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RESUMEN

La dermatomiositis es una forma clinica de enfermedad muscular inflamatoria caracterizada por debilidad muscular proximal y simétrica, enzimas musculares elevadas, hallazgos
electromiogréficos caracteristicos y biopsia de muisculo caracteristica. Su etiologia es desconocida y posiblemente existen diferentes causas y distintos mecanismos patogénicos
responsables. Sus variantes de presentacion son: dermatomiositis, dermatomiositis juvenil, dermatomiositis asociada con neoplasia y sindrome de superposicion. El tratamiento
incluye la educacién del paciente y su familia, ejercicio fisico, glucocorticoides e inmunosupresores. Cuanto antes se inicie el tratamiento mejor sera el resultado. En caso de
respuesta refractaria al tratamiento farmacolégico cldsico, se han desarrollado otras alternativas terapéuticas, estas son la gammaglobulina endovenosa, inhibidores del Factor
de Necrosis Tumoral alfa, timectomia y fotoquimioterapia extracorpérea.
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ABSTRACT

Dermatomyositis is a clinical form of inflammatory disease characterized by proximal and symmetrical muscle weakness, elevated muscle enzymes, and characteristic biopsy
findings and electromyographic features of muscle. Its etiology is unknown and possibly different causes and different pathogenic mechanisms are responsible. Their presentation
variants are: dermatomyositis, juvenile dermatomiositis, dermatomyositis associated with cancer and overlap syndrome. The treatment includes educating the patient and his
family, physical exercise, glucocorticoids and immunosuppressants. The sooner treatment starts the better the result. If the answer refractory to drug classic treatment, they
have developed other forms of therapy, these are intravenous gammaglobulin, inhibitors of Tumor Necrosis Factor alpha, thymectomy and extracorporeal photochemotherapy.

Keywords: dermatomyositis, inflammatory muscle disease.

INTRODUCCION

La dermatomiositis forma parte de las enfermedades inflamatorias musculares idiopaticas. Se caracteriza por la tétrada de: debilidad muscular proximal y simétrica, enzimas
musculares elevadas, hallazgos electromiograficos caracteristicos y biopsia de musculo caracteristica, asociada a erupcién cutanea.

Considerando su origen autoinmune, en el tratamiento farmacoldgico de eleccion se emplean los glucocorticoides, aunque la evidencia es empirica, pero hasta el momento se
han obtenido buenos resultados. El régimen debe adecuarse al tipo de dermatomiositis y a la edad del paciente, teniendo en cuenta los efectos secundarios. Con el fin de
prevenir dichos efectos secundarios se asocia al tratamiento inmunosupresores. Ademas se tienen otras alternativas para casos refractarios a los esquemas clasicos.

La incidencia anual de esta enfermedad es baja y se calcula entre 0,5 y 8,4 casos por millén de habitantes en Estados Unidos, con dos picos de aparicién, entre los 10 y 15 afios
en la forma juvenil, y entre los 45 y 60 en las formas adultas. Hay predominancia del sexo femenino en las formas asociadas a otras conectivopatias, en las formas infantiles y
en pacientes de raza negra. No existen datos en América Latina. Ocasionalmente se presenta alglin caso en el Servicio de Dermatologia del Hospital de Clinicas.

El propdsito del presente trabajo es realizar una revision sistematica del tratamiento empleado en el manejo de la dermatomiositis, destacando previamente los datos que
considero mas importantes sobre su etiopatogenia y sus formas clinicas. Se exponen el tratamiento farmacoldgico y no farmacoldgico, sus ventajas y los efectos adversos de
algunas farmacos y las nuevas terapias recientemente empleadas.

MARCO TEORICO

Las enfermedades inflamatorias idiopaticas musculares (EIIM) se deben a la inflamacion del musculo estriado. Cuando se acompafian de erupcion cutanea se denominan
dermatomiositis. Se caracterizan por la tétrada de: debilidad muscular proximal y simétrica, enzimas musculares elevadas, hallazgos electromiogréficos caracteristicos y biopsia
de musculo caracteristicas''?

ETIOPATOGENIA

Se cree que las miopatias inflamatorias son procesos inmunes desencadenados por factores ambientales en un paciente genéticamente susceptible. Su etiologia es desconocida y
posiblemente existen diferentes causas y distintos mecanismos patogénicos responsables de la inflamacion y dafio musculares. Se han considerado agentes infecciosos, vacunas,
neoplasias, farmacos y algunas anormalidades inmunoldgicas; en cuanto a los aspectos genéticos, la mayor asociacion es con la HLA B8, DR3 y DRW-52.

Estudios recientes soportan el papel predominante de la inmunidad humoral en la dermatomiositis a diferencia de la participacién inmune celular en el ataque a las fibras
musculares lisas en la polimiositis y la miositis por cuerpos de inclusién. 2

En la dermatomiositis, el infiltrado es perivascular y de células B. EI mayor porcentaje de células B, la relacion mas elevada CD4:CD8, y la ausencia relativa de invasion de
células musculares no necréticas por linfocitos, sugieren que esta entidad es mediada por mecanismos de inmunidad celular.

La dermatomiositis representa alrededor de 20% de los pacientes con EIIM. Las caracteristicas clinicas son las de la polimiositis asociada a lesiones cutdneas tipicas que pueden
ocurrir antes o después del compromiso muscular. Esto ha dado lugar al subgrupo denominado dermatomiositis sin miositis o amiopatica, cuya identidad propia se discute ya
que la mitad de los pacientes posteriormente presenta compromiso muscular.®



La lesidn cutdnea caracteristica es eritematoviolacea (heliotropo); clasicamente se localiza en los parpados, con o sin edema. Pero a veces afecta el puente de la narizy la zona
malar similar a la del LES. También puede afectar cuello y espalda (signo del chal o estola). Las papulas o signo de Gottron se ven en areas de extension sobre las articulaciones
interfalangicas proximales, metacarpofalangicas, cara anterior de las rodillas maléolos internos y menos frecuentemente en codos y hombros. La lesion aguda suele ser
eritematosa, en ocasiones edematosa, rara vez pruriginosa y violacea. Con el tiempo y el tratamiento se vuelve atrofica. Los pliegues ungueales son hiperémicos y la
capilaroscopia presenta un patron caracteristico que a veces se puede diferenciar del de los pacientes con esleroderma (dilatacién de los capilares y areas vasculares). Con mas
frecuencia en los pacientes con el sindrome antisintetasa se pueden apreciar la *manos de mecdnico”, con lesiones que parecen cortaduras transversales, habitualmente en la
cara radial de los indices.

La poiquilodermia es una erupcién menos frecuente que se asocia con dermatomiositis; se presenta en las superficies de extension y en la parte superior de la espalda. Es una
dermatitits atréfica, descamativa y eritematosa. La calcinosis es menos comin que en la miositis infantil que en la esclerodermia. 12

La dermatomiositis-polimiositis asociada con neoplasia constituye alrededor del 10% de lo pacientes con EIIM. La asociacion entre estas enfermedades y el cancer parece ser
controvertida pero trabajos recientes sugieren su existencia principalmente en mujeres mayores con dermatomiositis. También se ha encontrado mayor incidencia de tumores
gastricos y de ovarios en pacientes adultos y hematoldgicos (linfomas y leucemias) en nifios.

Si bien la debilidad muscular suele preceder a la neoplasia por uno o dos afios, aproximadamente en una tercera parte de los pacientes ocurren al mismo tiempo, pero a veces,
la neoplasia se presenta antes del compromiso muscular.

La dermatomiositis-polimiositis infantil ocurre en alrededor del 10% de todo el complejo. Las diferencias esenciales con las formas adultas son la presencia de vasculitis cuténea,
calcicosis, y a veces, sinovitis franca. Las contracturas, por compromiso muscular o artritis deformante, la atrofia muscular y la calcicosis se presentan con mayor frecuencia que
en los adultos.

Los sindromes de superposicion (dermatomiositis-polimiositis asociada con otras conectivopatias) constituyen 10 a 15% de los pacientes con EIIM, aunque esto puede variar
segln el patrén de remision de pacientes a centros especializados. La polimiositis suele ser mas comun que la dermatomiositis y por su asociacién con otras ETC, es mas comun
en mujeres en una relacion 10:1. La asociacion mas frecuente es con la esclerosis sistémica seguida por el LES, artritis reumatoidea y sindrome de Sjogren. Por lo general estos
pacientes suelen responder a dosis mas bajas de glucocorticoides.®.

TRATAMIENTO

Si bien existen criterios respecto a tratar pacientes de acuerdo a los perfiles de anticuerpos que determinan diferente prondstico, usualmente el abordaje de todos los tipos de
EIIM es similar. Cuanto antes se inicie el tratamiento, mejor sera el resultado.

La educacion del paciente y su familia es tan importante como el tratamiento farmacoldgico y, a veces, no tan jerarquizado por los médicos. Es importante definir la actividad y
severidad de la enfermedad para adecuar el tratamiento. Puede haber pacientes con enfermedad severa sin actividad y viceversa. En consecuencia, clarificar esta situacion es
esencial para un tratamiento adecuado. *

La rehabilitacion forma parte importante del tratamiento; hace afios se recomendaba ejercicios pasivos hasta lograr la remision. El ejercicio como parte del tratamiento ha sido
controvertido, en particular en pacientes con DM juvenil. Sin embargo, las preocupaciones de inflamacién cada vez mayor, la contribucion a calcinosis, y el aumento de los
niveles de CK se han disipado. Pero estudios recientes han demostrado que la rehabilitacién activa, desde el inicio, logra mejores resultados. >

El ejercicio fisico es eficaz en coordinacidon con tratamiento médico adecuado. Contribuye a mejorar la fuerza muscular y la fatiga, a prevenir contracturas articulares (como
resultado de la curacion fibrética de los musculos inflamados), y a prevenir la atrofia muscular.

El eventual aumento de los niveles de CK en suero después del ejercicio es transitorio, no tiene ninguna importancia clinica, y es seguido por un retorno a los niveles de
referencia.

Los programas de capacitacion deben incluir ejercicios isométricos, isoténicos, concéntricos y excéntricos, resistidos y ejercicios con carga, adaptados a la condicion del paciente
y el grado de fuerza muscular. 3

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

Si bien la evidencia es empirica, los glucocorticoides siguen siendo los medicamentos de eleccion desde hace mas de tres décadas.1,3 Al parecer se obtiene mejores resultados si
el tratamiento se empieza dentro de los dos meses de inicio de la enfermedad.2 Se utiliza prednisona y derivados, y la dosis inicial suele ser de 0,5-1,5 mg/kg/dia en dosis
divididas si fuese necesario, dependiendo de la actividad de la enfermedad, hasta la normalizacién de los niveles de enzimas musculares y mejora de las pruebas de fuerza
muscular. Usualmente se requieren dos meses de tratamiento con dosis altas. La recuperacion de la fuerza muscular tarda en promedio unos dos meses, y sucede algunas
semanas al descenso de las enzimas séricas. La administracion de pulsos diarios de 1 g de metilprednisolona por tres dias consecutivos (3 g en total) se utiliza, a veces para
casos severos (miocarditis, disfagia alta o alveolitos activa) como esquema de inicio para controlar la enfermedad. Los corticoides en dias alternos no suelen ser efectivos al inicio
del tratamiento y solo se usan en la etapas finales de suspension.

Por lo general durante la fase aguda, la dosis oscila entre 60 y 100 mg de prednisona o su equivalente al dia dividido en tres o cuatro dosis durante las dos o tres primeras
semanas; luego se puede cambiar a una simple dosis matinal. La recomendacion clasica de Oddis y Medsger es seguir con 1 mg/kg/dia por un mes hasta lograr niveles normales
de CK y reducir la dosis 25% cada mes hasta llegar a 5-10 mg por dia. Este esquema se debe adaptar segun la respuesta de cada paciente. Si hay recaida clinica o elevacion de
las enzignas, los glucocorticoides se deben aumentar nuevamente. Si bien el objetivo final es intentar discontinuarlos, algunos pacientes requieren dosis bajas durante varios
afios. 123

En la forma infantil se aconseja utilizar 2 mg/kg/dia; cuando se observa mejoria clinica se disminuye la dosis a 2,5 mg cada cuatro dias. Se obtiene buena respuesta si la terapia
se inicia en los cuatro primeros meses y no debe suspenderse antes de dos afios por peligro de recaida, calcicosis y contracturas. 2

Sin embargo, los frecuentes efectos secundarios han llevado al uso de dosis mas bajas durante periodos mas cortos de tiempo. Un estudio mostré el mismo resultado funcional
en un pequefio grupo de pacientes que recibieron un régimen de dosis baja (menor a 0,5 mg/kg/dia) en comparacion con aquellos que recibieron dosis mas altas (mayor a 0,5
mg/kg/dia), aunque se han planteado dudas acerca de la evaluacién de diferencias estadisticas.?

Los efectos mas preocupantes del uso de glucocorticoides son la osteoporosis y la necrosis avascular dsea. La prescripcion de calcio y vitamina D no se discute e igualmente se
ha demostrado la utilidad de los bifosfonatos en estos pacientes y si bien su indicacién precisa no se ha establecido probablemente es importante en pacientes jovenes con
tratamiento prolongado. La hiperglucemia es un problema en diabéticos, pacientes con Cushing y en mujeres jovenes. La hipertensién inducida por glucocorticoides y la
insuficiencia cardiaca probablemente son menos comunes de los que se sospecha. La miopatia ocasionada por el uso de dosis altas de glucocorticoides por periodos prolongados
constituye un problema diagndstico. Si ocurre debilidad con normalidad enzimatica, probablemente la causa es el medicamento, pero si la recaida coincide con elevacién de las
enzimas, la causa es la enfermedad. En ocasiones es necesario repetir la biopsia del mulsculo para demostrar ausencia de inflamacion y presencia de atrofia de fibras de tipo II;
a veces, también, la RM permite establecer la diferencia. Sin embargo, algunas veces estos hallazgos son contradictorios y en consecuencia un signo de ayuda es la fuerza de los
flexores del cuello (disminuida en presencia de actividad y normal en la miopatia por glucocorticoides). !

Si no hay respuesta al tratamiento oral con corticosteroides después de dos o tres meses, como es el caso de aproximadamente 25% de los pacientes, si el paciente no tolera los
corticosteroides, o si el mantenimiento a largo plazo (mas de tres meses) de corticosteroides en muy alto (mayor a 7,5 mg), se iniciara el tratamiento con otras drogas
inmunosupresoras.?

Sin embargo no hay evidencia sobre cudl es el mejor régimen o combinacion de los mismos. La eleccion depende de la severidad de la enfermedad, posibles manifestaciones
extramusculares, experiencia personal y el indice riesgo/beneficio de la droga. Los pacientes diabéticos, adultos mayores, inmunodeficientes, los que tienen enfermedad



intersticial pulmonar asociada y aquellos con disfuncién bulbar o muscular respiratoria representan dificultades particulares.?

Con relacién a los inmunosupresores, algunos investigadores los usan desde el principio con el fin de ahorrar glucocorticoides.1 Otros consideran que su introduccién debe
pensarse si el paciente muestra: 3

1) Una mala respuesta o respuesta refractaria a la terapia Unica con corticosteroides

2) Réapida progresion de la enfermedad

3) Participacion organica severa

4) Recaida durante la reduccién del tratamiento con corticosteroides

5) Pruebas de efectos secundarios de los corticosteroides (diabetes, hipertension osteoporosis).

El metotrexate es el medicamento con el cual existe mayor experiencia. Se puede usar en esquemas semanales como en la artritis reumatoidea, en dosis que oscilan entre 7,5 y
25 mg, ya sea en forma oral o intramuscular, pero se han usado hasta 50 mg endovenosos, generalmente en asociacion con acido félico para reducir al minimo los efectos
secundarios que incluyen nduseas, estomatitis, alopecia, toxicidad hepatica, supresion de la médula 6sea, aumento del riesgo de infeccién y linfoma, y neumonitis. La mejoria
no se aprecia antes de la 4 a 8 semanas. Cuando de logra la remisidn, se reducen el metotrexatre y los glucocorticoides; luego se suspenden estos Ultimos y se mantiene el
metotrexate como medicamento de mantenimiento. /%3

La azatioprina es el medicamento mas experimentado después del metotrexate y que verdaderamente ha demostrado ahorro de glucocorticoides, sin embargo tarda mas tiempo
en mostrar su eficacia (cuatro a seis meses). Se administra a razén de 2mg/kg/dia hasta lograr la remision y luego de reduce su dosis al igual que la de los glucocorticoides
hasta dejar solo la azatioprina. Los efectos adversos principales son las citopenias y el riego de infecciones.

Estudios retrospectivos sugieren que el metotrexate es mas eficaz que la azatioprina en pacientes del sexo masculino con anticuerpos antisintetasa que no responden a los
corticosteroides solos. Otro estudio informd de una tendencia positiva en beneficio de una combinaciéon de metotrexate mds azatioprina en comparacion con metotrexate por via
intravenosa en pacientes que respondieron a esta terapia combinada y que anteriormente habia fracasado la monoterapia con cada droga por separado.

Otros inmunosupresores como la ciclofosfamida (2 mg/kg/dia) pueden ser usados en casos refractarios a la prednisona oral o pulsos intravenosos de metilprednisolona. Esta
indicada en dermatomiositis con enfermedad pulmonar intersticial. En un estudio cohorte en nifios con el diagndstico de dermatomiositis juvenil severa y refractaria, se realizd
una terapia de seis meses con una dosis media acumulativa de 4,6g/m2. Se observé mejoria clinica y no se detectaron efectos adversos severos a corto plazo. Las
complicaciones reversibles incluyeron linfopenia, infecciones por herpes zoster y alopecia. *?°

Hay informes sobre el uso de clorambucilo y ciclosporina en casos aislados, con buenos resultados. Pacientes jovenes con dermatomiositis que no responden a los
corticosteroides u otros inmunosupresores han sido tratados con ciclosporina (5ng/kg/dia) con éxito. La ciclosporina es un agente inmunosupresor con efecto selectivo sobre la
activacién de las células T y la produccién de citoquinas; actGa méas rapido que azatioprina. %7

El tacrolimus inicialmente utilizado en la terapia anti-rechazo al trasplante inhibe la activacidon de células T CD4 y la produccién de TNFa. Su clinica aplicacion en las miopatias
inflamatorias se ha demostrado en pacientes refractarios con miositis ILD y anticuerpos antisintetasa y por formulaciéon de pomada en lesiones cutaneas de calcinosis. En un
pequefio grupo de pacientes con polimiositis refractaria el tratamiento con tacrolimus se dio en una dosis de 0,075 mg / kg / dia, dividida en dos dosis, para mantener una
concentracion plasmatica entre 5y 10 ng/mL. Se mejord la fuerza muscular manual en todos los pacientes. Algunos pacientes mostraron mejoria en las pruebas de funciéon
pulmonar, niveles de CK séricas y necesidad de disminucion de prednisona. Alli también hubo mejora en manifestaciones extramusculares como fiebre, poliartritis, y las manos
de mecénico.

El micofenolato mofetilo inhibe la sintesis de novo del nucleétido guanosina y, por tanto, dificulta la funcidn de los linfocitos T y B. El micofenolato es considerado como un
agente de segunda linea para la enfermedad refractaria con resultados prometedores. Se ha demostrado mejoraria en la fuerza muscular y erupcion cuténea, pero son
necesarios ensayos controlados. Una dosis de 2 g/dia VO (aproximadamente 30 mg / kg / dia) es bien tolerada y efectiva como ahorrador de corticosteroide, a pesar de que
tiene un lento modo de accién. Sin embargo esta droga no es inocua, los efectos adversos incluyen citopenias, intolerancia gastrointestinal, y aumento del riesgo de infeccién.>*

La gammaglobulina endovenosa ha adquirido importancia recientemente, se reserva para casos refractarios a los esquemas mencionados en los que los pacientes resultan
fisicamente discapacitados. En estos pacientes, la terapia con inmunoglobulina intravenosa (IVIG) a dosis altas (2 g/kg en infusion en dos dias consecutivos) ha sido usado con
éxito, incluyendo un estudio controlado placebo-doble ciego: 8 de 12 pacientes (incluyendo los controles) que recibieron gammaglobulina en este estudio experimentaron
marcada mejoria de las lesiones cuténeas de la dermatomiositis.*?

Trabajos recientes sugieren que la administracion de gammaglobulina a pacientes con DM activa puede detener el curso de dafio inmune complemento-dependiente al musculo
interceptando la formacién y el depdsito del complejo de ataque de membrana C5b-C9 en el capilar endomisial a través de la inactivacion de complejos que contienen C3b.2

Ademas se sabe que el tratamiento con gammaglobulina intravenosa conduce a una disminucion del complejo mayor de histocompatibilidad clase I (MHC), la molécula de
adhesion intracelular 1 y citoquinas patoldgicas, bloquea los receptores de IgG por células fagociticas, regula negativamente el factor de crecimiento B1 que participa en la
inflamacién crénica, fibrosis, y evita la acumulacién de matriz extracelular en pacientes con DM.3

La Gammaglobulina ofrece un tratamiento seguro y eficaz, con efectos colaterales infrecuentes. Sin embargo, su alto costo puede afectar el uso de tratamiento a largo plazo. 2,3
En algunos casos la erradicacion linfatica total es un recurso extremo.

La calcicosis es de dificil manejo; se han empleado varios medicamentos incluyendo colchicina, warfarina sédica, calcioantagonistas, etc., sin resultados satisfactorios. En algunas
situaciones, por ejemplo en zona glutea se puede requerir la extirpacién quirdrgica.*

El factor de necrosis tumoral TNFa ha sido identificado en altos niveles en pacientes con dermatomiositis juvenil que tienen una enfermedad de larga duracion y calcinosis. En un
estudio realizado por P. Riley y cols. se realiz6 tratamiento a cinco pacientes con infliximab intravenoso con una dosis inicial de 3 mg/kg. Se reportaron los resultados entre los
ocho y treinta meses de iniciado el tratamiento. Se observo mejoria en los pacientes evaluada por la escala visual analoga, rango de movimiento y, en algunos casos, regresion
de la calcinosis y signos cutdneos. No se observaron efectos adversos asociados al tratamiento.®

Hay algunos informes de la literatura sobre los beneficios de varios otros tratamientos como la irradiacion de cuerpo entero y tiemectomia en pacientes gravemente afectados.
La irradiacion linfoide total ha ayudado a algunos pacientes pero a largo plazo los efectos secundarios (aumento del riesgo de malignidad) pueden restringir su uso.

La timectomia y la fotoquimioterapia extracorpérea para casos refractarios de PM y DM se ha informado, pero en un pequefio nimero de casos y con dudosos beneficios.3. El
monitoreo terapéutico se hace por la fuerza muscular y los niveles enzimaticos, principalmente de la CK y la aldolasa.'®

MANEJO DE LAS MANIFESTACIONES CUTANEAS

Los emolientes y fotoprotectores son esenciales. El paciente debe ser instruido en el uso de protectores solares y ropa protectora. Agentes tdpicos para aliviar el prurito como
combinaciones de mentol y fenol pueden proporcionar alivio a corto plazo. La terapia sistémica anti-prurito pueden servir como apoyo: se prefieren los antihistaminicos no
sedantes durante el dia, los antidepresivos triciclicos administrados a la hora de dormir en dosis de 10-30mg pueden mejorar el prurito y las escoriaciones experimentados
durante la noche. #*

ULTIMOS AVANCES

El bloqueo de la transduccién de sefiales en linfocitos T, anticuerpos monoclonales contra citoquinas (por ejemplo, a IL1 y TNFa, receptores solubles de TNFa e interferon beta) o
moléculas co-estimuladoras (CD28/CTLA4 1Ig) e interferencia con moléculas de adhesidn celular (integrinas y sus receptores) y matriz de metaloproteinasas han sido los
principales temas de investigaciones recientes.



Ha habido varios informes de casos de seguridad en el uso de inhibidores de TNFa (etanercept e infliximab) en casos refractarios con la reivindicacién de un rapido beneficio
clinico en la actividad de la enfermedad y con disminucién en los niveles de CK en suero, mejora de la fuerza muscular y el patron electromiografico e inflamacién en biopsias
musculares repetidas.

El rituximab es un anticuerpo monoclonal quimérico contra el linfocito B CD20 y ha demostrado resultados prometedores en pacientes con artritis reumatoide y lupus eritematoso
sistémico y neuropatias mediadas por IgM.

Se reportd un estudio donde se us6 rituximab en cinco pacientes en los cuales se habia observado fracaso de otros inmunosupresores. Se administré a estos pacientes 375
mg/m2 de rituximab cuatro veces a la semana. Hubo una mejoria sostenida en la fuerza muscular y erupcion cutanea de hasta un afio. Tres pacientes con una alteracion de la
funcién pulmonar mejoraron su capacidad vital forzada. La dosis 6ptima y re-tratamiento horarios estéan aun en fase de estudio. No obstante, rituximab es un nuevo agente
terapéutico para ser considerado en casos refractarios.

El eculizumab es un anticuerpo monoclonal humanizado de alta afinidad para C5 que tiene la capacidad de inhibir la divisién de la secuencia complemento C5 en C5a y C5b-9,
implicados en la patogénesis de la DM.>*

CONCLUSION

El tratamiento de la dermatomiositis incluye medidas como educacién al paciente ya a su familia, manejo de las manifestaciones cutdneas con emolientes y fotoprotectores y,
rehabilitacion fisica en coordinacion con el tratamiento médico. En cuanto al tratamiento farmacolégico, los glucocoticoides son la eleccién. En los primeros dos meses se usan
prednisona y derivados a dosis altas, las cuales se irdn reduciendo paulatinamente en relacion a la respuesta del paciente, evitando prolongar demasiado el régimen debido a los
efectos secundarios de los corticoides. En caso de no haber respuesta a la terapia glucocorticoide, se iniciard terapia inmunosupresora. El metotrexate es el inmunosupresor mas
usado, seguido por la azatioprina. En pacientes refractarios a los tratamientos mencionados, que resultan fisicamente discapacitados, se ha estado empleando gammaglobulina
endovenosa obteniéndose excelentes resultados, sin embargo el costo es muy elevado, al igual que los inhibidores del factor de necrosis tumoral alfa, con el cual también se
obtienen buenos resultados.
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