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RESUMEN
La dermatomiositis juvenil es la miopatia inflamatoria idiopatica mas frecuente en Pediatria.

Afecta predominantemente a piel y musculo estriado, aunque potencialmente puede afectar
la deglucién, fonacién y ventilacion.

El diagnostico requiere la presencia de lesiones cutaneas tipicas como el eritema en
heliotropo o las papulas de Gottron que se consideran patognomoénicas de esta enfermedad
junto a una debilidad muscular que es caracteristicamente de predominio proximal y
simétrico.

El objetivo del tratamiento incluye el control de los sintomas y la prevencién de las
complicaciones. Su inicio de forma escalonada y precoz disminuye la actividad de la
enfermedad mejorando el pronéstico a largo plazo.

Se presenta a continuacién una paciente de 5 afos, con diagnéstico de dermatomiositis,
que presentd una evolucion térpida y escasa respuesta a los tratamientos convencionales,
con un gran componente vasculitico a nivel cutaneo y potenciales complicaciones a nivel de

la deglucién y fonacién.

PALABRAS CLAVES: dermatomiositis juvenil, miopatia inflamatoria, anticuerpos

especificos de miositis.

INTRODUCCION
La dermatomiositis juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria idiopatica mas

frecuente en pediatria. Representa aproximadamente el 85% de las miopatias inflamatorias
en nifios, con un pico de incidencia entre los 5 y los 14 afos de edad. (1)

Afecta predominantemente a piel y musculo estriado, aunque potencialmente puede
impactar a nivel gastrointestinal y pulmonar causando desde trastornos en la deglucién y
fonacion hasta una perforacion intestinal , broncoaspiracion o incluso disminucion de la

capacidad pulmonar. (1)
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Actualmente, esta patologia se incluye en el grupo de las interferonopatias
autoinmunes poligénicas: enfermedades mediadas por la presencia de autoanticuerpos sin
un gen identificado como responsable de enfermedad. Se han descrito diferentes factores
ambientales que pueden actuar como desencadenante en individuos genéticamente
predispuestos (infeccion respiratoria o gastrointestinal, exposicion a la luz solar, vacunacion

0 exposicion a farmacos, entre otros). (1)

Clinicamente se destaca la presencia de lesiones cutaneas tipicas como el eritema
en heliotropo o las papulas de Gottron, que se consideran patognomoénicas de la
enfermedad y una debilidad muscular que es caracteristicamente de predominio proximal y

simétrico.

A pesar de que la presencia de sintomas de disfagia orofaringea no es muy
frecuente, se observd alteracion de los musculos de la deglucion mediante
videofluoroscopia hasta en un 75-80% de los pacientes. Esta afectacion constituye un signo
de mal prondéstico, al suponer un riesgo de aspiracion pulmonar, debiendo valorar la

necesidad de colocacion de sonda nasogastrica. (3)

El diagnéstico clasico se basa en los criterios de Bohan y Peter (1975), que
consisten en debilidad muscular de predominio proximal, elevacion de enzimas musculares,
cambios electromiograficos de miopatia y denervacion, signos de miositis, fagositosis y
necrosis en la biopsia muscular y la presencia de lesiones cutaneas caracteristicas como el

eritema en heliotropo o las papulas de Gottron. (1)

En todo paciente con sospecha de dermatomiositis juvenil debe inicialmente
realizarse un laboratorio completo con dosaje de enzimas musculares (CPK, LDH, GOT,
GPT,aldolasa). Confirmado el diagnéstico, se recomienda continuar con estudios
especificos de valoracion muscular (biopsia muscular, videodeglucion),cutanea

(capilaroscopia ungueal), autoanticuerpos. (10)

El objetivo del tratamiento incluye el control de los sintomas y la prevencién de las
complicaciones. Un tratamiento escalonado precoz disminuye la actividad de la enfermedad
y mejora el pronéstico a largo plazo.

Incluye proteccion solar, régimen de inducciéon basado en altas dosis de corticoides

combinados con metotrexato y en pacientes con enfermedad grave debe considerarse la



adicion de ciclofosfamida endovenosa. El rituximab debe considerarse como tratamiento

adyuvante en pacientes con enfermedad refractaria. (1)

La persistencia de actividad tras un tiempo de tratamiento determinado para cada
farmaco sugiere la necesidad de ajustar el tratamiento con el fin de alcanzar la inactividad
clinica.

Actualmente el pronodstico de la dermatomiositis juvenil es generalmente bueno?: la
supervivencia es muy alta, superior al 90%, con resultados funcionales buenos. Se han
asociado a peor prondstico la presencia de enfermedad cutanea grave (edema celular
subcutaneo, Ulceras cutaneas), retraso en el inicio del tratamiento inmunosupresor,
persistencia de actividad cutdanea a los 3 y 6 meses de haber iniciado el tratamiento y
anticuerpos anti-p155, anti-MJ o anti-MDAb5. (3)(15)

A continuacion, se presenta el caso de una paciente de 5 afios, con diagndstico de
dermatomiositis, que presentd una evolucion toérpida y escasa respuesta a los tratamientos
convencionales, con un gran componente vasculitico a nivel cutdneo y potenciales

complicaciones a nivel de la deglucion y fonacion.

REPORTE DEL CASO
Presentamos el caso de una paciente de 5 aios, con diagndstico de dermatomiositis

juvenil de evoluciéon torpida, refractaria a los tratamientos de primera linea, con gran
afectacion cutanea y trastorno en la deglucion.

Su enfermedad debutd con lesiones cutaneas, entre las cuales se destacaba eritema
e intenso edema facial de tres semanas de evolucion, xerodermia generalizada, y eccemas
en pliegues. A nivel de los parpados rash eritemato-violaceo, bilateral y simétrico,
acompafado de edema bipalpebral. Sobre la region malar areas purpuricas, telangiectasias
y sobre codos y pequenas articulaciones de las manos papulas eritemato-violaceas y
cambios periungueales.

Negaba prurito, ardor, uso de maquillajes, cremas o mascarillas y referia
empeoramiento de las lesiones ante la exposicién solar. Progresd con un sindrome febril,
mialgias e incapacidad funcional progresiva en actividades de la vida diaria, lo que motivo
su consulta en la central de emergencias pediatricas.

Al examen fisico, la paciente se encontraba en regular estado general, subfebri.,clinica y
hemodinamicamente estable. Presentaba en piel eritema facial fotosensible (Fig.1),
heliotropo en ambos parpados y eritema en ambos lobulos de las orejas con lesion cicatrizal

en la izquierda; eritema en codos y rodillas con papulas de Grottons activas (Fig. 2), eritema
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periungueal con telangiectasias en dedos de la mano y un eritema vasculitico tipo livedoide

en raiz de muslos y piernas.

Fig. 1. Nina con dermatomiositis con Fig. 2 .Eritema en codo con papulas de

eritema facial Grottons activas.

A nivel muscular, impresionaba debilidad muscular proximal y simétrica de dificil
evaluacioén por la incapacidad severa.
Se solicitdé laboratorio que informé aumento de las enzimas musculares : GOT 400 UI/L,
GPT 175 Ul/L, CPK 13200 Ul/L y LDH 1078 UI/L, aldolasa > 40 UI/L.

Por tratarse de una paciente con lesiones inflamatorias en piel tipicas con miositis
clinica y bioquimica se realizé6 diagnéstico de dermatomiositis juvenil (DMJ), e inicié
tratamiento inmunosupresor con Inmunoglobulina endovenosa 2 gr/Kg y metilprednisolona
2 mg/kg/dia.

Presentd evolucién térpida y regular respuesta al tratamiento. Se constato
empeoramiento de las lesiones cutaneas, de la incapacidad funcional. (pérdida del sostén
cefélico, imposibilidad de bipedestaciéon y movilizacién de miembros) Progresando con
trastornos en la deglucion y fonacion que requirieron la contraindicacion de la via oral por

presentar videodeglucion patolégica.



A nivel dermatoldgico presentaba lesiones a predominio de dorso y axila, en forma
de maculas eritematosas con gran componente vasculitico, muchas de ellas ulceradas con
secreciéon serosa (Fig. 3) y muy pruriginosas; erosivas y costrosas sangrantes. Piel con
reticulado de aspecto vasculitico, edema subcutaneo persistente en miembros, eritema en

parpados y mejillas y orejas con lesiones costrosas y xerodermia.

Fig.3 Lesiones erosivas, costrosas con secrecidon serosa a nivel del dorso en nifia con

dermatomiositis.

Laboratorio con una mayor elevacién de las enzimas musculares (CPK 16500 Ul/l, LDH
2013 Ul/l, GOT 940 Ul/l, GPT 374 UI/L, aldolasa >30 UI/L), leucocitosis (37000 mm3/l) y
reactantes de fase aguda elevados (ERS 68 mm, PCR 21 mg/l).

Ante tal evolucion, se adecud esquema terapéutico,realizé pulsos de metilprednisolona a 30
mg/kg/dia por 5 dias, y cumplié 6 ciclos de ciclosfamida con dosis acumulada de 3,4 gramos

totales.

Luego de todas las intervenciones la paciente evolucion6é de forma favorable, con
mejoria de la capacidad funcional, mayor autonomia y normalizacion de las enzimas
musculares. Sin embargo, persistiendo lesiones activas en piel pero con menor eritema y
edema, nuevas ulceraciones en térax mas superficiales, algunas cicatrices queloides en

region dorsal. (Fig. 4y 5)



Fig. 4. lesiones ulcerativas en dorso, en Fig.5 lesiones ulcerativas en region
resolucion, en nifia con dermatomiositis. supraesternal, en resolucién, en nifia con

dermatomiositis.

En este contexto, por la gravedad de la paciente tanto a nivel muscular como cutaneo, se
decidio iniciar como tratamiento inmunosupresor de mantenimiento tofacitinib, una
medicacién que inhibe la via de las cinasas y que ha sido reportada como efectiva en
algunos pacientes con dermatomiositis severa y refractaria.

La paciente presenta buena tolerancia a la medicacién, en sus ultimos controles se constaté

ligera actividad cutédnea con una discreta mejoria a nivel muscular.

DISCUSION
En los nifios, la DMJ y la Polimiosisits, son las miopatias inflamatorias mas

frecuentes, considerandose que la DMJ representa hasta el 85%. Se estima una incidencia
global de de 1 a 3,2 por millén de habitantes en menores de 16 afios, su importancia radica
en el impacto que produce si no se trata adecuadamente, con secuelas discapacitantes

importantes.

Actualmente, se incluye en el grupo de las interferonopatias autoinmunes
poligénicas. En individuos genéticamente susceptibles, la interaccién entre factores
ambientales, disfuncién inmune y respuestas tisulares especificas que involucran endotelio

de musculo, piel y pequefos vasos forman parte de su etiopatogenia.



El inicio de la enfermedad puede ser muy grave y catastréfico, como en el caso
reportado o puede ser mas lento y progresivo. La debilidad crénica de los musculos
proximales, que puede afectar cualquier area, es una de las caracteristicas clinicas
fundamentales de la DMJ siendo el motivo inicial de estudio del paciente. Se pudo
corroborar esta apreciacion en nuestra pacientes siendo compatible con lo reportado.Su
progresion puede ser tal que puede comprometer los musculos respiratorios condicionando

la necesidad de apoyo respiratorio.(8)

En el 75% de los pacientes diagnosticados cursan ademas con sintomas cutaneos
que pueden ser incluso la primera manifestacion de la enfermedad. El signo inicial puede
ser el eritema y edema periorbitario. Las papulas de Gottron y el eritema en heliotropo,
como signos patognomonicos de la enfermedad, se presentan variablemente; como fue en
el caso de nuestra paciente reportada. Ademas también existen otros signos de afeccion
cutdnea como lesiones periungueales (telangiectasicas), Ulceras cutaneas, orales, placas
psoriasiformes en codos o rodillas y placas alopécicas, que traducen grado de

severidad de la enfermedad, la cual padecié también la paciente.(8); (9)

El diagnostico es clinico, y clasicamente, se han utilizado los criterios de clasificacion
propuesto por Bohan y Peter en 1975. En el caso presentado, la paciente cumplié con todos

los componentes de los criterios diagndsticos para dermatomiositis.

El pilar del tratamiento farmacoldgico son los corticoides a altas dosis en su fase de
ataque. Al lograr mejoria clinica y descenso de los parametros de laboratorio, se inicia la
fase de mantenimiento con disminucion de la dosis. Sin embargo, si no hay respuesta al
tratamiento de primera linea, se recurre a los inmunosupresores con el fin de alcanzar la

inactividad clinica. (10)

En el caso presentado, ante la primera sospecha diagndstica se inicié tratamiento
dentro de las 48 horas de su internacién con gammaglobulina (2 mg/kg) y metilprednisolona
endovenosa (2 mg/kg). Sin embargo, a pesar de haber iniciado el tratamiento de forma
temprana, la mala evolucion de la paciente llevé a escalar el esquema terapéutico a un

inmunosupresor , en este caso Ciclofosfamida.

Algunos pacientes con DMJ no responden por completo al tratamiento o tienen
multiples recurrencias. Se ha postulado que las reacciones cutaneas liquenoides y la atrofia
en el musculo pueden estar directamente relacionadas con la sefalizacion del Interferén

tipo 1. El Tofacitinib pertenece a la familia de los inhibidores JAK. Este inhibe selectivamente



las sefales de transduccion de los receptores JAK3 y/o JAK1, lo que reduce la sefializacion
del IFN tipo 1 y da lugar a la modulacion de la respuesta inmune e inflamatoria. Se ha
descrito su uso con éxito en casos de dermatomiositis juvenil. En el caso reportado, por la
gravedad de la paciente tanto como a nivel muscular, como cutaneo a pesar de los
tratamiento recibidos, se decidi6 iniciar tratamiento inmunosupresor de mantenimiento con
tofacitinib. (11);(12);(13)

La paciente presenta buena tolerancia y adherencia al tofacitinib, la dosis de corticoides se
encuentra en descenso. En los ultimos controles se constatd ligera actividad cutanea en
vias de resoluciéon y una discreta mejoria a nivel muscular. Se encuentra realizando
kinesiologia neuromuscular 2 veces por semana, logrando recuperar progresivamente su

rutina.
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