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RESUMEN
La dermatomiositis infantil es una enfermedad
adquirida relativamente rara, de etiologia desconocida,
caracterizada por debilidad muscular predominantemente
proximal y simétrica, erupcion cutanea tipicay vasculitis.
Puede cursar con incapacidad severa a nivel musculo
esquelético. Analizamos la experiencia clinica en el Hos-
pital Universitario de Caracas con 17 nifios, estudiados
en un periodo de 11 afios, se aplicaron los criterios de
Bohany Peters. Existe un franco predominio de afeccion
al sexo femenino (70,6%) y frecuentemente la erupcion
dérmica precedié a la debilidad muscular (43%). La
mayoria de los pacientes (76,5%) respondieron al
tratamiento, dos nifios (11,8%) presentaron incapacidad
severa por calcinosis difusa y contracturas musculares.
No se presentd asociacion con malignidad o con otra
enfermedad colagenovascular.
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SUMMARY

Childhood dermatomyosistis is a relatively rare ac-
quired disease, of unknown etiology, characterized for
muscular weakness predominantly proximal and sym-
metrical, typical cutaneous rash and vasculitis. It can
course with muscle-skeletal incapacity. We analyze the
clinical experience at the “Hospital Universitario de
Caracas” with 17 children, studied over 11 years; Bohan
and Peter’s criteria were applied. There is a preponder-
ance in females (70.6%) and frequently cutaneous rash
preceded the muscular weakness (43%). Most patients
(76,5%) responded to treatment, two children (11.8%)
presented severe incapacity due to diffuse calcinosis and
muscular contractures. There was no association with
malignity or other collagen vascular disease.

Key words: Myopathy. Childhood.

INTRODUCCION

Se denominan miopatias inflamatorias idiopaticas
a todo un grupo heterogéneo de enfermedades
adquiridas de causa desconocida, de las cuales las
mas frecuentes son: la polimiositis (PM) y la
dermatomiositis (DM), y cuyas caracteristicas
resaltantes son debilidad muscular proximal e
infiltrados inflamatorios en la biopsia de los
musculos esqueléticos (1-9).

Tradicionalmente, polimiositis y dermatomiositis
han sido vistas como similares y como parte del
espectro de las miopatias inflamatorias idiopaticas,
apesardelavariedad de sus manifestaciones clinicas,
hallazgos de laboratorio, pronéstico y respuesta a
tratamiento. En los Ultimos afios, se definen mejor
en cada uno de los grupos las caracteristicas y
diferencias en la clinica, demografia, histologia,
criterios inmunopatoldgicos, criterios morfologicos,

y si ocurren en asociacion o separadas de otras
enfermedades sistémicas (1,6,7,10-13).

Recientemente, se han enfatizado las diferentes
caracteristicas clinicas de la forma infantil de las
miopatias inflamatorias idiopaticas (8,11,14,15);
predomina en este grupo de edad la dermatomiositis
con vasculitis (8,14).

Estas son enfermedades “raras”, con una
incidencia estimada de 4 a 5 por millon de habitantes
(1,5).

La dermatomiositis afecta a nifios y adultos, y a
las mujeres mas frecuentemente que a los hombres.
La polimiositis es mas frecuente en adultos y mas
rara en los nifios.

En la “dermatomiositis infantil” como su nombre
lo implica, los pacientes son nifios y presentan una
erupcion cutanea caracteristica. La edad limite en
este grupo clinico no esta establecida con precision;
se describen casos a los 18 afos de edad, que en
muchos aspectos clinicos son indistinguibles de los
pacientes mas jovenes (14,15). Tiene como
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caracteristica histopatoldgica la presencia frecuente
de vasculitis, debida a un depésito anormal de
complejos inmunes circulantes en la pared de los
vasos; en ocasiones puede complicarse con
calcificaciones en la piel o en los musculos
(calcinosis).

En las primeras publicaciones el prondstico de la
dermatomiositis infantil se consideraba como malo
debido a una mayor incapacidad y una alta mortalidad
(16,17). Luego, en otras experiencias se ha
demostrado que la dermatomiositis infantil es pocas
veces fatal y que infrecuentemente produce una
incapacidad severa (12,15).

El propésito de este trabajo es revisar una serie
de casos de miopatias inflamatorias idiopaticas en la
poblacion infantil y definir el perfil de la enfermedad
mediante el andlisis de sus caracteristicas clinicas,
hallazgos de laboratorio, evolucion, prondstico y
respuesta al tratamiento.

Historia

Wagner en 1863, fue el primero en describir el
cuadro clinico de la polimiositis (PM). Luego existe
unadescripcion dramatica de la dermatomiositis por
Unverritch y también por Wagner en el mismo afio,
1887.

Se han publicado diversas series de casos (18-
22) y se ha sefialado la necesidad de un diagndstico
precozy del tratamiento con altas dosis de esteroides.

El subgrupo de dermatomiositis infantil con
complicaciones vasculares, fue establecido por
Banker y Victor en el afio de 1966 (23).

La primera referencia sobre la presencia de
lesiones dérmicas tipicas de la dermatomiositis sin
debilidad muscular (dermatomiositis sin miositis o
dermatomiositis amiopéatica), fue de la Krain en
1975 (24). En 1977, Bohan y Peter (22) describen 3
pacientes de un total de 153 casos con DM/PM que
tenian las lesiones caracteristicas de la derma-
tomiositis, sin presentar debilidad muscular y
también especifican que 49 de los pacientes con
dermatomiositis (31% del total) no tenian debilidad
muscular como manifestacion inicial. Luego otros
autores determinan que el intervalo entre las
manifestaciones dérmicas que preceden a la debi-
lidad muscular era usualmente menor de 2 afios v,
frecuentemente, menos de 6 meses (16,17,24-26).
Sucesivamente, varios autores describen casos
aislados de dermatomiositis sin miositis y algunos
autores, recientemente, prefieren llamar a esta
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4. Observaciones ultraestructurales:

a.

entidad dermatomiositis amiopatica (27,28).

Aspectos patogénicos de
idiopaticas en general

Existen diversas hipoétesis sobre la patogenia:
infecciosa, inmunitaria, predisposicion genética y
otras.

Dos agentes infecciosos, los virus y el toxo-
plasma, pueden desencadenar una reaccibén
autoimune, con ciertas caracteristicas comunes alas
polimiositis idiopaticas (29).

las polimiositis

Argumentos a favor de una etiologia viral

1. Sindromes similares a una polimiositis que
pueden presentarse en unainfecciénviral. Varios
virus pueden provocar miositis: virus del tipo de
la influenza, coxsackie, echovirus, virus hepati-
tis B, en virus de la inmunodeficiencia adquirida
(VIH) (29). En los nifios existen epidemias de
virus influenza y parainfluenza con miositis
sintoméaticas (con mialgias y elevacion enzima-
tica). Envistadelotenuey breve de los sintomas,
generalmente no se practica electromiografia o
biopsia muscular. En raros casos hay informes
de un electromiograma donde se evidencia un
trazado miopatico con potenciales de baja
amplitud con biopsia muscular que demuestra
necrosis, regeneracion de las fibras musculares e
infiltrado inflamatorio (30).

Independientemente de estas miositis virales
agudas, los virus coxsackie (piconarvirus) han
sido incriminados en la patogenia de la dermato-
miositis infantil (31).

Modelos experimentales de polimiositis indu-
cidas por virus: polimiositis murina inducida por
el virus coxsackie B1, polimiositis inducida con
retrovirus en monos (29).

Elevacion de los titulos seroldgicos de anti-
cuerpos antivirales: anticuerpos especificos al
virus coxsackie B se observaron en un 83% de 12
pacientes con dermatomiositis infantil (29).

2.

inclusiones
vistas con microscopia electrénica en los miscu-
los de pacientes con polimiositis:

Inclusiones del tipo de estructuras filamentosas,
descritas primero en 1967 y luego observadas
por varios autores. Chou (32) las describe en el
citoplasma de las fibras musculares, en casos de
polimiositis crdonica. Estas estructuras

Vol. 105, N° 4, diciembre 1997



POSTALIAN D

morfolégicas evocan los viriones del mixovirus.

. Las inclusiones cristalinas observadas por
Mastaglia y Walton en 1970 y luego por Chou y
Guttman (33) idénticas a piconarvirus del tipo
coxsackie.

Inclusiones tubuloreticulares o inclusiones
tubulares en ramas, descritas por varios autores
en dermatomiositis, en particular en Francia por
Nick y col. (34).

Pero, en ningln caso ha sido probada la etiologia
viral, porque esta debe ser confirmada por otros
métodos, como son aislamiento, inmunofluores-
cencia y pasaje repetido (35).

Argumentos a favor de toxoplasma El
argumento a favor de toxoplasmosis es la presencia
de titulos séricos de anticuerpos antitoxoplasma en
diversas referencias y a que el toxoplasma tiene un
evidente trofismo muscular (29,36,37).

Las alteraciones inmunoldgicas

Esta implicitamente aceptado que estas
enfermedades tienen un origen autoinmune. Los
argumentos indirectos a favor de una alteracion
inmunolégica son: la asociacién con otras
enfermedades autoinmunes, la evidencia de
miocitotoxicidad mediada por células T o
microangiopatia mediada por complementos, la
demostracién de una gran variedad de autoanti-
cuerposy larespuestaalainmunoterapia. Evidencia
mas directa de un dafio tisular inmunomediado, es la
demostracion histolégica de miocitotoxicidad en la
polimiositis y la miositis a cuerpos de inclusiény de
una microangiopatia de origen humoral en la
dermatomiositis.

Autoanticuerpos

En la mayoria de los pacientes con polimiositis o
dermatomiositis, se evidencia la presencia de
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tener una enfermedad mas severa.

Anticuerpos al antigeno nuclear Mi-2 son
altamente sugestivos de dermatomiositis. Varios
autoanticuerpos, incluyendo anti PM Scl, anti Ku,
anti Ul y U2RNP, estan asociados al sindrome de
imbricamento, polimiositis-esclerodermia. Cerca
de la mitad (43%) de los pacientes a los que se les
detecta al anticuerpo anti-PM-Scl tienen una
miopatia (7).

Rol del terreno

1. En patologia humana existe una asociacion con
diversos grupos genéticos HLA B8, DR3, DW6
(29).

Existencia de polimiositis en pacientes con
deficiencias inmunoldégicas (agammaglobu-
linemia adquirida, déficit de C2) (29).
Asociacion con céancer o con enfermedades
inmunoldgicas (tiroiditis de Hashimoto, miaste-
nia gravis, pénfigo, sindrome de Sjogren). Un
toque muscular es frecuente en las enfermedades
del tejido conectivo (esclerodermia, lupus, artritis
reumatoidea y enfermedad mixta del tejido
conectivo) (29).

Existencia de polimiositis inducida por
medicamentos en particular D-penicilamida,
cimetidina, izoniazida y sulfonamidas (38).

2.

3.

La patogénesis de la dermatomiositis

Bankery Victor (23), caracterizaron la dermato-
miositis infantil como una microangiopatia. Banker
identific6 cambios distintivos en el endotelio capilar
y postul6 que ésta eralalesidninicial y fundamental
de la dermatomiositis (35).

Subsecuentemente, Carpenter y col. (14)
demostraron necrosis del endomisio capilar, y
reduccion significativa del nimero de capilares en
al area perifascicular, con produccién de atrofia
perifascicular como una secuencia de isquemia

autoanticuerpos, un 35% a 40% de estos pacientessubletal crénica.

tienen anticuerpos antimiositis especificos. Un 25%
a 35% tienen anti-aminoacyl- tRNA sintetasas, de
los cuales el anti-Jo-1 es el mas frecuente (20%).
Los pacientes con anti-Jo-1 tienen una mayor
frecuencia de enfermedad pulmonar intersticial,
fenédmeno de Raynaud o artritis (50%). En un

La importancia de la inmunidad humoral como
un evento inicial en la dermatomiositis fue sugerido
por Whitaker y Engel (39), quienes encontraron
IgG, IgM y complemento depositados en las paredes
de los capilares musculares de pacientes con
dermatomiositis. Estos cambios aparecen en los

pequefio porcentaje de pacientes, se presentanyasos que no tienen inflamacion y que son normales

anticuerpos a otros antigenos citoplasmaticos, mas

notablemente el anti SRP. Estos pacientes tienden a

Gac Méd Caracas

a la microscopia de luz.
Kissel (40) dio mayor evidencia del dafio de los
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vasos sanguineos como una caracteritica patolégica

inicial en la dermatomiositis. Otro reporte de Kissel
(11), luego del estudio inicial del mismo grupo,

La polimiositis idiopatica no tiene las caracte-
risticas patoldgicas tipicas de la dermatomiositis o
de la miositis con cuerpos de inclusién, pero la

demostré que el complejo de ataque a la membrana invasiéon por linfocitos citotoxicos a las células
(MAC) estaba presente en los vasos sanguineos demusculares no necréticas y, presencia de complejos

los muUsculos de pacientes con dermatomiositis.

Los depdsitos de complejos de ataque a la
membrana presumiblemente dafian u ocluyen los

de histocompatibilidad clase | en la superficie de
las fibras musculares, son caracteristicas bastante
especificas. Entonces, la polimiositis, a diferencia

muscular (11).

Los datos de Kissel estdn basados en estudios

con complemento del tipo complejos de ataque a la

membrana C5b- 9. Estos complejos de ataque a la
membrana son lavia final parala cascada de comple-

mento primariay también paralavia de complemento

alternativa. Cuando la cascada de complemento es

activada, nuevos sitios antigénicos (neoantigenos)

mediada por células. La clinicay las caracteristicas
histopatoldgicas de la polimiositis idiopatica, pueden
ser indistinguibles de otras formas de miopatias
inflamatorias mas especificas, como la asociada al
virus de inmunodeficiencia adquirida, toxoplasmosis
o enfermedad de Lyme (10).

Las otras miositis

son activados y estos neoantigenos pueden serjositis con cuerpos de inclusion

detectados por técnicas de inmunofluorescencia en
secciones de musculo congelado. Los complejos de

ataque a la membrana son importantes en diversas

enfermedades del tejido conectivo y pueden
contribuir a la fagocitosis de las fibras musculares
en condiciones no consideradas primariamente
inflamatorias, como es el caso de la distrofia muscu-
lar de Duchenne.

Hasta el presente no se tiene una respuesta

definitiva sobre cual es el factor que incita o causa
el depédsito de anticuerpos y activa la cascada de
complemento. La infeccion viral es una de las

posibilidades. Existe un informe de piconarvirus

RNA en los musculos de pacientes con derma-
tomiositis, pero lalocalizacion es en los macr6fagos
y no en la microcirculacién (41).

Las miopatias inflamatorias son ahora bien
conocidas como para justificar su clasificacion en
tres grandes subgrupos; dermatomiositis, poli-
miositis y miositis con cuerpos de inclusion (1,8,10,
42).

Diferentes caracteristicas clinicas e histopato-
I6gicas definen estas entidades. La dermatomiositis
usualmente tiene una tipica erupciéon dérmica e
igualmente cambios distintivos en microscopia
capilar. Aunque el patron de debilidad muscular es
inespecifico, la patologia muscular de la derma-

tomiositis es tipica, pero puede haber una marcada

variabilidad en la severidad de los cambios (10).

En la polimiositis y en la miositis a cuerpos de
inclusion, hay células T CD8+ que invaden y
destruyen fibras musculares no necréticas.
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Reconocidaen 1971 (43), la miositis con cuerpos
de inclusion puede ser sospechada clinicamente por
presentar un inicio insidioso, debilidad proximal y
distal de lenta evolucidn, sin mialgias, sin signos
asociados. Es mas frecuente en blancos de edad
avanzada (60 afios o mas) con predominio masculino
(es tres veces mas frecuente en hombres que en mu-

jeres) y no responde a corticoterapia (10,31,44,45).

El diagndéstico de miositis con cuerpos de
inclusién es histopatolégico. En la biopsia muscu-
lar (con microscopia de luz) se observan vacuolas en
anillo, las cuales contienen inclusiones eosinofilicas
y en el examen ultraestructural, filamentos en forma
de baston (31,44).

Miositis granulomatosas

Estas se definen por la existencia de granulomas
en el musculo esquelético (6); la presencia de
pequefios granulomas en el musculo no es rara (5%).
Las miositis granulomatosas estan descritas en
asociacion con sarcoidosis, timoma, cancer,
enfermedad del tejido conectivo e inflamacién in-
testinal (31,38).

Miositis satélites de enfermedadess de tejido
conectivo

Un toque muscular es frecuente en las
enfermedades del tejido conectivo. Se ve en 10% a
15% de la esclerodermia, 30% a 50% del lupus, 9%
del sindrome de Sjogren y también puede verse en
artritis reumatoideay en enfermedad mixta del tejido
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conectivo (31).
La etiopatogenia del toque muscular en estas

Bohan y col.; modificada por Whitaker.
Tipo 1. Polimiositis del adulto.

enfermedades es confusa, en parte porque existenTipo 2. Dermatomiositis.

diversas causas: toxicidad por medicamentos
(corticoterapia, hydroxycloroquina), atrofias por
desuso 0 asociacion con polimiositis.

En ocasiones, el toque muscular es minimo
(mialgias sin déficit, enzimas musculares levemente
elevadas o infiltrados inflamatorios en la biopsia sin
necrosis o atrofia mayor).

Otras enfermedades inflamatorias de dificil
clasificacién

Puede verse miositis en los sindromes
hipereosinofilicos: se manifiesta por debilidad mus-
cular, elevacion enzimatica, electromiograma
miopéatico y una biopsia muscular en la que se
evidencian infiltrados con un fuerte contingente de
eosinofilos. Un sindrome de mialgia-eosinofilia
puede ser provocado por laingestion de L-triptofano
(31).

Existen miositis por medicamentos, como son
las provocadas por: isoniacida, sulfonamidas y D-
penicilamina (38).

Clasificaciones

Las miopatias inflamatorias idiopaticas han sido
clasificadas en forma variable, de acuerdo a las
diferentes manifestaciones clinicas, la edad de
presentacion, criterios inmunopatolégicos, criterios
morfoldgicos y asociacion con otras enfermedades
(31).

En los ultimos afios, la mayoria de los pacientes

Tipo 3. Miositis asociada con malignidad.
Tipo 4. Miositis infantil.

Tipo 5. Miositis asociada a enfermedades del tejido
conectivo.

Tipo 6. Miscelaneos: miositis con cuerpos de

inclusion.
miositis eosinofilica.
miositis nodular focal.

Euwer y Sontheimer (28), modifican las
clasificacién de Bohany Peter (46), agregando la
dermatomiositis amiopatica.

I. Polimiositis.
Il.
I1l.Miositis con malignidad.
IV.Miositis infantil.

V. Miositis asociada con otra enfermedad del tejido
conectivo.

VI.Dermatomiositis amiopatica.
VIl.Miositis con cuerpos de inclusién.

Dermatomiositis.

MATERIALES Y METODOS

Se analizaron los pacientes con miopatia
inflamatoria idiopatica infantil (miositis infantil),
comprendidos hastala edad de 18 afios, para precisar
sus diferentes caracteristicas clinicas y paraclinicas
(14).

En vista de ser ésta una enfermedad poco

con esta afeccion se catalogan en tres grandesfrecuente y para tener un perfil mas completo, se

categorias: polimiositis (PM), dermatomiositis (DM)
y miositis con cuerpos de inclusién (MCI). Existen

revisaron los casos desde 1981 hasta 1990 (10 afios)
y luego, en forma prospectiva, desde 1991 hasta

varias entidades clinicas asociadas con estas 1995 (5 afios).

enfermedades (1,8,10,42).

A continuacion se exponen varias clasificaciones:
Bohan y Peter (46).
Tipo 1. Polimiositis del adulto.
Tipo 2. Dermatomiositis del adulto.
Tipo 3. PM-DM asociada con malignidad.
Tipo 4. Dermatomiositis juvenil. DM infantil o

DM asociada a vasculitis.

Sindrome de imbricamiento. DM o PM
asociada a enfermedad de tejido conectivo.

Tipo 5.

Gac Méd Caracas

Se obtuvieron, en total, diecisiete pacientes nueve
del primer lapso y ocho del segundo.

Estos pacientes fueron evaluados en el Hospital
Universitario de Caracas, vistos inicialmente por
los servicios de Neurologia, Pediatria y Medicina y
ademas frecuentemente fueron evaluados por otros
servicios como son Dermatologia y Reumatologia.

A todos estos pacientes se les realizé estudio de
enzimas musculares, electromiografia en la Seccion
de Enfermedades Neuromusculares del Servicio de
Neurologia, biopsia muscular a cielo abierto, que
fue estudiada en el Laboratorio de Neuropatologia
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del Instituto de Anatomia Patoldgica de la
Universidad Central de Venezuela. Se llenan asilos
criterios paraclinicos indicados por Bohan y Peter
(46) (Cuadro 1).

Se analiza sexo, edad, forma de instalacion de la
enfermedad, presencia o no de erupcion dérmica y
debilidad muscular, enfermedades asociadas y otras
manifestaciones clinicas, resultado de la electro-
miografia, enzimas musculares y biopsia muscular
como examenes esenciales para el diagnéstico y
tratamiento.

Cuadro 1
Criterios de Bohan y Peter (1975) (46)

Debilidad muscular proximal simétrica.

Biopsia muscular anormal.

Elevacion de las enzimas derivadas de los musculos
esqueléticos.

Electromiograma anormal.

Erupcion dérmica tipica.

DM definitiva:erupcion mas otros tres o cuatro criterios.
DM probable:erupcidon mas otros dos criterios.
DM posible:erupcidon mas otro criterio.

RESULTADOS
Criterios de Bohan y Peter

Segun estos criterios aplicados al grupo clinico,
encontramos 14 pacientes que llenan los requisitos
para ser catalogados como definitivos y 2 como
probables. Se exceptué un nifio con erupcién
dérmica, sin debilidad muscular, enzimas musculares
y electromiograma normal, que podia ser catalogado
como dermatomiositis amiopatica, entidad ésta que
entra mas recientemente en la clasificacion (1993)
(28).

Al sumar la erupcién dérmica para catalogarlos
como dermatomiositis, se encuentran con criterios
definitivos para dermatomiositis 13 pacientes, y
como probables 1, méas el paciente con dermato-
miositis amiopatica, en total 15 pacientes con
dermatomiositis (88,2%).

Edad

El rango de edad de inicio de los sintomas esta
entre los 10 meses y los 18 afios, con una media de

casos (70,6%).
Tiempo entre aparicion de los sintomas y el
diagnostico

El tiempo entre la aparicion de los sintomas y la

consulta diagnostica fue de 1 mes a 9 afios, con una
media de 13,2 meses.

Lesiones cutaneas

Un 88,2% de los casos (quince pacientes) se
catalogaron como dermatomiositis (lesiones
dérmicas compatibles con la enfermedad y debilidad
muscular) y sélo dos casos (11,8%) no presentaron
lesiones dérmicas (polimiositis).

Las lesiones cutaneas precedieron a la debilidad
muscular en siete casos (43%), en un caso las lesiones
dérmicas se presentaron tres afios antes de instalarse
el cuadro miopatico.

En un paciente se presentaron las lesiones
dérmicas tipicas, con artralgias y decaimiento gene-
ral, sin debilidad muscular. Este ultimo caso, de no
haber sido tratado, hubiera podido desarrollar
debilidad muscular en un futuro (28).

Debilidad muscular

Se presenté debilidad muscular en dieciseis casos.
Esta debilidad fue proximal en quince de los casos
(93,7%); solamente un paciente present6 debilidad
de predominio distal. La debilidad muscular fue
simétrica en catorce de los casos (87,5%) y asimétrica
en dos. Cinco pacientes (31,2%) presentaron
recaidas de la debilidad muscular. Como ya se dijo
un paciente no presentdé debilidad muscular
(dermatomiositis amiopatica) (Cuadro 2).

Vemos entonces que la debilidad muscular
frecuente es proximal, bilateral y simétrica, y afecta
los miembros superiores e inferiores. Usualmente
se afecta los musculos flexores del cuello y del
tronco.

Se presenté disfagia en un 23,5% de los casos.
Los reflejos miotaticos son normales; solamente
estan ausente, en las etapas crénicas, en los pacientes
severamente afectados por atrofia muscular y
contracturas. La debilidad generalmente progresa
en semanas a meses.

9,9 afios. Se presentaron once casos en menores de

12 afios (64,7%) y seis casos (35,3%) en mayores de
12 afios.

Sexo
El sexo mas afectado es el femenino con doce
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Calcinosis

La calcinosis es una de las complicaciones
caracteristicas de este grupo de edad. Enlaevolucién
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de la enfermedad cinco pacientes (29,4%) Cuadro 2
presentaron calcinosis y dos (11,8%), contracturas Resultados
musculares. Las calcinosis fue leve en tres pacientes
y severa en dos.
Debilidad muscular 16 casos
. . . Proximal 15 casos 93,7%
Otras manifestaciones clinicas Distal 1 caso 6.2%
Los otros sintomas y signos mas frecuentes vistos Simétrica 14 casos 87,5%
fueron: mialgias (64,7%), fiebre (52,9%) y artralgias Asimétrica 2 casos  13,5%
(47%). Ademas se presenté pérdida de peso (23,5%), Recaidas 5casos  31,2%
disfagia (23,5%), neumonia (1 paciente), derrame _. . )
pleural (1 paciente), fenémeno de Raynaud (1 SugnosM%;g:;c;mas asociados 64.7%
pacllente), alopecia (1 paciente) y disfonia (1 Fiebre 52”9%
paciente) (Cuadro 2). Artralgias 47.0%
Pérdida de peso 23,5%
: Disfagia 23,5%
Electromiograma Contr%cturas musculares 11,8%
El electromiograma fue anormal en los dieciseis Neumonia 5.9%
casos con debilidad muscular (94,1% del total); Derrame pleural 5,9%
solamente resulté normal en el paciente con Fenémeno de Raynaud 5,9%
dermatomiositis amiopatica. EIl hallazgo electro- Alopecia 5,9%
miografico mas frecuente fue un trazado voluntario Disfonia 5,9%
configurado por unidades polifasicas, breves y de , )
bajo voltaje (100% de los casos con debilidad mus- Electromiografia
. . Normal 1 caso 5,9%
cular ); se.pbse_rvqron_,potenmales_espontanle.os de Anormal 16 casos 94.1%
desnervacion (fibrilacion y potenciales positivos Trazado miopatico 16 casos  94.,1%
agudos) en doce pacientes (70,6%) y descargas Fibrilacién y potenciales
miotdnicas abortivas (descargas de alta frecuencia) positivos agudos 12 casos 70,6%
en tres pacientes (17,6%). Cuando se presenta esta Descargas mioténicas
triada es muy sugestivo el diagnostico de polimiositis abortivas 3 casos  17,6%
(Cuadro 2). _ _
Otras anormalidades de laboratorio
VSG elevada 70,6%
Creatinquinasa Anemia 35,3%
La creatinquinasa (CK), se encontré en once Erotemptrla_ ﬁgz//"
pacientes (64,7%). Es de hacer notar que algunos Aiu’\ffc' 0sIS 5 é%o
pacientes llegaron a la consulta meses después del Coombs directo + ’5’9%
inicio de la enfermedad, lo cual explica el descenso Latex + 5.9%
de las enzimas musculares. Elrango de la CK en los Proteina C reactiva 5,9%
pacientes fue de 11 U/L a 22 940 U/L, con una media Hemoglobinuria 5,9%
de 2 877 U/L. ANCA + 1 pac
Evolucién
Otras anormalidades en los exdmenes de Buena 13 casos 76,5%
laboratorio Regular 1 caso 5,9%
Mala 2 casos 11,8%

El otro examen frecuentemente anormal, aunque

menos especifico, fue la elevacion de la velocidad
de sedimentacion (VSG). Esta se encontré elevada
en doce pacientes (70,6%).
anormales fueron anemia (35,3%), proteinuria
(23,5%), leucocitosis (2 pacientes), anticuerpos
antinucleares (AAN) positivos (1 paciente), Coombs
directo positivo (1 paciente), latex positivo (1

Gac Méd Caracas

paciente), proteina C reactiva positiva (1 paciente),
Otros hallazgos hemoglobinuria (1 paciente) y anticuerpos
anticitoplasmaticos de los neutréfilos y monocitos
(ANCA) positivo (solamente se realizé en 1 paciente
y fue positivo, en este paciente se demostré vasculitis
en la biopsia muscular) (Cuadro 2).
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Biopsia muscular rapida de la prednisona (Cuadro 3).

Se practic6 biopsia muscular en dieciseis casos; Con la administracion de esteroides se
no se realizé en el nifo con dermatomiositis presentaron complicaciones en 3 pacientes (18,7%):
amiopatica. En este caso se decidié no practicar la cataratas y necrosis avascular de la rodilla (1
biopsia muscular debido a que el nifio no presentaba paciente), meningitis a histoplasma (1 paciente, que
debilidad muscular, el electromiogramay las enzimas mejor6 con tratamiento especifico) y fractura tipo
musculares eran normales; se practicd biopsia de aplastamiento vertebral no complicada (1 paciente).
piel, la cual fue compatible con alteraciones de
dermatomiositis. Cuadro 3

La biopsia muscular se practicé a cielo abierto, y

. . . Tratamiento
mostro las alteraciones caracteristicas en trece de

los casos (81,3%), en tres casos fue normal 0 mostré prednisona 16 casos 94,1%
alteraciones leves no especificas, lo cual es posible Azatioprina 2 casos 11,8%
por ser practicada en etapas tardias de la enfermedadCiclofosfamida 1 caso 5,9%
0 a que la muestra fue tomada en un segmento Metotrexate 1 caso 5,9%
muscular sin alteraciones evidentes. Cloroquina 1 caso 5,9%

Gammaglobulina 1 caso 5,9%

Los hallazgos descritos en el material de biopsia
muscular fueron: infiltrado celular inflamatorio
intrafascicular (endomisial) y perivascular, necro-
sis y regeneracion focal de las fibras musculares, Prondstico
grado variable de atrofia y fibrosis. El infiltrado La evolucién se considerd buena en trece
inflamatorio, consistia predominantemente de pacientes (76,5%) (sin debilidad o con debilidad
linfocitos, células plasmaticas y macro6fagos. leve), regular en un caso (5,9%) (de trece afos de
Frecuentemente, se aprecia atrofia perifascicular de edad) el cual para el momento de la recolecciéon de
las fibras musculares tipo 1y tipo II. los datos presenté una recaida con debilidad muscu-

Se observoé vasculitis en nueve de los pacientes lar moderada de los miembros superiores; esto
(52,9%), lo cual es frecuente en este grupo de edad. amerito el incremento de la dosis de prednisona. La
Algunos autores llaman a esta entidad dermato- evolucion se consider6 mala en dos pacientes
miositis con vasculitis. (11,8%), los cuales presentaron calcinosis difusa y
contracturas musculares, con incapacidad impor-
tante, estos pacientes tenian una edad de inicio de
los sintomas de 10 meses y 14 afios.

Tratamiento

El tratamiento de eleccion fue prednisona. La
recibieron todos los casos, con excepcion de una o
paciente diagnosticada nueve afios después del inicio S€guimiento
de los sintomas y, que para ese momento, tenia  El seguimiento tuvo un rango de 5 meses a 11
manifestaciones leves. afios, la media de seguimiento fue de 2,7 afios, en un

Recibieron azatioprina 2 pacientes, ciclofos- Paciente se desconoce su evolucion.

famida 1, metotrexate 1, cloroquina 1 e inmuno-

globulinas 1. Estos dos ultimos medicamentos los DISCUSION
recibio el niflo con dermatomiositis amiopatica,
quien inicialmente recibio terapia local y se inicio la El grupo de miopatias inflamatorias idiopaticas

prednisona al aparecer decaimiento general y de |a edad infantil recibe varias denominaciones
artralgias con acentuacion de las lesiones dérmicas. como son: miositis infantil (agrupa las polimiositis

Con la prednisona desaparecieron las artralgias y el y la dermatomiositis), dermatomiositis infantil
decaimiento general y mejoraron las lesiones de 1a (cyando se asocia con una erupcion caracteristica).
piel, luego las lesiones dérmicas reaparecieron, por ggte término, en ocasiones, es usado en forma
lo cual se inicia en ese momento la cloroquina vy, al genérica debido a su franco predominio (88,2%)
no observarse mejoria, la gammaglobulina. Con ggpre |a polimiositis infantil (miositis sin erupcién).
esta ultima medicacion mejoraron las lesiones de ggia variedad de términos produce cierta confusion
piel, lo cual también permiti6 una reduccion mas gntre cuadros que en realidad tienen manifestaciones
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clinicas, electrofisiolégicas y hallazgos morfol6- partes de la superficie corporal: codos, rodillas,
gicos que permiten diferenciarlos. Enla polimiositis maléolos, cuellos y tronco superior, con predominio
existe evidencia de una miocitotoxicidad mediada en las superficies extensoras de las articulacionesy,
por células T y en la dermatomiositis una microan- ocasionalmente, puede exacervarse con la exposicién
giopatia mediada por complementos. al sol (fotosensibilidad). Una dilatacién capilar
En la dermatomiositis, particularmente en la Periungueal, es también caracteristica de la
forma infantil, la biopsia muscular muestra una dermatomiositis (1,4,5,15,28).
tipica atrofia perifascicular que afecta a las fibras La lesiones dérmicas preceden a la debilidad
tipo | y tipo Il. Hay cambios vasculares que muscularenun43,7% de nuestros casos. Un paciente
incluyen: pérdida de capilares, necrosis y trombosis presentd las lesiones dérmicas tipicas de la
de capilares, arteriolas y vénulas (11). Frecuen- enfermedad sin debilidad muscular (dermatomiositis
temente se encuentran inmunoglobulinas y depésitos amiopatica) (27,28). En general, se acepta que si el
de complementos, incluyendo el complejo de ataque paciente no presenta debilidad muscular luego de 2
a la membrana C5b-9, en la pared de los vasos, afios de la aparicién de las lesiones en piel, es poco
anormalidades que son sugestivas de que estaprobable la progresién a miositis en un futuro (28),
enfermedad es debida a una vasculopatia por pero en este estudio se observé un caso con lesiones
complejos inmunes (11,14,23,35,39,40). dérmicas de tres afios de evolucion, que luego

La edad limite para estas afecciones (miositis desarrollé debilidad muscular proximal.
infantil) no esta bien determinada, en general se La debilidad muscular es con mayor frecuencia
acepta el extremo de 18 afios. proximal, bilateral y simétrica, en los miembros

La edad de inicio se encontré entre los 10 meses Superiores e inferiores. Usualmente se afectan los
y 18 afios, con una media de 9,9 afios; el 64,7% se Musculos flexores del cuelloy del tronco. El paciente
inicia en menores de 12 afios y el 35,3 % en mayores Presenta dificultad para levantarse de unasilla, subir

de 12 afios. Existe un predomio del sexo femenino €scaleras, elevar objetos, levantarse del piso o
con 12 casos (70,6%). peinarse. Los movimientos oculares permanecen

normales, aun en los casos severos. Raramente hay
las lesiones del piel acompafiadas de debilidad mus_debilidad facial. Frecuentemente existe mialgias
P b (64,7%), fiebre (52,9%) y artralgias (47%). En esta

cular proximal, que se instala generalmente en ; . L
P que g serie se present6 debilidad muscular en 16 de los 17
semanas, aunque existen casos bastante agudos 0

P . . P casos; 15 se clasificaron como dermatomiositis y 2

cronicos. En este estudio el diagnostico general- L
. : .. como polimiositis.

mente fue tardio y el paciente frecuentemente acudio . ] . .
a varios facultativos antes del diagnéstico definitivo. Solamente un paciente presento debilidad distal.
Por esta razén, consideramos que para que estaEn 14 casos (87,5%) fue simétrica y en dos fue
entidad no pase desapercibida es siempre importante@simétrica. No se present6 debilidad muscular en un
tenerla en mente cuando un nifio presenta debilidad €aso, que cursé con las manifestaciones cutaneas
muscular proximal, con sensibilidad y reflejos tipicas, con artralgias y decaimiento general, electro-

normales, asociada a una erupcién caracteristica. Miogramay CK normal, biopsias de piel compatible
con alteraciones dérmicas de la dermatomiositis

cuadro que se clasific6 como dermatomiositis
amiopatica segun la clasificacién de Euwer y
Sontheimer (28). Este ultimo caso de no haber sido

. . . tratado, pudo desarrollar debilidad muscular en el
en la caray tronco superior, eritema en los nudillos

d ~ .. futuro (28).

e los dedos, acompafiado por una erupcién

descamativa (signo de Gottron). Las lesiones  Se presentd disfagia en un 23,5% de los casos.
iniciales pueden provocar descamacion de la piel LOS reflejos miotaticos son normales, solamente estan
acompafada de pigmentacion y despigmentacion, ausentes en las etapas cronicas, en los pacientes
dando a veces una apariencia brillante a la piel. En Severamente afectados por atrofia muscular y
contraste con el lupus, en el cual las falanges estan contracturas. La debilidad generalmente progresa
lesionadas y los nudillos son respetados, el eritema €N Sémanas a meses.

de la derma-tomiositis respeta las falanges. La La calcinosis (calcificaciones en el tejido
erupcion eritematosa puede también ocurrir en otras subcutaneo o en los musculos) es una complicacién

Los sintomas cardinales de la enfermedad son

Las lesiones en piel son bastantes llamativas y
se caracterizan por un eritema heliotopo
(decoloracioén violacea) en los parpados superiores,
edema periorbitario, erupcion de coloracion rojiza
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tardia propia de la dermatomiositis infantil. Se Los esteroides son la medicacion de eleccién
presentd en 5 casos (29,4%), pero fue severa inicial en la mayoria de los pacientes y el mas usado
solamente en 2 casos. es la prednisona (1-5,8,10,12,47-53). Es muy

No se presentaron en ninguno de los pacientes importante iniciar la medicacion con una dosis
dolor abdominal o lesiones gastrointestinales, com- apropiada (1-2 mg/kg/dia), y luego controlar la
plicaciones frecuentemente descritas al definir réspuesta tomando en cuenta el descenso de la
inicialmente el cuadro de dermatomiositis infantil. ~creatinquinasa, parainiciar una disminucion progre-

Es evidente que estas manifestaciones no son tanSiva luego de un mes con esta dosis. En nuestro
frecuentes como se creia en un principio o son laboratorio, iniciamos el descenso de la dosis en
modificadas por el tratamiento. forma interdiar.ia_, t_)uscando llegar a dosis in_te.r’-
No hubo en ninguno de los casos evidencia de diarias, para minimizar de esta manera la aparicion
malignidad, ni otra enfermedad colageno-vascular y gravedad de los ef(_actos colatgrgles. Al principio,
especifica, hallazgos que se presentan en pacientesel desce_nso_ €s relatlvamente re_lpldo, pero a m_ed|da
de otros grupos de edad. que se dlsmllnuy_e Ia.d’03|s, también se debe aminorar
T . o la tasa de disminucion de la prednisona, porque la
De los analisis de laboratorio el mas importante reqyccién rapida de los esteroides frecuentemente
es la elevacion de la enzima creatinquinasa, la cual puede ser la causa de una recaida. Se presentaron

se encuentra con una mayor elevacion al inicio de 1a scaidas de la debilidad muscular en un 31% de los
enfermedad, en las etapas cronicas tiende a disminuir. pacientes. La mayoria mejora rapidamente y debe
En nuestros pacientes se encontraron cifras elevadasgcipir medicacién por un tiempo prolongado, que
en un 64,7% de los casos. pudiera ser de 18 a 24 meses.

El otro dato de laboratorio usualmente alterado En nuestra serie, con la administracién de
es lavelocidad de sedimentacion, la que se encontré prednisona se presentaron complicaciones impor-
elevada en un 70,6% de los casos, aunque este datQanies en 3 pacientes (18,7%), las cuales fueron
es menos especifico que la creatinquinasa. meningitis a histoplasma en un caso, aplastamiento

El electromiograma es el otro examen paraclinico vertebral en un caso y necrosis aséptica de la rodilla
importante para el diagnéstico. Se observo un y cataratas en un caso. Siempre hay que tener en
trazado voluntario con un patron miopatico cuentaen los nifios la posibilidad de un retardo en el
(constituido por unidades motoras polifasicas, breves crecimiento (54), lo cual se minimiza con un esquema
y de bajo voltaje) en todos los casos con debilidad de dosis interdiaria (55).

muscular; fue normal solamente en el caso con  Ajgunos autores han utilizado pulsos mensuales
dermatomiositis amiopatica. En el electromiograma o metilprednisolona para reducir los efectos

se apreciaron potenciales de fibrilacion y poten- gjaterales de la prednisona (8,55).
ciales positivos agudos en un 70,6% de los pacientes
y descargas pseudomiotonicas enun 17,6%. Cuando
se presenta esta triada es altamente probable el
diagndstico de polimiositis.

Si no se aprecia mejoria con esteroides se asocia
un inmunosupresor que pudiera ser azatioprina,
metotrexate, ciclofosfamida o ciclosporina A
(1,5,8,49-52). En general, para establecer que un

'Labiopsiamuscular es el método de confirmacion paciente es refractario a la prednisona se debe esperar
mas especifico. La presencia de infiltrado inflama- 5 5 3 meses de tratamiento

torio en la musculatura esquelética, usualmente
acompafiada de destruccién de la fibra muscular
mostré alteraciones caracteristicas de miopatia
inflamatoria en un 81,3% de los pacientes. No se

encontraron las alteraciones especificas en 18,7% . .

de los casos plazo, pero la incapacidad a largo plazo fue menor
o o en aquellos pacientes que recibieron ambos

. La dernjaf[omlosms infantil tiene como hallazgg medicamentos.

histopatoldgico frecuente la presencia de vasculitis,

la cual es debida a un depdsito anormal de complejos

inmunes circulantes en la pared de los vasos. La

vasculitis estuvo presente en un 52,9% de nuestros

casos.

En 1981, Bunch (56) llevo a cabo un trabajo a
doble ciego en adultos con dermatomiositis: compara
prednisona mas azatioprina con prednisona sola;
ambos grupos tuvieron un beneficio similar a corto

Joffe (49) compard en un grupo de pacientes
adultos con miopatia inflamatoria idiopatica, la
eficacia de prednisona sola, prednisona asociada a
azatioprina o prednisona asociada a metotrexate.
Sus datos sugieren que la asociacién de prednisona
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y metotrexate en los pacientes que no tienen una
buena respuesta inicial a prednisona sola, puede ser
mas beneficiosa que la asociacidon con azatioprina,

en algunos subgrupos de miositis que no responden
completamente a la prednisona (hombres y pacientes
con anticuerpos antisintetasa).

Existen terapias con menos efectos colaterales,
como son la utilizacion de inmunoglobulinas
(3,8,47,48,50,75). Las dosis mas aceptada en 2 g/
kg/mensual administrada de diferentes maneras: 400
mg/kg dia por 5 dias cada mes (50,57), 1 g/kg/dia
por 2 dias cada mes (47,57) o 2 g/kg en un dia cada
mes.

También se puede utilizar plasmaféresis
(2,47,48,51-53,57,58), irradiacion corporal total o
irradiacion linfoide total pero, en general, estas
terapéuticas son para pacientes refractarios a

7.

8.

9.

10.

tratamiento (8). De estas tres técnicas la mas usada12

es la plasmaféresis.

En las primeras publicaciones se consider6 que
esta enfermedad tenia un mal prondstico, debido a
que presentaban una alta tasa de incapacidad y de
mortalidad (16,17). Luego otros grupos clinicos

13.

demostraron que esta entidad pocas veces es fatal el4.

infrecuentemente produce una incapacidad severa
(12,15).

En nuestro grupo de pacientes existe variabilidad
en el prondstico. En la gran mayoria (76,5%) el
pronéstico fue bueno y ningln paciente fallecié.
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