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Palabras clave Resumen

> Dermatomiositis

La dermatomiositis es una enfermedad rara caracterizada por una miopatia inflamatoria que cursa con
debilidad muscular progresiva y disfagia en un elevado porcentaje de los pacientes. Asocia frecuente-
mente lesiones dermatoldgicas que pueden ayudar a orientar el diagnostico. Presentamos el caso de
un varon de 88 afos que ingreso por debilidad muscular en extremidades inferiores, disfagia y lesiones
eritematodescamativas en cuello y cara anterior de las extremidades. La importancia de este caso es la
de sospechar causas cuyas caracteristicas pueden solaparse con problemas de mayor prevalencia en el

> Miopatia
= Disfagia

paciente anciano.
Keywords Abstract

= Dermatomyositis
> Myopathy
> Dysphagia

Dermatomyositis is a rare disease characterized by an inflammatory myopathy that follows up to a progressive
weakness and dysphagia in a high percentage of patients. It can frequently lead to skin lesions that may help to
conclude a final diagnosis. We present the case of an 88-year-old male that was admitted to the hospital because
of muscular weakness in the lower extremities, dysphagia and erythematous scaly lesions on the neck and front
face of the limbs. The importance of this case is to suspect causes whose characteristics can overlap with more

prevalent problems in elder patients.

Puntos destacados

> Debemos sospechar una causa secundaria de dermatomiositis en pa-
cientes con disfagia y debilidad muscular relativamente rapida, especial-
mente si asocia otra clinica como la cutanea.

> La asociacion de un patron AC-4 y autoanticuerpos TIFTgamma se rela-
ciona frecuentemente con malignidad en pacientes de edad avanzada.

Introduccion

La dermatomiositis (DM) es una enfermedad autoinmune rara, con una preva-
lencia de aproximadamente 13 de cada 100.000 personas-ano'. Se caracteriza
por una miopatfa inflamatoria que cursa cldsicamente con debilidad muscular
--proximal, simétrica y progresiva-- asociada a una serie de hallazgos dermato-
l6gicos, algunos patognomaonicos (papulas de Gottron y eritema en heliotro-
po), y otros también frecuentes como los eritemas violdceos pruriginosos en la
cabeza, cara, tronco superior y extremidades”. Ademas, la presencia de disfagia
puede verse en un porcentaje de hasta un 54%>.

La etiologia es desconocida, aunque se sugiere que puede estar relacionada
con algunas regiones del sistema del antigeno leucocitario humano (HLA),
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genes implicados en otras enfermedades autoinmunes o a desencadenantes
tales como infecciones o cancer. Se piensa también que las vias de sefializacion
del interferdn, en especial los de tipo |, tienen un papel importante en la fisio-
patologia de esta enfermedad*.

Segun el grado de afectacion muscular, podemos distinguir 4 tipos diferentes:
DM clésica, amiopética, hipomiopatica, y posmiopatica.

El diagndstico se basa en una historia clinica compatible, apoyada por unas
pruebas complementarias (autoinmunidad, biopsia) que lo confirmen, mien-
tras que el tratamiento tiene como pilares fundamentales la resolucién de la
miositis (con corticoides a altas dosis o inmunosupresores) y la resolucién de
las lesiones dermatologicas (a nivel local o sistémico con hidroxicloroquina, in-
munoglobulinas o inmunosupresores).

Caso clinico
Antecedentes, enfermedad actual

Paciente de 88 afos sin alergias medicamentosas conocidas, exbebedor im-
portante y exfumador de 3 paquetes diarios durante mds de 40 afios. Con an-
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tecedentes de hipertension arterial, diabetes mellitus tipo 2 con mal control
metabdlico, enfermedad pulmonar obstructiva cronica (EPOC) e hipoacusia.
Ademéds, contaba con un ingreso previo el mes anterior por sospecha de acci-
dente isquémico transitorio, encefalopatia endlica, EPOC agudizado, diabetes
mellitus tipo 2 descompensada y alteracion de la deglucion.

Ingres6 nuevamente a cargo de geriatria por empeoramiento progresivo del
estado general desde el alta hospitalaria, con hiporexia y problemas de deglu-
cién que motivaron varios episodios de broncoaspiracion previos, asi como
problemas relacionados con la alteracién de la marcha. El paciente ademas
referia una pérdida de peso de 20 kg en 2 meses y la aparicion unas semanas
atras de lesiones dérmicas que habian empeorado recientemente. Negaba fie-
bre, dolor torécico o palpitaciones o cualquier otra sintomatologia de interés.

Exploracion fisica

Tension arterial 117/61 mmHg, frecuencia cardiaca 96 lpm, saturacion de oxi-
geno 96% con gafas nasales a 2 lom (FiO, 28%), afebril.

Paciente consciente y orientado, con lesiones eritemato-violdceas, no prurigi-
nosas, con hiperqueratosis y descamacion de predominio en la cabeza, cuello,
y miembros (cara anterior de brazos, dorso de las manos, muslos) (figuras 1-3).
Dolor a la palpacién muscular. En la exploracién neuroldgica destacaba una
debilidad muscular generalizada. Auscultacion cardiaca con tonos ritmicos y
soplo sistolico II/VI en dpex no irradiado. Auscultacion cardiaca con roncos di-
seminados y crepitantes en ambas bases pulmonares. Resto de la exploracion
anodina.
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Figura 1. Dorso de la mano: lesiones eritemato-violdceas con una zona de
descamacién proximal que respetan la region ungueal y palmar.
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Figura 2. Muslo: lesiones eritemato-violaceas, bien delimitadas, con una
zona de descamacion central, sin afectacién de la cara medial.

Figura 3. Cuello: lesiones eritemato-violdceas, con hiperqueratosis y
descamacion a nivel medial en la region del escote.

Pruebas complementarias

En el control analitico destacaba Hb 14 g/dL, leucocitosis (leucocitos 12900/uL)
con neutrofilia (neutréfilos 11416/uL), plaguetas 207000/uL, glucosa 202 mg/dL,
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urea 89 mg/dL, creatinina 0,81 mg/dL, NTproBNP 1275 pg/ml, CK 599 U/L, PCR
161 mg/L, albuimina 40,2%, IgA 425 mg/dL, IgG 728 mg/dL, IgM 41,8 mg/dL.

Gasometria arterial basal con pH 7,41, pCO, 42,7 mmHg, HCO, 27,3 mmol/L,
PO, 56,5 mmHg.

Marcadores tumorales: beta-2 microglobulina 3,5 mg/L [1,09-2,53], Ca 15,3 23
kU/L [£35,0], CEA 3,28 ng/mL [<5,0], CYFRA 21-1 1,79ng/mL [<3.30], SCC 2ng/
mL [sospechoso de malignidad >2ng/mlL, claramente positivo >2,5ng/mL].

Autoinmunidad: titulacion HEP-2 1/160, patron HEP-2 anticuerpos antinuclea-
res (ANA): patrén nuclear moteado/granular fino. Nomenclatura internacional
ICAP: AC-4. En inmunoblot en suero se objetivo la aparicion de una banda co-
rrespondiente a TIF1 gamma (el resto del panel de anticuerpos frente antige-
nos asociados a miositis fue negativo).

En la radiografia de térax se objetivaba un aumento de la trama broncovascular
con un probable infiltrado a nivel de la base pulmonar derecha.

Evolucion

A su ingreso se inicié tratamiento antibiotico con piperacilina-tazobactam,
broncodilatadores en nebulizacion, heparina de bajo peso molecular subcu-
tdnea a dosis profilactica, oxigenoterapia y sueroterapia. Se ajusté el resto de la
medicacion a las necesidades del paciente.

Debido a las alteraciones de la marcha y de la deglucién referidas por sus fa-
miliares y las lesiones cutdneas, se sospechd una probable dermatomiositis,
motivo por el que se inicié tratamiento con corticoides a altas dosis (1 mg/kg/
dia) sin respuesta clinica.

Ante la sospecha de una neoplasia subyacente, se solicitaron marcadores tu-
morales como despistaje del origen de la neoplasia, sin embargo, dado el esta-
do del paciente, tanto él como sus familiares expresaron el deseo de no realizar
mas pruebas (EMG, biopsia, bodyTC, etc.) por lo que no se pudo llegar a una
confirmacién diagnostica.

Con todo, la evolucién del paciente fue térpida, con agravamiento de su insufi-
ciencia respiratoria que requirié oxigenoterapia a alto flujo con escasa respues-
ta, motivo por el que se decidié comenzar la sedacion paliativa del paciente
que condujo al exitus final.

Diagnostico
Probable dermatomiositis clasica.
Discusion y conclusiones

La dermatomiositis es una enfermedad rara, mas frecuente en mujeres y sue-
le presentarse entre los 30-40 anos, mientras que la presentacion en pacientes
ancianos es poco frecuente. En este perfil de pacientes, ademas, la presencia de
sarcopenia y presbifagia son prevalentes, lo que puede dificultar el diagnostico,
pero siempre debemos sospechar causas secundarias, especialmente si son de
instauracion relativamente rapida y se asocian a otra clinica como la cutanea.

La dificultad para llegar a un diagndstico clinico de las lesiones hace necesaria
la realizaciéon de pruebas complementarias adicionales. Fueron los hallazgos
de la historia clinica los que dieron con la sospecha inicial de DM, que con la
peticién de la prueba para autoinmunidad y los marcadores tumorales en base
a la sospecha nos dieron un diagndstico de presuncion muy probable (tabla
1), sobre el cual no se pudo proseguir el estudio debido al mal estado del
paciente, que fallecio finalmente.

Debilidad simétrica de los musculos de las cinturas escapular y pelviana,
flexores del cuello, progresiva en semanas o meses con o sin disfagia y
afectacion respiratoria.

Biopsia muscular caracteristica de miopatia inflamatoria.

Elevacion enzimatica muscular.

Hallazgos electrofisioldgicos musculares caracteristicos.

Lesiones cutaneas patognomaonicas de dermatomiositis (signo de Gottron,
eritema violdceo o en heliotropo).

Enfermedad definida: 4 criterios.
Enfermedad probable: 3 criterios.
Enfermedad posible: 2 criterios.

Debe cumplirse siempre el Ultimo criterio.

Tabla 1. Criterios diagndsticos de la dermatomiositis.

En cuanto a este Ultimo punto, hay que destacar que, por un lado, presentaba
una banda TIF1gamma (su asociacion con DM es fuerte), y que por otro lado
presentaba unos ANA positivos con un patréon moteado/granular fino (AC-4).
Este tipo de anticuerpos esta presente en diversas enfermedades autoinmunes
(lupus eritematoso sistémico, lupus cutdneo subcutaneo, sindrome de Sjogren),
pero cuando hay una presencia de autoanticuerpos TIF1gamma asociada, a pe-
sar de ser un patrén raro, se asocia firmemente con malignidad en pacientes
ancianos®. Es precisamente esta la razén que nos llevé a pensar que el paciente
presentaba una neoplasia cuyo origen no pudo ser determinado, y que conllevé
ala clinica de DMy prondstico que hemos comentado a lo largo del texto.
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