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Objetivo

Anilisis descriptivo de los datos clinicos, exploracio-
nes complementarias y régimen terapéutico de los pa-
cientes diagnosticados de dermatomiositis juvenil en
nuestro centro, un hospital terciario.

Métodos

Estudio retrospectivo de las historias clinicas de los ni-
fos con diagnostico definitivo de dermatomiositis juvenil
seguidos en la consulta de reumatologia pediatrica de
nuestro centro, desde 1986 hasta julio de 1999.

Resultados

Del total de 9 casos recogidos, 3 han sido varones y 6 mu-
jeres. La edad media al diagnostico fue de 7 afios. Los sin-
tomas y signos que demandaron atencion hospitalaria fue-
ron: debilidad y dolor muscular asociados a sindrome
constitucional en 4 casos (44%); debilidad muscular aislada
en 2 casos; dolor muscular y sindrome constitucional en
un caso, y monoartritis en otro. Un paciente presento cli-
nica exclusivamente cutidnea al inicio. Presentaron calci-
nosis 3 pacientes. En 8 casos se produjo una elevacion de
la creatinfosfocinasa sérica y la lactatodeshidrogenasa en 8
pacientes; en 7 casos, una elevacion de la aldolasa, y en 6
casos, en 8 pacientes un aumento de las aminotransferasas.
Los autoanticuerpos fueron negativos en todos los pacien-
tes. El electromiograma objetivd un patrén miopatico o
mixto en los 5 casos en que se realizd. La biopsia muscular
fue diagnostica en todos los casos. Siete pacientes recibie-
ron tratamiento con corticoides y 2 pacientes corticoides,
metotrexato y gammaglobulina. En cuanto a la evolucion, 6
pacientes se encuentran asintomaticos, en 2 persiste debi-
lidad muscular leve aislada y un paciente ha fallecido.

Conclusiones

Los resultados en nuestra serie concuerdan con la bi-
bliografia. La dermatomiositis juvenil debe ser sospe-
chada en nifios con debilidad muscular y afectacion del
estado general. Se recomienda comenzar precozmente el
tratamiento con corticoides.

Palabras clave:
Dermatomiositis juvenil Niiios. Dermatomiositis-tra-
tamiento. Miopatias inflamatorias.
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DERMATOMYOSITIS IN CHILDHOOD

Objective

The aim of this study is to review the presenting signs
and symptoms, laboratory findings and therapeutic regi-
mens of juvenile dermatomyositis in a tertiary hospital.

Methods

We reviewed retrospectively the available medical re-
cords of patients who met the clinicopathologic criteria
of Bohan and Peter for definite juvenile dermatomyositis.
They were followed between 1986 and july 1999 at the pe-
diatric rheumatology section at our institution.

Results

The patient population included 3 male and 6 female
patients. The mean age at diagnosis was 7 years. Clinical
features demanding medical attention at the hospital we-
re: muscle weakness and pain, with associated general
symptoms in 4 cases; isolated muscle weakness in 2 cases;
muscle weakness associated to general symptoms in 1 ca-
se; and monoarthritis in another case. One patient pre-
sented initially only with cutaneous rash. Three patients
developed calcinosis. Serum CPK and LDH levels were ele-
vated in 8 patients, aldolase in 7 and aminotransferases in
6. Autoantibodies were undetectable in all the patients.
Electomyography demonstrated myopatic or mixed pat-
tern in the 5 patients it was practiced. Muscle biopsy sho-
wed features of inflammatory myopathy in all the cases.
Seven patients were treated exclusively with steroids and
2 patients with steroids, methotrexate and intravenous
gammaglobuline. Actually, 6 patients are asymptomatic, 2
have mild muscle weakness, and 1 has died.

Conclusions
The results of our review agree with other series re-
ported. Juvenile dermatomyositis suspicious should be
made upon muscle weakness and general symptoms.
Treatment with steroids should be started promptly.

Key words:
Juvenile Dermatomyositis. Children. Dermatomyositis-

drug therapy. Inflammatory myopatbies.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis juvenil (DM]) es una enfermedad
inflamatoria del tejido conectivo de etiologia desconoci-
da. Su incidencia se estima en 3 casos por millén de ni-
flos y afio!. En 1875, Potain comunicé el primer caso de
dermatomiositis en la infancia®. La enfermedad se defi-
ne por los criterios de Bohan y Peter, publicados en
19753. El diagnéstico definitivo requiere la presencia de
un exantema tipico y la evidencia de miositis, para lo
cual deben reunirse tres de los siguientes cuatro crite-
rios: debilidad muscular proximal, elevacion de enzimas
musculares, electromiograma caracteristico o biopsia
compatible.

Su asociacion a determinados antigenos HLA de cla-
se Iy II, y su respuesta a tratamientos inmunodepreso-
res sugieren una base autoinmune?. Se ha implicado el
papel de varios agentes infecciosos que actuarfan co-
mo precipitantes sobre una susceptibilidad de origen
genético’.

El objetivo de nuestro trabajo es presentar la expe-
riencia de nuestro centro, un hospital terciario, en DMJ,
revisar sus manifestaciones clinicas y la respuesta al tra-
tamiento.

PACIENTES Y METODOS

Se revisaron retrospectivamente las historias clinicas
de los ninos diagnosticados de DMJ seguidos en la
consulta de reumatologia pediatrica de nuestro centro,
desde 1986 hasta julio de 1999. El diagnéstico se baso
en los criterios de Bohan y Peter ya mencionados3. En-
contramos nueve pacientes con diagnéstico definitivo
de DMJ.

Hemos analizado descriptivamente las siguientes va-
riables en cada paciente: edad, sexo, sintomas y signos

al diagnéstico de la enfermedad, exploraciones comple-
mentarias realizadas y régimen terapéutico aplicado.

El tiempo medio de seguimiento fue de 5 afos (ran-
g0: 5 meses-12 anos).

RESULTADOS

Se han recogido 9 pacientes con DM]J. La distribucion
en cuanto al sexo fue de 3 varones y 6 mujeres, con una
edad media al diagnéstico de 7 anos (rango: 2,5-14
anos). El tiempo transcurrido desde el inicio de la clini-
ca hasta el diagnostico fue de 2 meses a 3 anos. Entre
los antecedentes personales de interés figuraban la pre-
sencia de una gastroenteritis no filiada en un paciente
y el diagndstico de enfermedad celiaca en otro, un mes
y seis meses antes, respectivamente, del inicio de los
sintomas que llevaron al diagnostico de DM]J.

Los sintomas y signos que motivaron la demanda de
atencion médica hospitalaria fueron: debilidad y do-
lor muscular asociados a sindrome constitucional en
4 casos; debilidad muscular aislada en 2 casos; dolor
muscular y sindrome constitucional en un caso, y mo-
noartritis en otro. Cinco de estos pacientes también pre-
sentaban un exantema caracteristico al diagnéstico, de
aparicion previa al resto de los sintomas y signos (tabla
1. Los restantes 3 pacientes desarrollaron lesiones cuta-
neas posteriormente, confirmando el diagnéstico de
DM]J. Un paciente present6 clinica exclusivamente cuta-
nea en la valoracion inicial en la consulta de reumatolo-
gia pediatrica, desarrollando sintomas de afectacion
muscular 2 meses después.

La debilidad muscular se localiz6 fundamentalmente
en las cinturas presentindose con dificultad para la mar-
cha, para subir y bajar escaleras, para incorporarse des-
de la sedestacion y signo de Gowers.

TABLA 1. Datos clinicos y examenes complementarios en el momento de demandar atencién médica hospitalaria

Paciente 1 2 3 4 5 6 7 8 9 Total
Sexo M M M M \% % \% M M 6m/3v
Edad (afios) 2,5 3 4 5 3 9,5 14 12 10

Afectacion cutanea = = + = + + + + + 6
Sindrome constitucional + — + — — + + — + 5
Debilidad muscular + + + — + - + _ + 6
Dolor muscular + = + = = + + — + 5
Elevacion de CPK + + + + + + + - + 8
Elevacion de aldolasa + + — + + + - + + s
Elevacion de LDH + + + + + + + - + 8
Elevacion de transaminasas (GOT, GPT) + - + = + + + + - 6
Autoanticuerpos - - - = - = - - — 0
Electromiograma NR NR NR AC AC AC AC NR AC 5/5
Biopsia muscular AC AC AC AC AC AC AC AC AC 9/9
Biopsia cutdnea NR NR AC NR NR AC AC AC NR 4/4

+: presente; — ausente; NR: no realizado; AC: alteraciones caracteristicas; V: varén; M: mujer.
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Figura 1. Exantema facial tipico de la dermatomiositis
Juvenil. Se puede apreciar eritema malar y par-
pados en beliotropo.

Figura 2. Depositos de calcio en forma de nodulos sub-
cutdneos (calcinosis) en un nino con dermato-
miositis juvenil de larga evolucion.

Las manifestaciones cutdneas fueron: areas eritemato-
sas sobre superficies articulares en todos los casos, eri-
tema heliotropo en 7 casos (fig. 1), papulas de Gottron
en 5 casos y lesiones periungueales en 5 casos.

Presentaron calcinosis 3 pacientes, tanto a nivel sub-
cutaine0 como muscular (fig. 2). Dos pacientes desarro-
llaron esclerosis en diversas localizaciones cutaneas.

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VOL. 52, N.° 5, 2000

Figura 3. Biopsia muscular que revela de forma caracte-
ristica atrofia perifascicular y fibras microva-
cuoladas.

Tres pacientes presentaron voz nasal y pérdida de
fuerza de la musculatura cervical. En 5 casos existi6 al-
teracion de la deglucion, con alteracion del esofagogra-
ma en el tercio medio y/o distal.

Los reflejos osteotendinosos fueron hipoactivos en 3
casos. Durante la evolucion, 4 nifios desarrollaron hipo-
trofia muscular.

En cuanto a los datos de laboratorio, 8 pacientes pre-
sentaron elevacion de la creatinfosfocinasa sérica (CPK)
y de la lactodeshidrogenasa (LDH), 7 pacientes tuvieron
elevada la aldolasa y 6 nifos, las aminotransferasas.

Tanto los autoanticuerpos antinucleares como los an-
ticitoplasmaticos fueron negativos en todos los pacien-
tes. Las cifras de inmunoglobulinas fueron normales en
todos los pacientes salvo en uno que present6 elevacion
de la IgG policlonal y de las cadenas ligeras. Los facto-
res del complemento C3 y C4, asi como la proteina C re-
activa (PCR) y el factor reumatoide, fueron normales en
todos los pacientes.

Se realiz6 electromiograma (EMG) en 5 casos, que evi-
denci6 un patron miopdtico en 3 casos, y mixto, miopa-
tico y neuropatico en 2.

Todos los pacientes fueron estudiados con biopsia
muscular que, de manera constante, revelé una deses-
tructuracion perifascicular con atrofia de fibras e infil-
trados inflamatorios por células mononucleares de
distribucion perivascular, compatible con miopatia infla-
matoria (fig. 3).

En 4 pacientes se realiz6 biopsia cutdnea, la cual mos-
tr6 un infiltrado inflamatorio linfohistiocitario perivascular.

Se realiz6 una capilaroscopia en todos los pacientes.
Dos de ellos presentaron vasos tortuosos y dilatados y
zonas avasculares compatible con vasculitis.

Referente al tratamiento, 7 pacientes han recibido ex-
clusivamente corticoides orales. La pauta mis utilizada
ha sido, inicialmente, 1-1,5 mg/kg/dia de prednisona
V.O. durante 6-8 semanas y descenso de la dosis poste-
rior. En relacién al curso de la enfermedad en estos 7
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pacientes, 2 casos evolucionaron hacia la curacion, en-
contrdndose en este momento sin tratamiento; 3 pacien-
tes presentaron remisioén de la actividad de la enferme-
dad, estando actualmente asintomdticos con una dosis
de corticoides de mantenimiento (0,15-0,25 mg/kg/dia
de prednisona V.0.), y en 2 pacientes persiste una de-
bilidad leve aislada, por lo que precisaron tratamiento
con corticoides (1 mg/kg/dia de prednisona V.O.). Uno
de nuestros pacientes requirio la asociacion de gamma-
globulina intravenosa (0,4 g/kg/dia, en ciclos de 5 dias
a intervalos de 4 semanas) al tratamiento con corticoi-
des y metotrexato orales, ya que tras varios meses con
esteroides a la dosis descrita, y después con metotrexa-
to (0,5 mg/kg/semana) y esteroides, no se controlé la
enfermedad. Posteriormente, su mejoria fue significati-
va. En la actualidad se mantiene asintomdtico con dicha
pauta terapéutica. En otro paciente la actividad de la
enfermedad oblig6 a introducir bolos de metilpredniso-
lona intravenosos (30 mg/kg durante 3 dias), metotre-
xato oral y gammaglobulina intravenosa junto al trata-
miento de base con esteroides orales, a las dosis men-
cionadas previamente. Se obtuvo una leve mejoria
inicial, que se siguié de afectacion multisistémica con
calcificacion ureteral bilateral y posterior fallecimiento.
En todos los casos el tratamiento farmacoldgico se
acompand de rehabilitacion.

Como efectos adversos del tratamiento, 3 pacientes
desarrollaron osteoporosis, uno de ellos junto con cata-
ratas posteriores, en probable relacion con la adminis-
tracién de los corticoides.

DiscusiON

La DMJ es la mds comun de las miopatias inflamato-
rias idiopdticas de la infancia, grupo al cual pertenecen,
ademds, la polimiositis y la miositis por cuerpos de in-
clusién®. Es una enfermedad heterogénea tanto en su
forma de presentacion clinica como en su evolucion. Es
caracteristico de la DMJ de la infancia la existencia de
vasculitis, cuya gravedad condiciona el prondstico, asi
como la presencia de calcinosis®.

Todos los pacientes que presentamos reunian los cri-
terios de Bohan y Peter®. Es conocido que estos criterios
establecen el diagnostico definitivo de DM]J con una sen-
sibilidad del 45-92% y una especificidad del 93%, com-
parado con el lupus eritematoso sistémico y la esclero-
sis sistémica’.

La dermatomiositis tiene una distribucién bimodal en
lo que respecta a la edad de presentacion, con un pri-
mer pico de incidencia que corresponde a la infancia, y
un segundo a la edad media de la vida adulta>’. Cinco
de nuestros pacientes eran menores de 5 anos al diag-
nostico.

En cuanto a la distribucién por sexos, en tanto que en
la dermatomiositis del adulto existe un predominio mar-
cado en la mujer®, en los ninos no hay diferencias sig-

nificativas’. En nuestra serie, encontramos una relacion
varon-mujer de 1:2.

El curso de la enfermedad es generalmente subagu-
do®, como sucedi6 en los pacientes que presentamos.
Las formas de inicio agudo se relacionan con peor pro-
n6stico®. El tiempo transcurrido desde la aparicién de
los primeros sintomas hasta el diagnostico varfa, en la
mayoria de los casos publicados, entre 2 y 6,5 meses’;
en nuestros pacientes, este tiempo oscilé entre 2 meses
y 3 anos.

En nuestra serie, los sintomas y signos de afectacion
muscular fueron el primer motivo de consulta médica
hospitalaria en la mayorfa de los casos (89%), en con-
traste con otras series en las que la primera causa de
consulta fueron las lesiones dermatolégicas’10. Los sin-
tomas mas frecuentes en el momento de ser valorados
por primera vez en nuestra consulta fueron debilidad
muscular en 6 ninos, exantema tipico en 6 nifos, dolor
muscular en 5 nifos y sindrome constitucional en 5 ni-
flos, distribucién similar a la encontrada por Pachman’.

Las lesiones cutdneas tipicas son: el eritema heliotropo,
una erupcién eritematosa sobre el drea palpebral y ma-
lar, y las papulas de Gottron, lesiones eritematosas sobre
las articulaciones metacarpofaldngicas e interfalingicas
que también pueden presentarse en codos, rodillas, ma-
léolos y parpados®. Aunque todos los pacientes que pre-
sentamos desarrollaron una o varias de estas lesiones cu-
taneas, solo en un caso constituyeron el motivo de con-
sulta que llevara al diagnéstico de DMJ. Las lesiones
cutdneas pueden ser transitorias o poco expresivas, res-
tringiéndose en algunos casos a placas aisladas, por lo
que deben ser buscadas especificamente. En la mayoria
de las ocasiones preceden al resto de las manifestaciones
clinicas, como sucedié en 6 de nuestros pacientes.

La calcinosis aparecio en el 33% de los pacientes de
nuestra serie. Otros autores han encontrado cifras entre
el 30! y el 70%!2. La calcinosis se localiza preferente-
mente en lugares de traumatismo frecuente: rodillas, co-
dos y nalgas>!3.

Alrededor de un 30-50% de los pacientes presentan
disfagia'®, si bien es raro que los nifios pequefios refie-
ran esta sintomatologia. Cinco (55%) de nuestros pa-
cientes presentaron alteracion en la deglucion. Esta se
asocia con neumonia aspirativa’.

Las artralgias y el fenomeno de Raynaud son raros en
la infancia’; nosotros no encontramos estas manifesta-
ciones en ningun paciente.

En ocasiones los signos de afectacién exclusiva de la
musculatura proximal pueden hacer sospechar una dis-
trofinopatia, como sucedié en 2 de los pacientes que
presentamos, siendo la evolucién clinica junto a los
examenes complementarios lo que llevo al diagnostico
de DMJ.

Si bien estudios previos han sugerido que tanto los
factores ambientales como del huésped desempenan un
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papel importante en la etiologia y patogenia de esta
enfermedad”!>22 nosotros no hemos conseguido en-
contrar ninguna asociaciéon causal definida. Los dnicos
antecedentes de interés que encontramos fueron la pre-
sencia de una gastroenteritis no filiada en un paciente y
de enfermedad celiaca en otro.

La CPK se halla elevada en mas del 90% de los pa-
cientes, con cifras de hasta 50 veces su valor nor-
mal3023, Sin embargo, su cifra puede estar en el rango
normal en algunos momentos de la evolucion de la en-
fermedad®. En estos casos, la existencia de miositis pue-
de documentarse bien mediante EMG, RM o biopsia
muscular. La aldolasa se halla elevada de forma cons-
tante y es el parimetro que mds tarda en normalizarse>,
por lo que puede ser de ayuda para el diagnéstico pre-
coz’. También pueden elevarse la LDH, asi como la
SGOT y la SGPT?. En nuestra serie, 8 nifios presentaron
elevacion de la CPK y LDH, 7 elevacion de la aldolasa,
mientras que 6 tenian elevadas la SGOT y la SGPT.

El EMG puede ser normal hasta en el 10% de los pa-
cientes diagnosticados de DMJ>?. El estudio presenta ca-
racteristicamente un patrén miopdtico puro o junto a ha-
llazgos sugerentes de denervacion, es decir, un patrén
mixto?3. En nuestra casuistica, 3 pacientes estudiados
mediante EMG presentaron un patrén miopatico, y 2 un
patron mixto.

La biopsia muscular es el examen definitivo para esta-
blecer el diagnéstico. En la DM]J la inflamacién es pre-
dominantemente perivascular?®. Los pequefos vasos in-
tramusculares presentan hiperplasia endotelial, trombos
de fibrina, en especial en ninos, y obliteracién de los ca-
pilares, que es el rasgo distintivo??, Esto se traduce en
una atrofia perifascicular, lo cual indica un diagnéstico
de DM]J incluso en ausencia de inflamacién®23. Algunos
autores abogan por prescindir de la biopsia muscular si
el exantema es tipico y si la alteracion de las enzimas
musculares es significativa®. Se realizé una biopsia mus-
cular en todos los pacientes presentados, siendo diag-
nostica de DMJ en todos los casos.

Los autoanticuerpos frente a antigenos citoplasmaticos
y nucleares involucrados en la sintesis de proteinas es-
pecificas de miositis generalmente son negativos en ni-
fos?*25 aunque se han comunicado series con hasta un
10-16% de los pacientes con positividad de estos auto-
anticuerpos en la infancia®12%, Estos autoanticuerpos
fueron negativos en todos nuestros pacientes. Los valo-
res absolutos de los componentes del complemento son
normales a pesar de su activacion en algunas fases de la
enfermedad?’. Ninguno de los pacientes de este estudio
presentd alteracion de dichos valores.

Los corticoides son los firmacos de primera linea en
el tratamiento de la DMJ. Mediante su empleo se ha re-
ducido la mortalidad en la DMJ a un 7%* No hay con-
senso entre los expertos en cuanto a la dosis 6ptima de
inicio, que varfa entre 1 y 2 mg/kg/dia, ni en cuanto a
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la periodicidad y via de administracion®02830, Aunque

parece tentador no tratar a los pacientes con clinica ex-
clusivamente cutdnea®' debido a los numerosos efectos
secundarios que ocasionan los corticoides, la posibilidad
de que estos pacientes desarrollen una miositis en el fu-
turo es muy elevada. Algunos autores han observado
que la incidencia de calcinosis es superior en los pa-
cientes en que los sintomas cutineos preceden a la afec-
tacion muscular, lo cual podria estar en relacion con una
demora en la instauracién del tratamiento®. En estos ca-
sos, demorar el inicio de la terapia debe valorarse indi-
vidualmente, y han de realizarse controles clinicos y
analiticos con regularidad!®.

Todos los pacientes de nuestra serie recibieron trata-
miento con corticoides al diagnéstico o ante la sospecha
de la enfermedad, junto con tratamiento rehabilitador,
que ha de ser precoz para evitar las contracturas®.

Debe valorarse el tratamiento con firmacos citotoxi-
cos en aquellos nifios con enfermedad persistente que
requiera mas de 10 mg de prednisona diariamente tras 6
meses de tratamiento para el control de la enfermedad,
y en aquellos casos en que aparezca vasculitis o un in-
cremento del grado de debilidad muscular a pesar de
dosis adecuadas de corticoides?>. Nosotros nos inclina-
mos por la utilizacién de metotrexato, debido a que los
ninos lo toleran generalmente mejor que el resto de
citotéxicos. Otros citostaticos utilizados son la ciclofos-
famida, la ciclosporina y la azatioprina2©3334 Las inmu-
noglobulinas intravenosas son una alternativa terapéuti-
ca a los citostaticos>%. Sus principales indicaciones son
el fracaso del tratamiento convencional y la aparicién de
efectos secundarios graves de los otros farmacos. En dos
de los pacientes presentados fue preciso anadir al trata-
miento con esteroides, metotrexato y gammaglobulina,
siendo ambos farmacos bien tolerados.

Se consideran factores de buen pronéstico el diagnés-
tico y tratamiento precoces, asi como una respuesta fa-
vorable al tratamiento con corticoides?®.

Los nifios con DM]J pueden presentar vasculitis necro-
sante en multiples 6rganos; sin embargo, la afectacion
ureteral que presento el paciente fallecido de nuestra se-
rie ha sido descrita en pocos casos?’.

Los nifios en los que se ha resuelto la DMJ tienen ma-
yor riesgo de desarrollar otras enfermedades del tejido
conectivo, en especial artritis erosiva3®,

Dado que nuestro centro es un hospital terciario de
referencia y debido a las caracteristicas del estudio, han
de tenerse en cuenta los posibles sesgos que dificultan
la extraccion de conclusiones desde el punto de vista
epidemioldgico.

La DMJ es una entidad poco frecuente!. Debe ser sos-
pechada en nifios con debilidad muscular y afectacion
del estado general. Se recomienda comenzar precoz-
mente el tratamiento con corticoides. En general, la ma-
yorfa de los nifios y adolescentes recogidos en las se-
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ries publicadas en la bibliografia presentan una forma
de dermatomiositis sensible a los corticoides, de curso
monociclico y con buen pronéstico”33, lo que no difie-

re

de los pacientes que han sido seguidos en nuestro

centro, que han mostrado una evolucion similar de la
enfermedad.
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