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INTRODUCCION

Las enfermedades sistémicas son procesos en donde se ve afectado mas de
un sistema organico. Las causas y el desarrollo de varias de ellas no estan bien
esclarecidas en la actualidad, gran parte de ellas se ven involucradas con
trastornos del sistema inmunolégico y procesos inflamatorios que dan origen a

diversas manifestaciones orofaciales.

La dermatomiositis juvenil, es una enfermedad rara, multisistémica de
etiologia desconocida probablemente autoinmune. Es considerada una
vasculopatia clasificada dentro de las miopatias inflamatorias idiopaticas. Estas
son conocidas como un grupo de distintas enfermedades que se caracterizan
principalmente por debilidad muscular proximal y la aparicion de lesiones

cutaneas.

Aunque no son las unicas manifestaciones, dicha enfermedad también
presenta otras caracteristicas que la identifican, como son la presencia de
lesiones en la cavidad oral tales como la caries, enfermedad periodontal,

lesiones en la mucosa, manchas en la lengua o en el paladar entre otras.

Los pacientes que padecen esta enfermedad representan todo un reto
para el odontologo; ya que no solo cursan con manifestaciones propias de la
enfermedad, sino que a ellas se suman las de la cavidad bucal y la informacién

disponible sobre esta enfermedad, es escasa.



1. DEFINICION Y MANIFESTACIONES DE LA
DERMATOMIOSITIS

La dermatomiositis es una enfermedad autoinmune caracterizada por la
inflamacion de los musculos junto con distintas erosiones en la piel que puede
afectar a todo el cuerpo tanto en niflos como en adultos. Es una patologia con
predileccion por el sexo femenino y con aparicion temprana en la infancia. Su
origen se ha relacionado con factores genéticos y ambientales. A pesar de ser
la piel y el tejido muscular los érganos mas afectados, la enfermedad también
puede llegar a generar afecciones pulmonares, cardiovasculares vy
gastrointestinales. '

La etiologia de la enfermedad es desconocida, y su inicio puede cursar
como un proceso agudo o uno lento y progresivo (aumentando la gravedad de
la afeccién, teniendo como consecuencia complicaciones e incluso la muerte
del paciente por fallo cardiovascular). De igual manera esta enfermedad puede
estar acompanada de otras manifestaciones clinicas, tanto articulares como

extraarticulares.

La dermatomiositis (en lo sucesivo, abreviada con las siglas DM), forma
parte de un grupo de enfermedades conocidas como “Miopatias inflamatorias
idiopaticas”, el cual es un subgrupo de las enfermedades reumaticas. Estas se
caracterizan por la presencia de debilidad e inflamacién muscular, la cual es

una de las principales manifestaciones clinicas de la DM. -2

La enfermedad frecuentemente cursa con un punto subagudo o crénico
presentando grados variables de debilidad en la zona en donde se unen la
escapulay la clavicula, dando como resultado cierta dificultad para levantar los



brazos. Suele comenzar con debilidad muscular en las extremidades, que

puede evolucionar a debilidad muscular generalizada.

Asi mismo, se ven involucrados los musculos que tienen relacion con la
respiracion, como lo son los que se encuentran en la laringe, faringe y tercio
proximal del esofago, lo cual puede dar como consecuencia una alteracion
anormal en la voz, e incluso, dificultad para tragar; ademas de complicar la

masticacion. 12

Existe una variacion de la enfermedad clasica denominada
dermatomiositis amiopatica, la cual ocupa solo el 20% de todas las
dermatomiositis existentes. En esta variante no se ven afectados los musculos,
siendo la unica caracteristica distinta, ya que ambas presentan el mismo riesgo

de mortalidad. 3

Las manifestaciones dermatolégicas en los pacientes con
dermatomiositis son descritas como un hallazgo distintivo o caracteristico de la
enfermedad y se convierten en parte fundamental para el diagndstico, estas

son: 2

o El eritema o exantema en heliotropo: erupcion caracteristica en el
parpado superior. Es un rash eritemato-violaceo que tiene
manifestacion en los parpados superiores de forma bilateral y
simétrica, en ocasiones éste puede contar con la presencia de un
edema palpebral.

0 Las papulas de Gottron: se trata de lesiones que se ven bien
delimitadas, de color rosado o violaceo, y estan localizadas en las
superficies extensoras de los nudillos, codos, rodillas y maledlo
medial, son exantemas no palpables, presentando solamente

irritacion, en algunas ocasiones pueden ser escamosas Yy secas y con



el tiempo pueden desarrollar un centro atréfico y blanquecino con
telangiectasias.

0 Las manos de mecanico: presencia de hiperqueratosis, descamacion
y fisuracion en la cara cubital del primer dedo y la cara radial del resto
de los dedos de las manos.

0 El Rash malar: también conocido como eritema en alas de mariposa,
el cual se manifiesta como maculas o papulas eritematosas
localizadas en las mejillas y en el tabique nasal)

71 El Signo de V y eritema en chal: consiste en la presencia de eritema
que abarca la superficie del cuello desde la zona occipital hasta la
base del cuello. *2 4 (Tabla 1)

En esta patologia podrian aparecer otras lesiones que no estén
manifestadas en la piel y sin que su presencia sea un indicio de sospecha de
dermatomiositis, tales como la artritis, el fendmeno de Raynaud, la lipodistrofia
y la calcinosis. Asi mismo se suman malestares generales tales como pérdida
de peso y fiebres periddicas ocasionales. Las manifestaciones extraarticulares
se distinguen por la afectacion de la enfermedad en los 6rganos restantes del
cuerpo humano. Destacan las afecciones neuroldgicas, oftalmoldgicas y
cardiorrespiratorias, que suelen presentarse en casos avanzados, sin embargo,

no estan exentas de presentarse en el inicio de la enfermedad. "3 4

Los dos principales criterios para diagnosticar la enfermedad seran la
presencia de debilidad muscular en zonas de extremidades y la presencia de
lesiones en la piel. Si estas se acompanan de alteraciones neuromusculares,
elevacion de enzimas relacionadas con el dafio muscular: CPK, ALT, AST y
HDL, cambios histopatologicos en la biopsia de los musculos y existe
confirmacion de tres de los cinco criterios anteriores, se confirma el diagnéstico

de dermatomiositis). ’



OTRAS (DE

PATOGNOMONICAS CARACTERISTICAS COMPATIBLES MENOR
FRECUENCIA)
Menos
Papulas de Gottron: | Eritema heliotropo: | Poiquilodermia, frecuentes:
Erupcion papular Eritema violaceo hipo o Lesiones
eritematosa periorbitario con hiperpigmentacion, | subepidermales
liquenoide en edema. telangiectasia y vesiculobulosas
nudillos. atrofia. 0 necroticas y
erosiones
superficiales.
Raras:
Manos de
mecanico
Telangiectasias Signo de funda: Eritema
Signo de Gottron: periungueales: Poiquilodermia en | flagelado
Eritema violaceo Asociado a distrofia | la cara lateral de Hiperqueratosis
macular simétrico. cuticular -> precoz | los muslos. folicular
60% de casos Paniculitis
Mucinosis
Eritrodermia
Cambios
mucosas orales
Recientemente
descritas:
Eritema violaceo Papulas de
macular: Gottron inversa
Dorso de manos (Afectan el
Superficie Edema aspecto de las
extensora periorbitario y manos)
antebrazo y brazo | facial. Papulas y
Deltoides, hombros signos de
y espalda alta Gottron con
(Signo del Shawl) ulceracion
Torax superior Ulceracién de
(Signo v) dedos
Pie de
excursionista
No especificos:
Placas escamosas, Fotosensibilidad
eritematosas y Fenoémeno de
atréficas en el Raynaud
cuero cabelludo Prurito,
quemazon.

Tabla 1. Manifestaciones cutaneas de la dermatomiositis. *



Entre las manifestaciones sistémicas de la enfermedad se incluyen el

riesgo a neoplasias, enfermedad pulmonar intersticial y cardiopatias.

Existe poca informacién narrada en la literatura acerca de la afectacion
que sufre el cuero cabelludo de los pacientes con DM, debido a que no se
considera como un signo importante para diagnosticar la enfermedad aunque
si se observa una relacion directa con ella; incluyendo cambios diversos en la
estructura normal del cuero cabelludo como alopecia, prurito, sensacion de

ardor entre otras, teniendo una alta prevalencia del 77%.

En la siguiente imagen se observa presencia de eritema basal, seguido
de zonas con hipopigmentacion e hiperpigmentacion, telangiectasias y atrofia,
también se pueden ver capilares gruesos. °® (Figura 1)

e v U CHAZEN

Figura 1. Hallazgos tricoscopicos en dermatoscopia polarizada (x10) asociados a
DM. ®
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1.1 ETIOPATOGENIA DE LA ENFERMEDAD

La DM tiene una etiologia desconocida, aunque a lo largo de los afios han
surgido varias teorias. Algunos estudios sefalan que se debe a una
enfermedad autoinmune mediada por linfocitos T, por un mal funcionamiento
de las paredes de las arterias del corazén mediadas por el sistema de
complemento, un posible microquimerismo materno o por la respuesta a

inmunosupresores. -4 6

Actualmente se cree que las miopatias inflamatorias son procesos
inmunes que son desencadenados por factores ambientales en un paciente que
es genéticamente susceptible, existen diferentes causas y mecanismos
patogénicos responsables del dafio muscular como las vacunas, neoplasias,
agentes infecciosos, farmacos y ciertas anormalidades inmunoldgicas han sido
consideradas como algunas de ellas. Los aspectos genéticos que se han
considerado tienen relacion con la HLA B8, DR3 y DRW-52. 7

Aunque la patogenia de este tipo de enfermedades aun no es
esclarecida totalmente en la actualidad, en la mayoria de los casos se ven
involucrados procesos inflamatorios y del sistema inmunolégico que dan como
resultado manifestaciones en la region bucal y facial. Se han sugerido distintos
mecanismos patogeénicos, incluidos factores genéticos e inmunoldgicos
predisponentes y el papel de algunos elementos desencadenantes, como las
infecciones y la luz ultravioleta. Al igual que en otras enfermedades
autoinmunes, resulta de la interaccion entre factores ambientales, en un

individuo genéticamente predispuesto.

Algunos de los factores ambientales que tienen relacion con el desarrollo
de la enfermedad, son los siguientes: 3
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1 Es considerada una enfermedad estacional, ya que hay un
predominio mayor de la misma en primavera y verano.

0 La distribucién en las fechas de nacimiento de los pacientes, lo cual
sugiere, una influencia de las exposiciones en etapas precoces de la
vida, para el desarrollo posterior de la enfermedad.

"1 Los pacientes afectados tienen como antecedente de la enfermedad,
alguna infeccion en el tracto respiratorio superior o en el sistema
gastrointestinal en los meses previos a la DM.

1 Laluz ultravioleta y la presencia de fotosensibilidad. 3

A nivel inmunoldgico las complicaciones durante el trabajo de parto son
factores predisponentes en el desarrollo de la enfermedad, lo que sucede es
que las células que son transferidas de la madre al hijo pueden desarrollar una
reaccion inmune hacia los tejidos propios del individuo y conducir a la

enfermedad.

Al haber una combinacién de estos factores se desencadenaria una
respuesta inmunitaria por diferentes mecanismos, como es la infiltracién de
linfocitos B, T y células dendriticas en el musculo con lesion capilar producida
por el sistema de complemento dando como resultado una vasculitis, siendo
esta la responsable de las manifestaciones clinicas de la enfermedad. La
vasculitis no esta limitada a los vasos del musculo y la piel, sino que también
puede afectar a otros tejidos como tracto gastrointestinal, pulmones, ojos,

rifones y corazoén. 1234

1.2 MIOPATIAS INFLAMATORIAS IDIOPATICAS

Las miopatias inflamatorias idiopaticas conocidas como MIl, son un grupo
variado de enfermedades inmunomediadas adquiridas, que tipicamente

11



involucran el musculo estriado con una afectacion variable de la piel y otros

organos.

Estan caracterizadas clinicamente por debilidad muscular proximal,
cambios miopaticos como patrones de debilidad o pérdida de tejido muscular,

elevacion de enzimas y biopsias musculares anormales.

La clasificacion de los diferentes tipos de enfermedades inflamatorias
idiopaticas, se lleva a cabo segun sus caracteristicas histopatolégicas que se
dividen en: Dermatomiositis (DM), Poliomisitis (PM), Miositis por cuerpos de
inclusién (IBM) y Miopatia necrosante inmunomediada (IMNM). 7

1.3 EPIDEMIOLOGIA

Las MIl tienen una incidencia anual entre 0,1 a 5,8 por cada 100 mil personas.
La correspondiente a la DM es de aproximadamente 0,8 a 1,2 por 100 mil
personas y esta se distribuye entre niflos y adultos con picos entre los 5-14 y
45-65 afnos. Es mas frecuente que se presente en el sexo femenino en una
relacion 2:1. El diagnéstico de la DM se realiza a través de los criterios de
Bohan y Peter descritos en el afio de 1975. -4 8 (Tabla 2)
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CRITERIOS DE DIAGNOSTICO:

1. Debilidad simétrica de musculatura de cinturas y de flexores anteriores del
cuello que progresa en semanas a meses

2. Enzimas musculares elevadas especialmente la CK y aldolasa

3. EMG miopatica con potenciales unidades motoras pequefas, de corta
duracion y polifasicos. Aumento de actividad insersional, fibrilaciones y
ondas agudas positivas

4. Biopsia muscular anormal, degeneracién, regeneracion, necrosis e
infiltrados mononucleares intersticiales

5. Erupcién tipica DM (Papulas de Gottron, signo de Gottron y eritema
heliotropo

CLASIFICACION Mil:

Grupo |: Polimiositis (PM) primaria idiopatica

Grupo II: Dermatomiositis (DM) primaria idiopatica

Grupo lIl:DM o PM asociada a neoplasia

Grupo IV: DM o PM de la infancia asociada a vasculitis

Grupo V: DM o PM asociada a enfermedad del tejido conectivo

DIAGNOSTICO DE PM:

Definitivo: Todos los puntos del 1 al 4
Probable: 3 puntos del 1 al 4
Posible: 2 puntos del 1 al 4

DIAGNOSTICO DE DM:

Definitivo: punto 5 + 3 puntos del 1 al 4
Probable: punto 4 + 2 puntos del 1 al 4
Posible: punto 5 + 1 punto del 1 al 4

Tabla 2. Clasificacion y criterios de diagnéstico por Bohan y Peter para las Mil. *

2. DERMATOMIOSITIS JUVENIL

La dermatomiositis juvenil conocida por sus siglas DMJ, es considerada una
enfermedad multisistémica del tejido conectivo con tendencia a manifestarse
en ciertas épocas del afio siendo las mas frecuentes primavera y verano y es

la miopatia inflamatoria pediatrica mas comun. 8



La DMJ presenta ciertas caracteristicas que la distinguen de la DM de
un adulto, tales como una tendencia mayor a la incapacidad fisica por atrofia
muscular y una alta frecuencia de ulceraciones y perforacion del tracto
digestivo, a causa de una inflamacion de los vasos sanguineos (vasculitis

severa). 3

Es una enfermedad poco frecuente y es dificil precisar su incidencia y
prevalencia. Se estima que la incidencia anual es de 1 a 9 casos / millon de
nifos, menores de 16 anos. Si bien se considera una enfermedad poco

frecuente, del 16 al 20% de todas las dermatomiositis se inician en la nifiez. °

La edad de aparicion de la DMJ es entre los 5 y los 15 afos,
predominando en el sexo femenino. Con respecto al inicio y evolucién de la
enfermedad en la nifiez, existen dos formas: un tercio de los casos presenta
inicio agudo y evolucién rapida, en el resto de casos el progreso es lento,

instalandose en un curso de 2 a 3 meses. 4

Los criterios utilizados para diagnosticar las miopatias inflamatorias
idiopaticas, son propuestos por Bohan y Peter en el afio de 1975, y constan de
5 puntos:

1. Debilidad muscular proximal y simétrica de cintura escapular y
pelviana.

2. Elevacién de enzimas musculares: creatininfosfoquinasa, aldolasa,
lactodeshidrogenasa y transaminasa.

3. Cambios electromiograficos con las caracteristicas de miopatia:
ondas de baja amplitud, corta duracion, polifasicas y denervacion,
fasciculaciones en reposo y descargas de alta frecuencia anomala.

4. Biopsia muscular con necrosis e inflamacion.

5. Lesiones cutaneas caracteristicas. 8
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Para asegurar la presencia de DMJ, la manifestacion de erupciones
cutaneas es imprescindible. Si contamos con cuatro de estos cinco criterios
presentes, es casi seguro que la enfermedad se encuentre en el individuo, con
tres criterios es probable su presencia y con uno solamente se considera una

opcioén. 3

El tratamiento principal generalmente se inicia con corticoesteroides y
estos se utilizan en gran cantidad por periodos prolongados. También se
utilizan otros farmacos inmunosupresores, como la azatioprina y el metotrexato.
Aunado a esto el paciente necesita iniciar terapia fisica, con el fin de que exista

un movimiento constante, ya que los musculos son los principales afectados. "
9

El prondstico de los nifios que padecen dermatomiositis es favorable
siempre y cuando, la enfermedad sea tratada en sus inicios, y poniendo en
marcha todas las herramientas que se tengan al alcance para que no avance.
A pesar de esto, es probable que los nifios queden con secuelas tales como
contracturas o falta de movilidad articular. Sin embargo, en la mayoria de los
casos cuando el paciente inicia con el tratamiento para la DM, la enfermedad
ya cursa una etapa cronica, dando un prondstico mas reservado e incluyendo

la probabilidad de discapacidad permanente en el paciente. *

2.1 CUADRO CLINICO EN NINOS CON DERMATOMIOSITIS

Cuando la enfermedad se manifiesta, los pacientes cursan por distintos
malestares generales, tales como fatiga, fiebre, dolor de cabeza e irritabilidad.

Asi mismo presentan anorexia, pérdida de peso y cansancio. °

La dermatomiositis juvenil se caracteriza principalmente por la debilidad

muscular. El inicio de la enfermedad suele ser lento y progresivo, solamente en

15



algunas ocasiones suele tener un inicio agresivo y agudo. Esta afeccion puede
danar a cualquier grupo muscular, pero es mas comun que se manifieste a nivel
proximal (cintura escapular y pélvica) y axial, en especial afectando la
musculatura de hombros, caderas, flexores de la cabeza y musculatura

abdominal. & (Figura 2)

MIEMBROS
SUPERIORES ¢ o

CINTURA o

PELVIANA < \J

i—,—
MIEMBROS ;

INFERIORES /‘;

ESQUELETO
APENDICULAR

Figura 2. Localizacion de la cintura escapular y pelviana. 8

Los musculos que se ven afectados tienen una apariencia edematosa;
ademas de cursar con periodos de dolor prolongado. Cuando se realiza la
exploracion del individuo y se observa con detenimiento, se pueden apreciar
los signos de Trendelemburg, éste se refiere a un ligero desnivel que se crea a
causa de la debilidad del musculo gluteo medio. Esto aunado a las
complicaciones que se tienen en la zona, provoca que la cadera no se pueda

estabilizar, de manera que el lado contrario no esta bien nivelado. "8

Los musculos de la parte distal no suelen verse afectados, y si lo llegan

a estar, suele ser leve y habitualmente no conlleva una alteraciéon funcional
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significativa. En cambio, la musculatura faringea, si se ve dafnada en el
desarrollo de la enfermedad, manifestandose asi en forma de disfonia,
dificultades en la deglucion, disfagia y voz nasal. En casos severos, hay un

riesgo elevado de broncoaspiracion. 478

También se ha descrito la presencia de dolor en las articulaciones
(artralgias) y artritis leve, no deformante ni erosiva. Se desarrolla comunmente
al inicio de la enfermedad y no representa un problema grave, ya que responde
de manera positiva al tratamiento de la DMJ. No obstante, si la presencia de
estas no mejora e incluso empeora, se debe considerar la presencia de otra

afeccion y no la que se esta describiendo en este trabajo.

Las manifestaciones en la piel constituyen una parte fundamental para
el diagnodstico de la DMJ. Pueden ser autolimitadas y aparecer antes o después
del inicio de la enfermedad. Las principales son el eritema heliotropo y las
papulas de Gottron que son hallazgos distintivos de la enfermedad y se pueden

encontrar en el 80% de los pacientes que presentan dermatomiositis juvenil. 1%
11

El eritema heliotropo es uno de los signos mas caracteristicos de la
enfermedad, sin embargo no esta presente en todos los pacientes que tienen
DMJ. Algunos pacientes también desarrollan telangiectasias en los parpados y

eritema malar.

Las alteraciones en los capilares periungueales, también son
caracteristica frecuente de la DMJ, y reflejan la presencia de una vasculopatia
sistémica. Se observa eritema periungueal, hipertrofia de la cuticula y pequefias
erosiones superficiales. 7 (Figura 3)
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Figura 3. Exantemas caracteristicos de la dermatomiositis juvenil. *

Otra alteracion menos frecuente es el eritema en forma de “V” en la parte
superior del tronco, e incluso extendiéndose a las extremidades, éste puede ser
descamativo y conforme se desarrolle la enfermedad puede evolucionar hasta
formar telangiectasias. Generalmente la exposicion al sol puede agravar estos
exantemas, debido a la presencia de una vasculitis sistémica, también puede
haber ulceraciones en las axilas, hombros, canto interno del ojo, en zonas de

presiéon o que estén expuestas a la friccion.

Los pacientes que presentan exantema generalizado y ulceraciones
desde el inicio de la enfermedad, son considerados con un prondstico
mayormente desfavorable, ya que la presencia de estas manifestaciones refleja

una vasculopatia mas extensa. 37

Se pueden observar placas eritematopurpuricas y descamacién en la oreja y

en el dorso de las manos con afectacion extensa, presencia de eritema palmar,
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maculas purpuricas y placas eritematodescamativas en los dedos de los pies,

fisuracion y ulceracion en la region plantar de los dedos. 2 (Figura 4)

Figura 4. Manifestaciones acrales en pacientes con dermatomiositis juvenil.

La calcificacion de los tejidos blandos o calcinosis, puede producirse
entre un 20 y 40% de los casos de DMJ, y esta relacionada al grado de
enfermedad cutanea, la presencia de vasculopatia y cuanto se demoré el

paciente en recibir tratamiento. 3 (Figura 5)
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Figura 5. Calcificacion distrofica. 3

La afeccidon puede aparecer en cualquier parte del cuerpo, pero
generalmente se encuentran en codos, rodillas y zonas en las que se ha
recibido algun traumatismo. Pueden llegar a causar dolor y ulcerar la piel
adyacente, estas lesiones no suelen presentarse en el inicio de la enfermedad,

sino conforme se va desarrollando la misma. 3

Algunas de las complicaciones mas graves incluyen al sistema
gastrointestinal, influyendo incluso en la probabilidad de sobrevivir a la
enfermedad. Los problemas que se derivan son por la presencia de vasculitis
en dicho sistema, lo cual ocasiona ulceraciones en la mucosa del estobmago.
Los sintomas que los pacientes presentaran son: pancreatitis, dolor abdominal,

sangrado e incluso perforaciones gastrointestinales. 3 7

La lipodistrofia es una caracteristica muy poco frecuente, debido a que
aparece en el transcurso de la enfermedad en el 14-25% de los pacientes.
Afecta principalmente la parte superior del cuerpo y se caracteriza por una
pérdida lenta y progresiva del tejido subcutaneo. Se asocia generalmente a
acantosis nigricans, hipertrigliceridemia y resistencia a la insulina de probable
origen multifactorial, incluidos los cambios metabdlicos causados por la

inflamacion muscular y por el tratamiento a largo plazo con corticoides. 3
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La afectacion pulmonar en nifos es menos frecuente que en adultos,
aunque puede observarse debilidad respiratoria. Asi mismo se debe recordar
que la disfagia puede ocasionar broncoaspiraciones que provocan dafo
pulmonar. También hay que considerar que los tratamientos administrados son
inmunosupresores, los cuales pueden facilitar las infecciones pulmonares con

bacterias oportunistas.

En el corazon pueden detectarse pericarditis, soplos o cardiomegalia. La
presencia de alguna afeccion cardiaca grave como la miocarditis o alteraciones
en la conduccion no son comunes, pero pueden presentarse afos después del

inicio de la enfermedad. 37

2.2 DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

La DM se diagnostica ante la aparicion de manifestaciones dérmicas que se
presentan solamente en esta enfermedad, la presencia de debilidad muscular
proximal y la elevacion de enzimas musculares son cruciales para confirmar la

afeccion.

En cuanto el paciente sea diagnosticado con la afeccion se debera iniciar
el tratamiento lo antes posible, ya que el avance de la enfermedad se vera
afectado y la respuesta del individuo sera mas favorable. Es esencial informar
y educar tanto al paciente como a la familia acerca de la medicacion y las
nuevas actividades que se llevaran a cabo, asi mismo desde un inicio poner en
contexto acerca de la severidad de la enfermedad para adecuar todas las

recomendaciones. 2
Algunas de las medidas generales para tratar esta enfermedad son la
administracion de medicamentos acompanados con fisioterapia, ya que la

rehabilitacion forma parte importante del tratamiento. El ejercicio acompanado
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de un tratamiento farmacoloégico adecuado, es de suma importancia en el
proceso de recuperacion del paciente; en especial si se indica desde el inicio
de la enfermedad, logrando asi mejores resultados. Ya que contribuye a la
movilidad de los musculos, mejorando asi la fuerza del paciente y previniendo

contracturas articulares y atrofia muscular. % 3

Las rutinas deben incluir ejercicios isotonicos, isomeétricos, excéntricos,
concéntricos, de carga y de resistencia; claramente adaptados al grado de
debilidad muscular y condicidn del paciente.

Cuando esta afeccion tiene un inicio agudo, es importante si se
desarrolla la dificultad para respirar, hemorragias a nivel gastrointestinal y
trastornos deglutorios valorando la necesidad de alimentar al paciente por

sonda nasogastrica; asi mismo brindar ayuda psicolégica.

El tratamiento farmacolégico esta basado en la evidencia empirica,
siendo los glucocorticoides el medicamento de eleccion desde hace mas de
tres décadas. Obteniendo mejores resultados si se comienza el tratamiento
durante los primeros dos meses de la enfermedad. Puede iniciarse la
administracion de prednisona, de 1-2 mg/kg/dia en 3-4 dosis por vias oral
durante un mes o hasta notar una mejoria en la debilidad muscular. En casos
agudos, habra que considerar la via intravenosa, con 1 mg/kg/dia, primero en
dosis fraccionadas, seguido de una dosis unica por la mafana, se debe realizar
una disminucion gradual, no sin antes valorar la evolucién de la enfermedad
para asi poder alcanzar una minima dosis que simplemente esté controlando

la enfermedad (o deflazacort en dosis equivalentes). '2

Otra opcidon para la fase aguda es el aumento en el consumo de
prednisona, la dosis oscila ente 60 y 100 mg o su equivalente al dia dividido en
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tres o cuatro dosis durante las dos o tres primeras semanas; posteriormente se

puede disminuir la dosis a una sola toma matinal.

La recomendacion clasica de Oddis y Medsger consiste en seguir con la
administracion de 1 mg/kg/dia durante un mes hasta que los niveles de CK sean
normales y asi poder reducir la dosis un 25% cada mes hasta llegar a 5-10 mg
por dia; el esquema debe ser adaptado segun el progreso de cada persona. Si
el individuo llegara a sufrir alguna recaida o las enzimas volvieran a elevarse,
la administracidon de glucocorticoides debera aumentarse de nuevo. A pesar de
que el objetivo es descontinuar su consumo, existen pacientes que durante

varios ainos requeriran del medicamento en dosis bajas.

En el caso de los nifios, la dosis recomendada es de 2 mg/kg/dia;
conforme se observe mejoria, la dosis a recomendar sera de 2,5 mg cada
cuatro dias. La terapia es efectiva y se obtiene una buena respuesta si se inicia
durante los cuatro primeros meses de la enfermedad, no debe ser suspendida
antes de dos afos debido a que se corre el riesgo de recaida, contracturas y
calcicosis. Sin embargo existen efectos secundarios que se presentan
frecuentemente en los pacientes, los cuales han llevado al uso de dosis mas

bajas durante periodos cortos de tiempo.

Por lo regular se requieren de dos meses de tratamiento con dosis altas
para lograr la normalizacién de los niveles de enzimas musculares y una mejora
en la fuerza fisica del individuo, ya que este es el tiempo estimado que puede

transcurrir para notar alguna mejoria. '?

También se recomienda la administracion de inmunosupresores, los
cuales estan indicados cuando se ingieren dosis altas de corticoides para
controlar la enfermedad o cuando ésta no cede al tratamiento pasados los 2

primeros meses. Se debera administrar metotrexato 10 mg/m?/dosis por
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semana, via oral o ciclosporina a 2,5 — 7,5 mg/kg/dia por via oral. Otra opcion
seria la azatriopina 1-3 mg/kg/dia via oral o en su defecto gammaglobulina por
via intravenosa siendo 100 mg/kg durante 5 dias o 1-2 gr/kg por uno o dos dias
consecutivos aunque su eficiencia a largo plazo no esta comprobada y aun es

considerada como terapia experimental.

Como tratamiento complementario se recomienda la administracion de
calcio, vitamina D3 y el uso de protectores solares. Se debera realizar un
seguimiento de la enfermedad en donde se tendra que valorar la recuperacion
de la fuerza muscular a nivel de la cintura pelviana, escapular y flexora del

cuello, asi como, comprobar la normalizacion de las enzimas musculares.

Finalmente es importante llevar un control del paciente vigilando los
efectos secundarios que podria ocasionar el tratamiento con corticoides,
llevando un control oftalmoldgico, analitico (orina, bioquimica, hemograma)

tension arterial y crecimiento.

3. MANIFESTACIONES INTRABUCALES Y EXTRABUCALES

La dermatomiositis ademas de cursar por un cuadro clinico en donde se ven
afectados distintos sistemas del cuerpo, también presenta manifestaciones en
tejidos bucales como parte del proceso de la enfermedad. En algunos pacientes
se pueden observar placas hiperqueratésicas (lesion blanquecina) en la
mucosa bucal, que se ven muy similares a las que presentan los pacientes con

lupus eritematoso. '°
Los pacientes con DMJ presentan diversas manifestaciones bucales, ya
sean intraorales o extraorales, estas son diversas y abarcan desde afectacion

en la articulacion temporomandibular hasta enfermedad periodontal. % 1
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La presencia de eritema y manchas blancas en la lengua, paladar,
mucosa bucal y ulceracion labial fueron de las primeras manifestaciones orales

que presentaron los pacientes con DMJ en el desarrollo de la enfermedad.

Existe un estudio observacional y descriptivo realizado en el Servicio de
Reumatologia del Hospital Provincial Clinico Quirurgico Docente Saturnino
Lora Torres en Santiago de Cuba, que reune una serie de casos de individuos
ingresados en un hospital diagnosticados con DM. Dicho estudio muestra las
manifestaciones que se presentan con mayor frecuencia en los pacientes. Una
de las regiones mas afectadas es el periodonto con un 41.8%, seguido por las
peribucales localizadas en la region labial con un 28%. De los 20 pacientes que
fueron estudiados, 16 de ellos correspondientes a un 80%, tuvieron
alteraciones en la ATM y el 100% presentaron periodontopatias.

En la Tabla 3 se puede observar la distribucién de pacientes que

presentan manifestaciones intrabucales. '

Localizacion intrabucal de las manifestaciones Frecuencia (N) Porcentaje (%)
Labios (mucosa interna) 7 16,3
Carrillos 2 4,6

3 Duro 2 4.6
Fair Blando 1 23
Lengua 5 11.6
Suelo de la boca 2 46
Periodonto de insercion [ 13,9
Periodonto de proteccion 18 41,8
Total 43 100

Tabla 3. Frecuencia y porcentaje de las manifestaciones orales. ™

La tabla 4 contiene la distribucion de pacientes que presentan manifestaciones

extrabucales. '

Localizacion extrabucal de las manifestaciones Frecuencia (N) Porcentaje (%)
Region labial (bermellén) 7 28
Regién mentoniana 1 4

Region geniana 6 24
Region parotidea 2 8
Region nasal 4 16
Region auricular 3 12
Region orbitaria 2 8
Total 25 100

Tabla 4. Localizacion de manifestaciones extrabucales. '
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En el estudio mencionado anteriormente 16 de 20 pacientes presentaron
alguna alteracion en la articulacion temporomandibular, 1o que representa un
80% del total. Asi mismo 7 de los 16 pacientes presentaron dolor bilateral

acomparfiado de chasquido. (Tabla 5) "4

Alteracion de la ATM Frecuencia (N) Porcentaje (%)
Doloroso 2 o
Chasquido e z I
Derecha
" Dolorosa 0 5
Crepitacion
No dolorosa 0 5
Doloroso 0 5
lzquierda Chasgado No doloroso 3 =
) o Dolorosa 0 5
Crepitacion
No dolorosa 0 -
Chasquido Dolorosa 7 =
Bilateral No dolorosa 0 5
ilate
S . Dolorosa n =
Crepitacién
No dolorosa 0 .
Total = <

Tabla 5. Distribucion de pacientes que presentaron alguna alteracion en la ATM. '

Todos los pacientes que participaron en el estudio presentaron
manifestaciones negativas en el periodonto, seguido de ulceraciones y

manchas blancas. (Tabla 6)

Manifestaciones intrabucales Frecuencia Porcentaje (%)
Manchas blancas 7 35
Ulceraciones 7 35
Periodontopatias 20 100
Infecciéon micética 4 20
Manchas rojas 2 10

Tabla 6. Pacientes con manifestaciones de Dermatomiositis dentro de la cavidad

bucal. "

Los tejidos orales se ven comprometidos cuando un paciente cursa por
dicha enfermedad, en algunos pacientes jovenes se manifiestan placas
hiperqueratosicas en la mucosa bucal, manchas blancas en el paladar, la
lengua, mucosa y ulceras en los labios. Queilitis, lengua depapilada,
telangiectasias en el paladar, eritema y edema en la encia. 3 (Figura 6)
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Figura 6. Lesiones en la mucosa oral en pacientes diagnosticados con DMJ. 3

Es probable que los nifios desarrollen una extensa calcificacion de
tejidos blandos. También existe la presencia de pequefios vasos sanguineos
dilatados, que forman lineas pequefas con ciertos patrones rojos en forma de
arafa, rodeando un centro, presentes en la mucosa, que son conocidos como
telangiectasia gingival, un sintoma presentado tanto en adultos como en nifos.
.17 (Figura 7)

Figura 7. Hallazgos en la cavidad bucal asociados a la DM. ®
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En el panel “@” se puede observar enantema en la lengua, el cual esta
sefalado por las flechas negras. En el panel “b” el enantema esta presente en
el paladar, también sefialado por flechas negras y las flechas amarillas sefialan
las telangiectasias palatinas. En el panel “c” se encuentran telangiectasias
palatinas tortuosas, glomerulares o puntiformes también sefialadas por flechas
amarillas. El panel “d” muestra telangiectasias gingivales, el “e” gingivitis
marcada por flechas verdes y por ultimo el panel “f" que también presenta
telangiectasias gingivales. '8

Existe una alta prevalencia de caries dental, una gran acumulacion de
placa dentobacteriana e inflamacién gingival, que suelen terminar en la pérdida
prematura de los érganos dentarios. Asi mismo, existe presencia de ulceras
bucales, con o sin dolor, que son consideradas aftas, localizadas tanto en
paladar duro como blando e incluso hay presencia de xerostomia. De igual
manera puede observarse un retraso en la erupcion dental, asi como dificultad
en la exfoliacion de la denticion temporal debido a la falta de reabsorcion

radicular. 17: 18

Los pacientes con dermatomiositis tienen como padecimiento, encias
sangrantes que no responden al tratamiento comun de la gingivitis, en la
siguiente imagen se puede observar la dilatacion de los capilares de la encia
adherida la cual refleja la vasculopatia asociada a la DMJ. '° (Figura 8)

La ausencia algunos elementos protectores en la saliva proveen
cambios en la mucosa bucal y presencia de enfermedad periodontal debido a
que aumenta la presencia de Streptococcus Mutans, lactobacilos y Candida
Albicans ocasionada por el bajo flujo salival. Con respecto a la ultima
mencionada (asociada las manchas eritematosas que se manifiestan dentro de

la cavidad bucal). 920
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Figura 8. Dilatacion de los capilares en la encia adherida. '

Las enfermedades reumaticas como lo es la DMJ, cursan por un estado
de inmunosupresion, que propiciara la colonizaciéon y la propagacion de

gérmenes en la cavidad oral. 1% 20

3.1 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL BUCAL CON OTRAS ENFERMEDADES
SISTEMICAS

No es un concepto nuevo la asociacion entre trastornos sistémicos y afecciones
bucales, de hecho se podria decir que es bastante antiguo y fue planteado
desde hace anos en el siglo VIl a.C. por los sirios. Las enfermedades sistémicas
pueden cursar o estar precedidas por manifestaciones orales junto a otras
alteraciones; a pesar de que varias afecciones bucales tienen su origen y
desarrollo simplemente en este aparato, existen otras en las cuales vienen
precedidas por una enfermedad que afecta a otros sistemas organicos del

cuerpo humano.

La cavidad oral desempefia diversas funciones organicas a través de sus
estructuras, dientes y mucosas. En numerosos estudios se observa la gran
relacion entre las alteraciones sistémicas y las manifestaciones orales; las
enfermedades como la DM ademas de presentar sus propias alteraciones

clinicas cursan por un desarrollo de afecciones en la cavidad bucal. 15 16
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En la literatura se pueden encontrar evidencias de la presencia de
manifestaciones orales en enfermedades sistémicas, ademas de resaltar la
importancia de incluir una evaluacion clinica oral y las estructuras adyacentes

como elementos importantes coadyuvantes en el diagnéstico. 15 1

Algunas de las enfermedades que presentan manifestaciones orales son
la enfermedad de Crohn, el lupus eritematoso sistémico, las vasculitis, el
sindrome de Behcet, entre otras. La etiopatogenia de todas ellas aun no esta
esclarecida en la actualidad, pero se sabe que en gran parte de ellas estan
involucrados desordenes del sistema inmunoldgico y procesos inflamatorios

que dan origen a las diversas expresiones fisicas de cada afeccién. "7

Los pacientes que presentan ulceras aftosas recidivantes comunmente
no tienen ninguna alteracion sistémica sin embargo, existen casos en donde la
presencia de lesiones cronicas de estomatitis son un indicio de algun proceso
sistémico presente. Entre los mas comunmente asociados se encuentran la
enfermedad de Crohn, el sindrome de Behcet, y la enteropatia sensible al

gluten.

Las enfermedades inflamatorias intestinales como la colitis ulcerosa y el
sindrome de Crohn, pueden tener como antecedente ulceracién bucal dolorosa.
Los sindromes pueden llegar a ser leves e incluso asintomaticos, sin embargo,
pueden ser capaces de producir deficiencias nutricionales de hierro, vitamina
B12 y acido fdlico, las cuales han sido relacionadas con las ulceras aftosas

recidivantes. 1721

El sindrome de Behcet es una enfermedad sistémica de origen aun
desconocido, el cual consiste en la aparicion de multiples lesiones que son
similares a las aftas en la region ocular, anogenital y oral. Las ulceras bucales

son redondas u ovales, provocan dolor y generalmente son multiples, son poco
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frecuentes y se diagnostican clinicamente. Una caracteristica constante de este
sindrome es la presencia de ulceras intraorales, las cuales son idénticas a las

de la estomatitis aftosa. 17-21

La enfermedad de Crohn se define como un proceso inflamatorio del
tracto gastrointestinal que puede afectar cualquier zona del mismo, desde la
boca hasta el ano. Se caracteriza por la presencia de zonas discontinuas de
tejido normal remplazadas por areas de abscesos, fistulas, granulomas y
fibrosis. No es comun que la enfermedad presente lesiones en la zona superior
del tracto gastrointestinal, en especifico en el area bucal, sin embargo cuando
existen, varian sus manifestaciones dependiendo de la estructura que se ve

implicada.

El area mas afectada es la mucosa bucal, y suelen presentarse en el
vestibulo de la lesion pliegues hiperplasicos lineales con ulceras, cuando los
labios se ven involucrados se inflaman y se endurecen de manera difusa, las
lesiones en la mucosa alveolar y encia son menos frecuentes y si llegan a
aparecer tienen aspecto de una lesion eritematosa y granular. Las ulceras
aftosas multiples se presentan con mayor frecuencia en el paladar aunque
pueden aparecer en cualquier localizacién. Durante el curso de la enfermedad,
las lesiones orales pueden presentarse meses e incluso afios antes de que se

diagnostique la enfermedad de Crohn. 7-22

Otros procesos patolégicos que no tienen similitud también dan origen a
distintas manifestaciones bucales como lo es la esclerodermia, la
granulomatosis de Wegener, la sarcoidosis, las espondiloartropatias, las
miopatias inflamatorias sistémicas y el lupus eritematoso sistémico, este ultimo
considera a las manifestaciones bucales como criterios primordiales para

diagnosticar la enfermedad. '*
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La sarcoidosis es una enfermedad crénica que afecta las mucosas, la
piel, los pulmones, las glandulas salivales entre otros 6rganos y se caracteriza
por presentar multiples granulomas en los tejidos. Entre las lesiones orales que
presenta esta afeccion, se encuentra el aumento de tamafio difuso de la
submucosa o de ndédulos firmes locales. La presencia de ulceras es rara y las
lesiones suelen ser asintomaticas, estas se pueden encontrar en los labios, la

lengua, la encia, el paladar, la mucosa bucal y piso de la boca. '*

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad causada por una
lesion tisular mediada por el sistema inmunitario, también es considerado un
trastorno inflamatorio crénico de la piel, del tejido conectivo y de los 6rganos
internos. La mucosa y la piel se ven afectadas en la mayoria de los pacientes
con esta afeccion, y casi todos presentan lesiones orales. Existe una serie de
criterios para poder diagnosticar esta enfermedad, entre los cuales se
encuentran la presencia de ulceras bucales indoloras, lesiones discoides,
ulceras o zonas eritematosas ubicadas en el labio o en el paladar. Aparte la
mucositis provoca la aparicién de ulceras mucosas que son tipicas del lupus
eritematoso, ademas de que las lesiones orales suelen ser menos frecuentes

pero mayormente sintomaticas. 1723 24

El lupus eritematoso discoide destaca por la presencia de lesiones
cutaneas y mucosas. Es recurrente la aparicion de alopecia y aparecen
lesiones orales en aproximadamente el 24% de los pacientes diagnosticados
con esta afeccion, que son similares a las manifestaciones provocadas por el

lupus eritematoso sistémico. 7

En todos los tipos de lupus eritematoso pueden observarse lesiones en
la mucosa oral, que suelen formar ulceras cronicas o areas leucoplasicas
anulares, eritematosas y erosivas. En casos en donde la enfermedad no esta

tan avanzada, puede no haber presencia de ulceras sin embargo se puede dar
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la aparicion de eritema cronico que suele llegar a ser poco doloroso, a menudo
provocando sensacién de quemazon, con sintomas leves y se manifiesta como
una mancha leucoplasica que no se ulcera. En la mayoria de los casos de lupus
eritematoso las lesiones orales constituyen el primer signo fisico, sin embargo

puede aparecer simultaneamente con manifestaciones cutaneas. 17

4. MANEJO Y TRATAMIENTO BUCAL DEL PACIENTE CON
DERMATOMIOSITIS

Dependiendo de cual sea el tipo de afeccion bucal que tenga el paciente con
DMJ, se tomara en cuenta el tipo de tratamiento que se llevara a cabo.

En un articulo escrito por Christopher Hamlin y Jean E. Shelton en el
afno de 1984, se presenta el caso de una nifia de 6 anos y medio que ingresa
al hospital infantil King’s Daughters de Norfolk Virginia a la edad de 5 afios,
presentaba distintos signos y sintomas caracteristicos de la DMJ, tales como
dolor articular principalmente en rodillas y el hombro izquierdo, sarpullido en el
rostro y manos, fiebres perioddicas y pérdida de peso.

Todas estas manifestaciones se habian presentado un afio y medio
antes de acudir al hospital, el diagndstico de la enfermedad se realizé tomando
en cuenta la debilidad muscular proximal y las limitaciones de la amplitud del

movimiento. ©

La paciente presentd una retencion prolongada de los dientes primarios
y un retraso en la erupcion de los dientes permanentes. Al examen bucal los
dientes permanentes no estaban presentes en boca, pero al realizar la

palpacion de la zona podian sentirse ectépicamente hacia lingual. Se tomaron
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radiografias y se observé una falta de absorcidén radicular primaria lo cual

provocaba una posicion desfavorable de los dientes permanentes.

Sin embargo, la erupcion lingualizada de los incisivos anteriores
inferiores puede considerarse normal. En general la paciente no presentaba
otro tipo de manifestaciones bucales relacionadas con la DMJ, no habia
presencia de calcinosis en la lengua ni en el piso de boca, el tejido gingival era
normal ya que no presentaba inflamacion. El examen visual y radiografico no
reflejaban presencia de caries, sin embargo, existia una extensa calcificacion

de la pulpa y falta de absorcion radicular en los dientes temporales. € (Figura 9)

Figura 9. Radiografias periapicales en donde se muestra la calcificacion de las

camaras y los conductos pulpares en dientes primarios. °

La funcién de la ATM era normal. A pesar de tener movimientos limitados
no presentaba crepitacion. El plan de tratamiento consistié en la extraccién de
los dientes temporales con retencion prolongada para permitir la erupcion de

los dientes permanentes. ©
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Como se menciond anteriormente los pacientes con DM son tratados
con corticoesteroides, lo cual representa un riesgo de complicacion de
hemorragia espontanea. Se deben tomar precauciones antes de realizar algun
tipo de extraccion o cirugia dental, se necesitara un hemograma completo y

recuento de plaquetas para evitar hemorragias postoperatorias.

Asi mismo se debera llevar a cabo un tratamiento profilactico con
antibioticos para prevenir infecciones debido al compromiso sistémico de los
pacientes con dermatomiositis; una hora antes de la realizacion de las

extracciones el paciente debera tomar 500 mg de penicilina via oral.

En el caso anterior, las extracciones se realizaron con anestesia local
(xilocaina con epinefrina 1:100.000) sin ninguna complicacion, una vez que se
realiz6 la correcta hemostasia de la zona, se dieron indicaciones
postoperatorias a la madre de la nifia, se le indicé tomar penicilina por via oral

250 mg/5cc cada 6 horas durante 7 dias.

Posteriormente  los  dientes  extraidos  fueron estudiados
histologicamente, en su mayoria el informe de la biopsia fue normal excepto
por la calcificaciéon en la parte coronal y radicular de la camara pulpar y los
conductos. Asi mismo se observd una minima absorcién, limitada al tercio
apical de las raices, la cual puede estar relacionada con la calcificacion

sistémica debido a la enfermedad.
La paciente tuvo revisiones periddicas cada 3 meses para monitorear la

zona en donde se realizaron las extracciones, después de 6 meses se observo

la erupcion de los dientes permanentes. ¢ (Figura 10)
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Figura 10. Radiografia de la erupcion de los incisivos centrales permanentes

posterior a la extraccién de los incisivos primarios. ©

Se considera que los otros 6rganos dentarios primarios tendran una
retencidén prolongada debido a las calcificaciones que se puedan presentar. El
seguimiento radiografico permitira saber cuando seran necesarias las

siguientes extracciones. 8

Uno de los hallazgos clinicos orales mas comunes en los pacientes con
DM son las telangiectasias gingivales, las cuales son consideradas como
signos iniciales de la enfermedad y de suma importancia debido al diagnéstico
temprano que se puede realizar gracias a estas. Pueden estar asociadas con
actividad cutanea y es posible evaluar la evolucion de la enfermedad y la

respuesta que se esta teniendo al tratamiento.

Las telangiectasias solo pueden presentarse en el tejido gingival,
también existen casos en donde se manifiestan en el paladar y estan
relacionadas con la DM y en realidad no necesitan de un tratamiento en
especifico. Sin embargo, estas pueden estar acompanadas de gingivitis, la cual
esta descrita como un epifendmeno de los cambios capilares en lugar de ser

considerada como una caracteristica principal de la enfermedad. '8
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CONCLUSIONES

La dermatomiositis es una enfermedad del sistema inmunitario que afecta a una
parte considerable de la poblacion, los pacientes que la padecen pueden ser
nifos o adultos, cursan por diferentes signos y sintomas que hacen que su

estilo de vida se vea afectado.

Existe poca informacion en la literatura acerca de las manifestaciones orales
que presenta un paciente que padece dermatomiositis, asi mismo la
informacion del manejo y tratamiento de las mismas es muy escaso, ya que no
se han realizado estudios suficientes acerca del tema. Sin embargo, se cuenta
con informacion general acerca de los pacientes con DM, tales como
manifestaciones clinicas, tratamiento farmacoldgico, tratamiento fisico,
diferencias entre la dermatomiositis de un adulto y un nifio e incluso hay algunos

articulos que abordan el tema de manifestaciones orales.

A pesar de ser una enfermedad infrecuente, el cirujano dentista debe estar
preparado para su diagndstico y manejo inicial; asi como para su canalizacion

con los debidos especialistas.
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