nuevos brotes no controla
bles, se optó por corticoides orales (1 
mg/kg/día de Prednisona). Con este 
tratamiento la sintomatología mejoró 
desapareciendo las lesiones cutáneas 
a los 6 meses y recuperando, de ma
nera casi simultánea, la fuerza muscu
lar. Para mantener la mejoría fue ne
cesaria una dosis de soporte de 15 
mg/día de Prednisona. Debido a la 
terapéutica corticoidea, la diabetes se 
descompensó, requiriendo control 
mediante antidiabéticos orales. 

La paciente falleció un año des
pués, debido a la rotura de su aneu
risma toracoabdominal. Permanecía 
asintomática del cuadro cutáneo-mus
cular. 

Caso n.° 3 

Mujer de 65 años, que presentaba 
un cuadro cutáneo de 2-3 años de evo
lución, con aparición progresiva de le
siones maculosas, eritematosas, asin
tomáticas, inicialmente en brazo iz
quierdo que luego se extendieron al 
derecho. Lesiones eritematodescama
tivas en frente, párpados superiores, 
mejillas, escote, extremidades supe
riores, dorso de articulaciones meta
carpofalángicas e in terfalángicas 
proximales y distales. Eritema y ede
ma en párpados, telangiectasias mala
res y moderado eritema periungueal. 
En tronco y extremidade-s superiores 
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coexistían áreas con eritema y zonas 
hiperpigmentadas o atróficas con te
langiectasias (Fig. 5). 

Refería asimismo un síndrome ge
neral de debilidad muscular, inicial
mente en extremidades superiores y 
posteriormente en extremidades infe
riores y cinturas pelviana y escapular, 
acompañado con fiebre de 38º e y 
malestar general. Asimismo, refería 
intensa caída de cabello desde hacía 
varios meses. 

En la analítica se detectó una ele-

Fig. 5. 

vación de la VSG (28/60), de la CPK 
(1.180), CPK-MB (46), SGOT (120), 
SGPT (79), F. Ale. (95), LDH (793), 
ANA + 1/320 patrón homogéneo 
granular. 

La radiología demostraba la exis
tencia de una osteoporosis vertebral y 

· en manos y el ECG un infarto de mio
cardio antiguo. Mediante otras explo
raciones complementarias se descartó 
la existencia de neoplasias asociadas 
en aparato digestivo, mama, genitales 
y pulmón. 

En la exploración endocrinológica 
se detectó una diabetes mellitus insu
linodependiente y un hipotiroidismo. 

La biopsia cutánea de una pápula 
de Gottron de dorso de mano tenía 
un marcado aspecto poiquilodérmico 
con hiperqueratosis ortoqueratósica, 
vasodilatación, moderado infiltrado 
linfocitario, melanófagos y prolifera
ción de fibroblastos en dermis (Fig. 
6). Inmunofluorescencia directa nega
tiva. En la biopsia del área poiquilo
dérmica de brazo se observaba un as
pecto similar pero con más edema, 
en cuyo seno se demostraba mucina 
con el azul alcian (Fig. 7). 

El estudio electromiográfico era 
compatible con polimiositis. En la 
biopsia de músculo deltoides se obser
vaban fibras musculares de diferentes 
tamaños, algunas atróficas, otras ne
cróticas fagocitadas por macrófagos y 
otras con signos regenerativos, junto 
con un infiltrado linfohistioplasmoci
tario en el endomisio. 
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Fig 6 

Diagnosticada de DM, se instauró 
tratamiento con corticoides, inicial
mente intramusculares y posterior
mente dosis de 1 mg/kg/día de Pred
nisona oral, con pauta progresivamen
te descendente. 

La paciente evolucionó favorable
mente tanto del cuadro de DM-PM 
como de la diabetes y el hipotiroidis
mo, en estos dos últimos casos mer
ced al tratamiento endocrinológico 
adecuado. Recuperó la fuerza muscu
lar y mejoraron las lesiones cutáneas, 
excepto las hiperpigmentadas y las te
langiectasias (poiquilodérmicas) del 
tronco. Los enzimas hepáticos y mus
culares, en posteriores revisiones, dis
minuyeron progresivamente hasta 
normalizarse. La dosis mínima de 
mantenimiento se estableció en 20 mg 
de Prednisona/día. 

Caso n.° 4 

Mujer de 38 años de edad que con
sultó por presentar un cuadro cutáneo 
de un año de evolución, caracterizado 
inicialmente por eritema y edema per
sistente en párpados superiores (Fig. 
8). Con posterioridad le aparecen le
siones lenticulares eritematodescama
tivas de centro atrófico en caras late
rales de dedos, dorso de articulacio
nes metacarpofalángicas y palmas, así 
como en codos y nalgas. 

De forma casi simultánea se instau
ró un cuadro de debilidad muscular 

Pío- 7 
~ ~l::>' ' • 

en pies, rodillas, muslos y glúteos, jun
to a mialgias y artralgias generaliza
das, fiebre de 37-38º e, caída de cabe
llo, úlceras bucales, conjuntivitis y 
otalgia. Pérdida de 6 kg de peso, en 
los últimos dos meses. 

La biopsia de un elemento quera
tósico de dorso de dedo de mano mos
tró una epidermis con hiperqueratosis 
ortoqueratósica y acantosis, tumefac
ción de células basales, focal y engro
samiento de lámina basal. En dermis 
papilomatosis, junto a infiltrados lin-

Fig. 8. 
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fomonocitarios perivasculares, edema 
y depósitos de mucina (Fig. 9). 

La analítica básica, así como el 
EMG y la biopsia muscular fueron 
normales. Diagnosticada de DM, se 
inició tratamiento con Prednisona 
(máximo 80 mg/día) y ante la falta de 
respuesta se asoció ciclofosfamida 
(200 mg/día), sin obtenerse remisión 
alguna. En este momento se decide 
practicar plasmaféresis (tres sesiones 
semanales cada dos meses) con lo cual 
las lesiones cutáneas y el síndrome 
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Fig_ 9. 

general mejoraron hasta casi desapa
recer. Para mantener la mejoría ha 
sido suficiente con una pauta de 10 
mgldía de Prednisona y, ocasional
mente, breves ciclos de ciclofosfamida 
a bajas dosis. Conseguida la remisión 
del cuadro, ha transcurrido un año 
sin presentar nuevos síntomas 

Caso n.° 5 

Mujer de 45 años que presentaba 
un cuadro cutáneo de 1-2 años de evo
lución, consistente en lesiones erite
matodescamativas parcialmente atró
ficas y pigmentadas en cara, brazos y 
tórax, acompañado de otras lesiones 
papulosas, eritematosas e hiperquera
tósicas en dorso de manos. Desde ha
cía un año y medio presentaba artral
gias en hombros y manos, sin signos 
inflamatorios. En párpados, eritema y 
edema. Refería empeoramiento de 
sus lesiones tras la exposición a la luz 
solar. 

Las exploraciones complementa
rias resultaron rigurosamente norma
les, salvo una elevación de la VSG y 
unos ANA positivos con un título de 
1/20 y un patrón nucleolar. 

Los resultados de las biopsias efec
tuadas de una lesión poiquilodérmica 
y una pápula de Gottron se recogen 
en la tabla III. 

En la IF directa de piel afecta de 
brazo, se evidenciaron en dermis na
pilar depósitos de IgA, IgG e IgM 
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difusos con un patrón granular junto 
a depósitos de fibrinógeno granular 
en la membrana basal. El EMG no 
demostraba alteraciones. Tampoco la 
biopsia muscular (deltoides) reveló 
patología a este nivel. 

Diagnosticada de DM con afecta
ción exclusivamente cutánea se ins
tauró tratamiento con Prednisona 
oral, dosis inicial 0,5 mglkgldía, con 
lo cual los síntomas remitieron total
mente. La corticoterapia se retiró a 
los cinco meses de iniciado el trata
miento. La paciente permanece asin
tomática desde hace un año. 

En las tablas I, II y III se ofrecen 
resumidos los datos clínico-histológi
cos más significativos de los pacientes 
referidos. 

Discusión 

La Dermatomiositis es una enfer
medad del tejido conjuntivo, de etio
logía desconocida, cuya edad de pre
sentación más frecuente oscila entre 
los 45 y los 60 años 5

• Su incidencia 
en EE.UU., es de un nuevo caso por 
cada 280.000 habitantes/año con ma
yor afectación del sexo femenino 
(2: 1 ). En algunos pacientes se asocia 
a otras enfermedades del tejido co
nectivo o neoplasias malignas 6

• 

Fue clasificada en cinco subgrupos 
por Bohan y Peter en 1977 7

, basán
dose en el seguimiento, durante quin
ce años, de 153 pacientes con la en
fermedad (Tabla IV). 

Tabla l. RESUMEN DATOS CLINICOS 

Paciente 
Sexo 
Edad 
Cronología 

Si111omlltologí11 cllllÍnell 
Edema facial 
Eritema heliotropo 
Pápulas de Gottron 
Eritema periungueal y tclangicctasias 

periungucalcs 
Cicatrices en «mordedura de rala» 

en pulpejos 
Lesiones eritematocscamosas en cara 

y extremidades 
Lesiones poiquilodérmicas 
Fotoscnsibilidad 
Alopecia 

l 
F 

81 
4 mios 

+ 

+ 

+ 

2 
F 
77 

1 al1o 

+ 

+ 

+ 

+ 

3 
F 

65 
2-3 al1os 

+ 
+ 
+ 

+ 

+ 
+ 

+ 

Tahla II. SINTO:\IATOLOGIA GENERAL 

Paciente 
Peso 
Astenia 
Debilidad muscular 
Disfagia 
Fiebre 
Mialgia 
Artralgia 

Anlllílirn 
t YSG 
t CPK 
i Aldolasa 
'! Crcatina orina/24 h. 
1 P. Hepáticas 
ANA(+) 

EMG 
Biopsia muscular 
i\snc. a neoplasia 

+ 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 

No 
No 
')•) 

2 
+ 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 

+ 
+ 

No 

3 

+ 
+ 

+ 
+ 

+ 
+ 

+ 
Homog. 

1/320 
+ 
+ 

1\.l,, 
)'IU 

4 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 
+ 

+ 

No 

4 
F 

38 
1 año 

+ 
+ 
+ 

+ 

+ 

5 
F 

45 
1-2 años 

5 

+ 

+ 

+ 

+ 
+ 
+ 

Nucleolar 
1/20 

No 
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Tabla III. RESULTADOS HISTOPATOLOGIA CUTANEA 

{ 'a.ws 3 

PAPULAS DE GOTTRON 

Epidermis Hipcrqueratosis 
atrofia focal 

Hiperqucratosis 
atrúfica 

l liperqueratosis 
acantosis 

Degeneración vacuolar células 
hasalcs 

Engrosamiento lúmina basal 
(PAS +) 

Infiltrado mononuclcar 

Mucina dérmica 
(Azul Alcian) 

Colagcnización dermis 

+ 
Moderado 

dermis sup. 
+ 

+ 

Escaso 
dermis sup. 

+ 

Moderado 
dermis sup. 

AREAS POIQUILODERMICAS 

Epidermis Hiperqueratosis 
atrófica 

l-lipcrqueratosis 
atrófica 

Degeneración vacuolar células 
basales 

Engrosamiento lúmina basal 
(PAS +) 

Infiltrado 
mononuclear 

Mucina dérmica 
(Azul Alcian) 

Colagenización dermis 

Tabla IV. CLASIFICACION 
DE LA DM (7) 

l. Polimiositis. 
11. Dermatomiositis. 
III. Polimiositis o dermatomiositis aso

ciada a tumor maligno. 
IV. Polimiositis o dermatomiositis in

fantil. 
V. Polimiositis o dermatomiositis aso

ciada a otra enfermedad dd tejido 
conectivo (con criterios diagnósti
cos de las dos enfermedades). 

Tabla V. CRITERIOS 
DIAGNOSTICOS (8,9) 

1. Debilidad muscular proximal sistémi
ca con/sin disfagia o debilidad muscu
lar respiratoria. 

2. Elevación cn suero de cnzimas muscu
lares CPK. transaminasas. LDl-I v al-
dolasa. creatina. -

J. Alteraciones electromiogrúfícas típi
cas. 

4. Alteraciones en la biopsia muscular. 
con necrosis a veces regeneración y 
miositis. 

5. Erupción rnt{inea típica (sólo para 
<lcrn1atominsitis). 

Moderado 
dermis sup. 

+ 

+ 

iv1oderado 
dermis sup. 

+ 

Estos mismos autores propusieron 
cinco criterios mayores para definir y 
diagnosticar la dermatomiositis y po
limiositis 8

' 
9

, que se recogen en la ta
bla V. Referido al diagnóstico de PM, 
si se dan cuatro de los cinco criterios 
la enfermedad es cierta, probable si 
se dan tres y posible si únicamente 
son dos, en todos los casos sin conta
bilizar el criterio número cinco. 

A su vez el diagnóstico de DM será 
definitivo con tres criterios, probable 
con dos y posible con uno, siempre 
más las lesiones cutáneas del criterio 
cinco. 

Etiopatogenia 

La etiopatogenia de la DM no es 
bien conocida, a pesar de que se han 
demostrado diversas alteraciones in
munológicas, tanto de la inmunidad 
celular como en la humoral, que po
drían jugar un papel decisivo en su 
génesis. 

Kakulas observó cómo linfocitos 
periféricos de pacientes con DM pro
ducían daño en cultivos tisulares de 

Hiperquerahisis 
acanlosis 

+ 

+ 
Intenso dermis 
sup. y media 

+ 

5 

Hiperqucratosis 
aeantosis 

Moderado 
dermis sup. 

Hipcn¡ueratosis. 
atrófica 

+ 

Moderado 
dermis sup. 

+ 

músculo fetal humano 1º. Dawkins en 
1973 observó lo mismo en cultivos de 
músculo de pollo 11

• Se ha postulado 
que la destrucción de las fibras mus
culares sería ocasionada por la agre
sión directa de linfocitos T 1 2 

• 
13

• 

También se han involucrado facto
res humorales a través de una reac
ción de hipersensibilidad tipo III de 
Gell-Coombs, pues la existencia de in
munocomplejos, tanto en músculo 
afecto como circulantes, se ha demos
trado en algunos pacientes con enfer
medad activa 1

'. 

- Producción exagerada de anti
cuerpos frente a diversos componen
tes específicos del músculo, entre ellos 
la mioglobina, demostrada en el 71 % 
de pacientes con PM (a diferencia de 
la miastenia grave 31 %, y en la dis
trofia muscular 10 % ) 15

• 

- Ac. antinucleares no organoes
pecíficos en 6-30 % de pacientes, a 
títulos bajos y sin especificidad diag
nóstica 7

' 
16

• 

- Ac. anti-RNP en el 15 % de pa
cientes del grupo 1 y en el 50 % de 
los del grupo V. 

Se ha demostrado la existencia de 
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Tabla VI. AUTOANTICUERPOS EN DERMATOMIOSITIS-POLIMIOSITIS. 
MODIFICADO DE CALLEN (6) 

/1llt(~cno fAJcali:::aáún 

Ku Núcleo 
Jo-1 Citoplasma 

Mí-2 Núcleo 
PM-Escl. Nuclcado 
Ro Citoplasma 
M-RNP Núcleo 

hasta nueve diferentes Ac. precipitíni
cos con características diferentes a las 
de los anti-SM, RNP, Ro y La asocia
dos a lupus, enfermedad mixta del te
jido conectivo o síndrome Sjo
gren 6

' 
16

' 
17

, los más importantes de 
los cuales se recogen en la tabla VI. 

Uno de estos sistemas de Ac. pre
cipitínicos es el PM-1, reactivo frente 
a las proteínas ácidas del extracto nu
clear de timo de ternera, existente en 
el 61 % de sueros de PM, con mayor 
frecuencia en los grupos I y V y no 
encontrado en otras enfermedades ni 
en controles sanos. 

Otro Ac. similar al PM-1 y también 
altamente específico de miositis es el 
anti-Jo-1 que se da en el 23 % de 
sueros con DM-PM. 

Los pacientes con Ac. anti-Jo-1 
asocian HLA-DR3, DRw6 o ambos, 
siendo estos DR, los ligados a la PM 
del adulto, lo cual sugiere que este 
sistema de Ac. puede ser el resultado 
de una respuesta inmune aberrante, 
mediada por el HLA-DR en los pa
cientes con PM-DM 18

• Recientemen
te se han demostrado secuencias prác
ticamente idénticas entre ciertos antí
genos virales y proteínas del músculo 
esquelético que constituirían la diana 
de anti-Jo-l 1

9
• 

En algunos casos de D M juvenil se 
involucra un factor etiopatogénico 
vascular, con patología arterial, que 
condicionaría un componente isqué
mico, siendo las fibras perivasculares 
las más afectadas. 

La DM al igual que otras enferme
dades del tejido conectivo puede 
ocurrir en pacientes con disminución 
congénita del segundo componente 
del complemento 20

• 

.-1sociacián Frel·11L'IIL'it1 

PM-Escl. Ovcrlap 50 
PM 30 
DM 10 
DM 20 

PM-Escl. Ovcrlap 60 
DM (cardíaca) 38 

PM/DM 4-15 

Clínica 

El cuadro inicial es variable en su 
presentación y en la progresión de los 
síntomas. 

Manifestaciones musculares 

La debilidad muscular suele ser el 
primer síntoma (en su ausencia no se 
puede realizar un diagnóstico de se
guridad). Inicialmente suele afectar a 
las extremidades inferiores y con pos
terioridad a la cintura escapular y 
músculos faríngeos. Aunque puede 
acompañarse de dolo1~ sobre todo en 
estadios tempranos, la mialgia es más 
frecuente en síndrome overlap o en 
otras enfermedades. Raramente apa
recen contracturas y atrofia muscular. 
La calcinosis es más frecuente en la 
forma infantil y sólo aparece en el 
15 % de los adultos. En el 5 % de 
pacientes hay afectación de la muscu
latura facial u ocular, esto ocurre so
bre todo en casos severos o asociados 
a tumor o miastenia 2 1 

• Los signos de 
denervación muscular indican asocia
ción casi segura con una neoplasia. 

La disfagia causada por debilidad 
de la musculatura orofaríngea debe 
ser diferenciada de la causada por 
afectación del músculo liso de la par
te inferior del esófago que, aunque 
posible en la DM-PM, es más carac
terístico de la esclerodermia o de los 
síndromes de solapamiento. 

En algunos pacientes con PM hay 
un componente miasténico y una dis
minución de receptores de acetilcoli
na en terminaciones nerviosas moto
ras 22

• 
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Manifestaciones cutáneas 1 
• "· " 

Las manifestaciones cutáneas en el 
30 % de los casos acontecen antes que 
las musculares. Puede cursar con di
versas expresiones, pero entre todas 
ellas dos son los signos patognomóni
cos: lesiones eritemato-edematosas 
asintomáticas en zonas periorbitarias, 
región malar, frente, cuello y hom
bros, que en los párpados superiores 
ofrecen un peculiar color rojo violá
ceo, llamado eritema heliotropo 
(30 % ) (Fig. 8). La otra lesión carac
terística de la DM son unas pápulas 
eritemato-escamosas que aparecen 
sobre las articulaciones interfalángi
cas de manos, y con menos frecuencia 
en codos y superficies extensoras de 
brazos, rodillas y maléolos internos 
(25 % ), son las pápulas de Gottron 
(Fig. 1). Algunas de estas lesiones pa
pulosas aunque evolucionan hacia la 
atrofia, permanecen recubiertas de es
camas firmemente adheridas que pue
den encubrir este hecho. Habitual
mente las manifestaciones cutáneas 
no siguen un curso paralelo al de la 
enfermedad muscular. 

Con menor frecuencia aparecen, en 
tronco y extremidades superiores, lesio
nes poiquilodérmicas (asociación de 
atrofia, telangiectasias y leucomelano
dermia) que suelen coexistir con una 
marcada fotosensibilidad, y que en al
gunos pacientes dan lugar, al predomi
nar sobre el resto de signos, a formas 
poiquilodérmicas de DM (Fig. 5). 

Otros signos cutáneos son menos 
frecuente y específicos: eritema y te
langiectasias periungueales, con oca
sional hipertrofia de la cutícula e in
fartos hemorrágicos en la misma (Fig. 
3) (existente también en el lupus eri
tematoso y en la esclerodermia) que 
en ocasiones se acompañan de un vivo 
dolor al presionar sobre la matriz un
gueal, "signo de la lúnula" 25

; microin
fartos en pulpejos (Fig. 2); fenómeno 
de Raynaud (en el 30 % de casos), 
alopecia en cuero cabelludo hipertri
cosis corporal. La afectación de las 
mucosas es infrecuente, salvo en la 
DM tipo V. 

Las úlceras cutáneas son relativa
mente frecuentes en las formas de 
DM que cursan con calcinosis, pues 
la mayor parte son consecutivos a la 
apertura al exterior de pequeños fo
cos de calcificación. 

22 



j 
1 

1 

Los pacientes con síndromes de so
lapamiento pueden desarrollar, ade
más, lesiones cutáneas características 
de otras enfermedades del tejido con
juntivo. En este grupo las manifesta
ciones más frecuentes son los cambios 
esclerodermiformes, aunque también 
son posibles lesiones de lupus discoi
de crónico, vasculitis o inclusive nódu
los reumáticos. 

Patología en otros órganos 

Acontece principalmente en sín
dromes overlap, en forma de cuadros 
diversos: artralgias o artritis en articu
laciones distales (20-25 % ) 26

; altera
ciones de la motilidad del esófago, 
10-15 %, frecuencia que asciende al 
70 % de DM-PM si se practican siste
máticamente técnicas de manometría 
o cinerradiografía 27

, y síndrome de 
Sjogren 4

• 
1

• 
2 1

• En el 30-40 % hay ma
nifestaciones cardíacas, que van des
de simples alteraciones en el electro
cardiograma sin repercusión clínica, a 
pericarditis o miocarditis, esta última 
más frecuentes en PM que en DM y 
pudiendo ser causa de muerte 28

• 
2 9

• 

La pericarditis suele aparecer en pa
cientes con síndrome overlap 24

• 

El 30 % de pacientes tienen altera
da la función pulmonar y el 5-15 % 
una difusa fibrosis intersticial "radio
lógica", similar a la de la artritis reu
matoide o la esclerodermia 2

'. 

La afectación renal es excepcional, 
aunque hay casos descritos de glome
rulonefritis mesangial proliferativa 3 1

• 

Analítica 

Existe elevación de enzimas muscu
lares, CPK, aldolasa, LDH y transami
nasas. El aumento de la CPK es el 
parámetro que mejor se correlaciona 
con el curso clínico y con la actividad 
de la enfermedad, asimismo, es el úl
timo en normalizarse; por ello sirve 
como control del tratamiento. Se ele
va sistemáticamente la CPK tipo MM, 
pero si el valor es muy alto también 
aumenta la CPK tipo BM. Los casos 
de DM-PM que cursan sin elevación 
de la CPK podrían tener un peor pro
nóstico 32

• 

Más constante y sensible tanto en 
el diagnóstico como en el seguimien-

23 

to de la evolución parece la elevación 
durante la enfermedad activa de la 
creatina en orina de 24 horas 33

• El 
control simultáneo de ambos paráme
tros, CPK y creatina, nos proporcio
nará un elevado nivel de certeza en el 
seguimiento del paciente. 

La VSG está siempre elevada, pero 
no se correlaciona con la actividad de 
la enfermedad ni con la respuesta al 
tratamiento. En formas agudas existe 
una moderada leucocitosis. No suele 
existir anemia, o se desarrolla lenta
mente en casos crónicos. 

Electromiograma 34
' 

35 

Es útil para confirmar la presencia 
de miopatía y excluir la neuromiopa
tía, encontrándose un aumento de la 
actividad muscular de inserción, nu
merosos potenciales de fibrilación y 
ondas positivas de reposo. Si existe 
una enfermedad maligna asociada 
suele detectarse una mayor irritabili
dad de membrana, que sugiere mayor 
actividad y agresividad de la miositis. 

El 40 % tiene el cuadro electromio
gráfico (EMG) completo, el 50 % sólo 
tienen alteraciones miopáticas. 

Varios años después de tratamien
to corticoideo o inmunosupresor, pue
den observarse todavía signos de de
nervación y reinervación. 

Biopsia muscular 1 
• 

2 

Para efectuar la biopsia muscular 
se debe seleccionar un músculo afec
to proximal y doloroso de una extre
midad (deltoides, cuádriceps), de pre
ferencia la contralateral a la seleccio
nada para la electromiografía. En 
caso de existir afectación el hallazgo 
fundamental es un infiltrado inflama
torio de predominio linfocitario, tan
to entre las fibras musculares como 
alrededor de los vasos. Los histiocitos 
y macrófagos suelen predominar en 
los estadías iniciales. Junto a esta mio
sitis intersticial, puede aparecer una 
miositis parenquimatosa con necrosis 
segmentaria, fagocitosis y regenera
ción de fibras musculares, atrofia 
muscular frecuente de fibras tipo Y2 
y atrofia perifascicular, siendo susti
tuido el músculo por tejido conectivo, 
estas últimas alteraciones son caracte
rísticas de estadías avanzados. 

Suele haber una estrecha correla
ción entre el grado de inflamación ha
llado en la biopsia muscular, el au
mento de enzimas séricos y la presen
cia de fibrilaciones espontáneas y on
das positivas en el EMG. Sin embar
go, como ya comentamos, no hay 
correlación entre la intensidad de la 
afectación muscular y la cutánea. 

Biopsia cutánea 

Así como la sintomatología cutánea 
de la DM es bastante característica, 
no ocurre lo mismo con su histopato
logía, que no es tan específica y con 
frecuencia puede resultar incluso 
equívoca 36

• 

La histopatología de las pápulas de 
Gottron, tal y como ocurría en nues
tros pacientes, suele ser similar a la 
del lupus discoide crónico (hiperque
ratosis, degeneración vacuolar de la 
basal, infiltrados de células mononu
cleares en dermis) (Fig. 9) excepto 
por dos hallazgos que no aparecen en 
DM-PM y sí en el lupus: atrofia epi
dérmica y banda lineal de IgG en la 
inmunofluorescencia directa. Por con
tra, en la pápula de Gottron suelen 
observarse, con mucha mayor fre
cuencia e intensidad que en el lupus, 
depósitos de mucina en forma de mu
copolisacáridos ácidos, detectables 
con las tinciones del azul alcian o el 
hierro coloidal 37

• 

Las lesiones poiquilodérmicas de la 
DM, cuando se biopsian, muestran 
una dermis superior con gran vasodi
latación y edema pero sin apenas cé
lulas inflamatorias (Fig. 7), este ede
ma en ocasiones da lugar a una vacuo
lización secundaria de las células ba
sales. Esta imagen de edema habitual
mente es el resultado del depósito, de 
mucopolisacáridos ácidos entre las fi
bras de colágeno, como ocurría en dos 
de nuestros tres pacientes con poiqui
lodermia. Winkelmann considera el 
conjunto de estos datos histológicos 
como característico de DM, en el con
texto de un paciente con sospecha clí
nica de la enfermedad. Otras enfer
medades que cursan con depósitos de 
mucina similares (mucinosis cutá
neas) tienen suficiente personalidad 
clínica como para no cónstituir un 
problema de diagnóstico diferen
cial 38

. 
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Aunque en el lupus eritematoso es 
posible también detectar depósitos de 
mucina en dermis, éstos suelen acom
pañarse de infiltrados linfocitarios "en 
parche" de intensidad mucho mayor 
que en estas formas de DM. 

Algunos casos de DM pueden ser 
histológicamente similares al estadio 
edematoso inicial de la esclerodermia, 
como ocurre en nuestro paciente n.º 
l. No obstante, al progresar, ambas 
enfermedades van diferenciando su 
aspecto patológico, la esclerodermia 
hacia la homogenización y esclerosis 
del colágeno, y la DM hacia un au
mento del edema y de las alteraciones 
epidérmicas, por lo cual el diagnósti
co diferencial entre ambos procesos 
se planteará en la práctica excepcio
nalmente. 

En la DM infantil tipo BANKER 
ios haiiazgos patológicos post-mortem 
muestran en piel, tejido celular subcu
táneo, músculo y piel una vasculitis 
necrotizante de pequeños vasos, con 
hiperplasia de la íntima y trombos de 
material fibrinoide 39

• Todas estas al
teraciones inducen una necrosis de los 
órganos afectos. En esta forma de 
DM infantil los fenómenos de calci
nosis en piel y partes blandas son muy 
frecuentes. 

La existencia de una paniculitis, 
aunque observada, es un fenómeno 
infrecuente. Los depósitos de calcio 
en el resto de DM, se refieren inicial
mente de manera ocasional, esta ob
servación probablemente no revela la 
verdadera incidencia de la calcinosis 
en la DM, dado que las tinciones para 
calcio generalmente no se practican 
rutinariamente en esta patología. 

DM Tipo 111 o asociada 
a tumor maligno 

Aunque la relación entre DM-PM 
y cáncer es indudable, hay notables 
discrepancias sobre la frecuencia de 
esta asociación. Así, desde 1975 se 
han publicado más de quince nuevas 
series de pacientes que cumplían los 
criterios de Bohan y Peter, en ellos la 
frecuencia de cáncer oscilaba entre el 
6 % y el 60 %, con una media del 
16 % 6

• Aunque hay datos contradic
torios, parece que los pacientes con 
DM presentarían una asociación más 
frecuente a neoplasias, frente a aque-

25 

llos con PM. Los órganos afectados 
por dichos tumores, en orden decre
ciente son: mama, pulmón, ovario, co
lon, estómago, útero, nasofaringe, !in
famas y próstata 6

• Entre los pacien
tes afectos de DM-PM que responden 
al tratamiento, la incidencia de cáncer 
es muy baja. 

A pesar de estos datos, no parecen 
justificadas exploraciones comple
mentarias exhaustivas, que se han de
mostrado inútiles, salvo en aquellos 
casos que presenten síntomas y/o sig
nos de sospecha 4 º· 41

• 

DM infantil 

En la edad juvenil la DM es 10-20 
veces más frecuente que la PM, afec
tando con preferencia al sexo femeni
no 6, ·!2, ·!3, ·!·~. 

Habitualmente la dermatomiositis 
infantil es similar a la del adulto ex
cepto por dos circunstancias: su ma
yor incidencia de calcinosis y la no 
asociación a tumores malignos 45

• 

Winkelmann denomina a esta forma 
DM tipo Brunsting 46

• Una variedad 
más rara de la enfermedad que tiene 
un curso agudo y una alta mortalidad 
y se asocia a vasculitis, es la forma 
tipo Banker, autor que la descri
bió 39

• 
47

• En la tabla VII se recogen 
las diferencias sustanciales entre am
bos tipos de DM infantil. 

En la DM infantil en estadio cróni
co, la calcinosis del tejido celular y de 
las fascia musculares es una secuela 
frecuente 46

' 
48

, apareciendo de ocho 

Tabla VII. COMPARACION ENTRE LAS 
DOS FORMAS DE DM INFANTIL. 

MODIFICADO DE CALLEN (6) 

Dalos cli11ims Tipo Tipo 
Ba11kcr Br1111.11i11g 

Curso Rápido Lento 
Anorexia Habitual Infrecuente 
Disfagia Habitual Infrecuente 
Calcinosis No Sí 
Fiebre Sí No 
Lcucocitosis Sí No 
Ulceración 

intestinal Sí No 
Vasculitis 

en biopsia 
muscular Sí No 

Mortalidad Elevada Escasa 
Respuesta a 

cortirnides ~l1ala Buena 
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meses a tres años después de la ins
tauración de la enfermedad, y además 
puede ser progresiva aunque remita 
la miositis. No existe ningún trata
miento eficaz para esta complicación. 

En el tipo Banker, como hemos se
ñalado, la biopsia muscular revela una 
vasculitis de pequeños vasos. y una 
atrofia muscular perifascicular 49

• Hay 
algunos casos publicados de afecta
ción retiniana consecutiva a la vascu
litis 48

• 

DM Tipo V o asociada a otras 
enfermeades del colágeno 

DM-PM 7 pueden ocurrir en aso
ciación con otras enfermedades del 
tejido conectivo, 21 % de pacientes 
en la serie de Bohan y Peter, siendo, 
en este caso, ia reiación enlre mujeres 
y hombres de 9:1, y la edad media de 
35 años. La asociación DM-PM con 
esclerodermia es la más frecuente 
(36 % ), seguida por lupus eritemato
so (28 % ) y artritis reumatoide 
(13 % ). Puede también asociarse a 
síndrome de Sjogren. En este grupo 
la PM se da con mayor frecuencia 
que la DM. 

Según algunos autores estos pa
cientes tienen pronóstico peor, pero 
en la serie antedicha no se evidencia
ron diferencias en cuanto a la respues
ta al tratamiento ni en la superviven
cia, respecto a los grupos I (PM) y II 
(DM). 

Tratamiento 

Los corticosteroides son el fárma
co de primera elección, a una dosis 
inicial de Prednisona de 0,5 a 1 
mg/kg/día hasta recuperar la fuerza 
muscular. Antes de comenzar el des
censo de la dosis debe transcurrir un 
mes desde la inactivación de la miosi
tis. La disminución debe ser lenta, ha
bitualmente dos meses por cada mes 
de tratamiento previo. La dosis de 
mantenimiento para controlar la mio
sitis es de 7,5-20 mg/día (promedio 
de 12,5). Se observa buena respuesta 
a este régimen terapéutico en el 
60-70 % de pacientes. Es predecible 
una menor respuesta cuando hay una 
neoplasia asociada a la DM-PM. 

Uchino ha demostrado mejores re-
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sultados y con menos efectos secunda
rios, con una pauta de 100 mg/día de 
Prednisona a días alternos ' º. 

Si a los cuatro meses no existe me
joría clínica ni analítica se plantean 
dos opciones posibles, aumentar la 
dosis de corticoides a 1,5 mg/kg/día y 
si a las 4-6 semanas no se observa 
mejoría se cambia a otra pauta, o ini
ciar directamente tratamiento con in
munosupresore.s. 

En este segundo caso existen varias 
alternativas: methotrexate oral o in
travenoso (dosis de 0,5 a 1 mg/kg en 
dosis única semanal durante 5-10 se
manas), ciclofosfamida oral (2-3 
mg/kg/día), azathioprina oral (2 
mg/kg/día) asociada a prednisona, o 
ciclosporina. Estudios recientes han 
demostrado que la plasmaféresis en 
combinación con corticoides y/o cito
tóxicos, puede ser eficaz en los pa
cientes que no han respondido a nin
guno de los regímenes antedichos, o 
en aquellos otros casos de inicio agu
do y evolución fulminante. 

Las lesiones cutáneas son difíciles 
de tratar, incluso cuando la miositis 
ha cedido. Ante esta situación mere
ce la pena ensayar los antipalúdicos 
de síntesis, pues logran la remisión de 
los síntomas cutáneós en el 50 % de 
los casos 5 1

• Debido al evidente com
ponente fotolumínico están indicadas 
medidas de fotoprotección. 

La terapéutica física activa, que no 
está indicada en la fase aguda de la 
enfermedad, únicamente debe ir diri
gida a evitar contracturas. 
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DERMATOMYOSITIS. A CLINICOPATHOLOGIC STUDY OF ITS CUTANEOUS LESIONS 

Summary 

The clinical and pathological findings in five patients with dermatomyositis are described . The diagnostic value of the cutaneous 
lesions in the disease, indicating the histological patterns of each cutaneous sign is stressed. Based in our experience and in the reviewed 
literature, we consider that Gottron's papules and poikilodermatomyositis present histological aspects that allow us to confirm the 
diagnosis suspected by clinical findings. Likewise we review sorne special difficult aspects of the disease such as infantile forms, 
association with neoplasias and overlap syndromes. 

27 REVISTA DE MEDICINA DE LA UNIVERSIDAD DE NAVARRA - VOL. XXXIII - N.' 3 - JULIO-SEPTIEMBRE 1989 14 7 


