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RESUMEN

Introduccidn: las miopatias inflamatorias idiopaticas son enfermedades autoinmunes raras
gue afectan principalmente al musculo esquelético, pudiendo también afectar a otros érganos
y tejidos. La dermatomiositis es una de las subcategorias de las MIl que presenta
manifestaciones cutaneas.

Objetivo: describir aspectos generales del conocimiento actual sobre el diagnédstico, etiologia
y manifestaciones clinicas de la dermatomiositis, con énfasis en las cutaneas por la
significacion que tienen para los pacientes.

Desarrollo: la dermatomiositis es una enfermedad muscular y cutdnea adquirida que forma
parte de las miopatias inflamatorias idiopaticas. Existen variantes clinicas de la enfermedad.

El diagndstico se basa en la historia clinica, examen fisico y pruebas de laboratorio.

Conclusiones: la dermatomiositis es una enfermedad rara que forma parte de las miopatias

inflamatorias idiopaticas. Se caracteriza por debilidad muscular, erupcion cutanea y puede

afectar a otros 6rganos. Existe un mayor riesgo de desarrollar neoplasias en pacientes con

dermatomiositis. Se investiga el uso de autoanticuerpos como posibles marcadores en el

diagnostico.
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ABSTRACT

Introduction: Idiopathic inflammatory myopathiesare rare autoimmune diseases that primarily
affect skeletal muscle, but can also involve other organs and tissues. Dermatomyositis is a
subset of [IM that presents with cutaneous manifestations.

Objective: To describe general aspects of current knowledge regarding the diagnosis, etiology,
and clinical manifestations of dermatomyositis, with emphasis on cutaneous involvement due
to its significance for patients.

Development: Dermatomyositis is an acquired muscular and cutaneous disease that belongs
to the idiopathic inflammatory myopathies. There are clinical variants of the disease. Diagnosis
is based on medical history, physical examination, and laboratory tests.

Conclusions: Dermatomyositis is a rare disease that belongs to the idiopathic inflammatory
myopathies. It is characterized by muscle weakness, skin rash, and can affect other organs.
Thereis anincreasedrisk of developing neoplasmsin patients with dermatomyositis. Research

is being conducted on the use of autoantibodies as potential diagnostic markers.

Keywords: dermatomyositis; idiopathic inflammatory myopathies; cutaneous manifestation;

skin involvement.
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Introduccion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll), también denominadas generalmente miositis,
son un grupo compuesto de enfermedades autoinmunes raras que afectan principalmente al

musculo esquelético, aunque también pueden estar involucrados otros érganos o tejidos.(
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Estas miopatias se clasifican en polimiositis@ (PM), dermatomiositis(® (DM), miositis con
cuerpos de inclusion esporadica® (MBI) y miopatia autoinmune necrosante(® (MAN). De estas,
la dermatomiositis es la unica que tiene expresion cutanea; por lo tanto, el dermatélogo debe
reconocer rapida y claramente sus manifestaciones cutaneasya que pueden ser los primeros
hallazgos de la enfermedad.

La clasificacién se basa en caracteristicas clinicas e histologicas.® La incidencia de miopatias
inflamatorias idiopaticas es bastante baja. Tanto los nifios como los adultos pueden sufrir
dermatomiositis, mientras que las polimiositis afectan principalmente a los adultos. Las
manifestaciones de estas enfermedades incluyen debilidad muscular crénica y fatiga, y en el
caso de la dermatomiositis exantema cutaneo, ademas. La fisiopatologia implica dafio
muscular y/o del tejido conectivo mediado por inflamacion agnogénica, junto con la
participacion de otros 6rganos, incluidos el corazén, los pulmones, las articulaciones y el tracto
gastrointestinal. Por lo tanto, los MIl se caracterizan como un trastorno autoinmune sistémico.
El pilar principal dela terapia es la inmunosupresion con corticosteroides, agentes ahorradores
de esteroides y otros farmacos inmunosupresores.(?{8 Las caracteristicas clinicas pueden
variar entre y dentro de los subgrupos. La dermatomiositis se caracteriza por afectacion de la
piel; con frecuencia se encuentran otras caracteristicas extra musculares, como la enfermedad
pulmonar intersticial.(

La anamnesis, el examen fisico y multiples examenes de laboratorio, como pruebas
serologicas, pruebas neurolégicas y, lo que es mas importante, biopsia muscular, ayudan a
discriminar entre polimiositis y dermatomiositis, y también otros trastornos autoinmunes o
miopatias. Un mejor conocimiento de la patogenia ayuda a clasificar con mayor precision la
enfermedad y establecer mejores criterios de diagnostico y de tratamiento. Ademas, las
investigaciones basicas y los ensayos clinicos son necesarios para encontrar y desarrollar
posibles dianas y terapias para mejorar el prondstico de los pacientes.(10

En las ultimas décadas, se hademostrado que tanto los mecanismos inmunitarios adaptativos
como los innatos contribuyen a la patogenia de las miopatias inflamatorias idiopaticas. La
caracterizacion de las poblaciones de células T y B en infiltrados inflamatorios, el
descubrimiento de autoanticuerpos especificos de miositis y autoanticuerpos asociados a

miositis con fenotipos clinicos correspondientes, y nuevos conocimientos sobre el papel de
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los trastornos del sistema del complementoy la importante contribucion de la interferonopatia
han llevado a una mayor comprensién y nuevos objetivos para la terapia.(""

Se necesita una mejor comprension de los mecanismos fisiopatolégicos superpuestos y
divergentes de los principales subgrupos de miositis para optimizar los tratamientos
individuales para pacientes adultos con miositis.®®

Esta revision tiene como objetivo describir aspectos generales del conocimiento actual sobre
el diagnéstico, etiologia y manifestaciones clinicas de la dermatomiositis, con énfasis en las

cutdneas por la significacion que tienen para los pacientes.

Desarrollo

La dermatomiositis es una enfermedad muscularinmunomediada adquirida caracterizada por
afeccion musculary cutanea. Seclasifica como una delas miopatias inflamatoriasidiopaticas
raras. Aunque todas estas miopatias comparten la presentacién comun de debilidad muscular,
difieren clinicamente en cuanto a los grupos de musculos involucrados y los hallazgos
histopatolégicos.(12)

Esta enfermedad se presenta con hallazgos cutaneos caracteristicos y la afectacion musculo
esquelética proximal simétrica. Ademas, puede afectar otros sistemas de 6rganos como los
sistemas pulmonar, cardiovascular y gastrointestinal. Una proporcién significativa de
pacientes con dermatomiositis tienen una neoplasia maligna subyacente, lo que puede alterar
el prondstico de la afeccion. Aunque la mayoria de los casos tienen manifestaciones
musculares y cutaneas, existen otras variantes de la condicién.

La dermatomiositis clinicamente amiopatica es una afeccién en la que los pacientes tienenlos
hallazgos cutaneos caracteristicos de la dermatomiositis, pero no tienen debilidad muscular.
La dermatomiositis clinicamente amiopatica se clasifica ademds como dermatomiositis
hipomiopatica o amiopatica. Los pacientes con dermatomiositis hipomiopatica carecen
clinicamente de debilidad muscular. Sin embargo, hay evidencia de miositis basada en
investigaciones de laboratorio, electromiografia o biopsia muscular. Por el contrario, los
pacientes con dermatomiositis amiopatica carecen de pruebas clinicas y de laboratorio de

afectacion muscular.(1®
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La dermatomiositis es el subtipo mds comun (30-40 %) de las miopatias inflamatorias
idiopatica® Es dos veces mas frecuente en mujeres que en hombres y suele aparecer en la
edad media de la vida. La foto- sensibilidad es una importante caracteristica clinica y la
incidencia de esta enfermedad es mayor en regiones con mayor exposicién a la radiacion
ultravioleta. La debilidad muscular provoca problemas para tragar, correr, subir escaleras,
levantarse del suelo y/o levantar los brazos.(®

En las pruebas de laboratorio, la actividad de la creatina cinasa sérica suele estar elevaday,
ademas, se pueden encontrar anticuerpos especificos contra la miositis en 60 % de los
pacientes.('” La asociacion con el céncer es una caracteristica importante de la DM:
aproximadamente el 8 % de los pacientes con DM tienen o desarrollan cancer.(1)

Los pacientes con dermatomiositis presentan mayor riesgo de cancer que aquellos con
polimiositis. En pacientes sin factores de riesgo, no es practica la busqueda de una neoplasia
oculta.("® Igual que en la dermatomiositis amiopatica, en la asociada a un proceso maligno las
lesiones cutaneas no difieren de las presentes en la dermatomiositis clasica.

Por lo tanto, ante el diagndstico de dermatomiositis es importante hacer una historia clinica y

examen fisico completos, junto con los estudios de laboratorio

Etiologia
Aunque se desconoce la causa de la dermatomiositis, varios factores genéticos,
inmunoldgicos y ambientales estan implicados en esta afeccion.
Factores genéticos. Multiples estudios han indicado que los pacientes con tipos particulares
de antigeno leucocitario humano (HLA) tienen un mayor riesgo de dermatomiositis.(17){(18)
Factores inmunolégicos. Aunque se detectan autoanticuerpos en pacientes con
dermatomiositis, no esta claro si juegan un papel en la patogénesis.(19)
Factores medioambientales
Infecciones. Se sospecha que virus como el virus Coxsackie B, el enterovirus y el parvovirus
actuan como desencadenantes de la dermatomiositis. Existen multiples teorias sobre los
mecanismos de la autoinmunidad inducida por virus. Estos incluyen la alteracion de las

proteinas celulares, la ruptura de la autotolerancia, el desenmascaramiento de epitopos
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previamente ocultos, la activacién de células B inducida por autoanticuerpos y el mimetismo
molecular.(*9)

Drogas. Varios farmacos pueden desencadenar la dermatomiositis. Estos incluyen
medicamentos antineoplasicos (hidroxiurea, ciclofosfamida), agentes antiinfecciosos
(penicilina, sulfonamidas, isoniazida), medicamentos antiinflamatorios no esteroideos
(diclofenaco, fenilbutazona), D-penicilamina, estatinas y ciertas vacunas.(@0)

Radiacién. Se ha observado que la dermatomiositis ocurre con mayor frecuencia entre mujeres

expuestas a radiacion ultravioleta de alta intensidad.(®

Manifestaciones clinicas de la dermatomiositis
a. Cutaneas

Las manifestaciones cutaneas() suelen precederala clinica muscular tipica.(?? Los pacientes

pueden presentar varios tipos de erupciones cutaneas, fotosensibilidad, cambios en la

pigmentacion y prurito. La dermatomiositis también puede causar cambios en las ufas y

alopecia.

Los hallazgos patognomoénicos de la dermatomiositis incluyen los siguientes:

e Papulas de Gottron: Se denomina a las papulas eritematosas que aparecen sobre los
nudillos. Las articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas dorsales pueden
mostrar la presencia de pdpulas eritematosas o violadceas suprayacentes (Papulas de
Gottron) con o sin descamacion o ulceracion.(20

e Erupcidn en heliotropo: este es un hallazgo cutaneo caracteristico de la dermatomiositis y
se presenta con una erupcion violacea o eritematosa que afecta los parpados superiores
con o sin edema periorbitario. Este hallazgo puede no ser evidente en pacientes con piel
oscura. El exantema heliotropo, lamado asi por su caracteristica coloracion violacea, casi
siempre afecta los parpados de forma bilateral y simétrica y suele acompafiarse de un
cierto grado de edema. No debe confundirse la inusual situacion clinica en la que el edema
resulta tan intenso que lleva a la formacién de verdaderas ampollas. Tampoco debe pasar
inadvertido un eritema tan tenue que unicamente se presente como un leve cambio de
coloracion de la piel en el borde de los parpados.(18)

e Ante un edemay un eritema palpebral que es asimétrico y no tiene una tonalidad violacea
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se deben plantear otros diagnosticos, como un lupus eritematoso profundo, una

oftalmopatia tiroidea o un seudo-tumor orbitario, entre otros.(?3

Otras lesiones que también aparecen en estos pacientes que pueden ayudar a diferenciar la

dermatomiositis de otras afecciones incluyen los siguientes:

Eritema facial: eritema sobre las mejillas y el puente nasal que involucra los pliegues
nasolabiales. La erupcion puede extenderse hasta la frente y lateralmente hasta las orejas.
Signo de Gottron: maculas o parches eritematosos sobre los codos o las rodillas.

Signo del chal: eritema sobre la cara posterior del cuello, la parte superior de la espalda ya
veces los hombros, que se extiende a la parte superior de los brazos.

Poiquilodermia: piel atréfica con cambios de pigmentacion y telangiectasias en zonas
fotoexpuestas 0 no expuestas. El eritema violaceo macular que aparece en las zonas
fotoexpuestas y en las areas de extension, junto con lesiones en el dorso de las manosy
el area periungueal, debe hacer sospechar el diagnéstico de DM.

Signo de la cartuchera: poiquilodermia que afecta a las caras laterales de los muslos.
Compromiso periungueal: telangiectasias y sobrecrecimiento cuticular. Los cambios del
lecho ungular consisten en eritema, telangiectasias periungulares con hipertrofia de las
cuticulas e infartos hemorrdgicos pequefios. Las telangiectasias periungulares se
localizan en los lechos ungulares proximales y pueden ser tan prominentes que sean
visibles a simple vista o verse a través de un videocapilaroscopio. Las telangiectasias peri-
ungularesno son un hallazgo especifico, ya que pueden observarse en otras enfermedades
del tejido conectivo. La resolucién de los cambios ungulares ocurre con la mejoria de la
dermatomiositis.

Manos de mecanico: hiperqueratosis, lineas horizontales fisuradas en la cara palmar y
lateral de los dedos; puede ser una manifestacion del sindrome antisintetasa.

Afectacion del cuero cabelludo: poiquilodermia difusa, con descamacion y prurito. La
poiquilodermia (telangiectasias, hipo e hiperpigmentacién junto con eritema) suele
acompanar a esta enfermedad, ademas puede aparecer alopecia cicatricial.

Calcinosis cutis: depdsitos de calcio en la piel. La calcinosis de los musculos y de la piel
es frecuente en nifos, pero rara en adultos, y su respuesta a los tratamientos es mala. En

ocasiones, los nédulos pueden abrirse al exterior con riesgo, entonces, de infeccion
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secundaria. La calcificacion en los musculos suele ser asintomatica y puede ser solo un
hallazgo radiolégico. En los casos graves, la calcinosis puede ser causa de limitacion

funcional de los miembros afectados.(?4

La fiebre y el fendmeno de Raynaud.

Los signos mas caracteristicos y que permiten distinguir esta enfermedad del lupus
eritematoso son la coloracion violacea del eritemay la tendencia de las lesiones a distribuirse
en torno a los 0jos y en las zonas extensoras.
Otras lesiones que se han descrito como muy infrecuentes en la dermatomiositis son las
lesiones vesiculoampollares, la paniculitis y una curiosa erupcion denominada eritema
flagelado.(?® Esta ultima consiste en la aparicion de unas bandas lineales no pruriginosas,
persistentes, que se asientan en el tronco y las extremidades de un paciente que, por otro lado,
presenta ademas las lesiones cutaneas tipicas de dermatomiositis. Los pacientes niegan el
rascamiento de la piel y no es posible demostrar en ellos la existencia de un dermografismo.
Las bandas lineales parecen seguir una distribucion centripeta y sin solucion de contigiiidad
con las areas de eritema del tercio superior de la espalda o del escote.
Estas lesiones, similares a las que pueden presentar los pacientes que reciben bleomicina, no
se han observado en ninguna otra conectivopatia autoinmune, por lo que se consideran muy
caracteristicas de la dermatomiositis. Si bien no hay una explicaciéon plausible para el
desarrollo de esta peculiar erupcién, se acepta que es una manifestacion clinica mdas de esta
enfermedad desde el momento en que en la microscopia se han demostrado cambios
similares a los ya descritos en las lesiones tipicas de la dermatomiositis.
La presencia de mucina en la dermis es un hallazgo microscépico frecuente en las lesiones
cutaneas de dermatomiositis.

b. Musculares
La debilidad muscular es el sintoma de presentacion mas comun en la dermatomiositis. La
debilidad generalmente tiene un inicio subagudo con el desarrollo de debilidad muscular
proximal simétrica gradualmente progresiva. En casos severos, puede haber disfagia o
disfonia. El examen puede revelar una fuerza muscular reducida de los musculos proximales,

como los deltoides, los flexores de la cadera y los flexores del cuello. Por lo general, la
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sensibilidad muscular es leve y se conserva la fuerza de los musculos distales. Los reflejos
tendinosos profundos deprimidos y la atrofia muscular no se observan a menos que la
enfermedad sea grave y de larga evolucion.

c. Articulares
La dermatomiositis puede causar poliartritis no erosiva o artralgia de las pequeias
articulaciones de las manos. Los pacientes pueden presentar dolor o hinchazoén en las
articulaciones.

d. Respiratorias
Los pacientespueden presentar disnea de esfuerzo, intolerancia al ejercicio y tos no productiva
debido a una enfermedad pulmonar intersticial (EPI) subyacente. La auscultaciéon del térax
puede revelar la presencia de estertores secos bilaterales. Se puede observar una reduccién
del movimiento toracico debido a la debilidad de los musculos respiratorios.

e. Esofdagicas
Los pacientes puedeninformar dificultad para tragar sélidos y liquidos debido a la debilidad de
los musculos de la orofaringe y la parte superior del eséfago. También pueden tener sintomas
de reflujo gastroesofagico.

f. Otros hallazgos
Otros hallazgos que pueden presentarse en la dermatomiositis incluyen el fenémeno de
Raynaud, las ulceras gastrointestinales y los sintomas cardiacos. Pueden presentarse
sintomas sistémicos como fiebre, malestar generaly pérdida de peso, lo que puedeindicar una
malignidad oculta. Los siguientes factores pueden predecir la malignidad; sexo masculino,
mayor edad de inicio, presencia de disfagia y ausencia de enfermedad pulmonar intersticial.
Se debe preguntar a los pacientes sobre la ingesta de cualquier medicamento y sus
antecedentes familiares. Los pacientes también deben someterse a examenes de deteccién
de cancer apropiados para su edad, como examenes pélvicos, examenes de mama, examenes

testiculares y examenes rectales.

Anamnesis y examen fisico
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En los casos sospechosos de dermatomiositis se debe realizar una anamnesis y un examen

fisico completos, teniendo en cuenta los siguientes objetivos:

e Identificar los signos y sintomas musculares y cutaneos tipicos de la dermatomiositis

e Excluir otras causas de debilidad muscular, por ejemplo, miopatia hereditaria, infecciosa o
endocrina

e Realizar una revision detallada de los sistemas para determinar si hay otros sistemas de
érganos involucrados (respiratorio, cardiaco, esoféagico)

e Evaluarsignosy sintomas de una posible neoplasia maligna subyacente y realizar pruebas

de deteccién de cancer apropiadas para la edad cuando esté indicado

La debilidad muscular y los hallazgos cutaneos comprenden los principales sintomas de
presentacion en la dermatomiositis. El inicio de la enfermedad puede ser insidioso o agudo
con un curso creciente y menguante.

Cutaneo

Los cambios en la piel pueden preceder o coincidir con el inicio de los sintomas musculares.
Los pacientes pueden presentar varios tipos de erupciones cutdneas, fotosensibilidad,
cambios en la pigmentacion y prurito. La dermatomiositis también puede causar cambios en
las ufas y alopecia.

Muscular

Los pacientes pueden informar dificultad para realizar actividades como subir escaleras,
levantarse de una posicidén sentada, levantar objetos, peinarse y levantar la cabeza de una
almohada. La debilidad muscular distal, el dolor muscular y la rigidez son poco frecuentes en

la dermatomiositis.

Histopatologia
La biopsia muscular es la prueba mas precisa para confirmar el diagndstico de
dermatomiositis y excluir otras causas de debilidad muscular o erupcién cutanea. Sinembargo,
elegir el musculo correcto para una biopsia es crucial para evitar un diagndstico perdido. La

biopsia muscular debe obtenerse en musculos débiles identificados por examen fisico o
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contralaterales a los musculos anormales, identificados por electromiografia. Se debe obtener
una biopsia muscular de pacientes con sospecha de dermatomiositis pero que carecen de los
hallazgos cutaneos caracteristicos.

De manera similar, los pacientes que tienen las manifestaciones cutaneas caracteristicas de
la dermatomiositis pero que carecen de debilidad muscular deben someterse a un
procedimiento de biopsia de piel.

a. Biopsia muscular

La biopsia muscular a menudo muestra los siguientes hallazgos, que pueden ser diagndsticos:

e Infiltrado inflamatorio perivascular y perimisial: el infiltrado en la dermatomiositis se
concentra alrededor de las regiones perivascular e interfasciculary consta de células B,
células auxiliares T CD4+, macrofagos y células dendriticas plasmocitoides. A
diferencia de la polimiositis, las células T CD8+ y las células NK rara vez estan
presentes.

e Atrofia perifascicular: la atrofia de las fibras musculares, especialmente alrededorde la
periferia de los fasciculos, es una caracteristica histopatoldgica distintiva de la
dermatomiositis. Se pueden observar fibras musculares en degeneracion vy
regeneracion en la regién perifascicular.

e Microangiopatia: la lesion de los vasos sanguineos intramusculares toma la forma de
depdsitos de inmunoglobulinay complemento (complejo de ataque de membrana C5b-
C9) en los capilares del endomisio. Se puede observar una densidad capilar reducida e

hiperplasia endotelial.(26)

b. Biopsia de piel
Los hallazgos de la biopsia de piel en la dermatomiositis son similares a los encontrados en el
lupus eritematoso sistémico. Los hallazgos tipicos incluyen cambios vacuolares de la capa

basal, aumento del infiltrado linfocitico y aumento del depdsito de mucina en la dermis.(?”)

Otras investigaciones
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Otras investigaciones de laboratorio de referencia incluyen un hemograma completo con
diferencial, creatinina, pruebas de funcién hepaticay marcadores inflamatorios como la tasa
de sedimentacién de eritrocitos (ESR) y la proteina C reactiva (CRP). La VSG en la
dermatomiositis suele ser normal o puede estar ligeramente elevada. La hormona estimulante
de la tiroides (TSH) sérica puede ordenarse para descartar hipotiroidismo. Se puede ordenar
una electrocardiografia (ECG) para buscar anomalias en la conduccién que podrian ser
subclinicas.(2®)

Se pueden realizar pruebas de funcién pulmonar para evaluar la gravedad de la afectacion
pulmonar. Los pacientescon enfermedad pulmonarintersticial muestran undefecto restrictivo
en las pruebas de funcién pulmonar con capacidad vital forzada (FVC) reducida, capacidad
pulmonar total (TLC) reducida y capacidad de difusiéndisminuida. Los pacientes con debilidad
de los musculos respiratorios también mostraran un patrén restrictivo, pero pueden teneruna
capacidad de difusién normal.

Investigaciones por malignidad. Los pacientes con dermatomiositis corren el mayorriesgo de
tener una neoplasia maligna subyacente durante los primeros cinco anos del diagndstico. Por
lo tanto, todos los pacientes deben someterse a un examen de deteccién de cancer apropiado
para la edad y el sexo en el momento del diagndstico, independientemente de si tienen 0 no
sintomas especificos. Las pruebas iniciales de malignidad pueden incluir colonoscopia (o
prueba de sangre oculta en heces), analisis de orina, mamografia y pruebas de Papanicolaou.
Las mujeres con alto riesgo de cancer de ovario deben someterse a examenes de deteccion,
con mediciones seriadas de CA-125 y ultrasonido transvaginal. No hay consenso sobre la
frecuencia y la extension de la deteccion del cancer en los pacientes con dermatomiositis.
Los estudios anteriores recomiendan que no se realicen evaluaciones extensas para detectar
neoplasias malignas aparte de la anamnesis, el examen fisico y las pruebas de laboratorio
basicas. Sin embargo, evidencia mas reciente indica que las pruebas a ciegas con tomografia
computarizada del torax, el abdomen y la pelvis en pacientes asintomaticos pueden ser

valiosas para detectar neoplasias malignas ocultas.

Conclusiones
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Ladermatomiositis es unaafeccion rara de las miopatias inflamatoriasidiopaticas y se maneja
mejor con un equipo multidisciplinario e incluso puede requerir una derivacion a un centro de
atencion terciaria. Todos los médicos deben ser capaces de reconocer la presentacion tipica
de la dermatomiositis, ya que la mayoria de los pacientes acuden inicialmente a un
reumatdlogo, internista, médico de familia o pediatra, seguin su edad.

Las principales caracteristicas clinicas incluyen debilidad muscular progresiva simétrica
predominantemente proximal. Los hallazgos de laboratorio incluyen creatina cinasa elevada,
autoanticuerpos en suero e infiltrados inflamatorios en la biopsia muscular. Puede implicar
una erupcion cutanea caracteristica. Puede presentarse con afectacion extramuscular. El
factor causal es la activacidon agnogénica del sistema inmunitario, que conduce a ataques
inmunoldgicos sobre las fibras musculares y los capilares del endomisio. Se pueden distinguir
de otras MIlI mediante una historia clinica, un examen fisico y una evaluacion de laboratorio
completos, y el cumplimiento de criterios de diagndstico y estandares de clasificacion
especificos y actualizados.

Un aspecto muy interesante es el riesgo de desarrollo de neoplasia que tienen los pacientes
con dermatomiositis. Respecto a esta situacién queda claro que las personas que padecen
esta enfermedad tienen un mayor riesgo de desarrollo de una neoplasia y si bien no hay
marcadores clinicos o bioldgicos claros de la presencia de ésta, es posible que en un futuro

proximo se pueda disponer de autoanticuerpos que puedan desempefiar este importante

papel.
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