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OBJETIVOS: 

l. Describir las caracteristicas clinicas y·de iabóratorio de· 

los pacientes con diagn6stico de dermatomi;:,siti~"··(·D~)·· .. eri edad 

pediátrica;· en el Hospital de Pediatria ·del' Céntro ·Médico 

Nacional Siglo XXI; de 1989. a 1993. f.:. 

2 •.. Analizar la .bibliografia ·existente: sobre DM. · 

!,_ .. ,. 

3. Investigar si en . nuestr.a,'/po!ÚaciÓn . existe influencia 
. .. 

estaciqnal. <1urante los años, ·de~ observaci6n;: .· '"'" 



La DM es una enfermedad inflamatoria ·cr6nica de 

naturaleza autoirunune; se caracteriza por inflamaci6n y 

necrosis de .las fibras musculares; clínicamente se expresa 

como exantema, edema, debilidad muscular proximal y elevación 

de enzimas de orígen muscular como creatinfosfoquinasa (CPK). 

La variedad infantil tiene características clínicas e 

histopatológicas 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 

ee importante excluir todas estas enfermedades antes de 

catalogarlas como polimiositis (PM). 

La edad promedio de inicio en niños mexicanos ea de B 

años (3), aunque ee han reportado casca de DM desde los 4 y 6 

meses de edad (1,3),'En menores de 15 años se presenta en el 

17" (4). 

Se ha informado una distribución bimodal de 

dermatopolimiositis .: (DPM); siendo las edades comprendidas 

entre los 5 y 14 años y de 45 a 64 años. 

La DM tiene predominio en el sexo femenino, con 

relaciones que van de 1.4:1 hasta 3:1 (6). 

Tiene distribución estacional, en Estados Unidos se 

reporta mayor incidencia de enero a junio (4); ·sin embargo 

otros; reportes no confirman esté dato (7). 

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



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

en esta raza (8) • 

. La evoluci6n hacia la miositis cr6nica.se ha informado 

con mayor frecuencia en niños africanos'.:·a asiAticos, y en 
·._.;,.: 

Estados Unidos, el mayor número de cronicidad' se presenta en 

niños blancos a diferencia de otros grupos ·raciales (9-11). 

La etiología no se conoce con precisi6n, 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 patr6n nuclear y nucleolar en 60% 

de los pacientes (16,17). Y, en otras series hasta 78% de los 

casos (18); los· anticuerpos anti-Ku, descritos por Mimori en 

1982 (19), no son específicos ni tiene funci6n clara, se 

reportan principalmente en loe pacientes con escleroderma 

(20). 

Los anticuerpos Anti Jo-1, se han encontrado en . 

aproximadamente 20% de los caeos de poblaciones diferentes 

(21-26). 

Los anticuerpos anti Mi-2, representan los primeros 

anticuerpos precipitantes descritos como específicos. en.PM; 

se mencionan en 25% de los pacientes con DM (27,28). Se ha 

asociado la presencia de dep6sitos de IgG, IgM y complement~ 

(C3) en capilares venosos y arteriales, correlacionAndose con 



el curso clínico (29-32); y en ocasiones con mala evoluci6n·· 

en presencia de anticuerpos anti-RNP (33). 

Las alteraciones de la inmunidad celular .son, las 

siguientes: infiltrado linfoide muscular, principalmente' cÍel ,. 

tipo de células T "ayudadoras• (34); supresión· 'C!e' . la 

actividad celular. ·de células •asesinas• (35), producci61l-:.de 

faétor de· inhibici6n de macr6fagos (36); alteraci6n dei' 

número .de- 'linfocitos in vivo; alteraci6n de la funci6n 

linfócitaria . in vitro; reactividad de 'linfocitos hacia 

antlgeno?' musculares (mioglobina); daño muscular in vivo por 

de células mononucleares en 

infi.1t'ra·d~¡; :c;9:iuia~ee de biopsias musculares, e inhibici6n de 

la funci61l.riíuáciil.ar"por células mononucleares (37,38). 

·En·.· l~ :·¡,¡,¡ juvenil el inicio de la debilidad muscular va 

precedido por eritema. El eritema periorbitario y las 

telangiectasias de plirpados, acompañan al edema periorbitario 

en 50-90% de los niños afectados (39). 

El eritema es de color rojo violliceo (heliotropo), con 

resequedad y 

superiores, 

descamaci6n 

frente y 

fina de la piel . de : Í?&rP~dos · 

superficie, extensora «" de.. , '1~º~ _. 
articulaciones (3), el cual es mlis frecuente en nifto~,•que)en 

adultos. 

El signo de Gottron es frecuente en niños, en forma· de 

lesiones elevadas, en placas o plipulas en las superficies 

extensoras 'de las articulaciones met~carpofallingicas y menos 

frecuentes en codos, rodillas o muñecas (40). 



La debilidad muscular varia en porcentaje de 

presentaci6n, llendo· desde 21%, hasta 100% (41), el cual se· 

desarrolla en· un periodo de semanas a meses y afecta 

inici~lmente· ·.las porciones proximales, flexores del cuello y 

tronco· .. · El :~'?~P;~m.úio más 

péÍvica: ·:v.: \6~&~ié:a 
severo es el muscular en cintura 

(1). El paciente no es capaz de elevar 

sus braz6~. ;;·\~;~~ce co~ gran dificultad; y casi siempre la 
.... · .. -·-

palp.acicSn muscular es dolorosa (42) •. 

El exantema se presenta en .. 94% de los casos ( 3); 

acompañado 
~· ·:. ·. · .. -': ·.,·, -_ - . . '' ·. : ' ·:._ 

de pigmentaci6n y ci~'9'~~~~~ta~i6n e incluye 
"•:::e 

rodillas, codos, male6los, base def ··cuello .. y parte superior 

del tórax, frecuentemente en forma de y, incluyendo espalda y 

hombros, !'!xacerbándose a la exposic.ión solar { 43). 

Las áreas laterales y ~almares de los dedos se 

agrietan con lineas horizontales e irregulares asemejando 

"las manos de los mecánicos" (44). El fenómeno de Raynaud se 

· presenta en aproximadamente el 10% de los casos (3) , 

generalmente es leve, aunque en algunos casos ·. provoca 

necrosis y ulceración de los dedos (Raynaud necrotizante) y 

en el lecho ungueal se observa hiperemia, telangiectasias; y 

a la capiloroscopia, asas capilares dilatadas (44). 

La calcinosis que·· suetutiye a los tejidos dañ·a.dos, se 

presenta en m!l.s del 50% en niños. ( 45}; causando' ulé:eración ·e 

infec::::a~:~. se presenta 'en so% de los cas'os por:• co;.pr~miso 
de los músculos orofaringeos ¡46:.:50); incluyi.~do ~trofia, 



fibrosis y ulceración extensa de la pared posterior de la 

farí.nge y esófago distal; en ocasiones, ulceraciones 

duodenales y g&stricas debidas a procesos vasculares (51). 

Las anormalidades cardiacas se encuentran en m&s del 40% 

de los casos e incluye defectos de la conducción 

atrioventricular, taquiarritmias, fracción de eyección 

disminuida y cardiomiopatí.a dilatada. Falla cardiaca se 

presenta arriba del 20\ (52-55). El compromiso pulmonar causa 

disnea, tos no productiva, neumonía por aspiración e 

hipoxemia en m&s del 50\ como resultado de debilidad muscular 

tor&cica (56-59). 

Otras manifestaciones incluyen fiebre en 47% (50), 

artritis - 15%, hepatomegalia en 15%, esplenomegalia y 

adenomegalias 10% (3). 

La elevación de enzimas musculares: Aldc:ilasa se 

encuentra elevada en 90%, deshidrogenasa l&ctica. 85\; otros 

datos son: elevación de la transaminasa glut&mico oxalac6tica 

80\; velocidad de sedimentación eritrocitaria elevada 70%; 

CPK elevada en 50% a 94% (3); AAN positivos 30%, factor 

reumatoide positivo 15% (41). 

Otras anormalidades incluyen eleva~ión de IgG s6rica, 

IgM y/o IgA en 37-63\ (3,41). En la mayoría de los ~pacientes. 

con DPM (hasta 80%) presentan hipermiogÍobinemi'a ;· ·La 

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

La electromiografia (EMG) es anormal.en el .95\· de los· 

casos (3,4,60)1 mostrando potenciales ·po.lif&sicos de 



corta duracciór, y baja amplit1;1d. En -reposo puede observarse 

potenciales de (4;62); puntas positivas, 

incremento de actividad.- ,esp~ntánea, con fibrilación y 

descargas repetitivas com~Í~j~~ ( 63, 67) • 

La biopsia muscular, es 'anormal en 90-100% de loa casos: 

presentando 

fagocitosis, 

obliteración 

proliferación de células inflamatorias, 

necrosis·· y , r_egeneración de fibras musculares, 

capil~·; ,<· , hiperplaaia y daño endotelial e 
_·,_· .' -.; ·; 

incremento de tejido-·conectivo (3,4,46,47,63,64,68-73). 

La biopsia de piél resulta anormal en 75%, presentando 
'.'.'-' 

infiltrado perivaacular y perianexial de linfocitos y células 

plasmáticas (53%); hiperqueratoaia en 40% (3). 

con base en loa criterios de Bohan y Petar, se hace el 

diagnóstico de DPM con la presencia de debilidad muscular 

simétrica proximal, elevación sérica da enzimas musculares, 

biopsia positiva o una EMG anormal. El diagnóstico ea 

definitivo si además del eritema, existen 3 de 4 criterios 

(74). 

CRITERIOS DE BOHAN Y PETER. 

l. Debilidad muscular proximal, en cuello y otros músculos 

con ... _o sin disfagia, y con o sin participación de músculos 

reapi~~torios. 

2. elevac.I.¿~ _:áe·:~n'zimaá musculares aéricas. 

3. Inflarna.C::ión' (i;>erivaacular':o en otras áreas) y necrosis 

·muec~l~r---•~ ~i~;bi~p~iá.\ 
' .. '>-, 

4. Patrón el~ct~oro'logi-áfico' con'signos de miopatía y 

\,,, 



denervaci6n. 

· 5. Cambios cutAneos tales como.: 

A. Eritema obscuro sobre regiones·extensoras ds codos, y 

male6lo medial o: 
. . ·' 

e. Eritema heliotropo sobre p&rpados con edema periorbi~ 

tario o: 

C: Eritema sobre puente ·nasal, p6mulos, frente, .t6rax o 

D: atrofia muscular. 

En la evoluci6n de la enfermedad se han descrito casos 

de hipercalcemia y/o colecciones líquidas en tejidos blandos 

ricas en calcio y que.pueden confundirse con abscesos. Estas 

colecciones se llegan a abrir espontAneamente al exterior y 

son sitiQ de infecci6n agregada debida a estafilococo, lo que 

complica aún m&s el manejo y p~on6stico (75-79). 

Entre otras complicaciones se incluyen: infecciones 56%, 

calcinosis 30-50% (43), dificultad respiratoria severa, 

neumonía por aspiraci6n, y sangrado gastrointestinal en 9-20% 

(58). 

Para el· diagn6stico diferencial, deben considerarse: 

Distrofia muscular progresiva, mi astenia gravis, 

polineuritis, mioglobinuria idiop&tica, tumores musculares, 

artritis reumatoide, lupus eritematoso sist6mico, esclerosis 

eist6mica, fascitis eosinof ílica en estadio temprano y 

psoriasis (80). 

En el tratamiento de esta entidad se han reportado 

varias modalidades de manejo, mencionAndose un mejor 



pronóstico con esteroide, hasta el 70% de.los casos; 

relacionándose su efecto benéfico al disminuir la CPK a 

valores séricos normales (81). 

Otros autores reportan mejoria clinica con el uso de 

metotrexate asociado a esteroide, al ser ineficiente el 

esteroide para controlar la enfermedad (82); o de asociación 

de asteroide más ciclofosfamida (83,84), al existir fibrosis 

(85); asi también se reportan manejos con gamaglobulina 

intravenosa o plasmaféresis . (86-94), o bién de 

hidroxicloroquina más esteroide, siendo algunos de estos solo 

reportes aislados (95), así como del us~ de D-penicilamina 

(96). 

La· evolución de la DPM, en algunos casos es progresiva 

refiriéndose mejoria o · recuperación en el 70\, y los 

restantes. progresan hacia la •caquexia dermatomiositica• 

ocurriendo la muerte por infecciones respiratorias o falla 

cardiaca (97). 



SUJETOS, MATERIAL Y METODOS: 

El estudio se realizar& en el Hospital de Pediatria del 

Centro Médico Nacional Siglo XXI del Inat·ituto Mexicano del 

Seguro Social, de Tercer nivel de Atención; del Departamento 

de Inmunologia y Reumatologia, con pacientes en edad 

pediAtrica, que sean referidos de otras unidades y los ya 

conocidos por el servicio; mediante revisión de los registros 

de loa expedientes clinicos y llenado de la hoja de 

recolección de datos; en el periodo comprendido de 1989 a 

1993. 



RESULTADOS 

se estudiaron 11 pacientes;. a del sexo femenino y 3 del 

masculino. 

La edad promedio de inicio de la eintomatologia, fué de 

9.2 ± 3.2 afioe, con una variación de 2.8 a 14.8 afioa, y la 

edad de establecimiento del diagnóstico de 9.7 t 3.8 aftos. 

La enfermedad predominó en el grupo de edad de 6 a 10 

aftoe (55%), y el tiempo de evolución previo a la primera con

sulta fluctuó entre 12 dias y 18 meses. 

Ningún paciente tuvo antecedentes familiares relaciona

dos con enfermedades neuromuacularee. El diagnóstico inmedi~

to ·de DM se logró en 10 pacientes. El paciente restante se 

calificó inicialmente como probable linfoma no Hodgkin y stri-

' drome de. vena cava superior, lo que fué rectificado poste

riormente. 

Manifestaciones clinicas. 

Todos los pacient.es tuvieron dermatosis en algún momento 

de BU evolución, todos presentaron eritema manifestado por 

'reas de color rojo violAceo, localizado en regiones malares 

("alas de mariposa", similar al del LES), y en superficies de 

extensión de las articulaciones. En 9 se agregó debilidad 

muscular progresiva proximal simétrica; a presentaron mial-

giae; 8 tuvieron signo de Gottron; 7 cursaron con artral-

gias; en 4 disfagia; vasculitis en 3; y artritis en 2 pa

cientes. 



El compromiso muscular funcional se caracterizó princi--

palmenta por . incapacidad para subir escaleras, dificultad 

para la deambulación, para elevar loe brazos y levantarse de 

una silla. La diefag.ia se manifestó como dificultad pasajera 

cl'ínica en 

Eritema 
Debilidad muscular 
s. Gottron 
Mialgias 
Artralgias 
Edema facial 
Disfagia 
Ftoseneibilidad 
Vasculitis 
Artritis · 

la deglución 

Tabla l y gráfica. 

TABLA 1 

NUMERO DE CASOS 

11 
'9 

8 
8 
7 
6-
4" 
3 
3 
2 

FUENTE: Expediente clínico. 

100 
82 
73 

·73 
•. 64 
. 55. 

36· 
··.:'27 

27 
18 

de sólidos. 

OTROS AUTORES 

50;,;90\ 
.21-100\ 

.80\ 
50'11 

'.15,: · 

(39) 
(41) 

(40) 
. (1) 

(3) 
. 50-90\ ( 39) 

. 50, (46-50) 
94' (43) 
10\ (3) 
15\ (3) 

La manifestación cutánea más frecuente fué eritema en 

heliotropo, ·se observó también signo de Gottron, edema peri-

orbitario y fotoseneibilidad. En 3 pacientes se presentó fe

nómeno de Raynaud (2 mujeres "y .. _1· h?mbre), en todos loe caeos 

se observó en las manos. 

Las manifestaciones articulares se presenatron en 8 pa

cientes en forma de artritis y/ci artralgia, durante el curso 

de la enfermedad; l paciente presentó ambas enUdádee (Ta-

bla 2), 

Ningún paciente cursó con compromiso cardiovaei:iular, ni 

oftalmológico y/o neurológico. 
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Manifestaciones digestivas se presentaron en un paciente 

con esofagitie moderada inespecíf ica, diarrea y hepatomegalia 

(paciente 2). 

TABLA 2 . . 
-------------------------------------------------------------DATOS CLINICOS PA·CIE .. NTES 
·-------------------------------~..:. _____ ..;.~~·--~---·--------------
Sexo 
Edad inicio años 
Tiempo evolución 
Eritema 
D.ebilidad 
Miiilgias 
Disfagia 
Artritie/artralg 
Fotoeeneibilidad 
s. Gottron 
s. Raynaud 
Edema 

1 
M 
12 
lm 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 
+ 

2 
M 
2 
lm 

. ..,., 
+ 
+ 

+ 

+ 

3 4 . 5 6 7. 8 9 10 
M F' . F·: ·, .. ,F:y i> F. ·F F 
6 a · ,: ú ·::·a :¿ ... s· .. '..'· '13 · .10 10 

!2d··.···::·'.·!+-~ .•. ·.·_: .. -.·~!~i('._2++:_m·:·· .. ·.•·_.:::_. !~· Jm !ªm ;.n 
+ .• ·' . '"+':<-t:''· :.¡. 
_+. ·.;~~+·::;: .. .;., + .:+,-:.;:.·+<,.:··' ~~;, -
+. •':·+>~:.~· - -·i•:+::; " ... 

·+· . .;:,·.:,_ :-:::.+':·~/- :+,.;:;~:,:.-t5:··-~: +·.-_"; 
'.';:;•::>.: "C_(_'.'' - '.;;~::::.•'.¡.'c.''.:'+ 

+ 
'+•::•: .. +,•· + 

'·- :+ 
+ ·+ 

11 
F 
8 
1.n: 
+ 
+ 
+ 

'.+ 

+ -- ... -._. , .. _ .. ··.-· ' - . ' . 

-------------------------------------------------------------

Laboratorio 

Loe niveles eéricos de las enzimas de escape muscular se 

determinaron en todos los pacientes, de los cuales 8 (73%) 

tuvieron elevada cuando menos una.de las enzimas estudiadas. 

El comportamientcl'': de cada una de las enzimas se muestran en 

la tabla ,3 y gr1if1~~~''.c1e' la 1 a la 6. 

Loe ~~tudioi. irÜ1íu;o~6gi~oe mostraron anticuerpos antinu

cleares positivos' en.:4 (5,7\)" de loe 7 realizados, los anti

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

La IgG se encontró elevada en_2 (40%) de los 5 pacientes 



en que se realizó, IgA e IgM ambas fueron normales en loa 5 

pacientes en quienes se determinó. 

C3 se realizó en 8 pacientes; en 2 se encontró disminui-

do, elevado en 2 y normal en 4 pacientes. C4 se mostró 

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

PACIENTE 

l 
2 
3 
4 
5 
6 
7 
8 
9 

10 
·ll 

DllL* 

350 
350. 
995 
631 
210 
210 
915 
310 
215 
212 
401 

TABLA 3 

CPK* 

2514 
915 

5066" 
1085 

56 
90 

2977• 
1122 

43 
122 
640 

*FUENTE: Expediente clinico. 
Valorea en Unidades/litro. 
ND=.No disponible. 

TABLA 4 

TGO* TGP* 

1041 348 
129 172 
221 228 

64 . 54 .. 
16 ...... .: 26 

·. 42 :>·'··· ·:::.: :·i27 . 
184 ,., :100 . 
:141. .. 100 .• 

. ~~ ·. ::; .. :~~ -~ 
77 48 

FA* 

. 415 
215 
105 
.ND 
97 

· 110 
630 
200 
115 
146 

90 

-------------------------------------------------------------PACIENTE AAN IgG IgA IgM C3 C4 . Anti;_DNA . . 

-------------------------------------------------------------
1 NO ND ND NO NO ND ND 
2 ND E NL NL NL NL NO 
3 ND ND ND NO ND ND ND. 
4 + ND ND ND D NL. + 
5 + NO NO NO E NL 
6 ND ND ND E D NO 
7 NO NO NO NO NO ND NO 
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= Normal; D= Disminuido; 
+• Positivo; -= Negativo; 
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6000 -
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5000 
4500 
4000 -
3500 -
3000 -
2500 
2000 -
1500 -
1000 
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Gabinete. 

El esofagograma con mecánica de la deglución se realizó 

en 6 pacientes, y se encontraron alteraciones en 3 de ellos: 

uno (paciente l) mostró reflujo gastroesofágico grado II y 2 

pacientes (paciente 2 y 8) presentaron reflujo grado IV. En 

los 3 pacientes restantes, el resultado fué normal (50\). 

La electromiograf ía se llevó a cabo en 10 pacientes y 

resultó compatible con patrón miopático sugestivo de la en

fermedad en gradoe variables de afección. En todos ellos se 

encontraron las mismas alteraciones que consistieron en po

tenciales de fibrilación y ondas positivas agudas, descargas 

repetitivas compleja y potenciales polifásicos de unidad mo

tora de corta duración y amplitud disminuida. 

La radiografía de tórax fué normal en 8 pacientes (73\), 

2 pacientes (18\) mostraron datos de neumonitis (pacientes 4 

y 8), y en uno no se realizó. 

Las pruebas de función respiratoria se practicaron en 3 

,pacientes1 2 de ellos resultaron con patrón restrictivo leve 

(pacientes 6 y 9), en el otro paciente fueron normales (pa

ciente 7). Tabla s. 



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 
ll ANORMAL NORMAL NO!IMAJ.. NR 

Fuente: expediente clínico. 
NR= No realizado; RGE= Reflujo Gastro esofágico. 

Electrocardiograma se realizó en 5 pacien~e.s, siendo en todos 

ellos normal el resultado. 

Con respecto a loe estu.dios histológicos, la biopsia 
: .... -·.:·i _ ... ·', -

muscular se realizó en todos los caeos·¡ ,siendo positiva en 9 

caeos (pacientes l,3,4,~,7~8;9,10,ll), predominando cambios 

como edema perimisial, infiltrado inflamatorio mononuclear 

perimisial y endomisial, con necrosis de algunas fibras. 
. , r. 

En loe 2 pacientes '.r~~~a~tes, el resultado fué normal. 

La biopsia pacientes (pacientes 

l, 4, 5¡ 6, 9 ·y 10)> ·.é~ll. ~~{~~ tales como infiltrado inflamato-

mononud1~a:r·perivasc~iar: edema e infiltrado polimorfonuclear 

en ar~eriolas' .-y v6nulas (Tabla s). 



TABLA 6 __________ .:.. _________ _:~..:;,~_.:...;...;,;._.;;, _____________________ ,_. ________ _ 

PACIENTE 

l 
2 
3 
4 
s 
6 
7 
a 
9 

10 
11 

~IO~SIA. MUSCÚLAR 

Positiva 
Negativa 
Positiva 
Positiva 
·Positiva 
Negativa 
Positiva 
Positiva 
Positiva 
Positiva 
Positiva 

.FUENTE:Expediente clínico. 

BIOPSIA DE PIEL 

... positiva 
Negativa 
Negativa 
Positiva 
Positiva 
Positiva 
Negativa 
Negativa 
Positiva 
.Positiva 
Negativa 

·En cuanto a complicaciones; S pacientes las presentaron . . 

durante su enfermedad, siendo infección de vias urinarias, 

~erpes si~ple bucal y meningoencefalitis bacteriana (paciente 

'l) otro paciente presentó IVU ,Y neuumonia (paciente 4). Los 

pacientes 2,6 y 8 sufrieron IVU en algún m~mento de su enfer-

medad. 

La clase funcional en los pacientes 2,3,5,7,9 y 10 co

rrespondió a clase I; en los pacien.tes l y ll fué clase II; 
- ,~: -;::: . 

en el paciente 6 a clase III y; 'clase· Iv ·en ·108 · p·a:::ientes 
, .. ,_;. 

4· 

Y a. 
',', 

::}-~ ;i·'. ·t-' •;'.<i"' ,,, 

Con respecto a la 'ú1fluer1:".~.~.:es.~ac(onal,. se encontró ma-

::.:;•i:~·::,:: :·:;;¡~ii~)~l;~:.:·:::-.. :·:,:,.:::: 
y febré~6: Í ".ª~6.,po~ meá '.(9\ .por mes). Lo que corres-

··;-..·.-:, 
pende . a lo·· :r.eport~'do i;ior la>literatura en que se 

: ...... -~.--. >:-~·::·.-_~-:~ 

incidencia ele ju11ici:a .enero• (41. 

enero 

menciona 

mayor 
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·'TABLA 7 

---~--~------------------~--------------------~--------------
PACIENTE EKG CLASE FUNC. ESTACIONAL COMPLICACION 

-------------------------------------------------------------
1 NR II NOVIEMBRE IVU, 
2 NORMAL I DICIEMBRE IVU 

,3 NORMAL I JULIO 
4 NR IV FEBRERO IVU, 
5 NR I SEPTIEMBRE 
6 NR III SEPTIEMBRE IVU 
7 NORMAL I SEPTIEMBRE 
8 NR IV JULIO IVU 
9 NR I SEPTIEMBRE 

10 NORMAL I JUNIO 
11 NORMAL II ENERO 

Fuente: Expediente clínico. 
NR= No realizado; IVU= Infecci6n de vias urinarias; 
HS= Herpes simple; ME= Meningoencefalitis. 

DISCUSION 

HS. ME 

'.NEUMONIA 

La DM es una enfermedad rara, se ha estimado ·la presen-

cia de 1 a 2.5 nuevos casos/año/mill6n de habitantes. Es más 

frecuente en la quinta y sexta dácada de la vida¡ en menores 

de 15 años corresponde al 17% los casos. 

En los 4 a~os que incluy6 este estudio, acudieron al 

Hospital de Pediatría, 2.2 casos nuevos con DM en cada año. 

La relaci6n mujer:hombre, correspcndi6 a lo reportado 

por otros autores (3, 4 l.,7 siendo 2. 6: 1 lo encontrado por noso-

tros. 

Las manifestaciones :'~·cH.nicas.· en estos niños no difiere 
::..:.•-

de lo informado en la. 1Ueratura: · ¡f, 2) ; La marca que caracte

riza a· la dermatomiositis ju~a:;;u: E!~ el exantema que acompaña 

o precede a la .debilidad muscular.·. El prin.cipio puede ser in-



sidioso con presencia de fiebre y malestar general solamente, 

o puede ser fulminante con debilidad muscular progresiva, fa-

tigabilidad fácil y manifestaciones cutáneas de rápida evolu

ción. De nuestros pacientes, 4 de ellos (1,2,3,11) evolucio-

naron en forma fulminante (36%); y los restantes (64%) se 

comportaron en forma insidosa (98). Sin embargo al momento 

del diagnóstico compartían ma_nifestaciones clínicas simila-

res. Tabla l. . ·· • : · · 
·. . .... :' , . .': . 

De acuerdo con otros autores,_ .. todc:>s.··o la m1iy~ría·de ·los 

niños con esta enfermedad, tienen a:it'~·~a:di6ri~~,d~'tán.;ás,:pre-

::'~::::o<::.,,:~::. '::;::·r~~:f ~~~:~,m~~~i:'tt::· 
cte los párpados superiores y Ú~~te'; -;~n\.~s s~pe~f~~ie's, de 

extensión de las articulaciones, además de signo de G6ttron y. 

edema facial (1-3,40,43). 

Podemos decir que se obtuvo el diagnóstico definitivo de 

DM en un promedio .de .. 8 .meses después de iniciada la sintoma

tología. La _::;~ªY,J.:~.,~ía''. •de lo_s pacientes ( 9lt), obtuvieron un 

diagnóstico .inmecÍfato' y 'e1 retardo que implicó, tué debido 
. .- -:·.--·.: , '';e;_._', ..... -'. 

a 

.confusión •',dia9~6Ei~~:6á ~¡;;, la presencia de signos y síntomas 

de · tu;¡,'ora~Í.ón'\i~~''..'c;.ello con síndrome de vena ·cava superior 
,. ··"-····.:/.· 

secund~r io ·y ii~~~~º~':g~~ia asocÍ.~da; , . . . 

Todos 'l~~··•;~c¡¡;¡it~~ ré;.nieron. al.~eno~. 4 ci(;-ios crite

rios de Boh:n. y:~ Petér _{73¡ O : :• : >. ~\·/:!'.~ '·2 · : .. ·· .. · . 
TreEÍ Ú nu.;strCÍs pacientes p~.;s.;rit~~Í:,~.6olo:;_:~Cióri 'i-ojiZá 

de los lechos ungueales da i~s ~ectÍls -~e las man~.ª q,;e desapa'

reció en el transcurso del tratamiento. Ev.Í.dentement·e :·se':t~a- · 



ESTA 
~AuR 

TESIS 
DE lA 

NO nrnE¡ 
mauuii:~~ 

·tó de una manifestación vasculitica, caracterizada por vaso-

dilatación de las asas capilares en la base de las uñas. 

La vaeculitis puede afectar también al tubo digestivo 

causando Ulceras y perforaciones intestinales graves (28,30, 

32,48,49,51,58). Estas complicaciones no se presentaron en 

nuestros pacientes a pesar de la vasculitis en algunos de 

ellos. 

Calcinosis como complicación no se observó en nuestros 

pacientes. 

En ·10 que respecta a laboratorio; la elevación de las 

enzimas· musculares indica una enfermedad muscular no siempre 

inflamatoria y con cierta frecuencia pueden ser normales (3, 

41) 1 como ·se. observó en 3 de nuestros pacientes, lo que co

rresponde a un 27.2%. De estas enzimas la que llegó a cifras 

más .elevadas, asi como en forma más frecuente, fué la CPK. 

Coincidiendo frecuentemente con afectación muscular intensa. 

De los estudios inmunológicos se encontró elevación de 

anticuerpos antinucleares en 57% de lo~ casos; y en menor 

proporción de los anticuerpos anti-DNA. Desafortunadamente no 

·se realizaron en todos los pacientes. 

Disfagia se manifestó en 4 pacientes, y la mecánica·de 

la deglución se realizó en 6, mostrando alteraciones·~n·3 pa.;. 

cientes (27.2%). 

En nuestros pacientes no se observó :áeociiici6n ·a. enfer-
, ~·-. ''· '.. 

msdadee neoplásicas ni en sobreposición con otras "enfermeda-

des del tejido conectivo. 

La electromiografía es anormal en la mayoría de los ca-



sos y sugiere rniopatía. Un~ tríada de anormalidades electro-

· rniográficae descritas por Buchtal y Pinelli, aparece en la 

mioeitie no tratada .(99), especialmente cuando se encuentra 

debilidad muscular clínica, y estas son: l) potenciales de 

'fibrilación y ondas positivas agudas, 2) descargas repetiti-

vas complejas y 3) potenciales polifásicos de unidad motora 

de corta duración y baja amplitud con reclutamiento rápido 

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

10 pacientes en los que se realizó EHG (91\). 

La biopsia muscular generalmente es diagnóstica, pero en 

ocasiones puede ser normal o con cambios ineepecíficoe (3,4, 

46,47,63,64,68-73); como lo demuestra la tabla S, en que se 

.demuestra un 82\ de biopsias positivas a cambios patológicos 

y un 64\ de poeitividad a la biopsia de piel. 

El ·diagnóstico diferencial debe hacerse principalmente 

con.lupus eritematoso sistémico. En ocasiones las artralgiae 

o · artritis pueden sugerir artritis reumatoide juvenil; al 

respecto nosotros encontramos artralgias/artritis en 73\ de 

loe casos, afectando a diversas articulaciones corno codos, 

rodillas y/o 

El edema 

articulaciones rnetacarpofalángicas. 

facial puede hacer pensar en nefritis. Puede 

confundirse con diversas enfermedades neuromuscularee (prin

cipalmente polirradiculoneuritie), dermatológicas y otras. 

A veces la piel de las extremidades está engrosada y au

mentada de consistancia y puede haber esclerosis sugiriendo 

esclerosis sistémica progresiva. 

Cuando la dermatosis coexiste con caracteres def inidoe 



'de. otras 2 o más enfermedades del tejido conectivo (LES, es-

clerodemia, ARJ, sindrome de Sjogren), el diagnóstico proba~ 

ble es de enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) (80); 

aunque en nuestra serie ninguno lo presentó. 

Banker (29), encontró en sus casos alteraciones vascu-

lares promlnentes en el tubo digestivo, los músculos y loe 

pequeños nervios, consistentes en infiltrado inflamatorio, 

hiperplaeia de la intima, trombos de fibrina y oclusión de 

arterías y vena.e. 

nes 

con base en. e'si:os· ha:llazgo.s, se sugiere ~e 

destructiva~·¿ei~ci-s.:11li1sc.~los ~ ·otros tejidos 

las lesio.-

son secun-

''·· ;>/;:::·. -~·, ,, -,·,:.-.? ,-y.:·1·-

Antés del·'. t·rat~ie'n"tO ~·dif~~éifd() ·.~~.n. est-~i:-'~'idSB,>.-ía ' .. mor

talid~d: de.· i~ ri~ en.l~s.n¡ños er~.de30% o más (l,3¡ 75,-79), 

. p~lnc~~aln1~nt~.:~H I~~~fq¡~~~~!'. r~~p~~~~~;~~ ~~cundarla a la. 

afección de ·1cis·'rnúsculos 'respiratorios, a n'eumonias, por vas
·: . • :·.' . .-.··:~· '--!~''::: n '_., , ,. -· 

culitiÍ1· y/o:.:P<>r' ·i~rf'~:.:ación·de esófago o del estómago, con 
.: .. '~·'-" 

mediastfnüói~ •.''o• ·;'pe'ritonitis secundaria, hemorragia del tubo 
. ·_ .. ~· ' .,,.,_ ........ ', .. 

digesúvci :'y '·;;·,a;,:ainerite por fibrosis pulmonar o vasculitis ce-

. rebi;al (4~;··4~;?::~:ri, la serie actual se presentó una mortalidad 

del 18% (p~a'cii.'ntes 1 y 4) debidas a meningoencefalitis bact~::_. 
;,:..._·!·- --· 

riana y n~um6~~ ... : respectivamente. 

Un. gr~n~íi;,ie~c)de pacientes quedan con secuelas.:(42197) 

que interfi'Eu:en i~n sus funciones en algún grado1 .. d~p~ndle~cÍo 

la recup~ració~;: .g~~~~· ~~.de~tr~cción y· f ¡~~o~x~·:ill¿~¡(ia~.· En 

nuestra serie. '. ningún paciente preeen~ .. aci:u'a1ineot-;. 'seéuelas 

importantes· que impida:~ la. r~aÚzacÍ.ón ,·ele.: sus . a~Ú..;id~~es de 



la vida diaria. 

-~1-:~,:'.::/\::~).:;:;·:: ;.-:-.<:·:~·-- ::e:·. 

'•. ·; -,, . ~:; ··,/:::·;·-.~. '·' . ~ ... ,,, 

en 

• .• ' 1" :,:TAB~;·~'-': ' ' · 
. -~-...:-----~-..; _____ :f :.:_..;.~:2:..~~--~-.:..;~.;;,-_~--:.--..;-·~~----~--------------

":;. V1\i:;¡;.·1i: 'clei.<1• ¡;;·i;:D'"'''A -,, 0 1 

DATOS CLIN~6of,:'< ~Et:A?~~O~:%~~~t~fIL_.•• GPO ESTUDIO _____ . ______ ...; ______ ..; _________________ ..;. __ .;. ____________________ _ 
cálC:inosiS : , · · , ~ Noc !.!écué;;t¡,; FFtecuente No observado 
Asoc. a1·malignidad ·si" ""'''->·1;-,0.: ';.'No No observado 
Pron6stico>:: · ·.,._,Malo .. ;,_,, 'Bueno . Bueno 
Dermatosis' 4511 10011 10011 
Vasculitie. grave .si No No observado 
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