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RESUMEN

Como enfermedad inmunologica, la dermatomiositis debe prestarsele importancia médica dado
que no presenta factor especifico de su aparicion, esta miopatia se caracteriza por lesiones en la
piel de color purpura, debilidad muscular y fiebre. En cuanto a su frecuencia, pueden
considerarse dentro del grupo de enfermedades raras debido a su baja incidencia, la afectacion
principal es a nivel de piel y masculos, con las variantes de ser un proceso agudo, sub- agudo y
cronico, pudiendo ocasionar atrofia y degeneracién muscular. El objetivo de investigar acerca de
esta enfermedad es con la finalidad de analizar de forma descriptiva la bibliografia del o los
factores que inciden en la aparicién de la dermatomiositis como enfermedad autoinmune, para el
diagndstico a tiempo. El diagnéstico de la enfermedad se aprecia a través de exploracion
hospitalaria donde se realizan evaluaciones clinicas, pruebas de laboratorio de rutina,
histopatologias y tomando en cuenta los indicadores de Bohan y Peter. Estos cientificos incluyen
las particularidades propias de la enfermedad tales como: debilidad muscular proximal y
simétrica, elevacion de enzimas musculares, cambios electromiogréficos tipicos de miositis, rash
caracteristico, biopsia muscular demostrando miositis inflamatoria. Se concluye que, es una
miopatia inflamatoria de gran repercusion en la sociedad, lo cual deriva en la significacion de

efectuar estudios sobre la misma donde pueda generarse informacion acerca de su incidencia.

Palabras Claves: Dermatomiositis, Enfermedad, Autoinmune, Diagnostico, Debilidad

Muscular.
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ABSTRACT

As an immunological disease, dermatomyositis should be given medical importance since it does
not have a specific factor for its incidence, this myopathy is characterized by purple skin lesions,
muscle weakness and fever. Regarding their frequency, they can be considered within the group
of rare diseases due to their low incidence, the main affectation is at the level of skin and
muscles, with the variants being an acute, sub-acute and chronic process, being able to cause
atrophy and muscular degeneration. The objective of investigating this disease is to analyze in a
descriptive way the bibliography of the factors that affect the appearance of dermatomyositis as
an autoimmune disease, for timely diagnosis. The diagnosis of the disease can be seen through a
hospital examination where clinical evaluations, routine laboratory tests, histopathologies and
taking into account the indicators of Bohan and Peter are carried out. These scientists include the
particular characteristics of the disease such as: proximal and symmetric muscle weakness,
muscle enzyme elevation, electromyographic changes typical of myositis, characteristic rash,
muscle biopsy demonstrating inflammatory myositis. It is concluded that it is an inflammatory
myopathy of great repercussion in society, which results in the significance of carrying out

studies on it where information about its incidence can be generated.

Keywords: Dermatomyositis, Disease, Autoimmune, Diagnosis, Muscular Weakness.
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Introduccion.

La dermatomiositis constituye una enfermedad inmunoldgica que afecta el movimiento
del individuo al contraerse y relajarse ocasionando la inflamacion de los musculos, asi como

alteracion cutanea (piel) y cuyas causas de origen son poco conocidas.

La enfermedad suele presentarse a cualquier edad de la persona, generalmente se
exterioriza en adultos a partir de los 40 afios hasta los 60 afios aproximadamente, también es
visible en los nifios durante su etapa juvenil, es decir en las edades de 05 a 15 afios. Afecta a mas
mujeres que hombres. Dicha enfermedad inmunolégica, actualmente es vista como una amenaza
de salud publica dado que se le asocia con factores infecciosos, endocrinos, genéticos y
ambientales, asi como con la formacion anormal de algun tejido con posible representacion
tumoral; la dermatomiositis como enfermedad inmunoldgica ha sido poco diagnosticada, sin
embargo segun la revision bibliografica en la Revista Médica Hondurefia y a criterio de
Fernandez (1967) se puede mencionar un estudio realizado por el Dr. Carlos A. Delgado, del
Servicio de Pediatria del Hospital San Felipe, Honduras quien en 1953, “sospech6 en una nifia la

presencia de una Dermatomiositis”.

A nivel mundial diversos estudios llevados a cabo en diversos puntos del globo donde se
establecen una incidencia anual media de 2,1 a 7,7 casos nuevos por millon de habitantes y afio
(Amato, 2009). Segun Villa —Juarez (2002), la dermatomiositis “puede presentarse en nifios entre
5 -14 afios, con un pico mas frecuente alrededor de los 50 afios”. Asimismo en Espafia Mastaglia
(2002) sefala que “la incidencia anual media es similar, de 2,2 a 10,6 casos nuevos por millon de

habitantes y afo” (p.198).
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De acuerdo a Bohan y Peter (1975) la enfermedad se diagnostica en aspectos que
incluyen “debilidad muscular, rash cutdneo caracteristico (rash en heliotropo o papulas de
Gottron sobre superficie extensora de articulaciones de dedos, codos, rodillas y tobillos),
enzimas musculares elevadas, cambios miopaticos en la electromiografia, biopsia con
alteraciones caracteristicas, en ausencia de otras causas de miopatias”. Asimismo los autores

sefialan que “la presencia del compromiso de piel caracteristico es fundamental para el

diagnostico. La debilidad muscular se encuentra casi siempre presente” (p.101).

La justificacion de este articulo es relevante en el campo medico dado que en las pocas
publicaciones bibliograficas que se tienen de este tema, se muestra que los factores que
desencadenan esta enfermedad son aun desconocidos, por lo tanto, la dermatomiositis en un caso
inmune muy raro, donde no se tiene determinado a ciencia cierta ¢cual o cuales son los factores
que influyen para la aparicion de dermatomiositis?; en tal sentido el objetivo de esta
investigacion se centra en analizar de forma descriptiva la bibliografia del o los factores que
inciden en la aparicién de la dermatomiositis y con ello desarrollar mecanismos para su
conocimiento, que podrian aportar acciones practicas en el area de salud para hacerle frente a

esta enfermedad autoinmune que va en aumento.

Meétodo.

En virtud de desarrollar la tematica abordada, se consultd diversos medios documentales,
donde se efectud la busqueda de literatura pertinente a la enfermedad dermatomiositis, muy
especialmente las fuentes de busqueda a través de herramientas desarrolladas por las tecnologias

de informacion y comunicacion (Tic) que facilitan la difusiébn y acceso a publicaciones
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cientificas de valor y rigurosidad académica; realizado esto se tomo en cuenta las fuentes
documentales digitales que aportan informacidén acerca de los factores que inciden en la

aparicion de la dermatomiositis, sintomas, causas, evaluaciones, tratamiento.

En tal sentido, la informacion recolectada acerca del tema, preciso seleccionar y organizar
material escrito para su comprension, seguidamente efectuar lecturas para realizar un subrayado
de las ideas principales de las publicaciones elegidas, se analiz6 la informacién efectuando un
resumen bibliografico, posteriormente se procedid a dar una explicacion textual analitica
coherente y significativa del tema. Por lo tanto, mediante estas acciones se logrard analizar
detalladamente la bibliografia del o los factores que inciden en la aparicion de la
dermatomiositis, aspectos que permitiran la posibilidad de generar informacion reveladora

actualmente escasa y poco conocida en la incidencia de la enfermedad.

Resultados.

La Dermatomiositis: Definicion

Es una enfermedad que se manifiesta a través de diversos factores con evidentes
caracteristicas dermatoldgicas. Dalakas (2003) considera que la dermatomiositis “es una
enfermedad inflamatoria que afecta a la piel y el masculo. Se incluye dentro de las miopatias
inflamatorias idiopaticas o miositis idiopaticas, que son un grupo heterogéneo de enfermedades
musculares de etiologia desconocida que se caracterizan por la aparicion progresiva de debilidad

muscular e inflamacién”.
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En esta direccidn la dermatomiositis segin Vidarte (2008) es una “miositis inflamatoria
caracterizada por la aparicion de prodromos imprecisos, edema, dermatitis e inflamacion y

degeneracion muscular. Es una afeccion relativamente rara, 2 veces mas frecuente en mujeres de

40 a 65 afios de edad que en hombres”. (p. 576).

Por su parte Peloro (2001) indica que la dermatomiositis juvenil “es una enfermedad
multisistémica de etiologia desconocida, con inflamacién de los musculos y la piel por
compromiso de vasos pequefios, como arteriolas y capilares. Constituye la miopatia inflamatoria

idiopatica mas frecuente en la nifiez”. (p. 405).

De acuerdo con los autores consultados, se interpreta que la dermatomiositis constituye
un padecimiento de indole inflamatorio que involucra el tejido cutaneo y muscular del individuo,
y cuya causa de origen es desconocida, clasificada como una enfermedad autoinmune de rara. La
enfermedad aparece con sintomas de debilidad muscular, muy especialmente en mujeres de entre
40-60 afios de edad, no obstante en la etapa de nifiez y adolescencia también puede tener
presencia; por tal motivo puede inferirse que la dermatomiositis es de caracter autoinmune que se

presenta tanto en adultos como nifios.

Clasificacion

La dermatomiositis es una enfermedad catalogada como rara (Dalakas, 2003). Afecta a
nifios y adultos, desarrollandose mas en mujeres (relacién 2:1), (Jacobson, 1997) . Posee un
caracter inmunopatolégico que provoca inflamacion y destruccion de fibras musculares y

cutdneas. A criterio de Gerami (2006) la relacion “mujer:hombre es de 2-3:1” (p.602). Existen
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varias propuestas de clasificacion, mismas que han venido cambiando conforme a los avances
tecnoldgicos en el area de la salud. Bohan y Peter en 1975 fueron los primeros en dividirla segun

su clinica en polimiositis (PM), dermatomiositis (DM), PM o DM asociada a cancer, DM de la

infancia y PM o DM asociada a una colagenopatia.

Autores como Bielsa-Marsol (2009) y Hassan (2009) a su vez subdividieron las formas
infantojuvenil y del adulto en dos grupos: clasica y clinicamente amiopatica, de acuerdo con la
presencia 0 ausencia de sintomatologia muscular. Por su parte Mastaglia (2002) integra

propuestas anteriores de Karpati (1988) y Dalakas (1991), donde se tiene:

I. Dermatomiositis. a) Juvenil. b) Adulto. I1. Polimiositis: * Mediada por células T (o/p,
y/0) * Eosinofilica. 111. Sindromes de superposicion: ¢« Con polimiositis. ¢ Con
dermatomiositis. « Con miositis asociada a neoplasias. ¢ Con miositis por cuerpos de
inclusion. 1V. Miositis asociada a neoplasias. V. Miositis por cuerpos de inclusion. VI.
Otras formas: « Focal: miositis orbitaria, nodular localizada, pseudotumor inflamatorio.

* Difusa: miofascitis macrofagica, miopatia necrotizante, miositis infantil.

Se aprecia en la indagacion realizada, que aun cuando otros autores actualmente se han
dedicado a investigar acerca de las clasificaciones de estas miopatias autoinmunes, tomando en
cuenta sus formas cutaneas e infecciosas, y otros elementos de prevalencia; sigue predominando
la realizada por Bohan y Peter en 1975, en la cual se determina de acuerdo a los sintomas

evidenciados el tipo de enfermedad que presenta el sujeto.

Causas
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No se conoce del todo su etiologia, se postula que factores genéticos y ambientales
desempefian un papel importante en el origen de la enfermedad. Se considera una condicién de

patogenia autoinmune, que se manifiesta por miopatia inflamatoria proximal en los musculos

extensores y lesiones cutaneas patognomaonicas. (Bohan, 1975).

A criterio de Nagaraju (2017) “la causa de la dermatomiositis se desconoce”. LOS
expertos piensan que puede “deberse a una infeccion viral de los muasculos o a un problema con
el sistema inmunitario del cuerpo. Ademas, puede ocurrir en personas que tienen cancer de
abdomen, pulmoén u otras partes del cuerpo”. (p. 85). Destacando ademas que “cualquier persona

puede desarrollar esta afeccion”. (p.92).

Se presenta mas a menudo en nifios entre los 5 y los 15 afios, y adultos entre 40 y 60

afios. Esta enfermedad afecta con mayor frecuencia a las mujeres que a los hombres”.

La causa de dermatomiositis segin O’Callaghan (2008) “actualmente se desconoce; sin
embargo, existen teorias sobre la interaccion de agentes externos (ya sean fisicos, quimicos,
neoplasicos o infecciosos), que provocan alteraciones autoinmunitarias cuando actdan en un

territorio genético predispuesto”. (p. 199).

Con relacion a lo anterior, se deriva que el desconocimiento de una fuente solida en
cuanto a las causas que activan la dermatomiositis dificultan su deteccidn y tratamiento en un
tiempo apropiado que la enfermedad se presente totalmente; contrario a ello, alguno autores

consideran que elementos de tipo infecciosos, genéticos y/o ambientales pudieran originarla: al
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efecto es de gran importancia buscar aportes concluyentes y significativos que destaquen la

manera de atacar oportunamente esta enfermedad autoinmune.

Sintomas

La forma mas comdn de presentarse esta enfermedad autoinmune a juicio de Moreno
(1999) es manifestada por “las lesiones de piel que representan el sintoma inicial de la
enfermedad en el 50 % de los pacientes y pueden preceder a la afeccion muscular en un periodo
variable de tiempo, en el nifio es frecuente que aparezcan a los pocos dias 0 semanas del inicio

de las manifestaciones musculares”. (p. 400).

Arguellos (2007) sefiala que la dermatomiositis como una miopatia inflamatoria, “se
reconoce por lesiones cutaneas, evolucionando con debilidad muscular progresiva y a menudo
simétrica”. (p. 53). En un 15-20% de los pacientes se presenta con disfagia. Esta se asocia con
deficiencias nutricionales, predisposicion a neumonia por aspiracion, disminucién en la calidad

de vida y mal prondstico (Espinosa, 2010; p.523).

Las lesiones dérmicas se manifiestan por un eritema caracteristico que acomparia (y mas
a menudo antecede) a la debilidad muscular. La erupcién puede ser una zona hipercromica de
color azul-violaceo en los parpados superiores con edema (eritema en heliotropo); una erupcion
rojiza, plana en la cara y mitad superior del tronco; y eritema en los nudillos como una erupcion

violacea exfoliativa sobresaliente (signo de Gottron). (Zapata, 2009).
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De tal manera, se puede deducir que la enfermedad es de deteccion tardia, dado que los
sintomas aparecen de acuerdo a diversos factores de indole interna y/o externa y que pueden ser
asociados con otros padecimientos, por tanto a pesar de que los sintomas sefialados pueden

determinar que se trata de la enfermedad, es necesario realizar un diagnostico con criterio preciso

y mediante diversos examenes complementarios para confirmar la presencia de dermatomiositis.

Factores

La literatura consultada, generalmente describe que la enfermedad autoinmune puede ser
desencadenada por factores genético al efecto Feldman (2008) considera que “esos son
susceptibles para la dermatomiositis” (p.209). En este sentido, los factores ambientales a criterio
de Irazoque (2009) como “la radiacion ultravioleta ocasiona apoptosis y exposicion de
autoantigenos en el exterior de la célula; asi se favorece la pérdida de autotolerancia periférica y
se inicia la cascada de autoinmunidad”. (p. 03). Con respecto a los medicamentos que pueden
causar miopatias como la dematomiositis “se encuentran productos de cosméticos, suplementos

dietéticos, vacunas” (Cukier, 1993, p. 503).

Los factores mencionados segun la literatura consultada, no constituyen resultados
concluyentes que determinen la incidencia de estos en la aparicion de la enfermedad, dado que
los mismos son descritos de manera generalizada; sin embargo, se puede sefialar que la que
presenta la literatura como mayor influencia de generar la enfermedad es el factor genético
siempre y cuando venga asociado con otros sintomas y elementos familiares del paciente que la

padece.
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La dermatomiositis es la enfermedad autoinmune considerada como rara, de tal manera
que es poco frecuente la informacion en cuanto a factores que pueden crearla; la literatura
generalmente resalta las causas, sintomas, y posibles tratamientos para sobrellevarla. No obstante
a continuacion se presenta una representacion grafica donde se aprecia los principales sintomas

clinicos de la misma.

Representacidn gréafica 1. Sintomas de Dermatomiositis
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Fuente: Mufioz (2005). Manifestaciones clinicas, alteraciones de laboratorio, histologicas y en la
EMG al diagndstico en pacientes con dermatomiositis. Publicado por Mufioz B., Eliana. (2005).
Experiencia de 10 afios en dermatomiositis juvenil: A 10 -year-old experience. Revista chilena

de pediatria, 76(4), 404-409.

El grafico exhibe la incidencia de los sintomas de dermatomiositis, siendo las mas

significativas sintomas musculares, EMG, histologia. La literatura escasamente muestra datos
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que puedan contrastar con la informacion de factores asociados a la enfermedad. Mufioz (2005)

presenta la tabla acerca de los criterios de Bohan

Tabla 1. Criterios de Diagnosticos de dermatomiositis segin Bohan

Criterios diagnésticos DMJ (Bohan-Peter) N* presente % presente
al diagnostico al diagnéstico |

1) Debilidad muscular proximal simétrica 1M 100%

2) Compromiso cutldneo:
Total con compromiso cutaneo 811 73%
Rash helictropo 6811 54%
Papulas de Gotlron 5M1 45%
Otros 511 45%

3) Elevacion de enzimas musculares:
LDH (UL) 411 36%
CK (UL) 611 54%

4) EMG: triada caracteristica observada en miositis a9 100%

5) Evidencias de inflamacion crdnica an biopsia muscular 55 100%

Fuente: Bohan (1975). Criterios diagnésticos de Bohan-Peter en pacientes con
Dermatomiositis. Bohan A, Peter JB: Polymyositis and dermatomyositis. N Engl J Med 1975;

13: 344-7.

Representacién gréafica 2. Evolucion de manifestaciones clinicas y examenes de laboratorio en

pacientes con dermatomiositis
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Fuente: Mufioz (2005). Evolucion de manifestaciones clinicas y examenes de laboratorio en 11
pacientes con dermatomiositis.. Publicado por Mufioz B., Eliana. (2005). Experiencia de 10 afios
en dermatomiositis juvenil: A 10 -year-old experience. Revista chilena de pediatria, 76(4), 404-

400.

Puede derivarse de estos resultados, que se tiene solo informacion de los sintomas
encontrados de teorias de manera obsoleta en la literatura; destacandose los sintomas tanto
cutaneos como musculares de la enfermedad, asi como los criterios para determinarla, los cuales
se apoyan en examenes de laboratorios. Lo anterior conlleva reflexionar que se necesita mas

investigaciones relacionadas con los factores de incidencia de la enfermedad.

Conclusiones.

Como enfermedad autoinmune, la dermatomiositis constituye hoy dia, una miopatia
inflamatoria de gran repercusion en la sociedad, lo cual deriva en la significacion de efectuar

estudios sobre la misma donde pueda generarse informacién acerca de su incidencia por cuanto
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actualmente es poca la informacién que se tiene sobre ella, y aportar tratamiento para la

enfermedad.

Las miopatias autoinmunes en general han sido objeto de estudio, no obstante la
dermatomiositis poco ha tenido soporte de informacion que pueda dar significatividad en

relacion a la amenaza que presenta para la salud y vida del individuo.

En la investigacion se concluye que los factores que tiene mayor incidencia en la
prevalencia de esta enfermedad son diversos y no son concluyentes; solo se muestran teorias
acerca de la posible vinculacion de factores externos diversos que pudieran activar la
enfermedad. De acuerdo a la literatura citada y a pesar de que no se tiene un definitivo factor de
incidencia, se infiere que la dermatomiositis presenta tratamiento para su estabilidad por largos

lapsos de tiempo.
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