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RESUMEN 3 

Introducción: La dcr1naton1iositis juvenil (DMJ) es una 111iopatia inthm1atoria 
111ultisistén1ica de etiología incierta que afecta 111úsculo estriado. piel y tracto 
gastrointestinal~ clinicmncntc se n1anificsta por debilidad 111uscular y lesiones dérn1icas 
típicas. para su diagnóstico se utilizan Jos criterios de Bohan y J>ctcr. Dentro del 
tratan1icnto se cn1plcan corticocstcroidcs.. drogas citotóxicas y en ocusioncs 
inn1unoglobulinas así .. con10 rehabilitación. 

Objetivo: Describir las características clínicas • scrológicas y respuesta a los csquc111as 
de tratarnicnlo cn1plcados hasta el 1110111cnto .. en los pacientes con DMJ del servicio de 
rcun1atología pcdiútrica. 

Pacientes y rnétodos: Se incluyeron pacientes con DM.I definida de enero de 1997 a 
junio del 2003: se realizó 10:1 recolección de datos en un fonnato el cual incluyó: datos 
·gcnen.1les de los pacientes. antecedentes hercdofmni 1 iarcs. fecha de diagnóstico y tic111po 
de evolución de la cnformedad. características clínicas: debilidad n1uscular. presencia o 
ausencia de rnialgias. artralgias. fiebre. hdiotropo. Güttron. eritcnu1 facial. calcinosis y 
tCnó111cno de Raynuud. características serológico:1s: CK. DI IL. TGO y TGP. reporte de 
clcctro1niogralia y hiopsiu rnuscular. Para ev~1luar c:I tratarnicnto si: considero:aron ::! 
csquc1110:1s: Tx 1 el cual incluyó prednisona + 111etotri:xato y Tx 2 prcdnisona + 
111ctotrcxuto + ciclospnrina. tie1npn en que alcanzó la prirneru n.:1nisió11 • fi:cha y tii:rnpo 
<.k la pri111era n.:caida y focha y tie111po de la segunda ren1isión. Se e1nph:ó estadistico.t 
dscriptiva. t de stuc.Jcnt para las vario.1hks continuas n U-rv1ann \Vhitncy paru 1ncdicioncs 
no p;1rmnétricas. Chi-cuadrada o prlh:ha cxrn.:ta de Ficher paru variables cah:góricas. 
Las vario.thh:s que resultaron signilicativ;1s en el análisis hivariado ft.1cron incluidas en cl 
anúlisis 111ultivo.1rio.ldo para obtener las \'ariables prC"dictoras de C"volución. Se consideró 
signi licativo.1 una P < 0.05 a dos en las. 

Resultados: Se analiz;iron 35 pm:h:ntes de los cuales 24 fueron 1nujcn:s y I 1 ho111hrcs 
con uno.1 n:lación tv1/l I 2.1: 1. lu cdo.1d pro1nedio de inició fuc 7.26 mlos. el tie1npo dC' 
evoluciún pronu.·<lio dc -L88 111cses con un tic111po de scgui111iento de 41 111cscs: el 1001Yl1 
de los pacientes prescntó algún grado <le debilidad 111uscular. seguido por el signo de 
(iüttrnn en el 881!-íi. critc1na lhcio.11 t:n cl 861!-~, y heliotropo en el 831Yo. El 96º/ti de los 
po.u.:icntcs elevaron DI IL. CK en t:l 801Vti. TGO en cl 791

!-'í1 y TGP en cl 721X1. la 
clcctro111iogralia SC' repurtó con patn.'111 rniopútico en el 6::! 1X1 y la biopsia 1nuscular con 
111iopatía inllmn:.lloria en cl 831Vt •• vi:intidns p:.1ch:ntC's prcsentaron enfennl.!dad leve y 1.3 
ent'C-nnc<lad gravi:. El Tx 1 lo recibieron 19 pacientes y el Tx 2. 16 observando que el 
84 1!-'~1 vs 56'Y., alc:.inzó rctnisión con un ticrnpn pro111cdio dc 14.69 vs 9. 78 nlescs 
respcct\'atnentc. 

Conclusiones: l~I dio.1g.nt.'1stico ten1pra110 y el trata1nic1110 con1hinado son ncccsarins para 
alcanzar un:.1 re1nisión tcn1prana y evitar fOnnas gruvcs <lc la enfern1c<.fa<l. 
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INTRODUCCION 

La dC11T1alomiosilis juvenil (DMJ) es una cnfcnnedad poco frecuente,. no tenernos por lo 
tanto datos estadísticos sobre evolución cJinica9 scrológica y respuesta al _lTatamit..'Tlto en 
C<.lnjunto a nivel mundial. Se han n...,,ortado caractcristicas clínicas t..art- estudios 
descriptivos -ás{ _como respuesta con rnonotcrapia a base de mctotrcxatc u otros 
citotbxicos y ganunag)obulina. Sin embargo no se han lJegado ha establecer no1TI1as para 
el trntamiL~to en base a lns características cJinicas iniciales. 

Debido a esto el servicio de Rcumatologla pediátrica del HGCMNR se ha propuesto 
estudiar n su ¡x>blación con DMJ para nonnnr In conducta a seguir c..-n el trutumicnto de 
acuerdo a la presentación clínica inicial y camctcristicas scrológicas en su c:;ii..-pcricncin c...-n 
el servicio durante de 6 uños. 

~;·WCi\rJ ----: 
t'ALU D~ OI:UGBN 
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ANTECEDENTES 

La dcnnatomiositis juvenil es una miopatía inflntnlltoria 1nultisistémica, de etiología 
incierta con inflamación no supurutivu que afecta músculo estriado,. piel y tructo 
gastrointcstinul sccWldnrio a vasculitis por depósito de complejos inrnun<..-s y severidad 
variable que se presenta en menores de 16 años. En el 3% de los nií\os se presenta con 
lesiones dérmicas sin rniopatfu, clasificándose como amiopática. 1

• 2.. 3 

En 1887 fue descrita por 4 diferentes investigadores~ Unverricht introclu.jo el ténnino de 
dcnnatomiositis al aclarar las manifCstacioncs cutáneas y musculares de In cnfcnncJ.ad 
refiriendo que no siempre es fatal pero tiene W1 pronóstico pobre,. en 1912 Butlc11 public-..ú 
las pritnerns descripciones histopatológicas postmortcn de la cnfc:..nncdad, Pc.arson <..-n 
1966 dividió la enfermedad de nifios y adultos,. Wcdgwood en 1953 rcvis.u el tratantiL·nto 
u base de corticoestcroides9 Cook en 1963 rccon1icndn dar trnturniento con otros agc..~tlc...-s 
reportando 15 muertes de SO niños y Sullivan en 1972 mnnificstn In in1portancia de dar 
dosis altas y tratamiento u largo pluzo.4 

En 1:1 actualidad existen n1iis de 20 c1asiticucioncs pum las miopatias infl.mnntorias 
i<liopáticas sk"t1do In n1ás reciente la de Wortmunn.5 

Tabla l. Clasificación de n1iopatfas inflamatorias idion1áticas 

l\tiop¡.1tias lnfiaanultoria."I 
ldlopáCka.OJ 

Polimios.itis 

IA.-nnatomiositis 
Ikm\atomiositis juvenil infantil 

1'.fiositis a..<oodada. .n o...·nfo...•1·111cdad.:s dd tejido 

l------·-c~~1;~0-,~;,~is-:·"-:~¡~(;:~~~:inc .... .,- ---~--­
·-------~-ti~~~ .. -~~-;-~~~-n----

Otni" l\flopa1tia."1 lnRamata~ 
ldlupáCkml 

Miositis usCh:i•ufa a ~.~i~J¡.,. 

Miusitis osifiCanic 
Miositis lo..:uliz.:.tJa 

1'.1iositis de c~Jula.. ... gigant .... ~ 

S.:o..."llnd.viaN a inf.;,;-ci¡;-¡:;--­
----------s.:;;Utt~;-~C~~¡.; toxi•ia..,. 

--------·~ 

La I::>MJ present.u una incidencia de 0.5 por cud:t 100.000 en EELJU. En gencrJI del 16-
20% dl! los pacicntL"'S tienen inicio en la inlhnciu~ pl"cscnta unu distribución him1.xfol con 
cdud de inicio 1..~ el prin1cr pico entre Jos 10 - 14 años con un pl"omcd.io de 7 años y una 
..-elación Mil J 1.4 - 2.7/l ~el segundo pico se ref>'.1rta entre los 45 - 64 años. La n101"hilidad 
de esta cnfcmu.xfad no c...~ta bi1..~ definida pero incluye lirxldislrofia parcial~ culcilicacioncs 
putolúgicas e hipertensión~ la usociacitln con malignidad es l'i"ccuL-nlc c...,-i adultos con 
dcnnatomiositis pcn.l no t..~ niiios. 1· 5· 6 

l..a causa de lJMJ t..~ multiltlcto..-ial .. algwms c...~tudios sugieren un con1pdnt.."T1te autoirnnunc 
con lcsi<.·ln prin1aria a nivel de la célula cndotclial. Se ha obscrvndo que la inrnunidad 
celular se encuentru dirigida contra antígenos rnu..-.;culurL"'S asi ~1010 Ju pn.:scncia de 
COmpJcjus Ínn1Unes. f.)cntro de la pulop.éOc..."SiS ÍOtl.TVÍl."tlC la pro<.fUCCÍÓO de UflU linfotOXÍna 
la cual cuusa 01..~rosis muscular y la cxprc...~ión de n1olécuJns de histocon1patihilidad e · · • 

TF.SiS CON 
"FA111\ DE 01\í.GEN 
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J en células musculares las cuales no se cx-presan normalmente. También se n.~porta una 
disrn. .. ~ulacic.ln de apoptosis en las miofibrillas secundarias a una sobrccxprcsión de bcl-2 
proteína la cual se refiere como evento inicial y de mantcnimit..~to en la cnfcrrnt"X.lad 
nuxliada r><.:>r con1plcjos inmunes~ se han identificado inmwiog.Iobulinas ( lg< i e l~.M)~ 
complcmc..~to (C3) así como complejo de ataque de mcmhn1na (C5 -9) c...'71 la panxt del 
V"Jso del músculo esquelético~ clcv..ición sérica de IL - l., IL - 2 e IL - 2H:. IFN g.;un.a. 
FNT alfa durante miositis activa .. uwncnto de moléculas de adhesión inlrucclular t 
(ICAM - 1) .. elcv-Jción de los niveles plasmúticos del fhctor VIII. fihrinopéptido conul 
cvidc-..-ncia de lc..-sión de lu cClula cndotclial .. células mononuclcan.-s las cualc;::: l1hcr..in 
mediadores que inhiben la unión del calcio al retículo sarcoplásmico c-..;u111c.to de esta 
fonna su cc..'lntracción que clínicamente se manifiesta corno debilidad. Mús <lcl 'X)'?;;, e.le los 
paciL~h .. ~ con l:>MJ prcSL"Tllan anticuerpos a antígl.."tlos celulares~ los auticucrpos 
unlinuclcarcs se cncuentrJn positivos entre el 40-80% como ejemplo h ... "'11crnos anti-Mi-2 
asociado cxclusivumcnlc u dcnnatomiositis presente en el 15 - 20% de Jos p.:.1ciL"'l1h.~ sin 
embargo .. en DMJ solo se presentan en el JOo/o .. ll)S anticuerpos antisinlctas.-J (anti Jol. 
anti PL - 7 .. anti PL - 12, anti- Ej. anti - Oj) Jos cuales l..~tiin pr-cscntcs en el 20º/o de los 
pacientes. 

El lhctor urnbicntal como dcscncadt..~antc de la LlMJ también se menciona principalntL"'Tllc 
con inl"Cccioncs por Coxackic,;rus B2 y A-9 .. toxoplasn1osis y hepatitis B .. 1-'' 

La l)MJ tU.miliar l..---S rurJ pero aumL"'llta su frecuencia de cxprL"'"SÍón cWJ.ndo hay fümiliarcs 
con cnfcnncdadl..~ autoinmunes. La pr-csL-ncia de HLA BR y DR3 se cncut..-ntran 
relacionados con DM.I. 4

•
7 

Los pacicntL-s con DMJ usualmente prc. .. ~cntan t..."'ritt.."111a y debilidad muscular. Dcnlro de los 
sintornas constitucional1...~ se rclicrc fiebre mayor di.: 38" C .. disminuch.ln de pt..-su~ ti1tiga y 
anurcxia. La cnfcmu .. 'liad se carnctcri7...a por debilidad muscular proxirnal y !:imCIJ;c,¡1 
siendo más frecuente en n1ien1bros pélvicos~ los músculos ufoctudos 1.M."::J.sionaln1cnlc csl:ln 
cdL-,natosos e indun1dos~ uproximadan1L"tltc el 10% de los niños pn...-sL,-ita afcccit."'" de 
rnúsculc.'l tU.ringco~ hipotüringco y paladar: algunos pulxlcn pn:scntar artritis Ln1nsiloria no 
dcfi . .,nnanlc. 



La fucl7~ muscular es medida en grados según Ja siguiente escala descrita p«.">r la British 
Medica) Asociation 1943.8 

Tabla 2. Grudos de JUcrLU muscular. 

Grado -/o Función Nivel de Actividad 
o o No contrJcción muscular 

15 Contracción no efectiva para n1ovcr articulacion~ 

2 25 Movin1icnto sin gruvcdad 

3 50 Mo'-"ilnil.."llto con gravedad 

4 75 Movimicnh_> cumplctu con alguna n .• "'Sist<..-ncia 

~--------~---- ---- ---------------------- ----------·-' 

7 

La <..'11fcn1c<ln:d cutitnca esta presente en 3/4 purtcs de niños con DMJ .. li1s lesiones son 
patog.nornónicas de cst.a cnfcnncdad. Lus tres rnanitCstuciones n1ús frccucnl<..as ~on 
decoloración C...'11 heliotropo sobre párpado superior .. pitpulas de Gottron y critcrnn. J .as 
pápulas de Gottron se presentan cuructcrístic::unentc sobre J:.1 superficie cxtc...~1sorJ Je las 
articulaciones usociñndosc con critc..."l"lm~ atrofia .. dc...-scarnación~ coloración r~jo-rosado 
con1un<..-s en articulaciones interfhlángicas proximales principalmente.. el c...-ritc..."111tt 
pcriungucal se prc...~cnla del 50 al IOOo/o de Jos pucicntc...-s y se caractc...ari:;.r.u por critcnu:t 
intenso y pn .. ~cnciu de tclangicctasias .. dilutución .. tron1bosis y ht:ntorrugias .. '\.'usculop:1líu 
no inflarnatoria corrclacionm.kt con L'1tfcnne<l.'..u.l crónicu. úlceras cutitncas y c.alduosis. La 
indu.ruciún y el cdcn1:.1 de la piel y tejido subcut:.inco es contún:, un tercio de los pacicntL~ 
presentan fotoscnsibilidu<l. las Ulceras gingivalcs ó bucales se presentan (,,."11 el 10 al 45 o/o 
y son dolorosas. 

La calcinosis definida co1110 c.1 <lcr)(.'>silo <le eu;Jcio en piel .. tejido subcuti111co y rnú..c¡culo 
puede prcscnLUrse cuino placas o núc.lulos subcut.úneos u Jo lur-go <le grupos n1usculures o 
de form:.1 univers:1J:, cstu presente en el 40% de los p.ucicntcs:. puede d.ur dolor con 
ulcernciún superficial y resolverse con el tientfX:>. 

L .• a vusculitis ·visccr:.11 ocurre en la rninoria de los niños .. tiene lUl pobre pronóstico y se 
present:.t ct."rno dolor <liftL"iO~ p:.u1cn.~.1titis. n1clcna .. y hcnuttc...'1nésis. A nivel cardiopuhnonur 
se c:1ructeri7.:.1 por un n1unnullo no especifico y can...liorncgalh1. puede ó no presentar 
ultcrución en el clectrocurdiogn1n1a .. clínicitm(...'11lc se 4..'11Cuentra n1iocnrditis ngud.a y 
trustnn1os en la conducción_ El fem .. 'lllt4..~lo Je Raynaud es poco comtin c...-r1 l~MJ 

dcscribiCndosc entre el 2 y l S'X •. Ja lipoJistrotiu definida conto distninución del tejido 
subcutáneo es n1ás frecuente en cura prc...-sc...~ti1ndose en el 20% de los pacicntL-s:. otros 
<latos descritos son hirsutisn10,. :.1cuntosis nigric.ans. alargmnientu de clítoris, 
hcp:.1torncgalia~ resistencia a l:.1 insulinu e hipc.:rtrigliccridcrniu. 1

• 
6

• 
9

• 1° 
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La lesión patológica involucra músculo estriado,. piel y tracto gas~intestinal. Sin 
embargo Ja intensidad de la cntCnnedad puede o no correlacionar con lc.lS hallazgos 
microscópicos. 

• Músculo esquelético: Las fibras musculares caractcrísticamc..-nte dctnucstrnn grupos de 
atrofia o necrosis en In pcrifcrin del fuscfculo;. esta rnioputía pcrifascicular es 
curnctcristica de l)MJ y se asocia n capiluropatia no inflamatoria;. otros cambios no 
específicos incluyen: disrupción de míofibrillns y sistemas tubuJarcs. migración nuclear 
central. núcleo prominente y busofilia_ La degeneración y regeneración pueden ser 
obscrv.uclas concomitnntcmcntc;. In nutyorln de las biopsias musculares contienen exudado 
influ1ru1torio sic..ando las células inflamatorias involucradas: linfocitos T. células 
rnononuclcurcs localiza.das en el pcrin1isio. pcrivascular. septos y fascículos. 

En la 1nicroscopiu de luz se demuestra dcgcncración focal de las miofibrillas. masas 
citoplf1smicas. desorgani.7...ución de surcóm<."TOS, disrupción de la linea Z,. dcsorgani7..ación 
de Ju mc...'"TTlbruna busal capilar. unonnalidndes <.n la rnitocondriu y aumento en la 
fonnación de vacuolas. La fo.se de rcg.t.~c..."111ción es dependiente de mioblástos 
ntononuclcurcs ck.-rivados de células satélites~ lu caractcristica de <.-stus fibras es su 
cont< .. ·nido alto en enzimas oxidutivus y su actividad uun1cntudt1 de fosfatasa ulcnlin.n. 

Por inmWlofluoresccncia se dc."tnucstra lu pn .. -scncia de innn.anoglobulinas en Ju mC111brana 
del sarcolema, CD8+, aberrante sobre-expresión de moléculas de clase 1 y ll así como 
ntoléculas de adhesión ( ICAM - 1) en fibras 1nusculan .. ~. 

Se u observado la presencia de calcio en las fibras mlLc;;.cularcs dañadas. 

Vasos sanguíneos: La DM.l '--~ cunsiderJda primariamente como una vusculopalíu 
sistCn1ica~ la vusculitis nccruti:r....antc n .. ~ulta del depc.\sito de con1plcjos inmunes afectando 
arteri(.llas .. capilan .. -s y vénulus del ntüsculo L~triudo. tructo gastrointestinal. piel y tejido 
subcutáneo. 

Copilares: Se observa oclusión 1nicrovusculur e infurto sin. cinbargo,. no son 
L~pccilíeos de J~MJ pm .• -s se hun descrito en otras cnfi ... -rrncd.udc...-s del tejido_ cont.~tivo,. 
infeccionc...~ y tumores. -

Artc..."J"ias: Es una vasculitis secundaria u con1pl~jos inmunes ufcctundo lus · nrt<..Tins 
nnL,..cularcs de pequL~1o calibre provocando sccundariumc..."tltc infurto del músculo. Se 
ohscrva <lL"'f>Ósitos de inmWloglobulinus (lg.M e Jg.G) y C3 en lus v<..~us pc..-rimisinlcs. 

Venas: Se encuentra intiltrJdo de células rnononuclca.rcs peri vasculares e inlnlrnurJI. 

T~iido conccth·o: No se sabe bien sobre In uutoinrnnunidud del t~ido conectivo y la 
colúgcna::. sin <.'"lnl'l¡lfgo se conoce que el n1úsculo contiene colltgcn.a tipo ( y 111 
fundatncntuhncntc c..~ el cndon1isio y pcrin1isio. la mcrnbruna busul contiene colág<..'"11.U·tipo 
JV y los V"JSOS sanguíneos pequeños tipo V. 
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• Piel: Los cambios cndotclialcs y capilares son sem~jantcs a los presentes en el 
n1úscu)o,. pueden demostrar atrofia epidérmica .. degeneración liqucnificada de células 
basales. dilatación vascular e infiltración de linfocitos en la dérmis. Las pltpulas de 
GOttron son una vasculopatíu con d<..j>Ósitos de n1ucina e infiltrado mononuclcar difuso 
sobre tu dermis e hipcrpJusia epidérmica~ sales de calcio. hidroxiaputita o fluroapatita son 
idcntificndas en In piel. tejido subcutáneo y planos intcrfascialcs del músculo. 

• Gastrointestinal: Puede ocurrir pcrfordción o u]ccracilln secundaria a vasculopatfa 
localizada a músculo estriado. la hepatitis y pancreatitis son ex-trcmadamente raros y la 
ht ... ~1tomcg.alia y linfildcnopatía ocurren en el 5% de los niños. 

Corazón: Puede describirse carditis con áreas de necrosis y fibrosis. 1• 11 

Para rea tizar el diagnóstico de DMJ se utiti?..nn Jos criterios de Bohan y Pctcr pubticudo.'i 
por primero vez en 1975 los cuales son: 

L- Debilidad n1usculnr sin1étricu de los músculos de la cintura escapular y pélvic1l; de ]os 
flcxorcs anteriores del cuello, que progresa en sernnnns o meses con afección .de los 
n1úsculos respiratorios. · · 

,e~·; ' 

2.- Biopsia 1nuscular con de1nostrución de necrosis de las fibras tipo l.y ~r,··ra·S,OCilos, 
n.""gcncrución con busofiliu, vcsiculns snrcolémicns de los núcleos grandes y .ri.uclcolos 
pron1incntcs~ atrotin con distribución pcrifusciculur, variación en el tamaño C<infiltrudo 
inflLJn1atorio~ con frecuencia pcrivasculnr. ·· ,-

3.- Elevación sérica de las c117_in1as muscularc..as, c..-n particular la crcutinincinasn y con 
frecuencia la aldolasa, aspártuto uminotmnsfcrusa, alnnino uminotrunsfernsa y- la 
dL~hi<lrogcnasu lúctica. 

4.- Triuda clectromiog.ráticu de: 1 - potenciales de unidadt..as moton1s pc.1lili:isic.as de C<.'>rta 

durJción y amplitud pequcñu denominadas unidades miopáticas, 2.- demoslnlción de 
irritubilidad por inserción~ tihrilacioncs y ondas positiv--Js prc.1nunciadas y 3.- descargas de 
ulla frecuencia. bi:l'...arn1s de inicio y suspc..~sión súbitas dL'"tlominudas descargas "" 
seudon1iotónicus·· 

5.- [)alos dcrmutológicos con10: coloruch.ln violácea de los párpados (párpados en 
heliotropo ) con edema pcriorbitario~ dennutitis eritcmatot.."Scamc.1s.a t...,¡ el dorsc.1 de las 
n1am."tS ( sobre 1'.xlo en Ja piel (.1ue cubre las aniculacioncs metacaqx..,t3.1ánp.icas e 
intertühing.icus proxirnalcs~ signo de Cii.\tron) y atCcción de rodillas .. e<.'>dos y maleolos. 

Estos criterios abare.un las siguientes catcgorias diug,rulsticus: definida 3 o 4 criterios (más 
lt...~iont...~ dém1icus). pruhahle 2 criterios (más cxnntL~a) .. posible un criterio ( más lcsiont..-s 
Jénnicus}1 

• Enzinms ntLL<;ctal.arcs: Los niveles séricos de cnzinuts mtL-;.cularcs sarcoplitstnicus son 
in1portuntL~ p.ara el diugnóstico y n1onitori7..ación de fo. tcrupi:.1 efectiva. Est:.1s son 
crc.atinincinusa(CK), .aspurtutc.1 an1inotransfon1s.a (AS1), dcshidrogl..'"llllsa l:.ictica (DI U .. ) y 

--¡ 
TESlS G01} 

11 
\ 
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a)dolasu. El grado de elevación de estas enzimas oscila entre 20-:-40 veces del rango 
normal, rurn vez los niños presentan CK normal en la ID.se aguda de 13 L'"Tltl.-rmcdad y se 
refiere mejoría de estas 3 - 4 semanas antes de la rccupcraci<.ín de la fi.u. • ..-za muscular. 11 

• CK: Catnliz.n In transferencia del gn.apo fosforil de fosfutocreatinin a nclcnosin 
difosfonnto en tu mitocondrin del músculo. cerebro y corazón. En el músculo la CK 
constituye el 20% de In protcfnu sarcoplásmica. Existen 3 isoenzitnas: MM presente! en 
el n1úsculo y miocárdio. Bl3 presente en cerebro y MB prcs<.."tllC en rniocárclio. , 

• Transnminasus: alanino aminotranstl.-rasa (AL'.I) y aspartato arninotra.nstf...-r.isa (AST) 
enzimas mitocondrialcs y citosc..ílicns; catali:zan la tr'J..11sfert..'Tlcia de un grupu anünoácidu 
a cch.'lácido .. L'"S pnx.iucida principalmente en hígado. La AST se encuentra en tudas los 
tejidos y prirnariamt..*Illc en hígado. músculo esquelético, miocardio y riñón. 

• Aldolusu: Pr-cscntc en miocardio. hígado .. corteza ct.Tcbral., riñón., eritrocitos y 
n1úsculo esquelético. Enzinw principal en la canalización en la conversión de l - 6 DF~ 
u DI-U">. Existen 3 isocnzimns: A predomina en músculo. B predomina en hígado y C en 
cerebro. 

• DI-IL: Presente en músculo .. riñón .. corazón., l.Titrocitos .. Cl.Ycbro., pulmón e higack'l. 
Existen 5 isocnzimus l y 2 producidas pñncipalmcntc en corazón y eritrocitos., 4 y 5 
hígado y músculo esquelético y 3 en pulmón. 

• Elcctromiog.n1fiu: Lc.'ls cambios carnctt ... Tisticos reportados son nlÍ<lpatia (awnt..-nto de la 
actividud a la inserción y fibrilaciones) y dcstn.Jcción de las fibras (disminucic.ln t.."'11 la 
an1plitud y durucic.\n de potenciales de acción). Los cmnbios eléctricos de dl.-oen."Ución 
son secundarios a necrosis scg.rnentnria. La vclc.liCic.lad y latencia es normal. 

• Biopsia muscular: Es esencial paru rcali,...ar el diagnóstico., para evuhwr la actividud 
l.-il las rniositis con fulla de respucstu ul tratamiento; uswtlmcntc se rculizu en músculo 
<lcltoidcs o cundriccps. 

• Labon1torio: los hallazgos gc..-nc..'7lllcs son elevación de lu velocidad de scdimcnt.acic.'>n 
g_lobuJur y proteína C rcactiVU los Cuales CC.lITClucif..'lnan COn el gmdo de inflamacic.'>n 
clinicu.. ug.umug.lobulincmia.. clcvución de IgE y tüctor VIII. Los anticucrpc.'ls 
antisintctasu como Jo -1 son pc.1Co frecuentes en los niños llcg.ándosc a presentar t..~ el 
IOo/o. 

• Gabinete: En Jus ru<liogr.ufias: en etapa tt..ainpruna se puede observar aurnl.--rlto de 
t~jiJos blandos a expensas de L~c1na de ntúsculos y tejido subcutáneo~ durante la 
Lwi1tCnncckt.d crónica iucus de depósitos de calcio .. ostcoporosis de huesos largos y 
CUL~os vcrtebr..tlL-S 9 por ultrusonido se observa UUOlL'tlto en lu f..~og.cnicidad de los 
tnlL'lculos int~anu.ulos 9 la rcson~•r:~i1~ n1agnéticu mucst.rJ lu extensión y naturaleza focal 
de lus altcn1c1onL~ nttL'>cularcs. · -

4 • . . 
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JA.*'lltn') del tratamic...*'llto t'llrmacológico se encuentra la terapia con glucocorticoidcs; 
polcnh .. -s anti-inflamatorios e inmunosuprcsorcs. Las moléculas de estcroidcs intcrachJan 
con un TCCl..tJlor glucocorticc.x..-slt..~oidco intrucitoplasmático que migra al interior del 
núcleo en donde se une a la secuencia de DNA (rcspw ... --sta elemental glucorticoidc) aquí 
bloquea la señal para la activación de gcnt...-s de transcripción de citocinas pro -
inllamatorias.. de colagcnasa~ de Jipocortin bloquean.do Ja vía de Ja Jbslblipasa A2 .. 
intcnumpc el metabolismo de ácido arJquidónico a nivel de la mcrnbrdna e inhibe In 
producción de oxido nítrico. Se accpt.u como tn1tamiento de primera linea la prcdnisona 
con dosis inicial 1 - 2mef.K.g/día por un mínimo de 1 mes y disminución paulatina hasta 
llegar u 0.5mg/Kg./día reportándose una normalización de Ja CK en 2 .-8, st..-manas~ otro 
régimen con dosis de 80- JOOmg /dio t..~ días alternos por un periodo de 10 st..amanas. 
otros autores rnam.~.ian pulsos con mctilprcdnisolona en pucicnll .. ~ graves. Se reporta que 
solo el 25 % de los pacientes tratados sólo con cstcroidcs presentan rcsput..~ta clútica 
complctu~ 61 % es parcial y el 38% nonnaliz.aci<.\n de los niveles de CK por lo que t..art la 
actwilic.fad se utiliza combinado con dn"">gas citoh.lxicas. 12 

El inicio de drogas inmunosuprcsorns se basa en la importancia para el paciente de volver 
a su tUnción inicial lo antes posible utilizándose en aquellos pacientes con miositis que no 
n...~ponden a csteroides c.'> que desarrollan efectos secundarios sevt..'Tos~ estas drogas son 
mctotrcxuto (Mtx)~ ciclosporina A (Cyl\)~ u;r...atioprina y ciclufosfllrnida denominadas 
cilotoxicas por prevenir la di'\tisión celular y causar la muerte de estas; actúan 
prcdorninunternentc en células que se dividen rúpidc.'l tal como lintOcitc.lS ·:r. por 
consiguiente tienen un efecto inrnunosupresor y anti-inllnmatorio. La combinación más 
utili7 . .ada PI::>N- ffi'.atioprina sin embargo esta última está sic..-ndo sustituida por mctot.rcxato 
y ciclosporina por presentar menos efectos colatcrnlt..-s en médula ósea y oncogéncsis. 

Mctotrcxuto: J\nitlogo del úcido 14.'>lico .. inhibe la vía dependiente del iicido tlllico al 
hloquca.r principaln1cntc Ja enzima dchidrofc..,Jato rcductusu cvitnndo la convcrsit.ln de 
iicido ti.ílico u dchidrofc."., 1 ico y ácido tetn1hidrofi .. ílico inhibiendo lu sintt..~is del unillo de 
las purinas y pirirnidinas dur~ntc Ju tüsc G y S del ciclo celular. Los efCctos biológicos 
dependen de la dosis utili7.adu. la dosis LTnplcada en rcumatolog.ía t..'"'S 10 - 1Srng./m2 
SC/scrnana c.'> 0 . .3 - O. 6n1g/Kg. /semana. tienen propiedades anli-intlamatorias e 
inn1unrnmprL~on1s ul disminuir Ju lL - t. JL- 6~ IL - 2R .. leucotrit..-no B4 e 
inn1um .. 'lf!,lohulinas. inhibe la proliferación de linfocitos T .. füvorccc la apoptosis y dc1t..~i6n 
clonal de células T activadas. Los et'Cctos adversos se dividen t...-n t. Estomatitis .. 2. 
Supn .. """Siún c.ie médula ósea • ..3. Reaccione...~ alérgicas y 4. Enfermedad hepática ( fibrosis .. 
cirrosis ó folla hcpiltica). lXhido a su mecanismo de acción se necesita la adrninistrución 
diaria de ácido fúlico así como la ingc..."Sta de fi .. .,látos t..~ Ju dicta. 

Ciclosporinu: Péptido cíclico de origen fú.ng.ico que inhibe Ja calcineurina y elimina la 
prolifcrJción nlitógena inducida por células T. Par-..i ser acth.:o requiere de un receptor 
intrucclular (eiclophilin) fom1ando el con1pl~jo ciclosporina - ciclophilin el cual se une a 
Ja calcincurina hloc..¡ucando In trJnscripcic..'ln del gen de JL - 2 .. inhibe In producción de JL -
..3. IL - 4. IFN - g.. füvorccc la apoptosis de células T y Be inh .. ~ficrc t..~ Ju prcsL..-ttaciún de 
antígenos por célulus dcndriticas y células e.Je Lang.L~hans; Jos clCctos tóxicos rcli...-ridos 
son: hipertensión (lihrosis inten>ticiul ú atrofia túhular) y fülla n..,,al .. altt..oanición hepática. 
hipcrtricosis .. hipcrplasia g.ing.ival y parestesias. La dosis t..~plcac.ia en rcurnatolog.ia es 3 -
5mg/Kg/diu:. los factores que lirnitnn su uso clínico son: hipertensión o c]e· ... ución >30% 
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t...~ In creatinina basal~ Jos nivele..~ séricos recomendados van 125 -175 rncg/ml. 

Azatioprina: Droga citolllxica análogo purino.. inhibe la biosíntcsis de purinas e 
intcrconvcrsioncs nucleótidas actuando durante la fase GJ y S. Es rnctahl.,Ji7..ado a 6 -
rncrcaplllpurina ( rnctabolito activo) en hígado y eritrocitos~ suprime Ja IUncibn inmune 
mediada por células principalmL"Tllc B y de monocitos al inhibir el crccimit.....-ilo de células 
·1·., actividad de célula NK, pnxiucción de anticuerpos y cititoxicidad célular mediada por 
a.nticuL-rpos. EfCctos citotóx:icos se observan en médula ósea (supn.""Sión}. hígado 
(elevación de trnnsaminasas e ictericia colestásica}. pulm<ln (neumonitis inte1-sticial) .. 
páncreas (pancreatitis) y piel ( eritema maculopápular) .. la dc..lSÍS utilizada es 1-
Smg!Kg/día incrt .. ~cntando de acuerdo u tolerancia 2- 2.Smg./Kg./dfa. 

Ciclolbsfnmida: Agente alquilante .. dc..~vado de Ja mostaza nitrogenada. Se convierte en 
su metabolito activo (mosta7..a de fosforJJTiina) en el hígado a través del citocromo J>450 
de t...'"'Sta forma se une a Ja guanina del DNA rompiendo el anino de purina., evitando la 
replicación celular. Su acción c..."Tl el sistema inmune depc..--ndc de Ja dosis y durnci<.ln de Ja 
tt...'Tllpia~ actúa en todas las células aún en aquellas que son mitótic.a.mcntc inactivas 
produciendo dc..¡ilcción del tejido linfoide sic..ando más sensible la célula B .. t...'"n niñt-.s u 
d(.lsis bajas se observa disminución sclcctivu en las células T ayudadorJs. C>tro mctabolito 
importante no por su !Unción activa sino por su toxicidad a nivel de la vejiga (cistitis._ 
fibrosis._ cnrcinornu de células transcisionak.~) es la ucrolcina pt.'lr lo que se rccontit...-nda 
hid.r-Jtación adecuada y administración de MESNA intrnvt..-noso paru evitar el contacto dc 
esta con lu mucosa de la vejiga. A dosis bajas nfCcta principalmente inmunidad ccluJar y 
dosis intt..."'ntledias Ja inmunidad mediada por células B. Los efectos tóxicos rcf'Ci-idu:> 
incluyen piel y anexos (alorx-~ia). médula ósea (supresión entre la primcn1 y St..."1?.•u1da 
St..~ana dc udministrJción). puln1ón (fibrosis). Las indicaciont....-s para disminuir la d'-lSis 
son grJnulocitos < 1 500/n1n13. linfr..,citos < 500/mm.3. disfunción gunada.l {amt.."Tiorrca. 

(.'lligumenorrca. infcnilidad). la dosis orJJ; 0.5 - 2mg. /Kg./día .. dosis intr.1vcnusu 0.5 -
2mg/Kg/diu ó 0.5 - 1 grtm=sc. 

La inrnunog.lobulinu: aunque su mecanismo de acción no estu bien conocido se sahc que 
bloquea el rcet...-ptor Fe. previene h1 nctivución del cornplcrncnto depositado t...'"ll piel y 
n1úsculo,. disn1inuyc los niveles de compl~jo de utuquc de 1ncmbrnna,. ncutn1lizn 
anticuerpos específicos (unti-idiotipo,. unti-n1e<liudorcs inOun1atorios como citocinas) y 
supt...1antig.cnos. nonnali7..u lus células T y dis111inuyc la expresión de n1oléculas de 
adlu~~ión. Es utiliz.uda cw1ndo se prcs<.."11ta una n1iopatía scv<..--ra,. se ti<.."Tictl csquetnas co1no 
dosis inicial única con 1n~jorín en el 70% y n1ensu.al lmstu co111plctar de 3 - 6 rncs<..as de 
acuerdo u evolución clínica~ también se utiliza l..art pacit...-ntcs crónicos y refractarios al 
tratan1icnto con1birt:td:.1 con PDN - CyA con buenos rt...-sult.udos. Ln dosis cmplc:u:lu <..-S 

400mg!Kg/diu. 

Últinuu11cntc se rcportu el uso de t(...-rupiu biológica (agentes anti - FN'""f alta ... factor de 
necrosis tumorulh) pues se hu <..-ncontr.udo FN·r en fibras n1usculurcs de pacÍL"tltt...~ con 
miositis sin en1barg.o uún esta <..-n f:.1sc de cxpcrimcntución. 

Se define como rcn1isión de lu cnfenncdud completa u lu prcscnciu de fi.tcri".J:I n1usculnr y 
cnziinus musculares non11ulcs,. sin lcsionc...as dérmicas y sin tratamiento~ rc1nisión p.arci.:d u 
lu prc...~cncia de fucr.l'..a n1uscular y cnzinws muscular<..-s nomu1lcs. sin lcsiont...-s démlicas 
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con trJtamicnto a dosis bajas < Smg/scmana. La remisión de la L~fl.."T'lllcdad CC."tO Mtx 
intravenoso se rep<lrtn L~lrc 9 - 35 sC1J1anas Lart el 31 % y con CyA en 8 scrnaru.a.s sif..-JJJo 
Laste último utilizado en casos aislados con requerimiento permanL--nlc en ocasiones a dosis 
bajas_ 1.M.1s.16,t7 

Los esquemas de tnuamicnto utilizados L-rt el st....-vicio de nuestro hospital se nonn:iron de 
acuerdo a la fucrai muscular~ se clasifico como leve cwindo c..-stá. es 4/5 iniciando 
tratamiento con triple esquema a base de PDN lrng/Kg/dia., ML-x 7 . .5rug./n1:-SC, CyA 
3mg/Kg/din continuando su scguimic..-nto por la consulta cxtl..~~ cua11do lu fm .. <:r.l' . .a 
mtL.:ocular L"'S .:S. 315 se hospitali¡.t"_.a para ad.ministrJción de mctilpn ... '<loisulo11a JOiug/Kg/<Üa 
p...,r 5 días,. Mtx y CyA (dosis antes mencionadas) desde cI momento tfc su iugn .. -so. ~c.: 
VJ]ora Ja fucr7..a muscular~ en cuso de no prc...:;cntar mejoría al termino de los pulsos ,;ou 
mctilpn..'Clnislona se administra inmunog)obulina 400mg/Kg/dia por 5 días t...-g.rt...~ndosc ul 
hospital de rehabilitación con st..er,uimiento ¡:><.lr Ju consulta extc..-rna al mt...-s. 

En el sc..~vicio de Reumatolog.ía pcdiñtricu~ la DMJ ucupa por 1Tccucncia el 3c..T Jugar en In 
consulta externa y hasta el momento se dt..-sconocc la rcspuc...-stu al tnttamicntn y dccisio11t...-s 
implerricntadas; por tal n1otivo es de gran interés conocer las carJctcrislicas de nuc:-ihu 
población así como Ja rcspu&!Sln que han tenido los pacientes desde el ruorncnto 4uc se 
abrió esta subt.."'Spccialidad en el 1 Iospital la Ra7...a y compan1r los resultados con otros 
t..-stuc..lios u nivel n1undial con el fin de dcteml.inar el tn1tnmicnto a sc...cr,uir de acuerdo ¡a la 
severidad de la enfermedad y g.uin pa.rJ c..""Studios prospectivos; p.ir lo que este trabajo 
c...~tuvo encaminado a responder esta interrogante. 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

¡,Cw11<..~ son lus caructeristicas clínicas en los pacientes portudorcs de dennatomio..~itis 
juv•:nil del servicio de Rcumatologia pediátrica clcl HGCMN La Ruza '/ 

¿Cuales son las caructcristicás scroló8,icas en los· pacicntc..-s portadores de <lcnnatomiositis 
juvenil del scrvi~io de Rcurnlltologín pediátrica del HGCMN Lu Raza·/ 

¡,Cuál es lu n..~pucsta al tr...itarnicnto en los pacientes p<.lrtltdon .• ~ de dcnn..'ltc..uniositis 
juvenil del scrvi~itl de Rcumutolog.ía pediátrica del J IG~~ Lu Raza•/ 



IS 

OB.IETIVOS 

OL.~bir las caroctcrlsticas generales y clínicas en pacientes .con f)MJ del servicio de 
Rcumatologla Pediátrica del HGCMN La Raza. 

2. IA.-scribir las caructcristicus scrolbgicus de los pacientes c1.1n DMJ del servicio de 
Rcwnatolog.iu Pediátrica del HGCMN La n1zu. 

3. Describir la n ... -spucstu u los csc.1ucnnts de trut.mnicnto cn1PlcudOs hasta el n1or11cnto en los 
pucicntt..-s con DMJ del S"-~icio de Rcu1natologfa Pediátrica del l-IGCMN Lu R.uz.a u 
truvés del tiempo. determinada éstu co1110 presencia de rcn1isión y recaída. 

TESIS CON--, 
F.A..LLA DE ORIGEN 
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PACIENTES Y METODO 

A partir de los registros del servicio de Rcumntologiu pediátrica del HGCMN~ se 
generó lu lista de pacientes ¡x>rtndorcs de I.:>MJ que ingresaron durante el periodo de enero 
de 1997 u junio del 2003~ se incluyeron u los pacientes con diagnóstico de DM.J con 
<..~fcnncdad definida (3 y 4 + S de los cril<..Tios de diagnóstico pnm DMJ) con edad menor 
de 16 m'los. Se excluyeron aquellos pacientes que no tctú.an diagnóstico de 
d«.."ITlUtlomiositis juvenil~ > 16 uf\os y que dcscontinuuron su vigilancia por la consulta 
cxtcma por un pt.-ri.odo ~ 1 año. A través de un fonnato de recolección de datos se obtuvo 
lo siguiente: datos generales de los pacientes~ antecedentes hcrcdofamiliarcs y fecha de 
diagnóstico. El tic..."1Tlpo de evolución de lu enfermedad se consideró como el ticnlpo a 
partir del inicio del prirncr síntoma hustu que se hizo el diagnóstico. Se registraron las 
car:.tctcristicas clínicas clasificándose como leve cw1ndo Ju fucrJ" ... a mtL'iCular cm 4/5 de 
acuerdo con la escala de la British Medie.ni Asociation., n1oder<«.la si era 3/5 ó 2/5 y 
severa si corrcspondia a 1/5. Asimismo, se registró la prcSt..~cia 6 ausencia clc mialgias, 
artrulgias .. fiebre, heliotropo, Góttron .. critc1nn facial .. calcinosis y Í< .. "llómcno de R.oynnud. 

1 Jallazgos scrológicos: los niveles de crcatincinasu (CK) se rcgistrnron como normal, 
::; 5000 u/L 6 ~ 500 1 ull ..... de la n1is111u manc...-01 se consideraron las altc...'Tllciones en los 
niveles de aspartato anlinotntnsfor..tsa (TOO) cotno normal.. .:::. 270 u/L 6 ~ 271 ul"L.o .. 
ulanino aminotrunsfcnasu (TGP) norm.ul .. ::::_ 270 u/L y 2:. 271 u/L y dcshidrogcnasa láctica 
(DllL) nom1al.:::; 1260 u/L y;:: 1261 u/L. 

Se registraron los resultados de la clcctromiog.rafia .. considerándose como JX>Sitivn si el 
n .. ~rtc cm compatible con un patrón miopático. Lu biopsia fue rcgistrnda como positiva 
si el reporte histop.t1tológ.ico era compatible con ntiopatia intlumatoria. 

Paru evaluar el tipo Je trutan1icnto recibido .. se consideraron 2 csquc111ns: tra1<u11ie1110 J 
(prcdnisom.1 + n1ctotrcx:.1tc) y 1ra1a111ie11to 2 (prcdnisona + mctotrcxate + C?iclosJ>?rina) 
obteniéndose de cada fármuco Iu dosis y tiClTlpo de uchninistración. · 

Se n ... -g.istró el tit.."lnpo 1.."lt que se alcanzó la prin1cm rctnisión (en caso de prcS:cntar.sc) .. la 
fecha y el ticntpo <.."TI que se prc...~cntó tu printcru rccatda y.. la fecha -Y·',_ti~~¡:)o.">dc 
prcsL~Uación de tu 2da remisión c...~ ac¡ucllos casos que prc'\.·fomcnlc hubi~n ,. rec::aido 
()\nexo 1) · · · 

Se crnplcó c...~tudistic:.a dcscriptivu .. I de studcnt fl.OUtl las variables contia¡~S. Ó Ú-M~~n 
Whitncy paru ntcdicioncs no panunétricas. Chi-cuadrada ó pn1cba cxnctit 'de Ficher paro 
v,ariublcs cutcg.órict.ts. 

1....::as v.ariablcs que n ... ""Sulturon significati'\'as en el nni11isis bivarindo fueron incluidas en el 
::tnialisis rnultivuri.ado par:.1 obt<..."tlcr las vuriublcs prcdicton1s de evolución. 

Se consideró signilic.::ttiv~t un.a P<0.05 u dos colas. 

TESIS CON 
li'ALrh~ /ll? (',T•Ynr;iN ,_, ,_,"', v:u....-.i..:. 
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RESULTADO 

• Características generales 

Se captaron 38 pacientes de los cuales 3 fu<..aron excluidos: uno por nbandon.ur la consulta, 
1 debido a que el diagnóstico final fue de lupus discoide y uno por traltlrsc sólo de 
polimiositis. Se unalizaron un total de 35 pacientes de los cwtlcs 24(69°/o) fueron mujeres 
y 1 1 (31 %) hombres, teniendo unn relación M:l-1 de 2.1: 1. la edad promedio de inicio de 
la cnfcrmcdad fue de 7.26 ± 2.9 años (2 - 15). el ti<--rnpo promedio de evolución a partir 
del primer síntoma hasta el diagnóstico fue de 4.88±3.66 mescs(l - 14); la presentación 
de tu cnf< .. TtTlcdad por estación del año fue de la siguiente mnncm: priDU1vcru 8 pacientes 
(23%). verano 11(31%). otoño 7(20%) e invi<..-rno 9(26%) pacientes.p=NS. Tabla l. 

Características clínicas. 

Dentro de 1.as n1unifcstucioncs clinicas encontrarnos que el 100% de la población prCSl.~ló 
ulgún grudo de debilidad rnusculur .. de Jos cuulcs 23(66%) pacientes presentaron debilidad 
cervical siendo ésta leve en 8(35%). moderada en 13(57%) y severa <..-n 2(8%). la 
debilidad escapular se presentó en 33 pucicntcs siendo ésta leve en 7(21 %) .. modcnacla en 
24(73%) y scvcm en 2(6%) .. lu debilidad pélvica se prcsc.."tltÓ en 34(97%) siendo esta leve 
en 5(15%). mod<--ruda en 27(79%) y severo <--n 2(6%); en 31(88%) pacientes se encontró 
GOttron., eritema facial en 30(86%). heliotropo en 29(83%). artrnlgius en 16(46%). 
ntialgius en 15(43%),. fiebre en 9(26%),. otras en 7(20%) de lus cW11cs,. 3 pacic..·ntcs rucron 
artritis,. 3 disminución de la fracción de cyección con tuquicardia y l con uclcno1negalias,. 
3( 17%) pacientes prcscnturon tCnómt..-no de Ruynaud y 2(6%) cnlcinosis. Tabla 2 y 
lig,uru l. 

• Marcadores serológicos 

Se (.."tlcontró elcvución de la l)l·IL en 27/28 (96%) pacientes del grupo totul (rungo nonn:1l 
100-210 u/L).dcellos 17(63º/o) Jos valorc..-s fueron> 1261 ulL con unpron1cdiodc 1156 
u/L. la elevación de la TGC> (.rango nonnal 45 u/L) se &....,;1contró en 26133 (79%) pacientes 
siendo> 271 u/Len 10(.3S%) con un pro111cdio de 274 u/L,. se prcsc....,;1tó elevación de la 
CK en 25/32 (80'Yo) p:.1cientcs siendo ésta> 5001 u/L t..•11 8125 con un promedio de 5777 ± 
733 1 u/L, ·v.alor absoluto (rungo nonn.al 20 - 140 u/L) y In TGP se encontró elevada en 
23/32 (.72%) si1...-.:1do > 271 u/L en 9(39%) pacientes con un pronu .. x!io 165 u/L. FigurJ 2 y 
3. 

ELECTROl\110GRAFIA: Lu Elcctron1iogrJfia se realizó en 29(.83%) pacientes 
r&..1.,ortim<losc con patrón 1niopútico &.."fl 1R(62%). FigurJ 4 



BIOPSIA: LU biopsia se rcaliz& en 24(69"/o) pacientes reportándose como miopatla 
intlnmntoria l.'"11 20(83%). Figura 4 

TRATAMIENTO 
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Los paci<."tltes que recibieron el tratamiento 1 (PON + Mtx) fueron 19(54%) y los 
pacientes que recibieron tratamiento 2 ( PDN + Mtx + CsA) fueron 16(46%); de los 
35 pacientes,. 25(71%) de ellos nlc.anzoron la remisión en un ticrnpo promedio de 12 
meses. Del grupo l. 16(84%) alcanzaron la remisión en un promedio de 14.69±18.74 
(2 - 69) meses y del grupo 2. 9(56%) alcanzaron la remisión en 9.78±12.3 (1 - 52) 
meses; de los 25 pacientes, 13(52%) presentaron recafda en un pcricxlo de tiempo 
promedio de 13.2±14.6 (1 - 52) meses cuylt causa fue en 8(61%) pacientes por 
disminución de prcdnisona, 1(8%) por exposición solar, 1(8%) por disminución de 
prcdnisonu y ciclosporina al mismo tiempo._ ll8%) por disminución de mctotrcxato y 
2( 15%) no se logró documentar la causa. De este último grupo ( 13 pacientes). 9(69"/o) 
alcanzaron remisión. 4 del grupo 1 y 5 del grupo 2. Figura 5 y 6. 

Puru evaluar lu gravedad y su respuesta al tratamiento,. se realizaron 2 constn.lctos u 
los cwtlcs dcnominan1os con10: e1!fer111edad grave y enfern1edad leve, ambos 
l.""Stuvicron constituidos por 6 variables. El primero incluyó dcbilicL-"1d n1uscular 
c<.-rvical. esc,.pulur y pélvica mod<.·mda ó grave. CK > 5001 u!L. DHL > 1261 u/L y 
TOO > 271 u/L. En el segundo. debilidad mLL'<Cular cervical. escapular y pélvica 
normal ó leve. CK < 5000 ó nomml. Dl·IL < 1260 u/L ó normal. y TOO < 270 u/L ó 
nom1al. Se considero corno positiva si se pr< .. ~cnt.aron ~ 4/6 variables. 
Encontrmnos una distribución hon1ogénca de tu cnfcnncdud en arnbos grnpos de 
tr.ut:.nnicnlo de acuerdo u Ja gravedad. En el grupo I;. doce pacicnt«..~ (63%) 
pu;senlaron cnfcm1cchtd leve vs 10(.62%) en el grupo 2~ p= 0.97. En 7 pacientes del 
grupo 1(.37%) se docurncnlo L~ll...~ncdad grave vs 6(.38%) en el grnpo de tratamic.."'lllO 
2: p = 0.97. El tiempo de seguimiento para el grupo 1 fue de 54.9±31.7 (1-120) meses 
y par.a el trata1nic..~1lo dos~ 25.4±20.7 (.2 - 72) nrcscs~ p= 0.003. 

Cuando cvah.u1n1os tu respuesta ul tratmnicnto en cudu uno de los grupos .. se encontró 
que 16(.84%) pucientcs del grupo 1 ulcan:i" .. uron la n .. ~isión vs 9(56%) del grnpo 2;. 
r= 0.06. El tiL~npo prontc<lio en que obtuvieron la remisión cada uno de tos grupos 
fue Je 14.69±1X.14 v 9.78±12.03 meses p:tra el grupo 1 y 2 rcspcctivunu .. ~tc~ p= 0.44. 
El ticn1po pro111cdio en que pL"l"Illllnccicron en remisión tüc de 13.63±17.6 meses en et 
grupo 1 vs 12.6±9.7 rncscs en el grupo 2: p= 0.37. Los resultados se muestran en la 
tabht 3. 

TESIS CON 
~.AJ.LA lJ]!; C,:UGEN 
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• DISCUSION 

En este estudio se encontró que la DMJ es más frecuente en el género femenino con una 
relación mujer/hombre de 2. 1: 1; la edad prornedio de inicio de la enfermedad fue de 7 .3 
años y el tiempo promedio de evolución n purtir del primer sintorn.n hasta el diagnóstico 
fue de 4.9 meses y en 8 pacientes se docunu."lltó enfermedad reumática. No se 
cnconlmron dift .. "t"cncias en la presentación de la enfermedad de las 4 estaciones del ai'io; 
las manifestaciones clínicas más frecuentes fueron debilidad mlL5eu)ar .. Gottron, eritema 
facial y heliotropo. Dentro de los hallazgos scrológicos se encontró que 96o/odc los 
pacientes pl"cscntnron elevación de DHL., el 79% elevó TGO .. el 78% elevó CK y el 73% 
elevaron TGP. De acuerdo tt los constn.Jctor prcviamt..'"11tc descritos .. encontramos que 22 
(63o/o) pacientes tuvieron enfermedad leve y 13 (37%) cnfcnnedad grave. 

Existen algunos estudios que describen las caractcristic.as en este grupo de pacientes. En 
1998 .. Puchman y cols. reportaron los resultados obtenidos en un estudio rnulticéntrico .. 
transversal que incluyó a pucic....,tes de varias ciudad&..~ de Estados lJnidos,. Canadá y 
Balutrnas. en él se encontró una relación mujer/ hombre de 1.7:1 .. el 75% cm de raza 
caucásica,. la edad pron1c<lio de inicio de la cnft .. nncdad fue 6.9 años y el ticn1po de 
evolución del prin1cr sfntornn al <liug.nóstico fue de 3mcscs lo que concucrclu con nuestros 
hallu.7..gos. EtJos L-ocontn:U"on con10 principales nwnifcstucioncs clínicas tus lesiones 
dérmicas .. debilidad muscular. tnialgias y fiebre,. siendo más frecuente en vcrJno u 
diferencia de nuestros resultados donde lu fiebre tuvo una frecuencia del 26% sin 
l.-rtcontrur diferencias relncionadns con la estación. CWtndo cvnltwron la proporción de 
L"TlZÍITWs clcvudus n .. -portan un incremento del 80%, 75% y 64% en DI-fL .. TOO y CK 
respectivamente,. este con1portun1icnto lo obscrv:unos t:unbién en nuestros rcsuhados 
:nmque en mayor porcentaje: 96% .. 79% y 78% rcspcctivan1cnlc. 

En cuanto ni trutun1ientu,. se reportó que la mayoría de los niños tlit..'Ton tratados con 
prc<lnisona orul (96%) generulmcntc duro..1nle los prinu .. ,-os 6 meses de la cnfcm1cdacl.. 48% 
de ellos habían recibido tnetilprcdnisolona en algún n1on1cnto del curso de la L-nfcnncdad 
y sólo 7(79%) recibieron rnctotrcxato p<..,-o se evaluó con10 csquL"ITIUS de trnt::nnicnto ya 
que estos 3 ti'tnnucos lo recibieron en dosis y periodos diferentes. En nuc..~tro caso el 
100% Je la pohl:tción recibió prcdnisona n1i1s metotrcxnto con unu dosis pron1cdio de 
1 n1g/Kg/dia y 9111g.IM::!SC/scrnanu rcspcctivmncntc .. et 46% recibió adcrniis ciclosporina A 
con una Jusis prorncdio 3111g/Kg/dia .. pcnnitiéndonos evaluar In respul.~tu a estos dos 
esqucnms de tn1tan1icnto (doble csqucn1a ó trutatnicnto 1 y triple csqucn1a ó tratan1icnto 
2). No se encontró diferencia en la distribución de los pacientes en illtlbos grupos de 
ucuen.Jo :1 la g.r.avcdad de la cnfcm1edaJ sin c..,nbarg.o,. Wl nmyor porct..~tujc de los 
pacientes del g.ntpo 1 ulcan;,_..aron Ju rcn1isi6n (84 ''S 56%) .. p=0.06. Es probable que estos 
resultm.los se dchan ul tictnpo de scg.ui1ni&..,1to p.ant cndu uno de los grupos si&..'Tldo mayor 
en el gn1po l <.¡uc en el g.ntpo 2 (54.9 vs 25.4) n1escs .. p = 0.003. Esta difCn .. -nciu t..,-i el 
ticntpo de scguitniento no nos pcnnitc por el 1non1ento9 evaluar la respuesta en el grupo 2 
y obtener conc1usioncs. 1x 

T·L_,.~ ....... . 
FALL.~ u~ v¿uu-jjl\J 
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En el 200 J .. Tina y cols. n ... -portan su experiencia de 30 ai'los., estudio n:trospcct i vo 
que incluyo 16 pacientes. Ellos refieren como primera maniít..-st.ación lcsiont.."'S démt.icas 
c...-n extremidades (94%) y en segundo lugar., eritema pcriungucal y tclang.icclasias (75o/o) .. 
dentro de las caractcristicas scrológicas se reporta clcvJción de la DJ-fL. 73o/o, T< K> 69% y 
CK 60% con un promedio de 2187 ulL lo cual concuerda con nuc....astros n ... "'Sullados alUlquc 
en mayor porcc....'TJtajc Jos nuestros. La Elcctromiografia se rcportd' positivJ para rnú.>pulia 
inllamatoria en el 64% y Ja biopsia muscular anormal L.'11 el 100% en donde L-rtcontramos 
diferencia pues nosotros reportamos 57o/o positivas para miopatia int1a1na.toria~ con 
relación a In calcinosis no se encontró dilt..-rcncia. La DMJ amiopática se reporta t.."Tl 2 
pacientes sin c..~bargo nosotros no cncontrJmos .. ya que en e) 100% de la población se 
n..~stro algún grado de debilidad muscular. En relación al trJtamit..~lo J4 rcc1hicrnn 
t..-stcroidc sistémico. de t...astos 6 pacientes pn...-sentaron rt..-misión por 27 mt..o.scs y se agrt..i;b 
mctotrcxato a 5 pacicntt..."'S que continuaron activos como esquemas de trat.:1n11cntn: sin 
t.."ITlbargo 3 de ellos requirieron en algún momt.."Tllo ciclospc.'lrina e hidroxicloroquuia. 1 

'' 

En 1996 .. Espino:;r..a y cols. rculiz.aron un t...'"Studio retrospectivo par.i conocer el perfil 
clinico t...-rt pacientes mcnorc ... "'S de 17 aílos con J:>MJ t.."11 función del tiempo <le cvofuciiln de 
la enfermedad ul mornt..."Tlto del diagnóstico. se dividió la población en: g.n1pc..l J p;:1cicntes 
con =s 6 nu .. -ses y grupo 2 > 6 mcsc...'"S de evolución. Un lota] de 102 p.acicntt...-s li1cron 
incluidos .. 57 en el grupo J y 45 t...~ el grupo 2 con una edad promedio de 9.2 años .. 
predominando el género femenino 2.3: l .. lo cual concuerda con nut...~ln.'lS n...~ultudos~ 
refieren un tiempo de evolución de la cnfcrmc...-dad promc..."'tiio de 9 mc..~t..---s la cu:il t..-st;1 flo1· 
aniba d..: lo referido en Ja liter..lturJ y cncontrndo por nosotros. En cu.auto a las 
n1anifi .... -staci~1ncs clínica más frecuentes l..""Stá el heliotropo y In debilidad nnL~cular .. LlUC 
concuerda con nuestros rcsultudos~ la pn...-scnciu de artritis.. calcinosis e hipt..'Tlricosis 
estuvieron asociados con lu crónicidud de h1 enfenncdud .. sin embargo la pn .... ""Sc...-ncia de 
hipcrticosis nos sugiere n1ús un efecto secundario a trJtamiento rccihido y <le 1....~tus a 
ciclosporina. Los hallazgos scrológicos fueron clevución de TGJ> prir1cipal1t1cntc sin 
embargo en nuestro estudio es la enzima que en n1cnor g.r.:1do se clcvú.~0 

Estamos de acuerdo con ellos que se deben rc:ali7..ar t..-studios prospectivos .. sin embargo no 
apoyan1os su conclusión en relación a que el tiempo de cvoluciLín no nl'Cct1.1 la cxpn .... -si,.,n 
clínica. de Ja enfermedad; pues se sabe que a menor tiempo de evolución mejor rc..."'Spucsta 
al tratan1iento y menores secuelas principaln1cnlc culcinosis.::: 1 · 



ANEXOS 

DEFINICIONES OPERACIONALES 

VARIABLES: 

Fuer1.a muflcular 
Cuncc...t'lunl: Fu<.."T"L..a muscular: Potencia de contraccic.'>n muscular. 
Operacional: Se valora con lu actitud y actividad csp<..,nlá.nca del paciente Je 
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di! acuerdo con la siguic...-ntc <...."Scala. Clasificándose como leve 415 .. modcn1d:.1 J/5 ú 215 
SCVL..,-J J /5,. 0/5. 

f-"~==-t-~'--'Cc='=~-r-------=-N_i_,·_c,_l_d_c_A77c_t_i,_·_id_a~d---. __________ ~-] 
No contn1cc:i6n n1usculur 

Grado •/o Función 
o o 

15 Contracción no efectiva para ntovcr urticul::.Ci<;¡¡-~~ 

2 25 Movin1icnlo sin gravedad 

3 50- Movi1nicnto con g.ruvc<lud 

4 75 Movin1icnto completo con algw1a rcsistcTici·,-,-

5 100 Movimiento completo con toda n..~istcncia 

_____ ¡__ ______ --------------------------

Ese.ala <le 1nc<lición: Cualitativa notninul. 
lnJicador: <Jrado 

Eritcnu1. 
Conceptual: C>cnnutosis wu-uctcri:r ... uda por eritema y c..lcscam . .ación fin.u t..•11 sulicntcs 
óseas y zonas de exposición solar. 
C>pcracional: Se consignara en el expediente la presencia critc111n con 1.as carnctcris­
ticas 111c..~1cion.udas. 
Escal.a de 1ncdición: Cualit.utiva non1inal. 
Escula de n1cdición: • Presente • Ausente 

l lcliolropo 
- Conceptual: Erupción de la piel pcriorhitaria de colornciún crih .. 'tllatu - .,.;oJUcca 

c.¡ue involucn1 el p..-1.rpado superior. se puede ucon1pai\ar de cdcn1a pc...Tiurbitario. 
(.>pcrJcional: Se cunsig.narJ en el cxr--··c.Jil.~tc la presencia de hcliolrc....,P'-1 
Escah.i de n1L..Jición: Cualitativa non1inal. 
Indicudor: • Presente • Ausente 

h,,;,fo. cm.r l ""i:'cr· ...... 

FALLA DE OfiJGEN 
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Si~no de GOttron 

Conccptwtl: Cambio cutáneo critLamutoso referido como pápulus sobre la sup..-rficic Je 
articulaciones primariamente de los dedos (interfitlángica proxinw.t. 
n1ctucarpofitlángic.a e intcrfalánbricu distnl) .. codos .. rodillas y tobillos. 
O¡x.TJcionul: Se consibrnara en el expediente la presencia del signo de CjOttron 
Ese.u.la de medición: Cuulitativu nomina) 
lndicudor: • Presente • At.Lo.;cntc 

Mlal~ia 
Conceptual: Dolor muscular referido ul cc.1ntrocr de tbrma pasiva o uctivJ. un grupo 
muscular. 
C>Jx..~cional: Se consignara en el cxpcdit..,-.tc la prt. .. -St.."llcia de mialgia. 
Escala de medición: Cuulitaliv-..i nominal. 
Indicador: • Pn ... ~cntc • Ausente 

Artral~ia 
ConC(..'"Ptuul: Dolor referido en articulaciones <..'"11 estado activo o pasivo. 
Opcrncionnl: Se consig.m1ción en el expediente lu presencia de urtn1lgi.us. 
Escala de rncdición: Cualitativa norninal. ., 
Jn<lic:..dor: • Presente • Ausente 

Calcinosi!li 
Cllnccptual: l)cpt.\sito de calcio cctópico en la piel .. t~jido su~utá.nco.·mú.."Oculo ó 
planos intcrfocialcs. Aparece c..'"11 difen ... '"lllcs lhnnas: caJcificncioncs nodulares 
pequeñas~ dL.¡xlsitos twnorJ.lt..-s largos .. pJucas superficiales o.culcinosis· universal. 

C>pcntcional: Consignación en el c~-pcdicntc de calcinosi~ 
Escala de n1L.'t.iición: Cualitativ-J non1inul. 
Indicador: • P.-cscntc • Ausente 

Fenómeno de Raynaud . , 
Conccpllutl: Can1bio en la coloración de In piel de fo~ CsPontáncu o en n .... ~pucsta .ul 
frío o <..~trés cn1ocional en pacicnt<..~ con <..-nfcnncdadc~ i.nmunológictis; se observa 
principaln1cntc en los dedos con10 unn colontción blanca .. roja o azul. 
C:>pcn1cionnl: Consig;nuciún en el cxpcdic..-ntc de fcnónicl10 d~ Raynaud~ 
Escaht de n1cdición: Cualitutivu nominal. · 
lndic:1dor: • Presente • AusLwntc 

Fiebre 
Conceptual: TcmpcrJluro ccntrnl de un individUll mayor de 38 g.rndos ccntig.rJc.los. 
C>pcrJcionul: Se consig.narJ en el expediente de la prL.""Scncia de fiebre. 
Ese.ala de mL-<lición: Cuantitntiv..i continua. 
Indicador: GrJdos ccntig.mdos 

P.Ar;f!SIS CON 1 
t'~ DE OIUGEN 



9 Elcctromiognarua 
Conccptunl: Estudio de la conducción nerviosa que cxpn .. "Sll la actividad eléctrica Je 
las fibrus n1usculurcs. 

()pcrncionul: Se consignnra en el n..1'><>rtc de EMG el patrón rnioplttico cnructcristico 
de la dcnnatomiosisisjuvcnil: 
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1. Potcnciulcs de unidades motoras polifásicas· ~ co~ .. durac:i?n. y un1plitud pcquci\a 
dc1101nirmdas unidades rniopáticas. 

2. Irritabilidad por inserción, fibrilaciones; ~~du~~>~~·ili~s~~ronunciudas. 
3. Descargas de alta frecuencia, bi7..arrus de inicio y sus¡x.nsión súbitas dcnominnc.ltts 
descargas scudon1iotónicas. 

Esculn de n1cdición: Cualitativa nominal. 
Indicador: • Pn.~cntc * Ausente 

Biop~ia mu,.:cular 
- Cunccptwll: Mucstm. de músculo ( cuadriccps) con las siguicnl•!s carnctcrística.s: 

necrosis de libros tipt.'ls 1 y 11~ fugc.'lCitos,. n..agcncmciún con basulilia~ Vt..~iculas 
sarcolémicas de los núcleos g.r-Jndcs prurnincntcs; atrofia con distribución 
pcriv..iscular .. variación en et lan1ai\o e inliltrJdo intlamatoJ""io pcrivuscular. 

- C>pcracional: Se consig.nar..i de In hoja de resultado de biopsin miositis iulla1natoriu 
con los hallazgos mencionados. 
Escala de medición: Cualitativa non1inal 
Indicador: • Presente • Ausente 

Crcatinincina~at (CK) 
Conceptual: Se dc...~crihen 3 isucnzirnas de la CPK; fr..icción BB o nípida .. ti-.icción 
MB intermedia u can.liáca y li-Jcciún MM o lenta del músculo t..~c.¡uclético libcr..i<la en 
n1iopalias. 
C>pcrJcionul: Se to1nar..i el reporte de CK ul momc...-nto del diag.nóstico. 
Escalu de medición: Cuantitativa discontinua 
Indicador U / L. Se dividio en CK normal 20 - 140u!L. < 5000 u/I., > 5000 u/L. 

Alanino aminotnt.n~fcrasa (ALT) 
Conccptu.al: Enzima n1itocondrial. 
CJpcrucionul: Se tornara el reporte de ALT ni n1omcnto del diugnóstico 
J~sca.la de medición: Cualit.utivu discontinwt 
Jm.licador: u / L. Se divi<lio en ALT nonn.al < 45 u/I ...... < 270.u/L~·> 271 u/L 

Alll11urta•u amino•n1n"rcnu1a (As·n 
- Conceptual: l~nzi1na milocondrial. 
- ()pLTacional: Se tonu1n.t el reporte de J\.ST al rnon1cnto del diagnóstico. 
- Escala de: n1L~ición: Cualitufrvu. discontinua 
- Indicador: u/L. Se dividió en J\.ST nomml < 45 ull... .. <: 270 u!L .. > 271 u/t. 
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Prednioona (PON) 
- Conc .... aptua]: Fánnaco anti- inflamatorio csh .. T<.'lidco 
- C>pcrucional: Se consignara en el cxpcdic..antc si recibió PDN 
- Escala de medición: Cualitativa nominal 
- Indicador: • Pn..~cntc • Ausente 

Melolre1u1lo (MtiL) 
Conceptual: Análogo del úeido fólico el cual bloquea el paso .de ácido fólico a 
dchidrofolato al inhibir la <..~zima dchidrofolato rcductaSa:-
C>pcracional: Se consignara en el expediente si recibió Mtx 
Escala de n1cdici6n: Cualitntivu nonúnal 
Indicador: • Presente • Ausente 

Ciclooporina A (CyA) . 
Conccptual:Agcntc inmunomodulador que inhibe la trascriPción de gt..anes de 
citocinas parJ cClulas T. 

24 

C>pcrucional: Se consignara en el expediente si recibió CyA 
Escala de medición: Cualitativa. nominal 
lndicudor: • J>n ... ~cntc • AusL"Illc 

RcspUc5ta al tnatamicnto 

Rcmilllión de enfermedad 
ConcL~lual: Rccupcraciún de la fucr.l'.a muscu)ar hasta Ju normalidad (5/5). Jesioncs 
démlicas y nivclc...-s de enzimas muscularc...-s nc...,nnulc...-s después del inicio del 
trulan1icnto. 

{>pt...TJcional: Se consig.narJ en el cx-pcdicntc la tCcha de nonnuli:7__.aciún datos antc...""S 
n1cncionados 
Escala de mc...~icic.ln: Cualitativa ordinal 
Indicador: n1c...~cs 

Recaída 
Conccplwtl: Se define con10 rccaida u la presencia de 1 ó n1l1s de los 
sig.uic..."'lllcs elatos: h..~ioncs dém"licas , debilidad n1uscular ó elevación de e11zitnas 
rnuscul:.trc...'"S posterior a lu rcrnisión 
C)pcracio1u1l: Se to1nartt del expediente la fecha cu.ando presenta recaída de ucu1..'t'do 
u lo descrito mllcriom1cntc. 
Escala de n1c<lición: Cw1litath:a ordinal 
Indicador n1cscs 



Nombre 
~Afiliaciétn 
Tc~Cono 
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HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS 

t-=Se~·~1~º'--~~---~P,~""~·~º----T0~•~ll~. ___ __, _______ ·-------------l 
F'-"'Cha de i~gre_A~º··--~------------··---- ----------------------1 
Fecha de diattnó'5tico 

Ecbd actuad ---·---------·----------! 
Al-IF~----------------------- -------·-----------------! 
APP 

• !\.1odit.•rada LEVE4/!5 

E..<K.·upular • IA•v .... MODERADA 3/!5 
• %\f,Mlf.•rada 
• S...•'\'f.•na SEVERA < i> igulll 21!5 

1•l·h·l~a • Leve 
• !\.ludc.•nada 

1--~-li.a-l~-.,.,-s--------S--i---·~s.~·~··~-~~~~------+-E~:-ri-,.,...--d-~-d-~i.a-l ____ Si _____ N_u ____ , 

.'\rtrali?.iJ.1!1t Si No Cah:iN•sL-. Si No 
·1 Hehn.~ Si No R.nyn¡aud Si No 

l lt.·liotrupo Si N'u !\laniít"Sh1cio1u.~ Si No 
I C:ocron Si !'io .:,tM1111u~ulan"'6 

Ls;n•lú~i~<;;-:-.-..;-~c--•-~~11-,-~-.----------·----t--=5'~H~H71---,~,~,,7H7H7l~/-n-,n-L3-=------------l l VSG NI ... < 20 mnt/hr 

i ~~l!olnl : ~~MJ : ~~Mt ~:: :6 .. ~ !i:~ u!L 

1 ALT <270 >271 NL<-&5u/L 

! Dlll. < 1~2~61~•~-->~1.,Y'!!_ NI .. t00-2cl•~º~u/=I·~-----------< 
f-¡-,¡;,p-~¡.;-:-l\-iiuP••ia 111nam••uri1i1 ~~.. l\tiopa.1111 1 .. n ..... 1uri•: 111na11uac1ó11 .. 

~, IH~rn!loil".. aatrnftM. ___________ -1 

; 1·:i«-·c1-;:. .... ,~;i:~fi~-; l~tri;;;-;~~¡;;p;.r¡~¡;-- -;.¡,---- l·~I.:;·;;~ .~;¡.-;~tko: Triada canM'f~ri~c11 
No ·-------- ~-----,.--,~--1-... ---~,,.~.~.-l.---T-. 1-·4.-clul de 1n1do 

1

1 • ,,..,.l • ..:.,/dh• 

!\IPD~ 

....... : 

lnn1uuoglt•hulina ji 

- _(.~~~- -----~-------------- ------'--------------------' 
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RESPUESTA AL TRATAMIENTO 
(Rcmi!llión y r&."Caida) 

n.X:ilA TRATAMIENTO CK AST Al,T DllL TU:."l'olPO SINTOM.A.~ RC'lllisión llr9.WiMi 
ACTUAL Cre•f.W.. F...1\1.. e_...:_ -· 
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Tabla 1. Características generales 

Característica Prom±_DE Intervalo 

Edad de inicio 
(años) 7.26±2.9 2 - 15 

Tiempo de 
evolución 4.88± 2.9 1 - 14 

(meses) 

Tiempo de 
seguimiento 41± 31 1 - 120 

(meses) 

--~-------



Tabla 2. Características clínicas 

Característica 

Debilidad 
Cervical 

(gpo. Total) 
•Leve 
•Moderada 
•Severa 

Debilidad 
Escapular 

(gpo. total) 
•Leve 
•Moderada 
•Severa 

Debilidad Pélvica 
(!:,'lJO. Total) 

•Leve 
•Moderada 
• Severa 

N 

23 
8 
13 
2 

33 
7 

24 
2 

34 
5 

27 
2 

% 

66 
35 
57 
8 

94 
21 
73 
6 

97 
15 
79 
6 

TESIR r.n¡.,r 
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Calcinosis 

Raynaud 

Otras 

Fiebre 

Mialgias 

Artralgias 

Heliotropo 

Eritema facial 

Gottron 

Debilidad muscular 

26 

1----_,43 

1-----'46 

!-------~ 83 

!-----------' 86 

!---------' 88 

!----------' 100 
-+------,----·-- - -r-

o 50 100 

o/o 

150 

Figura J. Características clínicas de niños con DMJ. 
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DHL> 1261 63 

DHL < 1260. ••••••&EB!BRMRm "'•' 96 

DHL elevada 

TGP > 271 

TGP < 270 

TGP elevada 

TGO > 271 

TGO < 270 

TGO elevada 

CK > 5000 

CK < 5000 

39 

38 

34 

·----·46 ¡ 
1 

61 

72 

62 

79 

CKelevada ~~~80 

o 20 40 60 80 

u/L 

96 

100 

Figura 2. Características serológicas en niños con DMJ. 
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4500 4266 ..... 
4000 ·:··· ia1i ..... ..... 
3500 ::::: ::::: 

3000 

..... ..... ..... ·-·· iiff! ::::: 
2500 ::::: 

...J liiii 
::::11 2000 iiiii 

1500 11111 
1000 11111 

500 iiiU 
o ii!ii 

- - --T-

CK 
-------

274 ---- -

TGO 
----- ~---------

165 --­TGP 

1156 

Figura 3. Promedio de enzimas musculares en niños con 
DMJ en u/L en el grupo total. 
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90 
83 83 

80 

70 66 

ifiii 62 
60 ::::: ••::: 

50 
fin! -··· ::::: 

~ o ft:1i 
40 !ii!i 
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:!!!! 

20 1n;; 
iiiii 

10 

QUI 1 o i- --

Biopsia Biopsia EMG EMG 
anormal anonnal 

Figura 4. Características de biopsia y electrorniografia 
en niños con DMJ. 
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2da 
Remisión 

Recaída 

1ra 
Remisión 

Grupo total 

o 20 

35 

-- - -¡~--- --~----¡-----------, 

40 60 80 
º/o 

Figura 5. Respuesta al tratamiento en niños con DMJ. 
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8 

5 5 
4 

~l 
Recaída Remisión Recaída Remisión 

Tx 1 Tx2 
~ ------ -- ------~---- ··---------~---"--' 

Figura 6. Presencia de recaída y remisión en niños con 
DMJ de acuerdo al tratamiento empleado. 
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Tabla 3. Gravedad de la enformedad y respuesta en 
ambos grupos de tratamiento. 

---------~ 

Tx 1 
(n = 19) 

Leve 12(63%) 

Grave 7(37%) 

Tiempo 54.9±31-7 
de 

Seguimiento 

--- -· ·- ---·--- -- -- - ---· - .. 

16(84%) 
Remisión de la 

enfermedad 

Tiempo en que 114.69±18.14 
se alcanzó 
la remisión 

Duración de la 13.63±17.6 
remisión 

* Prueba U - Mann Whitney 
* * Prueba exacta de Fisher 

* * * Prueba I student 

~ 

Tx2 p < 0.05 
(n = 16) 

10(62%) ** 0.97 

6(38%) ** 0.97 

25.4+20.7 *** 0.003 

9(56%) ** 0.06 

9.78+12.03 * 0.44 

12.6±9.7 * 0.37 
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CONCLUSIONES 

l. No cncontrumos difcrcncius en la presentación clínica y scro1ógicas de nuestra 
población con respecto u lo reportado en In litcruturo. 
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2. Es necesario realizar estudios prospectivos sobre la presentación clínica de lus fom1ns 
graves de d(,,.nnntomiositis juvenil. 

3. Sf c...-ncontrmnos difcrcnciu significativa en cWtnlo al tiempo de rC01isión de lu 
enfermedad con los diferentes trntamicntos; pero es ncces.nrio evaluar tnás pacientes 
por más tic1npo para prolxir que el tn1tamicnto con prcdnisona + n1ctotrcx.ato 
+ ciclosporin:.• A (tmlutnic...~to 11) es nú1s cficuz que el tratamiento con prcdnisonn + 
n1ctotrcxato (trutan1icnto I). 

4. El uso temprano del tratamiento ll puede evitar Ja cvoluci<.ln a tbnnas gr-dvcs 
(vusculitis gastrointcstinal)s no c.1bscrvamos t...-sta manifi ... --stación en nw .... ~tro estudio. 

5. No encontramos tbnnas umiopáticus en t...-stc estudio. 

6. Ln f< . .,nna gmvc de la enfermedad (fucr./.a mus.ucular ;:S. 315). rcquit..."J"c 
tratamiento inicial sistémico con cstcr-oid'-~ por 5 días e iniciar mctotrexato y 
ciclosporina, si no hay respuesta o mejoría de la fuerza muscuJa al termino de éste~ se 
debe aplicar cinco dosis de inmunoglobulina. 

7. La pn...~cntación leve de la cntCrmcdad se debe trJtar con prcdnisc..'lna + mctotrcxnh.'l y 
ciclosporinu A y vigilarse pur la consulta externa. 

T;'q_q ("<(Yl\T 

v.n.LuEN 
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