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RESUMEN

Se presentan veinticinco pacientes que re(nen los
criterios de Bohan y Peter para el diagnéstico definido o
probable de Polimiositis ‘o Derrpatomlosms Todos los
pacientes excepto 2 fueron de sexo femenino.

La Dermatomiositis definida y 1a Polimiositis asociada
@ enfermedad de tejido conectivo, constituyeron los grupos
més numerosos. No hubo ¢aso atguno de Miositis asociada a
neoplasia.

A pesar de no ser la manifestacion mas temprana, la
debilidad muscular es la que Heva siempre a la consulta.

Se discuten los resultados en relacién a las descrip-
ciones de 1a literatura mundial, los factores cmportantes que
influyen en e! prondstico.

Se- resalta por Gltimo, ia necesndad de diagnostico
temprang por las implicancias terapéuticas y pronosticas
que ello conlleva.

{Acta Med. Peruana 6: 61;—65, 1979).
SUMMARY:

Twenty five patients meeting the Bohan & Peter's
criteria for the diagnosis of either Polymyaositis or Derma-
tomyositis are presented. All but 2 of them were fernale.

Definitive  Dermatomyositis and  Polymyositis
associated to Connective Tissue Disease were the two larger
groups. There was no case of myositis associated with
- malignancy.

‘Eventhough muscle weakness was not the earliest
complaint, it was the most common reason for the patients
to seek medical consultation. .

Results are discussed and compared with world
literature, including factors regarding final outcorme.

The need for an early diagnosis is stressed out in
order to provide adequate therapy and improve prognosis in
these patients.

{*} Unided d¢ Reumatologia ¢ Inmunologia, Departamento de
Maedicins, Hospital General Base Cayetano Heredia y Departa-
mento de Medicina, Universidad Peruana Cayetano Heredia.
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INTRODUCCION

El compromiso inflamatorio no infeccioso del sistema
muscular, puede constituir dentro de la esfera de las
enfermedades del tejido conectivo, una enfermedad en si
misma o ser parte de otra. Una de las clasificaciones mas
aceptadas, funcional y reciente es la establecida y luego
simplificada por Pearson {1, 2, 3}, en la cual los pacientes
son agrupados de acuerdo & sus caracteristicas, en
portadores de Polimiositis, Dermatomiositis de la infancia,
Miositis asociada a una enfermedad del tejido conectivo o
asoctada a necplasia.

En nuestro pais, superponemos por lo general las
descripciones forineas a las de nuestros pacientes, tanto
desde el punto de vista ciinico como de Jaboratorio. El pre-
sente trabajo es pues un esfuerzo por contribuir a la carac-
terizacion de la enfermedad inflamatoria muscular en nues-
tro medio.

MATERIAL Y METODOS

Se han revisado las historias de los pacientes diagnos-
ticados de enfermedad inflamatoria muscular en el Hospital
General Base Cayetano Heredia desde. junio de 1973 a
noviembre de 1978 (5 1/2 afios}. Para la obtencion de los
casos se utilizaron los cuadernos de altas de los Servicios de
Medicina y Pediatria, los partes de atencibén de la consulta
externa reumatolégica y el archivo de la Unidad de Reuma-
tologia e Inmunoclogia; de este modo, se revisaron 33
historias clinicas; de ellas 25 reunian los criterios diag-
nésticos de Bohan vy Peter {4, B): 1) Clinico (debilidad
muscular proximal simétrica), 2} clinico (rash. cutaneo ca-
racteristico), 3} bioquimico (elevacion de creatino fosfoqui-
nasa CPK—y/o transaminasas séricas), 4) electromiografico,
5} histopatoldgico. A todos estos se les dividid en pacientes
de diagnéstico definido {si relnen 4 criterios para
Polimiositis & 3 mas rash cutdneo para Dermatomiositis} v
de diagnostico probable (si reGnen 3 criterios para
Polimiositis & 2 mé&s rash para Dermatomiositis}. A los
pacientes de cada uno de estds 2 grupos se les dividid segln
el tipo de enfermedad inflamatoria muscular que les co-
rrespondia. de acuerdo a la clasificacibn de Pearson, utili-
zandose las siguientes abreviaturas: Polimiositis (PM), Der-
matomiositis” {DM), Dermatomiositis de ia infancia (DM
inf.), Miositis asociada a enfermedad de tejido conectivo
{M—ETC) y Miositis asociada a neopiasia (M--N).
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RESULTADQS

De un total de 25 pacientes (tabia 1}, 23 corres-
ponden al sexa femenino. El mayor grupo estd entre los 16
a 45 afios (63.6%/0). i promedio de edad es de 30 afos
pero, o5 de 32 aftos ¢ excluimos loscasos de DM inf. {105
afios].

TABLAT
EDADY SEXO

EDAD M F

0 — 15 afios 4
16-30 7 . 8
3t —-45 "7 1 3]
46 — 60 t 4
50 & mas 1

En la tabla I} se aprecia gue hubieron 15 casos de
diagnistico definido y 10 de diagndstico probable. E1 tipa
de enfermedad més frecuente fue fa DM definida y ETC—M
si tomamos la casuistica globalmente, pero considerando a
jos 2.grupos: detinido v probable, separadamente, vemos
que para los de diagnostico definido ta DM fue ia mas
trecuente v para los de probable fue la M—ETC.

El interveln entre el inicio de la enfermedad y el
momento en que el paciente acude a nuestro hospital es
comparable para todos los grupos {2—3 afios) excepto para
las M—ETC— grups probable— {1 afio} v las DM inf. en
quienes fa consuita fue casi inmediatamente despuss del
inicio de los sintomas. '

Ei promedio de edad mas alto o enconiramos enire

TABLA I

CATEGORIAS DIAGNOSTICAS

Patientss con diagndstice definido.

Tipo oM oM DM inf. M-ETC M-N TOTAL
Pacientes 3 ] 2 Z 16

M.F &:3 1.7 o2 2 1114
Ed. in. 29.6 378 10.5 14 228
Ed. on. N6 412 1.5 17.5 28.2
Pacientes con disgnastice probabie )

Tipn PM DM DMint. M-~ETC M-N TOTAL
Pacientes 2 1 - 7 10
MLF X2 10 - @7 1:8
Ed. in. 385 42 - 288 ara
Ed. oo, 40 43 - 308 37.9

PM = pol:migsitis. DM ™ dermatomiositis, DM inf, " dermato-
micsitis de ig infancia. M—ETC ™ mugsitis ssociaus & enfermadad
det wejide conective. M—N = micsitis asvciadas @ neoplgsia
Ed. in. = Edad inicio. Ed. co. = Edad a la consulta.
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nuestros pacientes con DM (42.5 afios] y el mas bajo aparte
de las DM inf., en los casos de M—ETC.

La manifestacion inicial més frecuente, 13 constituyéd
el sindrome articular, ausente solo en la forma infantil,
siguidndole debilidad muscular proximal. Otros sintomas o
signos iniciales son mialgia, eritema cuténeo y fiebre. Tabia
Ht

El sintoma que con mayor frecuencia motiva la
consulta @ nuestry hospital es e debiiidad muscular
proximal, presente en todos los subgrupos tanto de cate-
gorfa probable como definida; le siguen en orden de
importancia mialygias v Gebre

Ademds de ls manifestaciéon cardinal de la enferme-
dad; debilidad muscular proximal, gl espectrs ¢linico estuvo
constituide en orden decreciente de frecuencia, de: sin-
drome articular lartritis y/o artralgias), mialgias, eritema
cutdneo, fiebre, atrofia muscular, alopecia, fenomeno de
Raynaud y disfagia. '

Los exdmenes auxiliares para gt diagnostico de enfer-
medad inflamatoria muscular se consignan en la tabla 1V
aprecidndase que los pacientas relinen, siompre v cuando se
hayan reafizado, fos requerimientos sefatados en fa metodo-
logia.

En ta tabla V se separan los pacientes en relacion al
tempo de enfermedad muscular antes de fa consults,
anotandose el estadio funcional en ese momento,, enten-
diéndose por tal como l{a capacidad del paciente para
realizar su actividad diaria, medida en 4 grados, gue son
grado | cuando el paciente puede realizar todas sus activi-
dades; grado Il cuande sGlo realiza algunas actividades:
grado 1! si no'realiza casi ninguna v grado 1V cuendo no
puede realizar actividad alguna. Ademis se presentan fos
datos del estado funcional en la Ultima consulta v la
sctividad de la enfermedad en ésta. Se puede apreciar que
et gl primer grupo {15 pacientes — 1 a B meses de
enfermedad} hubo 4 fallecimientos, 3 pacientes se han
perdido al seguimiento y los siete restantss presentan la
enfermedad en remisién o control, estando 6 en estadio
funcional i. En el segundo grupe {b pacientes — 7 a 18
meses) hay 3 pacientes en seguimiento, dos en remisién y
astadio funcional |, uno controlado en estadio tuncional 1
¥y uno que fiallecio. Finalmente en el tercer grupo (B
pacientes — mds de 18 meses) los 3 pacientes en segui-
mientc tienen su enfermedad controlada siendo el estadio
funcional de grado il en un paciente y de grado tH en los
tos restantes.

DISCUSION

La exiguidad de publicaciones nacionales que
permitan conocer las caracteristicas de |as enfermedades dei
tejido conectivo en nuestra poblecion, justifica esta pre-
sentaeidn grefiminar, en la gue resultados y comentarios
ufrecen caracteristicas especulativas pero orientadoras.

A diferencia con lo reportade en iz literatura (1, 3, 8}
€N que se acepta que fa retacion mujer: hombre (M:H] es de
2 a 1, en nuestra casulstica es de 11.5 5 1 to cual no se
explicaria Unicamente por lz relacion M:H de nuestra
poblacién haspitalaria, no pudiendo esbozar otros factores
causales. '



TABLA HI

\CAR.ACTERlSTICAS CLINICAS

DEFINIDA PROBABLE
Tipo PM DM DM inf. M-ETC PM DM M-ETC = TOTAL
Nimero de 3 8 - 2 _ 2 2 1 _ 7 25
Pacientes
Sl DMP Rash DMP AR - AR DMP DMP
sC DMP DMP DMP OMP Ficbre DMP ' DMP .
DMP 3 8 2 2 2 1 7 25
Mialgia 2 6 2 1 2. 1 6 20
"AR 3 8 1 .2 2 1 5 22
Disfagia - 3 - - - - - 3
Fiebre - 2 1 2 2 1 4 12
Raynaud - — "3 - - - - 3
Rash Cutineo 2 ] 2 1 - 1 5 19
Alepecia - 5 - - - - 4
AM ’ 2 -2 2 1 1 - 3 1
FMd 3 8 2 2. 1 1 8

PM: polimiositis. DM: dermatomiositis. DM inf: dermatomiositis de la infancia. M—ETC: miositis asociada
a enfermedad del tejido conjuntiva. Sl: Sintoma inicial. SC: Sintoma por el que consulta. DMP: Debilidad
~ muscular proximal. AR: Artritis y/o artralgias. AM: Atrofia muscuiar. FMd: Fuerza muscular disminuida.

TABLA IV

CHITERIOS PARA EL DIAGNOSTICO

Tipo ' Pnﬁ DM * DMinf. -~ M—ETC PM DM . M-ETC
Diagnéstico d d T /d p . p | p
Bioquimico  +(3) ~ #(5) +(2) +(2) -2 - +(5)
Eléctrico + (2) + (8} +(1) () +(1) +01) 4@

. . ) : . S Dudoso (2)
Histo- i
Patologico +3) . +N +(2 .+ +(1) - +{4)

Pacierite’ 3 8 o2 " 2 2 . 1 7

- ':PM: "ﬁellih':iiositis;. DM: dermatbrﬁiosiﬁs. DM inf: dermatomiositis de la infancia. M—ETC: miositis asociada a
.- . enfermedad del tejido conjuntivo, d: Definido. p: Probable. :
.. Entre paréntesis el nGmero de pacientes can ese resultado.



TABLA YV

SEGUIMIENTO

Tiempo de . - Estado Estado Estatlo actuat
Enfermeatlad Pote. Sexo Dgx. Funcional Funcionat Actividad
muscular* Inicial Actual de enfermedad

PHO £ PMd Al | Remisién

LiC F PMd ? 2

TMAZ F - DM int it { Controlada

LAC F DM int it i Controlads

DD F DN - i i Controlada -

MFS F DMd Hi i Controlada
1 a 6 meses RSB F ‘DMd v 1 Controlada

VvBA F Dvd ? ?

SRG F M--ETC no - Faltecid

GMB F M—-ETC i { Remisidn

DHM F _M—ETC H i Remisidn _

FhJ F M—ETC i H Remisién

BDR F M--ETC ? ?

MCH F M—ETC i Falleciod

MBS F M~ETC 1 Fallecid

RVG F DMd 111 H Controlada

PGS F bmd F i Remision
7 & 18 meses GNM M DMp i . Fallecid

MFR F M-ETCp it ! ~ Remision

RSC F M~ETCp 7 o

PLT F PMd T T " Controlada

MFG F PMd w I Controlads
mis de 18 meses 20N F - PMp ? .7

AVR F DMd W t Controlada -

csp M pDMd * ? ?

{*) = antes de 12 consulta

PM = polimiositis. DM = dermatomiositis. M—~ETC = miositis asociada a enfermedad del tejido conjuntive.

* En cuanto a 1a edad, nuestros pacientes se distribuyen
heterogéneamente en los diferentes grupos etarios, siendo el
rango de 9 a 66 afios, no observandose la clésica distribu-
cién himodal debide al nlimero Hmitado de casos de DM inf.
£l promedio de edad de nuestros pacientes es menor
que lo que se reporta en la literatura foranea, 1o cual puede
ser tentativamente explicado por. las caracterfsticas de s
pirdmide poblacional de paises como el nuestro a diferencia
de la de pafses desarroliados en donde provienen estas
publicaciones, no pudiendo descartarse otras causas. Este
hecho ha sido sefiatado, como de buen prondstico.

Si se aprecia nuestra serie en forma conjunts, el

B

mayor namero de casos carresponde al subgrupo de
M~ETC: ello difiere de lo reportado en la Hteratura en
donde Iz PM es fa mas frecuente {13, 5-9), esto proba-
blemente tenga mds de una explicacién, en primer lugar:
por ser nuestro hospital, uno de referencia, se reciben
pagientes con enfermedades del tejido conectivo severas o
complicadas; en segundo lugar, se busca el compromiso
muscular en todo paciente con ETC, de maneéra sistemadtica,
y en tercer lugar, la forma como se ha derfivado esta
casuistica hace que necessriamente. estos casos gueden
incluidos. Esta mayor frecueniia de M—ETC se mantiene al
suparar ta casuistica en las categorias probable y definida,



sOlo para la primera, siendo la DM, la més frecuente en la
categorfa definida. El no tener un solo paciente con M—N
confirma el hecho aceptado {3, 10} de que esta asociacion
es relativamente infrecuente, a diferencia. de lo pensado
anteriormente {(11). El tiempo que media entre el inicio de
la enfermedad y la consulta especializada es relativamente
largo, Ello puede deberse a lo variado de las manifesiaciones
iniciales, ¥y en especial a la importancia del sindrome
articutar —de tipo reumatoide— en nuestros pacierdes, lo
que conduce a diagnésticos erroneos. De otre lado el nivel
socio—econdmico—cuftural de la poblacion a la que este
hospital sirve, explica también la demora. Al igual que en
otras poblaciones deprivadas hay reticencia para acercarse al
hospital, desconfianza en la |lamada Medicina Qccidental
Cientifica, y escasez de recursos econdmicos para sequir
‘adecuadamente tratamientos largos (12, 13) :Siendo el
ndmero de nifios de nuestra casuistica relativamente escaso
no se podria concluir al respecto.

St-bien la manifestacion inicial mas temprana es como
ya se mehc\iorlfb la articular, el sintoma que l!leva a la
consulta especializada es la debilidad muscular. Ei resto de
manitestaciones clinicas encontradas en nuestros pacientes
es en todo comparable a lo encontrado por otros autores
(1,3,6,7,8,9,14) con, dos excepciones: disfagia y calcinosis,
fg primera corho sintoma representa compromiso de la
musctlatura estriada del 1/3 superior del eséfagn. Su
presencia agrava el pronbstico de enfermedad. Se ha re-
portado en todos los sub-grupos, incluyendo otras ETC
{18), difiriendo con nuestra serie, ya que sdlo la
encontramos en los pacientes con DM; Caicinosis— solo se
ha observado en 1 fle los 22 pacientes. Del conjunto de
pacientes en seguimiento actualmente, se encuentran mds
limitados desde el punto de vista funcional aquellos que
iniciaron tratamiento con mdés tardanza y con mayor com-
premiso funcionai. Finalmente los fallecimientos en nuestra
serie han sido s6lo en el grupo de M—ETC. De acuerdo con
algunos trabajos (16), es justamente en este grupo donde
ocurren con mayor frecuencia, fallecimientos, postulando
sin embargo otros autores que las posibilidades de muerte
son comparables en todos los sub—grupos (3, 17} y sefialan-
dose como factores de mal prondstico los siguientes: raza
negra, edad mayor de 50 afios, y miositis severa mas
disfagia.

El establecimiento de criterios para el diagnéstico de
esta enfermedad, por Bohan y Peter en afios recientes, hace
mandaterio el estudio sistemitico de todo paciente con
sospecha de enfermedad iriflamatoria muscular, de modo tal
que se pueda afirmar o negar este diagnéstico sobre base

solida. Para este trabajo se ha tratado de aplicar estos
criterios, lamentando sin embargo que no todos los
pacientes hayan sido estudiados de la forma sefiatada, sea
por limitaciones  humanas y/o econdmicas. El poder
establecer un diagnbstico apropiado tiene implicaciones
terapéuticas y prondsticas, como ha podido apreciarse en
nuestros pacientes.
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