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INTRODUCCION • 

- - . -

La dermato~iositis e~ un~·. ·eñfermedad multisistémica 

donde el compromiso de 18 --muscU1at-ura e.Striada y de la piel 

son los hechos más relevantes. Se agrupa dentro de las enfer-

medades por daño inmunológico, en la cual, la vasculitis es 

la responsable de la mayoría de las manifestaciones clínicas. 

Su frecuencia se desconoce en nuestro medio y no contamos 

con una información reciente en nuestro hospital. Por ello, 

considero importante realizar un análisis de las manif estacio-

nes clínicas, de laboratorio, su evolución y efecto de la 

terapéutica con el prop6sito de adquirir un conocimiento más 

amplio y asi identificar elemento de juicio que permitan reali-

zar un diagnóstico y manejo temprano de la enfermedad. 

En 1981 se integra la clínica del CEDI {clínica de 

enfermedades con daño inmunológico) con el fin de unificar 

criterios para diagnóstico y tratamiento. 

Los pacientes con estos padecimientos estan controla-

dos apartir de esta fecha, y por consiguiente el análisis 

se llevara a cabo con los pacientes que pertenecen a la clíni-

ca del CEDI. 



MARCO. TEORICO. 

La dermatomiosit is es· ·una enfermedad multis istémica, 

caracterizada por inflomac_ión __ -_no supurativa agudn y/o crónico 

del músculo estriado y la piel. La enfermedad esta marcada 

en forma temprana por la presencia de vasculitis de severidad 

variable y en forma tardía, por el desarrollo ocasional de 

calcinosis (23). 

El cuadro clínico de dermatomiositis fué descrito 

por cuatro diferentes investigadores desde 1887, sin embarqo, 

Unvenrrichp es el primero en reconocerla como entidad clínica 

al establecer una asociaci6n entre las manifestaciones cútaneas 

y la debilidad múscular proximal de las extremidades, introdu­

ciendo el término de dermotomiositis (23). 

CLASIFICACION 

De todos los sistemas de clasificación que han sido 

propuestos a lo largo de los años, el más usado es el propues­

to por Pearson, sin embargo no es enteramente satisfactorio. 

La clasificación que otor~a un espectro mayor sobre lu miopa­

tías inflamatorios idiopóticas es la propuesta por Bohnn 

Peters (1): 

l. Polimiositis ldiopátlca primaria. 



2. Derma:t:onliasitis Idiopá Úca. 

3. Dermatomiositis -polimiosit~s as~ciada a neoplasia 

4~ Dermatomiositis -p~liomio~itis d~ lo niñez. 

5. Polimiositis -dermato-miositiS aSo.ci8da a otras en-

fermedades reumatoideos. 

La dermatomiositis - polimiositis de la niñez se 

distingue de las otros variedades por una notoria afecci6n 

vascular que se manifiesta a nivel cútanco, muscular y ocasio-

nalmente visceral. Decidimos hacerla materia de este estudio 

ya que la gran mayoría de los casos en la infancia corresponden 

a esta variedad raramente a alRunas de las otras formas 

clínicas. 

I!ICIDEllCIA 

La dermatomiositis es una entidad poco frecuente 

en la población general. Rose y \faltan han estimado la inci­

dencia anual de dermatomiositis/polimiositls en gran Bre~aña 

de 1: 280000 personas (24) ¡ esto es similar a la frecuencia 

en USA de 1: 200000 personas sugeridas por Medsger (25). 

Otro estudio en Israel mostr6 una frecuencia semejante de 

esta enfermedad. 

En general, entre el L6 y ~l 20% de los casos inician 

la enfermedad en la infancJa (25,26). Según Medsgcr (25) 



existe una -d1'~·t·r.~~~:~·~{6'~_:';~b'i'.D~~Úi'i-«· en /1.8' ~~":'Cf.<d~;~:)n.f~.i~,'. con 

un ~i-~o~'.·~~-~ ~~-,~ .i..b~~ )~Ü:' ·~\~i'~_:.:~~-f;~s -. y ·.:··Ü·~:'.::~-:~~·~-~~:d~~ . ~·~};~·~·~d s pro 1 onga -

do en tr'e ; __ i~~~f;4~J::~::: ~·¿·~ ~-~b~~ ~·./)-'.·~--,:_~- ";_ · .. -
--.'_. _,_-. · .. :. :~ 

. ·.·-: .-.,·- •e· 

En_ los niños la: ednd media de inicio es a los 6 años, 

mientraS q_ue- e~- las niñas es entre los 6 10 años. siendo 

-i-a- edad -promedió de T años (23). El sexo femenino se afecta 

con mayor frecuencia que el masculino en una proporci6n de 

l. 7 : 1 (23). Considerando las influencias raciales s<' refic-

re que en las mujeres entre 55 64 años de edad, la enferm«7dad 

es 10 veces más frecuente en las de raza negra que en las 

blancas. Estas diferencias son menos marcadas en los niños. 

ETIOLOGIA Y PATOGENIA 

La etiología es aún dcscunoc ida. Se ha encontrado 

relación con factores genéticos ambientales. Dentro de 

los factores ambientales, se aduce desde hace mucho. una partí-

cipación importanLe de agentes infecciosos. Aunque la <.•viden­

cia es indirecta la mayor parte de los vecPs, se 
0

ha reportado 

dermatomiositis después de infecciones o inmunizaciones (rubeo-

la, BCG). Múltip1cs infecciones virales han sido impl lcadas 

(coxsackie DI, 132. 84, influenza, picornavirus, JJarnmixovirus). 

Hoshimoto y cols tucro•l lus primeros que en~ontraron ¡1¡1rtfculas 

virales en l(>S ¡1acicnlc8 con dcrmatomiositis. Ohticrvoron 

inclusiones cito¡llusm;ÍLicu8 de paramixov.irus en los p'f.!queiius 



vas.os ·~e la_ pie.l. Los virus se han relacionado con el inicio 

de .. varias .;f_ormas ;de miositis, incluyendo miositis transitoria 

aguda, polimiositis crón1ca dermatomiositis. Christensen 

(5¡29)' reporta;- que muestras de suero tomadas durante la cuarta 

semana del inicio del padecimiento mostraron un 83% de títulos 

detectables de anticuerpos para uno o más antigenos de virus 

coxsackie; se encontraron anticuerpos contra Bl, 82, 84 en 

un 58,50,58% respectivamente. Esto sugiere que la respuesta 

del huesped al virus coxsackie. pueda tener relaci6n con la 

patogenesis de la DMS en niños. 

También se ha asociado con Taxoplasmosis: Las anti-

cuerpos contra toxoplasma han sido reportados en pacientes 

con síntomas típicos de DMS y polimiositis que además han 

respondido a la terapia con sulfonamida y pirimetamina (32,33). 

Los factores genéticos determinan una predisposición 

a la enfermedad. Se ha encontrado una asociación con antige-

nos HLA, 88 y DR3 (3,4,5,6), 

Se sabe que la presencia de algunos genes pueden 

determinar une mayor suceptibilidad y/o alterar mecanismo 

inmuno16gicos que serian responsables del desarrollo de una 

en[crmedad reumatoidea y/o autoinmune. 
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.:~--~--~-~aios: que .!;ugieren una putogenia 

alteraciones en Ju inmunidnd 

Las alteraciones de la inmunidad celular se caracte-

rizan por aumento en la transformación de llnfocitos enfrenta­

dos a estractos de múscu.lo aut6logo o alogénica. Los linfoci-

tas de al~unos niñas con enfermedad octivn producen una linfot~ 

xina que causa daño de la síntesis proteica y necrosis de 

monocapas de músculo fetal humano, en presencia de homogeniza-

do de músculo autólogo. 

Estas altcrac iones no son constantes, se prl'suntan 

en algunos pacientes y en otros no (7). Por otra parte, se 

han encontrado depósitos de inmunoglobulinas G y M y del 3cr 

componente del complemento ( C3) en las paredes de los vasos 

musculares, ya sea solos o en combinoc ión. Estos ha l lnzROS 

serian la huell<i de una vasculitis mediada por complejos inmu-

nes que podría constituir un evento iniciador o perµetuador 

del daño de la dcrmatomiositis. 

Desde 1966 se ha considerado como una aJLcrución 

patológica significativa lil vasculitis oclusiva fJUt• afecto 



las arteriolas, venulas, capil.ares del tejido conectivo 
. . . 

~e· la piel, ~ús.culo, ·~ejido-~e,ful.~f.. sUb~ut~neo, tracto gestro-

intestin~t¡ y ner·~ios .. pefifé·r:icos. A, nivel muscular se obser­

va degen~raci6n y atrofia con pr~liferación de tejido conecti-

YO ( 7,lQ), 

Hay ciertos medicamentos y t9xinas incluyendo alcohol, 

penicilamina, corticoesteroides e hidroxicloroquina que pueden 

causar miopatías (23) por un mecanismo aún desconocido. Watson 

y cols ( 35) han reportado el desarrollo de DMS y PMS en nefr6-

patas durante la terapia con cimetidina usada para controlar 

una Úlcera duodenal. 

Estudios realizados por Laureo M. Pachmo.n (27) en 

niños con enfermedad activa encontraron que el incremento 

de las enzimas musculares puede estar asociado con la elevación 

de los niveles del Ag del factor Ven Willenbrand ocasionando 

daño de las células endoteliales. Además, observaron en 10 

niños con DMS juvenil activa una correlaci6n entre los niveles 

elevados del Ag del factor Von Willenbrand y la disminución 

en la absorción del tracto gastrointestinal de la D xilosa, 

sugiriendo una pobre absorción oral de los medicamentos, por 

lo que, promueve la administraci6n intravenosa de la metilpred-

nisolona y otros inmunosupresores. 
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Se ha mencionado una asociaci6n entre dermatomioHitis 

enfermedad de Hodking, reportandose 11 casos en la literatura 

mundial. Se ha visto que cuando se encuentra lu asociación 

de ~mbas enfermedades tiene un estadio más avanzado la l•11fer-

meda d. En general estos pacientes, inician la enfermedad 

de Hodking en la edad adulta y parece estar en estadios más 

avanzados, en comparaci6n con pacientes que no tiene DMS ( 36). 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

Al inicio son habitualmente insidiOsas. Las manifes-

taciones más comunes son la debilidad muscular b~lateral proxi­

mal al tronco, simétrica, más pronunciada en extremidades 

infer.iores que superiores junto con Jas l,cslones cut&neas 

permite excluir fácilmente otro tipo de miopatías y enfermeda­

des neuromuscularcs. 

La debilidud muscular proximal, simétrica, progresiva 

se manifiesta en el 100'.'! de los pacientes, mientras que ln 

distal en un 25% 14)¡ en el niño se caracteriza pllr una 

marcha torpe, con una pérdida progresiva de ln capacidad paro 

realizar alu,una~ funciones como subir C!Scaleras, vestirse, 

peinarse: los mú~culus nfcctados ticndl'n a estar rígidos e 

infi ltrndos. 
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La debilidad muscular en contraste con las distrofias 

musculares es progresiva en semanas, meses, años y presento 

periodos expontáneos de exacerbaciones y remisiones. 

El dolor Muscular es variable, se presenta en un 

30% de los pacientes ( 14). 

La debilidad de los músculos cervicales se manifiesta 

como una incapacidad para levantar la cabeza y la de los múscu­

los faríngeos posteriores como disfagia y disfonia. Se ha 

observado disfunci6n esofágica en una tercera parte de los 

pacientes (10). 

La obstrucción cricofaringea puede ser el resultado 

de la inflamación y/o fibrosis y manifestarse como acalasia. 

La afCctación de los músculos palatorcspiratorios puede llegar 

a ocasionar dificultad respiratoria, broncoaspiración y muerte. 

Los músculos faciales se involucran con frecuencia. Los refle­

jos osteotendinosos profundos habitualmente se mantienen. 

La atrofia muscular no ocurre sino hasta muy avanzada la enfer­

medad. 

Es frecuente que se presente el signo de Gowers, 

que es cuando el niño en posición de cuclillas usa las manos 

para impulsarse cuando trata de inco_rporarse. 
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S~gún Bitnun1 37) otro problema de considerable 

interés-- fueron 1o:s casos- de DMS con fatigabilidad muscular 

-iinPor.tB~t~-,,.-q""ue --~~~act-~riz~ a la miastemia graves, los cuules 

fueron reversibles con el uso de prostigmina. Se ha reportado 

_un componente miastémico coexistente con polimiositis en ndul-

tos, puede ser diferenciado de DMS o PMS por hallazgos clíni-

cos, ya que es común la presencia <le ptosis diplop io, pero 

en algunos casos la debilidad muscular puede ser severa, m~jora 

dramáticamente después de Ja administración de edrofonio ( l~). 

Las lesiones cutaneas se presentan en casi todos 

los pacientes con DMS¡ la lesión típica es un eritema violáceo 

periorbitario en Heliotropo que se observa en un 73 (11) 

a 86.3% (6) de los pacientes. Se puede asociar con edema 

pcriorbitario facial en menor frecuencia con ln erupción 

en alas de mariposa similar al LES ( 23). 

Otra manifestación es el signo de Gottrón, eritema 

simétrico que se presenta en las superficies extensoras de 

los codos, rodillas y dedos de las manos. Las lesiones cstan 

constituídns por pi.lpulas eritcmntosas y violáceas con placas 

de atrofia con o sin descamaci6n, que al evolucionar presentan 

alteraciones pigmcntnrias. 

La fotosensibilidad es uno rcuct.:iún anormal dt~ In 

piel a la prcs<.•nc ia de luz ultraviolc~tu, el rnsh puede sf!r 
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',, .. , ·-

PF~~.~P.~~~~-~--.{~~-r ·.,-.la .: __ exposi~i6n ~oler y·· lf~gar.:. desarrollar 

larga evoluci6n, se desa-

rrolla atrofia cutánea con fijación de la piel a estructuras 

adyac·entes, pueden aparecer telangiectasia en la cera y arcas 

expuestas al sol. Las lesiones más graves son las Úlceras 

por necrosis a consecuencia de la vasculitis u obstrucción 

vascular por endnrteriopat!a, generalmente se presentan en 

mucosa bucal. 

Entre las complicaciones de la enfermedad, la calcino-

sis es uno de los problemas más graves (11). Se presenta 

en una enfermedad grave, de curso crónico, de instalación 

1 en ta e on par tic ipaci6n vese u lar prominente. También en los 

casos con tratamiento tardío o con dosis insuficientes de 

esteroides. Sewell y cols (12) refieren que, utilizando méto-

dos radiográficos se han observado calcificaciones en tejidos 

blandos hasta en el 74% de los casos y el aspecto y la distri-

buci6n varia notablemente. 

Las calcificaciones estan correlacionadas con la 

duraci6n e i.ntensidad de le enfermedad, ocurre aproximadamente 

en una tercera parte de los niños, otros reportan un 50% ( 23). 
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. . 

un 30%', se~·.~f.C,'.~en·ta c~q-~--~x-pos:~.ci.~~ -a1.·frío· (-.-_te~~i6.n emocional. 

Cassldy r~Úeie t·~~ f;:~c'ú~~¿j~ 'ci~{ t\~l ;15% ( 6',23),. 
'¡,' . "/:~::'_ • :, ··-, ; - .,., ' ., .•. - -·' ·; _.- .. 

, '.·r•, ·:' :.. ~.; ~,::.::.~,· _'. ••. \.<.-~~;,_.·~: 
</': :' ;~~~;:· "-~-~ -- :~~·'..,;-:- ~~-2~"~ - -:-·-_;.:-_ - "''-

. :~::-:'.~~~111~.t .. eix~if.;s~ .• t~·ei ...•. ~~!~1:~:~; :~;·.:'~: ':::.:::: 
d.8ñO·~~I--eS·i,l'úBii;~~i ~:~~~:·~·;:~~·~_-Úra -en· f 1 ex i6 n. 

de los 

rápida-

produce 

',·.·· -
man i f és tScio nes que se presentan con menor 

frecuencia en los niños son: 

Alteraciones gastrointestinales ocasionados por la 

vasculitis que lleva a ulceraciones gastrointestinales, crisis 

de dolor abdominal recurrente, hematemesis, melena. 

La disfagia es un síntoma frecuente, se refiere en 

un 30%. Se debe hacer un estudio cuidadoso de la mot 1 ti dad 

e::>ofágica, y con esto se detecta 2/3 partes de las anormalida­

des pr~sentes. Lo disfágia puede estar cau·sada por anurmali-

dades distales o proximales. Los problemas distales pueden 

estar causando por involucramiento del músculo estriado de 

la parte superior Jcl cs6fugo o disfunción del músculo cricofa-

ringeo. 
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En cuan to las m8nifestaciones pulmonares se ha 

observado una disminuci6n en la capacidad ventilatoria en ausen­

cia de complicaciones evidentes respiratorias en un 78% de 

los pacientes con DMS (27). La fibrosis pulmonar puede ocurrir 

en adultos y niños con miopatías inflamatorias pero se asocia 

más en quienes desarrollan anticuerpos Anti Jo-1. Las compli­

caciones potenciales son la neumonitis intersticial, neumonía 

por aspiraci6n ocasionada por debilidad musculaL y neumonitis 

inducida por medicamentos. Bohan (1) menciona que se presenta 

en el 5% de los pacientes. Cassidy (23) refiere un 8%, con 

defecto restrictivo en el 80% de los pacientes. 

Las manifestaciones cardiacas provocan cambios en 

el ECG, cardiomegalia, y soplos. Las alteraciones del ECG 

son anormalidades en la conducci6n 1 arritmias y bloqueo de 

rama derecha (27). 

Las alteraciones Oculares en general esta caracteriza-

do por retinopatt.a ::ianifcstada por exudado cotonoso difuso 

y hemorragia retina! superficial, es consecuencia de la vascu­

lopntla periférica como es la trombosis de vasos marginales, 

oclusi6n de los pequeños vasos, atrofia óptica y disminuci6n 

de la agudeza visual. 

Entre las manifestaciones renales que son poco frc­

cucntc!:i han referido alteraciones del sedimento urinario, 



14 

proteinuria. El sedimento contiene cilindros y eritrocitos. 

La proteinuria en 24 hrs se refiere de 2.1 a 4.4 Rr• Lo biopsia 

revela glomerulonefritis pr~liferativa mesangial focal. 

De las .manifestaciones genitourinarias, el uretcro 

es particularmente afictOdQ, -resultando obstrucción del tracto 

urinario, el sitio de lesión ureteral más frecuente es el 

t ere io m·ed io. 

Las manifestaciones en el sistema nervioso central, 

la vasculitis cerebral puede estar asociada con depresión, 

transtornos psicológicos y de aprendizaje (27). 

Los signos síntomas ~cnerales varian de acuerdo 

la severidad, en la mayoría consiste en fatiga, malestar 

general, pérdida de peso, anorexia y fiebre. 

ESTUDIOS DE LABORATORIO 

Los estudios de laboratorio son de muy poca ayuda 

diagn6stica en los nifios con DHS. Es com6n encontrar elevaci6n 

de la velocidad de sedimentación globular, pero, no se correla­

ciona con la actividad del proceso muscular o con la respuesta 

al tratamiento, aunque es un indicio de inflamación activa. 

Puede haber anemia leve, leucocitosis y ncutrofllia que junto 

con la elevación de la proteína C reactiva se puede presentar 
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en niños con compromiso del tracto gastrointestinal; el uroaná­

lisis es usualmente norm'al 1 · sin embargo puede existir hematuria 

microscopica (23). 

La infla~ación muscular es la responsable de la eleva­

ci6n de los niveles séricos de las enzimas como creatinfosfo­

cinasa (CPK), transaminasas (TGO,TGP), deshidrogenasa láctica 

(DHL) y aldolasa. Se consideran de transcendental importancia 

para establecer el diagn6stico, determina la actividad clínica 

y evaluar la respuesta al tratamiento. Se encuentran elevadas 

en casi todos los casos de la forma aguda o subaguda. Es 

importante considerar que no son exclusivas de la dermatomiosi­

t is, se encuentran elevadas en otras enfermedades de la motone~ 

rana, distr6fias musculares, alteraciones metab6licas, endocri­

nopatías e infecciones (14). 

La CPK ha sido considerada como uno de los indicadores 

más sensibles del daño muscular y su determinoci6n seriada 

es uno de los mejores guias de laboratorio, aunque la presen-

cio de n ivelcs normales no excluye el diagn6stico. Se ha 

mencionado 4uc un 10% pueden tener niveles normales en presen­

cia de otros criterios diagnósticos positivos (1). Los niveles 

suelen normalizarse en 3 o 4 semanas antes de la mejoría clíni­

ca y subir de 5 a 6 semanas antes de un periodo de reactivaci6n 

(L,23). El incremento de los nivf?lcs séricos varia en rango 

de 20 a 40 veces lo normal, Cussidy refiere, que la elcvac i6n 
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de los· niveleS,.de .189 e~zimas musculares se _presentan Cn un 

90. a 98% :de: 10~~- ~~;~o;_-~~-: l~·:_.~CPic_ en __ u-~ 85% 1 _aspar ta tri aminotransf~: 
rasa ... -~~-· ¡~~- :·á':li,E:~id-~:fása 

·._:.:.:~ 

-.. -.- . ·.. -

eii;. uri . 6SÍ:, DHL en. 64%. La DÜL y 

a1a·n1·~-0{~_i·n·~ f·~E-~- ~--~---~;;~--~-~'~.:·1a·~ :_menos_ :,CSp_ec í rices.· 

«:~<=· ::;~~;: :,·:tt; ·.:~~--~·: ... -, h:;\'.t-. 
- ~--'- ~;~!.,_·-~.,:-_ ---"'<;' -~- ;1,~::} 

___ -~_-j;·~~: .-h~-~- · ~-b-~e?Y,~~ú>_-- pacientes con niveles de 

·cPK ~ n·orínal t.i.eñ-~h peor. pr0n6stico y mayor asociaci6n con 

.la" ºse.ver:Í.dad'"ºde la 'enfermedad pulmonar intersticial (38). 

Debemos tener en cuenta que hay otros factores que 

permiten la elevaci6n de la CPX como son el ejercicio físico, 

y el trauma quirúrgico 1 y farmacos corno el ácido aminocaproico, 

D penicilamina, halotano, quinidina, anfetaminas, barbituricos, 

etanol, heroina. Hay causas de tipo metabólico que aumentan 

los niveles de CPK como son la hipocalcemia, hipoparatiroidis-

mo e insuficiencia renal crónica (27). 

Otras enzimas menos específicas que se elevan como 

resultado del daño muscular son aspartatoo~inotransferasa 

y mioglobina, ésta, se presenta en el músculo cardiaco y esque-

!ético en el 50% de los pacientes con miositis, la mioglobinu-

ria persistente puede dar como consecuencia una falla renal. 

Entre las alteraciones inmunológicas se encuentran: 

hipergamaglobulinemia, el factor reumatoide es casi siempre 

negativo¡ los anticuerpos antinucleares específicos en DMS/PMS 
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son PH-1 se encuentran en el 60% de los adultos; Pachman ha 

reportado un 22% de pacientes; Crowe y cols refiere un 14% 

de pacientes. Otros son: Ku, Mi-1, Hi-2, PM-Scl, Jo-1, Pl-12,­

trNA que se pres_entan en muy diversas concentraciones y fre­

cuencias. 

Los anticuerpos anti DNA nativo y Sm estan ausentes 

y la determinaci6n del complemento sérico es normal. La mitad 

de los niños tienen complejos inmunes circulantes. 

La frecuencia de anticuerpos antimiosina, músculo 

núcleo es la misma para pacientes con otras enfermedades 

musculares como. Miopatías inflamatorias, distrofias ·musculares 

o atrofia por denervación. Por lo tanto estos anticuerpos 

podrían ser consecuencia del daño muscular. más que constituir 

el fenómeno primario (23). 

LA ELECTROMIOGRAFIA 

Es uno de los métodos para establecer el diagnóstico. 

Se encuentre una triada de datos característicos: 

l. Pequeños potenciales polifásicos cortos de unidad 

motora. 
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2. Fibrilaci6ri, contraccfones poaiti.vas, .e frritabil1 

. /<. s •. ~< ... •··.•··.. < > 
3; Descarga r;~petf~iy~¡· ~bÍ.~r~gada; y'.'d~ alta·frecuen-

Cia •. 

El signo de EMG más característico de mejoría es 

la desaparici6n de potenciafes de fibrilaci6n y su reaparici6n 

es indicativo de rcactivaci6n de la enfermedad, ya que, sólo 

indica presencia de miositis. La EMG se emplea también para 

señalar el sitio más probable de biopsia muscular (1). 

La recuperaci6n completa con esfuerzo moderado se 

presenta en el 45% de los pacientes. Los potenciales de fibri­

laci6n muestran descargas de alta frecuencia en el 15 al 20% 

de los pacientes (27). No debemos olvidar que los estudios 

de conducción nervios·a de algunos pacientes suele ser nor-

mal (1). 

BIOPSIA MUSCULAR 

Cuando el músculo ha sido adecuadamente seleccionado, 

la bipsia mostrará cambios patológicos característicos. En 

general, el músculo proximal es el más adecuado y los hallazgos 

anatomopato16gicos son: 



19 

l. Degeneraci6n focal extensa de fi.brillas musculares 

2. Signo de rcgeneraci6n muscular 

3. Necrosis de fibras musculares 

4. Infiltraci6n focal difusa de linfoci_tos 

5. Variaci6n importante en el calibre de las fibras 

6. Fibrosis intersticial. 

En 1972 Whitaker y cols (39) demostraron depositas -

vasculares de inmunoglobulinas y del 3er componente del comple­

mento C3 o ambos. También encontraron un número considerable 

de pacientes con dep6sitos de inmunoglolinas en fibras muscula-

res. 

La biopsia "IJuscular es de gran ayuda en el diagnóstico, 

pero puede ser normal en la fase activa de la enfermedad. 

Se encuentra indicada en pacientes que no presentan una.enferm~ 

dad clásica definida se hace con el fin de confirmar el 

diagnóstico de una miopatía inflamatoria y descartar la posibi-

lidad de distrofia muscular. Los músculos apropiados son 

el biceps. cuadriceps, y deltoides. Los hallazgos son anorma­

les en un 90% de los casos (14). 

BIOPSIA DE PIEL 

En esta, las alteraciones más frecuentes son: 

1.- poiquilodcrmia, 2.- atrofia de la dermis, 3.- degeneración 
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4.- licuefación de células basales·. 5.-' dilatación vascular. 

_6.- infiltrado l infoé:itario i~trai't.erJ~1.·, 7~- - tortu'1sidad 

y trombosis 'de. los. capilares de l~ pieL' 

La- acumula-ci6n- -~e.<t·lucfr:rn~·es· oltaménte sugestiva de 

d erma to mios' i t is-~ 

S~ ha. observado vasculitis aumento de depósitos 

de colá~en8, similar a lo observado en la esclerodermia (15). 

En general, los estudios de microscopia electrónica 

no son útiles para establecer el diagnóstico o hacer una clnsi-

ficación adecuada. Hay estudias· recientes que dcm11cstrnn 

que la ima~en de resonancia mn~néticn puede ser utilizada 

para establecer el sitio apropiado de la biopsia sirve para 

monitorizar la evolución de la cnfermcdnd {16). 

Otros estudios que deben realizarse son lus pruebas 

de funci6n pulmonar (espirometria). estudios de función esofá-

gica ( SEGD, mnnomctria y fluroscopia). 

DIAGNOSTICO 

Para establecer el dia~nóstico de dermatomiositis, 

Bohan Petcrs han pro¡rncsto 5 criterios diagnósticos que 

aún estan vigente!:> (l ). 
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1.- Debilidad muscular. p_roximal, simétrica, progre-

sivn de semanas a meses de ev0luci6n. Se puede acompañar 

de disfagia o involucrar músculos respiratorios. 

2.- Presencia de alteraciones cutáneas, ya descritas. 

3.- Aumento de los niveles séricos de las anzimas 

musculares preferentemente la CPK, aldolasa, y TGO. 

4.- Signos electromiográficos compatibles con miopa­

t!as y denervación. 

5.- Alteraciones histopato16gicas de la biopsia muscu­

lar, características de la enfermedad. 

Se establece dermatomiositis definitiva con 3 o '4 

criterios. Probable dermatomiositis con 2 criterios y posible 

dcrmatomiositis con 1 criterio. 

Otro factor importante para la evaluación son los 

grados de fu~rzn muscular que se clasifican en: 

Fuerza muscular O: NULA. No hay pruebas de contracti-

bilidad. 
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Fuerza muscular 5: EXCELENTE. Arcos completos de 

movilidad contra la gravedad con resistencia completo. 

La evolución del grado de fuerzo muscular y la~ tureos 

funcionales específicas son Útiles clínicamente tanto en cl 

momento de la enfermedad como paro valurur la respuesto nl 

tratamiento. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

El dia2nd~Lico puede ser cuníundidu con mucl1os desor­

denes que cursan con debilidad, dolor muscular o rush. Cuando 

las lesiones en piel se prrsentan antes ele lo dchl 1 idud se 

pueden confundir con rash alérgico, ARJ, rash mcdicamt..•11toso, 

lupus eritemnto~tl sistémico. 
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congéntt-a.-, aitera~iones miot6nicas, alteraciones inetab6licas, 

tr~umati~mo, ~lteraciones genéticas. 

2. Atrofia neurogénica: (disfunci6n del nervio peri­

férico, disfunci6n en la transmisi6n neuromuscular). 

En la mayoría de los casos con DMS la debilidad muscu­

lar es progresiva de semanas a meses, raramente aguda o precipj_. 

teda. Los padres refieren la debili:lad como la incapacidad 

para realizar ciertas funciones, que hace que la distingan 

de otras enfermedades. 

TRATAMIENTO 

El tratamiento y control debe ser multidisciplinario 

que incluya diferentes especialidades. La introducci6n de 

los estcroldes han revolucionado el tratamiento y el pron6stico 

de los niños con DMS¡ se hn observado un control mucho mán 

rápido de la enfermedad, disminuyendo con eficacja el procese. 

inflamatorio. 
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Numerosos estudios (6,15,17,18) coinciden en el trata­

miento con prednisona a dosis altas (1.2 a 2.3 m~/k/d!a) con 

una· reducción progresiva en cuanto la actividad clínica 

las enzimas musculares se normalizan. Esto, ~enerolmente 

sucede después de 4 semanas ydel periodo total el trntumicnto 

pue.de durar de 6 meses a 3 años, dependiendo de la respuesta 

clínica del paciente. 

La predinsona ha sido considerada como el primer 

agente en el tratamiento de la DMS/PMS; Cassidy (23) menciona 

que la terapia inicial debe ser con prednisonu o 2 mg/k/din 

en 4 dosis para el primer mes y de acuerdo a la respuesto 

clinica y la disminución de enzimas musculares se disminuye 

la dosis lentamente 2.5 m~ por semana. 

La terapia estcroidea a dosis alternas se usa sólo 

en fase de recuperación de la enfermedad, con disminuci6n 

de 2.5 mg por semana. 

EL control clínico no solo depende de la normal iz:ición 

de las enzimas séricas, sino, también del incremento de la 

actividad físico del niño. 

Es difí:ci l establecer el tiempo en que debe suspender­

se los esteroldes, por el riesgo de exacerbación de la enferme­

dad. En algunns ocasiones es necesario mantener dosis bujas 
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por tiempo prolonga~o para control de la miositis. 

Las c;.~~acterístlcas del rash cutáneo, no son indica­

ci6n de cambios de la terapia esteroidea, su curso no es para!~ 

lo a la miopatía inflamatoria, pero un rash extenso al inicio 

de la enfermedad o la progresión de él, es signo de falta 

de control. 

Otros autores (15,20) mencionan que en la dermatomio­

sitis juvenil inicial con la terapia intravenosa con metil 

prednisa·Lona a dosis altas obtienen una respuesta excelente 

con remisión completa y no requieren terapia esteroidea diaria. 

Otros autores (27) refieren que la terapia de pulsos debe 

administrarse cuando hay compromiso del tracto gastrointestinal 

vasculitis severa, hasta que los niveles séricos de las 

enzimas musculares se normalicen. Los bolos se administran 

a dosis de 10 a 30 mg/k/dia, máximo l gr/dia. 

Ultimamente se menciona la determirlaci6n de los nive­

les del Ag del factor Von Willenbrond como guía en ln terapia 

con metilprctlnisolona (27). 

Las complicaciones de la administración de esteroides 

incluye: fascie cushinoide, retardo en el crecimiento, hiperte!!_ 

si6n arterial, aumento de peso, dia~etes, osteoporosis, exofta! 

mas, formtición de cataratas, hipcrtricosis, psicosis inducida 
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por ester~icÍes, :frÚtuf~~ )~rte~~.1'~s .~p~r; ¿~.,¡,J •• ·ún. neerosis 

e vascular: e·~ .~·~·;f_·~-~-~'~::~~·~;~\:-·; en-tr:e~·:: e'StaS";··.' iO: ·.;¡'ifs·. frecuente 
'. - :.~:~' ·, ·: ,> . ~~-

es 

~a n-eum·an1a p~r ~~~~-~--~~~S}~_-tt;~ c.~~-~n-nr:~:--

Los pacientes que desarrollan osteopenia puede compli-

carse con fracturas por compresi6n vertl•braL Es necesario 

un suplemento de ~alelo y Vit D como preventivos. 

Las miopatías inducida por esterotdes pueden ser 

insidiosas, pero suelen diferenciarse de la inflamación por 

la mejoria obtenida con la disminución de la dosis del medica-

mento. La miopatía estcroidea se puede interpretar como unn 

exacerbación de la enfermedad, las manifestaciones son insidio-

sas, se caracteriza por debilidad flexoro de la cadera, atro-

fia, enzimas musculares normale~ y EMG con cambios de miopotíos 

mínima y biopsia muscular con atrofia tipo TI (23). 

El uso de inmunosupresores no cstcroidcos se reserva 

para pacientes que no responden a los esteroldes n pt>sar de 

un tratamiento prolongado y a dosis adecuada (18,19 1 23 1 27,40). 

Los más frecuentes son el metrotexate, ozatriopina, ciclosfos-

famida y más recientemente lo ciclosporlna ,\. 

El metrotcxote hu sido uno de los más utilizados 

en los nifios. Se administra o una dosis de 0.35 a 0.65 mg/k/s~ 

manalmeute. Hoy estudios que refieren uno respuesto udecuuda 
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B· esta.- ~roga, sin embargo, se menciona toxicidad hepática. 

En ·adultós se ha· usado a dcisis de 25 a 50 mgs por semana, 

i;io ~se ·.·hi ··demostrado su real efectividad y nunca se usa de 

de'primera i~tenci6n. 

La azatriopina se administra en forma oral de 1 a 

5 mg/k/dia. Debe vigilarse la cuenta de celulas y las pruebas 

de funci6n hepática, ya que puede ocasionar leucopenia y/o 

linfopenia, además, de la toxicidad hepática. Jacobs y cols 

(40) usaron metrotexatc y azatriopina en 5 pacientes con DMS 

que no respondieron a tratamiento con esteroides, después 

de 3 a 6 meses de tratamiento con prednisona a dosis altas, 

los resultados fueron que 4 pacientes respondieron adecuadamen­

te al tratamiento, sólo un paciente no rcspondi6 continuando 

con debilidad muscular y rash. El mismo autor refiere que 

los linfocitos de los pacientes con enfermedad activa puede 

ser tóxicos en cultivo de tejido celulares musculares y la 

administración diaria de prednisona o azatriopina erradica 

la toxicidad de los linfocitos, sin embargo, ésta puede recu­

rrir cuando se administro prednisona a dosis alterna o se 

suspende la AZatriopina. 

La ciclosfosfamida ha sido usada frecuentemente en 

niños con DMS, es un potente citot6xico y agente inmunosupre­

sor. Se administra en forma oral.ª 1 mg/k/dla o intravenoso 

a 500 mg/m/mes. Un dla antes se debe dar hipcrhidrotación 
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para prevenir. la cistitis hemorr6gica. 

-La.~ciciosPorina se ha utilizado en adultos y Última-

mente también en niños. Tiene menos efectos adversos que 

la terapia inmunosupresora convencional. La dosis es de 

2.5 mg/k/dia a 7.5 mg/k/dia, lo ideal es monitorizarla para 

mantener niveles séricos aproximdomente en 300 mg/ml. 

Esta indicado su uso en pacientes que no responde 

a otros inmunosupresores y en aquellos que cursan con una 

enfermedad cr6nica activa. Su mecanismo de acción es diferen­

te a otros inmunosupresores. Se ha reportado que interfiere 

selectivamente con la actividad de las celulas T. Actua impi­

diendo la activación temprana de cclulas T inmunocompetentes. 

También inhiben selectivamente reccptor~s específico ligadas 

células antígenas y cel ulas blanco y puede inhibir lu produc­

ción de citocinas por macrófagos, linfocitos activaci6n 

de fosfolipasa A. Otra explicaci6n es lu producción inapropia­

da de citocina por los macrdfagos y linfocitos que contribuyen 

a la persistencia del daño en los tejidos y esas celulas son 

sensibles a los efectos inhibitorios de la ciclosporlna. 

Sus efectos secundarios sou a nivel renal: tiene 

varios efectos irreversibles que incluye arteriopntfu, daño 

tubular y f ibrosis intersticial. 
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LB_ ·m~n_it0r-iiaci6n .de ros niveles son esenciales pa-
. - ,. ' " ; -.. ~- --. - -~-,- . ,- .. ;~- - - -

ra op~i~'!~~-~-·--:~~~~, ~o'S'fs~ Y- hf:iy,·-.-:r~p~rtes r_ecientes que mencionan 

un a~·~o-----~i'~~~~~'--de· ~á~ce~::· P~rt-icula.fme-nte de linfoma de No 

Hodking (41). 

Heckmant y cols (41) la administraron a 14 pacientes 

con DMS que no respondian a esteroides o cursaban con una 

enfermedad crónica activa. La respuesta a la ciclosporina 

fué mejoria de la debilidad y funci6n muscular resolución 

de las complicaciones. Fué posible suspender los esteroides 

o disminuir la dosis en todos los pacientes, además, no presen-

taran efectos secundarios severos. 

En general. se considera que las efectos secundarios 

al uso de inmunosupresores son: Las úlceras bucales, hepatoto­

xicidad, toxicidad hemtológica, herpes Zoster, Cistitis hemorr! 

gica, leucopenia y otros (19). 

La azatriopina se asocio con depresión de m~dula 

óseo, hepatotoxicidad y pancrentitis. 

La plasmaferesis 14,18) sólo se indica en casos 

de enfermedad severa, en episodios agudos e inminentemente 

fatal.. Debe realizarse en sitios especializados con personas 

capacitadas. 
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La fisiot~rapia e:s ·.esencial pBrn. cVitor 1.·ontt·ot.:turud 

recuPera~ la ~t(e.~z_B ~U5:C~~ar·~; ~n ocasiones, es noccsuriu 

la c~l~i;::~C-ión :·.de·:·férulas. J.:a -colcinosis ocurre tnrdinmcnlc 

en er·cur~o de la dermato~iositis juvenil raramente se ocom-

p~ña ~e hipercalcemia. Los medicamentos que hon !iido utrndos 

son cÓ~chicina, hidróxido de ulum.inio, probenucid, difofonnto, 

EDTA (IV) y Warfarino con resultados inciertos. En otitudioa 

realizados en pacientes con colcinosis se hn obscrvntlo excre ... 

ción anormal de gamaco.rboxiglutomoto. (23) 

La hidroxicloroquinn se use en algunos nlfioe 011 qulc-

nes la actividad cutrlnea es rcfrnctoriu u los cstoroldcn, 

a dosis de 5 mg/k/dia por 6 semanas. Además se ho inutituitlo 

la aplicaci6n local de filtros soJo.rcs y lubricontcH (23). 

CURSO DE LA ENFERMEDAD Y PRONOSTICO 

La enfermedad tiene comportomiento9 1¡uc !Jon: 

l.- un curso monocíclico en la cual la rcmial6n suele sur 

completa. y 2.- Un curso policícllco donde cvoluc.Jonu con 

varias recaidas que pueden terminar en rcmlsi6n cumpluta n 

tener un curso cr6nico coniinuo. 

Para 1964, Bitnum refiere que una tcrccru pnrtf: de 

los niños fallecían, una tercera parte estaban nr•vt•ramcnto 

incapacitados y la otra Lcrcera parte se recupcrnban tompltotu_. 
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mente. Parri 1976.Han~~ri ref~eie que más del 90% de los pacien­

tes sobreviv.en -y'>1~;~---~·~"~-~~.la' v·tielven a su estado funcional 

nor-ma1-.--- MüCha·s-=-- ~--~-fe~~i'g)i_d_or:··~s;_ at.ribllyen- le mejoría del curso 

y ·'pron6stic.o -de -l('e-~"f'érm-eda~d· .. a·1-~ uso de la terapia esteroidea. 

OtroS _ a~_to~es_ describen, el curso de la enfermedad 

en 4 fases: 

1.- Periodo prodr6mico con síntomas no específicos, 

que dura de semanas a meses, 

2.- Debilidad muscular y rash progresivo, que dura 

de dias a semanas. 

3.- Debilidad persistente, rash y miositis activa 

can duraci6n hasta 2 años. 

4.- Recuperación con atrofia muscular residual con-

trae.tura v calcinosis. 

La duración de la enfermedad puede ser corta, de 

menos de 8 meses con recuperación completa o más de 2 años 

con requerimiento continuo de tratamiento. 

El curso monociclico respo~de adecuadamente al trata­

miento con cstcroides con remisión completa del cuadro clínico. 



Cassidy reporta '27% (23), Spencer y cols (42), En 32 niños 

con DMS ;,; ~·~~r /~ ::·:q·~·~.~:·~~·~~p~~c ·¡~"- t~s,_ t\av· i,ero:n 4n.curso monoci~lico 

con -·re9~1UCÍ6'n··~-;,--~"-'.~,;¡·~:Sº~;2 ,-::"a·fi'ds' ·)_ ~-iesPa-ri·d_i_er_on odecuadamcn te a 

la '.terB p·i8_ · é:.o:~/e~~-~~!::;;: t-d'eS-~.--... -,i~-~-.--. ~-;-~·d~~-~~,~-~s t UY ier o n un e u r so 

polici~lico_ y ___ en_ .}-~>.·~_fños«-~füé~ --~r6nico continuo caracterizada 

por ... persisfencia de ·la ·aéti,Vidod de·-1a enfermedad por un perio-

do mayor de 2 años. 

Con respecto al pronóstico, los pacientes tratados 

precozmente responden más satisfactoriamente que aquellos 

en quienes ya se ha establecido una atrofia muscular extensa. 

Sin embargo, el pronóstico depende de otros factores como 

los hallazgos en la EMG, anormalidades de L .. biopsia y caracte-

rísticas clínicas. La superviviencia de la DMS en los últimos 

25 años ha mejorado, con una mortalidad del 7% en controposi-

ción al 30% anterior. Las causus de muerte se deben o compli-

caciones del tratamiento como sepsis, debilidad muscular profu~ 

da, alteraciones cardiovasculares y cerebrovasculurcs. 



pacientes con Dermatomiositis Ju\·.,nll ~n "' th'll\HL\\ i11C.rn\ d 

d~-México " F~derico G6mez"~ 

Analizar lo rclnci6n untl't' td r11n11~ r\(u\1·11 \t1 

respuesta a diversas ternp.t.ns ustulnri ~n nu~rtiru 11\t'J1ll11, 

MATERIAL Y Ml.;'l'Ollll:i 

En el presente estutlln, no rovlttlll'illl 111~ ¡11H:lu11IP~J 

controlados por lo cont111lt·11 1•1<11•r1111 1!ttl Cl·'.111 il11l 1!111tpll•1! 

Infantil de México, npnrtlr clf• PH!I: •lt•l11111 1·11mpllr r111t l11r1 

criterios diagn6sticos uei\n!ndou por Uollu11 l1u1111i1 ll), 

Se analizarán los siguicntcti dntou1 g1l11d •lu 11111·111 jiu lu 1:111111 

medad; tipo de inicio: ui uu n~udo o J111;lillj1qu 1 u1ovu 11 luYílí 

los síntomas y signoa obrir!rvut1rw 1d l11frf11 ~ 1!1ir11111 N 111 1jlfH•1 

de la enfermedad: el tiempo df: (!J)t.rtldít<.Jmlt111t.fi 11111 •fl11~11l,i,1 Ju1 

y los criterios diav,n6stlco:> 'IU•~ r1nrnJl1 1rnni J11t1.l1u· t:I 'º''"'" 
miento. 
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C3, C4¡._ los niveles séricos de enzimas como la creatinfosfoci­

~asa1· tra~saminasa ~lutamico piruvica y oxaloacética. deshidro­

genasa_ láctica y aldolasa. 

Los estudios electromiográficos e histopatol6gicos 

que incluyen biopsia muscular y de piel. 

La respuesta al tratamiento: favorable, tórpida 

sin respuesta; el tipo de evolución: Monocíclicn o polic!clica 

las complicaciones que se consideran propias de la enfermedad 

las derivadas del tratamiento médico. 
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RESULTADOS 

-Eñ ·_la-- r ev-is i6 n- se en C_~n ~r_a r o_n :,_i_i/p·~~.l'~,~:·~,~~S ~'~~~~---.f~~~~--~ -~~:--
ron con los criterios de Bohan Y.- Pete~S:. pa_r_a, ,,.~1· _d-~~g~-.~~ti~_o 

de dermat~mi~s~tis. ,··-~-·.:· 

De ellos, doce (70.5%>. pertenecen al .-~·exo femenino 

y cinco (29.4%) al masculino lo que resume en una proporci6n 

de 2.4 : 1 (tabla 1). 

En cuanto a la edad, ésta se distribuy6 en el rango 

de 3 a 13 añoa con un promedio de 8 años, observándose un 

ligero promedio en el grupo de 6 a 10 años (tabla 2). La 

edad de inicio de la sintomatolog{a se di6 entre los 2 años 

a 12 años con un promedio de 7 años. 

El tiempo de evolución previo a la primera consulta 

fluctuó entre 1 mes y 3 años, 16 (94%) de los pacientes consul-

taran antes de los 12 meses de evolución y solo un paciente 

se prcsent6 hasta los 3 años debido probablemente a que prcsen-

tó una sintnmatologín de inicio muy insidiosa que no lleg6 

a alarmar suficientemente a sus padres. (tabl 3). 

El diagnóstico inicial de inmediato de Dermntomiositis 

se logró en l4 pacientes (70%). De los restantes, uno se 

diagnosticó como enfermedad mixto del tejido conectivo y dos 
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como l.upus er.itematósO ;.¡st~-~·i~O·;: !.Siendo estos diagn6sticos 
' - ··" · .. -:.· >·-.:-

d e~_car t8do~ ?'?~-t~~~~~'~ r·-~,-~·n\\:/. 

de.: México· .C35.2%) del Distrito Federal en 2do lugar (23.5%) 

y.fHchoaé.án en 3er luqar (17.6%). Otros, de los Estados de 

Hidalgo, Guerrero, Veracru¿ y Oaxaca. 

Con respecto n los antecedentes personales No patoló-

gicos,· su alimentacidn actual se consideró regular en cantidad 

y calidad en 11 pacientes (64. 7%) y adecuada en pacientes 

(11. 7%), sin embargo según la clasificación del Edo. nutricio-

nal, 10 pacientes (59%) estuvieron cutróficos, pacientes 

(29.4%) con DNT I grade, y sólo 2 pacientes (IL.7%) tenían 

DNT II grado. El esquema de inmunizaciones fué completo en 

12 pacientes (70.5%) incomplclo en pacientes (29.4%) 

(tabla No. 4). 

MANIFESTACIONES CLIN!CIS 

El inicio del padecimiento se consider6 ap,udo (menor 

de meses) en pacientes, e insidioso (mayor de 2 meses) 

en 13 pac i"n tes. 

Las manílcstaciones generales fueron: fnti~u en 12 

pacicnll'S (70.Sk) malc!3tur general t.>n 8 pacientes (47%), fiebre 
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en 5 pacientes (29.4%). 

Todos presentaron debilidad muscular proximal simétri-

ca progresiva de extremidades inferiores. En 11 pacientes 

(69. 7%) se agreg6 afectaci6n de extremidades superiores¡ 

(41%) refieran disfagia; 4 (23.5%) tuvieron debilidad de los 

músculos cervicales y uno present6 compromiso serio de los 

músculos respiratorios ad integrum posteriormente, 

No. 5). 

(tabla 

La incapacidad funcional se manifest6 especialmente 

como: incapacidad para subir escaleras en 7 pacientes (41%)¡ 

incapacidad para levantarse y/o sentarse en 6 pacientes 

(35.2%); incapacidad para alzar los brazos en pacientes 

(29.9%); incapacida.d para peinarse y vestirse en pacientes 

(17.6%) y s6lo en pacientes (11. 7%) incapacidad para abrir 

la boca (tabla No. 6). 

En cuanto a las manifestaciones cutáneas, todos pre­

sentaron lesiones características de la enfermedad en frecuen­

cias diversas: eritema en heliotropo en 16 pacientes (94.1%); 

signo de Gottron en 14 (82.3%); edema periorbitario en 11 

pacientes (64.3%); fotosensibilidad en 8 pacientes (47%); 

eritema malar se reportó en 7 (41%)¡ alopecia o calda del 

cabello en 3 pacientes (17.6%); otros menos frecuentes fueron: 

tclangiectasia, petequias, endurecimiento de la piel, atrofia 
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; -··· ___ , -

c utifoea, hipo 'e h\p~~~_lg~~;taci6n •. 'Esl:~~,3 ú lti,;,,as se pres en­

taron espé.Ciai~htep;f~ ;·~'.¿ci·~~' ~:··~·a·~·~-ici·~· .. ~-: ~'-~-i-cr¡~~,~-- · ~!1'- las. évOluciones 

;;- ·- ;: _'e- ' .. 

-· ----· _ ..... , 
En todos los p~·é.'1é~~~-e~··_:; el ,'cr i~ema en heliotropo se 

present6 siempre en la cara,· 'en algunos ·casos sobre las ,, -

superffcies extensoras de- la·~· eXt_remidades superiores. A su 

vez, el signo de_ gottron afe~-tó a las manos en 14 pacientes 

(100%), codos en 6 pacientes (42.8%) y rodillas en 5 pacientes 

(35.7%). 

El fen6meno de Raynaud se presentó en 8 pacientes 

(47%), todos del sexo femenino, de predominio en manos, 

en 3 pacientes afectó también los pies. 

Las maoi(estaciones articulares estuvieron pre~entes 

en 12 pacientes (75%) en forma de artra.lgias, 3 pacientes 

tuvieron artritis simétrica no erosi"'ª• un pacientr. tuvo 

artritis deformantc a los 2 años de evolución lo que obligb 

a considerar en él, el di.:igoÓstico diferencial de sindrome 

de sobreposición. 

A nivel del aparato respiratorio solo un paciente 

tuvo pruebas de función pulmonar con patrón rcstr ict i vo, 

otro se presentó con disnea ortostática, desde su ingr11su. 
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-'- En;~r-e 'l~·s·· i~X1"i~~t~~i~·~·~~~. 2'~-~d io·vas·cu·i-~r:e-s·, hubo.soplos 

, paci e~ t~s i. ~;~·:~-¿iT;··~'-~~:¡-·~~-~-~-~ f~'i-~:<;-~-~- ':~i~';:~aii·~·~ tes·--~ ·.u no pres en 

t 6 P:er.i'c·a--rd i"ti:~:-;;~;g\ld~:ú.fli b~f~~-~~ : . con -~--i~~-~f ic~~-~ cia e ard i a ca 

qUe ~-~~~~-1~-6~5i:(Ó~~~i~;~ti;~-~:-~-~~·~~~~~ v'en.tane :-_per-icá~dié:·a. Se realiz6 

ECG: ~_,-~-Í · ~~:~t~:~:--~~~~~J ~di~- es t uv i Cr on a 1 ter a dos. 

;--Las alteraciones oculares se encontraron en 8 pacien-

tes (47%), de los cuales dos presentaron glaucoma esteroideo, 

tres (37. 5.'4:.J nmetropia, uno (12. 5%) presentó catarata inci-

piente, retinopatía y angioesclerosis. 

Los transtornos renales se presentaron en pacientes 

(29%) manifestado por hematuria en 5 proteinuria en de ellos. 

Los problemas genitourinarios se dieron en 2 pacien-

tes (11.7%) con cistitis y litiasis renal derecha respectivamen-

te. 

En el tracto gastrointestinal se presentaron altera-

cienes en 4 pacientes (23.5%). Entre ellas, Úlcera gastroduo-

denal en 2, hepatomegalia en 3 y referencia de dolor abdominal 

epigástrico en 3 pacientes que se consideró secundario a gas-

tritis medicamentosa. llubo 7 pacientes que manifestaron disfa-

gia al inicio de la enfermedad. La serie esófago-gastroduode-

nal se practicó a 12 pacientes, resultando anormal solo en 

un paciente que refería disfn~ia. Sin embargo, la manometr{a 
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esofágica PH metrto fueron: norm8lcs ·1u sin_tqmutolog(a 

d-esapar ec i6-:-a i'.~i·n_s:~n·.~ r~~-·~ e 1 ~tra tamien tQ ~·méd icO-~. 
~--. o;/=--':~ ,_-'.·};,'=º ,.,:-.- ., '·..:-.·:;:• ·.· • 

. :~-~2~·: -é_~: - --·- -~~~~~~> ~- ·---i~~ '-< :·-.:f'" ,,.' -· 
·--E~(,·-~:¿-~-~;~&<:~\/~ r~~~~miC'. ñ·~-~_YjO.'~'.~-- ~.'~~t; ~i: ::_---~- ~~'.~ --,/a~oct e~·~es 

p r ~~e~-t6i··o:n/;~/1·~: i ~- =có~·i.,'u'1 si v'~s: '..·un '·ca·s~~ f Ué ~~-;~:~.d-~ ~ ¡(.-~ -. e ·1 s ti­

·c ercoS_is·' ¿er-e~r-at_~: ··y· otro -~:::~·~--~-f~a-lo.P~;Í·~~-'' h· .. ¡,.p~-~'.~:ca:_· iStjuémica 

pa~·as~ixia· neonatal severa. 

Los transtornos Psicol6gicos se presentaron en 

pacientes (29.4%), principalmente como dcprcsi6n y anorexia 

nerviosa. En un paciente hubo además transtornos del nprendi-

zaje e hiperkinesia que amcrit6 manejo con Ritalin. 

LABORATORIO Y GABINETE 

La VSG al ingreso estuvo clc\'ada có 13 paci1~ntes 

(76.4%). La protcina C reactiva se practicó a ú pacientes 

siendo negativa en todos. 

En la hiomctría hl'mÓticn 1 los leucocitos ful.'ron norma-

les al ingreso en todos los pacientes, sin embargo, en el 

transcurso de la enfermedad pacientes prc~entnron leuct>penia 

linfopenia se~undarias al tratamiento con azutriupina. 

En cuento a la fórmula ro.la, solo un pncienlc st• pr<.•sentó 

con nncmit1 normocftico, normocrómica, que se recupere) rópidu-

mcn te. 
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También el EGO fué normal en todos al !:~.~~:;~~),,., ·a·u-nQUe 

posteriormenie se presentó hemoglobinuria en ·s pa~ientes y 

pr?_ternur:~a e_ñ -4 pacientes. 

Los niveles séricos de las enzimas de escape muscular 

se determinaron en todos los pacientes, de los cuales 16 (94%) 

tuvieron elevada por lo menos una de las enzimas practicadas. 

La creatinfosfocinasa (CPK) se encontr6 elevada en 

15 ·pacientes (BB. 2%) (normal 

niveles entre 71 y 350 U/l y 

70 U/l), De ellos tuvieron 

pacientes mayores de 350 u/l. 

Un paciente present6 al ingreso el valor más elevado de 6590 

U/1 que disminuyó rapidamente al iniciar el tratamiento médico. 

La deshidrogenasa láctica (DHL) se determinó en 16 

pacientes mostrando elevaci6n en 10 de los pacientes (62.5%). 

En 7 de ellos los niveles estuvieron entre 200 y 1000 U/L 

y en 3 mayor de 1000 u/l. 

La oldolasa se determinó en 15 pacientes, estando 

elevada en 12 pacientes (75%). Los niveles estuvieron entre 

13 y 70 U/l en 8 pacientes y mayor de 70 en 4 pacientes. 

La tronsaminasa qlutámica oxoloacética se determinó 

en 16 pacientes con elevación en 14 pacientes (87.5%) de entre 

los cuales ll pucientes (78. 5%) csta!Jnn entre 41 y 200 u/1 
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y 3 paderii:e~ .en más tlejÜ() ufl> 

·- ·~';'/- . 

La traóSainin~·~~ ::~.:k~·J'~;d~f-~·~\': .. ~'t{i~~'·~--~;: se. Prlict icó en 

- 16 pacientes con ele~~c¡¡~; ~{-~á;a':'.f~iÍa,'~ttil;2%).- Los niveles 

estuvieron entre 31 a_ 2óo; u/(~~ :;-t~ pa-de~tes y mayor Je 200 

U/1 en 2 pacientes. 

La CPK la TGO fueron las 2 enzimas más frecuente-

mente elevadas la mayoría descendieron a la normalidad en 

un periodo menor de 3 m~ses cuando se inicio el tratamiento 

(tabla No. 7). 

Los estudios inmunológicos realizados fueron: 

El faclor Rcumatoide el cual fué negativo en los 

8 pacientes en que se determinó. 

Las cclulos LE que fueron nc1~ntivus cu el 100% 

de 13 pacientes estudiadas. 

El complemento hemolítico se determinó en 7 pacicn-

tes, estando clL•\'aclo en 3 pacientes (42%). 

El CJ determinó en J3 pacientes moni(csta11do hlµo-

complcmentemia ~n l pacinntcs. 
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-El ,C~ ::i·e.- e-~~~~d:~:6 :.en .·.is. pac-ientes _.est~ndo- elevada 

en 3 pacient.eS • 

. Los anticu'e-rpoS antinucleares se buscaron en 15 

pacientes, siendo negativa en 5 pacientes positiva en 10 

pacientes. i.os títulos fueron 1:8 en 2 pacientes, 1:20 en 

4 pacientes y 1 :40 en 4 pacientes con patrón moteado fino 

en 7 pacientes y patr6n homogéneo en 1 paciente. 

Los anticuerpos RNP se buscaron en 7 pacientes 

en los cuales 2 fueron positivos. 

Las inmunoglobulinas sérices dieron hipergamaglobu-

linemia con predominio de la IgG, en 6 pacientes, estando 

elevada la IgG en 5, IgM en 2, lgA en 1 paciente. (tabla No. 

8). 

ESTUDIOS DE GABINETE 

La radiografía de tórax se realiz6 en 15 pacientes, 

mostrando er. 3 pacientes foco neumónico y en 2 pacientes cardi~ 

megalia importante. 

Lo Serie Esofago-gastroduodenal se real izó a 12 

pacientes, reportando alteraciones ~n el mecanismo de dcglucidn 

solo en un paciente. 
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zaron ·en 

La electromiogr~'fía--··se .rcaiiz~ a todos los pacien­

tes reportandOse cO-mpatible_-C.on iniositis ·en 16 pacientes (94%). 

de predominio proximal, con disminuci6n del voltaje, duraci6n 

corta y alta frecuencia en 11 pacientes (73%) presencia 

de fibrilaciones abundantes en 3 pacientes (20%). 

Con respecto a los estudios histol6gicos, la biopsia 

muscular se realizó en 6 pacientes, siendo compatible con 

dermatomiositis en 100% de ellos. 

Se caracterizó por la prcscncjn de infiltrado inflama­

torio en los 6 pacientes, fibrosis focal en 4 pacientes y 

at'rofia muscular en l paciente. 

La Biopsia de piel se realizó en 

compatible con DMS en 1 paciente, normal en 

pacientes, siendo 

pacientci;;, cisti-

cercosis en 1 paciente, y otra mostr6 inflamación incspccífica. 

Se~ún los criterios diagnósti~os propuestos por Bohan 

y Pcters el lOO:: lle l,1s paciL•ntes presentaron del..dlic.lad muscu­

lar y lesiones tl1~rmutoll1gicas 1 el 94% tienen EMG com¡1ulibJc, 
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- - • , 1 

el"evaé·ión~·d·e···1a.s:.~nzinl"as:. d~ ·esC·a:pe _Íríusc~l:ár e~·_.el _.94% y ·Biopsia 

muscul~r -~-~-~~'~t_i~~~:·e· ~:·-.e~ 25%. -~·,( ~of(p~c~~-ni~·s.: 

:¡~~6n -el0 ~ndmero de c~ite~ios,:: 6 pacientes cumple 

los cr"iteri:os, -9 pacientes· cumPlen 4 criterios y 2 cumplen 

3··éri.t-eriOs. Aunque todo- los ,pac--lent-es tuvieron el diagn6stico 

definitivo de dermatomiositis, (tabla 9) 

TRATAMIENTO 

Todos los pacientes fueron trata dos con pr ed nisona. 

En la fase activa de la enfermedad 11 pacientes (64. 7%) recibi~ 

ron entre l a 2 mg/k/dia y 6 pacientos (35.3%) mayor de 2 

mg/k/día. La duraci6n del tratamiento inicial con prednisona 

fué de 6 a 8 semanas en 10 pacientes (58.8%), 4 a 6 semanas 

en 3 pacientes (17.6%), 2 a 4 semanas en 3 pacientes (17.6%) 

y en 1 paciente fué menos de do3 semanas, ya que se debió suspe!!_ 

der por complicaciones graves como una sepsis por estafilococo 

aureus, pericarditis a~uda fibrinosa que más adelante se comen-

tará. (tabla 10) 

La duraci6n total de tratamiento con prednisona fué 

menor de meses en 3 pacientes (18. 7%), entre 6 y 24 meses 

en 7 pacientes (43. 7%), entre 24 y 48 meses en 2 pacientes 

(12.5%) y más de 48 meses en 4 pocientes (25%). Los pacientes 

con mayor tiempo de tratamiento fueron los que más recaidas 
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presentar.on.. D-é.·: los·)fr>~PB~~·e-ñ_t-és "'eri .:tJ. ya ~e suspcndi6 lu 

prednisona, .en_ 2 -i.e ·~·'¿:~:-~-:/;i'~·~ --:~:· d~J-~·t"~ _.:~~-}~--:~por' ho-bcrse d iagn6s-

t icad o r'~c (en_ temc~··te: :.-·.'~·:::.~;~~~-~~-~-'.~ ~a~-1.~~0 ~~ .. ,~~-~-~ sé . administra porq uc 

la enfermedad ~a sido d~ :dÍ.i.Íc'u ~ontrol (t~bla. No. 11). 

La respuesta al tratamienta se cons idcr6 buena en 

5 pacientes (31%), moderada en 2 pacientes (12.5%), leve 

en 6 pacientes (38%) y sin respuesta en 3 pacientes (18.5%). 

Estos Últimos se consideraron carticorcsistentcs. 

Los efectos adversos más frecuentes con el manejo 

de la prednisona en todos los pacientes fueron: aumento de 

peso, hipertricosis, fascic cushinoide, las infecciones 

se presentaron en 15 pacientes (93. 7%), en 8 pacientes (50%) 

edema e hipertensión arteri<ll, en 8 pacientes (47.0Z) mnnifes-

taciones oculares. en 7 pacientes (44%) talla baja, en j pucie!!.. 

tes (18.8%) osteoporosis, y en 2 pacientes (12.5%) petequias. 

Entre las infecciones, las de vías aéreas superiores 

como rinosinusitis, otitis media aqudu se presentaron en un 

67%. Las infecciones virales como son varicela, herpes simple 

y herpes zostcr en el 42. 8%. La micosis cutduea se presento-

ron en paciL>ntes (50%) bronconeumonias en poc len tes 

(21.4%). Un paciente presentó enfermedotl inflamatoriu pé-lvica 

por candidiasis Rrnltul. Otro paciente llegó o µrcsentor 

sep~is por cstnfilucoco aureus con choque séptico que le caus6 
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la muerte, aunque solo, tenía 2 semanas con el tratamiento 

de prednisona y antes de iniciar el mismo ya presentaba candi­

diasis oral que se había manejado con ketoconasol sin presentar 

mejoría (tabla No. 12). 

En los pacientes con leve o sin respuesta a la predni­

sona se inició manejo con azatriopina siendo un total de 9 

pacientes (53%) a una dosis de 0.5 a 1.5 m~/k/dia. El tiempo 

de inicio después de haber establecido el diagnóstico y haber 

iniciado prednisona fué en 5 pacientes (55.5%) antes de los 

6 meses, en 2 pacientes (22%) entre 7 y 12 meses y en 2 pacien­

tes en más de 12 meses. 

La duración del tratamiento con azatriopina fué menor 

de 6 meses en 3 pacientes (33.3%). En 2 pacientes entre 6 

y 12 meses (22.2%) y en 4 pacientes mayor de 12 meses (44.4%). 

Actualmente 4 pacientes aun reciben dosis mínima de azatriopi­

na. (tabla 13) 

La respuesta al tratamiento con azatriopina se consid~ 

ró buena en 5 pacientes (56%), moderada en 3 pacientes (331.:), 

y sin respuesta en el paciente (11%) este último fu6 suspendido 

por no tener mejoria clínica. 

Los efectos adversos de la azatrlopina que se produje­

ron en nuestros niños fueron: linfopenia con leucopenia en 



5 pacientes (55.5%),. cistitis 

paciente (ll.l%). (Graficá No.·'4) · 
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Otros inmunosupresores que se administraron en un 

paciente que fué considerado resistente a la prednisona 

azatriopina fué el metrotexate por 6 meses, sin respuesta 

adecuada, posteriormente se manej6 con ciclofosfamida a la 

cual tampoco respondi6 y actualmente se maneja con ciclosporina 

desde hace un año, con respuesta leve que le ha permitido 

sostener una fuerza muscular de 3+++. 

La cloroquina se manejó solo en 4 pacientes con mani-

festaciones cutBneas intensas, por un periodo menor de 2 raeses 

y con buenos resultados; los filtros solares se han adminsitra-

do en todos los pacientes que presentaron fotosensibilidad 

(44%), después de lo cual disminuy6 la intensidad de las lcsio-

nes. 

CURSO CLIN ICO 

Desde 1981 hasta la actualidad se han controlado 

un total de 17 pacientes, con el diagn6stico de dermatomiosi­

tis. De ellos 4 pacientes presentaron remisión completa del 

padecimiento y solo acuden en forma muy esporádica al hospital; 

7 pacientes se encuentran sin trotamiento por haber presentado 

remisi6n, pero continuan asistiendo para control y seguimiento 
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en, for.ma.,~~gular;~;s ·pS.cientes: s!g~~.n· ... ~.s~a~.le~_·_bajo tratamiento 

y' un <P_a¿~i_en_t.~~"- 'f~'-i1~~:i6'·,_p~f:~·:c~·~pii~a-c1~~es -infeé:ciosas. El 

s~gu"tni·¡~~:~:~.!-~-f~·~·-, I'~:o·~-~,-de~" ·año ~~~(-4--.-~-~8cien.t_és 
1 

de .los cuales 

3-,-~~~--~f~:c·{~~-~~,O~ --~-d,~C~~~damen t~~ y~·-'_;~-~~;:·:~}~~i.i:~~~;i6 a los 2 meses 
. .,._... -- ·-

dfi · _s-~8Ü-'1~t~ñ tO .--~-

En 7 pacientes el seguimien_to fué· entre l~_Y 4 años 

y -en 6 pacientes fue mayor de 5 años. uno· de estos últimos 

lleva 10 años de control por varias recaídas que ha presentado. 

De los 16 pacientes que continuan bajo control, 8 

pacientes (50%) han presentado un curso de tipo monoc!clico, 

es decir, que s6lo tuvieron un solo periodo de actividad infla-

materia, miéntras que 1 en pacientes (43.7%) presentaron 

una evolución polic!clica. De ellos, han presentado 2 pacientes 

1 y recaidas respectivamente y pacientes llegaron a tener 

hasta recaídas clínicas. Un paciente ha presentado una 

evoluci6n crónica continua que aún persiste. 

Las manifestaciones clínicas más frecuentes que se 

presentaron rlurantc las recaídas fueron la debilidad muscular, 

artralgias. el signo de gottrón, y el eritema en heliotropo. 

El control seguimiento de la evolución clínica en todos 

los pacientes se realizó especialmente con la valoración de 

la fuerza muscular, el estado clíni.co y los niveles de enzi.mas 

musculares. 



La :f~erZ'~;. ·~J~C~ü~Í~r:·;g1o·bal al ingreso fué valorado 

en ·un_a· es~·~l~:.-_<di.:.:·j· -~·~i·,·5:;:~--~~~·~,és, · pr.edomin6 ·el de 3+ aceptable 

(arcos·· c-~~~p~~:~~~:"~~/~~: · ~~-~~:ii-{dad ~-:~_~tre le gravedad) en e 1 valor 
' . ·, ., ~ .... 

de 13: p~clen·t~~~~,''~~~~j-:~~-EÚÚ~n~~;es f·~é de 2+ (pobre, arcos comple-

tos de movilidad con' elÍ-minaci6n de lo ~ro.vedad), y en 1 pncien. 

te fu6 de l+(indici6s, prueba de contractibilided ligera~ 

no hay movimiento articular). Con el inicio del tratamiento 

en le fase activa de le enfermedad, mejoró rápidamente la 

fuerza muscular llegando a presentgr la mayoria entre 4 

5 + actualmente. 

De acuerdo a la evolución de las enzimas musculares 

observamos que: 

La CPK (normal: 0-70 U/l) se siguió t•n 16 pacientes 

de los cuales en 14 pacientes estuvieron elevados, y se norma-

lizaron antes de los 3 meses en 8 pacientes (57%), entre 3 

y 6 meses en 3 pacientes (21.4%) mayor de 9 meses en 3 pa-

cientes (21.4%). 

La DllL (normal: 100-200 U/l) se reallz6 en 15 

pacientes 1 estando clcvnda en 10 pacientes, :-.us niveles se 

normalizaron antes de los 3 meses en 5 pacientes (50%), entre 

3 y 6 meses en 4 pacientes (40%) y más de 9 meses en 1 pucien-

te (10%). 
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La aldolasa (normal: O -12 U/l) se determinó en 

15 pacientes, de los cuales en 11 pacientes estuvo elevada. 

Sus niveles llegaron a normalizarse antes de los meses en 

4 .. pacientés (36.3%), entre 3 y 

paci~nt~s (18~~%) respectivamente 

tes (27.2%). 

meses y 6 y 9 meses en 2 

más de 9 meses en 3 pncien-

La TGO {normal: O - 40 U/l). Se control6 en 7 

pacientes de los cuales se normaliz6 antes de los 3 meses 

en 5 pacientes (71%). Entre y 6 meses en l paciente (14.2%) 

y más de 9 meses en l paciente (14.2%). 

to en 

La TGP (normal: O - 30 U/L): Se realiz6 seguimien­

pncientes llegando a normalizarse antes de los 3 meses 

en 3 pacientes (42.81.L entre 3 y 6 meses en 2 pacientes 

(28.5%) y más de 9 meses en 2 pacientes (28.5%). (Gráfica No.S) 

En general, en la mayoría de los pacientes, las enzi­

mas musculares se normalizaron antes de los 3 meses de iniciado 

el tratamiento. Esto se consideró como una respuesta adecuada. 

La CPK y a ltlolasa fueron las 2 enzimas que más tardaron en 

normalizarse en 3 pacientes, 

de tratamiento establecido. 

ello ocurrió h3sta los 9 meses 

Con respecto a las secuelas propias de la enfermedad, 

se presentaron en 5 pacientes ('.ll.27.), de los cu3lcs 3 prcscn-
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ta ron calcinosis·, . En: los pacientes 
.. ·.'.·.·,·:.' 

con calci~c_>!?is ~.~~__:: fUe-ron · p~·rCi~l.~~~'.·:·'. :·-~-ria_-: tuvo calcinosis 

univers81.-, Uíl paciente l~~g¿':-~a- ~:~:~~·~:~-~a_r:-.. -:P~.rátiáis· muscular. 
- ---

Hubo complicaciones No propias de la enfermednd, 

como-una cisticercosis cerebral cutánea que padeció un pacie~ 

te, una enfermedad inflamatoria pérvica por candidiasis genital 

en un paciente, una celulitis del codo derecho; umrritnron 

hospitalizaci6n para su tratamiento. De los 17 pacientes 

se hospitalizaron a 10 pacientes. de los cuales en 6 fué en 

una ocasión al establecer el diagnóstico por disfagia, una 

fuerza muscular de 2+ o menos, o enfermedades infecciosas 

agregadas que ya fueron comentadas. 5610 se presentó un caso 

de defunción, que ocurrió en un paciente menor de 5 años, 

que además de su 0!15 nl ingresar, presentaba una cundid iusis 

oral. 
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DISCUSION 

La dermatomiositis juvenil es una entidad poco fre­

cuente en la edad pediátrica, se desconoce su incidencia en 

nuestro medio, pero en centros especializados se refiere que 

ocuap el 3er. lugar entre las diferentes enfermedades del 

tejido conectivo, precedida de ARJ y LES (1 1 23). 

En este trabajo se revisaron los expedientes de 17 

niños que cumplieron con los criterios para este diagnóstico 

y que ·son controlados en la clínica del CEDI (clínica de enfer­

medades por daño inmunol6gico} del HIM. El sexo predominante 

al igual que otros estudios ( 1 , 6 1 1 O, 14, 15 1 23, 27) fue 

el femenino, con una pro_florción de 2.4:1 en comparación con 

el masculino. Otras series, reportan una relación de 1.7:1, 

2 :1 (23 1 27). Con respecto a la edad de inicio, nuestros 

datos concuerdan con otros autores (23) que describen una 

mayor frecuencia entre los 6 y 1 O años, con un promedio de 

edad de 8 años. Sin embargo también se han reportado casos 

en lactantes, la edad mínima reportada en nuestros pacientes 

fue de 3 años. 

El tiempo de evoluci6n previo a la consulta fue menor 

de 12 meses en la. mayoría de los pacientes, solo un paciente 

llevaba 3 años debido probablemente a que present6 una sintoma-
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tología de iniciC muy insidiosa que no llegó.a alarmar suficie!!. 

temente a lo.e padres. 

Todos los pacientes tuvieron el diagnóstico de Uerma­

tomiosi tis. La polimiositis (sin participación cutánea) es 

muy rara en los niños, tam~oco se encontró ningún caso asociado 

a neoplasia. 

El diagnóstico inicial se estableció inmediatamente 

en la mayoría de los pacientes, solo 3 casos fueron diagnosti­

cados posteriormente, probablemente porque las manifestaciones 

clínicas tienen un espectro amplio J variado ¡ se puede confun­

dir con otras enfermedades del tejido conectivo. 

Con relación al estado nutricional, llama la atención 

que, aunque la mayoría tienen una dieta regular en cantidad 

y calidad, la mayoría son eutróficos, y observamos que los 

2 pacientes que ingresaron con una DNT I! grado, pres~ntaron 

una evolución policíclica y tuvieron más efectos adversos 

al tratamiento con este~oides que los eutróficos. 

La respuesta total al tratamiento no oe pudo correla­

cionar con el estado nutritivo, pues, varios pacientes eutr6ri­

cos no respondi~ron al tratamiento con prednisona J requirieron 

manejo con azatriopina. 
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La manifestación clínica más relevante fue ln debili­

dad muscular que junto con las lesiones cutáneas permitió 

excluir otro tipo de miopatías y enfermedades neuromusculnres. 

La afección muscular, proximal, bilateral, simétrico 

con predominio de la cintura pálvica seguida de la cintura 

escapular, es similar a la de otros autores ( 1 , 6, 15, 23, 

25). 

El dolor muscular como síntoma se hn referido en 

proporción variable, nuestros pacientes lo presentaron on 

un 47~ y se podría considerar como manifestación do la inflama­

ción y la vasculitis. 

La debilidad de los músculos del cuello se ha conoide­

rado como un dato de gran sensibilidad, Burgos (6) refiere 

que un 80% de sus pacientes lo presentó durante la evolución 

del padecimiento 1 midntras que, en nuestros niños solo el 

23~ lo presentó, recuperándose rápidamente nl iniciar el trntn­

miento medico. 

En las manifestaciones cutáneas predomin6 el ''eritema 

en heliotropo" en el 941 de los pacientes¡ Burgos lo encontró 

en el R0.41 (6) y Wilkelmann en un 73~ de los pacientes (11). 

Otro signo cutáneo frecuente es el.de gottron, que obaervamon 

en el 82.Jh de los casos. En todos se presentó en la3 auperfi-
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cies e-~t~nSOriis Cié- :1oá dedo;·,~de,-~rs.~s ·:~a~~o-iJ" y·--~-n. m-enOr ·-prOporci_ón 

en codos y ~~dJ.i{¡¡,,i ad~~ ·~~tor~s l~ reportan con una frecuen. 

c ia Dl~not. d~t 60'.lt el,'. ú\i: j 
-

El edema subcutáneo facial fue encontrado por Winkel­

man en el 25% (11) f por Burgos en el 60% (6), lo cual coincide 

con lo observado ·en nuestros pacientes de 64.5%, 

La fotosensibilidad, el eritema malar, 'f la alopecia 

se observaron con alguna frecuencia, de manera que en 2 pacien­

tes se sospechó LES al inicio, pero en todos los casos de 

descartó. Se ha reportado eritema malar en pacientes con 

DMS (23), sin embargo su frecuencia es baja. 

Las manifestaciones cutáneas y mucosas más severas 

se encontraron en el 23'.f. de los pacientes, consistiendo en 

úlceras bucales y Úlceras de piel, que se asociaron con la 

cronicidad de la enfermedad. Desde hace mucho se sabe que 

las Úlceras son consecuencia de la vasculitis u obstrucción 

vascular por endarteriopatía, Burgos lo observó en el 60% 

de sus pacientes (6). Otras manifestaciones tardías que se 

observaron fueron el endurecimiento de la piel, atrofia cútanea 

hipo e hiperpigmentación, que solo se presentaron en los casos 

con evolución crónica de la enfermedad. La presencia de calci-

nosis se observó solamente en 3 pacientes (17.6~), de los 

cuales 2 fueron parciales y tuvo calcinosis universal que 



un 30! (L.!.). ~~:\$.~\,\.,,· \H\t\',.l \ t\\ ~-,.\ \,q\ '.1:1\\ \\\\1\ \"\·~·\'.\\1l.\\l·.,\\\ 

.cenar que lo rtlp\'l'hHh' ~1\\ 1il i\\'1--'~ttl\~~1 ;•.~1l·1í"1\\i\· t~:1\¡\ ;1\\\\l\:l~,'\\l\ 

podría ser unn dt' ltu1 i'1'l\;!1j1lll»di1•l·t•i .111 1~1 i.•11•l'\1i1•\ \i!l'~!l l:i:i 

Lna nrl.1•11lult111 1111 111111dl"111il111·1,H 11•111 t/11:1 l/1·~:111;/!"lf! 

alta del 75% aJrJtldo tod,11 1 11n11 JfH ln11 1Jd111!/1•¡¡/1p·f'1/n·H /i•lilJ!/f.11/!fl! 

de la en.fermedad. :!:/: 

l:1J //dfJ!I' ·1.1fi,1 

J•I /1/.'1//.t:!i.ilr 



En la literatura (27) se menciona un 50% de alteracio­

nes cardiovasculares. En nuestra serie un 29.4". presentaban 

~~plos, siendo funcional en 3 nifios. El 11.7~ tuvo alteracio­

nes del ECG coincidiendo con la presencia de miocarditis e 

incluso uno presentó pericarditis aguda fibrinosa ameritando 

colocación de ventana pericárdica. 

Las alteraciones oculares se presentaron en R niños 

(47~) sin embareo, en 4 nifios se consideró secundario a trata­

miento con asteroides y en los otros 4 consecuencia de la 

vasculopatía periférica. 

Las manifestaciones genitourinarias, son alteraciones 

poco frecuente. 

Un paciente presentó litiasis renal derecha y otros 

cistitis. 

La frecuencia de afección al sistema nervioso central 

en DMS es muy baja {23). En 2 pacientes que presentaron crisis 

convulsivas no se relacionó con la actividad de ln enfermedad¡ 

en un caso fue secundario a cisticercocis cerebral y otro 

a encefalopatía hipóxica isqu6mica por aaf~xia neonatal severa. 

Pachman (27) menciona que la vasculitis cerebral puede estar 

asociada con depresión, transtornos psicológicos y de aprendl­

zaje. Estas manifestaciones se observaron en el 29.4% de 
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nuestros niños. 

La disfagia se presentó en el 41 ~ de los pacientes 

similar a lo observado por Burgos (6) y Miranda (15) del 40~ 

respectivamente, sin embargo, todos los autores ( 6, 15, 23, 

27) mencionan la diafonia, miéntras que en el presente estudio 

no se observó. Se practicó en el 70r. de los pacientes la 

serie esofagogastroduodenal, resultando anormal solo en un 

paciente que referia disfagia. Este resultado difiere con 

lo reportado en la literatura (23, 27), de que los estudios 

baritados pueden demostrar un compromiso esofágico hasta en 

el 52% de loa pacientes. 

Los estudios de labora torio se han considerado de 

poca. ayuda diagnóstica, los reactantes de fase aguda mostraron 

una elevación de la VSG en el 76 .4'!. de los pacientes, pero 

la proteina C reactiva fue negativa, por lo que no se correla­

ciona con la actividad del proceso muscular o con la respuesta 

al tratamiento. 

Las enzimas de escape muscular se han considerado 

de gran a.fuda para establecer el diagnóstico, determinar la 

actividad clínica, y evaluar la respuesta al tratamiento. 

En el 941: de nuestros niños hubo elevación de por lo menos 

una de las enzimas, similar a lo referido por otros autores 

(23, 27). 
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La creatinfosfocinasa (CPK) fue la enzima que se 

elevó con mayor frecuencia en un 88.2~ de los pacientes, desta­

cando su alta sensibilidad, seguido de la trnnsaminasa glútami­

ca piruvica (TGP) en el 81.2.~ de los niños, miéntrns que la 

deshidrogenasa láctica se elevó solo en el 62~ de los pacientes 

conaiderandose una de las enzimas menos sensibles. Burgos 

(6) ¡ Miranda (15) en sus revisiones, observaron mayor sensibi­

lidad de la deshidrogenasa láctica, en contraposición con 

nuestros resultados y lo referido a la literatura. 

Se ha mencionado un incremento de los niveles séricos 

enzimáticos hasta de 20 a 40 veces lo normal (23, 27). Esto, 

no se observó en nuestro estudio que en la ma¡oría de loa 

casos fué de 5 veces lo normal. 

En los casos en que se logró remisión de la enfermedad 

las enzimas retornaron a la normalidad en un periodo menor 

de 3 meses. La CPK y la aldolasa fueron las 2 enzimas que 

más tardaron en normalizarse en 3 de los pacientes, ocurriendo 

solo hasta los 9 meses. Este hecho se interpretó como respues­

ta insuficiente al tratamiento. 

Con resi:ecto a las pruebas inmunológicas en todos 

los pacientes las celul:as LE ¡ el factor reuma toide fueron 

negativos. Los anticuerpos antinucleares fueron positivos 

en el 58% con títulos no mayores de 1:40, con predominio de 
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patrón moteado fino. Spencer menciona una elevación de los 

títulos en un 23'!! (42), Burgos en un 17.~ de los pacientes 

( 6), Cassidy entre 1 O y 50~ ( 23). En 2 pacientes los Ac RNP 

fueron positivos en bajo título, por lo que no se pudo conside­

rar sobreposición de entidades. 

La hipergamaglobulinemia observada en algunos pacien­

tes se normalizó en todos ellos por efecto del tratamiento. 

Se confirmó la alta sensibilidad de la electromiogra­

día, señalada por otros autores (1) ya que en el 94:'. de los 

pacientes fue compatible con miositis. 

La biopsia muscular reporta en la literatura, anorma­

lidades en un 90'! de los casos (14). En el presente estudio 

el 100~ de los pacientes tuvo biopsia compatible con DMS. 

Actualmente este procedimiento está indicado solamente en 

pacientes que no presentan una enfermedad clásica definida 

para confirmar el diagnóstico. 

Con respecto al tratamiento, la prednisona constituye 

el medicamento de elección, su uso precoz puede mejorar noto­

riamente el curso de la enfermedad en la mayoría de los casos. 

En plan que se manejó en la mayoría de los pacientes 

en un tratamiento inicial a dosis de 60 mg/m/dia por un periodo 
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no inS.Yor de -A semanas-o 

Posteriormente se disminuyó la dosis progresivamente 

a razón de 2. 5 mg por semana cuando hubo respuesta clínica 

y d1sminución de los ni veles de enzimas musculares hasta llegar 

a dosis de mantenimiento. Al tener controlada la actividad 

de la enfermedad se pas6 a días al ternos para disminuir loa 

efectos colaterales hasta la suspensión del asteroide, si 

la evolución del paciente lo permite. 

La duraci6n del tratamiento promedio fue entre 6 

y 24 meses, los pacientes que tenian mayor tiempo de tratamien­

to fueron los que m6s recaidas presentaron e incluso al ¡1eg~r 

a dosis bajas de asteroides requirió incremento de la misma. 

La respuesta al Lratarnionto con asteroides en general 

fue buena en un 31~ y moderada en 12.5~. 

fueron: 

Los efectos adversos más frecuentes a los asteroides, 

aumento de peso, hipertricosis, fascie cushinoide 

que se normalizaron con la disminución del medicamento. Para 

la hipertensión arterial fue necesario administrar furosemide 

en la ma¡oría, otros incluso necesitaron propanolol t captopril 

logrando controlarse sin problemas, ninguno hizo crisis hiper­

tensivas. 



63 

En los pacientes que presentaron glaucoma esteroideo 

y catarata incipiente, se suspendió el tratamiento esteroideo 

J se dió manejo con inmunosupresores. También en algunos 

que presentaron osteoporosis importante. Esta Última se asoció 

con los pacientes que presentaban un curso policíclico y tiempo 

prolongado en el tratamiento con prednisona. 

El uso de inmunosupresores se reservó a pacientes 

que no respondieron adecuadamente a los glucocorticoides y 

a aquellos en quienes los efectos adversos al uso de asteroides 

era severo (19, 2J, 40). 

El inmunosupresor más utilizado fue la azatriopina 

en un 53¡: de los pacientes, se logró una respuesta adecuada 

en más de la mitad de los pacientes; solo uno no respondió,m 

siendo reemplazado por metrotexate durante 6 meses sin obtener 

tampoco una respuesta adecuadaª Posteriormente se manejó 

con ciclosfofamida a la cual no respondió y desde hace un 

año hasta la actualidad se maneja con ciclosporina con respues­

ta moderada que le ha permitido sostener la fuerza muscular 

en J +++. 

Los efectos adversos de la azatriopina fueron linfope­

nia, leucopenia, tromboci topenia y cisti tia en 5 pacientes. 

Los mismos efectos ya han sido reportados por otros autores 

(19, 23, 40). 
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La respuesta al tratamiento en ol 50~ de los paciuntes 

ha sido adecuada. Actualmente 4 pacientes aun reciben trata­

miento con este medicamento, de los cuales 2 aun reciben por 

ser de reciento diagnóstico aunque han tenido una evolución 

adecuada y los otros 2 pacientes aún reciben azatriopina por 

presentar una evolución policíclica. 

Durante la evolución clinica, en el 23.5,; de los 

pacientes se ha considerado en algún momento la posibilidad 

de sobreposición de entidades. En 2 de ellos por la sintomato­

logía clínica y en los otros 2 por la presencia de anticuerpos 

Anti RNP positivos a bajo titulo. Un paciente tuvo compromiso 

muscular tan intenso y prolongado que se consideró la posibili­

dad de un componente miastémico, el cual se comprobó al demos­

trar acción inmediata con administració~ de tensilon. El 

manejo con piridostigmina y asteroides permitió que la fuerza 

muscular se recuperara más rápidamente. Ha sido reportado 

que la miastémia graves coexiste con i'MS en adultos y puede 

diferenciarse solo por hallazgos clínicos, como la presencia 

de ptosis y diplopia ( 14). El componente miastémico hace 

más difícil el control de la DMS y se debe tener en cuenta 

en aquellos pacientes crónicos que no responden al tratamiento. 

Con respecto a la mortalidad sola se report6 un caao 

de defunción (5.8~), mi,ntras que ~tras autores mencionan 

un ?r. ( 1, 27). ~~e trató de una niña menor de 5 nñoo que ul 
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ingresar presentaba DMS y candidiasis oral, se manejó con 

ketoconasol, se complicó posteriormente con una hepatitis 

reactiva y 2 semanas antes de su ingreso se manejó con asteroi­

des. Sin embargo su evolución fue torpida y finalmente fatal 

por la concurrencia de infecciones. El seguimiento de esta 

paciente solo fue de 2 meses y los diagnósticos finales seg6n 

el reporte de patología fueron: pericarditis aguda fibrinosa 

por estafilococo aureus, status post ventana pericárdica, 

adherencia firme del pericardio al diafragma, pleuritis fibri­

nosa, probable septicemia, choque mixto, hemorragia segmentarla 

de la submucosa del intestino delgado, hepatomegalia congestiva 

atelectasia pulmonar basal, hemorragia pulmonar multifocal 

e hiperplasia de ganglios linfaticos mesentericos. 

Concluimos, que a pesar del tamaño de la muestra, 

la mayoría de nuestros resultados fueron concordantes con 

la experiencia de otros autores, además muchas de las series 

estudiadas tienen un número de pacientes reducido semejante 

al nuestro, por lo que esta experiencia puede ser de utilidad 

clinica. 

La dermatomiositis es un padecimiento poco frecuente 

en la infancia y desconocemos la incidencia en nuestro medio, 

pór lo que es necesario un estudio prospectivo mul ticentrico 

que refleje las características de la enfermedad en nuestro 

medio. 
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Es importante establecer el diagn6stico de DMS en 

forma temprana ya que una vigilancia adecuada y un tratamiento 

precoz aseguran un mejor pronóstico en muchos de los pacientes. 
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TABLA 

DISTRIBUCION POR SEXO DE LOS PACIENTES CON DM~ 

Sexo 

Femenino 

Masculino 

Número de pacieitt-es-- · -

12 

TABLA 

.Porcentaje· 

70.5 

29.5 

EDAD DE INGRESO AL HOSPITAL EN PACIENTES CON DMS 

Edad 

o 

- 10 

10 - o 

+ ver 

años 

años 

más 

gráfica 

Ndmero de pacientes 

l. 

Porcentaje 

29.4 

41.1 

29.4 



TABLA 

TIEMPO. DE EVOLUCION SU INGRESO EN PACIENTES CON DHS 

Meses 

Menos de 2 

- 6 meses 

- 12 mes es 

Mes de 12 meses 

Número de pacientes 

6 

6 

TABLA 

Porcentaje 

25 .5 

35.5 

35.5 

5.9 

ESTADO NUTRICIONAL DE LOS PACIENTES CON DMS 

Edo. Nutricional 

Eutr6ficos 

DNT l grado 

DNT lI grado 

DNT lll grado. 

Número de pacientes 

10 

Porcentaje 

5R.8 

2Q.4 

11. 7 

óR 
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TABLA 
MANIFESTACIONES CLINICAS DE LOS PACIENTES CON DMS. 

Participaci6n/manifestaci6n 

Manifestaciones Generales 

Malestar general 

Fatiga 

Fiebre 

Debilidad Muscular 

Cintura p61vica 

Cintura escapular 

Disfagia 

Musculos cervicales 

Musculos respiratorios 

Manifestaciones Cútaneas 

Eritema Heliotropo 

Gottron 

Edema periorbitario 

Fotosensibilidad 

Eritema malar 

Talangiectasia 

Artralgias 

Fenomeno de Raynaud 

Manifestaciones cardiacas 

Manifestaciones Oculares 

Calcinosis 

Atrofia muscular 

+ VER GRAFICA 2 

No. pacientes Porcentaje 

12 70.5 
8 . 47 .o 

12 70.5 

29 .4 

17 100.0 
17 100.0 

17 100.0 

41.1 

4 23.5 

5.8 

17 100.0 

16 94.1 
14 82.3 

11 64.7 
8 47.0 

41.1 
11. 7 

13 76.4 

8 47.0 

29.4 

8 47.0 

17 .6 

2 11. 7 



TABLA 

ALTERACIONES DE LA FUNCION MU.SCULAR EN 

PACIENTES CON.DMS 

Funci6n muscular Ndmero de pacientes 

Inc:a¡e:!Jlal sibir es:aleras 10 

t-Brdla claulicante 

Caidas fre:UBlte!l 

Jncap¡cldal levantarse 

Inca¡u:idoo alzar brazos 5 

Inc:a¡e:idoo pelnarsc 

Inc:a¡e:!Jlal ¡nra abrir la lx>ca 

70 

Porcentaje 

'.11.0 

41.0 

41.0 

35.2 

79.4 

17.6 

ll.7 



TABLA 

NIVELES' SERIVOS.DE ENZIMAS MUSCULARES 

EN PACIENTES CON DMS 

Enzima Realizada Elevada 

CPK ( n :0-70u/l) 17 15 

71-350 • 9 

más 350 = 6 

DllL (n: 100-200U/l) 16 10 

201-1000 = 7 

más 1000 = 3 

ALDOLASA (n :0-12u/1) 16 12 

13-70 = 8 

más 70 = 4 

TGO ( n 0-40u/l ) • 16 12 

41-200 = 11 

más 200 = 3 

TGP (n: 0-30u/l) 16 13 

31-200 = 11 

más200=1. 

+ VER GRAFICA 3. 
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Porcentaje 

88.2 

62.5 

75.0 

75.0 

81.2 



TABLA 8 

ESTUDIOS INMU!WLOGICOS REALIZADOS 

EN PACIENTES CON DMS 

Prueba inmunol6gica Realizad a anormalidad 

Factor reumatoide 

Celulas LE 

Complemento Hemoli­

tico 

C3 

C4 

Ac ANA 

1:8. 

1 :20 

1 :40 

Neg = 
Ac RNP 

IgG 

lgM 

lgA 

• 4 

• 4 

s. 

R 

13 

13 

15 

15 

6 

6 

3 f 

+ .,. 

2 

Porcentaje 

42 .o 

25 .o 

21.0 

2R.S 

R3.0 

33.0 

16.0 
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TABLA 9 

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE PACIENTES CON DMS 

Criterios 

Debilidad Muscular 

Biopsia Muscular compatible 

EMG compatible 

Elevaci6n Enzimas Musculares 

Hallazgos dermatol6gicos 

No. de Pacientes 

17 

6 

16 

16 

17 

TABLA 10 

Porcentaje 

100 

35 

94 

94 

100 

DURACION DEL TRATAMIENTO INICIAL CON PREDNISONA EN PACIENTES DMS 

Semanas 

O - 2 sem 

- 4 sem 

4 - 6 sem 

6 - 8 sem 

No de pacientes 

3 

10 

Porcentaje 

5.8 

17.6 

17.6 

58.8. 



TABLA 11 

DURACION TOTAL DEL TRATAMIENTO CON PREDNISONA 

EN PACIENTES CON DMS 

Meses Número paci~ntes Porcentaje 

Henos 6 meses 

6 - 24 meses 

24 - 48 meses 

más 48 meses 

!R.7 

43. 7 

12.5 

25.0 

74 



TABLA 12 

EFECTOS ADVERSOS DEL TRATAMIENTO CON 

PREDNISONA EN PACIENTES DMS 

Ha nif es tac iones 

Aumento peso 

Hipertricosis 

Fascie Cushinoide 

Infecciones 

Edema 

Hipertensi6n arterial 

Talla baja 

Manifestaciones oculares 

Osteoporosis 

Petequias 

Número pacientes 

16 

16 

16 

lS 

R 

R 

8 

3 

75 

Porcentaje 

100.0 

100.0 

100.0 

%. 7 

so.o 
so.o 
44.0 

50.0 

18.8 

12.S 



TABLA 13 

DURACION DEL TRATAMIENTO CON A7.ATRIOPINA 

EN PACIENTES DMS 

Meses 

Menos 6 meses 

6 - 12 mes es 

mayor 12 meses 

No .. Pacientes 

4 

Porcentaje 

33.3 

22.2 

44.1 

76 



% 

pac. 

GRAFICA 

EDAD DE INGRESO AL HOSPITAL 

EN PACIENTES CON DMS 

2 

Grupos de edad. 

l. O años 

2. 5 - 10 años 

3. 10 - mlis años. 

77 



% 

pac. 

l. 

2. 

3. 

4. 

5. 

6. 

7. 

a. 

GRAFICA 

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LOS 

PACIENTES CON DMS 

2 6 

Debilidad muscular 

Manifestaciones cútaneas 

Artralgias 

Manifestaciones generales 

Fenomcno de rnynaud 

Manifestaciones oculares 

Manifestaciones cardiacas 

Man lfcst ac í unes pul mona res. 

78 

R 
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ESTA TESIS 1'9 IEIE 
SAltR DE LA llBUOTE~ 

GRAFICA 3 

NIVELES SERICOS DE ENZIMAS MUSCULARES 

EN PACIENTES CON DMS 

CPK TGP TGO Al!DLA'3A lllL 

ENZIMA MUSCULAR 

79 



GRAFICA 4 

RESPUESTA AL TRATAMIENTO CON PREDNISONA Y AZATRIOPINA 

EN PACIENTES CON DMS 

~ AZATRIOPINA 

J:::i!I PDN 

RO 



GRAFICA 6 

EVOLUCION DE LAS ENZIMAS DE ESCAPE MUSCULAR 

EN PACIENTES CON DHS 
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