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DERMATOMIOSITIS

Dres. E. Herrera, M. Frieyro y A. Matilla

DEFINICION

Enfermedad de etiologia autoinmunitaria que
afecta fundamentalmente al masculo esquelético y
a la piel. Se caracteriza por un proceso inflamato-
rio no supurativo con predominio de inflamacion
linfocitaria. Se denomina polimiositis cuando se
respeta la piel y dermatomiositis cuando la poli-
miositis se asocia a una erupcion cutanea caracte-
ristica. La tercera parte de los casos se asocian a
diferentes enfermedades del tejido conectivo y una
décima parte a neoplasias malignas.

ETIOPATOGENIA

La causa es desconocida, pero parece que
contribuyen varios factores: 1. Factores genéti-

cos. Una mayor predisposicion genética para
HLA DR3 y DRW52. 2. Mecanismo inmunitario.
La presencia de autoanticuerpos circulantes fren-
te antigenos musculares (anti-JO 1, anti-Mi, anti-
PM1, anti-PM/Scl), linfocitos CD8+ y macrdfagos
que invaden fibras musculares. 3. Virus. Se han
involucrado distintas particulas viricas en su
etiologia. Es mas frecuente en mujeres (excepto
el tipo 1ll) y en edades comprendidas entre los
45 y 60 afos.

CLINICA

1. Lesiones cutaneas. Las papulas de Gottron,
manifestacion patognomonica, se presentan en
un 70% de los casos. Consisten en maculo-papu-
las eritemato-violaceas sobre superficies articu-

CLASIFICACION
I. PM Idiopética Primaria 30%

Il. DM ldiopatica Primaria 30%

Sin clinica cutanea

Erupcion cutanea tipica y miositis sin demostracion de
enfermedad asociada. Alteraciones cutaneas pueden
preceder a ser posteriores al sindrome muscular

I11. DM o PM asociada 10%
con neoplasia

IV. DM o PM infantil asociada 10-20%
a vasculitis

V. DM o PM asocida con 20%

enfermedad del tejido
conectivo

Mas frecuente en mayores 60 afios. Manifestaciones
musculares y cutaneas indistinguibles de otros grupos.
Los tumores mas frecuentes son pulmonares, ovaricos,
mamarios, gastrointestinales y mieloproliferativos

Frecuente vasculitis en piel, musculos, gastrointestinal y
otros 6rganos. Mortalidad hasta 1/3 aunque mejor
pronéstico que DM/PM adulto. Frecuente calcificacion
subcuténea

Las enfermedades asociadas mas frecuentes son:
esclerosis sistémica progresiva, artritis reumatoide,
conectivopatia mixta y el lupus eritematoso
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Dermatologia:

Correlacion clinico-patologica

Figura 1. Papulas de Gottron en articulaciones interfalangicas y meta-
carpofalangicas.

Figura 2. Lesiones cutaneas poiquilodérmicas de larga evolucién en
cara anterior de tronco.

Figura 3. Eritema en zonas fotoexpuestas en paciente con dermato-
miositis.



Dermatomiositis

"

Figura 4. Dermatomiositis. Discr

ueratosis e infiltrado inflamatorio

mononuclear perivascular. Atrofia epidérmica y degeneracion vacuolar de la capa

basal.

Figura 5. Dermatomiositis. Discreta hiperqueratosis y presencia de infiltrado peri-

vascular y perianexial.

lares interfalangicas y metacarpofalangicas,
incluso en rodillas, codos y periungueales (Fig.
1). Con la evolucion del proceso pueden apare-
cer placas simétricas, formadas por confluencia
de las papulas, con superficie descamativa y

telangiectasias; este hecho se conoce como sig-
no de Gottron, pudiendo evolucionar dejando
pequefias cicatrices atréficas o hipopigmenta-
das. El rash heliotropo, se observa en el 60 % de
los casos, es un eritema violaceo, a veces acom-
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Dermatologia: Correlacién clinico-patolégica

pafiado de edema, que afecta de forma simétri-

ca a los parpados, Ademas puede extenderse a

otras areas faciales, al cuero cabelludo, la parte

superior del térax y la superficie de extension
de las extremidades. El eritema, puede ser tran-
sitorio 0 persistente, y sobre él pueden apare-
cer areas atroficas, que se deben a isquemia,
dando lugar a verdaderas ulceraciones y en
nifios son frecuentes las calcificaciones subcu-
taneas. Otras manifestaciones cutaneas serian
fotosensibilidad entre un 50-80%, telangiecta-
sias y eritema periungueales, eritema psoriasi-
forme del cuero cabelludo, telangiectasias gin-
givales, mucinosis y lesiones lupus-like. Las
lesiones de larga duracién pueden evolucionar

a una poiquilodermia (Fig. 2).

2. Lesiones musculares. Debilidad muscular
aguda o subaguda, simétrica y difusa en muscu-
los proximales de extremidades, tronco y cuello
(cinturdn pélvico y escapular)

3. Otros sintomas. Artralgias o artritis transitoria
no erosiva, alteraciones ECG, arritmias o mio-
carditis, disfagia, fibrosis pulmonar, fenémeno
de Raynaud, afectacién renal, etc.

Los siguientes criterios son utilizados para defi-
nir la DM/PM: 1. Debilidad muscular proximal y
simétrica, con disfagia y debilidad muscular respira-
toria o sin ella. 2. Elevacion de las enzimas muscu-
lares séricas (CPK, transaminasas, LDH y aldolasas).
3. Alteraciones EMG caracteristicas. 4. Alteraciones
en la biopsia muscular. La presencia de dos de
estos criterios, en asociacion a los cambios derma-
tologicos, hacen probable el diagnéstico de DM,
mientras que la presencia de tres o mas, lo confir-
ma. La PM queda definida si retine los cuatro crite-
rios.

HISTOPATOLOGIA

Microscopicamente, las lesiones cutaneas se
caracterizan por hiperqueratosis variable con acan-
tosis (p.e., en papulas de Gottron) o con atrofia
epidérmica y degeneracion vacuolar de la capa
basal. En la dermis se observa ectasia vascular,
infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular y
depbsito de acido hialurénico (Fig. 4 y 5). En el
tejido subcutaneo puede haber areas de paniculitis
asociadas con degeneracion mucoide de células
adiposas (en lesiones precoces) o focos de calcifi-
caciéon (en lesiones antiguas). No obstante, para
efectuar el diagnoéstico de dermatomiositis se
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requiere observar necrosis segmentaria de fibras
musculares esqueléticas, que se manifiesta por
pérdida de la estriacion del musculo, fagocitosis de
los fragmentos musculares degenerados e hialini-
zacion eosindfila de fibras musculares, asi como,
infiltrado inflamatorio mononuclear intersticial,
entre fibras musculares y alrededor de los vasos.
Las lesiones mas antiguas muestran un cuadro
inespecifico de atrofia de fibras musculares y fibro-
sis intersticial difusa con escasa inflamacion.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Clinicamente hay que realizarlo con lupus erite-
matoso, enfermedad mixta del tejido conjuntivo,
miopatia por esteroides, triquinosis, toxoplasmo-
sis, erisipela, angioedema.

El diagnostico diferencial histolégico hay que
realizarlo con dos entidades fundamentalmente:
lupus eritematoso y con la enfermedad mixta del
tejido conectivo. Debido a que los datos histopato-
I6gicos son muy parecidos, el diagnéstico diferen-
cial se basa en los hallazgos de la inmunofluores-
cencia: en la dermatomiositis podemos encontrar
depositos intercelulares de inmunoglobulinas, con
ocasionales cuerpos coloides conteniendo IgM y a
veces IgA en el musculo esquelético; en cambio,
en el lupus eritematoso se detecta depoésito lineal,
a lo largo de la membrana basal, de IgG e IgM
(banda ltpica) y en la enfermedad mixta del tejido
conectivo la piel afectada muestra tincion epidér-
mica nuclear moteada para IgG.

TRATAMIENTO

En pacientes mayores de 50 afios se recomien-
da descartar un tumor maligno. Los corticoides son
el tratamiento de eleccion. Las dosis son de 1 a 2
mg/Kg de peso al dia., disminuyendo gradualmen-
te cuando los niveles de enzima muscular se apro-
ximen a la normalidad. La evolucion se valora con
los niveles séricos de CK. En general se mantiene
durante varios afios intentando dar la dosis minima
e interrumpir el tratamiento en pacientes que per-
manezcan clinicamente estables. Los inmunosu-
presores (azatioprina) se administran en casos gra-
ves que no responden a los glucocorticoides
después de 1-3 meses de tratamiento o recidivas
frecuentes. También son Utiles ciclofosfamida y
metotrexato.



