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RESUMEN

En el presente trabajo de titulacion se describe el caso de un paciente masculino 15 afios, 4to hijo,
nacié y reside en Guamote, barrio 24 de mayo, ocupacion: estudiante secundario primero de
bachillerato, autoidentificacién indigena, idioma: espafiol y Quichua, religién catolico que acudio
por referir cuadro clinico de 1 mes de evolucion de edema facial, eritema heliotropo
odinodisfagia, alza térmica no cuantificada, astenia y debilidad muscular marcada, mialgias, que
dificultan la deambulacién, por lo que fue llevado a hospital de Guamote el paciente recibe
tratamiento para reaccion alérgica y prescriben medicacién que no especifica sin presentar
mejoria por lo cual es traido a emergencias al Hospital General Riobamba. Dentro de los
complementarios que presentd al ingreso destacan leucocitosis con neutrofilia ademas de
elevacion de marcadores de dafio muscular como es el caso de la CPK, presentd paresias
progresivas y lesiones diseminadas en el cuerpo por lo que se realiza electromiografia con lo cual
se diagnostica como dermatomiositis paciente continua con disfagia y se envia al paciente a
hospital de tercer nivel (HCAM) para que se le realice laringoscopia directa sin embargo el
personal de salud capta a paciente en la emergencia debido a su mal estado general posterior a lo
cual envian paraclinicos que incluyen biopsia de musculo con lo que se confirma el diagnostico
sin embargo hasta la obtencion del resultado ya se inicia tratamiento con corticoides e
inmunoglobulinas. Actualmente se encuentra realizando fisioterapia con mejoria del cuadro
clinico y recuperacion progresiva de la fuerza muscular. Se debe valorar de manera adecuada la
clinica como los paraclinicos debido a que existen varias patologias con signos y sintomas
similares. El examen diagnostico para dicha patologia es la electromiografia combinada con la
biopsia muscular. Se usan los corticoides para el manejo inicial de la dermatomiositis ya sea
prednisona o metilprednisolona estos pueden administrarse al paciente como monoterapia 0 con

coadyuvantes sin embargo se debe valorar la respuesta del paciente a la terapéutica.

Palabras clave: <DERMATOMIOSITIS>, <ERITEMA HELIOTROPO>,
<ELECTROMIOGRAFIA>, <BIOPSIA MUSCULAR>, <DEBILIDAD MUSCULAR>,
<LARINGOSCOPIA DIRECTA>
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ABSTRACT

In this degree work, it is thermal rise, asthenia, marked muscle weakness, and myalgia, all which
make walking difficult described the case of a 15-year-old male patient, 4th child, born and
residing in Guamote in the 24 de Mayo neighborhood, occupation: high-school student coursing
the Primer Afio de Bachillerato, self-identified as indigenous, language: Spanish and Quichua,
Catholic religion. The patient refers a clinical picture of 1 month of evolution of facial edema,
erythema heliotrope odynophagia, unquantified for him; therefore, he was taken to the Guamote
hospital. The patient receives treatment for allergic reaction and is prescribed medication not
specified without presenting improvement so it is brought to the Riobamba General Hospital by
emergencies. Among the complementary ones that he presented at admission, leukocytosis with
neutrophilia stand out, as well as elevation of markers of muscle damage such as CPK, he
presented progressive paresis and disseminated lesions in the body, so electromyography is
performed, by which it is diagnosed as dermatomyositis. The patient continues with dysphagia so
he is sent to the third-level hospital (HCAM) for a direct laryngoscopy, however, the health staff
retains the patient in the emergency area due to his poor general condition after that, paraclinical
that include muscle biopsy are sent, confirming the diagnosis, however, until the result is
obtained, treatment with corticosteroids and immunoglobulins is started. The patient is currently
performing physiotherapy with improvement of the clinical picture and progressive recovery of
muscle strength. Clinic and paraclinical should be properly assessed because there are several
pathologies with similar signs and symptoms. The diagnostic test for this pathology is
electromyography combined with muscle biopsy. Corticosteroids are used for the initial
management of dermatomyositis either it is prednisone or methylprednisolone, these can be
administered to the patient as monotherapy or with adjuvants, however the patient's response to

therapy should be assessed.

KEYWORDS: <DERMATOMIOSITIS>, <HELIOTROPE ERYTHEMA>,
<ELECTROMIOGRAPHY>, <MUSCLE BIOPSY>, <MUSCLE WEAKNESS>, <DIRECT
LINGING SCOPE>
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INTRODUCCION

Las miopatias inflamatorias constituyen un grupo de enfermedades que se caracterizan por afectar

el musculo estriado y producir reacciones inflamatorias (Solis, 2014).

Pueden cursar de forma aislada o existe la posibilidad de que se encuentren asociadas a otras
patologias autoinmunes o a su vez a neoplasias, tiene un curso subito (agudo) o que puede durar
entre varios dias hasta semanas ( subagudo), dentro de sus principales manifestaciones podemos
encontrar como caracteristica principal la debilidad muscular, que se acompafia de
manifestaciones cutaneas y a su vez dentro de los paraclinicos podemos aumento de enzimas
musculares, un patron electromiografico miopatico y biopsias con infiltrados linfociticos, necrosis
tisular y regeneracion de fibras musculares por lo cual este Gltimo aporta el diagnéstico definitivo

para la patologia.

El tratamiento para esta enfermedad se basa en 2 partes fundamentales: la administracion de
glucocorticoides a dosis altas acompafiado de terapia con inmunosupresores, esto sin olvidar la
importancia de la terapia fisica y la rehabilitacidn para lograr una recuperacion adecuada para una

buena calidad de vida (Viamonte, 2013).

Entre los inmunosupresores mas utilizados y que podemos encontrar en nuestro medio tenemos a
la azatioprina y el methotrexate, aunque también se pueden utilizar otros como ciclosporina,

tacrolimus, ciclofosfamida y también terapia bioldgica

El prondstico para los pacientes con dermatomiositis dependera de varios factores como la edad,

la severidad del dafio muscular y la existencia de patologias previas (Baeza-Echeverria, 2016).



CAPITULO I

1. MARCO TEORICO

La dermatomiositis (DM) es una entidad perteneciente al heterogéneo grupo de las miopatias
inflamatorias. Se trata de una enfermedad muscular de base autoinmune. Es dos veces méas
frecuente en mujeres y tiene dos picos de incidencia, entre los 4 y 10 afios y los 45 y 65. Cursa
con afectacién cutdnea y muscular, principalmente en la musculatura de la cintura escapular y
pelviana, aunque también pueden estar afectados los musculos intercostales, el diafragma y los
musculos faringeos. El diagnéstico se basa en la presencia de: las lesiones cutaneas caracteristicas,

la debilidad muscular, el aumento de los niveles de CPK en suero y la biopsia muscular.

Los pacientes afectados por esta entidad, pueden tener altas tasas de morbimortalidad, debido a
problemas pulmonares y cardiacos, y presentan algunas peculiaridades que hacen complejo su

manejo clinico.

1.1. Epidemiologia

Se ha indicado un predomino en las mujeres para la presentacion de la enfermedad con una
proporcion de 2.5:1 siendo mas frecuente en pacientes afroamericanos y presentado 2 picos de

prevalencia: en jovenes o nifios y alrededor del quinto decenio de vida (Guzman, 2015).

La incidencia de nuevos casos es de 1 a 10 nuevos casos por millon de personas por afio, y la

prevalencia se estima entre 1/50.000 y 1/10.000 (Benneviste, 2014).

En caso de que se asocie a algln tipo de neoplasia suele tener una mayor incidencia a partir de
los 50 afios y en el caso de que se presente una forma sin miositis se estima entre el 2 a 18% de

los casos totales de dermatomiositis (Ldpez, 20086).
1.2. Etiopatogenia
No se ha determinado una causa especifica, pero se ha involucrado factores tanto infecciosos,

virales, endocrinos, genéticos, autoinmunes y en ocasiones asociado a procesos neoplasicos que

se estima hasta en un 25% de los casos.



En cuanto a la posible causa infecciosa no se ha logrado aislar un agente especifico, pero existe
cierta relacion con retrovirus y virus coxsackie B que pueden invadir el tejido muscular, dafian el
endotelio vascular y producen liberacidn de citocinas que a su vez inducen a la expresion de genes
HLA (HLA-DRB1*0301, HLA-DRB1*0501 y el haplotipo HLA-B8/DR3/DR52/DQ2) que
activan una respuesta inmunitaria mediada por linfocitos T CD8 citotoxicos que dafian el masculo

(Arenas,2016).

Por otro lado, entre el 60 y 80% de los pacientes se logra detectar autoanticuerpos tanto nucleares

como citoplasmicos que se relacionan con miositis.

1.3. Patogenia

La patogenia para el desarrollo de esta enfermedad persiste en la incognita, aunque se ha
planteado lineas de investigacion donde una activacion inmunitaria crénica podria estar
involucrada en pacientes con predisposicion genética que han sido expuestos a posibles

desencadenantes ambientales

1.4. Clasificacion

Se puede clasificar a esta entidad heterogénea en multiples miopatias que van a diferir tanto en la
clinica, en la microscopia, en el prondstico y en su etiopatogenia. Para esto podemos basarnos en

la clasificacién propuesta por Bohan y Peter en 1975 dentro de la cual podemos encontrar:

Tabla 1-1: Clasificacion de las miopatias inflamatorias

Miopatias inflamatorias

Polimiositis Miositis asociada a conectivopatias
Dermatomiositis Miositis eosinofilica
Dermatomiositis sin miositis Miositis granulomatosa

Polimiositis y dermatomiositis de la | Miositis focal o nodular
infancia
Miopatia por cuerpos de inclusion Miositis ocular u orbital

Miositis asociada a cancer

Fuente: Bielsa, 2009
Elaborado por: Autor

1.5. Manifestaciones cutaneas



Ademas de la presentacion clasica de las miopatias la piel tiene un papel importante en la
enfermedad debido a que pueden aparecer lesiones cutdneas mismas que suelen ser caracteristicas
y normalmente preceden a cualquier otra sintomatologia en la gran mayoria de pacientes por lo
gue en muchas ocasiones se realiza una captacion y primera atencién del caso por parte de

dermatologia (Bielsa, 2009).

Tabla 2-1: Manifestaciones cutaneas de la dermatomiositis

Manifetaciones cutaneas de la dermatomiositis

« Patognomonicas
. Signo de Gottron
. Papulas de Gottron

«  Caracteristicas

. Eritema en heliotropo

. Telangiectasias periungueales y distrofia
cuticular

. Eritema macular violaceo confl uente (EMVC)

. Manos de mecénico

« Compatibles
. Poiquilodermia atrofica vascular

. Calcinosis cutanea

Fuente: Ibafiez, 2016

Elaborado por: Autor

De las caracteristicas ya expuestas que se presentan lo mas llamativo es el cambio de coloracién
que va de color rojo a violaceo y las lesiones se distribuyen de manera periocular lo que forma la

caracteristica disposicion de heliotropo (Euwer, 1994).

El eritema heliotropo, conocido asi por la caracteristica de la coloracion violacea, normalmente
afecta los parpados de forma bilateral, de manera simétrica y se acomparfia de un grado variable

de edema.

En caso de que el paciente presente un edema asimétrico, o que carezca de la tonalidad violacea
se deben buscar otros diagnosticos como lupus eritematoso o alguna oftalmopatia asociada a

enfermedad tiroidea autoinmune (Ibafiez, 2016).



El signo de Gottron hace referencia a papulas o placas de tonalidad violacea que pueden presentar
leve descamacion de tipo psoriasiforme que se evidencian sobre prominencias dseas
especialmente articulacion metacarpofalangicas o interfalangicas, aunque también pueden
aparecer sobre codos, rodillas o cualquier otra articulacion. Para el diagnostico diferencial en caso

de duda se recomienda una biopsia del sitio de lesion (Callen, 2000).

A partir de estos primeros signos patognoménicos el eritema puede extenderse por el resto de la
cara, especialmente la zona central 0 areas seborreicas, cuero cabelludo y tronco sobre todo en la
cara anterior del cuello dando el conocido signo en “V”. Sobre las extremidades es también
frecuente la aparicion de pequefias areas de atrofia con telangiectasias y cambios en la

pigmentacién (Bielsa, 2009).

Otra caracteristica clinica poco frecuente en el adulto es la calcinosis de la piel que presenta un
aumento de prevalencia en los casos en jovenes y nifios y se puede observar en un 40% de los
pacientes diagnosticados. La calcinosis se manifiesta en forma de nddulos indurados, amarillentos
que se asientan con frecuencia sobre las prominencias 6seas. Deben ser de especial cuidado ya
que pueden abrirse hacia el exterior con el consiguiente riesgo de infeccién secundaria (Bielsa,

2009).

Finalmente, en los pacientes con dermatomiositis se pueden observar otros cambios menos
especificos como el engrosamiento, hiperqueratosis y fisuras tanto en las zonas laterales como
palmares de los dedos que son parte del signo conocido como “manos de mecanico”, que, en caso

de asociarse a miositis puede también orientar el diagnostico (Bielsa, 2009).

1.6. Dermatomiositis sin miositis

Un pequefio porcentaje de pacientes que van desde el 2 hasta el 18% pueden presentar
caracteristicas clinicas dermatoldgicas patognodmicas de la enfermedad, pero sin dafio ni debilidad
muscular a este grupo se les conoce como dermatomiositis sin miositis, dermatomiositis
amiopatica o dermatomiositis clinicamente amiopatica como propuso Sontheimer et al
(Bielsa,2009). Esto ha generado disputas en cuanto al diagnéstico y grupo de enfermedades que
representa ya que no cumple con los criterios establecidos para el diagnéstico de dermatomiositis,
pero aun asi se le considera dentro de las miopatias clésicas. De la misma forma se desconoce si
tiene el mismo riesgo de complicaciones que la dermatomiositis clasica o si el manejo y

prondstico tendran una similitud con la variante clésica (Bielsa, 2009).



En cuanto al diagnostico, no existen diferencias salvo en la miopatia clasica ya que en las
manifestaciones dermatoldgicas tanto microscopicas como macroscopicas no hay variacion, sin
embargo, hay que tomar en cuenta que en mas de la mitad de los pacientes se manifiestan primero
las lesiones cutaneas por lo que podemos decir de manera certera que si las lesiones cutaneas
prevalecen por dos afios consecutivos acompafiadas de clinica de afectacién muscular se debe
considerar a la patologia como una dermatomiositis clasica pero si el cuadro dermatolégico supera
este tiempo y no hay evidencia de cambios mioldgicos se puede hablar de una dermatomiositis

amiopatica (Arch Dermatol, 2002).

Otra clave importante es definir hasta qué punto se debe realizar la exploracién muscular para
decidir si existe afectacion o no. Se ha podido observar que en los pacientes que presentan lesiones
cutaneas de dermatomiositis sin clinica de dafio muscular pueden presentar alteraciones en la
electromiografia y en la biopsia muscular lo que implica que a pesar de no haber manifestaciones
musculares si existe una miositis clinicamente asintomética. En base a esto se recomienda una
valoracion de la CPK de forma periddica, especialmente en los primeros 2 afios donde puede
existir enfermedad muscular y en caso de existir alteracion continuar con estudios més especificos

(Bielsa,2009).

En la parte terapéutica, Euwer y Sontheimer en 1991 indicaron que una intervencion intensiva en
el tratamiento de la enfermedad cutanea podria prevenir la aparicion de inflamacién muscular, sin
embargo, en publicaciones subsecuentes de varios autores en las cuales se indicaron varios casos
de pacientes con diagnostico de dermatomiositis amiopatica no desarrollan ninguna manifestacion
muscular a pesar no haber recibido tratamiento inmunosupresor con lo cual sugieren que estos

solo deberian utilizarse en presencia de enfermedad muscular manifiesta (Bielsa,2009).

1.7. Dermatomiositis y neoplasia

En 1916 se indic6 por primera vez la probable asociacién entre la dermatomiositis y las
neoplasias. Estudios mas recientes han demostrado una asociacién significativa entre las dos
entidades siendo el riego mayor en aquellos pacientes con diagndstico de dermatomiositis que en
aquellos diagnosticados con polimiositis con un riesgo 6 veces mayor de desarrollo de neoplasias

que la poblacion en general (Bielsa, 2009).

En cuanto a las neoplasias asociadas mas frecuentemente a dermatomiositis tenemos:
e Cancer de ovario
e Céncer gastrointestinal

e Cancer pulmonar



e Céancer de mama
e Linfoma de tipo no Hodgkin
Todo esto implica un seguimiento cuidadoso especialmente durante los primeros 3 afios posterior

al inicio de la enfermedad (Baeza-Echeverria, 2016).

1.8. Diagnostico

El diagnostico se debe realizar con la clinica del paciente tanto para las variantes con afectacion
muscular como para aquellos que no las presenten, teniendo énfasis en las manifestaciones
cuténeas para poder realizar un diagnostico diferencial con patologias que también demuestren
una expresién cutanea. En caso de que exista duda en el diagnéstico o para la confirmacién del
mismo se puede utilizar 3 exdmenes principales:

e Concentracion de enzimas musculares siendo la més sensible la CPK

e Electromiografia

e Biopsia muscular
Estos examenes son Utiles como método definitivo para la confirmacion del diagnostico (Bielsa,
2009).

Los criterios utilizados hasta el dia de hoy para el diagnostico de esta enfermedad fueron
propuestos por Bohan y Peter los cuales se aplican después de descartar cualquier otra forma de

miopatia, son:

1.- Simétrica, progresiva y con debilidad muscular proximal

2.- Triada electromiogréfica caracteristica: Potenciales de corta duracion y baja amplitud,
potenciales de fibrilacion, descargas repetitivas de alta frecuencia

3.- Elevacion de marcadores enziméticos asociados a miositis como: CPK, Aldolasa, LDH,
TGP, TGO.

4.- Biopsias de musculo donde se evidencie inflamacion crénica en donde se puede evidenciar:
Necrosis tipo | y I, degeneracion y regeneracion de las fibras musculares, colecciones de
células mononucleares perivasculares

5.- Eritema en heliotropo, dermatitis sobre el dorso de las manos prevalentemente sobre

articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas (Signo de Grotton)

Al aplicar estos criterios la enfermedad se puede confirmar con los 5 criterios presentes, se
considera probable si presenta 3 criterios mas el 5to y es posible con 2 criterios mas el 5to mismo

gue nunca puede faltar para confirmar el diagndstico de dermatomiositis.



1.8.1. Laboratorios

En el caso de las enzimas musculares elevadas como la creatinquinasa (CK), las
aminotransferasas (ALT y AST), la deshidrogenasa lactica y la aldolasa, se relacionan con el dafio
muscular y estas pueden presentar una elevacion inclusive meses previos a la manifestacion de
cualquier sintoma muscular.

En el caso de que la velocidad de sedimentacion globular supere los 35 mm/h se relaciona con
malignidad.

En la biopsia muscular se observa inflamacion perifascicular y atrofia, infiltrado linfocitario
perivascular e intersticial, dafio vascular, isquemia y necrosis de la fibrina segmentaria.

1.8.2. Electromiografia

Muestra potenciales de unidades motoras cortas, polifasicas y fibrilaciones. En el 10 al 15% de

los pacientes puede ser normal.

1.8.3. Imagen

La resonancia magnética con técnica de supresion grasa en T2 es Util en las miopatias

inflamatorias e identifica claramente los musculos afectados.

1.8.4. Biopsia cutanea

Se observa hiperqueratosis, acantosis, atrofia epidérmica, degeneracion hidrépica de la capa

basal, engrosamiento de la misma, aumento de la vasculatura dérmica y depdsitos de mucina en

la dermis papilar.

1.8.5. Anticuerpos

Los anticuerpos se dividen en especificos y no especificos

a. Anticuerpos especificos:

1. Anti aminoacil-ARNt sintetasa. Se trata de anticuerpos dirigidos contra las enzimas que

catalizan la union del amino&cido con sus respectivos ARNTL.



2. Anti ARNt. Son anticuerpos dirigidos contra el ARN de transferencia.

3. Anticuerpos contra particulas de reconocimiento de sefiales (SRP). Participa en el transporte
de las proteinas al reticulo endoplasmico. Se han asociado con DM fulminante, afeccion
cardiaca, pobre respuesta a inmunosupresores y alta mortalidad.

4. Anti Mi-2. Es el Gnico anticuerpo dirigido contra el nlcleo.

5. Otros anticuerpos son el anti KJ (factor de translacion) y el anti FER (factor de elongacién
la).

b. Anticuerpos no especificos:

1. Anticuerpos antinucleares (ANAS). Son positivos en el 85% de los casos a titulos bajos.

2. Anticuerpos antirribonucleoproteina (Anti RNP), anti PM-Scl y anti Ku.

1.9. Tratamiento

El pilar fundamental del tratamiento es el uso de corticoides como la prednisona mismo que se
puede combinar con tratamiento coadyuvante que es la terapia inmunosupresora (metotrexato),
otros medicamentos que también han demostrado utilidad para el tratamiento de la
dermatomiositis son la metilprednisolona, la azatioprina, la ciclofosfamida y en los Gltimos
estudios se ha visto mejoria en pacientes que utilizan inmunoglobulinas para el manejo de la

enfermedad.
1.10. Pronostico
Este varia segun al cuadro clinico que presente el paciente al momento del diagnéstico y

normalmente empeora y aumenta el riesgo de mortalidad cuando se asocia a la presencia de

malignidad o con alteraciones pulmonares



CAPITULO 11

2. PROCEDIMIENTO METODOLOGICO

2.1. Anamnesis

2.1.1. Datos de Filiacion

Paciente masculino de 15 afios de edad, hijo # 4, nace y residente en Guamote, , soltero,
ocupacién estudiante secundario cursa primero de bachillerato, autoidentificacién indigena,
idioma espafiol y Quichua, religién catélico.

2.1.2. Antecedentes patoldgicos personales

No refiere
Alergias: ninguna

2.1.3. Antecedentes patoldgicos familiares

No refiere

2.2. Motivo de consulta

Mialgias

2.3. Enfermedad actual

Paciente refiere que desde hace 1 mes (05/10/2018) sin causa aparente presenta mialgias
especialmente en cintura escapular y cintura pelviana acompafiado de debilidad muscular
progresiva que dificulta la deambulacion llegando a rigidez muscular en posicion mahometana,
acompafiado de edema y eritema facial, edema en miembros superiores e inferiores,
odinodisfagia, alza térmica no cuantificada intermitente durante todo el dia. Con esta
sintomatologia acude al hospital de Guamote en donde prescriben medicacidn que no especifica
y sin mejoria del cuadro; acude al servicio de emergencias el dia 05/11/2018 en el Hospital
General IESS Riobamba por dificultad respiratoria, se decide su ingreso a cuidados intermedios

posteriormente al servicio de clinica. Al momento paciente con igual sintomatologia.
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2.4. Revision del estado actual de aparatos y sistemas

Piel y Anexos: sin patologia aparente

Organos de los sentidos: sin patologia aparente

Respiratorio: sin patologia aparente

Cardiovascular: palpitaciones

Genitourinario: sin patologia aparente

Anoperineal: sin patologia aparente

Osteomuscular: sin patologia aparente

Sistema Nervioso: sin patologia aparente

2.5. Examen fisico

25.1.

25.2.

Signos Vitales

Tension Arterial: 115/63 milimetros de mercurio (mmHg) (presién arterial media de 97
mmHg)

Temperatura: 37.8 grados centigrados

Frecuencia cardiaca: 155 latidos por minuto

Frecuencia Respiratoria: 24 respiraciones por minuto

Saturacién de Oxigeno: 94% (aire ambiente)

Medidas antropométricas

Peso: 51 kilogramos
Talla: 155 centimetros

IMC: no valorable

Paciente adolescente, licido, consciente, orientado en tiempo espacio y persona, con febricula,

taquipnéico, facies rubicunda, en posiciéon mahometana.

Piel: Turgencia y elasticidad conservada, excepto en region facial, calidad al tacto, espesor

adecuado con engrosamiento en regién periocular y facial. Cabello de distribucion normal de

acuerdo a la edad y al sexo, sin tinte ictérico ni hiperpigmentando en ninguna region.
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Cara: edema facial simétrico, presencia de placas en la region frontal, dorso nasal y en
poémulos sin disposicion definida, de bordes y forma irregular, induradas, de color rojo-
violaceo.

Ojos: presencia de placas en la region palpebral, sin disposicion definida, de bordes y
forma irregular, induradas, de color rojo-violaceo, edema periocular (heliotropo),
conjuntivas palidas.

Oidos: Pabellon auricular de implantacion normal, conducto auditivo externo permeable.
Nariz: eritema perinasal, rinorrea hialina, rinoscopia mucosa nasal normal, leve
desviacion septal

Boca: Mucosas orales semihumedas, piezas dentales en regular estado, orofaringe
hiperémica.

Cuello: No rigidez nucal, doloroso a la digitopresién, se palpan adenopatias cervicales
anteriores y posteriores, dolorosas y bilaterales, no ingurgitacién yugular.

Torax: caquéctico, simétrico, expansibilidad toracica disminuida.

Corazon: taquicardia.

Pulmones: murmullo vesicular conservado.

Abdomen: Suave, depresible, no doloroso a la palpacion, no visceromegalia, ruidos
hidroaéreos presentes.

Regién Lumbar: Pufio percusion negativa

Regién Inguino-genital: Normal.

Region Ano-perineal: No se explora.

Extremidades: Extremidades edema duro ++/+++ en miembros superiores e inferiores
con piel eritematosa en distribucion uniforme con placas, caliente al tacto, aumento del
grosor.

Examen neuroldgico:

Funciones corticales: paciente consciente, orientada en las 3 esferas, comportamiento
correcto, lenguaje coherente y fluido, buena articulacion, memoria a corto y largo plazo
correcta, minimental state 30/30

Pares craneales: exploracion adecuada en los 12 pares craneales

Sistema motor: tono muscular disminuido en ambos miembros inferiores, fuerza
muscular disminuida en las 4 extremidades, inferiores 0/5, superiores 2/5, sensibilidad
superficial (térmica, tactil y dolorosa) y profunda (batiestesia, paliestesia, barognosia y
esterognosia) conservadas, reflejo rotuliano presente, presencia de rigidez en miembros
inferiores

Postura y marcha: Postura y marcha no son posibles de valorar por estado de debilidad

muscular total en miembros inferiores.
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Irritacion meningea: no kerning, no bruzinsky, no rigidez de nuca,

2.6. Impresion diagnodstica

- Sindrome febril en estudio
- Sindrome Neuromuscular
- Sindrome miopatico
- Sindrome meningeo

- Sindrome dermatolégico / Dermatomiositis

2.7. Examenes complementarios

2.7.1. Laboratorio

2018/11/05

Tabla 1-3: Examen de laboratorio 2018/11/05

PRUEBA RESULTADO UNIDAD
Eritrocitos 3500 5"3u/L
Leucocitos 10.50 1073 u/L
Neutrdfilos 90.4 %
Glucosa Basal 91 mg/dl
PCR Cualitativo 15.3 Mg/dl
Electrolito cloro 107 mEg/L
Electrolito potasio 4.20 mEg/L
Electrolito sodio 132.2 mEqg/L
CPK 2943 mg/dl
Creatinina 0.3 mg/dl
Urea 33 mg/dI
BUN 15 mg/dl

Fuente: Laboratorio clinico — Hospital General IESS Riobamba

INTERPRETACION: Por la presencia de leucocitosis con neutrofilia se piensa en proceso

infeccioso por lo que se solicita hisopado faringeo y se obtiene M. catarrhalis por lo que se inicia

tratamiento antibiotico ademas se evidencia un CPK muy elevada.
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Tabla 2-3: Examen de laboratorio 2018/11/08

PRUEBA RESULTADO UNIDAD
AST 261 uU/L

ALT 68 uU/L

LDH 606 ul/L
Latex 0,0 Ul/L
Proteinas totales 5,38 gr/dl
AlbUmina 2,37 gr/dl
VSG 33 mm/h
CK-MB 106,5 uU/L

Fuente: Laboratorio clinico — Hospital General IESS Riobamba

INTERPRETACION: Valores de AST elevados 7N, valores de ALT levemente elevados, valores
de LDH elevados 2N, latex negativo, valores de proteinas totales y de albdmina levemente
disminuidos lo que colabora con el aumento del edema, valores de velocidad de sedimentacién

globular elevados 2N, CK-MB continda elevado.

Tabla 3-3: Examen de laboratorio 2018/11/20

PRUEBA RESULTADO UNIDAD
CPK total 1825 u/L

PCR 18 ul/L
VSG 15 mm/h
Aldolasa 33,2 ul/L

Fuente: Laboratorio clinico — Hospital General IESS Riobamba

INTERPRETACION: CPK se mantiene elevado aunque en relacion con examenes previos ha
disminuido, PCR elevada lo que nos orienta a presencia de infeccién, VSG los valores ya se

encuentran dentro de pardmetros normales, aldolasa se encuentra elevada.

Tabla 4-3: Examen de laboratorio 2018/11/22

PRUEBA RESULTADO UNIDAD
Troponina T 265,90 pa/L
CPK 1289 mg/d|
CK-MB 15,89 ng/dl

Fuente: Laboratorio clinico — Hospital General IESS Riobamba

INTERPRETACION: Troponina T se encuentra elevada, CPK elevada pero se mantiene en
descenso, CK-MB elevada en 3N.

2018/11/22
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Electromiografia (Centro de Neuroconduccion-Quito)

Neurofisiolégico de miembros inferiores y superiores el estudio de neuroconduccion motora y
sensitiva del nervio mediano es normal bilateralmente por obtener potenciales de accién nerviosos
con latencias, amplitudes y velocidades, de conduccidn de rangos de normalidad. Es estudio de
neuroconduccion motora y sensitiva del nervio cubital es normal bilateralmente por obtener
potenciales de accion nerviosos con latencias, amplitudes y velocidades, de conduccion de rangos
de normalidad el estudio de neuroconduccion motora y sensitiva del nervio peréneo superficial
es normal bilateralmente por obtener potenciales de accidn nerviosos con latencias, amplitudes y
velocidades, de conduccién de rangos de normalidad. El estudio de onda f de nervio tibial es
normal por encontrar ondas con adecuada reproducibilidad y latencias en rangos de normalidad.
El estudio de reflejo h de nervio tibial esta alterado por no encontrar respuesta.

Electromiografia avanzada

Electromiografia de aguja todos los muasculos estudiados estan alterado por encontrar potenciales
de denervacién durante el reposo y patrén de reclutamiento con caracteristicas miopatico.
Diagnosticos

Miopatia aguda generalizada: polimiositis.

Tabla 5-3: Examen de laboratorio 2018/11/23

PRUEBA RESULTADO UNIDAD
Troponina T 202,30 pa/L
LDH 743 ul/L
CPK 987 mg/dl
CK-MB 18,37 ng/dl
PCR 2,02 mg/d|
AST 118,4 ul/L
ALT 37,9 ul/L

Fuente: Laboratorio clinico — Hospital Carlos Andrade Marin

INTERPRETACION: La troponina se encuentra en niveles elevados, LDH elevados 2N, CPK se
mantiene en descenso, CK-MB elevados en 3N, PCR normal, transaminasas se encuentra

elevadas lo que orienta a posible dafio hepatico.

Tabla 6-3: Examen de laboratorio 2018/12/03
PRUEBA RESULTADO UNIDAD
Leucocitos 7.89 GB/L
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Neutréfilos 63.20 %

Hemoglobina 13.9 g/di
Hematocrito 36.1 %
Plaquetas 378000

Proteinas 6.1 mcl
AlbUumina 3,2 gr/dl
LDH 613 gr/dl
AST-ALT Normales ul/L
CPK 623

TP 12,5 mg/dl
TTP 35,2 seg
Creatinina 0,3 seg
IgM Total 163 mg/dl
IgA Total 366 mg/dl
Serologia, Citomegalovirus y | Negativos mg/dl

Epstein baar

CA19-9 6,22 ul/L
CA15-3 11 mg/dl
AFP 1,23 Ul/ml
Kappa 11,20 gr/l
Lambda 6,73 gr/l

Fuente: Laboratorio clinico — Hospital Carlos Andrade Marin

INTERPRETACION: Albdmina disminuida, LDH aumentada 2N, CPK se mantiene elevada, TP
y TTP se encuentran elevados, inmunoglobulina M en rango normal, inmunoglobulina A
levemente elvada lo que orienta a reacciones alérgicas o a afecciones autoinmunitarias, CA 19-9

negativo, CA 15-3 negativo, AFP normal, cadenas libres Kappa y Lambda negativas.

2018/12/26

Biopsia de musculo deltoides: miopatia inflamatoria

2019/01/07

Test de deglucion con afectacion en fase I, 11 'y 111 misma que se encuentra lentificada.

2.7.2. Iméagenes

15/11/2019
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llustracion 1-3: Edema Facial
Fuente: Paciente — Hospital General IESS RIOBAMBA

llustracion 2-3: Edema en Miembros Inferiores
Fuente: Paciente — Hospital General IESS RIOBAMBA
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05/11/2019

ECO ABDOMINAL

El examen ecografico muestra el higado normal, sin lesiones del parénquima, con ecogenicidad
conservada.

La vesicula biliar es de caracteristicas normales.

El colédoco presenta un calibre normal, el pancreas es de caracteristicas normales, ambos rifiones
son de forma, tamafio y posicién normal, conservada su relacién corticomedular y no muestran
dilatacion de su sistema excretor.

El bazo es de dimensiones y eco estructura normal sin alteraciones.

En la region mesentérica se observan escasos ganglios linfaticos, midiendo el de mayor tamafio
13mm. A nivel de fosa iliaca derecha se logra identificar el apéndice cecal, con un didametro
transverso de 5.2 mm, al momento encontrandose en el limite de la normalidad, sin observar la

presencia de liquido libre.

lustracion 3-3: Eco abdominal 1
Fuente: Ecografia, ecografia abdominal - CENDIAMED-RIOBAMBA
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lustracion 4-3: Eco abdominal 2
Fuente: Ecografia, ecografia abdominal - CENDIAMED-RIOBAMBA

lustracion 5-3: Eco abdominal 3
Fuente: Ecografia, ecografia abdominal - CENDIAMED-RIOBAMBA

INTERPRETACION: Todos los 6rganos abdominales normales, presencia de ganglios
mesentéricos.
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ECO RENAL

llustracién 6-3: Eco Renal

Fuente: Ecografia, ecografia abdominal - CENDIAMED-RIOBAMBA

INTERPRETACION: Rifiones normales.

20



2018/11/06
TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA DE TORAX

llustracion 7-3: Tomografia axial computarizada de torax
Fuente: Tomografia axial computarizaada, TAC de térax CLINICA SANTA CECILIA - RIOBAMBA

INTERPRETACION. Aumento de trama vascular, presencia de infiltrados en base pulmonar

derecha.
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TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA ABDOMINAL

lustracion 8-3: Tomografia axial computarizada abdominal

Fuente: Tomografia axial computarizada, TAC de abdomen, CLINICA SANTA CECILIA - RIOBAMBA

INTERPRETACION. Organos abdominales normales
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TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA DE ENCEFALO
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llustracion 9-3: Tomografia axial computarizada de encéfalo
Fuente: Tomografia axial computarizada, TAC de encéfalo, CLINICA SANTA CECILIA - RIOBAMBA

INTERPRETACION. Examen normal.
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2018/11/19
ENDOSCOPIA DIGESTIVA ALTA

Eso6fago, epiglotis con edema moderado. Es6fago con caracteristicas normales.

Estomago, luz libre, calibre normal, lago mucoso en moderada cantidad verde de origen biliar,
las paredes elasticas con peristaltismo disminuido.

A la retroflexion incisura normal, cardias competente.

Duodeno, bulbo y segunda porcion normal.

IDG: gastropatia congestiva moderada, reflujo biliar.

£ 12018
3702738

llustracion 10-3: Endoscopia digestiva alta
Fuente: Endoscopia digestiva alta, SOLCA - RIOBAMBA

INTERPRETACION. Gastropatia congestiva moderada y reflujo biliar.
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2.8. Evolucion del Paciente

Dia 2: 2018/11/06

Paciente afebril, taquicardico, oligdrico, con tension arterial media de 62 mmhg, examenes
reportan PCR positivo, hiponatremia leve, funcién renal preservada, ecografia que reporta
adenopatias.

Dia 3: 2018/11/07

Paciente es valorado por neurologia debido a las paresias que ha presentado desde hace 1 mes
junto con las alzas térmicas sin embargo neurologia descarta patologias del sistema nervioso, es
valorado por oncologia por reporte de ecografia abdominal donde se indica presencia de
adenopatias sin embargo oncologia refiere que las adenopatias no son especificas de neoplasias
sino que se presentan en varias patoogias por lo que recomienda realizacion de TAC de Abdomen
Normal.

En valoracion con el servicio de Dermatologia confirma el diagnostico de dermatomiositis y
solicita los exdmenes complementarios.

2018/11/22 14:03

Por la dificultad para la deglucion que se constata al realizar EDA en donde indican edema de
glotis se solicita valoracion con ORL, pero al no tener disponibles equipos de especialidad se
decide referencia a HCAM

2.9 Seguimiento del paciente HCAM

2018/11/22 14:03

ORL HCAM

Se realiza laringoscopia encontrandose: epiglotis de aspecto normal, valéculas con abundantes
secreciones senos piriformes con abundantes secreciones, epiglotis, cuerdas vocales con
movilidad conservada, buen paso de aire, recomienda hospitalizacidn, es referido a Emergencias

encontrolandole:

Temperatura: 36.8°c, Frecuencia respiratoria: 15 rpm, Frecuencia Cardiaca: 99 Ipm, TA: 105/57
mmhg, SATO2: 90%, TAM: 62 mmhg

Se evidencia eritema heliotropo periorbitario, edema en labios, ulcera redondeada de bordes netos
con fondo fibrinoso en mucosa de labio inferior, telangiectasias en v del escote. Cambios
poiquilodermicos en térax post (signo del chal), y en cadera bilateral (signo de la chaparrera).

Debilidad muscular de predominio proximal.

25



Segun criterio se mantiene diagnostico de dermatomiositis juvenil por lo que se inicia tratamiento
con pulsos de corticoides de Metilprednisolona en bolo (30 mg/kg/d) por 3 dias, dermatologia
recomienda extender tratamiento a 5 dias y posteriormente mantener a 2 mg/kg/dia intravenoso
como terapia agresiva para el cuadro, sugieren iniciar tratamiento con terapia inmunosuoresora
(metotrexate o0 azatioprina). Se coloca via central misma que presenta complicacion insuficiencia
respiratoria aguda secundaria neumotoérax por lo cual le colocan tubo torécico se recomienda

ingreso a pediatria

2018/12/03

Stan médico: (dermatologia, pediatria, gastroenterologia, otorrinolaringologia y neuropediatria)
recomienda estudios complementarios para descartar otras causas dermatomiosistis, biopsia
muscular, valoracion por infectologia pediatrica quien descarta proceso infeccioso, hematologia
descartar procesos linfoproliferativos asociados a miopatias, e inician tratamiento con
inmunosupresores (ciclosporina) e inmunoglobulina a 2g/kg de peso por 5 dias; la primera dosis
de inmunoglobulina presenta reaccion adversa revierte con administracion de corticoides,

posteriores dosis sin complicaciones.

Dia 64: 2018/12/26

Se realiza biopsia de musculo deltoides en donde se muestra miopatia inflamatoria
correspondiente a dermatomiositis.

Dia 76: 2019/01/07

Test de deglucion con afectacion en fase I, 11,111 misma que se encuentra lentificada recomienda
gastrostomia el dia 17 de enero del 2019

Dia 154: 2019/03/26

Se intenta tolerancia a la deglucién de liquidos con respuesta satisfactoria, sin embargo por
criterio de gastroenterologia pediatrica es conveniente mantener gastrostomia.

El paciente permanece hospitalizado 7 meses en el Hospital Carlos Andrade Marin es dado el alto
el 22 — junio del 2019 controles por permanentes con Pediatria y Gastroenterologia y en régimen
exhaustivo de terapia fisica por lo cual domicilio de paciente se traslada a la ciudad de Quito.
Consulta externa

2019/08/22

Paciente acude a control por consulta externa de pediatria en mejores condiciones generales, sin
edema facial ni en extremidades, sin eritema heliotropo, en ambulatorio asistido debido a la
fisioterapia a la que asiste de manera habitual, continla con gastrostomia que no ha presentado

complicaciones e ingiere alimentos liquidos y licuados, se envia a control por psicologia.

CAPITULO I
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3. DISCUSION

La dermatomiositis es una enfermedad poco frecuente de manera general que si no se sospecha
no se logra su diagnoéstico debido a la variabilidad sintomatoldgica cabe recalcar que usualmente
es una patologia de inicio brusco como podemos observar en el caso clinico descrito, segun varios
articulos la patologia tiene un prondéstico y una terapéutica que van a variar de acuerdo a la edad
del paciente y a las caracteristicas de la aparicion del cuadro. El sintoma fundamental para el
diagnostico siempre serd la debilidad muscular simétrica, proximal y que se acompafia de
mialgias, hiperalgesia y la aparicion de edema de caracteristicas variables, que puede incluso

afectar musculatura faringea o velo palatina lo que se evidencio en el paciente (Almanza,2010)

Un gran porcentaje de los pacientes con esta patologia presentaran ademas signos cutaneos en
heliotropo y edema periocular que son las manifestaciones dermatoldgicas caracteristicas de la

enfermedad (Almanza,2010).

De todas las enzimas de degradacién muscular la mas especifica para el diagnostico es la CPK
gue muestra niveles elevados en la fase aguda de la enfermedad y que es raro que en el paciente
con este diagndstico no se muestre alterada (5-10%). Otro marcador para el diagndéstico de esta
enfermedad es la aldolasa que se eleva mucho méas en pacientes jovenes y permite un diagnostico

precoz para encaminar el diagndstico oportunamente. (Martiarena,2014)

Para la confirmacién del diagnostico se debe utilizar la electromiografia que muestra datos de

miopatia y denervacion asi como descargas repetitivas (Bouza, 2018)

La terapia mas frecuentemente utilizada en pacientes con diagnostico de dermatomiositis consiste
en el uso de corticoesteroides que se pueden combinar con inmunosupresores como el metotrexato
0 en formas mucho mas severas de la enfermedad se puede utilizar tanto la ciclofosfamida como

la Cycloserina A (Almanza,2010).
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CONCLUSIONES

Se deben valorar los criterios clinicos de la escala de Bohan y Peter para poder orientar
adecuadamente al diagnostico ya que facilmente se puede confundir con otras patologias con

similares caracteristicas.

Valorar en todos los pacientes con diagnéstico de dermatomiositis el riesgo de neoplasias por el

elevado riesgo que existe de desarrollar estas al asociarse a dermatomiositis

Valorar la utilizacion de la electromiografia y de la biopsia de musculo para la confirmacién del

diagnostico por su elevada sensibilidad y especificidad para el diagnéstico de la misma.
Utilizar corticoides para el manejo inicial tanto con prednisona como con metilprednisolona para

el tratamiento de la patologia tanto con coadyuvantes como sin ellos valorando la respuesta del
paciente a la terapéutica.
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PERSPECTIVA DEL PACIENTE

Paciente masculino, ahora, de 16 afios de edad quien se mantuvo hospitalizado alrededor de 250
dias, 45 dias en el hospital general Riobamba y 105 dias en el hospital de Especialidades Carlos
Andrade Marin, quien recibié terapia con inmunoglobulina, pulsos de corticosteroides, y
fisioterapia diaria debido a su diagnostico de Dermatomiositis, al momento refiere sentirse en
mejor estado de salud que cuando acudi6 al Hospital General Riobamba su sintomatologia ha
mejorado notoriamente sin embargo manifiesta sensacion de no llegar al 100% de sanacién de
patologia por lo que se mantiene con pocas ganas de vivir. Cabe resaltar el gran apoyo familiar

por parte de su familia quien se mantiene constantemente pendiente de su persona.
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