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CASO CLINICO

Dermatomiositis. Presentacion de un caso pediatrico.

Dermatomyositis. A pediatric case.
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Resumen

Se trata de un paciente de 4 afios de edad con el diagndstico de
dermatomiositis, enfermedad rara, que aparece a cualquier edad, pero sobre
todo entre los 40 y 60 afos o en nifos, entre los 5 y 15 afos. El objetivo es
resaltar la importancia del diagndstico precoz de esta entidad y la necesidad
de instaurar un tratamiento inmediato. Ademas se revisan aspectos
diagndsticos y terapéuticos de la entidad. En este caso el comienzo de la
enfermedad se presenté de forma aguda. Los sintomas iniciales fueron la
debilidad muscular proximal, la erupcidon cutanea y edema periorbitario con

forma de heliotropo. La enfermedad evoluciond con un curso acelerado. Se



concluye que el diagnostico precoz de la enfermedad guarda relacidon
paralela con el prondstico.

Descriptores DeCS: DERMATOMIOSITIS/diagndstico;
DERMATOMIOSITIS/terapia

Abstract

This research is about a 4-year-old patient with Dermatomyositis; a weird
disease that occurs at any age, but maily between 40 and 60 years or in
children between 5 and 15 years. The aim of this work is to emphasize the
importance of early diagnosis of this entity and the need to establish an
immediate treatment. Diagnostic and therapeutic aspects of the entity are
also reviewed. In this case the beginning of the disease occurred in acute
form. The initial symptoms were proximal muscle weakness, skin rash and
periorbital Heliotrope-shaped swelling. The disease has evolved with a crash
course. It was concluded that early diagnosis of the disease is related to the
prognosis.

Subject heading: DERMATOMYOSITIS/diagnosis;
DERMATOMYOSITIS/therapy

Introduccion

La enfermedad consiste en trastornos sistémicos del tejido conjuntivo,

caracterizados por cambios degenerativos e inflamatorios en los musculos

(polimiositis) y con frecuencia también en la piel (dermatomiositis), que



producen una debilidad simétrica y cierto grado de atrofia muscular,

especialmente en las cinturas escapular y pelviana.'™

El comienzo puede ser agudo o insidioso. Una infeccion aguda puede
preceder o desencadenar el inicio de los sintomas. El sintoma inicial es
habitualmente la debilidad muscular proximal o la erupcidon cutanea. La
debilidad muscular puede comenzar de forma subita y progresar durante
semanas 0 meses. Los pacientes pueden tener dificultad para elevar los
brazos por encima de los hombros, para subir escaleras o para levantarse
desde la posicion de deculbito.>” Los pacientes se pueden ver limitados a
una silla de ruedas o confinados a la cama por la debilidad de los grupos
musculares de la cintura escapular y pelviana. Los flexores del cuello se
pueden ver muy afectados, produciendo una incapacidad para levantar la
cabeza de la almohada. La destruccion y la debilidad progresiva de la pared
toracica y del diafragma pueden provocar una insuficiencia respiratoria

aguda.®

La erupcién cutanea que aparece en la dermatomiositis tiende a ser de color
pardo y es eritematosa. El edema periorbitario con forma de heliotropo de

color plrpura es patognomdnico.”1°

Criterios Diagnosticos:
Debilidad muscular proximal
Erupcidn cutanea caracteristica

Elevacidon de las enzimas musculares en suero



Cambios en la biopsia muscular
Triada caracteristica de anomalias electromiograficas (fibrilaciones
espontaneas y potenciales agudos positivos con aumento de la irritabilidad

en la insercién). !

Caso Clinico

EDAD: 4 anos SEXO: masculino

Antecedentes familiares: Padre epilepsia/Abuelo paterno/HTA, asma
bronquial

Antecedentes patoldgicos personales: Enfermedad Bronquial Alérgica.
Paciente masculino de 4 anos de edad, producto de parto eutdcico, con buen
peso al nacer y antecedentes de un ingreso al aino de edad por enfermedad
bronquial alérgica. Comenzé con aumento de volumen en la cara, tomando
como punto de partida una lesién eritematosa en el parpado superior
izquierdo; mejora la sintomatologia a los 15 dias, y luego reaparece el
edema, es ingresado por edemas en la cara y miembros superiores, con
predominio del miembro superior derecho de color rojo violaceo y por
debilidad muscular que le imposibilitaba caminar y levantar los brazos por
encima de los hombros, estado general conservado, orinas escasas de color
amarillo normal. Presentaba temperatura de 38°C de forma intermitente,
una vez al dia que cedia facilmente con antipiréticos habituales.

Examen Fisico

MUCOSAS: ligeramente hipocoloreadas y humedas.



ABDOMEN: Hepatomegalia 3cm, esplenomegalia 2cm.

TCS: infiltrado de color rojo violaceo en miembros superiores con predominio
del miembro superior derecho, no deja godet, caliente.

SOMA: MUSCULOQOS: debilidad muscular simétrica que le impide caminar y
levantar los brazos, hipotonia muscular con dolor a la palpacion.
ARTICULACIONES: signos flogisticos de la inflamacion.

PIEL: Maculas eritematosas difusas extensas en cara, miembros superiores y
tronco, e hipocromia importante con lesiones atroficas. Lesiones
eritematosas multiples en tronco. Lesiones hipocromicas que rodean el
parpado superior (heliotropo).

SHLP: adenopatias cervicales bilaterales medianas, axilares e inguinales
bilaterales no dolorosas.

SNC consciente, coeficiente de inteligencia normal para su edad, reflejos

osteotendinosos disminuidos.

Complementarios
- Hemograma completo
Hb 92gl Leucos 9.375 +10°1 P 059 L 033 E 006 M 002
- Eritro 48 mm - Creatinina 75.9 mmo/I - Glicemia 4.7 mm/I
- Mucoproteinas séricas 83 mg/% - Células LE negativas
- Proteinas totales y fraccionadas T: 59.8 g/I A: 34,2 g/l G: 25.6 g/I
- Triglicéridos 5.7 mmo/| - Colesterol 3,5 mmo/I
- TGP 50 UI

- Medulograma: médula reactiva por proceso infeccioso y/o inflamatorio



Cultivos

- Urocultivo negativo

- Hemocultivo I BNF

- Hemocultivo II estafilococo coagulasa negativo

Complementarios Indispensables

- CPK (creatininfosfoquinasa): 1996 H L min. (Valor normal menor de 160 UI
min.)

- BIOPSIA DE MUSCULO, PIEL Y GANGLIO

- ELECTROMIOGRAFIA Y ESTUDIO DE CONDUCCION: Patoldgico con
desnervacién motora y sensitiva y signos de enfermedad inflamatoria del

musculo.
Discusion del Caso

En este paciente con debilidad muscular proximal, erupciones cutaneas y
edema rojo violaceo, se realizd el diagndstico positivo de dermatomiositis.
Se confirmd el diagndstico con niveles significativamente elevados de CPK,
electromiografia 'y cuadro clinico, comenzando su tratamiento
inmunosupresor con azatioprina y esteroides. La enfermedad se presenta
con un prondstico reservado si se diagnostica en etapas avanzadas de la
enfermedad. Su precoz y oportuno diagndstico es necesario, porque en esta
fase se producen remisiones relativamente satisfactorias y de larga duracion
(incluso la recuperacion aparente), en especial en nifios. La muerte puede
estar provocada por debilidad muscular progresiva, disfagia, malnutricion,

neumonia por aspiracion o insuficiencia respiratoria con infeccion pulmonar



sobreafadida. Se egresé con seguimiento por reumatologia y neurologia.
Falleci6 2 meses después del diagndstico a consecuencia de las

complicaciones infecciosas de la enfermedad.

Conclusiones

Recomendamos su precoz y oportuno diagnostico porque en esta fase se
producen remisiones relativamente satisfactorias y de larga duracion
(incluso la recuperacion aparente), en especial en nifios. La muerte puede
estar provocada por debilidad muscular progresiva, disfagia, malnutricion,
neumonia por aspiracion o insuficiencia respiratoria con infeccién pulmonar

sobreanadida.
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