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Resumen

Las manifestaciones pulmonares contribuyen significativamente a la morbilidad y
mortalidad de las miopatias inflamatorias idiopaticas; dichas enfermedades engloban
2 grandes entidades, como son la polimiositis (PM) y la dermatomiositis (DM), grupo
heterogéneo de enfermedades sistémicas autoinmunes, en las que el masculo es el
blanco inapropiado de una destruccion mediada por la inmunidad. Su principal carac-
teristica es la debilidad muscular y la identificacion de una inflamacion subyacente en
la biopsia muscular.

Aungue el principal érgano diana es el misculo estriado, la piel y el pulmén, entre otros
drganos internos, se afectan con frecuencia, por lo que las miopatias inflamatorias se
consideran enfermedades sistémicas. El compromiso pulmonar es cada vez mas recono-
cido como una complicacion grave y una causa frecuente de morbi-mortalidad en estas
enfermedades. Entre las complicaciones pulmonares podemos mencionar la neumonia
por aspiracion, la hipoventilacidn, la enfermedad pulmonar intersticial y una especial
mencidn merece el neumomediastino espontaneo en pacientes con diagndstico previo
tanto de polimiositis (PM), como de dermatomiositis (DM) en quienes se han reportado
alrededor de 3 casos a nivel mundial.

El neumomediastino espontaneo (NE) es una entidad clinica de origen desconocido y
evolucion benigna que afecta especialmente, pero no exclusivamente, a personas o indi-
viduos jovenes, el mismo que en ocasiones se explica por rotura alveolar como resultado
de una afeccion parenquimatosa periférica en enfermedades intersticiales que producen
panalizacion; sin tener una historia previa de traumatismo toracico.

Palabras clave: neumomediastino, polimiositis, dermatomiositis, enfisema subcuténeo,
fibrosis pulmonar

Abstract

Pneumomediastinum and spontaneous pneumothorax in a patient with
dermatomyositis. Report of a case and review of the literature

Pulmonary manifestations contribute significantly to morbidity and mortality of idio-
pathic inflammatory myopathies, which include two large conditions, polymyositis (PM)
and dermatomyositis (DM). These are a heterogeneous group of systemic autoimmune
diseases, in which the muscle is the target of an inappropriate immune-mediated
destruction. Its main features are muscle weakness and identification of underlying
inflammation on muscle biopsy.

Although the main target organ is skeletal muscle, also skin and lungs, among other
organs, are often affected by the so-called inflammatory myopathies systemic diseases.
Pulmonary involvement is increasingly recognized as a serious complication and a
frequent cause of morbidity and mortality in these diseases. Pulmonary complications
include aspiration pneumonia, hypoventilation, interstitial lung disease and in particular
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spontaneous pneumomediastinum of which about 3 cases have been reported in the
world in patients with a previous diagnosis of both polymyositis and dermatomyositis .
The spontaneous pneumomediastinum is a benign clinical entity of unknown origin
that affects especially, but not exclusively, young people. It is sometimes explained by
alveolar rupture caused by the presence of honeycomb due to a peripheral parenchymal
interstitial disease, without having a previous history of chest trauma.

Key words: pneumomediastinum, polymyositis, dermatomyositis, subcutaneous emphy-
sema, pulmonary fibrosis

Introduccién

La dermatomiositis (DM) y la polimiositis (PM),
son enfermedades inflamatorias sistémicas que
afectan principalmente al muasculo esquelético.
Estas entidades también pueden comprometer otras
estructuras como la piel, el sistema articular y otros
6rganos internos, especialmente el pulmoén'. Pueden
considerarse dentro del grupo de enfermedades
raras debido a su baja incidencia. Estudios epide-
miolégicos establecen una incidencia anual media
de 2,1 a 7,7 casos nuevos por millén de habitantes!.

La afectacion visceral mas frecuente es el pul-
moén, con comunicaciones que estiman la prevalen-
cia desde el 10 hasta el 60%*. La afeccién respira-
toria mas frecuente en pacientes con DM y PM es
el compromiso intersticial> %1% 1% generalmente de
instalacién subaguda o crénica. Es frecuente que
los anticuerpos antisintetasa, en especial los anti-
Jo-1 (antihistidil-ARNt sintetasa) sean positivos,
con lo cual se constituye el sindrome antisinte-
tasa caracterizado por la presencia de miopatia
inflamatoria (DM o PM), neumopatia intersticial
y artritis, fiebre, fenémeno de Raynaud y “manos
de mecanico” %413, Con mucha menor frecuencia,
se puede desarrollar una neumonitis intersticial
aguda de curso fulminante, con destruccién del
parénquima pulmonar, neumomediastino y an-
ticuerpos antisintetasa negativos, cuyo sustrato
patoldgico es el dano alveolar difuso (DAD) y que
suele conducir a una insuficiencia respiratoria
irreversible en un plazo de meses a pesar de un
tratamiento inmunosupresor intenso; el trasplante
pulmonar es la Gnica opcién terapéutica®.

La disminucién de los valores de la capacidad vital
forzada (CVF) puede estar magnificada por la coexis-
tencia de afectacion de los musculos respiratorios.

El neumomediastino es la presencia de aire libre
alrededor de las estructuras mediastinales, ocurre

después de traumatismos, mediastinitis aguda y
ventilaciéon mecanica. Sin embargo el neumome-
diastino también puede surgir espontaneamente,
en ausencia de cualquier causa obvia. El neumo-
mediastino espontaneo (NE) ha sido comunicado
como una complicacién poco frecuente de diversos
tipos de enfermedades intersticiales asociadas a
patologias del tejido conectivo; la miositis infla-
matoria es la enfermedad més frecuente del tejido
conectivo asociada con neumomediastino® 3. En se-
ries recientes de pacientes con DM/PM y enferme-
dad pulmonar intersticial, solo 8 comunicaciones
mencionaron la presencia de neumomediastino,
estimandose una prevalencia del 8.3% de neumo-
mediastino o neumotoérax entre pacientes con DM/
PM 123, Por otro lado, los mecanismos fisiopato-
l6gicos, los desenlaces y los factores prondsticos
del neumotérax o neumomediastino asociados
con enfermedades del tejido conectivo no han sido
evaluados. Algunos autores especulan que la causa
del neumotoérax podria ser el dano alveolar en areas
periféricas del parénquima secundario a maniobras
de hiperpresién toracica, con la consiguiente salida
de aire al intersticio y posteriormente al mediasti-
no??2, sin embargo, en los pocos casos comunicados
no se documento la presencia de un dano pulmo-
nar con areas quisticas o bullas. También se ha
mencionado que dichas miopatias se acompanan
de lesiones traqueobronquiales necrotizantes de
naturaleza vasculitica cuya perforacion podria ser
la causa del neumomediastino® 2.

El1 NM es una rara complicacién de la DM/PM,
con una incidencia de 2/100 000, pero que acompa-
na con frecuencia a los casos de mayor agresividad
clinica y ocasionalmente se asocia a neumotérax
espontaneo?. Se presenta el caso de una paciente
con DM y NM que ingresa al servicio de Neumo-
logia del Hospital “Carlos Andrade Marin”, por
presentar dicha entidad.
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Caso clinico

Paciente de 52 anos, femenina, fumadora (4 paque-
tes/ano), diagnosticada de dermatomiositis (DM)
1 mes atras, en base a los 2 primeros criterios de
Boham (debilidad muscular progresiva y elevacién
de las enzimas musculares, con lesiones dérmicas
caracteristicas), no se realiz6 el anti-Jo pues no se
disponia de dicho reactivo en el hospital, se inicio
tratamiento con prednisona 15 mg/d, cloroquina
250 mg/d, azatriopina 50 mg/d. En ese momento
fue diagnosticada ademas de enfermedad inters-
ticial pulmonar.

La paciente habia presentado 6 meses atras un
cuadro que fue interpretado como neumonia; fue
dada de alta con resolucién del cuadro pero con
persistencia de la tos y expectoracién purulenta. Al
momento del diagndstico de la DM se solicit6 una
tomografia axial computada (TAC) de térax, que
puso en evidencia la presencia de enfermedad in-
tersticial. La espirometria mostré CVF: 1.96 (68%);
VEF1: 1.84 (77%) y una relacién VEF1/CVF 94%.
La broncoscopia demostré una inspeccion normal
y todos los cultivos fueron negativos. La citologia
fue negativa para células neoplésicas. No se realizé
biopsia transbronquial. A los 20 dias del diagndsti-
co inicial y a los 8 dias de realizarse la broncoscopia,
la paciente presenté dolor de gran intensidad a
nivel de térax anterior, con tumefaccién de cara y
cuello, los sintomas se incrementaron y asisti6 al
servicio de emergencias.

Al examen fisico la paciente estaba estable he-
modinamicamente, afebril, no se observaron signos
de vasculitis, presentaba un leve dolor muscular y
articular, y mostraba importante enfisema subcu-
taneo a nivel de cara y cuello. El laboratorio mostré
leucopenia (3 610), con hemoglobina y hematocrito
normales (14.6 g/dl y 45,3%) y neutrofilia (71.7%).

Una TAC de cuello mostroé enfisema subcutaneo
importante anterior, lateral y posterior. La TAC de
térax demostré hiperdensidades basales de predo-
minio derecho, y enfisema subcutaneo (Figuras 1
a 3). Una nueva broncoscopia realizada durante
la internacién fue normal; este examen se realizé
en busca de lesiones traqueo-bronquiales o fistulas
que justifiquen el NM.

Un esofagograma y una endoscopia digestiva
alta fueron normales, excepto por la presencia de
eritema y algunas erosiones planas de 2 mm en el
antro. Se realizaron dichos estudios para descartar
la presencia de fistulas esofagicas.

de enfisema subcutaneo.

Figura 2. Tomografia axial computada de térax mostrando enfisema
subcutaneo y neumomediastino,

00:51:23.19
606 IMA 25
MPR 2

Figura 3. TAC simple de térax con infiltrado intersticial en vidrio
esmerilado.

Se indicé tratamiento ajustando la dosis de
corticoide, aumentando a prednisona 30 mg/d
asociada a omeprazol 40 mg/d, se anhade cloroqui-
na 250 mg/d, y se continda con la azatioprina a la
misma dosis de 50 mg/d; por la candidiasis faringea
encontrada se anade fluconazol 150 mg/d, con lo



98

Revista Americana de Medicina Respiratoria \ Vol 13 N° 2 - Junio 2013

que se evidencia una mejoria lenta pero favorable,
luego de algunos dias de permanecer hospitalizada
se indica su egreso en buenas condiciones generales
con remision de su sintomatologia respiratoria y
del enfisema subcutéaneo.

Discusion

Tradicionalmente los términos DM/PM se utilizan
para definir una serie de enfermedades sistémicas,
que se caracterizan por miopatia inflamatoria me-
diada por mecanismos autoimunitarios. La forma
de presentacién méas comun de estas enfermeda-
des es la debilidad muscular, que suele afectar de
forma caracteristica a la musculatura esquelética
proximal. Los musculos flexores del cuello y la
musculatura estriada de la orofaringe se afectan
con frecuencia y pueden ser causa de disfagia con
eventuales alteraciones de la deglucién y neumonia
aspirativa. El diagnéstico de la DM/PM se establece
en base a los criterios de Bohan (Tabla 1). Nuestra
paciente cumplia con lesiones dérmicas y los 2
primeros criterios de Bohan.

La DM tiene frecuente afectacién pulmonar. En
pacientes con DM/PM, la enfermedad pulmonar
intersticial es una complicacién con una prevalen-
cia entre el 5% al 65% ?2. La misma puede adoptar
diferentes formas, principalmente la neumonia
intersticial no especifica (NINE), la neumonia
intersticial usual (NIU) y la bronquiolitis obli-
terante con neumonia organizada (NO). Ha sido
ocasionalmente comunicada la presencia de patrén
de dafo alveolar difuso (DAD).

La afectacién pulmonar de la DM/PM puede apa-
recer antes, durante o después del diagnéstico de la

Tabla 1

afecciéon muscular. Aunque habitualmente aparece
cuando la enfermedad muscular esta ya diagnosti-
cada? 041 ]la presentacion simultdnea de ambas
condiciones es comun y la enfermedad pulmonar
intersticial precede al diagnéstico de la enfermedad
muscular en casi el 20% de los pacientes® .

La presencia de anti-Jo-1 aumenta el riesgo de
neumopatia intersticial en pacientes con dermato-
miositis. Este anticuerpo esta presente en el 20%
de dermatomiositis y en el 70% de pacientes con
neumopatia intersticial. Los pacientes con afecta-
cién pulmonar tienen mayor mortalidad que los
pacientes con DM/PM aislada!, esta varia segin
los diferentes estudios entre el 40 y el 62%% * 13,
En 1990, Marguerie et al®? definen al sindrome
antisintetasa en base al estudio retrospectivo de
29 pacientes que presentaron anti-Jol positivo.
Se han identificado a la actualidad al menos siete
anticuerpos antisintetasa. Los siete estan dirigidos
contra enzimas que acetilan el tRNA. El Anti-Jol,
o antisintetasa histidyl-tRNA sintetasa, es la anti-
sintetasa mas comun, se encuentra en el 20-30%
de los pacientes con miositis inflamatoria®.

Aproximadamente 3-5% de los casos del sindro-
me antisintetasa se manifiestan como sindromes
de superposicion con otras enfermedades del tejido
conectivo incluyendo artritis reumatoide (AR),
lupus, esclerosis sistémica (SSc), sindrome de
Sjogren. La presencia de enfermedad intersticial
comanda el pronédstico en estos pacientes y su
presencia conlleva mas del 40% de exceso en la
mortalidad esperada?®.

El neumomediastino (NM) es una rara compli-
cacion de las miopatias inflamatorias idiopaticas
(DM/PM), el primer caso fue descripto en 1986

Criterios diagndsticos de Bohan et al para DM

Debilidad muscular progresiva

Elevacion de enzimas musculares

Patrén electromiografico miopéatico

Evidencia de infiltrado inflamatorio
en la biopsia muscular

Debilidad simétrica en cinturas escapular y pelvia
nay flexores del cuello, de semanas o meses de
evolucién, con disfagia o participacion de la mus-
culatura respiratoria o sin ellas.

En particular creatinquinasa, pero también aldola-
sa, alanina transaminasa (GOT) y lactatodeshidro
genasa.

Existencia de potenciales de unidad motriz polifa
sicos, fibrilacion y “puntas” breves en el electro-
miograma.

Hallazgo de necrosis, fagocitosis, regeneracion e
infiltrado inflamatorio en el estudio de la biopsia
muscular.
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y desde entonces se han comunicado poco mas
de 50 casos. El neumotoérax espontaneo ha sido
raramente comunicado como complicaciéon de la
AR, el lupus, la SSc y la DM infantil.

Mas de la mitad de los pacientes con DM que
desarrollan neumomediastino presentan la variante
amiopética de la DM3!. Aunque la DM y la PM son
dos veces mas frecuentes en mujeres que en hom-
bres, la miositis complicada por neumomediastino
es mas frecuente en hombres. Los factores de riesgo
descriptos para NM en DM incluyen la enfermedad
intersticial?” %% % y el tratamiento con esteroides?.

En algunas series se ha descrito como el paciente
tipo para la apariciéon de NM, el individuo joven,
con enfermedad de reciente comienzo, intersticio-
patia, vasculopatia cuténea, leve o nula elevaciéon
de la CPK y que recibe tratamiento esteroideo?.

Nuestro paciente comparte algunas caracte-
risticas mencionadas en la literatura, como la
presencia de intersticiopatia, reciente comienzo
de la enfermedad, leve elevacién de las enzimas
musculares y el tratamiento esteroideo. A dife-
rencia de lo que reporta la literatura, la paciente
no tenia una edad menor de cuarenta anos y no
presentaba una vasculopatia cutdnea manifiesta
al momento del ingreso.

Algunos casos han sido asociados a enfermedad
intersticial severa®. Si bien en varios de los casos
reportados la evolucion fue fatalt 3%, Le Goff et
al comunicaron que la tasa de mortalidad fue del
34.4%, con hasta 25% de los pacientes que fallecieron
dentro del primer mes de ocurrencia del NM. Estos
autores también describieron que uno de los factores
asociados con menor supervivencia fue la ausencia
de debilidad muscular, la baja capacidad vital (CV)
inicial y la disminucién marcada de la DLCO3!L.

Los pacientes que presentan cualquier enfer-
medad intersticial pulmonar (EIP) (incluida la
fibrosis pulmonar idiopatica-FPI) estan en riesgo
de desarrollar NM. Estudios retrospectivos han es-
timado que 5-14.7% de los pacientes con FPI tienen
NM detectable en la TAC?2. Se ha propuesto que la
apariciéon del NM podria deberse a un hipotético
debilitamiento del tejido intersticial pulmonar
debido al tratamiento con corticosteroides. Para
la mayoria de los autores la verdadera causa seria
la gravedad de la propia afectacién intersticial. Sin
embargo, la ausencia de tal afectacién en algunos
casos de NM obliga a plantear otras hipétesis pa-
togénicas, entre las que se menciona la perforacion
de las lesiones necréticas traqueobronquiales de

naturaleza vasculitica antes comentadas, cuando
se encuentra su presencia en la broncoscopia®*5 13,

Aunque no observamos signos de vasculopa-
tia en nuestra paciente (tales como el infarto
periungueal o las lesiones ulcerativas), el rol de
la vasculitis como mecanismo patogénico no se
puede descartar. Nuestra paciente habia recibido
prednisona solamente por un mes*2. Yamanishi et
al*? sugirieron que el efecto debilitante de los
corticoides sobre el tejido intersticial pulmonar
podria contribuir al NM. Alternativamente, la
fibrosis en si misma podria llevar a la ruptura de
las lesiones quisticas y ser la causa del NM?2-27, El
tratamiento 6ptimo de los pacientes con EIP no
ha sido determinado, aunque la recomendacién
mas habitual es el tratamiento inmunosupresor
agresivo, generalmente en base a corticoides en
altas dosis, ciclofosfamida y, en casos severos, ri-
tuximab?®®. En la mayor parte de los casos de NM
comunicados, se eligi6 intensificar el tratamiento
inmunosupresor aunque no hay evidencias para
apoyar esta conducta.

El uso exitoso de tacrolimus ha sido comunicado
en un caso de neumomediastino asociado a artritis
reumatoide. Se trata de un solo caso de AR com-
plicado por EIP con multiples imagenes quisticas
en el que el NM tuvo evolucién favorable con la
administracion de tacrolimus?.

Nuestra paciente fue tratada con prednisona 30
mg/d, omeprazol 40 mg/d, cloroquina 250 mg/d, y
azotioprina 50 mg/d, sin intensificar la inmuno-
supresion que venia recibiendo. La paciente re-
solvié el NM y recuper6 su clase funcional previa,
manteniendo la enfermedad estable durante los 6
meses desde la aparicién del NM hasta la fecha.

Conclusiones

El NM es una complicacién rara y severa de la
EIP asociada a DM-PM o, mas raramente, a otras
enfermedades del tejido conectivo. Ocurre mas fre-
cuentemente en DM amiopética y puede preceder
la aparicién de los sintomas musculares.

El presente caso de NM con neumotérax espon-
taneo y enfisema subcutaneo en una paciente con
previo diagnéstico de DM es la primera comunica-
cién en América Latina de una miopatia inflama-
toria idiopéatica con esta complicacién infrecuente.

Aquellos pacientes con DM que tienen EIP, sig-
nos de vasculitis y no tienen debilidad muscular
son los que estan en mayor riesgo de desarrollar
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NM durante el tratamiento con esteroides y debie-
ran ser monitoreados mas estrechamente. No hay
evidencias sobre el mejor manejo del NM pero, si
no mejora rapido, probablemente el tratamiento
inmunosupresor intensivo debiera iniciarse en
seguida para aumentar la chance de recuperacion.
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