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RESUMEN

a dermatomiositis es una enfermedad inflamatoria idiopdtica del miisculo y de la piel, que

esta incluida dentro del grupo de las miopatias inflamatorias adquiridas, las cuales son la
principal causa de debilidad misculo esquelética adquirida y reversible con un tratamiento adecuado.
La forma Juvenil de esta entidad representa la miopatia inflamatoria mas frecuente en el paciente
pedidtrico. Sin embargo, es un trastorno raro, con una tasa de incidencia de 2,5 a 4,1 casos por cada
millon de nifios por ano en los Estados Unidos. EI 20 % del total de casos de dermatomiositis es
encontrado en pacientes menores de 15 afios, los casos restantes se presentan en adultos mayores. Se
presenta con mayor frecuencia en el sexo femenino con una relacion 2:1 y no hay una mayor
predileccion por la raza negra a diferencia de como se describe en otras enfermedades inflamatorias
sistémicas. En este trabajo reportamos el caso de un niio de 13 afios de edad y el de una nina de 6
arnos, ambos de piel oscura y con cuadro clinico tipico de dermatomiositis juvenil.
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SUMMARY _

Dermatomiositis is an idiopathic inflammatory disease of
the muscle and the skin, that is included in the group of
the inflammatory acquired miopathies, which are the main
reason of acquired and reversible muscle skeletal weakness
with a suitable treatment. The juvenile form of this entity
represents the most frequent inflammatory miopathy in
the pediatric patient. Nevertheless, it is a rare disorder,
with an incidence from 2,5 to 4,1 cases by every million
children by year in the United States. 20 % of the entire
cases are found in patients younger than 15 years old, the
remaining cases appear in adults. It appears with major
frequency in the females with a 2:1 relation and there is
no a major predilection for the black race unlike how it is
described in other systemic inflammatory diseases.

In this paper we report the case of a 13 year old boy and

the one of a 6 year old girl, both of dark skin and with
Juvenile Dermatomiositis typical clinical presentation.
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CASO CLINICO 1

El dia 19 de abril de 2006 ingresa a la consulta ex-
terna pediatrica de un centro de segundo nivel de
Medellin, un paciente de 13 afios, masculino, resi-
dente en la ciudad, estudiante de bachillerato, raza
negra, con incapacidad para caminar y en brazos
de su madre. Relata cuadro clinico de 2 meses de
evolucidn que inicia con edema periorbitario aso-
ciado a eritema en cara y manos. Posteriormente
comienza con debilidad simétrica y progresiva de
la cintura escapular y pélvica, que le produjeron
incapacidad creciente para realizar labores de la vida
diaria y que evolucionaron hasta imposibilitar la
marchay la incorporacién. En la revisién por siste-
mas manifestaba artralgias en mufiecas, articula-
ciones metacarpofalangicas (MSF) e interfalangicas
proximales (IFP), tobillos y rodillas, y ademas fiebre
subjetiva del mismo tiempo de evolucién. Asi mis-
mo hace un mes venia con disfonfa y disfagia para
alimentos sélidos. Sin antecedentes personales de
importancia. Antecedente familiar positivo para
enfermedad articular desconocida en un hermano
mayor. En el examen fisico de ingreso se encontrd
un paciente en aceptable estado de salud, decai-
do, con presidn arterial de 100/60, 88 latidos/mi-
nuto, 22 respiraciones/minuto, sin dificultad respi-
ratoria pero con aleteo nasal, afebril. Sin alteracio-
nes motoras en cara y nervios craneales conserva-
dos. Mucosas hidratadas. No se evidenciaron le-
siones activas en cara. Cuello sin alteraciones ni
adenopatias. Voz ligeramente disfénica. Corazdn
ritmico, con soplo sistélico minimo en foco
pulmonar. Murmullo vesicular conservado sin rui-
dos patoldgicos sobreagregados. No presentaba
retracciones toracicas. Abdomen blando sin dolor
ni megalias. Pulsos periféricos conservados, con
edema minimo proximal de miembros inferiores y
con buena perfusién distal, sin signos inflamatorios.
Anivel osteomuscular presentaba debilidad gene-
ralizada en las 4 extremidades, con una fuerza de
2/5. No habia hallazgos sugestivos de calcinosis. No
tenifa disminucién de reflejos osteotendinosos ni de
sensibilidad. Neurologicamente era un paciente
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conciente, orientado y colaborador. No se eviden-
ciaron otras alteraciones en piel.

Se hace una impresién diagnéstica de: enfermedad
inflamatoria sistémica en estudio (lupus, miopatia
inflamatoria (dermatomiositis — polimiositis), artri-
tis reumatoide), y se decide hospitalizar al paciente
para toma de examenes y vigilancia clinica.

El hemograma completo, sedimentacién, proteina
Creactiva, citoquimico de orina y funcién renal fue-
ron normales. También el nivel de bilirrubinasy de
complemento. Se tomaron ANAs, los cuales fue-
ron positivos 1:1280 con un patrén homogéneo.
El factor reumatoideo fue negativo. La creatina
fosfokinasa total (CPKt) fue de 6460 U/L (valor nor-
mal 24-195), con fraccién MB 510, aspartato
aminotransferasa (AST) 266 U/L (VN 10-40), alanino
aminotransferasa (ALT) 190 U/L (VN 10-50), lactato
deshidrogenada 3 295 U/L (VN 110-270). Con es-
tos hallazgos de laboratorio, se incremento la sos-
pecha clinica inicial de miopatia inflamatoria, por lo
cual se inici® manejo con megadosis de metil
prednisolona a 30 mg/kg/dia por 3 dosis, adi-

cionalmente se empezd prednisona 1 mg/kg/dia.
Como terapia adicional, se comenzaron sesiones
de terapia respiratoria y terapia fisica diaria. Se so-
licité Electromiografia de extremidades, la cual re-
porté Irritabilidad a nivel insercional, con descar-
gas motoras de alta frecuencia y baja amplitud. No
se tomaron muestras para biopsia de musculo.
Adicionalmente se tomé ecocardiografia para es-
tudio de soplo cardiaco, la cual fue normal. A la
semana de tratamiento, el paciente habia comen-
zado a mostrar mejoria en su funcién muscular. Se
realizé control de CPKt la cual habia descendido a
2 594 U/L aunque persistia por encima del nivel
normal. Se solicitd Interconsulta con reumatologfa
pediatrica la cual se llevd a cabo el dia 04 de mayo.
Encuentran adicionalmente al examen fisico, cam-
bios poiquilodérmicos generalizados principalmen-
te en brazos y térax. También papulas de Gottron
(maculo violaceas que pueden evolucionar a
pépulasy liquenificacién con descamacién en zo-
nas caracteristicas del cuerpo (articulaciones MCF,
IFP)) localizadas en articulaciones metacarpo-
falangicas bilaterales e interfalangicas proximales
(imégenes 1y 2).

Imagenes 1 y 2. Papulas de Gottron en articulaciones metacarpofalangicas
e interfalanficas proximales.
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Minimo eritema heliotropo en parpados residual.
No presentaba manifestaciones ungueales. A nivel
muscular, se encontrd mejorfa de la fuerza muscu-
lar con relacién al ingreso, pero se demostré signo
de Gowers positivo (dificultad para incorporarse al
estar en decubito prono y requiriendo ayuda de
musculatura distal). Con estos nuevos hallazgosy
el estudio inicial, se realizd el diagnéstico definitivo
de dermatomiositis juvenil. Se reajusto tratamien-
to con: prednisona a 1 mg/kg/dia. Se Inicid
metotrexate 12,5 mgsemanales, cloroquina 150mg
diarios, antisolar y calcio + vitamina D 1,2gr dia-
rios. El 10 de mayo el paciente ya caminaba, reali-
zaba sin inconvenientes sus actividades corporales
de la vida diaria y realizaba deporte, no tenfa
disfonfa, disfagia ni signos de dificultad respirato-
ria. Con minima debilidad muscular residual. Se
definié egreso con tratamiento ordenado, terapia
fisica ambulatoria. Continuaria en controles por
pediatria y reumatologia pediatrica, con préxima
revision al mes del alta, con exdmenes paraclinicos
de control (CPKt, ALT, AST y LDH)

CASO CLINICO 2.

Preescolar femenino de 6 anos de edad, natural y
procedente de Buriticid - Antioquia, quien cursa
primero de primaria, de piel oscura. Su madre rela-
ta un cuadro de 2 meses de evolucién de astenia,
adinamia, hiporexia, dolores musculares en piernas
y brazos, fiebre subjetiva y disminucién de fuerza
en miembros inferiores y superiores, que se inten-
sificd en las tltimas dos semanas hasta imposibilitarla
para la marcha y movimientos como peinarse y
cepillarse los dientes. No se mencioné disfonia ni
disfagia. Ingresa al servicio de urgencias de un hos-
pital de tercer nivel de la ciudad, en brazos de su
madre por limitacién para la marcha. Al examen
fisico de ingreso estaba en aceptables condiciones,
hidratada y afebril. Peso de 25 kilos y talla 118 cms,
frecuencia cardiaca de 120 latidos/minuto y respi-
ratoria de 25 respiraciones/minuto, hemodinéa-
micamente estable. En cara, se encontraron muco-

sas rosadas, discreto edema palpebral con lesién
macular hipopigmentada bilateral (imagen 3). Den-
tadura en mal estado. Examen otoscépicoy faringeo
normales. Cuello sin adenopatias, auscultacién
cardiopulmonar normal. Abdomen globoso, no dis-
tendido, con higado 4 centimetros debajo de re-
borde costal derecho, no esplenomegalia. En ex-
tremidades presentaba edema leve sin févea, dolor
e induracién generalizada a la palpacién de muslos
y brazos, sin otros signos inflamatorios, asociado a
hipotonfa y disminucién de la fuerza segmentaria
con un nivel de 4/5 en extremidades superiores e
inferiores, reflejos ligeramente disminuidos, babinski
negativo. En piel se encontraron lesiones hiperpig-
mentadas xeréticas en codos y rodillas (imagen 4),
lesiones micropapulares aperladas en todas las ar-
ticulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas
proximales bilaterales e hipertrofia y eritema dis-
creto a nivel de la cuticula ungueal de ambas ma-
nos. Se hospitaliza con impresién diagndstica de
neuropatia vs miopatia por esclarecer y enferme-
dad sistémica (reumatoldgica). Se solicitan para-
clinicos como hemograma, coprograma, ionograma
y funcién renal, los cuales fueron normales y sedi-
mentacién de 40. CPKt: 20 781 U/L, LDH: 7 088,
AST/GOT: 912 U/L. Con estos paraclinicos se orienta
mas el caso hacia un proceso miopatico. Se inicia
manejo con megadosis de metil prednisolona.

A nivel inmunolégico se solicitaron ANAs, los cua-
les dieron positivos de 1:1 280 ENAS: AntiRo,
AntiLA, AntiSmith, Rnp, VDRL fueron negativos. Los
rayos X de térax y ecocardiografia fueron norma-
les. Se solicitd electromiografia, la cual informé irri-
tabilidad insercional sin compromiso neuroldgico,
sugestivo de miopatia. Se tomaron muestras para
biopsia de piel, la cual informd ligera hiperqueratosis
sin paraqueratosis, dilatacién de infundibulos
foliculares con tapones corneos, dafo de la basal e
infiltrado de mononucleares (imagenes 5y 6). La
biopsia muscular informé infiltrado inflamatorio
principalmente mononuclear alrededor de fibras
individuales con necrosis y degeneracién, sin fené-
meno vasculitico. Ambas biopsias fueron compati-
bles con el diagndstico de dermatomiositis. (ima-
gen7)
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Imagen 3. Se observa el discreto Imagenes 5 y 6. Biopsia de piel
eritema heliotropo

Imagen 4. Hiperpigmentacion
hiperqueratosica de rodillas

Imagen 7. Biopsia de misculo
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Durante la hospitalizacién se evidencio Signo de
Gowers y dificultad para subir escaleras. Después
de recibir las megadosis de esteroide, se inicié ma-
nejo con prednisolona 2mg/kg/dia, calcio y calcitriol,
presentando una evolucién satisfactoria. Solo has-
ta unos dias previos al alta se decidié iniciar
metotrexate 10mg semanales. Al egreso la pacien-
te ya caminaba por sus medios y no referfa
sintomatologfa. Se continuarfa seguimiento clinico
por pediatria y reumatologfa infantil.

En el cuadro 1 se ve la comparacién de los hallaz-
gos en ambos casos con relacién a lo que se ha
descrito para la enfermedad.

CUADRO l’
MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA
DERMATOMIOSITIS JUVENIL
Manifestaciones clinicas DM] | Caso 1 |Caso 2

Eritema heliotropo + +/- -
Signo de Gottron + + +
Edema periorbitario + + +
Debilidad proximal

simétrica + + +
Disfagia + + -
Signo Gowers + + +
Melenas + - -
Hepatoesplenomegalia + - +
Artritis + - ~
Paraclinicos

CPK elevada + + +
LDH elevada + + +
Aldolasa + - -
AST/GOT + + +
Cambios electromiograficos + + +
Biopsia compatible + - +

REVISION DE LA
LITERATURA

La dermatomiositis se define como una inflamacién
no supurativa aguda y crénica del misculo estria-
do y de la piel, adquirida, homogénea y reversible

con tratamiento. (3) Clinicamente se describe como
un cuadro de debilidad muscular proximal, simétri-
ca y progresiva acompafnada de hallazgos
dermatoldgicos caracteristicos y patognoménicos.
(2-4) Afecta a los adultos en un 75-80 % de los
casosy los restantes correspondiendo a la forma
juvenil. Tiene una distribucién bimodal con relacién
a la edad: en menores de 15 afos, con una edad
promedio de inicio a los 7 afios de la forma juvenil,
y entre los 45 a 60 afios para la forma adulta. En
ninos igualmente puede tener dos picos de apari-
cién. Entrelos5a9anosyentrelos 11 alos 14. Es
rara antes de los 2 anos, pero existen reportes de
casos desde los 6 meses. (1,5) Con caracteristicas
epidemioldgicas establecidas, como su mayor inci-
dencia en mujeres y sin relacién con la raza, con
una incidencia relativamente baja de 5 casos por
cada millén de ninos al afio,(2) aunque se cree que
puede aumentar en los préximos anos por la cre-
ciente preocupacién y un mejor diagndstico del
problema. (6) La etiologia y patogenia de la
dermatomiositis juvenil es desconocida. Se han
sugerido multiples mecanismos. Entre ellos una
posible predisposicién genética, ciertos factores
desencadenantes, como por ejemplo agentes in-
fecciosos o0 ambientales, asi como la participacién
de factores inmunolégicos como el complemento
y moléculas de adhesién celular. (2,7,8) Existen tres
lineas de evidencia que sugieren la predisposicién
genética. En primer lugar, la fuerte asociacién de
ciertos alelos del complejo mayor de histocom-
patibilidad con el desarrollo de miositis. Segundo,
han sido descubiertos microquimerismos maternos
(persistencia de células maternas transferidas por
la placenta durante el desarrollo fetal) con frecuen-
cia en nifnos con miositis. Y tercero, la herencia de
genes que predisponen a una alta produccién de
factor de necrosis tumoral produce formas mas
severas y prolongadas de la enfermedad. (7) La re-
lacién con factores infecciosos y ambientales es
poco clara. Se cree que pueden inducir un fend-
meno inmunoldgico anormal por medio de meca-
nismos como el mimetismo molecular. En este gru-
po se han relacionado principalmente a patégenos
virales como los Cocksakie y los Echovirus asf como
microorganismos bacterianos y parésitos. (cuadro 2)
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Actualmente no hay fuerte evidencia epidemiolégica
o clinica que sustente algin factor ambiental. (9)

CUADRO 2.
FACTORES DESENCADENANTES ASOCIADOS
A MIOSITIS INFLAMATORIA

Bacterias Estreptococo Beta hemolitico,
Borrelia Sp.

Virus Cocksakie B, Echovirus, Hepatitis
B, influenza, Parainfluenza
Parvovirus, HTLV 1

Parasitos Toxoplasma, Triquinosis, Filariasis

Vacunas Hepatitis B, MMR

Medicamentos | D Penicilamina, Hormona del

Crecimiento
Trasplante Injerto contra huésped
Luz UV Exposicién solar inusual

El componente inmunolégico se ha explicado a
partir de la asociacion de la dermatomiositis con
otras enfermedades autoinmunes, en especial con
otras patologias del tejido conectivo, asicomo a la
presencia de anticuerpos circulantes en mas del
20 % de los pacientes.(8) También se conoce la im-~
portante participacién del complemento en el pro-
ceso de dafio vascular, endotelial y muscular, asf
como la del sistema humoral (fundamentada en un
predominio de linfocitos B sobre los T) en los pro-
cesos vasculiticos por depdsito de inmunocom-
plejos e inmunoglobulinas. (10)

La enfermedad pediétrica, a diferencia del adulto
estd marcada por un proceso vasculitico tempra-
no, el cual es el responsable de las manifestaciones
clinicasy por el desarrollo de calcinosis en forma
tardia. (3) Esté descrita dentro de cuatro estadios
clinicos que evolucionan en un largo tiempo (cua-
dro 3). (11)

Mientras mas temprano se haga el diagndsticoy se
inicie el tratamiento, mejor seré la evolucién y el
prondstico de los pacientes a largo plazo, (12) pue-
de evitarse la progresién a calcinosis y otras com-
plicacionesy discapacidades. (2,3,7) El cuadro cli-
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CUADRO 3.
FASES CLINICAS DE LA
DERMATOMIOSITIS JUVENIL

1. Prodrémica (semanas a meses)

2. Debilidad muscular progresiva y rash (dfas a se-
manas)

3. Miositis activa, rash, debilidad persistente
(I-2 anos)

4. Recuperacién con o sin atrofia residual, con-
tracturas y calcinosis

nico puede iniciar con sintomas generales como
anorexia, fatiga, pérdida de peso, artralgias y rigi-
dez matutina transitorias. Estos se presentan en el
casi 100 % de los pacientes. (7,13)

Como en todas las enfermedades reumatolégicas y
sistémicas, el diagnéstico esté basado en la reunién
de ciertos criterios disenados especificamente para
cada enfermedad. Bohan y Peter en 1975 desarro-
llaron los criterios para dermatomiositis y
polimiositis. (14) Estos consisten en la presencia
de manifestaciones musculares, dermatoldgicas, ha-
llazgos histopatolégicos, electromiograficos y
enziméaticos (cuadro 4).

Con la presencia de cuatro criterios, incluidas las
manifestaciones dermatoldgicas, se hace el diag-
ndstico de dermatomiositis. Si estas estan ausen-
tes, entonces el diagnéstico seré polimiositis. (1,2,9)
Son entonces los hallazgos cuténeos, el sello diag-
nostico de la enfermedad. Los mas tradicionales,
Osea el eritema en heliotropo y las papulas de
Gottron pueden verse en mas del 80 % de los pa-
cientes. Existen inclusive, reportes de casos que
muestran pacientes con diagndstico de
dermatomiositis sélo con manifestaciones cuténeas,
siendo la mas importante el rash,(15) estos pacien-
tes fueron estudiados hasta la adolescencia y nin-
guno tuvo manifestaciones musculares, lo que lle-
vO a que no requirieran ningdn tipo de manejo. (12)
El hallazgo miopatico més importante es la debili-
dad de los misculos proximales, pudiéndose en-
contrar hasta en un 90 % de los pacientes.(4) Al
examen fisico se encuentran indurados, edematosos
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CUADRO 4.
CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA
DERMATOMIOSITIS. BORGAN Y PETER 1975

Debilidad proximal simétrica y

Compromiso progresiva extremidades, cuello

muscular anterior con o sin disfagia y/o
musculos respiratorios
Necrosis fibras [y II

o Atrofia perifascicular

Biopsia

muscular Variacién en el tamafo de la fibra
Fagocitosis, regeneracién con
basofilia, nucleolo prominente
Exudado inflamatorio perivascular
Descargas alta frecuencia

Electromio- [rritabilidad insercional

grafia Potenciales motores polifasicos
de corta duracién y amplitud
anormalmente baja

Enzimas CK, AST, ALT, Aldolasa, LDH

musculares elevadas
Decoloracién heliotropa y edema
periorbitario

Comp rorr}ls.o Signo de Gottron

dermatolégico
Eritema rodillas, maleolo, en V,
hombros y cuello (Shawl)

y dolorosos y caracteristicamente no hay altera-
cién de reflejos osteotendinosos. Otros muisculos
afectados como los cervicales anteriores y poste-
riores del tronco (cabeza y postura), muisculos
faringeos, hipofaringeos y palatinos (disfagia,
disfonfa), misculo esofégico (broncoaspiracién) y
musculos respiratorios son encontrados con una
frecuencia variable. (2) La afectacién distal tardia'y
el compromiso facial y ocular préacticamente des-
carta el diagnéstico. (2) La calcinosis, como ya se
reportd, es tardfa, habla de la severidad del cuadro
y de un manejo inapropiado. Se presenta en 30 a
70 % de los pacientes y aparece principalmente en

zonas acrales o expuestas a presion aunque puede
ocurrir en cualquier parte. (16)La literatura reporta
elevaciones de la CPKy LDH por encima de 50 ve-
ces su valor normal. (3) La Electromiograffa no es
especifica, sin embargo es muy Util para diferenciar
la miositis de procesos neuropaticos. Esta debe ser
realizada después de tomar muestras para las
enzimas musculares, pues ésto puede dar falsos po-
sitivos, (1,6) La biopsia daré el diagndstico defi-
nitivo. El hallazgo patognoménico es una
vasculopatia inflamatoria progresiva, donde puede
observarse desde infiltrados de polimorfos nuclea-
resy linfocitos B, depésito de inmunocomplejos y
complemento, pasando por estadios de isquemia y
necrosis, hasta infartos musculares y atrofia
perifascicular. (3,4,6,10)

Debe recalcarse que la enfermedad no necesaria-
mente se limita al compromiso muscular y cuta-
neo, ya que por ser un proceso vasculitico y
autoinmune de base, puede presentar manifesta-
ciones clinicas en mdltiples érganos y sistemas (cua-
dro 5).(2,3,13,14)

Igualmente puede haber hallazgos relacionados con
el tratamiento farmacolégico, el cual como se vera
mas adelante es prolongado y puede ser deletéreo
para el paciente. Cuando el cuadro clinico no es
tipico, pueden existir mas de 100 entidades dife-
rentes que podrian considerarse como diagndsti-
cos diferenciales. (3) Entre ellas, otras formas de
miopatias no inflamatorias, distrofias congénitas o
adquiridas, neuropatias periféricas o centrales, en-
fermedades infecciosas virales, bacterianas o para-
sitarias, trastornos metabdlicos y endocrinopatias,
consumo de medicamentos y drogas como los
fibratos, estatinas y alcohol, rabdomiolisis de cual-
quier etiologia, neoplasias; ademas de otras enfer-
medades dermatoldgicas como la psoriasis, los li-
quenes, morfea, erupcidn solar polimorfa entre
otras. (3,4,8) En 11 a 40 % de los pacientes con
dermatomiositis puede reportarse de forma con-
comitante otro desorden del tejido conectivo.
(3,4,17) Entre ellos: artritis reumatoide, lupus, en-
fermedad mixta del tejido conectivo, esclerodermia,
poliarteritis nodosa, entre otras. (14)
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CUADRO 5.
MANIFESTACIONES EN OTROS ORGANOS Y SISTEMAS

Vasculitis
* Cutanea - ungueal
* Visceral

Lipodistrofia hemicuerpo superior
Gastrointestinal

* Motilidad esofégica

* Ulceracién - Hemorragia digestiva (vasculitis)

Pulmonar
* Debilidad musculos respiratorios
* Anti Jo I: Enfermedad pulmonar intersticial di-
fusa
¢ Neumonitis por metotrexate
* Aspiracién

Oftalmoldégico
* Ulceras corneanas
* Exudados algodonosos
* Esteroides - cloroquina

Cardiaco
¢ Defectos conduccion atrioventricular
* Falla cardiaca, pericarditis

Neuroldgico (vasculitis)
Malignidad (mas en adultos)
"Overlap" con otras enfermedades reumatoldgicas

El manejo de estos pacientes requiere de medidas
generales encaminadas a evitar complicaciones por
hospitalizaciones prolongadas y compromiso res-
piratorio. Entre ellas el manejo de la piel con
humectantes y emolientes, manejo de infecciones
secundarias y uso de antisolares. También el trata-
miento de complicaciones respiratorias que pue-
dan presentarse y manejo nutricional en pacientes
con disfagia.(3,15) Adicionalmente, los pacientes re-
quieren de terapia fisica y rehabilitacién desde el
primer dia para evitar contracturas y pérdidas de
rango de movimiento, seguidas por una fase de re-
cuperacion funcional. (3)

En la terapia farmacolégica, la piedra angular en el
manejo, son los esteroides sistémicos como la
prednisona a dosis de 1 — 2 mg/kg/dia en tres dosis
diarias, de forma continua hasta que haya mejorfa
completa de la funcién muscular (en promedio 6
semanas). (2) Luego debe comenzarse a disminuir
la dosis a dos y una vez al dia, para comenzar a
desmontar 10 % de la dosis cada dos semanas has-
ta suspender. Con este esquema, un 90 % de los
pacientes presentaran remision parcial y hasta un
75 % completa. Las megadosis de esteroides estan
indicadas en casos refractarios, y de forma inicial
cuando el paciente tiene compromiso pulmonar,
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gastrointestinal o disfagia. Se utiliza metil
prednisolona a 30 mg/kg/dia por via venosa por 3
dosis.(2,18,19,20) El tratamiento con esteroides
debe ser complementado con un Inmunosupresor
como el metrotrexate en dosis de 10 a 25mg se-
manales, y antimaléricos como la cloroquina.
(2,20,21) Estos medicamentos van a participar prin-
cipalmente como ahorradores de la dosis final de
esteroides, aunque también tienen efecto en la
mejorfa de los signos y sintomas, principalmente
los dermatolégicos y en un 25 % de los pacientes
que no responden al esteroide solo. (2,20,21) La
inmunoglobulina intravenosa puede usarse en ca-
sos de respuesta incompleta o en recaidas, 2gr/kg
IV cada 2 semanas por 5 dosis. Si hay mejoria, se
contindia cada mes por un anoy luego se distancia
progresivamente hasta retirar. (22) Viejas y nuevas
terapias inmunosupresoras como la azatriopina,
micofenolato, clorambucilo, ciclofosfamida,
plasmaferesis y rapamicina (23,24,25), estan indi-
cados cuando la terapia convencional falla. Nue-
vos medicamentos como los inhibidores del factor
de necrosis tumoral (etanercept, infliximab) (26) y
depletadores de linfocitos B (Rituximab), estédn en
experimentacion. (23) La calcinosis, si se presenta,
es de dificil manejo. La mejor forma de prevenir su
aparicién es con un tratamiento temprano y agre-
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sivo. (27) Ya establecida, es poco lo que puede ha-
cerse con farmacos. Se han utilizado algunos como
el diltiazem, bifosfonatos, colchicina, probenecidy
warfarina con resultados variables. (28,29) En ca-
sos de interferenciamecénica con las articulaciones,
se requeriran intervenciones de tipo quirtrgico.

En cuanto al prondstico, en general es bueno. Los
pacientes pueden tener recaidas en cualquier mo-
mento, y requieren manejo farmacoldgico no infe-
rior a 18 a 24 meses y hasta un 35 % pueden
necesitarlo por mas de 3 afios.(2,3,8) Las lesiones
cuténeas pueden persistir en un 40 % de los casos.
(3) Sin embargo, la funcionalidad a largo plazo sera
normal hasta en un 78 % de los pacientes. El enfo-
que diagnéstico y terapéutico adecuado permitira
que los pacientes tengan una baja tasa de compli-
cacionesy de discapacidad, como debilidad resi-
dual (aunque hasta un 30 % de los pacientes la
manifiestan), (8,11,12) atrofias, contracturas, ne-
cesidad de silla de ruedas y limitaciones secunda-
rias al desarrollo de calcinosis. (2,8,17,30) La mor-
talidad por la enfermedad o alguna de sus compli-
caciones (siendo las pulmonares, cardiacas,
gastrointestinales e infecciosas las mas importan-
tes) ocurre en 7 % de los pacientes. (3) Los pacien-
tes deberan continuar en seguimiento por
reumatologfa infantil, con el fin de evaluar la res-
puesta al tratamiento y vigilar la aparicién de com-
plicaciones. (31) Debe prestarse una atencidn es-
pecial a los efectos secundarios derivados de los
esteroides sistémicos como por ejemplo su accién
sobre el crecimiento, el desarrollo de osteoporosis,
cataratas y la inhibicién del eje hipotalamico —
hipofisiario — suprarrenal. También debe tenerse en
cuenta la miopatia por esteroides, fenédmeno que
se produce tardiamente y que se manifiesta como
debilidad muscular persistente, a pesar de que las
enzimas se encuentran en rango normal, pudién-
dose confundir facilmente con una pobre respues-
ta al manejo, en caso de que nuestro paciente per-
sista con debilidad muscular a pesar que sus enzimas
estén en rango normal. (2,8,31) Debe evaluarse pe-
riddicamente la funcién hepatica y pulmonar para
controlar los efectos del metotrexate en estos or-
ganos, (2,20); ademés, idealmente debe ser eva-

luado por oftalmologfa, no sélo por los efectos del
esteroide sobre el cristalino, sino por la toxicidad
retiniana relacionada con la cloroquina. (21,32) Fi~
nalmente, con un adecuado manejo, hay una
sobrevida superior al 80 % a los 5 anos, la cual no
llegaba ni al 40 % en la era pre — esteroides. Existen
ciertos factores que alteran negativamente el pro-
ndstico, como por ejemplo el rdpido inicio e ins-
tauracién de la enfermedad, vasculitis extensa al
momento del diagndstico, endarteropatias e
infartos en la biopsia muscular, retardo en el diag-
ndstico e inicio del tratamiento, empleo de
esteroides a dosis y por tiempo inadecuados y una
respuesta minima al manejo farmacoldgico.
(3,11,31).

DISCUSION

CASO CLINICO 1

El primer paciente es un varén de 13 afos y de
raza negra, lo cual habla de una situacién poco fre-
cuente dentro de una entidad que estadisticamente
esrara, con menos de 5 casos por cada milléon de
ninos al afio. (2) La forma de presentacion del cua-
dro fue fundamental en la orientacién clinica, ya
que permitié realizar una impresion diagndstica pre-
cisa desde el momento de la primera evaluacién. Al
momento del ingreso se encontraba entre la se-
gunday la tercera fase de la enfermedad, momen-
to en el cual si se inicia un manejo oportuno, pue-
de evitarse, o por lo menos disminuirse de forma
importante, el riesgo de progresidn a calcinosis, ha-
llazgo descrito dentro de la historia natural de la
dermatomiositis, especialmente en la forma juvenil
y que se relaciona con la severidad del cuadro y
con un tratamiento inadecuado. (2,3,16,27). Al
contar con los exdmenes paraclinicos solicitados y
basados en los criterios de Bohan y Peter, (14) se
comprobd que el paciente cumplia con los crite-
rios muscular, dermatolégico, electromiogréaficoy
enzimatico. Con cuatro de cinco criterios, incluido
el dermatoldgico, se confirma el diagnéstico. La
biopsia, que debe ser solicitada para confirmar un
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diagnéstico dificil, no fue solicitada en este caso
por dificultades técnicas y econdmicas. Sin embar-
g0, no fue necesaria su realizacién pues el diagnds-
tico estaba soportado por los otros hallazgosy y
solo habria aportado al caso con un fin académico.

La tipica presentacion en el cuadro del paciente del
primer caso, permitié un enfoque clinico inicial acer-
tado y dirigido a descartar una miopatia
inflamatoria. Con los hallazgos paraclinicos encon-
trados, se decidié de forma acertada iniciar
esteroides a dosis altas, ya que el paciente tenfa
una indicacion clara para su utilizacién (disfagia,
compromiso respiratorio incipiente). (18,19,20).
Adicionalmente se inicid la prednisona como trata-
miento de base. Luego, al ser evaluado por
reumatologia, soportados en la literatura descrita
hasta el momento, (20,21) se decidid iniciar
metotrexate y cloroquina. Ademas desde el princi-
pio, el paciente conté con medidas de soporte y
fisioterapia para evitar complicaciones, logrando un
enfoque diagnéstico y terapéutico adecuado que
se espera a futuro, tenga repercusién en una baja
tasa de complicaciones y discapacidad, como ya
fue descrito.

CASO CLINICO 2

La comprobacién del diagndstico en esta paciente
fue un poco mas demorada que en el caso ante-
rior, ya que aunque en la impresion diagndstica del
ingreso figuraba una miopatia por esclarecer como
posible origen del problema, la orientacién hacia
dermatomiositis requirié de un anélisis retrospecti-
vo de la historia clinica una vez se tuvieron los re-
sultados de las enzimas musculares, pues hasta
ese momento se tenfan muchas dudas con rela-
cién al diagnésticoy se pensaba mas en un proce-
so de origen neuropéatico. Con estos resultados 'y
reagrupando la informacién, se decidié iniciar ma-
nejo con esteroides y se procedid ha confirmar el
diagndstico con la electromiografia y las biopsias
de piel y de musculo. Estas tltimas fueron conclu-
yentes. La nifia cumplia entonces con los 5 crite-
rios anteriormente descritos, lo cual no dejé dudas
en cuanto a la entidad miopética inflamatoria. El
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estudio de este caso presentd ciertas dificultades,
entre otras, la imposibilidad de haber recibido una
evaluacion por reumatologia infantil durante el tiem-
po que permanecid hospitalizada. De todas mane-
ras, fue solicitada la interconsulta para ser contro-
lada de forma ambulatoria. Al igual que en el caso
anterior, esta paciente se encontraba en un punto
medio entre la segunda y tercera fase de la enfer-
medad. Sin embargo, el hecho de ser una nina de 6
anos, implica que debe administrarse un tratamien-
to adecuado y hacer una vigilancia oportuna, pues
el desarrollo de complicaciones y calcinosis a una
edad més temprana, puede tener un impacto alto
en cuanto morbimortalidad y calidad de vida de la
paciente.
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