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OBJETIVOS: 

Determinar el 9rado y frecuencia de alteraciones existen­
tes en la función cardiopulmonar en pacientes pediátricos con 
dla9n6stlco de Dermatomlosltls Juvenil que se encuentran bajo 
control en el servicio de l'ledlclna Interna, área de Reumatolo­
gla del Hospital General y Hospital de Especialidades del Cen­
tro Médico La Raza. 
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ANTECEDENTES CIENTIFICOS: 

!.a Pollmiosi tis es una miopatla inflamator la de causa 
desconocida, a la cual stJ aplica ol término ilermatomlosi.tis 
unte la prescncla de manifostacioncs cutaneas características. 
Par.~ definir Polimiositis (Pl'll y Oermatomim;itis (DM) pueden 
uti ilzc1rsa cinco criterios mayores, dichos criterios incluyen: 
La presencia de debilidad muscular proximal; Cambios caracte­
rlst.icos en la biopsia muscular; Elevación sérlca de enzimas 
musculares; Una triada de anormalidades clectromloc¡ráficas; 
y, por último, La afección cutánea caracterlstica manifestada 
por colornci6n violácea de los párpados {en heliotropo), edema 
µeriorbltal y la presencia de dermatitis eritematosa en el -
dorso do las manos (signo de Gottron). (1 y 2) 

Los criterios anteriores se utilizdn de ia siguiente 
m;mura: Oermatomiositls: a) Diagnóstico Definitivo: tres ó, -
<:untro criterios más las manifestaciones cutáneas. b) Diagnós­
tico probable: dos crit<>rios más las manift>staciollcs cutaneas. 
c)l)iaqnóstlco poslblo: Un criterio más las manifestaciones cu­
tfmeas. Para Po l lmiositis: a) iliagnóstico Definitivo: tres ó 
cuatro criterios. b) Diagnóstico probable: tres criterios. 
e) llinqnóstico posible: dos criterios. (1 y 2) 

En 197!>, Oohan y cols. enunciaron una clasificación 
para las miopatias inflamatorias agrupándolas de la siguiente 
manera: l. Poi imiositis ldeopática Prlmaria. 2. Dermatomiosi­
tis ldeopática Primaria. J. Oermatomiositis y Poiimiositls -
asociada con Neoplasia. 4. Dermatomiositis y Poilmiositis de 
la Ninez asociada con Vasculitis. !>. Sindrome de Sobreposi­
ción. (2) 

La Dcrmatomiositis de la ninez (Oermatomiositls Juve­
nil) es una entidad cilnico patolñqica aparte la cual frecuen­
temente se asocia con vasculitis prominente. La severidad de 
el espectro complica el estudio de estas alteracaiones como u­
na <'ntidad individual (2). La OMSJ es una entidad que se dls­
tinque de la forma del adulto por poseer carJctcristicas cli­
nicc:ls diferentes y usualmente se clasifica como una entidad -
colágeno vascular. (3) 

Aunque se desconoce la patoqénesis du esta enfermedad. 
e~iste evidencia acerca de la posibilidad de una base inmuno­
lógica. Dawkins y cols. han observado la presencia de depósi­
tos de lc¡G, lgM y C3 en la intima y la media de los vasos mus­
culares de nueve de once ninos con DMSJ. Postulando que este 
cambio puede ser evidencia de formación de complejos inmunes 
aiend~ este uno de tus mecanismos implicados en el ddftO muscu­
lar. (•11 

El dano muscular está asociado con oclusión vascular 
y con la presencia de infiltrados perifasciculares de células 
mononucleares. (3) Se hil observado la producción de l lnfoto­
><ina por linfocitos sensibilizados d músculo en pacientes con 
OMSJ lo que sugiere una posible respuesta inmune mediada por 
células. (4) 
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La Historia Natural de la DMSJ es extremadamente variable. 
frecuentemente el inicio es insidioso, sin embargo algunos ca­
sos son agudos y fulminantes. Cuando ocurre la muerte esta -
puede deberse a complicaciones gastrointestinaes, arritmias -
cardiacas. miocarditis ó insuficiencia respiratoria. (3) 

Durante las dos últimas décadas el curso clinico y el pro­
nóstico de la DMSJ ha mejorado notablemente gracias al adve­
nimiento de los asteroides y otros agentes inmunosupresores. 
El tratamiento con esteroides mejora el pronó~tico, observan­
dose una reducción notable en el indice de mortalidad desde un 
33% a menos del 10\. 

En forma irregular, se ha encontrado afectación a otros ór 
ganes y sistemas en la DMSJ siendo estos el gastrointestinal. 
el cardiopulmonar y el renal. (3) En cerca del 50\ de los a­
dultos afectados so produce enfermedad pulmonar con evidenciH 
clínica y en el 5-10% do los casos hay evidencia radlogréfica 
de Enfermedad Pulmonar Intersticial CEPIJ. La fibrosis pulmo­
nar y los cambios radlo9ráficos so producen tanto cm adultos 
como en ninos aún en ausencia de s1ntomas respiratorios. (5) 

En un estudio realizado por Pachman y Cooke, se determinó 
que el 70% de los pacientes tenian una disminución rentrlctlva 
de la capacidad ventilatoria la cual era significativa aunque 
cl!nicamente no hubieran manifestaciones de disnea. En la -
DMSJ tambien se han descrito lus alteraciones cardiacas. En 
pacientes con Polimiositis Dermatomiositis (PM-DM) so ha rcpor 
tado evidencia electrocardiográfica de pericarditis, miocardi­
tis y arritmias. (6) 

Oppenheim en 1099 fue el primero en describir la presencia 
de lesiones cardiacas asociadas a este padecimiento. Shcar en 
1?51 sei'laló que en algunos casos ocurre PM con afectación al 
pericardio. En 1951 Radermaecker y Van Bogacrt describieron 
la presencia de lesiones cardiacas en PM aguda. Walton y Adams 
en 1958 encontraron evidencia clinica y ECG de dano pericárdi­
co en cuatro de cuarenta cazos clasificados como PM. En 1960 
Barnard y cols. describieron cambios patológicos en el corazón 
de una adolescente africana quo falloció durante la fase aguda 
de PM. (7) 

Lynch. en 1971. reportó un caso de PM asociada con insufi­
ciencia cardiaca congestiva y bloquoo cardiaco completo. Con­
cluyendo que la relación observada entre los camelos histoló­
gicos encontrados en el miocardio y Jos m(Jsculos voluntarios 
es os.cura. Siendo tentador el postular la posibilidad de que 
exista un agente etiológico común que afecte a ambos tejidos. 

En 19'13, Babka y Pepine de3criben un casó de PM asociado 
con un estado cardiovascular hipordinámico refractario al tra­
tamiento. Postulandose que en la PM esto puede ocurrir secun­
dario a varias causas: aumento de las demandas met~bólicas, -
liberación de sustancia motabóllcamcnte activas (catf}colami­
nasj y la producción de productos de degradación con efecto -
estimulador a nivel cardiaco. Otra posibilidad es la de que 
exista una anormalidad subcelular miocardica mils directa y re­
lacionada con el sindrome de miositls. Sil ha sugerido que en 
la PM puede ocurrir un estado sutil de gasto elevado. (0) 
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Se ha observado la presencia de cnmabios histológ leos i­
dénticos en músculo esquelético y músculo cardiaco consisten­
tes en fibrosis y degeneración sarcolémica, adt>más se ha de­
mostrado que la fibrosis del sistema de conducción puede pravo 
car defectos progresivos de la conducción cardiaca. (9) 

En 1976 Singsen y cols. reportan la sociación de PM con -
transtornos del ritmo cardiaco en una nina de 30 meses de edad 
ocasionalmente, han sido reportadas las complicaciones cardia­
cas de la DM de la infancia, sin embargo, resulta dificil ha­
cer una correlación entre la afectación cllnica y los hallaz­
gos patológicos. La revisión de tres autopsias de nii'los con 
DM mostró que todos los pacientes tenlan miocarditis focal in­
tersticial moderada cuya ºevolución parcela ser crónica. Obser­
vandose además pericarditis. Ninguno tenla manifestaciones -
clinicns de enfermedad. Estos hallazgos sugieren que la afecta 
ción cardiaca en la DMSJ es más común de lo que se sospecha en 
base o l,, el lnica. (9) ~ 

Lightfoot en 1977 publica un caso de DM asociada con slnco 
pe recurrente y bloqueo completo. Siguier y cols. fueron los 
primeros en roportar la asociación de DM compl !cada con blo­
queo cardiaco completo. (10) 

Okn y Rasaakka en Finlandia. reportan una incidencia de -
afectación cardiaca del 69\ en sus pacientes con PM. Menclo­
nandoi además que el pronóstico de los pacientes con PM sin -
afectación cardiaca parece ser mejor. (ll) 

Gottdicner en 1978 prospectivamente estudió a 21 pacien­
tcu con PM para determinar función cardiaca encontrando que en 
la PM son frecuentes las arritmias y las anormalidades de con­
ducción, además do observar aumento en el trabajo del ventri­
culo izquierdo y prolapso de la valvula mitral en ausencia de 
sinlomas cardlovasculares. ( 12) 

Dcnbow y Lic realizaron un estudio clinicopatológico en 20 
paclontcs con PM observando evidencia histológica de miocardi­
tis activa en el 30\ de los casoG. La presencia ó ausencia de 
miocarditis estaba en relación con la duraclión de la enferme­
dad pero cm independiente del tratamiento con esteroidcs. Se 
enfatiza en la pr:evalencia do anormnl idodcs olcctr11c.1rdioqrá­
f icns a•wciadas. la cual fué del 72'11. (13) 

Las manifestaciones sugestivas de afectación cardiaca en 
la PM Incluyen arritmias auriculares y ventriculares. cambios 
inespeclf icos del segmento St-T. anormalidades de conducción. 
desviación del eje hacia la izquierda, insuf iclencla cardiaca 
conqestivn. prolapso de la vnlvula mitral y estado cardiovns­
cuiar hiperdlnámico. ( 14) 

Haupt encontró evidencia patológica de afectación cardia­
ca en el 44% do sus pacientes con PM. Encontrando miocarditis 
activa, flbrosis focal. vascul!tis. prollferución de la intima 
y Cosclurosis de la media de los vasos a nivel mioctirdico. Los 
cnmbio<J del sistema de conducción se observaron el el 18\ de 
los casos. (14) 

St.crn rcport? las anormnlidadcs ECG encontradas en un gru­
po ~ •77 pñ.cicntos con PM. de estos 13 pac lentes estaban en -
ne' pcdi.Jtricn. Observ<rndo unn incir*'"?ncin aproxima<l;i del 32% 
s do osr,1 frccucnciu similar entre .:imbos qrupos. Las anor­

dadcs m.is comunes fueron hcmlbloqueo fasciculJantcrior iz­
-<lo y b 1 oquco de rnm;i dercchil. ¡ i 5) 
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Con respecto a la afectación pulmonar en pacientes con PM­
DM Hepper y cols. observaron tres mecanismos implicados en la 
aparición de complicaciones pulmonares, los cuales son: l. As­
piración del contenido esofágico secundarlo a alteraciones en 
la motilidad del esófago. 2. Hipoventilación y retención de 
secreciones secundario a debilidad de los músculos respirato­
rios. 3. Enfermedad a nivel del parénquima pulmonar en la for 
ma de Fibrosis Pulmonar Intersticial (FPI). (16) 

Además de enunciarse dos posibles mecanismos iatrogénicos 
de complicaciones pulmonares: infecciones pulmonares oportu­
nistas y neumonitis por hipersensibilidad inducida por drogas. 

En 1984, Dickey estudió a 42 pacientes con PM-DM encon-­
trando que el 48% de los pacientes desarrolló una forma de en­
fermedad pulmonar evidente. El 31\ de todos los pacientes e­
xaminados prospectivamente tuvieron evidencia fisiológica de 
EPI. (16 l 

La EPI asociada con enfermedades del tejido conectivo fue 
descrita por primera vez en los anos cuarenta. En la actuali­
dad hay un total de 65 casos descritos. · Se observó una preva­
lencia de EPI con evidencia radiológica del 10\ y del 31\ 
cuando se realizaron pruebas de función pulmonar. Oe los 65 
casos descritos, el 55\ se asoció a PM y el 45\ a DM. (17) 

La patogénesis de la EPI asociada a PM-DM es oscura. Se 
cree que la lesión pulmonar Inicial está mediada inmunológica­
mente, esto en base a la observación de la gran infiltración 
de células inmunoefectoras en las lesiones iniciales. Aún no 
se ha aclarado la relativa importancia de la inmunidad celular 
los anticuerpos citot6xicos y el dano por complejos inmunes. 

Una importante causa de mortalidad en pacientes con PM-DM 
es la neumon1a por aspiración. El 14% de los pacientes en es­
ta serie desarrolló cuando menos un episodio de ncumonla por 
aspiración durante el periodo de seguimiento. En todos los -
paciente, con excepción de uno, secncontró disfunción fnrlngea 

La insuficiencia ven ti latoria en la p;1-DM se caracteriza 
por la presencia de disfunción inspiratorla y espiratoria. La 
debilidad de los músculos inspiratorios resulta en una respi­
ración poco profunda, episódica e insuficiente la cual favo­
rece la formación de atclectasias. La debilidad de los múscu­
los espiratorios se refleja en la existencia de un mecanismo 
defectuoso de la tos lo cual contribuye al aumento de la inci­
dencia do aspiración, atolectasia y neumonía. (17) El meca­
nismo de retención crónica de C02 en la insuficiencia resplra­
toria neuromuscular probablemente se debe a una disminución de 
el esfuerzo insplratorio secundario al trabajo respiratorio a-
umentado. ( 16) ' 

Martín y cols. realizaron pruebas de función pulmonar (Ca­
pacidad pulmonar total. Capacidad Vltal Forzada y Volumen es­
.piratorio forzado en un segundo) en 10 pacientes con PM-OM en­
c.ontrando que el poder muscular rrespiratorio disminuido es u­
na manifestación común de PM-DM activa. Enfatizando en el he­
cho de que el poder respiratorio puede estar marcadamente dis­
~lnuido sin causar cambios significativos en las PFP rutlna-

3s. La determinación de· las presiones respiratorias máximas 
nstltuye otra medida objetiva que puede utilizarse para eva­
.ar el curso el 1nico del pac.:iente. aportando al el lnico in-
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formación acerca del poder respiratorio y de la capacidad del 
paciente para generar una tos efectiva. Siendo esto de utili­
dad para identificar pacientes con mayor riesgo de sufrir neu­
monla por aspiración ó nelllftOnltls. (18) 

Takizawa y cols. estudiaron a catorce pacientes con 
PM-DM encontrando que el 64\ de los pacientes tenlan EPI, to­
dos tos pacientes tenlan dla9nóstico definitivo de Dermatomio­
si tis. (19) 

La EPI ocurre mAs frecuentemente de lo que previamente 
se habla reportado y es muy importante determinar su existen­
cia para la evaluación del curso clinlco del paciente. (20) 

Aproximadamente el 50\ de los pacientes con DM desa­
rrollan complicaciones pulmonares, estimándose que entre el 5 
y 10\ de los pacientes fallecen a consecuencia de al9una COll­
plicaci ión pulmonar. (21) 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA: 

f\ través de los anos, estudios hechos principalmente 
en adultos, muestran evidencia acerca de el hecho de que en la 

Pollmlosltls DennatOllllosltls puede haber afectación Importante 
de Los slste111as cardlovascular y respiratorio existiendo la -
poslbll idad de que estas alteraciones pasen desapercibidas -
desde el punto de vista clinlco con el consiguiente incremento 
de La morbi-mortal !dad seg(ln lo mencionado en diferentes re­
portes en los cuales además se sugiere que el pronóstico de -
los pacientes con Dl'l-Pl'! sin afectación cardiaca ó pulmonar -
suele ser mejor. 

El Interés de nosotros al realizar este estudio radica 
en la posibi l ldad de lograr que mediante este se logre mejo­
rar el tratamiento y pronóstico de este tipo de pacientes ha­
ciendo una detección temprana de las posibles complicaciones. 



-8-

MATERIAL V METODOS: 
Se reali2ó interrogatorio detallado, exploración -

flsica completa y revisión de los expedientes de todos los pa­
cientes catalogados como portadores de DMSJ. Se revisaron -
biopsias musculares y electomlografias verificando que se reu­
nieran los criterios de Bohan para Oermatomiositls Juvenil. 

Se informó a los padres de los pacientes acerca de los 
procedimientos a realizarse y se citaron los nillos para la -
realización de los estudios. 

Con respecto a la función cardiaca esta se determinó 
mediante: 
a) Placa de tórax: determinando Indice cardiaco y la presencia 
ó ausencia de hipertensión venocapllar. 
b) ECG: de superficie, con 12 derivaciones en las cuales se -
analizó: P·R, QRS. ritmo, transtornos de repolarización ó -

arritmias. as! como crecimiento de cavidades. 
c) Ecocardiograma: modo M y bidimensional valorando morfol09!a 
áe las válvulas. calculando fracción de eyección. además de 
buscar alteraciones estructurales. 
d) Bolter: se ies colocó Holter con registro continuo durante 
24 hrs. determinando transtornos del ritmo y conducción. 
e) Medicina Nuclear: se determinó fracción de expulsión medi­
ante Gammagrafia. Se utilizó una cámara de centelleo acoplada 
a una computadora con un polimador de baja enerqla para todos 

i os prop6s itos. El programa u ti 1 1 zado fue el espec 1 f leo para 
determinar fracción de expulsión. La dosis de material radio• 
activo utilizado fue de 1.5 mqs. de solución de pirofosfatos 
disuc'1to en 2 mls. de soluclón fisiológica, para marcado de e­
ritrocitos. Inyectando a los 20 minutos 20 mll!curlos de tecne 
s!o 99. Colocandosc ~I paciente los electrodos para el ECO que 
Vil acoplado a la cámara de ccntcl leo. Tomando las imár¡.encs con 
el paciente en decúbito dorsal en proyección oblicua izquierda 
ilf\terior. 
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Con respecto a la función respiratoria esta se deter­
minó mediante: 
a) Placa de tórax: evaluando la presencia ó ausencia de Enfer­
medad Pulmonar Intersticial. 
b) Pruebas de función respiratoria: estas se efectuaron con 
el fin de cuantificar pará110tros de l'lecánica Respiratoria y de 
Ventilación e Intercambio 9aseoso. 
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UNIVERSO DE TRABAJO: 

Se estudiaron todos ios pacientes pediAtrico~ (0-16 
anos) con diagnóstico de Dennat0111iositls Juvenil CDl'ISJJ que se 
encuentran en control en el Servicio de !'ledicina Interna Pe­
dlAtrlca, Area de Rewnatologia del Hospital General y Hospital 
de Especialidades del Centro Médico La Raza. 

CRITERIOS DE INCLUSION: 

Se incluyeron en el estudios todos los pacientes meno­
res de 16 anos de edad con diagnóstico de DllSJ catalogado cotno 

tai de acuerdo a los criterios de Bohan y Peter independiente­
mente del sexo y el estado nutricional. 

CRITERIOS DE EXCLUSION: 

Se excluyeron los pacientes que durante el periodo de 
estudio desarrollaran enfermedades cardiopulmonares que no so 
relacionaban con el diagnóstico de DMSJ. No se excluyó ninqun 
paciente. 

CRITERIOS DE NO INCLUSION: 

No se incluyeron en el estudio los pacientes que cur­
saban con otras enfermedades cardiopulmonares asi como aque­
l los con otras enfermedades del tejido conectivo ó sindrome de 
sobreposición. 
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DISENO DEL ESTUDIO: 

El estudio realizado fue de tipo Observacional, Des­
criptivo y Transversal. 

VARIABLES: 

Variable Independiente: Dermatomiositis Juvenil. 

Variable Dependiente: Función CardJopulmonar. 

CONSIDERACIONES ETICAS: 

Se consideró que este tipo de estudios forman par­
te del protocolo de vigilancia de los pacientes con D/'ISJ por 
lo cual unlcamente se Informó y se solicitó autorización ver­
bal' a los padres de los pacientes. 
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RESULTADOS 

Se estudiaron un total de ocho pacientes de los cuales 

siete pertenec~an al sexo fe111enino y uno al sexo masculino, 

las pruebas se realizaron durante un periodo de tiempo com-­

prendldo do Junio a Dlciembro de ~989. Se observó que el pro­

medlo de duración de la enfermedad era de cuatro anos. Tres -

pacientes tcnian una evolucllón del padecimiento mayor do un. 

ano. Tres pacientes tenlan un padecimiento con evolución ma­

yor de cinco anos y dos pacientes tenlan una evolución de dos 

anos. (cuadro l) 

El tratamiento administrado a todos los pacientes fue 

con medicamentos inmunosupresoros del tipo de rrednisona -

(PON). l\zatloprina (Azat. J. y Motrotexate CMTX). además de -

llarfarlna (llarf.) en tres ninas que tenlan calclnosls. (cuadro 

2) 

fiasta el momento de finalizar el sequlmlonto. todos -

los ni nos nstudi.ados se manten litn estables con rospncto CJ su 

padecimiento de fondo. (cuadro 2) 

De los pacientes evaluados, tres tenlan manifestacio­

nes respiratorias prevíds, del ti~o de tos en los tres casos, 
esta se reforia como tos productiva, con cxpüc:tor-nci6n blan­

quecina en accesos ocasionnlcB y rebelde al manejo ml!dico. En 
uno de los pacientes además se reportó la presencia de hemop­

tisis en su primera hospltallzaclón. cabe mencionar· que este 

es el unlco paciente d"l sexo masculino del estudio. En rela­

ción a las manifestaciones cardiacasr unicaanentc uni:1 paciente 

haabla tenido d!snoa pJrOK[St!Cil y t<1qUlc<1r<lia hilCe C[nco anos 

rccuperandose post.oriormente; cabe mene iorh.lr que estn es la -

paciente que tiene el mayor tiempo de evolución. (cuadre 3) 

Las radioqraflas de tórax no mostraron evidencia de -

cnrdiomegalia 6 hir.ertensión venocapllar "n ninguno de los pa­

cientes estudiados. 

Se efectuó Electrocardiograma en siete pacientes. ob-
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servando la presencia de hjpertrofla de vcntricuio dr.rer.ho er• 

dos casos. En n inquno de los pac lentes se obser\.·;1r11n d 1 t.f'r;:w Ju 

nes en el rl trno. en f'f QRS o on el P-M. tamJ,Jor.11 hub11 t•vidr.ncirt 

de bloqueo. (cuadro 4) 
Se tomó ecocardio9r""'a a los ocho pac1e11t.Hs. observa­

mos fracción de eyección normal en cinco casos > dism1nuldn cr. 
tres pacfentes. En dos de los pacfentus ddern/ts Sf! obS~H·vó -

pulmonar aplanada y en uno. funrlón ventr·iculdr d1smlfnllcitt Hn 

ninquno de los casos cstudiadofii se repor·tó dlt.r.wión valvul;1r 

6 alguna otra alteración esLruc:turnl. (cuadro 5) 
lln relación al Holter. dicho estudio no tuc v11l<wable 

en dos casos debido a problc:mas: inherentes al .ipdrdLo dt: ruqi!~ 

trotro. En los seis pacientes rustantcs los resul f.,tdos m1cnn· 

trados fueron: cuatr·o pac:i entes con taquictJr·d i él si nu: .. 11 si nnrlo 

ol roporlt: 01 1cial como csl1Jdio normaJ. 1':r1 una paci1?1111· .·.•· 

portó migración del naarcapllso ocasional y arritmi;1 s1r1usal .Los 

otros dos estudios f'uercm normnlcs. (cuadro fd 

La ventriculoqarnmagraff;i sr. rFJ11l Izó en \:inr''' pucicrnt.os 

obscrvandose aJtcract6r. en tres casos. Los hal l<lZCJO~" fur.ron 

disminución du lil fntcci6r1 de mq,ul!>Jón ~n 10~ t n.:s, 1:0 fJ••s -

pacientr.s so detonnin6 fracc:ión df• expulsión de vcmlric:ulo do­

rechu siendo est.ll dtt 41 y 33\ r esp¡.~et. 11,:;1monLf', Jt mi urltl Pü· 

ciente se habla duLr:rminado tr.1c~fón de: PXpul<tiiór dP vcnt.r·l­

culo i zqu lerdo. s i~ndo esta dr~ '>J't f.nh ran<Jl•S rir.rrna ! os ~e op­

tados son: para ventriculo dere1:hr•: 1tJ- 4}1•'t. y purd \•cnlriculo 

izquierdo: ~'j-IJO.."· So observó dismtnución dH la intensidad do 

contracción en dos casos. (<:uñdr·r, ? 1 

Las radioqrr1fius dH t.hr::ix mo~truron O\iidnncJ.:t de fi­

brosis pulmonaJ: intnrst1cjnl 1 f-1'1, en tres ntrlos, Cd3os: 1. 4 

y 6. Las demás radfoyrafias no •!V1donciaron alteriJc:ión de este 

tipo. 
Las pruebas do función respi r·atc..1r1u (PPf<) St! efcct.ua­

nm en todos los pacientes con ha! l<1zgos del tipo de obstru­
cción de minima a moderada en tres caso8. ~~n cuatro paciontes 

se reportó restricción que iba de Jebe a moderada. én uno de 

los pacientes esta restricción condicionaba hipoxem1a leve. 
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lln otra paciente se reportó hiper-rea<:tivldad moderada a nivol 

rentral y periférico. Se observó mejorld con adminlstsrac:d;ón 

dtl broncodiiatador en un caso. <cuadro 8J 

Se considera que los ocho casos en el m011ento actual 

se encuentran en periodo de remisión de la patolo9la de fondo. 
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CUADRO No. 1 

CARACTBRISTICAS DB LOS PACIBNT~S CON Dl'ISJ: 

~ ~ §fil!Q TIBl'IPO DB BVOLUC!ON 

lJa F allo 2 meses. 

2 15a p 7 allos. 

J lJa , 2 allos 8 meses. 

4 16a p allo 4 !"eses. 

5 12a F 2 allos ~ meses. 

6 lla p 6 allos. 

7 15a F 10 allos. 

8 12a M 1 ano 6 meses. 
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CUADRO No. 2 

CARACTllRlSTlCAS DE LOS PACIENTES CON DMSJ: 

~ CALCINOSIS TRATAMIENTO RllCIBllJO ESTADO ACTU ... L 

PDN, l'ITXr Warf. Estable 

2 PDN, Azat., llarf. Estable 

3 PON. Azat. Es\:able 

4 PON, Azat;. Estable 

5 PON. Azat. Estable 

6 PON, llarf. Estable 

7 PON. Azat., 1'11'!(, Warf. Estable 

8 PON, Azat . Estable 

• 
PDN: Prednisona. 

P'ITX: l'letrotexate. 

Azat.: Azatioprina. 

Warf.: Warfilrina. 
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CUADRO No. 3 

l'\ANIFESTACIONES CARDIOPUIJIONARBS PREVIAS: 

~ RESPIRATORIAS CllRDlllCAS 

Tos en accesos. No. 

2 No. No.-

3 Tos ocasional. No. 

4 No. No. 

5 No. No. 

6 No. No. 

7 No. Disnea parox.; taquicardia 

8 Tos y hemoptisis. No. 
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CUAURO No. 4 

CARACTERIST!CllS ELECTROCARDIOGRAFICJ\S DE PACIENTES CON OMSJ: 

CJ\SO ~ !!.!1!!l 
60x' Slnusal. 

2 84x' Slnusal. 

.1 b4x' Sinusal. 

4 

5 80x' Slnusal. 

6 82x' Slnusal. 

7 80x' Slnusal. 

8 75x' Slnusal. 

1'-R Normal: O. 1)·0. 18 

ORS Normal: 0.08-0.10 

f:.ft . 

o. 16 

0.16 

o. 14 

0.12 

0.14 

0.16 

0.18 

Q!!2 CREC. CAVIDADES 

0.08 No. 

0.08 Sokol_ov 35. 

0.09 No. 

0.08 No. 

O. !O No. 

o. 10 Hipert. V.D. 

Q.08 No. 



-19-

CUADRO No. 5 

RESULTA!JOS DE ECOCl\RDIOGRAFIA EN PACIENTES CON l>MSJ: 

4 

5 

6 

7 

B 

Lli.. 
72% 

73% 

66\ 

65\ 

57\ 

67% 

66% 

53% 

ANORMALlDADES OBSEHVADAS 

Ninguna. 

H i pertrof 1 a tabique IV. 

Ninguna. 

Función ventricular disminuida 

Función ventricular disminuida 

Ninguna. 

Pulmonar aplanada. 

Nlt,•; \, 

.. 

. • 

• 1-;n esta paciente además so oh~erv6 pulmonar 1 iqor·1mcnt:e · 

aplanadd. 

- ~·racc!ón de Expulsión Normal: M11yor del 60% 

ESTA TESJS NlJ 8 
SAUR DE lA BlawmtA 
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CUADRO No. 6 

RESULTADOS DE EL HOLTER EN PACIENTES CON bMSJ: 

2 

6 

7 

B 

ALTERACIONES OBSERVADAS 

Nlnguna. 

Arrltmla Slnusal ocastorml. 

No valorable. tal Id bat.r.rla. 

Arritmia slnusal. miqrac16n de marcapaso 

Ninguna. 

Taquicardia slnusal frecuente. 

Taquicardia sinusRl ocasional. 

No valorabl.,, ful la dn baLerla. 
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CUADRO No. 7 

RESULTADOS DB VENTRICULOGA!'l'IAGRAFIA EN PACIENTES CON Dl'ISJ: 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

46\ 

41\ 

33\ 

!.:.b..Y.:..L 
57\ 

53\ 

ALTERACIONES OBSERVADAS 

Ninguna. 

Ninguna. 

Dism. lnLens. contracción 

Dlsm. lntens. conL., •• 

Ninguna. 

•• En esta paciente se observó ademAs volumen latido bajo. 

F.E.V.D. Normal: 45-55\ 

F.E.V.!. Nonaal: 55·65\ 



CUADRO No. 8 

RESULTADOS DE LAS PRUEBAS DE FUNCION RESPIRATORIA EN D!'ISJ: 

!IB2.Q PATRON OBSERVADO VOLUl'IBNES 

Obstrucclón central moderada. Normales. 

2 Restrlcclón moderada. Nonnales. 

Restricción mlnima. Normales'. 

4 Hiperreactividad moderada. Normales. 

5 Obst. central mlnima.• Normales. 

6 Obst. central moderada. Nonnales. 

'/ Restricción moderada*• Normales. 

8 Restricción 1 obst. peri f. ue Normales. 

• En esta paciente la obst. no corrtqu con broncodllatador. 

•• !,a obst. se torna minlma con broncodf !atador. 

••• Que provoca hlPoKemla leve. 
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DISCUS.ION 

La historia natural de la Dermatomios!Lis Juvenll­
(DMSJ) es extremadamente variable. frecuentemente el inicio e 
es insidioso. sin embargo en algunos casos es aguda y fulminan 
te. Cuando ocurre la muerte esta puede ser debida o comp! lca­
ciones gastrointestinales. arritmias cardiacas. miocarditis ó 
insuficiencia respiratoria. (3) 

En cerca del 50\ de los pacientes adultos dlectados 
con Polimiositls/Dennatomiositis se produce enfennudad pulmo­
nar con evidencia clinlca, y en el 5-10\ de los casos hay evi­
dencia radiográfica de enfermedad pulmonar intersticial (EPI) 
La fibrosls pulmonar y los cambios respiratorios se producen 
tanto en adui tos como en ni nos con el padecimiento aún un au­
sencia de sintomas respiratorios. (5) 

La Enfermedad Pulmonar Intersticial (EPI) asociada con 
enfermedades del tejido conectivo fue descrita por primera vez 
en los anos cuarenta. Se observó una prevalencia de EPI con 
evidencia radlolóqica del 10\ y del 31\ cuando se realizaron 
pruebas de función pulmonar. (l 'I) 

En el presente estudio. la evidencia radiográfica de 
flbrosis pulmonar se encontró en tres casos (37.5\). Por otro 
lado, mediante las pruebas de función respiratoria se encontró 
que los ocho pacientes estudiados tenlan algún grado de afec­
tación, lo cual sugiere que el dano pulmonar debe tenerse pre­

sente aún en ausencia de datos clinicos que sugieran proble­
ma respiratorio. No se encontró relación entre el tiempo do -
evolución de la enfermedad y el grado de afectación pulmonar. 

Pachman )' Cooke en un estudio hecho a 21 pacientes por 
tadores de DMSJ encontraron que en el 76\ de los casos existia 
disminución restrictiva de la capacidad ventilatorla. (3). Con 
respecto a el estudio hecho encontramos que el patrón restric­
tivo se manifestó en cuatro pacientes (50%), hubo patrón res-
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nbsLrucLivo P.n Lres casos (J'/ ~%) y di!tos de nlp.,rreacaLl\.idad 

bronquial"" un caso (12.~%¡ Trc,. pacicntPs !37.~\l tenian 

mnnift.-!slaviones respiratorias infci.alcs. siendo el único sin­

toma manifestado la presencia de tos productiva con expectora­

ción blanquecina y rebelde al manejo médico. En un caso ade­

más. se reportó la presencia de hemopLlsis la cual muy proba­

blemente s" asoc !aba con vascul i ti s, Sln embarqo, estos trns 

pacientes no mostraban traducción .. ri!dioqráfica en el momento 

del cuad10. Ninguno de los pacientes estudiados ha cursado -

con neumonia. Unicamente un paciente del qrupo presentó además· 

altraciones de la mec,~nica de la deglución (casos;. 

Oka y Rassakka en Finlandia, reportan una Incidencia 

de .1fcctacl6n cardiaca del 69'\ en sus pacientes con dermato­

miositis (trece pacientes). mencionando además que el pronósti 

co de los pacientes con pol im!ositís sin afectación cardiaca 

parece ser mejor. (11) Gottdíener realizó un estudio en 19 

pacientes. encontrando que en la UM son frecuentes las arrit­

mias y las anormlaldades de conducción además de oabsorv<1rse 

aumento del Lraabajo ventricular izquierdo y prolapso de la 

valvul1J mllral en ausencia de sintomas caruiovasculares (12) 

En la prescnt.o invest.Jqación se obs~rvó la presencia 

dí! taquicu•rdi11 sJnusal en cuatro c·Jsos (65'\i. y m1qracíón del 

marcapaso en dos casos (33%), lo cual de cierto modo apoya lo 
enunciado por este autor. Con respecto al ecocardiograma se 

observó disminución de la fración de expulsión en tres pacien­

ws (25\). Aplanamiento de la pulmonar en dos casos. en los -

dem:.s par.lentes el estudio fue ri..>rmal. No se demostró altera­

ción valvular. En relación a la ventrlculogarnmaqrafia se ob­

servó alLer.iclón en fres casos (60\) de cirico a los que se les 

efectuó nl estudio. esta alturaci6n se caracterizaba por la -

presencia de fracción de expulsión disminuida y dismlnuci'ón de 

la intensidad de c:ontración en dos casos. 

De las anormalidades electrocard109réflcas dcscriLas en la 11-

toratura tales como cambios inospcci f !COS dttl segmento ST, ... 

anormal idudes de conducctiln, des\ iación del ej" h'1c1a la lz-
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qulerda y estado cardlovascular hiperdlnamlco (14> nostras ob­
servamos unicamente hipertrofia del ventriculo derecho en dos 
casos, no se evidenciaron otras alteraciones e!ectrocardiogrA­
flcas. Siendo interesante este hallazgo dado que el estudio -
revisado habla sido practicamente en adultos. 
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CONCLUSIONES 

Con este estudio se loqr11. demostrar que, al iqual que 
en el paciente adulto afectado por Dermatomiositis. en el nino 
también son observables alteraciones a nivel cardiopulmonar , · 
que en la mayoria de las ocasiones, no muesstran tr~ducción 
c:l!nica, siendo de especial importancia el detectarlas tempra­
namente mediante la realización de los estudios descritos con 
el fin de poder brindar un tratamiento temprano y eficaz para 
estas compl lcaclones. como lo serla el adiestrar· a los nitlos 
afectados en el manejo de secreciones y la realización de ejer 
clcios resplraotrios. Demostrado esta en la literatura que su 
detección modifica de manera importante el pronóstico. 

Es interesante observar el hecho de que, en este estu­
dio las alteraciones a nivel cardiovascu!ar son mlnimas en com 
paración con las reportadas en los pacientes adultos afectados 

Por supuesto que est<i estudio debe considerarse como 
preliminar ya que para que se realice una valoración completa 
y adecuada es necesario efectuar todas tas pruebas en el mo.­
mento del cuadro agudo cuando se efectua el diagnóstico y con­
tinuar psoteriormente realizando valoraciones periódicas que 
nos determinen cuanto se modifica el ~ronost1co y su relación 
con afección muscular qenerallzada, niveles enzimáticos y las 
modificaciones que pueden provocarse con el tratamiento utili­
zado, lo que hace necesario continuarlo en forma l lneal para 
enunciar conclusiones definitivas. 
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