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RESUMEN 
La Oermatomtositls Juvenil es una enferm1.1dad lnllemetoria y 

degeneretiva del músculo estriado capaz de ocasionar errores 
diagnósticos y tratamientos inadecuados, debido a que su baja 
incidencia conduce a una falta de conocimiento entre los módicos. 
Presentamos un caso, ocurrido en el Hospital Privado Centro M6dico 
de Caracas en lebrero de 1996, en un adolesen/e do 13 ellos con un 
cuadro clínico característico, pero con cifras alarmantos de creatinin· 
quinasa. Le respuesta terapéutica fue excelento. 
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ABSTRACT 
Juvenile Dermatomyositis is an inflamatory and degenerativa 

disease of the slriated muse/e that produco mony mlsdlagnoses and 
inadoquate treatments, bocauses lts low lncidonce make doctors 
unaware. We presenta 13 years old adolescent that cama to Hospital 
Privado Centro Médico de Caracas in lebruary of 1996 with a 
charactorlstlc cllnlcal picture with alarmlng values of creatinln·qulnasa. 
the therapeulic response was excellent. 
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INTRODUCCION 
La Dermatomlosltis Juvenil es una enfermedad del tejido conectivo 

caracterizada por la Inflamación y degeneración del músculo estriado, 
con afección do la piel, que puede ocasionar limitación a las actividades 
diarias y un pronóstico reservado, en muchos casos (incapacidades yfo 
muerte). Su ba(a Incidencia hace que se trate de una enfermedad poco 
conocida por los médicos generales, presentándose en las consultas 
subespeciallstas (Dermatolog fa , Neurologla , Reumatolog la) . A 
continuación un caso cllnlco pediátrico, con la finalidad de alertar y motivar 
aJ pediatra a pensar en esta rara entidad y evitar asl errores diagnósticos 
y tratamientos inadecuados. 

. 
CASO CLINICO 

Paciente masculino de 13 al'ios de edad quien consultó en febrero de 
t996 por presentar lesiones de estomatitis, fiebre, debilidad generalizada, 
dolores musculares e Impétigo en miembros inferiores por lo cual recibió 
eñtromlcina vla oral y tratamiento tópico en piel. A los siete dfas do Iniciado 
el tratamiento, con resolución del proceso febril y mejorfa de las lesiones 
en piel, fue evaluado nuovamente por presentar volumen on miembros 
Inferiores, exacerbación de las mialgias que limitaba la deambulaclón y 
aparición de orinas oscuras, por lo cual fue referido a nefrórogo podlátrlco, 
con la impresión diagnóstica de Glomerulonefritis postinfecclosa. 

A su ingreso se aprecia prepúber con buen desarrollo pondoostatural, 
con facies abotagada y álgica, poco colaborador al examen físico. 

Su examen trsico reveló la existencia de múltiples lesiones en piel: 
t· Lesiones eczematosas en pliegues de ambos codos y on ambas 
regiones poplfteas. 
2· Placa eritematosa en cara con acentuación en área malar con mejor 
visualización a las t2 horas de su hospitalización. 
3· Máculas eritematosas de bordes algo elevados sobre las 
articulaciones meracarpofalángicas 
4· costras y máculas hlpercrómicas en miembros Inferiores 
(cicatriciales). 
5· Alopecia difusa 
6- Edema en mlombros Inferiores y en pared abdominal con fovea 1/IV 
(ver fig. 1 y 2). 

Además de las lesiones descritas presentaba: 
A- En el área otorrinolaringol6gica: disfonra y aftas en encfas 
8- Aren Cardlopulmonar. ventilación simétrica con patrón respiratorio 
normal y ruidos cardiacos rítmicos con soplo mesosistóllco lfVI, 
paraestemal lzqulerdo bajo, no irradiado, modificable con los cambios 
de posición. 
e- Abdomen: doloroso a la palpación superficial con hepatomegalla 
no dolorosa y baZo no palpable ni percutible. 
D· Osteomuscular. dolor exquisito a la palpación de todos los grupos 
musculares con acentuación proximal, sin artralgias ni artritis. 
E- Neurológlco: fuerza muscular no evaluable por dolor. Sensibilidad 
superfiCial conservada. Reflejos Osteotendinosos 11/IV. Paros craneales 
evaluados, (III ,IV;VI;VII) normales. 

Entre los antecedentes penlnentes: 
1· PersonaJes: asmático en la Infancia (última crisis a los 3 al\os) y 
portador do dormatilis atópica. Desarrollo normal (intelectual). 
Laringitis 6 meses previos a su ingreso (tratada). Desde entonces 
episodios de dlsfonla. 
Alopecia desdo la infancia. 
Ritmo micclonaJ normal. 
No antecedentes de actividades físicas-deportivas con enfermedad 
actual. 
2- Familiares: no conllibutorios. 

Para el momonto de su ingreso, se le realizó hematologfa (toucocltosls 
con fórmula indfferente) y examen de orina (hemoglobinuria sin repone 
de hematíes y ausencia de proteinuria), que asociado al componente 
muscular predominante al examen ffsico obligó a precisar el hallazgo do 
hemoglobinuría versus mloglobinuria, corroborándose esta última, asila 
orientación diagnóslica hacia una Meopatía Inflamatoria. 

Se realizaron cuantificación de las enzimas musculares reportándose 
cifras de la creatlnina kinasa (CK) en el rango de rabdomiolisls, con 
elevación de la deshldrogenasa láctica, de la aldolasa y do las 
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transaminasas (ver cuadro 1 ). Con estos res ultados y los signos 
Dermatomusculares se plantea el diagnóstico de Oermatomiositis Juvenil, 
iniciándose terapia estoreidea y protección de la función renal tubular con 
hidratación parenteral, alcalinización de la orina y furosemida. 

La evaluación cardiovascular fuo normal. 
La respuesta a la terapéutica fue asombrosa, egresando a las 72 horas 

de su hosp~alizaclón, con prednisona a 2 mg/kg/dla y estricto control 
ambulatorio; informándose de los resultados se ro lógicos para los virus de 
la inmunodeficiencia adquirida, coxsackie y parainfluenza 1 y 3 como 
negativos, así como de las pruebas tiroideas (normales). 

Ambulatoriamente se completó el diagnóstico con: 
Electromiografla: 'en el músculo Deltoides, Cuadrlceps y Bíceps 

derecho no se observaron potenciales espontáneos de denervaclón y los 
t razados voluntarios están constlluidos por unidades motoras de bajo 
voltaje, cona duración y con aumento de la polifasia. En los músculos 
abductor corto del pulgar, primer interóseo dor;;al, llexores y extensores 
del antebrazo no se observaron potenciales espontáneos de denervación 
y los trazados voluntarios están constituidos por unidades motoras 
normales y discreto aumento de polifasias. Estos hallazgos son compatibles 
con proceso miopático lnflamatoño'. 

Biopsia muscular del Cuádriceps Izquierdo: atrofia de fibras tipo 1 y 11 
compatible con Miopatia Inflamatoria asociada a vasculitis. 

El seguimiento del paciente nos ha permitido aseverar que presenta 
remisión de su clínica, con reincorporación a sus actividades diarias y 
normalización de los valores de las enzimas musculares (ver cuadro 1 ). 

DISCUSION 
Las miopatias Inflamatorias son un grupo de enfermedades 

lnmonológicas adquiridas y de origen desconocido que se caracterizan 
por su baja Incidencia. 1 O casos por millón de personas (8), y por la 
inflamación crónica del músculo esquelético. Entre ella se encuentran la 
Dermatomiositis, enfermedad del tejido conectivo caracterizada por la 
inflamación y degeneración del músculo estriado con afección de la piel 
(5,7,8). 

La incidencia en la Dermatomiositis es de 3 a 5 casos por millón de 
ni~os con un predominio del sexo femenino sobre el masculino en una 
proporción 3:2 (5, 7 ). Es menos frecuentes que otras enfermedades 
reumatológicas como lo son la artritis reumatoidea y el lupus eritematoso 
sistémico (2.5). 

En los niños la enfermedad se presenta más frecuentemente entre 
los 5 y 14 afios (8), siendo muy rara su presentación antes de los dos 
años de edad (5). Usualmente se presenta de forma insidiosa, aún cuando 
pueden presentarse de forma fulminante. En nuestro caso la existencia 
de afección del cuero cabelludo, lesionas en piel y disfonia entre sus 
antecedentes, nos orienta a favor de un curso insidioso. 

Aunque la etiologfa de la dermatomiosHis es desconocida se ha 
asociado con: 

A· Infecciones por virus: Coxsackie, Echovirus, Adenovirus, Influenza, 
y Virus de la lnmunodeficiencia Adquirida. 

a. Etiología inmunológica por liberación de linfoquinas con destrucción 
de células musculares, por depósito de inmunoglobullnas y complementos 
en los vasos musculares y por la asociación a HLAB8/0R3 (6,9). Las 
principales causas infecciosas fueron descartadas en nuestro pacientes. 
Se le practicaron C3, C4, CH50, Anticuerpos Antinucleares con resultados 
normales. 

La clfnica de la dermatomios"is es suficientemente distintiva para su 
diagnóstico, pues se caracteriza por debilidad, dolor muscular y lesiones 
en piel, donde lo frecuente es hallarse frente a un niño extremadamente 
irritable, Infeliz. que llora al examinarlo. 

La debilidad muscular se caracteriza por sor simétrica y proximal 
limijando al niño a pararse de la silla, de la cama o del suelo (signo de 
Gower), a peinarse o levantar objetos. Cualquier grupo muscular puede 
afectarse determinando la sltomatologla a presentar: 

A· Afección de los músculos palato·respiratorios ocasionarlan voz 
nasal, regurgnación nasal, aspiración, dificultad respiratoria y hasta la 
muerte. 

B· Mósculos resplra.torios: hlpoventilacíón 
C· Compromiso miocardio: alteraciones de la conducción y/o 

miocarditis (5, 7). 
Las lesiones en la piel caracterfsticas de la dermatomiositis son 

(5,7,8,9): 
• El Heliotropo: edema y coloración paraclinicos caracterfsticos de la 

dermatomiositis violácea del párpado superior, que en ocaclones se 
presenta sólo como una linea a lo largo del margen del párpado superior 
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o afectado ambos párpados. Esta puede ser la única manifestación en la 
piel. 

• El Signo de Gottron: lesiones queratósicas o atrólicas sobre los 
nudillos de las manos que pueden presentarse, en los casos más 
avanzados, sobre los codos, rodillas y pies. 

• Rash malar: caracterizado por placa eritematosa, en ocasiones 
pruriginosa fotosensible, muy parecidad a la del Lupus Eritematoso 
Sistémico (LES), con la excepción de que no respeta el surco nasolabial. 
También puede presentarse a nivel de la V del cuello, nuca, superticios 
extensoras de los miembros, o cubrir todo el cuerpo e Infectarse. 

A pesar do la presencia de los sintomas de afección muscular y de 
las lesiones en la piel descritas; en nuestro paCiente fueron planteados 
varios diagnósticos (alopecia, impétigo, dermatitis atópíca, laringitis 
crónica, glomerulonefritis postlnfecciosa), antes de establecerse ol 
definitivo. Esta caracterlstica (errores diagnósticos) coinciden con lo 
descrito en la lheratura (3,9). 

Entre los exámenes paraclinicos que contribuyen al diagnóstico de 
esta enfermedad están: 

• Leucocitosis con reactantes de fase aguda positivos. 
• Elevación de las enzimas musculares cratinin-quinasa, aldolasa, 

transaminasas y de<~hidrogenasa láctica. 
De ellas el más Ú1il de los hallazgos es la elevación de la creatinin· 

quinasa por ser especifica de la lesión muscular; no obstante ésta puede 
no estar elevada en un 5% de los pacientes•. En nuestro paciente, llamó 
la atención la elevación tan acontuda de esta úHima enzima, Incluso en el 
rango de la rabdomiolisis. 

• La electromografia detectando la existencia de unidades motoras 
poiHásicas de corta duradón, con potenciales de fibrilación espontáneos. 
Esta no es útil en el seguimiento de la enfermedad. 

• La biopsia muscular con hallazgos de infiltración Inflamatoria y 
evidencia de degeneración. 

Por presentarse hallazgos muy similares en otras miopatlas 
lnnamatorias (triquinosois, influenza), miopatras endocrinas o melabólica.s 
(clguatera) y en varias enfermedades inmunológicas (Guillain Barré, 
distrofia muscular, Miastenia Gravis, LES)el diagnóstico d e la 
dermatomios"ls requiere el cumplimiento de una serie de criterios (11): 

1· Lesiones en piel: Heliotropo, Signo de Gotlron, Rash eritematoso 
en región malar. cuello, y superficies extensoras de miembros. 

2· Debilidad muscular proximal 
3· Aumento de creatinln-quinasa o aldolasa sérica 
4· Dolor muscular espontáneo o a la palpación 
5· Cambios electromográficos 
6- Presencia de anticuerpo anti·j<r 1 (hlstaldil sintetasa del tRNA) 
7· Artritis o artralgias no destructiva 
8· Signos inflamatorios (fiebre, aumento de proteina, C Reactiva o 

VSG > 20 mmlh) 
9 · Hallazgos anatomopatológicos compatibles con mlopatia 

inflamatoria 
La presencia de una de las lesiones de la piel + cuatro de los otros 

criterios tienen una sensibilidad para el diagnóstico de dermatomiositis 
de un 94,1% (11). 

El caso que presentamos cumplió con siete de los nueve criterios de 
dermatomiositis 

La terapéutica de elección radica en el uso de antiinflamatorios 
esteroideos y en la fisioterapia. 

La prednisona, a la dosis 1·3mg/kg/dfa, es el medicamento ideal. Se 
Recomienda administra~a cuatro veces al dfa, las primeras dos semanas 
posterior al diagnóstico, realizando ajustes a dosis diaria a medida que se 
presente el alivio de los slntomas. Esta debe mantenerse durante 2 a 3 
a~os. en la mayoria de los pacientes; aunque algunos lo requerirán de por 
vida (4,5,7,8). 

En los casos de fallos a la terapéutica con asteroides, se usa la 
gammaglobulina o inmunosupresores (1,5,7,8,9,10). 

La fisioterapia es esencial para mantener el rango de movilidad 
articular, mejorar la fuer:za muscular y prevenir la aparición de contracturas. 
Los ejercicios pasivos deben realizarse en la fase aguda seguidos de 
ejercicios activos, una vez que exista mejorla cllnica. El reposo en cama 
y la inmovilización deben ser evitados (5, 7, 8, 9). 

El pronóstico de la dermatomiositis en nlllos es más favorable que en 
adultos por no asociarse con malignidad y presentarse usualmente en 
forma insidiosa. Puede presentarse remisión y hasta recuperación total 
en los ni~os. 
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ANEXOS 
CUAOAO 1: Ex'monos dG lab0ra1orio 

27·1·96 10·2·96 12·2·96 
Hb 13.8 16 15 
Hcto 39.7 47.8 51 
t.wc.oeltos 9900 14800 15000 
Sog 78. 1 69 
Llnt 8.5 30 
Mono 12.9 1 
E os 0.2 
Glicomla 99 99 
Urea 9 
Croatlnlna 0.3 ... 133 
K 3.5 
Cl 102 
Ce 7.9 
p 4 .2 

Pto1cfnuT. 4.5 
Alb 2.1 
VSG 1•t-130 
PCR 3.1 
ASTO 
CK 28948 
CKMB 540 
LDH 2181 
AST 1445 
ALT 716 
Aldotasa 18.1 
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FIGUAA2 
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