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RESUMEN
La dermatomiositis es una enfermedad autoinmune que se presenta con debilidad muscular proximal y lesiones
cuténeas caracteristicas. El compromiso toracico es frecuente y se reconocen tres patrones de presentacion
clinica (falla respiratoria por debilidad de musculos respiratorios, neumonia intersticial y neumonia por aspiracién)
y tres patrones histopatolégicos (neumonia intersticial usual o no especifica, dafio alveolar difuso y neumonia
criptogénica de organizacion). Las manifestaciones pulmonares en tomografia computada son diversas y depen-
den del tipo de compromiso pulmonar; incluyen &reas de consolidacién, o en vidrio esmerilado, engrosamientos
septales, hasta &reas de panal de abejas, en casos avanzados.
Palabras claves: dermatomiositis, enfermedad coléageno, autoinmune, miositis, neumonia intersticial.

PULMONARY MANIFESTATIONS OF DERMATOMYOSITIS
IN COMPUTED TOMOGRAPHY: A CASE REPORT
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ABSTRACT

Dermatomyositis is an autoimmune disease that presents with proximal muscle weakness and characteristic

Ima

skin lesions. Thoracic involvement is common and recognized three patterns of clinical presentation (respira-
tory failure due to respiratory muscle weakness, interstitial pneumonia and aspiration pneumonia) and three
histopathologic patterns (usual interstitial or nonspecific pneumonia, diffuse alveolar damage and cryptogenic
organizing pneumonia). Pulmonary manifestations in CT are diverse and depend on the type of lung involvement,
including areas of consolidation or ground glass, septal thickening, to areas of honeycombing, in advanced cases.
Key words: dermatomyositis, collagen disease, autoimmune, myositis, interstitial pneumonia.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis es una enfermedad autoinmune, que
afecta los musculos proximales y presenta lesiones cutdneas
caracteristicas asociadas.

El compromiso tordcico es frecuente y las manifestacio-
nes radioldgicas parenquimatosas pulmonares raras. Se pre-
sentan tres tipos histopatoldgicos caracteristicos, los cuales
son la neumonia intersticial usual o no especifica, el dafio
alveolar difuso y la neumonia criptogénica de organizacién.
Las caracteristicas en tomografia computada dependerdn
del tipo de compromiso, como describiremos mds adelante.

Realizamos una revision puntual acerca de las manifes-
taciones pulmonares tomograficas de esta entidad a propé6-
sito de un caso valorado en nuestra institucion, con carac-
teristicas clasicas, dada la baja incidencia de las mismas.

CASO CLINICO

Hombre de 51 afnos, con antecedente de dermato-polimio-
sitis, y diagnostico reciente de cancer de lengua, a quien le
solicitan tomografia de térax como estudio de extension.
(Figural,2,3).

DISCUSION

Generalidades

La polimiositis y la dermatomiositis son las miopatias in-
flamatorias mas comunes; se caracterizan por debilidad e
inflamaciéon muscular. La polimiositis es una enfermedad
autoinmune que usualmente se manifiesta como una mio-
patia subaguda, caracterizada por debilidad simétrica de los
musculos proximales de las extremidades (1,2,3).

La dermatomiositis es similar a la polimiositis, excepto
por la presencia de un rash cutdneo caracteristico, que
precede o acompana a la debilidad muscular. Tipicamente
se trata de coloracidn purpura en los parpados superiores y
rash violaceo en los nudillos (pdpulas de Gottron) (3).

En los casos de dermatomiositis juvenil se ha descrito la
aparicién de calcificaciones distrdficas en los tejidos blan-
dos comprometidos, usualmente en las extremidades, y con
menor frecuencia en otras partes del cuerpo.

Esta entidad es mds frecuente en mujeres, con una rela-
cién 2:1. El pico de edad de incidencia es de 40 a 50 afos.

El diagnéstico clinico de estas entidades se realiza
midiendo concentraciones en suero de enzimas musculares,
electromiografia y biopsia muscular (4).

Figuras 1 - 2. Cortes axial y coronal de tomografia computada
de térax en los que se evidencian tractos fibroatelectdsicos, en
ambos campos pulmonares, dreas en panal de abejas por fibrosis
en localizacion periférica de ambos lébulos inferiores de predomi-
nio derecho, asociado a bronquiectasias y bronquiolectasias por
traccién.

El térax es cominmente afectado, en una o mds de tres
formas, las cuales son hipoventilacién y falla respiratoria
por compromiso de musculos respiratorios, neumonitis in-
tersticial, usualmente con patréon de neumonia intersticial
usual o neumonia intersticial no especifica, y neumonia
por aspiracién secundaria a debilidad de los musculos
faringeos; esta ultima probablemente es la complicacién
pulmonar mds frecuente (1,4).

Patrones histopatolégicos
El compromiso pulmonar intersticial en la polimiositis-der-

matomiositis tiene un amplio espectro histoldégico. Existen
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Figura 3. Corte sagital de tomografia computada de térax en
ventana de hueso en la que se evidencian mdltiples calcificacio-
nes distréficas en los tejidos blandos de la pared torécica de pre-
dominio anterior.

tres grandes grupos con base en los patrones histoldgicos,
estos son la neumonia intersticial usual o no especifica,
el dafo alveolar difuso y la neumonia criptogénica de
organizacién. Los patrones mds comunes son neumonia
intersticial no especifica y la neumonia criptogénica de
organizacion (5,6). El patrén histolégico determina el pro-
nostico (7,8).

Con base en los sintomas de presentacion, los pacien-
tes con polimiositis-dermatomiositis se clasifican en tres
grupos. Los pacientes con cuadro clinico de presentacion
aguda, pacientes con disnea progresiva, y aquellos pacien-
tes sin sintomas respiratorios, con alteraciones en la radio-
grafia de térax o en las pruebas de funcién pulmonar.

En primer grupo - presentaciéon aguda - lesién histolé-
gica corresponde a dano alveolar difuso o neumonia cripto-
génica de organizacién.

En los pacientes con instauracion insidiosa de la enfer-
medad pulmonar intersticial asociada a la polimiositis-
dermatomiositis, se trata de compromiso por neumonia
intersticial usual o no especifica.

En los pacientes con dafo alveolar difuso, y aquellos
con neumonia intersticial usual el prondstico es muy malo,
con sobrevida de 33% a 5 anos, a diferencia de quienes pre-
sentan neumonia criptogénica de organizacion, los cuales
responden bien a los corticoides, y tienen buen prondstico
(7,9). Los pacientes con neumonia intersticial no especifica
tienen buen prondstico.
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Patrones radiolégicos

La frecuencia de anormalidades radioldgicas parenquimato-
sas es baja (5%). La mds frecuente es un patrén reticular
bilateral simétrico predominantemente basal que puede
hacerse difuso y progresar a panal de abejas (2). Las dreas
bilaterales de consolidacién se desarrollan en algunos pa-
cientes en un periodo entre 2 a 3 semanas. Esta anorma-
lidad usualmente corresponde a dafo alveolar difuso o
neumonia criptogénica de organizacién (8,10,11).

Los hallazgos parenquimatosos pulmonares en tomogra-
fila computada de alta resolucién son septos interlobulares
prominentes, atenuacién en vidrio esmerilado, consolida-
ciones en parches, bandas parenquimatosas, engrosamiento
peribronquial irregular y lineas subpleurales.

El patrén en panal de abejas se observa en aproxima-
damente el 16% de los pacientes con alteraciones en la
radiografia de térax o en las pruebas de funcién pulmonar
(1,12,13).

En las tomografias iniciales se evidencian d4reas de
consolidacién con o sin dreas en vidrio esmerilado, que
corresponden a neumonia criptogénica de organizacién o a
dano alveolar difuso.

En las tomografias de control se hacen mds evidentes
las 4reas de consolidacién en parches, bandas parenquima-
tosas y engrosamiento perivascular irregular, las cuales se
convierten en engrosamiento pleural, septos interlobulares
prominentes, areas en vidrio esmerilado y lineas subpleu-
rales (7,11,14,15). Estos cambios pueden ser reversibles, en
ocasiones representan dreas de neumonia intersticial usual,
y progresan a patrén en panal de abejas, asociado a bron-
quiectasias y bronquiolectasias de traccién (1,7,15).

El compromiso es de predominio en campos pulmona-
res inferiores y posteriores, periférico y subpleural (15).

CONCLUSION

La dermatomiositis es una enfermedad autoinmune que
se manifiesta en los musculos proximales y en la piel, con
frecuente compromiso tordcico, principalmente dado por
neumonia aspirativa. Las manifestaciones radiograficas
pulmonares son raras y presentan varios patrones, con
diferente tratamiento y pronodstico, por lo cual es de vital
importancia conocerlos para reportarlos de forma adecuada
en las tomografias de estos pacientes y ayudar a orientar el
manejo por parte del médico tratante.



MANIFESTACIONES PULMONARES DE LA DERMATOPOLIMIOSITIS EN TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA: A PROPOSITO DE UN CASO

BIBLIOGRAFiIA

1.

KimE, Lee K, Fohkoh T, y cols. Intersticial Lung Disea-
ses Associated with Collagen Vascular Diseases:
Radiologic and Histopathologic Findings. RadioGra-
phics 2002; 22:5151-S165.

Schwarz MI. The Lung in Polymyositis. Clin Chest
Med 1998; 19:701-702.

Dalakas MC, Hohlfeld R. Polymyositisand dermatom-
yositis. Lancet 2003; 362(9388):971-982.
Capobianco J, Grimberg A, Thompson B, et al. Tho-
racic Manifestations of Collagen Vascular Diseases.
RadioGraphics 2012; 32:33-50.

Tansey D, Wells AU, Colby TV, et al. Variations in
histological patterns of interstitial pneumonia bet-
ween connective tissue disorders and their relation-
ship to prognosis. Histophatology 2004; 44(6):585-
596.

Douglas WW, Tazelaar HD, Hartman TE, et al.
Polymyositis-dermatomyositis-associated inters-
titial lung diseases. Am J Resp Crit Care Med

2001;164(7):1182-1185.

10.

11.

Akira M, Hara H, Sakatani M. Intersticial Lung Disea-
se in Association with Polymyositis-Dermatomyo-
sitis: Long-term Follow-up CT Evaluation in Seven
Patients. Radiology 1999; 210:333-338.

Tazelaar HD, Viggiano RW, Pickersgill J, Colby TV.
Intersticial Lung Disease Polymyositis and Derma-
tomyositis: Clinical Features and Prognosis as Corre-
lated with Histologic Findings. Am Rev Respir Dis
1990; 141:727-733.

Takizawa H, Hidaka N, Akiyama K. Clinicopathologi-
cal studies on intersticial lung disease in polymyo-
sitis-dermatomyositis. Nihon Kyobu Shikkan Gakkai
Zasshi 1985; 23:528-536.

Polverosi R, Maffesanti M, Dalpiaz G. Organizing
pneumonia: typical and atypical HRCT patterns.
Radiol Med (Torino) 2006; 111(2):202-212.
Voloudaki AE, Bouros DE, Froudarakis ME, Dat- seris
GE, Apostolaki EG, Gourtsoyiannis NC. Cres- centic
and ring-shaped opacities: CT features in two cases
of bronchiolitis obliterans organizing pneumo- nia

(BOOP). Acta Radiol 1996; 37(6):889-892.

12.

13.

14.

15.

Hill CL, Zhang Y, Sigurgeirsson B, et al. Frequen-
cy of specific cancer types in dermatomyositis
and polymyositis: a population-based study. Lancet
2001; 357(9250):96-100.

lkezoe J, Johkoh T, Kohno N, y cols. High-resolu-
tion CT findings of lung disease in patients with
polymyositis and dermatomyositis. J Thorac Imaging
1996; 11:250-259.

Mino M, Noma S, Taguchi Y et al. Pulmonary envol-
vement in polymyositis and dermatomyositis:
sequential evaluation with CT. AJR Am J Roentgenol
1997; 169:83-87.

Webb W, Mller N, Naidich D. Alta Resolucién en
TC de Alta Resolucién. Marban libros, S.L.Tercera

edicién. 2003.



