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Dermatomiositis del adulto:
estudio retrospectivo de 55 casos
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Material y métodos

La dermatomiositis (DM) es una miopatia inflamatoria de causa desconocida y baja frecuencia que
puede asociar una elevada morbimortalidad. A continuacion presentamos una serie de 55 pacientes
diagnosticados de DM.

Resultados

Se revisaron las historias clinicas de los pacientes diagnosticados de DM en los Servicios de Dermatologia
de dos hospitales universitarios de Barcelona entre enero de 1983 y diciembre 2006, y se recogieron
los datos epidemiolégicos, clinicos y bioldgicos. Se diferenciaron y compararon dos grupos de pacientes:
con neoplasia asociada o sin ella.

Se obtuvieron 55 casos diagnosticados de DM, 37 mujeres y 18 varones. Veintitrés pacientes (41'8%)
asociaron una neoplasia. Se hallaron diferencias en la distribucion por sexos (M:V) entre el grupo
asociado a neoplasia (1:1) y el resto de pacientes (4:1). La edad media en el momento del diagndstico
de la DM fue de 41'7 anos (18-92 a.), con diferencias estadisticamente significativas entre el grupo
asociado a cancer (62'7 a.) y el grupo sin (45'4 a.).

El 76'4% presentd lesiones cutaneas caracteristicas en el debut de la DM y el 92'7% desarrollé debilidad
muscular a lo largo de la evolucion de la DM. Las manifestaciones cutaneas mas frecuentes fueron el
eritema heliotropo (Fig. 1), la erupcion violacea simétrica (Fig. 2), el eritema o telangiectasias periungueales,
las papulas de Gottron y el edema periorbitario (Fig. 3) (Tabla 1). Algunas manifestaciones sblo se
observaron en el grupo sin cancer como manos de mecanico (Fig. 4), vasculitis y calcificaciones cutaneas.

El grupo asociado a neoplasia presentd una mayor frecuencia estadisticamente significativa de prurito,
dermatitis descamativa e hipertrofia de cuticula.

Las manifestaciones musculares mas frecuentes fueron la debilidad muscular proximal simétrica (83'6%),
la disfagia (49'1%) y las mialgias (41'8%).

En el grupo asociado a malignidad, 18 (78'3%) pacientes manifestaron sintomas asociados a la neoplasia
como Sd. téxico, masa tumoral y adenopatias.

Tabla 1. Manifestaciones cutaneas

Eritema heliotropo 36 65'5
Figura 2a. Erupcion violacea Er?tema violéce_o simétrico _ 34 61:8
simétrica: signo del chal Etltema/TeIanglectasms periungueales 29 52'7
Papulas de Gottron 27 49'1
Edema periorbitario 26 47'3
Necrosis cutanea 20 36'4
Signo de Gottron 16 29'1
Prurito 16 29'1
- Figura 2b. Erupcion violacea P0|qU|Iqqerm|a . o 25,5
simétrica: signo de la Dermafutls.descamatlva 14 25'5
pistolera AIopemg.dlfusa 11 20
Dermatitis del cuero cabelludo 10 18'2
Manos de mecanico 6 10'9
Hipertrofia cuticular 6 10'9
Figura 3. Edema periorbitario Figura 4. Manos de mecanico Fotosensibilidad 5 @]
Calcificacion cutanea 4 7'3
Vasculitis 3 5'5

Tabla 2. Origen de las neoplasias

Todos los pacientes excepto dos presentaron elevacion de uno o mas enzimas musculares (AST, ALT, LDH, CPK, Aldolasa). También fue comun hallar -
asociadas a DM

positividad de ANAs (N= 37), elevacion de VSG (N= 32), hipoproteinemia (N=22), hipoalbuminemia (N=17), y elevacion del fibrin6geno plasmatico (N=23),
estas dos Gltimas con una mayor frecuencia estadisticamente significativa en el grupo asociado a malignidad. Se realizd una biopsia cutanea en 36 casos,
22 de los cuales mostraban cambios sugestivos de DM. EI electromiograma mostraba un patron miopatico en 39 de los 49 pacientes a los que se les
practicd. La biopsia muscular se realizd en 41 casos y fue orientativa de DM en 26.

Pulmoén 4

Mama 4
La DM fue diagnosticada tras un periodo medio de 7 meses desde su inicio, con diferencias entre el grupo asociado a malignidad (3 m) y el resto de pacientes Ovario 3
(9'9 m). De acuerdo con los criterios de Bohan y Peter, 35 casos fueron diagnosticados de DM definitiva, 9 de probable y 6 de posible. Del resto, cuatro Estomago 3
fueron diagnosticados de DM amiopatica y uno de Sd. antisintetasa. Siete pacientes del grupo no asociado a neoplasia fueron diagnosticados de un Sd. de Primario desconocido 3
superposicién con sintomas de DM. Linfoma 2
De los pacientes con DM y cancer asociado, 11 fueron diagnosticados a la vez de ambos procesos; en 7 la neoplasia fue diagnosticada posteriormente tras Melanoma cutaneo 1
una media de 17 meses y en 5, anteriormente con una media de 21 meses. Las neoplasias asociadas a DM mas frecuentes fueron las ginecoldgicas en Hipofaringe it
mujeres y las pulmonares en hombres, por lo general en estadios avanzados (Tabla 2). lfigma 1

rostata

Del total de pacientes, 23 presentaron mejoria, 17 fallecieron y 6 presentaron remision completa. Se
desconoce la evolucion de los otros 9 pacientes restantes.

De los casos asociados a malignidad, 13 fallecieron tras una media de 10'5 meses. La evolucion de
la DM fue paraneoplasica en 13 casos, de los cuales 8 habian sido diagnosticados sincronicamente
de DM y cancer. Tres pacientes (5'5%) presentaron remision completa de la neoplasia y de la DM.
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Las caracteristicas epidemioldgicas de nuestra serie coinciden con las ya publicadas como el porcentaje de asociacion de DM a malignidad, la distribucion por sexos en los dos grupos de DM, las edades medias
de diagnostico (superior si se asocia a malignidad) y las neoplasias mas frecuentemente asociadas. Sin embargo, destacamos de nuestra serie el elevado nimero de neoplasias gastricas y primarios de origen
desconocido. Como en otras series publicadas, las neoplasias acostumbran a diagnosticarse en estadios avanzados y se asocian a una elevada mortalidad, superior a la DM idiopatica.

También hallamos en el grupo con cancer de nuestra serie una mayor frecuencia de algunos factores de riesgo de neoplasia propuestos por diferentes autores como la
elevacion de VSG, hipoproteinemia, hipoalbuminemia, prurito y lesiones necréticas (Fig. 5). En este grupo también hallamos una mayor frecuencia con diferencias estadisticamente
significativas de hipertrofia cuticular, dermatitis descamativa y elevacion de fibrindgeno.

Aunque la DM no siempre se comporta como un sindrome paraneoplasico, se puede considerar que posiblemente esté relacionada con una neoplasia si esta se diagnostica

dos anos antes o después de la DM.
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Todos los pacientes excepto tres (94'5%) recibieron tratamiento con corticoides orales. Quince pacientes
sin neoplasia (46'8%) recibieron ademas tratamiento con otros inmunosupresores o antipaltdicos.
Dieciocho pacientes (78'3%) fueron tratados de su neoplasia.

Figura 5. Necrosis cutaneas
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