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Resumen

La der ma to mio si tis (DM) al igual que otras en fer me da des au toin mu nes ha sido re por ta da en va rios es tu dios como un fac tor
de ries go para en fer me dad trom boem bó li ca ve no sa (ETEV). A su vez, de bi do a las al te ra cio nes en la in mu ni dad cau sa das
por la pro pia en fer me dad, su ma do a la in mu no de pre sión pro pia del tra ta mien to, es tos pa cien tes son pro pen sos a com pli ca -
cio nes in fec cio sas, mu chas de ellas por gér me nes opor tu nis tas como el Pneu mo cis tis ji ro vec ci (PJ).
Los cri te rios diag nós ti cos de fie bre de ori gen des co no ci do (FOD) han es ta do du ran te lar go tiem po en de ba te. En los úl ti mos
años se han pro pues to nue vas ca te go rías dis tin tas a la FOD clá si ca, como ser la que afec ta a pa cien tes in mu no de pri mi dos,
don de tan to las etio lo gías como las for mas de pre sen ta ción de las mis mas va ría. Se han des cri to más de 200 cau sas de
FOD den tro de las cua les se in clu ye PJ.
Se pre sen ta el caso clí ni co de una pa cien te a la cual se le rea li zó diag nós ti co de DM y que pese a la trom bo pro fi la xis pre sen -
tó un epi so dio de trom boem bo lis mo pul mo nar. A su vez, durante la internación presentó una FOD. Luego de una búsqueda
exhaustiva se aisló PJ y se realizó tratamiento para el mismo con excelente respuesta clínica.
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Caso clínico

Pa cien te de sexo fe me ni no, de 55 años de edad, con an -
te ce den tes per so na les de ser ex ta ba quis ta sin his to ria de 
en fer me dad tabaco dependiente.

Ingre só a sa la de me di ci na por de but de der ma to mio -
si tis (DM) y se ini ció tra ta mien to con pred ni so na (1
mg/kg/día), aza tio pri na (150 mg/día) y trom bo pro fi la -
xis.

Esta ble ci do el diag nós ti co de di cha en fer me dad au -
toin mu ne, se rea li zó va lo ra ción en bús que da de pro ce so
neo plá si co ocul to sin evi den cia del mis mo. De la to mo -
gra fía de tó rax rea li za da por di cho mo ti vo se des ta ca co -
mo ha llaz go la pre sen cia de un trom boem bo lis mo pul -
mo nar (TEP) (fi gu ra 1). Dado el hallazgo, se inició
anticoagulación.

Pre sen tó bue na evo lu ción, aun que per sis tió sin to -
má ti ca por va rias se ma nas, per ma ne cien do in ter na da
pa ra com ple tar la valoración referida.

Du ran te la in ter na ción pre sen tó re gis tro fe bril de
38,5 °C axi lar, sin fo co clí ni co evi den te ni evi den cia de
em pu je de su en fer me dad au toin mu ne. La fie bre per sis -
tió du ran te cua tro se ma nas con es ta bi li dad clí ni ca man -
te ni da. Con diag nós ti co de fie bre de ori gen des co no ci do 
(FOD) se plan tea ron las si guien tes cau sas: infecciosa,
neoplásica, autoinmune o vinculada a TEP.

Se so li ci tó va lo ra ción pa ra clí ni ca: he mo gra ma con
leu co pe nia de 1.500/mm3 y lin fo pe nia de 70/mm3, sin
neu tro pe nia. VES (ve lo ci dad de eri tro se di men ta ción):
40 mm/h; PCR (pro teí na C reac ti va): 90 mg/l; CPK
(crea ti na-fos fo ci na sa): 200 UI/L. Ra dio gra fía de tó rax y 
eco gra fía de ab do men y apa ra to uri na rio nor mal. Uro -
cul ti vo y he mo cul ti vo en dos opor tu ni da des sin de sa rro -
llo. Eco car dio gra ma trans to rá ci co sin evi den cia de en -
do car di tis in fec cio sa. Da do que se tra ta ba de una FOD

no so co mial y en una pa cien te in mu no de pri mi da se so li -
ci tó ade más una nue va to mo gra fía de tó rax, ab do men y
pel vis sin cam bios con la pre via. Fi bro bron cos co pía con 
lavado bronquioalveolar que no aisló germen. Estudio
del líquido cefalorraquídeo normal. Fibrocolonoscopía
normal.

PET SCAN evi den ció a ni vel de cam pos pul mo na res 
le sio nes hi per me ta bó li cas com pa ti bles con pro ce so in -
fla ma to rio, sin otros hallazgos.

Al mes de ini cia da la fie bre co men zó con dis nea de
es fuer zo cla se fun cio nal III, tos se ca, y al exa men una
po lip nea de 24 rpm, MAV (mur mu llo al véo lo-ve si cu -
lar) pre sen te bi la te ral men te, sin es ter to res. Sa tu ra ción
de oxí ge no de 95% que descendía al deambular a 88%.

Da da la peo ría clí ni ca se ini ció tra ta mien to an ti bió ti co
em pí ri co pa ra cu brir gér me nes ines pe cí fi cos y neu mo ci to -
sis con pi pe ra ci li na, ta zo bac tam y tri me to prim sul fa me to -
xa zol. Se so li ci tó nue va to mo gra fía de tó rax que evi den ció
un pa trón par chea do en vi drio des lus tra do de for ma bi la te -
ral (fi gu ra 2) y una se gun da fi bro bron cos co pía con la va do
bron quioal veo lar, el re sul ta do del la va do con fir mó la pre -
sen cia de Pneu mo cis tis ji ro vec cii (PJ).

La pa cien te no rei te ró re gis tros fe bri les des de el ini cio
del an ti bió ti co y pre sen tó una fran ca me jo ría en lo res pi ra -
to rio. Per ma ne ció con es ta bi li dad en lo cu tá neo-mus cu lar
y con INR (Inter na tio nal Nor ma li sed Ra tio) en ran go se
otor gó el al ta a do mi ci lio. Actual men te con ti núa con con -
tro les am bu la to rios con bue na evo lu ción.

Discusión

Dermatomiositis y enfermedad tromboembólica venosa
La aso cia ción de en fer me dad trom boem bó li ca ve no -
sa (ETEV) con en fer me da des au toin mu nes (EAI) ha
sido am plia men te es tu dia da y re por ta da. Un tra ba jo
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Figura 1. Tomografía de tórax. Imagen hipodensa a nivel de ramas de la arteria pulmonar derecha.



rea li za do en Sue cia con 535.538 pa cien tes in ter na dos 
con 33 EAI ana li zó el ries go de TEP al año y en los si -
guien tes diez años. Se en con tró un ries go au men ta do
en to das ellas, sien do el ries go más alto en los pa cien -
tes con der ma to mio si tis/po li mio si tis (DM/PM) con
16,4 al año, re du cién do se lue go a 3,4(1). Esta aso cia -
ción de DM con ETEV fue co rro bo ra da tam bién en
otros es tu dios(2-4). La alta in ci den cia, así como el pa -
trón tem po ral ha lla do, es atri bui do a la eta pa de mio -
si tis ac ti va, así como a la mo vi li dad re du ci da que lle -
va la pro pia en fer me dad. En el caso pre sen ta do la
ocu rren cia de TEP, ini cial men te asin to má ti co, coin -
ci dió tem po ral men te con el diag nós ti co de DM. Otros 
fac to res aso cia dos con la ocu rren cia de ETEV en pa -
cien tes con DM son la edad y el uso de in mu no glo bu -
li na(2-5).

Fiebre de origen desconocido y Pneumocistis jiroveccii
En 1961, se es ta ble cie ron los cri te rios clá si cos para de -
fi nir la fie bre de ori gen des co no ci do como aque lla que
dura más de tres se ma nas con tem pe ra tu ra ma yor a

38,3 °C en va rias oca sio nes, y en la cual no se lle ga a un
diag nós ti co lue go de una se ma na de es tu dio en un hos -
pi tal(6).

Algu nos au to res plan tean la ne ce si dad de adap tar es -
ta de fi ni ción a los avan ces en la prác ti ca mé di ca. En
cuan to al cri te rio tem po ral pro po nen que sea de un pla zo 
de tres días de es tu dio en el pa cien te hos pi ta li za do o tres
vi si tas de for ma am bu la to ria(7), mien tras que otros au to -
res pro po nen un cri te rio cua li ta ti vo(8-12), de fi nién do lo
co mo un pe río do lue go del cual no se lle ga a un diag nós -
ti co ha bien do rea li za do un es tu dio apro pia do(10). Estos
cam bios no han si do va li da dos y la ma yo ría de los es tu -
dios se con ti núan rea li zan do con la de fi ni ción clá si ca.
Un se gun do cam bio pro pues to en la de fi ni ción es la in -
clu sión de nue vas ca te go rías de pa cien tes, co mo ser los
in fec ta dos por el vi rus de in mu no de fi cien cia hu ma na
(VIH), los neu tro pé ni cos o los pa cien tes hos pi ta li za dos
(ta bla 1)(7). Estos pa cien tes pre sen tan no solo etiologías
distintas sino que presentan una evolución más tórpida y 
por lo tanto requieren una conducta terapéutica más
agresiva.
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Figura 2. Tomografía tórax. Imágenes parcheadas en vidrio deslustrado bilaterales.



Se han iden ti fi ca do más de 200 cau sas de FOD y la
lis ta con ti núa en au men to(13). Esto ha ce que no sea sen ci -
llo es ta ble cer un pro to co lo de es tu dio, que ade más de be
es tar ade cua do a fac to res geo grá fi cos y eco nó mi cos. Si
bien no exis ten guías o re co men da cio nes ba sa das en la
evi den cia, al gu nos tra ba jos pro po nen es tu dios bá si cos
que no es ta rían en dis cu sión (ta bla 2)(13). Se es ti ma que
el 2,9% de los pa cien tes in ter na dos pre sen ta FOD(14),
sien do las cau sas tra di cio nal men te agru pa das en cua tro
ca te go rías: in fec cio sas, neo plá si cas, en fer me da des in -
fla ma to rias e in de ter mi na das. En una re vi sión de 11 se -
ries con más de 1.000 pa cien tes en tre 1952 y 1994, se re -
por tó la in ci den cia de in fec cio nes en 28%, en fer me da -

des in fla ma to rias en 21%, neo pla sias en 17% y 19% in -
de ter mi na da. Cuan do se ana li za por dé ca das, se apre cia
una dis mi nu ción de las in fec cio nes y de las neo pla sias y
un au men to de las cau sas no acla ra das (fi gu ra 3). Esto se
plan tea de bi do al diag nós ti co más pre coz de cier tas en ti -
da des, lo que determina que no cumplan el criterio
temporal para ser consideradas FOD(15).

Den tro de las múl ti ples etio lo gías emer gen tes des -
cri tas co mo cau sa de FOD es tá el PJ(10,13). Si bien es una
etio lo gía ra ra, exis ten re por tes de ca sos que la men cio -
nan(16). PJ es una in fec ción opor tu nis ta fre cuen te y bien
co no ci da en el pa cien te por ta dor de VIH, sin em bar go su 
aso cia ción con otras si tua cio nes de in mu no com pro mi so
es me nos re co no ci da, aun que se en cuen tra des cri ta en la
li te ra tu ra. Los re por tes de aso cia ción de PJ en pa cien tes
con EAI son ra ros an tes de 1980, es tan do des de en ton -
ces en con ti nuo au men to(17,18). Esto se ex pli ca por el uso
ge ne ra li za do de tra ta mien tos in mu no su pre so res a al tas
do sis y com bi na dos en es tos pa cien tes, así co mo a la me -
jo ría de las téc ni cas diag nós ti cas y al ma yor co no ci -
mien to y búsqueda de la enfermedad(17).

En el ca so de la DM/PM, Ma rie y co la bo ra do res en -
con tra ron una in ci den cia de com pli ca cio nes in fec cio sas
fre cuen tes (26%), sien do el 11,5% mi croor ga nis mos
opor tu nis tas, en tre las cua les es ta ba PJ. Esto, plan tean,
pue de ser de bi do tan to a al te ra cio nes de la in mu ni dad
por la en fer me dad en sí mis ma co mo por el tra ta mien to
re ci bi do(19). En el ca so de la DM/PM, la in ci den cia de PJ
es ti ma da es de 27 ca sos/10.000 pa cien tes/año. Estos da -
tos se ob tu vie ron de pa cien tes hos pi ta li za dos, lo cual so -
brees ti ma la in ci den cia(17).

El ma yor fac tor de ries go iden ti fi ca do pa ra la in fec -
ción por PJ en el no VIH es el uso de cor ti coi des, uno de
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Tabla 1. Nueva definición de fiebre de origen desconocido según grupos.

FOD clá si ca
 Fie bre > 38,3 ºC en va rias opor tu ni da des
 Du ra ción > 3 se ma nas
 Diag nós ti co in cier to lue go de 3 días y un es tu dio apro pia do in trahos pi ta la rio o 3 con sul tas ambulatorias

FOD no so co mial
 Pa cien te hos pi ta li za do
 Fie bre > 38,3 ºC en va rias opor tu ni da des
 Infec ción o in cu ba ción no pre sen te al in gre so
 Diag nós ti co in cier to lue go de 3 días de es tu dio apro pia do (in clu yen do al me nos 48 h de cre ci mien to de cultivos)

FOD en neu tro pé ni cos
 Me nos de 500 neu tró fi los/mm3

 Fie bre > 38,3 ºC en va rias opor tu ni da des
 Diag nós ti co in cier to lue go de 3 días de es tu dio apro pia do (in clu yen do al me nos 48 h de cre ci mien to de cultivos)

FOD aso cia da a VIH
 Infec ción por VIH con fir ma da
 Fie bre > 38,3 ºC en va rias opor tu ni da des
 Du ra ción > 4 se ma nas (am bu la to rio), o > 3 días en pa cien tes hos pi ta li za dos
 Diag nós ti co in cier to lue go de 3 días de es tu dio apro pia do (in clu yen do al me nos 48 h de cre ci mien to de cultivos)

Tabla 2. Estudios mínimos sugeridos para el análisis
de la fiebre de origen desconocido

 His to ria clí ni ca com ple ta y exa men fí si co rei te ra do
 He mo gra ma com ple to
 Bio quí mi ca san guí nea de ru ti na, in clu yen do he pa to gra ma y

lac ta to deshidrogenasa
 Ve lo ci dad de eri tro se di men ta ción
 He mo cul ti vos
 Exa men de ori na con se di men to y cul ti vo
 Ra dio gra fía de tó rax
 To mo gra fía de ab do men
 Se ro lo gía VIH
 Anti cuer pos IgM pa ra ci to me ga lo vi rus
 Test de an ti cuer pos he te ró fi los en adul tos jó ve nes
 Prue ba tu ber cu lí ni ca
 Anti cuer pos an ti nu clea res
 Fac tor reu ma toi deo
 Com ple tar con una eva lua ción más pro fun da si apa re ce al gu na

anor ma li dad en es tos exámenes



los tra ta mien tos de pri me ra lí nea pa ra la DM/PM(20). En
un es tu dio rea li za do con 116 pa cien tes, el 90,5% re ci bía
cor ti coi des. Si bien la me dia fue más al ta, el 25% de
ellos re ci bía so lo 16 mg de pred ni so na al día y 25% lo
pre sen ta ron a las ocho se ma nas, por lo que los au to res
mar can es tos co mo pun tos de cor te pa ra ser con si de ra do
fac tor de ries go(21). Otros au to res plan tean el pun to de
cor te en 20 mg de pred ni so na du ran te tres o cua tro se ma -
nas(22,23).

Otros fac to res de ries go ex tra son la pre sen cia de lin -
fo pe nia y fi bro sis pul mo nar(24), la cual se en cuen tra pre -
sen te en el 23,1% de los pa cien tes con DM/PM(25,26). El
91% de los pa cien tes en el mo men to de pre sen tar PJ te -
nía una lin fo pe nia me nor a 1.500 y el 76% me nor a 800
lin fo ci tos(18).

Exis ten va rias di fe ren cias en tre la in fec ción por PJ en
el por ta dor de VIH y en el no VIH. En el no in fec ta do por
VIH tie ne una pre sen ta ción más abrup ta(21), tan to en el ini -
cio, con una du ra ción me dia de sín to mas has ta el diag nós ti -
co más cor to (5-6 días ver sus 28 días en el in fec ta do por
VIH)(18,27), así co mo ma yor se ve ri dad de la mis ma con una
ten sión de oxí ge no in fe rior(27,28). Los pa cien tes no in fec ta -
dos por VIH tie nen me nos mi croor ga nis mos (lo cual vuel -
ve el diag nós ti co más di fi cul to so) y más neu tró fi los, con
una ma yor res pues ta in fla ma to ria(28).

La mor ta li dad en pa cien tes con PJ y EAI se es ti ma
en tre 30% y 50%, la cual es más al ta que en los pa cien tes
in fec ta dos por VIH(17,18). De la al ta in ci den cia y mor ta li -
dad de la in fec ción, su ma do a la al ta efi ca cia de la qui -
mio pro fi la xis an ti bió ti ca, sur ge la re co men da ción de
rea li zar la a to do pa cien te que pre sen te fac to res de
ries go. La pre cau ción es que en pa cien tes ba jo tra ta -
mien to qui mio te rá pi co o con me tro te xa te pue de au -
men tar la mie lo su pre sión, así co mo en ca so de pre sen -
tar una com pli ca ción in fec cio sa el es tar re ci bien do un
an ti bió ti co dis mi nu ye la po si bi li dad de ais lar el ger -
men(29).

La pro fi la xis con tri me to prim sul fa me to xa zol se de -
be ría rea li zar en to do pa cien te con un de sor den in mu no -
ló gi co de ba se y que re ci ba cor ti coi des sis té mi cos de
for ma dia ria y pro lon ga da(29), así co mo su ple men ta ción
con áci do fo lí ni co y se gui mien to con he mo gra mas se ria -
dos(30).

Conclusión

El caso pre sen ta do aler ta acer ca de va rias si tua cio nes a
te ner en cuen ta. Pri me ro, la pre sen ta ción de PJ como
cau sa de FOD. Esto con fir ma que en ge ne ral las cau sas
de FOD no co rres pon den a pa to lo gías ra ras, sino a pre -
sen ta cio nes atí pi cas de en fer me da des bien co no ci das.
Se gun do, ra ti fi ca la exis ten cia de PJ en pa cien tes no in -
fec ta dos con VIH y dado que cada vez hay más pa cien -
tes en ries go por el uso de cor ti coi des o in mu no su pre so -
res, es ne ce sa rio man te ner un alto ín di ce de sos pe cha
para rea li zar un diag nós ti co opor tu no. Por úl ti mo, re -
cor dar la im por tan cia de la tromboprofilaxis y tener en
cuenta el riesgo aumentado en los pacientes con EAI.

Abstract

Der ma tom yo si tis (DM), the same as ot her auto-im mu ne 
di sea ses, has been re por ted in se ve ral stu dies as a risk
fac tor for a ve nous throm boem bo lic di sea se. Also, gi -
ven im mu nity al te ra tions cau sed by the di sea se it self,
along with the im mu no de pres sion that cha rac te ri zes
treat ment, the se pa tients are li kely to pre sent in fec tious
com pli ca tions, many of them due to op por tu nis tic
germs such as  Pneu mocy stis jirovecci (PJ).

Diag nos tic cri te ria for fe ver of unk nown ori gin
(FUO) ha ve been long dis cus sed. La tely, new ca te go ries 
that are dif fe rent to the clas sic FUO ha ve been pro po sed, 
as is the one af fec ting im mu no de pres sed pa tients, whe re 
both the etio logy and pre sen ta tion vary. Over 200 cau -
ses for FUO ha ve been described, PJ being among them.
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Figura 3. Variación temporal de la incidencia por etiología. Modificado de Mourad y colaboradores; 2003.



The cli ni cal ca se of a fe ma le pa tient diag no sed with
DM is des cri bed in the study, who, in spi te of throm bo -
pro fi la xis pre sen ted a pul mo nary throm boem bo lism
epi so de. Li ke wi se, du ring hos pi ta li za tion, the pa tient
evi den ced FUO. After an ex ten si ve search, PJ was iso la -
ted and treat ment was ap plied, re sul ting in an excellent
clinical response.

Resumo

A der ma to mio si te (DM), as sim como ou tras pa to lo gias, 
tem sido des cri ta como um fa tor de ris co para doen ça
trom boem bó li ca ve no sa (DTEV). As al te raç ões da imu -
ni da de cau sa das po res ta pa to lo gia, as so cia das à imu no -
de press ão pró pria do tra ta men to fa zem com que os pa -
cien tes se jam pro pen sos a com pli caç ões in fec cio sas,
mui tas de las por mi cror ga nis mos opor tu nis tas como o
Pneu mo cis tis jirovecci (Pj).

Du ran te mui to tem po os cri té rios diag nós ti cos de fe -
bre de ori gem in de ter mi na da (FOI) fo ram cau sa de dis -
cuss ão. Nos úl ti mos anos fo ram pro pos tas no vas ca te go -
rias di fe ren tes da FOI clás si ca, co mo por exem plo, a que
afe ta pa cien tes imu no de pri mi dos, nas quais, tan to as
etio lo gias co mo as for mas de apre sen taç ão va riam. Mais 
de 200 causas de FOI, incluindo Pj, foram descritas.

Apre sen ta-se o ca so clí ni co de uma pa cien te diag -
nos ti ca da com DM e que, ape sar da pro fi la xia trom -
boem bó li ca, apre sen tou um epi só dio de trom boem bo -
lis mo pul mo nar. Du ran te a in ter naç ão apre sen tou FOI;
Pj foi iso la do de pois de uma exaus ti va bus ca. A pa cien te 
re ce beu o tra ta men to correspondente com excelente
resposta clínica.
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