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INTROOUCCION 

La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) se define como una enfermedad multisistémica, 

de etiologla desconocida que resulta en una inflamación no piógena del músculo 

estriado, la piel y el tracto gastrointestinal (1). La Dermatomiositis Ju_venil difiere en 

varios aspectos a la Dermatomiositis del adulto; en primer lug~r la vasculitis es 

frecuente y grave, la calcinosis es común, la _presentació'n de polimiositis es rara y 

la asociación con malignidad es poco frecuente.(2,3) 

EPIDEMIOLOGIA 

La Dermatomiositis J~venil comititÜye del so/o al 8% de las enfermedades del tejido 

conectivo que--seicpresentan enº la edad· pediátrica/Se estima que-la incidencia 
- ·- . 

anual es de 0.15 a 0.3 por 100 000 niños menores de 16 años(4,5,6), sin embargo 
' ._. e 

un estudio epidemiológico reciente sobre_ enfem1_edades neuromusculares en 

niños efectuado en Suecia reveló una prevalencia de 14 por 1 000 000 (7). 

Collison y cols. sugieren que la enfermedad habitualmente afecta a niños entre 2 

y 15 años de edad. (2). Para los hombres la edad más común de inicio es a los 6 

años, pero para las mujeres parece haber un pico a los 6 años y otro a los 1 O años 

(8). 

~ TESIS C()i\T 
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La distribución por sexos varia según · 1os diferentes estudios consultados, en 

estados Unidos el predominio de niños caucásicos ·es 2:1 (9), en Singapur la 

enfermedad se presenta en ambos sexos por igual, en otros estudios predominan 

las niñas con una proporción.de 1 .. 7:a 2:·17:1·0 aún- mayor, especialmente en el 

grupo que inicia a los 10 años o más. (10) 

ETIOLOGIA Y PATOGENESIS 

La causa de la Dermatomiositis Juvenil es desconocida. La mayorla de los 

Estudios sugieren que la DMJ es de patogénesis autoinmune y resulta de una 

angiopatla. 

se considera que participan en lapatogénesi~ anorm.;¡1ú:Íades-en la 
'. .· - . ' .... _· - - :'_:- ,. : ·.: .- '. '-.·:: .'. '. -~:--_-. . ,: 

inmunidad celular y que se trátá-de una ·~·,.;rermedad por C()m.~l .. jo~ in'!'unes; 

además de la asociación con inm~nC>d.,,ficiE!n~ias corno hipogamri,aglobulinemia, 

deficiencia selectiva de lgA o complementC>·c:;?; se ha_\',istC>'1:an,bié,.;·1~'relación con 

algunos agentes infecciosos como Mi~o'5i··;ú~.--:·1-nfl·~-eriz~::
2

~a-~~¿;~frus~,~~YíüS --de la 

hepatitis B y toxoplasmosis. Asl como l_a preciisp
0

osicióngen~ticacon el HLA-

DRB1 *0301 y DOA 1 *0501. 

TEsr-· --_::; co~v · 
FALLA DE CiiGEN --

6 



MANIFESTACIONES CLINICAS 

El curso cllnico entre los pacientes puede variar desde una debilidad leve a una 

discapacidad . física profu_nda e incluso la muerte. De igual manera las 

manifestacionºes cuté'~~as pue."den. ir desde; uná fotosensibilidad sutil intermitente a 

un exantema erit~mato,."~'E.l<Í~nso'con vasculitis. (11 ). 

Las manifestaciones.,éllni;;asde la dermát.;miositi;Juvenil en ia presentación de la 

enfermedad s.;; han ~-~~lu~do en dosampli~s "r~gistr'.;'s en Estados Unidos y Japón 

siendo las más comu'nes:. · 
- - , . 

; . ·- -
". ._ : -.· : . . .__ ~-' 

Eritema facial (100%), debilidad (84"100~/o), 'mialgia~\~~'_73."/o), alter~~iones de la 
,- .:· ·: .. -· -·:·. '- ,._._ 

marcha (74%), fiebre (35-65%),·ártralgias (46%), anomallas·capilares del pliegue 
- . - ' . 

ungueal (46-100%), disfagia (40~4%) ;· disfonla (43%), dolor abdominal (37%), 

artritis (35%), calcinosis (4-23%), melena (13º/o), fenómeno de Raynaud (12%), 

ulceraciones cutáneas (1 Oºk), lipodistrofia (20%), linfadenopatia (50-75%), 

hepatomegalia (10-20%), fotosensibilidad (35%), ulceras orales (10-45%). 

Dentro de los estudios de laboratorio se encontró: Elevación de las enzimas 

musculares (90%), Electromiografla compatible (81-92°/o), biopsia muscular 

compatible (80-92%), niveles de CPK elevados ( 64-70%), aldolasa, DHL y 

transaminasas elevadas (50-94%) y ANA (anticuerpos antinuclerares) positivo en 

(80-85%). (12 y 13) 

r;m_.r_,.., 7 
__.,11LT.1!.iN J 
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La calcinosis se observa con mayor frecuencia en quienes tienen titules bajos de 

ANA y en los que tienen una evolución policiclica o que no remite. 

Mitchell publicó el caso de un niño con anasarca y DMJ sugiriendo el anasarca .. · 
como indicador de enfermedad grave. (14) Crowe Y .. cols. encontraron ulceras 

cutáneas en 11 de 42 pacientes :.y fue-· as'?ciado a· severidad y enfermedad 

prolongada. Lo.s. niños con. exantemá .. generaliza~() y. Ú-lceras: cutáneas pueden 

tener peor pronóstiC:o.(1 S) 

DATOS DE LABORATORIO 

Durante la ·fase actilí'a ·.de la. enfermedad se incrementan las concentraciones 

séricas de enzÍmas m.uscllla.res como fosfocinasa de creatina, aldolasá y en menor 

grado aminotra.,sfera;;a ·. di:Ó á~partato Y. aÍ-rtinC>tra~sferasa c:Íe alaniria. El intervalo 

de incremento puede 'ser ºtiasta 2.~ a -.;o-veces rTiásºde~los".v_alor':'s normales, tanto 

de fosfocinasa de cre~ti~~ co~o~de ~rni~~fra~~fe~a~~- d;;, á~p~rtato. Es posible 

encontrar un ligero_ inc.reme~ió:'déJ:S ve[?ci.d'ad de ~~dirnéntación globular, pero en 

muchas ocBsi~·ne~ :_-5~";_.~a1'd~:'·~~y,:,~~·~·a¡-~;:~Lc;~ ;~~tiC'u~-~P~s- antinucleares pueden ser 

positivos d~ 1 O a so•/o, e:;e i~;é~~I~ t~n ~,,.,~lio ~e debe a las diferentes series y 

técnicas empleada~. U~ peqÜeño porcentaje de niños con DMJ y otras miositis 
'_. ~· - ': ' 

presentan anticuerpos especffi<?,os demiositis Mi-2 y anti Jo-1. (16 y 17) 



DIAGNOSTICO 

Los criterios de Bohan y Peter aún constituyen la gula para un diagnóstico 

correcto: ( 18) 

1.- Debilidad muscular proximalsimétrica. 

2.- Cambios cutá.ne~s cara.cterí~tico:s: eritema en heliotropo y pápulas de Gottron 
.·· .,, 

: _, 

3.- Elevación de los niveles de una o más de las· enzimás musculares: fosfocinasa 
.º: <·.- _- ,· - . ·_ >-

de creatina. aldolasa, aminotransferasade asp.artato, am.lnotram;ferasa <:fe .alanina, 

deshidrogenasa láctica. 

4.- Demostración electromiográfica '..de,'··· las"· caracterlsticas :. de . miopatla y 

denervación. 

5.- Biopsia muscular documentando .evidencias histológicas de necrosis e 

inflamación. 

Para el diagnóstico de Dermatomiositis Juvenil se requiere la presencia de los 

cambios cutáneos caracteristicos y 2 de los otros criterios. .. 

En la resonancia magnética pueden observarse· ·alteraciones·· indicadoras de 
. - '..,'.,' .' 

enfermedad activa, en ocasiones hay atrofia e infiltración lipoide: 

La biopsia, debe practicarse en un músculo clí..;icamente. activo. y no atrófico; el 

mejor sitio para llevarla a cabo es el músculo deltoides o en el cuadrlceps 

Y debe efectuarse antes de la electromiografia. (19) 

,- TESjS c;;;\r -­
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

En el diagnóstico diferencial deben incluirse enfermedades musculares como: 

1. Polimiositis Juvenil 

2. Miositis postinfecciosa 

3. Miopatlas primarias 

4. Miositis inflamatoria acompañando a otras enfermedades del tejido conectivo 

tales como esclerodermia o enfermedad mixta del tejido c.onectivo 

TRATAMIENTO 

El tratamiento adecuado y temprano de la Dermatomiositis Juvenil con 

glucocorticoides es posiblemente el factor más importante en mejorar el 

pronóstico. La enfermedad aguda es tratada con dosis altas de glucocorticoide. 

Se prefiere la Prednisona iniciando con 2 mg/kg/dia en 2 o 3 dosis por 4 semanas 

y de acuerdo a la respuesta clinica y al descenso de los niveles sériéos de las 

enzimas musculares, disminuir a 1 mg/kg/dla en dosis divididas. 

La terapia con glucocorticoide con pulsos IV de Metilprednisolona se ha usado 

para un rápido control de la inflamación muscular y vasculitis. 

La hidroxicloroquina se ha utilizado como un agente ahorrador de esteroide y 

como una droga que es efectiva para las manifestaciones cutáneas de la DMJ; en 

una dosis de 6mg/kg/dia (20 ) 

1n 



Los agentes inmunosupresores, se utilizan en caso de resistencia o dependencia 

a los esteroides. El Metotrexate es el agente de segunda linea en dosis de 0.35 a 

0.65 mg/kg/ semana vla oral o subcutánea. 

Se tiene menos experiencia en .pacientes pediátriC::os, sin eÍfibargo 'se 1ian .utilizado 

la Azatioprina a dosis de 1-3 mg/kg/cHá; Ciclosporina' ~ d~sis de 3~S mg/kg/dla y 

pulsos de Ciclofosfamida a dosis de'· S00-7SOmg/M2Í 

mg/kg/dla e incluso la ga~maglobuiina IV. ·- · . : 

En el manejo de la calcinosis no se conoce un. trata~i~nto: cuya ... eficada esté 

demostrada en todos los casos; pueden apiiéar~~;6b1c~i~f~~·-,: bifosfonatos, sales 

de aluminio, wañarina, probenecid, diltia~~rn e i~~l~~¿~~~ir~~~i¿;,'::;~i~úrgiC::a. 
Cuando el paciente mejora se inici~ -de ~~ner.,; ,· ~~~d~~I t~~~pja i1iica, primero 

pasiva y después activa. En caso d~ 6~ntr~c.tur~s ;.,,us,.cuiai~~. la reh~bilitación 
será más intensa y se- requiere dé fé.rulas :correctoras:(21 ·{2S) 

PRONOSTICO 

Sesenta por ciento de los niños sólo sufr.; Una o d.:is .~xac~rba~iones de la 

enfermedad en el transcurso dos añ6s. el 40% restante, sigue sufriendo 

exacerbaciones agudas y remisiones: La'.'ínayorla de .• los pacientes responden al 

tratamiento con esteroides: la recuper.áC.~~:n: ~S. ·~o~~I en .Un' m.~~imo de ~ anos. En 

la actualidad la supervivencia puede ser has-ta 90% o más. El mayor riesgo de 

muerte se corre en los primeros 2 años de la enfermedad.(22) 
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JUSTIFICACION 

Si bien se han descrito los factores pronósticos en algunas .enfermedades 

reumáticas de la infancia • como en la Artritis ldiopática Juvenil en la que se sabe: 

el inicio sisté;;,ico; el curso poliarticular de la enfermedad, y Factor Reumatoide 

positivo; en ~I inicio sistémico la persistenciade slnt~~'3s ~i~té,.;,icos después de 6 

meses de?i~icio empeora el pronóstico (23). Asl como~am~i~r,\e;~an descrito los 

factores pro~ósticos en la Dermatomiositis en pácie~t~2.;;J¿;tos:ci~~o ~onFedad al 

inicio(> 50 años). tiempo de evolución de los slnt6~~s;''(>'~;~~~ei)·y··e1 tiempo de 
. ~ ·-:-.'. . . - .\. . ",' i: . 

::
01

1~ci::r:::::~::i:ii:
0 

J(:v::i~e::::~~
24

~ocos e~t:l;'ds~n ··:e1a6i~n···a factores 

pronósticos para esta enfermedad; los cual~s ci~ existí; p~~mitirlan una vez 

diagnosticada la enfermedad iniciar un' tratart1iento ~gr~si~o a~~o-~iado eri aquellos 

pacientes con caracteristicas de mal pro~'~sU~~ para, mej~'rar los; resultados y la 

calidad de vida de los mismos. 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

¿Cuales con los factores de riesgo de mal pronóstico en pacientes con diagnóstico 

de Dermatomiositis Juvenil de la Clínica de Enfermedades por Daño Inmunológico 

del Hospital Infantil de México "Federico Gómez"? 

TESIS CON / 
FALLA DE OFífGEN I 



OBJETIVO 

Conocer los factores de riesgo de mal pronósticos en la Dermatomiositis Juvenil, 

en pacientes que acuden a la Cllnica de Enfermedades por Daño Inmunológico 

(CEDI) del Hospital Infantil de México "Federico Gómez". 

MATERIAL Y METODOS 

DISEÑO: Estudio retrospectivo, observacional y descriptivo. 

Se revisaron los expedientes cllnicos de todos los pacientes con diagnóstico de 

Dermatomiositis Juvenil que acudieron a la Cllnica de Enfermedades por Daño 

Inmunológico (CEDI) del Hospital Infantil de México "Federico Gómez" durante el 

periodo comprendido entre enero de 1990 al mes de julio del 2003. 

CRITERIOS DE INCLUSION 

1. Pacientes menores de 18 años de edad con diagnóstico de Dermatomiositis 

Juvenil (que cumplían con los criterios establecidos por Bohan y Peter) 

atendidos en la Clínica de Enfermedades por Daño Inmunológico en el Hospital 

Infantil de México "Federico Gómez". 



CRITERIOS DE EXCLUSIÓN 

1. Aquellos pacientes cuyo expediente cliniéo se encuentre incompleto. 

2. Pacientes que no cumplan con todos los criterios para diagnóstico de 

Dermatomiositis Juvenil. 

En todos los pacientes se revisaron los expedientes cllnicos y_ se recolectaron los 

siguientes datos: edad al inicio de la enfermedad, sexo;. tiempo evolución al 

diagnóstico, tiempo de evolución desde el inicio al mc:imerito:·actual, tiempo de 
. .· ._-,,, .. : ''· .··-. 

evolución desde el inicio del padecimiento hasta el_ inicio del _fr;.t;.;:;,·iento, gottron, 

heliotro, eritema facial, cambios capilares en _el" lecho'/ur1guea1;-· caléinosis, 

gingivitis, ulceras oraleslnasales, alopecia,_ escleroda.ctiliél·. ,lugar,'. ~e origen, 

cambios en la pigmentación, lipodistrofia, acantc:isis nigrig'aris;'~RaiíÍia~d. •livedo 

reticularis, ulceras cutáneas, artritislartralgias, fiebre, ul~eras .;n-epiC::ant~:-nodulos, 

adenopatia, anorexia, pobre ganancia ponderal, letargia, _mialgias~ ___ edema, 

disfonía, disfagia, contracturas, cataratas, hepatomegalia, ~efl-~j~)- dispepsia, 

alteraciones pulmonares, hipertensión, cefalea, alteracion.."i/ E!~.)~ -conducta, 

fuerza muscular, CPK, TGO, TGP, aldolasa, DHL, ANA, .biopsia muscular, 

electromiografia, fotosensibilidad, muerte, patologías asociadas, tipo de DMJ, 

número de recaídas, tipo de infecciones, número de infecciones, tipo de 

tratamiento, debilidad muscular proximal, alteraciones cardiacas, tratamiento 

previo, signo de Gower. 
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ANALISIS ESTADISTICO 

Se calcularon frecuencias y porcentajes para las diferentes variables analizadas 

en el estudio. Se usó para el análisis el programa SPSS versión .11.0 

Para identificar los factores de riesgo ·de mal' pronóstico; ·se utilizará análisis 

univariado para obtener la relación éntre. loo;~·r~·;;IJltacÍC>s>n caracterlsticas de los 

pacientes y variables de enfermedad:: El valor·d~:P mef'!or a 0.05(95% IC) será 

considerado estadlsticamente significativo al realizar la comparación entre las 

variables. 

FACTIBILIDAD 

El estudio puede llevarse·a cabo ya que se requlere·únicamente de expedientes 

clinicos del Hospital Infantil de México, la información será recolectada 

directam~nte por el autor y se. cuenta, con los programas esta.dlsticos para analizar 

la información. 

ASPECTOS ETICOS 

' ' ' 

Por tratarse .de. revisión. de expedientes clinicos, no se requerirá manipulaciones 

de ningún· tipo a los' pacientes por lo que no representa riesgo para ellos y la 

información que se recolecte de los mismos será confidencial. 

TESIS (:(JI,! 
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RESULTADOS: 

Se revisaron un total de 95 expedientes clinicos de pacientes con diagnóstico de 

Dermatomiositis Juvenil del CEDI del Hospital Infantil de México, de los cuales 71 

cumplieron los criterios de inclusión. 

Treinta y cuatro ( 47.9%) de 71 pacientes Incluidos eran del sexo masculino y 37 

(52.1 %) del sexo femenino (Tabla. 1). con una relación 1 :1; Diez y siete·· de los 

pacientes (23.9%) correspondió a menores de 5 años, de entre 5c11 años 40 

(56.3%) y con más de 12 años 14 (19.7%) (Tabla 2). 

En cuanto al tiempo de evolución al diagnóstico correspondió a menores de 3 

meses 22 pacientes (31 %). entre 3 y 6 meses 24 (33.8%). entre 6 y 12 meses 8 

(11.3%). y con más de 12 meses 17pacientes (23.9%)(tabla 3). El tiempo de 

evolución transcurrido desde el inicio de los slntomas al momento actual, en 

menos de 1 año un paciente (1.4%), de 1 a 3 anos 14 (19.7%) y más de 3 años 

56 pacientes (78.9%) (Tabla 4). En cuanto al tiempo de evolución desde el inicio 

del padecimiento hasta el inicio del tratamiento, 21 pacientes (29.6%) fueron 

menos de 3 meses, 28 pacientes (39.4%) de 3 a 6 meses, 9 pacientes (12.7º/o) de 

6 a 12 meses y más de 12 meses 13 pacientes (18.3%) (Tabla 5). Con la 

realización del análisis univariado, se documento que el tiempo de evolución 

desde el inicio de la enfermedad al momento actual como la variable dependiente 

y el tiempo de evolución al diagnóstico mostraron una significancia estadlstica 

importante (P<0.024). De igual forma las pápulas de Gottron las cuales estuvieron 

presentes en 60 pacientes (84.5%) mostraron un valor estadistico significativo 

(P<0.36) (Gráfica 2) . El eritema en heliotropo estuvo presente en 60 pacientes 

(88.7%). El eritema facial lo presentaron 57 pacientes (80.3%). 

En lo que respecta a la calcinosis no la presentaron 30 pacientes (42.3%). en los 

que si se documento la distribución fue la siguiente: en cráneo 1 (1.4°/o). tronco 23 

(32.4%). en extremidades superiores 13 (18.3%). y en extremidades inferiores 4 

(5.6%) (Gráfica 3). Los cambios capilares en el lecho ungueal se presentaron en 

solo 3 (4.2%) de los pacientes. 
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La gingivitis estuvo presente en 2 pacientes (2.8%). (Tabla 7) Las ulceras orales o 

nasales se presentaron en solo 4 pacientes (5.6%) (tabla 8). Sesenta y cuatro 

pacientes (90.1 º/o) cursaron con alopecia (Tabla 9). La esclerodactilia se manifestó 

solo en 4 pacientes (5.6%) (Tabla 10). Los cambios de pigmentación cutánea solo 

los presentaron 13 pacientes (18.3%) (tabla 11 ). En un· único paciente (1.4%) se 

encontró acantosis nigrigans.(Tabla 12) 

En relación al lugar de procedencia de los pacientes se encontró que la mayoría 

eran originarios del Estado de México con 24 pacientes ( 33.8%), seguido del D.F. 

con 1g pacientes (26.8%), Veracruz 5 (7%), Hidalgo.·y Chiapas.:con 4. (5.6%), 

Oaxaca 3 (4.2%), Guanajuato, Michoacán y Tlaxcala'.con_2;(2.8%), y con un 

paciente (1.4%) los estados de Chiapas, Querétaro; Ag·u.;.scia1Í.;ntes, ·campeche, 

Puebla, San Luis Potosí y Tampico sin encontrarse ni~guria'rel~ción en cuanto a 

esta variable y las caracteristicas y evolución de laenfermeclad. (Gn!lfica'1) 

En cuanto algunas otras variables también pres .. ntes dentro de: la evolución de la 

enfermedad la lipodistrofia estuvo presente en 2 pacientes (2.8%). (Tabla 13), el 

Fenómeno de Raynaud en 23 (32.4%) pacientes ( 9 en manos, 10.en los pies, y 

tanto en manos como en pies 4 ).(Raynaud 14) Livedo reticularis presente en 9 

(12.6%) pacientes, 5 en extremidades superiores (7º/o) y 4 en inferiores 

(5.6%).(Tabla 15) Las úlceras cutáneas solamente en 3 pacientes (4.2%).(Tabla 

16). Manifestaciones musculo-esqueléticas estuvieron presentes en 26 pacientes 

(36.6%) a nivel articular (artritis y artralgias)(Tabla 17), contracturas musculares en 

7 (9.9%) y mialgias en 24 (33.8%). Veinte (28.2%) de los pacientes cursaron con 

fiebre al inicio de la enfermedad. Solamente un paciente presentó ulceras en 

epicanto (1.4%) (Tabla 18), dos nódulos subcutáneos (2.8%) (Tabla 19) y 6 

pacientes (8.5%) adenopatras(Tabla 20). En relación a alteraciones 

gastrointestinales en 15 pacientes (21.1%) se documento anorexia, disfagia en 16 

(22.5%). reflujo en 12 (16.9%), dispepsia 3 (4.2%) (Tablas 21 )y hepatomegalia 6 

(8.5%). En cuanto a pobre ganancia ponderal 14 pacientes (19.7%) la refirieron. 
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(tabla 22) . Edema presente en 19 (26.8%) de los pacientes (Tabla 25). Disfonia 

presente en 4 (5.6%) (Tabla 26). Alteraciones pulmonares solamente 1 paciente 

(1.4%)(Tabla 32). Hipertensión únicamente presente en 2 pacientes (2.8%). La 

cefalea la presentaron 5 pacientes (7%). Alteraciones en la conducta solamente 4 

pacientes (5.6%). 

La fuerza muscular estuvo distribuida de la siguiente manera de acuerdo a la 

siguiente escala : con un valor de 5/5 en seis pacientes (8.5%), 4/5 en 17 

pacientes (23.9°/o). con 3/5 y 2/5 el mayor porcentaje de pacientes 46.5% y 21.1 % 

respectivamente. En cuanto a la debilidad muscular el 97.2% de los pacientes la 

presentaron al inicio de la enfermedad. El signo de Gower se manifestó 

únicamente en 44 pacientes.(Tabla 50) 

Las pruebas de laboratorio mostraron lo siguiente; La CPK antes del 2003, 

tomando como valor normal menos de 90 U/L 22 pacientes (31.1 %) y en 46 

pacientes se encontró en niveles superiores a los normales (64.8%)(Tabla 37) . En 

cuanto a las transaminasas la TGO se encontró por arriba de los niveles 

normales(<40U/L) en el 61.9% de los pacientes siendo superior en relación a TGP 

la cual se elevo únicamente en 27 pacientes (38%). La DHL se encontró elevada 

(<149U/L) en 60 pacientes (84.6%). (Tablas 38,39 y 40) 

La biopsia muscular únicamente se realizó en 23 pacientes (32.4%) en los cuales 

los criterios diagnósticos no eran concluyentes para DMJ . (Tabla 42). La EMG 

mostró cambios sugestivos de DMJ en el 100% de los pacientes (Tabla 43). Tres 

de los pacientes fallecieron (4.2%) por complicaciones infecciosas secundarias al 

manejo inmunosupresor (Tabla 45). En relación a las patologlas asociadas con la 

DMJ se documento lo siguiente: Lupus Eritematoso Sistémico en 3 (4.2%), a 

Artritis ldiopática Juvenil en 12 (16.9%) y Esclerodermia en 1 (1.4%).(Tabla 46) 

En cuanto a la evolución de la enfermedad 53 pacientes (74.6%) cursaron con 

una presentación monociclica y 18 (25.4%) policiclica. El 29.5% manifestaron de 

una a tres recaidas.(Tabia47) 

En cuanto al tipo de infecciones el órgano más afectado fue pulmón en 8 

pacientes (11.3%). seguido de infecciones a nivel de vias urinarias y piel con 7 

pacientes cada una (9.9%). y uno con afección gastrointestinal (1.4%). El número 



de infecciones documentadas se distribuyó de la siguiente manera: con una 

infección 16 pacientes (22.5%), con 2 cuatro (5.6%), con 4 o más 3 pacientes 

(4.2%).Tablas 49 y 50) 

El tratamiento recibido en la mayorla de los pacientes fue la combinación de 

Prednisona + Azatioprina en el 100°/o,de los cuales se administro únicamente 

Prednisona en 11 (15.5%) durante las primeras 6 semanas del inicio de la 

enfermedad, en 4 pacientes se utilizó inicialmente prednisona y azatioprina pero 

por falta de respuesta se cambio esta última por metotrexato. En 7 pacientes hubo 

la necesidad de aplicar pulsos con MPS durante el curso de la enfermedad por 

mala evolución (presencia de debilidad muscular importante y calcinosis 

generalizada). Del total de pacientes el 56.3% no hablan recibido tratamiento 

antes de su ingreso. (Gráfica 4) 

DISCUSIÓN: 

En nuestro estudio, al igual que lo reportado en la literatura encontramos que no 

hubo predominio en cuanto al sexo, manteniendo una relación 1 :1. 

La edad en la que nuestros pacientes fueron diagnosticados con mayo"r fre.cuencia 

fue entre los 6 y 11 años, coincidiendo con los datos reportados por Symmons (9 ) 

quien encontró mayor frecuencia entre los 6 y 10 años. 

Pachman (27) en 1998, en un estudio de 79 niños con DMJ. enco.:.'tró; como 

factores de mal pronóstico el retraso en el diagnóstico y en• el •inicio del 

tratamiento; en nuestro estudio con los resultados del análisis rea.liz.;do'.8'1 u.:.mpo 

de evolución desde el inicio al momento actual en relación cbn:el_.:tie~po de 

evolución al diagnóstico mostró una signficancia estadlsticá · 'importante, 

encontrándose como factores de mal pronóstico para la. evolució¡.; de la 

enfermedad(Tabla 111). no mostrándose relevancia significativa el retraso en 

diagnóstico e inicio de tratamiento (p>0.05). 

Resultó interesante en este estudio que las pápulas de Gottron presentes en el 

84.5% de los pacientes, mostraron también una significancia estadlstica (p< 

0.036). lo cual no se había reportado en la literatura como factor de mal pronóstico 

1() 



para la evolución de la enfermedad, aunque como sabemos forman parte de los 

criterios para su diagnóstico y de alguna forma tal vez no deba ser considerado 

como tal.(Tabla 11) 

Comparando las manifestaciones clinicas de nuestros pacientes con tas series 

publicadas por Pachman, Spencer-Green (27) y colaboradores, encontramos el 

eritema en heliotropo y el eritema facial en la misma proporción que lo reportado 

por éstos autores. Los cambios capilares en el lecho ungueal contrario a lo 

reportado por otras series, el porcentaje fue bajo 4.2% vs. 50-100%, al igual que la 

lipodistrofia con una frecuencia de 2.8% contra un 14-20% reportado en la 

literatura. La calcinosis como manifestación que puede llegar a ser incapacitante 

en algunos pacientes a pesar del tratamiento fue elevado encontrándose en el 

57.7% prácticamente el doble a lo -reportado por .varios autores. La fiebre en 

menor frecuencia 28.2% vs. 50-80%. Tanto las manifestaciones gastrointestinales 

como músculo-esqueléticas y pulmonares- ·cóincidieron con - lo reportado 

previamente. 

La Grado de debilidad muscular proxirn'11 se manifestó como uria con-~t~~te en 

casi todos nuestros pacientes (97.-8%-·} al iguál a lo_ reportado- -péi"r~_Crowe y 

~~a1:0~~:0::s~efiere a los estudios de laboratorio se documenii·qu~5tPK se 

encontró elevada en el 64.8% de nuestros pacientes, mostrando· una sig~ificancia 

estadistica (p<0.016) como factor de riesgo para mal pronóstico para 

evolución.(Tabla 1) 

La biopsia muscular y la electromiografia que son métodos invasivos, son 

solamente requeridos en un pequeño porcentaje de pacientes en quienes el 

diagnóstico no es obvio, se realizaron en el 32.4% y 76.1% de los pacientes 

respectivamente siendo únicamente importantes como criterios diagnósticos. 

La DMJ es una causa potencial de discapacidad a largo plazo, pero también 

puede remitir sin o con secuelas menores; la piedra angular del tratamiento lo 

constituyen los esteroides, aunque en el momento actual todos los niños requieren 

terapia inmunosupresora adicional no solo por resistencia o intolerancia los 

esteroides sino como parte fundamental del manejo. 

f TES~~.-. CQ)\T 
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CONCLUSIONES 

De acuerdo con lo documentado en nuestra revisión podemos concluir que: 

Tanto las pápulas de Gottron, los niveles elevados de CPK al inicio de la 

enfermedad y el tiempo de evolución al diagnóstico son factores de riesgo para 

mal pronóstico en pacientes con DMJ, lo cual no se habla reportado con 

anterioridad en los estudios reportados hasta el momento actual en la_ lite>r_atura. 

El resto de las manifestaciones tanto clínicas como laboratoriales so-n muy 
- _,_·,: 

similares a lo reportado en la literatura. aunque nuestra población cuenta con 

características demográficas y socioeconómicas dife_rentes: 
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Tabla 1 
SEXO FRECUENCIA 

MASCULINO 34 

FEMENINO 37 

Total 71 

Tabla 2 
EDAD AL INICIO DE LAFRECUENCIA 

ENFERMEDAD 

< 5 AÑOS 17 
6A 11 AÑOS 40 

> 12 AÑOS 14 

Total 71 

Tabla 3 
FRECUENCIA 

TIEMPO EVOLUCION AL 
DX 
< 3 MESES 

3-6 MESES 

6-12 MESES 

> 12 MESES 

Total 

Tabla 4 
TIEMPO 
EVOLUCION 
INICIO AL 
ACTUAL 
< 1 AÑO 

1-3AÑOS 

22 

24 

B 

17 

71 

DEFRECUENCIA 
DESDE EL 
MOMENTO 

14 

PORCENTAJE 
47,9 
52,1 

100,0 

PORCENTAJE 

23,9 
56,3 

19,7 

100,0 

PORCENTAJE 

31,0 

33,B 

11,3 

23,9 

100,0 

PORCENTAJE 

1,4 

19,7 

26 



>3Ai\los 

Total 

56 

71 

78,9 

100,0 

Tabla 5. TIEMPO DE EVOLUCION DESDE EL INICIO DEL PADECIMIENTO HASTA 
EL INICIO DEL TRATAMIENTO 

FRECUENCIA PORCENTAJE 
< 3 MESES 21 29,6 

3-6 MESES 28 39,4 

6-12 MESES 9 12,7 

> 12 MESES 13 18,3 

Total 71 100,0 

Tabla 6 
CAMBIOS CAPILARESFRECUENCIA PORCENTAJE 
EN EL LECHO 
UNGUEAL 
SI 3 4,2 

NO 68 95,8 

Total 71 100,0 

Tabla (7) 
GINGIVITIS FRECUENCIA PORCENTAJE 

SI 2 2,8 

NO 69 97,2 

Total 71 100,0 

Tabla 8 
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FRECUENCIA PORCENTAJE 

ULCERAS 
ORALES/NASALES 
SI 4 5,6 

NO 67 94,4 

Total 71 100,0 

Tabla 9 
ALOPECIA FRECUENCIA PORCENTAJE 

SI 7 9,9 

NO 64 90,1 

Total 71 100,0 

Tabla 10 
ESCLERODACTILIA FRECUENCIA PORCENTAJE 

SI 4 5,6 

NO 67 94,4 

Total 71 100,0 

Tabla 11 
FRECUENCIA PORCENTAJE 

CAMBIOS EN LA 
PIGMENTACION 
SI 13 18,3 

NO 58 81,7 

Total 71 100,0 

Tabla 12 
FRECUENCIA PORCENTAJE 

ACANTOS IS 
NIGRIGANS 
SI 1 1,4 

NO 70 98,6 

Total 71 100,0 
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Tabla 13 

LIPODISTROFIA FRECUENCIA 

SI 2 
NO 69 

Total 71 

Tabla 14 
FRECUENCIA 

FENOMENO DE 
RAYNAUD 
SIN RAUNAUD 47 
MANOS 9 

PIES 10 
AMBOS 4 

Total 71 

Tabla 15 
FRECUENCIA 

LIVEDO RETICULARIS 
NO 62 
EXTREMIDADES 5 
SUPERIORES 
EXTREMIDADES 4 
INFERIORES 

Total 71 

Tabla 16 
FRECUENCIA 

ULCERAS CUTANEAS 
SI 3 
NO 68 

Total 71 

PORCENTAJE 

2,8 
97,2 

100,0 

PORCENTAJE 

66,2 
12,7 
14,1 
5,6 
100,0 

PORCENTAJE 

87,3 
7,0 

5,6 

100,0 

PORCENTAJE 

4,2 
95,8 

100,0 

TESTS 
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Tabla 17 
FRECUENCIA 

ARTRITIS/ARTRALGIAS 
SI 

NO 

Total 

Tabla 18 
ULCERAS 
EPICANTO 
SI 

NO 

Total 

Tabla 19 
NODULOS 

SI 

NO 

Total 

Tabla 20 
ADENOPATIA 

SI 
NO 
Total 

Tabla 21 
ANOREXIA 

SI 

NO 

Total 

26 

45 

71 

EN FRECUENCIA 

70 

71 

FRECUENCIA 

2 

69 

71 

FRECUENCIA 

6 
65 
71 

FRECUENCIA 

15 

56 

71 

PORCENTAJE 

36,6 

63,4 

100,0 

PORCENTAJE 

1.4 

98,6 

100,0 

PORCENTAJE 

2,8 

97,2 

100,0 

PORCENTAJE 

8,5 
91,5 
100,0 

PORCENTAJE 

21,1 

78,9 

100,0 

10 



Tabla 22 
POBRE 

PONDERAL 
SI 

NO 

Total 

Tabla 23 
LETARGIA 

SI 

NO 
Total 

Tabla 24 

MIALGIAS 
SI 

NO 

Total 

Tabla 25 
EDEMA 

SI 
NO 

Total 

Tabla 26 
DISFONIA 

SI 

NO 

Total 

GANANCIAFRECUENCIA 

14 

57 

71 

FRECUENCIA 

70 
71 

FRECUENCIA 

24 

47 

71 

FRECUENCIA 

19 
52 

71 

FRECUENCIA 

4 

67 

71 

PORCENTAJE 

19,7 

80,3 

100,0 

PORCENTAJE 

1.4 

98.6 
100,0 

PORCENTAJE 

33.8 

66.2 

100,0 

PORCENTAJE 

26.8 
73.2 

100,0 

PORCENTAJE 

5,6 

94.4 

100,0 

TFSJS rr:;\T 
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Tabla 27 
FRECUENCIA PORCENTAJE 

DISFAGIA 
SI 16 22,5 

NO 55 77,5 

Total 71 100,0 

Tabla 28 
FRECUENCIA PORCENTAJE 

CONTRACTURAS 
SI 7 9,9 

NO 64 90,1 

Total 71 100,0 

Tabla 29 
HEPATOMEGALIA FRECUENCIA PORCENTAJE 

SI 6 6,5 

NO 65 91,5 

Total 71 100,0 

Tabla 30 
REFLUJO FRECUENCIA PORCENTAJE 

SI 12 16,9 

NO 59 63,1 
Total 71 100,0 

Tabla 31 
DISPEPSIA FRECUENCIA PORCENTAJE 

SI 3 4,2 

NO 66 95,6 

Total 71 100,0 
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Tabla 32 
AL TE RACIONES FRECUENCIA PORCENTAJE 
PULMONARES 
SI 1 1,4 
NO 70 96,6 
Total 71 100,0 

Tabla 33 
FRECUENCIA PORCENTAJE 

CPK APARTIR 2003 
SIN DATO 68 95,8 
< 140U/L 1 1,4 
141-500 U/L 1 1,4 
>1000 U/L 1,4 
Total 71 100,0 
HIPERTENSION 

FRECUENCIA PORCENTAJE 
SI 2 2,6 
NO 69 97,2 
Total 71 100,0 

Tabla 34 
CEFALEA FRECUENCIA PORCENTAJE 
SI 5 7,0 
NO 66 93,0 
Total 71 100,0 

Tabla 35 
AL TE RACIONES EN LAFRECUENCIA PORCENTAJE 

CONDUCTA 
SI 4 5,6 
NO 67 94,4 
Total 71 100,0 

Tabla 36 
FUERZA MUSCULAR FRECUENCIA PORCENTAJE 

5 6 8,5 
4 17 23,9 
3 33 46,5 
2 15 21, 1 
Total 71 100,0 
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Tabla 37 
CPK ANTES 2003 FRECUENCIA PORCENTAJE 

SIN DATO 3 4.2 
< 90 U/L 22 31,0 
91-500 U/L 19 26,8 
501-1000 U/L 11 15,5 
>1000 U/L 16 22,5 
Total 71 100,0 

Tabla 38 
TGO FRECUENCIA PORCENTAJE 
<40 U/L 27 38,0 
41-99 U/L 28 39,4 
100-300 U/L 13 18,3 
> 500 U/L 3 4,2 
Total 71 100,0 

Tabla 39 
TGP FRECUENCIA PORCENTAJE 

< 40 U/L 44 62,0 
41-99 U/L 13 18,3 
100-300 U/L 13 18.3 
301-500 U/L 1 1.4 
Total 71 100,0 

Tabla 40 

DHL FRECUENCIA PORCENTAJE 

0-149 U/L 11 1J,5 
150-300 U/L 20 28.2 
301-500 U/L 19 26,8 
> 500 U/L 21 29,6 
Total 71 100.0 

Tabla 41 

ANA FRECUENCIA PORCENTAJE 

o 3 4,2 
SI 19 26,8 

NO 49 69,0 
Total 71 100.0 
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Tabla 42 
BIOPSIA MUSCULAR 

SI 
NO 
Total 

Tabla 43 

ELECTROMIOGRAFIA 
SI 
NO 

Total 

Tabla 44 

FOTOSENSIBILIDAD 
SI 
NO 
Total 

Tabla 45 
MUERTE 

SI 
NO 

Total 

Tabla 46 
PATOLOGIAS 

ASOCIADAS 
NINGUNA 
LES 
ARJ 
ESCLERODERMIA 

FRECUENCIA 
23 
48 
71 

FRECUENCIA 

54 
17 

71 

FRECUENCIA 

43 
28 
71 

FRECUENCIA 

3 
68 

71 

FRECUENCIA 

48 
3 
12 
1 

PORCENTAJE 
32,4 
67,6 
100,0 

PORCENTAJE 

76,1 
23,9 

100,0 

PORCENTAJE 

60,6 
39,4 
100,0 

PORCENTAJE 
4,2 
95,8 

100,0 

PORCENTAJE 

67,6 
4,2 
16,9 
1,4 
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OTRAS 7 9,9 
Total 71 100,0 
Tabla 47 

FRECUENCIA PORCENTAJE 

TIPO DE DMJ 
MONOCICLICA 53 74,6 

POLICICLICA 18 25,4 

Total 71 100,0 

Tabla 48 
NUMERO DE RECAIDAS FRECUENCIA PORCENTAJE 

NINGUNA 50 70,4 
1 15 21,1 
2 5 7,0 
3 1 1,4 
Total 71 100,0 

Tabla 49 
TIPO DE INFECCIONES FRECUENCIA PORCENTAJE 
NINGUNA 48 67,6 
PULMONAR 8 11,3 
GASTROINTESTINAL 1 1,4 
VIAS URINARIAS 7 9,9 
PIEL 7 9,9 
Total 71 100,0 

Tabla 50 
NUMERO DEFRECUENCIA PORCENTAJE 

INFECCIONES 
NINGUNA 48 67,6 
1 16 22,5 
2 4 5,6 
4 1 1,4 
>4 2 2,8 
Total 71 100,0 

Tabla 51 
SIGNO DE GOWER FRECUENCIA PORCENTAJE 

SI 44 62,0 
NO 27 38,0 

TESIS CON ~ti 
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Total 71 100,0 

Gráfica 1.DISTRIBIUCION DE ACUERDO AL LUGAR DE ORIGEN 

Gráfica 2. DISTRIBUCION DE MANIFESTACIONES CUTANEAS 

HELIOTRO 



Gráfica 3,DISTRIBUCIÓN DE LA CALCINOSIS 

TIPO DE TRATAMIENTO 
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Tabla 1 
Variable dependiente: TIEMPO DE EVOLUCION DESDE EL INICIO AL MOMENTO ACTUAL 

TIEMPO DE Total ANÁLISIS 
EVOLUCION CPK UNIVARIABLE 
DESDE EL OR (95% IC)" 
INICIO AL 
MOMENTO 
ACTUAL 

< 1 AÑO 
1·3AÑOS 
>3AÑOS 
TOTAL 

Tabla 11 

SIN 
DATO 

1 
2 
3 

9091-500 
U/L U/L 

2 3 
20 16 
22 19 

501-1000 U/L >1000 U/L p 

1 1 0.016 
5 3 14 
5 13 56 
11 16 71 

Variable dependiente: TIEMPO DE EVOLUCION DESDE EL INICIO AL MOMENTO ACTUAL 
TIEMPO DE EVOLUCION DESDE ELGOTTRON Total ANALISIS 
INICIO AL MOMENTO ACTUAL UNIVARIABLE 

< 1 AÑO 
1-3AÑOS 
>3AÑOS 

ITOTAL 

Tabla 111 

SI 

11 
49 
60 

NO 
1 
3 
7 
11 

1 
14 
56 
71 

OR (95% IC)" 
p 
0.036 

Variable dependiente: TIEMPO DE EVOLUCION DESDE EL INICIO AL MOMENTO ACTUAL 
TIEMPO DE EVOLUCIONTIEMPO EVOLUCION AL DX Total ANALISIS 
DESDE EL INICIO AL UNIVARIABLE 
MOMENTO ACTUAL OR (95%1C)" 

< 1 AÑO 

1-3 AÑOS 

>3 AÑOS 

< 3 MESES 3-6 MESES 6-12 12 P 

4 

17 

22 

4 

20 

24 

MESES MESES 

5 

3 

B 

16 

17 

14 

56 

71 

0.024 

"Resultados del análisis de regresión loglstica, con el tiempo de evolución desde 

el inicio al momento actual como la variable dependiente. Niveles de significancia 

P=0.05 (95% IC). 
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