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Resumen

Objetivos. Se presentan dos casos de dermatomiositis (DM) en forma de af ectacion cutaneay pulmonar con
marcadores inmunol égicos distintos y evolucion antepuesta.

Métodos: Disefio: retrospectivo descriptivo. Lugar: hospital universitario comarcal. Area de referencia
350.000 habitantes. Variables. sexo, edad, manifestaciones clinicas, presencia de anticuerpos especificos,
tratamiento realizado y supervivencia desde el diagndstico. Se describen dos casos de dermatomiositis con
af ectacion exclusivamente cuténeay pulmonar acontecidos en |os Ultimos dos afios.

Resultados: Primer caso: mujer de 43 afios, natural de Marruecos, sin antecedentes de interés que consulto
por dispnea de curso subagudo hasta presentar insuficiencia respiratoria. Se asociaba a lesiones eritemato-
violaceas |localizadas en manos, codos, muslosy zona lumbar, eritema periungueal y artralgias en
metacarpofalangicas. En laradiografia de térax se observé patron intersticio-alveolar. Se determinaron
anticuerpos anti-MDAJS positivos. Seinicié tratamiento con corticoides a dosis de 1 mg/kg con escasa
respuestay deterioro respiratorio progresivo. Se administro ciclofosfamida endovenosa, se afiadié tacrolimus
y posteriormente inmunoglobulinas endovenosas. Presentd una rgpida progresion de la enfermedad pulmonar
intersticial requiriendo intubacién orotraqueal y ventilacién mecanica. Fallecié alos 5 dias del diagndstico.
Segundo caso: mujer de 51 afios, caucasica, sin antecedentes patol gicos de interés que consulto por disnea
progresiva de varios meses de evolucion, asi como lesion eritemato-violacea en codo izquierdo, artralgias en
metacarpofal dngicas, fendmeno de Raynaud y parestesias en extremidades inferiores. En laradiografiade
térax se observo patréon intersticial bibasal. Se determinaron anticuerpos anti-Mi2 positivos. Labiopsia
cutanea fue compatible con DM. Presentd buena respuesta con dosis de 1 mg/kg de corticoides, con posterior
reduccion progresiva hasta 5 mg/diay se mantiene asintomatica al afio del diagndstico con estamismadosis.
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Discusion: LaDM es una enfermedad sistémica de caracter autoinmune que se caracteriza por la afectacion
de diferentes 6rganos (piel, musculo, pulmon), siendo en algunos casos exclusiva la afectacion muscular
(debilidad muscular, alteracion de la deglucion o respiratoria) y en otros, la cutanea (lesiones tipicas o
inespecificas). Laformade DM amiopética (10-30% de |os casos), no presenta af ectacion muscular, pero en
algunos casos puede existir afectacion pulmonar. La DM con anticuerpos anti-MDAS positivos se presenta
en forma de lesiones cutaneas y enfermedad pulmonar intersticial de curso sub/agudo con evolucion

rapi damente progresiva. Presenta mala respuesta al tratamiento y mal prondéstico. LaDM con anticuerpos
anti-Mi2 positivos, presenta como manifestacion mas frecuente la af ectacion cutaneay la clinicaes més
insidiosa. Tiene una buena respuestaa tratamiento y su pronostico es favorable.

Conclusiones. EnlaDM, laidentificacion del anticuerpo presente: anti-MDAS o anti-Mi2, descritos en
nuestros casos, nos orienta hacia larespuesta a tratamiento y e prondstico.
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