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OBJETIVOS:

1. Describir las caracteristicas clinicaa ¥ de laboratorxo de}
los pacientes con diagnéstico de dermatomiositis~ DM).en edud¢~

pediétrica;' en .el Hospital - de Pediatria del Centro Médico

Nacional Siglo XXI; de 1989 a 1993\

2. Analizar la bibliografia’existente: sobre DM

W

Investigar si en nuestraa poblacién exiate Lnfluencia

estacional durante : los aﬁos e‘observacién.




La l')Hmes una enfermedad inflamatoria -crénica de
n;atﬁraleza a.ut:oinmune; se caracteriza por inflamacidén y
-necrosia de .las ‘ﬁ.bras musculares; clinicamente se expresa
como exantema, edema, debilidad muscular proximal y elevacién
de enzimas de origen muscular como creatinfosfoquinasa (CPK).

La variedad infantil tiene caracteristicas clinicas e
hist‘opag:olégicaa diferentes a las del adulto (1,2).

La miositis puede ser parte de otras enfermedades como
lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide juvenil,
enfermedad mixta del tejido conectivo, enfermedad de
Sjogren, o secundaria a tratamiento esteroideo; por lo que
es importante excluir todas estas enfermedades antes de
catalogarlas como polimiositis (PM).

La edad promedio de inicio en nifios mexicanos es de 8
afios (3), aunqgue se han reportado casos de DM deede los 4 y 6
meses de edad (1,3).‘Eh menores de 15 afios se presenta en el
17% (4).

se ha i'xifom{adlo:' ,una . . distribucién bimodal de

dermatopolimiositis las edades comprendidas
entre los 5 y- 14"aﬂos Y- de 45v a 64 afios.
. La DH tiene predominio en el sexo femenino, con
relaciones que van de 1. 4:1 hasta.3: 1 (6)
Tiene distribucién eetacional,, en Estados Unidos se
réporta mayor incidencia de enero a junio (4); sin .embargo

‘otros reportes no confirman este dato (7).

La frecuencia de la enfermedad es de 1-3.2/millén en la



raza negra (4). Otras series reportan que ' es menos frecuente

en esta raza (8).

La evoluciSn hacia la hicsitié éréniéa’se'hé:informado

'con mayor frecuencia en nifios affiﬁgﬁbs .aéiﬁgicos, y en
Estados Unidos, el mayor niimero de cfonicidad;;e présenta en
nifios blancos a diferencia de otros grupob‘iécialea {9-11).

La etiologia no se conoce 'éQn precisién, pero se ha
correlacionado con agentes virales (12,13), protozoarios como
toxoplasma y medicamentos (14). ‘

Entre las alteraciones inmunol6gicas, se describen las
humorales Y las celulares; en las primeras se encuentran
anticuerpos antinucleares positivos (AAN); en 78% (15);
anticuerpos anti . M-1 con patrSn nuclear y nucleolar en 60%
de los pacientes (16,17). Y, en otras séries hasta 78% de los
casos (lé);_loé'apﬁicuerpos anti-Ku, descritos por Mimori en
1982 (19), ﬁo son especificos ni tiene funcién clara, se
reportan pﬁincipalmente en los pacientes con escleroderma
(20).

Los anticuerpos Anti Jo-1, se han encontrado en.
aproximadamente 20% de los casos de poblaciones diferentes
(21-26) .

Los anticuerpos anti Mi~-2, representan los primerés
énticuerpos prec;pitantes descritos como eaéebificés.éﬁips;
se mencionan en 25% de los pacientes con DM (27,28); ée:ha
asociado la presencia de depbsitos de IgG, IgM y complementé

(C3) en capilares venosos y arteriales, cortelacion&hdose con



el curso - clinico (29-32), y en ocasiones con mala evolucién"
en presencxa de anticuerpos antx-RNP (33).

Las - alteraciones de la 1nmunidad celula

siguientes: infiltrado linfoide muscular, principélmente;de
‘tipo de  células T “ayudadoras" (34); sup#ési&

“actividad celular. de células "asesinas"” (35); é;oduééiég.d 

faétér' de‘fiﬁhibicién de macrdfagos (36); aIQerac1§h de o

nﬁmexo de flinfocitoa in vivo; alteracién de . la funcién’

linfocita a ’zn v;tro, reactividad de ‘linfocitos haéia

' antigenos muscularea (mioglobina), dafio muscular in vivo por'

de células

mononucleares en

;— "la DM juvenil el inicio de la debilidad muscular va
precedido por eritema. El eritema periorbitarlo Y ;as
telangiectasias de p&rpados, acompafian al edema periorbitafib
en 50-90% de los nifios afectados (39). v

El eritema es de color rojo violiceo (heliotkopb),:cbﬂ'

resequedad y descamacién fina de 1a ‘piel de:

auperiores, frente y auperficie extensora

articulaciones (3), el cual es méa frecuente en niﬁo

adultos.

El signo de Gottron ea frecuente en nifios, en forma-de'

lesiones elevadas’ en” placas o - pdpulas en las auperficies
extensoras de 1ae’articulacionee metacarpofalanglcas Yy menoa'

frecuentes en codog, rodillas o mufiecas {40).



La debilidad "“muscular varia en po:centaje de

presentacién, llendo desde 21%, hasta 100% (41), el cual se

deaarrolla un periodo de semanas a meses y afecta’

. xniclalme te 1as'p9rc19nes proximales, flexores del cuello y

30 més . severo es el muscular en cintura

‘,.’él“ exantema se presenta ‘en de los casos (3);

acompaﬁado de’ pigmentaclén y despigmentacibn e incluye

rcdillas, codos, maleélos, base : Vllo’y parte superior
del térax, frecuentemente en forma de V,nincluyendo espalda y
hombros, exacerbdndose a la expoaiclén aolar (43).

Las &reas laterales y palmares de ida dedos se
agriétan con 1lineas horizontales e iréegulaiea asemejando
"las manos de los mecinicos" (44). El fenSmeno de Raynaud ée

‘presehta en ' aproximadamente el 10% de los casos (3},
generalmente es leve, aunque en algupos casog ‘p;ovoca
necrosis y ulceracidén de los dedos (Raynaud necrotizante) y

. en- el lecho ungueal se observa hiperemia, telangiectasias; y -

a la capiloroscopia, asas capilares dLlatadaa (44).

La calcinoais que auatutiye a- 1os tejidos danados, seff'

preaenga ‘en més del 50% [} ninoa (45);‘causando'ulceracién e*"

infeccién (2).

Diéfagia se presenta en 50% de los ca os por o

de " los mfisculos orofaringgqs- (46 50), 1ncluyendo atrofia,




'fibrosis Y uiceraci6n extensa de la pared posterior de la
faringe y es6fago distal; en ocasiones, ulceraciones
duodenales y gistricas debidas a procesos vasculares (51).

;as anormélidades cardiacas se encuentran en mis del 40%
de lés casos e. incluye defectos de la conduccién
atrioventricular, taquiarritmias, fraccién de eyeccién
disminuida y cardiomiopatia dilatada. Falla cardiaca se
presenta arriba del 20% (52-55). El compromiso pulmonar cauﬁa
disnea, - tos no productiva, neumonia bor aspiracién e
hipoxemia en més del‘soa como resultado de debilidad muscular
torfcica (56=59).

6traé manifestaciones incluyen fiebre en 47% (50),
artritis . 15%, hepatomegalia en 15%, esplenomegalia y
adenomégaiias 10% (3).

La elevacién de enzimas musculares: Aldolasa se
encuentra eleyada en 90%, deshidrogenasa léctica 85%; otros
datos son: elevacidén de la transaminasa glutimico oxalacética
80%; velocidad de sedimentacién eritrocitaria elevada 70%;
CPK elevada en 50% a 94% (3); AAN positivos 30%, factor

reumatoide positivo 15% (41).

Otras anormalidades incluyen elevacién de IgG sérica, .

Ig¥ y/o IgA en 37-63% (3,41). En la maydria'de'los;p§giéntéél 

con DPM (hasta 80%) presentan hipermiogiébﬁﬁéhi

- mioglobinuria es menos frecuente (4,60,61).

La electromiografia (EMG) es anormal!envélﬂQSQ-de los-

casos (3,4,60); mostrando potenciales pb;ifﬁéiéos de



corta duraccién y baja ampliﬁgd.‘Eh~;epoao puede observarse

potenciales de fibrilaciénf‘,(;;sz); puntas positivas,

incremento de hctividid' éépéﬁténea, con fibrilacién y

descargas :epetitivaé'cémp;ejas 63,67).

La biopsia muséulé; é’:aﬁprma1 en 90-100% de los casos:
presentando p;oiifééﬁc;énA",de c&lulas inflamatorias,

égéneracién de fibras musculares,

fagocitosis, -negrééﬁé
cbliteracién”'qﬁpiiar, -ﬁipefﬁlasia y dafio endotelial e
incremento de t':;j‘ivd onectivo (3,4,46,47,63,64,68-73).

La bibpéi;, défpi;l ;eqqitgfanormal en 75%, presentando
infiltrado péiiQaaé&i&g’y pgt;éﬁexial de linfocitos y células
plasmiticas (53%); hipérquérétosis en 40% (3).

con base en los criterios de Bohan Y Peter, se hace el
diagnéstico de DPM con la presencia de debilidad muscular
' simétrica proximal, elevacién sérica de enzimas musculares,
biopsia positiva o una EMG anormal. E1 diagnéstico es
definitivo si ademis del eritema, existen 3 de 4 criterios
(74).

CR;TERIOS DE BOHAN Y PETER.

1. Deb;iidad muscular proximal, en cuello y otros msculos

o 8sin diéfagia, Yy con o sin participacitn de miisculos

ﬁréapiratotioé'”

2.velé§5cléd~dé iméévmuscqlafes séricas.

3. Inflamacié: (perié&scqla xb‘en’bﬁraé,areae) y necrosis



denervacién.
‘5. Cambios cutdneos taies comd:ﬂf

A. Eritema obscurc scbre :egioﬁés:extenscréﬁ de codos, y
maleSlo medial o: ' = 7 i f 7

B. Eritema heliotropo s;§§é‘pérp5505 con edema peﬁiorbi4
‘tario o: T

C: Eritema sobge pueﬂge'nasal; pémuioa, frente, térax o 3

D: atrofia muscular.

En la evolucién de la gnfermedad se han descrito casos
de hipercalcemia y/o colecciones ligquidas en tejidos blandos
ricas en calcio Y que.pueden confundirse con abscesos. Estas

) colecciones se llegan a abrir espont&neamente al exterior y
son sitiq de infeccisn agregada debida a estafilococo, lo gue
complica aGn ma&s el manejo y pronéstico (75-79).

Entre otras complicaciones se incluyen: infecciones 56%,

calcinosis 30-50% (43), dificultad respiratoria severa,
'neumonia por aspiracidn, y sangrado gastrointestinal en 9~20%
(58). ‘

Para el diagnSstico diferencial, deben considerarse:

Disttofié muscular "progtesiva, miastenia gravis,
pollneu#itis, ﬁioglobinuria idiopatica, tumores musculares,
Qttfiﬁis reumatoide, lupus‘eritematoao sistémico, esaclercsis
sistémica, fascitis eosinofilica’ en eatadio.temprano Y
'psorlasis (80).

‘En el tratamiento de esta entidad se han reportado.

varias modalidades de manejo, mencionindose unvmejér,k



pronéstico con esteroide, hasta el 70% de;Ios‘casos;
relacionéndose su efecto benéfico al disminuir la CPK a
valores aééicos normales (81).
otros autores reportan mejoria clinica con el uso de
metotrexate asociado a esteroide, al ser ineficieﬁte el
esteroide para controlar la enfermedad (82); o de asociacién
de esteroide més ciclofosfamida (83,84), al existir fibrosis
(85); asi éambién se reportan manejos con gamaglobulina
intravenosa ) plasmaféresis | (86-94), o  Dbién de
hidroxicloroquina mids esteroide, siendo algunos de estos solo
reporteg aislados (95), asi como del uso de D-penicilamina
(96). v
La’ e;olucién d9 la DPM, en algunos casos es progresiva
"refiriéndose mejoria 6' recuperacién en el 70%, y los
réstanﬁésl proérasan hacia la "caquexia dermatoniositica®
ocurriéndc :la muerte por infecciones respiratorias o falla

cardiaca (97).



SUJETOS, MATERIAL Y METODOS:

El estudio se realizard en el Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional §Lglo XXI del Instituto Mexicano del
Seguro Social, de Tercer nivel deiatencién; del Departamento
de Inmunologia y  Reumatologia, con pacientes en edad
pedidtrica, que sean referidos de otras unidades y los ya
conocidos por el servicio; mediante revisidSn de los registros
de los expedientes clinicos Y llenado de la hoja de

recoleccién de datos;ven el periodo comprendido de 1989 a

1993.



RESULTADOS »

Se eastudiaron 11 pacientes, 8 del sexo femenino y 3 del
masculino. »

La edad promedio de inicio de la sintomatologia, fué de
9.2 + 3.2 aiios, con una variacién de 2.8 a 14.8 ailos, y la
edad de establecimiento del diagnéstico de 9.7 + 3.8 aflos.

La enfermedad predominé en el grupo de edad de 6 a 10
aﬁos (55%), y el tiempo de evolucién previo a la primera con-
sulta fluctud entre 12 dias y 18 meses..

Ninglin paciente tuvo antecedentes familiares relaciona-
dos con enfermedades neuromusculares. El diagnbéstico 1nmedi§-
to 'de DM se logré en 10 pacientea. El paciente restante se
calificé inicialmente como probable linfoma no Hodgkin y aln-

‘qrome de vena cava superior, lo que fué rectificado poste-
riormente.

Manifestaciones clinicas.

Todos loe pacientes tuvieron dermatosis en algin momento

'de su evolucidn, todos presentaron eritema manifestado por
4reas de color rojo violaceo, iocalizado en regiones malares
(*alas de mariposa", similar al del LES}, y en superficies de
extensién de las articulaqiones. En 9 se agregS debilidad
muscular progresiva proximal simétrica; q presentaron mial-
gias; 8 tuvieron signo dé‘#oté:on; 7 cursaron con artral-
gias; en 4 diafagia;‘.v;sgdiltis en 3; y artritis en 2 pa-

cientes.



Elyﬁompromieo'muscular funcional se caracterizé princi--
* palmente por - incapacidad para subir escaleras, dificultad
para la deambulacién, para elevar los brazds y levantarse de
uﬁa ailla. La disfagia se manife§t6 como dificultad pasajera
"elinica en la deglucién de sélidos.

Tabla 1 y grafica.

TABLA 1

NUMERO DE  CASOS % OTROS AUTORES
Eritema +11; 50-90% (39)
Debilidad muscular-’ -9, -21-100% - (41)
S. Gottron 8- ..80% (40)
Mialgias ST I8 "50% 0 (1)
Artralgias eyl 116%7 7 (3)
Edema facial 6 .50-90% - (39)
Disfagia ‘4 508" (46~50)
Ftosensibilidad 3.0 T 94% - (43)
Vasculitis 3 108 (3)
- Artritis 2 15% (3)

FUENTE: Expediente clinico.

La manifestacién cuténeé_ ﬁ&s frecuente fué eritema en
heliotropo, 'se observé f;mbién‘signo de Gottron, edema peri-
orbitario y fotosensibilidaa; En.3—paéientes se presents fe-
hémeno de Raynaud (2,hujerégf§ilﬁh9mbre), en todos los casos

se observs en las manos.

Las manifestaciones artic@léféévée pregenatron en 8 pa-
clentes en forma de-artritis y/o artralgia, durante el curso

de la enfermedad; 1 paciente presents éﬁbaé entidades . (Ta-

bla 2),
Ningin paciente cursd con comprom;so'cérdibanCuiér,  hi,

oftalmolégico y/o neuroldgico.
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Manifestaciones digestivas se presentaron en un paciente
con esofagitis moderada inespecifica, diarrea y hepatomegalia

{paciente 2).

TABLA 2

DATOS CLINICOS P AC IVE.N T E S

Sexo

Edad inicio afios .
Tiempo evolucidn
Eritema
Debilidad
Mialgias
Disfagia
Artritis/artralg
Fotosensibilidad
§. Gottron

S. Raynaud

Edema

ERY
JJ+|4+45mzm

L+ +++++++pmme

+

FUENTE: Expediente clinico.: = i : a o
+= positivo; ~= negativo; M= masculino;: F=_femenino; a= afios;
m= meses ; S P . R

Laboratorio
Los niveles aérlcoé'dé‘laé enzlmas de escape muscular se

determinaron -en todoa loe pacientes, de los cuales 8 (73%)

tuvieron elevada cuando m nos una de las enzimaa estudiadas.

‘E1 comportamiento di' cada una de las enzimas se muestran en

la tabla 3 y gr e la 1 a la 6.

Loa estudio nmunolégicos mostraron anticuerpos antinu~

cleares posltivos N '_de loa 7 realizados, los anti-

cuerpos anti-DNA fueron posltivos en 2 (33%) de 6 pacientes.

La IgG se encontré elevada en 2 (40!) de loa 5 pacientes



“‘en que se realizs, IgA e IgM ambas fueron normales en los 5

paclen(:ea en quienes se determind.

C3 Be realizd en 8 pacientes; en 2 se encontré disminui-

do, elevado en

2 y normal en 4 pacientes. C4 se mostré

disminuido en 2, y normal en los 6 restantes (75%) Tabla 4.

TABLA 3
PACIENTE DHL* " CPK* TGO TGP* FA*
1 350 2514 1041 348 415
2 350 91§ : 7218 -
3 995 ‘5066 +-108
4 631 1085 . ND
5 210 56 - .97
6 210 .~ .80 110
7 915 2977 630
8 310 1122 =200
9 215 43 115
10 . 212 1227 146
.11 401 640 -90
*FUENTE: Expediente clinico.
Valores en Unidades/litro. '
ND=.No disponible. .
TABLA 4’
PACIENTE ARN Ig6 =  IgA IgM C3:° C47: "Anti-DNA .
1 ND - ND ND KD  ND ND P =INDL
2 ND E NL NL NL NL . ‘
3 ND ND ND ND ND ND -
4 + ND ND ND D NL-..
5 + ND ND ND E ) A
6 - ND ND ND E D i
7 ND ND ND ND ND ND .
8 + NL NL NL NL NL
9 + E NL NL D D
10 - NL NL NL NL NL -
11 - NL NL NL NL NL - -

FUENTE: Expediente clinico.

ND= No disponible; E= Elevado; NL=
+= Positivo; ~-= Negativo.

Normal; D= Disniimiido;
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Gabinete.

El esofagograma con mecinica de la deglucién se realizé
en 6 pacientes, y se encontraron alteraciones en 3 de ellos:
uno (paciente 1) mostrsé reflujo gastroesofdgico grado ;; y 2
pacientes (paciente 2 y 8) presentaron reflujo grade IV. En
los 3 pacientes restantes, el resultado £ué normal (50%).

La electromiografia se 1llevd a cabo en 10 pacientes y
resultS compatible con patrén miopdtico sugestivo de la en-
fermedad en grados variables de afeccién. En todos ellos se
encontraron las mismas alteraciones que consistieron en po-
tenciales de fibrilacién y ondas positivas agudas, descargas
repetitivas complejs y potenciales polifdsicos de unidad mo-~
tora de corta duracidn y amplitud disminuida.

La radiografia de t6rax fué normal en 8 pacientes (73%),
2 pacientes (18%) mostraron datos de neumonitis (pacientes 4
Y 8), y en uno no se realizé.

Las pruebas de funcién respiratoria se practicaron en 3
.pacientes; 2 de ellos resultaron con patrén restrictivo leve
(pacientes 6 y 9), en el otro paciente fueron normales (pa=-

ciente 7). Tabla 5.



~Tabla 5

PACIENTE EMG ESOFAGOGRAMA RX TORAX PFR

1 ANORMAL RGE GI NORMAL NR

2 ANORMAL RGE GIV NORMAL NR

3 ANORMAL NR NORMAL NR

4 ANORMAL NR NEUMONITIS NR

5 NR NR NR NR

6 ANORMAL NR NORMAL: RESTRICC +
7 ANORMAL NORMAL NORMAL NORMAL

8 ANORMAL RGE GIV NEUMONITIS, NR

9 ANORMAL NORMAL NORMAL RESTRICC +
10 ANORMAL NR NORMAL NR

11 ANORMAL NORMAL NORMAL NR

Fuente: expediente clinico.
NR= No realizado; RGE= Reflujo Gastro esofégico.

Electrocardiograma se realizé en 5 pacientes, siendo en gddoi,;ff -

ellos normal el resultado.

Con respecto a los eetﬁdiba’hlétoidgiéoﬁ,>ia biopsia

muscular se realizé en todoa 10' ‘siehdo positiva en 9

casos (pacientes 1,3, 4 5 7 8 9 10n11), predominando cambios

como edema perimiaial, infiltrado inflamatorio mononuclear

perimisial 'y endomisxal,'con necrosis de algunas fibras.

el resultado fué normal.

‘vénulas




TABLA6T LSl

PACIENTE = .~ ' BIOBSIA;MUSCULAR . - BIOPSIA DE PIEL-

T [ ‘positiva- - . -positiva
2 Negativa =~ . Negativa
3 Positiva " Negativa
4., Positiva Positiva .
5" ‘Pogitiva " positiva
6 . Negativa Poaitiva
RS - Posltiva Negativa
-8 Poeitiva Negativa
‘9 Positiva Positiva
10 | S . Positiva Positiva
s Positiva A . Negativa

,Fuanrziagéediente clinico.

-En cuanto a complicaciones; 5 pacientea las preaentaron )
durante su enfermedad, siendo infeccidn de vias urinarias,
herpes simple bucal y meningoencefa;it;é bacteriana (paciente
-"il) otro paciente present6 IVU y neuumonia (paciente 4). Los

pacientes 2,6 y 8 sufrieron IVU en alg\’m momento de su enfer-

medad .

La clase funcional en los pacientes 2,3,5,7, 9 Y 10 co-‘_ L

rrespondié a clase I; en los p ’ientes 1 y 11 fué clase II':,

en el paciente 6 a clase III y', clase:IV ‘en '105 pacientes Y

y 8. :

Con respecto a 1;;‘; ‘iﬁflu'en'ci : . encontré ma~
ybx: incidenrcziyaxdé‘l‘h io el eeptiembre con 4 casos
(36%);: .' -ex; *Jul uni_.‘o,f nov;embre, diciembre,
erx;qrq_4‘ yfeb 2 or | mes %por: ‘mes). Lo que corres-

ponde_ “a’.lo reportado: por-la: literat:ura en que se menciona

maj{"ét ’,1n’c_idenci£‘lr je ] ‘enero’ (4).
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~'TABLA' 7

PACIENTE -EKG *: CLASE FUNC. ESTACIONAL COMPLICACION

1 -NR II NOVIEMBRE Ivu, HS. ME
2 " NORMAL - I DICIEMBRE Ivu
.3 NORMAL I JULIO -
4 " NR v FEBRERO IVU, 'NEUMONIA
5 NR LI SEPTIEMBRE ——
6 NR III SEPTIEMBRE Ivu
7 NORMAL I SEPTIEMBRE ——
8 Nk v JULIO vu
9 NR I SEPTIEMBRE ——
10 NORMAL I JUNIO ! —_—
11 NORMAL I ENERO ——

Fuente: Expediente clinico.
NR="No realizado; IVU= Infeccién de vias urinarias;
HS= Herpes simple; ME= Meningoencefalitis.

p:scus:bn

La_ DM es una enfermedad rara, se ha estimado la presen—
cia de 1 a:2.5 nuevos caaos/ano/millén de habitantes. Es més
frecuente en la quinta y sexta década de la vida; en menores
dg ls,anoa correspondé al 17% los,céaoe.

En'vios 4‘ afios que inciuyé este estudio, acudieron al
Hoapital de Pediatria, 2.2.caéos nuevos con DM en cada afio.

La. relacién mujer homhre, correspogdié a lo reportado

por otroa autores (3,4) siendo 2. 6 1 lo encontrado por noso-~

tros.

Las ,mahifeatécidhés clinicas en eatos nifios no difiere
de lo informado en I‘ 1 2). La marca que caracte-

riza a la dermatomiositia juvanil es’ el ‘exantema que acompafia

o precede a la. debilidad muacu ar ,El principio puede ser in-



sidioso con presencia de figbre y malestar general solamente,
o puede ser fulminante con debilidad muscular progresiva, fa-
tigabilidég f&cil y manifestaciones cutineas de rdpida evolu-
ve16n. De ﬁuestroa pacientes, 4 de ellos (1,2,3,11) evolucio-
naron en forma fulminante {56%); y los restantes (64%) se
comportaron en forma insidééa (98).;$in embargo al momento
del diagnéstico compartiéﬁ méﬁiféstaqiﬁnes clinicaabsimila;

res. Tabla 1.

De acuerdo con otros autores
‘nifios con esta enfermedad, tienen
sentdndose en todos los casos, zona

ceo (heliotropo), con'sequédéd;y'dés

d% los parpados superiores y frentey y en 1aa auperfi ies de{ 
extensién de las articulacionea,"ademés de signo de Gottron yE o
edema facial (1-3,40; 43). '

Podemos decir: que se obtuvo el diagnéstico definitivo de 

DM en un promedio meses después de iniciada la aintoma-

tolog;a.'

de.’ lqs pacientes (91%), obtuvieron_un”

Trea de: nuestros pacientea presentaton oloracid: rojizai

de- los lechos ungueales d ‘d dos de laa manoa que"esapa-"

recid en el transcurso del tratamxento. Evidentemente se: tra-'




o)
ESTA TESIS HO DREES
Shull BE LA BRLOIECA
€6 cie una manifestacidn vasculitica, caracterizada por vaso-
dilatacién de las asas capllares en la base de las uifias.

La vaeculitis puede afectar t;xnbién al tubo digestivo
causando @ilceras y perforaciones intestinales graves (28,30,
32,48,49,51,58). Estas complicaciones no se presentaron en
nuestros pacientée a pesar de la vasculitis en algunos de
ellos.

Calcinosis cpmc:. compl.icacién no se observé en nﬁestroé
‘pacientes..

“Bn "16 que : reepecta a laboratorio, la elevacién de las

enzimas muscula 'es in ica una enfermedad wuscular no siempre

‘inflamatoria y ‘eon’ cieztay frecuencia pueden ser normales (3,
41), como ae‘ observé en 3 de nuestros pacientes, lo gue co-
rreaponde- a un 27.2%. De estas enzimas la que llegb a cifras
.maa ‘elevadas, asi como en forma mis frecuente, fué la CPK.
Coincidiendo frec\.xentemente con afectacién muscular intensa.

De los estudios inmunclégicos se encontré elevacidn de
anticuerpos antinucleares en 57% de los casos; y en menor
proporcidn de los anticuerpos anti-DNA. Desafortunadamente no
‘se realizaron en todos los pacientes.

Disfagia se manifestd en 4 pacientes, y la mecinica de
la deglucidn se realizd en 6, moetzando alteraclones en 3 pa.-

cientes (27.2%) .

En nuestros pacientea no ge cbservé aaociaciﬁn a- enfer-

medades neopl&s:.cas ni en sobrepoe.tcién con otras enfermeda—

‘des del tejido conectivo.

La alectromiografia es anormal en 1aAmayoria, de los ca-



 503 y sugiere miopatia. Una £¥iada de anormalidades electro-
‘miogr&ficas descritas por Buchtél y Pinelli, aparece en la
miositis no tratada .(99), especialmente cuando se encuentra
debilidad muscular clinica, y estas son: 1) potenciales de
‘fibrilacién y ondas positivas agudas, 2) descargas repetiti-
vas complejas y 3) potenciales polifdsicos de unidad motora
de corta duracién y baja amplitud con reclutamiento répido

(3,40,67,99)., Nosotros encontramos un patrén similar en los

10 pacientes en los que 8¢ realizé EMG (91%).

La biopsia mqscular generalmente es diagnéstica, pero en
ocasiones puede ser normal o con cambios inespecificos (3,4,
46,47,63,64,68-73); como lo demuestra la tabla 5§, en que se
_demueat;g un 82% de biopsias positivas a cambios patolégicos
b'd dn-64%~dg positividad a la biopsia de piel. -

: ‘:fEl‘-dlagnésticd diferencial debe hacerse principalmente

¢on'lu§ué‘ér1tematcso sistémico. En ocasiones las artralgias

of é;trltgs pueden sugerir artritis reumatolde juvenil; al

.reééeéﬁéifnosotros encontramos artralgias/artritis en 73% de
. 1c§.i§a§oé, afectando a diversas articulaciones como ccdos,
roﬁillas”y/o articulaciones metacarpofaléngicas.

. El edema facial puede hacer pensar en nefritis. Puede
confunditae con diversas enfermedades neuromusculares (prin-
cipalmente polirradiculoneuritis), dermatolégicas y otras.

A veces la piel de las extremidades estd engrosada y au-
mentada de lconsistencia y puede haber esclerosis sugiriendo
esclerosis sistémica progresiva.

Cuando 1la dermatosis coexiste con caracteres definidos



‘de, otras 2 o mis enfermedades del‘tejido conectivo (LES, es-
clerodemia, ARJ, sindrome de Sj&gren), el diagnéstico probéé
‘ble es de enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) (80);
aunqgue en nuestra serie ningunoc lo preeenté.

Banker (29), encontr6 en sus casos alteraciones vascu-
lafes proﬁinentes en el tubo digestivo, los misculos y los
pequefios nervios, consistentes en infiltrado inflamatorio,
hiperplasia de 'la intima, trombos de fibrina y oclusién de»

arterias y venas.

can base:en est:s hallazgos,'se sugiere que las lesio-

nes destructivas d
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