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. La. dermatomiositis. es »uﬁé?‘eﬁférhedad mulrisistémica

u

donde’élrcomﬁroﬁiéo de1a " tlatura estriada y de 1a piel
son los hechos mds relevantes. Se agrupa dentro de las enfer-
medades por dafio inmunolégico, en la cual, la vasculitis es
la fesponsable de la mayor{a de las manifestaciones clinicas

Su frecuencia se desconoce en nuestro medio y no contamos
con una informacidén reciente en nuestro hospital. Por ello,
considero importante realizar un andlisis de las manifestacio-
nes clinicas, de 1laboratorio, su evolucién y efecto de 1la
terapéutica con el propésito de adquirir un conocimiento mds
amplio y asi identificar elemento de juicio que permitan reali-

zar un diagndstico y manejo temprano de la enfermedad.

En 1981 se integra la clinica del CEDI (clinica de
enfermedades con dafio inmunoldgico) con el fin de unificar

criterios para diagndstico y tratamiento.

Los pacientes con estos padecimientos estan controla-
dos apartir de esta fecha, y por consiguiente el andlisis
se llevara a cabo con los pacientes que pertenecen a la clini-

ca del CEDI.
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La dermatomiositis’ es-‘una -eénfermedad multisistémica,

caracterizada.. por inflyamac,iéﬁ_,::ﬁb'; 'u'prurrr"ativa aguda y/o crénica
del misculo estriado y 15 piel. :‘La ‘enfermedad esta marcada
en forma temprana por la presencia de vasculitis de severidad
variable y en forma tardia, por el desarrolle ocasional de

calcinosis (23).

El cuadro clinico de dermatomiositis [ué descrito
por cuatro diferentes investigadores desde 1887, sin embargo,
Unvenrrichp es el primero en reconocerla como entidad clinica
al establecer una asociacidén entre las manifestaciones cétaneas
y la debilidad miscular proximal de las extremidades, introdu-

ciendo el término de dermatomiositis (23).
CLASIFICACION

De todos los sistemas de clasificacién que han sido
propuestos a lo largo de los anos, el mds usado es el propues-
to por Pearson, sin embargo no es enteramente satisfactorio.
La clasificacién que otorga un espectro mayor sobre la miopa-
tias inflamatorias idiopdticas es la propuesta por DBohan y

Peters (1):

1. Polimiositis Idiopdtica primaria.



L2l ‘Uermdt:on»x’_i'bs V.I‘tji’(‘)’p'é :

3. Derma’fomiqsicis r;bolimi;os'iti:s asipciade a.neoplasia
4. ;De'z:niatnmidrsitis jbp‘].iidmi,obs“tié de la nifiez.
5 e T Palimineitis —dérmatomiositis ascociada a otras en-

fermedades reumatoideas.

La dermatomiositis - polimiositis de la nifiez se
distingue de las otras variedades por una notoria afeccién
vascular que se manifiesta a nivel cltanco, muscular y ocasio-
nalmente visceral. Decidimos hacerls materia de este estudio
ya que la gran mayorfa de los casos en la infancias corresponden
a esta variedad y raramente a algunas de las otras formas

clinicas.
INCIDENCIA

La dermatomiositis es una entidad poco frecuente
en la poblacidn general. Rose y Walton han estimado la inci-
dencia anual de dermatomiositis/polimiositis en gran Bretaiia
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 mostré una frecuencia semejante de

esta enfermedad.

En general, entre el 16 y el 20% de los casos . inician

la enfermedad en la infancia. (25,26). Segiin Medsger (25)



las ﬁinos‘laQédnd media de inicio ‘es a los 6 afos,
',:miénﬁ;aquuéaéﬁjlas nifias es entre los. 6 y 10 atos, siendo
?IE é&ad bromedid de 7 afios (23). E! sexo fcmenino se ufecta
conrlmayor frecuencia .que el masculino en una proporcidn de
1.7 : 1 (23). Considerando las influencias raciales se¢ refie-
re que en las mujeres entre 55 y 64 afos de edad, la enfermedad
es 10 veces mds frecuente en las de raza negra que cn las

blancas. Estes diferencias son menos marcadas en los nifios.
ETIOLOGIA Y PATOGENIA

La eticlogia es adn desconocida. Se ha encontrado
relacidén con factores genéticos y ambientales. Dentro de
los factores ambientales, se aduce desde hace mucho, una parti-
cipacién importante de agentes infecciosos. Aunque la eviden-
cia es indireéta la mayor parte de las veces, se.hu reportado
dermatomiositis después de infecciones o inmunizaciones (rubeo-
la, BCG). Miltiples infecciones virales han sido implicadas
(coxsackie Bl, B2, B4, influenza, picornavirus, paramixovirus).
Hashimoto y cols fueron lus primeros gque encontraron partfculas
virales en los pacientes con dermatomiositis, Ohservaraon

inclustiones citoplasmiticas de paramixovirus en los pequeios



) vars’os ‘de 'ylﬂ,‘i)iéll. L':‘)‘sybvirus‘_s'e han relacionado con el inicio

de{vy'variraé“,;fd‘r as :de- miusifis. incluyendo miositis ~ transitoria
: agudd,.'Tpolji'mbi‘t/:‘syitis " crén’ica y dermatomiositis.  Christensen
(5;29)"Vrep'or‘ta;‘ que muestras de suero tomadas durante la cuarta
semana del”inicio-del padecimiento mostraron un 83% de titulos
detectables de anticuerpos para uno o mds antigenos de virus
Vcoxsackie: se encontraron anticuerpos contra Bl, B2, B4 en
un 58,50,58% respectivamente. Esto sugiere que laz respuesta

del huesped al virus coxsackie K pueda tener relacién con la

patogenesis de la DMS en niiios.

También se ha asociado con Toxoplasmosis: Los anti-
cuerpos contra toxoplasma han sido reportados en pacientes
con sintomas tipicos de DMS y polimiositis que ademis han

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

Los factores genéticos determinan uns predisposicién
a la enfermedad. Se ha encontrado una asociacién con antige~

nos HLA, B8 y DR3 (3,4,5,6).

Se sabe que la prescncia de algunos genes pueden
determinar una mayor suceptibilidad y/o alterar mecanismo
inmunolégicos que serian responsables del desarrollo de una

enfermedad reumatoidea y/o autoinmune.
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con. DMS.

studios: : que -Bugieren™: una. -patogenia
autoinmune encontrado- alteraciones ~en-:la -inmunidad

celulap ¥ ll:o"de'complejos inmunes,

VVLésr \arltrexr'acior;es de la inmunidad celular sc¢ caracte-
rizan por aumento en la transformacidn de linfocitos enfrenta-
dos 'a estractos de misculo autélogo o alogénico. Los linfoci-
tos de algunos nifios con enfermedad activa producen una linfotg
xina que causa dafio de la sintesis proteica y necrosis de
monocapas de misculo fetal humano, en presencia de homogeniza~

do de misculo autélogo.

Estas alteraciones no son constantes, Sse presentan
en algunos pacientes y en otros no (7). Por otra parte, se
han encontrado depdsitos de inmunoglobulinas G y M y del 3er
componente del complemento ( C3) en las paredes de los vasos
musculares, ya sea solos o en combinacidnm. Estos hallaznos
serian la huella de una vasculitis mediada por complejos inmu-
nes que podria constituir un evento iniciador o perpetuador

del daiio de la dermatomiositis.

Desde 1966 se ha considerado como una alteracidn

patoldgica significativae la vasculitis oclusiva que afects



las ar,reriolabsy 've_p‘ula’s‘,f ¥y capil}yares“dél tejido . ‘conectivo

de-1a ‘piel, : ar-sibcuténeo, tracto gastro-

Anivel muscular se obser-

~-intestinaly -y nervios™periféricos.
va degeneracién y atrofia don proliferacién de tejido conecti-

‘vo (.-7,10).

Hay ciertos medicamentos y toxinas incluyendo alcohol,
penicilamina, corticoesteroides e hidroxicloroquina que pueden
‘causar miopat{as (23) por un mecanismo adn desconocido. Watson
y cols ( 35) han reportado el desarrollo de DMS y PMS en nefré-
patas durante la terapia con cimetidina usada para controlar

una dlcera duodenal.

Estudios realizados por Lauren M. Pachman (27) en
nifios con enfermedad activa encontraron que ¢l incremento
de las enzimas musculares puede estar asociado con la elevacidn
de los niveles del Ag del factor Von Willenbrand ocasionando
dafio de las células endoteliales. Ademés, ohs_ervaron en 10
nifies con DMS juvenil activa una correlacidn entre los niveles
elevados del Ag del factor Von Willenbrand y la disminucién
en la absorcién del tracto gastrointestinal de la D xilosa,
sugiriendo una pobre absorcién oral de los medicamentos, por
lo que, promueve la administracién intravenesa de la metilpred-

nisolona y otros inmunosupresores.



Se ha mencionado una asociacidn entre dermatomiuvsitis
y enfermedad de Hodking, reportandose 11 casos en la literatura
mundial, Se ha visto que cuando se.encuentra la asociacidn
de ambas enfermedades tiene un estadio mds avanzado lo enfer~
medad. En general estos pacientes, inician la enfermedad
de Hodking en la edad adulta y parece estar en estadios mds

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

MANIFESTACIONES CLINICAS .

Al inicio son habitualmente insidiosas. Las manifes-
taciones mds comunes son la debilidad muscular bilateral proxi-
mal al tronco, simétrica, mds pronunciada en extremidades
inferjores que superiores y junto con las lesicnes cutdneas
permite excluir fdcilmente otro tipo de miopatfas y enfermeda-

des neuromusculares,

La debilidad muscular proximal, simétrica, progresiva
se manifiesta en el 1002 de los pacientes, mientras que la
distal en un 25% ( 14); en el nifio se caracteriza por una
marcha torpe, con una pérdida progresiva de la capacidad para
realizar alqunas funcivones como subir escaleras, vestirse,
peinarse; los misculus afectados tienden a estar rigidos e

infiltrados,



La debilidad muscular en contraste con las distrofias
musculares--es . progresiva en semanas, meses, afios y presenta

perindoérexponténeos de exacerbaciones y remisiones.

El .dolor Muscular es variable, se presenta en un

30% de ‘los pacientes ( 14).

La debilidad de los misculos cervicales se manifiesta
como una incapacidad para levantar la cabeza y la de los miscu-
los faringeos posteriores como disfagia y disfonia. Se ha
observado disfuncién esofdgica en una tercera parte de los

pacientes (10).

La obstruccién cricofaringea puede ser el resultado
de ‘la inflamacién y/o fibrosis y manifestarse como acalasia.
La aféctacién de los mésculos palatorespiratorios puede llegar
a ocasionar dificultad respiratoria, broncoaspiracién y muerte.
Los misculos faciales se involucran con frecuencia. Los refle-
jos osteotendinosos profundos habituvalmente 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 nifio en posicién de cuclillas usa las manos

para impulsarse cuando trata de incorporarse.



iinterés:

importante que caracteriza ‘a la miastemia graves, los cuales

fueron reversibles con el uso de prostigmina. Se ha reportado

“‘un:componente miastémico coexistente con polimiositis en odul-

‘. tos, puede ser diferenciado de DMS o PMS por hallazgoes clini-

cos, ya que es comin la presencia de ptosis y diplepia, pero
en algunos casos la debilidad muscular puede ser severa, mejora

dramdticamente despuds de la administracién de edrofonio ( 14).

Las 1lesiones cutaneas se presentan en casi todos
los pacientes con DMS; la lesidn tipica es un eritema violdceo
periorbitario en Heliotropo que se observa en un 73 (11)
a 86.3%7 (6) de los pacientes. Se puede asociar con edema
periorbitario facial y en menor frecuencia con la erupcién

en alas de mariposa similar al LES ( 23).

Otra manifestacidn es el signo de Gortrén, eritema
simétrico que se presenta en las superficies extensoras de
los codos, rodillas y dedos de las manos. Las lesliones estanm
constitufdas por papulas eritematosas y violdccas con placas
de atrofia con o sin descamacidn, que al evolucionar presentan

alteraciones pigmentarias.

La fotosensibilidad es una reaccién anormal de la

piel a la presencia de luz ultraviolcta, el rash puede ser



‘pvo:vsr;i,c 1én rsrdlnawr »

’ing:;ensé ,(273),,

_ua;nd‘or‘la enfermedad es de larga ‘evolucién, se desa-
}rfoila_,,a't:'rdfizrxrcuta'nea con fijacién de la piei a estructuras
édyac'_entes. pueden aparecer telangiectasia en la cara y areas
g;tpde.stas al sol. Las lesiones nds graves son las tlilceras
por necrosis a consecuencia de la vasculitis u obstruccidén
vascular por endarteriopatia, generalmente se presentan en

mucosa bucal.

Entre las complicaciones de la enfermedad, la calcino-
sis es uno de los problemas mds graves (11). Se presenta
en una enfermedad grave, de curso crénico, de instalacién
lenta con participacién vascular prominente. También en los
casos con tratamiento tardio o con dosis insuficientes de
esteroides. Sewell y cols (12) refieren que, utilizando méto-
dos radiogrdficos se han observado calcificaciones en tejides
blandos hasta en el 74% de los casos y el aspecto y la distri-

bucién varia notablemente.

Las calcificaciones estan correlacionadas con 1la
duracidn e intensidad de la enfermedad, ocurre aproximadamente

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



Ell Eendmenc:de R'a’yna’udifnov- es muy ‘frecuente, se estima

sién ‘emocional,

c\:ura en flexién.

Otras manifcstaciunes que se - presentan con. menor

frecuencia en ‘los ninos son:

Alteraciones gastrointestinales ocasionadas por la
vasculitis que lleva a ulceraciones gastrointestinales, crisis

de dolor abdominal recurrente, hematemesis, melena.

La disfagia es un sintoma f{recuente, se refiere en
un 30%. Se debe hacer un estudio cuidadoso de la motilidad
esoffgica, y con esto se detecta 2/3 partes de las anormalida-
Jes presentes. La disfdgia puede estar causada por anormali-
dades distales o proximales. Los problemas distales pueden
estar causando por involucramiento del misculo estriado de
la parte superior del eséfago o disfuncidén del misculo cricofa-

ringeo.
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En cuanto . a lés » manifestaciones pulmonares 'se ha
obsefvado una disminucién en la capaci‘déd ventilatoria en ausen-
cia .de complicaciones evidentes respiratorias en un 78% de
1os pacientes con DMS (27). La fibrosis pulmonar puede ocurrir
en . adultos 'y nifios con miopatfas inflamatorias pero se asocia
mds en quienes desarrollan anticuerpos Anti Jo-1. Las compli-
caciones potenciales 'son la neumonitis intersticial, neumonia
pér aspiracidn ocasionada por debilidad muscular 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 proveocan cambios en
el ECG, cardiomegalia, y soples. Las alteraciones del ECG
son anormalidades en 1la conduccidn, arritmias y blequeo de

rama derecha (27).

Las alteraciones Oculares en general esta caracteriza-
do por retinopatia aanifestada por exudado cotonoso difuso
y hemorragia retinal superficial, es consecuencia de la vascu-
lopatia periférica como es la trombosis de vasos marginales,
oclusién de los pequefios vasos, atrofia dptica y disminucién

de la agudeza visual.

Entre las manifestaciones renales que son poco fre-

cuentes han referido alteraciones del sedimento urinario,
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proteinuria. El sedimento contiene cilindros -y eritrocitos.
La proteinuria en 24 hrs se refiere de 2.1 a 4.4 gr. La biopsia

revela glomerulonefritis. pré'liferativa mesangial focal.

De'. -las -manifestaciones. -genitourinarias, el uretero

es.particularmente afxéct‘dd'o‘,'"res‘ultando obstruccién del tracto

urinario;: el "slr.io X e‘lesic'm ureteral mds frecuentce es el
“tercio medio.:”
Las - manifestaciones en el sistema nervioso central,

la vasculitis 'cerebral puede estar asociada con depresidn,

transtornos psicolégicos y de aprendizaje (27).

Los signes y sintomas generales varian de acuerdo
a la severidad, en la mayor{a consiste en fatiga, malestar

general, pérdida de peso, anorexia y fiebre.
ESTUDIOS DE LABORATORIO

Los estudios de laboratorio son de muy poca ayuda
diagnéstica en los nifos con DMS. Es comin encontrar elevacién
de la velocidad de sedimentacién globular, pero, no se correla-
ciona con la actividad (!el proceso muscular o con la respuesta
al tratamiento, aunque es un indicio de inflamacidén activa.
Puede haber anemia leve, leucocitosis y neutrofilia gque junto

con la elevacidn de la proteina C reactiva se puede presentar



15

en nifios con compromiso del trécto;gastrnihtestinal: el uroand-
1isis es usualmente normal,.sin embargo puede existir hematuria

micrdséopica (23).

La influqacién muscular-es la responsable de la eleva-
cién de los niveles séricos de las enzimas como creatinfosfo-
cinasa (CPK), transaminasas (TGO,TGP), deshidrogenasa ldctica
{DHL) y aldolasa. Se consideran de transcendental importancia
para establecer el diagndéstico, determina la actividad clinica
y evaluar la respuesta al tratamiento. Se encuentran elevadas
en casi todos los casos de la forma aguda o subaguda. Es
importante cansiderar que no son exclusivas de la dermatomiosi-
tis, se encuentran elevadas en otras enfermedades de la motoney
rona, distréfias musculares, alteraciones metabdlicas, endocri-

nopatias e infecciones (14).

La CPK ha sido considerada como uno de los indicadores
més sensibles del dafio muscular y su determinacidn seriada
es uno de los mejores guiams de laboratorio, aunque la presen-—
cie de niveles normales no excluye el diagndstico. Se ha
mencionado yue un 10%Z pueden tener niveles normales en presen-
cia de otros criterios diagnésticos positives (1). Los niveles
suelen normalizarse en 3 o 4 semanas antes de la mejoria clini-
ca y subir de 5 a 6 semanas antes de un periodo de reactivacién
(L,23). El incremento de los niveles séricos varia en rango

de 20 a 40 veces lo normal, Cussidy refiere, que la elevacién
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aspartaco amlnotransfe~

65, DHL en “64%,7 L;n DH‘L y

ado: “que: los -pacientes con niveles de
pronéstico y mayor asociacién con

enfermedad pulmonar intersticial (38).

Debemos tener en cuenta que hay otros factores que
permiten la elevacidn de la CPK como son el ejercicie Eisico._
y-el trauma quirfirgico, y farmacos como el dcido aminocaproico,
bl peﬁicilamina, halotano, quinidina, anfetaminas, barbituricos,
etanol, hercina. Hay causas de tipo metabdélico que aumentan
los niveles de CPK como son la hipocalcemia, hipoparatiroidis-

mo e insuficiencia renal crdénica (27).

Otras enzimas menos especificas que se elevan como
resultade del dafio muscular son aspartatoaminotransferasa
y mioglobina, ésta, se presenta en el misculo cardiaco y esque-
lético en el 507 de los pacientes con miositis, la mioglobinu-

ria persistente puede dar como consecuencia una falla renal.

Entre las alteraciones inmunoldgicas se encuentran:
hipergamaglobulinemia, el factor reumatoide es casi siempre

negativo; los anticuerpos antinucleares especificos en DMS/PMS
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son PM-1 se encuentran en el 60% de los adultos; VPachman ha
reportado..un . 22% de. pacientes; Crowe -y cols refiere un. 147
de pacientes. Otros son: Ku, Mi-1, Mi-2,.PM-Sc¢l, Jo-1, P1-12,~
trNA  ‘que se presentan én mu§ diversas concentraciones y fre-

cuencias.

Los anticuerpos anti DNA nativo y Sm estan ausentes
y la determinacién del complemento sérico es normal, La mitad

de los nifios tienen complejos inmunes circulantes.

La frecuencia de anticuerpos antimiosina, misculo
y nlicleo es la misma para pacientes con otras enfermedades
musculares como. Miopatias inflamatorias, distrofias ‘musculares
o atrofia por denervacidn, Por lo tanto estos anticuerpos
podrian ser consecuencias del dafio muscular, mds que comnstituir

el fendmeno primario (23).
LA ELECTROMIOGRAFIA

Es uno de los métodos para establecer el diagndstico.

Se encuentra una triada de datos caracteristicos:

1. Pequefios potenciales polifdsicos cortos de unidad

motora.
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El signo de  EMG 'mds caracteristico de mejorfa es

la  desaparicién de potenciales de fibriiacién y su reaparicién
es indicativo de reactivacién de la enfermedad, ya que, s8élo
indice presencia de miositis. La EMG se emplea también para

sefialar el sitio mds probable de biopsia muscular (1).

La recuperacidén completa con esfuerzo moderado se
presenta en el 45% de los pacientes. Los potenciales de fibri-
lacién muestran descargas de alta frecuencia en el 15 al 20%
de los pacientes (27). No debemos olvidar que los estudios
de conduccién nerviosa de algunos pacientes suele ser nor-

mal (1).
BIOPSIA MUSCULAR

Cuando el mfisculo ha sido adecuadamente seleccionado,
la bipsia mostrard cambios patolégicos caracteristicos. En
general, el misculo proximal es el mds adecuado y los hallazgos

anatomopatolégicos son:
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.. Degeneracién focal extensa de fibri;las‘musqularé;
. Signo de regeneracién muscular

Necrosis de fibras musculares -

Infiltracién focal difusa de ;infocitoé’i'

. Variacién importante en el calibre de las fibras

o v W N e

. Fibrosis intersticial,

En 1972 Whitaker y cols (39) demostraron depositos -
vasculares de inmunoglobulinas y del 3er componente del comple-
mento C3 o ambos. También encontraron un nimero considerable
de pacientes con depdésitos de inmunoglolinas en fibras muscula-

res.

La biopsia muscular es de gran ayuda en el diagnéstico,
pero puede ser normal en la fase activa de la enfermedad.
Se encuentra indicada en pacientes que no presentan una enferme
dad cldsica definida y se hace con el fin de confirmar el
diagnéstico de una miopatia inflamatoria y descartar la posibi-
lidad de distrofia muscular. Los misculos apropiados son
el biceps, cuadriceps, y deltoides. Los hallazgos son anorma-

les en un 90% de los casos (l4).

BIOPSIA DE PIEL

En esta, las alteraciones mAs frecuentes son:

1.- poiquilodermia, 2.- atrofia de la dermis, 3.~ degeneracién
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4.~ licuefacidn de‘célulavs,bas"ales; d'llu!;ncién vascular.

‘6.~ inEiltrado. -linfocitario’. i

y _tljomrbos'ié “dé’ Tos *

i Law ac_uﬁula'cié

d erm‘a:olynios'ir.f:' is

"S;z‘ha-_observado vasculitis y aumento de depdsitos

de colégené', similar a lo observado en la esclerodermia (15).

En general, los estudios de microscopia electrdnica
no son f{itiles para establecer el diagndstico o hacer una clasi-
ficacién adecuada. Hay estudios recientes que demuestran
que la imagen de resonancia magnética puede ser utilizada
para establecer el sitio apropiado de la biopsia y sirve para

monitorizar la evolucidn de la enfermedad (16}.

Otros estudios que deben realizarse son las pruebus
de funcién pulmonar (espirometria), estudios de funcidén esofd-

gica ( SEGD, manometria y fluroscopia).
DIAGNOSTICO
Para establecer el diagndéstico de dermatomiositis,

Bohan y Peters han propuesto 5 criterios diagndsticos que

adn estan vigentes (1),
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1.~ Debilidad muscularup:okimnl, simétrica, progre-
siva- de semanas a meses  de evolucidn. Se puede acompadar

de-disfagia o involucrar misculos respiratorios.
2.~ Presencia de alteraciones cutdneas, ya descritas.

3.-- Aumento de los niveles séricos de las anzimas

musculares preferentemente la CPK, aldolasa, y TGO.

4.,- Signos electromiogrdficos compatibles con miopa-

tias y denervacién.

5.~ Alteraciones histopatolégicas de la biopsia muscu~

lar, caracteristicas de la enfermedad.

Se establece dermatomiositis definitiva con 3 o 4
criterios. Probable dermatomiositis con 2 criterios y posible

dermatomiositis con 1l c¢riterio.

Otro factor importante para la evaluacién son los

grados de fuerza muscular que se clasifican en:

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

bilidad.



‘. 1idad ligera)

B de.

“Arcos cqmpleioé de movili-

esistencia.

Fuerza muscular 5: EXCELENTE. Arcos completos de

movilidad contra la gravedad con resistencia completa.

La evolucién del grade de fuerza muscular y las tareas
funcionales especificas son dtiles clinicamente tanto en el
momento de la cenfcrmedad como para valorur la respuesta al

tratamiento.
DIAGNOSTICO DIFERENCLAL

El diaendstico puede ser confundido con muchos desor-
denes que cursan con debilidad, dolor muscular o rash, Cuando
las lesiones ecn piel se presentan antes de la debilidad se
pueden confundir con rash aldrgico, ARJ, rash medicamentaso,

lupus eritematoso sistémico.



usculat._miépatia

git?;aqioneg7miot6picés, a;tefacioﬁesfﬁétabdlicas,

traumatismo, .alteraciones genéticas.

2., Atrofia neurogénica: (disfuncién del nervio peri-

férico, disfuncién en la transmisién neuromuscular).

En la mayoria de los casos con DMS la debilidad muscu-
lar es progresiva de semanas a meses, raramente aguda o precipi‘
tada. Los padres refieres la debilidad 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 introduccidn de
los esteroides han revolucionado el tratamiento y el prondstico
de los nifios con DMS; se ha observado un control mucho mds
rdpido de la enfermedad, disminuyendo con eficacia el proceso

inflamatorio.



24

Nﬁmer'osos esrtudiyus (6,15,17.18)’ éolnciden en el trata-
mil‘ento con prednisona u. dosis "alras (1.2 a A2.l3 mg/k/dia) con
una réauccién progresivd .en’-cuanto.. la acttvidud: cﬂnica y
las- en\zimas musculares " se normalizan, Esyto. generalmente
sucede después de 4 semanas ydel periodo total el tratamiento
. 'pi.'lke'de durar de 6 meses a 3 aifios, dependiendo de la respuesta

clinica 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 prednisona a 2 mg/k/dia
en ‘4 dosis para el primer mes y de acuerde a la respuesta
clinica y la disminuciédn de enzimas musculares se disminuye

la dosis lentamente 2.5 mg por semana.

La terapia esteroidea a dosis alternas se usa sélo
en fase de recuperacién de la enfermedad, con disminucidn

de 2.5 mg por semana.

EL control clfnico no salo depende de la normalizacidn
de las enzimas séricas, sino, también del incremento de 1la

actividad fi{sica del nifio.

Es diffcil establecer el tiempo en que debe suspender-
se los esterotdes, por el riesgo de exacerbacibén de la enferme-

dad. En algunas vcasiones es necesario mantener dosis bajas
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por ciemﬁq brolqngédo para control de la miositis.

-Las caracteristicas del rash cutdneo, no son indica-

cién de camhios de la terapia esteroidea, 'su curso no es paralge
':Lo,a la:miopatfa -inflamatoria, pero um rash extenso al inicio
de’"la ‘enfermedad o la progresién de “él, es signo de falta

~de control.

Otros autores (15,20) mencionan que en la dermatomio-
sitis juvenil inicial con 1la terapia intravenosa con metil
prednisoiona a dosis altas obtienen una respuesta excelente
con remisién completa y no requieren terapia esteroidea diaria.
Otros autores (27) refieren que la terapia de pulsos debe
administrarse cuando hay compromiso del tracto gastrointestinal
o 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, mdximo 1 gr/dia.

Ultimamente se menciona la determinacién de los nive-
les del Ag del factor Von Willenbrand como guia en la terapia

con metilprednisolona (27).

Las complicaciones de la administracidén de esteroides
incluye: fascie cushinoide, retardo en el crecimiento, hiperten
sién arterial, aumento de peso, diabetes, osteoporosis, exoftal

mos, formacidn de cataratas, hipertricosis, psicosis inducida



necrosis

frecuente  es

Loévbacientes que desqrrollan osteopenia puede compli-
carse con. fracturas por ‘compresién vertebral. Es necesario

un:-suplenento de calcio y Vit D como preventivos,

Las miopatias inducida por esteroides pueden ser
insidiosas, pero suelen diferenciarse de la inflamacidn por
la mejoria obtenida con 1la disminucidn de la dosis del medica-
mento. La miopatia esteroidea se puede Interpretar comeo una
exacerbacidén de la enfermedad, las manifestaciones son insidio-
sas, se caracteriza por debilidad flexora de la cadera, atro-
fia, enzimas musculares normales y EMC con cambios de micpatias

minima y biopsia muscular con atrofia tipo T1 (23).

El uso de inmunosupresores no csteroideos se reserva
para pacientes que no responden a los esteroides a pesar de
un tratamiento prelongado y a dosis adecuada (18,19,23,27,40).
Los mds frecuentes son el metrotexate, ozatriopina, ciclosfos-

famida y mds recientemente la ciclosporina A.

El metrotexate ha sido uno de los mds utilizades
en los nifios. Se administra a una dosis de 0,35 a 0.65 mg/k/se

manalmente. Hay cstudios que refieren una respuesta adecuada
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& esta droga. sin-embargo,  se. menciona  toxicidad hepdtica.

dultos se ha Usﬂdo a dosm de 2572 50 mgs por semana,

‘noise ha demostradu su real efectividad y nunca se usa de

;de primera intencién.

VLa” azatriopina se administra en forma oral de 1 a
5 mg/k/dia. Debe vigilarse la cuenta de celulas y las pruebas
de funcidn hepdtica, ya que puede ocasionar leucopenia y/o
linfopenia, ademds, de la toxicidad hepdtica. Jacobs y cols
(40) usaron metrotexate y azatriopina en 5 pacientes con DMS
que no respondieron a tratamientoc 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, sdlo un paciente no respondié continuando
bcon debilidad wmuscular y rash. El mismo autor refiere que
los linfocitos de los pacientes con enfermedad activa puede
ser tdxices en cultivo de tejido celulares musculares y la
administracidn diaria de prednisona o azatriopina erradica
la toxicidad de los linfocitos, sin embargo, ésta puede recu-
rrir cuando se administra prednisona a dosis alterna o se

suspende la nzatriopina.

La ciclosfosfamidae ha sido usada frecuentemente en
nifios con DMS, es un potente citotéxico y agente inmunosupre-
sor. Se administra en forma oral a 1 mg/k/dla o intravenoso

a 500 mg/m/mes. Un dia antes se debe dar hiperhidrotacién
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para prevenir:'la. cistitis hemorrédgica.

“La’ciclosporina se 'ha utilizado en adultos y dltima-

mente también en nifos. Tiene menos efectos adversos que
la Eerapia inmunosupresora convencional. La desis es de
2.5 .mg/k/dia. a 7.5 mg/k/dia, lo ideal es monitorizarla para

mantener niveles séricos aproximdamente en 300 mg/ml.

Esta indicado su use en pacientes que no responde
a otros inmunosupresores y en aquellos que cursan con una
enfermedad crénica activa. Su mecanismo de accidn es diferen-
te a otros inmunosupresores. Se ha reportado que interfiere
selectivamente con la actividad de las celulas T. Actua impi-
diendo la activacidén temprana de celulas T inmunocompetentes.
También inhiben selectivamente receptores espec{fico ligadas e
células antigenas y celulas blanco y puede inhibir la produc-
cidn de citocinas por macrdfagos, linfocitos y activacién
de fosfolipasa A. Otra explicacidén es la produccién inapropia-
da de citocina por los macrdfagos y linfocitos que contribuyen
a la persistencia del dafio en los tejidos y esas celulas son

sensibles a los efectos inhibitorios de la ciclosporina.

Sus cfectos secundarios sou a nivel renal: tiene
varios efectos irreversibles que incluye arteriopatfa, dafo

tubular v fibrosis intersticial.



29

La ‘monitorizacién  de los’ niveles son esenciales pa-

ra’opti \!i, eportes ‘recientes que mencionan

riesg par't'i:cv:uyl;s}mé’nr».e 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 crénica activa. La respuesta a la ciclosporina
fué mejoria de la debilidad y funcidn muscular y resolucién
de las complicaciones., Fué posible suspender los estero{des
o disminuir la dosis en todos los pacientes, ademds, no presen-

taron efectos secundarios severos,

En general, se considera que los efectos secundarios
al uso de inmunosupresores son: Las Glceras bucales, hepatoto-
xicidad, toxicidad hemtoldgica, herpes Zoster, Cistitis hemorrd

gica, leucopenia y otros (19).

La azatriopina se asocia con depresién de médula

dsea, hepatotoxicidad y pancreatitis.

La plasmaferesis ( 14,18) sélo 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 fisiote?—apia» es 3I7e'seri1'ciul‘ para . evitar:contracturas

é'lyz} de‘r:x;artroivxrxhr)sr{tirér ju}v';an'il y raramente se acom-
s 'pafa, ée 'hli\perca).I:Emia. Losv medicomentos qgue han sido usados
r’s:oﬁ:'éé’;chiciné, hidrdxido de aluminio, probenccid, ditofonsto,
EDTA (iV) Vy Warfarina con resultados inciertos. En ecstudios
'ree‘lizados en pacientes con calcinosis se ha observado excre-~

cién anormal de gamacarboxiglutamato. (23)

La hidroxicloroquina se usa e¢n alguvnos nifos en quie-
nes la actividad cutdnea es refractaria o los esteroides,
a dosis de 5 mg/k/dia por & semanas. Ademds se ha lnstituido

la aplicacidén local de filtros solares y lubricantes (23).
CURSO DE LA ENFERMEDAD Y PRONOSTICO

La enfermedad riene 2 <comportamientos que son:
1.~ un curso monocfclico en la cual la remisibn suele sur
completa. y 2.- Un curso policfclice donde evoluciona con
varias recaidas que pueden terminar en remisién completas o

tener un curso crénico continuo.

Para 1964, Bitnum refiere que una tercers parte de
los nifos fallecian, una tercera parte estaban severamente

incapacitados y la otra tercera parte se recuperaban complets-
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mente.. -Para 1976.H5n§dﬁ ref re:que mis:del 90% de los pacien-

[tes : uelven @ ‘su estado funcional

tros 7aqﬁo;eq "describen, “el curso de la enfermedad

“en 4 fases:

1.-- Periodo prodrémico con sintomas no especificos,

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

con duracién hasta 2 aiios.

4.- Recuperacidén con atrofia muscular residual con-

tractura vy calcinosis.

La duracién de la enfermedad puede ser corta, de
menos de B meses con recuperacién completa o mis de 2 afos

con requerimiento continuo de tratamiento.

El curso monociclico responde asdecuadamente al trata-

mierito con esteroides con remisién completa del cuadro clinico.



,polriycj.g:vl_icor vy en: T nifos i ’c‘réynicd continua caracterizada

r.pobr,,,peréii'st:enclarde‘la actividad-de ‘la enfermedad por un perio-

“do mayor de 2 afios.*

Con respectoc al prondéstico, los pacientes tratados
precozmente responden mds satisfactoriamente que aquellos
en quienes ya se ha establecido una atrofia muscular extensa.
Sin embargo, el prondstico depende de otros factores como
los hallazgos en la EMG, anormalidades de lc biopsia y caracte-
risticas clinicas. La superviviencia de la DMS en los dltimos
25 afios ha mejorado, con una mortalidad del 7Z en contraposi-
cién al 30% anterior. Las causas de muerte se deben s compli-
caciones del tratamiento como sepsis, debilidad muscular profup

da, alteraciones cardiovasculares y cerebrovasculares.



L%

Realirar una.valovacidn-inteqral de tax wanituwniaw o
ves climicas. de-laboratoria, terapdutica v evalueida de fus
pacientes con Dermatomiositis Juventt en et hoapital intany ot

‘de México " ‘Federico Gémez".

Analizar la . relacidn wentre ol curun ¥ {ntea v lu

respuesta a diversas terapins usadaa en nusntro mestio,
MATERIAL Y Muitohox

En el presente eatudia, no vevisavan law pacientes
controlados por la consults externn del CERL el houpital
"Infantil de México, apartir de T deben compl e con lan
criterios diagndsticos aciholndos por Bohan y  Puters (1),
Se analizardn los siguientes dotus: Rdad de Inlelo de To epfay
medad; tipo de infclo: sl en qagudo o Insidiven, grave u luviy
los sintomas y signos observados ul fnicta y dugunte ol cornn
de la enfermedad; el tiempo de entablacimiantn del Afagnbur b
y los criterios diagnésticus que reuntd pars fntcing ol Lrokn-

miento.

Los datos de laboratorio Jncluyen Glgwetois fswhtjrn,
exapmen general de orina, pruebzs de funcidn hepliion, praehys

Zde funrido venal, proteise L reactive, s03incitzd fe sedigmsnti-

cone ch)gise L%, LEAH,
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C3,..C4;.1los ‘niveles séricos de enzimas como la creatinfosfoci-
nésa.’traﬁsaminasa glutamico piruvica y oxaloacética, deshidro-

g genasarléctica y aldolasa.

Los estudios electromiogrdficos e histopatolégicos

que 1nciuyen biopsia muscular y de picl

La respuesta. al tratamiento: favorable, térpida y
sin respuesta; el tipo de evolucidn: Monociclica o policiclica
y las complicaciones que se consideran propias de la enfermedad

y las derivadas del tratamiento médico.
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RESULTADOS

,,VEri[ld-j'rreyris'iﬁn,se en‘crqntrrrarui
ron con:los criterios-de.: Bohany.

“de’ dérmétdmii:sj.l:is.

De  ellos, doce (70.5%) péftene;en ‘al ,sex‘omf’e\meninb
y cinco. (29.4%) al masculino lo que resume.en una proporcién

de 2.4 : 1 (tabla 1).

En cuanto a 1a edad, ésta se distribuyé en el range
de 3 a 13 afios con un promedio de 8 afios, observdndose un
ligero promedio en el grupo de 6 a 10 afos (tabla 2). La
edad de inicio de la sintomatologfia se dié entre los 2 aiios

a 12 aifios con un promedio de 7 afios.

El tiempo de evolucién previo a la primera consulta
fluctud entre 1 mes y 3 afios, 16 (94%) de los pacientes consul-
taron antes de los 12 meses de evolucidn y solo un paciente
se preseptd hasta los 3 afios debido probablemente a que presen-
té una sintnmatologia de inicio muy insidiosa que no 1llegé

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

El diagndstico inicial de inmediato de Dermatomiositis
se .logrd en 14 pacientes (70%Z). De los restantes, uno se

diagnosticd como enfermedad mixta del tejido conectivo y dos
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como lupus. ‘erit ‘estos” dingnésticos

d e;srca‘fté@i

a g s “pacientes prccédi'e'ron del . Estado

de México™ (35.22). del Distrito Federal en 2do lugar (23.5%)
r;,y,’l-licﬁ:o‘aé’éh:rén 3er - tugar (17.6%). . Otros, de los Estados de

'Hiydryilgn. Guerr'ero, Veracruz y Oaxaca.

Con respecto a los antecedentes pérsonales No patolé-
gicos, su alimentacidn actual se considerd regular en cantidad
y calidad en 11 pacientes (64.7Z) y adecuada en 2 pacientes
(11.7%), sin embargo segin la clasificacién del Edo. nutricio-
nal, 10 pacientes (59%Z) estuvieron ecutréficos, 5 pacientes
(29.4%2) con DNT I grade, y sélo 2 pacientes (!1.7%) tenfan
DNT II grado. El esquema de inmunizaciones fué completo en
12 pacientes (70.5%Z) e incompleto emr 5 pacientes (29.4%)

(tabla No. 4).
MANIFESTACIONES CLINTCAS

El inicio del padecimiento se consideré agudo (menor
de- 2 meses) con 4 pacientes, e insidioso (mayor de 2 meses)

en 13 pacientes.

Las manilestaciones generales fueron: fatiga en 12

pacientes (70.5%) malestar general en 8 pacientes (47Z), fiebre
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en 5~p5&1enfe; (279.42); -

Todos presentaron debilidad muscular proximal simétri-
ca ‘progresiva. de extremidades inferiores. En 11 pacientes
(69.7%Z) se agregd afectacién de extremidades superiores; 7
(41%Z) refieron disfagia; 4 (23.5%) tuvieron debilidad de los
misculos cervicales y uno presentd compromiso serio de los
misculos respirntorins‘ ad integrum posteriormente. (tabla

No. 5).

La incapacidad funcional se manifestd especialmente
como: incapacidad para subir escaleras en 7 pacientes (41%);
incapacidad para levantarse y/o sentarse en 6 pacientes
(35.2%); incapacidad para alzar 1los brazos en 5 pacientes
(29.9%); incapacidad para peinarse y vestirse enm 3 pacientes
(17.6%) y sélo en 2 pacientes (11.7%) incapacidad para abrir

la boca (tabla No. 6).

En cuanto a las manifestaciones cutdneas, todos pre-
sentaron lesiones caracteristicas de la enfermedad en frecuen-
cias diversas: eritema en heliotropo en 16 pacientes (94.1%);
signo de Gottron en 14 (82.3%Z); edema periorbitario en 11
pacientes (64.3%2); fotosensibilidad en 8 pacientes (47%);
eritema malar se reporté en 7 (41%); alopecia o caida del
cabello en 3 pacientes (17.6Z%); otros menos frecuentes fueron:

tclangiectasia, petequias, endurecimiento de la piel, atrofia
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e presen-

taron:‘e ] | as.‘évoliciones

““superficles extensoras de. la icl;,remidad'és superiores.

vez, el signo devgottron,a_frec':iﬁé,ra 155 manos en 14 pacientes
(100%), codos en 6 pacientes (42.8%) y rodillas en 5 pacicntes
(35.7%).

El fendémeno de Raynaud se presentéd en 8 pacientes
(47%), todos del sexo femenino, de predominio en manos, ¥

en 3 pacientes afectd también los pies.

Las manifestacivnes articulares estuvieron presentes
en 12 pacientes (75%Z) en forma de artralgias, 3 pacientes
tuvieron artritis simétrica no erosiva, y un paciente tuve
artritis deformante a los 2 afios de evolucidén lo que obligd
a considerar en é1, el diagnéstico diferencial de sindrome

de sobreposicidn.

A nivel del aparato respiratorio solo un paciente
tuvo pruebas de funcién pulmonar con patrdn restrictivo, y

otro se presenté con disnca ortostdtica, desde su ingreso.



'1gspfic;éhcié “cardiaca

péflcéfﬂiéh." Se realizé

as-alteraciones oculares se encontraron en 8 pacien-
césw(b72). de los cuales dos presentaron glaucoma esteroideo,
tres (37.52) ametropia, y uno (12.5Z%) presentdé catarata inci-

piente, retinopatia y angioesclerosis.

Los transtornos renales se presentaron en 5 pacientes

(29%) manifestado por hematuria en 5 proteinuria en 4 de ellos.

Los problemas genitourinarios se dieron en 2 pacien-
tes (11,72} con cistitis y litiasis renal derecha respectivamen-

te.

En el tracto gastrointestinal se presentaron altera-
ciones en 4 pacientes (23.5%). Entre cllas, dlcera gastroduo~
denal en 2, hepatomegalia en 3 y referencia de dolor abdominal
epigdstrico en 3 pacientes que se consideréd secundario a gas-
tritis medicamentosa. Hubo 7 pacientes que manifestaron disfa-
gia al inicio de la enfermedad. La serie eséfago-gastroduode-
nal se practicé a 12 pacientes, resultando anormal solo en

un paciente que referia disfagia. Sin embargo, la manometr{a
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esof;égié_a‘ .

. déé;puf'éc i§ia

‘porasfixia‘neonatal severa. -'

Los transtornos Psicoléyicos se presentaron en 5
pacientes (29.4%), principalmente como depresién y anorexia
nerviosa. En un paciente hubo ademds transtornos del aprendi-

zaje e hiperkinesia que ameritd manejo con Ritalin.

LABORATORIO Y GABINETE
La VSG al ingreso estuvo elevada en 13 pacientes
(76.4%). La proteina C reactiva se practicd a 06 pacientes

siendo negativa en todos,

En la bhiometr{a hemdtica, los leucncitos lueron norma-
les al ingreso en todos los pacientes, sin embargo, en el
transcurso de la enfermedad 5 pacientes presentaron leucopenia
y Llinfopenia wsecundarias al tratamiento con azulriopina.
En cuento a la f{érmula roia, solo un paciente se¢ presentéd
con anemia normocitica, normocrémica, que se recuperd rdpida-

mente,
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También feyl EGO fué normal en toi‘!ds"‘ra'“ i

. posterkirofment'e, se. presentd hemoglobinurié ‘én .5 pa biei‘n:»e‘é'y

pfqtéi;n‘tir;ia' en -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 encontré elevada en
15 pacientes (B8.2%) (normal = 70 U/1), De ellos 9 tuvieron
niveles entre 71 y 350 U/1 y 6 pacientes mayores de 350 u/l.
Un paciente presentd al ingreso el valor mids elevado de 6590

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

La deshidrogenasa ldctica (DHL) se determind en 16
pacientes mostrando elevacién 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/1.

La aldolasa se determind en 15 pacientes, estando
elevada en '2 pacientes (75%). Los niveles estuvieron entre

13 y 70 U/1 en B pacientes y mayor de 70 en 4 pacientes.

La transaminasa glutdmica oxaloacética se determind
en 16 pacientes con elevacién en 14 pacientes (87.5%) de entre

los cuales 11 pacientes {78.5%) estaban entre 41 y 200 u/l
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“.y.3 pacientes en mds de 2007 /T

practicé . en

Los ‘niveles
U/1 en 2 pacientes.

La CPK y la TGO fueron las 2 enzimas mds frecuente-
mente elevadas y la mayoria descendieron a la normalidad en
un periode menor de 3 meses cuando se inicio el tratamiento
(tabla No. 7).

Los estudios inmunolégicos realizados fueron:

- El factor Reumatoide el cual fué negativo en los

8 pacientes en que se determind.

- Las ceclulas LE que fueron nesativas en el 1003

de 13 pacientes estudiados.

- El complemento hemolitico se determind en 7 pacien-

tes, estando elcevado en 3 pacientes (427).

- El1 C3 determind en 13 pacientes manifestando hipo-

complementemia en 3 pacientes.
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fen'lSvpacléntés;eséqndp'elevéda

en.’ 3 paéientés.

Loﬁ ;a&;iédgrpoé antinucleares se buscaron en 15
paéiengéé, ;iendo ”ﬁegetiva en- 5 pacientes y positiva en 10
pac%entés.r Los titulos: fueron 1:8 en 2 pacientes, 1:20 en
4 paéientes y 1:40 en 4 pacientes con patrén moteado fino

en 7 pacientes y patrdn homogdneo en 1! paciente.

- Los anticuerpos RNP se buscaron en 7 pacientes

en los cuales 2 fueron positivos.

- Las inmunoglobulinas séricas dieron hipergamaglobu-
linemia con predominio de la IgG, en 6 pacientes, estando
elevada la Ig6G en 5, IgM en 2, IghA en 1 paciente. (tabla No.
8).

ESTUDIOS DE GABINETE

~ La radiografie de tdérax se realizd en 15 pacientes,
mostrando en 3 pacientes foco neuménico y en 2 pacientes cardig

megalia importante.

- Le Serie Esofago~gastroduodenal se realizé a 12
paclentes, reportando alteraciones en el mecanismo de deglucidn

solu en un paciente.



zaron:en’un

vo-moderadoi;

—';La ‘eléctrémi:'ogvr;fiu:fse ;rve‘alhi‘.z:é a‘todos. los pacien-
tes repofﬁandbsAé cb'mpétil;le,:één ;ﬁiositis ‘en’ 16 pnciéntcs (942),
de predominlo proximal, con disminucién del voltaje, duracidn
corta y alta frecuencia en 11 pacientes (73%Z) y presencia

de fibrilaciones abundantes en 3 pacientes (20%).

Con respecto a los estudios histolégicos, la biopsia
muscular se realizd en 6 pacientes, siendo compatible con

dermatomiositis en LOOZ de ellos.

Se caracterizd por la presencia de infiltrado inflama-
torio en los 6 pacientes, f{ibrosis focal en 4 pacientes y

atrofia muscular en Ll paciente.

La Biopsia de piel se realizé en 5 pacientes, siendo
compatible con DMS en 1 paciente, normal en 2 pacientes, cisti-

cercosis en 1 paciente, y otra mostré inflamacién inespecifica.

Segpln los criterios diagndésticos propuestos por Bohan
y Peters el 1007 de lus .pacientes presentaron debilidad muscu-

lar y lesiones dermatolégicas, el 94% tienen EMG compatible,



. :elevaciénide:las enzimaside escape muscular-en:

muscular

riterios; -9 ‘pacientes cumplen 4 criterios .y 2 cumplen
“3iériterios. . Aunque ;odJ los pacientes tuvieron el diagnéstico

: definitivode «;.lefmétomiosirti:_s‘.: (ééb];g '9)7 -
TRATAMIENTO

Todos los pacientes fueron tratados con prednisona.
En la fase activa de la enfermedad 11 pacientes (64.7%) recibie
ron entre 1 a 2 mg/k/dia y 6 pacientes (35.32) mayor de 2
mg/k/dia, La duracién del tratamiento inicial con prednisana
fué de 6 a 8 semanas en 10 pacientes (58.8%7), 4 a 6 semanas
en 3 pacientes (17.6%Z), 2 a 4 semanas en 3 pacientes (17.63%)
y en 1 paciente fué menos de dos semanas, ya que se debidé suspen
der por complicaciones graves como una sepsis por estafilococo
aureus, pericarditis aguda fibrinosa que mds adelante se comen-

tard. (tabla 10)

La duracién total de tratamiento con prednisona fué
menor de 6 meses en 3 pacientes (18.72), entre 6 y 24 meses
en 7 pacientes (43.7%), entre 24 y 48 meses en 2 pacientes
(12.5%Z) y mds de 48 meses en 4 pucientes (25%). Los pacientes

con mayor  tiempo de tratamiento [ueron los que mds recaidas
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prednisona,

npaciente aun ‘sévadng'inistra porque

ticado recientement

tabla No. 11).

La respu;esta ‘ali Vl:r‘u‘ta;r_nrieritu se coﬁsideré, buena en
5. .pacientes (ASIZ).>moderada en’. 2 .pacientes (172.52), leve
en 6 pacientes (3BZ) y sin rcspuestj en '3 pacientes (18.5%).
Estos Giltimos se consideraron corticoresistentes.

Los efectos adversos mds frecuentes con el manejo
de la prednisona en todos los pacientes fueron: aumento de
peso, hipertricosis, y fascie cushinoide, las infecciones
se presentaron en 15 pacientes (93.72), en 8 pacientes (50%)
edema e hipertensién arterial, em 8 pacientes (47.07) manifes-
taciones oculares, en 7 pacientes {(44%) talla baja, en 3 pacien

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

Entre las infecciones, las de vias aéreas superivres
como rinosinusitis, otitis media aguda se presentaron cn un
67%. Las infecciones virales como son varicela, herpes simple
y herpes zoster en el 42,827, La micosis cutdnea se presenta-
ron en 7 pacientes (50%) y bronconeumonias en 3 pacientes
(21.42). Un pacicnte prescenté enfermedad inflamatoria pélvica
por candidiasis genital, Otro paciente llewé a presentor

sepsis por estafilococe aurcus con choque séptico que le causd
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‘la. muerte, -aunque solo, tenia 2 semanas con el tratamiento
de prednisona y antes de iniciar el mismo ya presentaba candi-
diasis oral que se habia manejado con ketoconasol sin preseatar

mejoria (tabla No. 12).

En los pacientes con leve o sin respuesta a la predni-
sona se inicid manejo con azatriopina siendo un total de 9
pacientes (53%) a una dosis de 0.5 a 1.5 mg/k/dia. El tiempo
Ae inicio después de haber establecido el diagnéstico 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 mds de 12 meses.

La duracién del tratamiento con azatriopina fué menor
de 6 meses en 3 pacientes (33.3%). En 2 pacientes entre 6
y 12 meses (22.2Z2) y en 4 pacientes mayor de 12 meses (44.47).
Actualmente 4 pacientes aun reciben dosis minima de azatriopi-

na. (tabla 13)

La respuesta al tratamiento con azatriopina se conside
ré buena en 5 pacientes (56Z), moderada en 3 pacientes (337),
y sin respuesta en el paciente (11Z) este Gltimo fué suspendido

por no tener mejoria clinica.

Los cfectos adversos de la azatriopina que se produje-

ron en nuestros nifios fueron: linfopenia con leucopenia ‘en



5 'pat:i‘enfé's (5552), Tyt:i’_étc‘it:'i.’s; y"

pn‘cie‘f‘x“‘t:éy ‘(in]..‘l;X).,‘i(Gx",g'fvic'z'i‘ NuA) N

OF;os‘ inmunosupresores que',se"adﬁinistraron en un
'paéiénté que fué. considerado resistente a 1la prednisona y
' azatriopina fué el metrotexate por 6 meses, sin respuesta
adecuada, posteriormente se manejé con ciclofosfamida a 1la
cual tampoco respondidé y actualmente se maneja con ciclosporina
desde hace un afio, con respuesta leve que le ha permitido

sostener una fuerza muscular de 3+++.

La cloroquina se manejé solo en 4 pacientes con mani-
festaciones cutdneas intensas, por un periodo menor de 2 meses
y con buenos resultades; los filtros solares se‘han adminsitra~
do en todos los pacientes que presentaron fotosensibilidad
(44%), después de lo cual disminuyéd la intensidad de las lesio-

nes.
CURSO CLINICO

Desde 1981 hasta la actualidad se han controlado
un total de 17 pacientes, con el diagnéstico de dermatomiosi-
tis. De ellos 4 pacientes presentaron remisién completa del
padecimiento y solo acuden en forma muy esporddica al hospital;
7 pacientes se encuentran sin tratamiento por haber presentado

remisidén, pero continuan asistiendo para control y seguimiento
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En -7 pacientes el seguimienta fué'entre l;vyyrlo afios
-y -en 6 pacientes fue.mayor de 5 afios.  uno.de estos Gltimos

lleva 10 afios de control por varias recaidas que-ha presentado.

De los 16 pacientes que continuan bajo control, 8
‘pucientes (50%) han presentado un curso de tipo monociclico,
es decir, que séle tuvieron um sole periodo de actividad infla-
matoria, midntras que, en 7 pacientes (43.7Z) presentaran
una evolucidén policifclica. De elleos, han presentado 2 pacientes
1 y 2 recaidas respectivamente y 3 pacientes llegaron a tener
hasta 4 rtecaidas clinicas. Un paciente ha presentado una

evolucién crénica continua que adn persiste.

Las manifestaciones clinicas mds frecuentes que se
presentaron durante las recaidas fueron la debilidad muscular,
artralgias, el signo de gottrdn, y el eritema en heliotropo.
El control y seguimiento de 1la evolucién clinica en todos
los pacientes se realizé especialmente con la valoracidén de
la fuerza muscular, el estado clinico y los niveles de enzimas

musculares.
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l'o‘b'ul‘y'» al “ingresc’ fué" valorado
“predominé el de 3+ aceptable

iaaa cornrl;_ra la gravedad) en el valor

: d"ei1‘3: praclén' ‘tes é'ﬁé de 2+ (pobre, arcos comple-
tos: de m;:&ilia;d cbgorny V;.'.lrlvlﬁinacién de ls gravedad), y en 1 pacien
te  fué de 1+(in'dicidrs.ﬁ prueba " de contractibilidad ligera',
no: hay movimiento ar:icixlar). Con el inicio del tratamiento
en la fase activa de la enfermedad, mejoréd rdpidamente 1la

fuerza muscular llegando a presentar la mayoria entre 4 y

5 + actualmente.

De acuerdo a la evolucidn de las anzimas musculares

observamos que:

- La CPK (normal: 0-70 U/l) se siguid en 16 pacientes
de los cuales en l4 pacientes estuvieron elevadas, y se norma-
lizaron antes de los 3 meses en 8 pacientes (57%), entre 3
y 6 meses en 3 pacientes (21,4%) y mavor de 9 meses en 3 pa-—

cientes (21.4%).

- La DHL (normal: 100-200 U/1) se realizé en 15
pacientes, estando elevada s.:n 10 pacientes, sus niveles se
normalizaron antes de los 3 meses en 5 pacientes (50%), entre
3 y 6 meses en 4 pacientes (40%Z) y mds de 9 meses en 1 pacien-

te (102).
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- ’La:aldolasa (normal: 0 -12 U/1) se determind en
. 715;‘paciehtes, de los cﬁales en 11 pacientes estuvo elevada.
rSus niveles llegaron a normalizarse antes. de los 3 meses en

1ﬂ4 pacientes (36 32). enﬁre 3 y 6 meses y 6 y 9 meses en 2

vpucien:es (18 lZ) respeccivamente y mds de 9 meses en 3 pacien-

2 La-TCO. (normal: 0 - 40 U/1). Se controlé e 7
jpabientes de los. cuales se normalizé antes de los 3 meses
en 5 pacientes {(71%)., Entre 3 y 6 meses en 1 paciente (14.2%)

y mds de 9 meses en 1 paciente (14.2%).

- La TGP (normal: 0 - 30 U/L): Se realizé seguimien-
to en 7 pacientes llegando a normalizarse antes de los 3 meses
en 3 pacientes (42.87), centre 3 y 6 meses en 2 pacientes

(28.5%) y mids de 9 meses en 2 pacientes (28.5%). (Grdfica No.5)

En general, en la mayoria de los pacientes, las enzi-
mas musculares se normalizaron antes de los 3 meses de iniciado
el tratamiento, Esto se consideré como una respuesta adecuada.
La CPK yvﬂldolasa fueron las 2 enzimas que mis tardaron en
normalizarse en 3 pacientes, y ello ocurrié hasta los 9 meses

de tratamiento establecido.

Con respecto a las secuelas propias de la en{ermedad,

se presentaron en 5 pacientes (31.27), de los cuales 3 presen-



‘-taron’ calcinosis),

tuvo calcinosis

con. calcinos

preseqtar‘pdrélféis muscular,

Hubo ;ompiicacionés Nob pfopius de 1la enfermedad,
como- una cisticercusis cerebral y cutdnea que padecid un pacien
te, una enfermedad inflamatoria pérvica por candidiasis genital
en un paciente, y una celulitis del codo derechec; ameritaron
hospitalizacién para su tratamiento. De los 17 pacientes
se hospitalizaron a 10 pacientes, de los cuales en 6 fué en
una ocasién al establecer el diagnéstico por disfagia, una
fuerza muscular de 2+ o menos, o enfermedades infecciosas
agregadas que ya fueron comentadas. Sélo se presentd un caso
de defuncidén, que ocurrid en un pacicnte menor de 5 afos,
que ademds de su DNMS al ingresar, presentaba una candidiasis

oral.
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"DISCUSION

La dermatomiositis Jjuvenil es una entidad poco fre-
cuente en la edad pedidtrica, 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, 23).

En este trabajo se revisaron los expedientes de 17
nifios que cumplieron con los criterios para este diagnéstico
¥ que son controlados en la clfnica del CEDI (clinica de enfer-
medades por dafic inmunoldgico) del HIM. El sexc predominante
al igual que otros estudios (1, 6, 10, 14, 15, 23, 27) fue
el femenino, con una proporcién de 2.4:1 en comparacién con
el masculino. Otras series, reportan una relacién de 1.7:1,
2:1 (23, 27). Con respecto a la edad de inicio, nuestros
datos concuerdan con otros autores (23) que describen una
mayor frecuencia entre los 6 y 10 afios, con un promedic de
edad de 8 afios. Sin embargo también se han reportado casos
en lactantes, la edad minima reportada en nuestros pacientes

fue de 3 afios.

El tiempo de evolucidn previo a la consulta fue menor
de 12 meses en la mayoria de los pacientes,. solo un paciente

llevaba 3 afios debido probablemente a que presentd una sintoma-
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nicic muy-insidiosa-que-no llegé_a;alarmai suficien

,“pAQreé.

LT&HQS los. pacientes tuvieron el diagnésticoe de derma-

tomiositis. La polimiositis (sin participacién cutdnea) es
muy ‘rara en los nifics, tampoco se encontrd ningfin caso asociado

a neoplasia.

El diagnéstico inicial se establecié inmediatamente
en la mayoria de los pacientes, solo 3 casos fueron diagnosti-
cados posteriormente, probablemente porque las manifestaciones
clinicas tienen un espectro amplio y variado y se puede confun-

dir con otras enfermedades del tejido conectivo.

Con relacidén al estado nutricional, llama la atencién
que, aunque la mayoria tienen una dieta regular en cantidad
y calidad, la mayoria son eutréficos, y observames que los
2 pacientes que ingresaron con una DNT II grado, presentaron
una evolucidén policiclica y tuvieron méds efectos adversos

al tratamiento con esteroides que los eutréficos.

La respuesta total al tratamiento no se pudo correla-
cionar con el estado nutritivo, pues, varics pacientes cutréfi-
cos no respondieron al tratamiento con prednisona y requirieron

manejo con azatriopina.
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La manifestacidén clinica mds relevante fue la debili-
dad. muscular que junto con las lesiones cutdneas permitid

excluir otro tipo de miopatias y enfermedades neuromusculares.

La afeccién muscular, proximal, bilateral, simétrico
con predominio de la. cintura pélvica seguida de la cintura
escapular, es similar a la de otros autores (1, 6, 15, 23,

25).

El dolor muscular como sintoma se ha referido en
proporcién variable, nuestros pacientes lo presentaron on
un 47% y se podria considerar como manifestacién de la inflama-

cién y la vasculitis.

La debilidad de los misculos del cuello se ha conside-
rado como un dato de gran sensibilidad, Burgos (6) refiere
que un 80% de sus pacientes lo presenté durante la evolucidn
del padecimiento, midntras que, en nuestros nifics solo el
23% lo presentd, recuperdndose rdpidamente al iniciar el trata-

miento medico.

En las manifestaciones cutdneas predominé el "eritema
en heliotropo” en el 94% de los pacientes; Burgos lo encontrd
en el 80.4% (6) y Wilkelmann en un 73% de los pacientes (11).
Otro signo cutdneo frecuente es el de gottron, que observamos

en el B2.37 de los casos. En todos se presenté en las superfi-



e El edema subcutaneo facial fue encontrado por Winkel-
kman en el 25% (11) y ‘por Burgos en el 60% (6), lo cual coincide

con,lo observado ‘en nuestros pacientes de 64.5%.

La fotosensibilidad, ei eritema malar, y la alopecia
se observaron con alguna frecuencia, de manera que en 2 pacien-
tes se sospeché LES al inicio, pero en todos los casos de
descartd. Se ha reportade eritema malar en pacientes con

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

lLas manifestaciones cutdneas y mucosas mids severas
se encontraron en el 23% de los pacientes, consistiendo en
dlceras bucales y fGilceras de piel, que se asociaron con la
cronicidad de la enfermedad. Desde hace mucho se sabe que
las tlceras son consecuencia de la vasculitis u obstruccidn
vascular por endarteriopatia, Burgos lo observé en el 60%
de sus pacientes (6). Otras manifestaciones tardias que se
observaron fueron el endurecimiento de la piel, atrofia citanea
hipo e hiperpigmentacidén, que solo se presentaron en los casos
con evolucidén crdénica de la enfermedad. La presencia de calci~-
nosis se observd solamente en 3 paclentes (17.6%), de 1los

cuales 2 fueron parciales y 1 tuvo calcinosis universal que
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En la literatura (27) se menciona un 50% de alteracio-
nes cardiovasculares. En nuestra serie un 29.47 presentaban
soplos, siendo funcional en 3 nifios. EL 11.7% tuvo alteracio-
nes del ECG coincidiendo con la presencia de miocarditis e
incluso uno presenté pericarditis aguda fibrinose ameritando

colocaciédn de ventana pericdrdica.

Las alteraciones oculares se presentaron en 8 nifios
(47%) sin embargo, en 4 nifios se considerd secundario a trata-—
misnto con esteroides y en los otros 4 consecuencia de la

vagculopatia periférica.

Las manifestaciones genitourinarias, son alteraciones

poco frecuente.

Un paciente presentd litiasis renal derecha y otros

cistitis.

La frecuencia de afeccién al sistema nervioso central
en DMS es muy baja (23). En 2 pacientes que presentaron crisis
convulsivas no se relacioné con la actividad de la enfermedad;
en un caso fue secundario B cisticercocis cerebral y otro
a encefalopatia hipdxica isquémica por asfixia neonatal severa.
Pachman (27) menciona que la vasculitis cerebral puede estar
asociada con depresidn, transtornos psicolégicos y de aprendi-

zaje. Estas manifestaciones se observaron en el 29.47 de
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nuestros nifios.

La disfagia se presentd 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 disfonia, miéntras que en el presente estudio
no se observdé. Se practicéd en el 70% 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 esofdgico hasta en

el 52% de los pacientes.

Los estudios de laboratorio se han considerado de
poca, ayuda diagndstica, los reactantes de fase aguda mostraron
una elevacidén 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 mnuscular se han considerado
de gran ayuda para establecer el diagnbéstico, determinar 1la
actividad clinica, y evaluar la respuesta al tratamiento.
En el 94% de nuestros nifios hubo elevacidn 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
elevd con mayor frecuencia en un 88.2% de los pacientes, desta-
cando su alta sensibilidad, seguido de la transaminasa glitami-
ca piruvica (TGP) en el 81.2% de los nifios, midntras que la
deshidrogenasa lactica se elevé solo en el 62% de los pacientes
considerandose una de las enzimas menos sensibles. Burgos
(6) y Miranda {15) en sus revisiones, observaron mayor senaibi-
lidad de la deshidrogenasa ldctica, en contraposicidén con

nuestros resultados y lo referido a la literatura.

Se ha mencionado un incremento de los niveles séricos
enzimdticos hasta de 20 a 40 