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RESUMEN

Introduccion: La polimiositis es una enfermedad del tejido conectivo caracterizada por la presencia de debilidad muscular de
predominio proximal y en ocasiones de los musculos respiratorios, del miocardio y de los musculos de la deglucién. Cuando se
presentan manifestaciones de piel asociadas se le denomina dermatomiositis.

Objetivo: Determinar la capacidad aerdbica, la fuerza muscular y los niveles séricos de fosfocreatincinasa, asi como realizar las
pruebas ergométricas en pacientes con sospecha de dermatomiositis/ polimiositis.

Metodologia: Estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo. Para el diagndstico positivo se tuvieron en cuenta los criterios de
Bohman y cols. Se describi6 la edad al diagndstico de la enfermedad asi como el género. Se calculd la capacidad aer6bica
determinando el consumo maximo de oxigeno con la ayuda del protocolo de Balke. Se evalué la fuerza muscular segin la escala
del Medical Research Council (MRC). La determinacion de los niveles séricos de fosfocreatincinasa se realizo utilizando una
prueba enzimatica que determina la actividad de la misma en suero. La tension arterial se midié de manera manual con el uso de
un esfigmomanometro, la frecuencia cardiaca fue medida utilizando un monitor.
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Resultados: La mayor frecuencia de género correspondié al femenino con un 63,3 %. La mayor frecuencia de edad resulto el
grupo comprendido entre los 42 y 52 afios con un 36,4 %. La mayor frecuencia con respecto a la evaluacion de la fuerza muscular
pelviana correspondi6 al grado 4 con un 72,7 %. La mayor frecuencia segun el rango de concentraciones de fosfocreatincinasa al
momento del diagndstico correspondié al grupo con concentracion de 0 a 200 Ul con un 54,5 %. La mayor frecuencia segun el
tiempo de duracion de la prueba de esfuerzo correspondi6 al grupo de 6,1 a 10 minutos con un 72,7 %. La mayor frecuencia segun
el pulso en reposo correspondié al grupo de 71 a 100 pulsaciones por minuto con un 54,6 %. Se observa una tendencia a una
mayor frecuencia de pacientes en los rangos de 60-70 y de 71-99 pulsaciones por minuto durante la prueba ergométrica, mientras
se observa una tendencia a una mayor frecuencia de pacientes en los rangos de 71-99 y 100 y mas pulsaciones por minuto después
de la prueba ergométrica. La mayor frecuencia segun la capacidad aerébica medida a través del consumo maximo de oxigeno
correspondio al grupo de 17,0-24,4 mL/kg/min con un 45,4 %.

Conclusiones: Tanto la elevacion de la fuerza muscular pelviana como la evaluacidn de la elevacion de la concentracién de la
fosfocreatincinasa constituyeron importantes criterios que permitieron llegar al diagndstico positivo. La no recuperacion total del
pulso y de la tensidn arterial diast6lica después de la prueba ergométrica pudo estar asociada a algun trastorno en los mecanismos
de regulacidn de la frecuencia de pulso y la tension arterial. La mayoria de los pacientes estudiados presenta capacidad limitada
frente a la realizacion de grandes esfuerzos.

Palabras clave: dermatomiositis/ polimiositis, miopatia inflamatoria idiopatica, capacidad aerdbica, fuerza muscular, enzimas
musculares, fosfocreatincinasa

ABSTRACT

Introduction: Polimiositis is a connective tissue disease characterized by the presence of proximal muscular weakness of
breathing muscles, myocardium and deglution muscles. When it is associated with skin manifestations it is denominated
dermatomiositis.

Objective: To determine the aerobic capacity, muscular force and phosphokreatincinase levels in serum, as well as to carry out
the ergometric tests in patients with dermatomiositis / polimiositis suspicion.

Methodology: Descriptive, longitudinal and retrospective study. For the positive diagnosis we were use Bohman and cols criteria.
We describe the age and gender at the diagnosis. The aerobic capacity was calculated determining the maximum oxygen
consumption according to Balke protocol. Muscular force was evaluated according to the Medical Research Council scale. The
determination of phosphokreatincinase levels in serum was carried out using an enzymatic test that determines the enzyme activity
in serum. The arterial tension was measured in a manual way with the use of a sphygmomanometer; the heart frequency was
measured using a monitor.

Results: The biggest gender frequency corresponded to the feminine one with 63,3 %. The biggest age frequency was the group
understood between the 42 and 52 years with 36,4 %. The biggest frequency with regard to the evaluation of the muscular pelvic
force corresponded to the 4™ grade with 72,7 %. The biggest frequency according to the range of phosphokreatincinase serum
concentrations at the moment of diagnosis corresponded to the group with concentration from 0 to 200 Ul with 54,5 %. The
biggest frequency according to the time of duration of the effort test corresponded to the group from 6,1 to 10 minutes with 72,7
%. The biggest frequency according to the pulse in rest corresponded to the group from 71 to 100 pulsations per minute with 54,6
%. A tendency is observed to a bigger frequency of patient in the ranges of 60-70 and of 71-99 pulsations per minute during the
ergometric test, while one observes a tendency to a bigger frequency of patient in the ranges of 71-99 and 100 and more pulsations
per minute after the ergometric test. The biggest frequency according to the aerobic capacity measured through the maximum
oxygen consumption corresponded to the 17,0-24,4 mL / kg / min group with 45,4 %.

Conclusions: Muscular pelvic force and phosphokreatincinase concentration evaluation constituted an important approaches that
allowed to arrive to positive diagnosis. The not total recovery of pulse and of diastolic arterial tension after the ergometric test
could be associated to some dysfunction in the regulation mechanisms of pulse frequency and arterial tension. Most of the studied
patients present limited capacity in the realization of big efforts.

Keywords: dermatomyositis / polymyositis, inflammatory idyopatic myopaty, aerobic capacity, muscular force, muscular
enzymes, phosphokreatincinase
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INTRODUCCION

La polimiositis es una enfermedad del tejido conectivo
caracterizada por la presencia de debilidad muscular de
predominio proximal, en la cintura escapular y pélvica, de los
musculos respiratorios, de la deglucién y del miocardio.
Cuando se presentan manifestaciones de piel asociadas se le
denomina dermatomiositis.>*® Esta enfermedad fue descrita
desde 1886 por clinicos alemanes, pero quien definid el
término de polimiositis fue E. Wagner en 1886,% y el de
dermatomiositis fue H. Unverricht en 1891.° Los cambios
clinicos ocurren debido a la presencia de inflamacién cronica
de la musculatura estriada de etiologia desconocida.® Desde
el punto de vista anatomopatolégico se caracteriza por
inflamacién no supurada del musculo estriado y piel, con
presencia de vasculitis como alteracion anatomopatolégica
subyacente.?

La etiopatogenia de estas enfermedades es actualmente
desconocida si bien existe la tendencia a considerar que se
trata de un desorden de origen autoinmune. Como tal se
invocan mecanismos etiopatogénicos como los hormonales,
infecciosos (virales y bacterianos), ambientales, mecanismos
de mimetismo molecular, inmunolégicos y genéticos. Dentro
de los factores infecciosos se destacan las hip6tesis que
involucran a los virus. Se ha invocado a Picornavirus,
Coxsackie B, Mixovirus, Virus de la Inmunodeficiencia
Humana (VIH) y al Virus Linfotrépico de Células T Humano
(HTLV-1).3®

Mas recientemente se ha definido el término miopatias
inflamatorias idiopaticas el cual constituye un grupo
heterogéneo de enfermedades autoinmunes, sistémicas y
adquiridas que se caracteriza por inflamacién del musculo
estriado. Este grupo incluye a la polimiositis y la
dermatomiositis las cuales pueden presentarse de forma
aislada o asociadas a otras enfermedades autoinmunes
sistémicas. Ademas incluye a la miositis por cuerpos de
inclusion.’

El ejercicio aerdbico es una de las estrategias utilizadas en el
manejo de los pacientes con dermatomiositis/ polimiositis.
En los pacientes con esta afeccion se presentan
modificaciones en el parénquima pulmonar y en el sistema
cardiovascular. Por tales motivos la capacidad aer6bica ha
sido utilizada por varios autores como un marcador
pronéstico de interés en esta entidad.?

La capacidad aerobica es la capacidad maxima para
transportar y utilizar el oxigeno y es considerada como un
importante indice de acondicionamiento cardiovascular. La
misma representa la capacidad maxima del sistema de

transporte de oxigeno y de sintesis aer6bica de
adenosintrifosfato (ATP).

Se define como fuerza muscular a la potencia maxima que
un masculo o grupo muscular puede generar.® También se
define como la capacidad del misculo para ejercer una fuerza
y vencer una resistencia.® El estudio de la fuerza muscular en
pacientes con dermatomiositis/ polimiositis permite evaluar
el grado de afectacion que existe a nivel muscular.®

En la dermatomiositis/ polimiositis se presenta una elevacion
de las concentraciones plasmaticas de varias enzimas, las
cualessondtiles en el estudio de estas enfermedades
musculares: transaminasas, lactato dehidrogenasa, aldolasa y
fosfocreatincinasa (CPK).°

La CPK esuna enzima esencial de la actividad muscular,
de ahi que se encuentre fundamentalmente en el musculo
cardiaco, el estriado y también en el cerebro. Cataliza la
trasferencia reversible del fosfato. El equilibrio de la reaccion
depende de las concentraciones de iones hidrégeno. La CPK
es una enzima que escapa de un muasculo deteriorado.

Sus niveles elevados indican que el mdsculo esta siendo
destruido por algin proceso anormal, tal como un
trauma, una distrofia muscular o una inflamacién. Un
nivel alto de CPK sugiere que los muisculos en si son
la causa probable de la debilidad muscular, pero no indica
exactamente cudl podria ser el desorden especifico.’

Estudios en poblaciones anglosajonas sugieren que la
incidencia anual de las miopatias inflamatorias idiopaticas es
de 2-10 casos / milldn de habitantes / afio. Otros estudios
estiman una incidencia de 8,4 casos / millon de habitantes /
afio para la dermatomiositis y de 4,9 casos / mill6n de
habitantes / afio para la polimiositis.

El patrén de incidencia se modifica de acuerdo a los grupos
de edad siendo de 0,8 a 4,1 / millén de habitantes / afio en
menores de 15 afios y de 10,5 / millén de habitantes / afio en
mayores de 65 afios.7 En Espafia se ha reportado una
incidencia media anual de 2,2-10,6 nuevos casos / millén de
habitantes / afio.'

En un estudio realizado en el Servicio de Reumatologia del
Instituto de Seguros Sociales de Medellin, Colombia en el
periodo de 1992-2000 por Pinto P y cols. se describidé una
mayor representacion del género femenino con una razon
femenino/ masculino 4,1 / 1; la edad promedio al momento
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Almanza Liranza Z y cols. presentaron en el afio 2010 los
casos de tres pacientes atendidos en el Hospital Pediatrico
Juan Manuel Méarquez, dos de los cuales presentaron como
primeras manifestaciones debilidad en los miembros
inferiores y artritis que dificultaba la marcha de forma
progresiva. El tercer paciente presentaba lesiones escamosas
en la piel, hipopigmentadas en la cara y los miembros,
acompafiadas de astenia y artritis de las rodillas.*

La importancia de la evaluacién de la capacidad aerébica y
de la fuerza muscular escapular y pelviana en el estudio del
grado de afectacién muscular que existe en pacientes con
dermatomiositis/ polimiositis asi como la importancia de la
evaluacion de los niveles séricos de las enzimas musculares
nos motivo a determinar la capacidad aer6bica, la fuerza
muscular y los niveles séricos de CPK, asi como realizar las
pruebas ergométricas en pacientes con sospecha de
dermatomiositis/ polimiositis que acudieron a la consulta de
Reumatologia del Hospital Clinico Quirtrgico Hermanos
Ameijeiras en el periodo comprendido entre enero del 1985 y
mayo del 2013.

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo
con el objetivo de determinar la capacidad aerdbica, la fuerza
muscular pelviana y escapular, los niveles séricos de CPK asi
como realizar las pruebas ergométricas en los pacientes con
sospecha de dermatomiositis/ polimiositis que acudieron a la
consulta de Reumatologia del Hospital Clinico Quirdrgico
Hermanos Ameijeiras en el periodo comprendido entre enero
del 1985 y mayo del 2013.

La muestra estuvo conformada por 11 pacientes. Criterios de
inclusion: Se incluyeron aquellos pacientes con debilidad
muscular progresiva predominante 0 exclusivamente
proximal durante semanas 0 meses; elevacién de los niveles
séricos de enzimas musculares, biopsia muscular evidente de
necrosis de las fibras musculares con regeneracion e
infiltracion celular mononuclear y cambios
electromiogréficos multifocales (criterios de Bohman y cols,
1977).8

En el caso de la polimiositis se consider6 como positivo todo
aquel paciente que cumpliera con los 4 criterios descritos.
Para la dermatomiositis se adiciond como criterio adicional la
presencia de rash cutaneo (papula de Gotron y eritema en
Heliotropo). Se excluyeron aquellos pacientes con
dermatomiositis/ polimiositis asociada a otra enfermedad del
tejido conectivo.

Se recogieron los siguientes datos en el modelo
confeccionado a tales propdsitos: edad al inicio de la
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sintomatologia, género, tiempo de duracién de la prueba de
esfuerzo, pulso en reposo, pulso durante y después de la
prueba ergométrica, capacidad aerdbica, tension arterial
diastolica en reposo, tension arterial diastélica durante y
después de la prueba ergométrica, concentracion de CPK y
los resultados de las pruebas de fuerza muscular pelviana y
escapular.

Antes de llevar a cabo el estudio se obtuvo la aprobacion de
este por el consejo cientifico de la institucion, y estuvo
justificado desde el punto de vista ético en conformidad con
los principios éticos de la declaracion de Helsinki. La prueba
de ejercicio se realizé utilizando el protocolo de Balke,* para
la medicion de la capacidad aerobica, con el uso de un
cicloergémetro. Dicho protocolo consistid en pedalear 50-60
rpm a partir de una carga inicial de 25 Watts, incrementando
la velocidad del trabajo cada dos minutos por 25 Watts.
Luego de cada incremento se midid la tension arterial de
manera manual con el uso de un esfigmomandmetro, la
frecuencia cardiaca fue medida utilizando un monitor.

Al finalizar la prueba se midieron la frecuencia cardiaca y la
tension arterial, a los minutos 1, 2, 3 'y 4 de recuperacion. Los
pardmetros estudiados fueron recolectados y procesados en
una computadora Pentium 4y luego se calculé el consumo
maximo de oxigeno (VO, M&x) a través de la siguiente
expresion matematica:

VO, Max (ml/kg/min) = 200 + (12 x Carga de trabajo
(Watts) / Peso corporal (kg)

La fuerza muscular fue evaluada segln la escala del Medical
Research Council (MRC) para Fuerza Muscular la cual
utiliza una escala del 0 al 5 que gradua la fuerza muscular del
paciente. Dicha escala se describe a continuacion:*

Grado 5: Fuerza muscular normal contra resistencia
completa.

Grado 4: La fuerza muscular estd reducida pero la
contraccion muscular puede realizar un movimiento articular
contra gravedad y resistencia.

Grado 3: La fuerza muscular estd reducida tanto que el
movimiento articular solo puede realizarse contra la
gravedad, sin la resistencia del examinador.

Grado 2: Movimiento activo que no puede vencer la fuerza
de gravedad.

Grado 1: Esbozo o vestigio de contraccion muscular.

Grado 0: Ausencia de contraccion muscular.
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La determinacién de los niveles séricos de CPK se realizo
utilizando una prueba enzimatica para CPK que determina la
actividad de la misma en suero, a través de la medicién de la
velocidad de formacion de NADPH a 340 nm. La lectura se
realizé utilizando un analizador automético marca Hitachi
902, se utilizé un juego de reactivos de la casa comercial
Finlay, La Habana, Cuba.

Se confeccionaron tablas de distribucion de frecuencias
(nimeros absolutos y porcentajes). Se aplico la prueba de
comparacion de proporciones para describir la significacion
estadistica de las variables estudiadas. Se fijé un intervalo de
confianza del 95 %. Un valor de p < 0,05 se considerd
estadisticamente  significativo. Se utilizd6 el paquete
estadistico MedCalc version 6.0.

RESULTADOS

La mayor frecuencia de género en pacientes con diagnostico
de dermatomiositis/ polimiositis correspondié al género
femenino con un 63,3 % lo cual puede ser observado en la
tabla 1.

Tabla 1. Distribucién de los pacientes con polimiositis y/o
dermatomiositis segin género

Género Numero | Porcentaje
Masculino | 4 36,6 %
Femenino | 7 63,3 %
Total 11 100 %

Fuente: Historias clinicas
Test de comparacion de proporciones: 0,051 p=0,8214

La mayor frecuencia de edad al diagnostico de
dermatomiositis / polimiositis resulté el grupo comprendido
entre los 42 y 52 afios de edad con un 36,4 %.

Le sigue en mayor frecuencia el grupo de 31 a 41 afios con
un 27,3 %, como se puede observar en la tabla 2.

Tabla 2. Distribucion de pacientes con polimiositis y/o
dermatomiositis segun grupos de edades
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La mayor frecuencia con respecto a la evaluacion de la fuerza
muscular pelviana de acuerdo a la escala del MRC
correspondio al grado 4 con un 72,7 % seguido de los grados
3y5con 18,2 %y 91 % respectivamente, como se puede
observar en la tabla 3.

Tabla 3. Distribucion de pacientes con polimiositis y/o
dermatomiositis segin fuerza muscular pelviana

Fuerza muscular | NUmero de | Porcentaje
pelviana pacientes

3/5 2 18,2 %
4/5 8 72,7 %
5/5 1 9,1%
Total 11 100

Fuente: Historias clinicas

La mayor frecuencia segun el rango de concentraciones de
CPK al momento del diagnoéstico de dermatomiositis/
polimiositis correspondi6 al grupo con concentracion de CPK
de 0 a 200 Ul con un 54,5 %, seguido del grupo con
concentracion de CPK de 500,1 y mas con un 27,3 %, como
se puede observar en la tabla 4.

Tabla 4. Distribucién de pacientes con diagnostico de polimiositis
y/o dermatomiositis segun los niveles séricos de la CPK

Rango de concentraciones de CPK | Numero | Porcentaje
(un

0a200 6 54,5 %
200,1 a 500 2 18,2 %
500,1 y més 3 27,3%
Total 11 100 %

Fuente: Historias clinicas

La mayor frecuencia segin el tiempo de duracién de la
prueba de esfuerzo correspondi6 al grupo de 6,1 a 10 minutos
con un 72,7 %, seguido del grupo de 0 a 6 minutos con un
18,2 %, lo cual puede ser observado en la tabla 5.

Tabla 5. Tiempo de duracion de la prueba de esfuerzo en pacientes
con polimiositis/ dermatomiositis

Edad (afios) | Numero | Porcentaje
20-30 2 18,2 %
31-41 3 27,3 %
42 -52 4 36,4 %
53-63 2 18,2 %
Total 11 100 %

Fuente: Historias clinicas

Tiempo de duracién NUmero de Porcentaje
(minutos) pacientes

0ab 2 18,2 %
6,1a10 8 72,7 %
10,1y més 1 9,1%
Total 11 100 %

Fuente: Historias clinicas
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La mayor frecuencia segln el pulso en reposo correspondi6
al grupo de 71 a 100 pulsaciones por minuto con un 54,6 %,
seguido del grupo de 60 a 70 pulsaciones por minuto con un
45,4 %, lo cual puede ser observado en la tabla 6.

Tabla 6. Pulso en reposo (antes de la prueba ergométrica) en
pacientes con polimiositis/ dermatomiositis

Pulso en reposo | NUmero de pacientes | Porcentaje
60a70 5 45,4 %
71a100 6 54,6 %
Total 11 100 %

Fuente: Historias clinicas

ISSN: 1817-5996
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Test de comparacion de proporciones; 0,091 p =0,7629

Teniendo en cuenta la medicion del pulso durante y después
de la prueba ergométrica todos los pacientes estudiados se
encuentran en los rangos entre 60 y mas de 100 pulsaciones
por minuto. Se observa una tendencia a una mayor frecuencia
de pacientes en los rangos de 60 — 70 y de 71 — 99
pulsaciones por minuto durante la prueba ergométrica,
mientras se observa una tendencia a una mayor frecuencia de
pacientes en los rangos de 71 — 99 y 100 y mas pulsaciones
por minuto después de la prueba ergométrica. Estas
frecuencias pueden ser observadas en la tabla 7.

Tabla 7. Pulso durante y después de la prueba ergométrica en pacientes con polimiositis/ dermatomiositis

Pulso (latidos/ minuto) | Durante la prueba ergométrica | Después de la prueba ergométrica
minutos 1 2 3 4 1 2 3 4
menos de 60 0 0 0 0 0 0 0 1
60-70 5 4 2 1 2 3 4 3
71-99 6 7 9 8 6 6 6 6

100 y mas 0 0 0 2 3 2 1 1
Total 11 11 11 11 11 11 11 11

Fuente: Historias clinicas

La mayor frecuencia segln la capacidad aer6bica medida a
través del consumo maximo de oxigeno correspondid al
grupo de 17,0 — 24,4 mL/kg/min (clase I1-capacidad limitada
a grandes esfuerzos) con un 45,4 %, como puede ser
observado en la tabla 8.

Tabla 8. Capacidad aerdbica en pacientes con polimiositis/
dermatomiositis

La medicion de la tension arterial diastélica antes de
realizada la prueba ergométrica arrojo una mayor frecuencia
en el grupo de 81 y mas mmHg, con un 63,6 %, como se
puede observar en la tabla 9.

Tabla 9. Tension arterial diastdlica en reposo (antes de la prueba
ergométrica) en pacientes con polimiositis/ dermatomiositis

Tension arterial diastélica Namero de Porcentaje
(mmHg) pacientes

60 a 80 4 36,4 %
81y més 7 63,6 %
Total 11 100 %

V O, Mé&x (mL/kg/min) NUmero de Porcentaje
pacientes

3,5-6,9 (clase 1V) Acostado, 0 0%

respiracion en cama

7,0-16,9 (clase I11) 3 27,3 %

Limitacion de la vida diaria

17,0-24,4 (clase I1) 5 454 %

Capacidad limitada a grandes

esfuerzos

24,5-35,0 (clase 1) Sano 3 27,3%

sedentario

35,1-38,0 (clase 1) Sano 0 0%

Total 11 100 %

Fuente: Historias clinicas

Fuente: Historias clinicas

La medicion de la tension arterial diastélica durante y
después de la prueba ergométrica en los minutos 1, 2, 3y 4
arrojo un aumento de la misma durante la realizacién de la
prueba que oscilé6 desde los 60 mmHg hasta 111 y mas
mmHg, estando la totalidad de los pacientes en el Gltimo
grupo (111 mmHg y mas en el minuto 4).

Por su parte después de la realizacion de la prueba
ergométrica ocurre una recuperacion parcial de la tension
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arterial diastdlica que solo llega al grupo de 81 a 110 mmHg
en el cual estd representada la totalidad de los pacientes al
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minuto 4. Lo anteriormente descrito puede ser observado en
la tabla 10.

Tabla 10. Tensién arterial diastélica durante y después de la prueba ergométrica en pacientes con polimiositis/ dermatomiositis

Pulso (latidos/ minuto) | Durante la prueba ergométricas | Después de la prueba ergométrica
Minutos 1 2 3 4 1 2 3 4
60-80 3 0 0 0 0 0 0 0
81-110 6 3 3 0 0 7 9 11
111y mas 2 8 8 11 11 4 2 0
Total 11 11 11 11 11 11 11 11

Fuente: Historias clinicas

DISCUSION

La mayor frecuencia de género en pacientes con diagnéstico
de dermatomiositis/ polimiositis descrita en el género
femenino en nuestro trabajo coincide con los reportes de
otros autores al respecto. lrazoque-Palazuelos F y cols
revelan que el rango de incidencia por sexo (mujer : hombre)
es de 2,5:1; siendo cercana a 1:1 en la nifiez y en los casos
de asociacion a neoplasia, y tan alto como 10:1 cuando
coexiste con otra enfermedad del tejido conectivo.’® Por su
parte Restrepo JF sefiala que las mujeres se afectan mas que
los hombres en una proporcién de 2-3: 1.3 La Guia Mexicana
de Préactica Clinica para el Diagnéstico y Tratamiento de
Polimiositis y Dermatomiositis sefiala que ambas
enfermedades afectan con mayor frecuencia a las mujeres
con una relacién mujer-hombre de 2:1;” esta misma relacién
se sefiala por Hofman J.° y por Almanza Liranza y cols."’

En un estudio realizado en Quebec, Canada por Bernatsky S
y cols. la prevalencia encontrada fue mayor en mujeres y en
personas de edad avanzada, con una tendencia a una mayor
prevalencia en areas urbanas. Las prevalencias estimadas
fueron menores en los hombres jovenes de areas rurales y
mayores en mujeres de edad avanzada en 4reas urbanas.'®

La mayor frecuencia de edad al diagndstico de
dermatomiositis / polimiositis encontrada en nuestro estudio
coincide con reportes de otros autores. Restrepo JF plantea la
existencia de una incidencia bimodal, presentando los picos
en la infancia (5-15 afios) y en la vida adulta (30-50 afios).?
Chavez Gonzalez N y cols resaltan que puede aparecer a
cualquier edad pero sobre todo entre los 40 y 60 afios 0 en
nifios, entre los 5 y 15 afios.

Este grupo de trabajo reporté un caso de dermatomiositis en
el cual el comienzo de la enfermedad se presenté de forma
aguda. Los sintomas iniciales fueron la debilidad muscular
proximal, la erupcion cutanea y el edema periorbitario con

forma de heliotropo. La enfermedad evolucion6 con un curso
acelerado.

Este grupo concluy6 que el diagnéstico precoz de la
enfermedad guarda relacion paralela con el pronéstico.™
Por su parte Irazoque-Palazuelos F y cols plantean que los
rangos de incidencia anual se incrementan con la edad: de 2,5
por millon en menores de 15 afios a 10,5 por millén en
mayores de 65 afios.

También sefialan que se han establecido picos de incidencia
bimodal, siendo en nifios de 5 a 14 afios predominante la
dermatomiositis, y en adultos de 45 a 64 afios generalmente
la polimiositis.16 Por su parte Hofman J. sefiala una edad
media entre 40 y 50 afios.® El hecho de que solo se reporten
pacientes adultos en nuestro estudio se debe a que nuestro
servicio de Reumatologia solo atiende a pacientes mayores
de 18 afios de edad.

La mayor frecuencia con respecto a la evaluacion de la fuerza
muscular pelviana de acuerdo a la escala del MRC
correspondi6 al grado 4 con un 72,7 % seguido de los grados
3y5con 18,2 % y 9,1 % respectivamente. La evaluacion de
la fuerza muscular pelviana resulté de importancia para
establecer el diagnostico de dermatomiositis/ polimiositis en
nuestros pacientes.

La estructura basica del masculo es la fibra muscular que, por
lo general, tiene una longitud igual a la del musculo. La
union de varias fibras constituye haces o fasciculos
musculares que acabaran formando el mdsculo. Este musculo
se encuentra rodeado por una cubierta de tejido conectivo que
acabara formando en los extremos, los tendones, estructuras
que permiten el anclaje de los muasculos en el esqueleto. Las
acciones de los musculos necesitan de un proceso de
activacion que permite la unién de la actina y la miosina que
son las responsables de generar una variacion de la longitud
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total del musculo. Es entonces facil de entender que para que
exista una adecuada fuerza muscular se requiere la integridad
fisica de estas estructuras.?

Los hallazgos de las biopsias musculares en las miopatias
inflamatorias idiopaticas exponen la presencia de infiltrados
inflamatorios endomisiales compuestos por células TCD8+,
TCD4+ y macrofagos asi como infiltrados perivasculares
compuestos por células T CD4+, macrdfagos y células B.

El infiltrado endomisial sugiere una reaccion inmune directa
hacia las fibras musculares y ha sido sugerido como tipico
para la polimiositis, mientras que el infiltrado perivascular
indica una reaccion inmunitaria contra los vasos sanguineos
tipicos en la dermatomiositis.”*#

Mammen AL y Amato A definen como la caracteristica
histopatoldgica distintiva en la dermatomiositis a la atrofia
perifascicular, generalmente con infiltrado de células
mononucleares perimisial y perivascular, linfocitos B y
células T CD4+, necrosis Yy regeneracion de fibras
musculares, microinfartos, depésitos de inmunoglobulinas y
del complejo de ataque a la membrana alrededor de los vasos
pequefios.”?

Todo este ambiente inflamatorio perimisial y perivascular
implicado en la inmunopatogenia de la dermatomiositis/
polimiositis justifica la destruccion de las estructuras
musculares y la consecuente afectacion de la fuerza
muscular.

La CPK es una enzima esencial de la actividad
muscular. De ahi que se encuentre fundamentalmente en el
musculo cardiaco, el estriado y también en el cerebro. Esta
enzima cataliza la trasferencia reversible del fosfato. El
equilibrio de la reaccién depende de las concentraciones de
iones hidrégeno.’

La principal proporcion de la actividad total de la CPK
se encuentra en los muisculos esqueléticos y esta
corresponde de manera predominante a la isoforma CK-3.
Otros tejidos con niveles de CPK relativamente elevados
incluyen el miocardio en el cual predomina la isoforma CK-
2 y el tracto gastrointestinal y el cerebro en los cuales
predomina la isoforma CK-1.°

Un biomarcador es un parametro bioldgico que puede ser
medido en sangre u otros tejidos y es usado como sefial o
medida de un proceso normal o anormal, asi como de una
condicién o enfermedad. En medicina los biomarcadores se
utilizan en el diagndstico, en el establecimiento de
unpronostico, como marcador de actividad de la enfermedad
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teniendo utilidad en el monitoreo de la terapéutica 0 como
marcador subrogado en la investigacién.?

La CPK constituye un marcador altamente sensible y
confiable para evaluar la actividad de la enfermedad pues sus
concentraciones plasmaticas se elevan de forma marcada al
ser liberada rapidamente del tejido dafiado.’

La mayor frecuencia segun el rango de concentraciones de
CPK al momento del diagnoéstico de dermatomiositis/
polimiositis correspondi6 al grupo con concentracion de CPK
de 0 a 200 Ul con un 54,5 %, seguido del grupo con
concentracion de CPK de 500,1 y mas con un 27,3 %. Esta
elevacion en la concentracion de la CPK constituyd un
importante criterio que permitio el diagndstico positivo de
nuestros pacientes.

Dimachkie y Amato plantean que la elevacion de los niveles
séricos de enzimas musculares, particularmente de la CPK,
apoya el diagndstico de la miopatia inflamatoria con una
sensibilidad aproximada del 69 %, pero no es especifica.
Existen otras enzimas que también pueden elevarse como
aldolasa, mioglobina, lactato deshidrogenasa,
aspartatoaminotransferasa (AST) y alaninoaminotransferasa
(ALT).23,26

Estos mismos autores sefialan que los niveles séricos de CPK
se encuentran elevados en la mayoria de los pacientes con
dermatomiositis, sin embargo entre el 20 y el 30 % de los
pacientes con dermatomiositis los niveles séricos de CPK
pueden ser normales. Sin embargo, los niveles séricos de
CPK se encuentran siempre elevados en pacientes con
polimiositis activa.??

También sefialan que la disminucion de los niveles séricos de
CPK generalmente correlaciona con una adecuada respuesta
al tratamiento, sin embargo no describen una correlacion
significativa entre los niveles séricos de CPK y la gravedad
de la debilidad muscular.?*%

Por su parte Cordeiro AC sefiala que la presencia de niveles
séricos de CPK dentro de limites normales en un paciente
con enfermedad activa puede constituir el reflejo de la
existencia de escasas fibras musculares funcionales o atrofia
muscular.?” Este mismo autor plantea que a pesar de las
limitaciones descritas, el nivel sérico de CPK constituye un
estudio bioguimico que permite evaluar la actividad de la
enfermedad y es recomendable realizar esta determinacion al
menos una vez al mes después de iniciar el tratamiento.?’
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Amato sefiala que el nivel sérico de CPK en conjunto con una
adecuada evaluacion de la fuerza muscular, constituyen
medidas Gtiles para evaluar la actividad de la enfermedad.?

La no recuperacion total del pulso y la tension arterial
diastolica después de la prueba ergométrica en nuestros
pacientes podria estar asociada a algin trastorno en los
mecanismos de regulacion de la frecuencia de pulso y la
tensién arterial. Dentro de los mecanismos fisiolégicos de
control del gasto cardiaco y la tension arterial, se describe el
aumento de ambas variables causado por la contraccion del
musculo esquelético durante el ejercicio.

Al contraerse los musculos esqueléticos durante el ejercicio
ocurre una compresion de los vasos sanguineos a lo largo de
todo el cuerpo. El efecto resultante es el paso de sangre desde
los vasos sanguineos periféricos hacia el corazon y los
pulmones, lo cual Ileva a un aumento del gasto cardiaco. Esto
se traduce en un aumento durante el ejercicio de la tensidn
arterial media®®*

En nuestros pacientes ocurre un aumento durante la prueba
de esfuerzo en estos parametros (frecuencia de pulso y
tension arterial diastélica) aunque no hasta las cifras descritas
en sujetos sanos, lo cual puede explicarse por el dafio al
musculo esquelético presente en esta enfermedad. Por su
parte la no recuperacion total de dichos parametros a los 4
minutos de terminado el ejercicio fisico podria explicarse por
la afectacion de mecanismos de regulacion dependientes del
musculo estriado.

Por su parte la medicion de la capacidad aerébica a través del
consumo méaximo de oxigeno arroja que la mayoria de los
pacientes estudiados presenta capacidad limitada frente a la
realizacién de grandes esfuerzos.

Es de esperar que durante el ejercicio fisico aumente la
capacidad de difusion de oxigeno a traves de la barrera
hemato-alveolar de manera fisiolégica. Durante un ejercicio
intenso o durante cualquier otra situacién que produzca un
aumento importante del flujo sanguineo pulmonar y la
ventilacion alveolar ocurre dicho aumento, el cual puede ser
de una cuantia de hasta tres veces la capacidad de difusion en
condiciones de reposo.

Este aumento es causado por varios factores: apertura de
capilares pulmonares durmientes o dilatacion extrema de
capilares previamente abiertos, con el consecuente aumento
del area de la superficie de difusién de oxigeno; aumento de
la relacion ventilacion-perfusion.
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Por tanto en el ejercicio fisico el aumento de la oxigenacion
de la sangre ocurre tanto por aumento de la ventilacion
alveolar (aumento de la concentracién de oxigeno que llega
al alveolo) como por aumento de la capacidad de difusion de
la membrana respiratoria que permite un mayor transporte de
oxigeno.*"3*

La capacidad de aumentar la ventilacion depende en gran
medida del estado de la musculatura estriada que permite la
mecanica de la ventilacion (musculatura respiratoria),
entonces es de esperar que en los pacientes pon
dermatomiositis/ polimiositis la capacidad aerdbica se
encuentre limitada frente a la realizacion de grandes
esfuerzos.

CONCLUSIONES

La mayor frecuencia de género en pacientes con diagnéstico
de dermatomiositis/ polimiositis correspondié al género
femenino.

La mayor frecuencia de edad al diagnostico resulto en el
grupo comprendido entre los 42 y 52 afios de edad.

Tanto la elevacion de la fuerza muscular pelviana como la
evaluacion de la elevacion de la concentracion de la
fosfocreatincinasa constituyeron importantes criterios que
permitieron llegar al diagndstico positivo.

La no recuperacion total del pulso y de la tension arterial
diastolica después de la prueba ergométrica pudo estar
asociada a algun trastorno en los mecanismos de regulacion
de la frecuencia de pulso y la tensién arterial.

La mayoria de los pacientes estudiados presenta capacidad
limitada frente a la realizacion de grandes esfuerzos.
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