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RESUMEN

La Dermatomiositis (DM) es una enfermedad inflamatoria auto-
inmune que afecta la piel y musculos proximales del tronco. Se
caracteriza por elevacién de enzimas musculares y autoanti-
cuerpos especiﬁcos como los anti-Mi2, anti-sintetasas, anti-
TIFly, anti-NXP2 y anti-SAE. Cada uno de ellos con diversos
grados de compromiso cutineo y de otros 6rganos. El anti-Mi2
es el autoanticuerpo asociado a la DM clasica del adulto y aunque
la miositis es severa la respuesta al tratamiento es favorable. Los
anticuerpos anti-TIF1y, anti-NXP2 y anti-SAE en los adultos se
los asocia a malignidad y en los nifios el anti-NXP2 con mayor
agresividad. La resonancia magnética es una herramienta ttil para
identificar inflamacién muscular y compromiso de la fascia peri
muscular y grasa subcuténea, tipico de la miopatia inflamatoria
idiopatica. Ayuda a seleccionar el sitio de la biopsia muscular y
evaluar respuesta terapéutica. Se presenta un paciente adulto con
DM clasica severa, anti-Mi2 positiva, e imigenes de cambios de
intensidad en la sefial en masculo, fascia peri muscular y grasa
subcutinea en las secuencias de resonancia magnética.

ABSTRACT

Dermatomyositis (DM) is an autoimmune inflammatory disease
affecting the trunk’s skin and proximal muscles. It is characterized
by the elevation of muscle enzymes and specific autoantibodies
such as anti-Mi2, anti-synthetases, anti-TIF1y, anti-NXP2, and
anti-SAE. Each of them with varying degrees of skin involve-
ment and other organs. Anti-Mi2 is the autoantibody associ-
ated with classic adult DM, and although the myositis is severe,
the response to treatment is favorable. Anti-TIF1y, anti-NXP2
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and anti-SAE antibodies in adults are associated with
malignancy and anti-NXP2 in children with greater
aggressiveness. Magnetic resonance is a useful tool
to identify muscle inflammation and involvement of
the perimuscular fascia and subcutaneous fat, typical
of idiopathic inflammatory myopathy. It also helps to
select the muscle biopsy site and evaluate therapeutic
response. One adult patient suffering from severe
classic DM with positive anti-Mi2, and images on the
magnetic resonance is present.

INTRODUCCION

La dermatomiositis (DM) es una enfermedad poco
frecuente y pertenece a un subgrupo de miopatias
inflamatorias idiopéticas (MII) de patogenia autoin-
munes que se caracteriza por el compromiso de piel
y misculo. Ocurre en adultos y en nifios con predo-
minio en mujeres!

Las erupciones cutineas patognomoénicas de la DM
son las pipulas de Gottron y la erupcién heliotropo.
Otras lesiones cutdneas compatibles con DM incluyen
eritema periungueal,signo de la V, del Chal y calci-
nosis cutis??

La DM compromete principalmente los musculos de
la cintura escapular, pélvica y flexores del cuello. Esta
miositis puede preceder a la manifestacién cutinea y
tener un inicio subagudo con debilidad para levan-
tarse de la silla, subir escalera, levantar los brazos e
incluso disfagia. Las calcificaciones subcutdneas ocu-
rren hasta en el 50% de los casos graves.

Caracteristicamente se elevan enzimas musculares
(CPK, ALDOLASA, LDH), GOT, GPT.

El Electromiograma (EMG) muestra un patrén mio-
pético con potenciales de duracién y amplitudes dis-
minuidas, polifisicos y de reclutamiento precoz. Es
caracteristica la presencia de actividad en reposo.
Este patrén miopético no distingue los grupos de
MII [DM, Polimiositis (PM), Miositis por cuerpos de
inclusién (MCI), Miopatia Necrotizante (MN)]?

En la DM se observa un rasgo histolégico patognomé-
nico: la atrofia perifascicular. Es la clave para el diag-
néstico, incluso en ausencia de infiltrado inflamatorio?
La presencia de autoanticuerpos especiﬁcos de miositis
se asocia con caracteristicas manifestaciones cutineas.
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El anticuerpo anti-Mi-2 se asocia con las manifesta-
ciones clisicas de la DM, que incluyen erupcién en
heliétropo, papulas de Gottron, signo del cuello en
V, signo del chal, crecimiento cuticular excesivo y
fotosensibilidad. El anti TIF1y positivo se asocia con
fotoeritema difuso, incluido el color rojo oscuro de
la cara, mientras que pacientes con anti MDAS pre-
sentan ulceraciones de la piel, pipulas palmares (Got-
tron inverso), pérdida difusa delcabello, y paniculitis?

El riesgo de malignidad se ha reportado 4.66 veces
mayor que la poblacién general. Un incremento sig-
nificativo de malignidad se ha reportado en los pri-
meros 12 meses del diagndstico de la enfermedad. Los
anti-TIF1y, anti-NXP2 y anti-SAE en los adultos se
losasocia a malignidad y en los nifios el anti-NXP2
con mayor agresividad?

Los anticuerpos anti-sintetasas son propios del sin-
drome anti sintetasa (SAS) siendo el mas comtin el
anti Jo-1 que se encuentra en el 20% a 30% de los
pacientes con DM y PM? EIl SAS se caracteriza por
presentar miositis severa, artritis, enfermedad pul-
monar intersticial, manos de mecanico y puede aso-
ciarse a malignidad®

El diagndstico se basa en los criterios de clasificacién
2017 EULAR/ACR para MII® y a diferencia de los
criterios clisicos de Bohan and Peter,'!! la MII en
adultos y nifios puede seridentificada sin biopsia.

El tratamiento se basa en corticoide e inmunosupresores.
La mejor respuesta se observa en pacientes con anti-
cuerpos anti Mi2 y el peor prondstico en aquellos con
anticuerpos anti-TIF1y,anti-NXP2 y anti-MDAS5?

A continuacidn, se presenta un paciente con miositis
severa y compromiso de piel con excelente respuesta
al tratamiento con corticoide y azatioprina. No
requirié biopsia ni EMG. Se evalué la respuesta tera-
péutica con enzimas musculares e imigenes de RMN
de musculo de miembro superior izquierdo

CASO CLiNICO

Paciente de 49 afios de edad inicié en mayo 2023 con
rigidez y debilidad en miembros superiores con mayor
intensidad que en miembros inferiores, febricula y
lesiones cutineas eritematosas. Fue evidente el eritema
heliotropo, papulas de Gottron sobre articulaciones
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metacarpofalingicas de ambas manos, rodillas y codos.
Caminaba con mucha dificultad y no podia levantarse
de la cama por si mismo, ni levantar el cuello.

El anilisis de sangre revel6 CPK 10094 UL (39-308),
GOT 564 (0-40), GPT 324 (0-41), LDH 1237 (135-
225), aldolasa 37.7 (15), TSH 22.85 (0.27-4.22) pU
ml, marcadores tumorales negativos, ANA 1: 2560
AC-4 granular fino, anti Mi2 positivo, anti Jol, anti-
DNA, anti Sm, antiRo negativos, C3 y C4 normales.

En la resonancia magnética (RM) de miembro supe-
rior izquierdo se observé edema muscular en la
secuencia potenciada en T2 STIR coronal y presencia
de liquido en tejido subcuténeo del brazo y pared tori-
cica. En la secuencia potenciada en T1 se encontrd
aumento del volumen de los musculos biceps, triceps
y deltoides y mayor grosor del tejido subcutineo en
brazo y pared toricica. (Fig. 1)

El diagndstico definitivo fue dermatomiositis y se
inicié tratamiento durante su hospitalizacién con
pulsos de metilprednisolona 500 mg endovenosos
por dia durante 3 dias consecutivos, seguido de Pred-
nisona 50 mg dia, Azatioprina 150 mg dia, Acido
Folico 5 mg dia, Vitamina D3 5000 UI dia y Calcio
citrato 1500 mg + Vitamina D3 800 UL Endocri-
néloga se encargé del manejo del hipotiroidismo y
nédulos tiroides TIRADS 3.

Ambulatoriamente se indic6 bloqueador solar e inicié
rehabilitacién y se redujo Prednisona a 10mg cada 3
semanas.

Figura 1. RM de hombro y brazo izquierdo en T1 coronal (A), T2
STIR coronal (B) y T2 STIR axial (C) presenta incremento difuso
de la intensidad de sefial muscular del hombro, brazoy pared
toracica lateral (cabeza de fecha), engrosamiento e incremento
de la intensidad de sefial de fascia peri muscular (flecha blanca)
y aspecto reticular de la grasa del tejido celular subcutaneo del
brazo (flecha negra).

En septiembre 2022 se habian normalizado CPK, GOT,
GPT, pero continuaba la miositis en imagenes. (Fig.2)

En diciembre 2022, las enzimas musculares persistian en
rango normal, observando que GOT y GPT fueron las
primeras en normalizarse, luego de la CPK. La aldo-
lasa tuvo comportamiento erratico pero con tendencia
al descenso a pesar de la normalizacién de la sefial mus-
cular en RM. (Fig. 3) Clinicamente recuperd completa-
mente la fuerza muscular proximal, podia caminar nor-
malmente, levantarse y sentarse de la silla varias veces.

DISCUSION

El IMCCP propuso que un paciente se clasifique
como MII si la probabilidad supera un limite prede-
terminado de al menos el 55 % (correspondiente a
una puntuacién de 25,5 0 26,7 si se incluyen biop-
sias) sobre la base de la maximizacién del rendimiento

Figura 2. RM después de 4 meses en T1 coronal (A), T2 STIR
coronal (B) y T2 STIR axial (C); disminucidn de la hiperintensidad
de sefal muscular (cabeza de fecha) y de la fascia peri muscular
(flecha blanca); ausencia del aspecto reticular de la grasa del
tejido celular subcutdneo del brazo (flecha negra).

Figura 3. RM después de 13 meses T1 en coronal (A), T2 STIR co-
ronal (B) y T2 STIR axial (C), normal intensidad de sefial muscular
(cabeza de fecha) y de la fascia peri muscular (flecha blanca),
ausencia de reticulaciéon de la grasa del tejido celular subcuta-
neo (flecha negra).
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estadistico y el mejor equilibrio entre sensibilidad y
especificidad. El nivel de probabilidad 255% y <90%
se definié como 'probable MII’. El comité directivo
recomendd, en base a la opinién de expertos, que
la"MII definitiva" debia ser con una probabilidad de
290 %, lo que correspondia a tener unapuntuacién
agregada total de »7,5 sin biopsia muscular y 28,7 con
biopsia muscular?

El puntaje en los 4 pardmetros de debilidad muscular
del paciente dio un valor de 6.4, de las manifesta-
ciones cutdneas 8.5 y de la elevacién de las enzimas
musculares 1.3, que suméndolas dio un valor de 16.2.
No fue necesario realizar EMG ni biopsia muscular.
La Resonancia Magnética (RM) de muisculos permite
definir bien la magnitud del compromiso muscular
independiente del tipo MII 'y se ha descrito su utilidad
en el seguimiento de pacientescon DM]J.2

La RM es de eleccion en el diagnéstico y seguimiento
de la DM que afecta a los musculos, las fascias y el
tejido subcutineo. Puede reconocer cambios edema-
tosos inflamatorios agudos enlos musculos afectados,
asi como reemplazo graso y atrofia.”®

En la RM, los musculos con edema inflamatorio
son hiperintensos en las imigenes potenciadas en
T2, mientras que los menos afectados o no afectados
tienen sefiales bajas. Debido a que la grasa puede inter-
ferir con la interpretacién de estos cambios, existen
dos técnicas para eliminar la sefial de la grasa, ya sea
imdgenes potenciadas en T2 con supresién de grasa
o secuencias cortas de recuperacion de inversién tau
(STIR). Estas técnicas disminuyen de forma global y
homogénea la sefial de la grasa permitiendo que teji-
doscon tiempos de relajacién T1y T2 largos sean mis
notorios (ej: liquidos); de esta manera el proceso infla-
matorio o edema del tejido muscular es evidente en
STIR. También es ttil para identificar el mejor sitio
para biopsia muscular.*!>

El anticuerpo anti-Mi-2 reacciona principalmente a
Mi-2p. El anticuerpo anti-Mi-2 se detecté con menos
frecuencia en pacientes con Dermatomiositis Juvenil
(DMJ )(3-8,7%) en comparacién con pacientes adultos
con DM (12%). Los pacientes con DM anti-Mi2 posi-
tivo tienen una enfermedad muscular més grave que
los pacientes con DM anti-Mi2 negativo o pacientes
con SAS. Sin embargo, por lo general responden bien
a la terapia y muestran remisién clinica,16 tal como
ocurrié con el paciente.
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Los anticuerpos anti—Mi—2B se asociaron con un sub-
grupo de DM con baja frecuencia de EPI y neoplasia
maligna, buena respuesta al tratamiento y resul-
tado favorable. Ademis, los niveles de anti-Mi-2f se
correlacionaron con la actividad de la enfermedad.”

A pesar de la normalizacion de las enzimas hepéticas a
los 4 meses y la recuperacién de la fuerza muscular las
imdgenes atin mostraban inflamacién muscular. Las
enzimas musculares, especialmente CPK pueden ser
usadas como respuesta al tratamiento o recaidas, pero
el nivel de elevacién de estas enzimas puede no corre-
lacionarse bien con la actividad de la enfermedad?

Este caso clinico confirma la severidad de la miositis
en pacientes con DM vy anticuerpos anti Mi2, mos-
trando excelente respuesta a la inmunosupresion, y
una correlacién entre recuperacién de la fuerza mus-
cular y cambios en la intensidad de la sefial muscular,
fascia y tejido graso subcutineomedido por RM. La
respuesta cutdnea fue asi mismo favorable

CONCLUSIONES

Las DM con anticuerpos anti-Mi2 debutan con rash
caracteristico y debilidad muscular proximal severa.
Se acompafian de elevacién de enzimas musculares y
con RM que muestra aspecto reticular de la grasa sub-
cutdnea e incremento de la sefial en musculo y fascia
peri muscular. La respuesta con corticoides y azatio-
prina indujo remision de la enfermedad.
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