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Resumen

Objetivos. Ladermatomiositis (DM) es una miopatia inflamatoria idiopética que se presenta con afectacion
cutanea y/o muscular, y que puede asociarse a compromiso sistémico. Se han descrito diversos fenotipos,
entre elloslaDM clasica, laforma amiopatica, lajuvenil y la asociada a anticuerpos anti-MDAS. En algunos
casos, especialmente en adultos, la enfermedad puede manifestarse como sindrome paraneoplasico. Se han
descrito algunos anticuerpos con mayor riesgo de neoplasias. El objetivo de este estudio es describir las
caracteristicas de los pacientes con DM en un hospital de tercer nivel.

Métodos: Se realizé un estudio observacional retrospectivo que incluy6 atodos los pacientes diagnosticados
de DM entre enero de 2005 y mayo de 2025. Se recopilaron variables demograficas, epidemiol dgicas,
clinicas, analiticas, inmunoldgicas y relacionadas con €l tratamiento, asi como la presencia de neoplasias
asociadas. El andlisis de los datos se realiz6 mediante SSPSS.25.

Resultados: Se incluyeron 16 pacientes, de los cuales 5 eran mujeres (31,3%). El grupo etario predominante
fue & de mayores de 65 afios (n = 10). En cuanto a los subtipos clinicos, 9 pacientes presentaron DM clésica,
3 asociada a anticuerpo anti-MDAD, 2 laforma amiopéticay 2 (12,5%) laformajuvenil. Las manifestaciones
clinicas més frecuentes fueron el sindrome constitucional (68,8%) y ladisfagia (62,5%). Tres pacientes
desarrollaron enfermedad pulmonar intersticial (EPID) y dos presentaron miocarditis con insuficiencia
cardiacay fraccion de eyeccion deprimida. No se registraron casos de infarto agudo de miocardio ni
trastornos de la conduccion. En los hallazgos analiticos, 13 pacientes (81,3%) mostraron elevacion de CPK,
11 (68,8%) de LDH, 7 (43,8%) de adolasa, 6 (37,5%) de transaminasas, 6 (37,5%) de VSGy 6 (37,5%) de
ferritina. Siete pacientes (43,8%) presentaron citopenias. En e estudio inmunol égico, |os anticuerpos mas
frecuentes fueron anti-MDAS y anti-Jol (n = 3 cada uno), seguidos de anti-SAE, anti-NXP2 y anti-TIF1? (un
caso cada uno). Se documento un caso de sindrome de solapamiento con esclerosis sistémica. Cinco
pacientes (31,3%) presentaron dermatomiositis en contexto paraneoplasico, con tumores asociados como
carcinoma de esofago (anti-Jol), colangiocarcinoma (anti-SAE), carcinoma urotelia (anti-NXP2) y
adenocarcinoma de pulmoén (anti-TIF1?). Todos los pacientes recibieron tratamiento con glucocorticoides. En
dos casos fue necesario afadir hidroxicloroquina, en cuatro metotrexato y en uno azatioprina paralograr un
mejor control de laenfermedad. Ocho pacientes (50%) presentaron afectacion muscular grave que respondio
al tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas (1GIV). En los casos refractarios se utilizo ciclofosfamida
o rituximab como terapia de induccion, seguida de micofenolato mofetilo como manteni miento.

Conclusiones. LaDM es una entidad clinicamente heterogénea. L as manifestaciones sistémicas, contribuyen
significativamente ala morbimortalidad. En nuestra cohorte, més de un tercio de los casos se presentaron
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como manifestacion precoz de neoplasias ocultas, 1o que justifica su despistgje. La deteccion de anticuerpos
como anti-SAE, anti-NXP2 y anti-TIF1? aporta valor prondstico por su asociacion con mayor riesgo de
malignidad. El uso de IGIV, inmunosupresores y terapias biol dgicas permitio el control en casos graves o
refractarios. Estos hallazgos refuerzan la necesidad de un abordaje multidisciplinar en el manejo de estos
pacientes.
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