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FISIOPATOLOGIA DE LA DERMATOMIOSITIS
C. MODESTO. HOSPITAL VALL D'HEBRON. BARCELONA.

Dentro de las miositis inflamatorias de la infancia, la dermatomiositis constituye la
forma mas frecuente siendo su incidencia de 4.3 por cada millon de nifios en
edades comprendidas entre los 1 y 14 afos.

Si bien los datos anatomopatoldgicos incluyen caracteristicamente la atrofia de
células musculares tipos | y Il en localizacion perifascicular, junto con fibrosis
intersticial, la existencia de un infiltrado linfocitario perivascular importante ha
hecho que se considere la afectacion vascular como base de la patogénesis de la
enfermedad. La existencia de una vasculitis necrotizante, debida probablemente al
deposito de inmunocomplejos, que afecta arteriolas, vénulas y capilares tanto en el
musculo estriado como en el tracto gastro-intestinal, piel y tejido celular
subcutaneo seria la causa primera del dafio muscular.

Como en otras muchas enfermedades de caracter autoinmune, se acepta que
sobre la base de un individuo presispuesto, la accion de un agente externo
(infeccioso o no), dispara una reaccion inmune aberrante que lleva consigo el
inicio de la enfermedad (ver figura).

Los pacientes afectos de dermatomiositis son por-

tadores, con mas frecuencia, sobre todo en los latino-americanos del alelo
HLA-DR3 (RR= 18.5). HLA DQA1*0501 se encuentra presente en casi el 90%
de pacientes estudiados en los EEUU, sin haberse podido encontrar la misma
asociacion en la poblacién europea.

Debido a la existencia, en las células endoteliales de estructuras tubuloreticulares
endoplasmicas que recuerdan a las particulas de inclusion de los myxovirus, el
papel etiolégico de algunos virus, sobre todo del grupo Coxsackie ha sido
extensamente estudiado. En algunos estudios se ha encontrado mediante PCR la
existencia de fragmentos de RNA viral de Coxsackie y picornavirus muestras
musculares obtenidas de pacientes con dermatoniositis, aunque existe disparidad
entre los resultados de los distintos grupos.

La aparicion de la enfermedad se ha puesto también en relacién con la vacunacion
para la TBC y las infecciones-reinfecciones por estreptococo 3-hemolitico .

La accién nociva sobre la célula muscular parece ser debida a un doble
mecanismo: la inmunidad mediada por células por un lado y la accion destructiva
del complemento, tras la formacion de complejos inmunes. En el estudio cualitativo
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del infiltrado perivascular, asi como de la poblacion linfocitaria en sangre
periférica, se observa una elevacion del numero de linfocitos B activados con
respecto a la poblacion control (p<0.001) con un cociente CD4/CD8 aumentado
(p<0.002) junto con un aumento de los marcadores de actividad macrofégica, todo
lo cual apoya la existencia de un mecanismo téxico mediado por células.

Por otra parte, si bien desconocemos cudl es el antigeno frente al que se formarian
auto-anticuerpos, en un estudio que analizé la presencia de MAC mediante
inmunohistoquimica en 22 pacientes afectos de DM, observo la existencia del
mismo en el 86% de las muestras en la union dermo-epidérmica, en el 77% en los
vasos de la dermis, y en el 75% de los vasos intramusculares.

Como en otras enfermedades auto-inmunes el origen permanece 0Scuro.
Determinados agentes infecciosos/téxicos desencadenan una reaccion inmune
aberrante en individuos predispuestos genéticamente a desarrollarla.
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