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INTRODUCCION

La Dermatomiositis Juvenil (DM.J) fue descrita por primera vez por Unverricht
en 1981(15) es una enfermedad inflamatoria cronica, de etiologia desconocida
que afecta principalmente sistema musculoesquelético y piel (1), pera pueden ser
involucrados algunos otros drganos como tracto gastrointestinal, corazén y
pulmones, es clasicamente caraclerizada por ser simétrica, frecuentemente
progresiva, con debilidad de los muscuios proximales y lesiones inflamatorias
cutaneas eritemato-escamosas sobre las articulaciones metacarpofaléngas e
interfaléngicas (papulas de Gottron), coloracion viclacea scbre los parpados
(hetiotropo) con o sin edema periorbitario, telangiectasias periungueales y un rash
eritematoso en cuello, dorso y regiones extensoras superficiales de las
extremidades (2).

Se caracteriza también por ser una vasculopatia oclusiva de pequefios vasos
que involucra arteriolas y capilares, es la mas comin de las miopatias
inflamatorias de la infancia ocupando aproximadamerte ef 85% del grupo de las
miopatias inflamatorias pedidtricas (3), dentro de estas de un 3-5% tienen un
subtipo amiopético (sin evidencia climica de debilidad muscular) pero con
manifestaciones cutaneas patognomoénicas de ia enfermedad (4-5). Se ha
establecido que aproximadamente de un 34-40% de los nifios afectados tienen un
curso agudo, resolviéndose el cuadro después de 2 afios y manteniéndose en
remision indefinida, a estos nifios se les considera que tienen una enfermedad de

curso moneciclico (6) y de un 60-66% tienen una enfermedad crénica requiriendo



de una terapia inmunosupresora por mas de 2 afios, presentando remisiones y
exacerbaciones, por lo tanto se considera que es una enfermedad de curso
policiclico. '

Los 5 criterios diagnésticos originalmente fueron propuestos por Bohan y Peter
en 1975 y estos siguen siendo usados como criterios estandar para el diagndstico
de DMJ (S-10).

La DMJ tiene una incidencia anual de 3.2 nifios por millén en los Estados
Unidos (E.U.) (1), en estudios més recientes se encontré una incidencia en 3.1
casos por millén { 3) en otros paises, como Finlandia se reporta 0.5 por 100 mil
niflos, en Suecia 14 nifios por milidn, en Reino Unido e inanda es de 1.9 por millén
de nifios(7-8), aunque recientemente én el centro de Inglaterra se ha reportz;do 4
casos por milén de nifios por afio {18). En E.U. se afectan 2 veces mas las nifias
que los nifios, mientras que en el Reino Unido e lianda es de 5 niftas por 1 nifio ,
en India la relacién nifia-nifo es de 1:1.7 respectivamente, en Japdn se reporta
mayor afeccidn en los nifios que en las niflas 1.3:1 y en China se reporta iguai que
Reino Unido (4). La edad media al diagnéstico en E.U. es de 6.3 afios (Desviacion
estandar = 3.4 aitos)(1) aunque recientemente se ha reportado edad promedio al
diagnostico de 12 afios con un rango de 2.5 afios a 16 aftos, con una media de
tiempo de evolucion de la enfermedad al momento del diagnéstico de 12 meses
(18), aunque en el centro de Inglaterra la enfermedad presenta 2 picos, uno por
debajo de los 5 afios y otro entre los 12 y 13 afios de edad (con una media de 7.1
afios), Pachman et al. reporta cjue el 18% de los paclentes son diagnosticados a
los 4 afos de edad .En estudios realizados por etnias en E.U. se ven afectados en

un 71% 108 nifios caucasicos, 12% Hispanos, 9% Afro-Americanos (18).
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En un estudio prospectivo realizado por Pachman et al.(8) reporia rash y

debilidad muscular en un 100%, fiebre 65%, dolor muscular 73%, disfagla 44%,
distonia 43%, dolor abdominal 37% y artritis 35%. Al iniclo del cuadro, éste puede
manifestarse solo con debilidad muscular antes de presentar lesiones en piel por
0 que su diagndstico puede ser un desafio (16).
Una de las complicaciones mas frecuentes de la DM.J en los nifos, es [a calcinosis
localizada principalmente en sitios expuestos a trauma (codos, rodillas y ghiteos),
se reporta esta complicacion hastia en 2/3 partes de los pacientes adultos(11) y en
estudios recientes se refiere desde un 23% a un 70% en niflos (22-24), la
calcinosis en los nifios tiene mas probabilidad de presentarse en aquellos que
tienen un intervalo largo de tiempo entre el inicio de los sintomas y el inicio de un
tratamiento adecuado (16) o bien cuando pasan mas de & mases del inicio de los
sintomas. Otra de las complicaclones es la lipodistrofia su prevalencia se reporta
de un 20 a un 25% (24-26). A nivel musculo-esquelético se complica con la
presencia de contracturas en ftexién especialmente en caderas, tobillos, rodillas,
mufecas y manos (17), también se reportan persistencia de ulceraciones e
infecciones secundarias, formacion de abscesos, complicacionas sistémicas
incluyendo la muerte. Se ha observado que esta enfermedad en los niffos no se
encuentra asociada a enfermedades neoplésicas , solamente se han reportado 3
casos en la literatura mundial (12,13,14). |

-En los ditimos 40 afios el porcentaje de niflos con DMJ de curso moneciclico
na tuvieron cambios significativos con el advenimiento de los corticoesteroides y
las terapias inmunosupresoras, sin embargo para los que tenian curso policiclico

una tercera parte se recuperahan, la otra fercera parte moria y ia tercera parte




restante tenian discapacidad importante{20), en estos UGltimos afos la
morbimortalidad ha ido disminuyendo de un 33% a menos de un 5% reportado
recientements (4).

Sin embargo, estos estudios recientes también sugieren que el tratamiento
agresivo y temprane dismiruye las secuelas a fargo plazo, especialmente con la
aplicacién de pulsos a dosis altas de metiiprednisolona, mostranda gran eficacia
en el tratamiento de la DM.J, especialmente al acoriar el tiempo de duracién del
rash, incrementa la fuerza muscular y previendo la calcinosis (27-29). Callen et al
(30) encontré en su estudio que ninguno de sus pacientes que recibi6 pulsos de
metilprednisolona mas prednisona oral experimentd calcinosis sistémica

comparado con 36% de los pacientes que solamente recibieron prednisona oral.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La Dermatomiositis en adultos se reporta con una morbilidad del 5 al 33 %,
pero en pacientes pediatricos con DMJ son pocos los estudios realizados para
determinar la morbilidad y mortalidad de esta patologia. Por ofra parte en los
casos diagnosticados en esta unidad se desconoce la incidencia, morbilidad y
mortalidad. |

JUSTIFICACION

La DMJ se encuentra relativamente poco estudiada en pacientes
pediatricos a nive! mundial, y mas ain en pacientes pediétricos mexicanos, ya
que no existen estudios sobre esta entidad, donde se reporte la frecuencia,
caracteristicas clinicas, alteraciones de laboratorio, fratamientos aplicados y
complicaciones. Por io que es necesario evaluar nuestrs experiencia clinica en los
pacientes con el diagndstico de DMJ.



OBJETIVO GENERAL

Conocer las caracterfsticas de la Dermatomiositis Juvenil de la casuistica

de los pacientes del Departamento de Reumatologia del Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional, Siglo XXI.

OBJETIVOS ESPECIFICQ.

1.

Determino la frecuencia de Dermatomiositis Juvenil en los pacientes del
Departamento de Reumatologia del Hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI de! IMSS.

Se identifico las caracteristicas clinicas de fa Dermatomiositis Juvenil en los
pacientes del Departamento de Reumatologia del Hospital de Pediatria det
Centro Médico Nacional Siglo XX del IMSS.

Se evalud el tratamiento en los pacientes con Dermatomiositis Juvenii del
Departamento de Reumatologia del Hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI dei IMSS.

Se identificaron ias complicaciones en los pacientes con Dermatomiositis
Juvenil del Departamento de Reumatologia de! Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional Siglo XX dal tMSS.

MATERIAL Y METODOS

UNIVERSO DE TRABAJO

Taodos los nifios con diagndstico de Dermatomiositis Juvenil que ingresaron

al Hospitat de Pediatria del CMNSXX! en el periodo comprendida de enero de

1991 a agosto de 2004,

DISENO DEL ESTUDIO
Transversal descriptivo



CRITERIOS DE INCLUSION
Pacientes diagnosticados con Dermatomiositis Juvenil antes de los 16 anos de

edad, que cumplan con 4 o con los 5 criterios de clasificacion propuestos por
Bohan y Peter (9-10).
CRITERIOS DE NO INCLUSION

1. Pacientes en quienes se efectud el diagnéstico fuera del Hospital de Pediatria
del Centro Médico Nacional Siglo XXI del IMSS.

2. Pacientes que recibieron tratamiento inmunosupresor por mas de € meses
previos al diagnéstico

CRITERIOS DE ELIMINACION _
1 Paciente que ingresaron por sospecha de Dermatomiositis Juvenil y que

recibld tratamiento amtes de integrar el diagnéstico definitivo.
2 Pacientes con datos incompletos en el expediente clinico.
3 Pacientes que no asistieron al servicio en dos 0 mas citas consecutivas

posterior a su diagnéstico

DEFINICION DE LAS VARIABLES
1. Dermatomiositis.- Pacientes con diagnostico de Dermatomiositis juvenil
antes de los 16 afios de edad, que cumplan con 4 o los 3 criterios de
clasificacion de Bohan y Peter ( 9-10).
2, Género. Escala nominal dicotémica (masculino o femenino).

3. Edad a! inicio de la Dermatomiositis Juvenil. Escala continua (en meses).



. Tiempo de evolucidon de 1a enfermedad al momento del diagnostico. Escala
nominal continua (en meses)

. Presencia de manifestaciones dermatoldgicas caracteristicas. Coloracion
lila de fos parpados (heliotropo) con edema periorbitario, dermatitis
eritematosa descamativa del dorso de las manos (Especiaimente de
articulaclones metacarpofaldngicas e interfalangicas proximales, papulas de
Gottran), afeccion de las rodilias, codos y maleclos internos, asi como la
cara cuello y torso superior (3-10) Escala nominal dicotomica (Si-No).

Se evaluara la debilidad de los musculos de |a cintura escapular y pélvica y
de los flexores anteriores del cuello, progresando en semanas 0 meses, con
0 sin disfagia y afeccion de los misculos respiratorios. Por medio de la
escala de gradientes de fuerza muscular (31) Escala nominal dicotomica
{SI-No)

. En la biopsia muscular se busco {a evidencia de necrosis de fibras tipo | y i,
Fagocitosis, regeneracién con basofilia, niicleos grandes vesiculares en el
sarcolema y nueciectos prominentes, atrofia con distribucion perifascicular,
variacion en el tamafo de las fibras y exudado inflamatorica menudo
perivascular. Escala nominal dicotdrica {Si-No)

. Elevacitn de las enzimas del musculo esquelético particularmente creatina
fosfocinasa rango nomat de 21-232 U/L ylo incremento de la enzima
Transaminasa glutdmico oxalacética TGO (15-37UM), Transaminasa
glutamico pirtibica TGP (30-65UA) vy la deshidrogenasa lactica DHL(100-
190U/L). Se tomara como positiva cuando se rebase este rango en aiguna

de estas enzimas (32-33). Escala nominal dicotémico(Si-No)



9. En la electromicgrafia se buscard la triada electromiografica de unidades
motoras polifisicas cortas pequefas y fibritacion, ondas agudas positivas e
irritabilidad insercional y descargas repetitivas bizaras de alta frecusncia.
Compatibles con patron miopatico, Escala nominal dicotémica (S¥No)

10.Disfagia. Escala nominal dicotomica (Si-No)

11.Disfonia, Escala nominal dicotdmica {Si-No)

12.Tratamiento. Escala nominal dicotémica

Prednisona y Metotrexate (Si-No)
Metilprednisolona intravenosa (Si-No)
Cloroquina({Si-No)
Ciclosporina A (Si-No)
12.Curso de la enfermedad: Escala nominal dicotémica
Monociclico, es cuando se ha documentado solo una ocasion la presancia
de ia enfermedad (Si-No)
Policiclico, es cuando hay recaida de la enfermedad en més de una ocasion
{Si-No)

13.Complicaciones: Escribir el nombre de cada una de ellas.

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

El estudio se realizé en el Departamenic de Reumatologia del Hospitai de
Pediatria del CMN SXXI, y se evaluaron todos los pacientes que cumplan con los
criterios de Bohan y Peter(9-10} y que hayan sido atendidos en el Departamento
de Reumatologla en el periodo comprendido de enerc de 1991 a agosto del 2004,

La informaclén clinica, datos de laboratorio, el tipo de tratamiento recibido y la



evalucién clinica de los pacientes con Demmatomiositis Juvenil se obtuvo del

expediente clinico.

ANALISIS ESTADISTICO
-Se describieron todas las variables de interés con medidas de resumen
adecuados para el tipo de variable, se presentaran frecuencias simples en tablas

y graficas.

INFRAESTRUCTURA Y APOYQO TECNICO DISPONIBLE

E! desarollo del proyecto se llevé a cabo en el Departamento de
Reurnatologia del Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI. Se
revisaron los expedientes comespondientes en el archivo clinico y el
procesamiento de los datos y el analisis estadistico de la informacion se realiz6

por madia del programa SPSS.

RESULTADQS.

De 28 pacientes, solo 21 cumplieron con los criterios de inclusién, se
excluyen cuatro por ser diagnosticados en otro hospital, uno por no tener [os datos
completos en el expediente, unc por tener mas de 16 afos al momento del
diagnéstico y uﬁo por tener el diagnéstico de  Polimiositis. Todos cumplieron los
criterios de clasificacién de Bohan y Peter. De los 21 pacientes incluidos en el
estudio, 17 son nifias y 4 niftos con una relacion de 4.21:1 respectivamente.

Con una media de edad actual de 171 meses con una desviacion estandar

(DE) de +71.79 meses (rango de 45 a 295 meses), la edad media al inicio de los



sintomas es de 101.67 £48.15 meses (rango, de 28 a 178 meses), la edad media
al momento del diagnéstico es de 107.19 +47.34 meses (rango, de 33 a 191
meses) , el tiempo medio de evolucién at momento del diagnostico 5.57 meses,
con una DE 15.95 (rango de, 1 a 26 meses), €l tiempo de evolucién de la DM al
momento de-este estudio es de 65.43 meses, con una DE 155.61 meses (rango,
de 1 a 154 meses). Hay una amplia variedad de caracterfsticas clinicas que
presantan los pacientas antes de establecer el diagndstico, los mas evidentes son
la debilidad muscular, manifestaciones cutaneas, arralgias y sintomas generales

entre otros. (ver la tabla 1).

CARACTERISTICAS CLINICAS AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO (tabla 1)

No. de %
Pacientes

Cutdneas 21 100
Debiidad Muscular 20 $5.23
Mialgias 10 47.61
Hepato esplenomegalia 1 4.76
Adenomegaiias 1 478
Artralgias T 52.38
Artritis . 2 9.52
Disfonia 3 14.28
Generales (fatiga, otc) 11 5238
Prurito 2 g.52
Fotosensibifidad 8 38.09
Alopecia ] 23.80




Fiebre 5 23.80

Labios hiperémicos 1 4,76
Pérdida de paso 3 14,28
Mucositis 1 4,76

La debilidad muscular, se manifiesta a nivel de los misculos del cuetlo, los
masculos de la cintura pélvica y escapular en mayor porcentaje, seguido se

sintomas faringeos como es (a disfagia.(ver tabla 2).

Debilidad muscular (tabla 2)

No, %
Debilidad de los mdsculos de la cintura escapular 20} 95.23
Debilidad muacular de |a cintura palvica 20| 95.23
Debilidad de los misculos flexores det cuelio 20| 95.23
Debilidad de los miisculos respiratorios 11 4.76
Disfagia 8] 383.09

Las manifestaciones cutdneas se encuentran en un 100% de los paciertes
que ingresaron a este estudio, siendo las mas frecuentes las papulas de Gottron y

el eritema facial. (ver tabla 3).

MANIFESTACIONES CUTANEAS (tabla 3)

No. %
Colovacion en helictropc de los pirpados 18 85.71
Edama pariorhitario 12 57.14
Pipulas de Gottron 19 90.47
Eritema faciai 19 9047
Telangiectasias pefiunguealas 15 71.42
Hiperqueratosis palmar (manes de mecinico) 0 o
Vasculitis cutanea 0 Q




La clase funcional al momento del diagnéstico se muestra en la tabla 4,
observandose en la mayoria de pacientes que hay una clase funcional ill, es deck
que son capaces de llevar a cabo sus cuidados personales habituales, pero

limltados para realizar otras actividades.

CLASE FUNCIONAL (tabla 4}
No. %%
Clase fungional | 1 476
Clase funcional {i 5 23.80
Clase funcional Iif 9 42.85
Clase funcional IV =] 28.51

El estudio de electromiografia anormal indicativo de enfermedad miopatica
se reporta en 18 pacientes, la biopsia muscular se reporta como compatible con
miopatia inflamatoria en 16 pacientes, el curso de la enfermedad ha sido
monociclico en 16 pacientes, policiclico en 4 y cronico en 1. Las enzimas
musculares se encontraron CPK 4029 U/, con una DE +4528.8 (rango de, 65 a
17350 UL), DHL 876 U/L, con una DE 1533.3 (rango de, 156 a 2268 U/L), TGO
290.05 U/L, con una DE +246 (rango de, 42 a 906 U/L), TGP 164 U/L, con una DE
1132.49 (rango de, 22 a 546 U/L). Se reporto que en 16 pacientes se encuentré af
momento del diagnostico elevada la CPK, de los cuales 3 paclentes son de
reciente diagnéstico y 2 tienen curso policiciico, por lo tanto, solamente en los 11
pacientes restantes se puede determinar la normalizacion de la CPK
exclusivamente en su rango que va de 1 a 18 meses y la recuperacion total de la

fuerza muscular es en 9.13 meses, con uha DE £6.85 (rango de, 2 a 23 meses).



El tratamiento se establecié inmediatamente después del diagnostico
basado en las condiciones clinicas del paciente, las alteraciones de las enzimas
musculares y los estudios paraclinicos. En el periodo comprendido de enero de
1991 a égosto del 2004, se han establecido esquemas terapéuticos, los cuales
se analizan en las tablas 5 y 6, indicando también la dosis promedio, rango y DE

de cada uno de ellos,

ESQUEMA TEURAPEUTICO (tabla 5)

No.21 %
Cloroquina 1 5
Prednisana+Metotrexate 1 5
Prednisona+Metotrexate+ Cloroguina 3 14
Prednisona+Metotrexate+Metiprednisolona [V 7 33
Prednisona+Metotrexate+Cloroquina+ Metilprednisolona IV B 38
Prednisona+Mefotrexate+Ciclosporina A+Metilpradnisolona IV 1 5
TRATAMIENTO INICIAL {tabla §)
No. de Paclentes % Dosis Promedio
Rangn
Desviacidn Estandar
Prednisona 20 9523 32.25mgid
19-75
16.90
Matilpradnisoncna v 16 75618 1z8.48
£0 - 500
Maxtolrexate 20 8523 0.24
0-0.46
c.10
Claorequina 12 57.14 5163
: 755163
496
Clclosporina A" 1 478 -

Se administrd prednisona y metotrexate a mas del 95% de los pacientes,

solo un paciente fue al que no se le administré de inicio la metilprednisolona.




DOSIS DE PREDNISONA

|IS_e_|_‘i£1_:

Figura 1.Se muestra la dosis de prednizona qua va an descenso en el lapso de
de un afio.

Prednisona

Figura 2 - La dosis administrada de Prednisona @n mg por Kle, también desciende
en forrna paulatina 2 los 3, 8 v 12 meses de evoluckn en ef tretamiento.




Las complicaciones que se manifiestan con mayocr numero son los
procesos infecciosos se identifican en diferentes sitios en 5 pacientes
(23.80%), seguido de las contracturas articulaciones, especialmente en
interfalangicas proximales y codos, para la calcinosis leve y moderada se
encontrd un paciente para cada una de ellas (ver tabla 7), no se reporta
calcinosis severa, y estos niffos con caicinosis, no tienen antecedente de
mayor tiempo de evolucion con la sintomatologia de la DM antes de recibir
tratamiento especifico, como se reporta en la literatura mundial, pero si
tienen en comdn el ser curso policiclico y cronica respectivamente y
también secundario a este curso recibieron el mayor numero de pulsos con

Metiiprednisolona IV,

COMPLICACIONES (tabla 7)

No. %
Calcinosie 3] 1428
Contracturas musculares 4 19.04
Ctitis Modia Aguda 1 4.76
Absceso del psoas 1 4.768
Celuiibs preseptal 1| 4.76
Neumonia por aspiacion 2 98,52
Varkcela i 4.76
Neumonlae por asplracidn 1 476
Abscesos en codo 1 475
Hipertension arternal S, 1 4.76




DISCUSION.

La evaluacidn de este estudioc se observa que efectivamente es un
padecimiento poco frecuente en los nifios, afectando predominantemente al
sexo femenino y se reportan en aste centrc de estudio 4 nuevos casos en lo
que va del afo, las manifestaciones clinicas que predominan son las
afecciones a nivel de piel al igual que la debilidad muscular, De las
complicacionas mas frecuerntes reportadas en la literatura es la calcinosis, con
- un porcentaje de 23 a 70% en los pacientes con Dermatomiositis juvenil (DMJ),
sin embargo, en estudios recientes sugieren que el tratamiento agresivo y
temprano disminuye las secuelas a Jarge plazo, por fo que coincide con los
resultados de este estudio, ya que la calcinosis salamente se presentd en 2
pacientes y en estos pacientes se presenta un curso policiclico de a pesar del
tratamiento administrados

Los datos obtenidos en este estudio sugieren, que si se trata a los nifos
con DM en forma agresiva y temprana, permniten un control rapido del proceso
inflamatario muscular, disminuyendo el tiempo y la dosis de corticoestervides
via oral y reduciendo las secuelas propias de [a enfermedad.
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