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Cansado de trabajar
fue Adolfo al jardin un dia
y exclamoé con alegria
hoy no quiero trabajar

Tendido aqui sin temores
hablaré de muchas cosas
con estas flores hermosas
no, le dijeron las flores.

En tanto que el libro dejas
y al estudio eres infiel
nosotras formamos miel
que han de libar las abejas.

Venid abejas conmigo,
dijo Adolfo y ellas le oyeron
no podemos, gracias. mil gracias.
ellas le dijeron

El ocio nos causa mal
nosotros deprisa vamos
¥y esta miel que atesoramos
le espera a nuestro panal.




A mi esposa e hija.

A mis padres y'f,he‘rﬁ'l'ar‘nps. -

A mis maestros y compafieros =’

A todos los seres humanos que sienten el
llamado* interior de superarse.

H
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RESUMEN

INTRODUCCION: La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) es. 'una enfermedad
multisistémica de etiologia desconocida, que afecta primariamente mﬁ'§¢ulo, piel y vasos

sanguineos, llevando a lesiones invalidantes del aparato locomotor, a si como a la muerte.

OBJETIVO: Conocer y analizar Ilas caractensuca

epxd‘mxologlcas, clinicas .y

terapéuticas de la (DMJ ) en el Hospital Infantxl del Estado de Sonora.

medlo socnoeconomlco bajo. Todos

manifestaron debilidad - ‘muscula de cin ura pelvnca y escapular, dermatitis clasica

predominando el eritema en hehotroi:o en el 100%. Por lo menos una de las enzimas
musculares determinadas mostro elevacnon ‘encontrandose a la CPK elevada en el 100%
de los pacientes. La blopsna muscu]ar realizada en cuatro pacientes revela hallazgos
miopaticos compatibles. La electromiografia realizada en tres pacientes mostré patron
miopatico compatible. Un paciente mostro alteraciones del transito bucofaringeo, los
cinco pacientes recibieron tratamiento esteroideo.

CONCLUSIONES: El diagnéstico de DMJ se puede reconocer tempranamente en la
mayoria de los casos, empleando los criterios de Bohan y Peters. La vigilancia cuidadosa

y el tratamiento oportuno aseguran un buen prondstico en muchos de los pacientes.




INTRODUCCION

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad inflamatoria idiopatica,
multisistémica, cuya caracteristica principal es el dafio a la piel, muasculos y vasos
sanguineos. ( 1-5)

En 1900 Unverich describe por vez primera a la dermatomiositis juvenil,
considerandola como la variante principal de una miositis cronica. (1) En 1960 Banquer y

col. Realizaron una investigacion histopatologica donde encontraron que la DMJ incluia

un grado mayor. 'de mﬂamacxon y trombosis vasculares, que otras miopatias inflamatorias.

En 1975 Bohan Y Feters propusieron los criterios para definir este diagnostico, los cuales

aun son mlgentes ) En 1992 Batten describid los rasgos histopatologicos clasicos de la

;DMJ en un estudlo postmorten. (8)

La DMJ se consndera una miopatia inflamatoria idiopatica, como se describe en la

cIasnfcacxon de‘Pearson modificada por Cassidy Et Al. (9) Cuadro No 1

Cuadro No 1

Clasificacion de la miositis

- inflamatoria idiopatica

Tipo

I .. Polimiositis tipica -

I1 ' ‘Dérmatomiositis tipica .

‘I %+ Dermatomiositis o pohmxosms con malignidad
- IV, i :Dermatomiositis juvenil

Ve-mas - Rabdomidlisis aguda e

VI "jPollmlosms con s_]ogren oys 'drome de sobreposicion

_Cassidy Et Al Pediatric lih'eumatology,wsn

T T T T ————



La DMIJ presenta una incidencia del a 6 casos por millon de habitantes,
considerandose a la raza negra , sexo femenino los mas afectados, con una relacion de
2:1.(1-6) La edad en la que predomina es entre los 5 y 14 afios, con un promedio de 7
afios y una predileccion por los meses de primavera y verano.(5) Representa el 9.4%% de

las enfermedades reumaticas en la edad pediatrica.

A diferencia de lo observado en adultos, no se ha sefialado la coexistencia de cancer.

( 6,) La mortalidad es de 3-7% aproximadamente.(3,6)

’fecclosos medicamentos, sustancnas : toxxcas y fenémenos

col.(1)







Cuadro No 2

Manifestaciones clinicas L I

Manifestacion Porcentaje -
Debilidad muscular proximal 100% .
Eritema en heliotropo . 86%: .
Mialgia .86% -,
Hiperpigmentacion cutanea 82%
Papulas de gottron L ET2.7%

Edema palpebral
Artralgias

Fiebre

Disfagia

Calcinosis

Fenémeno de Raynaud

[

supenores adquneren una {

heliotropo *’ asocxado a e ‘ema penorbxtano y facml La pxel en los nudillos de los dedos

puede ser hlpenroﬁcaVo rojiz pahda y'mostrar mas adelante bandas acrémicas * ¢ signo de

gottron’’, a menudo tamblen se observan en codos, rodillas y maléolos internos. Otras

manifestaciones . constder das " inespecificas son : Telangiectasias, poiquilodermia,

hlperplgmentacxon hlpo gntécién, fenomeno de Raynaud , fotosensibilidad, alopecia

eritema en’




La calcinosis se presenta en un 30-70%  y es de 2-3 veces mas frecuente en niiios que

adultos, aparece en sitios de traumatismo en forma de placas subcutaneas, nédulos

musculares y articulaciones; se relacioné on ravedad y cronicidad.(16,17,18)

El edema localizado es comun, pero 1 nasarca» es ‘infrecuente(14), la enfermedad

pulmonar mterstxc:al es una complncacno' ‘fatal, ef'o}'a'fonunadamente es rara en la edad
pedlatrlca (]9) “ .

la

disfagia’ como . resultado de

especxﬁcxdad', de 45 9’7% y 9.,%

resp‘écti\f‘éme‘_nt -(7) (¢ Cuadro No 3):

- CuadroNoS i

Criterios diagnosticos de la DMJ -

- 1 Entema caractensuco :
I ~Deb|lldad ‘simétrica en musculos proximales de

cintura escapular y p€lvica

111 Incremento de las enzimas provenientes de musculos
v Cuadro histolégico de musculo
A" Cambios electromiograficos: miopatia inflamatoria

Bohan y Peters.N Engl J Med ,1975.

| FALLA oo [




Dalakas en 1991 considerd que el diagndstico de la DMJ es definitivo si ademas de la
debilidad muscular, enzimas elevadas y patron miopatico en la electromiografia esta

presente la lesion cutanea, atin cuando la biopsia muscular se encuentre negativa.(21)

El diagnostico diferencial se hace con un gran numero de padecimientos
neuromusculares que afectan en el infante, de los que podemos mencionar: Poliomielitis,

miastenia graves, Guillain Barré, etc Pero quiza el mas cercano es la polimiositis.(5,22

En 1960 uno de cada 3 nifios con DMJ fallecian , actualmente la mortalidad ha
disminuido a 3-7% aproximadamente, debido al uso de esteroides.(5,8)

El uso de prednisona por via oral a dosis de 60mg/m2SC/dia durante las primeras 6
semanas, posteriormente la dosis se reduce lentamente por un periodo de 10 semanas a

razoén de 1mg/kg para cada tercer dia. Si_existen indicios de mejoria se reduce la dosis a

razén de 5-10mg cada 3 a 4 semanas hasta la dosis minima posible que permite el control
de la enfemedad.(8,9,1

musculares retornan al

7.21, 23)La predmsona resulta eficaz cuando las enzimas

normaJ Yy persiste asi durante la reduccion

progresiva de los esterondes ‘auna 1 ncremento de la fuerza muscular generalmente

esto suele ocurnr alrededor de los:3 meses’de tratamnento 3)

Si la predmsona no proporctona mngun beneﬁcxo después de 3 meses de tratamiento

con dosis elevadas se: debe, dsmmunr la dosxs Yy conjuntamente iniciar con un

inmunosupresor © “‘metotrexate azanopﬁna, cnclofosfanuda, ciclosporina A >’.(21)
INDICACIONES PARA EL USO DE INMUNOSUPRESORES:(8)

1.-Necesidad de una terapéutica que disminuya efectos colaterales y
complicaciones de los esteroides.

2.-Recaidas al intentar disminuir la dosis elevada de esteroides.

3.-Actividad persistente de la enfermedad que requiera mas de 10mg diarios
después de 6 meses de tratamiento.

4,.Afeccion rapidamente progresiva.

5.-Vasculitis extensa.

6.-Falta de respuesta al tratamiento con pulsos de metilprednisolona.




El uso intravenoso de metllpredmsolona ha mostrado beneficio en pacientes con vasculitis

cutanea y g,astromtestmal cuya dosis es de 30mg/kg" maxima ‘de ]gr_ dlaqamente por 3

'dlas consecunvos'(si o, 3)

psncologlca para dlsmmuxr Ia ansiedad tanto al paciente como a'su famxl




OBJETIVO

CONOCER Y ANALIZAR LAS CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS
CLINICAS Y TERAPEUTICAS DE LA DERMATOMIOSITIS JUVENIL

EN EL HOSPITAL INFANTIL DEL ESTADO DE SONORA
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MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes del archivo clinico en forma retrospectiva, descriptiva,

observac:onal de pacxentes ingresados al departamento de medicina interna del Hospital
Infantll Del Estado de Sonora ( HIES ) con dlagnosnco de DMJ en el periodo

evaluac:on chmca Yy la respuesta al tratamiento se efectud de manera periodica.

Los laboratonos que ‘se incluyeron fueron: Biometria hematica (BH ), velocidad de

sedlmentacmn glbbular C VSG ), proteina C reactiva, determinacion de inmunoglobulinas

sencas factor reumatoxde ( FR ), anticuerpos antinucleares ( ANA ), células LE. Los

niveles. senéos de enzxmas incluyeron la CPK, deshidrogenasa lactica ( DHL ) aldolasa,

transammasas h atlcas (—TGO y TGP ). Entre los estudios de gabinete se realizé la serie

esofagogastr duodenal la electromiografia, ademas de biopsia muscular y cutanea. Por

altimo ' se anahzo el tratamiento utilizado. Todas éstas variables recolectadas en un

formato tipo * - machote

La orgamzacnon y anahsxs de los datos se presentan utilizando los elementos de la

estad:stlca descnptlva




RESULTADOS

EPIDEMIOLODIA

Todos los pacientes reunieron datos suficientes para el diagnostico deﬁnitivo de DMJ ,
basado en los criterios de Bohan y Peters. De los cuales tres ( 60% ) pertenecneron al
sexo femenino y dos ( 40% ) al sexo masculino, lo que da una relac:on de 1.5:1 en la
incidencia al sexo. La edad de presentacién varié entre 6 y 13 anos con un promedio de
9.5 afios. Cuadro No 1 ’

Cuadro No. 1

SEXO Y EDAD =

~ EDAD

PACIENTE.
1.2 11 afios
2 6 afios
23 6 afios
4 13 afios
s 8 afios

La DMJ en nuestra institucion tiene una incidencia de 0.5 por cada 1000 ingresos a la
sala de medicina interna y representa el 3.4% de las enfermedades reumaticas de la
infancia, siendo superada por el Lupus Eritematoso Sistémico (30%) y la Artritis
Rerumatoide Juvenil (57%).




El tiempo de evolucion previo a la primera consulta fluctia desde un mes hasta dos

afios, concentrandose la mayoria entre 1 y 6 meses de evolucién. La estaciéon del afio que

redominé en nuestros pacientes fize en el periodo de verano tres pacientes ( 60% ) y dos
P P

en otofio ( 40% ).

El medio sociocecondomico bajo fue registrado en cuatro pacientes ( 80 %) y

tinicamente uno, fue perteneciente a la clase media. ( Cuadro No.2)

Cuadro No. 2

Epidemiologia

Paciente Tiempo de MSE Estacion-Afio
Evolucién
1 6 meses Bajo Verano
2 2 meses Medio Ototio
3 1.mes Bajo Verano
4 2 afios - Bajo Verano
5 1. mes Bajo Otofio

10




MANIFESTACIONES CLINICAS

Segun los criterios de Bohan y Peter todos los niiios presentaron debilidad muscular y
lesiones dermatoldgicas caracteristicas. La CPK estuvo elevada en todos los pacientes; la
electromiografia realizada en tres pacientes, y la biopsia muscular en cuatro, fueron
compatibles con dermatomiositis.

Las manifestaciones clinicas fueron de inicio insidioso, caracterizadas al principio por
astenia, adinamia, debilidad muscular progresiva, proximal y simétrica de miembros
inferiores y/o superiores y eritema en el 100% de los pacientes. Cuatro pacientes (80 %)

presentaron fiebre, artralgias tres ( 60%), fotosensibilidad en tres (60% ). Cuadro No.3

Cuadro No.3

.. Caracteristicas clinicas de la DMJ ( n=5)

Manifestacion No %
Debilidad muscular 5 100
- Cintura pélvica 5 100
Cintura escapular 5 100
Cuello 3 60
Disfagia 1 © 20
Disfonia 1 20 -
Cutanea 5 100
Eritema en heliotropo 5 100
Papulas de Gottron 4 . 80
Edema subcutaneo 5 100
Edema maleolar 1 20
Eritema malar 1 20
Calcinosis 1 .20
Artralgias 3 60
Fotosensibilidad 3 60
Fiebre 5 100
Astenia 5 100
Adinamia 5 100
TORIS CON | "
FALLA 5 (3 fumJl




DEBILIDAD MUSCULAR

Las afecciones muscular y cutaneas fueron las mas frecuentemente encontradas. La
afeccion muscular fue bilateral, proximal, simétrica y se caracterizd por debilidad
acompafiada frecuentemente de dolor de los muisculos de la cintura pélvica, escapular e
inclusive en un paciente se presento afecciéon de musculos del cuello. Un paciente ( 20% )
presentd disfagia, manifestada solamente como pasajera en la deglucion para sélidos . Un
paciente ( 20% ) presento disfonia aunado a esto mostré debilidad muscular de musculos

intercostales y del diafragma, requiriendo apoyo ventilatorio. Cuadro No.4

Cuadro No.4 .7

Debilidad muscular .

Paciente Cintura Cintura. .+ -Cuello = - Disfonia® - Disfagia
. Pélvica ‘Escapular B : . s
1 + + +
2 + + - - -
3 + + + + +
4 + + < - +
s + + - - -

12




MANIFESTACIONES CUTANEAS

Las manifestaciones cutaneas fueron de diversos tipos. La coloracion violacea tipica
alrededor de los parpados “ eritema en heliotropo *° lesiones atroficas y descamativas
sobre la piel de los nudillos de los dedos “ papulas de gottron’” se presentaron en el 100%
y 80% respectivamente. Se presentd edema de la piel periorbitraria en los cinco pacientes
y solo uno, kpresenté edema de extremidades inferiores. Dentro de los cambios cutaneos

tardios enéontx:amo's calcinosis subcutanea en un paciente ( 20% ). Cuadro No 5.

. Cuadro No 5

Manifestaciones cutaneas

Paciente = - Heliotropo Papulas . Eritema’ o Edema
Calcificacion = 57 TR T e :
Gottron . " Malari ! fnt Penorbxtrano Subcutaneo

1 + s + + +

2 + + + -

3 + -+ - + -

4 + + + + -

s + - -+ + -

o

’YE-‘?IS C ON 13




LABORATORIOS CLINICOS

BIOMETRIA HEMATICA Y REACTANTES INFLAMATORIOS

Todos los pacientes fueron sometidos a examenes de laboratorio de rutina e
inmunologicos. Se encontraron dos pacientes ( 40% ) con anemia normocitica
hipocromica, no hubo alteracién en células blancas, ni en plaquetas. La velocidad de
sedimentacién globular elevada en los cinco pacientes ( 100% ), la proteina C reactiva se
realizd en cuatro pacientes y fueron negativos. ( cuadro No 6 ). Los anticuerpos
antinucleares, las células LE y el factor reumatoide fueron negativos en los cinco

pacientes. La IgG se mostré elevada en tres pacientes ( 60% ). Cuadro No 7

Cuadro No 6

Biometria hemitica y reactantes inflamatorios

Paciente. .. - VSG PCR HB Leucocitos
1 52 - 11.8 7000
2 50 - 11.5 8600

3 40 - 10.6 9500

4 55 - 10.9 6900
5 28 - 13 10600 -

Cuadro No.7:

Datos inmunolégicos i

Paciente ANA FR .. LE o IgM
1 - - - o4
2 - - - 124
3 - - ‘- 407 161
4 - - e 580 4 2100 165
5 - - - 160 - 1220 130

14
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ENZIMAS MUSCULARES

En relacion a las enzimas musculares se mostro que la CPK elevada en el 10025 de los
pacientes. La TGO se elevé en tres de los cinco pacientes ( 60% ), la TGP dos de los
cinco (40% ), la DHL. Igualmente presenté elevacion, en los dos Gnicos a los que se
midieron ( 100% ). La aldolasa se logro tomar en cuatro pacientes encontrandose elevada
en 3 (775% ): Cuadro No 8.

Cuadro No 8

Enzimas séricas

PACIENTE ~ TGO. ... TGP .. - "DHAL ... _.CPK. _ .~ ALDOLASA

163 i T

I 4100 S e,
2 61 22200 000 15.7:
3 274 24000 ‘3000 3.0
4 40 - .20 R C 84 2:.250.0
s 198 i 1290 UBE9 1400 v o 15000

TESIS CON
FALLA DE 02BN | .
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ESTUDIOS DE GABINETE

La electromiografria se realizdo en tres paclentes Y mostro patron miopitico compatible

en los tres. La biopsia“ muscular efectuada en ~cuatro pacxemes descnblo hallazgos

compatibles en los cuatro pacxentes. :
Ademas a dos pacnentes se les reallzo una serie; esofagogastnca, la cual mostré en uno

de ellos alteracxon del transnto bucofanngeo . Cuadro No 9

_Cuadro N09 )

Estudidé de éabiriete v

Paciente 2 SEGD iy U EMG L Biopsia Muscular
1 - . Patron -
LT - miopatico
2 normal .77 7 Patréon Compatible
CisleE oo miopatico
3 - Patron Compatible
o miopatico
4 Alt.del transito
bucofaringeo - Compatible
5 - - Compatible

16




TRATAMIENTO

Tratamiento: Los cinco pacientes fueron tratados con prednisona, la duraciéon del
tratamiento en ninguno sobrepasa los 18 meses . En la actualidad uno de los cinco
pacientes aun recibe prednisona. ’

La respuesta al tratamiento en general fue buena , los factores adversos GUnicamente se

describieron en un paciente y fue fascies de luna llena e hipertricosis. ( Cuadro No 10.)

Cuadro No 10

Tratamieni_o .
Paciente - - Tratamlento CPK: - CKK :
( Ingreso ) ( 6 meses despues )
1 Prednisona 4122 ) ;‘68‘ .
2 Prednisona 220 230 .
3 Prednisona 3000 50
4 Prednisona 84 . 25
5 Prednisona 120 85

Dentro de las comphcacnones se encontré la presencia de calcinosis en un paciente y

otro mostré bronconeumoma con utilizacién de traqueostomia.

17




DISCUSION

La DMJ es una enfermedad inflamatoria de afectacion multisistémica, cuya
caracteristica principal es el dafio a la piel y muasculo. La caracteristica clinica mas
importante es la debilidad muscular, la lesion dérmica clasica e histologicamente es el
infiltrado inflamatorio en vasos y musculo esquelético (4,19,21). La DMJ es poco
frecuente en la infancia. En nuestro hospital encontramos unicamente cinco pacientes en
los 23 afios de su existencia, que representa una incidencia de 0.5 de cada 1000 ingresos a
la unidad de medicina interna. En otras series se reporta una incidencia de 1-6 por millén
de habitantes. En Estados Unidos, Europa, China encontraron afectadas a las nifas en
mayor proporcion , con una relacion 2:1 (5), en nuestro estudio la relacion encontrada
fue de 1.5-1, mismo a lo reportado en el Hospital Infantil de México en 1994, La edad de
presentacion varia entre 6 y 13 afios, con un promedio de 9.5 afios, lo cual concuerda con

otros reportes (1 6)

Todos los pacxentes mostraron debilidad simétrica de misculos proximales y eritema
en hehotropo que’'so ensncas indispensables para establecer el diagnéstico. Todos

los paclentes reumeron al menos cuatro de los criterios de Bohan y Peters (7).

El entema en hellotropo se presentd en el 86%% en un estudio del Hospital de México,

en nuestro estudlo e 1 100%. Las papulas de gottron se observan frecuentemente. Faure

y cols las encontraron en el 85% de los casos, mientras que el grupo de Burgos y cols y el
nuestro estuvo ‘en 7.a S‘V y '80% de los pacientes respectivamente.(2,4) Otras lesiones

cutineas mas graves sor s ulceras por necrosis a consecuencia de vasculitis, en nuestro

estudio no se encontraron.(S) Con respecto a las manifestaciones articulares tres pacientes

( 60.%.) presentarkn glas. Las artralglas estan presentes en un 30-60% de los

evolucion lenta_‘ Dentro de las manifestaciones gastrointestinales, la disfagia es el sintoma

18
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mas frecuente, como resultado de la inflamacion y atrofia del masculo esofagico.

En nuestro grupo de estudio la presentaron tres pacientes ( 60% ) , muy similar a la
encontrada por Reynes-Manzur y col. (1) Durante la enfermedad aguda debe prestarse
atencién a una ventilacion adecuada. Ocasionalmente la debilidad es tan importante que
puede requerirse asistencia respiratoria, aunque los problemas respiratorios ocurren en 1/3
de los nifios severamente afectados, raramente es requerida la traqueostomia.(1) En
nuestro grupo un paciente presentd disfonia que requirido apoyo ventilatorio y
posteriormente traqueostomia.

En cuanto al laboratorio, la VSG se mostrd elevada en el 100%, situacidon semejante a
la encontrada en la serie de Miranda y Carballo con un 80%.(24) La PCR se encontro
negativa en el 100%, semejante a la encontrada en la literatura mundial. Las enzimas
séricas ‘¢ CPK, aldolasa, TGO y TGP *’ son de gran ayuda para el diagnostico. El muasculo
estriado abunda en enzimas y en las miopatias inflamatorias, la lesion como consecuencia

de la dxsrmnucn n del nego o por citotoxicidad inmunitaria directa, hace que se liberen

enzimas de

arcopl sma y pasen a la circulaciéon periférica. (5) Tanto la CPK como la

(60%)

Las caractensucas de la EMG son “las fasciculaciones en reposo, irritabilidad en la

cion de la aguja y descargas de altas frecuencias anémalas’® que dependen de
colocar el electrodo en areas de inflamacion. La EMG representa un criterio de Bohan y

19




Peters y en nuestro estudio se realizé en tres pacientes, mismos que mostraron patrén
caracteristico. Los signos histopatologicos de la inflamacidon cronica de miusculo, al
igual que la EMG, se presentaron en el 100% de los pacientes, igual a la observada en el
grupo de estudio de Faure-Fontanela y col.(4)

La introduccién de los antiinflamatorios esteroideos han revolucionado el tratamiento y
prondstico de los nifios con DMJ.

Todos los pacientes recibieron inicialmente Prednisona a las dosis habituales ,un
paciente recibié por 3 dias bolos de metilprednisolona. En general la respuesta fue
satisfactoria, coincidiendo con los resultados de otras series.

Co’n"el uso de esteroides, el apoyo de otros inmunosupresores, la gammaglobulina

mtravenosa., ﬁsnoterapla cuidados locales de la piel y proteccion contra la luz solar se ha

.dlsmmunr los indices de mortalidad global desde un 33% hasta un 7%

as. pronto posnble ya que con los progresos de la ﬂsxoterapla y

algunos tratamnentos_h -es*ﬁpos;ble disminuir muchas de las consecuencias de la

enfermedad

TRSIS CON |
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CONCLUSIONES

o La dermatomiosistis juvenil, continda siendo una entidad poco frecuente en

Pediatria

o El diagnostico de la DMJ se puede reconocer tempranamente en la mayoria de los

casos

o La etiologia aiin continua desconocida.

0. Con los progresos de la fisioterapia y algunas tratamientos médicos, se disminuyen

muchas de las consecuencias de esta enfermedad.
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