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RESUMEN

Introduccion: La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) es una enfermedad inflamatoria, ididpatica
y multisistémica que condiciona debilidad muscular progresiva y exantemas caracteristi-
cos, cuyo diagnéstico y tratamientos tardios condicionan una alta morbi-mortalidad.
Objetivo: Reportar la evoluciéon de la DMJ en 28 afios de labores del Hospital Infantil
del Estado de Sonora, y conocer sus aspectos clinicos y epidemiolégicos.

Material y Metdédos: Se revisaron los expedientes, de pacientes con el diagnostico de
DMJ del Servicio de Medicina Interna, utilizandose para ello una hoja de concentracion
de datos siendo las variables: edad, género, época de inicio, cuadro clinico, estudios
de laboratorio, tratamiento y evolucién.

Resultados: Se presentan 7 casos de DMJ, en los que se pudo observar predominio
del sexo femenino, con edad promedio de 10 afios, con cuadro clinico caracteristico de
DMJ. La elevacién de la CPK fue determinante en el diagndstico. Todos los casos se
manejaron con Prednisona, con buena respuesta clinica y de laboratorio.
Conclusiones: La DMJ es una enfermedad rara en pediatria, pero su desconocimiento,
nos lleva a un diagnéstico y tratamientos tardios con riesgo de complicaciones y se-
cuelas discapacitantes, por lo que su diagndstico y tratamiento temprano mejoran la calidad
de vida de estos pacientes.

Palabras Clave: Dermatomiositis.

SUMMARY

Introduction: Juvenil Dermatomyositis (JDM) is an idiophatic, inflammatory, sistemic disease,
wich conditions to a progresive muscular weakness and characteristic exantenec, wich a tardy
diagnosis and treatment has a high morbi-mortality.

Objective: To report JDM in 28 years of work at the Hospital Infantil del Estado de Sonora
and to know the clinical aspects and epidemiology.

Material and Methods: We revised the clinical records with the diagnosis for JDM in the Internal
Medicine Service using a concentration sheet, with the following variables: age, gender, time
of appareance, clinical signs, laboratory findings, treatment and evolution.

Results: We present 7 cases with JDM in wich females predominated, the average age was
10 years old, with the characteristic clinical signs of JDM. CPK enzymes elevation was determinant
for diagnosis. All cases were treated with prednisone and had a good response.
Conclusions: JDM is a rare pediatric disease and the lack of it's knowledge can lead us to a
tardy diagnosis and treatment with a high risk of complications and crippling discapacities, thus
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early diagnosis and treatment can improve the quality of life for this kind of patients.

Key Words: Dermatomyositis.

INTRODUCCION

La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) es
una enfermedad inflamatoria, idiopatica y mul-
tisistémica, con afecciéon clinica de piel y
musculos y que condiciona debilidad muscu-
lar proximal y exantema caracteristicos?.

Su causa es desconocida, pero tiene
una mayor incidencia en portadores de los
antigenos HLA B8 y DR3, teniendo relacién
Su inicio con procesos infecciosos aun no bien
determinados, predominando en mujeres de
raza negra2s.

El cuadro clinico puede ser progresi-
vo 0 bien, agudo y grave. Si es agudo, cur-
sa con sintomas generales incluyendo fiebre,
astenia y adinamia.

Los aspectos clinicos caracteristicos
incluyen manifestaciones musculares (debili-
dad simétrica, mialgias, hiperestesia, edema
indurado que pueden limitarse a cintura
pélvica, escapular, musculatura flexora del
cuello o a hipofaringe, condicionando disfa-
gia, odinofagia y trastornos de la deglucion);
también cursa con manifestaciones cutaneas:
eritema periorbitario, eritema en heliotropo y
en alas de mariposa (Figura 1), papulas de
Gottron, fotosensibilidad, hipertrofia cuticular
con telangiectasias verticales, eritema palmar,
rash generalizado y Ulceras cutaneas en afec-
ciones graves. También pueden existir: calci-
nosis y otros sintomas menos frecuentes que
generalmente acompafan a las formas graves
(artritis simétrica, retinitis, dolor abdominal,
neumonia, arritmias, pericarditis o miocardi-
tis, microhematuria, trastornos de la conduc-
ta y fenomeno de Raynaud)**.

El estudio del paciente con DMJ in-
cluye la determinacién de enzimas muscula-
res: creatinfosfoquinasa (CPK), tansaminasa
glutamico oxalacética (TGO), transaminasa
glutamico pirtvica (TGP), deshidrogenasa
lactica (DHL), y aldolasa. La CPK es la mas
especifica. También la realizacion de electro-
miografia (EMG) cuyos aspectos caracteristi-
cos incluyen: potenciales de corta duraciéon y
baja amplitud, actividad espontanea de dener-
vacion y descargas positivas de alta frecuen-
cia; asi como la toma de biopsia de piel o
musculo que son confirmatorias.

Desde 1900 Unverrich describe el pri-
mer caso de DMJ, pero es hasta 1975 en que
Bohan y Peters! proponen los criterios para
la confirmacion del diagnoéstico de DMJ, mis-

mos vigentes hasta hoy, en que se han com-
plementado con los que recientemente propo-
ne Tanimoto y cols!® en 1995 en donde agre-
gan criterios clinicos y de laboratorio, permi-
tiendo una pronta sospecha diagnéstica y
terapéutica, (Cuadro 1).

Cuadro 1
Criterios Diagndésticos de la Dermatomiositis
Juvenilt19,

Eritema caracteristico.

a) eritema en heliotropo.

b) signo de Gottron.

c) eritema sobre las articulaciones ex-
tensoras de las extremidades.

I Debilidad simétrica en musculos proxi-
males de cintura pélvica y escapular.
dolor al tomar objetos.

Il Incremento de las enzimas proveniente
de mdasculos.

v Anticuerpos anti-Jo-1 positivos.

\% Cambios histolégicos en mdasculo.

VI Cambios electromiograficos de miopatia
inflamatoria.

VIl Artritis no erosiva o artralgias.

VIII  Signos de afeccion sistémica (fiebre,

elevacion de la VSG y PCR).

Los pacientes que presentan por lo
menos un criterio del inciso | y 4 de los
incisos Il al VIII, pueden considerarse con
diagndstico de DMJ.

El tratamiento de la DMJ depende de
la cobertura esteroidea, con lo que se ha lo-
grado disminuir su morbimortalidad, a base de
prednisona (1.2 mg/kg/dia) por 4-6 semanas
con disminucién gradual en base a la mejo-
ria clinica. En los casos agudos o graves el
uso de metilprednisolona en bolos (20-30 mg/
kg/dia) por 3 dias. Existe la posibilidad del
uso de inmunosupresores (metotrexate,
ciclosporina, azatioprina) en casos recidivantes
de resistencia esteroidea*®.

MATERIAL Y METODOS

El presente estudio es considerado
tipo retrospectivo, observacional y descripti-
vo, a través de la revision de los expedien-
tes clinicos de pacientes con diagnostico de
DMJ, mismos valorados por el servicio de Me-
dicina Interna del Hospital Infantil del Esta-
do de Sonora (HIES) desde el afio de 1978
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al 2005. Se incluyeron aquellos que reunie-
ron los criterios de Bohan y Peters, analizando
las variables que pudieran definir la
epidemiologia de la DMJ en nuestra comuni-
dad de estudio: edad, género, tiempo de
evolucion, época de presentaciéon y su com-
portamiento clinico, exadmenes de labora-
torio, estudios de EMG vy biopsia.

RESULTADOS

En el periodo de 28 afos de activi-
dades del HIES, se lograron revisar 7 expe-
dientes clinicos con diagnoéstico de DMJ, fue-
ron del sexo femenino 4 y 3 del masculino.
El inicio de la enfermedad en cinco casos fue
durante las épocas soleadas (primavera y ve-
rano), los cursos clinicos fueron prolongados,
oscilando su evolucion antes del diagndstico
confirmatorio de uno a siete meses.

El curso clinico progresivo reveld afec-
cion sistémica inespecifica en cinco pacien-
tes manifestada por astenia, adinamia, fiebre
intermitente, fotosensibilidad y artralgias, antes
de la manifestacion de aspectos clinicos ca-
racteristicos de DMJ.

La afectacion muscular fue variable y
progresiva, pero en todos afecté la cintura
pélvica, manifestando mialgias, artralgias,
debilidad progresiva y simétrica, limitando la
deambulaciéon hasta tornarse incapacitante,
comprometiendo en forma posterior la region
escapular en seis casos. En un caso existio
compromiso de los musculos del cuello y en
otro afeccion de los musculos respiratorios
que requiri6 de asistencia ventilatoria meca-
nica, manifestando ademés estos dos ultimos,
disfagia, disfonia y odinofagia.

El eritema en heliotropo como sigho
patognomonico de la enfermedad, se manifes-
td6 en seis casos (Figura 1), acompafiandose
de eritema y edema periorbitario en los sie-

Figura 1.- Se observa eritema en heliotropo, ede-
ma periorbitario y exantema en alas de mariposa.

te paciente, eritema malar en cinco, eritema
en extremidades en cuatro y las caracteriscas
papulas de Gottron en solo cuatro del total
de pacientes. Dos pacientes presentaron calci-
nosis desde el inicio del padecimiento (Cua-
dro 2).

Cuadro 2
Caracteristicas clinicas de la DMJ (n=7)
Manifestacion No. Proporcién
Debilidad muscular 7 0.100
Cintura pélvica 7 0.100
Cintura escapular 5 0.71
Cuello 3 0.42
Disfagia 2 0.28
Disfonia 2 0.28
Cutanea 7 0.100
Eritema en heliotropo 5 0.71
Papulas de Gottron 4 0.57
Edema subcutaneo 5 0.71
Eritema malar 2 0.28
Calcinosis 2 0.28
Artralgias 5 0.71
Fotosensibilidad 4 0.57
Fiebre 6 0.87
Astenia 7 0.100
Adinamia 7 0.100

Todos los pacientes fueron sometidos
a estudios de laboratorio incluyendo exame-
nes generales, inmunolégicos y especificos en
sospecha de DMJ (enzimas musculares).

En el perfil general, se pudo identifi-
car: anemia normocitica normocrémica leve en
solo tres pacientes, no existiendo alteracion
leucocitaria o plaquetaria en ningln caso, con
aumento de la VSG como Unico marcados
inflamatorio en todos los casos.

Los marcadores inmunologicos: anti-
cuerpos antinucleares (ANA) células LE
inmunoglobulinas fueron normales y negativos
respectivamente, so6lo tres pacientes mostra-
ron cifras elevadas de IgG.

Dentro del rubro especifico de enzi-
mas musculares, fue determinante el nivel de
CPK, resultando aumentada en todos los
casos, no asi la determinacion de las transa-
minasas, DHL, y la aldolasa que se elevaron
s6lo en cuatro y cinco casos respectivamen-
te.

La toma de Electromiografia y Biop-
sia muscular se realizé en 3 y 4 pacientes,
respectivamente, siendo compatibles sus re-
sultados al diagnéstico de DMJ.

La realizacion de serie es6fago-gastro-
duodenal se indicé sélo en los dos casos que
manifestaron disfagia y odinofagia, demostran-
do trastornos del transito bucofaringeo com-
patibles a afeccién de los musculos deglu-
torios.

Tras la confirmacién clinica y por exa-
menes de laboratorio de DMJ, todos los pa-
cientes recibieron prednisona via oral, como
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tratamiento de primera linea, a dosis de 1-2
mg/kg/dia como terapia especifica, y antiin-
flamatorio-no esteroideo (AINE) como terapia
alternativa en tres casos que manifestaron
mialgias y artralgias importantes, ademas de
fotoprotectores, y terapia de rehabilitacién;
lograndose evidenciar respuesta clinica y de
laboratorio dentro la segunda y tercera sema-
nas de manejo.

El tiempo en el uso de esteroides fue
variable, en promedio de 4 a 6 meses, asi
como la remisién de la sintomatologia. En tres
casos el uso de esteroide fue mas prolonga-
do de 8 meses a 1 afio, 2 de los cuales aun
estan con dosis decreciente.

DISCUSION

En los nifios, la DMJ y la Polimiosisits,
son las miopatias inflamatorias mas frecuen-
tes, considerandose que la DMJ representa
hasta el 85%. Aunque su incidencia global se
estima de 0.2/100.000 habitantes menores de
16 afios, su importancia radica en el impac-
to que produce econdmica, social y familiar-
mente si no se trata adecuadamente, con
secuelas discapacitantes importantes*®811.13,

En el presente estudio plasmamos los
casos tratados en 28 afos, en donde pode-
mos corroborar la baja incidencia (0.5 casos
de cada 1000 egresos del servicio de Medi-
cina Interna) de la DMJ en nuestra comuni-
dad, similar a lo reportado en otros estudios
nacionales, principalmente en el centro de la
Republica mexicana®?.

Su frecuencia en cuanto al sexo es
variable considerandose predominante en el
sexo femenino (2:1), compatible a lo que re-
portamos (1.5:1); aunque de igual manera, con
variabilidad al area geografica de estudio ya
que en Japon reportan predominio en varo-
nes (1.3:1) y en el Reino Unido es franca la
prevalencia en el femenino (5:1). Existen mul-
tiples factores asociados (antigenos HLA B8
y DRS3, infecciosos) en donde los ambienta-
les muestran relevancia, encontrdndose una
mayor disposicion al inicio de la enfermedad
en épocas soleadas como la primavera y el
verano, fendbmeno comprobado en este estu-
di04-6.18.

La edad de presentacion es variable,
entre los 5 y 14 afios de edad, de acuerdo
con lo encontrado, tuvimos un promedio de
9.5 afios®?0.

El inicio de la enfermedad puede ser
muy grave y catastrofico, o puede ser progre-
sivo, los 7 casos reportados presentaron una
forma de afeccion progresiva.

La debilidad cronica y progresiva de
los muasculos proximales, que puede afectar

cualquier area, es una de las caracteristicas
clinicas fundamentales de la DMJ siendo el
motivo inicial de estudio del paciente. Se pudo
corroborar esta apreciacién en nuestros pa-
cientes siendo compatible con lo reportado por
Reynés!® en un grupo de 32 pacientes. Su
progresién puede ser tal que puede compro-
meter los musculos respiratorios condicionando
la necesidad de apoyo respiratorio, como en
uno nuestros casos. Afecta, de igual mane-
ra, musculatura flexora del cuello, faringea,
hipofaringea y velopalatina, fenédmenos que
presentaron dos de los casos.

El 75% de los pacientes cursan ade-
mas con sintomas cutaneos que pueden ser
incluso la primera manifestacion de la enfer-
medad. El signo inicial puede ser el eritema
y edema periorbitario. Las papulas de Gottron
y el eritema en heliotropo, como signos
patognomonicos de la enfermedad, se presen-
tan variablemente; los encontramos en 4 y 6
pacientes respectivamente, compatible a lo
reportado por otros autores. La fotosensibilidad
puede manifestarse como eritema en areas
expuestas, hecho apreciado en la mitad de
nuestros casos. Existen otros signos de afec-
cibn cutanea como lesiones periungueales
(telangiectasicas), Ulceras cutaneas, orales,
placas psoriasiformes en codos o rodillas y
placas alopécicas, que traducen grado de
severidad de la enfermedad, en los siete pa-
cientes estuvieron ausentes.

La calcinosis como signo de afeccién
crénica y tratamiento tardio presente en el 30-
70% de los casos, se manifestd en sélo dos
de los pacientes reportados.

En los estudios para el diagnostico se
incluye la determinaciéon de reactantes de fase
aguda en donde la proteina C reactiva (PCR)
y la velocidad de sedimentaciéon globular
(VSG) pueden ser sensibles pero no especi-
ficas de la enfermedad (tres y cinco casos
respectivamente); no asi la determinacion de
enzimas musculares, de las que la CPK es
la méas especiifica y muestra niveles eleva-
dos desde la fase inicial aguda (todos los ca-
s0s). La aldolasa se eleva de forma mas sig-
nificativa en nifios que en adultos y es un in-
dicador (til para el diagnéstico precoz, ya que
su elevacion precede a los sintomas muscu-
lares, por diferentes factores en nuestro es-
tudio, fue realizada solo en 3 pacientes re-
sultando elevada. La determinacién de TGO,
TGP, DHL también son estudios complemen-
tarios pero no especificos de DMJ*#10.19,

Dado el trasfondo inmunolégico de la
DMJ y su sintomatologia, es menester dife-
renciar patologias inmunitarias agregadas, por
lo que es conveniente la determinacion de FR,
Células LE, ANA, Anti-Smith para su dife-
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renciacion; existiendo series con positividad de
éstos dentro la DMJ en un 10-50%, hecho no
comprobado en este estudio.

La electromiografia confirma el diagnos-
tico, sin embargo, la accesibilidad mediata a su
realizacién, asi como la toma de biopsia de piel
0 musculo y posteriormente su resultado, pue-
den retrasar el diagnéstico y el tratamiento y con
ello favorecer el riesgo a complicaciones y se-
cuelas®®?°, Es por ello, que en esta serie, la
EMG y Biopsias no fueron los determinantes
para el inicio del tratamiento realizandose soélo
en la mitad de los casos.

En cuanto al tratamiento, pese a la va-
riabilidad reflejada en las diversas series publi-
cadas*t%  |os siete pacientes recibieron
esteroide oral (Prednisona 1-2 mg/kg/dia), por
4-6 semanas y reduccion gradual en base a la

riodos de 6 a 8 meses de tratamiento, con te-
rapia de rehabilitacion agregada, limitando la
presencia de secuelas a largo plazo con cali-
dad de vida favorable.

Hasta el momento el uso de pulsos de
metilprednisolona, inmunosupresores (meto-
trexate, azatioprina, ciclofosfamida o ciclosporina
A) u otras modalidades terapéuticas (plas-
maféresis, radiacién corporal, inmunoglobulina)
son protocolos terapéuticos no utilizados en el
Hospital ante la respuesta favorable al uso de
prednisona.

La presencia de complicaciones croni-
cas tipo calcinosis, lipodistrofia, atrofias mus-
culares, acantosis nigricans, no se registraron
en los pacientes, considerandose la presencia
de calcinosis, en dos casos, parte de la forma
aguda por retraso en el diagnostico.

mejoria clinica y de laboratorio, ameritando pe-
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