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E S una enfermedad poco fre-
cuente, pero que a menudo 

se ha confundido con la poliomie­
litis y diversos procesos atróficos 
de los miembros. También es fre­
cuente el error diagnóstico con la 
parálisis bulbar progresiva y con 
la miastenia. Existen descripcio­
nes de la enfermedad a finales del 
siglo pasado (HEPP, UNVERRICHT) 
GOWERS), citándose sólo excepcio­
nalmente en la obra de neurología 
de OPPENHEIM. Más recientemente 
se han ocupado de este tema WIL-

. S o N, KEIL, MATTHEWS, BURNE y 
otros. 

Es sumamente difícil establecer 
una división precisa entre neuro­
miositis, miositis pura, miofibrosi­
tis y dermatomiositis propiamente 
dicha, ya que todo depende de la 
extensión de las lesiones, también 
sumamente difíciles de precisar. 

Etiología 

Se desconoce por completo la 
causa de la enfermedad, aunque 
parece más probable tenga un ori­
gen infeccioso que degenerativo. 
Es raro que evolucione de una ma­
nera aguda, adoptando casi siem-

pre un carácter crónico. El sexo no 
parece tener influencia alguna, pu­
diendo presentarse en todas las 
edades. o 

En estos últimos años se ha dis­
cutido la especificidad de la derma­
tomiositis, que ha querido identifi­
carse con otras afecciones, como la 
esclerodermia y lupus eritematoso. 
Es evidente la existencia de casos 
en que la sintomatología esclero­
dérmica domina el cuadro por su 
extensión e intensidad. Clínica­
mente, sin embargo, al menos por 
lo que se refiere a nuestra expe­
riencia, ofrece una diferencia clí­
nica considerable con las formas de 
dermatomiositis en que la sinto­
matología esclerodérmica ha de 
considerarse más bien como frus­
trada. 

La idea de la dermatomiositis 
como una enfermedad sistematiza­
'da ha de rechazarse, ya que, ade­
más de músculos y piel, pueden 
afectarse los tejidos más diversos. 
Entre ellos se encuentran diversas 
vísceras, como riñón, hígado, bazo, 
retina, tejido linfático con frecuen­
tes adenopatías, articulaciones 
(confusión diagnóstica con la poli­
artritis crónica infantil), etc. 
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Sinlomalología 

Es casi constante que los prime­
ros síntomas de la enfermedad va­
yan precedidos de un proceso in­
feccioso agudo, poco definido, pero 
lo suficientemente intenso para que 
el paciente lo recuerde. Dos sínto­
mas suelen señalar el comienzo de 
la enfermedad, pudiendo coincidir 
o precederse: la disfagia y la debi­
lidad de las extremidades inferio­
res. A menudo las algias muscula­
res van precedidas de edema, erup­
ciones cutáneas o de un comienzo 
de esclerodermia. 

En los casos en que se afectan 
los pares craneales son frecuentes 
la diplopia con o sin estrabismo, 
ptosis uni o bilateral, Ém que el as­
pecto del paciente recuerda al 
miasténico o a la oftalmoplejía nu­
clear progresiva. En una de nues­
tras observaciones, la disfagia se 
añade al estrabismo y a la ptosis. 

Cuando se afectan los músculos 
de la cara existe una paresia facial 
doble, que asemeja a la máscara 
leprosa, pudiendo asociarse a la 
paresia de la lengua y músculos de 
la masticación. La voz se vuelve 
débil y bitonal si se afectan las 
cuerdas vocales, observándose tam­
bién, con relativa frecuencia, dis­
nea por alteración de los múscu­
los de la respiración. Un carácter 
importante de estos trastornos es 
que a menudo ofrecen remisiones 
marcadísimas y hasta desaparición 
total o parcial. Ello permite di­
ferenciarlos de las parálisis por 
otros procesos miopáticos progre-

sivos o por alteración de los nú­
cleos motores mesencefálicos. En 
una de nuestras observaciones ci­
tadas, el embarazo influyó favora­
blemente sobre la disfagia y pare­
sia del paladar, no modificándose, 
en cambio, la ptosis. 

Las lesiones cutáneas pueden ser 
tan escasas que dificulten conside­
rablemente el diagnóstico. A veces 
sólo una simple mancha eritemato­
sa o nódulo,] es clero dérmicos que 
fácilmente pasan inadvertidos. El 
edema subcutáneo ha de investi­
garse siempre, especialmente en 
los tejidos periorbitarios. Es posi­
ble, finalmente, que la enfermedad 
se inicie por trastornos de la de­
glución o parálisis oculares, sin que 
existan todavía alteraciones cutá­
neas apreciables. A la inversa, gra­
ves lesiones dermatomiosíticas, 
verdadera esclerodermia generali­
zada, puede existir sin manifesta­
ciones neurológicas. 

A las lesiones cutáneas se aso­
cia la atrofia muscular, a menudo 
acompañada de edema. Al princi­
pio, los músculos suelen ser blan­
dos, pero en período avanzado ad­
quieren una dureza lesional, origi­
nando frecuentemente contractu­
ras. 

Entre los exámenes complemen­
tarios la radiografía puede revelar 
los nódulos calcáreos, especialmen­
te en las extremidades. En la san­
gre se observaría eosinofilia en 
aproximadamente la mitad de los 
casos con frecuente aumento de la 
velocidad de sedimentación. La 
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creatinuria es constante y se dis­
cute la existencia de alteraciones 
del metabolismo de los hidratos de 
carbono. 

Aparte de las lesiones cutáneas 
que no hemos de describir, el exa­
men histológico de los músculos y 
nervios periféricos no da ningún 
dato específico. Se trata de una 
atrofia simple parecida a la que se 
observa en la miastenia, miopatía 
tirotóxica y otras afecciones simi­
lares, observándose fragmentación 
de las fibras musculares, infiltra­
ción de células redondas a menudo 
perivasculares y aumeIlto de los 
núcleos del sarcolema y tejido in­
tersticial. 

Diagnóstico 

El diagnóstico habrá de basar­
se en las alteraciones cutáneas y 
musculares. En las formas atípi­
cas habrá de pensarse en esta 
afección en los casos de polineuro­
patías de evolución leI).ta con do­
lores espontáneos. También los ca­
sos de disfagia que no se expliquen 
por una miastenia (prueba de la 
prostigmina) o por una parálisis 
bulbar progresiva. Con la miaste­
nia, tanto en las formas bulbares 
como oculares, el carácter diag­
nóstico diferencial más importan-

te es la desaparición de trastornos 
con el descanso, por ejemplo, por 
la mañana al levantarse. En la 
miastenia faltaría el carácter per­
sistente de las parálisis, que si 
bien pueden remitir en la derma­
tomiositis lo hacen de una manera 
lenta y progresiva. 

Finalmente habrá de tenerse en 
cuenta para el diagnóstico dife­
rencial las diversas miopatías, es­
pecialmente en las formas de der­
matomiositis con localización pro­
ximal de las atrofias. 

En general, el pronóstico suele 
ser más grave en los casos agudos 
que en los de evolución lenta, en 
que son posibles las remisiones to­
tales o parciales. El restableci­
miento total ha de considerarse, 
sin embargo, como excepcional. 
Según SHEARD, la mortalidad sería 
de un 50 a 60 por 100. 

En cuanto al tratamrientoJ se 
han referido algunos buenos resul­
tados del empleo del ácido pa­
ra-amino-benzoico, así como del 
A.C.T.H. y cortisona. Con estos 
últimos medicamentos, sin embar­
go, hay que tener siempre en con­
sideración la posibilidad de una 
agravación. En una de nuestras 
observaciones hemos empleado la 
hidrazida del ácido nicotínico con 
resultado más bien favorable. 


