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Resumen

La dermatomiositis juvenil es la miopatia inflamatoria idiopética juvenil mas frecuente, que se caracteriza por debilidad muscular proximal simétrica,
eritema en heliotropo y papulas y placas en superficies extensoras. El electromiograma y la biopsia muscular confirman el diagnoéstico, pero son
técnicas invasivas; la resonancia magnética es una alternativa util en el diagndstico y el seguimiento, asociado a los datos clinicos y analiticos. El
tratamiento precoz y agresivo puede, en muchos casos, controlar las manifestaciones agudas y las secuelas a largo plazo de la dermatomiositis
juvenil, incluida la calcinosis. Presentamos un caso clinico de dermatomiositis juvenil con buena evolucion inicial con dosis esteroideas bajas, que
fue preciso aumentar posteriormente. Comentamos las aportaciones de la resonancia magnética en nuestro caso y en la literatura.

(Pérez Hortet C, Garcia Almagro D, Lopez-Barrantes Gonzalez O, Cervigon Gonzalez |, Schoendorff Ortega C. Dermatomiositis juvenil. Interés de la resonancia magnética en el diagnostico y
seguimiento de la enfermedad. Med Cutan Iber Lat Am 2006;34:67-70)
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Summary

Juvenile dermatomyositis (JDM) is the most common pediatric inflammatory myopathy characterized by progressive proximal muscle weakness,
heliotrope rash, and erythematous papules and plaques on extensor surfaces. Electromyography and muscular biopsy confirm the clinical diagnosis,
but they are invasive techniques. Magnetic resonance findings in this disease may be useful in establishing its diagnosis and follow-up within the
clinical context. Often, aggressive and rapid treatment directed can control the acute manifestations and long-range sequelae of /DM, including
calcinosis cutis. We report a case of juvenile dermatomyositis with good initial response to low esteroids dose, that we must increased lately. We
comment the usefull magnetic resonance findings in our case and in the literature.

Key words: juvenile dermatomyositis, magnetic resonance, prednnisone.

La dermatomiositis juvenil (DMJ), miopatia pediatrica mas
comun, es un trastorno inflamatorio crénico, de etiologia
desconocida e incidencia baja, que afecta primariamente a
la piel y al musculo[1-3]. El diagnostico se basa en la clinica
cutanea y muscular, la elevacion de las enzimas musculares,
las alteraciones de la resonancia nuclear magnética (RNM) y
la evidencia de miopatia en el electromiograma y/o la biopsia

muscular[1, 2]. Este diagndstico a veces puede ser dificil: las
enzimas séricas no siempre estan elevada y la biopsia mus-
cular puede ser negativa por afectacion muscular parcheada.
Recientemente la RNM se estéa incluyendo en la evaluacion
y seguimiento de estos pacientes[1, 4]. El tratamiento debe
Ser precoz y agresivo, para conseguir un rapido control de
la clinica aguda y evitar las secuelas a largo plazo, incluida
la calcinosis[2].
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Figura 1. Placa eritematosa en sien derecha.

Presentamos un caso clinico en el que la RNM ha sido
atil y en el que, aunque inicialmente hubo buena respues-
ta con dosis esteroidea baja, se precisé tratamiento méas
agresivo.

Caso clinico

Presentamos una nifia de 5 afios, colombiana, sin antece-
dentes personales de interés y antecedentes familiares no
conocidos, que acude a nuestra consulta en febrero de 2003
por presentar una erupcion en frente y mejillas, pruriginosa,
de tres meses de evolucién, asociada a fotosensibilidad y
lesiones a nivel de articulaciones interfalangicas y mufieca
derecha de diez dias de evolucion.

En la exploracion se objetivaban placas eritematosas
faciales (Figura 1) y lesiones eritemato-papulosas en articu-
laciones interfalangicas (Figura 2) y mufieca derecha y un
soplo sistolico de eyeccidn; el resto fue normal. Inicialmente
la paciente no referia, ni se objetivaron signos de debilidad
muscular.

En la analitica destacaba GOT 91, GPT 64, CK 1444,
aldolasa: suero hemolizado y piuria; no encontrandose otras
alteraciones en las exploraciones complementarias (bioqui-
mica, proteinograma, sistematico y cultivo de orina, anticuer-
pos: ANA, anti-DNA, anti-SSA, anti-SSB, anti-RNP, anti-Sm,
anti-Jo, anti-Scl, complemento, coagulacién, sisteméatico de
sangre, radiografia de torax y ecocardiograma).
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Figura 2. Papulas de Gottron.

La biopsia realizada (mufieca derecha) fue inespecifi-
ca, describiéndose una dermatitis superficial con cambios
reactivos de los queratinocitos y necrosis celulares aisladas
que ascendian a la capa cérnea, sin degeneracién vacuolar
de la basal y con inmunofluorescencia negativa . Con estos
datos se diagnostica a la paciente de dermatomiositis juvenil
y se inicia tratamiento con deflazacort 25mg/d (aproxima-
damente 0,5 mg/kg/dia de prednisona) y fotoproteccion
intensa. Se valor6 la posible realizacién de un electromio-
grama, descartandolo debido a la agresividad de esta prueba
diagnostica.

En un mes de tratamiento, la paciente habia mejorado
tanto clinica como analiticamente (GOT30, GPT20, CK130,
aldolasa 8), por lo que se inicié una reduccién muy lenta
de la dosis esteroidea. En septiembre 2003 empeoraron las
lesiones previas y aparecieron nuevas en codos, rodillas (fig
3) y pémulos, asociado a elevacion de las cifras analiticas
(GOT 43, LDH 608, CK 610, aldolasa 15, creatinuria en orina
de 24 horas 283), por lo que se vuelve a la dosis inicial de
25 mg/d. Este rebrote coincidié con una infeccién reciente y
asintomatica por virus Epstein Barr (demostrada serolégica-
mente) y una infeccién de orina, tratada con cefalosporinas
de tercera generacion. En noviembre 2003 siguen apare-
ciendo lesiones, se objetiva disminucion de fuerza a nivel
escapular y pélvico y un nuevo aumento enzimético (CK
735, CK-MB 110, aldolasa 18). Con estos datos decidimos
aumentar el deflazacort a 45 mg/d (equivalente a 1 mg/kg/d
de prednisona), en dos tomas diarias, y solicitar una RNM,
que mostraba edema en musculatura esquelética de cintura
escapular, pelviana y muslos (Figura 4). En diciembre de
ese mismo afio la clinica cutanea vy los valores analiticos
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Figura 3. Lesiones a nivel de rodilla derecha.

mejoran sustancialmente con normalizaciéon de los mismos
en enero de 2004. Actualmente la nifia esté reduciendo
muy lentamente la dosis corticoidea, permaneciendo asin-
tomatica. Ha presentado aumento de vello a nivel frontal,
poémulos y espalda y una facies cushingoide, secundario
al tratamiento, que va normalizandose con la disminucion
progresiva de éste.

Comentario

El diagnostico precoz en la DMJ es importante para
instaurar cuanto antes el tratamiento correcto,

recordando que no siempre la clinica cutanea de inicio
es la tipica (papulas de Gottron y eritema en heliotropo), sino
que frecuentemente puede presentarse como un eritema
periungueal o un rash inespecifico en extremidades, y otras
veces prurito o dermatitis psoriasiforme de cuero cabelludo
(estudio de Perolo TM y cols)[5]. En nuestro caso, pese a
encontrar papulas de Gottron, la paciente tenia rash malar
que planteaba el diagnostico diferencial con un lupus erite-
matoso. Otras alteraciones cutédneas posibles de la DMJ son:
hipertricosis generalizada (poco comun en adultos) y loca-
lizada (infrapatelar), afectacion de la mucosa oral (eritema,
edema, vesiculas, erosiones, Ulceras, areas blanquecinas,
teleangiectasias gingivales, también mas frecuente en la
forma juvenil), papulas, pustulas y lesiones foliculares en
codos y rodillas (manifestacion inicial en nifios orientales) y
condrodermatitis nodular helicis[6-9].

El diagnostico se basa en la clinica cutanea asociada
a debilidad muscular proximal con elevacién de enzimas
musculares, que a veces es necesario seriar ya que inicial-
mente pueden mantenerse en niveles normales[4-5]. La

Figura 4. Imagen de resonancia magnética: edema a nivel de
musculatura pelviana.

determinacion de creatina en orina de 24 horas puede ser
Util en estos casos y en el seguimiento de la enfermedad.
En cuanto a otras técnicas que orientan el diagnéstico, es
importante recalcar los hallazgos encontrados en la RNM de
la DM activa, donde se observa un aumento de la intensidad
de la sefial en T2 en los musculos afectados, lo que se tra-
duce como edema del tejido subcutdneo y muscular, sien-
do los musculos aductores los méas severamente afectados;
estos hallazgos vuelven a la normalidad con el tratamiento
(generalmente en concordancia con los niveles séricos de
enzimas musculares)[1].

Con la RNM no sélo orientamos el diagnostico y va-
loramos la actividad de la enfermedad (permite objetivar
inflamacién muscular sin clinica muscular y con un nivel
de enzimas normales), sino que también puede guiar la
localizacion de la biopsia muscular (sobre todo si existe
afectacion muscular parcheada; un 10-15% de las biopsias
musculares realizadas en pacientes con DM son normales),
evaluar la respuesta al tratamiento y permite diferenciar la
miopatia esteroidea (no hay inflamacién en la RNM)[1, 3,
101. Unicamente hay que recordar que podemos encontrar
hallazgos similares en la rabdomiolisis y en la miositis infec-
ciosa, por lo tanto se trata de una herramienta diagnéstico
util dentro de un contexto clinico[1].

La biopsia muscular y el electromiograma son técnicas
clésicas en el diagnostico de la DM, pero dada su invasi-
vidad, han pasado a una segunda linea espacialmente en
nifios, pese a que hay autores que las recomiendan por
sistemal4, 5]. Ademas no pueden ser usadas repetidamente
para realizar una monitorizacion de la enfermedad[10]. En
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nuestro caso se optd por realizar RNM que demostro las alte-
raciones esperadas a nivel de cintura escapular y pelviana.

Clasicamente el tratamiento, que debe instaurarse pre-
cozmente, se ha basado en prednisona via oral a dosis de
1-2 mg/kg/d, que se mantiene 3-8 semanas para ir dismi-
nuyéndolo lentamente (alrededor de 24 meses)[4, 11]. Otras
alternativas terapéuticas que aparecen en la literatura son:
asociar al inicio del tratamiento prednisona con pulsos de
metilprednisolona intravenosa (30 mg/kg/pulso) o metotrexa-
to (0,4-1 mg/kg/sem), prednisona oral e inmunosupresores
(que permite un control mas réapido de la enfermedad, una
suspensién mas precoz con menor morbilidad de los corti-
coides orales y previene las secuelas cronicas), inmunoglo-
bulina iv, ciclofosfamida, ciclosporina, mofetil micofenolato,
azatioprinal?2, 4, 11, 12]. El cese del tratamiento nunca se
debe plantear antes de la completa normalizacion de los
valores analiticos, sin olvidar la situacion clinical2, 4]. En
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