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El 239" ENMC workshop sobre “Clasificacion Clinicopatolégica de la
Dermatomiositis” aglutind expertos de Europa, Japon, China y Norteamérica (USA)
en el campo de las miositis. Neur6logos, reumatélogos, dermatélogos,
neuropatoélogos, genetistas, miopatdlogos y pacientes buscaron un consenso sobre
las nuevas recomendaciones para el diagnéstico de las dermatomiositis (DM).

Todos los expertos coincidieron en la importancia de la deteccion de anticuerpos
especificos de miositis (AEM, p.ej. TIFly, Mi-2, NXP2, MDA5 y SAE) para el
diagndstico de DM. Adn mas, se hizo especial énfasis en la importancia de estos
autoanticuerpos, siendo por si solos suficientes para definir ciertos subtipos de DM,
con un aspecto clinico, patolégico (p.ej. ocasionado por la enfermedad) e incluso
histoldgico (p.ej. estudio microscopico del tejido muscular) caracteristico.

Cuando un paciente se presenta clinicamente como una forma clésica, con lesiones
cutaneas asociadas a la DM (p.ej. exantema cutaneo similar a la DM), debilidad
muscular y deteccion de un AEM asociado a DM, se puede realizar el diagndstico
aun en ausencia de una biopsia muscular. Ain mas, el hallazgo de lesiones
cutdneas caracteristicas, clinicamente y en la biopsia cutanea, en combinacioén con
AEM, sin afectacién muscular evidente, es también compatible con el diagnéstico de
DM. En breve un equipo internacional de especialistas en dermatologia publicara las
definiciones mas concretas en relacion a las lesiones cutaneas similares a la DM asi
como los criterios histolégicos de la biopsia cutanea en un area afecta.

Todos los expertos coincidieron en que la biopsia muscular se considera todavia una
herramienta diagnéstica util y el patron de referencia en el diagndstico de rutina de
las DM, lo que significa que este procedimiento es ampliamente reconocido como el
mejor test disponible para su diagnostico. Los nuevos métodos por los cuales se
encuentran antigenos especificos en los tejidos de los pacientes mediante el uso de
anticuerpos aumentan aun mas la certeza de un diagndéstico histologico correcto, sin



embargo, la precision diagnostica para la deteccién de autoanticuerpos no es muy
alta en la actualidad. Especialmente en los pacientes con DM y anticuerpos anti-
TIF1y positivos, la biopsia muscular en combinacion con la edad del paciente puede
ayudar a estratificar el riesgo en relacion a presentar o desarrollar un cancer. Queda
claro, que los anticuerpos anti-TIF1ly no deben interpretarse como marcadores
tumorales por si mismos, pero en pacientes mayores diagnosticados de DM con
anticuerpos anti-TIF1y positivos es imprescindible la practica rutinaria de un cribado
de neoplasia.

Adicionalmente, se debatié sobre la clasificacién del sindrome antisintetasa (SAS).
Datos cientificos recientes que se presentaron en el ENMC workshop, y que ya
habian sido tratados en el workshop previo, claramente sefialan las diferencias entre
la DM y el SAS. Todos los expertos estaban de acuerdo en considerar el SAS un
subtipo diferente, diferenciado fisiopatologicamente de la DM. Sin embargo, el SAS
deberia todavia ser considerado un sindrome relacionado con la DM ya que ambas
entidades comparten manifestaciones clinicas y patoldgicas similares. Se discuti6 si
los pacientes con SAS se deberian incluir todavia en los ensayos clinicos
relacionados con pacientes diagnosticados de DM. Sin embargo, los pacientes con
SAS deberian evaluarse de forma separada en términos de prondstico y evolucion.



