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Dermatomiositis-polimiositis

Resumen

OBJETIVO: Analizar una serie de casos de dermatomiositis-polimiositis (DM/PM) 
idiopáticas de acuerdo con los criterios originales de Bohan y Peter. 
MATERIAL Y MÉTODO: Estudio prospectivo en el que se analizaron pacientes atendidos 
en el Hospital General de Mexicali entre 2010 y 2018, quienes tenían combinación 
de debilidad muscular, elevación de enzimas musculares, miositis, patrón miopático 
por electromiografía y enfermedad cutánea. Se recolectaron los siguientes datos: de-
bilidad muscular, enzimas musculares, biopsia de músculo, manifestaciones cutáneas, 
hallazgos electromiográficos, marcadores tumorales, anticuerpos anti-VHB, VHC, VIH, 
estudios radiológicos y auto-anticuerpo al antígeno Jo-1. De acuerdo con los criterios 
reunidos el diagnóstico fue definido y probable. 
RESULTADOS: Se identificaron 23 casos durante el periodo de estudio. El 90% de las 
dermatomiositis tuvieron diagnóstico definitivo; hubo 10/11 casos de dermatomiositis 
definida y 91% de polimiositis probable. Tres sujetos tuvieron cáncer, tres dermato-
miositis-polimiositis juvenil y un caso polimiositis asociada con artritis reumatoide. En 
tres casos la enzima creatina cinasa fue normal. Un caso de polimiositis fue positivo 
a anti-Jo-1 y fibrosis pulmonar. La biopsia de músculo demostró miositis en 22 casos 
y patrón miopático por electromiografía en un caso.
CONCLUSIONES: La clasificación de Bohan y Peter sigue siendo útil en adultos y 
niños. Debido al tipo de estudio no es posible hacer comparaciones con la nueva 
clasificación de miositis, que es provisional y controvertida.
PALABRAS CLAVE: Miopatías; dermatomiositis; polimiositis.

Abstract

OBJECTIVE: To analyze a case series of idiopathic dermatomyositis/polymyositis ac-
cording to the original criteria of Bohan and Peter.
MATERIAL AND METHOD: A prospective study was done analyzing patients of the 
General Hospital of Mexicali from 2010 to 2018, who had combination of muscle 
weakness, muscle enzymes elevation, myositis, myopatic pattern by electromyogra-
phy and skin disease. Muscle weakness, levels of muscle enzymes, muscle biopsies, 
skin manifestations, electromyographic findings, tumor markers, anti-virus antibodies, 
radiological studies and specific antibodies for myositis were reviewed. According to 
the criteria gathered, the diagnosis was defined and probable. 
RESULTS: Twenty-three cases were identified during the study period. Ninety percent 
of subjects with dermatomyositis had definite disease and 91% probable polymyositis. 
There were three cases with cancer, three cases of juvenile dermatomyositis/polymyositis 
and one case of polymyositis associated with rheumatoid arthritis. In three cases the 
creatine kinase enzyme was normal. One case of polymyositis and pulmonary fibrosis 
was positive for anti-Jo-1. Muscle biopsy showed myositis in 22 cases and myopathic 
pattern by electromyography in one case.
CONCLUSIONS: The classification of Bohan and Peter is still useful in adults and 
children. The new classification of myositis del ACR*EULAR is provisional and con-
troversial and includes new types of inflammatory myopathy. 
KEYWORDS: Muscular diseases; Dermatomyositis; Polymyositis.
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ANTECEDENTES

Originalmente las miopatías inflamatorias 
autoinmunitarias incluyeron cinco categorías: 
dermatomiositis (DM), polimiositis (PM), DM/
PM asociadas con neoplasia, DM/PM juvenil 
y DM/PM relacionadas con enfermedades del 
tejido conectivo.1-3 A pesar de las muchas limita-
ciones, estas categorías se utilizan ampliamente 
en adultos y niños debido a que combinan el 
patrón de debilidad muscular, la histopatolo-
gía de las biopsias de músculo (infiltrado de 
células inflamatorias, necrosis, degeneración, 
regeneración, fagocitosis, etc.) y elevación de 
las enzimas musculares como resultado de ne-
crosis de fibras musculares y manifestaciones 
cutáneas (pápulas de Gottron, signo de Gottron, 
exantema perioorbitario). En el transcurso del 
tiempo, se han agregado otras miopatías, como 
miositis de cuerpos de inclusión, dermatomiositis 
amiopática y miopatía necrosante asociada con 
estatinas, entre otras. También se han sugerido 
clasificaciones de miopatías de acuerdo con 
los hallazgos histopatológicos y subgrupos de 
autoanticuerpos. Estos autoanticuerpos pueden 
ayudar a identificar fenotipos clínicos de enfer-
medad. Por ejemplo, anti-Jo-1 (autoanticuerpo 
contra histidil ARNt sintetasa), detectado en 25% 
de los pacientes con poli o dermatomiositis, 
forma parte del síndrome anti-sintetasa.4-10 Teó-
ricamente, algunos agentes infecciosos podrían 
desencadenar ciertas miopatías inflamatorias 
crónicas idiopáticas o asociarse. Por ejemplo, se 
ha detectado el antígeno NS3 y ARN del VHC 
en el infiltrado inflamatorio de pacientes con 
miositis, pero no dentro de las fibras musculares 
o células endoteliales.11

MATERIAL Y MÉTODO

Estudio prospectivo en el que se analizaron pa-
cientes atendidos en nuestro hospital entre 2010 
y 2018, quienes tenían combinación de debili-
dad muscular, elevación de enzimas musculares, 

miositis, patrón miopático por electromiografía y 
enfermedad cutánea. Se incluyeron edad, sexo, 
estudio histopatológico, categoría de miopatía, 
condiciones concomitantes, concentraciones 
de enzimas musculares, tratamiento recibido, 
antecedente o existencia de cáncer y resultado 
de la enfermedad. Se revisó el expediente para 
investigar la existencia de anticuerpos anti-Jo-1, 
anti-ADN, factor reumatoide, anti-VHC, anti-
VHB y anti-VIH, así como marcadores tumorales 
(alfa-feto proteína, antígeno carcinoembrionario) 
y estudios radiológicos. Se consideró dermato-
miositis definida si se reunieron 3-4 criterios 
(incluyendo enfermedad cutánea) y 4 criterios 
para polimiositis (sin trastorno cutáneo). Se de-
signó dermatomiositis probable si se reunían 3 
criterios (incluida enfermedad cutánea) y 3 crite-
rios (sin enfermedad cutánea) para polimiositis. 

RESULTADOS

Se identificaron 23 pacientes que reunieron 
los criterios de dermatomiositis-polimiositis de 
acuerdo con Bohan y Peter (Cuadros 1 y 2). La 
mediana de edad fue de 41 años (intervalo: 14-
68), había 9 hombres y 14 mujeres. La biopsia 
de músculo se efectuó en el deltoides o en el 
cuádriceps en 22 sujetos. La historia médica 
incluyó alcoholismo, várices esofágicas, cáncer, 
infección no conocida de hepatitis C, vitíligo y 
cirrosis hepática. Solamente un paciente tenía 
EMG. Once pacientes tuvieron dermatomio-
sitis (10 con enfermedad definida y uno con 
enfermedad probable). Había un caso de der-
matomiositis juvenil, dos casos asociados con 
cáncer, tres casos con CK normal con elevación 
de otras enzimas musculares y un caso asociado 
con VHC. Once pacientes tuvieron polimiositos 
probable (incluidos dos casos de polimiositis 
juvenil, un paciente con fibrosis pulmonar y 
anti-Jo-1+). Hubo un caso de polimiotisis con-
comitante con cáncer de mama y uno con VHC. 
Dos sujetos tuvieron insuficiencia respiratoria; 
tres de ellos estuvieron con ventilación asistida 
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y fueron egresados con traqueotomía y sonda 
de gastrostomía con seguimiento por la consulta 
externa. El paciente con EMG (Cuadro 2, caso 
7) mostró un patrón miopático y el estudio mi-
croscópico se observa en la Figura 1.

DISCUSIÓN 

El síntoma predominante de la dermatomio-
sitis/polimiositis es la debilidad muscular y 
la enfermedad cutánea es característica de la 

Figura 1. Biopsias de deltoides y cuádriceps del paciente núm. 7 con polimiositis. Descripción microscópica: 
en los cortes estudiados se observan fragmentos de tejido muscular esquelético, que muestran evidentes y 
acentuados cambios en fascículos y fibras, caracterizados por numerosos focos de necrosis, degeneración y 
regeneración de fibras musculares, predominantemente en márgenes con fascículos, asociados con infiltrado 
inflamatorio multifocal e intenso con salpicado y acúmulos de linfocitos de distribución perivascular, así como 
en endomisio y perimisio, que se acompañan de hiperplasia endotelial en vasos intrafasciculares. Los fascículos 
adyacentes con atrofia perifascicular e intensa infiltración adiposa. Estos cambios descritos son más acentuados 
en el cuádriceps.

dermatomiositis. La debilidad muscular es si-
métrica, afecta los músculos proximales de las 
extremidades, así como los flexores del cuello. 
Nuestra serie de casos incluyó una combinación 
de disfagia (por la afección de los músculos es-
triados de la orofaringe y el esófago superior), 
síntomas pulmonares (debidos a la debilidad de 
los músculos torácicos o enfermedad pulmonar 
intersticial con o sin anti-Jo-1), calcinosis subcu-
tánea, pápulas de Gottron, eritema periorbitario 
en heliotropo, cardiopatía y tres neoplasias 
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malignas que ocurrieron simultánea o tardía-
mente.

La medición de la enzima CK es probablemente 
la más confiable, pero todas deberían solicitarse, 
que incluyen aldolasa, AST, ALT y DHL. El hallaz-
go de CK normal se ha atribuido a la existencia 
en la sangre circulante de un inhibidor de esta 
enzima.12 Estos casos deben diferenciarse de un 
concepto relativamente nuevo y controvertido, 
la dermatomiositis amiopática.13 Esta afección 
comprende un grupo de pacientes con derma-
tomiositis en quienes la afección muscular es 
menor, transitoria o nunca presente. Nuestros 3 
casos con CK normal tenían debilidad muscu-
lar, miositis por biopsia y elevación de aldolasa 
o AST. 

La biopsia de músculo es esencial para identifi-
car subgrupos de miositis, como la miositis por 
cuerpo de inclusión, que no fue incluida por 
Bohan y Peter en el decenio de 1970. Esta última 
miopatía se ha relacionado con el VHC en un 
estudio reciente de casos y controles.14 Aunque 
dos de estos casos tenían factores de riesgo, 
como sucedió en nuestros dos casos. 

Como el corazón es un músculo, la infla-
mación muscular podría afectar el músculo 
cardiaco. Hay reportes de miocarditis y car-
diomiopatía y también se han comunicado 
alteraciones de los vasos coronarios.15 En for-
ma reciente se ha descrito el riesgo de infarto 
de miocardio y enfermedad vascular cerebral 
en sujetos con dermatomiositis-polimiositis.16 
Entre 774 nuevos casos de miositis, 424 te-
nían polimiositis y 350 dermatomiositis. Los 
riesgos de incidencia de infarto de miocardio 
y enfermedad vascular cerebral en polimiositis 
fueron de 22.5 y 10.5 por 1000 personas-año, 
respectivamente versus 5.5 y 5.5 eventos en 
la cohorte combinada, respectivamente. Los 
radios de riesgos ajustados con IC95% fueron 
3.8 (2.2-6.6) para infarto de miocardio y 1.7 

(0.91-3.4) para enfermedad vascular cerebral. 
Los investigadores concluyeron que ambos 
dermatomiositis-polimiositis se asocian con 
infarto de miocardio, pero no con enfermedad 
vascular cerebral. De acuerdo con nuestra 
serie se consideró que la muerte de este pa-
ciente fue resultado de infarto de miocardio 
por hallazgos electrocardiográficos y clínicos.

El anticuerpo anti-Jo-1 es un auto-anticuerpo 
dirigido a la enzima celular histidil ARNt sinte-
tasa, que se encuentra en 25% de los pacientes 
con miositis asociado con fibrosis pulmonar, 
fenómeno de Raynaud, síndrome sicca y ar-
tritis, originando el síndrome antisintetasa.17 El 
virus Coxsackie, un picornavirus o virus ARN 
pequeño, se ha implicado en la causa de mio-
sitis. Experimentalmente se ha demostrado que 
el ARN de un picornavirus murino relacionado 
interactúa con la histidil ARNt sintetasa (antígeno 
Jo-1). La combinación de una proteína del hués-
ped con ARN de un virus miotrófico (Coxsackie) 
podría generar enfermedad autoinmunitaria en 
sujetos con predisposición genética.18

En conclusión, 44 años después de Bohan y Peter 
sus criterios o clasificación siguen siendo de uti-
lidad. Los nuevos criterios del ACR/EULAR19 son 
provisionales y controvertidos. Entre los diversos 
auto-anticuerpos identificados está el anti-Jo-1. 
Los parámetros medidos siguen siendo la debili-
dad muscular, dermatosis, un auto-anticuerpo y 
la histopatología. La EMG está excluida.
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