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Se describen dos casos de afección pulmonar inters-
ticial en el curso de una dermatomiositis. Las carac-
terísticas clínicas, radiológicas, funcionales e histológi-
cas de esta neumopatía intersticial son inespecíficas,
siendo similares a las encontradas en pacientes con
enfermedad intersticial pulmonar asociada a otras en-
fermedades del tejido conectivo o idiopáticas. Destaca
el hecho de que, con frecuencia, la enfermedad pul-
monar precede a la aparición de las manifestaciones
extratorácicas.
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Interstitial pulmonary disease
in dermatomyositis

Two case are described of interstitial pulmonary di-
sease with dermatomyositis. The clinical, radiológica!,
functional and histológica! characteristics of this type
of interstitial pneumopathy are not specific and are si-
milar to those seen in patients with interstitial pulmo-
nary disease associated with other disorders of the
connective tissues or idiopathic entities. It is note-
worthy that the pulmonary disorder frequently prece-
des the appearance of extrathoracic manifestations.

Introducción

La polimiositis es una afección inflamatoria y
degenerativa difusa del músculo estriado. Cuando
se acompaña de lesiones cutáneas se denomina
dermatomiositis (DM)''2. Esta enfermedad puede
existir como una entidad aislada, así como for-
mando parte de otras afecciones del tejido conec-
tivo o asociada a neoplasias malignas1'3.

En el curso de la DM se pueden presentar cua-
tro tipos de afectación respiratoria: 1) neumo-
patía por aspiración secundaria a trastornos de la
motilidad esofágica; 2) hipoventilación y reten-
ción de secreciones por déficit de la musculatura
respiratoria; 3) enfermedad parenquimatosa pul-
monar en forma de fibrosis pulmonar intersticial;
y 4) neumopatía iatrógena (neumonitis inducidas
por drogas e infecciones pulmonares por inmuno-
supresión)4.

En contraste con otras enfermedades del tejido
conectivo (artritis reumatoidea, esclerodermia), la
incidencia de enfermedad pulmonar intersticial en
DM es baja, oscilando entre el 5 % y el 9 %
según las series4'5.

Presentamos dos nuevos casos y discutimos al-
gunos aspectos de esta asociación.

* KCO representa la capacidad de difusión del CQ (DLCO) por uni-
dad de volumen (DLCO/VA).
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Observación clínica

Los datos clínicos y de las exploraciones complementarias es-
tán reflejados en las tablas I y II. El diagnóstico de DM se basó
en la presencia de lesiones cutáneas y de debilidad muscular
proximal simétrica y progresiva junto con uno o más de los si-
guientes criterios: 1) elevación de los niveles séricos enzimáti-
cos (creatinfosfoquinasa y aldolasa), 2) biopsia muscular con
degeneración, necrosis e infiltrados de células mononucleares,
3) electromiograma (EMG) con la tríada característica de DM6.
Ninguno de nuestros dos pacientes presentaba evidencia clínica
o analítica de otra eonectivopatía asociada, ni la afectación pul-
monar era secundaria a un proceso infeccioso.

En la paciente 1 la enfermedad comenzó con fiebre, disnea y
tos seca, evidenciándose en la radiografía de tórax un patrón
intersticial reticulonodular de predominio basal. La debilidad de
la musculatura de la cintura escapular, disfagia y disfonía apa-
recieron dos meses después. El estudio de función pulmonar
mostró un patrón restrictivo. El diagnóstico se basó en criterios
clínicos, enzimáticos, EMG y biopsia muscular.

En la biopsia pulmonar abierta se objetivó neumonitis inters-
ticial con áreas de fibrosis e infiltrado inflamatorio de tipo lin-
foplasmocitario junto con descamación de neumocitos tipo II
y bronquiolitis. Se inició tratamiento con metilprednisolona
(1 mg/kg) disminuyendo posteriormente a dosis de manteni-
miento de 20 mg/día. Desapareció la afectación músculo-cutá-
neo-articular, la disfagia y la disfonía. Un lavado broncoalveo-
lar (LBA) realizado a los tres años mostró un incremento del
porcenaje de neutrófilos. En los seis años de seguimiento, la
enfermedad pulmonar intersticial no ha variado desde el punto
de vista clínico, radiológico y funcional.

La paciente 2 es una mujer de 52 años que ingresó por dis-
nea, poliartralgias y debilidad de la musculatura de la cintura
escapular. La radiografía de tórax mostró un patrón intersticial
reticulonodular de predominio basal. Las enzimas musculares
fueron normales. El diagnóstico se realizó por criterios clínicos,
EMG y biopsia muscular. El estudio funcional respiratorio fue
normal salvo KCO* de 74%. El LBA mostró un incremento
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TABLA I
Datos clínicos y exploraciones complementarias

Paciente

1 69a 9 Fiebre Debilidad Eritema en Elevadas + + Patrón
Disnea de cintura heliótropo intersticial
Tos seca escapular bilateral

Disfagia de
Disfonía predominio

basal

2 52a 9 Disnea Debilidad Eritema Normales + + Patrón
Debilidad de cintura en intersticial
de cintura escapular heliótropo bilateral
escapular de

Poliartralgias predominio
basal

Edad Sexo Forma de
comienzo

Afección
muscular

Afección
cutánea Enzimas EMG* Biopsia

muscular
Radiografía

de tórax

* EMG = Electromiograma.

del porcentaje de linfocitos. No se realizó biopsia pulmonar., Se
trató inicialmente con 40 mg/día de metilprednisolona, presen-
tando una diabetes mellitus iatrógena con descompensación hi-
perosmolar, por lo que se sustituyeron los esferoides por ciclo-
fosfamida a dosis de 150 mg/día. Al suspender los esteroides
sufrió un empeoramiento de la afectación pulmonar con FVC
de 1979 (64 %), TLC 3357 (69 %) y KCO de 56 %. Actual-
mente la evolución es muy favorable con desaparición de la sin-
tomatología cutáneo-muscular y respiratoria, con normalización
de la radiografía de tórax y del estudio funcional respiratorio.

Comentarios

Desde el año 1956, cuando Milis y Matthews7

describieron el primer paciente con polimiositis y

enfermedad pulmonar intersticial, sólo se ha pu-
blicado un limitado número de casos con esta
asociación4'15. En 1974, Frazier y Miller4 revi-
sando 213 casos de polimiositis encontraron esta
asociación en el 5 % de los pacientes. Posterior-
mente, en 1981, Salmerón et al5 describieron una
incidencia de 9 % en una serie de 105 pacientes.

La etiopatogenia de las lesiones pulmonares en
la DM es desconocida. En contraste con otras en-
fermedades del colágeno, no se ha evidenciado el
depósito de inmunocomplejos en las paredes al-
veolares o capilares de los pacientes con DM10. El
estudio del tejido pulmonar con microscopía elec-

TABLA II
Datos de la exploración funcional respiratoria y evolutivos

Paciente

, 1.330
1 (58 %)

, 2.462
(80 %)

Funcionalismo respiratorio

FVC FEV
FVC%

75

76

RV

950
(64 %)•

1.989
(103%)

TLC

2.370
(64 %)

4.449
(91 %)

KCO

97 ̂  sí 6años Est-i-ies s?netoamaateoclogt!aa

músculo-cutáneo--
articular.
No varió la
afectación
pulmonar desde el
punto de vista
clínico, radiológico
y funcional.

-,.„/ M s e Esferoides Desapareció la
•4 '° N0

 •'
 mese" Ciclofosfamida sintomatología

músculo-cutánea.
Desapareció la
afectación
pulmonar desde el
punto de vista
clínico, radiológico
y funcional.

Biopsia
pulmonar Seguimiento* Terapéutica Curso

evolutivo

FVC: capacidad vital forzada; FEV: volumen espiratorio forzado en el I." segundo; RV: volumen residual; TLC: capacidad pulmonar total;
KCO — DLCO/VA, DLCO: capacidad de difusión pulmonar para CO; VA: volumen alveolar; LBA: lavado broncoalveolar.
• Entre paréntesis: el porcentaje de los valores de referencia.
* Incluyendo evaluación analítica, Rx de tórax y pruebas de función pulmonar seriadas.

61 193



ARCHIVOS DE BRONCONEUMOLOGIA. VOL. 22. NUM. 4, 1986

trónica tampoco ha demostrado partículas virales
ni inmunocomplejos5. Algunos autores han suge-
rido que la DM puede representar una enferme-
dad autoinmune mediada por células, al compro-
bar la presencia de infiltrados linfocíticos en los
tejidos afectados y haber demostrado que los lin-
focitos producen linfoquinas in vitro en respuesta
a células musculares15.

Los hallazgos histopatológicos en la biopsia
pulmonar de pacientes con enfermedad intersti-
cial y DM no son específicos, siendo similares a
los encontrados en pacientes con enfermedad pul-
monar intersticial asociada a otra enfermedad del
tejido conectivo5'8. Pueden observarse distintos
grados de fibrosis pulmonar e infiltrado intersti-
cial inflamatorio crónico, compuesto por linfoci-
tos, células plasmáticas e hiperplasia de neumo-
citos tipo II, con abundantes macrófagos alveola-
res. Ocasionalmente puede coexistir bronquiolitis
obliterante.

Los síntomas respiratorios pueden preceder o
enmascarar la enfermedad muscular subyacente
durante meses o años4'16. Aunque se pensaba que
no existía relación entre severidad y duración del
proceso muscular y el desarrollo de la enferme-
dad pulmonar intersticial, un estudio reciente de-
mostró que los pacientes con DM y enfermedad
pulmonar intersticial tenían niveles más elevados
de CPK y aldolasa, y necrosis muscular más se-
vera que aquellos sin enfermedad intersticial17.
Esto no concuerda en la paciente 2, que tenía ni-
veles enzimáticos normales.

La radiografía de tórax y los estudios de fun-
ción pulmonar son similares a los observados en
las enfermedades pulmonares intersticiales de
otras etiologías16. Radiológicamente suele obser-
varse un infiltrado difuso reticulonodular, locali-
zado principalmente en las bases y sin afectación
pleural coexistente. En las formas agudas puede
observarse ocasionalmente un patrón mixto in-
tersticial y alveolar. El estudio de función pulmo-
nar puede evidenciar un patrón ventilatorio res-
trictivo con disminución de la KCO, asociado o
no a la debilidad de los músculos respiratorios.

Generalmente se considera que los esferoides
son beneficiosos en el tratamiento de la enferme-
dad pulmonar intersticial asociada a DM, pero no
disponemos de estudios clínicos controlados que
documenten la eficacia de la terapia esteroidea en
estos pacientes10. Basándose en su pequeña ca-
suística, Salmerón et al5 han sugerido una asocia-
ción entre los hallazgos histopatológicos pulmo-
nares y la respuesta al tratamiento esteroideo.
Según estos autores, la respuesta terapéutica es-
taría influida por la celularidad de los infiltrados
intersticiales y el grado de fibrosis del septo al-
veolar, observado en el tejido pulmonar. El fallo

terapéutico con esferoides se asocia con fibrosis
severa y ausencia de inflamación.

En cuanto a los citostáticos, se han obtenido
resultados alentadores con azatioprina13 y metro-
texate18. De todos modos, no hay evidencia de
que ninguno de estos agentes ofrezca alguna ven-
taja terapéutica sobre los esferoides en el trata-
miento de la enfermedad pulmonar intersticial
asociada a DM.
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