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Dermatomiositis juvenil en paciente de 8 anos,
sinfomatologia, diagnéstico y tratamiento clinico

Juvenile dermatomyaositis in an 8-year-old patient,
symptoms, diagnosis and clinical treatment

Alejandra Villa Garcia', Maria de Lourdes Sanchez Tuapante?, César Patifio Rocha®,
Claudia Rosana Rodas Espinoza®, Jonathan Tipan Barros®

RESUMEN

La dermatfomiositis juvenil es una patologia rara y subdiagnosticada en la poblacion infanfil. Un diagndstico
tardio conlleva a un desenlace fatal en el paciente pedidatrico, No obstante, establecer un adecuado abordaje
clinico anfe la falfa de pruebas de laboratorio especificas reduce la morbimortalidad significativamente. Por lo
que, es importante la sospecha clinica que encamine al fratamiento oportuno y mejore el prondstico de los
pacientes pedidtricos que padecen esta condicion.
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ABSTRACT

Juvenile dermatomyositis is a rare and underdiagnosed pathology in the pediatric population. A lafe diagnosis
leads to a fatal outcome in pediatric patients. However, establishing an adequate clinical approach in the ab-
sence of specific laboratory tests significantly reduces morbidity and mortality. Therefore, clinical suspicion is im-
portant fo lead fo timely freatment and improve the prognosis of pediatric patients suffering from this condition.

Keywords: dermatomyositis, child, child mortality, myositis.

La dermatomiositis juvenil es una patologia
rara y subdiagnosticada en la poblacion
infantil?. La evidencia disponible revela que
es una miopatia inflamatoria autoinmune
que afecta predominantemente a la piel
y al musculo estriado, de efiologia idiopa-
tica?. No obstante, se ha planteado que
personas geneticamente susceptibles  tie-
nen una reaccion inmune secundaria @
infecciones previas por virus como el Co-
xsackie B, virus herpes simple® o desenca-
denado por la exposicion prenatal al humo
del tabaco”.

Se estima una prevalencia de 4 por 100000
habitantes, el 16 al 20% de todas las derma-
tomiositis se inician en la edad pediatricqg,
con una incidencia maxima entre los 5 a 10
anos, con mayor predileccion por el sexo
femenino®©. A diferencia de la dermatomio-
sifis del adulto, en los jovenes pacientes no
se asocia a neoplasias, por lo que no esta
indicado realizar un tamizaje oncoldgico®.

Los estudios de laboraforio no son especi-
ficos para establecer un diagnostico, con
falta de accesibilidad en varios institutos de
salud de paises de ingresos bajos y me-
dios, por lo que las manifestaciones clinicas
de debilidad muscular proximal simétrica vy
erupciones cutaneas distintivas orientan  al
diagnostico oportunc®.

Al establecer el diagndstico el fratamiento
con corticoides disminuye la mortalidad a
3%, no obstante, la morbilidad contfinua sien-
do elevadag, estimdandose entre un 70 a 80%
de los casos’. Para Acosta y colaboradores
esta patologia fiene una supervivencia del
62% a 0% a 10 anos y las principales cau-
sas de muerte son cardiacas y pulmonares
(4LL4%), infecciones (15%) vy cancer (11%)°.
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La mayoria de los enfermos no diagnosti-
cados oporfunamente tienen un desenlace
fatal®. Por lo tanto, el objetivo de este caso
clinico es establecer la importancia de
la sospecha diagndstica y el tratamiento
oportuno con lo que disminuye la actividad
de la enfermedad y mejora el prondstico a
largo plazo de esta condicion™?.

Paciente masculino de /7 anos oriundo del
oriente ecuatoriono, con antecedente de
pdpulas vy lesiones tipo eccema sobre su-
perficies ©seas, codos, rodillas, mas seque-
dad de la piel trafada con antfivirales vy
dcidos ftopicos por diagnostico de verrugas
por 6 meses aproximadamente sin remi-
sion. Hace 2 semanas se suma exantema
alrededor de los ojos, dolor de rodilas, di-
ficultad para caminar, dolor abdominal di-
fuso tipo colico, dolor a la movilizacion de
cintura escapular y cinfura pélvica.

Examen fisico

Al ingreso signos vitales normales para su
edad, falla y sexo, antropometria con peso
y talla percentil 50, piel descamativa, poi-
quilodermia y exantema, eritema heliofro-
PO, cornetes hipertroficos, a nivel abdo-
minal zonas hiperpigmentadas, se palpan
fecalomas en recto sigmoides y colon des-
cendente, extremidades con zonas hiper-
queratocicas y liquenificadas, exantfema en
prominencias oseas, pdapulas de Gottron,
con huellas de rascado, dolor a la movili-
zacion pasiva de predominio en falanges,
debilidad muscular 4/5 generalizada, capi-
laroscopia: cuticula ungueal con engrosa-
mienfo y retorno hemorrdagico. El resto de
valoracion fisica sin alteracion.
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Eosinofilos 3%
Basofilos 0%
VSG 1 mmx1 hora
Quimica sanguinea Resultado
Urea 191 mg/dl
Creatinina 0.18 mg/d
Albumina 41 g/ d
Colesterol total 1011 mg/dl
Triglicéridos 2079 mg/dl
CK - MB 794.8 U/L
Bilirrubina tfotal 021 mg/dl
llustracién 1: l zonas hiperqueratdsicas y Bilrrubina directa 010 mg/d
liquenificadas,—exantema en prominencias Bilirrubina indirecta 010 mg/d
Oseas. TGO 404.8 U/I
TGP 286.3 U/I
) Papulas de Gottron: erupcion eritemato- Fosfalasa alealing 1380 U/]
sa y papuloescamosa sobre las superficies GoT 120 U/l
dorsales de los nudillos. CK TOTAL 9405.0 U/I
Aldolasa 24U/ml
LDH 1503.00 U/I
Electrolitos Resultado
Sodio 137 mEg/It
Potasio 4.3 mEqg/It
Cloro 105 mEg/It
Calcio total 960 mg/dl
Fosforo 58 mg/dL
Magnesio 179 mg/di
Serologia
llustraciéon 2: — zonas hiperqueratdsicas y |PCR cuantitativa 017 mg/d
liquenificadas, aexantema en prominencias
de arficulacion del codo.
Inmunologia
Examen Resultado Referencia
Inmunoglobulina G 155184 559-1492 mg/dl
Inmunoglobulina A 101.48 30-240 mg/dl
Tabla 1: Exdmenes Complementarios Inmunoglobulina M 4728 24179 mg/d
Hemograma Resultado Complemento 3 15793 90-180 mg/dl
Gldbulos blancos 9110 ~3/ul Complemento 4 2814 10-40 mg/dl
Recuento de g. rojos 45410 ~3/ul
Hemoglobina 13.5 g/dl
Hematocrito 368 %
VCM 811 Fl
HCM 297 pg.
Concentracion de Hb. Corpuscular | 36.2 g/dL
Plaquetas 361 10 ~3/ul
Neutrofilos 60%
Linfocitos 33%
Monocitos 4%
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Inmunologia Miopatias inflamatorias Autoinmunes 16
Autoinmunidad Resultado | Referencia Ag (Pcmel de MIOSI"'IS)
ﬁg;iclé%rpos Anti Cardiolipi- 2 Hasta 10 GPL-U/m Anticuerpos Mi-2 a Positivo
Anti Mi-2B Positi
Anticuerpos Anti Cardiolipi- 06 Hasfa 7 MPL ~U/ml licverpes M oo
nas IgM : asia -U/m Anticuerpos TIFY Negativo
. . 1/320 patron de Anticuerpos MDAS Negativo
Anticuerpos Antfinucleares Positi fl ia d
(ANA en Hep-2) Osiiivo \oLJso,rA\esl,CA\enCIO © Anficuerpos NXP2 Negativo
Anficuerpos SAEI Negativo
Complemento 3 15793 90-180 mg/dl
Anficuerpos Ku Negativo
Complemento 4 2814 10-40 mgy/dl
Anficuerpos PM-Scll00 Negativo
Anficuerpos PM-Scl75 Negativo
Screening Antigenos Nucleares Extrai- Anticuerpos Jol Zona Gris
bles (ENAS) Anficuerpos SRP Negativo
ADN de doble cadena nativo | Negatfivo Anficuerpos PL7 Negafivo
Nucleosomas Negafivo Anficuerpos PL-12 Negativo
Histonas Negafivo Anficuerpos EJ Negativo
SS-A (60KDQ) Negafivo Anticuerpos OJ Negativo
Ro-52(52kDQ) Negafivo Anticuerpos Ro-52 Negativo
SS-B Negativo E:r?;??eo PML=5¢1100 recom- Negativo
Proteina Ku recombinante Negativo Proteina PML-Sc75
- . Negativo
Nrnp/Sm Negativo recombinante (75kDa)
Sm Negativo RP11 Subunidad recombinante
Profeina Mi-2a recombinante | Positivo PO.L R3K de [a ARN Zona gris
polimerasa Il humana
Profeina Mi -2B recombinante | Positivo RP155 Subunidad
Profeina Centroamérica A Nedativo recombinante POLR3A de la Negativo
recombinante 9 ARN polimerasa IIl humana
Proteina Centroamérica B N " ARN polimerasa Ill humana Negativo
recombinante egaiivo . -
Proteina gp210 recombinante | Negativo
Profeina Sp 100 recombinante | Negativo PCNA (36kDa) recombinante Negativo
Proteina PML recombinante Negativo DFS70 recombinante Negativo
Antigeno Scl-70 (fopoisomera- )
sa de ADN 1) Negafivo . . .
Profeina PMLSCIO0 fecom- | oo Electromiografia: Estudio de elecfrom!o_
binante grafia se encontrd datos de compromiso
Proteina PML-Scl75 recombi- . miopatico, dado por presencia de PAUM
nante (75kDa) Negafivo . . .
(Potencial de Unidad motora) de baja am-
RP11 Subunidad recombinante . - Sy .
POLR3K de la ARN polimera- | Zona gris plitud y de corta duracion de distribucion
sa Il humana simetrica, en miembros proximales y dista-
RP155 Subunidad recombi- les (Deltoides, Biceps, Brachii, Vastus Media-
nante POLR3A de la ARN Negativo . .
polimerasa lll humana d lis) con abundantes datos de denervacion
ARN polimerasa Ill humana Negativo activa Y reclufamienfo I’OpIdO Y complejo.
Proteina gp210 recombinante | Negativo
PCNA (36kDa) recombinante | Negativo
DFS70 recombinante Negativo
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llustracién 4.~ Onda PAUM Vasto Medial
|zquierdo

llustracién 5. ~Onda PAUM Vasto Lateral
|zquierdo.

Evolucion

Paciente ingreso estable al area de pedio-
tfria de un hospital privado de la ciudad de
Cuenca, Ecuador. Se abordd con un equi-
po multidisciplinario de profesionales de la
salud. Tras confirmacion del diagnostico de
dermatomiositis juvenil tras abordaje clinico
de: debilidad muscular, evidencia de pdpu-
las de Gofttron y zonas hiperqueratosicas,
mdAas panel de miositis 'y electromiografia
positivos donde se observa ONDA PAUM
en varios grupos musculares determinantes
de esta patologia, se indico: terapia hidri-
cq, analgesia y pulsos de metilprednisolona
por via infravenosa por 3 dias. El pacien-
te tuvo evolucion favorable a la terapia
a los 4 dias y actualmente se encuentra
en seguimiento por consulta externa con
Pediatrio, Alergologia, Dermatologia, Gas-
froenterologia y Reumatologia.

La edad de manifestacion de la enferme-
dad del paciente es similar a casos publi-
cados en Cuba y EEUU, siendo la edad
media @ anos, la relacion sexo masculino y
femenino fue de 1 a 1. La evolucion de la
sinftomatologia fue de 10 meses aproxima-
damente hasta llegar al diagnostico®. En
el caso del joven paciente que presenta-
mos, tuvo 6 meses de sinftomatologia hasta
establecer el diagnostico. Esto llama a la
reflexion del tiempo en que se establece el
diagnodstico de Dermatomiositis juvenil, con
el riesgo de un desenlace fatal.

Mundhe y colaboradores, describid un caso
similar con un periodo de diagnodstico de
21 dias y ofro estudio Gupta et al, reportd
un Caso con evolucion de la sinfomatolo-
gia de 4 anos, considerando un limitante el
pPOCO conocimiento de la patologia, 1o que
hizo tardar en establecer el diagnostico y
tratamiento definitivo™.

Las manifestaciones clinicas cutaneas fales
como las pdpulas de Goftfron y el rash en
heliotropo se revelaron en el presente caso
y son frecuentes como se describe en la
literafura, no obstante, la fofosensibilidad,
las lesiones ulceradas duras en carag, fronco
y extremidades que se describen frecuen-
femente®, no se observaron en el paciente
que presentamos.

La capilaroscopia  patfologica  persistente
se relaciona con un curso mas severo vy
prolongado de la enfermedad, asi como
con el desarrollo de calcinosis y ulceracio-
nes cutdneas. La calcinosis cutis, es una
secuela tardia de la enfermedad y ocurre
hasta en el 40% de los pacientes con este
trastorno®™® No obstante, en el paciente
evaluado no se enconfraron otras lesiones
cutdneas.

Baig y Paik, describen que las complico-
ciones gastroinfestinales tales como: tras-
fornos deglutorios © hemorragia digestiva
se presentan con frecuencia”, sin embargo,
en el caso que presentamos el nino tenia
molestias abdominales y el especialista en
gastroenterologia infantil descartd patolo-
gia digestiva.
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En el caso del nino presentado no se reo-
lizd un examen cardiovascular como elec-
trocardiograma o ecocardiograma, para
descartar compromiso pericardico o mio-
cdrdico como recomienda ofras literatu-
ras?.

En cuanfo a los exdmenes de laboratorio,
el paciente concuerda con lo reportado
en la evidencia cientifica con relacion al
dano muscular: creatina-fosfocinasa (CPK)
elevada, aspartato aminotransferasa (AST)
llegando a 20 veces su valor normal?.

La Aldolasa que se reporta en el pacien-
te que presentamos tiene valores elevados,
no obstante no fue un examen de rufi-
Nna en ofros casos como lo expuesto por
Galvez Vallejo y colaboradores?. El estudio
inmunoldgico del paciente mostrd ANA po-
sitivo a ftitulo alto con patron de fluores-
cencia moteado fino AC4, que ademds de
las asociaciones clasicas con lupus  erite-
matoso o sindrome de Sjdgren, se asocia
también a polidermatomiositis?. El panel de
miositis mostrd positividad de  anficuerpos
Mi2A y Mi2B, una proteina reguladora de
la franscripcion genetica. Los pacientes que
presentan autoanticuerpos confra ella fie-
nen un patfron de presentacion clinica que
se asocia a eritema heliofropo y pdpulas
de Goftron, dano muscular importante y
mayor elevacion de CPK, pero con po-
cas manifestaciones extra cutdneas y ex-
tra musculares, tal como observamos en el
Caso expuesto?.

La evidencia cientifica recomiendan la elec-
fromiografio, la biopsia muscular y la reso-
nancia magnética debido a que revelan
resultados positivos en todos los casos®.
Sin embargo, en el paciente se realizd uni-
camente electromiografia y no se requirio
exdamenes imagenologicos adicionales por
consenso del equipo multidisciplinario que
abordd al paciente.

La mayoria de los autores estan de acuer-
do en revisar los criterios de Bohan y Peter,
actualizandose a la luz de las nuevas tec-
nologias, incluyendo resonancia magnetica,
capilaroscopia y ecografia®. En el caso del
paciente expuesto se enfocd a manifesta-
ciones clinicas, exdmenes paraclinicos y no

Revista Ecuatoriana de Pediatria | ISSNe: 2737-6494

es redlizo procedimientos invasivos por la
positividad de los resultados previos.

El tfratamiento no esta totalmente estanda-
rizado, por lo cual estd basado fundamen-
talmente en opiniones de expertos siendo
los corticoides la base del frafamiento en
paciente pediatricos y adultos, ya sea por
via oral o infravenoso. Se ha descrito la in-
troduccion de inmunosupresores asociados
a corficoides gque han mejorado la sobre-
vida y disminuye las secuelas funcionales.
El mdas ufilizado ha sido el metotrexato,
preferentemente subcutdneo, asociado ac-
tualmente a los corticoides desde el inicio
de la enfermedad. En una serie latinoame-
ricana se presentan similares fratamientos,
administrados en 74% de los casos dentro
de los cuatro meses desde el inicio de la
enfermedad®-%,

El uso de agentes biologicos se ha incre-
mentado en el tratamiento de estos pacien-
tes para casos refractarios. Dentro de ellos,
el infliximab y adalimumalb, rituximab son
los que han sido mds prometedores, sobre
fodo en las manifestaciones cutdneas, asl
como el uso de antimaldricos (hidroxicloro-
quina o cloroquina)®.

Desde el punto de vista funcional los po-
cientes diagnosticados presenfaron una
buena respuesta, aun aquellos casos de
evolucion cronica con medicacion inmuno-
supresora. Algunos casos con refracciones
musculares requirieron tratamiento con fi-
sioterapia. La mayoria de los pacientes en
edad adulta tendrd buena funcion muscu-
lar, aunque algunos pueden persistir con
confracturas y afrofia residual muscular o
cutanea’®?!

En relacion con el prondstico, varia si se
presenfa casos con manifestaciones cu-
tdneas y musculares leves, moderadas o
graves con compromiso vifal, por lo que
las manifestaciones clinicas de compromiso
cutdneo y muscular son pilares para esta-
blecer el diagnostico oporfuno que lleva
al fratamiento que favorece el prondstico®.

Si bien la terapia inmunosupresora intensiva
desde el comienzo ha disminuido la mor-
falidad, la evolucion cronica que obliga a
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iNnmunosupresion prolongada constituye un
factor de pronostico desfavorable®. En el
caso del paciente presentado el fratamien-
to de bolos de cortficoides infravenosos
permitio la evolucion favorable con buen
pronostico.

Conclusiones y recomendaciones

El diagndstico de dermatomiositis juvenil se
establecio por el fiempo de evolucion de
las lesiones cutaneas y afeccion muscular
las cuales no fueron sospechadas previa-
mente por ofras valoraciones medicas que
tuvo el nino. Con la sospecha fundada al
solicitar un panel de miositis que determi-
na la actividad en miopatias inflamatorias
autoinmunes, se logrd descartar ofras etio-
logias. Con un diagnostico clinico el tra-
tamiento con corticoides fue efectivo sin
complicaciones y evolucion favorable del
paciente.

Es necesario la presuncion de casos de
miopatias inflamatorias  autoinmunes, asl
como la semiologia para evitar prolongar
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