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iQUE ES?

La dermatomiositis (DM) es una enfermedad au-
toinmune que afecta fundamentalmente a la piel y
al tejido muscular de tipo estriado (se localiza en
todo el cuerpo, mueve los huesos y estructuras ar-
ticulares). Es una enfermedad que se engloba den-
tro de las miopatias inflamatorias. A pesar de que
en el 60-70% de los casos coexisten la afectacion
cutdnea y muscular, no siempre es asi, e incluso, hay
formas, como la dermatomiositis amiopatica, en la
que la afectacidn en sdlo cutdnea.

;A QUIEN AFECTA?

Se considera una enfermedad de distribucidn uni-
versal,aunque es un poco mas prevalente en la raza
caucasica y menos frecuente en la raza negra. Es
dos veces mas frecuente entre mujeres que hom-
bres.Y, aunque existe una forma juvenil que suele
debutar antes de los |6 afios, las manifestaciones
de la enfermedad son mas frecuentes entre los 30
y 50 afios.

{ES FRECUENTE?

La DM se considera una enfermedad rara. Su inci-
dencia anual es del orden de 4-6 casos al afio por
cada milléon de habitantes.

;COMOY POR QUE SE PRODUCE?

Se desconoce la causa de la DM, pero la enfer-
medad tiene mucho en comun con los trastornos
autoinmunitarios, en los que el sistema inmunitario
ataca por error a los tejidos del cuerpo. Los facto-
res genéticos y ambientales también podrian des-
empefiar un papel importante. Entre los factores
ambientales se incluyen infecciones virales, medica-
mentos y tabaquismo.

iQUE SINTOMAS PRODUCE?

La DM tiene dos grandes manifestaciones: la mus-
cular y la cutdnea. Las manifestaciones musculares
son fundamentalmente la debilidad y el dolor. Estas
se pueden presentar en la prdctica totalidad del
cuerpo, sin embargo, son mds frecuentes en grupos
musculares periféricos proximales. Los sintomas
musculares no tienen que ser los primeros en mani-
festarse, pero rara vez estdn ausentes al momento
del diagndstico. La intensidad de la debilidad puede
condicionar que el paciente se valga por si mismo
para actividades diarias, como caminar o vestirse,
sin embargo, normalmente se manifiesta como una
debilidad mds bien moderada. Si bien otros grupos
musculares pueden verse afectados, el compromi-
so de la musculatura tordcica o abdominal es in-
frecuente o se presenta en etapas avanzadas de la
enfermedad.

En cuanto a las manifestaciones cutdneas, a nivel de
la cara se puede identificar una erupcién de la piel
de color violdceo que rodea los ojos vy que recibe el
nombre de heliotropo. En la regidn cervico-dorsal
se puede apreciar el denominado “‘signo del chal” o
“eritema en capelina”, que consiste en la presencia
de un eritema (enrojecimiento de la piel) que abar-
ca la superficie del cuello desde la zona occipital
hasta la base del cuello. A nivel de las manos se
pueden identificar lesiones tipo placas o pdpulas de
color violdceo acompafadas de procesos descama-
tivos que se conocen como “padpulas de Gottron”
y se suelen aglutinar en las superficies de extensidn
de las articulaciones de los dedos, codos vy rodillas.
Otras lesiones cutdneas relativamente caracteristi-
cas son las calcicosis subcutdneas, pero estas son
mas propias de la forma juvenil.
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Aungue la DM puede tener manifestaciones visce-
rales, probablemente la mds relevante es la respira-
toria. Se presenta como un cuadro de insuficiencia
respiratoria que obedece a la aparicidn de un pa-
trén fibroso difuso que provoca una sensacion de
ahogo ante esfuerzos intermedios y menores.

Entre las posibles complicaciones se encuentran:

* Disfagia (dificultad para tragar): si los
muUsculos del esdfago estdn afectados, es
posible que haya problemas al tragar que,
a su vez, puede causar pérdida de peso y
desnutricion.

* Neumonia por aspiracion: la dificultad
para tragar también puede hacer que se
aspiren alimentos o liquidos, como la sali-
va, Y que estos ingresen a los pulmones; lo
cual puede derivar en una neumonia.

* Problemas respiratorios: si la afeccion
afecta a los musculos del pecho, es posible
que haya problemas respiratorios, como-
falta de aire.

* Calcinosis (depositos de calcio): pue-
den generarse en los musculos, la piel y el
tejido conectivo a medida que la enferme-
dad avanza. Estos depdsitos ocurren con
mayor frecuencia en los nifios con derma-
tomiositis y se desarrollan mads temprano
en el curso de la enfermedad.

La dermatomiositis puede causar otras enfermeda-
des o generar un mayor riesgo de presentarlas:

* Fendmeno de Raynaud: enfermedad
en la que los dedos de las manos y de los
pies, las mejillas, la nariz y las orejas se po-
nen palidos cuando estdn expuestos al frio.

* Otras enfermedades del tejido co-
nectivo: el lupus, la artritis reumatoide, la
esclerodermia y el sindrome de Sjogren,
pueden ocurrir junto con la DM.

Enfermedad cardiovascular: la DM
puede causar inflamacién del musculo car-
dfaco (miositis). En un nimero pequefio
de personas pueden desarrollarse insufi-
clencia cardfaca congestiva y arritmias.

* Enfermedad pulmonar: la enfermedad
pulmonar intersticial puede producirse
junto con la DM. La enfermedad pulmonar
intersticial alude a un grupo de trastornos
que causan el proceso de cicatrizacion del
tejido pulmonar, lo cual hace que los pul-
mones se vuelvan rigidos y pierdan elastici-
dad. Los signos son tos seca v falta de aire.

* Cancer: la DM en adultos se relaciona
con una mayor probabilidad de desarrollar
cancer. El riesgo de tener cdncer parece
estabilizarse a los tres afios o mas después
del diagndstico de la DM.

La DM juvenil es una forma que presenta algunas
peculiaridades propias, en general, las lesiones cutd-
neas son mas frecuentes, entre las que destacamos
la mayor frecuencia de calcinosis cutdnea y de tejido
profundos. A diferencia de la DM del adulto, la DM
juvenil no suele asociarse a cancery la respuesta al
tratamiento suele ser mds favorable.
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iCOMO SE DIAGNOSTICA?  Radiografia de torax: con este estudio
simple se pueden identificar indicios del
Como muchas otras enfermedades reumdticas, el tipo de dafio pulmonar.
diagndstico de clasificacion se establece por medio

de la confluencia de criterios clinicos. * Manometria esofdgica: interesa des-

* Analisis de sangre: un andlisis de san-
gre permitird detectar niveles elevados de
enzimas musculares (creatinfosfoquinasa
[CPK], aldolasa), lo que puede indicar un
dafo muscular. Ademas, puede detectar
autoanticuerpos especificos asociados que
ayudan en la clasificacion de la enferme-
dad. La sensibilidad de estos anticuerpos
es baja, por lo que no se pueden utilizar
para excluir diagndsticos. Entre estos an-
ticuerpos destacan el Anti-Jo-1, anti-PL-/,
anti-PL-12, anti-U I, anti-PM-Scl, etc.

* Electromiografia: esta prueba consiste
en insertar un electrodo de aguja fina a
través de la piel en el musculo. La actividad
eléctrica se mide segln se relaja o se tensa
el musculo, y los cambios en el patrdon de
la actividad eléctrica pueden confirmar si
existe una enfermedad muscular.

* Resonancia magnética: mediante prue-
bas de imagen se puede evaluar la inflama-
cidn en un grupo muscular determinado.
Permite valorar la extension del compro-
miso muscular y a su vez tiene valor en el
seguimiento evolutivo.

* Biopsia de tejido: durante esta prueba,
se extrae quirdrgicamente una muestra de
tejido cutdneo o muscular para su anali-
sis en el laboratorio. Una muestra de piel
puede ayudar a confirmar el diagndstico
de DM. Una biopsia del musculo podria
revelar la inflamacién del tejido muscular
u otros problemas, como dafio o infeccidn.
Si la biopsia de piel confirma el diagndstico,
tal vez, no sea necesario realizar la biopsia

cartar afectacion esofdgica para compro-
bar que no hay riesgo de disfagia.

iCUAL ES ELTRATAMIENTO?

Como suele suceder con enfermedades de baja
incidencia, la experiencia terapéutica es limitada, asf
como la existencia de estudios clinicos controlados.
Ademds, no tiene cura, pero puede mejorar las le-
siones cutdneas y ayudar a recuperar la fuerza y la
funcién muscular.

1. TRATAMIENTO FARMACOLOGICO:
Los medicamentos utilizados para tratar la derma-
tomiositis incluyen:

« Corticosteroides: los corticoides redu-
cirdn la inflamacion de forma rdpida, pero
el uso prolongado puede tener efectos
secundarios graves. La dosis se debe ir
reduciendo progresivamente y en situacio-
nes en las que no se consigue un control
satisfactorio de la enfermedad se pueden
probar otras terapias inmunomoduladoras.

* Farmacos ahorradores de corticoeste-
roides: son medicamentos para inhibir el
sistema inmunitario y para reemplazara los
corticosteroides. Los medicamentos mads
frecuentemente usados para tratar la DM
son la azatioprina, el metotrexato y el mi-
cofenolato mofetilo. Este Ultimo se utiliza si
existe afeccion pulmonar.

- Rituximab: se puede emplear tratamien-
to bioldgico si las terapias iniciales no logran
controlar de forma adecuada los sintomas

! de la DM.
del musculo.
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* Medicamentos antipaludicos: en el
caso de una lesion cutdnea persistente, se
podria recetar un medicamento antipalu-
dico, como la hidroxicloroquina.

* Inmunoglobulina intravenosa (IglV):
es un producto sanguineo purificado que
contiene anticuerpos saludables de miles
de donantes de sangre. Estos anticuerpos
saludables pueden bloquear los anticuer-
pos dafiinos que atacan a los musculos en
la DM.

2. TRATAMIENTO NO FARMACOLOGICO

« Fisioterapia: son beneficiosos ejercicios
para mantener y mejorar tanto la fuerza
como la flexibilidad, intentando asi no per-
der autonomia de movimiento.

- Protectores solares: es importante pro-
teger la piel de la exposicion al sol me-
diante la aplicacion de protector solar y el
uso de ropa y sombreros protectores para
controlar la erupcidn de la DM.

- Terapia del habla: si la DM debilita los
musculos que intervienen en la accion de
tragar, la terapia del habla puede ayudar a
aprender como compensar €sos cambios.

« Evaluacién de la nutricién: a medida
que avance la DM, masticar y tragar pue-
den tornarse mas dificil. Un adieta variada
ayudard a mantener un peso y una nutri-
cién adecuados.

3. CIRUGIA

La cirugia puede ser una opcidn para retirar los
dolorosos depdsitos de calcio y para prevenir las
infecciones recurrentes de la piel.

;COMO EVOLUCIONA?

Los sintomas pueden desparecer por completo en
algunas personas, como en el caso de los nifios.
Sin embargo, en la mayoria de los casos son nece-
sarios los medicamentos inmunodepresores para
controlar la enfermedad de manera casi crénica.
Aunque siempre se intentard que sea la menor
dosis posible de tratamiento.
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