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INTRODUCCION

La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) se define como una enfermedad multisistémica,
de etiologia desconocida que resulta en una mflamacubn no plogena del musculo N

estriado, la piel y el tracto gastrointestinal (1). La Dermatomlosltls Ju‘ enll dlflere en

varios aspectos a la Dermatomlosms del adulto en prlmer Iugar la vasculltls es

frecuente y grave, la calc:nosns es comun, la presentacuén d pOllmlOSItls esraray

la asociacién con mallgmdad es poco frecuente (2 3)

EPIDEMIOLOGIA "

La Dermatomnosms Juveml constutuye del 6% al 8% de Ias enfermedades del tejido

conectivo que se presentan en'la dad pednétnca .Se estlma que-la mcudencna

anual es de O. 15 a 0 3 por 100 000 'nmos menores de 16 anos(4.5 G). sin embargo

un estudio epldemloléglco recuente sobre enfermedades neuromusculares en

nifos efectuado en Suecla revelb una prevalencua de 14 por.1.000 000 (7).

Collison y cols. sugieren que Iar enfermed_ad,habltualmente afecta a nifos entre 2
y 15 afios de edad. (2). Para los hom‘bres la édad nﬁs comu(n de inicio es a los 6
afnos, pero para las mujeres parece héSe‘r‘ Lm picd a los 6 afios y otro a los 10 anos

(8).
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La distribucién por sexos varia segln'los diferentes estudios consultados, en
estados Unidos el pfedominio de'hiﬁos caucésicos'és 2'1'(9), 'en Singapur la
enfermedad se presema en ambos sexos por |gua| en otros estudlos predomlnan

las niflas con una proporcnén de 1 7 a 2 17 1 o ‘atn’ mayor. espemalmente en el

grupo que inicia a los 10 anos o més (1 0)

ETIOLOGIA Y PATOGENESIS -

La causa de la Dermatomlosms Juvenll es desconomda La mayoria de los
Estudios sugieren que la DMJ es de patogénesus autommune v resulta de una

angiopatia.

Se considera que participan en la pétogéheéis anormalidades en'1a’ &

deficiencia selectiva de IgA o comple

algunos agentes infecciosos como Mlxovnrus Influenza, parvovirus, vnrus'de Ia

hepatitis B y toxoplasmosis. Asi como Ia pred po cuén g‘ néttca con el HLA—

DRB1°0301 y DQA1*0501.
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MANIFESTACIONES CLINICAS

El curso éllnico e'ntre los pacientés puede variar desde una debilidad leve a una

dlscapamdad" f|S|ca‘profunda e»lnclusb la muerte De’: lgual: manera las

mamfestacnones cut eas pu'wden nr desde una fotosensubllldad sutll intermitente a

un exantema erltematoso extenso con vasculms (1 1)

Las manlfestacuon jUVenll en Ia presentac:én de la

enfermedad se han evaluado en dos amphos regnstros en Estados Umdos y Japén

s:endo Ias més comunes

Eritema facual (1 00%) debuludad (84- -73%) alterac:ones de la

marcha (74%) febre (35-65%), artralglas (46% : nomalias capllares del plnegue

ungueal (46 100%). dlsfagla (40-44%)' "dlsfonia (43%), do|or abdommal (37%),

artritis (35%) ca|cmosts (4-23%), melena (13°/o), fenémeno de Raynaud (12%),
uiceraciones cutaneas (10%). : Ilpodlstrofla (20% llnfadenopatla (50-75%).
hepatomegalia (10-20%), fotosensubllldad (35%), ulceras orales (1 0-45%)

Dentro de los estudios de Iaboratono se encontré: Elevacion de - las enzm‘las
musculares (90%), Elect(omlografia compatible (81-92%), biopsia muscular
compatible (80-92%), niveles de CﬁK elevados ( 64-70%), aldo‘lasyba,' DHL 3
transaminasas elevadas (50-94%) y ANA (anticuerpos antinuclerares) positivo en

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




La calcinosis se observa con mayor frecuencia 'en quienes tienen titulos bajos de
ANA vy en los que tienen una evoluclén pollcichca ° que no remlte

Mitchell pubhcé ‘el caso de un nlﬁo con anasarca Y. DMJ sugmendo el anasarca

como mdncador de enfermedad grave (14) Crowe y 'ols encontraron ulceras

cutaneas en 11 de 42 : rldad y enfermedad

prolongada Los nnos con exantema generallzado y ulceras cuténeas pueden

tener peor pronéshco Q) 5) i

DATOS DE LABORATORIO °

Durante . la"fase 'ac va‘de la enfermedad se mcrementan las concentraclones

séricas de enz:mas musculares como fosfocmasa de creatlna aldolasa y ‘en menor
grado ammotr nsferasa’ de a

de mcremento pue




DIAGNOSTICO

Los criterios de Bohan y Peter = aun constituyen la guia para. un diagnodstico

correcto: (1 8)

de creatina, aldolasa, ammotransferasa de aspartato aminotransferasa de alamna

deshidrogenasa lactica.

4.- Demostracion electronﬁiogra!fica d las i caracteristicas - de. miobétia Yy
denervacién. :

5.- Biopsia muscular documentando’ évidencias '’ histologicas de “necrosis e

inflamacion.

Para el diagnéstico de Dermatomiositis Juvenii se. reqwere Ia presencla de Ios

cambios cutaneos caracteristicos y 2 de los otros crlter s

En la resonancia magnética pueden observarse alteracnones mdlcadoras de

enfermedad activa, en ocasiones hay atrofia e mfltrac én llpOlde

La biopsia, debe practicarse en un misculo ch }camente actxvo Y no atréfico; el
mejor sitio para llevarla a cabo es el musculo deltoides o en el cuadrlceps

Y debe efectuarse antes de la electromiografia. (19)



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En el diagnadstico diferencial deben incluirse enfermedades musculares como:

1. Polimiositis Juvenil )

2. Miositis postinfecciosa

3. Miopatias primarias

4. Miositis inflamatoria acompanando a otras enfermedades del tejldO conective
tales como esclerodermia o enfermedad mlxta del tejldo conectlvo

TRATAMIENTO

El tratamiento adecuado y temprano’ de la- vDe'rmatoﬁioAsitis "'Jlivenil con
glucocorticoides es posiblemente 'el factor mas:  importante en mejorar el
prondstico. 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 séricos de las
enzimas musculares, disminuir a 1 mg/kg/dia en dosis divididas.

La terapia con glucocorticoide con pulsos’ IV de Metllprednlsolona se ha usado
para un rapido control de la inflamacion muscular y vasculitis.

La hidroxicloroquina se ha utilizado como un agente ahorrador de esteroide vy
como una droga que es efectiva para las manifestaciones cutaneas de la DMJ; en
una dosis de 6mg/kg/dia (20 )




Los agentes inmunosupresores, se utilizan en caso de resistencia o depehdencia
a los esteroides. El Metotrexate es el agente de segunda lInea en dos:s de 0.35'a

0.65 mg/kg/ semana via oral [ subcutanea

Se tiene menos expenencna en pacnent S pedlatrlcos snn embargo se han utlllzado

PRONOSTICO

Sesenta por ciento de los nifios s6lo. sufre un O, cerba |ones de Ia

enfermedad en el transcurso dos’ anos. el 40% restante sngue sufnendo

exacerbaciones agudas y remls|ones' L

tratamiento con esteroides: Ia recuperaclén es total en un méx:mo de 2 anos. En

la actualidad la supervivencia puede ser asta 9

o © més El mayor riesgo de

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

Si bien se’ han- desérito los factores pronodsticos en’ algunas enfermedades

reumétlcas de Ia |nfancua como en la Artritis ldlopétlca Juvem! en Ia que se sabe:

co el curso poliarticular de 1a’ enfermeda‘ Factor Reumatmde

positivd ‘Ien' 'I inicio snstémlco Ia persnstenma de sIntom S'S StémICOS‘ después de 6

IclO empeora el pronostico (23) Asi com

fac(ores pronostlcos en la Dermatomiositis en pactentes adultos como'so edad al

|n|c|o [ 50 afos), tiempo de evoluciéon de Ios slnt 1 tlempo de
ev}olumon al diagnéstico (> 12 meses). (2,4)’ ) T
En’ la Dermatomiositis Juvenil existén poco:
prondsticos para esta enfermedad; |OSi:i(’:“tl;|eS deexistir perm rl"a;i' una vez
diagnosticada la enfermedad iniciar' gn’rt‘ra: ‘ 3 aprop do en aquellos

pacientes con caracteristicas de-mal pro ’SlICO para mejorar Ios resultados y la

calidad de vida de los mismos.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢Cuales con los factores de riesgo de mal prondstico en pacientes con diagnéstico
de Dermatomiositis Juvenil de la Clinica de Enfermedades por Dafo Inmunolégico

del Hospital lnfantil de México “Federico Goémez"?




OBJETIVO

Conocer los factores de riesgo de mal pronosticos en la Dermatomiositis Juvenil,
en pacientes que acuden a la Clinica de Enfermedades por Dafo Inmunoiégico

(CED!) del Hospital Infantil de México “Federico Gomez".
MATERIAL Y METODOS

DISENO: Estudio retrospectivo, observacional y descriptivo.

Se revisaron ' los expedientes clinicos de todos los pacientes con diagnéstico de
Dermatorﬁioéitis Juvenil que acudieron a la Clinica de Enfermedades por Dafio
Inmunolégico (CEDI) del Hospital Infantil de México “Federico Gémez" durante el
periodo c‘omprendido entre enero de 1990 al mes de julio del 2003.

CRITERIOS DE INCLUSION

1. Pacientes menores de 18 afios de edad con diagndstico de Dermatomiositis
Juvenil (que cumplian con . los criterios establecidos por- Bohan 'y’ Peter)
atendidos en la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico en el Hospital
Infantil de México “Federico Gémez". !




.

CRITERIOS DE EXCLUSION

1. Aquellos pacientes cuyo expediente clinico se encuentre incompleto.
2. Pacientes que no cumplan con todos .los  criterios - para  diagnostico de

Dermatomiositis Juvenil,

En todos los pacientes se revisaron los expedientes clinicos 'y se recolectaron los

siguientes datos: edad al inicio de la enfermedad, se "évolucjén al

tiempo de

adenopatia, anorexia, pobre ganancia. ponderal, letévrg(la,l
disfonia, disfagia, contracturasy. ‘cataratas. hepatomegalfé
alteraciones pulmonares, hipertension, cefalea, alteréciohe a céﬁdﬁcta,
fuerza muscular, CPK, TGO, TGP, aldolasa, DHL.'ANA, bikc_:psia‘, mu's‘cular.
electromiografia, fotosensibilidad, muerte, patologias astyaiéiadals,‘;ti'bo :de DMJ,
nuimero de recaidas, tipo de infecciones, nﬂmero de inféccionés. 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 Ias diferentes variables analizadas

en el estudlo Se usé para el analisis eI programa SPSS versuén 1 1.0

Para" |dent|f|car los factores de rlesgo de mal pronéstuc ; se utlllzaré anél:sts

umvanado para obtener la relacnén entre |os resultados 3 caracter[stlcas de los

‘r de’'P menor a o. 05 (95% 1C) sera

' paclentes y vanables de enfermedad EI val

consnderado estadistlcamente s:gnlrcahvo al reahzar Ia cornparaclén entre las

variables.

FACTIBILIDAD

El estudio puede llevarse a cabo ya que:se requlere umcamente de expedlentes

clinicos Hospltal Infantll de Méxlco, Ia mformacxén seré recolectada

dlrectamente por el autor y se cuenta con Ios programas estad[stlcos para anallzar

la lnformacaén

ASPECTOS ETICOS

Por tratarse de revis 'VénV de’ expedientes 'cllnicbs‘ no se requerira manipulaciones

de ningan tlpo a Ios pacnentes por lo ‘que no representa riesgo para ellos y la

mformaclén que se recolecte de los mismos sera confidencial.




RESULTADOS:

Se revisaron un total de 95 expedientes clinicos de pacientes con diagnéstico de
Dermatomiositis Juvenil del CEDI del Hospital Infantil de México, de" los cuales 71.
cumplieron los criterios de inclusion. : :
Treinta y cuatro ( 47.9%) de 71 pacientes incluidos eran del sexo masculmo Y 37
(52.1%) del sexo femenino (Tabla. 1), con una relacién 1:1; Dlez y stete de Ios
pacientes (23.8%) correspondié a menores de 5 afios, de entre 6: 11 anos 40
(56.3%) y con mas de 12 afios 14 (19.7%) (Tabla 2). :
En cuanto al tiempo de evolucion al diagnéstico correspondio 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 mas de 12 meses 17pacientes (23.9%)(tabla 3); El tiempo de
evolucion transcurrido desde el inicio de los sintomas al momento actual, en
menos de 1 afio un paciente (1.4%), de 1 a 3 afos 14 (19.7%) Yy mas de 3 afos
56 pacientes (78.9%) (Tabla 4). En cuanto al tiempo de evolucién 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 (12.7%) de
6 a 12 meses y mas de 12 meses 13 pacientes (18.3%) (Tabla 5). Con la
realizacion del analisis univariado, se documento que el tiempo de evolucién

desde el inicio de la enfermedad al momento actual como la variable dependiente
y el tiempo de evolucion al diagnéstico mostraron - una' significancia estadistica
importante (P<0.024). De igual forma las papulas de Gottron las cuales estuvieron
presentes en 60 pacientes (84.5%) mostraron un valor estadistico significativo
(P<0.36) (Grafica 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 distribucién fue la siguiente: en craneo 1 (1.4%), tronco 23
(32.4%). en extremidades superiores 13 (18.3%), y en extremidades inferiores 4
(5.6%) (Grafica 3). Los cambios capilares en el lecho ungueal se presentaron en
solo 3 (4.2%) de los pacientes.




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%) cursaron con alopecia (Tabla 9). La esclerodactilia se manifestd
solo en 4 pacientes (5.6%) (Tabla 10). Los cambios de pigmentacién cutanea solo
los presentaron 13 pacientes (18.3%) (tabla 11). En un dnico paciente (1.4%) se
encontré acantosis nigrigans.(Tabla 12)

En relacion al lugar de procedencia de los pacientes se encontrf) qué la mayoria
eran originarios del Estado de México con 24 pacientes (33. 8%). seguido del D. F.
con 19 pacientes (26.8%), Veracruz 5 (7%), Hidalgo’ y Ch:apas con. 4.(5.6%).
Oaxaca 3 (4.2%), Guanajuato, -Michoacan y. Tlaxcal i :

/2y con un

paciente (1.4%) los estados de Chiapas, Querétaro Aguascallentes‘ Campeche

na' relacuén en cuanto a
(Gréfca 1)
En cuanto algunas otras variables también presentes dentr de a vquc:én de la

Puebla, San Luis Potosi y Tampico sin encontrarse nir
esta variable y las caracteristicas y evolucion de la enfe

enfermedad la lipodistrofia estuvo presente en 2 pactehtes (2.‘8%) (Tab!a 13).. el
Fenomeno de Raynaud en 23 (32.4%) pacientes ( 9 en ma‘,nos”:-.f1‘0 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 (7%)_ y 4. en  inferiores
(5.6%).(Tabla 15) Las ulceras cutaneas 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 presentd ulceras en
epicanto (1.4%) (Tabla 18), dos nddulos subcutaneos (2.8%) (Tabla 19) vy 6
pacientes (8.5%) adenopatias(Tabla 20). En relacion 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). Hipertensidn uUnicamente presente en 2 pacientes (2.8%). La
cefalea la presentaron 5 paciéntes (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%), 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 manifestd
unicamente 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 encontrd en niveles superiores a los normales (64.8%)(Tabla 37) . En
cuanto a las transaminasas la TGO se encontré por arriba de los niveles
normales(<40U/L) en el 61.9% de los pacientes siendo superior en relacion a TGP
la cual se elevo Unicamente en 27 pacientes (38%). La DHL se encontré e‘levada
(<149U/L) en 60 pacientes (84.6%). (Tablas 38,39 y 40) ;

La biopsia muscular dunicamente se realizé en 23 pacientes (32.4%) en los cuales
los criterios diagndsticos no eran concluyentes para DMJ (Tabla 42). La EMG
mostré 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 relacion a las patolog[és_ asociadas con la
DMJ se documento lo siguiente: Lupus Eritematoso -Sistémico en 3 (4.2%), a
Artritis Idiopatica Juvenil en 12 (16.9%) y Esclerodermia en .1 (1.4%).(Tébla 48)
En cuanto a la evolucidn de la enfermedad 53 pacientes (74.6%) cursaron con
una presentacidon monociclica y 18 (25.4%) policiclica.! LEl'29.5% manifestaron de
una a tres recaidas.(Tabla47)

En cuanto al tipo de infecciones el é6rgano mas afectado fue pulmén 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 afeccidn gastrointestinal (1.4%). El nimero
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de infecciones documentadas se distribuyd de. la siguiente manera: con una
infeccidn 16 pacientes (22.5%), con 2 cuatro (56.6%), con 4 o mas 3 pacientes
(4.2%).Tablas 49 y 50)

El tratamiento recibido en la mayoria de los pacientes fue la combinacion de
Prednisona + Azatioprina en el 100%.de los cuales se administro unicamente
Prednisona en 11 (15.5%) durante las primeras 6 semanas del inicio de la
enfermedad, en 4 pacientes se utilizo inicialmente prednisona y azatioprina pero
por falta de respuesta se cambio esta dltima por metotrexato. En 7 pacientes hubo
la necesidad de aplicar pulsos con MPS durante el curso de la enfermedad por
mala evoluciéon (presencia de debilidad muscular importante y calcinosis
generalizada). Del total de pacientes el 56.3% no habian recibido tratamiento

antes de su ingreso. (Grafica 4)

DISCUSION:

E£n nuestro estudio, al igual que lo reportado en (a ||teratura encontramos que no
hubo predominio en cuanto al sexo, rnantemendo una relaciéon 1: 1 S

La edad en la que nuestros pacientes fueron diagnosticados con rnayo cuéncia
fue entre los 6 y 11 afios, coincidiendo’ con los datos reportados por Symmons (9 )
quien encontré mayor frecuencia entre los 6 y 10 afios. N 2

Pachman (27) en 1998, en un estudio de 79 nifios con DMJ ‘en onlro como-

factores de ma! prondstico el retraso en el diagnostico y en ‘el

tratamiento; en nuestro estudio con los resultados del anélnsus reallzad el tlempo

de evolucién desde el inicio al momento actual en relacién con el tlempd de

evolucidn al diagnéstico mostré una SIgnﬁcanma estadlstnca : |mportante,
encontrandose come factores de mal prondstico para la. evolucion de 1a
enfermedad(Tabla ), no mostrandose relevancia slgmf‘catwa el retraso én
diagnodstico e inicio de tratamiento (p>0.05).

Resultd interesante en este estudio que las papulas de Gottron presentes en el
84.5% de los pacientes, mostraron también una significancia estadistica (p<
0.036), lo cual no se habia reportado en la literatura como factor de mal prondstice

10




para la evolucion de la enfermedad, aundue como sabemos forman parte de los
criterios para su diagnostico y de alguna forma tal vez no deba ser considerado
como tal.(Tabla Il) e

Comparando las manifestaciones clinicas de nuestros pacientes con las series
publicadas por Pachman, Spencér—Green (27) y colaboradores, encontramos el
eritema en heliotropo y el eritema facial en la misma proporcién 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. §0-100%, al igual que lé
lipodistrofia con una frecuencia de 2.8% contra un-14-20% reportado en Ila
literatura. La calcinosis como manifestacion que puede llegar a ser incapacitante
en algunos pacientes a pesar del tratamiento . fue elévédo encontrandose en el
57.7% practicamente el doble a lo reportado por vanos autores.‘ La fiebre en
menor frecuencia 28.2% vs. 50-80%. Tanto las manufestacnones gastromtestmales,

como musculo-esqueléticas - y pulmonares councudleron' con

previamente.

casi todos nuestros pacuentes (97 B%
colaboradores. :
En lo que se refiere a los estudlos devlaboratono se documenté que la:CPK: se
encontré elevada en el 64.8% de nuestros paclentes mostrando una sngmﬁcancna
estadistica (p<0.016) como. factor de riesgo - para . mal

evolucién.(Tabla )

p onéstl o para

La biopsia muscular y la electromiografia que son métodos . invasivos, son
solamente requeridos en un pequefo porcentaje de paciehtés en quienes el
diagnodstico no es obvio, se realizaron en el 32.4% Yy 76.1% de’ Ios'pacientes
respectivamente siendo unicamente importantes como criterios diagnésticos.

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 nifos requieren
terapia inmunosupresora adicional no solo por resistencia o intolerancia los
esteroides sino como parte fundamental del manejo.

TESIS CON a
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CONCLUSIONES

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

Tanto las papulas de Gottron, los niveles elevados de: CPK"a‘I lnICIO de la

enfermedad y el tiempo de evolucion al diagnédstico son factores de rlesgo para

mal prondstico en pacientes con DMJ, lo cual no se habla reponado,con

anterioridad en los estudios reportados hasta el momento actual :e'n 1al te'r:atbukra.

El resto de las manifestaciones tanto clinicas como Iabdrato'rialés“ on mhy

similares a lo reportado en la literatura, aunque nuestra poblac n cuenta con

caracteristicas demograﬁcas Yy somoeconomucas duferente S. 0
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TABLAS Y GRAFICAS




Tabla 1

SEXO FRECUENCIA
MASCULINO 34
FEMENINO 37

Total 71

Tabla 2

EDAD AL INICIO DE LAFRECUENCIA
ENFERMEDAD

<5 ANOS 17
6 A 11 ANOS 40
> 12 ANOS 14
Total 71
Tabla 3

. FRECUENCIA
TIEMPO EVOLUCION AL
X

D

<3 MESES ; 22

3-6 MESES 24,

6-12 MESES .8

> 12 MESES 17

Total 71

Tabla 4

TIEMPO DEFRECUENCIA

EVOLUCION DESDE .EL
INICIO AL . MOMENTO

ACTUAL
<1 ANO 1
1-3 ANOS 14

PORCENTAJE
47,9
52,1

100,0

PORCENTAJE

$ 239
56,3

19,7
100,0

PORCENTAJE

31,0
33,8
1.3
23,9
100,0

PORCENTAJE

1,4
19.7
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>3 ANOS
Total

56
71

78,9
100,0

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

< 3 MESES

3-6 MESES
6-12 MESES
> 12 MESES
Totat

Tabla 6

FRECUENCIA
21

28
9

13
71

CAMBIOS CAPILARESFRECUENCIA

EN EL
UNGUEAL
E=1]

NO

Total

Tabla (7)
GINGIVITIS

St
NO
Total

Tabla 8

3
€8
71

FRECUENCIA
2

69

71

PORCENTAJE
29,6

39,4
12,7

18.3
100,0

PORGENTAJE

4,2
95,8
100,0

PORCENTAJE
2,8

97.2

100,0




ULCERAS
ORALES/NASALES
Sl :

NO
Total

Tabla9 -
ALOPECIA

Sl
NO
Total

Tabla 10
ESCLERODACTILIA

St
NO
Total

Tabla11

CAMBIOS EN
PIGMENTACION
=1

NO
Total

Tabla 12

ACANTOSIS
NIGRIGANS
St

NO
Total

FRECUENCIA

67
71

FRECUENCIA™

7
64
71

FRECUENCIA
4

67
71

FRECUENCIA

LA

13
58
71

FRECUENCIA

70
71

PORCENTAUE

5,6
94,4
100,0

‘PORCENTAJE

9.9
90,1
100.0

PORCENTAJE
5.6

94,4

100,0

PORCENTAJE

18,3
81,7

~100,0

PORCENTAJE

1.4
98.6
100.0
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Tabla 13
LIPODISTROFIA

S
NO
Total

Tabla 14

FENOMENO
RAYNAUD

SIN RAUNAUD
MANOS

PIES

AMBOS

Total

Tabla 15

LIVEDO RETICULARIS
NO

EXTREMIDADES
SUPERIORES
EXTREMIDADES
INFERIORES

Total

Tabla 16

FRECUENCIA

2
69
71

FRECUENCIA
DE

47
=]
10
4
71

FRECUENCIA

62

5

4

71

FRECUENCIA

ULCERAS CUTANEAS
St

NO
Total

68
71

PORCENTAJE

2.8
97,2
100,0

PORCENTAJE

66,2
12,7
14,1
5.6
100,0

PORCENTAJE

100,0

PORCENTAJE

a2
95,8
100,0




Tabla 17

FRECUENCIA

ARTRITIS/ARTRALGIAS

NO
Total

Tabla 18
ULCERAS
EPICANTO
NO

Total

Tabla 19
NODULOS

Sl
NO
Total

Tabla 20
ADENOPATIA

S
NO
Total

Tabla 21
ANOREXIA

St
NO

Total

26
a5
71

ENFRECUENCIA
1
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

211

78.9




Tabla 22 ) .
POBRE GANANCIAFRECUENCIA PORCENTAJE

PONDERAL
sI 14 19,7
NO - 57 80,3
Total 71 100,0
Tabla 23
LETARGIA FRECUENCIA PORCENTAJE
st 1 1.4
NO 70 98.6
Total 71 100,0
Tabla 24

FRECUENCIA PORCENTAJE
MIALGIAS
sI 24 33.8
NO a7 S 86,2
Total 71 - 100.0
Tabla 25 . DO ‘
EDEMA FRECUENCIA PORCENTAJE
st 19 26,8
NO 52 73,2
Total : 71 - R 100,0 -
Tabla 26
DISFONIA FRECUENCIA PORCENTAJE
st 4 5.6
NO 67 . 94,4
Total 71 . 100,0
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Tabla 27

DISFAGIA
S

NO
Total

Tabla 28

CONTRACTURAS
S

NO
Total

Tabta 29
HEPATOMEGALIA

St
NO
Total

Tabla 30
REFLUJO
Si

NO

Total

Tabla 31
DISPEPSIA

Sl
NO
Total

FRECUENCIA

16
55
71

FRECUENCIA

7
64
71

FRECUENCIA
6

65

71

FRECUENCIA
12 .

59

7

FRECUENCIA
3

68

71

PORCENTAJE

22,5
77.5
100,0

PORCENTAJE

9.9
90,1
100,0

PORCENTAJUE
8,5

91,5

100,0

PORCENTAJE
16,9
83,1

-.100,0

PORCENTAJE
4,2

95,8

100,0
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Tabla 32
ALTERACIONES
PULMONARES
1]

NO

Total

Tabla 33

CPK APARTIR 2003
SIN DATO

< 140 UL

141-500 U/L

>1000 U/L

Totat
HIPERTENSION

S
NO
Total

Tabla 34
CEFALEA
=1

NO

Total

Tabla 35

FRECUENCIA

1
70
71

FRECUENCIA

68
1
1
1
71

FRECUENCIA
2 .
69
71

FRECUENCIA
5

66

71

ALTERACIONES EN LAFRECUENCIA

CONDUCTA

Tabia 36
FUERZA MUSCULAR

4
67
71

FRECUENCIA
6 >
17
33
15
71

PORCENTAJE

1,4
98,6
100.0

PORCENTAJE

95,8
1,4
1,4
1.4
100,0

PORCENTAJE

28
97.2 -
100,0 .

PORCENTAJE
7.0 -

93,0

100,0

F’ORCENTAJE

5.6
94,4
100,0

PORCENTAJE

8,5
23,9
46,5
21,1
100,0
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Tabla 37

CPK ANTES 2003
SIN DATO

< 90 U/l

91-500 U/L
501-1000 W/L
>1000 W/L

Total

Tabla 38
TGO

< 40 U/L
41-99 U/L
100-300 U/L
= 500 U/L
Total

Tabla 39
TGP

< 40 U/L
41-99 U/L
100-300 U/L

301-500 U/L
Total

Tabla 40
DHL

0-149 U/L
150-300 L/L
301-500 UL
> 500 W/L
Total

Tabla 41
ANA

o

sl

NO
Total

FRECUENCIA
3

22

19

11

16

A

FRECUENCIA
27

28

13

3

71

FRECUENCIA
44

13
13
1

71

FRECUENCIA

11
20
19
21
71

FRECUENCIA

3

19
49
71

PORCENTAJE
4.2

31,0

26,8

15,5

22,5

100,0

PORCENTAJE
- 38,0

39,4

18,3
4,2

'100,0

PORCENTAJE
62,0

18,3
18,3

14
100,0°

PORCENTAUJE
14,5

28,2

26,8

28,6

100,0

PORCENTAJE

4,2
26.8
69,0
100,0

34



Tabla 42 .
BIOPSIA MUSCULAR

Sl
NO
Total

Tabla 43

ELECTROMIOGRAFIA
sl

NO
Total

Tabla 44

FOTOSENSIBILIDAD
Si

NO
Total

Tabla 45
MUERTE
St

NO

Total

Tabla 46
PATOLOGIAS
ASQCIADAS
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

PORCENTAUJE

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

)
n
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OTRAS
Total
Tabla 47

TIPO DE DMJ
MONOCICLICA

POLICICLICA

Total

Tabla 48

7
71

FRECUENCIA

53

18

71

NUMERO DE RECAIDAS  FRECUENCIA

NINGUNA
1

2

3

Total

Tabla 49

50
15
5
1
71

TIPO DE INFECCIONES FRECUENCIA
48

NINGUNA
PULMONAR
GASTROINTESTINAL
VIAS URINARIAS
PIEL

Total

Tabla 50
NUMERO
INFECCIONES
NINGUNA

Tabla 51

SIGNO DE GOWER
S

NO

8
1
7

7
71

DEFRECUENCIA

48
16

- A

71

FRECUENCIA
44
27

9,9
100,0

PORCENTAJE

74,6
25,4

100,0

PORCENTAUJE
70,4

21,1

7.0

1.4

100,0

PORCENTAJE
1.3

1.4

9.9

9.9

100,0

PORCENTAJE

67.6
22,5
5.6
1.4
2.8
100,0

PORCENTAJE
62.0
38.0
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Total 71 100,0

Grafica 1.DISTRIBIUCION DE ACUERDO AL LUGAR DE ORIGEN

Grafica 2. DISTRIBUCION DE MANIFESTACIONES CUTANEAS

HELIOTRO
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Grafica 3,DISTRIBUCION DE LA CALCINOSIS

EXTREMIDADES INFERIO

EXTREM!DADE

TRONCO

PON.MTX,OTROS

PDN MTX.MPS

PDN.MTX MTX,OTROS
PDN.MPS OTROS

PDN,AZA OTRY

TIPO DE TRATAMIENTO




Tabla |
Variable dependlente TIEMPO DE EVOLUCION DESDE EL INICIO AL MOMENTO ACTUAL

TIEMPO : . Total ANALISIS
EVOLUCION . CPK UNIVARIABLE
DESDE EL . B ; OR (95% IC)*
INICIO AL . L : g :
MOMENTO .
ACTUAL : R ' -
SIN < 9091-500 .. 501-1000 U/L ©>1000 U/L P
DATO UL [ R T
<1 ARO O . 1 0.0186
1-3 ANOS 1 2 3080 - .14
>3 ANOS 2 20 16 5 13 56
TOTAL 3 22 19 11 16 71

Tabla il :

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

. OR (95% IC)"
_ ] NO P
<1 ANO 1 1 0.036
1-3 ANOS 11 3 14
>3 ANOS a9 7 56
ITOTAL 60 11 71

Tabla Il

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%IC)*

<3 MESES 3-8 MESES 6-12 =5 >0 12 P e
MESES_ MESES
<1 ANO 1 [ g 1 0.024
1-3 AROS 4 a I TR P
>3 ANOS 17 20 3 S se”
22 24 8 ui17 79

*Resultados del analisis de regresuSn Iogistlca con el tiempo . de evolucion desde
el inicio al momento actual como la vanable dependlente Niveles de significancia
P=0.05 (95% IC). :
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