DERMATOMIOSITIS: DESCRIPCION DE UN CASO
DE LA TUBERCULOSIS CRONICA
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La dermatomiositis es una enfermedad
primaria de los mfusculos estriados,
piel, y tejido conju.ntiﬁo. Es rara en
su forma completa; los casos leves son
frecuentes. Se confunde siempre con
reumatismo (12). Aparece como ata-
que agudo, siendo su evolucién pro-
gresiva.

Fue descrita por primera vez por
Walker en 1863, y en 1958 Adams com-
pletd y present6 como una entidad uni-
ca y caracteristica.

Posiblemente se encuentra su origen
en reacciones autoalérgicas manifiestas
en el tejido conjuntivo (colagenopa-
tias). El enfriamiento parece jugar un
papel desencadenante ya que se ha ob-
servado que el cuadro aparece después
de bajas temperaturas, mojadura, etc.
Se cree que el transtorno se debe a
una alteracién de la permeabilidad
muscular vascular de origen circulato-
rio que ocasiona transtornos nutritivos
anoxémicos a nivel de un sistema
muscular congénitamente predispuesto;
luego siguen alteraciones degenerativas
de las fibras musculares (6).

Hasta 1966 se encontrdé que la fre-
cuencia es escasa: 1—2 casos por ano;
1—7, casos por 10.000 casos de derma-
tologia (6). Respecto a la edad, es po-
sible encontrar de los 5 a los 50 anos;
su frecuencia es rara después de los 70
anos. El 20% aparece en personas me-
nores de los 15 afios. Se reparte casl
por igual en ambos sexos. Tiene una
evolucién fatal al cabo de aproximada-
mente 18 meses. |

Anatomopatolégicamente se encuen-
tra: atrofia epidérmica, degeneracion
liquenoide, y edema; hiperqueratosis
marcada, acantosis alternada y atrofia
con depdsito subepidermico de calcio
y fibrina. En mtsculo se observa de-
generacion extensa con proliferacién
de células del sarcolema, reaccion his-
tiocitaria y linfocitaria al rededor de
las fibras degeneradas. Es aparente
también la marcada atrofia de las fi-
bras, degeneracion vacuolar de los fas-
cieculos, inflamacion intersticial e inter-
fascicular, en donde se encuentran lin-
focitos y plasmocitos (10). Cochrane,
encuentra un material calcificado, iden-
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tificado como apatita dentro y sobre
las fibras colagenas (7).

Esta enfermedad se caracteriza por:
edema de piel de parpados, eritema
irregular y difuso, telangiectasias, rara
pigmentacién reticulada (poiquiloder-
mia), coloracién rojo-azulada de la
piel (hinchazén heliotropa), sobre todo
en las regiones periorbitarias (fascies

lila de Fanconi) (12). Los ojos estan -

himedos y brillantes, parece que la-

grimean y la expresion es triste. Exis- |

ten sintomas musculares agudos o in-
cidiosos; se afectan de preferencia los
de la cintura escapular; en el tronco
pueden afectarse los musculos de la
respiracion poniendo a veces en peli-
gro la vida. La participacién de los
musculos de los esfinteres determina
incontinencia de heces u orina. Los de
la faringe disfagia. Los de 1a laringe
disfonia o afonia. ‘

Al comienzo aparecen dolor e Impo-
tencia funcional (miastenia dolorosa).
Después los musculos edematosos y
doloroso.s disminuyen de tamano y su-
fren degeracién esclerosa aue da a los
enfermos una rigidez de aspecto ana-
logo al parkinsonismo. Pierden de 10-20
Kg. de peso en semanas.

En las mucosas existen: eritema, ede.-
ma, lesiones de aspecto liqguenoide y de
excepcién  ampollas que al romperce
dejan erosiones dolorosas.

En viseeras 1a Presencia de miocar-
ditis es lo frecuente; ]
de los misculos
y ulceraciones d

tubo digestivo. E

uego alteracidn
de la pared esofagica
e toda 13 mucosa del
s de importancig ano-

——

tar que la asociacién con cancer inter.
no en adultos se encuentra en casi
todos los casos (6). En 500 casgs la
mayor parte se asocio con cancer brop.
cogénico (3), luego con neoplasias del
tubo digestivo. La entidad precede al
dafio maligno. Puede acompanar gl
linfoma. En muchos easos e] descubri-
miento y la terapia del cancer asociade
logran la involucién parcial o completa

~de las lesiones cutdneas. La recidiva

de éstas indica reactivacién o metasta-
sis del proceso maligno. ILa piel de es-
tos pacientes reacciona positivamente
a los antigenos preparados de tejidos
cancerosos, lo que significa que exis-
ten procesos de autoinmunidad para
las células neopldsicas (2). Aparte de
lo dicho se encuentran también asocia-
ciones con: fiebre reumética, artritis
reumatoidea, esclerodermia, y lupus
eritematoso diseminado.

Los exdmenes de laboratorio de-
muestran: excrecién de creatinina ele-
vada por la orina; transaminasas, aldo-
lasas més elevadas que en otras enfer-
medades de los musculos, gammaglo-
bulina elevada; en los casos graves se
encuentra mioglobulina en la orina;
ausencia de células L. E. en el frotis
de sangre; potenciales de accién de ba-
jo voltaje anormalmente breves v ade-
mas numerosos potenciales de fibrila-
cion en el electromi ograma; cambiocs
tipicos histolégicos en la biopsia de
piel y musculo: 4cido lictico elevado.

Para sentar el diagnéstico definitivo
de dermatomiositis se deben descartar
las posibilidades de: triquinosis, erisi-
pela crénica, miositis osificante (12),
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distrofia muscular, miastenia gravis,
poliomiositis dolorosa, lupus eritems-
toso diseminado, esclerodermia y poli-
neuritis.

Los medios de tratamiento con los
que se cuentan hasta el momento co-
rresponden a: corticosteroides, Acido
acetil salicilico, penicilina, vitamina E,
azathioprine (imuran), fisioterapia. Ul-
timamente, en los casos refractarios a
dosis masivas de corticosteroides o en
los que su uso esta contraindicado se
usa el metotrexate con resultados bas-
tante halagadores.

La mayoria de los casos mejoran con
el tratamiento. Los casos agudos son
fatales. Hay recidivas en cualquier mo-
mento de 1—15 afos.

CASO CLINICO

Paciente de 37 afios, de sexo mascu-
lino, casado, de profesién cocinero, na-
cido en la Provincia del Cotopaxi, con
12 anos de residencia en Quito, que
ingresa al Servicio de Nefrologia del
Hospital “Carlos Andrade Marin” el 1°
de mayo de 1970 por presentar: mial-
mias de extremidades superiores e in-
feriores, astenia marcada, cloasma fas-
cial, disfagia para los sélidos.

Refiere que estando completamente
sano, hace un mes y sin mediar causa
alguna siente dolor intenso en extre-
midades, que se acentiia de preferen-
cia en cara anterior de muslos y pier-
nas que imposibilita la marcha. Se
adiciona astenig marcada para todo ti-
po de esfuerzos de tal modo que el tra-

bajo que lo realizaba dias antes con
toda normalidad, en la actualidad, le
es imposible. Concomitante existe pig-
mentacion melanodérmica en la frente
que luego avanza a mejillas y cuello.
Hay disfagia para los sélidos. Estando
unos dias hospitalizado y antes de
completar los exidmenes de laborato-
rio, abandona el Servicio sin recibir
medicacién alguna.

Reingresa el 9 de septiembre de 1970
y relata que permanecié en su hogar
en donde la astenia, el edema fascial,
la disfagia, se intensifican en forma
progresiva. Ademaés, aparecen: edema,
pigmentacién rojo-azulada en los pér-
pados que con el tiempo se extiende
por toda la cara y el cuello; insomnio
y depresién psiquica.

EXAMEN FISICO

Presion Arterial: 120/70. Pulso: 90/
minuto. Temperatura: 36, 9 grados C.

La apariencia demuestra estar agu-
damente enfermo; la edad aparente en
relacién inferior a la cronclégica (37
afios); tiende a la actitud pasiva; de
ctibito obligado en cualquiera de sus
formas; estado nutricional regular; es-
tado mental liicido; estado emocional
deprimido; disbasia presente.

Se aprecia edema facial, palpebral
marcados que no deja fovea, luego co-
loracién roja intensa de parpados que
con mayor claridad corresponde a te-
langiectasias. Al mismo tiempo se ob-
serva una coloracién rojo-violacea re-
partida en toda la cara que se asienta



REVISTA ECUATORIANA DE MEDICINA, VOL. X, Nos. 3-4, 1979

40

sobre una piel Ehipenpig-mtentada (cloas-
ma) que se extiende al cuello. Tod.o es-
to contribuye para que el paciente
muestre una apariencia triste y lloro-

sa, Fig. 1.

Fig. 1.— Pigmentacion melanodérmica, rojo-
azulada de pdrpados.

Luego llama la atencién la astenia
marcada y adinamia para mantenerse
en pile, sentarse e inclusive para mo-
verse en decubito. Hay imposibilidad
para levantar los brazos, dificultad pa-
ra mover los dedos de las manos, junto
con sensacion de encojimiento y pa-
restesias.

Existe disfagia manifiesta para los
s6lidos, siendo indispensable para su
deglucién la administraciéon concomi-
tante de cierta cantidad de liquidos.

T

El térax es de fipo asténico con 2
pequenas zonas melanodérmicas que
contienen redes venosas. El corazén
posee un ritmo sinusal. Frecuencia de
80/minuto. Ruidos normales.

El abdomen es alargado, deprimido,
no doloroso a la palpacién superficial.
A la palpacién profunda se sienten el
ciego y el sigma, como cuerdas duras
y dolorosas momentidneamente.

En dorso de las manos existen zonas
despigmentadas. Se encuentra hipore-
flexia osteotendinosa generalizada.

No se hallan datos patolégicos fami-
liares de importancia.

El pasado patolégico relata: enferme-
dades propias de la infancia, y absceso
en muslo izquierdo hace 15 afos.

Habitos: alcohelismo y tabaquismo,
moderados.

EXAMENES DE LLABORATORIO

Biometria Hemdtica: leucocitos: 9.780/
mm?®; trombocitos: 322.500/mm?3; Hb:
15,0 8.%; Hcto: 46%; segmentados:
10%; linfocitos: 28%:; eosinéfilos: 9%;
baséfilos: 6%; sedimentacién: 60 mm/
1 hora.

Quimica Hemdtica: urea: 23,94 mg._%;
creatinina: 1 mg.%; glucosa: 106 mg.
%; colesterol: 229 mg.%; bilirrubina di-
recta: 0,3 mg.%; bilirrubina total: 0,4
mg.%; SGOT: 165 V/ml; SGTP: 93
V/ml; Kunkel: 4,5 U; timol: 2,1./U; in-
dice ictérico: 2 U. | 3

Serologia: reacciones de Khan y Car-
diolipina negativas.

Células L. E. y anticuerpos antinuclea-
res: negativos. |
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Orina: creatinina en 24 horas: 765,18

mg. %.

Electroforesis: albimina: 30,8%; alfa 1:
8.3%; alfa 2: 14]1%; beta: 15%; gam-
ma: 31,8%.

Electromiografic: por insercién del
electrodo en el deltoides se aprecia si-
lencio electromiogréfico. En el ante-
brazo los potenciales electrométricos
son de duracion ancrmalmente breves
y amplitud disminuida. Al esfuerzo me-
diano y al maximo los potenciales elec-
tromotrices se presentan en la misma
frecuencia.

Fig. 2.— Biopsia de piel. Epidermis atrofica.

Coldgenc denso y pobreza de niteleos.

Biopsia de piel: epidermis atréfica: as-
pecto colageno denso; pobre en ni-
cleos. Fig. 2

Fig. 3.— Biopsia de musculo estriado. Focos
inflamatorios intersticiales, constitutdos por
‘ histiocitos principalmente.

Biopsia de misculo: presencia de mul-
tiples focos inflamatorios intersticiales,
constituidos preferentemente por his-
tiocitos con raros plasmocitos. Este in-
filtrado se encuentra a vecess al rede-
dor de fibras musculares que han
perdido la estriacion y tiene el aspecto
homogenizado. El ntmero de nucleos
estd aumentado. Fig. 3-4.

Fig. 4— Biopsia de maisculo. Las jibras mus-
culares han perdido la estriacion y tienen un
aspecto homogenizado.
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DISCUSION

Por los sintomas clinicos relatados y
los hallazgos tisicos, evidencian trans-
tornos a nivel de los tejidos tegumen-
tario y muscular, manifiestos especial-
mente por: dolor intenso €n extremi-
dades, adinamia y astenia generales
marcadas, disfagia para los alimentos
s6lidos, edema ¥ coloracién rojo-viola-
cea de cara y parpados, la aparente
pérdida de peso por atrofia de los gru-
pos musculares. Los datos de laborato-
rio caracterizado por: excrecion eleva-
da de creatinina por orina, altos niveles
de transaminasas en sangre, hipoalbu-
minemia, hiperglobulinemia dada es-
pecialmente por la gammaglobulina.
Potenciales electromotrices de dura-
cién v frecuencia breves, sin alteracion
al esfuerzo. Iméagenes histolégicas tipi-
cas de inflamacién e infiltracién celu-
lar histiolinfocitario; transformaciones,
degeneraciones de las fibras muscula-
res, asi como la metamorfosis de la
dermis y epidermis, concluimos que se
tiene al frente un paciente que adolece
de DERMATOMIOSITIS AGUDA, cu-
ya evolucion se logra detener con pred-
nisona en dosis altas (50 mg/dia), pen-
trexil, dieta hiperproteica, fisioterapia
y rehabilitacién por 6 semanas, pues
desaparece el dolor muscular, la adi-
namia y la astenia decrecen paulatina-
mente y le es posible 1a deambulacién:
el edema y coloracidn caracteristicos
se ausentan. Recibe controles periédi-
cos v merece nuestra atencion por la
posibilidad de nuevos hallazgos, reci-
divas v conocer el limite de respuesta
a la terapéutica seguida.

—

RESUMEN

Presentamos un caso de DERMA.-
TOMIOSITIS en un hombre de 37
afios de aparicion brusca, evolucién
progresiva de 4 meses con la sintoma-
tologia manifiesta en piel y musculos,
resultados de laboratorio compatibles
con la afeccion.

A propodsito se hace una revisiéon bi-
bliografica sobre la entidad destacando
su frecuencia, los avances en el crite-
rio etiolégico, sintomas y signos prin-
cipales, medios de diagnostico, asi co-
mo un extracto de la terapéutica de la
que se dispone actualmente y el pre-
noéstico basado en estadisticas que son
reducidas.

SUMMARY

~ We present a case of dermatomiosi-
tis in a man, 37 years old, sudden on-
set, progressive evolution of four
months with symtomathology in the
skin and muscles, laboratory resulis
are compatible with the illness.

Hereby is made a bibliography revi-
sion over the disease and pointing out
its frequency, advances in the etiolo-
gy, symptoms and signs, and an extract
of the available treatment and the
prognostic, wich is based in the sta-
tistics.

BIBLIOGRAFIA

1) TRAUT E. F.: Fibrositis. Clinicas Médi-
cas de N. A. 157-158, Enero, 1965.

2) CORMIA F. E, DOMONCOS A. N—
Reacciones cutédneas a las neoplasias in-



DERMATOMIOSITIS: DESCRIPCION DE UN CASO 43

3)

4)

5)

6)

7)

£)

ternas malignas. Clinicas Médicas de N.
A. 667-668-779, Mayo, 1965.

SKINNER M., FERNANDEZ-HERLI.HY
L. Enteropatia, artropatia; coexistencia
de manifestaciones articulares y gastro-
intestinales en las enfermedades genera-
les. Clinicas Medices de N. A. 419-420,

marzo de 1968.

TYLOR F. H., ADAMS R. D.: Dermato-
miositis y Polimiositis. Medicina Interna
Harrison. 721-722, 32 Edicion, 19686.
NOWICKI N. J.: Manifestaciones ocula-
res de las enfermedades de la coldgena y
medicamentos utilizados para su trata-
miento. Clinicas Médicas de N. A. 132.
Enero, 1965.

GAY PRIETO J.: Dermatomiositis, Der-

matologia. 643-647, 62 Edicién, 1966.

COCHRANE W. DAVIES D. V.: Un es-
tudio con el microscopio electrénico de
un caso de dermatomiositis. Revista Cli-
nica Espanola. Tomo 104. N? 1, 95. Ene-
ro de 1967, s
LOPEZ GARCIA, LAIN: Dermatomiosi-

tis y Cancer Bronquizl. Revista Clinica
Espafiola. Tomo 106. N© 5.406-407. 15 de
septiembre de 1967.

9) MARVENE, CHERNOSKY M. D.: Der-
matomiositis en una nifia. Archives de
Dermatologia. Volumen 100. NO 3.77-378.
Septiembre, 1968,

10) JOHN F., JANIS: Histopatologia de 1a
piel en Dermatomiositis. Archivos de
Dermatologia. Volumen 97. N© 6.640-649.
Junio, 1968.

11) LEWIS L. M., WHEELER Jr. C. E.- Der-
matomiositis. Practicas de Dermatoloaia,
32 Edicién. 186-189-592, 1967.

12) FRENCH H.,, JIMENES DIAZ C.. Der-
matomiositis.— Diagndstico Diferencial
Daimon. Tomo Unico. 12 Edicién. 411-
412, 1963,

13) BOYD W.: Dermatomiositis. Tratado de

~ Patologia. Tomo Unico, 3% Edicidén. 1.330-
1.332.— 1968.

14) PEYTON E. W., BOBBY T.: Dermato-
miositis. Terapéutica, 1970. Tomo Unico.
Salvat, 695-696.— 1970.



	IMG_1366
	IMG_1367
	IMG_1368
	IMG_1369
	IMG_1370
	IMG_1371
	IMG_1372

