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¿CUÁL ES SU DIAGNÓSTICO?

Eritema periorbicular en el contexto
de tuberculosis

D. Palanca Ariasa, M.A. Peiró Callizob y V. Madrigal Dieza

Servicios de aPediatría y bReumatología. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. España.

CASO CLÍNICO
Niña de 4 años de edad, sin antecedentes familiares de

interés.

Motivo de consulta
Desde que padeció varicela hace 2 meses presenta as-

tenia, dolor y debilidad muscular. En el último mes, en

los estudios practicados se encontró prueba de tuberculi-

na positiva y radiografía de tórax con adenopatías para-

traqueales, por lo que hace 2 semanas se inició triple te-

rapia antituberculosa. A pesar ello, se intensificaron los

síntomas de astenia, dolor y debilidad muscular de las ex-

tremidades inferiores, con caídas frecuentes.

Exploración física
Somatometría: peso de 19,2 kg (percentiles 50-75), talla

108,5 cm (percentiles 75-90). Superficie corporal 0,76 m2.

Estado general conservado. Lesiones eritematosas en dor-

so de articulaciones metacarpofalángicas e interfalánficas

proximales y en regiones periungueales (fig. 1), así como

en regiones malares, junto con lesiones eritematoso-vio-

láceas periorbitarias (fig. 2). Discreto edema sin fóvea en

el dorso de las manos y los pies. Exploración cardíaca y

respiratoria normal. Abdomen normal sin visceromega-

lias. Reflejos osteotendinosos normales. Fuerza (según el

test de Daniels): 2/5 flexión de cuello, 3-4/5 en la mus-

culatura proximal de la cintura escapular y pélvica. El res-

to de la exploración fue normal.

Exploraciones complementarias
En la analítica destaca: GOT 153 UI/l; GPT 65 UI/l;

GGT 14 UI/l; fosfatasas alcalinas (FA) 104 mg/dl; LDH

1.207 UI/l; CK 1.591 UI/l; aldolasa 26,2 U/l; VSG 22 mm.

ANA positivos (> 1/1.280). Fueron normales las siguientes

determinaciones: hemograma, coagulación, bioquímica,

análisis de orina, sangre oculta en heces, y negativas las

serologías para Mycoplasma pneumoniae, Borrelia burg-

dorferi y toxoplasma.

Electrocardiograma: normal. Prueba de tuberculina po-

sitiva.

Radiografía de tórax: adenopatías paratraqueales dere-

chas y en el hilio derecho, compatible con tuberculosis

ganglionar.

PREGUNTA
¿Cuál es su diagnóstico?
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Figura 1. Lesiones eri-
t emato so -v io láceas
sobre el dorso de los nu-
dillos y eritema periun-
gueal.

Figura 2. Eritema pe-
riorbitario y edema pal-
pebral.
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DERMATOMIOSITIS JUVENIL
Se trata de una niña con un cuadro de debilidad

muscular proximal de 2 meses de evolución. En la ex-

ploración física presentó erupción cutánea en heliotro-

po, edema periorbitario, pápulas de Gottron, eritema pe-

riungueal junto con elevación de enzimas musculares,

manifestaciones características de la dermatomiositis. Se

completó el estudio con los siguientes datos: anticuerpos

anti-JO 1, anti-Scl-70 y RNP-ADN nativo negativos; IgA,

IgG, IgM, C3 y C4 normales. Aticuerpos anti-SSa positi-

vos. Estudio neurofisiológico: patrón electromiográfico de

tipo miopático compatible con la sospecha clínica de

miositis inflamatoria; el estudio del nervio periférico fue

normal en sus dos componentes sensitivo y motor.

La biopsia muscular mostró infiltración neutrofílica pe-

rivascular en los septos interfasciculares, con cambios ne-

cróticos en las fibras musculares en la periferia de los

fascículos.

Se administró una primera dosis de gammaglobulinas

intravenosas, con buena tolerabilidad y una respuesta

clínica favorable del eritema y del edema descritos, y se

retrasó una semana el inicio de la terapia con corticoides

debido a su reciente infección tuberculosa. Recibió pred-

nisona en dosis única diaria de 30 mg y metotrexato

(15 mg/m2 cada 7 días) con ácido fólico (5 mg/7 días), así

como la medicación antituberculosa, además de alendro-

nato, calcio, vitamina D y fisioterapia. Las enzimas

musculares se normalizaron a las 2 semanas, y en cambio

aumentaron las lesiones cutáneas a las 8 semanas, por lo

que se incrementó la dosis de metrotexato a 20 mg/m2

cada 7 días y la frecuencia de las gammaglobulinas intra-

venosas (2 g/kg en 2 días cada 2 semanas).

En los meses siguientes se apreció una mejoría de las le-

siones cutáneas y de la fuerza muscular, persistiendo algo

de limitación. La dosis de esteroides fue reduciéndose y se

suspendieron los tuberculostáticos a los 6 meses. Actual-

mente, tras 8 meses de tratamiento, el exantema facial y

el eritema periungueal son muy tenues, y quedan lesiones

atróficas deprimidas en algunas interfalángicas proximales

y una leve debilidad en la flexión cervical (4/5).

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una miopatía infla-

matoria idiopática de la infancia caracterizada por debili-

dad muscular proximal y exantema cutáneo; pueden aso-

ciarse manifestaciones articulares y sistémicas como

disfagia, vasculitis intestinal y fibrosis pulmonar que agra-

van su pronóstico. Su incidencia en la población infantil

es del 1,7 al 3 por millón1. Para su diagnóstico se aplican

los criterios de Bohan y Peter2 (tabla 1). Los anticuerpos

antinucleares (ANA) son positivos en un 60-89 % de los

casos; otros autoanticuerpos asociados a miopatía, como

el anti JO-1, son excepcionales en la DMJ. Las manifesta-

ciones cutáneas típicas de la DMJ son el exantema en he-

liotropo localizado en los párpados con edema periorbi-

tal, las pápulas de Gottron eritematoso-violáceas sobre el

dorso de las pequeñas articulaciones de manos y el eri-

tema periungueal con engrosamiento cuticular. Un

30-70% de los pacientes afectados pueden desarrollar en

una fase posterior calcinosis cutánea, que puede ser muy

invalidante y en casos más graves, úlceras cutáneas.

Los corticoides son el tratamiento de elección inicial3.

Las pautas son variables, pero siempre se comienza con

dosis altas de prednisona (2 mg/kg/día), y después se

realiza una retirada gradual, a partir de las semanas 6 a

12 al normalizarse las enzimas musculares. El tratamiento

con corticoides se puede extender a lo largo de 2 años

con la consiguiente toxicidad. El metotrexato es un inmu-

nosupresor utilizado ampliamente en la artritis juvenil

idiopática con muy buenos resultados y una excelente to-

lerancia4. En la DMJ ha demostrado ser eficaz y reducir

la incidencia de calcinosis cuando se asocia a los corti-

coides y cuando éstos no inducen la remisión3. Reciente-

mente se ha observado que el tratamiento inicial con cor-

ticoides y metotrexato semanal por vía subcutánea

simultáneo tiene una eficacia similar a las pautas tradi-

cionales y reduce la dosis acumulada de los corticoides5.

Está demostrada también la eficacia de las gammaglo-

bulinas intravenosas en la DMJ como tratamiento asocia-

do a los corticoides, cuya dosis puede ser menor, y en

muchos casos también se asocian al metotrexato6. La do-

sis de gammaglobulinas intravenosas es de 2 g/kg repar-

tidos en 2 días, inicialmente cada 2 semanas las primeras

cinco infusiones y luego cada mes. En los casos con en-

fermedad intersticial pulmonar o vasculitis intestinal es

preciso el tratamiento con ciclofosfamida7. La ciclospori-

na es también eficaz en el manejo de la afectación

TABLA 1. Criterios de Bohan y Peter

Criterios Dermatomiositis Polimiositis

Debilidad muscular 

proximal simétrica + +

Elevación de enzimas 

musculares + +

Cambios electromiográficos 

típicos de miositis + +

Exantema típico + +

Biopsia muscular que 

muestra miositis 

inflamatoria + +

Para el diagnóstico de dermatomiositis

– Es imprescindible la presencia de exantema cutáneo

– Lo aseguran 4 criterios

– Es probable con 3 criterios

– Es posible con 2 criterios

Para el diagnóstico de polimiositis

– Lo aseguran 4 criterios

– Es probable con 3 criterios 

– Es posible con 2 criterios 
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muscular y cutánea8. En todos los casos, la fisioterapia

precoz y la prevención de la osteoporosis esteroidea son

imprescindibles.

La enfermedad puede seguir un curso monocíclico agu-

do en un tercio de los casos; en otro tercio, un curso po-

licíclico, y el resto puede cronificarse. La respuesta al tra-

tamiento se controla a través de las enzimas musculares,

preferentemente la lactato deshidrogenasa, y la medición

de la fuerza muscular de recuperación más tardía9.
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