
de Medicina y Cirugía

1REPERT MED CIR. 2024;XX(XX):XX-XX

PREPRINT

Edilsa Carolina Rodríguez MDa

Pamela Cuadros MDb

Erika Daniela Delgadillo MDc

a Facultad de Medicina, Fundación Universitaria San Martín. Bogotá DC, Colombia. 
b Facultad de Medicina, Fundación Universitaria Ciencias de la Salud FUCS. Bogotá DC, Colombia.
c Médico general Fundación Universitaria Juan N Corpas, Esp. en Epidemiología, Bogotá DC, Colombia.

Introducción: la dermatomiositis es una miopatía inflamatoria idiopática, heterogénea de difícil diagnóstico. Se asocia con 
manifestaciones cutáneas y se considera una enfermedad variable por la presentación clínica, el curso y el pronóstico. Además 
del músculo y la piel, puede comprometer diferentes órganos y sistemas. Caso clínico: paciente de 56 años con antecedente 
de dermatomiositis quien ingresó a urgencias con disfagia para sólidos y líquidos, astenia y adinamia, con evidencia de 
neumomediastino y consolidaciones multilobares en la tomografía del tórax, con mejoría de los síntomas después del manejo 
con antibiótico e inicio de metotrexate. Discusión:  no se han descrito muchos casos sobre neumomediastino en contexto de 
enfermedad intersticial asociada con dermatomiositis, por lo que es relevante estudiar esta patología. El paciente no refirió 
síntomas respiratorios, el estudio endoscópico y el esófagoTAC, no revelaron perforación esofágica por lo que neumología 
atribuyó el cuadro a efecto Macklin. Conclusión: el neumomediastino espontáneo es una complicación poco común con alta 
tasa de mortalidad, sin embargo puede ocurrir en pacientes con enfermedad pulmonar intersticial.  
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La dermatomiositis (DM) es una miopatía inflamatoria 
idiopática y variable, no solo por su presentación clínica, 
sino también por el curso y pronóstico, dado que además 
del músculo y la piel puede comprometer diferentes órganos 
y sistemas.1,2 El síntoma inicial más común es el exantema 
(rash). Dentro de las lesiones cutáneas características se 
incluyen el signo del heliotropo, las pápulas y el signo 
de Gottron, además del signo “V”, (del chal), de Holster, 
cambios en el pliegue de la uña, paniculitis y calcinosis. 
En algunos casos hay compromiso del cuero cabelludo y 
aspecto de “manos de mecánico”.3,4

El tratamiento se formula para mejorar la fuerza muscular 
y reducir los síntomas extramusculares. Los glucocorticoides 
constituyen la primera línea, de manera concomitante con 
agentes inmunosupresores como metotrexate, tacrolimus, 
ciclosporina A o micofenolato mofetil,5 la intervención 
temprana con altas dosis de corticoides combinado con 
ciclofosfamida e inhibidores de calcineurina (triple terapia) 
es recomendada para la enfermedad pulmonar intersticial 
de rápida progresión asociada con dermatomiositis con 
anticuerpos anti-MDA5 positivos, sin embargo en algunos 
casos refractarios se ha observado éxito con la inclusión 
de tofacitinib.6 La incidencia anual en el mundo se estima 
en una por cada 10.000 personas. El neumomediastino 
espontáneo es una complicación poco común en la DM, con 
alta tasa de mortalidad; dada la rareza de este evento, la 
mayor parte de la literatura disponible se limita a reportes de 
casos.7 Presentamos un paciente de 56 años con antecedente 
de DM, en quien se encuentra como hallazgo incidental 
neumomediastino. 

Paciente masculino de 56 años que acude al servicio de 
urgencias por un cuadro clínico de 4 meses de evolución, 
caracterizado por debilidad muscular progresiva severa, 
pérdida del control de esfínteres, astenia y adinamia, disfagia 
para sólidos y líquidos, además de pérdida involuntaria 
de peso. Su historia médica incluye DM diagnosticada 4 
años antes, diabetes mellitus tipo 2 insulina requiriente e 
hipotiroidismo sin manejo médico en los últimos 6 meses. 
Durante el examen físico se encontraba con alteración del 
estado de conciencia y signos de desnutrición proteico-
calórica severa asociada con palidez mucocutánea. Se 
evidenciaron placas violáceas en las prominencias óseas 
de las articulaciones metacarpofalángicas e interfalángicas 
bilaterales (pápulas de Gottron), además de eritema 
periungueal y fenómeno de Raynaud; las extremidades 
superiores e inferiores presentaban hipotrofia muscular 
severa con disminución de la fuerza muscular simétrica 
(miembros superiores 4/5 e inferiores 3/5). Los exámenes 
paraclínicos al ingreso reportaron hemograma con 
linfopenia (460 103mm3), anemia leve (hemoglobina 11.1 
mg/dL), función renal conservada, hemoglobina glicosilada 
dentro de valores normales 5.4% (valor de referencia menor 
a 5.6%),  leve hiponatremia (sodio 132 mg/dL) (valores de 
referencia 136-145), demás electrolitos en metas, así: potasio 
4.6 mmol/L, cloro 104 mmol/L, magnesio 1.72 mg/dL, con 
valores de referencia de 3.5-5.1 mmol/L, 98-107 mmol/L, 
1.3-2.7 mg/dL, respectivamente; perfil infeccioso negativo 
(VIH, Treponema pallidum), hipoalbuminemia (2.66 g/dL), 
panel respiratorio negativo, baciloscopias y cultivo para 
Mycobacterium tuberculosis negativo, perfil analítico de 
anemia con niveles de vitamina B 12 y ácido fólico dentro 

I N T RO D U C C I Ó N CA S O  C L Í N I C O 

A B S T R A C T

Introduction: dermatomyositis is an idiopathic, heterogenous, inflammatory myopathy, which is difficult to diagnose. It is 
associated with cutaneous manifestations and is considered a variable disease in terms of clinical presentation, course, and 
prognosis. It may involve different organs and systems, in addition to the skin and muscles. Case report: 56-year-old patient 
with a history of dermatomyositis who was admitted to the emergency room with dysphagia to solids and liquids, asthenia 
and adynamia. A thoracic CT scan evidenced pneumomediastinum and multilobar consolidations. Symptoms improved after 
antibiotic management and methotrexate initiation. Discussion: not many cases of pneumomediastinum in the context of 
interstitial disease associated with dermatomyositis have been described, thus studying this condition is relevant. The patient 
did not refer respiratory symptoms. The endoscopy study and esophageal CT scan did not reveal esophageal perforation, 
thus pneumologists attributed this clinical presentation to the Macklin effect. Conclusion: spontaneous pneumomediastinum 
is a rare complication carrying a high mortality rate, however it can occur in patients with interstitial lung disease. 

Key words: dermatomyositis, pneumopathies, pneumomediastinum, interstitial emphysema.
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de parámetros normales,  punción lumbar con estudios de 
líquido cefalorraquídeo que descartaron neuroinfección. 

Debido a la alteración del estado de conciencia se 
solicitó tomografía cerebral simple la cual reportó atrofia 
central y cortical, evidenciando como hallazgo incidental 
enfisema en los espacios carotídeos, retrofaríngeo y cervical 
posterior derecho, por lo que se ampliaron los estudios 
a nivel torácico que revelaron neumomediastino con 
consolidaciones multilobares (figura 1). Ante la posibilidad 
de una perforación esofágica se realizó un esófago TAC que 
mostró una imagen compatible con divertículo de Zenker 
sin extraluminización del medio de contraste oral, además 
de una esofagogastroduodenoscopia sin alteraciones. 
Valorado por el servicio de neumología se inició terapia 
antibiótica debido a las consolidaciones pulmonares; sin 
embargo, con respecto al neumomediastino no se consideró 
otra   intervención o estudios adicionales. Durante su 
hospitalización el paciente culminó la terapia antimicrobiana 
y se instauró manejo con metotrexate. 

Figura 1. Tomografía de tórax contrastada y esófago TAC A: corte coronal. B: corte axial. Se evidencia la presencia 
de aire extraluminal en el mediastino, con extenso enfisema en los tejidos profundos del cuello. Fuente: los autores.

El neumomediastino es una condición donde el aire 
está presente en el espacio mediastinal. La mayoría ocurre 
después de un trauma torácico o en situaciones que 
incrementan la presión aérea como la ventilación mecánica. 
Puede ser espontáneo, es decir sin etiología conocida y 
secundario a enfermedades subyacentes. También puede 
ser una complicación de ciertas enfermedades reumáticas, 

D I S C U S I Ó N 

siendo la más común la DM. Esta asociación es rara, pero 
cuando está presente es una amenaza para la vida.8,9     

La epidemiología de la DM es difícil de determinar, los 
estudios epidemiológicos reportan tasas de incidencia de 
las miopatías inflamatorias idiopáticas entre 2.47 y 7.8 por 
100.000 personas año y prevalencia de 9.54 a 32.74. La DM 
es más común, tiene una prevalencia de 1-6 por 100.000 
adultos en Estados Unidos.1   Un estudio de cohortes sugiere 
que la supervivencia de los pacientes con DM asociada con 
neumomediastino es baja. La aparición de fiebre y linfopenia 
son factores de riesgo independientes para mortalidad en 
estos pacientes.8  Es una condición que se ha registrado en 
una de cada 10.000 personas en el mundo y la incidencia 
anual estimada de todos los subtipos de DM es de una por 
cada 10.000 personas en Estados Unidos7, en Colombia no 
hay cifras reportadas. 

Las alteraciones de las cito y quimioquinas son frecuentes 
en desórdenes inflamatorios y a menudo participan en la 
patogénesis de la DM.10 el riesgo de enfermedad maligna 
se incrementa hasta el doble en los primeros cinco años, 
en especial cuando hay anticuerpos anti TIF1-γ(2).11 La 
DM con autoanticuerpos contra el gen 5 asociado con la 
diferenciación de melanoma (MDA5) se caracteriza por 
un riesgo elevado de enfermedad pulmonar intersticial de 
rápida progresión (RP-ILD) con un potencial curso fatal.12  
Estudios de cohorte realizados en paciente con DM con anti-
MDA5, se han asociado con el desarrollo de neumotórax 
espontáneo, probablemente explicado por fenómeno que 
refleja vasculitis grave, mostrando una prevalencia entre 80-
90% en diferentes series.  El neumomediastino espontáneo, 
opacidades en vidrio esmerilado y consolidaciones 
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Reportamos este caso para entender desde la 
fisiopatología todas las causas  posibles de fenómenos como 
el neumomediastino espontáneo  y entender como se puede 
asociar con enfermedades de tejido conectivo como la DM a 
pesar de que ésta no sea siempre la causa del mismo.  Este es 
un reto clínico el cual su abordaje diagnóstico implica que 
se deba   profundizar en las características citoquímicas y 
quimioquímicas, teniendo en cuenta que estudios recientes 
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mostraron ser los hallazgos más significativos en el TAC de 
tórax de alta resolución en los pacientes con presencia de 
estos anticuerpos. 13   

El neumomediastino espontáneo es una complicación 
de algunas enfermedades del tejido conectivo y para su 
diagnóstico se usan imágenes, en especial tomografía de 
tórax14,15; los síntomas asociados más comunes son tos, dolor 
torácico, disnea, disfonía, disfagia y dolor cervical.16 Dado 
que el neumomediastino es el resultado de la ruptura del 
árbol alveolar, hay un incremento abrupto de la presión 
intraalveolar, el aire alveolar liberado diseca en forma 
centrípeta a través del intersticio pulmonar a lo largo 
de la porción broncovascular hacia el hilio pulmonar y 
el mediastino.17 Este mecanismo fisiopatológico descrito 
por Macklin y col. en 1944 se conoce con su nombre.18 La 
literatura reporta diferentes condiciones que predisponen a 
su aparición debido al incremento de la presión intraalveolar 
y la baja presión perivascular o ambas, llevando a ruptura 
alveolar y formación de enfisema intersticial pulmonar.16,19  
El neumomediastino en este paciente según concepto de 
neumología se debió al efecto Macklin, aunque podría 
haber una predisposición secundaria al antecedente de DM. 
Las consolidaciones de las porciones posteriores de ambos 
lóbulos inferiores correspondían a neumonía por aspiración, 
que es lo esperado en este caso debido a la disfagia y la 
debilidad muscular. 

El neumomediastino es una complicación rara reportada en 
enfermedad pulmonar intersticial asociada con colagenosis 
o con otras afecciones como neumonía intersticial usual, 
neumonía organizada, daño alveolar difuso y neumonía 
intersticial linfocítica.20  Es de importancia la intervención 
temprana iniciando con triple terapia con altas dosis 
de corticoides y con ciclofosfamida e inhibidores de 
calcineurina, sin embargo, algunos pacientes son 
refractarios a este tratamiento , por lo que se ha propuesto 
plasmaféresis, inhibidores de FNT, terapia de depleción de 
células B y micofenolato mofetil.  Tofacitinib es un inhibidor 
Janus Kinasa (JAK) aprobado para  artritis reumatoidea y su 
efectividad ha sido comprobada en casos refractarios.21 En 
el caso que reportamos, el paciente se trató con antibióticos 
por los hallazgos tomográficos compatibles con neumonía y 
se inició manejo con metotrexate para control de la DM, y 
fue dado de alta dado por mejoría.
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