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RESUMEN

Se presenta el caso de una fémina de 58 afios diagnosticada con lupus eritematoso
sistémico, que acude al Servicio de Medicina Interna diagnosticada con debilidad
muscular, mialgias, artralgias, erupciones cutaneas, al examen fisico mostré signos de
dermatomiositis, como eritema en heliotropo, papulas de Gottron, Ulceras orales y
micosis cutaneas. Examenes complementarios revelaron anticuerpos antinucleares,
creatina cinasa, elevados, tras el diagnoéstico del sindrome de superposicion de
dermatomiositis y lupus eritematoso sistémico, se inicié tratamiento, con evolucién
clinica favorable. Se evidencié la importancia de un seguimiento prolongado, terapias

inmunosupresoras que permitié controlar la enfermedad.
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ABSTRACT

The case report of an 58 years female is diagnosed with systemic lupus erythematosus
She went to the Internal Medicine service with muscular weakness, myalgia,
arthralgia, and skin rashes. Physical examination revealed signs of dermatomyositis,
such as heliotrope rash, Gottron's papules, oral ulcers, and cutaneous mycoses.
Additional tests revealed elevated antinuclear antibodies and creatine kinase levels.
After a diagnosis of overlap syndrome due to dermatomyositis and systemic lupus
erythematosus, treatment was initiated, with favorable clinical outcome. The
importance of prolonged follow-up and immunosuppressive therapies that allow

control of the disease was evident.
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Introduccion

El término "sindrome superpuesto” se refiere a la coexistencia de dermatomiositis o
polimiositis con otras enfermedades del tejido conectivo, como la enfermedad mixta

del tejido conectivo, el sindrome de Sjogren, la artritis reumatoide y el lupus
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eritematoso sistémico. Estas entidades comparten mecanismos inmunolégicos y
manifestaciones clinicas, lo que dificulta su diagndstico. La dermatomiositis y la
polimiositis son trastornos inflamatorios musculares que causan debilidad proximal
simétrica y alteraciones cutdneas, como el eritema en heliotropo y el signo de Gottron.
Estas condiciones provocan una debilidad progresiva que afecta la movilidad y la
calidad de vida. Por otra parte, el lupus eritematoso sistémico es una enfermedad
cronica que puede afectar diversos érganos y sistemas, donde presenta sintomas

inespecificos como fatiga y fiebre, lo que complica su diagnéstico.(1:2)

Desde el punto de vista inmunolégico, estos pacientes suelen tener una variedad de
autoanticuerpos, como el anti-Jol y anticuerpos antinucleares. Sin embargo, su
presencia no siempre indica la gravedad de la enfermedad ni garantiza la efectividad
del tratamiento. En cuanto al manejo terapéutico, aunque los corticosteroides e
inmunosupresores son eficaces, la medicacion debe adaptarse tanto a las
manifestaciones musculares como sistémicas.(345 El sindrome de superposicion de
dermatomiositis/polimiositis y lupus eritematoso sistémico es infrecuente y plantea
un riesgo mayor de complicaciones sistémicas, como enfermedades pulmonares
intersticiales e insuficiencia renal, lo que subraya la importancia de un enfoque
multidisciplinario.(67)Dado el nimero limitado de informes sobre esta entidad, se
presentan a continuacién los hallazgos clinicos, estudios complementarios, conducta
terapéutica y evolucion de un caso poco frecuente de un sindrome de superposiciéon

de dermatomiositis y lupus eritematoso sistémico.

Caso Clinico

Se describe el caso de una paciente femenina de 58 afios, con antecedentes de lupus
eritematoso sistémico diagnosticado tres afios antes, la cual habia estado en
tratamiento regular con cloroquina (150 mg) y prednisona (10 mg) diarios en dosis de
mantenimiento, acudi6 a consulta refiriendo debilidad progresiva en los ultimos tres
meses, que afectaba miembros superiores e inferiores, en particular ambos hombros;

la debilidad se acompafiaba de mialgias generalizadas y artralgias simétricas en las
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articulaciones de los miembros superiores y coxofemorales, ademas, mencioné

dificultades leves para deglutir alimentos sélidos y liquidos.

El inicio de este cuadro clinico coincidi6, segun refiere, con la apariciéon de una
erupcion cutdnea de coloracion roja mas intensa de lo habitual en la cara y el torax
superior, acompafada de prurito. Al examen fisico, se observd un exantema
eritematoso que comprometia la cara, térax y miembros superiores. Ante estos
hallazgos clinicos, se decidié su ingreso en el Servicio de Medicina Interna para la

realizacion de estudios diagndsticos y el inicio de tratamiento adecuado.

Durante la exploracién fisica detallada se encontr6 una coloracién eritematosa en la

cara y parpados, con edema periorbitario, caracteristico del exantema en heliotropo
(fig.1).

Fig. 1. Exantema en heliotropo con edema periorbitario, caracteristico de la dermatomiositis.

Se observaron lesiones eritematosas sobre las articulaciones de las manos y elevadas
sobre los nudillos (signo de Gottron), asi como papulas en region de ambos codos

(papulas de Gottron).(fig. 2a,2b)
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fig. 2a. Exantema eritematoso conocido como signo de Gottron

Fig. 2b. Papulas de Gottron elevadas sobre los codos

También se apreci6 un exantema pronunciado en dareas fotoexpuestas, con
distribucién en "V" en el térax anterior y en la parte posterior del cuello y hombros

(signo del chal). Se identificaron telangiectasias y edema periungueal en los lechos

ungueales de los miembros superiores.(fig. 3)
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Fig. 3. Telangiectasias y los lechos ungueales en los miembros superiores

Ademas, durante la palpacién de la glandula tiroides, las maniobras de Quervain y
Lahey se encontré un aumento de volumen tanto en el cuerpo tiroideo como en ambos
l6bulos, ademéas el examen bucal mostrd ulceras activas en la cavidad oral, con
lesiones blanquecinas en la lengua y el paladar blando y micosis en grandes pliegues

que comprometian ambas axilas y la region mamaria.

Segun los andlisis de laboratorio iniciales el hemograma y leucograma mostraron
diferencias dentro de los limites normales, al igual que el perfil hepatico, renal y la
proteinuria de 24 horas. Los estudios inmunolégicos fueron positivos para
anticuerpos antinucleares (ANA), mientras que los niveles de complementos C3 y C4
fueron bajos. La creatina cinasa (CK) presenté un ligero aumento. Los niveles de

hormonas tiroideas se encontraron dentro de rangos normales.

En el marco de los estudios imagenologicos, se realizé6 una ecografia tiroidea que
reportd un aumento del volumen de la glandula, acompafiado de una distorsion en la
ecotextura del parénquima. Se observaron multiples nédulos a lo largo de su
extensidn, con tamafios variables y margenes irregulares; el nédulo mayor media 11
mm en su dimensiéon mayor, localizado en el lébulo izquierdo, también, se
identificaron estructuras vascularizadas adyacentes a las lesiones nodulares,

evidenciadas durante el examen Doppler.
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Por otro lado, la esofagogastroduodenoscopia mostré la presencia de una gastritis
eritematosa antral, en tanto que, la electromiografia indic6 alteraciones compatibles
con miopatias agudas. Se procedié a realizar una biopsia por aspiracién con aguja fina
de uno de los nédulos tiroideos, cuyo analisis result6 compatible con un bocio
multinodular eutiroideo, al mismo tiempo, se tomaron muestras de piel y musculo
para biopsia en la region del térax anterior, las cuales mostraron un infiltrado celular
inflamatorio perianexial y perivascular, asi como, vacuolizacién difusa vy
adelgazamiento de la epidermis, estos hallazgos confirmaron el diagnéstico de

dermatomiositis.

El caso fue discutido en colectivo médico, y los hallazgos clinicos, de laboratorio y de
imagen fueron evaluados segun los Criterios de Clasificacion para Miopatias
Inflamatorias.(?) Con base en estos criterios y la presentacién clinica, se concluyé que
se trataba de un sindrome de superposicion de dermatomiositis y lupus eritematoso

sistémico, de etiologia no precisada.

Se inici6 tratamiento con metilprednisolona intravenosa a razén de 1 gramo diario
durante tres dias, seguido de prednisona oral (1-2 mg/kg/dia, equivalente a 60 mg).
Se mantuvo la cloroquina como terapia de base, y se afiadi6 levotiroxina sddica (0,1
mg diario) debido a la disfuncion tiroidea. Asimismo, se prescribieron antimicéticos
sistémicos por via oral y topicos durante 10 dias para el manejo de las micosis. En la
primera semana de tratamiento, la paciente experimenté una remision parcial de la
debilidad muscular, con disminucién notable de las artralgias y mialgias. El prurito
desapareci6 casi por completo, y el exantema eritematoso se redujo en intensidad. Al

final de la tercera semana, las micosis habian desaparecido, y la disfagia mejoré.

Durante la hospitalizacion, se realizaron estudios adicionales de laboratorio y pruebas
de imagen para descartar neoplasias malignas, todos los cuales resultaron negativos.
Dado que la evolucion fue favorable, la paciente fue dada de alta con seguimiento
ambulatorio en consulta externa. Después de dos meses de seguimiento, no fue
posible reducir la dosis de prednisona, pues, al intentar disminuirla, la paciente

presentaba otra vez debilidad en los miembros superiores, junto con el retorno de las
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mialgias y artralgias. Como resultado, se inicié tratamiento con metotrexato
subcutdneo a una dosis de 25 mg/m?® semanal, a pesar de los riesgos de
inmunosupresion, tras evaluar los beneficios en relaciéon con los riesgos. Hasta la
fecha, la paciente no ha requerido reingresos hospitalarios por complicaciones

asociadas.

En la presentacion de este caso clinico, se obtuvo el consentimiento informado de la
paciente para los procedimientos realizados, la autorizacién de esta para la
publicacién del informe e imagenes obtenidas, lo cual aseguré la confidencialidad y el

respeto a su autonomia.

Discusion

El sindrome de superposicion de dermatomiositis y lupus eritematoso sistémico
representa una entidad clinica poco documentada en la literatura médica, lo que
plantea un reto significativo tanto en el diagndstico como en el tratamiento.
Greenberg sugiere que esta coexistencia de enfermedades autoinmunes no solo
implica procesos patoldgicos independientes, sino también una interaccion de
mecanismos inmunoldgicos compartidos, lo que complica la delimitacién clara de la
presentacion clinica de cada una. La relevancia de este caso radica en la necesidad de
un enfoque diagnostico integral y de una estrategia terapéutica individualizada que

considere las caracteristicas especificas de ambas entidades.(1.2)

La literatura presenta una escasez de reportes sobre la asociacién entre
dermatomiositis y lupus eritematoso sistémico. Williams y McKinney®) destacan la
dificultad para identificar y manejar de forma correcta estos sindromes superpuestos,
lo cual se refleja en este caso, donde las manifestaciones clinicas se enmascararon de
manera simultanea, y retrasaron tanto el diagnostico como el tratamiento adecuado.
Ademas, Sapkota y Al Khalili®® subrayan que la combinacién de sintomas cutdneos y

sistémicos puede complicar la identificacion temprana, en especial cuando se
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superponen signos tipicos de dermatomiositis, como la debilidad muscular proximal,

con las caracteristicas sistémicas del lupus eritematoso sistémico.

En cuanto al diagndstico, Greenberg(?) enfatiza que los criterios actuales para la
clasificacion de las miopatias inflamatorias son ttiles, pero deben ser reevaluados en
contextos de sindromes de superposiciéon. En este sentido, Chiang et al.(5) opinan que
la expresion clinica puede no ajustarse de forma clara a los patrones tradicionales, lo
que exige una revisién constante de los criterios diagnosticos en pacientes con
multiples enfermedades autoinmunes. La combinacién de caracteristicas de
dermatomiositis y lupus eritematoso sistémico en esta paciente, como han
documentado también Dey et al.(®) resalta la naturaleza variable y polifacética de las

enfermedades autoinmunes sistémicas.

Al comparar este caso con otros reportes, se observan diferencias significativas en la
respuesta terapéutica. Jain y Sharma,(”) sostienen que mientras algunos pacientes
responden de manera favorable a la terapia inmunosupresora convencional, otros
presentan una respuesta limitada, lo cual requiere tratamientos mas avanzados como
metotrexato o terapias biologicas. En este caso, el tratamiento inicial con
metilprednisolona y prednisona produjo una remision parcial de los sintomas, esto
coincide con lo expuesto por Varma et al.(®) respecto a la naturaleza croénica y

recurrente de estas enfermedades.

Sobre el uso de metotrexato como segunda linea terapéutica, Lin y Kao,(® afirman que
ha demostrado ser efectivo en casos de miositis refractaria. No obstante, Pandya et al.
(10) advierten que el uso de inmunosupresores debe equilibrarse con los riesgos de
infecciones en pacientes con comorbilidades. Ademas, Chiang et al.®) han demostrado
que el uso subcutdneo de metotrexato puede ser mas seguro en cuanto a efectos
secundarios gastrointestinales, aunque todavia son necesarias medidas de
seguimiento cercanas para evitar complicaciones graves, como las infecciones

oportunistas.(5.11)

Desde un enfoque inmunolégico, Chong y Werth(12) sugieren que la activacién del

interferén tipo I, junto con alteraciones en la regulacion de los linfocitos B y T,
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desempefian un papel clave en la superposicibn de dermatomiositis y lupus
eritematoso sistémico, lo que podria explicar la similitud de los sintomas y la
respuesta a las terapias inmunoldgicas. Sin embargo, Dey et al.(®) recuerdan que las
diferencias patogénicas entre ambas enfermedades exigen un enfoque terapéutico

adaptado a cada caso en lugar de aplicar tratamientos uniformes.

Un aspecto adicional para considerar es la evaluacion y el manejo de posibles
neoplasias asociadas. Estudios han sefialado la relacién entre dermatomiositis y el
riesgo de malignidad. Greenberg,(?) subraya que existe una fuerte asociacién entre
dermatomiositis y el desarrollo de neoplasias malignas en los primeros cinco afos
tras el diagnostico. En este caso, no se hall6 evidencia de malignidad tras una
investigacion exhaustiva, lo que coincide con lo expresado por Maddukuri et al.(13)

respecto a la necesidad de mantener una vigilancia continua en estos pacientes.

Los autores de esta investigacion consideran que este caso resalta las complejidades
asociadas al sindrome de superposicion de dermatomiositis y lupus eritematoso
sistémico, y enfatiza la necesidad de una evaluaciéon exhaustiva y un enfoque
terapéutico personalizado. Aunque la literatura proporciona algunas directrices
basadas en experiencias previas, la variabilidad en la presentacion clinica y la
respuesta al tratamiento subraya la necesidad de realizar mas investigaciones sobre

estos sindromes de superposicion.

Cabe destacar que es fundamental que los clinicos mantengan una alta sospecha
diagnostica y consideren la posibilidad de terapias inmunosupresoras alternativas en
casos refractarios. El manejo de estos casos complejos requiere un equilibrio entre el
control de la actividad autoinmune y la minimizacién de los riesgos asociados a la

inmunosupresion.

En consecuencia, el sindrome de superposicion de dermatomiositis y lupus
eritematoso sistémico es una entidad infrecuente que presenta desafios diagnosticos y
terapéuticos debido a la solapacion de manifestaciones clinicas. Este caso subraya la
importancia de un diagndstico temprano y un manejo personalizado con

inmunosupresores, adaptado a las caracteristicas especificas de cada paciente. La
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respuesta inicial favorable al tratamiento con corticosteroides, y la posterior
necesidad de metotrexato, resalta la naturaleza crénica de la enfermedad, se destaca,
ademads, la relevancia de un seguimiento riguroso para monitorear posibles
comorbilidades y complicaciones a largo plazo, asi como la necesidad de mas estudios

que optimicen el manejo de estas afecciones.
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