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Las Colagenosis o Enfermedades de la Colagena, constituyen un
grupo de enfermedades Sistematicas, en las cuales el tejido conjuntivo,
conectivo o, colageno, es el sitio mas importante, lesionado por la enfer-
medad, derivando de ahi su nombre. Las Colagenosis ademas de su gran
importancia en patologia médica, por sus multiples manifestaciones Sisté-
micas, tienen también importantes manifestaciones dermatoldgicas, las
cuales inician a veces el proceso patolégico.

Generalmente son enfermedades de curso rapido y desenlace fatal,
aunque en la actualidad pueden ser controladas hasta cierto punto, por
los modernos métodos terapéuticos de que disponemos. Desgraciadamente
y por mas investigaciones que se realizan en los centros cientificos mas
avanzados, su etiologia permanece aliin obscura.

Practicamente todas las colagenosis, han sido diagnosticadas y des-
critas en nuestro pais, con excepcion de la Dermatomiositis. Revisando
hasta donde nos ha sido posible, nos encontramos que la inica mencion
sobre la enfermedad que vale la pena consignar, fue la hecha por el Dr.
Carlos A. Delgado, del Servicio de Pediatria del Hospital San Felipe, quien
en 1953, sospecho en una nifia la presencia de una Dermatomiositis; infor-
tunadamente dicho estudio no fue publicado.

De mucha importancia como veremos mas adelante, es la indudable
relacidon que existe entre la frecuente asociacion de neoplasias malignas
y Dermatomiositis, asunto éste que ha sido demostrado sin lugar a dudas,
por autores Europeos y Norteamericanos.

La Dermatomiositis es una de las mas raras enfermedades de la Co-
lagena, siendo las mas frecuentes: el Lupus Eritematoso Sistémico, la
Esclerodermia, Periarteritis nodosa, artritis Reumotoide,

Historia: Hay alguna divergencia de opiniones acerca de quien fue el
primero que describio la enfermedad, algunos lo atribuyen a Wagner en
1887 (1), otros a Unverricht (2), quien informd el primer caso en 1891;
Oppenhein (3) en 1903 se refiri6 a la dificultad de diferenciar la derma-
tomiositis de la esclerodermia generalizada. Steiner en 1905 (4), informé
el que posiblemente fue el primer caso en el continente americano.

Frecuencia: Es un padecimiento relativamente raro. Una de las mas
completas revisiones ha sido la hecha por Schuermman (5) de Alemania,
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pudo recopilar 573 casos, revisando, toda la literatura mundial hasta la
fecha; sin embargo Karelitz y Welt (6) revisando la literatura mundial
en 1932 encontraron solamente 75 casos. Sheard (7) revisando series de
pacientes del New York Hospital de 1935 a 1954, solamente encontrd 14
enfermos bien diagnosticados de Dermatomiositis. Chamorro (8) en el
Hospital Infantil de México, hasta marzo 1961, en un total de 141.006 pa-
cientes admitidos, comprobo la dermatomiositis en 18 enfermos, es decir
1 caso por cada 7.833 nifios internados en el hospital. En el resto de los
paises Centroamericanos, aparentemente no ha habido informacion al
respecto en lo que he revisado, pero esto no quiere decir que no haya sido
informada. En nuestro pais, aparte de la mencion hecha anteriormente
en 1953, que no fue publicada, el caso nuestro que ahora publicamos es
el primero bien confirmado y diagnosticado.

La Dermatomiositis: es una entidad patoldgica rara, cuyas caracte-
risticas mas importantes son las lesiones degenerativas de la Piel y muscu-
los. Generalmente tiene un desenlace fatal. Afecta indiscriminadamente a
cualquiera de los sexos, y su mayor incidencia es entre los 10 y 50 afios
de edad. A veces su diagnoéstico es sumamente dificil, debido a sus sinto-
mas tan variables.

El inicio de la enfermedad generalmente es agudo, con un eritema
generalizado, descrito a veces como color heliotropo, que se acompaifia
de edema ligeramente duro, mas marcado a nivel de la cara, especialmente
en los parpados; el edema puede extenderse a la superficie extensora de
los antebrazos y dorso de las manos, donde puede a veces, sobre todo en
ninos, acompanarse de intenso eritema. A veces puede observarse pérdida
del cabello y presencia de pequeilas ulceras de aspecto aftoso en la mucosa
oral (9). Todos estos cambios son muy sugestivos y pueden encontrarse
en el Lupus Eritematoso Diseminado, dependiendo el diagnostico de la
observacion ulterior del paciente y la investigacion de células L.E.

A medida que la enfermedad progresa, se puede observar tendencia
hacia la poiquilodermia, atrofia y presencia de multiples telangiectasias,
estas lesiones a veces son tan aparentes que es sumamente dificil diferen-
ciarlos de los producidos por la Esclerodermia. Los cambios observados
en los muasculos son de gran importancia, hay debilidad muscular y dolor
en los mismos, aunque generalmente en la dermatomiositis aguda son blan-
dos a la palpacion. Después de este proceso inflamatorio, los musculos
tienen tendencia a la atrofia, esclerosis y por consiguiente se aprecian
deformidades de los miembros por las contracturas de los musculos afec-
tados. A veces la enfermedad puede invadir el miocardio y se pueden
confirmar cambios por el examen electrocardiografico debido a miocar-
ditis. El paciente se queja de marcada debilidad y se fatiga facilmente.
Puede observarse discreta anemia hipocromica, hay elevada velocidad de
sedimentacion y ocurre lo contrario que en L.E.S.; el VDRL no es reac-
tivo ; las células L.E. son negativas; lo que si tiene importancia es el enor-
me aumento de la excrecion de creatina por la orina, aumento que va de
acuerdo con la gravedad del caso, aunque esto no es especifico de la der-
matomiositis. Puede haber fiebre y el higado y bazo estan aumentados
de tamafio, puede también encontrarse albuminuria y hematuria.

En el diagnostico diferencial hay que considerar muchas entidades
como: polineuritis, miopatias-, triquinosis, miastenia gravis, escleroder-
mia, L.E.S., escleredema, erisipela, reacciones a la luz, etc.
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Desde el punto de vista histopatologico, los hallazgos son muy im-
portantes, ya que las lesiones mas caracteristicas se encuentran en los
musculos, por eso es que una biopsia profunda es necesaria; a veces uno
tiene que seleccionar muy cuidadosamente el sitio de la toma de la biopsia,
porque a veces se puede caer en lugares no invadidos. Cuando el misculo
esta invadido los cambios observados son bastante notorios; las fibras
musculares estan fragmentadas y hialinizadas, notandose la presencia de
vacuolas dentro de las fibras, ademas hay una severa infiltracion de tipo
linfocitico. También es notoria la presencia de bandas de tejido colageno
que infiltran las fibras musculares. Esto, unido a los otros examenes de
laboratorio, lo mismo que a la clinica, permiten hacer el diagnostico; es
por eso que se insiste, que para hacer el diagndstico de dermatomiositis
es necesaria la colaboracion del dermatdlogo, el neurdlogo y el histo-
patologo.

Desconcemos la etiologia de la dermatomiositis, pero ha sido demos-
trado, que uno de cada cinco pacientes con la enfermedad tiene un adeno-
carcinoma, ya sea del tracto intestinal o de los 6rganos genitales feme-
ninos, es por €so, que en estos pacientes, siempre debe hacerse un cuida-
doso estudlo ya que estd demostrado que en estos casos, al extirpar el
adenocarcinoma, los pacientes mejoran notablemente.

Schuermann revisando la literatura de 336 pacientes con la enfermedad
encontr6 31 o sea 9.2 por ciento asociadas con neoplasmas malignos. Curtis
et la observo en 45 pacientes con Dermatomiositis 8 con carcinomas 0 sea
17.8 por ciento. Sin embargo otros autores creen que esta asociacion es
puramente una coincidencia, porque la mayor parte de pacientes con dicha
asociacion estaban en el grupo de edad en el cual los tumores malignos
son mas frecuentes y que ademas, mas o menos la misma incidencia ha sido
encontrada en esclerodermia sistémica, ya que en 125 pacientes
adoleciendo de dicha entidad, se encontro malignidad asociada en 8 o sea
un 6.3 por ciento. Como nuestra expenenma en dermatomlosltls no nos
permite opinar sobre lo expresado mas arriba, unicamente consignamos
dichos hallazgos, esperando que futuras investigaciones aclaren
definitivamente la relacién dermatomiositis-adenocarcinoma.

El manejo de estos pacientes es dificil, el reposo en cama es manda-
torio. El advenimiento de los cortlcostermdes ha venido ha mejorar mu-
cho el prondstico, produciendo a veces remisiones totales expectaculares,
de la enfermedad teniendo que mantener sin embargo al paciente con
dosis de sostemmlento dependiendo ésta de la gravedad del caso. Los
antimalaricos de smtes1s como la cloraquina, también son de una gran
utilidad en el manejo de esta afeccion, administrandose en combinacion
con los corticosteroides; la f1s10terap1a también es buen coadyuvante en
el tratamiento.

INFORME DEL CASO.—Paciente masculino de 20 afios de edad, Re-
gistro N® 38.264, ingresa a Dermatologia Hombres, Hospital General, el
17 de febrero 1964 consultando por astenia y debilidad progresiva en Tos
miembros superiores de aproximadamente 5 meses de evolucion.

Antecedentes.—Nada contributorio.

Historia.—Refiere que hace 5 meses y sin motivo aparente, nota debi-
lidad progresiva en los miembros superiores, que se ha ido acentuando
de tal manera, que le es imposible incorporarse por si mismo estando acos-
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tado; al mismo tiempo ha observado delgadez de los brazos, hinchazén de
la cara y erupcion generalizada en la piel. También refiere dolores no
muy fuertes en los musculos de los brazos y del cuello; falta de apetito,
fiebre ligera.

Exploracion Fisica: P. A.° 120x65; Pulso: 96; Temp. 37.6. En cara
(Fig. N° 1) se aprecia notable eritema y edema duro, mucho mas marcados a
nivel de los parpados, el eritema es tan intenso que recuerda el clasico color
heliotropo. El térax se encuentra bastante aplanado, aunque simétrico, piel
xerodérmica y ligeramente escamosa. En piel del abdomen, especialmente
alrededor del ombligo, notables cambios, casi compatibles con poi-
quilodermia. En piel de antebrazos y dorso de manos se observan las
mismas lesiones; hay atrofia indudable de los musculos de los brazos, lo
cual produce un adelgazamiento notable de los mismos, (Fig. N° 2) los mo-
vimientos de las extremidades superiores son muy débiles y muy limitados.
Examen Neuroldgico: (practicado por el Neurdlogo) Atrofia y fibrosis inci-
pientes en los siguientes musculos de la cintura escapular (bilateral): su-
praespinoso, pectoral mayor y menor, deltoides, biceps, coracobraquial prin-
cipalmente, siguiendo un patréon "préxima"; los musculos del cuello estian
poco afectados al presente y conservan su funcionalidad; ademas se ob-
serva hiporreflexia en ambos brazos, que casi siempre coexiste con este
tipo de distrofia. Estos cambios son compatibles con dermatomiositis,
sugiriéndose un electromiograma.

El resto del examen fisico es completamente negativo. En vista del

examen clinico y dermatoldgico, se sospechd la posibilidad de una enfer-
medad de la colagena.

Examenes Complementarios: Biopsia (Fig. N° 3) Profunda de musculo
deltoides derecho: "Hay fragmentacion evidente de las fibras musculares,
las cuales se encuentran separadas por bandas de tejido colageno y lesiones
degenerativas, que le dan a las fibras un aspecto baséfilo y homogéneo. Se
observa ademas* un infiltrado linfocitico muy marcado entre las bandas
musculares", estos hallazgos, pueden perfectamente comprobarse en las
microfotografias, y sin lugar a dudas corresponden a una Dermatomiositis.

Investigacion de células L.E., negativas en dos ocasiones, investiga-
cion de creatina en orina de 24 horas: 328.5 miligramos, lo normal es de
0 a 50 miligramos. Liquido Cefalorraquideo: normal. Velocidad de Sedi-
mentacién 21 mm. V.D.it.L.: Negativo. Hemograma; Normal. Estudios ra-
dioldgicos de pulmones, eso6fago, estbmago e intestinos, craneo, columna
vertebral, huesos largos: negativos; unicamente se constatdo ligera osteo-
porosis de los huesos del carpo y de las extremidades articulares de meta-
carpianos y falanges, en ambas manos. Electrocardiograma: Normal. Qui-
mica Sanguinea: Normal.

Comentarios: Recordando la frecuente asociacidon, adenocarcinoma y
dermatomiositis (1 de cada 5), fue que insistimos en un estudio exhaus-
tivo de nuestro paciente, sobre todo desde el punto de vista radiolégico,
para eliminar la posibilidad de dicha asociacion. No encontramos nada que
pudiera hacernos sospechar la presencia de un adenocarcinoma.

Fue extraordinario en este paciente, 3a enorme cantidad de creatina
excretada en 24 horas por la orina (328.5 miligramos, la cual bajé a 76
miligramos (un poco por encima de lo normal), a las 2 semanas de insti-
tuido el tratamiento con corticosteroides y cloraquina.
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La mejoria fue notoria casi inmediatamente después de iniciado el
tratamiento, con bastante recuperacion funcional de los miembros supe-
riores y mejoria subjetiva del estado general.

Resumen: 1) Se informa en Honduras, el primer caso bien estudiado
y comprobado de Dermatomiositis. 2) Se hace una breve resena de las
Colagenosis y en especial de la Dermatomiositis, desde el punto de vista
clinico y etiologico. 3) No encontramos en este paciente ningun dato que
nos hiciera sospechar asociacion con adeno-carcinoma, lo cuaiges frecuente
en Dermatomiositis.
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FIG. N* 1

Cara del paciente, mos-
trando el edema caracte-
ristico, con el color heli6-
tropo de la piel, que no
puede ser demostrado en
foto blanco y negro.

FIG. N* 3

Biopsia profunda de mus-
culo deltoides derecho,
que muestra fragmenta-
cion de bandas muscula-
res, degeneracion niali-
na, invasion de bandas
colagenas y marcado in-
filtrado linfocitico y de
polimorfonucleares.
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FIG.N<>2

Notable atrofia muscu-
lar de la parte proximal
del brazo derecho, mos-
trando el adelgazamiento
del miembro, ambos
miembros superiores es-
taban tomados.






