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RESUMEN
La dermatomiositis es una enfermedad cutánea y muscular poco frecuente, de etiología desco-
nocida (1); ocurre tanto en formas juveniles como adultas, con una edad media de diagnóstico de 
40 años, es casi dos veces más frecuente en mujeres, y tiene una tasa de prevalencia de uno por 
100.000 en la población general (2). Se describen diversas formas clínicas, y es importante cono-
cerlas dado al pronóstico y complicaciones sistémicas presentes (3).

Se presenta caso de mujer de 64 años, sin antecedentes, que muestra eritema y prurito en 
zonas de piel fotoexpuestas y debilidad de extremidades superiores que progresa a miembros 
inferiores. En biopsia muscular, se describe miositis y, en biopsia ganglionar (retroperitoneal), 
se comprueba patrón reactivo. El paciente, a los dos meses de instaurado tratamiento a base 
de corticoides e inmunomoduladores, recupera fuerza muscular y evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas. Se realizaron estudios diagnósticos para descartar neoplasias como causa secundaria, 
con resultados negativos, estableciéndose diagnóstico de dermatomiositis de origen idiopático.

ABSTRACT 
Dermatomyositis is a rare cutaneous and muscular disease of unknown etiology (1); it occurs in 
both juvenile and adult forms, with a mean age at diagnosis of 40 years, is almost twice as 
frequent in women, and has a prevalence rate of one per 1,000,000. Several clinical forms are 
described, and it is important to know them due to the prognosis and systemic complications 
present (3).

We present the case of a 64-year-old woman, with no previous history, with erythema and pru-
ritus in photoexposed skin areas and weakness of the upper extremities that progressed to the 
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lower limbs. In muscle biopsy, myositis is described and, in lymph node biopsy (retroperitoneal), 
a reactive pattern was found. The patient, two months after treatment with corticosteroids and 
immunomodulatory recovers muscle strength and shows improvement of dermal lesions. Diag-
nostic studies were performed to rule out neoplasms as a secondary cause, diagnostic studies 
were performed to rule out neoplasms as a secondary cause, with negative results, establishing 
a diagnosis of dermatomyositis of idiopathic origin.

INTRODUCCIÓN
La dermatomiositis (DM) es una rara enfermedad muscular in-
munomediada adquirida que se caracteriza por debilidad mus-
cular simétrica y lesiones cutáneas típicas. Se clasifica como 
una de las miopatías inflamatorias idiopáticas, junto a la miosi-
tis y miopatía por cuerpo de inclusión (4). Afecta comúnmente a 
personas de entre 40 y 50 años con una edad media al momento 
del diagnóstico de 44,0 ± 18,3 años (5)(6). Su incidencia anual se 
ha estimado en 1.9-7.7/1.000.000 y la prevalencia oscila entre 
1/10.000-50.000. Es más frecuente en mujeres que en hombres 
con una relación de 2 a 1 (7).

Aunque se desconoce la causa de la dermatomiositis, varios 
factores genéticos, inmunológicos y ambientales (ej., virus, 
drogas, radiación) están implicados en esta afección (8). Se cree 
que es el resultado de un ataque humoral dirigido contra los 
capilares musculares y el endotelio de las arteriolas (4).

La debilidad muscular y los hallazgos cutáneos suelen ser los 
principales síntomas de presentación en la dermatomiositis y 
su inicio puede ser insidioso o agudo con un curso creciente y 
menguante (2). Los hallazgos cutáneos patognomónicos incluyen 
pápulas de Gottron, erupción en heliotropo, el signo de Got-
tron, signo de Shawl, eritema facial, signo de V, y, en menor 
frecuencia, telangiectasias periungueales, “manos de mecáni-
co”, poiquilodermia y calcinosis (4)(9).

Otros hallazgos que pueden presentarse en la DM incluyen en-
fermedad pulmonar intersticial, fenómeno de Raynaud, las úl-
ceras gastrointestinales y síntomas cardíacos (10).

Por otro lado, existe un vínculo bien establecido entre la DM y 
las neoplasias malignas, las más frecuentemente asociadas son 
el cáncer de ovario, el cáncer gástrico y el linfoma (11).

El diagnóstico de DM depende de la presencia de hallazgos clí-
nicos y de laboratorio característicos, que incluyen debilidad 
del músculo esquelético proximal simétrico y síntomas cutá-
neos en el contexto de una marcada elevación de enzimas mus-
culares. Puede apoyarse en otros estudios electromiográficos 
e histopatológicos (necrosis muscular, microinfartos, atrofia 
perifascicular, infiltrado de células mononucleares —perimisial 
y perivascular) (12). 

El corticosteroide sistémico es el tratamiento de primera línea 
para la DM; sin embargo, se han utilizado con éxito otros agen-
tes como los antipalúdicos, la IGIV y las terapias inmunosupre-
soras (14). El objetivo del tratamiento es reducir la inflamación 
y la vasculitis, minimizar la sintomatología y mejorar la calidad 
de vida de los pacientes. Para ello, el tratamiento debe iniciar-
se temprano en el proceso de la enfermedad (14).

Previo al uso de esteroides, el pronóstico de los pacientes con 
DM es malo. Solo entre el 20 y el 40% de los pacientes logran la 
remisión, mientras que entre el 60% y el 80% de los pacientes 
con DM experimentan un curso continuo policíclico o crónico de 
la enfermedad (15).

La tasa de mortalidad general es tres veces mayor en pacientes 
con DM que en la población general. La edad avanzada, la afec-
tación del sistema pulmonar y cardíaco, el cáncer y la disfagia 
son factores predictivos de un mal pronóstico (11).

El presente es un caso de dermatomiositis atípica en una mujer 
de 64 años, en el que se repasan los puntos clave del abordaje 
diagnóstico y manejo de esta patología infrecuente.

DESCRIPCIÓN DEL CASO
Paciente femenina, de 64 años de edad, residente en parroquia 
rural del cantón Loja, casada, instrucción primaria completa, 
ocupación ama de casa. Dentro de sus antecedentes: exposi-
ción a biomasa kerosene por 7 años y, a humo de leña, por 
20 años. Hábitos fisiológicos normales: micción 4 veces al día, 
deposición 2 veces por semana, alimentación 3 veces al día, 
dieta variada.

Acude por presentar desde hace aproximadamente 4 meses, y 
sin causa aparente, cuadro clínico insidioso caracterizado por 
lesiones eritematosas y pruriginosas en piel de cara, cuello, 
tórax y dorso de brazos y manos, acude a facultativo, quien en-
vía con antihistamínicos y corticoterapia tópica. Sin embargo, 
cuadro no cede, progresa y, hace aproximadamente 3 meses, 
se suma a esto, debilidad muscular progresiva en extremidades 
superiores e inferiores, acompañado de disfagia, astenia, pér-
dida de peso y artralgias, que se intensifican en los últimos 15 
días, provocando limitación funcional con un índice de Katz 2 
(incapacidad moderada) por lo que acude nuevamente a con-
sulta externa.

Al examen físico, paciente presenta en parpados, frente, regio-
nes malares y dorso de la nariz eritema violáceo en heliotropo, 
descamación y edema de la zona periorbitaria (imagen 1). En 
cuello, tronco (“signos del chal”) y extremidades, lesiones de 
aspecto poiquilodérmico (eritema, atrofia, pigmentación y te-
langiectasias) (imagen 2). En manos, impresiona el signo de 
Gottron manifestado por pápulas violáceas planas con atrofia, 
telangiectasias e hipopigmentación sobre las superficies arti-
culares de los dedos, y telangiectasias periungueales (imagen 
3). A nivel de extremidades, presenta debilidad simétrica de la 
musculatura esquelética proximal (hombro y cintura pelvife-
moral), con dificultad para levantar brazos y piernas.
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Con los datos clínicos obtenidos, se sospecha de una posible 
miopatía inflamatoria compatible con dermatomiositis, cum-
pliendo los criterios 1 y 5 de Bohan y Peter, por lo que se 
complementan con otros estudios. En paraclínicos: CPK 276, 
CA 19-9 253.20 y ANA-HEP-2 1/1280; la biopsia de piel donde 
impresiona erupción polimorfa lumínica característica de una 
dermatitis superficial y profunda con eosinófilos (imagen 4).

La biopsia muscular resulta en infiltrado inflamatorio linfocitario 
endomisial, infiltrado de polimorfonucleares, vasculitis aguda, 
necrosis focal de fibras musculares, con hallazgos sugestivos de 
miositis (imagen 5).
 
La electromiografía, con resultado negativo; la endoscopia + bi-
opsia, con resultado negativo; y el estudio de  tomografía simple 
y contrastado de abdomen y pelvis determinan adenopatías ret-
roperitoneales (imagen 6). 
 

Se solicita biopsia de ganglio linfático retroperitoneal, que re-
sulta en hiperplasia folicular y sinusoidal reactiva, negativo para 
malignidad (imagen 7).
 
Con el abordaje clínico-diagnóstico propuesto, y basados en más 
de 4 criterios de Bohen y Peter, se concluye en una dermato-
miositis idiopática. Inmediatamente, se inició corticoterapia 
sistémica e inmunomoduladora con respuesta favorable hasta el 
momento. La paciente continúa en seguimiento. 

DISCUSIÓN
La dermatomiositis es una patología que compromete un com-
ponente muscular y dermatológico, es de baja prevalencia, 
tiene una presentación clínica en edades más tempranas (4). 
Además, se menciona en la literatura que esta patología se da 
con mayor frecuencia en el sexo femenino con una relación de 
2 a 1, lo cual concuerda con la presentación en nuestro caso (10).

Imagen 1.- Edema con eritema violáceo heliotropo facial

Imagen 3.- Eritema macular en banda del dorso de la mano, 
con predominio en las articulaciones de los dedos. Lesiones 
papulares en articulaciones interfalángicas (pápulas de Got-
tron) y lesiones eritematosas purpúricas en uñas (signo de la 
manicura).

Imagen 2.- Eritema malar fotosensible en 
zona de escote (signo del chal).
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El cuadro clínico de la patología que se reporta en la literatura 
tiene una evolución parecida a nuestro caso, abarca un inicio 
subagudo o crónico de la enfermedad, por lo que primero se 
realiza descarte de muchas patologías de mayor prevalencia 

(17). En un principio, se desechó patologías que se incluyen en 
el diagnóstico diferencial: miopatías inflamatorias, distrofias 
musculares de inicio tardío, y también la miopatía nemalínica 
de inicio en el adulto, miopatías miotónicas proximales, lupus 
eritematoso sistémico, patologías dermatológicas, como piti-
riasis rubra pilaris, liquen plano y erupción polimorfa lumínica. 
La evolución de la patología permitió esclarecer y orientar la 
valoración (20).

Se menciona que las artralgias, por lo general simétricas, son 
un síntoma precoz y se observan en el 30% de los pacientes (16), 
como se presentó en nuestro caso. Otros rasgos de la enferme-
dad son el crecimiento excesivo de las cutículas, los cambios 
periungueales capilares y la dilatación de los capilares en las 
encías; este último es especialmente frecuente en la derma-
tomiositis juvenil (18), y está ausente en nuestra paciente. Ade-
más, se observan en esta ocasión las manos de mecánico,  que 
se han reportado hasta en el 70% de los pacientes con DM (23).
 

Imagen 4.- Biopsia de piel.

Imagen 5.- Biopsia de músculo. Imagen 7.- Biopsia de ganglio linfático.

Imagen 6.- Linfadenopatías retroperitoneales.

Para un diagnóstico definitivo, Bohan y Peter en 1975, propo-
nen los siguientes criterios: debilidad proximal simétrica, en-
zimas musculares séricas elevadas, electromiografía alterada, 
biopsia muscular alterada y lesiones cutáneas típicas, que pue-
den incluir dermatosis del cuero cabelludo, erupción heliotro-
pa, poiquilodermia fotosensible, signo V (erupción en el cuello 
anterior), signos del chal, pápulas de Gottron o signo de funda 
(erupción sobre la cadera lateral) (22). Nuestra paciente presen-
ta 4 de los 5 criterios diagnósticos, faltando solo el electromio-
gráfico, con lo cual se concluye en DM definida. En resumen, se 
menciona lo siguiente: enfermedad definida, 4 criterios; proba-
ble, 3 criterios; posible, 2 criterios. En el caso de la DM, debe 
cumplirse el último criterio siempre, presente en nuestro caso. 

Existe una nueva clasificación propuesta por EULAR/ACR (25), 
descrita en el año 2016, la cual propone que el diagnóstico de 
DM es probable si el paciente puntúa > 6,7 puntos con biopsia 
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muscular o > 5,5 puntos sin biopsia muscular. El diagnóstico de 
DM es seguro si el paciente puntúa > 8,7 y > 7,5 puntos, res-
pectivamente, según la puntuación asignada a cada síntoma. 
Por mayor estandarización, se usaron en el presente caso los 
criterios de Bohan y Peter, sin embargo, se obtuvo el mismo 
resultado. Por otra parte, en un estudio del 2023 se evaluó el 
desempeño de los criterios EULAR/ACR, en donde se valoró 412 
adultos con diagnóstico de DM, en tratamiento con rituximab, 
etanercept, y abatacept, en el que se aplicaron los criterios, 
se realizó un seguimiento y se concluyó que son efectivos en la 
práctica clínica; además, evidenciaron la eficacia de los medi-
camentos probados, siendo el rituximab el de mejores resulta-
dos (25).

De igual forma, podemos encontrar otras manifestaciones, ta-
les como arritmias, enfermedad pulmonar intersticial y artritis 
inflamatoria. Otros signo extradermatológico es la enfermedad 
pulmonar intersticial, la cual ocurre en 10% de los pacientes 

(24). Cabe destacar el "signo del chal", un eritema malar foto-
sensible consistente en atrofia, hiperpigmentación e hipopig-
mentación y telangiectasias que se localiza en la "V" del escote 
torácico. En nuestra sociedad, en las áreas rurales, se reporta 
mayor exposición a rayos solares con lo cual se agrava el cuadro 
clínico (23).

En los exámenes complementarios que se pueden realizar, en-
contramos los anticuerpos que presentan baja especificidad y 
sensibilidad (12); los anticuerpos específicos de miositis se pue-
den dividir en anti-TIF-1γ AB específicos de dermatomiositis, 
y ti-MDA-5 AB, anti-NXP-2 AB, anti-Mi-2 AB y anti-SAE1/2 AB y 
antisintetasa AB, algunos de los cuales también se pueden en-
contrar en poliomisitis y otras enfermedades autoinmunes (20). 
La antisintetasa AB detectada con mayor frecuencia en la der-
matomiositis es la anti-Jo-1 AB, con una prevalencia del 5-20% 
(Schlecht, N et al., 2020). Los mismos presentan poca aplica-
ción clínica en nuestro país debido al poco alcance que se tiene 
a estas pruebas diagnósticas.

Cuando se presenta la patología en personas de tercera edad, 
que, aunque no es el caso de nuestra paciente, se encuentra 
cerca de pertenecer a este grupo, es importante hacer el des-
carte de posibles patologías neoplásicas, ya que suelen asociar-
se a esta enfermedad, sobre todo en mayores de 50 años que 
sean varones (7). De ahí la importancia de la descripción atípica 
de este caso. Asimismo, se realizaron estudios complementa-
rios para descartar procesos neoplásicos, los cuales hasta el 
momento se presentan negativos, sin embargo, por su frecuen-
te asociación, debe mantenerse seguimiento y vigilar signos de 
alarma para identificar la aparición de estos (8).

Schlecht, N., et al., (2020) menciona que la dosis del trata-
miento con glucocorticosteroides sistémicos depende de la gra-
vedad de la miositis, el grado de compromiso de los órganos y 
la respuesta terapéutica. La afectación de la piel no debe ser 
la principal preocupación (22).

La miositis inicialmente responderá bien al tratamiento inmu-
nosupresor. A pesar de ello, la actividad inflamatoria dentro de 

los músculos es difícil de controlar durante períodos de tiempo 
más largos (8). A nuestra paciente se le administró tratamiento 
de primera línea con corticoide y metrotexate, y mejoró drás-
ticamente el cuadro clínico; así se evidenciaron similares resul-
tados con otros estudios que catalogan como tratamiento base 
la corticoterapia e inmunomodulación. Se describe mantener 
vigilancia de la función hepática debido a la hepatotoxicidad 
de los fármacos administrados;  aunque, a 2 meses de iniciado 
el tratamiento, no se muestran efectos secundarios (25).

En la dermatomiositis leve, podemos hacer uso de prednisolona 
oral a 0,5-1 mg/kg de peso corporal por día, mientras que, en 
casos moderados o graves, debe tratarse con una combinación 
de esteroides y un inmunosupresor adicional ahorrador de este-
roides como metotrexato, azatioprina o micofenolato mofetilo, 
lo cual difiere en nuestro caso, ya que nuestra paciente fue 
tratada desde un inicio con dosis altas y esquema doble, por la 
presentación avanzada de la enfermedad (17).

Si lo mencionado con anterioridad no es suficientemente efec-
tivo, se debe considerar el uso de ciclosporina y las inmunoglo-
bulinas intravenosas como alternativas, tratamientos que serán 
considerados a escalar en caso de fracaso terapéutico. Se pue-
de usar, además, la IGIV, que es un medicamento relativamente 
común para su uso en la miositis y otros trastornos neuromus-
culares, que ha mostrado buenos resultados. El rituximab es 
quizás uno de los medicamentos mayormente eficaz ante una 
enfermedad resistente al tratamiento, se aconseja su uso, y, en 
este caso, no estaría contraindicado (25).

Para finalizar, se destaca la importancia del trabajo multidisci-
plinario en este tipo de patologías, que en un inicio se puede 
presentar como lesiones dermatológicas, y luego manifestar 
su componente muscular; por consiguiente, es fundamental 
el apoyo de varias especialidades para asegurar un adecuado 
diagnóstico.

CONCLUSIONES
La dermatomiositis corresponde a una enfermedad cuya pre-
sentación es rara, por lo cual se requiere en primer lugar hacer 
descarte de múltiples patologías que tienen cuadro clínico si-
milar. En nuestro caso, encontramos que el estudio de la evolu-
ción de los síntomas nos llevó a dirigir el diagnóstico orientando 
pruebas que requieren mayor complejidad.

La presencia clínica de esta patología en edades avanzadas es 
un hallazgo infrecuente, por lo que se estudió su posible aso-
ciación con patologías neoplásicas, se indagó a fondo mediante 
identificación clínica y en paraclínicos, los cuales han resultado 
negativos. Por su alta asociación con malignidad, se debe rea-
lizar seguimiento de la patología a largo plazo.

El tratamiento de primera línea abarca la administración de 
corticoides e inmunomoduladores. En caso de recidivas y pre-
sentaciones resistentes de la DM, se debe administrar rituxi-
mab, lo cual nos indica la necesidad de realizar pruebas de 
función hepática, renal, metabólica, etc. con el fin de prevenir 
posibles efectos adversos de los medicamentos.
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