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Resumen

Se reporta el caso de un nifio de 10 afios de edad con dermatomiositis juvenil y calcinosis
universal complicado con contracturas articulares severas, en el cual se efectué tenotomia de
los musculos flexores de las rodillas, revirtiendo la discapacidad para deambular.

Abstract

We report a case in a 10 year-old boy with juvenile dermatomyositis and calcinosis universalis
complicated with severe joint contractures; in which we performed knee flexor tenotomy to
revert disability to walk.

Introduccién no existe un tratamiento especifico y no en todos los
casos los pacientes responden a los medicamentos

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad disponibles.

autoinmune multisistémica, poco frecuente, caracte- Reportamos el caso clinico de un nifilo con DMJ

rizada por debilidad muscular proximal simétrica y la y CU discapacitante en el cual se llevé a cabo

presencia de rash tipico. La calcinosis universal (CU) tenotomia bilateral de los musculos flexores de

es una complicacion rara y discapacitante de la DMJ; rodillas.
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Caso clinico

Se trata de un nifio de 10 afos de edad, quien inicié
su padecimiento a los 2 afios 6 meses de edad con
dolor y debilidad proximal muscular de extremidades
inferiores, dificultad para caminar o correr y caidas fre-
cuentes. Seis meses después presento eritema facial y
periorbitario con edema, lesiones eritematosas en cara
dorsal de codos, articulaciones metacarpofalangicas e
interfaldngicas proximales y rodillas. Los estudios de
laboratorio mostraron elevacion de creatincinasa (CPK)
y un patrén electromiografico indicador de miopatia.
Fue diagnosticado como DMJ, iniciando tratamiento
con prednisona a dosis de 30 mg/dia durante seis
meses con reduccién progresiva del corticosteroide,
hasta mantener una dosis de 5 mg cada tercer dia, en
combinacidn con metotrexate (20 mg/semanales) y
acido fdlico (15 mg semanales), tratamiento médico que
siguid con regularidad hasta su ingreso a este hospital.

Figura 1. Contractura articular de ambas caderas y rodi-
llas e hipotrofia muscular generalizada.
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Alos cinco afos presento caida de superficie sobre
el hemicuerpo derecho, ocasionando fractura de fémur
derecho, que fue tratada con reduccién cerrada; se
coloco un yeso que abarcé la cintura y miembro pél-
vico durante cuatro meses; al retirar el yeso e iniciar
la deambulacion sobrevino otra caida desde su altura
sobre ambas rodillas ocasionando fractura del fémur
izquierdo; se colocd nuevamente aparato de yeso y
se inicio el tratamiento con bifosfonatos (alendronato),
considerando la posibilidad diagnéstica de osteoporo-
sis. Cuatro meses después se retir6 el aparato de yeso;
el paciente refirio miedo de deambular, lo que ocasiond
contracturas a nivel de las rodillas permaneciendo en
sedestacion forzada durante los siguientes dos afios.

Ingreso a los ocho afos al Servicio de Rehabilitacion
Pediatrica, en donde se encontr6é en la exploracion
fisica: eritema facial y periorbitario, eritema en la cara
anterior de térax y en los codos, hipopigmentacion en
la cara dorsal de las articulaciones metacarpofalangi-
cas e interfalangicas proximales, fuerza muscular de
los flexores y extensores del cuello disminuida, fuerza
muscular en miembros superiores deficiente, realizando
unicamente movimientos a favor de la gravedad. Los
miembros inferiores con semiflexion fija de caderas y
rodillas, hipotrofia generalizada y edema hasta tercio
proximal de tibia bilateral (Figura 1). En las superficies
extensoras y flexoras de los muslos y piernas se pal-
paban placas induradas, no dolorosas, ni hiperémicas;
los miembros inferiores sin fuerza muscular; se detecto
unicamente contraccion palpable de ambos cuadriceps.
Los andlisis de laboratorio mostraron elevacion de la
velocidad de sedimentacion globular a 31 mm/h (normal
< 20 mm/h) y de deshidrogenasa lactica a 214 U/L
(normal 100-200 U/L), la CPKy las transaminasas se
reportaron normales. Los estudios radiograficos (Figura
2A, By C)y la tomografia axial computarizada (Figura
3A y B) revelaron depdsitos de calcio extensos en el

Figura 2. Radiografias:
A) de abdomen vy pel-
vis, B) rodilla y C) codo,
que muestran osteopenia
generalizada y multiples
imagenes radioopacas,
lineales correspondientes
a calcificaciones localiza-
das en los tejidos blan-
dos, que dan el aspecto
de una coraza; osteopo-
rosis, probablemente por
desuso.

Investigacion en Discapacidad



Carolina Duarte-Salazar y cols.

tejido celular subcutaneo y las fascias musculares del
abdomen, caderas, miembros superiores y miembros
inferiores. Se efectud tratamiento quirdrgico con teno-
tomia de los musculos isquiotibiales bilateralmente y
tenotomia de la porcion corta del biceps crural en el
lado derecho (Figura 4). Se colocé un molde de fibra
muslopodalico, el cual se retird a las cuatro semanas. Se
incrementd la dosis del corticosteroide a 15 mg/dia de
deflazacort, el metotrexato a 20 mg/semana y continué
el metotrexato a 20 mg/semana, &cido folico 15 mg/
semana y alendronato 70 mg/semana. Se incorporo a
un programa de rehabilitacion con terapia fisica y terapia
ocupacional. Durante los ultimos tres afos, el paciente
ha recuperado la fuerza muscular progresivamente en
los miembros superiores y miembros inferiores, reali-
zando movimientos articulares en contra de la gravedad.

Actualmente, el nifo deambula a pasos cortos, con
marcha independiente y andador; no han aparecido
durante su seguimiento lesiones cutaneas eritemato-
sas, ni placas induradas subcutaneas.

Discusion

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad
con alto riesgo de muerte o discapacidad funcional en
ausencia de un tratamiento adecuado. La calcinosis
universal (CU) es una complicacion rara, se presenta
en el 1% de los pacientes con esta enfermedad au-
toinmune, es incapacitante y ningun tratamiento ha
demostrado eficacia.' La CU se asocia al retraso en el
tratamiento intensivo de la DMJ, a la actividad inflama-
toria muscular persistente o a una terapia inadecuada.?

En este caso, el paciente fue diagnosticado durante
los primeros seis meses de evolucion, recibiendo un
tratamiento médico 6ptimo, aparentemente con una
evolucion clinica satisfactoria. Sin embargo, en ocasio-
nes puede existir en estos nifos inflamaciéon muscular
subclinica persistente, por lo que resulta necesario
un estudio de resonancia magnética para demostrar
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el proceso inflamatorio; mientras tanto, es probable
que la inflamacién muscular subclinica condicione
la presencia de calcinosis extensa en este paciente.

Los glucocorticoides inducen osteoporosis; éstos
son producidos por varios mecanismos como: dismi-
nucién de la absorcion de calcio intestinal, incremento
de la excrecién de calcio en el tubulo renal distal,
efecto supresor sobre el osteoblasto y en la apoptosis
de osteoclastos, inhibicion de la produccion local de
factor de crecimiento similar a la insulina y disminucion
de la produccion de osteocalcina.®* Los pacientes con
DMJ pueden responder adecuadamente a la terapia
con bifosfonatos® y a la suplementacién con calcio y
vitamina D.* El paciente presento fracturas de ambos
fémures, considerandose secundarias a osteoporosis
por uso de glucocorticoides.

Los bifosfonatos se han utilizado en el tratamiento
de la CU;5 existe un reporte de caso en DMJ con cal-
cinosis extensa en el cual se informé una respuesta
satisfactoria con alendronato;® sin embargo, una vez

Figura 4. Imagen posterior a la tenotomia de rodillas
con disminucién de la contractura articular.

Figura 3. Imdgenes de
tomografia a nivel de
pelvis A'y miembros infe-
riores B en fase simple y
con algoritmo para hue-
so. Confirman la presen-
cia de calcificaciones en
el tejido celular subcuté-
neo y fascias musculares
sin extension a los planos
musculares profundos.
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que las calcificaciones se forman, su manejo es dificil.
En nuestro caso no observamos resolucion o regresion
de la calcinosis; sin embargo, durante las evaluacio-
nes clinicas subsecuentes no han aparecido nuevas
lesiones de calcinosis.

Se llevd a cabo la deflexion de ambas rodillas lo-
grandose una disminucién de la contractura en flexion
que previa a la cirugia era de 70 grados, lograndose
una contractura en flexion a 20 grados postquirurgica,
consiguiendo con este procedimiento quirurgico la
bipedestacion y la deambulacién del nifo.

Este procedimiento quirdrgico se ha utilizado en
diferentes padecimientos caracterizados por severas
contracturas de varias articulaciones,” incluyendo la
artritis idiopatica juvenil.’

En DMJ se ha recomendado la reseccién quirdrgica
de areas extensas calcificadas para incrementar la
movilidad;® en este paciente no se observaron placas
calcificadas en los musculos flexores de las rodillas;
por lo tanto, la tenotomia fue el unico procedimiento
quirurgico que se llevé a cabo.

La fisioterapia intensa ha sido pivote para mantener
y restaurar la fuerza muscular en este paciente. Existe
evidencia que apoya que la fisioterapia es segura para
los musculos en pacientes con DMJ.1°

Conclusion

En este caso clinico destacamos la importancia del
tratamiento quirdrgico en quien se revirtio la discapa-
cidad severa para la bipedestacién y la deambulacién
a través de la tenotomia de ambas rodillas y la fisio-
terapia persistente.
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