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Resumen

Objetivos: Caracterizar la presentacion clinicade
los pacientes con polimiositis y dermatomiositis en
el Servicio de Reumatologia dél Instituto de Segu-
ros Sociales de Medellin, evaluar su presentacion
clinica, las manifestaciones sistémicas, su asociacion
a neoplasiasy la respuesta a corticoster oides.

Métodos: Se disefié un estudio descriptivo trans-
versal incluyendo todos los pacientes seguidos entre
enero de 1992 y febrero de 2000, con un tiempo de
seguimiento minimo de 6 meses y que cumplieran
los criterios definitivos para polimiositis y der mato-
miositis, segin Bohan y Peter.

Resultados: Se incluyen 29 pacientes, 17 con
dermatomiositisy 12 con polimiositis, con mayor re-
presentacion del sexofemenino (4.1/1) y con unaedad
promedio al momento del diagnostico de 34,5 afios
(rango de 4 a 69 afos). Las manifestaciones
sistémicas mas frecuentes fueron la disfagia (69%)
y artralgias/artritis (62%); la manifestacién
pulmonar mas frecuente fue la EPID (17,2%) y se
documentd neoplasia durante el seguimiento en el
17,2% de los pacientes siendo mas frecuentes en €
grupo de mayores de 50 afios (55%).

1. Internista Reumatélogo Hospital Pablo Tobén Uribe. Profesor Universi-
dad Pontificia Bolivariana, Medellin.
2. Estudiantes de Pregrado Universidad Pontificia Bolivariana.

La mortalidad fue del 13,7% y las causas de
muertefueron EPID y neoplasias (2 casos cada una).
El 29,5% delospacientesrespondieron al tratamien-
to esteroideo y e 44,5% mejoraron al combinar un
segundo inmunosupresor; en €l 26% delos casos, la
gravedad de los pacientes justificd la combinacion
de esteroides con otro inmunosupresor desde €l co-
mienzo del tratamiento.

Conclusiones; Encontramos menor frecuencia de
EPID y broncoaspiracién que lo descrito en la litera-
tura mundial. Las neoplasias fueron mas frecuentes
en los pacientes diagnosticados después de 50 afios de
edad. La tercera parte de los pacientes respondio sa-
tisfactoriamente a esteroides como Unica terapia. Los
restantes pacientes requirieron uno o0 mas inmuno-
supresoresadicionalespor ressenciaaeseroidesopor
la gravedad de su presentacion. Se propone seleccio-
nar tempranamente a los pacientes con mayor severi-
dad parautilizar, desde d principio del tratamiento, la
combinacién de esteroides e inmunosupresores para
evitar las complicaciones inherentes al tratamiento
esteroideo y prevenir la atrofia muscular como secue-
la de las miopatias inflamatorias.
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Summary

Objectives. To characterize the clinical presenta-
tion of patients with polymyositis and der matomy-
ositis in the rheumatology service of Institute of
Seguro Social, Medédllin. Toevaluatetheclinical pres-
entation, the systemic manifestations, its asociation
with neoplasias and the response to corticosteroids.

Methods: A cross-sectional descriptive study was
designed, including all patients between January
1992 and February of 2000, with a minimum follow
up time of 6 months, and fulfilling the definitive
Bohan and Peter’scriteriafor polymyositisand der-
matomyositis.

Results: 29 patients were included: 17 with Der-
matomyositis and 12 with Polymyositis, with major
representation of female sex (4.1/1) and with median
age at thetime of the diagnosis of 34,5 years(range: 4
-69 years). The mogt frequent systemic manifestations
wer e esophageal dysfunction (69%) and artralgiagar-
thritis (62%). The most frequent pulmonary finding
was diffuse interstitial lung disease (17.2%), and
neoplasias were found in 17,2% of patients with ma-
jor frequency in the group older than 50 years old
(55%). The mortality rate was 13,7% and the most
common cause of death were EPID and neoplasias (2
caseseach one). 29,5% of the patientsresponded tothe
corticosteroid treatment and 44,5% improved with the
addition of an immunosupressor. In 26% of the cases,
the severity of the disease judtified the use of a corti-
costeroid and an immunosupr essor.

Conclusions. Wefound alower frequency of EPID
and bronchoaspiration than those described in world
literature. Neoplasias were more frequent in patients
diagnosed after age fifty. 33% of the patients
responded well to corticosteroidsteroids alone. The
remaining patients required one or more immuno-
supresors due to corticosteriod resistance or to the
severity of the disease. We propose the use of a com-
bination of corticosteroid plus immunosupressors
from the beginning of the treatment, in selected pa-
tientswith severedisease, in order to avoid theinher-
ent complicationsof thecorticosterioid treatment and
prevent the sequels of inflammatory myopathies such
us muscular atrophy.Key words. Dermatomyositis,
polymyositis, treatment.

Key words: Dermatomyositis, polymyositis,
treatment.
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Introduccién

Lapolimiositis (PM) y la dermatomiositis (DM) son
enfermedades sistémicas autoinmunes que afectan prin-
cipamente, pero no exclusivamente, € musculo esque-
lético.> 2 La severidad del compromiso muscular y sus
secuelas, laafeccion viscera, laasociacion con neoplasias
y larespuesta a corticosteroides, son los principales fac-
tores prondsticos de este grupo de entidades***.

En nuestro medio no hay estudios de incidencia y
prevalencia. En Estados Unidos se calcula unainciden-
cia de 0.5-8 casos por millén de habitantes al afio*.

Varios tépicos de las miopatias inflamatorias son
la razon de este estudio; especialmente se hizo énfa-
sis en la presentacion y el curso clinico, la afeccién
visceral, la asociacion con neoplasias y la respuesta
a corticosteroides y otros inmunosupresores para de-
finir qué pacientes se beneficiarian del uso temprano
de inmunosupresores en combinacion con corti-
costeroides.

Pacientes y métodos

Se disefid un estudio retrospectivo, transversal y
descriptivo que incluy6 todos los pacientes diagnosti-
cados y seguidos como polimiositis o dermatomiositis,
en e Servicio de Reumatologia del Instituto de Segu-
ros Socialesde Medellin, Colombia, entre enero de 1992
y febrero de 2000.

Como criterios de ingreso a estudio se aplicaron
los propuestos por Bohan y Peter! y se incluyeron solo
los gque se catalogaron como polimiositis 0 dermato-
miositis definitivas y que fueron seguidos por un mini-
mo de 6 meses.

Larecoleccion de los datos se hizo mediante larevi-
si6n de todas las historias clinicas de los pacientes con
diagnésticos de PM o DM y con la aplicacion de un
formulario previamente disefiado.

Para el andlisis de la respuesta a corticosteroides se
definieron 3 categorias de pacientes:

1. Respondedores a esteroides. Pacientes que
normalizan su fuerza muscular y los niveles
enzimaticos en los primeros tres meses del
tratamiento y que no presentan recaida en los
seis meses subsiguientes al desmonte de los
esteroides.
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2. Dependientes de esteroides: Pacientes que nor-
malizan la fuerza muscular y los niveles de
enzimas musculares (CPK, transaminasas,
aldolasa) en los primeros tres meses del trata-
miento esteroideo, pero que recaen (reanudacion
de debilidad muscular y/o elevacion enzimética)
durante el descenso de las dosis de esteroides o
en los primeros seis meses del descenso de las
dosis iniciaes.

3. Resistentes a esteroides: Pacientes que no nor-
malizaron la fuerza muscular ni los niveles
enzimaticos luego de tres meses con dosis ple-
nas de esteroides (prednisolona 1mg/kg/d o su
equivalente).

Mediante una base de datos elaborada en Excel se
dio mangjo estadistico a las variables. Los resultados
Se expresan como porcentajes y en tablas descriptivas.

Resultados

La poblacién estudiada esta constituida por 29 pa-
cientes, de los cuales 22 eran mujeres'y 7 eran hom-
bres (relacion mujer/hombre 4.1/1). Doce pacientes
tenian PM (7 mujeres/5 hombres) y 17 tenian DM (15
mujeres/2 hombres). La edad promedio a diagndsti-
co fue de 34,5 afios (rango de 4-69) y el tiempo trans-
currido entre el diagndstico definitivo y el primer
sintoma fue de 5,2 meses (1 semana—2 afos). El se-
guimiento del grupo fue de 3,7 afios en promedio (10
meses-12 afos).

Latabla 1 resume los grupos clinicos segiin laclasi-
ficacion de Peter y Bohan y latabla 2 describe la mani-
festacion inicial en los 29 pacientes.

El sintoma inicial mas coman fue la debilidad mus-
cular en la cintura pélvica (80%) y la mitad de los
pacientes que iniciaron con debilidad muscular, presen-
taron lesiones de dermatomiositis desde el principio de
la enfermedad.

El 65% de los pacientes presentaron mialgiasy és-
tas fueron mas frecuentes en los pacientes con
dermatomiositis (80%) que en los pacientes con
polimiositis (40%).

Durante la evolucién de la enfermedad dos pacien-
tes cursaron como dermatomiositis amiopéatica y 27
pacientes (93,2%) con miopatia clinica con debilidad
muscular (93% debilidad de la cintura pélvica, 89% de

Tabla 1. Distribucién de los pacientes segun tipo
de miopatia

N %
I. PM idiopatica primaria 8 27
II. DM idiopética primaria 10 34
1. DM o PM asociada a neoplasia 5 17
V. DM infantil 4 14
V. DM en superposicion 2 8

Tabla 2. Manifestacién inicial de polimiositis/
dermatomiositis

N %
Miagias 1 3,4
Debilidad muscular 12 41
Manifestaciones cuténeas caracteristicas 2 6,8
Fendmeno de Raynaud 0 0
Debilidad muscular y manifestaciones
cutaneas 11 38
Enfermedad pulmonar intersticial 3 10,8

lacintura escapular y 82% de los musculos flexores del
cuello).

SOlo dos pacientes tuvieron manifestaciones cuté&
neas aisladas como presentacion de la enfermedad. Los
restantes pacientes con dermatomiositis se presentaron
€OoN compromiso cutédneo y muscular concomitantes. La
tabla 3 resume los hallazgos cutaneos de 17 pacientes
con dermatomiositis.

Las manifestaciones sistémicas se resumen en la
tabla 4.

La manifestacion visceral mas frecuente fue la dis-
fagia, que se present6 en 20 pacientes (69%) y que se
asocio aneumonia por aspiracion en un caso (3,4%) y a
regurgitacion nasa en otro.

La complicacion pulmonar mas frecuente fue la
EPID, que se presentd en cinco pacientes (17,2%). Los
casos fueron demostrados por TAC pulmonar de ata
resolucion, espirometrias, curvas flujo/volumen y ga
ses arteriales, en los cinco pacientes y con biopsia
pulmonar en uno de €llos.
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Tabla 3. Manifestaciones cutaneas en 17 pacien-
tes con dermatomiositis

N %
Fotosensibilidad 14 82
Eritema facia 13 76
Signo del Chal 10 59
Signo de Géttron 15 88
Eritema en heliétropo 15 88
Fendmeno de Raynaud 10 59
Calcinosis cutis 2 12
Vasculitis 6 35
Cambios periungueales 11 64
“Manos de maquinista’ 3 18
Acroesclerosis 1 6
Alopecia 6 35
Poiquiloderma 6 35

Tabla 4. Manifestaciones sistémicas en 29 pacien-
tes con polimiositis-dermatomiositis

N %
Disfagia 20 69
Artralgias/artritis 18 62
EPID 5 17,2
Neoplasias 5 17,2
Miocarditis 2 6,8
Broncoaspiracion 1 34
Pleuritis con derrame 1 34
Glomerulonefritis 1 34
Mioglobinuria 1 34

Dos pacientes con EPID fallecieron, uno por insufi-
ciencia respiratoria aguda y una por fibrosis pulmonar
con cor pulmonale e infeccién sobreagregada. De los
tres pacientes sobrevivientes uno persiste asintomatico
y sin secuelas pulmonares y dos con fibrosis pulmonar
residual.

Dos pacientes adicionales hicieron neumonitis agu-
da gue fue atribuida a uso de metotrexate por larela
cion temporal entre € inicio de este medicamento y la
presentacion del cuadro pulmonar y por la recupera-
cién completa con la suspension del tratamiento. Una
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paciente presentd una pleuritis con derrame asociada a
neumonitis.

Las complicaciones cardiacas fueron infrecuentes,
dos pacientes (6,8%) tuvieron miocarditis clinica. Uno
de los pacientes se manifestd por taquicardia supraven-
tricular y trastornos electrocardiograficos en la repola
rizacion ventricular. La segunda paciente es una nifia
de 10 afios, quien presentd taquicardia sinusal, disnea,
ritmo de galope (S3) con signos ecocardiogréficos de
bajo gasto cardiaco. Ambos pacientes mejoraron con €l
tratamiento inmunosupresor y, durante e seguimiento,
no han presentado miocardiopatia dilatada como secue-
la. Ningun paciente de esta serie ha presentado
hipertension pulmonar primaria.

S6lo dos pacientes presentaron complicaciones re-
nales. Una paciente cursd con mioglobinuria y reten-
¢ion de azoados diagnosticada como insuficienciarena
aguda no oligurica por necrosis tubular aguda. La otra
paciente presentd un cuadro sugestivo de glomerulo-
nefritis caracterizado por microhematuria, cilindros
hematicos en el sedimento urinario y proteinuria
subnefrética. En ambos casos la evolucién clinica fue
favorable con € manejo médico, pero no se hizo biop-
siarena en ninguno de ellos.

En 18 pacientes (62%) se presentaron artralgias o
artritis de pequefias articulaciones de las manos. Esta
manifestacion fue la segunda, después de la disfagia
entre las manifestaciones sistémicas y en ninglin caso
se presentd artropatia erosiva. Las artralgias fueron una
manifestacion temprana de la enfermedad en todos los
pacientes.

La creatinfosfoquinasa (CPK) se encontré elevada
en todos los pacientes con miopatia clinica. No se ob-
servo correlacion entre los valores absolutos de CPK y
la severidad ddl cuadro clinico, la presencia de mani-
festaciones viscerales, €l prondstico y la respuesta a
corticosteroides.

No se evalud & comportamiento de la CPK con re-
lacion a recaidas y remisiones de la miopatia.

En e 20% de los pacientes con miopatia clinica y
CPK elevada, no se encontré eevacion de aminotras-
ferasas (correlacion 80%).

En latotalidad de los pacientes se realiz6 electro-
miografia, 1a cual fue anormal en todos excepto en los
dos pacientes con DM amiopética. S6lo 10 pacientes
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(34%) tuvieron biopsia muscular documentando ha-
[lazgos de miopatia inflamatoria idiopética en todas
ellas.

Dieciséis pacientes (55%) tuvieron anticuerpos
antinucleares positivos, € patron mas frecuente fue el
moteado fino (87%).

Todos los pacientes tuvieron antiDNA nativo y
antiENAS negativos, con excepcion de dos pacientes
con dermatomiositis asociada a enfermedad mixta del
tejido conectivo (anti U,RNP +).

Los cinco pacientes con EPID cursaron con
anticuerpos antiJol positivo, pero no fue posible hacer
un andlisis comparativo con la poblacién total de pa-
cientes porgue este anticuerpo no fue solicitado a la
totalidad del grupo.

Seis pacientes (20%) cursaron con titulos bajos de
factor reumatoide sin que se observara en éstos un com-
portamiento diferente del compromiso articular.

Tres pacientes (10%) tuvieron anticuerpos antimi-
crosomales, con cuadro clinico y gamagréfico sugesti-
vos de tiroiditis de Hashimoto.

Un paciente (3,4%) hizo anemiainmunohemolitica,
coombs (+), posterior a inicio delamiopatiay sin pre-
sencia de neoplasia durante el periodo de observacion
de seis afios pero con un curso caracterizado por recai-
das de lahemdlisis y de la miopatia.

Once pacientes (38%) presentaron anemia normo-
citica normocrémica en algin momento de la evolu-
cién. Ninguno curs6 con leucopenia, linfopenia o
trombocitopenia.

En 9 pacientes se solicité una prueba de Elisa para
VIH siendo negativa en todos ellos.

El curso clinico de los dos pacientes con dermato-
miositis amiopética fue diferente.

El primer paciente es un hombre de 34 afios segui-
do por cinco afios que presentd un cuadro de poliartritis
concomitante con la presentacion de eritema en
heliotropo, signo de Gattron, fotosensibilidad y cam-
bios periungueales. El cuadro remitié con cloroquina
y dosis bgjas de prednisolona y la evolucion ha sido
benigna caracterizada por brote cuténeo y artralgias,
sin presencia de miopatia clinica ni elevacién
enzimética.

L a segunda paciente fue unamujer de 56 afios, quien
presento lesiones vasculiticas palmares, eritema en
heliotropo, fotosensibilidad, signo de Gottron, livedo
reticularisy fendmeno de Raynaud. Concomitantemente
con la aparicion de las lesiones de pidl, la paciente pre-
sent6 una enfermedad pulmonar intersticial severa, re-
fractaria a corticosteroides, azatioprina y pulsos de
ciclofosfamida.

Esta paciente cursd con anticuerpos antinucleares
positivos con patron moteado fino con antiJol posi-
tivo, antiENASYy antiDNA nativo negativos. LosAN-
CAS fueron negativos, los niveles de enzima
convertidora de la angiotensina fueron normalesy la
prueba de Elisa paraVIH fue negativa.

En ningln momento de la evolucion se presentd
miopatia clinica, elevacion enzimética o cambios
electromiograficos. La biopsia pulmonar mostré una
alvealitis linfocitica con engrosamiento septal, sin sig-
nos de bronquiolitis obliterante con neumonia organi-
zada ni formacion de granulomas.

La evolucion de la paciente fue de una EPID severa
con fibrosis pulmonar y fallecié 18 meses después del
inicio del cuadro clinico.

En cinco pacientes (17%) se demostraron neoplasias.
Caso No. 1

Unamuijer de 63 afios presentd una polimiositis cua-
tro aflos después de diagnosti carsel e un adenocarcinoma
gastrico. No se ha demostrado recaida tumoral luego
de diez afios de seguimiento, pero la miopatia persiste
activa con debilidad escapular severay elevacion de la
CPK.

Caso No. 2

Una mujer de 69 afios con diagnéstico de dermato-
miositis presentd un adenocarcinoma rectal, 10 meses
después del diagndstico de la miopatia. Su manifesta-
cién inicia fue principalmente dermatoldgica con eri-
tema en heliotropo, signo de Goéttron, “manos de
maquinista’ y mialgias con CPK elevada. La busqueda
inicial de neoplasia fue negativa pero 10 meses des-
pués del inicio del brote presentd un episodio de
rectorragia cuyo estudio culminé con e diagnéstico de
un adenocarcinoma de recto.

Luego de 3 afios de la reseccion tumoral y radiote-
rapia sigue sin evidencia de recaida de su neoplasia y
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en tratamiento con prednisona 10 miligramos diarios y
metotrexate 10 miligramos semanales.

Caso No. 3

Un hombre de 62 afios present6 un cuadro de debili-
dad muscular proximal escapular y pélvica con eleva-
cion de CPK y AST y con cambios el ectromiagréaficos
compatibles con polimiositis. Ademas de la miopatia
presentd pérdidade peso, disfagiay vomito posprandial.
En el estudio se documenté un carcinoma gastrico
(linitis plastica). El paciente fallecié durante la hospi-
talizacion inicial para diagnostico.

Caso No. 4

Un hombre de 57 afios con diagndstico de polimio-
sitis present6 un carcinoma en la cabeza del pancreas
documentado a los 10 meses de seguimiento. Durante
una extensa busqueda de neoplasia durante la evalua-
cioninicial, no se detectd la neoplasia. Al momento de
la muerte seguia con actividad clinica'y enzimética de
su miopatia inflamatoria.

Caso No. 5

Una mujer de 34 afios fue evaluada por debilidad
muscular severa en estado de postracion y lesiones de
piel sugestivas de dermatomiositis. Se demostro
miopatiainflamatoria por biopsia, e evacion enzimética
y cambios electromiogréficos caracteristicos. La res-
puesta inicia a esteroides y metotrexate fue pobre.

Luego de una remision inicial con prednisona,
metotrexate y gammaglobulina intravenosa, presentd
una reactivacion de su miopatia por suspension del
tratamiento.

Durante su reevaluacion, 8 meses después del diag-
noéstico, se detectd una gran adenopatia supraclavicular
izquierday una masa mediastina cuya biopsia demos-
tr6 un linfoma de células grandes.

La paciente persiste en remision de ambas entida-
des después del tratamiento de poliquimioterapiay lue-
go de 5 afos de seguimiento.

El subgrupo de pacientes con neoplasia mostré un
promedio de edad a diagndstico mayor, pero ho se ob-
servo diferenciaen el cuadro clinico de la miopatia que
orientara hacia la presencia de una neoplasia.

La edad promedio de los pacientes con neoplasias
fue de 57 afios, mientras que los pacientes sin neopla-
sia tuvieron en promedio 34 afios.
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Delos pacientescon DM o PM, mayores de 50 afios,
55% presentaron neoplasias durante la evolucion y to-
dos fueron tumores solidos del tracto digestivo. En los
menores de 50 afos, solo una (5%) presentd neoplasia
durante €l periodo de observacion. El seguimiento pro-
medio de los pacientes con neoplasias fue de 47,4 me-
ses (1 mes a 10 afios).

Lamortalidad global de los pacientes de la serie fue
de 13,8% y las causas de muerte fueron neoplasias en
dos casos y EPID en los otros dos pacientes.

De los 27 pacientes con debilidad muscular por
miopatia inflamatoria, 20 fueron manejados con
prednisona 1 mg/k/dia como tratamiento inicial, ocho
pacientes (40%) fueron catalogados como responde-
dores a esteroides, dos pacientes (10%) como depen-
dientesde dosis atas de esteroidesy 10 pacientes (50%)
como resistentes a esteroides. De los 10 pacientes re-
sistentes a esteroides, cinco remitieron al agregar
metotrexate, dos al agregar azatioprina, dos con
ciclofosfamida y una al agregar gammaglobulina
intravenosa. (Figura 1).

En dos pacientes se consiguié remisiéon al combinar
pul sos intravenosos de ciclofosfamida, un paciente con

Figura 1. Tratamiento de 27 pacientes
con miopatia inflamatoria

27
pacientes

Esteroides PDN + MTX (n:4)
(n:20) PDN + AZATIOPRINA (n:3

Reﬁpéores Dep¥i entes Resistentes

(n:8/40%) (n:2/10%)  (n:10 /50%)
/ Gammaglobulina
MTX (n:5) IV (n:1)
Ciclofosfamida

(n:2)
Azatioprina (n:2)

PDN: Prednisona MTX: Metotrexate
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polimiositis y anemia inmunohemoliticay una pacien-
te con polimiositis refractaria a esteroideos solos 'y en
combinacion con metotrexate, azatioprina, ciclosporina
y gammaglobulina intravenosa.

En siete pacientes (26%) la severidad del cuadro
inicia justificd la asociacion temprana de un segundo
medicamento. Tres pacientes fueron manejados con
esteroides y azatioprina por EPID y cuatro pacientes
con esteroides y metotrexate, tres por miopatia severa
y uno por miopatia severay miocarditis.

El 85% de los pacientes se caracterizd por cursar
con remisiones y recaidas. Veintitrés pacientes presen-
taron 2,4 recaidas por paciente durante la evolucion (1-
4 6 0,75 recaidas por paciente a afio).

Discusién

Las miopatias inflamatorias son entidades infre-
cuentes, la incidencia estimada en Estados Unidos
(para polimiositis/dermatomiositis) es de un caso por
100.000 habitantes por ano®; pero en nuestro medio
no hay datos epidemiol gicos del comportamiento de
estas enfermedades.

Las manifestaciones musculares esqueléticas mar-
can la presentacion de la enfermedad en la mayoria de
las series de la literatura mundial*? y fueron la caracte-
ristica predominante del debut de los pacientes de nues-
tro grupo.

La debilidad muscular fue la manifestacion inicia
en 79% de nuestros pacientes, en la mitad de ellos aso-
ciada a lesiones cutaneas caracteristicas de la
dermatomiositis.

En las grandes seriesde laliteratura, entre 10y 30%
de los pacientes con PM o0 DM cursan con mialgias'®*4.
Estas son més frecuentes en la poblacion infantil y en
aguellos con DM. En nuestros pacientes las mialgias
fueron més frecuentes presentandose en € 65% del to-
tal del grupo, 80% de los pacientes con DM y 40% de
los pacientes con PM. Sin embargo, solo un paciente
consulté por mialgias desde varias semanas antes de la
debilidad muscular. Las miagiasy la debilidad muscu-
lar se presentaron concomitantemente en el resto del

grupo.
El prondstico de los pacientes con PM/DM esvaria-

ble. En un extremo estan |os pacientes que logran remi-
siones definitivas con glucocorticoides y en el otro

extremo estén los que no responden a esteroides y a
otros inmunosupresores y que indefectiblemente llegan
alaatrofiamuscular con severaimpotenciafuncional e
incluso la muerte. Sin embargo, entre esos dos extre-
mos estén la mayoria de los pacientes que se caracteri-
zan por presentar recaidas y remisiones. La evolucién
de nuestros pacientes no difiere de estas observaciones
previas. Dos pacientes (7,4%) presentaron un curso li-
bre de recaidas luego de una remision inicial con
corticosteroides y otros dos pacientes (7,4%) tuvieron
un curso progresivo con atrofia muscular sin lograr re-
misién independiente del uso de varios inmunosu-
presores. El restante grupo de pacientes con miopatia
(85%) cursaron con 2,4 recaidas por paciente durante
la evolucion (entre 1y 4 recaidas por paciente, o que
equivale a 0,7 recaidas/paciente/afio).

La disfagia fue la manifestacion visceral mas fre-
cuente, presentdndose en €l 69% de los pacientes, s
bien s6lo se acompafié de neumonia por aspiracion en
un paciente, esta manifestacién debe considerarse como
marcador de gravedad de las miopatias inflamatorias y
ha caracterizado el grupo de pacientes con mayor seve-
ridad en la afeccién muscular y con mayor compromi-
SO sistémicott 2,

L as manifestaciones respiratorias de la DM/PM son
variadas e incluyen broncoaspiracién, neumonitis
(EPID), insuficiencia respiratoria por debilidad o atro-
fia de musculos accesorios de la respiracion y efectos
adversos de medicamentos, especificamente neumonitis
téxica o por hipersensibilidad e infecciones por la
inmunosupresion. Si bien algunos autores encuentran
que la broncoaspiracién es la complicacién pulmonar
mas frecuente, la EPID ha sido la més estudiaday me-
jor caracterizada®. Hasta €l 45% de |os pacientes hacen
EPID en e curso de su DM/PM y se describe todo €l
espectro clinico patoldgico de la enfermedad (Boop,
neumonitis linfocitica o neutrofilica y fibrosis
pulmonar). Esta complicacién fue menos frecuente® en
nuestra serie (17,2%) pero su curso fue grave ocasio-
nando la muerte a 2/5 pacientes y fibrosis pulmonar
severa a 1/5 pacientes. Los cinco pacientes tuvieron
antiJol positivo, anticuerpo gque se haasociado aEPID,
miopatia severa, artritis y manos de maquinista confor-
mando €l Ilamado “sindrome antisintetasa’.

La neumonitis por metotrexate es una entidad rara,
secundaria a hipersensibilidad al medicamentoy que s
bien puede presentarse en cual quier momento de su uti-
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lizacion, es generalmente un evento temprano y que
responde satisfactoriamente a la interrupcion del trata
miento aunque algunos pacientes requieren dosis altas
de esteroides®™. En esta serie quedan representados dos
pacientes que sufrieron esta complicacién y que me-
joraron sin secuelas con la suspensién del tratamiento.

En pacientes con artritis reumatoide se describe toxi-
cidad pulmonar por metotrexate en pacientes ancianos,
fumadores, con neumopatias previasy en relacion con las
dosisacumulativasdel medicamento’®. Este patron detoxi-
cidad no lo observamos en ningun paciente de la serie.

La afeccion miocardica (miocarditis linfocitica) ha
sido descrita como una de las complicaciones més gra-
ves de las miopatias inflamatorias, en especia en los
pacientes con bajo gasto cardiaco en los que se hare-
portado un aumento significativo de la mortalidad por
miocardiopatia dilatada con falla cardiaca y/o por
arritmias ventriculares”. Al igual que lo descrito en la
literaturamundial, lamiocarditis fue una manifestacion
poco frecuente en nuestro grupo de pacientes.

El compromiso renal en las miopatias inflamatorias
puede ser secundario a mioglobinuria por rabdomiolisis
0 a glomerulonefritis mesangial o proliferativa, pero
ambos casos son bastante raros en estas entidades y
generamente cursan en forma favorable con € trata
miento de base de la enfermedad. En nuestra serie que-
dan representados 2 pacientes con estas complicaciones
pero con un curso benigno.

La dermatomiositis amiopética ha sido una enti-
dad bastante controvertida en la literatura mundial,
porque un porcentaje significativo de los pacientes
presentan la miopatia durante el seguimiento®. Uno
de nuestros pacientes persiste sin miopatia luego de
cinco afos y la otra tuvo una evolucion curiosa por
tratarse de una DM amiopética con EPID severa, su-
gestivo de un “sindrome antisintetasa” pero sin
miopatia ni artritis que han sido caracteristicas de esta
entidad®.

La asociacion de miopatias inflamatorias con
neoplasias ha sido uno de los topicos de mayor interés
en este tema. La poblacion de pacientes con miopatias
tiene mayor riesgo de presentar neoplasias malignas que
la polacion general, sin embargo, € riesgo de un indi-
viduo con miopatia de desarrollar tumores durante su
vida es cas igua a de individuos sin miopatia®. Por
otra parte, generalmente la neoplasia es detectada en el
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proceso de enfoque diagndstico del paciente y la ma-
yoria de los autores consideran que € hecho de detec-
tar la neoplasia no mejora en forma importante el
pronéstico de los pacientes con miopatia®.

La tendencia en la mayoria de las series es que la
dermatomiositis tiene mayor asociacion con neoplasia
y se han encontrado tanto tumores sélidos en especial
de colon y ovario, como neoplasias linforreticulares.
Recientemente se demuestra que en pacientes mayores
de 50 afios la posibilidad de encontrar tumores, en es-
pecia del colon, es significativamente alta en compa:
racion con pacientes que presentan la miopatia antes de
esta edad®. Si bien nuestro grupo es peguefio, se corro-
bora este hallazgo y se demuestra un aumento de los
tumores sdlidos intraabdominales en los pacientes ma-
yores de 50 afios.

Si bien todo paciente con DM/PM amerita un inte-
rrogatorio detallado y un examen fisico minucioso, no
es costo-efectivo hacer un “screening” completo bus-
cando neoplasias en todos los pacientes con estas en-
fermedades. La busqueda debe ser méas extensa en
pacientes de sexo masculino, mayores de 50 afios al
inicio de la miopatia, en casos refractarios a manejo
esteroideo, en pacientes con poiquilodermay en aque-
Ilos con miopatias severas sin elevacion enzimatica.

La relacién temporal de la neoplasia y la miopatia
es variable por lo que e seguimiento del paciente debe
incluir lavigilancia de la aparicion de tumores?2,

Un gran estudio poblaciona® basado en € andisis
de todos los casos de DM y PM en Suecia, Finlandiay
Dinamarca, en un periodo cercano a 20 aflos, y que in-
cluye 618 pacientes con DM y 914 con PM, aportaresul-
tados que refuerzan algunos conceptos y controvierte
otros que han sido clasicos en la asociacion entre cancer
y miopatias inflamatorias. Demuestran que el periodo
entre dos afios antes'y un afio después del diagndstico de
laPM/DM es en € que mayor nimero de neoplasias se
documentan. Los pacientes con PM, excepcionalmente
presentan cancer luego de cinco afiosdel diagndstico pero
aquellos con dermatomiositis siguen con riesgo de desa-
rrollar neoplasias incluso luego de cinco afos de
seguimiento.

El riesgo de desarrollar cancer en pacientescon DM
es tres veces mayor que el de la poblacion general, en
especial tumores de ovario, colon, pancreas, estoma-
go, pulmoén y linfomas, mientras que en aquellos con



VOL. 10 No. 1 - 2003

CARACTERIZACION DE LOS PACIENTES CON POLIMIOSITIS Y DERMATOMIOSITIS DEL SEGURO SOCIAL DE MEDELLIN.

PM se incrementa en un 30% €l riesgo de desarrollar
neoplasias en especial linfomas no Hodgkin, pulmo-
naresy vesicales.

Demuestran ademas que, incluso en pacientes me-
nores de 45 afos, hay un leve aumento del riesgo de
presentar cancer luego del diagndstico de dermato-
miositis.

La mortalidad en nuestro grupo fue del 13,7%y las
causas fueron similares a las descritas en series de ca-
sos similares, siendo las neoplasias y la enfermedad
pulmonar intersticial las més frecuentes.®

El mangjo inicial de los pacientes con DM/PM tam-
bién ha sido motivo de una amplia controversia en la
literatura mundial.

El esquematradiciona de manejo de laPM/DM ha
sido con dosis atas de glucocorticoides (prednisona 1-
2 mgr/kg/d o su equivalente) combinando otros
inmunosupresores, especialmente metotrexate o
azatioprina, en casos graves, en pacientes que no res-
ponden a esteroideos 0 que recaen rapidamente a dis-
minuir las dosis de esteroideos o en los que presentan
toxicidad esteroidea?®.

Si se considera que con dosis altas de esteroides por
periodos largos (varias semanas 0 meses) practicamen-
te todos los pacientes presentan efectos adversos seve-
rosy que el porcentaje de pacientes respondedores es
solo del 40%, lo ideal seria combinar metotrexate o
azatioprina desde el comienzo del tratamiento buscan-
do ahorrar esteroides y disminuir latoxicidad y conse-
guir una remisién mas rapida y sostenida de la
miopatia?’. El plazo detres meses paraevaluar respuesta
y decidir agregar otro medicamento puede ser riesgoso
en cuanto atoxicidad esteroideay en cuanto al desarro-
llo de atrofia muscular. De los 20 pacientes tratados
con esteroides como Unica terapia, la mitad fueron
resistentes aéstosy 8 de elloslograron remisiones com-
pletas a agregar metotrexate, azatioprina o gammaglo-
bulina intravenosa.

Varios autores proponen la asociacion temprana de
metotrexate o azatioprina.

En una serie similar a la nuestra, se demuestra que
la asociacion temprana de azatioprina 0 metotrexate
podriamejorar €l prondstico funcional de pacientes con
PM y DM.%

Nuestraserie, a igual que las demés series publicadas,
es insuficiente en € tamafio de la muestra, para mostrar
diferencias estadisticamente significativas entre esteroides
solos y combinados con metotrexate o azatioprina. Sin
embargo, algunos autores plantean que la asociacion tem-
prana de metotrexate o azatioprinalograriameores resul-
tados funcionales que la utilizacion de esteroides solos.
Dada la bgja incidencia y prevalencia de estas entidades
e requieren estudios multicéntricos para resolver defini-
tivamente esta controversia;, mientras estos estudios son
publicados se debe individudizar € tratamiento de estos
pacientes y detectar precozmente los casos de mayor gra-
vedad para decidir oportunamente un tratamiento agres-
vo buscando menor toxicidad esteroidea, recuperacion
funcional més temprana, menos manifestaciones
sistémicas y menos atrofia muscular.
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