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Resumen

Se presenta el caso clinico de una paciente
femenina de 30 afios, quien comenzé a finales de
enero del 2017 con sintomas de dolores musculares
intensos en los musculos proximales de las 4
extremidades, que le impedian realizar sus
actividades diarias, debilidad muscular y astenia que
se agravaron progresivamente. Ademds se
recogieron en el interrogatorio antecedentes de
lesiones cutdneas, molestias al deglutir, disnea a los
esfuerzos medianos que desaparecia con el reposo,
tos escasa con expectoracion blanquecina, ageusia,
dolor en la regién cervical y ligera pérdida de peso.
Fue ingresada en el servicio de Medicina Interna
donde se constataron cifras elevadas de CPK 'y otras
enzimas. Se realizé electromiografia, biopsia
muscular y biopsia de piel. Ademas se inicié
tratamiento con esteroides e inmunosupresores que
lograron una notable mejoria clinica. Como resultado
de la investigacién la paciente se le diagnosticé
dermatomiositis, una de las formas mas frecuentes
de miopatias inflamatorias idiopaticas. Su evolucién
fue favorable, mejorando su sintomatologia y
egresando con seguimiento por consulta externa.

Palabras clave: dermatomiositis, informes de
casos, enfermedades musculares, miositis

Abstract

A Clinical case of a 30 year old female patient who
started by the end of January 2017 with intense
pain in the muscles of the four limbs which impeded
her from her daily routines , muscular weakness and
asthenia which progressed severely. In addition, on
interviewing antecedents of cutaneous lesions,
problems at deglutition, dyspnea on exertion which
disappeared at rest, cough with scarce whitish
expectoration, ageusia, cervical pain and slight
weight loss. She was admitted at the Internal
Medicine ward and high values of Creatinine and
Phosphokinase and other enzymes. An
electromyography and a muscle and skin biopsies
were performed. In addition, itwas started a
treatment with steroids and inmmuno-depressors
which had a noticeable clinical improvement. As a
result of the study the patient was diagnosed with
dermatomiositis, one of the most frequent forms of
inflammatory idiopathic myopathies. It progressed
favorably, improving the symptoms and she was
discharged with follow up by outpatient consultation
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INTRODUCCION

La polimiositis y dermatomiositis son las formas
mas frecuentes de miopatias inflamatorias
idiopaticas, un grupo heterogéneo de
enfermedades adquiridas y sistémicas del tejido
conjuntivo que se caracterizan por los efectos
clinicos y anatomopatolégicos de una inflamacién
crénica no supurativa del misculo de causa
desconocida.?

La dermatomiositis es una entidad heterogénea
con afectacién sistémica y curso progresivo, que
cursa con miopatia inflamatoria vy
manifestaciones cutaneas; pero también puede
afectar otros 6rganos, como el pulmén, el
corazén y el aparato digestivo.?

Catalogada como una enfermedad rara, afecta a
adultos y nifos, tiene distribucién mundial y fue
descrita por primera vez en Europa, hace mas de
un siglo. Con mas frecuencia, la patologia esta
asociada a algun trastorno autoinmunitario
generalizado, a una conjuntivopatia o a alguna
infeccidn virica o bacteriana identificada."*

Se caracteriza por progresar con rapidez, tener
remisiones comunes y afectacién muscular
global mds que selectiva. El eritema
caracteristico que la acompafa facilita su
identificacién temprana; esto es diferente de lo
gue ocurre con la polimiositis, cuya fecha real de
inicio es dificil de precisar y de manera tipica los
pacientes retrasan varios meses la consulta con
el médico.*?

La dermatomiositis tiene su maxima prevalencia
en la infancia (7-15 afnos) y en la mediana edad
(30-50 anos). Su incidencia anual calculada es de
5-10 por millén y la prevalencia de 50-110 por
millén de habitantes. Igualmente significativo es
su predominio en el sexo femenino con un
aproximado de 3:1 y en ciertos grupos étnicos,
como las personas de origen africano o latino,
que tienen mayor riesgo de miopatias
inflamatorias idiopaticas y peor prondstico que
los de descendencia europea.*?

La patogenia de esta enfermedad sigue siendo
desconocida, aunque muchas lineas de
investigacién indican que la activacidn
inmunitaria crénica en los sujetos con
predisposicion genética, tras la exposicién a los
desencadenantes ambientales, desempefia una
funcién fundamental en la aparicién de las
miopatias inflamatorias idiopaticas."®’

En el cuadro clinico predominan: prédromos
imprecisos, edema, dermatitis e inflamacién, la
debilidad muscular progresiva y simétrica que
afecta sobre todo la musculatura proximal de los
miembros. Sin embargo, a pesar de que las
afectaciones a menudo se concentran en el
musculo esquelético, las miopatias inflamatorias
idiopdticas son enfermedades sistémicas con
manifestaciones extramusculares frecuentes que
pueden convertirse en los aspectos mas
problematicos de la enfermedad.® & °

La anamnesis médica y familiar cuidadosa, una
exploracién fisica completa y las pruebas de
laboratorio, sobre todo las enzimas musculares
séricas, la electromiografia y la biopsia muscular
son claves para el diagndstico.®

Por la baja prevalencia de esta la enfermedad y
la novedad de su diagndstico, se decidié la
presentacion de este caso.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 30 afios de edad, sexo femenino,
raza blanca, de procedencia urbana, con
antecedentes patoldgicos personales de haber
sido operada de una Comunicacién Interauricular
(CIA) a los 4 afios de edad sin que la intervencién
quirtrgica tuviera posteriores repercusiones en
su salud. Acude al Cuerpo de Guardia del
Hospital Dr. Gustavo Aldereguia Lima porque
presentaba desde el dia 29 de enero de 2017
astenia marcada que le imposibilitaba realizar
sus actividades diarias, debilidad muscular y
dolores musculares en musculos proximales de
ambos miembros inferiores y superiores, ademas
de lesiones pruriginosas acompafiadas de
sensaciéon de quemazén en la piel de las 4
extremidades pero respetando el tronco. En esa
ocasion es atendida en la consulta de febriles y
se maneja como una sospecha de Zika; sin
embargo no es ingresada y regresa a su hogar
por llevar varios dias con dicho cuadro.

El dia 27 de febrero del 2017, después de
transcurrido un mes de evolucién, la paciente
acude nuevamente a nuestro centro porque se
mantenian los dolores musculares intensos en los
musculos proximales de los 4 miembros, los
cuales le impedian mantener las manos por
encima de la cabeza, realizar cuclillas, subir
escaleras, permanecer mucho tiempo de pie e
inclusive peinarse. Durante el interrogatorio se
recogen ademas antecedentes como: molestias
al deglutir, malestar general, disnea a los
esfuerzos medianos que desaparece con el
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reposo, tos escasa con expectoracidén
blanquecina, ageusia, dolor en la regién cervical,
ligera pérdida de peso, dolores musculares
frecuentes que se remontan a su adolescencia
pero que no eran tan intensos como el actual.
También se evidencia disfonia que la paciente
ya habia percibido pero que atribuia a su
profesién (maestra de escuela primaria).

Al examen fisico se documentaron como datos
positivos:

=]

Eritema en placas pruriginosas en ambos

miembros superiores y muslos.

= Xerostomia.

Debilidad muscular y fuerza muscular

disminuida en los musculos proximales con

imposibilidad para peinarse, subir escaleras y

realizar otras actividades diarias.

Hiporreflexia rotular.

= Dolor espontaneo y a la palpacién de mdsculos
proximales de los 4 miembros, los cuales
impresionan estar inflamados.

o Artralgia.

=]

En el Cuerpo de guardia se le realizan examenes
complementarios, que muestran cifras muy
elevadas de la CPK total (438 U/L). Por lo que
ante estos hallazgos clinicos y de laboratorio se
planted entonces la impresién diagndstica de una
dermatomiositis, y se decidié su ingreso para
estudio y tratamiento en la sala 11 A del Servicio
de Medicina Interna con nimero de historia
clinica: 459758.

Durante esta etapa de hospitalizacién se le
indicaron a la paciente una serie de
complementarios indispensables, asi como otros
necesarios para confirmar el diagnéstico y
descartar otras patologias. Entre ellos podemos
destacar:

o TGP: 117 U/L

o TGO: 216 U/L

= GGT: 56 U/L

o FA: 127 U/L

o LDH: 973 U/L

- CPK Total: 1250 U/ L

MB: 162 U/ L

o Factor reumatoideoNR

= Serologia VDRL: no reactiva

o ECG: ritmo sinusal con microvoltaje en DIlI, AVL,
V1

o Ultrasonido abdominal, ginecoldgicoy de
tiroides: sin alteraciones.

¢ Ecocardiograma: Contractilidad disminuida
hacia el TIV (postquirdrgica), contractilidad de
PP compensatorio y del dpex con FEVI 70 %.
Funcidn diastdlica conservada. Aorta
conservada. Prolapso ligero de VMP que no
provoca jet de reflujo. Valvulas normales no
mixoma o elongacién. Funcién diastélica del VI
conservada. No dilataciones ni hipertrofia de
cavidades

» Rayos- X de térax y Radiografia de
esdofago- estomago- duodeno: sin
alteraciones.

El 2 de marzo de 2017 la paciente es valorada
por los especialistas de Reumatologia, quienes
describen nuevamente lesiones eritematosas a
nivel de miembros superiores e inferiores y
fuerza muscular disminuida en extremidades
superiores e inferiores (contra gravedad vy
resistencia).A esto se suma las cifras elevadas de
CPK llevan a plantear como diagndstico una
miopatia inflamatoria. Ademads sugieren realizar
distintos estudios, entre ellos una
electromiografia y una biopsia de musculo (de
eleccidn el deltoides) para posteriormente iniciar
tratamiento con esteroides calculado en 1 mg/
kg/ diario.

Este mismo dia, ante la permanencia de las
molestias al tragar y disfonia de mas menos 20
dias de evolucién, los especialistas en
Otorrinolaringologia realizan una laringoscopia
indirecta, donde se evidencia una laringitis
nodular sin la presencia de otras alteraciones
que justifiquen el cuadro de la paciente.

Ante los hallazgos clinicos y de laboratorio tan
sugestivos de una dermatomiositis, y a pesar de
gue aun no se habian realizado las pruebas
diagndsticas definitivas, se decide iniciar el
tratamiento de la paciente con Indometacina
(25mgq): 1 tableta diaria por via oral y prednisona
(20 mg) 3 tabletas a las 8 am por via oral, con el
propésito de mejorar su estado actual de salud y
calidad de vida. Luego, el dia 17 de marzo del
2017 se le agrega la azatioprina (50 mg) 1
tableta cada 12h. Posteriormente la paciente fue
valorada en staffmeeting y discutido su caso con
Anatomia Patoldgica, realizdndose
coordinaciones para biopsia y electromiografia.

Biopsia de musculo: (B- 1795-2017) de la
regién deltoidea: El mlsculo mostré cambios en
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fibras aisladas consistente en nlcleos
sarcolémicos numerosos, con degeneracién
basdfila del citoplasma de las fibras musculares,
fagocitosis por histiocitos en numerosas fibras
con cambios degenerativos aisladamente
distribuidos. Al aplicar técnica tricrémica de Van
Gieson se observé aumento focal del endomicio
en relacién con fibras musculares dafiadas.

Conclusién: Patron histolégico de Distrofia
muscular. (ver Anexos # 1y 2)

Biopsia de piel: negativa.

Electromiografia: de deltoide, biceps, oponente
del pulgar, cuddriceps y gemelo. No
desnervacién. Patrones aislados nutrido e
intermedios de 2 0" + mv; con PUM normales.
Conclusiones: EMG normal.

El equipo médico considera que los resultados de
la biopsia de piel y la electromiografia estuvieron
influenciados por el hecho de haber iniciado
tempranamente el tratamiento de la paciente,
por lo que mantiene su diagndstico de una
dermatomiositis. El 24 de marzo del 2017, al
encontrarse la paciente clinicamente estable y
con buen estado general, deciden el alta médica
con seguimiento en Consulta Externa por
Medicina Interna y Reumatologia y tratamiento
ambulatorio con esteroides e inmunosupresores.
En la dltima consulta de seguimiento la paciente
presentaba una mejoria notable gracias al
tratamiento; sin sintomatologia alguna y con
cifras de CPK de 70 U/ L.

DISCUSION

La dermatomiositis es una enfermedad del
coldgeno inflamatoria y subaguda que progresa
con rapidez y tiene remisiones comunes. Su
componente inmunitario lo indica: el proceso
inflamatorio, la observacién frecuente de
autoanticuerpos y otras anomalias inmunitarias,
el solapamiento con enfermedades
autoinmunitarias como el lupus eritematoso
sistémico en algunos pacientes, los factores de
riesgo inmunogenéticos y la respuesta clinica a
los farmacos antiinflamatorios.? >

Como es el caso de otros trastornos
autoinmunitarios, esta enfermedad
probablemente esté provocada por una
interaccion entre multiples factores de riesgo
génicos y ambientales. Dentro de estos Ultimos,
se han implicado como posibles
desencadenantes de la dermatomiositis a ciertas

infecciones viricas y bacterianas, asi como a
ciertos farmacos, citocinas, complementos
dietéticos, vacunas, implantes médicos y
exposiciones laborales, en casos clinicos y en
algunos estudios epidemioldgicos.® 1

El cambio anatomopatolégico en el musculo, la
piel y otros tejidos afectados se caracteriza por
grupos focales de células mononucleares,
ademas en las células musculares (miocitos)
pueden mostrar también signos de necrosis, con
degeneracién y regeneracién, con reaccién
fagocitica y atrofia muscular. Hay pérdida de las
estriaciones transversales, cambios hialinos y
granulares, ndcleos picnéticos y fragmentacién
celular. La regeneracién es tipica, con cambios
basofilos en el citoplasma y nlcleos grandes y
numerosos.En la dermatomiositis, el cambio
anatomopatolégico indica un proceso mediado
por linfocitos B, células dendriticas y linfocitos T
CD4+ cooperadores en las zonas perimisiales
que hay alrededor de los fasciculos y los vasos
sanguineos pequefios. Las caracteristicas
anatomopatoldgicas de los vasos sanguineos,
con lesién de la célula endotelial por el depoésito
de complemento, y la atrofia de las miofibras en
la periferia del fasciculo (llamada atrofia
perifascicular) también son caracteristicas de la
dermatomiositis. El interferén de tipo | estd
presente en las células sanguineas y en las
biopsias del mulsculo y de la piel de la mayoria de
los pacientes con dermatomiositis y en algunos
pacientes con polimiositis.t 21012

Muchos de estos cambios antes descritos fueron
apreciados en la biopsia muscular de nuestra
paciente.

La dermatomiositis evoluciona de forma similar a
la observada en este caso, con debilidad
muscular progresiva y simétrica que afecta sobre
todo la musculatura proximal de los miembros,
especialmente caderas y muslos. Los pacientes
presentan dificultad gradual para realizar las
tareas cotidianas que requieren el uso de estos
musculos como levantarse de la silla, subir
escaleras, salir del coche entre otras actividades
necesarias. Sin embargo, los movimientos
motores finos que dependen de la fuerza de los
musculos distales sélo son afectados en las fases
tardias y la musculatura facial junto a los
musculos oculares estan respetados.** 13

En todas las formas de miopatia inflamatoria
estdn alterados los musculos faringeos vy
flexores del cuello, ocasionando disfagia,
presente en nuestra paciente y dificultad para
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levantar la cabeza (cabeza caida); y también
pueden estar afectados los musculos
respiratorios pero sobre todo en los casos
avanzados y rara vez en los agudos.* 5!

La sensibilidad es normal en esta enfermedad y
los reflejos tendinosos estdn preservados,
aunque en los musculos con debilidad o atrofia
grave pueden desaparecer. En este caso se
describié al examen fisico la hiporreflexia
rotuliana.’

Las artralgias, por lo general simétricas, son un
sintoma precoz y se observan en el 30% de los
pacientes.’® Los pacientes con dermatomiositis
pueden presentar ademdas varios exantemas
fotosensibles en la cara, el térax y las manos. Las
papulas de Gottron son lesiones elevadas, a
menudo descamativas y palpables sobre una
base eritematosa en superficies extensoras
como las articulaciones metacarpofaldngicas e
interfaldngicas proximales, los codos, las rodillas
y son practicamente patognomoénicas. Otros
exantemas caracteristicos de la dermatomiositis
son el signo de Gottron (mdaculas en una
distribucién similar a la de las papulas de
Gottron) y un exantema purpurico, caracteristico
en los parpados y a veces rodeandolos llamado
exantema en heliotropo. Los pacientes pueden
presentar ademds un exantema en la V del
cuello (signo V) o en la distribucién de un chal
(signo del chal).k- 012

Otros rasgos de la enfermedad son: el
crecimiento excesivo de las cuticulas, los
cambios periungueales capilares y la dilatacién
de los capilares en las encias; este ultimo es
especialmente frecuente en la dermatomiositis
juvenil. Pueden verse también: fisuras asperas,
descamativas y eritematosas en las caras palmar
y lateral de los dedos, lo que se conoce como
manos de mecanico.> 1

En ocasiones, los pacientes pueden presentar
los exantemas clasicos de la dermatomiositis sin
aparente debilidad muscular ni aumento de las
enzimas musculares, en un sindrome llamado
dermatomiositis sin miositis. Algunos de estos
sujetos tienen, sin embargo, una miositis
subclinica, como se demuestra mediante
estudios de resonancia magnética del musculo o
de biopsia muscular. En otros, la miositis clinica
aparece con el tiempo. Los nifilos con
dermatomiositis tienen un riesgo particular de
sufrir calcificaciones subcutaneas y en ocasiones
presentan una vasculitis intestinal
potencialmente mortal.t 0 13

Es importante destacar el hecho de que a pesar

de que las afectaciones a menudo se concentran
en el musculo esquelético, las miopatias
inflamatorias idiopaticas son enfermedades
sistémicas. Entre sus manifestaciones
extramusculares mas frecuentes podemos
destacar:

Manifestaciones generales

o Astenia

o Malestar general

o Pérdida de peso

« Fendmeno de Raynaud
o Fiebre

Manifestaciones osteomusculares

¢ Artralgias, generalmente simétricas que

afectan a las articulaciones de la mano y

artritis

Poliarteritis no erosiva, generalmente simétrica

que afecta a las articulaciones de la mano

¢ Artropatia deformante de las articulaciones de
la mano

o Contracturas articulares

o Sindrome del tdnel carpiano

v Osteopenia y osteoporosis

Manifestaciones cutaneas

o Anomalias periungueales, que incluyen
telangiectasias y crecimiento cuticular excesivo

o« Encias hemorragicas por los capilares dilatados

en las encias

Placas irregulares endurecidas sobre los dedos,

con acumulacién de mucina en la dermis

¢ Calcificacion subcutédnea e intradérmica, que
puede provocar Ulceras y una infeccion
secundaria

¢ Vasculitis con infartos y Ulceras digitales

o Inflamacién subcutdnea (paniculitis)

o Alopecia

-

Manifestaciones digestivas

o« Funciones faringea y cricofaringea anémalas,
que suelen provocar disfonia

o Disfagia esofagica con aspiracion o

regurgitacién nasal ocasional

Retraso de la evacuacion gastrica y reflujo

¢ Alteracién de la motilidad de los intestinos
delgado y grueso, que en ocasiones provoca
dolor abdominal crénico

o
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= Malabsorcién
o Vasculitis con infartos y necrosis intestinal

Manifestaciones pulmonares

o

Insuficiencia respiratoria debido a la debilidad
de los musculos respiratorios

Atelectasia

Neumonia por aspiracion

Enfermedad pulmonar intersticial (fibrosis
pulmonar)

Hipertensién pulmonar

= Neumonitis intersticial, la cual cursa con disnea,
tos y evoluciona con diferentes grados de
severidad y rapidez, pruebas de funcién
respiratoria anormales y mortalidad elevada.
Infecciones oportunistas en pacientes
inmunodeprimidos

=]

=]

o

=]

Manifestaciones cardiacas

Miocarditis con arritmias e insuficiencia
congestiva

o EI 30 % de los pacientes presentan grados
variables de bloqueo, trastornos del ritmo como
taquicardias auriculares y ventriculares,
sindrome del seno enfermo y cambios
electrocardiograficos.

Miocardiopatia

Cardiopatia pulmonar

Pericarditis y derrames pericardicos
infrecuentes’* %16

o

o

o

Los criterios usualmente utilizados para
diagnosticar esta enfermedad, después de la
exclusién de las demas formas de miopatia,
fueron propuestos originalmente por Bohan y
Peter en 1975 y exigen:

1. Simétrica, a menudo progresiva, debilidad
muscular proximal

2. Triada electromiografia caracteristica:

= Potenciales polifdsicos pequefios de corta
duracién y de baja amplitud

o Potenciales de fibrilacion, se ven incluso en
reposo

- Descargas andmalas repetitivas de alta
frecuencia

3. Elevaciones de las actividades séricas de las
enzimas asociadas a la miositis:

o Creatina-cinasa o creatinofosfocinasa (CPK)

o Aldolasa

o Lactato-deshidrogenasa

o Transaminasas: aspartato-transaminasa y
alanina-transaminasa

De todas estas la enzima mas sensible es la
creatincinasa, la cual en la enfermedad activa
puede aumentar incluso 50 veces, y cuyo valor
generalmente es empleado para monitorizar la
respuesta al tratamiento y la evolucién de la
miopatia.

4. Pruebas de inflamacion cronica en las
muestras de biopsia muscular:

o Fibras musculares con necrosis del tipo | y del
tipo Il

« Degeneracién y regeneracion de las miofibras,
con variacién en su tamafio

¢ Colecciones focales de células mononucleares
perivasculares o intersticiales

1. Eritema en heliotropo (coloracion
violacea de los parpados con
edemaperiorbitario), dermatitis
eritematosa sobre el dorso de las manos,
especialmente sobre las articulaciones
metacarpofaldngicas e interfalangicas
proximales (signo de Grotton), de la
rodilla, codos, maléolo medial, cara,
cuello y dorso superior.

El diagndstico de enfermedad confirmada se
logra con los cinco criterios; enfermedad
probable con tres de ellos mas el criterio 5y
enfermedad posible con dos de los cuatro
primeros criterios, mas el criterio 5 que no puede
faltar nunca para confirmar el diagndstico de
dermatomiositis. * 8

En el caso especifico de nuestra paciente se
puede plantear una enfermedad probable, ya
que el Unico criterio que no se evidencid fue la
triada electromiogréfica.

El tratamiento de la dermatomiositis busca
mejorar la potencia muscular y con ello también
la funciéon de los musculos en actividades de la
vida diaria, ademds de reducir las
manifestaciones extramusculares (disfagia,
disnea, fiebre). Cuando aumenta la fuerza
muscular disminuye el valor sérico de la CPK. Sin
embargo, lo contrario no siempre es cierto, por lo
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que lo méas prudente serfa interrumpir estos
fdrmacos cuando, después de un ciclo adecuado,
no se observa una mejoria objetiva de la fuerza
muscular, con independencia de si disminuyen o
no los valores séricos de CPK. Los farmacos
utilizados en el tratamiento son: glucocorticoides
(prednisona) e inmunodepresores (azatioprina,
metotrexato y la ciclofosfamida).* ***2

El pronéstico de la enfermedad se ha estudiado
poco, pero la informacién actual sefiala algunos
rasgos clinicos asociados a un mal prondstico,
como son: el retraso del tratamiento una vez
iniciada la enfermedad, la afectacién pulmonar,
cardiaca o digestiva y una respuesta deficiente al
tratamiento inmunosupresor. Ademas la
dermatomiositis es considerada por algunos
autores como un sindrome para neopldsico, por
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S

o

nes de |a biopsia de masculo de nueﬂra{_;:a_ciente
IR WS T ¢
b i l t ‘?‘?H"\ , -"{.:
AR ratvel

lo que en la medida que sea diagnosticada
precozmente contribuira al tratamiento
satisfactorio del paciente.

CONCLUSIONES

La dermatomiositis es una enfermedad con una
baja prevalencia y etiologia que no estd
totalmente esclarecida. En esta paciente la
evolucién clinica y las pruebas complementarias
nos permitieron definir el caso como una
dermatomiositis e iniciar el tratamiento sistémico
adecuado. La paciente evoluciond
favorablemente, mejoré su sintomatologia y
egresd con seguimiento por consulta externa.
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Anexo # 2. Imagen de la biopsia de masculo de nuestra paciente
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