Casos Clinicos

Dermatomiositis amiopética. Comunicacion de dos casos.
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Resumen

La dermatomiositis presenta una forma denominada
amiopdtica, que se suma a las cldsicamente descritas.
La dermatomiosistis amiopatica presenta compromiso
cutaneo pero no muscular, por un periodo de obser-
vacién de 6 meses, siendo confirmado el diagndstico
si persiste esta caracteristica por 2 afios. Si hay alguna
manifestacién muscular subclinica se considera como
hipomiopatica.

El prondstico de esta forma no es necesariamente me-
jor, porque puede asociarse con enfermedad pulmonar
intersticial y neoplasias.

Presentamos 2 casos que pueden ser incluidos en este
subgrupo: Una mujer con evolucién favorable y un va-
ron en el que el compromiso pulmonar le produjo la
muerte.

Palabras claves: dermatomiositis, dermatomiositis
amiopatica, dermatomiositis hipomiopatica.

Abstract

Dermatomyositis has an amyopathic form dissemina-
ted in addition to the classically described.

Amyopathic dermatomyositis presents cutaneous in-
volvement but no muscle, for a period of 6 months of
observation, the diagnosis being confirmed if this fea-
ture persists for 2 years. If any muscle subclinical mani-
festation is considered hypomyopathic.

The prognosis in this way is not necessarily better be-
cause it can be associated with interstitial lung disease
and neoplasms.

We present 2 cases that can be included in this sub-
group. A Women with favorable evolution and a man
in which the pulmonary involvement caused his death.

Keywords: dermatomyositis, dermatomyositis amyo-
pathic, dermatomyositis hypomyopathic.

Introduccién

Dermatomiositis (DM) es un grupo heterogéneo de
trastornos autoinmunes genéticamente determina-
dos, que afecta piel y musculos (a veces aisladamente),
y ocasionalmente visceras y articulaciones.’

La clasificacion clasica de Bohan (1975) incluye 5 sub-
grupos clinicos:"*

* Polimiositis (PM)

e DM

¢ PM/DM asociadas con cancer

* DM de lainfancia

¢ DM/PM asociado a otra colagenopatia.

En la clasificacidon de Sontheimer se incluye la Derma-
tomiositis amiopatica (DMA).3 Clinicamente presenta
un espectro que va de las DMA a la PM, la primera sin
lesion muscular y la segunda sin lesion cutdnea. Pero el
grupo mayoritario es la DM clasica donde se presenta

afectacion de piel y musculos (cuadro 1).!

La DMA se define como aquella forma de DM en la que
no hay evidencia clinica de debilidad muscular proxi-

CUADRO 1.

CLASIFICACION INTEGRAL DE LAS DERMATOPATIAS
INFLAMATORIAS IDIOPATICAS -

1. DM
Comienzo Adulto
*DM CLASICA (sola, con tumores malignos, con superposicién
de enfermedades del tejido conectivo)
*DMA (amiopatica - hipomiopatica)
Comienzo juvenil
* DM CLASICA
* DMA (amiopatica - hipomiopatica)

2. PM
3. MIOSITIS CON CUERPO DE INCLUSION

mal, ni alteraciones enzimaticas, cambios en el electro-
miograma o en resonancia magnética por un periodo
previo de 6 meses. Si estas caracteristicas persisten por
mas de 24 meses, el diagndstico es confirmado. Si hu-
biere alguna alteracién subclinica se clasifica como hi-
pomiopatica. La afectacion cutéanea debe ser confirma-
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da por anatomia patoldgica. Se excluyen pacientes que
tuvieron tratamiento previo con inmunosupresores
por 2 0 mds meses en los primeros 6 meses de enfer-
medad o los que hicieron uso de farmacos capaces de
inducir cambios similares (estatinas, hidroxiurea).">*

Algunos autores ponen en duda la existencia de este
grupo de DM, interpretando como una forma abortiva

de DM cl3sica.'

Presentamos 2 casos de DM que cumplen los criterios
clinicos y laboratoriales de DMA con evolucién dispar:
el primero buena y el segundo con desenlace fatal.

1er. Caso:

Muijer de 47 afios, procedente de Itaugud, ama de casa,
consulta por lesiones cutaneas en dreas expuestas a
exposicion solar, de 2 afios de evolucidn.

Niega debilidad muscular, fiebre, ingestién de medica-
mentos, aplicacion de tdpicos.

Al examen: eritema, pigmentacion, telangiectasias,
areas atrdficas en rostro y oreja (Figura 1), escote y en
menor intensidad en manos y piernas.

La rutina laboratorial es normal y ANA negativo.

Aspecto poiquilodérmico del rostro.

La anatomia patoldgica informa: epidermis con
hiperqueratosis, paraqueratosis, hipergranulacion. De-
generacién hidrépica de la capa basal. Dermis: infiltra-
do linfocitario perivascular, melandfagos y vasos con
telangiectasias y congestion. Diagndstico compatible
con DM.

Los estudios seroldgicos para lesion muscular (aldola-
sa, CPK) son normales inicialmente y en sucesivas de-
terminaciones, y la enfermedad clinicamente no com-
promete musculos, en un periodo de mds de 2 afios de
seguimiento, por lo que se concluyé tratarse de DMA
confirmada.

Recibid hidroxicloroquina por 6 meses con moderada
mejoria, ademas de protectores solares y humectantes.

22 Caso:

Vardn de 53 afos, procedente de Tobati, chofer, con-
sulta por lesiones cutaneas de 9 meses de evolucidn,
inicialmente en regién malar izquierda, luego en frente,
cuello, escote, brazos. Las lesiones se exacerban con
la luz solar. Hace 7 meses caida de cabello, se agrega
sensacion febril, artralgias y hace 1 mes disnea. Niega
debilidad muscular, Raynaud o disfagia.

Al examen varias placas violaceas en el rostro, de bor-
des irregulares, limites netos, algunos con centro atré-
fico; areas eritematovioldceas con edema que predo-
minan en pdarpados (Figura 2); alopecia en parches con
eritema en cuello cabelludo. Placas violdceas descama-
tivas sobre articulaciones (codos, metacarpo faldngi-
cas) (Figura3y4.)

FIGURA

2

Eritema violdceo y edema
en pdrpados (heliotré-
pico). Placas eritemato
-atréficas diseminadas en
rostro y oreja.
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FIGURA

4

FIGURA

Placa eritemato-escamosa sobre superficie dorsal de tercera articulacién
metacarpofaldngica (signo de Gottron).

Tomogrdfia de térax de alta resolucién demostrando importante afecta-

En la evolucion desarrolla lesiones ulceronecrdticas en e

brazos (Figura 5). No se constatd debilidad muscular en
ningin momento.

Anatomia patoldgica H-E. Aplanamiento de la epidermis, degeneracion
hidrépica de la capa basal y engrosamiento de la membrana basal. Infil-
trado linfohistiocitario con aumento de mucina en dermis.

Aspecto livedoide con dreas necréticas en brazo.

. Comentarios
En el examen general crepitantes en campos pulmona-

res, frecuendia respiratoria 36 por minuto. La DMA es un tipo de DM que se puede observar tanto

en los casos juveniles como en los de adultos."3

Los estudios muestran en el hemograma 4.050.000
glébulos rojos por mm3, 4.800 gldbulos blancos (neu-
tréfilos 69%, linfocitos 22%), eritrosedimentacién de 61
mm en la primera hora. ANA 'y anti DNA negativos. Ac.
Anti Ro de 18 U/ml (positivo mayor a 15 U/ml), CPK y
aldolasa normales en varias determinaciones.

En una revisién de 157 casos de DM, el 8% fue DMA,
presentando el 54% papulas de Gottron, 46% signo de
Gottron, 69% eritema periocular, 46% telangiectasias,
15% artralgias, 31% Raynaud, 54% ANA positivo patrdn
moteado. Un caso de esta serie presentd poiquiloder-
mia %, como el primer paciente de esta comunicacion. El
segundo caso presentd varios elementos clinicos cita-
dos: eritema periocular, papulas de Gottron, artralgias
y ademas en la evolucidn necrosis de piel, lesion citada

La espirometria informa trastorno ventilatorio obstruc-
tivo mecdnico. La radiografia y tomografia de térax
muestran patrones de neumonitis severa (Figura 6).

La biopsia de piel es compatible con el diagndstico de
dermatomiositis (Figura 7). Es tratado con corticoterapia  €0mMO probable por otros autores.’

y bolos de ciclofosfamida, pero el cuadro pulmonar de ~ La evolucion delos casos de DMA puede eventualmen-
répida evolucién le produce la muerte. te ser grave. En efecto aproximadamente el 10% de los
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casos presenta neumonitis intersticial progresiva que
se puede asociar con neumotdrax, neumomediastino,
hemotdrax, enfisema. Este cuadro es resistente al tra-

tamiento y puede llegar al ébito %7, como se presenté
en el segundo caso.

En otrarevisién de 291 casos de DMA, 13% de los adultos
tuvieron afectacién pulmonary 2 de 16 casos infantiles

lo desarrollaron.® En una revisién nacional de 18 casos
de DM, 13 de ellos adultos, uno de los cuales presentd

las caracteristicas de DMA con afectacion pulmonar.?

La asociacién de la DMA con las neoplasias también es
posible, aunque con menor frecuencia que la forma
cldsica. Los mads frecuentes son los linfomas, cancer de

mama y ovario.">'° En ninguno de estos casos se de-
mostro esta asociacion.

Los diagndsticos diferenciales son importantes de
plantear en estos casos. En el primer paciente todas las
otras causas de poiquilodermia. Esta lesidn se caracte-
riza por eritema con descamacion superficial, pigmen-
tacion moteada, telangiectasias y atrofia, y puede ser
debida a genodermatosis, linfomas, colagenopatias
(mds frecuentemente la DM pero también el lupus eri-
tematoso sistémico) o por fotoexposicién." El hecho
de que la poiquilodermia era adquirida, los marcadores
negativos para lupus eritematoso y sobre todo la histo-
patologia inclinaron hacia el diagndstico de DM. En el
segundo caso, el principal diagndstico diferencial fue el
lupus eritematoso sistémico habiendo influido para el
diagndstico final, la localizacidn predominantemente
periocular y el color violdceo, ANA y Anti DNA negati-
vos, y la falta de compromiso renal.

En DM la determinacién de autoanticuerpos especifi-
cos ha permitido definir nuevos grupos de la enferme-
dad, pudiendo establecer mejor el tratamiento y pro-

ndstico.” En la DMA la presencia de autoanticuerpos
de 140 kD (seria marcador de enfermedad pulmonar
intersticial crénica), 155 kD y SE son importantes (los 2
ultimos indicarian que el paciente permaneceria como
amiopatico). Los anticuerpos especificos de miositis
(Anti 201y M12) son negativos. En el 70% de los casos la

determinacién de ANA es positivo "' pero en ninguno
de estos casos lo fue.

En cuanto a la evolucién es fundamental el seguimien-
to estricto de estos casos, pues de presentar miositis
debe serreclasificado como DM clésica. Ademas la aso-
ciacidon con neumopatias o neoplasias, si bien menos
frecuentes, debe ser considerada. En la edad infantil

pueden ocurrir calcificaciones. 357

El tratamiento se fundamenta en la proteccién solar,
corticoides y tacrolimus tdpicos, antipalidicos, corticoi-
des orales y metotrexate. Se puede considerar dapso-
nay en los casos muy graves bolos de prednisolona o

ciclofosfamida y tacrolimus oral.
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