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Resumen

La dermatomiositis forma parte de las miopatias
inflamatorias idiopaticas. La presentacién
clinicamente amiopatica comprende un grupo
especial de pacientes, cuyo cuadro clinico esta
caracterizado por la presencia de lesiones cuténeas
tipicas, compromiso muscular minimo o ausente y
riesgo aumentado de enfermedad pulmonar
intersticial. Se presenta el caso clinico de un
paciente masculino de 47 afios, con pérdida de peso
marcada, debilidad muscular proximal discreta,
malestar general, eritema en heliotropo, edema
palpebral, toracico y disfagia funcional. Durante el
ingreso se realizaron varios examenes
complementarios dentro de los que se incluyeron
creatinphosphokinasa que fue normal, tomografia de
térax con presencia de fibrosis intersticial y biopsia
de musculo compatible con los cambios de una
miopatia inflamatoria idiopatica. Durante su
evolucién desarroll6 neumomediastino espontdneo.
Como resultado de la investigacién se diagnosticé
dermatomiositis, con compromiso pulmonar. Por ser
una entidad poco comun y con una elevada
mortalidad que solo disminuye si se instaura
tratamiento inmunosupresor potente de forma
temprana y porque en el caso que se presenta la
enfermedad no habia evolucionado segun las formas
cldsicas descritas, de decidié su publicacidn.
Actualmente el paciente se encuentra bajo
tratamiento inmunosupresor y en evolucién clinica.
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Abstract

Dermatomyositis is one of the idiopathic
inflammatory myopathies. The clinically amyopathic
presentation comprises a special group of patients,
whose clinical picture is characterized by the
presence of typical skin lesions, minimal or absent
muscle involvement, and an increased risk of
interstitial lung disease. The clinical case of a
47-years-old male patient is presented, with marked
weight loss, slight proximal muscle weakness,
general discomfort, heliotrope erythema, eyelid and
thoracic edema and functional dysphagia. During
admission, several complementary tests were
performed, including creatinphosphokinase, which
was normal, a chest tomography with the presence
of interstitial fibrosis, and a muscle biopsy
compatible with the changes of an idiopathic
inflammatory myopathy. During his evolution he
developed spontaneous pneumomediastinum. As a
result of the investigation, dermatomyositis was
diagnosed, with pulmonary involvement. Because it
is a rare entity with a high mortality that only
decreases if powerful immunosuppressive treatment
is started early and because in the case that the
disease occurs it had not develop according to the
classic forms described, it was decided to publish it.
Currently the patient is under immunosuppressive
treatment and in clinical evolution.
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INTRODUCCION

La polimiositis y dermatomiositis son las formas
mas frecuentes de miopatias inflamatorias
idiopaticas, un grupo heterogéneo de
enfermedades adquiridas y sistémicas del tejido
conjuntivo que se caracterizan por los efectos
clinicos y anatomopatolégicos de una inflamacién
crénica no supurativa del mdsculo, de causa
desconocida.*?

La dermatomiositis tiene su maxima prevalencia
en la infancia (7-15 afios) y en la mediana edad
(30-50 afos).”® La incidencia anual de
dermatomiositis es de aproximadamente por 0,8
a 1,2 por 100.000 y la de polimiositis (PM) 0,1 a
3,2 por 100.000 personas.”® Igualmente
significativo es su predominio en el sexo
femenino con un aproximado de 3:1 y en ciertos
grupos étnicos. Las personas de origen africano o
latino tienen mayor riesgo de miopatias
inflamatorias idiopaticas y peor prondstico que
los de descendencia europea.®?

En 1916 se sefald por primera vez la asociacion
entre dermatomiositis y cancer. En la actualidad
parece claro que se asocia a un incremento de la
incidencia de neoplasias, siendo los tipos de
neoplasias encontradas similares a los
detectados en la poblacién en general.®

Se caracteriza por progresar con rapidez, tener
remisiones comunes y afectacién muscular
global méas que selectiva. El eritema
caracteristico que la acompafia facilita su
identificacién temprana; diferente de lo que
ocurre con la polimiositis, cuya fecha real de
inicio es dificil de precisar y de manera tipica los
pacientes retrasan varios meses la consulta con
el médico.®”

La afectacion visceral mas frecuente es el
pulmén, con comunicaciones que estiman la
prevalencia entre 10 y 60 %. La afeccidn
respiratoria mas frecuente en pacientes con
miopatias inflamatorias es el compromiso
intersticial, generalmente de instalacidn
subaguda o crénica.®

Por otra parte el neumomediastino espontédneo
se ha presentado como entidad clinica de origen
desconocido y evolucién benigna que afecta a
individuos jévenes.® Es una complicacién poco
frecuente de diversos tipos de enfermedades

intersticiales asociadas a patologias del tejido
conectivo. La miositis inflamatoria es la
enfermedad mas frecuente del tejido conectivo
asociada con neumomediastino.®?

En ocasiones se produce una rotura alveolar
como resultado de la afeccién parenquimatosa
periférica en enfermedades intersticiales que
producen panalizacién periférica, como es el
caso de la dermatomiositis, muchas veces en su
forma amiopatica. La afeccion pulmonar en estos
casos suele ser especialmente grave, con una
elevada mortalidad que solo disminuye si se
instaura tratamiento inmunosupresor potente de
forma temprana.®

La anamnesis médica y familiar cuidadosa, una
exploracién fisica completa y las pruebas de
laboratorio, sobre todo las enzimas musculares
séricas; los examenes imagenoldgicos, la
electromiografia y la biopsia muscular son claves
para el diagnéstico.?

Por la baja prevalencia de esta enfermedad y la
novedad de su diagnéstico, se decidi6 la
presentaciéon de este caso.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente mestizo, masculino, de 47 afios de edad
y de procedencia rural. Con antecedentes de
salud y un ingreso previo tres meses antes por
presentar sindrome febril agudo, asociado a un
sindrome poliarticular con diagndstico al egreso
de artritis reactiva. Llevd tratamiento sintomatico
en ese momento.

El dia 30 de agosto de 2020, acude al Cuerpo de
Guardia del Hospital General Universitario Dr.
Gustavo Aldereguia Lima, de Cienfuegos, por
marcada pérdida de peso de varias semanas,
debilidad muscular proximal discreta, malestar
general con eritema en heliotropo y edema facial.

Refirié dolor toracico y disfagia, indistintamente
a liquidos y sélidos.

Al examen fisico se documentaron como datos
positivos:

Piel y mucosas hiumedas e hipocoloreadas, con
presencia de eritema en heliotropo. Edema de
facil godet en parpados superiores e inferiores.
(Figura 1).
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Fig. 1. Imagen que muestra el eritema en heliotropo y edema en parpados.

A la auscultacion del aparato respiratorio,
presencia de estertores crepitantes en base
pulmonar derecha.

Refirié debilidad muscular proximal hacia ambos
miembros superiores que era muy discreta al
momento del ingreso.

En el Cuerpo de Guardia se le realizé radiografia
de térax, en la que se observaron pequefias
opacidades bilaterales de aspecto inflamatorio.
En el pulmén derecho, una de las imdgenes
mostraba tendencia nodular de
aproximadamente 1 cm.

indice cardiotoracico (ICT): normal.

No se contaba con la posibilidad en ese momento
de realizar creatinphosphokinasa (CPK) de
urgencia, la cual fue indicada teniendo en cuenta
la sospecha clinica de una miopatia inflamatoria.
Por lo que se decidié ingreso para estudio y
tratamiento en la sala 12 B, de Medicina Interna,
con impresién diagnostica de una
dermatomiositis mas una neumonia clase Il A.

Durante esta etapa de hospitalizacion se le
indicaron los examenes complementarios
indispensables, y otros necesarios para confirmar
el diagnostico y descartar otras afecciones. Entre
ellos se pueden destacar: (Tabla 1).
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Tabla 1.Resultados de los examenes de laboratorio

Hemoglobina 11,7 g1
Hematocrito 03 fv
Eritosedimentacion >mm'h
Proteinas fotales 61 g1
Albimina 28 gl
Globulina 33 g1
Proteinuria de 24 0.16 g1
TGP 23 ul
TGO 31 ul
TGP 23 ul
FAL 118 ul
CPE 63 T

IGA 4,20 g/]

IGG 1833 g1
IGM 1.02 g1

WTH Test Rapido Negativo.
WIH Negativo.
VDEL Negativo
Ceélulas LE Negativo
Factor Reumatoide  Negativo
Proteina C Reactiva: Negativa

Electrocardiograma (EKG): sin alteraciones.

Ecocardiograma: ventana acustica deficiente, no
presencia de trombos, no presencia de derrame
pericardico, no hipertrofia ventricular izquierda
(HVI), patrén de relajacién normal, no dilatacién
de cavidades. FSG conservado. FEVI: 70 %

Se decidi6 comenzar el tratamiento con
ceftriaxona (1 gramo) 1 bbo cada 12 horas por 7
dias. Teniendo en cuenta la situacidn
epidemioldgica generada por la COVID-19, se
realiz6 PCR, que fue negativo.

En sala el paciente presentd una evolucidn
clinica favorable desde el punto de vista
respiratorio, pero continué con los sintomas y
signos clinicos sugestivos de miopatia
inflamatoria encontrados al ingreso, incluso con
empeoramiento de las lesiones en piel, pérdida
de peso, atrofia muscular marcada y disfagia.

Se discutié en colectivo con la presencia de las
especialidades de Reumatologia y Dermatologia,
se decidid realizar otros estudios para descartar
causas secundarias que estuvieran
condicionando el cuadro en ese momento y que
tuviesen como manifestacién la presencia de la
dermatomiositis. También se decidié comenzar
con el tratamiento empirico con prednisona, 60
mg diarios, teniendo en cuenta el
empeoramiento de la disfagia y el dolor toréacico.
Por esta razén se realizaron los siguientes
estudios:

Examen de ORL: sin alteraciones.

Radiografia de ambos hombros: se observan

signos de osteoporosis difusos en huesos que
conforman ambos hombros. Cambios
degenerativos éseos.

Ultrasonido abdominal: higado que no rebasa el
reborde costal, con marcado aumento de su
ecogenicidad. No dilatacién de vias biliares.
Pancreas y bazo de tamafio y ecopatrén normal.
Vesicula normal. Ambos riflones de tamafio
normal y buen parénquima. Vejiga normal,
paredes de tamafio y ecopatrén normal.

Ultrasonido prostatico: préstata de contornos
bien definidos, ecopatron homogéneo que mide
38 x 24 x 29 mm.

Endoscopia:

Duodenitis eritematosa moderada.

Ulcera péptica duodenal en fase de cicatrizacién.
Gastritis eritematosa moderada.

Se indicd tratamiento de triple terapia para el H.
Pylori con omeprazol, amoxacilina vy
claritromicina.

Tomografia axial computarizada de térax: a nivel
de ambos Iébulos inferiores y parcialmente en
I6bulo medio derecho se observa engrosamiento
de los septos interlobulillares centrales de alta
densidad tomografica e imagenes nodulares
subpleurales de mediana densidad. Diagndstico:
fibrosis intersticial.

Colonoscopia (Nimero 173/20): Normal
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Observaciones: Se tomaron muestras de distintos
segmentos del colon para su estudio histolégico
que informd: mucosa célica donde se observa
infiltrado inflamatorio crénico a predominio
linfocitario de ligero a moderado, y edema de la
ldmina propia. Cambios histoldgicos presentes en
todos los segmentos.

A los 11 dias de evolucién en sala de Medicina
Interna se decidié egreso y seguimiento por
consulta de Reumatologia por mejoria de su

cuadro clinico. Pendiente a concluir estudio de su
enfermedad. El rayos X de térax al egreso sin
evidencia de lesiones inflamatorias y con
persistencia de las lesiones ya diagnosticadas
previamente.

Posteriormente a las 48 horas de su egreso el
paciente comienza con aumento de volumen de
toda la cara el cuello y regién supraclavicular. Se
constata al examen fisico presencia de enfisema
celular subcutaneo. (Figura 2).

Fig. 2. Imaen que muestra el edema facial.

Se realizé rayos X de térax que informé
presencia de enfisema celular subcutdneo e
imagen sugerente de neumomediastino (Figura
3), por lo que se indicé estudio tomografico de

térax que informd presencia de aire en todos los
compartimientos del mediastino, enfisema
subcutdneo en las paredes anterior, posterior y
laterales del térax. (Figura 4).
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Fig. 3. Imagen radiografica que muestra enfisema celular
subcutaneo e imagen sugerente de neumomediastino.
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Fig. 4. Imagen tomografica que muestra presencia de aire en
todos los compartimientos del mediastino, enfisema subcutaneo
en las paredes anterior, posterior y laterales del torax.

Se valor6 con la especialidad de Cirugia General,
decidiéndose su ingreso en este servicio para
tratamiento quirdrgico: mediastinostomia con
broncoscopia. Se encontré durante la exploracién
la presencia de debilidad en la pared posterior de
la trdquea, sin otro hallazgo de relevancia y sin
complicaciones del acto quirdrgico. Se tomé
muestra de suero para estudios inmunolégicos
cuyos resultados fueron:

ANA negativo
Anticuerpos de miositis:

o Anti-JO-1 negativo

o Anti-Mi2-2 negativo

o Anti-PM-Sd negativo

o Anti-U1-snRNP negativo (inmunobiot)
o Anti-Ku(p70/80) negativo

Factor reumatoideo: 8.4 UL/mI VN:0-14 UL/ml

Se considerd que los resultados negativos

estuvieron en relacion con el uso de esteroides,
que dada su condicién fue imposible retirar. Se
debe aclarar, ademas, que no fueron realizados
todos los estudios especificos en estos casos por
no contar con las posibilidades tecnoldgicas para
hacerlo.

A partir de los hallazgos clinicos y la evolucién
del paciente hasta el momento, y de la
asociacién entre la dermatomiositis y los
neumomediastino y neumotdérax espontaneos, se
discutié el caso nuevamente de conjunto con el
Servicio de Cirugia General, donde se encontraba
ingresado en ese momento el paciente por el
tratamiento quirldrgico y se decidié realizar
biopsia de piel y musculo.

Biopsia de musculo gastrocnemio izquierdo:

Distrofia muscular focal, acompafado de
infiltrado inflamatorio crénico perivascular,
constituido por escasos linfocitos y macréfagos
mas abundantes, hallazgos que pueden
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corresponder con dermatomiositis que debe ser
corroborado por estudios histoquimicos.

Teniendo en cuenta este diagndstico histoldgico
y el cuadro clinico del paciente se decidié
comenzar con tratamiento inmunosupresor con
ciclofosfamida 1 gramo mensual y prednisona
40mg diarios, manteniendo el paciente
hospitalizado en sala 12B de Medicina Interna y
con seguimiento diario por Reumatologia vy
Cirugia General debido a la persistencia del
neumomediastino.

DISCUSION

La dermatomiositis es una enfermedad del tejido
conectivo de etiologia incierta y compromiso
multisistémico, que involucra principalmente el
sistema musculo esquelético y la piel. Se asocia
a complicaciones respiratorias, principalmente la
enfermedad pulmonar intersticial (EPI), presente
entre el 5y el 30 % de los pacientes con
dermatomiositis.”

Existen varias teorias que involucran factores
infecciosos, virales, endocrinos, genéticos y
autoinmunes en la patogenia de esta entidad. En
ocasiones, un porcentaje significativo de
pacientes, estimado entre el 15 y 25 %,
presentan un proceso neopldsico subyacente.
Dentro de los criterios que involucran los factores
virales existe vinculacién con retrovirus y virus
Coxsackie B, los cuales invaden los musculos,
dafan el endotelio vascular y causan liberacién
de citocinas que, a su vez, inducen expresién de
genes del complejo mayor de histocompatibilidad
que activan una respuesta inmunitaria mediada
por células TCD8 citotéxicas que dafan el
musculo.®

Por otra parte, segun las teorias autoinmunes,
entre el 60 y el 80 % de los pacientes se les
puede detectar autoanticuerpos nucleares y
citoplasmaticos especificos o relacionados con
miositis (anti-Jo-1, Anti-Mi2-2). Recientemente se
han identificado anticuerpos dirigidos contra la
proteina codificada por el gen asociado con la
diferenciaciéon del melanoma 5 (melanoma
differentiation associated gene 5 [MDA5]),
perteneciente a la familia de receptores Rig-I-like,
gue se relacionan con la respuesta a infecciones
virales). Se reporta que estan presentes en entre
el 19 y el 35 % de los pacientes con
dermatomiositis clinicamente amiopatica y se
asocian especificamente con compromiso
muscular minimo o ausente y EPI rapidamente
progresiva, complicada, con frecuencia, por la

aparicion de neumomediastino espontaneo.® En
el caso que se presenta se muestra un cuadro
clinico caracterizado por presentaciéon amiopatica,
asociado a EPI y neumomediastino espontaneo.

Las manifestaciones clinicas generalmente estan
relacionadas con la afectacién dermatolégica y la
toma muscular, asociado con manifestaciones
generales:®

o

Debilidad muscular progresiva y simétrica que
afecta sobre todo la musculatura proximal de
los miembros.

Debilidad de los musculos faringeos y flexores
del cuello, ocasionando disfagia, presente en
nuestro paciente y dificultad para levantar la
cabeza (cabeza caida).

La sensibilidad es normal en esta enfermedad y
los reflejos tendinosos estan preservados,
aunque en los musculos con debilidad o atrofia
grave pueden desaparecer.

Las artralgias, por lo general simétricas, son un
sintoma precoz y se observan en el 30 % de los
pacientes, presentes también en este caso
como prédromo del cuadro actual.

Las péapulas de Gottron son lesiones elevadas,
a menudo descamativas y palpables sobre una
base eritematosa en superficies extensoras
como las articulaciones metacarpofaldngicas e
interfaldngicas proximales, los codos, las
rodillas y son practicamente patognomaénicas.
El signo de Gottron (maculas en una
distribucién similar a las papulas de Gottron).
Exantema purpdrico, caracteristico en los
parpados y a veces rodedndolos llamado
exantema en heliotropo.

Crecimiento excesivo de las cuticulas, los
cambios periungueales capilares y la dilatacién
de los capilares en las encias; este Ultimo es
especialmente frecuente en la dermatomiositis
juvenil. Ademas se pueden encontrar fisuras
asperas, descamativas y eritematosas en las
caras palmar y lateral de los dedos, lo que se
conoce como manos de mecanico.
Manifestaciones generales (astenia, pérdida de
peso, anorexia, fiebre, fenémeno de Raynaud).
En la literatura revisada también se describe la
presencia de manifestaciones sistémicas donde
se incluyen las relacionadas con neoplasias,
enfermedad pulmonar intersticial, afecciones
del aparato digestivo y cardiopatias.

=]

o

-

=]

o

-

o

=]

o

La presencia de arritmias, insuficiencia cardiaca
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congestiva, miocarditis y pericarditis son
detectables en imagenes y en la electrofisiologia,
generalmente, en mas de 50 % de los casos.®

En el caso de las neoplasias las mas frecuentes
son ovario, mama, colon, melanoma y linfoma no
Hodgkin.*

La enfermedad pulmonar intersticial se presenta
con infiltrados inflamatorios y fibrosis intersticial
pulmonar. Aparece entre el 15y el 30 % de las
dermatomiositis, confiriéndoles mayor severidad
y peor pronostico.®

Alrededor de 50 % de los pacientes con
dermatomiositis tiene anticuerpos anti Jo-1
positivos y pueden presentar lesiones
hiperqueratdsicas en las manos, fendmeno de
Raynaud, fiebre, poliartritis, conformando el
sindrome antisintetasa. El compromiso
gastrointestinal con dolor abdominal, Ulceras y
perforacién visceral es raro, aparece con mas
frecuencia en las formas juveniles reportadas. La
dermatomiositis y la polimiositis pueden estar
asociadas con otras conectivopatias dando lugar
a los sindromes de sobreposicién.®

En el caso que se presenta la enfermedad no ha
evolucionado segln las formas clasicas descritas.
No ha predominado la toma de los musculos
proximales, pero han estado presentes la
disfagia, las lesiones dermatoldgicas (exantema
en heliotropo), las manifestaciones generales y
sistémicas, acompafadas de EPI.

Los examenes complementarios para realizar el
diagnéstico final de la enfermedad transitan
desde examenes de analitica sanguinea,
inmunolégicos y biopsia de piel y musculo.

Creatinquinasa (CK): es sensible, pero no se
correlaciona con la severidad de los sintomas y
varia con el tratamiento. En la dermatomiositis la
CK se eleva, en el 80-90 % de los casos, hasta 50
veces el limite superior normal. El compromiso
perimisial selectivo, puede generar un aumento
de la aldolasa sin elevacién de CK,
describiéndose en el sindrome antisintetasa.”

Otros examenes: otras enzimas musculares son
menos sensibles. La velocidad de
eritrosedimentaciéon generalmente es normal,
pudiendo elevarse cuando hay neoplasias y otras
conectivopatias.”

Anticuerpos asociados a miositis: los mas
frecuentes son los anticuerpos anti RO52,

encontrandose en 19 a 25 % de las miopatias
inflamatorias inmunolégicas asociandose a EPI.®

Anticuerpos especificos de miositis: los
anticuerpos antisintetasas, los mas frecuentes,
aparecen en 35 a 40 % de los pacientes. De
estos, los anticuerpos anti Jol, son los mas
frecuentes, se ven en mas de un 20 %. El resto
de los anticuerpos antisintetasas aparecen en
menos de 5 %. Los anti Mi-2 se encuentran entre
10 a 30 % de las miopatias, predominantemente
en la dermatomiositis, asociandose a respuesta
favorable a corticoides y mejor prondstico.”

Tamizaje de neoplasias: el riesgo de neoplasias
ocurre en todas las miopatias inflamatorias
idiopaticas, siendo mayor en la dermatomiositis.”
El 25 % de los adultos con dermatomiositis y 10
% de los pacientes con polimiositis presentan
una neoplasia. Tienen un riesgo alto hombres,
mayores de 45 afios, las personas con
enfermedad muscular y/o cutdnea severa y
marcadores inflamatorios elevados. El mayor
riesgo ocurre 2 afios antes y 3 afos después del
diagnoéstico.”” La Federacion Europea de
Sociedades Neuroldgicas recomienda un
seguimiento con tomografia axial computarizada
de térax, abdomen y pelvis. Agregandose
ecografia pélvica y mamografia en mujeres,
ecografia testicular en hombres y colonoscopia
en mayores de 50 afos. Si el tamizaje inicial es
negativo, deben repetirse los exdmenes luego de
3-6 meses, posteriormente cada 6 meses por
cuatro afios. Determinacién periddica de
marcadores tumorales séricos puede agregarse.”

Anatomia patolégica: la atrofia muscular
perifascicular es distintiva, sin embargo puede
estar ausente hasta en 50 % de los casos segun
algunos autores. Ademads, hay infiltrados
inflamatorios perivasculares y perimisiales,
preferentemente linfocitos CD4+.* Muchos de
estos cambios antes descritos fueron apreciados
en la biopsia muscular del paciente.

Diferentes criterios se han propuesto para el
diagndstico de las miopatias inflamatorias
idiopaticas. Bohan y Peter® propusieron para el
diagndstico de la dermatomiositis uno de los
primeros y mas utilizados, que incluye:

1. Debilidad simétrica de musculatura de cinturas
y de flexores anteriores del cuello que progresa
en semanas a meses.

2. Enzimas musculares elevadas especialmente
la CK'y a menudo la aldolasa.
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3. EMG miopatica con potenciales unidad motora
pequefos, corta duracién y polifasicos. Aumento
actividad insersional, fibrilaciones y ondas
agudas positivas.

4. Biopsia muscular anormal: degeneracién,
regeneracién, necrosis e infiltrados
mononucleares intersticiales.

5. Rash tipico (Papulas de Gottron, signo de
Gottron y eritema heliotropo).

Para llegar al diagndstico de dermatomiositis se
otorga un punto a cada criterio y se ponderan
los criterios del 1 al 4.

Diagndstico

1. Definitivo: punto 5 + 3 puntos del 1 al 4
2. Probable: punto 5 + 2 puntos del 1 al 4
3. Posible: punto 5 + 1 puntos del 1 al 4

En el caso que se presenta se puede plantear
una enfermedad probable, ya que el Unico
criterio que no se evidencié fue la triada
electromiogréfica.

El tratamiento de la dermatomiositis busca
mejorar la potencia muscular y con ello también
la funcién de los musculos en actividades de la
vida diaria ademds de reducir las
manifestaciones extramusculares (disfagia,
disnea, fiebre). Los farmacos utilizados en el
tratamiento son: glucocorticoides (prednisona) e
inmunodepresores (azatioprina, metotrexato y la
ciclofosfamida).*? M&s de la mitad de los
pacientes presentan remisiones vy
exacerbaciones mdultiples a lo largo de la
enfermedad. Factores implicados en un peor
prondstico y menor supervivencia son la edad
avanzada, el retraso en iniciar la terapia con
corticoides, la disfagia faringea con neumonia
por aspiracién, la neoplasia, la EPI y la afectacién
miocardica.

La discapacidad también se relaciona con las
complicaciones del tratamiento con corticoides
como pueden ser la necrosis ésea avascular y los
aplastamientos vertebrales. Otras causas de
morbimortalidad secundarias al tratamiento son
las infecciones oportunistas, diabetes mellitus,
cataratas, hipertensién y la Ulcera péptica.™?

Se puede concluir que la dermatomiositis es una
enfermedad con una baja prevalencia y etiologia

gue no estd totalmente esclarecida. En este
paciente la evolucién clinica y las pruebas
complementarias permitieron definir el caso
como una dermatomiositis, asociada con una
complicaciéon de la enfermedad que fue la
presencia de enfermedad pulmonar intersticial,
con neumomediastino espontaneo como forma
de presentaciéon de la misma e iniciar el
tratamiento sistémico adecuado. El paciente se
mantiene en evolucién en estos momentos.
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