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OBJETIVOS:

Determinar el grado y frecuencia de alteraciones existen-
tes en la funcién cardiopulmonar en pacientes pedidtricos con
diagnéstico de Dermatomiositis Juvenil que se encuentran bajo
control en el servicio de Medicina Interna, &rea de Reumatolo-
gia del Hospital General y Hospital de Especlalidades del Cen-
tro Médico La Raza.
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ANTECEDENTES CIENTIFICOS:

La Polimjositis es una miopatia inflamatoria de causa
desconocida, a la cual se aplica el término Dermatomiositis
ante la presenclia de manifestaciones cutaneas caracterfisticas.
Para definir Polimiositis (PM) y Dermatomiositis (DM) pueden
utilizarse cinco criterios mayores, dichos criterios incluyen:
La presencia de debilidad muscular proximal; Cambios caracte-
risticos en la blopsia muscular; Elevacién sérica de enzimas
musculares; Una triada de anormalidades electromiograficas;
y. por ultimo, La afeccién cuténea caracteristica manifestada
por coloracion violacea de los pirpados (en heliotropo), edema
periorbital y la presencia dec dermatitis eritematosa en el -
dorso de las manos (signo de Gottron). (1 y 2)

Los criterios anteriores se utilizan de la siquiente
manera: Dermatomiositis: a) Diagnostico Definitivo: tres 6, -
cuatro criterios mas las manifestaciones cutaneas. b) Diagnés-
tico probable: dos criterios mas las manifestaciohes cutaneas.
ciDiagnéstico posible: Un criterio mas las manifestaciones cu-
tinecas. Para Polimiositis: a) Diagnostico Definftivo: tres 6
cuatro criterios. b) Diagnéstico probable: tres criterios.
¢) Diagndstico posible: dos criterios. (1 y 2)

En 1975, Bohan y cols. enhunciaron una clasificacién
para las miopatias inflamatorias agrupdndolas de la siguiente
manera: 1. Polimiositis ideopatica Primaria. 2. Dermatomiosi-
tis Ideopatica Primaria. 3. Dermatomiositis y Polimiositis -
asociada con Neoplasia. 4. Dermatomiositis y Polimiositis de
la Nifiez asociada con Vasculitis. 5. Sindrome de Sobreposi-
cion., (2)

La Dermatomiositis de la nifiez (Dermatomiositis Juve-
nil) es una entidad clinico patolngica aparte la cual frecuen-
temente se asocla con vasculitis prominente. La severidad de
el espectro complica el estudio de estas dlteracaiones como u-
na entidad individual (2). La DMSJ es una entidad que se dis-
tingue de la forma del adulto por poseer caracteristicas cli-
nicas diferentes y usualmente se clasifica como una entidad -
colageno vascular. (3)

Aunque sc desconoce la patogénesis de esta enfermedad,
existe evidencia acerca de la posibilidad de una base inmuno-
l6gica. Dawkins y cols. han observado la presencia de depbsi-
tos de 19G, IgM y C3 en la i{ntima y la media de los vasos mus-
culares de nueve de once nifios con DMSJ. Postulando que este
cambio puede ser evidencia de formacién de complejos inmunes
siends este uno de lus mecanismos implicados en el dafio muscu-
lar. (4

El daflo muscular estd asocliado con oclusion vascular
y con la presencia de infiltrados perifasciculares de células
mononucleares. (3) Se ha observado la produccién de linfoto-
xina por linfocitos sensibilizados a misculo en pacientes con
DMSJ lo que sugiere una posible respuesta inmune mediada por
células. (4)



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, mlocarditis 6 insuficiencia respiratoria. (3)

Durante las dos Gltimas décadas el curso clinico y el pro-
néstico de la DMSJ ha mejorado notablemente gracias al adve-
nimiento de los esteroides y otros agentes inmunosupresores.
El tratamiento con esteroides mejora el pronéstico, observan-
dose una reduccién notable en el indice de mortalidad desde un
33% a menos del 10%.

En forma irregular, se ha encontrado afectacién a otros 6r
ganos y sistemas en la DMSJ siendo estos el gastrointestinal,
el cardiopulmonar y el renal. (3) En cerca del 50% de los a-
dultos afectados se produce enfermedad pulmonar con evidencia
clinica y en el 5-10% de los casos hay evidencia radlogré&fica
de Enfermedad Pulmonar Intersticial (EPI). La fibrosis pulmo-
nar v los cambios radlograficos se producen tanto en adultos
como en nifes aun en ausencia de sintomas respiratorios. (5)

En un estudio realizado por Pachman y Cooke, se determind
que el 78% de los pacientes tenian una disminucién restrictiva
de la capacidad ventilatoria la cual era significativa aunque
clinicamente no hubleran manifestaciones de disnea. En la -
DMSJ tambien se han descrito las alteraciones cardiacas. En
pacientes con Polimiositis Dermatomicsitis (PM-DM) se ha repor
tado evidencia electrocardiogréfica de pericarditis, miocardi-
tis y arritmias. (6)

Oppenheim en 1899 fue cl primero en describir la presencia
de lesiones cardiacas asociadas a este padecimiento. Shear en
1951 seflald que en algunos casos ocurre PM con afectacidn al
pericardio. En 1951 Radermaecker y Van Bogaert describieron
la prescnclia de lesiones cardfacas en PM aguda. Walton y Adams
en 1958 encontraron evidencia clinica y ECG de dafio pericérdi-
co en cuatro de cuarenta casos clasificados como PM. En 1960
Barnard y cols. describieron cambios patoldgicos en el corazéon
de una adolescente africana que fallecié durante la fase aguda
de PM. (7)

Lynch, en 1971, reportd un caso de PM asociada con insufi-
ciencia cardiaca congestiva y bloqueo cardiaco completo. Con-
cluyendo que la relacion observada entre los cambios histol6-
gicos encontrados en el miocardio y los misculos voluntarios
es oscura. Siendo tentador el postular la posibilidad de que
exista un agente ctiol6gico cemln que afecte a ambos tejidos.

En 1973, Babka y Pepine describen un caso de PM asociado
con un estado cardiovascular hiperdindmico refractario al tra-
tamiento. Postulandose que en la PM esto puede ocurrir secun-
dario a varias causas: aumento de las demandas metabdlicas, -~
liberacién de sustancla metabéllicamente activas (catecolami-
nasy vy la produccién de productos de degradacién con efecto -
estimulador a nivel cardfaco. Otra posibilidad es la de que
exista una anormalidad subcelulag miocardica mas directa y re-
lacionada con el sindrome de miositi{s. Se ha sugerido que en
la PM puede ocurrir un estado sutil de gasto elevado. (8)
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Se ha observado la presencia de camabios histolégicos i-
dénticos en misculo esquelético y musculo cardiaco consisten-
tes en fibrosis y degeneracion sarcolémica, ademds se ha de-
mostrado que la fibrosis del sistema de conduccién puede provo
car defectos progresivos de la conduccién cardfaca. (9)

En 1976 Singsen y cols., reportan la sociacién de PM con -
transtornos del ritmo cardiaco en una nifa de 30 meses de edad
ocasionalmente, han sido reportadas las complicaciones cardia-
cas de la DM de la infancia, sin embargo, resulta diffcil ha-
cer una correlaciéon entre la afectacidon clinica y los hallaz-
gos patoldgicos. La revisién de tres autopsias de nifios con
DM mostréd que todos los pacientes tenfan miocarditis focal in-
tersticial moderada cuya ‘evolucién parecia ser crénica. Obser-
vandose ademas pericarditis. Ninguno tenia manifestaciones -
clinicas de enfermedad. Estos hallazgos sugieren que la afecta
cién cardiaca en la DMSJ es mas comin de lo que se sospecha en
base a la clinica. (9) .

Lightfoot en 1977 publica un casc de DM asociada con sinco
pc recurrente y bloqueo completo. Siguier v cols. fucron los
primeros en roportar la asociacién de DM complicada con blo-
queo cardiaco completo. (10}

Oka y Rasaakka cn Finlandia, reportan una incidencia de -
afectacién cardiaca del 69% en sus pacientes con PM. Mencio-
nandoi ademas que el prondstico de los pacientes con PM sin -
afectacion cardfaca parece ser mejor. (11)

Gottdiencr cn 1978 prospectivamente estudié a 21 pacien-
tet con PM para determinar funcién cardiaca encontrando que cn
la PM son frecuentes las arritmias y las anormalidades de con-
ducciobn, ademas de observar aumento en el trabajo del ventri-
culo izquierdo vy prolapso de la valvula mitral en ausencia de
sintomas cardiovasculares. (12)

Denbow y Lic reallzaron un estudio clinicopatolégice en 20
pacicntes con PM observando evidencia histolédgica de miocardi-
tis activa en el 30% de los casos. La presencia 6 ausencia de
miocarditis estaba en relacidon con la duraciién de la enferme-
dad pero cra independiente del tratamiento con esteroides. Se
enfatiza en la prevalencia de anormalidades electrocardiogra-
ficas asociadas, la cual fué del 72%., (13)

Las manifestaciones sugestivas de afectacién cardiaca en
la PM incluyen arritmias auriculares y ventriculares, cambiaos
inespecificos del segmento St-T, anormalidades de conduccién,
desviacién del eje hacia la izquierda, insuficiencia cardiaca
congestiva, prolapso de la valvula mitral y estado cardiovas-
cular hiperdinamico. (14)

Haupt encontrd evidencia patolégica de afectacién cardia-
ca en el 44% de sus pacientes con PM. Encontrando miocarditis
activa, fibrosis focal, vasculitis, proliferaciéon de la intima
y esclerosis de la media de los vasos a nivel miocardico. Los
cambios del sistema de conduccidén se observaron cl el 18% de
los casos. (14)

Stern report9 las anormalidades ECG encontradas en un gru-
po 2 77 pacientes con PM, de estos 13 pacicentes cstaban en -
od pediatrica. Observando una incidencia aproximada del 32%
s do esta f{recuencia similar entre ambos grupos. Las anor-
! dades mis comunes fueron hemibloqueo fasciculoanterior iz-

4o y blogueo de rama derecha. ©i5)
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Con respecto a la afectacién pulmonar en pacientes con PM-
DM Hepper y cols. observaron tres mecanismos implicados en la
aparicién de complicaciones pulmonares, los cuales son: 1. As-
piracion del contenido esof&gico secundario a alteraclones en
la motilidad del eséfago. 2. Hipoventilacién y retencién de
secreciones secundario a debilidad de los misculos respirato-
rios. 3. Enfermedad a nivel del parénquima pulmonar en la for
ma de Fibrosis Pulmonar Intersticial (FPI). (16)

Ademés de enunclarse dos posibles mecanismos iatrogénicos
de complicaciones pulmonares: infecciones pulmonares oportu-
nistas y neumonitis por hipersensibilidad inducida por drogas.

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

La EPI asociada con enfermedades del tejido conectivo fue
descrita por primera vez en los aflos cuarenta., En la actuali-
dad hay un total de 65 casos descritos. ' Se observd una preva-
lencia de EPI con evidencia radiol6gica del 10% y del 31% --
cuando se realizaron pruebas de funcién pulmonar. 0De los 65
casos descritos, el 55% se asocibd a PM y el 45% a DM. (17)

La patogénesis de la EPI asociada a PM-DM es oscura. Se
cree que la lesién pulmonar inicial estd mediada inmunolégica-
mente, esto en base a la observacién de la gran infiltracién
de células inmuncefectoras en las lesfones Iniciales. Adn no
se ha aclarado la relativa importancia de la inmunidad celular
los anticuerpos citotéxicos y el daflo por complejos inmunes.

Una importante causa de mortalidad en pacientes con PM-DM
es la neumonia por aspiracién. El 14% de los pacientes en es-
ta scrie desarrollé cuando menos un episodio de ncumonia por
aspiraciéon durante el perfodo de seguimiento. En todos los -
paciente, con excepcién de uno, scencontré disfuncién faringea

La insuficiencia ventilatoria en la PM-DM St caracteriza
por la presencia de disfuncién inspiratorla y espiratoria. La
debilidad de los musculos inspiratorios resulta en una respi-
racion poco profunda, episédica e insuficiente la cual favo-
rece la formacidén de atelectasias. La debilidad de los miscu-
los espiratorios se refleja en la existencia de un mecanismo
defectuoso de la tos lo cual contri{buye al aumento de la inci-
dencia de aspiracién, atelectasia y neumonia. (17) El meca-
nismo de retencién crénica de CO2 en la insuficiencia respira-
toria neuromuscular probablemente se debe a una disminucion de
el esfuerzo inspiratorio secundario al trabajo respiratorio a-
umentado. (16)

Martin y cols. realizaron pruebas de Funcién pulmonar (Ca-
pacidad pulmonar total, Cepacidad Vital Forzada y Volumen es-
pirator{o forzado en un segundo) en 10 pacientes con PM-DM en-
contrando que el poder muscular rrespiratorio disminuido es u-
na manifestacién comin de PM-DM activa. Enfatizando en el he-
cho de que el poder respiratorio puede estar marcadamente dis-
minuido sin causar cambios significativos en las PFP rutina-

as, La determinacién de' las presiones respiratorias maximas
nstituye otra medida objetiva que puede utilizarse para eva-
ar el curso clinico del paciente, aportando al clinico in-



formaci6bn acerca del poder respiratorio y de la capacidad del
paciente para generar una tos efectiva., Siendo esto de utili-
dad para identificar pacientes con mavor riesgo de sufrir neu-
monia por aspiraciétn 6 neumonitis. (18)

Takizawa y cols. estudiaron a catorce pacientes con
PM-DM encontrando que el 64% de los pacientes tentan EPI, to-
dos los paclentes tenfan diagnéstico definitivo de Dermatomio-
sitis. (19)

La EPI ocurre mds frecuentemente de lo que previamente
se habia reportado y es muy importante determinar su existen-
cia para la evaluaci6n del curso clinico del paciente. (20)

Aproximadamente el 50% de los pacientes con DM desa-
rrolian complicaciones pulmonares, estimandose que entre e! 5
y 10% de los pacientes fallecen a consecuencia de alguna com-
plicaciion puimonar. (21)

.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

A través de los afios, estudios hechos principalmente
en adultos, muestran evidencia acerca de el hecho de que en la
Polimiositis Dermatomiositis puede haber afectacidn importante
de los sistemas cardiovascular y respiratoric existiendo la -
posibilidad de que estas alteraciones pasen desapercibidas -
desde el punto de vista clinico con el consiguiente incremento
de la morbi-mortalidad segGn lo mencionado en diferentes re-
portes en los cuales ademas se sugiere que el pronbstico de -
los pacientes con DM-PM sin afectacién cardiaca 6 pulmonar -
suele ser mejor.

_ El interés de nosotros al realizar este estudio radica
en la posibilidad de lograr que mediante este se logre mejo-
rar el tratamiento y pronbstico de este tipo de pacientes ha-
ciendo una deteccidn temprana de las posibles complicaciones.



MATERIAL Y METODOS:

Se realizd interrogatorio detallado, exploracién -
fisica completa y revisién de los expedientes de todos los pa-
cientes catalogados como portadores de DMSJ). Se revisaron -
biopsias musculares y electomiografias verificando que se reu-
nieran los criterios de Bohan para Dermatomiositis Juvenil.

Se informd a los padres de los pacientes acerca de los
procedimientos a realizarse y se citaron los nifios para la -
realizacion de los estudios.

Con respecto a la funcién cardiaca esta se determind
mediante: -

a) Placa de torax: determinando i{ndice cardiaco y la presencia
6 ausencia de hipertensién venocapilar.

b) ECG: de superficie, con 12 derivaclones en las cuales se -
anallz6: P-R, QRS, ritmo, transtornes de repolarizacidn 6 -
arritmias, asif como crecimiento de cavidades.

¢) Ecocardiograma: modo M y bidimensional valorando morfologfa
de las valwvulas, calculando fraccién de eyeccién., ademis de
buscar alteraciones estructurales.

d) Holter: se les colocd Holter con registro continuo durante
24 hrs. determinando transtornos del ritmo y conduccion.

e) Medicina Nuclear: se determind fraccién de expulsién medi-
ante Cammagrafia. Se utilizé una camara de centelleo acoplada
a una computadora con un polimador de baja energia para todos
los propésitos. El programa utilizado fue el especifico para
determinar fraccién de expulsidn. La dosis de material radio-
acLivo utilizado fue de 1.5 mgs. de solucién de pirofosfatos
disuclto en 2 mls. de solucion fisfologica, para marcado de e-
ritrocitos. Inyectando a los 20 minutos 20 milicurios de tecne
sjio 99. Calocandose al paciente los clectrodos para ¢l ECG que
va acoplado a la camara de centelleo. Tomando las iméqpnes con
el paciente en decitbjto dorsal en proyeccién oblicua izquierda
anterior.
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Con respecto a la funcién respiratoria esta se deter-
min6 mediante:
a) Placa de térax: evaluando la presencia 6 ausencia de Enfer-
medad Pulmonar Intersticial.
b) Pruebas de funcién respiratoria: estas se efectuaron con
el fin de cuantificar parametros de Mecdnica Respiratoria y de
Ventilacién e Intercambio gaseoso.
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UNIVERSO DE TRABAJO:

Se estudiaron todos los pacientes pediatric0§ (0-16
afios) con diagnéstico de Dermatomiositis Juvenil (DMSJ) que se
encuentran en control en el Servicio de Medicina Interna Pe-
districa, Area de Reumatologfa 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 afos de edad con diagnéstico de DMSJ catalogado como
tal 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 se
relacionaban con el diagnéstico de DMSJ. No se excluyd ningun
paciente.

CRITERIOS DE NO INCLUSION:

No se incluyeron en el estudio los pacientes que cur-
saban con otras enfermedades cardiopulmonares asi como aque-
1los con otras enfermedades del tejido conectivo 6 sindrome de
sobreposicion.
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DISENO DEL. ESTUDIO:

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

VARIABLES:

Variable Independiente: Dermatomiositis Juvenili.

Variable Dependiente: Funclén Cardiopulmonar.

CONSIDERACIONES ETICAS:

Se considerd que este tipo de estudios forman par-
te del protocolo de vigilancia de los pacientes con DMSJ por
lo cual unicamente se informé y se solicité autorizacién ver-
ba[.a los padres de los pacicntes.



-—12-

RESULTADOS

Se estudlaron un- total de ocho pacientes de los cuales
siete pertenectan al sexo femenino y uno al sexo masculino,
las pruebas se realizaron durante un periodo de tiempo com--
prendido de Junio a Diciembre de 1989. Se observd que el pro-
medio de duracién de la enfermedad era de cuatro atos. Tres -
pacientes tenfan una evolucii6tn del padecimiento mayor de un,
afo. Tres pacientes tenian un padecimiento con evolucidn ma-
yor de cinco afios y dos pacientes tenfan una evolucién de dos
aflos. (cuadro 1)

El tratamiento administrado a todos los pacientes fue
con medicamentos inmunosupresores del tipo de Prednisona -
(PDN), Azatioprina (Azat.), y Metrotexate (MTX), ademas de -
Warfarina (Warf.) en tres nifias que tenlan calcinoslis. (cuadro
2)

Hasta el momento de finalizar el segquimicnto., todos -
los nifios estudiados se mantenian estables con respecto a su
padecimiento de fondo. (cuadro 2)

De los pacientes evaluados, tres tenfan manifestacio-
nes respiratorias previas, del tipo de tos en los tros casos,
esta se referia como tos productiva, con expectoracién hilan-
quecina en accesos ocasionales y rebelde al manejo médico. En
uno de los pacientes ademis se reportd la presencia de hemop-
tisis en su primera hospitalizacién, cabe mencionar que este
es el unico paciente del sexo masculino del estudio. En rela-
cién a las manifestaciones cardfacas, unicamente una paciente
haabia tenido disnea paroxistica y taquicardia hace cinco afios
recuperandose posteriormente; cabe mencionar que esta cs la -
paciente que tiene el mayor ticmpo de evolucion. (cuadre 3)

Las radiografias de torax no mostraron evidencia de -
cardiomegalia 6 hipertensién venocapilar en ninguno de los pa-
cientes estudiados,

se efectud Electrocardiograma en siete pacientes, ob-
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servando la presencia de hipertrofia de ventricuio derecho en
dos casos. En ninguno de los pacientes se observaron glteracio
nes en el ritmo, en el QRS o en el P-R. tampoc: hubo evidencia
de bloqueo. (cuadro 4)

Se tomb6 ecocardiograma a los ocho pacientes, observa-
mos fraccién de eyeccién normal en cinco casos y disminuida en
tres pacientes. En dos de los pacientes ademas se observo -
pulmonar aplanada y en uno, funcién ventricular disminuida kn
ninguno de los casos estudiados se¢ reportd altracion valvular
6 alguna otra alteracioén estructural. (cuadro 9)

En relacién al Holter. dicho estudio no tue valorable
en dos casos debido a problemas inherentes al aparoto de reqis
trotro. En los seis pacientes restantes los resultesdos encon-
trados fueron: cuatro pacientes con taquicardia sinu:.! siendo
el reporte o!icial como estudio normal. kn una paciente .o -
portd migracién del marcapaso ocasiocnal y arritmio sinusal.Los
otros dos estudios fueron normales. (cuadro 6)

La ventriculogammagrafia se realizé en cineo pacientes
observandose alteracion en tres casos. Los hallazges fueron
disminucion de la fracecién de expulsion en jos tres, en dos -
pacientes se determind fraccion de expulsion de ventriculo de-
rechu siendo esta de 41 y 33% respectivamente. y en una pa-
ciente se habia determinado frac:ion de expulsiidor de ventri-
culo izquierdo, siendo esta de %3¢ Los rangus normales acep-
tados son: para ventriculo derecha: 1%-4%%% v pura ventriculo
izquierdo: 5%5-65%, Se obscrvéd disminucion de 1a intensidad de
contraccién en dos casous. (cuadro 7)

las radiograffas de torax mostraron evidencia de fi-
brosis pulmonar intersticial (#FI, en tres ninos, casos: 1. 4
y 6. Las demas radioyrafias no evidenciaron alteracion de este
tipo.

Las pruebas de funcion respiratoria (PFR) s¢ efectua-
run en todos los pacientes con hallazgos del tipo de obstru-
ceidn de minima a moderada en tres casos. kn cualro pacientes
se reporté restriccién que iba de lebe a moderada. En uno de
los pacientes esta restriccién condicionaba hipoxemia leve.
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En otra paciente se reportdé hiperreactividad moderada a nivel
central y periférico. Se observé mejoria con administsracaion
de broncodilatador en un caso. (cuadro 8)

Se considera que los ocho casos en el momento actual
se encuentran en periodo de remisién de la patologia de fondo.
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CUADRO NoO. 1

CARACTERISTICAS DE LOS_PACIENTES CON DMSJ:

CASO
1

e N o0 U s W N

EDAD

13a
15a
13a
16a
12a
11a
15a
12a

SEXO

S m " ™ ™ =

TIEMPO DE EVOLUCION

afio 2 meses.
aflos.
afios 8 meses.
afio 4 meses.
afios 5 meses.
aflos.
aflos.

afo 6 meses.
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CUADRO No. 2

CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES CON DMSJ:

CASO

1

@ N N s W N

PON:
MTX:

Azat.: Azatioprina.

CALCINOSES

.

o

Prednisona.

Metrotexate.

warf.: Warfarina.

TRATAMIENTO RECIBIDO

PDN,
PDN,
PON,
PON,
PON,
PDN,
PDN,
PDN,

MTX.. Warf.

Azat., Warf.
Azat.

Azat.

Azat.

Warf.

Azat., MTX, Marf.

Azat.

ESTADO ACTUAL
Estable
Estable
Essable
Estable
Estable
gstable
Estable
Estable



CUADRO No. 3

MANIFESTACIONES CARDIOPULMONARES PREVIAS:

CASO: RESPIRATORIAS CARDIACAS
1 Tos en accesos. No.
2 No. No.-
3 Tos ocasional. No.
4 No. No.
5 No. No.
6 No. No.
K No. Disnea parox., taquicardia
8 Tos y hemoptisis. No.
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CUADRO No.

a

CARACTERISTICAS ELECTROCARDIQGRAFICAS DE PACIENTES CON DMSJ:

oASO  R.C.
1 60x "’
2 84x’
3 64x°
4 -
5 80x’
[ 82x'
7 80x’
8 5%’

P-R Normal: ©

QRS Normal: 0

X
bod
=
3

Sinusal.
Sinusal.
Sinusal.
Sinusal.
Sinusal.
Sinusal.

Sinusal.

.12-0.18
.08-0.10

s

QRS
0.08

0.08
.09

0.08

Q.08

CREC. CAVIDADES
No.

Sokolov 35.

No.

No.

No.

Hipert. V.D.
No.

&

wE N R,
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CUADRO No. 5

RESULTADOS DE ECOCARDIOGRAFIA EN PACIENTES CON DMSJ:

CASO F.E. ANORMAL 1DADES OBSERVADAS

1 T2% Ninguna.

2 73% Hipertrofla tabique IV.

3 68% Ninguna. ’

4 65% Funcién ventricular disminuida .

5 57% Funcién ventricular disminuida +

6 67% Ninguna.

7 66% Pulmonar aplanada.

8 53% Nitg 1.

® En esta paciente ademds se observd pulmonar ligeramente -
aplanada.

- Fraccion de Expulsién Normal: Mayor del 60%

ESTA TESIS Mo OEBE
SAUR DE LA BIBLIGIECA



CUADRO No. 6

RESULTADOS DE EL HOLTER EN PACIENTES CON DMSJ:

CASO ALTERACIONES OBSERVADAS
1 Ninguna.

Arritmia Sinusal ocasional.

w

No valorable, falla bateria.

Arritmia sinusal, migracién de marcapaso
Ninguna.

Taquicardia sinusal frecuente.

Taquicardia sinusal ocasional.

D =N v A

No valorable, falla de bateria.
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CUADRO No. 7

RESULTADOS DE VENTRICULOGAMMAGRAFIA EN PACIENTES CON DMSJ:

CASO

1

@® N\ o s W N

F.E.V.D. F.E.V.I. ALTERACIONES OBSERVADAS
- 578 Ninguna.

46% ~—— Ninguna.

41% --—- Dism. intens. contraccién
33% ——-- Dism. intens. cont., **
———— 53% Ninguna.

#% En esta paciente se observd ademis volumen latido bajo.

F.E.V.D. Normal:

45-55%

F.E.V.I. Normal: 55-65%
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CUADRO No. 8

RESULTADOS DE LAS PRUEBAS DE FUNCION RESPIRATORIA EN DMSJ:

CASO PATRUN OBSERVADO VOLUMENES

Obstrucci6n central moderada.  Normales.
2 Restricci6n moderada, Normales.
3 Restriccion minima. Normales®
4 Hiperreactividad moderada. Normales.
5 Obst. central minima.s Normales.
6 Obst. central moderada. Normales.
U Restricci6bn moderada®* Normales.
8 Restriccion + obst. perif.*®*% n, majes.

* En esta paciente la obst. no corrige con broncodilatador.
*% |.a obst. se torna minima con broncodilatador.

$%% (Que provoca hipoxemia leve.
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DISCUSTION

La historia natural de la Dermatomiositis Juvenil-
(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 & complica-
ciones gastrointestinales, arritmias cardfacas, miocarditis 6
insuficiencia respiratoria. (3)

En cerca del 50% de los pacientes aduitos atectados -
con Polimiositis/Dermatomiositis se produce enfermedad puimo-
nar con evidencia clinica, y en el 5-10% de los casos hay evi-
dencia radiografica de enfermedad pulmonar intersticial (EPI)
La fibrosis pulmonar y los cambios respiratorios se producen
tanto en adultos como en nifics con el padecimiento alGn e¢n au-
sencia de sintomas respiratorios. (5}

La Enfermedad Pulmonar Intersticial (EP1) asociada con
enfermedades del tejido conectivo fue descrita por primera vez
en los aflos cuarenta. Se observé una prevalencia de EPI con
evidencia radiologica del 10% y del 31% cuando se rcalizaron
pruebas de funcién pulmonar. (17)

En el presente estudio, la evidencia radiogrdfica de
fibrosis pulmonar se encontrd en tres casos (37.%%). Por otro
lado, mediante las pruebas de funclén respiratoria se encontré
que los ocho pacientes estudiados tenian algin grado de afec-
tacion, lo cual sugiere que el dafio pulmonar debe tenerse pre-
sente aun en ausencia de datos clinicos que sugieran proble-
ma respiratorio. No se encontr6 relacién entre el tiempo de -
evolucion de la enfermedad y el gradc de afectacién pulmonar.

- Pachman y Cooke en un estudio hecho a 21 pacientes por
tadores de DMSJ encontraron que en el 78% de los casos existia
disminucién restrictiva de la cabacidad ventilatoria. (3). Con
respecto a el estudio hecho encontramos que el patron restric-
tivo se manifests en cuatro pacientes (50%), hubo patrén res-
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obstructivo en Lres casos (37.5%) y datos de niperreacalividad
bronquial en un caso (12.5%) Tre:. pacientes (37.5%) tenian
mani{ustaciones respiratorias infciales, siendo el Gnico sin-
toma manifestado la presencia de tos productiva con expectora-
clén blanquecina y rebelde al manejo médico. En un caso ade-
mds, se reportd la presencia de hemoptisis la cual muy proba-
blemente se asociaba con vasculitis., Sin embargo, estos tres
pacientes no mostraban traduccion.radiogréfica en el momento
del cuadro. Ninguno de los pacientes estudiados ha cursado -
con neumonia. Unicamente un paciente del grupo presenté ademés '’
altraciones de la mecanica de la deglucién (caso 87.

Nka y Rassakka en Finlandia, reportan una incidencia
de afectacién cardiaca del 69% en sus pacientes con dermato-
mivsitis (trece pacientes), mencionando ademds que el pronésti
co de los pacientes con polimiositis sin afectacién cardiaca
parece ser mejor. (11) Gottdiener realizd un estudio en 19
pacientes, encontrando que en la UM son frecuentes las arrit-
mias y las anormlaldades de conduccion ademas de ocabservarse
aumento del traabajo ventricular {zquierdo y prolapsc de la
valvuta mitral en ausencia de sintomas cardiovasculares (12)

En la presente investigacibén se observé la presencia
de taquicardia sinusal en cuatro casos (65%), y miqracién del
marcapaso en dos casos (33%). lo cual de cierto modo apoya lo
enunciado por este autor. Con respecto al ecocardiograma se
observo disminucion de la fracibén de expulsién en tres pacien-
tes (25%). Aplanamiento de la pulmonar en dos casos, en los -
demias pacientes el estudio fue normal. No se demostrd altera-
cién valvular. En relacién a la ventriculogammagrafia se ob-
servo alteracion en tres casos (60%) de cinco a los que se les
efectud el estudfo, esta alteracifn se caracterizaba por la -~
presencia de fraccion de expulsién disminuida y disminucion de
la intensidad de contracién en dos casos.

Pe las anormalidades electrocardiograticas descritas en la ti-
teratura tales como cambios inespecificos del scgmento ST, -
anormal idades de conduccion, desviacidon del eje hacia la iz-
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quierda y estado cardiovascular hiperdinamico (14) nostros ob-
servamos unicamente hipertrofia del ventriculo derecho en dos
casos, no se evidenciaron otras alteraciones electrocardiogra-
ficas. Siendo interesante este hallazgo dado que el estudio -
revisado habia sido practicamente en adultos.
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CONCLUSIONES

Con este estudio se logrg demostrar que, al igual que
en e} paciente adulto afectadov por Dermatomiositis, en el nifo
también son observables alteraciones a nivel cardiopulmonar ,’
que en la mayoria de las ocasiones, no muesstran traduccion
clinica, stendo de especial importancia el detectarlas tempra-
namente mediante la realizacién de los estudios descritos con
el tin de poder brindar un tratamiento tempranc y eficaz para
estas complicaciones, como lo seria el adiestrar a los nifias
afectados en el manejo de secreciones y la realizacion de ejer
cicios respiraotrios. Demostrado esta en la literatura que su
deteccién modifica de manera importante el prondstico.

Es interesante observar el hecho de que, en este estu-
dio las alteraciones a nivel cardiovascular son minimas en com
paracién con las reportadas en los paclentes adultos afectados

Por supuesto que este estudio debe considerarse como
preliminar ya que para que se realice una valoracién completa
y adecuada es necesario efectuar todas las pruebas en el mo.-
menito del cuadro agude cuando se efectua el diagréstico y con-
tinuar psoterlormente realizando valoraciones peri6dicas que
nos determinen cuanto se modifica el pronostico y su relacibn
con afecciétn muscular generalizada, niveles enzimiticos y las
modificaciones que pueden provocarse con el tratamiento utili-
zado, lo que hace necesario continuario en forma lineal para
enunciar conclusiones definitivas.
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