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ALTERACIONES NEUROPSIQUIATRICAS EN PACIENTES HOSPITALIZADOS
CON DIAGNOSTICO DE DERMATOMIOSITIS JUVENIL.

Dra. Claudia Cejudo Rodriguez, Dra. Mirna Leticia Pérez Casio, Dra. Diana
Molina Valdespino, Dr. Francisco Espinosa Rosales, Dr. Renato Berron
Pérez. Instituto Nacional de Pedaitria, México D.F.

RESUMEN:

Disefo: Es un estudio retrospectivo, transversal, descriptivo y observacional.

Sitio y fecha de realizacion: Departamento de Inmunologia, Instituto Nacional de
Pediatria, Secretaria de Salud, México, Enero 1990 a diciembre 1896.

Objetivos: Conocer la frecuencia de las alteraciones neuropsiquiatricas en
pacientes pediatricos hospitalizados con diagnéstico de dermatomiositis juvenil
{DMJ).

Material y métodos: Se revisaron 47 pacientes pediatricos con diagnostico de DMJ
hospitalizado en el servicio de inmunologia del INP que cuentan con evaluacion
neuropsiquiatrica.

Variables:

1.- Independientes: Diagndstico de DMJ, tiempo de evolucion y edad del paciente.
2.- Dependientes : Defirium, estado de coma, muerte cerebral, neuropatia
peruférica, crisis convulsivas, hemiplejia, cefalea, afasia, hemianopsia, sepsis,
estado de choque, insuficiencia hepatica, insuficiencia cardiaca y coagulacién
intravascular diseminada.

Andlisis estadistico: Se realizar estadistica descriptiva con obtencién de medidas
de tendencia central y de dispersion.

Resultados: De los 47 pacientes analizados, en 21 se encontraron alteraciones
neuropsiquiatricas (44%), la alteracién psiquidtrica mas frecuente fue neuropatia
periférica en 10 pacientes (21.3%), depresién en & pacientes {12.8%), crisis
convulsivas parciales complejas en 4 pacientes (8.5%), cefalea en 3 pacientes
(6.4%), coma en 2 pacientes (4.3%), delirium en 2 pacientes (4.3%), hemiplejia en
2 pacientes (4.3%), afasia en 1 paciente (2.1%), crisis convulsivas parciales
simples en 1 paciente (2.1%), estado epiléptico en 1 paciente (2.1%). Algunos
pacientes presentaron mas de una complicacién neuropsiquiatrica.



ANTECEDENTES

La dermatomiosistis {DM) es una enfermedad autoinmune multisistémica que
puede ocurtir a cualguier edad y se caracteriza por inflamacion aguda o cronica
del misculo estriado y piel. Clinicamente se manifiesta por dolor y debilidad
simeétrica de los mlsculos proximales y presencia de lesiones cutaneas. La forma
juvenil es una entidad distinta, mostrando diferencias clinicas y patologicas de las
que se observan en los adultos como es la mayor incidencia e intensidad de la
vasculitis, con manifestaciones dérmicas mas frecuentes e intensas (se reportan
en un 50% a 90%) v la calcinosis que destaca como una de las complicacicnes
mas frecuentes de esta edad. {1,2,3,4,5).

La afeccién vascular sistémica que se localiza en arteriolas, capilares y vénulas
es la responsable de gran parte de la sintomatologia. (4).

Su eticlogia es ain  desconocida, habiéndose identificado wvarios factores
asociados a la enfermedad, dentr¢ de {os cuales Banker y Victor en 1966
sugirieron una fuerte base inmunolégica mostrando alteraciones ultraestructurales
de misculo y vasos intramuscutares, asi como depésitos de IgG, IgM y C3 en las
paredes de estos. (2,3,6,7,8,9). Kissel describe una microvasculopatia mediada
por complemento demostrando la presencia de complejos de ataque C5-9 a
membrana. (10).

Dentro de los factores implicados como desencadenantes de la enfermedad, son
los procesos infecciosos. Pachman a observado una relacion entre DMJ una alta
frecuencia de anticuerpos contra Coxsackievirus B, asociada a un incremento en
la presencia de los antigenos de histocompatibilidad (HLA), B8 y DR3 en los
pacientes afectados por DMJ. Otros factores implicados que no han sido
comprobados son las sustancias téxicas y los factores endocrinos. (2,9,10,11).

Los datos clinicos son muy variados y pueden simular cualquier etiologia, por lo
que se han sistematizado criterios para su diagnéstico clinico. Bohan y Peter en
1975 proponen los siguientes criterios: Rash cutaneo en heliotropo, debilidad
muscular proximal simétrica, elevacién de enzimas musculares, evidencia de
inflamacién o necrosis en la biopsia muscular y una electromiografia anormal.
{1,2,3,13).

Para establecer el diagndstico aunado a un rash caracteristico deberan estar
presentes tres de los cuatro criterios restantes. (13).

La debilidad muscular proximal simétrica varia desde ser casi imperceptible hasta
un grado incapacitante pero esta presente en todos los nifios con diagnéstico de
dermatomiosistis. El rash cutaneo incluye péapulas eritematosas sobre Ia
articulacion metacarpo falangica e interfalagicas (papilas de Gottrom), o sobre
rodillas, maledlos, codos, una coloracién pimura o una decoloracion edematosa
alrededor de los ojos (rash en heliotropo) se ha visto cuando compromete cara,
cuello, mentdn y region anterior de térax (rash en V). Puede afectar tendones
extensores particularmente de manos que se llama eritema de la linea extensora.
(1,2,4,8,9,10).



Las alteraciones electromiograficas tienen un patrén de miopatia inflamatoria
(fasciculaciones, irritabilidad a la insercion de la aguja y una alta frecuencia de
descargas); dependiente del lugar donde se localice el electrodo. (7-9).

La elevacién de los niveles séricos de enzimas musculares incluye creatinincinasa
(CK), aldolasa, deshidrogenasa lactica (DHL) y transaminasas. (9,10,13).

La evidencia histopatolégica muestra una infiltrado inflamatorio crénico compuesto
de intersticio o células mononucleares asociadas con degeneracién, necrosis y
regeneracion de miositos. Sin embargo ia biopsia puede ser normal o estar
alteradas sin tener los cambios caracteristicos de la dermatomiositis. (9,13).

Dentro de la fisiopatologia el proceso de vasculitis puede producir disfuncion de
cualquier 6rgano © sistema incluyendo el sistema nerviosc central (SNC) ylo
periférico (SNP). Las manifestaciones periféricas incluyen neuropatia que se
expresa como parestesias e hipestesias, los reflejos osteotendinosis pueden estar
normales, disminuidos o aumentados, inclusive presentarse pérdida de la
sensibilidad al realizar presién, sin embargo, este tipo de alteraciones son
dificiles de diferenciar de otro tipo de neuropatias. (6,10,14).

Anivel de SNC las alteraciones no han sido rigurosamente estudiadas y no existe
hasta el momento correlacion de éstas con parametros clinicos, de laboratorio y
curso de [a enfermedad.

El compromiso a nivel cerebral se refiere como infrecuente y se asocia a otras
circunstancias como la exacerbacion de desordenes convulsivos que coinciden
con la fase aguda de la DMJ. (14).

La angiopatia cerebral contribuye a un circulo vicioso de hipoxia cerebral,
disminucién de flujo sanguine¢ y edema cerebral que puede explicar las
manifestaciones neuropsiquidtricas, sin embargo la encefalopatia hipdxico-
isquémica puede ser el resultado tanto del proceso de vasculitis como secundario
a un evento de disfuncién a otro nivel del organismo como es la presencia de
insuficiencia cardiaca y/o alteracion pulmonar. (10,14).

Las manifestaciones que se mencionan como mas frecuentes incluyen
alteraciones sensoperceptuales como ilusiones y alucinaciones visuales, auditivas
y somatosensoriales. Los cuadros de deliium se caracterizan por una
obnubilacién del estado de conciencia, acompafiado de desorientacion,
alteraciones de la sensopercepcion y falla de los procesos cognitivos. Otras
manifestaciones psiquidtricas frecuentes son los trastornos afectivos organicos
caracterizados por sintomatologia depresiva o ansiosa y los trastomos psicéticos
que contemplan la presencia de ideas delirantes y alteraciones de la
sensopercepcion. Pueden presentarse alteraciones cognitivas como son fallas de
memoria, célculo y juicio, que se atribuyen a proceso inflamatorio perineural con
desmielinizacion en forma difusa. En la vasculitis focalizada pueden presentarse
datos de afeccidn tnica o0 de varios pares craneales, hemorragias subaracnoidea
o intraparenquimatosas, oftalmoplejia, neuritis dptica de tipo isquémico. (6,10).

Los sintomas de SNC y SNP pueden ser producidos por vasculitis, por lo que éste
padecimiento se contempia en el diagndstico diferencial de la mayoria de las
enfermedades neuroldgicas. (6).



El estudio paraclinico de alteracion de SNC secundario a vasculitis incluye el
examen de liquido cefalorraquideo, llegandose a observar incremento en el
recuento de proteinas y pleocitosis. (6,9,12). El electroencefalograma puede
encontrarse alterado siendo el trazoc mas frecuente el de lentificacion difusa. La
resgnancia magnética (RIM) y tomografia axial computada (TAC) pueden mostrar
alteracion en un 65 a 75%, en la arteriografia puede observarse imagenes de
arrosaramiento sugestivas de vasculitis, sin embargo este tipo de hallazgos no son
especificas de vasculitis, ademas el no encontrar alteraciones en estos estudios
no excluye tampoco el diagnéstico de vasculitis.

Bajo microscopia de luz se ha observado a nivel de los capilares de la corteza
cerebral necrosis fibrinoide o trombos de fibrina intraluminal. Los cambios con
microscopia electrénica sen similares a los descritos en la vasculatura de musculo
estriado como son la disminucién en el nimero de capilares, oclusion del lumen de
arteriolas, infiltracién perivascular de células mononucleares, ptasmaticas y por
leucacitos entre otros, y que a nivel de SNC se traduce como encefalopatia
hipoxico-isquémica. (14).

En el estudio de vasculitis independientemente de la entidad nosolégica asociada
se puede observar los siguientes hatlazgos de laboratorio: anemia, leucocitosis,
trombosis, aumento en la velocidad de sedimentacién globular y de la proteina C
reactiva, asi como incremento en la agregacion plaquetaria y de complejos
inmunes circulantes en plasma, y anticuerpos antinucleares. (6).

JUSTIFICACION

En la literatura se ha descrito la presencia de alteraciones neuropsiquiatricas en
los pacientes con dermatomiosistis juvenil, sin embargo, no existen reportes que
describan las caracteristicas de estos cuadros y su relacion con el grado de
severidad del padecimiento.

Por lo anterior se considera necesario realizar un estudio clinico para determinar
la frecuencia y caracteristicas de la patologia neuropsiquidtrica en nuestra
poblacién con diagndstico de dermatomiositis juvenil a fin de demostrar si existe
asociacién con otros parametros clinicos de morbimortalidad, lo que permitira en
un futuro determinar si estas alteraciones revisten importancia prondstica.

OBJETIVOS.

Conocer |a frecuencia con que se presentan las alteraciones neuropsiquiatricas
en los pacientes pediatricos hospitalizados con diagnéstico de Dermatomiosisits
juvenil,

HIPOTESIS.
Debe existir comrelacion entre |a presencia de alteraciones neuropsiquiatricas y la
presencia de vasculitis sistémica en DMJ.



MATERIAL Y METODOS

La investigacidn sera realizada por dos residentes de tercer afo de pediatria del
INP que revisaran 47 expedientes de pacientes pediatricos del INP, con
diagnéstico de dermatomiositis, hospitalizados en el servicio de inmunologia los
cuales tienen valoracidn neuropsiquidtrica; internados en el periode comprendido
del 1 de enero 1990 ai 30 de diciembre de 1996.

La informacion obtenida sera vaciada en hojas de captacion diseniadas ex-profeso,
que incluirdn datos sociodemograficos, las caracteristicas clinicas, de laboratorio y
electromiograficas para el diagnéstico de dermatomiositis. Asi mismo se recabara
la informacion de la evaluacién neuropsiquidtrica realizada durante el
internamiento.

TIPOS DE VARIABLES

A)independiente:

1. -Diagnostico de Dermatomiositis Juvenil

2. -Tiempo de evolucion

3. -Edad del paciente.

B)Dependiente:

1.-Delirium: Se caracteriza por obnubilacion de! estado de conciencia,
acompanada de desorientacion, alteraciones de la sensopercepcion y falla de los
procesos cognitivos.

2.- Estado de coma: Se clasifica en.- a) Estupor. En el cual el paciente puede
estar despierto durante breves pericdos de tiempo en los cuales es capaz de
respuestas simples verbales y actos motores voluntarios.

b)Ligero. El paciente no puede ser despertado ni con estimulos dolorosos, puede
gemir, y realizar movimientos de semidefensa voluntaria; ¢) Profundo.Los
estimulos dolorosos no producen ninguna respuesta, paciente flacido y apneico.
3.-Muerte cerebral: Ausencia de las funciones cerebrales por un periodo de por lo
menos 24hs. Ausencia total de ondas cerebrales al menos dos
electroencefalogramas realizados con 24hs de intervato.

4.- Neuropatia periférica: Se expresa como parestesias e hipestesias ,

los reflejos osteotendinosos pueden estar normales, disminuidos 0 aumentados,
inclusive pérdida de la sensibilidad al realizar presion.

S. - Crisis convulsivas: Representa descargas neurales anormales de la corieza
cerebral, se clasifican en agudas y cronicas en estas (ltimas se incluyen crisis
convulsivas parciales (simples y complejas) y generalizadas (ténico clénico
generalizadas, ausencia, mioclénicas y aténicas.

6. - Hemiplejia: Paralisis total o parcial de un lado del cuerpo.

7. - Cefalea: Se define como dolor de cabeza y puede originarse de cualquiera de
las estructuras del craneo.

8.- Afasia: Implica alteraciéon tanto en el lenguaje expresivo como receptivo y por
o general existe una lesion en ef I6bulo temporal del hemisferio dominante.
9.-Hemianopsia: Ceguera de la mitad del campo visual de uno ¢ ambos ojos.
10.-Estado epiléptico: Crisis convulsivas repetitivas sin recuperacién del estado de
conciencia entre cada una, con duraciéon de 30 minutos o mas.



11.-Sepsis:Respuesta inflamatoria generalizada con foco infeccioso evidente.
12.-Estado de choque: Sindrome clinico caracterizado por la aparicion subita de
palidez, sudoracion fria, pulso débil, hipotension arterial, oliguria y alteracidn en el
estado de conciencia, causado por un deterioro agudo y severo de la perfusion
tisular.

13.-Insuficiencia hepatica: Fracaso de las funciones hepdticas vitales que puede
ser agudo a consecuencia de destruccién parenquimatosa masiva, con evolucion
clinica al coma hepético, o cronica como en la cirrosis hepatica de comienzo
insidioso y con descompensacion progresiva.

14.-Insuficiencia cardiaca: Incapacidad del corazéon para mantener niveles de
perfusién sanguinea adecuada para lievar a cabo las demandas metabdlicas del
organismao.

15.-Coagulacion intravascular diseminada: Grupo de trastormnos asociados con la
coagulacién. Consecuencia de este proceso son extensos depdsitos de fibrina que
pueden conducir a la isquemia tisular, necrosis, hemorragias generalizadas y
anemia hemolitica.

CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes de edad pediétrica con digndstico de dermatomiositis hospitalizados en
el servicio de inmunologia del INP en el periodo comprendido entre el primero de
enero 1990 al primero de octubre 1996, que cuenten con evaluacién
inmunclégica y psiquidtrica completa realizadas durante el internamiento en el
servicio de inmunologia y en los que por historia clinica se descarte de dafio
organico cerebral crénico previo a la instauracién del diagnéstico de base.

ANALISIS ESTADISTICO

La informacién contenida en las hojas de captacion serd vaciada en una base de
datos en el departamento de investigacién de! Instituto Naciona! de Pediatria
(INP).

Se realizard estadistica descriptiva, con obtencion de medidas de tendencia
central y dispersién.

Se calculara odss, ratio (OR) para la presencia de alteraciones neuropsiquatricas y
riesgo de muerte.

CONSIDERACIONES ETICAS

E! presente estudio es de tipo retrospectivo, por lo tanto no se requirid de
aprobacién de este estudio por parte de! comité de ética asi como tampoco fue
necesario de un consentimiento informado para participar en este estudio.



RESULTADOS

Se analizaron un total de 47 pacientes con diagnéstico de dermatomiositis juvenil
15 varones (31.9%) y 32 mujeres {68.1%). El rango de edad fue de 2 a 16 afics
(media de 8.8 aflos + 3.4 afios) al inicio de la sintomatologia; en cuanto a la
frecuencia de presentacion de los criterios diagnosticos de dermatomiositis fue.:
12 pacientes cumplieron con 3 criterios (25.5%), vy el resto con 4 o mas. El
criterio  cutaneo estuvo presente en los 47 pacientes (100%), la debilidad
muscular en 43 pacientes (91.5%), EMG con patron miopatico en 30 pacientes
(63.8%), enzimas musculares {CK, ALT, AST, DHL) elevadas en 45 pacientes
(95.7%). Se realiz6 biopsia muscular en 3 pacientes y en todos los casos fue
compatible con dermatomiositis.

Dentro del espectro de complicaciones que se presentaron, en 6 casos (12.8%) se
reporto falla renal, 6 casos (12.8%) sepsis, 2 casos {4.3%) diabetes esteroidea y
un paciente (2.1%) con estado de chogue. En cuanto a la valoracion oftalmologica
3 pacientes (6.4%) presentaron datos compatibles con vasculitis.

Las alteraciones neuropsiquidtricas se enconiraron en 21 pacientes (44%),
presentandose en primer término neurgpatia periférica en 10 pacientes {21.3%),
en segundo término se encontré el trastomo depresivo secundario a enfermedad
sistémica, presente en 8 pacientes {17%); las crisis parciales complejas se
presentaron en 4 pacientes (8.5%) mientras que tanto las crisis parciales simples,
hemipiejia, delirium, estado de coma y estatus epiléptico se presentaron en 2.1%
para cada una de estas manifestaciones.

DISCUSION

En la muestra revisada se encontré una elevada frecuencia de manifestaciones
neuropsiquiatricas, siendo la de mayor frecuencia la neuropatia periférica lo que
concuerda con los reportes de la literatura. El segundo lugar en frecuencia fue
para los trastornos depresivos; mismas que no se contemplan en la casuistica de
otros autores.

Otros trastornos encontrados fueron las crisis generalizadas, crisis parciales
complejas, deliium y coma; alteraciones a las que Jimenez y cols atribuyen a
inflamacién perineural y desmietinizacién. Los Diversos autores no mencionan la
prevalencia de los diversos trastornos por 1o que no es posible realizar un analisis
comparativo de lo encontrado en nuestra poblacién con otras poblaciones.

De los estudios de gabinete realizados se obtuvieron los siguientes resultados: El
estudio electroencefalografico fue reportado como normal en 22 pacientes
{(46.8%) y en 25 pacientes (53.2%) se detectd un patron de encefalopatia con
lentificacion difusa.

El electrocardiograma fue normal en 28 pacientes (59.6%), mientras que en 19
casos (60.4%) el trazo electrocardiografico fue alterado. En 6 de estos pacientes
{12.85%) se encontrd datos compatibles con crecimiento ventricular; en 2
pacientes (4.3%) se encontraron datos de pericarditis, 2 pacientes (4.3%} con
lesion isquemica, alteraciones de la repolarizacion en 1 caso (2.1%) y alteraciones
del ritmo en 2 pacientes (4.3%). En cuanto a las condiciones de egreso en 45
pacientes (87.7%) la evolucién fue hacia la mejoria, 2 pacientes (4.3%) fallecieron
secundariamente a cuadro de estado de choque.



La etiopatogenia de las manifestaciones neuropsiquiatricas no es clara, ya que
estos pacientes presentan aiteraciones metabélicas, neuroquimicas y vasculares;
ademas del efecto de los farmacos requeridos en el tratamiento.

CONCLUSIONES

Corroboramos la prevalencia de alteraciones neuropsiquiatricas en pacientes con
dermatomiositis juvenil presentandose en casi el 50% de la poblacion estudiada,
sin embargo,no siempre se correlacioné con cambios electroencefalograficos o no
se contd con tomografia axial computarizada que sugiriera aiteraciones a nivel de
sistema nervioso central que explicaran dichos cambios neuropsiquiatricos.

Sin embargo la neuropatia es la alteracion mas frecuente de acuerdo a lo
sefialado en la literatura. ’

En futuro seria importante complementar los estudios paraclinico (TAC, EEG,
andlisis de Liquido cefalorraquideo y en casos especiales resonancia magnética),
con los que se pudiera demostrar cambios tempranos de vasculitis a nivel de
sistema nervioso central que expliquen las alteraciones neuropsiquiatricas.



ALTERACIONES NEUROPSIQUIATRICAS

TIPO FRECUENCIA PORCENTAJE
Neuropatia periférica 10 21.3
Depresion 8 17
Crisis convulsivas 8.5
parciales complejas )
Afasia 1 2.1
Crisis convulsivas 1 21
parciales simples
Cefalea 3 6.4
Coma 2 4.3
Delirium 2 43
Estado epiléptico 1 2.1
Hemiplejia 2 4.3
ESTA TESIS WD DERE
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FRECUENCIA DE COMPLICACIONES ASOCIADAS

TIPO FRECUENCIA %
FALLA RENAL 6 12.8
SEPSIS 6 12.8
ESTEROIDEA 2 43
EDO DE CHOQUE 1 2.1
OFTALGSII-.OGICA 3 6.4
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