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REPORTE DE CASO
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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente masculino de 35 afios, con fototipo cutdneo III/IV segun Fitzpatrick, historia de
dermatosis diseminada por placas y mdaculas hiperpigmentadas violdceo-eritematosas, poiquilodermia y papulas de
Gottron. Los estudios complementarios evidenciaron dermatomiositis asociada a polineuropatia periférica de patrén
axonal, entidad muy poco frecuente denominada por algunos autores «neuromiositis». Debido al escaso numero de
casos comunicados, esta asociacién representa un reto diagnostico y terapéutico.
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ABSTRACT

We present the case of a 35-year-old male patient with Fitzpatrick skin phototype III/IV and a history of disseminated
dermatosis characterized by violaceous-erythematous hyperpigmented plaques and macules, poikiloderma, and Gottron
papules. Diagnostic workup revealed dermatomyositis associated with axonal peripheral polyneuropathy, an extremely
rare association referred to by some authors as “neuromyositis.” Because only a limited number of cases have been
reported, this entity represents a diagnostic and therapeutic challenge.
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I INTRODUCCION Paciente masculino de 35 afios, originario de
Totonicapdn, agricultor, con antecedente de
consumo cronico de alcohol suspendido cuatro
aflos antes; sin otros antecedentes médicos,
quirurgicos o traumaticos de relevancia. Cinco
meses antes del ingreso noté la aparicién de
manchas pruriginosas en el cuerpo, que interpretd
como “moretones” y no motivaron consulta. Un
mes después se agregaron astenia y dificultad para
la marcha. Recibid evaluacién inicial, exdmenes
no especificados y recomendaciones de dieta,
ejercicio y fisioterapia por probable enfermedad
hepatica.

La dermatomiositis es wuna enfermedad
relativamente infrecuente, de probable patogenia
autoinmune, incluida entre las miopatias
inflamatorias idiopaticas junto con la polimiositis
y la miositis por cuerpos de inclusién. Se
caracteriza por debilidad muscular proximal y
una erupcién cutdnea tipica. La asociacién con
polineuropatia periférica es aun menos frecuente;
se han descrito pocos casos, comunmente con
patron axonal o mixto, y con un prondstico
incierto.!

| PRESENTACION DEL CASO
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Veinte dias antes del ingreso presenté contusion
de rodilla izquierda, sin fractura, seguida de
dificultad grave y simétrica para la marcha por
debilidad de extremidades inferiores y superiores.
Las lesiones cutdneas aumentaron en tamafio y
distribucién. Posteriormente desarrolld disfagia
para alimentos e imposibilidad para levantarse de
la cama, por lo que fue trasladado por familiares
al centro asistencial.

Al ingreso se documentd fototipo cutdneo III/IV
segun la clasificacién de Fitzpatrick. La dermatosis
era diseminada, simétrica, predominante en areas
fotoexpuestas y superficies extensoras, constituida
por placas y maculas hiperpigmentadas violaceo-
eritematosas con poiquilodermia, fina
descamacion y xerosis, de evolucion subaguda. Se
identificé poiquilodermia eritemato-violdcea en
hombros, cuello posterior y parte superior del
dorso, compatible con signo de chal. En ambas
manos se observaron hiperqueratosis,
descamacion con fisuras en cara lateral y cuticula
de los dedos, asi como pdpulas de Gottron.
También se aprecié poiquilodermia violdcea con
leve descamacion en cara lateral de los muslos,
compatible con signo de Holster o funda.

La evaluacion neuroldgica y motora mediante
escala de Daniels evidenci6 fuerza muscular 1/5 en
las cuatro extremidades, de forma simétrica y con
compromiso proximal y distal, asociada a
arreflexia  bicipital, tricipital, rotuliana vy
aquiliana. La sensibilidad superficial, profunda, al
dolor y la palestesia se encontraron conservadas.
Se constatd disfagia alta grave. A la evaluacién
pulmonar se observd disminucién del murmullo
vesicular en bases y crépitos bibasales.

Los exdmenes de laboratorio iniciales
reportaron hematologia y electrolitos dentro de
rangos normales. Los estudios bioquimicos y
enzimaticos revelaron creatinina de 0.30 mg/dL,
creatina cinasa de 3,147.20 UJ/L, aspartato
aminotransferasa de 447 IU/L, alanina
aminotransferasa de 251 IU/L, gamma-glutamil
transferasa de 506 IU/L, aldolasa de 31.89 UI/L y
proteina C reactiva de 74.71 mg/dL. El
electrocardiograma mostré ritmo sinusal. La
radiografia de tdérax evidencié opacidades

confluentes multifocales en ambos campos
pulmonares, de bordes mal definidos, compatibles
con infiltrados alveolares.

El electromiograma informé proceso polineuro-
miopdtico: neuropatia tibial y peronea comun
izquierdas de patron axonal, lesion severa de
nervios mediano, ulnar, axilar y femoral
izquierdos, neuropatia sural y peronea superficial
izquierdas de patrén axonal grave, y proceso
miopdtico. El tamizaje de miopatias inflamatorias
fue positivo (++) para anticuerpo anti-Mi-2a. La
biopsia de musculo deltoides derecho mostré
preservacion parcial de la arquitectura fascicular,
atrofia de fibras con predominio perifascicular e
infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular y
perimisial; se identificaron fibras en degeneracion
y regeneraciéon ocasionales, sin infiltrado
endomisial significativo. La biopsia de piel mostrd
cambios de interfase con degeneracion vacuolar
de la capa Dbasal, infiltrado inflamatorio
linfocitario superficial perivascular, leve atrofia
epidérmica y cambios dérmicos compatibles con
proceso inflamatorio cutdneo asociado.

Ante la  sospecha clinica, se 1inicid
metilprednisolona intravenosa en pulsos de 1 g
cada 24 horas durante cinco dias. Por neumonia
por aspiracion se afiadié ampicilina/sulbactam 1.5
g intravenosos cada ocho horas, ademéas de
nebulizaciones con budesoénida y salbutamol cada
ocho horas. La rabdomidlisis se traté con
soluciones calculadas por d4rea de superficie
corporal y se colocd sonda nasogdstrica para
alimentacion enteral. Posteriormente, el paciente
presentd disminucién de la dermatosis, aumento
de fuerza muscular a 2/5 y disfagia alta moderada.
Los controles mostraron disminucion de creatina
cinasa a 1,408 U/L, aldolasa a 5.18 UI/L, aspartato
aminotransferasa ~a 117 IU/L, alanina
aminotransferasa a 108.80 IU/L y gamma-glutamil
transferasa a 411 1IU/L. La tomografia
toracoabdominal con medio de contraste mostrd
consolidado en base pulmonar derecha y minima
cantidad de liquido pleural, sin otros hallazgos
descritos. El paciente continué en cuidados
intensivos de Medicina Interna para seguimiento
de la respuesta terapéutica.
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Figura 1. Dermatosis diseminada con placas y mdculas hiperpigmentadas violdceo-eritematosas, poiquilodermiay fina
descamacion.

Fuente: archivo clinico del caso; version desidentificada para publicacion.

Figura 2. Poiquilodermia eritemato-violdcea en region posterior superior, compatible con el signo de chal descrito en el caso.

Fuente: archivo clinico del caso.

Figura 3. Hiperqueratosis, descamacion y fisuras, con pdpulas de Gottron en la mano.
Fuente: archivo clinico del caso.
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Figura 4. Poiquilodermia violdcea en cara lateral del muslo, correspondiente al signo de Holster o funda descrito.
Fuente: archivo clinico del caso.

Figura 5. Microfotografia de biopsia muscular con cambios compatibles con atrofia perifascicular e infiltrado inflamatorio
descritos en el caso.

Fuente: archivo clinico del caso.

Figura 6. Microfotografia de piel con cambios de interfase e infiltrado inflamatorio perivascular descritos en el informe
histopatoldgico.

Fuente: archivo clinico del caso.

| piscusion

Se documenta un caso de dermatomiositis
asociada a polineuropatia periférica de patron
axonal, una presentacion altamente infrecuente.
La busqueda bibliografica comunicada por los
autores identific6 pocos casos similares y el
término «neuromiositis» se ha utilizado para
describir esta asociacion; no obstante, su empleo

continda siendo controvertido por la rareza de la
entidad y la ausencia de estudios sistematizados.

La asociacion entre dermatomiositis y
enfermedad neopldsica se ha descrito con
frecuencia variable, por lo que debe considerarse
la posibilidad de neoplasia subyacente vy
efectuarse la valoracion clinica correspondiente.
En este caso se realizé tomografia
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toracoabdominal como parte de la busqueda de
enfermedad pulmonar y tamizaje ante la sospecha
de un proceso paraneopldsico. Ante la falta de

guias clinicas estandarizadas para estos
escenarios, el abordaje debe apoyarse en los
hallazgos clinicos, neurologicos,

electrofisioldgicos, seroldgicos e histopatoldégicos.:

La respuesta al tratamiento puede ser variable.
Se han descrito pulsos de metilprednisolona e
inmunoglobulinas entre las estrategias empleadas,
aunque no existe un esquema
estandarizado  para
polineuropatia. También se han comunicado
respuestas parciales o nulas al manejo clasico. En
el presente caso se observé mejoria clinica y
bioquimica inicial tras la administracion de
metilprednisolona, sin la evolucidn esperada para
una dermatomiositis con anticuerpo anti-Mi-2a.**

terapéutico
la asociacion con

La rareza de esta asociacién y su limitada
documentacion enfatizan la necesidad de
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reconocer manifestaciones clinicas que se apartan
del patrén habitual de debilidad
predominantemente proximal. El diagndstico y
manejo de la dermatomiositis asociada a
polineuropatia periférica de patron axonal
representan un reto clinico que exige seguimiento
multidisciplinario y documentacion sistematica de
nuevos casos.

CONCLUSIONES

La dermatomiositis asociada a polineuropatia
periférica de patrén axonal es una presentacion
infrecuente. La integracion de hallazgos cutaneos,

neuromusculares, bioquimicos, seroldgicos,
electrofisiolégicos e histopatolégicos permitié
sustentar el diagnostico en este caso. La

evaluacion de complicaciones sistémicas, la
busqueda de enfermedad asociada y el
seguimiento de la respuesta terapéutica son
componentes fundamentales del abordaje clinico.
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