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El embar azo no exacer baladermatomiositis.
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SUMMARY

We report four pregnancies in three dermatomyositis female patients who had their disease under control
from beginning, during the course of their pregnancies, and the Postpartum period. Two females were off
steroids and one received prednisone and azathioprine until week 16th of pregnancy when azathioprine
was taken off, remaining only on prednisone, Neither case had a disease relapse. All babies were alive and
full term newbor nes, they also were adequate for gestational age and none had congenital malformations. (

Rev Med Hered 1999; 10: 125-128 ).
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INTRODUCCION

La polimiositis-dermatomiositis (PM/DM) es un
desorden inflamatorio de causadesconocida, que afecta
principalmente el musculo esquelético, pudiendo
ocasionar atrofiay degeneracion muscular (1-4). Esta
enfermedad se agrupadentro delas|lamadas Miopatias
Inflamatorias Idiopaticas (1) Para su diagndstico se
utilizan los criterios de Bohan y Peter (5) y se agrupan
seguin lasiguiente clasificacion (1,6):

Grupo |: Polimiositisidiopaticaprimaria (PM)
Grupo |1: Dermatomiositisidiopética primaria (DM)
Grupo I11: Dermatomiositis (o polimiositis) asociadaa
neoplasia

Grupo IV: Dermatomiositis (o polimiositis) delainfancia
asociada a vasculitis.

Grupo V: Dermatomiositis ( 0 polimiositis) asociada
a conectivopatia

Grupo VI: Miositis con cuerpos de inclusion.

La PM/DM es maés frecuente en mujeres que en
hombres en una proporcion de 2:1, puede ocurrir a
cualquier edad, pero mayormente entre |os 45-65 afios
(3,4,7,8). La incidencia de PM/DM en la poblacién
general esde 2-5 casospor millén de habitantes (4,8,9);

tiene una prevalencia de 60 casos por millon de
habitantesy es mas frecuente en larazanegraqueenla
raza blanca (4,7).

Lamanifestacion clinicamésfrecuente eslaaparicion
de debilidad muscular proximal y simétricaen cinturas
escapular y pélvica (908 pacientes) (1,4,7). La
caracteristica patognomonica de la dermatomiositis es
la presencia de la erupcién en heliotropo y las pdpulas
de Gottron; ademas puede presentar lesiones cuténeas
no especificas como telangiectasias periungueales,
hipertrofia cuticular con infartos punteados,
poiquilodermiay calcinosis cuténea (4,10).

Existen solo escasas publicaciones (11-16) referentes
ala asociacion de dermatomiositis y embarazo, por 1o
cual esdificil establecer conclusiones definitivas sobre
el efecto de uno en relacion con €l otro, en este
reporte presentamos nuestra experiencia en e manejo
de estaasociacion y discutimos nuestras observaciones
con 1o reportado en laliteratura

Paciente N°1:

Paciente de raza mestiza, inicié su enfermedad a los
15 afios de edad, con rash facia y torécico, poliartritis,
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mialgiasy debilidad muscular, posteriormente seagregan
aumento de volumen palpebral, Raynaud, aopeciay
disfagia. Como antecedente, un afio antes habia cursado
con un embarazo normal que terminé con un parto
eutdcico, atérminoy con un producto adecuado para
laedad gestacional. El examen fisico mostré rash malar,
signo de Gottron, heliotropo y disminucién proximal
de lafuerza. Entre los principal es examenes auxiliares
destacaron: AAN positivo, Factor reumatoide negativo,
An negativo, VSG 37 mm/h, Hcto 378, CPK 500 U/L,
10-70 U/L), la electromiografia objetivd signos
caracteristicos de miopatia inflamatoria y la biopsia
muscular fue compatible con miositis. Recibi6 prednisona
1 mg/Kg/d por 2 meses con mejoria de la fuerza y
normalizacién del CPK, posteriormente la prednisona se
fue disminuyendo progresivamente hasta suspenderla

Present6 recaida en Enero 1990, por lo que sereinicio
tratamiento con prednisona controldndose nuevamente el
cuadro, la disminucion de esteroides fue progresiva
suspendiéndose en setiembre de 1992. En diciembre de
1992, la paciente acudi6 a la consulta con dos meses
de gestacion. Se realizd un seguimiento cercano de la
paciente, quien cursd con un embarazo normal sin
presentar disminuciéon de la fuerza muscular ni
elevaciones del CPK. Tuvo un parto a término (41
semanas) eutécico, con un producto vivo que pesd 3500
gr. y adecuado para su edad gestacional. Tres meses
despuésdel parto |a paciente continuabaasintomaticay
con CPK controles normales.

Paciente 2:

Paciente de raza mestiza, inicid su enfermedad a los
19 afios de edad (Enero 1984), con debilidad muscular
proximal, rash facial y calcinosis en extremidades, los
examenes auxiliares mostraron elevacion del CPK y
tanto la biopsia muscular como la electromiografia
fueron compatibles con el diagnostico de miopatia
inflamatoria, por 1o que se inicié tratamiento con
prednisona a dosis de 1 mg/Kqg/d, la cual se fue
disminuyendo gradualmente; meses después alin en
corticoterapiapresent6 unalesionliticaanivel del fémur,
de la cual se aislé BK, recibiendo tratamiento
antituberculoso cuadruple durante 12 meses con
resolucion clinicay radiolégica del cuadro infeccioso.
La paciente recibio esteroides hasta abril 1987,
permaneci endo laenfermedad inactiva. Posteriormente
estando la enfermedad controlada inicia su primer
embarazo en noviembre de 1990 cursando asintomatica
y con nivelesnormales de CPK, tuvo un parto atérmino
€OoNn un neonato vivo de sexo masculino, adecuado para
la edad gestacional y 3250 gr de peso a nacer.

En febrero de 1992 inicia su segunda gestacion,
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cursando también asintomética y con cifras normales
de CPK; e embarazo se desarroll6 sin complicaciones
presentando un parto a témino, con un producto vivo,
de sexo femenino, adecuado para su edad y 3500 gr.
La paciente fue sometida a cesdrea en los 2 embarazos
debido a la presencia de miomatosis uterina que
dificultabalalabor del parto.

Paciente N°3:

Paciente de 27 afios de edad, queiniciasu enfermedad
en setiembre 1995 con poliartralgias y debilidad
muscular progresiva. Antecedentes. G:5 P:3013, partos
eutdcicos, a término, sin complicaciones. Al examen
fisico presentaba heliotropo y Gottron positivos; la
fuerza muscular estaba disminuida en extremidades a
predominio de cintura escapular y pélvica. Sus
examenes auxiliares mostraban: VSG: 48 mm/h, CPK:
205 (24-170 U/L), DHL: 548 (150-350); TGO: 224
(0-40); TGP: 120 (0-40) y la€electromiografiamostraba
cambios compatibles con miopatia.

Se inicio tratamiento con prednisona 2mg/Kg/d por
8 semanas, para luego disminuir progresivamente de
acuerdo apardmetrosclinicosy delaboratorio. Después
de 4 meses, presenta recaida, por 1o que se le indica
azatioprina con adecuada evolucion clinica y de
laboratorio. Acude al servicio en agosto 1997 con 16
semanas de gestacion, razon por la que se suspende la
admini straci 6n de azati oprina, continuando con ladosis
de prednisona que recibia (15 mg/d). Durante la
gestacion no presentd ninguna complicacion y tuvo un
control prenatal adecuado. El parto fue eutdcico, a
termino con neonato vivo, varén (3220 gr), adecuado
para su edad gestacional, sin malformaciones. El
postparto tuvo una evolucién sin complicaciones y
mostrando niveles normales de CFK.

DISCUSION

Losreportesde PM/DM y embarazo son infrecuentes
debido probablemente a que la enfermedad no es ha-
bitual y que el pico delapresentacion masfrecuente se
encuentre alrededor de los 50 arfios (3,4).

No hay estudios especificos acerca de la funcién
ovérica en estas pacientes, pero pareciera que la
fertilidad se encuentra preservada; sin embargo la
paridad disminuidadeberia ser esperadapor el carécter
cronico de la enfermedad, la presuncién de la
disminucién de la actividad sexual y la politica de
planificacion familiar que es sugerida a estas pacientes
gue presentan un alto riesgo obstétrico (17).

Se describe que un 45% de los pacientes con PM/



El embarazo no exacerbala dermatomiositis.

DM inician su enfermedad durante el embarazo (17) 1o
cual hace pensar que e embarazo podria contribuir ala
aparicion o a la exacerbacién de la enfermedad. Una
hip6tesis sugiere que una infeccion viral podria tener
un rol en el desarrollo de la enfermedad y que el
embarazo contribuiriapor lainmunosupresion que existe
en este estado (3,17,18).

La enfermedad puede anteceder (3,17), presentarse
durante el embarazo o puede ocurrir después del parto;
en cada caso €l prondstico es diferente sobre todo para
el feto; asimismo la PM/DM puede o0 no ser afectada
durante la gestacion (3)1 puede empeorar o incluso
puede remitir después del parto (12,13).

L os estudios realizados han mostrado que cuando la
enfermedad se establece antes de la concepcion, el
pronostico esmejor que cuando se presenta durante el
embarazo debido a la alta tasa de pérdidas fetales.
Ademas se ha observado que cuando la enfermedad se
diagnostica durante la nifiez y si se encuentra inactiva
al inicio del embarazo €l prondstico fetal es bueno, no
sucedelomismo cuandolaDM sepresentaenlaadultez
y a pesar de un tratamiento con corticoides existe un
16% de perdidas fetales (19). También se observo que
cuando la enfermedad se manifesté por primera vez
durante el embarazo los resultados fueron menos
favorables (3).

Excepto un solo reporte (17), no se hainformado de
muertes maternas en esta asociacion. Tampoco se han
encontrado anormalidades placentarias que pudieran
explicar el incremento de las pérdidas fetales en estas
pacientes (17,19) y no se han descrito anormalidades
clinicas ni de laboratorio atribuidas a la enfermedad
materna en 1os neonatos (17,20).

El prondstico fetal va de acuerdo alaactividad dela
enfermedad, es decir € nimero de pérdidas fetales es
mayor cuando existe mayor actividad de laenfermedad
(17).

Se ha descrito una ata tasa de prematuridad pero la
etiopatogenia en estos embarazos complicados por
enfermedades reumatol égicas es multifactorial
(4,17,21). Asimismo se han descrito aborto esponténeo,
retardo de crecimiento intrauterino, bajo peso al nacer,
obitos, pérdidas fetales en més del 50% de los casos y
con una mortalidad perinatal en €l orden del 40-50%
(3,4,17,22).

La respuesta a la terapia con corticoides permite en
lamayoria de pacientes resultados satisfactorios para
tratar laPM/DM activa durante el embarazo usando la

misma dosis que en las pacientes no gestantes y de
acuerdo alaactividad de la enfermedad (18,20,23). No
se ha reportado malformaciones congénitas durante su
uso en el embarazo y también se puede usar durante la
lactancia sin mayor riesgo para el lactante (23).

Laterapiainmunosupresoraseindicaen pacientesque
no responden satisfactoriamente al tratamiento con
corticoides; este tratamiento de segunda linea debe ser
evitado en lo posible durante lagestacion por laatatasa
de malformaciones que pudieran presentarse con su uso
sobretodo durante el primer trimestre (23). Si la
enfermedad maternaasi |0 requiere se puede usar agentes
citotéxicos preferentemente azatioprina durante la
gestacion, con la cual no se ha visto un aumento en €l
riesgo de malformaciones congénitas en comparacion
con otros citotdxicos como metrotexate, clorambucil
y ciclofosfamida, que estan contraindicados durante la
gestacién; pero debe sefidlarse que cualquier agente
citotoxico esté contraindicado durante la lactancia. Se
ha descrito que algunos infantes pueden desarrollar
leucopeniay trombocitopenia a nacer (23).

Nuestros pacientes tuvieron el diagndstico de DM
antes del embarazo y permanecieron inactivos durante
toda la gestacion y el puerperio, lo cual habla de un
buen prondstico materno y fetal.

Una de las pacientes recibi6 azatioprina hasta las 16
semanas de gestacion, suspendiéndole de inmediato y
continuando sd10 con prednisona; lograndose a fina
un neonato sin malformaciones congénitas conforme
se reporta en muchos casos que reciben este citotdxico
(23). Se debe considerar el embarazo en DM como uno
deatoriesgoy sutratamiento debe ser multidisciplinario,
para poder brindar a la madre un embarazo exitoso;
ademas éste debe ser manejado con una terapia de
Prednisona de acuerdo ala actividad de la enfermedad
con un monitoreo frecuente del crecimientoy desarrollo
del feto, enfatizando en la blsqueda de sefiales de
sufrimiento fetal lo cual indica la interrupcion del
embarazo. Insistimos en que se debe aconsgjar a estas
pacientes en planificar su embarazo cuando la
enfermedad se encuentre en remisiéon y de realizar
anticoncepcion durante los periodos de actividad.
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