COMPLEJO DERMATOMIOSITIS-POLIMIOSITIS,
PRESENTACION DE UN CASO

Dr. Ricardo Madrid L.

La Polimiositis es una entidad que se presenta co-
mo una afectacion basica de los musculos o puede
acompafarse de otras alteraciones que pueden ser
viscerales, gastrointestinales, de la piel, etc. En este
Gltimo caso se tiene la asociacién o complejo Der-
matomiositis - Polimiositis la cual es rara tanto en
los adultos como en los nifios si se compara para el
caso con la combinacién de Polimiositis y Neopla-
sia la cual es relativamente mas frecuente.

Las enfermedades de la coldgena también pueden
aparecer en forma simultanea con Polimiositis o
Dermatomiositis. En los nifios el complejo mencio-
nado usualmente va acompafiado de Vasculitis.
Revisaremos un caso de Polimiositis y nos deten-
dremos en el diagndstico diferencial de esta enfer-
medad asi como en el manejo de la misma.

CASO CLINICO

Nombre H.R.C. Edad: 6 afios Sexo: Masculino
Procedencia: San Pedro Sula, Cortés. S.P.: "Porque
no camina"

HEA: Cuadro dermatoldgico de seis meses de evo-
lucion, con maculopapulas pruriginosas, hiperpig-
mentadas en glateos, luego se generalizan a los
miembros, cara y tronco, no se observan en el
pubis y en el cuero cabelludo. Ademas debilidad
muscular progresiva de dos meses de evolucion, al
inicio en miembros inferiores y luego aparece en
los superiores. Deambula con mucha dificultad y
no puede subir gradas, (ver foto No. 1).

Neuropat6logo, Departamento de Patologia Hospital-
Escuela. Profesor del Departamento de Patologia.
Facultad de CC. MM. UNAH.

Foto No. 1 — Nifio polimidstico con Lordo-sis
Lumbar.

Niega alopecia, artralgias y mialgias.
Ocasionalmente elevaciones febriles con diaforesis.
Historia Familiar: Negativa. Ant. Alérgicos:
Negativos.

EXAMEN FISICO: T: 370C. F.C.: 90 x \ Peso:
25.5 kg.

Paciente lucido, cooperador, en regular estado ge-
neral nutricional: normal.
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Hay lesiones maculopapulosas, hiperpigmentadas
en los cuatro miembros y la cara, similar afectacién
se aprecia en el tronco excepto en el pubis.

CORAZON: Normal, pulmones: Normales.
ABDOMEN: Hepatomegalia moderada.
EXTREMIDADES: Marcha lenta con amplia base
de sustentacion. Reflejos presentes y fuerza dismi-
nuida con pruebas de Mingazini y Barré positivas.
Sensibilidad normal.

LABORATORIO

Hematoldgico: normal. VES: 45mm/h. Orina:
normal. Heces: Normal. V.D.R.L.: normal. Q.S.:
normal. Células L.E.: Factor reumatoideo y Ac.
Antinucleares: negativos.

C.P.K.: 240 U/L (13-190 normal) D.H.L.: 292.
(93-193 U/L) Ingreso.

C.P.K.: 576 U/L (44-218) control 2 meses poste-
riores al ingreso.

C.P.K.: 64 U/L (44-218) control 3 meses posterio-
res al ingreso.

Creatinina en orina de 24 horas: 0.610 g.
E.M.G.: Enf. Inflamatoria con mayor compromiso
en los miembros superiores.

Serie Gastroduodenal: normal. Se practicé biopsia
del musculo gemelo derecho la cual mostré algu-
nas fibras sufriendo necrosis y otras en regenera-
cién. Se observaron ademas focos inflamatorios dis-
persos, a veces perivasculares con predominio de
linfocitos e histiocitos y escasas células plasmaticas.
No se aprecia aumento de tejido fibroconectivo y
no se encontrd tejido adiposo sustitutivo. Algunas
fibras muestran reduccidn de masa e incremento
del nimero de ndcleos. (Ver foto No. 2y 3).

El tratamiento del paciente fue a base de Predniso-
na 50 mgs x dia, y Benadril como soportes acom-
pafiantes. Mientras estuvo hospitalizado se le ofre-
cio fisioterapia la cual le ayudo6 funcionalmente. El
nifio egresé mejorado y a continuar tratamiento en
la consulta externa.

DISCUSION

La Poliomiositis es una enfermedad de origen in-
munoldgico y actualmente clasificada en el grupo
de las entidades autoinmunes. La enfermedad en

Foto No. 2— HEM—Eosina, area de Necrosis y reaccion
inflamatoria focal.

Foto No. 3 — Tricromica-Gomori muestra fibras musculares
necroticas y reaccion inflamatoria mononuclear.

si es relativamente rara y segdn Pearson y Curie(")
en su propia experiencia ellos reciben unos 10
casos por afio. Si nos referimos especificamente a
la infancia en las series de Walton y Adams(?) los
casos por debajo de 15 afios ocupan el 150/0 de los
mismos.

Existen cuadros variables de presentacién clinica
de esta enfermedad y el diagndstico se puede hacer
sobre todo cuando se tiene el cuadro tipico, se
cuenta con la confirmacién del laboratorio o se
realiza una biopsia de musculo. Si la presentacion



INFORME DE CASOS CLINICOS 55

es atipica el diagndstico inicial puede ser otro
(ver cuadro A). Ocasionalmente se puede confun-
dir esta entidad con Distrofia Muscular, con Mias-
tenia Gravis y a veces con una Poliomielitis. Los
pacientes presentan debilidad en las cuatro extre-
midades mas intensa en miembros inferiores y con
reflejos relativamente alterados y sensibilidad nor-
mal. Ciertos pacientes muestan elevaciones febriles
y alteraciones artriticas por lo que la Artritis Reu-
matoidea, Lupus Eritematoso o Enfermedades de
la Colagena pueden ser sospechadas. En otros pa-
cientes hay algunos elementos clinicos que obligan
a descartar el Sindrome de Sjogren como en los
casos reportados por Silberberg y Drachman (3).

CUADRO A

DIAGNOSTICO INICIAL EN CASOS DE MIOSITIS
(WALTON Y ADAMS)

NEUROMUSCULAR

Distrofia muscular progresiva, 24
Poliomiositis vy Dermatomiositis 15
Miastenia Gravis 10
Polineuritis

Atrofia muscular progresiva
Poliomielitis

Mioglobinuria paralitica
Tumor

Enfermedad Reumadtica
Artritis Reumatoidea

L.ES.

“Reumatismo Agudo
“Enfermedad de la Colagena™
Fibrositis

= b2 B 0D 00D = ba GO W OO

ENFERMEDAD DERMATOLOGICA

Esclerodermia
Dermatitis Seborreica
Dermatitis Exfoliativa

Los pacientes con Polimiositis pueden tener afec-
tacion de los musculos faringeos observandose
disfagia en algunos de ellos.

En el complejo Dermatomiositis-Polimiositis las
manifestaciones dermatoldgicas son prominentes

y pueden ser desde el rash clasico que afecta el
cuello, cara y tronco hasta lesiones menos comunes
como las que presentd nuestro paciente (ver foto
No. 4) Existe la lesion palpebral que algunos con-
sideran patognomdnica de la Dermatomiositis y
otros autores hablan de la calcinosis subcutanea
diseminada como una lesion menos comdn que se
observa en adultos y nifios. Banker y Victor(?)
describen en sus series algunas manifestaciones adi-
cionales como dolor abdominal, hematemesis y
melena resultante de udlceras gastrointestinales
multiples.

Foto No. 4.— Lesion cervical en caso de polimiositis.

Es muy interesante la asociacién de Polimiositis
con neoplasia. Esta aparece en el grupo de pacien-
tes mayores de 40 afios segln Pearson y Curie de
todos los casos de Miositis alrededor del 150/0
tienen una neoplasia oculta la cual en la mayoria
de los casos es usualmente un Carcinoma. También
es comun el hecho de gque estos pacientes con esta
asociacion se manifiesten con una dermatomiositis
prominente aungue en unos pocos casos esta puede
ser atipica o estar ausente.

Otro elemento clinico muy importante en la Polio-
miositis es la presencia del fendmeno de Reynaud
el cual aparece alrededor de un 1/3 de los casos.
Usualmente no es severo y puede ser desencadena-
do por crisis emotivas, etc. En la serie de casos
revisados por Walton y Adams antes mencionada,
este fendmeno aparece como un elemento clinico
relativamente frecuente tal como se observa en el
cuadro B, en donde se comparan los signos y sinto-
mas musculares y de la piel con las manifestaciones
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reumaticas o articulares que también son comunes
en esta patologia.

Desde el punto de vista de laboratorio la determi-
nacion de enzimas, ejemplo la C.P.K. la velocidad
de eritrosedimentacion y ciertas pruebas inmuno-
l6gicas son de gran ayuda diagnéstica. EI E.C.G. y
el E.M.G. corroboran algunos cambios especificos
de esta entidad asi como es imperativo practicar
una biopsia de muasculo a fin de tener el estudio
completo y tratar de determinar el grado de afec-
cion del mismo. No hay que olvidar que aproxima-
damente un 170/o0 de las biopsias son normales y
que en otro 650/0 estas seran verdaderamente pa-
tolégicas.(®)

CUADROB

SIGNOS Y SINTOMAS DE POLIMIOSITIS.
(WALTON Y ADAMS)

MUSCULARES oo
Debilidad:
Proximal a3
Distal 33
Cuello 66
Disfagia 54
Extraoculares 11
Dolor a8
Contracturas 32
Atrofia o2
PIEL
Dermatomiositis Tipica: 42
Hallazgos atipicos 20
OTROS
Ravnaud 28
Hallazpos Art. Reumatico: 27
Desordenes Intestinales: 8
Desordenes pulmonares: 2

En el caso que aqui analizamos los cambios histo-
patolégicos encontrados fueron muy marcados
(foto 3 y 4) en su mayoria caracteristicas de una
Polimiositis ya que se observa la necrosis de fibras
algunas hialinizadas o vacuoladas asi como la reac-
cion inflamatoria tipica con linfocitos y macroéfa-
gos. Por ser un caso pediatrico revisamos los vasos
tratando de detectar vasculitis o alguna otra alte-
racion en los mismos pero estos aparte de la reac-
cion inflamatoria escasa en los endotelios aparecen

practicamente normales. En la misma biopsia exis-
ten variaciones en el diametro de las fibras con
reduccion de masa lo que podria ser confundido
con denervacion pero se diferencia de la anterior
por el patron diferente de distribucién y porque no
se ven fasciculos completos afectados como se ob-
servaria en una atrofia muscular progresiva o en
una lesién espinal. Tampoco se detectd fibrosis
intersticial y no hay tejido adiposo sustitutivo por
lo que no hay dificultad en diferenciarla con una
distrofia o con alguna otra miopatia crénica.

Desde el punto de vista de terapia los esteroides
constituyen la medicacion mas util hasta el mo-
mento y se debe de iniciar tan pronto como se
tenga confirmado el diagndéstico. EI medicamento
de eleccion es la prednisona y se pueden dar 60
mgs x dia divididos en 3-4 tomas. Luego se hace
la reduccion de la dosis de acuerdo a la evolucién
clinica y los controles de la C. P. K. correspondien-
tes. La dosis de mantenimiento recomendada es de
10-12 mg x dia existiendo algunos casos que no
permiten retirar el medicamento o si se puede es
hasta en periodos tardios. En la experiencia del
Dr. Adams el 10o/o de sus pacientes terminan
curados completamente. Los esteroides tienen
poco efecto en pacientes con Polimiositis y neopla-
sia asociada.. En pacientes que no responden a los
esteroides se pueden usar drogas inmunosupresoras
solas o combinadas con dosis pequefias de predni-
sona. Ademas se deben administrar antiacidos y
dosis adecuadas de potasio como en todo paciente
tratado con esteroides. La fisioterapia ayuda y
puede ser usada en pacientes que tienen contrac-
turas o para acelerar la recuperacién de la fuerza en
las etapas subagudas. El pronéstico de la Poliomio-
sitis esta en relacidn de la rapidez con que se haga
el diagnéstico y a la prontitud con que se inicie el
tratamiento adecuado.

RESUMEN

Se presenta un caso de Poliomiositis en un nifio
con manifestaciones dermatolégicas y se comenta
la frecuencia de esta asociacién en una poblacion
en general. Se reviso la sintomatologia en los casos
tipicos y se mencionan algunas enfermedades que
deben entrar en el diagnéstico diferencial. También
se comentaron los examenes de laboratorio y se
puso énfasis en la importancia de la biopsia de mus-
culo para confirmar el diagnostico y finalmente se
reviso brevemente el tratamiento de la misma en-
fermedad.
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SUMMARY

A case of Polymyositis in a six year oid boy with
skin manifestations is presented and the frequency
of this association in the general population is
commented.

The symptoms in the typical case have been dis-
cussed and the differential diagnosis with other
diseases has been also mentioned. The laboratory
test were in general enumerated, the importance
of the muscle biopsy in order to confirm the
diagnosis was emphasized and finally the treatment
of this illness wasreviewed briefly.
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