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RESUMEN ESTRUCTURADO

Introduccion: La tricoscopia es una técnica de imagen utilizada para visualizar estructuras microscopicas
del pelo y la piel subyacente, a través de un dermatoscopio o videodermatoscopio. Es una técnica no
invasiva moderna que es bien aceptada por el paciente y el dermatélogo. En variaspatologias autoinmunes,
incluyendo a la dermatomiositis, pueden aparecer alteraciones en el pelo y la piel cabelluda. Dentro de los
hallazgos referidos en pacientes adultos con dermatomiositis se encuentran: alopecia no cicatricial, moldes
peripilares y alteraciones en la vasculatura subyacente. No hay estudios que describan los hallazgos
tricoscdpicos en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil.

Objetivos: Describir cudles son y cual es la frecuencia de los hallazgos clinicos y tricoscopicos en pelo y piel
cabelluda en pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis Juvenil e identificar si se asocian con la
actividad de la enfermedad.

Material y métodos: Estudio prospectivo, observacional, transversal y analitico en el cual se incluyeron
pacientes menores de 18 afos con diagndstico de dermatomiositis juvenil, previa firma de
consentimiento y asentimiento (en los mayores de 7 afios). En cada paciente se evaluaron las
caracteristicas de la piel cabelluda y pelo con un dermatoscopio y se tomaron iconografias, las cuales se
archivaron para su posterior procesamiento y evaluacién. Se llend una hoja de captura de datos disefiada
exprofeso para el estudio. En el analisis descriptivo (univariado) para las variables cuantitativas (edad) se
estimo su valor minimo y maximo y se calculd la mediana. Las variables cuantitativas actividad cutdnea de
dermatomiositis juvenil, actividad muscular de dermatomiositis juvenil vy actividad global de
dermatomiositis juvenil se transformaron en forma arbitraria a variables cualitativas ordinales: leve,
moderada y grave. La actividad muscular de DMJ se clasificd en leve (0 — 3 puntos), moderada (4 - 7 puntos)
y grave (8 - 11 puntos). La actividad cutdanea de la DMJ se clasificd en leve (0 - 2 puntos), moderada (3 - 6
puntos) y grave (7 - 9 puntos). Finalmente la actividad global de la DMJ se clasificé en leve (0 - 6 puntos),
moderada (7 - 13 puntos) y grave (14 - 20 puntos). Para las variables cualitativas (género, forma del tallo
del pelo, signos foliculares, signos pigmentarios, patron de la vasculatura cutdnea, actividad de la DMJ) se
resumié la informacién mediante frecuencias y/o proporciones.La asociacion entre los hallazgos clinicos y
tricoscépicos y la actividad de la dermatomiositis juvenil al momento de su inclusién en el estudio se
calculé mediante ji cuadrada.

Resultados: Se incluyeron 23 pacientes con diagndstico confirmado de dermatomiositis Juvenil, con
relacion mujer — hombre de 2.8 a 1, y mediana de edad de 11 afios 6 meses (140 meses). Se dividieron los
puntajes de actividad global, cutdnea y muscular de manera arbitraria en 3 categorias. En el puntaje de
actividad muscular 15 pacientes (65%)tuvieron actividad leve, 6 (26%) moderada y 2 (9%) grave. En el
puntaje de la actividad cutanea 6 pacientes (25%) tuvieron actividad leves, 13 (57%) moderada y 4 (17%)
grave. La actividad global fue leve en 14 (61%), moderada en 6 (25%) y la leve en 3 (14%) pacientes Al
examen fisico un paciente (4%) presentd alopecia difusa. A la tricoscopia se observaron de manera
predominante hiperpigmentacion (39%) y descamacién epidérmica (26%). En el patrén vascular predominé
el arboriforme en 65% de los pacientes. Se observd asociacién entre el pelo en coma y la actividad
muscular grave (p=0.004) y la actividad global de la enfermedad grave (p=0.031). El patréon vascular
arboriforme se asocié con actividad cutdnea moderada, muscular y global leves.Conclusiones: Los hallazgos
de la exploracién fisica y tricoscépica de la piel cabelluda y pelo en pacientes con DMJ es diferente a lo que
se observa en los adultos, ya que predomina la hiperpigmentacién y la descamacion, y la alopecia difusa es
muy rara. Solamente el pelo en coma y los vasos arboriformes se relacionaron con la actividad de la
dermatomiositis juvenil.

Palabras clave: dermatomiositis juvenil, tricoscopia, actividad de la enfermedad



MARCO TEGRICO
| Dermatomiositis juvenil

La dermatomiositis juvenil (DMJ) — la mas comun de las miopatias inflamatorias idiopaticas de la
infancia -, es una vasculopatia autoinmune multisistémica. Es una enfermedad rara que afecta un
estimado de 2 a 3 por millén de nifios por afio. Tipicamente afecta a nifios entre los 2 y 15 afios — con
un promedio de inicio a los 7 aflos — aunque se define como DMJ a todos los casos de dermatomiositis
(DM) que inician antes de los 18 afios de edad®>. Es mds comun en las mujeres con relacién de 2-5:1
dependiendo de la cohorte®.

La etiologia exacta de la DMJ no esta completamente dilucidada y se considera multifactorial. Se ha
sugerido que ésta resulta de la interaccidn entre la susceptibilidad genética y factores disparadores
ambientales que causa desregulacion y disfuncién del sistema inmune, lo cual resultaen inflamacién
tisular. La vasculopatia parece jugar un papel central en la patogénesis de la miositis y las
manifestaciones cutdneas, asi como de otras manifestaciones extra-musculares graves de la
enfermedad®.

La vasculopatia cambia en las diferentes etapas de la enfermedad. En las etapas tempranas existe una
verdadera vasculitis de pequefios vasos mediada por interferones y otras citocinas, mientras que en
forma mas tardia hay vasculopatia oclusiva no inflamatoria con pérdida de los capilares. Su desarrollo
estd asociado con las manifestaciones graves de la enfermedad como la ulceracidon cutdnea, la
isquemia intestinal, la enfermedad pulmonar intersticial, y el desarrollo de calcinosis®.

Los hallazgos cutaneos son el aspecto mas importante de la enfermedad, y su evaluacidn correcta es
importante para el diagndstico temprano, ya que con frecuencia preceden el desarrollo de miositis por
meses o afios*3. Las manifestaciones cutdneas son variadas y actualmente se clasificanen 7 tipos:
patognomonicas (papulas y signo de Gottron), caracteristicas (halo en heliotropo, telangiectasias
periungueales con cuticula distréfica, signo del chal, signo de la V, dermatitis psoriasiforme de la piel
cabelluda y placas eritemato-escamosas), compatibles (poiquilodermia, signo de la chaparrera, edema
periorbitario y facial), menos comunes (ampollas subepidérmicas o lesiones necrdticas con erosiones
superficiales, vasculitis cutanea y calcinosis distréfica — mucho mds frecuente en nifios que en adultos
-, raras (manos de mecdnico, eritema flagelado, hiperqueratosis folicular, paniculitis, eritroderma vy
cambios en la mucosa oral), de descripcion reciente (papulas de Gottron inversas, ulceraciones
digitales y los pies de excursionista), e inespecificas (fotosensibilidad, fendmeno de Raynaud,
prurito/sensacién urente)®4,

Otros drganos y sistemas afectados son el gastrointestinal, el pulmonar y el cardiaco. El tracto
gastrointestinal se afecta en 5 a 37% de los pacientes con DMJ. Las manifestaciones incluyen disfagia,
dismotilidad intestinal, vasculitis con malabsorcidn, isquemia intestinal y perforacién?. La afectacién
pulmonar es mucho menos comun en los nifios que en los adultos con dermatomiositis, sin embargo,
la enfermedad pulmonar intersticial aun puede complicar los casos juveniles.® Por otro lado, los
estudios ecocardiograficos recientes en nifios con DMJ sugieren que hasta el 25% de los pacientes
tienen evidencia de disfuncién diastdlica ventricular izquierda y una alta prevalencia de anormalidades
en el electrocardiograma®.



Los anticuerpos especificos (AEM) y asociados (AAM) de miositis estan presentes en al menos 60% de
los casos de DML. Los principales AEM en pacientes con DMJ incluyen el antiTFI1ly y el anti- MDAS. El
antiTFI1ly se ha reportado en 23-29% de los pacientes con DMJ y se han asociado con enfermedad
cutdnea mas grave, con Ulceras cutdneas y un curso prolongado de la enfermedad®?. Los anti-MDA5se
asocian con miositis leve, artritis de pequefias articulaciones, ulceraciéon de la piel y mayor riesgo de
enfermedad intersticial pulmonar. Por otro lado, los anti-NXP2 se han asociado con el desarrollo de
calcinosis en los nifiost.

La intensidad del tratamiento inicial de la DMJ se determina por la gravedad de los sintomas de
presentacién. En términos generales, el tratamiento retrasado o inadecuado se asocia con peor
prondstico, en tanto que el tratamiento agresivo temprano mejora los desenlaces a largo plazo.
Dentro las intervenciones farmacoldgicas para la DMJ se incluyen los esteroides sistémicos, los
inmunosupresores modificadores de la enfermedad y los agentes bioldgicos™”.

En cuanto a los esteroides sistémicos, habitualmente se utiliza prednisolona via oral o
metilprednisolona por via intravenosa en pulsos, con disminucidn progresiva en varios meses de
acuerdo con la respuesta. El metotrexate es un medicamento de primera linea en el tratamiento de la
DMJ, en combinacién con esteroides sistémicos al momento del diagndstico. En algunos centros se ha
utilizado ciclosporina en lugar de metotrexate. La gammaglobulina intravenosa se recomienda en
pacientes con DMJ refractaria al tratamiento con esteroides sistémicos y metotrexate. Otro
inmunosupresor que se puede utilizar en casos refractarios o cuando el metotrexate no es tolerado es
el micofenolato de mofetilo®.

En cuanto a los agentes bioldgicos, el rituximab, el infilximab y el adalimumab han mostrado eficacia en
las tasas de respuesta, efecto ahorrador de esteroides y retratamiento. Dado que la DMJ entra en la
categoria de enfermedades mediadas por interferdn, en el futuro los inhibidores de JAK podrian tener
un papel en el tratamiento de la misma®-.

El prondstico de la DMJ ha mejorado con el tiempo. Hasta 2/3 partes de los pacientes se recuperan
totalmente; sin embargo, aun unos pocos pacientes mueren y una minoria desarrollan atrofia
muscular persistente o calcinosis grave®.

1.1 Escala de actividad de la DMJ

La escala de actividad de la DMJ es un instrumento utilizado para cuantificar la presencia yprogresion
de la DMJ en el tiempo. Tiene items para evaluar la actividad muscular y la actividad cutanea de la
enfermedad. La actividad muscular se califica evaluando el estado funcional del paciente (en una
escala de 0-3, donde 0 es funcidon normal y 3 son limitaciones graves) y la debilidad muscular (como
presente o ausente para cada una de las 8 variables: musculo flexor del cuello, musculos abdominales,
musculos proximales de miembros superiores, musculos proximales de miembros inferiores, signo de
Grover, marcha anormal, dificultad para deglutir y habla nasal). La actividad cutanea se califica
evaluando el tipo de afectacion cutdnea (en una escala de 0-4 como ausente/resolucidén, cambios
atréficos, leve eritema, eritema moderado y eritema grave), la distribucion de la afeccion cutdnea (en
una escala de 0 a 3 como ninguna, focal, difusa o generalizada), la presencia de vasculitis (como
presente o ausente) y la presencia de pdpulas de Gottron (como presente o ausente). El puntaje de la
actividad muscular va de 0 a 11 y el de la actividad cutanea de 0 a 9; el puntaje global del indice de
actividad de la DMJ va de 0 a 20°.



Il Piel cabelluda

La piel cabelluda consta de varias capas de tejido blando que recubren el craneo. Sus bordes
anatomicos se extienden desde la cara y el cuello de manera lateral y posterior. Facilita el crecimiento
del pelo y sirve como barrera para impedir la irritacion por agentes externos. Esta constituida por
cinco capas (superficial a profunda): piel, tejido celular subcutaneo, una capa aponeurética muscular,
una capa de tejido conectivo laxo y el pericraneo’®.

El foliculo piloso que crece en la piel cabelluda se extiende hacia la capa de tejido conectivo denso,
donde se encuentran los nervios, vasos linfaticos y vasos sanguineos.

Unidad pilosebdcea

La unidad pilosebacea esta conformada por un grupo complejo de células especializadas y con viasde
sefializacion propias e incluye el foliculo piloso, el tallo del pelo, el muisculo erector del pelo y la
glandula sebacea.

Pelo

Glandula
sebacea

Raiz Foliculo
Bulbo
Musculo
Papila erector del pelo
Protuberancia

Matriz

Figura 1. Unidad pilosebacea

El pelo existe exclusivamente en mamiferos, y su funcion principal era la proteccién y aislamiento de
elementos externos, sin embargo, actualmente ademas tiene un papel social. A pesar de que los
foliculos pilosos y el pelo comparten la misma anatomia basica, su crecimiento, tamafo, forma y
pigmentacion difieren ampliamente dependiendo del sitio anatdémico y también existe variacién entre
cada individuo®.

Existen dos tipos de pelo dependiendo de su tamaiio:

e Pelo terminal: usualmente es mayor de 60 um de didmetro, tiene médula central y puede
crecer hasta mas de 100 cm de largo. La duracién del estadio de crecimiento (fase anagena)
determina su longitud. El bulbo se encuentra en el tejido celular subcutaneo. Este tipo
de pelo usualmente se encuentra en piel cabelluda, cejas y pestanas.



Ocasionalmente se puede convertir en pelo velloso o miniaturizarse (ej. alopecia
androgenética).

e Pelo velloso: usualmente mide menos de 30 um de didmetro, no tiene médulay su longitud
es menor de 2 cm. El bulbo se encuentra en la dermis reticular en su fase andgena. Este
tipode pelo se encuentra en otros sitios donde no hay pelo terminal. Durante la pubertad,
por la influencia hormonal, el pelo velloso que se encuentra en genitales, axilas, tronco y
barbase convierte en pelo terminal.

Anatomia
El foliculo piloso esta constituido por 3 segmentos:

e Elfoliculo superior o infundibulo: comprende desde la desembocadura del conducto
sebaceo hasta el orificio folicular,

e Medio oistmo: desde la desembocadura del conducto sebdceo hasta la insercion del
musculo erector del pelo. Es la porcion mas corta del foliculo.

e Inferior o bulbo piloso: desde la insercién del musculo erector del pelo hasta el bulbo
piloso. Es la parte mas compleja del foliculo piloso ya que estd formada por varias
estructuras (papila dérmica, matriz del pelo, pelo, vainas radiculares).

La papila dérmica, parte del bulbo piloso, es la responsable del crecimiento del pelo y esta compuesta
por fibroblastos, un estroma rico en coldgeno, fibras nerviosas y una sola asa de capilares®. Otro de los
componentes del bulbo piloso es la matriz del pelo, la cual da origen al pelo propiamente dichoy a la
vaina radicular interna donde se encuentran los melanocitos que dan color al pelo?®.

Las capas del pelo observadas en un corte transversal son (de afuera hacia adentro): vaina de tejido
conectivo, vaina radicular externa, vaina radicular interna (que estd conformada por la capa de Henle,
la capa de Huxley y la cuticula de la vaina radicular interna), cuticula, corteza y médula.

« Vaina radicutar
ndema

Cuticuln del pelo y
P e
cuticuks do ka vaina - TSy \\
ragcular intema ¢ N

Membeana vitrea =~

* Vaina radicular externa

Virina déemica (vaina lolicutar)

Figura 2. Capas del pelo, corte transversal




La glandula sebdcea es el otro componente de la unidad pilosebdcea. Su secreciéon es holécrina, ya que
el cuerpo celular se desintegra por completo para formar una secrecidon que esta constituida por
triglicéridos y fosfolipidos®®.

Finalmente, el musculo erector del pelo se origina del tejido conectivo de la dermis y se localiza en los
foliculos pilosos por debajo de la glandula sebacea. Estad constituido por una banda de musculo liso
gue se encuentra en angulo obtuso al foliculo para poder producir su contraccidn.

Ciclo pilar

El foliculo piloso tiene un ciclo regular que incluye la involucién y la regeneracion. A diferencia de
otros mamiferos, los pelos de la piel cabelluda en el humano crecen de manera asincrénica.

Existen tres fases de ciclo pilar. La primera fase es la de andgeno o fase de crecimiento. Esta fase es
la que determina el largo final del pelo por lo que varia segun el sitio anatdmico. Aproximadamente 90
— 93% del pelo en piel cabelluda se encuentra en esta fase. El pelo de la piel cabelluda tiene el
anageno mas largo siendo de 2 — 8 afios, pero en otros sitios como las pestafias es de 1 — 6 meses®.

El inicio de la fase de catageno estd marcado por el cese de la actividad mitética de las células de la
matriz y por la apoptosis de la matriz, vaina radicular interna y externa. La dermis papilar migra del
tejido celular subcutdneo a la dermis; este paso es importante para continuar con el ciclo.
Aproximadamente 1% del pelo se encuentra en esta fase y tiene una duracién aproximada de 2 — 3
semanas’.

La ultima fase conocida como telégeno o de reposo sucede posterior al catageno cuando el foliculo
piloso se prepara para expulsar el pelo. Tiene una duracién aproximada de 3 meses®.

Irrigacidn sanguinea, sistema venoso y drenaje linfdtico

La irrigacion sanguinea de la piel cabelluda proviene de la arteria cardtida comun, arterias
intercostales posteriores y las ramas terminales de la arteria subclavia. Estas arterias se interconectan
a través de varias anastomosis.

El drenaje venoso es a través de los sistemas venosos superficial y profundo. Las venas superficiales
siguen a sus arterias respectivas. Las venas supraorbitaria y supratroclear drenan la piel cabelluda
superficial anterior, mientras que la parte posterior drena a través de la vena temporal, la occipitaly la
auricular posterior®.

Los vasos linfaticos se encuentran localizados en el tejido conectivo subcutdneo y siguen el drenaje
venoso. La parte anterior drena a través de los ganglios parotideos y la parte posterior y auricular
drenan por los ganglios linfaticos de la mastoides®.

La vasculatura de la dermis consiste en dos sistemas interconectados: el plexo vascular superficial y el
profundo.

El plexo vascular superficial esta compuesto por arteriolas y venas que van en parejas y forman unared
interconectada de vasos que se encuentran en un plano paralelo justo por debajo de la superficie
epidérmica. Los capilares surgen de las arteriolas, se extienden a través de la dermis papilar
llegando hasta las crestas interpapilares y posteriormente regresan a las vénulas formando
estructuras en forma de arco®.



Las arteriolas y vénulas del plexo vascular superficial se encuentran conectados por vasos cortos y
rectos a las arteriolas y vénulas del plexo vascular profundo. Este Ultimo se encuentra en la dermis
reticular y en la hipodermis. Las arteriolas a su vez se encuentran irrigadas por vasos que penetran la
hipodermis y su drenaje es a través de venas que regresan al tejido celular subcutaneo®*

Plexo superficial

Figura 3. Red vascular de la piel

Il Dermatoscopia

La dermatoscopia es una técnica de imagen no invasiva que permite la visualizacién de estructuras
microscdpicas invisibles al ojo humano. Actualmente se realiza utilizando un aparato portatil, lamado
dermatoscopio, que viene integrado ya sea con luz polarizada o no polarizada y proporciona una
magnificacion de 10 veces de las lesiones de la piel que se examinan'?, A partir dela segunda mitad del
siglo XX ha adquirido un gran auge, los conocimientos en su campo han crecido exponencialmente y
han ayudado en gran medida al diagnéstico y al seguimiento de lesiones en la piel.

Historia

El surgimiento de la dermatoscopia se remonta al siglo XVI, cuando Pierre Borel, un médico, botanicoy
alquimista francés fue pionero en el uso del microscopio para observar los vasos capilares del lecho
ungueal. En 1879 un cirujano aleman llamado Karl Hueter reportd sus estudios de los capilares del
labio inferior utilizando una lupa y luz artificial. En 1878 Ernt Karl Abbe, optometrista y fisico, junto con
Carl Zeiss quien era fabricante de microscopios, telescopios y otros sistemas Opticos mejoraron la
microscopia de inmersion al aplicar aceite de cedro en lugar de agua. Con ello obtuvieron imagenes
nitidas, luminosas y de mayor aumento. Paul Gerson Unna médico aleman, quien es el padre de la
dermatopatologia, aplicéd la idea de Abbe y Zeiss para hacer la piel mds traslicida y de esta manera
estudiar el lupus vulgar al colocar un lente de vidrio directamente sobre la piel de un paciente. A esto lo
llamé diascopia. En 1922 el médico Otfid Miller sentd las bases para la construccion de los
capilaroscopios®?

10



Las primeras descripciones detalladas sobre la aplicacion del microscopio en la piel fueron realizadas en
1920 por el Dr. Johann Saphier, quién denomind a esta técnica “dermatoscopia” por primera vez. A
partir de entonces, comenzé a utilizarse en la descripcidn de multiples lesiones en la piel y también
para observar el cuello uterino®.

En 1971 la Dra. Rona Mackie describiéd por primera vez la ventaja de utilizar la microscopia de
superficie para el diagndstico preoperatorio de lesiones tumorales pigmentadas y su diagndstico
diferencial con el melanoma. Desde entonces, en Europa, se siguié esta linea de investigacién en
donde se correlacionaban las estructuras microscépicas con los hallazgos histopatoldgicos. En 1990
Kreusch y Rassner desarrollaron un microscopio portatil, facil de usar, cobmodo y capaz de dar
aumentos de hasta 40x. Sin embargo, éste tenia algunas desventajas: era muy caro y consumia mucho
tiempo, por lo que a finales del siglo XX se introdujeron dermatoscopios que tenian una fuente
mejorada de luz y dptica®®. Con ello se produjo una revolucién en el diagnédstico de diversas lesiones
dermatoldgicas, tanto tumorales como inflamatorias.

Técnica

Se utiliza un aparato conocido como dermatoscopio, el cual tiene un lente con una rueda para ajustar
el foco y se puede utilizar gel, aceite vegetal o parafina liquida para mejorar la vision de la lesién. El
dermatoscopio se coloca a unos milimetros de la lesidn que se quiere visualizar, se colocacon la luz
polarizada y/o no polarizada y posteriormente se ajusta con la rueda para su enfoque!®.

IV Tricoscopia

La tricoscopia es una técnica de imagen utilizada para visualizar estructuras microscdpicas del peloy la
piel subyacente. Se puede realizar con un dermatoscopio o con un videodermatoscopio, obteniéndose
maghnificacidon de las imagenes desde 10 hasta 70 veces. Es una técnica no invasiva moderna que es
bien aceptada por el paciente y el dermatélogo?®®,

El uso de la tricoscopia para observar anormalidades en piel cabelluda data desde 1990 pero su
popularidad ha aumentado en los Ultimos afios. La evidencia reciente sugiere que puede facilmente
reemplazar la evaluacion del pelo al microscopio en algunas anormalidades genéticas (moniletrix,
Sindrome de Netherton, pili annulati) *>1,

Hallazgos en la tricoscopia

Las estructuras que se pueden visualizar en el tricoscopio incluyen: tallo del pelo, aperturasfoliculares,
epidermis folicular y microvasculatura cutanea.

e Tallo del pelo:

El tallo del pelo normal es uniforme en color y tamafo con médula continua, interrumpida,
fragmentada o ausente. Aproximadamente 10% de los pelos en la piel cabelluda son pelos vellosos
hipopigmentados y cortos. Esta técnica nos ayuda igualmente a evaluar el nimero de pelos en una

unidad folicular. En un individuo sano deben emerger entre 2 y 3 pelos por unidad folicular®'’.

Algunas anormalidades adquiridas del tallo pilar incluyen: pelos en signo de admiracién, cola de
cochino, pelos en coma, pelos en sacacorcho, pelos rotos, pelos en flama, pelos cortos y finos, y pelos
en zig-zag!®'’.
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La tricoscopia es también de utilidad para el diagnéstico de distrofias genéticas del tallo del pelo
tales como: moniletrix, tricorrexis nodosa, tricorrexis invaginata, pili torti o pili annulati.

Figura 6. Anormalidades en el tallo del pelo*°

A. Tallo normal, B. Pelos vellosos, C. Pelos en signos de
admiracion, D. Pelo ahusado, E. Pelos en cola de cochino, F.
Pelos en coma, G. Pelos en Zigzag, H. Tricorrexis nodosa, I.
Tricorrexis invaginata, J. Moniletrix, K. Pili torti, L. Pili annulati
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e Signos foliculares

Los signos foliculares son aquellos relacionados con los orificios o aperturas foliculares. El término
comunmente utilizado para ellos es el de “puntos” 1617,

Puntos amarillos: pueden ser de color amarillo o amarillo — rosado, redondos o policiclicos, de
tamafios diversos y de localizacidn peripilar. Estos representan cumulos de queratina y/o sebo en el
infundibulo del foliculo piloso®®.

Puntos blancos: éstos se encuentran en relacidon con areas de destruccién folicular y representan dreas
de fibrosis perifolicular. Existen otros tipos de puntos blancos mas pequefios llamadas “en cabeza de
alfiler” que corresponden a los foliculos pilosos vacios o aperturas de conductos de glandulas écrinas.
Se observan mejor en fototipos oscuros o en personas expuestas cronicamente al sol ya que se ocupa
un contraste entre el foliculo y su despigmentacion y la epidermis adyacente pigmentada para
observarlo®,

Puntos negros: corresponden a los pelos rotos o destruidos en el infundibulo.

Puntos rojos: son estructuras concéntricas redondas de color rojo en el orificio folicular. Corresponden
a infundibulos dilatados llenos de queratina y rodeados de vasos dilatados y extravasacion de
eritrocitos. Se observan con frecuencia en pacientes con lupus discoide y se considera que son un
factor prondstico positivo y signo especifico de la enfermedad®?’.

Puntos cafés o café gris: se observan de manera caracteristica en el drea del parpado en pacientes con
alopecia frontal fibrosante®'?,

e Epidermis folicular o signos pigmentarios

Las anormalidades en el color o estructura de la piel cabelluda que pueden ser observados mediante
tricoscopia incluyen escamas, color, flujo o descarga y estructura de la superficie®®.

Descamacién epidérmica: se puede presentar de manera difusa, perifolicular o como estructuras
tubulares.

Hiperpigmentacidon: Se puede observar como en patrén de panal de abeja, perifolicular o interfolicular
diseminado.

Descarga amarilla o amarilla-rojiza: se puede observar en patologias como foliculitis decalvante,
infecciones bacterianas, celulitis disecante y tifia de la cabeza.

Cambios estructurales en la superficie de la piel: patrén en destello de estrellas hiperpldsica folicular.
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Figura 7. Aperturas foliculares

A. Puntos amarillos alopecia areata, B. Puntos amarillos en lupus discoide, C.
Puntos amarillos en alopecia androgenética femenina, D. Puntos negros en
alopecia areata, E. Puntos blancos en “cabeza de alfiler”, F. Puntos blancos

Figura 8. Signos pigmentarios'®

A. Patron en panal de abeja, B. Hiperpigmentacion perifolicular, C.
Hiperpigmentacion diseminada, D. Zonas blanquecinas en alopecia cicatricial,
E. Zonas amarillas amorfas, F. Hiperplasia en destellos de estrella, G. Pustula
folicular, H. Descamacién perifolicular leve, . Descamacion tubular
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e Microvasculatura cutdnea

Patrén vascular simple con bucles finos: este se observa en la piel cabelluda normal. Al colocar el
dermatoscopio en angulo tangencial se pueden observar los bucles finos de color rojo, y si se colocade
manera vertical aparecen como puntos de color rojo pdlido. Estos corresponden a las papilas dérmicas
cubiertas de epidermis normal®¢7,

Patrén vascular con bucles retorcidos: son lineas circulares en la vista tangencial y puntos rojos
intensos en la vista perpendicular. Corresponden a los capilares de las papilas mds gruesas asociadas a
hiperplasia epidérmica®®’,

Patrén vascular arboriforme: se puede observar en piel cabelluda normal. Corresponde a lineas de

color rojo intenso y con distribucion semejante a las ramas de un arbol. Corresponden al plexo
16,17

vascular subpapilar

Figura 9. Microvasculatura cutaneal®!!

A. Patrén vascular simple con bucles finos, B. Mdltiples puntos rojos
intensos, C. Vasos arborizantes gruesos con puntos amarillos grandes y
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V. Tricoscopia en dermatomiositis

La afectacion de la piel cabelluda en pacientes con DM esta clasificada como una manifestaciéon
caracteristica y se ha descrito como una dermatitis psoriasiforme®*. Sin embargo, las manifestaciones
de DM en piel cabelluda con o sin alopecia han sido escasamente descritas a pesar de ser
relativamente frecuentes en diversos estudios (28-82%)°22.

La DM — cldsica y amiopatica — se puede asociar con placas eritemato-violdceas, descamativas y
alopecia difusa no cicatricial que frecuentemente sigue al inicio de la enfermedad sistémica??*. Entre
los hallazgos clinicos en piel cabelluda de pacientes adultos con DM, Kasteller y cols. describen placas
eritemato-escamosas y atroficas acompafiadas de prurito en 14/17 (82%) pacientes; éstas habian sido
mal diagnosticadas como psoriasis o dermatitis seborreica. Ademas, 6 de los 14 pacientes (43%)
cursaban con alopecia no cicatricial?’. En este mismo tenor, Tilstra y cols. demostraron afectacién de
piel cabelluda en 15/24 (62%) pacientes, con alopecia difusa no cicatricial en 5 de estos 15 pacientes
(33%)%2. En la DMJ también se ha descrito la presencia de alopecia no cicatricial®.

Los hallazgos tricoscépicos en DM fueron reportados en forma inicial por Jasso-Oliveras y cols. en
2017. Clinicamente los autores observaron afectacion de la piel cabelluda en 24 de 31 (77%) pacientes
y las formas clinicas mas frecuentes fueron alopecia no cicatricial (88%), eritema (83%), prurito (71%) y
poiquilodermia (52%). La tricoscopia se realizd en 28 pacientes y los hallazgos tricoscdpicos
predominantes fueron capilares agrandados y tortuosos (71%), moldes peripilares (57%) — hallazgo
interesante pues se relaciona mas con alopecias cicatriciales que no cicatriciales -,mechones de pelo y
escamas interfoliculares (50%); en un porcentaje menor de pacientes se observaron capilares
arborizantes, pigmentacidn peri- e interfolicular y lagos vasculares?®.

Por su parte, Zychowska y Reich, en un estudio en 15 pacientes adultos con DM, encontraron con
mayor frecuencia la presencia de puntos amarillos (60%), diversidad del diametro del tallo pilar (60%)
y pigmentacién interfolicular en patrén de panal de abeja (47%) asociados con la co- existencia de
alopecia androgenética. Otros hallazgos fueron pigmentacién perifolicular (40%), eritema perifolicular
(33%), descamacioén perifolicular (20%), escamas interfoliculares blancas (20%) o amarillas (20%), y
areas sin estructura blancas (20%) o rosadas (13%). En cuanto a la morfologia de los capilares los mas
observados fueron vasos lineales con ramificaciones (80%), vasos lineales (60%) y vasos lineales
curveados (53%). Los vasos puntiformes se observaron en27% de los casos y, lagos vasculares en
13%7%°.

Hasta el momento, no existe ningln estudio que describa las caracteristicas tricoscdpicas en pacientes
pediatricos. En promedio, en los Servicios de Dermatologia e Inmunologia Clinica se evaldan un
promedio de 3 pacientes de primera vez y 60 pacientes subsecuentes con el diagndsticode DMJ, lo cual
nos permitira describir las caracteristicas tricoscopicas en este grupo de pacientes por primera vez.

16



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

La tricoscopia es una herramienta relativamente reciente cuyo uso de manera rutinaria en la consulta
dermatoldgica va en aumento. Su uso en pacientes con enfermedades autoinmunes es masreciente, y
se ha realizado fundamentalmente en lupus eritematoso sistémico.

Pese a ser una técnica accesible, no dolorosa ni invasiva, la descripcidn tricoscépica en pacientes con
dermatomiositis es escasa, limitdndose a reportes en pacientes adultos.

Actualmente no existe evidencia publicada donde se analicen las caracteristicas clinicas y por
tricoscopia de la piel cabelluda y el pelo en pacientes con dermatomiositis juvenil, por lo que este
estudio representa un drea de oportunidad para el abordaje de dichos pacientes, especialmente
porque es conocido que la vasculopatia es mds frecuente en nifios que en adultos, y ésta puede
traducirse en cambios en los capilares de la piel cabelluda.

PREGUNTAS DE INVESTIGACION:

¢Cudles son y cual es la frecuencia de los hallazgos clinicos en piel cabelluda y tricoscépicos en
pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis juvenil?

¢Existe asociacion entre los hallazgos clinicos en piel cabelluda y tricoscépicas y la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis juvenil?

JUSTIFICACION:

En la dermatomiositis juvenil, ya sea cldsica o amiopdtica, se presentan manifestaciones
dematoldgicas que sirven como criterios de clasificacion y diagndstico. Dentro de estas
manifestaciones, se incluyen hallazgos en la piel cabelluda y el pelo, qué a pesar de ser frecuentes,han
sido poco descritos y las descripciones que existen son en pacientes adultos.

El identificar cambios en la piel cabelluda y el pelo de los pacientes pediatricos nos ayudara en la
descripcién de esta entidad en otra poblacién y aumentar nuestro conocimiento acerca de los
cambios que presentan en dicha zona anatémica.

HIPOTESIS

Existe asociacidn entre los hallazgos clinicos y tricoscépicos en piel cabelluda y pelo y la actividad de la
enfermedad en los pacientes con dermatomiositis juvenil.
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OBIJETIVO

Obijetivo general

Describir cudles son y cudl es la frecuencia de los hallazgos clinicos y tricoscdpicos en pelo y piel
cabelluda en pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis juvenil e identificar si se asocian con
la actividad de la enfermedad.

Obijetivos especificos:

- Describir cuales son y cudl es la frecuencia de los hallazgos clinicos en piel cabelluda y pelo
en pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis juvenil.

- Describir cuales son y cual es la frecuencia de los hallazgos tricoscdpicos en piel cabelluda 'y
pelo en pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis juvenil.

- Identificar si existe asociacion entre los hallazgos clinicos en piel cabelluda y pelo y la
actividad de la enfermedad en pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis
juvenil

- Identificar si existe asociacidn entre los hallazgos tricoscépicos en piel cabelluday peloy la
actividad de la enfermedad en pacientes pediatricos mexicanos con dermatomiositis
juvenil.

MATERIAL Y METODOS
Tipo de estudio:

Estudio prospectivo, observacional, transversal y analitico.
Poblacion
- Objetivo:

e Pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil atendidos en un hospital de tercer nivel en
Meéxico.

e -ElegiblePacientes menores de 18 afios con diagndstico establecido de dermatomiositis juvenil
quienes sean atendidos en el servicio de Dermatologia y/o de Inmunologia del Instituto
Nacional de Pediatria, del 1 de septiembre de 2022 al 28 de febrero de 2023.

Criterios de seleccion
- De inclusion

e Pacientes de cualquier género menores de 18 afios.

e Pacientes con diagndstico confirmado de dermatomiositis juvenil (ver Anexo 1),
independientemente del grado de actividad de su enfermedad.

e Pacientes cuyos padres consientan su participacion en el estudio y firmen la carta de aviso
de privacidad (Anexo 3).

- De exclusion:

e Pacientes con trastornos de comportamiento que condicionen dafio autoinfligido en la piel
cabelluday el pelo.
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e Pacientes con algun tratamiento tépico previo — en los Ultimos 3 meses - en piel cabelluda.
e Pacientes con enfermedades del pelo (alopecia areata, tifia del pelo, pediculosis,
sindromes genéticos con cualquier alteracion del tallo pilar)

Ubicacion del estudio:

Consulta externa de los servicios de Dermatologia y de Inmunologia del Instituto Nacional de

Pediatria.

Variables:

Edad

Género

Forma del
tallo del pelo

Tiempo Calendario
transcurrido a

partir del

nacimiento de

una persona

Denominacién Exploracion fisica
queseledaa

un sujeto segun

sus

caracteristicas

fenotipicasy

Genotipicas

Forma que Pelo velloso =
tiene la porcién  adelgazado

que protruye Pelo en signo de
del foliculo admiracion = con
piloso. dilatacion terminal

Pelo ahusado = con
extremos conicos

Pelo en cola de cochino
= enroscado

Pelo en coma = pelo
roto con angulacién
distal

Pelo en zig-zag= con
intervalos transversos
Tricorrexis nodosa =
tallo se separa de
manera longitudinal en
numerosas fibras
pequeias

Tricorrexis invaginata =

Cuantitativa  Aflos y meses

discreta

Cualitativa Masculino

nominal Femenino

dicotémica

Cualitativa e Pelovelloso
nominal e Pelo ensigno de
politdmica admiracién

e Peloahusado
Pelo en cola de
cochino

Pelo en coma
Pelo en zig-zag
Tricorrexis nodosa
Tricorrexis
invaginata
Moniletrix

Pili torti

Pili annulati
Alopecia difusa
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Signos Cambios en los

foliculares orificios
foliculares

Signos Anormalidades

pigmentarios en la piel
cabelluda: color

y/o estructura

Patrén de Formade los
vasculatura vasos
cutdnea sanguineos

tallo se invagina sobre
si mismo

Moniletrix = variacidon
en grosor del tallo

Pili torti = giros de 180¢
sobre su eje
longitudinal

Pili annulati = tallo con
bandas con color
alternado claro/oscuro
Alopecia difusa= pérdida
de pelo distribuida por
toda la piel cabelluda
Puntos amarillos = Cualitativa .
cumulo de queratina nominal °
y/o sebo en el politdmica °
infundibulo del foliculo .
piloso.

Puntos blancos = areas

de fibrosis folicular

Puntos negros = pelos

rotos o destruidos en el

infundibulo

Puntos rojos =

infundibulos dilatados

llenos de queratina,

rodeados de vasos

dilatados y

extravasacién de

eritrocitos.

Descamacion Cualitativa °
epidérmica = caida en nominal

bloque de la capa politémica °
cornea. °
Hiperpigmentacién =
aumento de pigmento
en la piel cabelluda
Descarga amarilla =
salida de liquido
Purulento

Patron vascular simple
= bucles finos

Patrén vascular con
bucles retorcidos =
lineas circulares °
Patron arboriforme =

distribucién en ramas

de arbol

Cualitativa .
nominal
politédmica °

Puntos amarillos
Puntos blancos
Puntos negros
Puntos rojos

Descamacion
epidérmica
Hiperpigmentacidn
Descarga amarilla

Patron vascular
simple

Patron vascular con
bucles retorcidos
Patron arboriforme
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Actividad
cutanea de
DMm

Suma del tipo
de afectacion
cutdnea,
distribucion
de la
afectacion
cutdnea,
vasculitis vy
papulas de
Gottron con
un puntaje de
0-9

Manifestaciones
cutaneas de la
enfermedad

Cuanitativ
a discreta

Tipo de afectacion
cutanea:
Ausente o con

resolucidn completa =
no se observa actividad
en la piel

Cambios atroéficos
Unicamente =
adelgazamiento de las
capas de la piel

Leve eritema =
enrojecimiento apenas
perceptible

Eritema moderado =
enrojecimiento
moderado

Eritema grave =
enrojecimiento intenso
Distribucion de la
afectacion cutanea:
Ninguna = no hay
afectacién cutanea
Focal, incluyendo areas
de piel articular= hay
afeccidén cutdnea en
ciertos sitios
localizados incluyendo
la piel de las
articulaciones

Difusa, incluyendo
superficies extensoras
de las extremidades y
el area del chal =
afeccidn cutdnea en
mas de un sitio
incluyendo las
superficies de codos y
rodillas y el 4rea de la
espalda

Generalizada, incluye al
tronco = afeccién
cutanea que abarca
mas del 90% de la
superficie corporal e
incluye el tronco

Cuanitativ
a discreta

Ausente o en
resolucion =0
Cambios atroéficos
Unicamente =1
Eritema leve= 2
Eritema moderado
=3

Eritema grave =4

Ninguna=0

Focal, incluyendo
areas de piel
articular=1
Difusa, incluyendo
superficies
extensoras de las
extremidades y el
area del chal=2
Generalizada,
incluye al tronco =
3
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Actividad
muscular de
Dmls

Suma del
estado
funcional y la
debilidad

muscular con
un puntaje de
0-11

Alteraciones
musculares
asociadas a la
enfermedad

Cuanitativa °
discreta °

Vasculitis:

Presencia de una o mas
de la siguientes:
eritema en parpados,
dilatacion de vasos
palpebrales, trombosis
en parpados, eritema
periungueal,
telangiectasias en
lecho ungueal,
vasodilatacién en
paladar, otra

Papulas de Gottron
Papulas eritematosas
gue pueden observarse
en el dorso de
articulaciones
metacarpofaldngicas e
interfaldngicas, codos y
Rodillas

Estado funcional:
Funciéon normal, puede
acudir a la escuela,
mantiene el ritmo con .
amigos: no tiene

alteraciones en su °
funcién diaria.

Limitaciones leves, se

cansa después de

caminar varias cuadras,

fatiga general:

cansancio posterior a

ejercicio moderado

Limitaciones

moderadas, requiere

asistencia al subir

escaleras y actividades

de la vida diaria: ocupa

de ayuda en

actividades cotidianas

Limitaciones graves, en

silla de ruedas, incapaz

de ir a la escuela, subir

escaleras: No puede

realizar las actividades

por si solo, requiere de

Asistencia

Cuanitativa °
discreta °

Cuanitativ °
a discreta °

Ausencia=0
Presencia=1

Ausencia =0
Presencia en
cualquiera de sus
formas: leve,
moderada o severa
=1

Funciéon normal =0
Limitaciones leves
=1

Limitaciones
moderadas =2
Limitaciones
graves, =3
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Cuanitativ
a discreta

Debilidad muscular:
Debilidad del musculo
flexor del cuello =
debilidad al movilizar
dicho musculo.
Debilidad escapular =
debilidad para

movilizar dicha zona
Debilidad proximal de
miembros superiores =
debilidad o incapacidad
de mouvilizar los brazos
Debilidad proximal de
miembros inferiores =
debilidad o incapacidad
de mouvilizar las piernas
Presencia de signo de
Gower = Incapacidad
del paciente de
levantarse de manera
regular.

Marcha anormal =
forma anormal de
caminar

Dificultad para deglutir
= dificultad para pasar
los alimentos

Habla nasal = habla
que se escucha al
dirigir el flujo de aire
hacia la nariz.

Debilidad del
musculo flexor del
cuello: SI=1, No=0
Debilidad
escapular: SI=1,
No=0

Debilidad proximal
de miembros
superiores: SI=1,
No=0

Debilidad proximal
de miembros
inferiores: Sl=1,
No=0

Presencia del signo
de Gower: SI=1,
No=0

Marcha anormal:
SI=1, No=0
Dificultad para
deglutir: SI=1, No=0
Habla nasal. : SI=1,
No=0

Procedimiento del estudio:

Se incluyeron a todos los pacientes con dermatomiositis juvenil que acudieron al servicio de
Dermatologia o de Inmunologia en el periodo de estudio y cuyos padres o tutores consintieron su
participacién en el estudio. Se realizé en ese momento una exploracién fisica para identificar los datos
de actividad cutanea y actividad muscular y se anotaron en la hoja de recoleccién de datos (Anexo 2)
para saber el grado de afeccidn muscular y cutdneo que presentaban. Posteriormente se valoraron las
caracteristicas de la piel cabelluda y pelo y se tomaron fotografias. Igualmente se revisé con un
dermatoscopio la piel cabelluda, la microvasculatura, los orificios foliculares y el pelo. Los pardametros
a evaluar fueron la forma del tallo del pelo, los signos foliculares, los signos pigmentarios y el patrén
de la vasculatura cutanea.

Tamafio de muestra:

El tamafo de la muestra fue por conveniencia, incluyendo de forma consecutiva no probabilistica a
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todos los pacientes con dermatomiositis Juvenil, independientemente del grado de actividad de su
enfermedad, valorados en la Consulta Externa de los servicios de Dermatologia y/o Inmunologia del
Instituto Nacional de Pediatria en el periodo comprendido del 1 de agosto de 2022 al 31 de enero de
2023.

De acuerdo con el promedio de pacientes valorados en la consulta externa de Dermatologia y de
Inmunologia con dermatomiositis juvenil en el transcurso de 6 meses, se calculé que el nimero total
de pacientes seria de 30, dado que en promedio en ambos servicios se da consulta a 3 pacientes de
primera vez y 60 pacientes de seguimiento por afio.

ANALISIS ESTADISTICO:

En el analisis descriptivo (univariado) para las variables cuantitativas (edad) se estimd su valor minimo
y maximo y se calculé la mediana. Las variables cuantitativas actividad cutdnea de dermatomiositis
juvenil, actividad muscular de dermatomiositis juvenil y actividad global de dermatomiositis juvenil se
transformaron en forma arbitraria a variables cualitativas ordinales: leve, moderada y grave. La
actividad muscular de DMJ se clasificé en leve (0 — 3 puntos), moderada (4 - 7 puntos) y grave (8 - 11
puntos). La actividad cutanea de la DMJ se clasificé en leve (0 - 2 puntos), moderada (3 - 6 puntos) y
grave (7 - 9 puntos). Finalmente la actividad global de la DMJ se clasificé en leve (0 - 6 puntos),
moderada (7 - 13 puntos) y grave (14 - 20 puntos).

Para las variables cualitativas (género, forma del tallo del pelo, signos foliculares, signos pigmentarios,
patron de la vasculatura cutdnea, actividad de la DMJ) se resumid la informacién mediante
frecuencias y/o proporciones.

La asociacion entre los hallazgos clinicos y tricoscopicos y la actividad de la dermatomiositis juvenil al
momento de su inclusidn en el estudio se calculéd mediante ji cuadrada.

CONSIDERACIONES ETICAS

Para que el paciente participara en el estudio se debié contar con el consentimiento firmado por los
padres (Anexo 3), el asentimiento firmado por el paciente - en mayores de 7 afios — (Anexos 4ay b) y
el aviso de privacidad (Anexo 5). La participacion en el estudio fue voluntaria y en todo momento se
mantuvo la privacidad de los pacientes.

El estudio fue de riesgo nulo para los pacientes, dado que la tricoscopia es un procedimiento inocuo,
por lo que no se expuso a los pacientes a riesgos ni dafios innecesarios.

El protocolo contd para su ejecucién con la aprobacién del Comité de Etica en Investigacion del
Instituto Nacional de Pediatria. Se siguieron las Pautas Eticas Internacionales para la Investigacién
Biomédica en Seres Humanos (CIOMS - OMS, 2016), los Principios Eticos para las Investigaciones
Médicas en Seres Humanos de la Asociacion Médica Mundial (Declaracién de Helsinki, séptima
revisién) en su 642 Asamblea General (Fortaleza, Brasil, octubre 2013) y se condujo en conformidad
con las Buenas Practicas Clinicas vigentes y de acuerdo con los requerimientos regulatorios locales del
INP.
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RESULTADOS:

En el periodo de estudio se incluyeron 23 pacientes con diagndstico confirmado de DMJ, 17 (74%) del
sexo femenino, con una relacién mujer — hombre de 2.8 a 1. La mediana de edad de los pacientes fue
de 11 afios 6 meses (140 meses), 58 — 216 meses.

En cuanto a los puntajes de actividad de la DMJ, se dividieron la actividad muscular muscular (0 — 11
puntos), la actividad cutdnea (0 — 9 puntos) y actividad o global (0 — 20 puntos) en 3 categorias: leve,
moderada y grave. La actividad muscular de la DMJ se clasificé en leve (0 - 3 puntos), moderada (4 - 7
puntos) y grave (8 - 11 puntos). Quince (65%) pacientes tuvieron una actividad leve, 6 (26%) una
actividad moderada y en dos (9%) la actividad muscular fue grave (Tabla 1).

Por otro lado, la actividad cutanea de la DMJ se clasifico en leve (0 - 2 puntos), moderada (3 - 6
puntos) y grave (7 - 9 puntos). La actividad cutanea fue leve en 6 (25%), moderada en 13 (57%) y grave
en 4 (17%) pacientes (Tabla 1).

Finalmente la actividad global de la DMJ se clasificd en leve (0 - 6 puntos), moderada (7 - 13 puntos) y
grave (14 - 20 puntos). Predomind la actividad leve en 14 (61%), seguida por la moderada en 6 (25%) y
la leve en 3 (14%) pacientes (Tabla 1).

Al examen fisico de la piel cabelluda, solamente en un (4%) paciente se observo alopecia difusa y no se
observaron cambios psoriasiformes macroscdpicos en ninguno de ellos. Sin embargo, a la tricoscopia
si se observaron algunas alteraciones en el tallo piloso, signos foliculares, signos pigmentarios y
descamacion epidérmica. La hiperpigmentacion (39%) y la descamacién epidérmica (26%) fueron los
hallazgos mds frecuentes en los pacientes. En la Tabla 2 se presentan las alteraciones descritas.

El patrén de la vasculatura cutanea que predomind en los pacientes fue el arboriforme en 15 (65%),
seguido por el vascular simple en 8 (35%). Ningun paciente presenté el patron de bucles retorcidos.

No se encontré asociacién entre el sexo y el grado de la actividad muscular, cutanea o global (p=0.647,
p=0.279, p=0.818; respectivamente) ni entre los signos foliculares, los signos pigmentarios o la
descamacion epidérmica y la actividad muscular, cutanea o global (Tabla 3). En el caso del tallo piloso,
solo se observé una asociacién entre el pelo en coma y la actividad muscular grave (p=0.004) y la
actividad global de la enfermedad grave (p=0.031).

El patron vascular arboriforme se asocid con actividad cutanea moderada, muscular y global leves
(Tabla 3).

DISCUSION:

La DMIJ es una enfermedad rara que tiene dos picos de incidencia: en la infancia entre los 5 — 15 afios y
en la adultez entre los 40 — 60 afios con un predominio en el género femenino®. En concordancia con
estos datos, la mediana de edad en nuestra poblacién fue de 11.6 (4.8 a 17.9) afios, y hubo un
predominio en el sexo femenino con una relaciéon 2.8 a 1 con el sexo masculino.

La evaluacion de la actividad de la DM en los pacientes se realiza con la escala de actividad global de
la enfermedad®, la cual se encuentra subdividida en actividad muscular y cutdnea. Esta escala de
actividad fue descrita por Bode y cols. en 2003, y permite evaluar y dar seguimiento a los pacientes
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de una forma objetiva, sin la necesidad de realizar constantemente estudios invasivos - como la
biopsia de piel y/o musculo, e identificar de manera rapida y simple la gravedad de la actividad de la
DMJ del paciente.

En este estudio, se observé un predominio en todos los rubros de la actividad leve y moderada de la
DMJ, lo cual pudiera deberse a: el diagndstico y manejo oportuno de los pacientes, o el hecho de que
no se incluyeran solamente pacientes con reciente diagndstico, sino a todos los pacientes que fueron
evaluados en las consultas externas de Dermatologia y/o Inmunologia Clinica en el periodo de estudio.

Las manifestaciones cutdneas de la DMJ se encuentran clasificadas en patognomdnicas - papulas de
Gottron y signo de Gottron -, caracteristicas - eritema en heliotropo, cambios en el pliegue ungueal,
signo del chal, signo de la V y placas atréficas, eritemato-escamosas en piel cabelluda -, compatibles -
poiquilodermia, signo de la chaparrera, edema periorbitario y facial -, menos comunes - lesiones
vesiculoampollosas, vasculitis cutdnea, calcinosis cutis -, raras - manos de mecanico, eritema
flagelado, hiperqueratosis folicular, paniculitis, mucinosis, eritrodermia, cambios en la mucosa oral -,
descritas recientemente - papulas de Gottron inversas, ulceracion digital, pies de excursionista - y las
no especificas - fotosensibilidad, fendmeno de Raynaud y prurito - (3).

Sin embargo, a pesar de la amplia descripcidon de las manifestaciones cutdneas, no se enfatizan las
manifestaciones observadas en la piel cabelluda y el tallo pilar. Esta drea anatdmica, pese a su
accesibilidad, es poco explorada en los pacientes con DMJ, por lo tanto existe escasa informacién
sobre las caracteristicas clinicas y tricoscépicas de la piel cabelluda y el pelo en estos pacientes, con
excepcidon de algunos reportes en pacientes adultos!®?%3%,

En nuestra poblacién de pacientes con DMJ, las manifestaciones que predominaron fueron la
hiperpigmentacion y la descamacion, caracteristicas que no han sido descritas en la poblacidon
adulta’®??31; en tanto que nosotros no encontramos moldes peripilares en nuestros pacientes como
ha sido descrito en mas de la mitad de los adultos con DM, La hiperpigmentacidn se puede observar
en otras patologias como el liquen plano pilar o el lupus eritematoso discoide?, o bien en pacientes
con fototipos oscuros®. Por estas razones, es dificil atribuir su presencia a la DMJ, y quiza sea un
hallazgo normal en nuestra poblacién. Por el contario, la descamacién traduce la presencia de
inflamacidon en esa zona de la piel cabelluda, y por tal razén si puede ser considerada como una
manifestacion de la DMJ%.

Las placas eritematosas y atréficas asociadas a alopecia difusa en la piel cabelluda y el prurito, que son
signos que los adultos con DM presentan con frecuencia, no se observaron en nuestra poblacién. De
hecho solamente un paciente (4%) presentd alopecia difusa. Podria ser que el predominio de alopecia
difusa en los adultos se deba a un curso mas crénico de la DM, o bien a que se asocien a otras
enfermedades tricolégicas propias de la edad adulta, como la alopecia androgenética o el efluvio
telégeno crénico, y no exclusivamente a la DM.

El estudio del tallo piloso (el pelo en si) mostré la presencia de pelo velloso, pelo en cola de cochino y
pelo en coma en escasos pacientes (13%, 4% y 4%, respectivamente). El pelo velloso es un marcador
del recrecimiento del pelo y se pueden observar en mdultiples afecciones como alopecia
androgenética, alopecia areata, alopecia por traccidn, etc 32. Los pelos en cola de cochino se presentan
cuando hay un recrecimiento de pelo terminal del foliculo piloso que no estd intacto®. Ninguna de
estas formas del pelo mostré asociacién con la actividad de la DMJ. Sin embargo, el pelo en coma se
asocié en forma estadisticamente significativa con la actividad global (p=0.031) y la actividad
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muscular grave (p=0.004); y mostré tendencia a la significancia con la actividad cutanea grave
(p=0.083). Cabe mencionar que los pelos en coma se presentan cuando el tallo pilar se rompe por la
presencia de algin agente externo que lo debilita®.

Ninguna de las caracteristicas del tallo piloso encontradas en nuestros pacientes estan reportadas en
los pacientes adultos con DM**?231 Y 3 pesar de que fueron hallazgos poco frecuentes en la poblacién
estudiada, consideramos que en particular, la presencia de pelos en coma nos debe alertar sobre una
actividad global grave de la enfermedad.

En cuanto a los signos foliculares, se observd la presencia de puntos negros y amarillos. Los puntos
negros se presentan por la ruptura del tallo pilar (antes de su salida por el orificio folicular) por
debilidad inducida por trauma mecanico o inflamacién**Mientras que los puntos amarillos son
percibidos cuando hay pérdida del foliculo piloso y se llena de queratina y sebo?®. Ninguna de estas
caracteristicas se encuentra descrita en los pacientes con dermatomiositis'>?%31,

En los pacientes con DM se pueden observar cambios en la microvasculatura, no solo en los capilares
de los pliegues cutdneos periungueales, sino también en los de la piel cabelluda. Jasso y cols.
reportaron en pacientes adultos con DM que mas del 50% presentaba capilares tortuosos'®. De forma
similar, el 65% de nuestros pacientes presentd vasos arboriformes, cuya presencia se relacioné con la
actividad cutanea moderada, y actividad muscular y actividad global de |la DM leve.

En adultos, Tilstra y cols. observaron que los pacientes con DM resistente a tratamiento eran quiénes
presentaban alteraciones en piel cabelluda 2. En nuestro caso, se evalué la actividad de la enfermedad
pero la refractariedad al tratamiento, por lo que no podemos tener conclusiones en ese sentido.

CONCLUSIONES:

Los hallazgos de la exploracion fisica y tricoscépica de la piel cabelluda y pelo en pacientes con DMJ es
diferente a lo que se observa en los adultos, ya que predomina la hiperpigmentacion y la descamacion,
la alopecia difusa es muy rara y no se observan las placas psoriasiformes que se han descrito en
pacientes adultos. En pocos pacientes con DMJ se observan cambios en el tallo pilar, sin embargo, el
pelo en coma se asocid con una actividad global grave de la enfemedad. En cuanto a la
microvasculatura, dos terceras partes de los pacientes presentaron vasos arboriformes cuya presencia
se relacioné con la actividad cutanea moderada de la DMJ.

Si bien el nimero de pacientes evaluados es pequefio, y esperamos ampliar la muestra en el futuro
proximo, este es el primer estudio que evalla los hallazgos en piel cabelluda y pelo en pacientes con
diagndstico de DMJ y su asociacion con la actividad cutanea, muscular y global de la enfermedad.
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TABLAS



Tabla1

Actividad de la dermatomiositis juvenil en 23 pacientes

Actividad muscular: | Leve (0—3 puntos) | Moderada (4 -7 Grave (8 - 11
puntos) puntos)

Femenino 11 5 1

Masculino 4 1 1

Total 15 6 2

Actividad cutanea:

Leve (0 -2 puntos)

Moderada (3—-6

Grave (7 -9 puntos)

puntos)

Femenino 3 11 3

Masculino 3 2 1

Total 6 13 4

Actividad global: Leve (0—-6 puntos) | Moderada (7 —13 Grave (14 -20
puntos) puntos)

Femenino 10 5 2

Masculino 4 1 1

Total 14 6 3
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Tabla 2
Hallazgos Tricoscopicos de la dermatomiositis juvenil en 23 pacientes

Hallazgo Ndmero Porcentaje
Pelo velloso 3 13
Pelo en cola de cochino 1 4
Pelo en coma 1 4
Alopecia difusa 1 4

Puntos amarillos 2 9
Puntos negros 2 9

Hiperpigmentacion 9 | 39 |

Descamacidn epidérmica 6 | 26

Arboriforme 15 65
Vascular simple 8 35




Asociacidn entre las Hallazgos Clinicos y Tricoscdpicos y la Actividad de la dermatomiositis juvenil en 23

Tabla 3

pacientes
Leve Moderada Grave p
MUSCULAR
Sexo 0.647
Femenino 11 5
Masculino 4 1
Alopecia difusa 0.757
Ausente 14 6
Presente 1 0
Pelo velloso 0.221
Ausente 14 5
Presente 1 1
Pelo en cola de cochino 0.757
Ausente 14 6
Presente 1 0
Pelo en coma 0.004
Ausente 15 6
Presente 0 0
Puntos amarillos 0.084
Ausentes 14 6
Presentes 1 0
Puntos negros 0.084
Ausentes 14 6
Presentes 1 0
Descamacion epidérmica 0.647
Ausente 11 5
Presente 4 1
Hiperpigmentacion 0.910
Ausente 9 4
Presente 6 2
Patron vascular 0.055
Simple 3 3
Arboriforme 12 3
CUTANEA
Sexo 0.279
Femenino 3 11
Masculino 3 2
Alopecia difusa 0.227
Ausente 5 13
Presente 1 0
Pelo velloso 0.637
Ausente 5 12

33



Presente 1 1

Pelo en cola de cochino 0.227
Ausente 5 13
Presente 1 0

Pelo en coma 0.083
Ausente 6 13
Presente 0 0

Puntos amarillos 0.217
Ausentes 5 13
Presentes 1 0

Puntos negros 0.217
Ausentes 5 13
Presentes 1 0

Descamacion epidérmica 0.893
Ausente 4 10
Presente 2 3

Hiperpigmentacion 0.709
Ausente 4 7
Presente 7 6

Patrén vascular 0.016
Simple 2 3
Arboriforme 4 10

GLOBAL

Sexo 0.818
Femenino 10 5
Masculino 4 1

Alopecia difusa 0.715
Ausente 13 6
Presente 1 0

Pelo velloso 0.452
Ausente 13 5
Presente 1 1

Pelo en cola de cochino 0.715
Ausente 13 6
Presente 1 0

Pelo en coma 0.031
Ausente 14 6
Presente 0 0

Puntos amarillos 0.234
Ausentes 13 6
Presentes 1 0

Puntos negros 0.234
Ausentes 13 6
Presentes 1 0
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Descamacion epidérmica 0.818
Ausente 10
Presente 4

Hiperpigmentacion 0.901
Ausente 8
Presente 6

Patrén vascular 0.035
Simple 3
Arboriforme 11

35



FIGURAS



Patrdn vascular: arboriforme

37



ANEXOS



Anexo 1:
Criterios diagndsticos de dermatomiositis 27-2
Criterios de Bohany Peter de 1975.

e Elevacion de enzimas musculares: niveles elevados de creatina fosfocinasa (CPK) o
deshidrogenasa lactica (DHL) o asparatato aminotrasferasa (AST/TGO) o alanino
aminotransferasa (ALT/TGP) o aldolasa.

e Anormalidades en la electromiografia: signos que corresponden a miopatia y denervacién,
con potenciales de corta duracion y baja amplitud, actividad espontdnea de denervacién y
descargas positivas de alta frecuencia.

e Debilidad muscular proximal, simétrica y progresiva.

e Biopsia muscular anormal: cambios correspondientes a miositis inflamatoria, con infiltrado
inflamatorio perimisial, atrofia perifasicular y presencia de vasculitis.

e Manifestaciones cutdneas caracteristicas: eritema en heliotropo, papulas de Gottron, signo
de Gottron, signo del chal.

Diagnéstico definitivo con presencia de manifestaciones cutdneas caracteristicas + 3 de los otros 4
criterios.



Anexo 2:

Hoja de recoleccién de datos

Hallazgos clinicos y tricoscdpicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacién con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Instrucciones: Favor de llenar segln corresponda anotando el nimero de folio consecutivo; dia, mes
y afio en la fecha; nombre completo, edad en afios y meses, nimero de expediente completo;
seleccionar la opcidon que corresponda a las caracteristicas de la piel cabelluda y pelo; y en las
opciones de si o no tachar en el recuadro que le corresponda.

Folio [ ] Fecha de llenado: /  / (dd/mm/aaa)

I. FICHA DE IDENTIFICACION
1. Iniciales del nombre :

2. Edad afios [ ] meses [ ]
3. Numero de expediente:

4. Género: Femenino [ ] Masculino [ ]

Il. CARACTERISTICAS DEL TALLO DEL PELO
5. Tipo de alteracion presente: (Favor de marcar con X)
6.

Alteracion Presente Ausente
Pelo velloso

Pelo en signo de admiracion
Pelo ahusado

Pelo en cola de cochino
Pelo en coma

Pelo en zig-zag

Tricorrexis nodosa
Tricorrexis invaginata
Moniletrix

Pili torti

Pili annulati

Il. SIGNOS FOLICULARES
6.Tipo de alteracidn presente: (Favor de marcar con X)
1.

Alteracion Presente
Puntos amarillos
Puntos blancos
Puntos negros
Puntos rojos
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Hallazgos clinicos y tricoscépicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil (2)

Instrucciones: Favor de llenar segln corresponda anotando el nimero de folio consecutivo; dia, mes
y afio en la fecha; nombre completo, edad en afios y meses, nimero de expediente completo;
seleccionar la opcidon que corresponda a las caracteristicas de la piel cabelluda y pelo; y en las
opciones de si o no tachar en el recuadro que le corresponda.

Folio [ ]

IV. SIGNOS PIGMENTARIOS:
7. Tipo de alteracién presente: (Favor de marcar con X)

Alteracion Presente
Descamacién epidérmica
Hiperpigmentacion
Descarga amarilla

V. PATRON DE LA VASCULATURA CUTANEA:
8. Tipo de alteracion presente: (Favor de marcar con X)

Alteracion Presente
Patrén vascular simple

Patrén vascular con bucles retorcidos
Patrén arboriforme

V1. CALIFICACION DE LA ACTIVIDAD DE DERMATOMIOSITIS

9. Actividad de dermatomiositis juvenil
a. Actividad Cutanea (suma de tipo de afectacion cutanea, distribucion de la afectacion
cutdnea, vasculitis y papulas de Gottron) vade 0a 9

Puntaje
Ausente o en resolucion 0
Cambios atréficos Unicamente 1
Leve eritema 2
Eritema moderado 3
Eritema grave 4
Distribucidon de la afectacion cutanea Puntaje
Ninguna 0
Focal, incluyendo areas de piel articular 1
Difusa, incluyendo superficies extensoras de las 2
extremidades y el area del chal
Generalizada, incluye al tronco 3




Hallazgos clinicos y tricoscépicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil (3)

Instrucciones: Favor de llenar seglin corresponda anotando el nimero de folio consecutivo; dia, mes
y afio en la fecha; nombre completo, edad en afios y meses, nimero de expediente completo;
seleccionar la opcidon que corresponda a las caracteristicas de la piel cabelluda y pelo; y en las
opciones de si o no tachar en el recuadro que le corresponda.

Folio [ ]
Vasculitis Puntaje
AUSENCIA de todas las siguientes: 0

a. Eritema en parpados
Dilatacién en vasos palpebrales
Trombosis en parpados
Eritema periungueal
Telangiectasias en el lecho ungueal
Vasodilatacion en paladar
g. Otra
PRESENCIA en una o mas de las siguientes: 1
a. Eritema en parpados

~oaoo

b. Dilatacién en vasos palpebrales

c. Trombosis en parpados

d. Eritema periungueal

e. Telangiectasias en el lecho ungueal

f.  Vasodilatacion en paladar

g. Otra
Papulas de Gottron: Puntaje
AUSENCIA 0
PRESENCIA en cualquiera de sus formas: leve, moderada 1
o severa)

b. Actividad Muscular (suma de estado funcional + debilidad muscular) vade 0a 11

Estado Funcional Puntaje
Funcién normal, puede acudir a la escuela, 0

mantiene el ritmo con amigos
Limitaciones leves, se cansa después de caminar | 1
varias cuadras, fatiga general
Limitaciones moderadas, requiere asistencia al 2
subir escaleras y actividades de la vida diaria

Limitaciones graves, ensilla de ruedas, incapaza | 3
deir a la escuela, subir escaleras, etc




Hallazgos clinicos y tricoscdpicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil (4)

Instrucciones: Favor de llenar segln corresponda anotando el nimero de folio consecutivo; dia, mes
y afio en la fecha; nombre completo, edad en afios y meses, nimero de expediente completo;
seleccionar la opcidon que corresponda a las caracteristicas de la piel cabelluda y pelo; y en las
opciones de si o no tachar en el recuadro que le corresponda.

Folio [ ]

Debilidad Muscular Puntaje: SI=1, NO=0
Debilidad del musculo flexor del cuello
Debilidad escapular

Debilidad proximal de miembros superiores
Debilidad proximal de miembros inferiores
Presencia del signo de Gower

Marcha anormal

Dificultad para deglutir

Habla nasal

La suma de los incisos a (actividad cutanea) y b (actividad muscular) da como resultado el indice de
actividad de la dermatomiositis juvenil, que va de 0 a 20.



Anexo 3:

Carta de consentimiento informado

Hallazgos clinicos y tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Numero de protocolo:

Investigador principal: Dra. Maria del Mar Saez de Ocariz Gutiérrez

Nombre del Centro: Instituto Nacional de Pediatria

Direccién del Centro: Insurgentes Sur 3700-C, Insurgentes Cuicuilco, Coyoacdn, CP 04530, CDMX

PARTE | INFORMACION

Introduccidn

Se invita a su hijo(a) a participar en un estudio de investigacion llamado “Hallazgos clinicos y
tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la enfermedad en

|”

pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil”. Para ayudarle a decidir, debe comprender el
estudio y lo que implicard para usted y para su hijo(a). Este proceso se denomina “consentimiento
informado”. Por favor, tdmese el tiempo necesario para leer cuidadosamente la siguiente
informacidn. Si hay algo que no esté claro o si desea mds informacion, consulte al médico del

estudio.

Si decide que su hijo(a) participe, se le pedira que firme la forma de consentimiento adjunta. Se le
entregard un duplicado de la forma de consentimiento informado firmada y fechada para que la
conserve, y la original permanecera en la oficina del médico del estudio.

Es posible que su hijo también firme una forma, si usted y el médico del estudio consideran que su
hijo puede comprender plenamente la informacidn sobre la participacion en este estudio. Esto se
conoce como “asentimiento”.

¢Cudl es el propdsito del estudio?

El propdsito del estudio es observar las caracteristicas del pelo y la piel cabelluda y ver si estas
caracteristicas se relacionan con la actividad de la enfermedad de su hijo(a) en la piel y en el
musculo.

Tipo de intervencién de la investigacion.
Se revisaran el pelo y la piel cabelluda, primero a simple vista y posteriormente con un instrumento
de gran aumento. Ademas, se revisaran la piel y la fuerza muscular.

Seleccidn de participantes

Se invita a su hijo(a) menor de 18 afnos, con diagndstico de dermatomiositis juvenil (enfermedad
en la que aparece debilidad de los musculos y lesiones en la piel), a participar en este estudio ya que
en su enfermedad, en los adultos, se ha descrito que hay caracteristicas diferentes en el pelo
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Anexo 3:

Carta de consentimiento informado (2)

Hallazgos clinicos y tricoscépicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacién con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

y la piel cabelluda. Sin embargo, no se conoce si estos hallazgos se observan en poblacién pediatrica
ni si se relacionan con la actividad de la enfermedad en la piel o en el musculo. Su hijo(a) no podra
participar si en los Ultimos 3 meses ha estado recibiendo algin medicamento que se aplique en la
piel cabelluda o si tiene alguna otra enfermedad del pelo/piel cabelluda.

Participacidn voluntaria

La participacion de su hijo(a) en el estudio es completamente voluntaria. Es decir, puede elegir si
desea o no participar, y esto no modificara de ninguna manera su atencién médica rutinaria en el
INP.

¢Qué debe hacer mi hijo en el estudio?

Para este estudio, el procedimiento que se describe a continuacidn se realizard en una ocasién.
Durante el estudio, se revisara el pelo y la piel cabelluda de su hijo(a), tanto a simple vista como
con el uso de un instrumento de gran aumento — dermatoscopio -, y se tomaran fotos de las areas
mas representativas en la piel cabelluda (éstas no incluiran la cara del paciente). Asimismo, se
realizard una exploracién fisica en busca de manifestaciones cutaneas de la dermatomiositis, y se
evaluara la fuerza de algunos musculos. El estudio en general no es molesto, pero podria llegara
presentar ligero dolor al mover el pelo, o ligera presion sobre la piel cabelluda En caso de presentar
alguna molestia durante la revision del pelo y piel cabelluda nos lo puede hacer saber y lo
atenderemos.

Beneficios

No hay ningun beneficio directo por la participacion de su hijo(a) en este estudio. Sin embargo, la
informacidn recopilada podria ayudar a reconocer manifestaciones de la enfermedad en el peloy
piel cabelluda de los pacientes con dermatomiositis, y ayudar en el diagndstico. Esto con la
finalidad de ayudar a los pacientes con esta misma condicion clinica.

Incentivos

Usted no recibird ningtin pago por la participacion de su hijo(a) en este estudio.

Los médicos que participan en este estudio tampoco recibirdn pago alguno por llevar a cabo este
estudio.

Confidencialidad
Los datos personales de su hijo(a) solamente seran conocidos por los investigadores y los médicos
de su hijo(a) y seran guardados en confidencialidad. Las hojas de captura de los datos se
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Carta de consentimiento informado (3)

Hallazgos clinicos y tricoscdpicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacién con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

guardaran en una carpeta bajo llave en la oficina de la investigadora principal y para acceder a la
base de datos se requerird de una contrasefia que solo la investigadora principal conocera.

Derecho a negarse y/o retirarse

La participaciéon en el estudio es voluntaria. Su hijo(a) puede negarse a participar desde este
momento, o bien puede retirarse en el momento en que lo decida, y mantendrd los derechos que
actualmente tiene como paciente del INP y de la atencidn de sus médicos.

A quién contactar

En caso de cualquier duda puede ponerse en contacto con la Dra. Maria del Mar Sdez de Ocariz
Gutiérrez, investigadora principal, al teléfono 55.1084.0900 ext. 1351 o celular 55.5433.3439 quién
hard todo lo posible por ayudarlo(a) en cualquier momento durante su participacion en la
investigacion.

Si tiene preguntas sobre los derechos de su hijo(a) como sujeto en una investigacién, preguntas
acerca del estudio o inquietudes o quejas sobre la investigacion que no desea comentar con el
médico de su hijo o el equipo de la investigacidn, puede ponerse en contacto con el Dr. Alberto
Olaya Vargas, presidente del Comité de Etica en Investigacién al teléfono 55.1084.0900 ext. 1581.

Esta propuesta ha sido revisada y aprobada por los Comités de Investigacion y de Etica en
Investigacion del Instituto Nacional de Pediatria, cuya tarea es asegurarle que se protegera de dafios
a los participantes en la investigacion.

PARTE 2 FORMULARIO DE CONSENTIMIENTO

He leido la informacién proporcionada o me ha sido leida. He tenido |la oportunidad de preguntar
sobre ella y se me ha contestado satisfactoriamente a las preguntas que he realizado. Consiento
voluntariamente en que mi hijo(a) participe en esta investigacidon y entiendo que tiene el derecho
a retirarse de la investigacidon en cualquier momento, sin que se afecte en ninguna manera el
cuidado médico de mi hijo(a).

Nombre del participante

Nombre del padre

Firma Fecha
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Carta de consentimiento informado (4)

Hallazgos clinicos y tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Nombre de la madre

Firma Fecha

He sido testigo de la lectura exacta del documento de consentimiento para el potencial participante,
y el individuo ha tenido la oportunidad de hacer preguntas. Confirmo que el individuo ha dado el
consentimiento libremente.

Nombre del testigo 1

Firma Fecha

Direccion

Relacién con el participante

(no pueden ser padres, familiares del nifio o investigadores del estudio)

Nombre del testigo 2

Firma Fecha

Direccion

Relacién con el participante

(no pueden ser padres, familiares del nifio o investigadores del estudio)

Nombre del investigador o quién recoge el asentimiento

Firma Fecha
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Anexo 4a:

Carta de asentimiento para nifio(a)s mayores de 12 afios

Hallazgos clinicos y tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Numero de protocolo:

Investigador principal: Dra. Maria del Mar Saez de Ocariz Gutiérrez

Nombre del Centro: Instituto Nacional de Pediatria

Direccién del Centro: Insurgentes Sur 3700-C, Insurgentes Cuicuilco, Coyoacdn, CP 04530, CDMX

Introduccion
Se te invita a participar en un estudio de investigacion llamado “Hallazgos clinicos y tricoscdpicos
(en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la enfermedad en pacientes pediatricos

con dermatomiositis juvenil”. Es necesario que tu decidas si participards o no en este estudio. Lee
este formato vy si tienes alguna duda preguntale al médico del estudio, quién con gusto tratara de

resolver tus dudas.

éPara qué se hace el estudio?
Este estudio se hace para revisar tu pelo y cuero cabelludo para ver sus caracteristicas y si éstas se
relacionan con la actividad de tu enfermedad en la piel y en el musculo.

Tipo de intervencion de la investigacion.
Se revisaran el pelo y la piel cabelluda, primero a simple vista y posteriormente con un instrumento
de gran aumento. Ademas se revisara la piel y la fuerza muscular.

éQuiénes pueden participar en el estudio?

Pueden participar quiénes como tu tienen diagndstico de dermatomiositis juvenil (enfermedad con
debilidad muscular y lesiones en la piel) y son menores de 18 afos. Los invitamos porque se havisto
en adultos con la misma enfermedad que pueden existir cambios en el pelo y el cuero cabelludo.
Pero no sabemos si esos cambios también se observan en menores de 18 afios, y en caso de estar
presentes si se relacionan con la actividad de la enfermedad.

Participacion voluntaria
Tu participacidén es completamente voluntaria. Tu decides si quieres o no participar, y no cambiara
como te atendemos en el INP.

éQué se te hara en ese estudio?

Durante el estudio, se revisara tu pelo y la piel cabelluda para ver sus caracteristicas tanto a simple
vista como con la ayuda de un instrumento de aumento llamado dermatoscopio, y se tomardn fotos,
que no incluirdn tu cara. Ademads, se revisaran las caracteristicas de tu piel y la fuerza en tus
musculos. Todo esto se hard solo una vez.

48



Anexo 4a:

Carta de asentimiento para nifio(a)s mayores de 12 afios (2)

Hallazgos clinicos y tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

éHay alguin riesgo porque participes?
No, no hay ningun riesgo. Nada de lo que te haremos molesta ni causa dolor. De cualquier modo,
si sientes cualquier molestia nos lo puedes hacer saber y nos ocuparemos de resolverlo.

éA quién debo buscar si tengo preguntas?

A la Dra. Maria del Mar Sdez de Ocariz Gutiérrez, investigadora principal, al teléfono 55.1084.0900
ext. 1351 o celular 55.5433.3439, quién hard todo lo posible por resolver tus dudas.

Si quieres buscar a alguien mas que no participe en la investigacion, puedes buscar al Dr. Alberto
Olaya Vargas, presidente del Comité de Etica en Investigacion al teléfono 55.1084.0900 ext. 1581.

éPuedo dejar de participar en el estudio en cualquier momento?
Si, y si lo haces no hay ningin problema. Te seguiremos atendiendo como de costumbre en el INP.

éQuiénes van a conocer mis datos?
Los investigadores del estudio, que ademas son tus médicos habituales. Tus datos se guardaran en
una computadora con un ndmero sin nada que te identifique.

Si aceptas participar por favor marca con una X en el cuadrito de abajo que dice “Si quiero participar”
y escribe tu nombre. Si no quieres participar, por favor marca con una X en el cuadrito de abajo que
dice “No quiero participar” y escribe tu nombre.

Siquiero participar [ ] No quiero participar [ |

Al firmar a continuacidn acepto que:
1. Heleido este formato de asentimiento
He tenido la oportunidad de hacer preguntas y éstas han sido contestadas
Mi participacion en el estudio es voluntaria
Acepto formar parte del estudio con los procedimientos indicados
Sé que puedo negarme a participar y retirarme cuando yo quiera

o u .k wnN

Si no sigo las indicaciones de mi médico, me puede retirar del estudio, sin que esto afecte
la atencion médica que necesite.

Nombre del paciente

Firma Fecha
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Carta de asentimiento para nifio(a)s mayores de 12 afios (3)

Hallazgos clinicos y tricoscépicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacién con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Nombre del testigo 1

Firma Fecha

Direccion

Relacion con el participante

(no pueden ser padres, familiares del nifio o investigadores del estudio)

Nombre del testigo 2

Firma Fecha

Direccion

Relacion con el participante

(no pueden ser padres, familiares del nifio o investigadores del estudio)

Nombre del investigador o quién recoge el asentimiento

Firma Fecha
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Carta de asentimiento para nifio(a)s menores de 12 afios

Hallazgos clinicos y tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Numero de protocolo:

Investigador principal: Dra. Maria del Mar Saez de Ocariz Gutiérrez

Nombre del Centro: Instituto Nacional de Pediatria

Direccién del Centro: Insurgentes Sur 3700-C, Insurgentes Cuicuilco, Coyoacdn, CP 04530, CDMX

Los médicos del Instituto Nacional de Pediatria estan haciendo una investigacion llamada “Hallazgos
clinicos y tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacidn con la actividad de la enfermedad

I”

en pacientes pedidtricos con dermatomiositis juvenil”, donde se revisara tu pelo y cuero cabelludo
para ver si tienen algin cambio y si tienen relacion con tu enfermedad. Por eso te invitamos para ver
si quieres participar en el estudio. Todo esto ya lo hemos platicado con tus papds y estan de acuerdo

en que participes, pero ahora queremos preguntarte si tu estds de acuerdo en participar.

Tu participacidn no te costard nada ni a ti ni a tus papas. La Dra. encargada del este estudio se
harda cargo de todos los gastos. La Dra. se llama Maria del Mar Sdez de Ocariz Gutiérrez.

Para que decidas si participas o no, te queremos explicar, quiénes pueden participar, todo lo que
queremos hacer y en qué cosas nos puedes ayudar si decides participar.

Pueden participar quiénes como tu tienen diagndstico de dermatomiositis juvenil (enfermedad con
debilidad muscular y lesiones en la piel) y son menores de 18 anos. Los invitamos porque se havisto
en adultos con la misma enfermedad que pueden existir manifestaciones de la enfermedad el pelo
y el cuero cabelludo. Pero no sabemos si también se observan en menores de 18 afios, y en caso
de estar presentes si se relacionan con que tan activa esta tu enfermedad.

Si decides participar, lo que queremos que hagas es:

1. Que nos dejes revisar tu pelo y cuero cabelludo, tanto a simple vista como con un aparato
parecido a una lupa.

2. Que nos dejes tomar fotos de algunas zonas de tu cuero cabelludo; no se tomaran fotos
de cara.

3. Que nos dejes revisar tu piel y la fuerza de algunos de tus musculos.
Todo esto se realizard una sola vez, y el tiempo aproximado que nos tardaremos es media
hora.

5. Nada te molestara ni causara dolor. Sin embargo, si algo te molesta, nos avisas y lo
resolveremos.
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Hallazgos clinicos y tricoscépicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacién con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Participar no te ayudara en este momento con tu enfermedad. Pero en el futuro, podria ayudar en
el diagnéstico de otros nifios con tu enfermedad.

Tu puedes escoger con toda libertad si quieres participar o si no quieres. Si tienes dudas y no te
puedes decidir, les puedes preguntar a tus papas o a la persona que tu quieras para que te ayuden
a decidir. Si tienes cualquier duda o no entiendes alguna cosa se la puedes preguntar a la Dra. Maria
del Mar Sdez de Ocariz Gutiérrez, quién es la investigadora responsable de la investigacién, para que
te explique hasta que tu entiendas. Si decides participar y durante el estudio tienes alguna duda,
también puedes preguntarles.

Es importante que sepas que si en cualquier momento ya no quieres continuar con el estudio, no
habra ningun problema, o si no quieres responder alguna pregunta en particular, tampoco habra
problema, nadie se enojara contigo y te podran seguir atendiendo.

La informacién que se obtenga del estudio es confidencial, por lo que no le diremos a nadie lo que
encontramos (y en las fotos no se vera tu cara, solo el cuero cabelludo) y solo lo sabran las personas
que forman parte del equipo de este estudio.

Este estudio se realiza tomando en cuenta y respetando los Derechos de los Nifios y el derecho a la
salud de la nifiez.

Si aceptas participar por favor marca con una X en el cuadrito de abajo que dice “Si quiero participar”
y escribe tu nombre. Si no quieres participar, por favor marca con una X en el cuadrito de abajo que
dice “No quiero participar” y escribe tu nombre.

Siquiero participar [ ] No quiero participar [ |

Nombre del paciente

Firma Fecha

Nombre del testigo 1

Firma Fecha

Direccion

Relacién con el participante
(no pueden ser padres, familiares del nifio o investigadores del estudio)




Anexo 4b:

Carta de asentimiento para nifio(a)s menores de 12 afios (3)

Hallazgos clinicos y tricoscépicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacién con la actividad de la
enfermedad en pacientes pediatricos con dermatomiositis juvenil

Nombre del testigo 2

Firma Fecha

Direccion

Relacién con el participante
(no pueden ser padres, familiares del nifio o investigadores del estudio)

Nombre del investigador o quién recoge el asentimiento

Firma Fecha
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Anexo 5:
Aviso de privacidad

La Dra. Maria del Mar Saez de Ocariz Gutiérrez con Cédula Profesional 2330782 y Cédula de
Especialista AEIE-33740, legalmente acreditada para brindar servicios de salud en poblacién infantil
y como trabajadora adscrita al Instituto Nacional de Pediatria, con domicilio en InsurgentesSur
3700c Colonia Insurgentes Cuicuilco, Cédigo Postal 04530, Delegacién Coyoacan en la Ciudad de
Meéxico, es la responsable de recabar los datos personales de su hijo(a), el uso que se les dé alos
mismos y su proteccion.

Los datos personales de su hijo(a) seran utilizados con fines que deriven exclusivamente del
proyecto de investigacidon “Hallazgos clinicos y tricoscopicos (en piel cabelluda y pelo) y su asociacion
con la actividad de la enfermedad en pacientes pedidtricos con dermatomiositis juvenil”en el que
usted voluntariamente aceptd que su hijo(a) participara.

Para los fines antes mencionados recabaremos los datos personales cuando usted nos los
proporcione directamente.

Los datos que recabara de manera directa, seran entre otros:

1) Una ficha de identificacién que incluird el nombre completo de su hijo, edad, sexo, fecha de
inclusion en el protocolo.

2) Historia clinica con revision de la piel cabelluda y pelo con un dermatoscopio.

Le informamos que para cumplir con las finalidades previstas en este aviso de privacidad, seran
recabados y captados como datos personales sensibles, todos aquellos relacionados con
antecedentes clinicos, habitos generales, condiciones patoldgicas y condiciones sociales,
principalmente. Me comprometo a que los mismos seran tratados bajo las mas estrictas medidas
de seguridad que garanticen su confidencialidad. Usted tiene derecho a acceder a los datos
personales de su hijo(a) en nuestra posesion y a los detalles del tratamiento de los mismos, asi como
a rectificarlos en caso de estar inexactos o incompletos. Podrd cancelarlos cuando:

¢ Considere que no se requieren para alguna de las finalidades sefialadas en el presente aviso de

privacidad.

¢ A sujuicio, estén siendo utilizados para finalidades no consentidas.

e Decida finalizar su participacién en el proyecto.

¢ O bien, oponerse al tratamiento de los mismos para fines especificos.

En caso de cancelarlos usted debera de manifestarlo por escrito y especificar el fin que desea para
sus datos. Esta carta debera de ser entregada personalmente a la citada Dra. Maria del Mar Saez
de Ocariz Gutiérrez del Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria.

Los datos personales de su hijo(a) seran almacenados en una base electrénica disefiada exprofeso
para tal fin, y bajo resguardo del personal que labora en este proyecto por un lapso de 5 afios. Nos
comprometemos a no transferir su informacién a terceros sin su consentimiento, salvo las
excepciones previstas en el articulo 37 de la Ley Federal de Protecciéon de Datos Personales en
Posesion de los Particulares, asi como a realizar esta transferencia en los términos que fija la ley.
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Nos reservamos el derecho de efectuar en cualquier momento modificaciones o actualizaciones al
presente aviso de privacidad, para la atencién de novedades legislativas, politicas internas onuevos
requerimientos para la prestacién u ofrecimiento de nuestro servicio.

Si usted considera que el derecho de proteccién de datos de su hijo(a) ha sido lesionado por alguna
conducta de nuestro personal o nuestras actuaciones o respuestas, presume que en el tratamiento
de sus datos personales existe alguna violacién a las disposiciones revistas en la Ley Federal de
Proteccion de Datos Personales en Posesion de los Particulares, podra interponer quejao denuncia
correspondiente ante el IFAI, para mayorinformacidn visite wwww.ifai.org.mx

De conformidad con lo que establece el articulo 9 de la Ley en cita, requerimos de su consentimiento
expreso para el tratamiento de los datos personales sensibles de su hijo(a), por lo que solicitamos

gue indique si acepta o no el tratamiento.

Consiento que los datos personales sensibles de mi hijo(a) sean tratados conforme
a los términos y condiciones del presente aviso de privacidad.

Nombre:

Firma:

Fecha:
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Anexo 6:

Aviso de privacidad para testigos

La Dra. Maria del Mar Saez de Ocariz Gutiérrez con domicilio en Av. Insurgentes Sur 3700- C, colonia
Insurgentes Cuicuilco, Delegaciéon Coyoacan, es responsable de recabar sus datos personales, del
uso que se le dé a los mismos y de su proteccidn.

Su informacién personal sera utilizada con el fin de participar como testigo en el proceso de
consentimiento informado para los estudios clinicos que se llevan a cabo en el Instituto Nacional de
Pediatria.

Para la finalidad antes mencionada, la Dra. Maria del Mar Sdez de Ocariz Gutiérrez, requiere la
obtencién de los siguientes datos personales: nombre, firma, parentesco con el paciente/sujeto,
direccién e identificacién oficial.

Usted tiene el derecho de tener acceso a sus datos personales, rectificarlos (correccion de su
informacidn personal en caso de que esté desactualizada, sea inexacta o incompleta) y cancelarlos
(que la eliminemos de nuestras bases de datos), asi como de oponerse al uso de los mismos o retirar
el consentimiento que para tal fin haya otorgado. En caso de que usted requiera realizar alguna de
estas acciones, le sugerimos contactar a la Dra. Maria del Mar Sdez de Ocariz Gutiérrez en el Instituto
Nacional de Pediatria quien le informara el proceso a seguir.

La Dra. Maria del Mar Sdez de Ocariz Gutiérrez tomara las medidas necesarias para garantizar en
todo momento el apego a los principios de proteccidn de datos establecidos por la Ley Federal de
Proteccion de Datos Personales en Posesion de los Particulares.

El Aviso de Privacidad puede sufrir modificaciones o actualizaciones debido a nuevos
requerimientos legales, nuevos requerimientos para la prestacién u ofrecimiento de nuestros
servicios o nuevos requerimientos de los estudios clinicos. Estas modificaciones podran ser
consultadas con la Dra. Maria del Mar Sdez de Ocariz Gutiérrez ya sea acudiendo al centro o en
siguiente numero telefénico 55-5433-3439.

Si usted considera que alguno de sus derechos como titular de los datos personales ha sido
lesionado por alguna conducta de nuestros empleados o de nuestros actos o respuestas o presume
que en el tratamiento de sus datos personales existe alguna violacidn a las disposiciones previstas
en la Ley Federal de Proteccidn de Datos Personales en Posesion de los Particulares, podrd imponer
la queja o denuncia correspondiente ante el IFAI (Instituto Federal de Acceso a la Informacién y
Proteccion de Datos), para mayor informacion visite www.ifai.org.mx

Consiento que mis datos personales sensibles tratados conforme a los términos y
condiciones del presente aviso de privacidad.

Nombre:

Firma:

Fecha:



http://www.ifai.org.mx/

