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Dermatomiositis juvenil: descripcion de un caso

Juvenile dermatomyositis: a case report

Walter Oqueli Vasquez-Bonilla', Heydi Rosibel Hernandez-Hernandez', Alfonso J. Rodriguez-
Morales?

RESUMEN

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es uno de los trastornos
de un grupo denominado complejo dermatomiositis-
polimiositis. Los trastornos de este complejo se caracteri-
zan por el edema heliotropo, dano muscular ocasionado
por un proceso inflamatorio en los vasos sanguineos,
tejido muscular y articulaciones. Estudios epidemiolégi-
cos reportan incidencia variable de 0,5/100 000 en Fin-
landia, 14/1 millon en Suecia y segun la region de los
EE.UU. entre 8 a 1/200 000 habitantes. Con una inciden-
cia alrededor de 1 en 100000 relaciones incidencia, mu-
jer: hombre 2:1. Con alteracion del sistema inmunoldgi-
co. presentamos el caso de paciente masculino de 14
afios de edad, procedente de Comayagua Honduras con
antecedentes personales patolégicos desde hace un afio
de presentar debilidad muscular en miembros inferiores
y decide buscar atencion medica en el hospital ma-
terno infantil de Tegucigalpa Honduras al ingreso, pre-

ABSTRACT

Juvenile dermatomiosytis is one of the disorders of a group
denominated dermatomiosytis-polimiosytis complex. The disor-
ders of this complex are characterized by the presence of helio-
trope edema, muscular damage caused by an inflammatory
process in blood vessels, muscular tissue and joints. Epidemio-
logical studies report a variable incidence; 0.5/100.000 in Fin-
land, 14/1.000.000 in Sweden, and according to the region in
the USA; between 1 to 8/200.000 inhabitants. With an inci-
dence of 1/100.000, and a relationship-incidence, woman: man
2:1, in people with immunity alterations. A case of dermatomio-
sytis is presented, of 14 years old masculine patient, without
any relevant clinical background. The actual disease had a
progressive instauration, showing a regular general condition.
He is from Comayagua, Honduras. The patient presents a year
of history of weakness in lower limbs, and decides to get medi-

sentando debilidad muscular que le imposibilitaba cami-
nar y levantar sus brazos por encima de sus hombros y
cansancio facil, ademas dolor intenso en extremidades y
region dorso lateral presentando una coloracion eritema-
toso violacea simétrica en manos, brazos, zona central
de la cara y tronco superior region posterolateral presen-
tando edema peri orbitario y de extremidades superiores.
Ademas con edema peri orbitario y de extremidades dis-
tales superiores, palidez peri bucal, piel con descama-
cion generalizada y lesiones hipocromias que rodean el
parpado vy lesiones ulceradas a nivel de codo derecho y
region sacra de pequefo tamano. El diagnéstico sospe-
chado clinicamente se confirma con las enzimas muscu-
lares séricas, la electromiografia y la biopsia muscular.
La mayoria de los pacientes responden a los corticoste-
roides.
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exantema,

cal attention in the "Maternal-Pediatrics Hospital" in Tegucigal-
pa, Honduras. At the admission he had muscular weakness, to
the point he could not raise his arms above his shoulder. He
also got easily }fatigued and intense pain in limbs and dorsolat-
eral region, presenting erythematous- purple coloration in his
hands, arms, central facial zone, and posterior lateral region.
Also, periorbital and upper limbs edema could be seen, accom-
panied with perioral paleness, scales on skin and hypochromic
lesions that surround the eye-lid. He also presented small ul-
cerated lesions on the right elbow and sacrum. The suspected
diagnose was confirmed with muscular serum enzymes, elec-
tromyography and muscular biopsy. Most of the patients have
good outcomes with steroids.

Key words: dermatomyositis, muscles, exanthema, ster-
oids (source: MeSH NLM)
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INTRODUCCION

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad sistémica,
cronica y poco frecuente caracterizada por afectacion de la piel
y el sistema musculo esquelético, con dafio temprano de los
vasos sanguineos , y cuya etiologia auto inmunitaria ha sido
ampliamente estudiada en los ultimos tiempos. La enfermedad
se manifiesta luego de un desencadenante ambiental en indivi-
duos genéticamente susceptibles, Se cree que la dermatomio-
sitis Juvenil es una enfermedad autoinmune. Estudios epide-
mioldgicos reportan incidencia variable de 0,5/100 000 en Fin-
landia, 14/1 millén en Suecia y segun la regién de los EE.UU.
entre 8 a 1/200 000 habitantes. ' con una incidencia alrededor
de 1 en 100000 (relacién incidencia, mujer: hombre 2:1). Exis-
te una fuerte asociacion con el sistema de histocompatibilidad
humana HLA, en especial con el alelo HLA-DQA1*0501 en
nifios caucasicos, africanos, americanos e hispanos.* Puede
aparecer en cualquier edad, pero hay un predominio con la
mayor incidencia entre los 5-15 afios.®

En la DMJ la inflamacion ocurre en el ambito de los pequefios
vasos sanguineos de la piel ("dermatitis") y del musculo
("miositis"). Las miopatias inflamatorias idiopaticas compren-
den varios subgrupos heterogéneos, caracterizados por ser
adquiridos y no hereditarios, de causa no conocida y con indi-
cios de mecanismos patogenéticos autoinmunes, de naturale-
za inflamatoria con afectacion muscular mas o menos focal en
base a los estudios biépsicos y con incrementos de la creatin-
kinasa (CK). Las primeras caracteristicas de DMJ general-
mente es la presencia de una erupcién 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. También es frecuen-
te el eritema y edema de ambos parpados con un color viola-
ceo caracteristico conocido como eritema heliotropo. Puede
observarse también un eritema foto localizado en ambas meji-
llas con enrojecimiento facial, hinchazon alrededor de los ojos
y sobre las mejillas ©. Para realizar el diagnéstico de la enfer-
medad es necesario que se cumplan los criterios siguientes:
debilidad muscular proximal, elevacién de las enzimas muscu-
lares, electromiografia con cambios de miopatia y biopsia mus-
cular que demuestre vasculitis, necrosis o inflamacion. En las
biopsias es posible observar depésitos de inmunoglobulinas y
complemento en las paredes de los vasos de musculos y el
infiltrado inflamatorio es peri vascular y perifascicular. ’

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 14 afios de edad, procedente de Coma-
yagua Honduras que consulta al centro de salud de su comu-
nidad por presentar fiebre de 3 dias de evolucion, subjetiva-
mente elevada, acompafiada de escalofrios y sudoraciones
profusa sin predominio de horario, que se atenuaba con aceta-
minofén 2 tabletas via oral de 500 mg cada 8 horas, concomi-
tantemente refiere mialgias, artralgias y debilidad muscular.

Con antecedentes personales patoldgicos desde hace un afo
de presentar debilidad muscular en miembros inferiores y
decide buscar atencién medica en el hospital materno infantil
de Tegucigalpa Honduras. Al ingreso, presentando debilidad
muscular que le imposibilitaba caminar y levantar sus brazos
por encima de sus hombros y cansancio facil, ademas dolor
intenso en extremidades y region dorso lateral presentando
una coloracién eritematoso violacea simétrica en manos, bra-
z0s, zona central de la cara y tronco superior (regién posterola-
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teral) presentando edema peri orbitario y de extremidades su-
periores. Ver figura (1- 3).

Al examen fisico se evallia un adolescente de 33 kg de peso,
FC: 71x’, FR: 24x’, T: 38.5 °C, P/A: 110/80 mmhg. Con edema
peri orbitario y de extremidades distales superiores, palidez
peri bucal, piel con descamacion generalizada y lesiones hipo-
cromias que rodean el parpado y lesiones ulceradas a nivel de
codo derecho y region sacra de pequefio tamafio, miembros
inferiores con impotencia funcional, debilidad muscular simétri-
ca que impide caminar, hipotonia muscular con dolor a la pal-
pacion, reflejos osteotendinosos de extremidades tanto supe-
riores como inferiores disminuidos

Los exdmenes complementarios dieron los siguientes resulta-
dos:

HEMOGRAMA : HCT: 37.4% , HB:11.5 g/dl , recuento de
glébulos rojos 6.25x10(8) /ul , recuento de glébulos blancos :
6.41 / ul , neutrdfilos 64.6% , linfocitos 24% , eosinofilos 3.0% ,
basofilos 3% , monocitos :5.7% , LVL :2.4% ,plaquetas :
321,000. QUIMICA SANGUINEA: CPK: 757 U/L; elevadas.
LDH: 520 U/L; elevadas. TGP: 184 U/L; elevadas. TGO: 164
U/L. elevadas. Glicemia: 4,6 mmol/L; normal. Creatinina: 43
mmol/L; normal. Acido Urico: 285 mmol/L; normal FACTOR
REUMATOIDE: positivo. UROCULTIVO: No se aislaron bac-
terias EXAMEN GENERAL DE ORINA: Color: amarillo Turbio
Aspecto claro, examen quimica: bilirrubinas 1° den > =1. PH:
6.0 proteinas 1+ nitritos negativos. ELECTROMIOGRAFIA:
Patoldgico con denervacién motora y sensitiva y signos de
enfermedad inflamatoria del musculo sugestivos de dermato-
miositis juvenil. BIOPSIA MUSCULAR: se observaron infil-
trados de polimorfos nucleares y linfocitos B acompafiado de
depositos de inmunocomplejos y estadios de isquemia y necro-
sis perifacicular.

TRATAMIENTO: Pulsos de metil prednisolona: 990 mg IV cada
dia por 3 dias, Acetaminofén 500 mg V.O cada 6 horas, Oxaci-
lina 825 mg IV cada 6 horas’ Ranitidina 1 tab. Cada dia, Pre-
dnisona 50 mg cada dia por 1 mes’ Plaquinol 'z tab cada dia,
Metrotexate 2.5 mg/kg cada semana y Acido folico 15 mg/kg
V.0 cada dia. Dado los hallazgos clinicos, paraclinicos y pato-
I6gicos se evidencia el diagnéstico de Dermatomiositis juvenil
el paciente es ingresado a la sala de medicina pediatrica
para su seguimiento médico.

Fig. 1. Papulas violaceas que aparecen en el dorso de las
articulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas (Papulas
de Gottron)
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Fig. 2. Eritema facial extenso, no edematoso.

DISCUSION

El diagnostico de DMJ se establece ante la presencia de mani-
festaciones dérmicas caracteristicas, debilidad muscular proxi-
mal y elevacién de enzimas musculares en ausencia de datos
de laboratorio correspondientes a LES o enfermedad mixta del
tejido conjuntivo (EMTC). El sintoma fundamental es la debili-
dad muscular simétrica de predominio proximal acompafada
de mialgia, hiperalgesia y edema indurado en este paciente los
sintomas se iniciaron de esta forma. El 75 % de los pacientes
presentan sintomas cutaneos y edema periorbitario.

En 1975 Bohan y Peter propusieron los primeros

criterios de la DMJ '

° Debilidad proximal simétrica que progresa en semanas
0 meses.

° Biopsia muscular con evidencia de miopatia inflamato-
ria.

. Elevacion de enzimas musculares séricas.

. Electromiografia con caracteristicas de miopatia.

° Erupcién cutanea tipica de dermatomiositis.

Diagnéstico definitivo: mas de tres criterios con lesiones cuta-
neas caracteristicas

Diagnéstico probable: dos criterios con lesiones cutaneas ca-
racteristicas

Diagndstico posible: un criterio con lesiones cutaneas caracte-
risticas

Pruebas complementarias

° Determinacién de enzimas musculares. CPK, GOT,
GPT, LDH. Deben medirse las cuatro enzimas, porque
hay casos que cursan con elevacion de una sola de
ellas.

. Electromiograma. Signos correspondientes a una mio-
patia y denervacion, consistentes en potenciales de
corta duracion y baja amplitud, actividad espontanea de
denervacion y descargas positivas de alta frecuencia.

. Biopsia muscular. Aparecen cambios correspondientes
a
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Fig. 3. Se observan maculas y placas eritematosas que
aparecen en el dorso de las articulaciones codos y rodi-
llas (Signo de Gottron)

. Miositis inflamatoria, con infiltrado inflamatorio perimi-
sial, atrofia perifascicular y presencia de vasculitis ca-
racteristica.

. Hemograma, VSG y PCR. No suelen presentar altera-
ciones significativas.
. ANA. Positivos en un 60% aproximadamente, general-

mente inespecificos.

Los objetivos del tratamiento son preservar y mejorar la fun-
cién muscular, prevenir la atrofia por desuso y evitar contractu-
ras musculares que resultan de la limitada movilidad articular y
de la cicatrizacion fibrotica muscular. ©° El pilar del tratamiento
farmacologico son los corticoides a altas dosis en su fase de
ataque, prednisona 1-2 mg/kg/dia durante un mes o tres a cin-
co pulsos de metilprednisolona 20-30 mg/kg/dia. Al lograr me-
joria clinica y descenso de los parametros de laboratorio, se
inicia la fase de mantenimiento con disminucion de la dosis un
20-25% cada 3-4 semanas, hasta llegar a 10-15 mg/kg/dia. Si
no hay respuesta al tratamiento se requieren altas dosis, se
recurre a los inmunosupresores (metotrexato y ciclosporina
A).Son importantes la terapia fisica y la rehabilitacion, dirigidas
por personal entrenado. De ambas partes del tratamiento de-
penden las secuelas que dejen la enfermedad y la incapacidad
a futuro.™

Las complicaciones mas frecuentes en 9Ios nifos son las calcifi-
caciones, las vasculitis y la paniculitis.

l. Calcificaciones: Ocurren en un 40-70% de los casos de
DM juvenil frente a un 5% de las DM del adulto. Se in-
terpretan como calcificaciones distréficas resultado final
de la necrosis muscular consecutiva a la destruccion
vascular de los vasos de la musculatura afectada.

Il. Vasculitis del tubo digestivo: Se deben a la oclusion
arterial y venosa por hiperplasia de la intima que da
lugar a necrosis e infartos.

II. Paniculitis Una complicacion poco conocida, por infre-
cuente de la DM infanto-juvenil
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El diagndstico diferencial se plantea con las miositis infeccio-
sas, miopatias del tipo de distrofias musculares, miopatias
metabdlicas y endocrinas, enfermedades neurologias asocia-
das a trastornos miopaticos, asi como con otras enfermedades
reumatoldgicas. Para realizar el diagnostico positivo del pa-
ciente tuvimos en cuenta los criterios establecidos por Bohan y
Peter. El diagnéstico definitivo en este paciente se requirié la
presencia de los cuatro enumerados: debilidad muscular pro-
ximal simétrica, elevacion de enzimas musculares, electromio-
grafia tipica de la miositis y biopsia muscular compatible con
miositis inflamatoria. En conclusion debemos considerar que
la Dermatomiositis juvenil es una patologia poco frecuente en
nuestro medio y que la mayoria de los pacientes tienen una
larga evolucion antes de que se les realice su diagnéstico, lo
que disminuye las expectativas de vida y dificulta su tratamien-
to y lleva a una alta tasa de mortalidad.
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