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RESUMEN

La Dermatomiositis Juvenil es una enfermedad inflamaloria y
degenerativa del musculo estriado capaz de ocasionar errores
diagndsticos y tratamientos inadecuados, debido a que su baja
incidencla conduce a una falta de conocimiento enire los médicos.
Presentamos un caso, ocurrido en el Hospital Privado Centro Médico
de Caracas en febrero de 1996, en un adolesente de 13 anos con un
cuadro clinico caracteristico, pero con cifras alarmantes de creabinin-
quinasa. La respuesia terapéutica fue excelente.
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ABSTRACT

Juvenile Dermatomyositis is an inflamatory and degenerative
disease of the striated muscle that produce many misdiagnoses and
inadequate treatmenls, becauses its low incidence make doclors
unaware. We present a 13 years old adolescent that came to Hospital
Privado Centro Médico de Caracas in february of 1996 with a
characteristic clinical picture with alarming values of creatinin-quinasa.
the therapeutic response was excellent.
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INTRODUCCION

La Dermatomiositis Juvenil es una enfermedad del tejido coneclivo
caracterizada por la inflamacién y degeneracion del musculo estnado,
con afeccidn de la piael, que puede ocasionar limitacion a las actividades
diarias y un prondstico reservado, en muchos casos (incapacidades y/o
muerte). Su baja incidencia hace que se trate de una enfermedad poco
conocida por los médicos generales, presentdndose en las consultas
subespecialistas (Dermatologia, Neurologia, Reumatologia). A
continuacion un caso clinico pedidtrico, con la finalidad de alentar y motivar
al pediatra a pensar en esia rara entidad y evitar asi errores diagnosticos
y tratamientos inadecuados.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 13 afios de edad quien consulto en febrero de
1996 por presentar lasiones de estomatitis, fiebre, debilidad generalizada,
dolores musculares e impétigo en miembros inferiores por lo cual recibié
eritromicina via oral y tratamiento tapico en piel. Alos siete dias de iniciado
el tratamiento, con resolucidn del proceso febril y mejoria de las lesiones
en piel, fue evaluado nuevamente por presentar volumen en miembros
inferiores, exacerbacién de las mialgias que limitaba la deambulacién y
aparicién de orinas oscuras, por lo cual fue referido a nefrélogo pedidtrico,
con la impresion diagnostica de Glomerulonefritis postinfecciosa.

A su ingreso se aprecia prepiber con buen desarrollo pondoestatural,
con facies abotagada y digica, poco colaborador al examen fisico.

Su examen fisico reveld la existencia de maltiples lesiones en piel:

1- Lesiones aczematosas en pliegues de ambos codos y én ambas

regiones popliteas.

2- Placa eritematosa en cara con acentuacion en area malar con mejor

visualizacién a las 12 horas de su hospitalizacion.

3- Méculas eritematosas de bordes algo elevados sobre las

articulaciones metacarpofalangicas

4- costras y maculas hipercrémicas en miembros inferiores

(cicatriciales).

5- Alopecia difusa

6- Edema en miembros inferiores y en pared abdominal con fovea 11V

(ver fig. 1y 2).
Ademaéas de las lesiones descritas presentaba:

A- En el drea otorrinolaringolégica: disfonia y aftas en encias

B- Area Cardiopulmonar: ventilacién simétrica con patrén respiratono

normal y ruidos cardiacos ritmicos con soplo mesosistolico I/VI,

paraesternal izquierdo bajo, no irradiado, modificable con los cambios

de posicién.

C- Abdomen: doloroso a la palpacion superficial con hepatomegalia

no dolorosa y bazo no palpable ni percutible.

D- Osteomuscular: dolor exquisito a la palpacion de todos los grupos

musculares con acentuacidn proximal, sin artralgias ni anritis,

E- Neurologico: fuerza muscular no evaluable por dolor. Sensibilidad

superficial conservada. Reflejos Osteotendinosos V. Pares craneales

evaluados, (lILIVVI;VIl) normales.

Entre los antecedentes pertinenies:
1- Personales: asmatico en la infancia (Gitima crisis a los 3 ahos) y
portador de dermatitis atépica. Desarrolio normal (intelectual).
Laringitis & meses previos a su ingreso (tratada). Desde entonces
episodios de disfonia.
Alopecia dasde la infancia.
Ritmo miccional normal.
No antecedentes de actividades fisicas-deportivas con enfermedad
actual.
2- Familiares: no contributorios.

Para el momento de su ingreso, se le realizd hematologia (leucocitosis
con férmula indiferente) y examen de orina (hemogiobinuria sin repone
de hematies y ausencia de proteinuria), que asociado al componanie
muscular predominante al examaen fisico obligé a precisar ol hallazgo de
hemoglobinuria versus mioglobinuria, corroborandose esta Ultima, asi la
orientacién diagndstica hacia una Meopatia Inflamatoria.

Se realizaron cuantificacion de las enzimas musculares reportandose
cifras de la creatinina kinasa (CK) en el rango de rabdomiolisis, con
elevacion de la deshidrogenasa lactica, de la aldolasa y de las
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transaminasas (ver cuadro 1). Con estos resultados y los signos
Dermatomusculares se plantea el diagndstico de Dermatomiositis Juvenil,
iniciandose terapia esloreidea y protéccion de la funcion renal tubular con
hidratacién parenteral, aicalinizacion de la orina y furosemida.

La evaluacion cardiovascular fue normal,

La respuesta a la terapéutica fue asombrosa, egresando a las 72 horas
de su hospitalizacion, con prednisona a 2 mg/kg/dia y estricto control
ambulatorio; informandose de los resullados serolégicos para los virus de
la inmunodeficiencia adquirida, coxsackie y parainfluenza 1 y 3 como
negativos, asi como de las pruebas tiroideas (normales).

Ambulatoriamente sé completé el diagnéstico con:

Electromiografia: "en el masculo Deltoides, Cuddriceps y Biceps
derecho no se observaron potenciales espontanecs de denervacion y los
trazados voluntarios estan constiluidos por unidades motoras de bajo
voitaje, cora duracion y con aumento de la polifasia. En los musculos
abductor corto del pulgar, primer interéseo dorsal, flexores y extensores
del antebrazo no se cbservaron potenciales espontdneos de denervacion
y los trazados voluntarios estan constituidos por unidades motoras
normales y discreto aumento de polifasias. Estos hallazgos son compatibles
con proceso miopatico inflamatorio®,

Biopsia muscular del Cuddriceps lzquierdo: atrofia de fibras tipo 1 y |
compatible con Miopatia Inflamaloria asociada a vasculitis.

El seguimiento del pacienta nos ha permitido aseverar que presanta
remision de su clinica, con reincorporacion a sus actividades diarias y
normalizacidn de los valores de las enzimas musculares (ver cuadro 1).

DISCUSION

Las miopatias inflamatorias son un grupo de enfermedades
inmonolégicas adquiridas y de origen desconocido que se caracterizan
por su baja incidencia, 10 casoes por milldon de personas (8), y por la
inflamacion cronica del musculo esquelético. Entre ella se encuentran la
Dermatomiositis, enfermedad del tejido coneclive caracterizada por la
inflamacion y degeneracién del musculo estriado con afeccién de la piel
(5.7.8).

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

En los nifos la enfermedad se presenta mas frecuentemente entre
los 5 y 14 afios (B), siendo muy rara su presentacién antes de los dos
anos de edad (5). Usualmente se presenta de forma insidiosa, aun cuando
pueden presentarse de forma fulminante. En nuestro caso la existencia
de afeccion del cuero cabelludo, lesiones en piel y disfonia entre sus
antecedantes, nos orienta a favor de un curso insidioso.

Aunque la etiologia de la dermatomiositis es desconocida se ha
asociado con:

A- Infecciones por virus: Coxsackie, Echovirus, Adenovirus, influenza,
y Virus de la Inmunodeficiencia Adquirida.

B- Etiologia inmunolédgica por liberacion de linfoquinas con destruccion
de células musculares, por deposito de inmunoglobulinas y complementos
en los vasos musculares y por la asociacion a HLABB/DR3 (6,9). Las
principales causas infecciosas fueron descartadas en nuestro pacientes.
Se le practicaron C3, C4, CH50, Anticuerpos Antinucleares con rasultados
normales.

La clinica de la dermatomiositis es suficientemante distinliva para su
diagnéstico, pues se caracteriza por debilidad, dolor muscular y lesionas
en piel, donde lo frecuente es hallarse frente a un nifo extremadamente
irritable, infeliz, que llora al examinario,

La debilidad muscular se caracteriza por ser siméirica y proximal
limitando al niho a pararse de la silla, de la cama o del suelo (signo de
Gowaer), a peinarse o levantar objetos. Cualquier grupo muscular puede
afectarse determinando la sitomatclogia a presentar:

A- Afeccidn de los mdsculos palato-raspiratorios ocasionarian voz
nasal, regurgitacion nasal, aspiracion, dificultad respiratoria y hasta la
muerie.

B- Mdsculos respiratorios: hipoventilacion

C- Compromiso miocardio: alleraciones de la conduccion y/o
miocarditis (5,7).

Las lesiones en la piel caracteristicas de la dermatomiositis son
(5,7.8,9):

* El Heliotropo: edema y coloracion paraclinicos caracleristicos de la
dermatomiositis violdcea del parpado superior, que en ocaciones se
presenta solo como una linea a lo largo del margen del parpado superior
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o afectado ambos parpados. Esta puede ser la dnica manifestacion an la
plel.

* El Signo de Gottron: lesiones queratdsicas o atrdlicas sobre los
nudillos de las manos gque pueden presentarse, en los casos méds
avanzados, sobre los codos, rodiilas y pies.

* Rash malar. caraclerizado por placa eritematosa, en ocasiones
pruriginosa fotosensible, muy parecidad a la del Lupus Eritematoso
Sistemico (LES), con la excepcion de que no respeta el surco nasolabial.
También puede presentarse a nivel de la V del cuello, nuca, superficies
extensoras de los miembros, o cubrir todo el cuerpo e infectarse.

A pesar de la presencia de los sintomas de afeccién muscular y de
las lesiones en la piel descritas; en nuestro paciente fueron planteados
varios diagndsticos (alopecia, impétigo, dermatitis atdpica, laringitis
cronica, glomerulonefritis postinfecciosa)., antes de establecerse ol
definitivo. Esta caracteristica (errores diagnosticos) coinciden con lo
descrito en la literatura (3,9).

Entre los exémenes paraclinicos que contribuyen al diagnostico de
esta enfermedad estan:

* Leucocitosis con reactantes de fase aguda positivos.

* Elevacion de las enzimas musculares cralinin-quinasa, aldolasa,
transaminasas y deshidrogenasa lactica.

De ellas el méas (til de los hailazgos es ia elevacidn de la creatinin-
quinasa por ser especifica de la lesién muscular; no obstante ésta puede
no estar elevada en un 5% de los pacientes®. En nuestro paciente, llamoé
la atencidn la alevacion tan acentuda de esta daltima enzima, incluso en al
rango de la rabdomiolisis.

* La electromografia detectando la existencia de unidades motoras
polifasicas de cora duracién, con potenciales de fibrilacién espontdneos.
Esta no es dtil en el seguimiento de la enfermedad.

* La biopsia muscular con hallazgos de infiltracion inflamatoria y
evidencia de degeneracidén,

Por presentarse hallazgos muy similares en otras miopatias
inflamatorias (triquinosois, influenza), miopatias endocrinas o metabdlicas
{ciguatera) y en varias enfermedadas inmunoldgicas (Guillain Barré,
distrofia muscular, Miastenia Gravis, LES)el diagndstico de la
dermatomiositis requiere el cumplimiento de una serie de criterios (11):

1- Lesiones en piel. Heliotropo, Signo de Gottron, Rash eritematoso
en regidn malar, cuello, y superficies extensoras de miembros.

2- Debilidad muscular proximal

3- Aumento de creatinin-quinasa o aldolasa sérica

4- Dolor muscular aspontaneo o a la palpacidn

5- Cambios electromograficos

6- Presencia de anticuarpo anti-jo-1 (histaldil sintetasa del tANA)

7- Artritis 0 artralgias no destructiva

8- Signos inflamatorios {fiebre, aumento de proteina, C Reacliva o
VSG > 20 mm/h)

9- Hallazgos anatomopatolégicos compatibles con miopatia
inflamatoria

La presencia de una de las lesiones de la piel + cuatro de los otros
criterios tienen una sensibilidad para el diagnéstico de dermatomiositis
de un 84,1% (11).

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

La terapéutica de elaccion radica en el uso de antiinflamatorios
esteroideos y en [a fisioterapia.

La prednisona, a la dosis 1-3mg/kg/dia, es el medicamento ideal. Se
Recomienda administrara cuatro veces al dia, las primeras dos semanas
posterior al diagndstico, realizando ajustes a dosis diaria a medida que se
presente el alivio de los sintomas. Esta debe mantenerse durante 2 a 3
afios, en la mayoria de los pacientes; aungue algunos lo requeriran de por
vida (4,5,7.8).

En los casos de fallos a la terapéutica con esteroides, 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 fuerza muscular y prevenir la aparicién de contracturas.
Los ejercicios pasivos deben realizarse en la fase aguda seguidos de
ajercicios actives, una vez que exista mejoria clinica. El reposo en cama
y la inmovilizacién deben ser evitados (5, 7, 8, 9).

E! prondstico de la dermatlomiositis en nifios es mas favorable que en
adultos por no asociarse con malignidad y presentarse usuaimente en
forma insidiosa. Puede presentarse remision y hasta recuperacion total
en los ninos.
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ANEXOS
CUADRD 1: Exdmenes de laboralorio
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FIGURA 2
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