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RESUMEN

La dermatomiositis juvenil (DMJ), es uno de los
trastornos de un grupo denominado complejo
dermatomiositis-polimiositis. Los trastornos de este
complejo se caracterizan por el edema heliotropo,
dafio muscular ocasionado por un proceso
inflamatorio en los vasos sanguineos, tejido
muscular y articulaciones, afectando con mayor
frecuencia a las nifias, de origen con alteracion del
sistema inmunoldgico.

PALABRAS CLAVES: Dermatomiositis juvenil.

SUMMARY

The juvenile dermatomiositis (DMJ), it is one of the
dysfunctions of a group denominated complex
dermatomiositis-polimiositis. The dysfunctions of
this complex are characterized by the heliotrope
edema, muscular damage caused by an
inflammatory process in the blood vessels, muscular
tissue and articulations, affecting more frequenthy
girls, of origin with alteration of the immune system.

PASSWORDS: Juvenile Dermatomiositis.
INTRODUCCION

Las conectivopatias infantiles son un grupo de
enfermedades que se caracterizan por ser
generalmente procesos multisistémicos. Los

érganos diana varian en cada proceso lo que les
da una entidad propia a cada una de ellas. En todas
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ellas se presume una etiopatogenia comun, la
apariciéon de autoanticuerpos especificos, aunque
su etiologia sigue siendo desconocida. (1)

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es un trastorno
encontrado en niflos menores de 16 afios de edad,
afecta entre 3000 y 5000 nifios en los EUA. Se
cree que la dermatomiositis Juvenil es una
enfermedad autoinmune, con una incidencia
alrededor de 1 en 100 000 (relaciéon incidencia,
mujer: hombre 2:1). (3) Puede aparecer en cualquier
edad, pero hay un predominio con la mayor
incidencia entre los 5-15 afios.

En la DMJ la inflamacién ocurre en el ambito de
los pequefios vasos sanguineos de la piel
("dermatitis") y del musculo ("miositis"). Las
miopatias inflamatorias idiopaticas comprenden
varios subgrupos heterogéneos, caracterizados
por ser adquiridos y no hereditarios, de causa no
conocida y con indicios de mecanismos
patogenéticos autoinmunes, de naturaleza
inflamatoria con afectacion muscular mas o menos
focal en base a los estudios bidpsicos y con
incrementos de la creatin-kinasa (CK).

Las primeras caracteristicas de DMJ es
generalmente la presencia de una erupcion rojiza
a menudo con una descamacion fina, localizada
caracteristicamente sobre algunas articulaciones,
principalmente a nivel de los nudillo y en menor
grado, rodillas, codos y tobillos.(2-6).
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También es frecuente el eritema y edema de ambos
parpados con un color violaceo caracteristico
conocido como eritema heliotropo. Puede
observarse también un eritema foto localizado en
ambas mejillas con enrojecimiento facial, hinchazén
alrededor de los ojos y sobre las mejillas.

Estas lesiones cutaneas que pueden preceder o
acompanfar a la afectacion muscular. Son variadas:
Lesiones papulo-eritematosas con tendencia a la
descamacion en las manos, tipicamente sobre los
nudillos, pero también en la superficie de extension
de codos y de rodillas. Lesiones semejantes, mas
difusas en forma de exantema en general algo
elevado, con hipersensibilidad al sol, en cara, cuello,
escote y hombros. Estas lesiones pueden
evolucionar a brotes y dejar a veces cambios de
coloracion o cicatrices residuales. Eritema
periungueal y anarquia capilar en los lechos
ungueales a menudo con dilataciones de las asas,
que forman pequenas lagunas y hemorragias. Con
menor frecuencia, calcificaciones subcutaneas,
rara vez extensas y que en algun caso pueden
llegar a ulcerarse. (10)

Habitualmente la debilidad muscular se va
instaurando lentamente y el nifio se quejara de
dificultad para subir las escaleras, dificultad para
vestirse y sobre todo cansancio al acabar sus
juegos. En algunos casos el cansancio se
acompana de mialgias e incluso palpacién muscular
dolorosa.

En casos severos con afectacion troncal el nifio
estara postrado en la cama, lo cual es bastante
raro ( Signo de Gower: Consiste en que cuando el
nifio intenta levantarse del suelo y debido a sus
dificultades motoras primero rueda hasta ponerse
en posicion prono, se arrodilla y apoya sus manos

contra sus tobillos, rodillas y muslos para finalmente
levantarse).(11).

En un 10% de los casos se produce afectacion de
la musculatura orofaringea con disfagia y disfonia
(voz nasal). Este signo es potencialmete peligroso
puede producir atragantamiento por aspiracion y
bloqueo de las vias aéreas superiores. (12).

Dentro el diagndstico algunos datos de laboratorio,
son importantes para apoyar el diagnéstico como
para descartar enfermedades similares. La CK
suele estar aumentada, pero su normalidad no
excluye el diagndstico, ya que en fases de cierta
inactividad o en fases avanzadas de la enfermedad
puede estar dentro de los limites de referencia. El
seguimiento de la CK es de ayuda para ver la
evolucién y la respuesta terapéutica. Lo mismo
puede decirse pero con menos sensibilidad de la
aldolasa y de la transaminasa SGOT. La VSG y la
PCR pueden estar moderadamente elevadas. No
suele haber leucocitosis 6 desviacion a la izquierda.
También son frecuentes aumentos globales de la
gamma globulina. (12) Los anticuerpos
antinucleoproteina pueden ser positivos. Si son
positivos los anticuerpos anti-ADN es mas logico
inclinarse inicialmente por el diagnéstico de lupus
sistémico y pensar en miopatia asociada al mismo.
También se ha descrito una incidencia elevada de
anticuerpos Jo-1 de significacion indeterminada.
Es deseable una prospecciéon limitada, que
complemente la clinica, en busca de alteraciones
bioldgicas que permitan descartar las neoplasias
mas frecuentes. (18)

La electromiografia (EMG) muestra imagenes
sugerentes (fibrilaciones espontaneas, potenciales
cortos y polifasicos en la contraccion voluntaria,
descargas repetidas de alta frecuencia a la
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estimulacion mecanica y patron miopatico) (2-4).

Esta exploraciéon ademas del apoyo diagnéstico
puede ayudar a seleccionar un lugar idéneo para
la biopsia. La RNM puede ser de utilidad en la
delimitacion de la lesion muscular ya que puede
mostrar edema e inflamacion del tejido muscular.
Las técnicas de diagndstico por la imagen son
necesarias tanto para documentar lesiones
en o6rganos internos como para encauzar

una razonable 6 moderada prospeccion
en busca de neoplasia asociada.(17)

La biopsia cutaneo-muscular es recomendable por
la importancia de la enfermedad, por la cronicidad
de la misma, por la certeza diagndstica que confiere
en caso de ser positiva, por la probable necesidad
de tratamientos largos y potencialmente peligrosos
y por la contribucién en el diagnéstico diferencial
con otras miopatias. Se pueden observar necrosis
de fibras musculares, atrofia o degeneracién de
fibras musculares de distribucion predominante
perifascicular, fenédmenos dismoérficos de los
nucleos, infiltracién predominantemente de linfocitos
y macréfagos de localizacion perivascular entre los
fasciculos musculares y el tejido conjuntivo del
perimisio, microinfartos, aumento del tejido
conjuntivo de endomisio y perimisio.

En la biopsia cutanea los cambios observados en
la piel son similares a los observados en otras
colagenopatias, por lo que el interés esta solo en
ser una prueba complementaria facil de obtenery
con buena correlacion con la clinica cutanea. Se
observa degeneracioén hidrépica dela capa basal,
engrosamiento de la misma y depdsitos de mucina
en la dermis papilar.

Estos datos no son especificos y se pueden

observar igualmente en el LES. (17)
En la biopsia muscular la desventaja de esta
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exploracion es que los cambios suelen ser
parcheados y pueden obtenerse resultados
falsamente negativos. Se observa miositis con
infiltrado linfocitario perivascular e intersticial y
degeneracion de fibras musculares.

La resonancia magnética con técnicas de supresion
grasa en T2 es otra prueba diagndstica util en el
diagnéstico de las miositis inflamatorias. Se observa
una imagen clara vy brillante, debida al acumulo de
agua en los musculos afectados lo que permite
identificar claramente los musculos afectados de
los no afectados, siendo posteriormente mas facil
realizar, si fuera necesario para el diagndéstico, una
biopsia muscular dirigida.

Los criterios diagnoésticos (1) propuestos por Bohan
y Peter (1975) son los siguientes:

1.-Debilidad muscular proximal y simétrica de cintura
escapular y pelviana

2.-Elevaciéon de enzimas musculares séricas
3.-Cambios electromiograficos

4 .-Biopsia muscular compatible

5.-Lesiones cutaneas caracteristicas

Diagnéstico definitivo: mas de tres criterios con
lesiones cutaneas caracteristicas

Diagnostico probable: dos criterios con lesiones
cutaneas caracteristicas

Diagnéstico posible: un criterio con lesiones
cutaneas caracteristicas

Las pautas terapéuticas en buena parte de los
casos pueden obtener resultados aceptables no
obstante siempre hay sombras importantes, como
es la de la cronicidad de la enfermedad, los efectos
secundarios de los esteroides e inmunosupresores,
los casos severos a causa de complicaciones
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particularmente las vasculiticas de érganos internos
y los pacientes con la enfermedad asociada a
neoplasias. En este ultimo caso la evolucion suele
ir acompafiada de la neoplasia. (18).

El tratamiento descansa basicamente sobre los
esteroides. Es recomendable, segun la mayor parte
de autores, empezar con dosis entre 40-60 mg dia
de prednisona. Otros no obstante piensan en dosis
iniciales inferiores (alrededor de la mitad de las
mencionadas) e incrementar o disminuir segun la
respuesta. La respuesta a estas pautas de
tratamiento es mas fiable y el seguimiento de la
enfermedad es mejor, si ademas de la clinica puede
modularse la dosis de los esteroides en funcion de
la evolucioén de la CK. (10)

Existen estudios con ciclofosfamida, clorambucilo,
azatioprina, ciclosporina y metotrexato.
Probablemente habida cuenta de la incertidumbre
actual, el mas adecuado tomando en cuenta la
mayor experiencia en su uso y su relativa inocuidad,
es el metotrexato a dosis entre 5-10 mg a la
semana.(4). Es aconsejable ser prudente y explicar
a los familiares que el tratamiento es largo y con
posibles recidivas, conviene pensar en términos
de meses 6 afios. Por este motivo las medidas
preventivas como la adicion de suplementos de
calcio y vitamina D y ejercicios suaves para
mantener la amplitud de movimientos articulares
y oponerse a la osteoporosis, estan indicadas y
deben de reconocerse.

CASO CLINICO

Escolar de 12 afios masculino que ingresa al servicio
para ser estudiado por tener edema facial, de hace
2 meses, acompafado de distension abdominal
con perdida de peso, con periodos de intermitencia,

tiene el antecedente de internarse por Hepatitis “A”
hace 6 meses.

Antecedentes perinatales: producto del 6to
embarazo por parto domiciliario, vacunas
desconocidas. Al ingreso trae pruebas de funcion
renal normales, pruebas hepaticas que muestran
transaminasas elevadas, fosfatasa alcalina
aumentada, proteinas normales, glicemia normal
y se interna con los diagnosticos: edema facial en
estudio, insuficiencia cardiaca (tricuspidea),
hepatopatia en estudio y desnutricion de 11° grado
(30%). En primera instancia se realiza pruebas de
laboratorio: Hb 12.9 Ht 39, glébulos blancos 5
900, funcién renal de Urea 0.5, creatinina 1.4,
parcial de orina sin alteracion, proteinograma Pt
7,4, albumina 3,8, globulina 3,6, Rel A/G 1.0,
hepatograma: GOT 83.3 GPT 111,9, BT 1.1 BD
0.4 BI 0.7, serologia para hepatitis “A” IgM (-) Ig
G (+) para hepatitis “B” (-), Ecografia Abdominal:
indica higado con aumento de tamario y contornos
regulares, parenquima hiperecogenico con el
diagnostico presuntivo de esteatosis hepatica.

Ecocardiografia Dopler: regurgitacion tricuspidea
leve, cavidades cardiacas de tamafio normal, con
lo que se descarta patologtia cardiaca. Fig 1
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Fig 1

Al transcurir mas de 100 dias se piensa en un
cuadro de lesion hepatocelular ya que las
transaminasas vuelven a valores normales en 50
dias en este caso contindan elevadas y se sospecha
en Hepatitis Crénica Autoinmune.

Se valora con cirugia cardiovascular la posibilidad
de Sindrome de hipercoagubilidad y masa
compresiva del drenaje venoso cefalico por lo que
se pide TAC con contraste de cuello y craneo,
factores de hipercoagubilidad: reportan plaquetas
478.000 mm3, TP 12 seg INR 1.0 encontrando
valores normales, la TAC de Craneo de la impresién
diagnostica: normal.

Dentro del perfil inmunologico: Anticuerpo
antimitocondrial (-), antigeno carcino embrionario
1,0 mg/ml, marcadores para Hepatitis “B”, negativos.

®)

Se realiza biopsia hepatica con el informe de
esteatosis severa de vacuolas grandes, con cambios
de hepatitis reactiva y fibrosis reparativa leve a
moderada. Fig2 (11)
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Fig2
Informe de angiografia: no existe soplo a nivel

periorbitrario por lo cual no existe fistula
Carotida cavernosa. Fig 3
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Fig3

Dentro del analisis se piensa en Hipotiroidismo si
produce aumento de la permeabilidad capilar por
lo que puede producir edema localizado o
generalizado.

En el transcurso de este tiempo de hospitalizacion
no se realizo tratamiento para la patologia solo en
punto nutricional, con dieta corriente, control de
peso, balance hidoelectrolitico y diuresis, sin
cambios persistiendo el edema facial y peri orbitaria.
Oftalmologia realiza examen de fondo de ojo sin
alteraciones.

Se practica puncion medular previa valoracion
hematolégica pensando en Linfoma de Hodking,
sin alteracion.

La angiografia carotidea externa derecha indica
imagenes vasculares tortuosas dependientes de
la arteria maxilar interna y facial que pueden
corresponder a angiomas por lo cual se pide
realizar una biopsia en cufia de la cara, la cual
reporta: dermis papilar infiltrada por linfocitos, haces
de musculo estriado rodeado de edema e infiltrado
linfocitario disperso con el diagnostico presuntivo
de dermatomiositis.
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Fig4

Se realiza valoracion con Reumatologia quien
indica que para confirmar el diagnostico de
Dermatomisositis se debe solicitar electromiografia
y CK para tomar conducta.

La electromiografia indica: debilidad en las cuatro
extremidades con la presencia de diplopia con
estrabismo divergente por paresia del recto interno
izquierdo compatible con miopatia.

Fig 5

Fig 5

La CK (Creatinkinasa) de 182 u/l (valores normales
30-135 u/l a 37*). Con estos resultados se llega al
diagnostico de Dermatomiositis Juvenil con lo cual
reumatologia indica Prednisona 15 mg c/ 8 horas
VO (1,5 mg Kp/dia), con este tratamiento el edema
heliotropo va disminuyendo paulatinamente al 13
avo dia de internacion.

Previo analisis de laboratorio, se inicia Azatioprina
12.5 mg VO dia.

COMENTARIO

Dentro del seguimiento del caso, el edema
heliotropo llevo a varios diagnosticos presuntivos
los cuales demoraron el tratamiento.

Es importante comprender que con las pautas
terapéuticas se pueden obtener resultados
aceptables en buena parte de los casos, este
tratamiento se basa principalmente en el uso de
los esteroides, es recomendable segun la mayor
parte de los autores empezar con dosis entre 40-
60 mg dia de prednisona, en nuestro caso la dosis
de 1,5 mg Kp/dia produjo una buena respuesta en
el lapso de 13 dias, otros autores recomiendan
dosis iniciales inferiores (alrededor de la mitad), la
respuesta a estas dosis puede modularse si ademas
de la clinica va seguida de control de la
Creatinkinasa (CK). Hay conseso en que el
tratamiento con inmunosupresores da mejores
resultados ya que pensamos que son de gran
utilidad y pueden contribuir al ahorro de esteroides
y quizas en evitar recaidas. (10)

Existen estudios con ciclofosfamida, clorambucilo,
azatioprina, ciclosporina y metotrexato, pero el mas
estudiado es el metotrexato a dosis de 5-10 mg a
la semana, dosis semejante al tratamiento de artritis
reumatoidea. (10-14)

Es aconsejable ser prudente en la disminucion de
la dosis, ya que el tratamiento es sumamente largo
los estudios indican meses y quizas anos, con sus
respectivas desventajas, muy recomendable como
medidas preventivas con la adicion de suplementos
de calcio y vitamina D vy fisioterapia para mantener
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la amplitud de los movimientos articulares y

musculares para prevenir la osteoporosis.

No obstante los efectos secundarios de esteroides
e inmunosupresores nos llevan a vasculitis de
organos internos acompafiados de neoplasias a
largo plazo. (4)

Es aconsejable ser prudente y explicar a los
familiares que el tratamiento es largo y con posibles
recidivas, conviene pensar en términos de meses
6 anos. Por este motivo las medidas preventivas
como la adicién de suplementos de calcio y vitamina
D y ejercicios suaves para mantener la amplitud
de movimientos articulares y oponerse a la
osteoporosis, estan indicadas y deben de

reconocerse.
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