PRESENTACION DE CASOS CLINICOS

Med Interna (Caracas) 2023, 39 (2): 99-102

Dermatomiositis en una mujer de 45 afos

Luis Ricardo Moncada Soto, Nataly Abreu Quintero*

Recibido: 18 de julio de 2023

Nombre: D.M.R

Edad: 51a

H.C 122.98.34
Ocupacion: ama de casa

Motivo de consulta: disminucion generalizada
de la fuerza muscular.

Enfermedad actual: se trata de paciente feme-
nina de 51 afios de edad natural y procedente de El
Vigia, sin comorbilidades de importancia, quien
refiere inicio de enfermedad actual en diciembre
2021, posterior a inmunizacion para SARS-CoV-2
caracterizada por presentar tos productiva, con
secrecion hialina sin predominio horario que cede
con manejo domiciliario (remedios caseros) En
enero de 2022 se asocia astenia y adinamia, dismi-
nucion de fuerza muscular a predominio de muscu-
latura proximal en cintura escapular y pélvica que
posteriormente se generaliza y meses mas tarde
aparece alopecia marginal y pérdida de peso signi-
ficativa no asociada a modificaciones en la ingesta.

En el mes de julio 2022, se asocian lesiones
ulceradas sobre rebordes 6seos de las extremida-
des, de aproximadamente 0.5 cm x 0.5 cm y erite-
ma en region palmar bilateral con epidermolisis,
posteriormente dolor en pequefias y grandes articu-
laciones con rigidez matinal de 20 minutos.
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En diciembre 2022 desarrolla reaccion de hiper-
sensibilidad posterior a intervencion quirtrgica,
por lo que indican manejo médico sin respuesta.
Ante persistencia de clinica y aparicion de limita-
cion funcional, donde se decide su ingreso.

Reside en zona urbana, en casa con techo de
platabanda, paredes de bloque, piso de ceramica.
No tiene mascotas. Niega exposicion con personas
sintomaticas respiratorias en las ultimas 2 semanas.

Antecedentes personales: Refiere alergia a la
penicilina y a la clindamicina. Colecistectomia: 20-
12-23 sin complicaciones. IV gestas IV partos, sin
complicaciones. Ultima citologia: 2023 negativa
para lesion intra epitelial. Niega: habitos patologi-
cos vacunas: SARS-CoV-2: 2 dosis de Sinopharm.
Ultima dosis diciembre 2021

Antecedentes familiares: madre fallecida por
CA de colon. Padre vivo aparentemente sano, 07
hermanos, 1 fallecido por IM.

Examen funcional: Tos con expectoracion hia-
lina desde hace un aio y medio. Pérdida de aproxi-
madamente de 16 kg en los ultimos 10 meses.
Astenia, adinamia. Limitacion funcional motora
por dolor. Niega sudores nocturnos. Patron evacua-
torio diario. Niega sintomas urinarios.

Examen fisico

Afebril, hidratada, fascies leonina. Normocéfala,
cabellos castafio claro, quebradizos, con areas de
alopecia marginal. Leve palidez cutaneo mucosa.
Ojos simétricos, con rash violaceo peri orbitario, y
discreto edema bipalpebral, pupilas isocoricas de



3mm normo reactivas a la luz, escleras con tono
azulado. ORL: pabellon auricular normo implanta-
do con CAE permeable, mucosa oral hiimeda,
edéntula completa, apertura bucal 3 cm. Cuello
simétrico, movil, con ndédulos palpables en cadena
latero cervical derecha, PVY no ingurgitado.
Presenta rash en v, que se extiende a region dorsal,
nddulos palpables en region axilar de aproximada-
mente 0.5 cm bilateral, no dolorosas, no adheridas
a planos profundos, blandos. Mamas pequeiias,
simétricas, sin piel de naranja ni retracciones, com-
plejo areola-pezon sin lesiones. Torax simétrico,
normo expansible, ruidos respiratorios, sin agrega-
dos. Ruidos cardiacos ritmicos sin soplos.
Abdomen plano, ruidos hidroaéreos presentes,
blando, depresible no doloroso a la palpacion
superficial ni profunda. Se evidencia defecto de
pared abdominal, en region de linea media,
supraumbilical, y cicatriz de Kocher. En region
inguinal se evidencian noddulos palpables, el de
mayor tamafio de 0.5 cm, no adheridos a planos
profundos. Genitales externos femeninos, normo
configurados. Extremidades: asimétricas hipotrofi-
cas a expensas de hemicuerpo izquierdo, poco
moviles, con microhemorragias epidermolisis dis-
creta en pulpejo de los dedos. Se aprecian lesiones
ulcerativas sobre articulaciones metacarpofalangi-
cas, codos, hombro derecho, y region trocantérea,
cubiertas por apositos de aspecto limpio y seco. Sin
edema, coloracion violacea en relieves Oseos, lle-
nado capilar < 3 segundos. Neurologico: vigil,
consciente, funciones mentales superiores conser-
vadas, orientada en tiempo, espacio y persona.
Nervios craneales: sin focalidad. Sensibilidad con-
servada, con alodinia. Funcion motora: 3/5 en las
cuatro extremidades segun escala de Daniels. Sin
signos de irritacion meningea.

Biopsia de musculo: BX N° 168/2023
Inflamacion crénica inespecifica moderada
(Miositis); fibrosis endomisial y perimisial mode-
rada; arterioloesclerosis hialina; perivasculitis cro-
nica.

Diagnosticos:
1. Dermatomiositis idiopatica primaria defi-
nida

2. Enfermedad pulmonar intersticial
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3. Disproteinemia: hipoalbuminemia severa
2.23 g/dl
4. Anemia grado I segin OMS 11.5 g/dL

Tratamiento: se indico metilprednisolona
intravenosa a dosis de 500 mg OD por 3 dosis, con
posterior inicio de hidroxicloroquina 200 mg via
oral orden dia y prednisona 1 mg/kg/dia.

Discusion

La dermatomiositis es una entidad rara, en la
cual prevalece la necrosis muscular y la infiltracion
linfocitaria; es un tipo de miopatia inflamatoria
perteneciente a un grupo heterogéneo de patologi-
as idiopaticas que afecta al musculo y la piel. Se
caracteriza por debilidad muscular progresiva e
inflamacion, existiendo incluso presentaciones
amiopaticas que se pueden relacionar con otras
afectaciones sistémicas.

Presenta una incidencia de 5 casos por millon
de habitantes, siendo mas frecuente en el sexo
femenino con una relacion 2:1, predomina con una
frecuencia bimodal teniendo 2 picos; en la infancia
y en la Sta y 6ta década de la vida.

o .- Polimiositis idiopatica juvenil

0o  2.- Dermatomiositis idiopatica primaria

o 3.- Dermatomiositis asociada a neoplasia

o 4.- Dermatomiositis infantil asociada a

vasculitis

o 5.- Dermatomiositis asociada a enferme-

dad del colageno

Desde 1975 Bohan y Peter establecieron 5 gru-
pos:

Sin embargo, se determin6 en un 20%, aproxi-
madamente, ausencia de debilidad proximal por lo
menos 6 meses posteriores a las manifestaciones
dermatologicas, sin elevacion de las enzimas de
dafio muscular, por lo que se incluye en la clasifi-
cacion la dermatomiositis amiopatica o dermato-
miositis sine miositis, teniendo una mayor asocia-
cion con neoplasias.

Asi mismo, Bohan y Peters establecieron cinco
criterios diagnosticos, los cuales son:

1. Debilidad muscular proximal, en cintura

escapular o pélvica, con al menos 3 semanas
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DERMATOMIOSITIS EN UNA MUJER DE 45 ANOS

Laboratorio:

HB | Heto | GB | MNeu | Lin | Mon | PIt | Urea Creat TGO TGP |

11.2mg/dl | 34% 9450 xmm®  72% | 26% @ 2% 240.000 x 33.7 0,7 303.1 U/L 197.2 UL |

! | | mm? mag/dL mg/dL | |

Virus EpsteinBar | CA18.9 | CA153 AFP | ACE ; HIV VDRL |

negativo | 145.1 Ul/mL | 5!_3.4 Ul/miL =20 =5 negativo negativo |

LDH | ANA AntiDNA-ds | AnticCP | RaTest PCR Anti SCL-70 Anti RNP

780U/L | 08UML negativo 396 WmL | 3.3 mg/L 34mg 81.3 U/mL 106.6 U/mL |

Fecha CKtotal =~ CKMB

04/05/23 95 UL | 4,89 ng/dL

Fecha Urea Creat BT, ALB GLOB | LDH | CA15-3 CA 19-9 TGO TGP

29/04/23 21 0,55 6.16 223 3.93 938 UL | 17078 105,8 U/mL 124U/L | 52U |

mg/dL ma/dL gr/dL gridl. | gr/dL U/mL | |

Fecha HB | Hcto | GB . Neu | Lin Mon Pt Uroanalisis |

09/05/23 | 11.5g/dL = 33% | 5000 x mm? 83.7% | 14.3% 2% | 198.000 mm? No patoldgico |

de duracion.

Enzimas de dano muscular elevadas; CK
total, CPK, aldolasas y en ocasiones LDH
elevada.

Cambios electromiograficos en el cual es
caracteristico las fibrilaciones, ondas posi-
tivas y reclutamiento de fibras musculares
sugestivos de inflamacion.

Biopsia muscular en la cual se evidencia
inflamacion croénica con degeneracion y
regeneracion de fibras musculares, con
infiltrado linfocitario perimisial y endomi-
sial.

Manifestaciones dermatologicas como cri-
terio imprescindible
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Se realiza diagndstico con cuatro criterios, tres.:
probable y dos: posible.

La piel tiene un papel protagénico, ya que las
lesiones resultan muy caracteristicas y preceden o
son concomitantes con el desarrollo de la miositis;
destacando la coloracion violacea alrededor de los
ojos, conocida como rash en heliotropo, en ocasio-
nes acompanado de edema bipalpebral. El signo de
Gottron hace referencia a placas o papulas violace-
as acompafadas de descamacion leve, se forman
en la piel sobre las articulaciones metacarpofalan-
gicas, codos, rodillas o cualquier articulacion.
También se describe el signo de Chal o eritema en
capelina o en V de escote, visible en zonas de foto



sensibilidad, que abarca el cuello, extendiéndose a
region dorsal y hombros; otras manifestaciones son
el engrosamiento, hiperqueratosis y fisuras en las
caras lateral y palmar de las manos, que configuran
las manos de mecanico, pequefios infartos hemo-
rragicos en pulpejo de dedos y la afectacion en la
cuticula ungueal.

Es importante conocer la asociaciéon con neo-
plasia, en un 15-27 % de los casos, teniendo 6
veces mas riesgo que la poblacion general y mayor
incidencia en el primer afio del diagnostico con
riesgo elevado hasta los 3 a 5 afios posteriores. El
mas comun de ellos es el Ca de colon, siguiendo en
frecuencia ovario, pancreas, pulmén y mama, es
por ello que a todo paciente con dermatomiositis se
debe realizar un despistaje, solicitando hemograma
completo, velocidad de segmentacion globular,
bioquimica general, marcadores tumorales en
especial CA 125 y CA 19.9, estudios digestivos,
tomografia computarizada de térax y abdomen; en
mujeres se debe afiadir mamografia y tomografia
computarizada pélvica y exploracion ginecologica.

Con respecto al tratamiento se debe iniciar con
corticoesteroides, prednisona a dosis de 1 mg por
kg de peso al dia; en manifestaciones sistémicas,
esta descrito el uso de pulsos de metilprednisolona,
con posterior uso de antimalaricos, siendo el proto-
tipo la hidroxicloroquina de 200 a 400 mg via oral
una vez al dia, en horas de la noche, para evitar
causar dafio ocular; el metotrexato y la azatioprina
también pueden ser efectivos, y se puede usar junto
con la hidroxicloroquina; por tltimo los inmunosu-
presores como la ciclofosfamida y el mofetilo
micofenolato se pueden usar en esta patologia.
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