IMAGENES EN MEDICINA
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RESUMEN

La dermatomiositis es una enfermedad del tejido conectivo carac-
terizada por inflamacion de los miisculos y la piel. Las manifesta-
ciones dermatologicas que la caracterizan son eritema en heliotro-
po, nédulos de Gottron, lesiones en parche violdaceas escamosas,
telangiectasias y eritema periungueal, poliquilodermia y lesiones
escamosas rojizas. El diagndstico se hace por biopsia de piel y
miuisculo, enzimas musculares, anticuerpos antinucleares, anti-
cuerpos anti SSA (Ro), SSB (La), Sm, nRNP, Jol y PM1. El objetivo
de este trabajo es presentar las imdgenes dermatolégicas mads
caracteristicas de un enfermo con dermatomiositis.
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E nfermo de 55 afios con antecedente de dermatopoli-
miositis en tratamiento con prednisona y metotrexate.
Ingres6 a la Unidad de Terapia Intensiva por insuficiencia
respiratoria e hipoxemia que amerit6 intubacion orotraqueal
y ventilacién mecanica. A la exploracion fisica a su ingreso
presenté lesiones dermatoldgicas caracterizadas por erite-
ma violaceo alrededor de los parpados (eritema en heliotro-
po), papulas rojo-violaceas, planas, sobre superficie exten-
sora de las articulaciones metacarpofalangicas (nédulos de
Gottron) (Figura 1), eritema escamoso localizado sobre las
articulaciones de las rodillas y codos. El resto de la explora-
cion fisica con estertores subcrepitantes de predominio
basal bilateral. En la placa de térax, infiltrado intersticial
bilateral que se corroboré en la tomografia axial computari-
zada de térax, la cual ademas documenté derrame pleural
bilateral (Figura 2).

Anticuerpos antinucleares negativos, anticuerpos antiADN
de doble cadena negativos, factor reumatoide de 37, VSG en
23, C3 (35.5) y C4 (13.5) bajos, anticuerpos antiSSA (Ro)
negativos, anticuerpos antiSSB (La) negativos, antiSm nega-
tivos, anti-nRNP negativos, antiJol negativo, antiMPO nega-
tivos. Nitrégeno ureico, 24.6 mg/dl; creatinina, 1.4 mg/dl;
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SUMMARY

Dermatomyositis is a connective tissue inflammatory disease
characterized by muscle and skin inflammation. The dermatological
manifestations that characterize the disease include heliotrope
erythema, Gottron's papules, violaceous scalling patches,
periungual erythema telangiectasias, poikiloderma and scaly red
scalp. The diagnostic workup includes skin diagnosis, muscle
biopsy, muscle enzymes, electromyography, ANAs, antibodies
against SSA (Ro), SSB (La), Sm, nRNP, Jo-1 and PM-1. The aim of
this studly is illustrate the most salient dermatological images of a
patient with dermatomyositis.
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Figura 1. A) Nédulos de Gottron, caracterizados por exan-
tema violaceo sobre articulaciones metacarpofalangicas.
B) Eritema en heliotropo caracterizado por exantema vio-
laceo alrededor de los ojos.
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Figura 2. A) La radiografia de térax muestra infiltrado intersticial bilateral extenso con
areas de condensacion. B) En tomografia axial computarizada de térax se observa
infiltrado intersticial bilateral asimétrico con zonas de vidrio despulido, zonas de
colapso y derrame pleural en ambas bases.

sedimento urinario con cilindros hialinos, eritrocituria y cris-
tales de oxalato de calcio. Hemocultivos, urocultivo, cultivo
de secrecién bronquial, prueba rapida y PCR-TR para in-
fluenza humana A H1N1 negativos.

Se realiz6 biopsia de piel de lesion de rodilla derecha en la
que se observé epidermis con hiperqueratosis atréfica con
aplanamiento de la cresta de las redes. En dermis papilar y
reticular, fibrosis con ectasia capilar y escaso infiltrado linfoci-
tario, cambios compatibles con dermatomiositis (Figura 3).

La dermatomiositis esta clasificada dentro de las miopa-
tias inflamatorias idiopéticas. Se caracteriza por debilidad
muscular proximal y manifestaciones dermatoldgicas. La
incidencia de dermatomiositis es de 2 a 7 por un millén. Se

Figura 3. Biopsia de piel. A) Epidermis hiperqueratésica y
atrofica con aplanamiento de la cresta de las redes. B) Dermis
papilar y reticular con fibrosis, ectasia capilar y escaso
infiltrado linfocitario.
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presenta mas en nifios o adultos después de los 45 afios y
con un predominio en mujeres. Existen factores genéticos
que se han relacionados con dermatomiositis y polimiositis,
como los genes de HLA DRB1* 0301, alelos para polimiosi-
tis, cuerpos de inclusion de miositis, HLA DQ Al 0501 y
polimorfismos para el factor de necrosis tumoral 3082.

Las lesiones dermatoldgicas se caracterizan por exante-
ma violaceo alrededor de los ojos (eritema en heliotropo) y
en articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas,
codos y rodillas (n6dulos de Gottron), exantema eritematoso
en cara, cuello, térax anterior (signo en V), térax posterior
(signo de la bufanda), talangiectasias en la base de las ufias
junto con cuticulas irregulares y engrosadas, piel de puntas
y porcion lateral de los dedos seca y quebradiza (manos de
mecanico) y lesiones psoriatiformes en escalpelo.*?

Se asocia a cancer de ovario, gastrointestinal, pulmon,
mama y linfoma no Hodgkin.*? Otras manifestaciones extra-
dermatoldgicas son la enfermedad pulmonar intersticial, la
cual ocurre en 10 % de los pacientes, que se caracteriza por
dafio alveolar difuso y fibrosis,® disfagia por debilidad del
musculo estriado del eséfago y miocarditis.*

El diagnéstico se hace por sospecha clinica, determina-
cion de enzimas musculares como CPK, DHL, aldolasa, AST
y ALT, anticuerpos especificos para miositis como antiJo,
antiSRP, antisintetasa y antiSRP, electromiografia, la cual
muestra aumento de la irritabilidad de la membrana, biopsia
de piel y de musculo; en los casos que sea posible se
recomienda realizar expresion genética de inteferon alfa y
beta, ademas de resonancia magnética, con la que se
puede documentar miosis, fibrosis y calcificaciones.®

El tratamiento de la enfermedad muscular es con corti-
costeroides, metotrexate, azatioprina, ciclosporina, inmuno-
globulina intravenosa, agentes alquilantes, micofenolato de
mofetilo, agentes bioldgicos como el rituximab, fisioterapia y
ejercicio.® Para la enfermedad dermatoldgica, el tratamiento
recomendado es utilizar protector solar, esteroides topicos,
hidrocloroquina, metotrexate, micofenolato de mofetilo, ta-
crolimus tépico, retinoides, rituximab, dapsona y terapia con
laser, principalmente.”
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