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Puntos clave

. La dermatomiositis

- venil es debida a una
vasculitis de predominio en
musculo y piel, causando
debilidad muscular

y lesiones cutaneas
caracteristicas.

, Puede afectar a
~ otras localizaciones,
en especial el tracto
gastrointestinal,
ocasionando
complicaciones graves.

.; El tratamiento agresivo
=y de forma precoz al
inicio de la enfermedad

es fundamental para
mejorar el prondstico

de los pacientes,
disminuyendo el desarrollo
de complicaciones como la
calcinosis.

, El tratamiento debe

~ ser prolongado para
mantener la remisién de
la enfermedad y evitar
recidivas. Los corticoides
constituyen el pilar
fundamental, al que se
afaden inmunosupresores
(en especial metotrexato)
para disminuir la dosis de
corticoides acumulada
minimizando sus efectos
secundarios.

. Para el diagnéstico se
= precisa la presencia
de lesiones cutaneas
caracteristicas (eritema
heliotropo, papulas de
Gottron) y otros 3 de los
criterios de Bohan y Peter.
Actualmente estos criterios
estan siendo revisados para
adaptarlos a las nuevas
tecnologias y optimizar el
diagnostico.

Infecciosas/
Reumatologia

INFECCIONES NOSOCOMIALES (I) pdg. 167

INFECCIONES NOSOCOMIALES (II) pdg. 174

Dermatomiositis juvenil

Rosa Bou? v Sfrvia Ricart®

“Hospital de Sabadell. Corporacié Parc Tauli. Sabadell. Barcelona. Espafa.
"Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues de Llobregat. Barcelona. Espana.

rbou@tauli.cat; sricart@hsjdben.org

Introduccion

La dermatomiositis juvenil es una enfer-
medad rara, de naturaleza autoinmunitaria
e inicio antes de los 16 afios. Se trata de
una vasculopatia caracterizada por debili-
dad muscular proximal simétrica, elevacién
sérica de las enzimas musculares y lesiones
cutdneas patognomonicas que incluyen el
eritema heliotropo y las pdpulas de Got-
tron. Se clasifica dentro de las miopatias
inflamatorias idiopdticas; afecta principal-
mente a los musculos y la piel mediante la
inflamacién de pequefios vasos, pero puede
afectar a cualquier 6rgano. Cldsicamente,
el pronéstico de la dermatomiositis juvenil
era malo, con mortalidad en una tercera
parte de los pacientes y otro tercio con
afectacién funcional permanente'. En las
ultimas décadas, con la introduccién de
nuevos tratamientos y el diagndstico mds
precoz de esta entidad la mortalidad ha
disminuido de forma drastica y ha me-
jorado el prondstico funcional de estos
pacientes?.

Epidemiologia

La incidencia anual de la enfermedad en
EE.UU. es de 3,2 por millén de nifios
menores de 17 afios®. La edad media al
inicio es de 7 afios, siendo el 25% de los
pacientes menores de 4 afios al manifes-
tarse la enfermedad*. Predomina en el sexo
femenino; la proporcién mujer:varén en
EE.UU. es de 2,3:1* y en Inglaterra de
5:1°. En la actualidad no se dispone de re-
gistros sobre incidencia y prevalencia en la
poblacién pedidtrica espafiola.

Etiopatogenia

La etiopatogenia de la dermatomiositis juve-
nil es desconocida. Se han sugerido diferentes
mecanismos patogénicos, incluidos factores
genéticos e inmunoldgicos predisponentes y
el papel de algunos desencadenantes como
las infecciones y la luz ultravioleta. Al igual
que en otras enfermedades autoinmunes, pro-
bablemente resulta de la interaccién entre
factores ambientales en un individuo genéti-
camente predispuesto.

A diferencia de los pacientes adultos, los ni-
fios afectados no tienen un mayor riesgo de
neoplasia®.

Factores genéticos

Entre los factores genéticos se ha descrito la
asociacién a determinados alelos HLA (BS,
DRB1%0301, DQA1*0501 y DQA170301) ya
algunos polimorfismos en el gen del factor de
necrosis tumoral alfa (TNF-a), que condicio-
narfan una mayor produccién de esta citocina
proinflamatoria’.

Factores ambientales
La presencia de un desencadenante infeccioso
se sospecha por 3 observaciones:

— La aparente estacionalidad en el inicio de
la enfermedad (con predominio en verano y
primavera).

— La distribucién estacional en las fechas de
nacimiento de los pacientes, lo cual sugiere
una influencia de las exposiciones en etapas
precoces de la vida para el desarrollo posterior
de la enfermedad®.

— La descripcién de que muchos pacientes
afectados tienen el antecedente de infecciones
del tracto respiratorio superior o gastrointesti-
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Definicion

La dermatomiositis juvenil
es una enfermedad

rara, de naturaleza
autoinmunitaria e inicio en
menores de 16 afos. Se
caracteriza por debilidad
muscular proximal
simétrica, elevacién sérica
de las enzimas musculares
y lesiones cutaneas
patognomonicas.

Etiopatogenia

Es desconocida, pero
probablemente resulta

de la interaccién entre
factores ambientales
(infecciones, luz
ultravioleta) en un
individuo genéticamente
predispuesto. A diferencia
de los pacientes

adultos, los nifios con
dermatomiositis juvenil no
tienen un mayor riesgo de
neoplasia.
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nal en los meses previos’. No obstante, hasta la
fecha no se ha identificado ningin microorga-
nismo responsable’. La presencia de fotosen-
sibilidad en esta enfermedad sugiere que la luz
ultravioleta podria tener también un papel en el
desarrollo de la enfermedad™.

Mecanismos inmunoldgicos

Se ha postulado la influencia de factores pe-
rinatales en el desarrollo de la enfermedad: la
transferencia de células maternas hacia el feto
durante el embarazo, llamado microquimeris-
mo materno, se puede observar hasta en un
80-100% de muestras de tejido muscular de
pacientes con dermatomiositis juvenil''. Estas
células maternas podrian desarrollar una in-
munorreactividad hacia los tejidos propios del
individuo, y conducir a la enfermedad.

La combinacién de factores predisponentes
y desencadenantes llevaria a una activacién
del sistema inmunitario que por diferentes
mecanismos (infiltracién de linfocitos B, T y
células dendriticas en el musculo con lesién
capilar mediada por complemento) produce
una vasculitis inflamatoria. Esta vasculitis se-
ria la responsable de las manifestaciones clini-
cas de la enfermedad. La inflamacién vascular
no estd limitada a los vasos del musculo y la
piel, sino que también puede afectar a otros
tejidos como tracto gastrointestinal, pulmo-
nes, 0jos, rifiones y corazén, y condicionar las
diferentes manifestaciones y complicaciones
de la enfermedad.

Manifestaciones
clinicas

Signos y sintomas constitucionales

Al manifestarse la enfermedad, los pacientes
frecuentemente presentan malestar general,
fatiga, anorexia e irritabilidad, que por lo
general se atribuye a una virasis. En algunas
series se describe la presencia de fiebre hasta
en un 20% de los pacientes al inicio de la
enfermedad'. Los cambios en el patrén de la
marcha en este estadio precoz de la enferme-
dad deben hacer sospechar la afectacién mus-
cular. Posteriormente aparecerdn las manifes-
taciones cardinales de la enfermedad como los
exantemas, debilidad manifiesta y, en algunos
pacientes, calcinosis.

Manifestaciones musculoesqueléticas

La dermatomiositis juvenil se caracteriza por
la debilidad muscular. El inicio suele ser in-
sidioso con empeoramiento progresivo a lo
largo de varios meses; s6lo en algunos casos se
describe un inicio agudo. Aunque esta debili-
dad puede afectar a cualquier grupo muscular

es mas manifiesta a nivel proximal (cintura
escapular y pélvica) y axial, en especial en la
musculatura de hombros, caderas, flexores
de la cabeza y musculatura abdominal, y ha-
bitualmente es simétrica y parcheada. Los
musculos afectados pueden estar edematosos,
indurados o dolorosos. En la exploracién pue-
den apreciarse los signos de Gowers y Tren-
delemburg. La afectacién de la musculatura
distal tiende a ser mds leve y habitualmente
no conlleva una alteracién funcional signifi-
cativa. Hasta una cuarta parte de los pacientes
pueden tener afectacién de la musculatura
faringea, hipofaringea y palatina'?, que se
manifiesta en forma de disfonia, dificultades
en iniciar la deglucién, disfagia y voz nasal.
En estos casos hay un riesgo elevado de bron-
coaspiracion.

Se ha descrito la presencia de artralgias y
artritis leve, no deformante ni erosiva®®. Apa-
rece habitualmente al inicio de la enfermedad
y responde bien al tratamiento habitual de
la dermatomiositis juvenil. No obstante, en
presencia de una artritis significativa deberia
considerarse la presencia de un sindrome de
superposicién (con caracteristicas de lupus,
artritis idiopatica juvenil o esclerodermia).

La evaluacién de la fuerza muscular en estos
pacientes debe registrarse mediante el uso
de escalas estandarizadas que evaldan grupos
musculares seleccionados por separado; una
de las mds utilizadas es la Escala de valora-
ci6én de miositis en nifios o CMAS (Childhood
Myositis Assessment Scale)* .

Manifestaciones cutaneas

Las manifestaciones cutineas son variadas
y constituyen la clave para el diagnéstico de
la enfermedad. Pueden ser autolimitadas y
aparecer antes o después del inicio de la debi-
lidad. Las manifestaciones mds caracteristicas
(eritema heliotropo y pdpulas de Gottron)
son patognoménicas y se observan hasta en el
80% de los pacientes.

— Eritema heliotropo (fig. 1A): consiste en
un exantema eritemato-violdceo localizado en
los parpados superiores, generalmente acom-
pafiado de edema palpebral. Es el signo mas
especifico de la enfermedad pero no siempre
estd presente. Algunos pacientes también de-
sarrollan telangiectasias en parpados y eritema
malar que, a diferencia del observado en el
lupus, no parece respetar los pliegues nasola-
biales.

— Pépulas de Gottron (figs. 1B y D): son la
manifestaciéon mds comun. Se trata de papulas
rosadas o violdceas localizadas en la superficie
extensora de los nudillos (metacarpofalin-
gicas, interfaldngicas proximales y distales),



Figura 1. Exantemas caracteristicos de la
dermatomiositis juvenil. A: eritema heliotropo;
By D: pdapulas de Gottron; C: eritema y
telangiectasias periungueales con hipertrofia de
cuticula.

codos, rodillas y maléolo medial. General-
mente respeta los espacios interfaldngicos. El
signo de Gottron consiste en un exantema en
las mismas localizaciones pero no palpable
(macular). A veces las lesiones pueden ser
escamosas y secas, simulando una psoriasis.
Con el tiempo pueden desarrollar un centro
atréfico y blanquecino con telangiectasias.

— Las alteraciones en los capilares periun-
gueales (fig. 1C) son caracteristicas y frecuen-
tes en la dermatomiositis juvenil®® y reflejan la
presencia de una vasculopatia sistémica. Pue-
de observarse eritema periungueal, hipertrofia
de la cuticula, pérdida y dilatacién de los
capilares periungueales y pequefas erosiones
superficiales'.

— Otras presentaciones menos frecuentes
consisten en un eritema en forma de V en la
parte superior del tronco o difuso en tronco
y extremidades, que puede ser descamativo y
evolucionar hacia la formacién de telangiecta-
sias. Generalmente la exposicién solar agrava
estos exantemas. Debido a la presencia de una
vasculitis sistémica también pueden aparecer
ulceraciones en axilas, hombros, canto interno
del o0jo o en zonas de presién. Los pacientes
con exantema generalizado y ulceraciones
cutdneas al inicio tienen un peor prondstico,
ya que esta ulceracion refleja una vasculopatia
mds extensa'’.

Calcinosis

La calcificacién de tejidos blandos (fig. 2)
puede producirse entre el 20 y el 40% de los
casos de dermatomiositis juvenil y se relacio-
na con la gravedad de la enfermedad cuténea,
la presencia de vasculopatia y el retraso en el
inicio del tratamiento.

Aparecen en cualquier localizacién pero ge-
neralmente se encuentran en codos, rodillas,
partes acras y zonas de traumatismos. Pueden
ocasionar dolor local, contracturas articulares,

ulceracién de la piel adyacente y condicionan
un peor prondstico funcional. No suelen ob-
servarse en el momento del diagnéstico sino
que aparecen mds tardiamente en el curso de
la enfermedad. Pueden apreciarse pequefios
nédulos o placas superficiales, depésitos pro-
fundos seudotumorales, depésitos difusos en
los planos miofasciales y, en casos excepcio-
nales, calcificaciones generalizadas que con-
forman un exosqueleto.

Afectacién gastrointestinal

Constituye una de las complicaciones mds
graves de la enfermedad y puede afectar a la
supervivencia. Es debida a la presencia de
vasculitis gastrointestinal que conduce a ul-
ceraciones mucosas por oclusiones vasculares.
Clinicamente se presenta como dolor abdo-
minal, pancreatitis, sangrado gastrointestinal
o perforacion’®.

Lipodistrofia

Raramente observada al diagnéstico, aparece
en el curso de la enfermedad en el 14-25%
de los pacientes'®. La lipodistrofia se carac-
teriza por una pérdida lenta y progresiva del
tejido subcutineo que afecta de forma mayo-
ritaria al segmento superior del cuerpo. Por lo
general se asocia a acantosis nigricans, hiper-
trigliceridemia y resistencia a la insulina. Su
origen probablemente es multifactorial, y se
incluyen los cambios metabdlicos ocasionados
por la inflamacién muscular y el tratamiento
prolongado con corticoides.

Afectacion cardiopulmonar

La afectacién pulmonar es mucho menos
frecuente en nifios que en adultos y puede
manifestarse como una enfermedad intersti-
cial pulmonar. Con mds frecuencia se observa
debilidad respiratoria, que es responsable de
la presencia de sintomas respiratorios en hasta
un tercio de los pacientes”. También debe
recordarse que la disfagia puede ocasionar
broncoaspiraciones con el consiguiente dafio
pulmonar, y que los tratamientos inmunosu-

Figura 2. Caleificaciones distrdficas.
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Manifestaciones clinicas
Las manifestaciones
cutaneas son claves
para el diagnéstico. El
eritema heliotropo y las
papulas de Gottron son
patognomonicos de
dermatomiositis juvenil.
La debilidad muscular
es simétrica y de
predominio proximal,
afectando a la cintura
escapular y pélvica. Debe
vigilarse la aparicién de
disfagia y debilidad en la
musculatura respiratoria.
La afectacion
gastrointestinal
constituye una de las
complicaciones mas
graves con compromiso
vital.

Las calcificaciones
distréficas pueden
aparecer en un 40%

de los pacientes y

se relacionan con la
presencia de enfermedad
grave y un tratamiento
insuficiente o de inicio
tardio.
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Diagnéstico

Para el diagnéstico se
utilizan los criterios de
Bohan y Peter.

El electromiograma
muestra un patron
miopatico con denervacion
y es de utilidad para
determinar el origen
muscular de la debilidad.
En las pruebas de
laboratorio generalmente
se observa elevacion

de una o varias de las
enzimas musculares
(creatincinasa, lactato
deshidrogenasa,

aldolasa, aspartato
aminotransferasa).

La biopsia muscular es

la prueba definitiva para
establecer el diagnéstico
de dermatomiositis juvenil,
demostrando la presencia
de una vasculitis en el
tejido muscular. El uso de
nuevas tecnologias como
la resonancia magnética
podria replantear la
necesidad de la biopsia
para el diagnéstico de
dermatomiositis juvenil.

4

186  An Pediatr Contin. 2010;8(4):183-90

presores recibidos pueden facilitar las infec-
ciones pulmonares oportunistas.

En el corazén pueden detectarse soplos, car-
diomegalia o pericarditis. La presencia de
afectacion cardiaca grave (miocarditis, altera-
ciones en la conduccién o bloqueos) es rara,

pero puede aparecer afios después del inicio
de la enfermedad'®?L.

Otras manifestaciones

El inicio de la enfermedad en forma de ana-
sarca es un signo de mal prondstico, y se debe
a una pérdida capilar difusa por lesién endo-
telial en los vasos*. La presencia de vasculitis
en otros organos (vejiga urinaria, vagina,
testes o sistema nervioso), a pesar de ser rara,
también estd asociada a un peor prondstico.

Dermatomiositis amiopatica

Es una entidad rara que consiste en la pre-
sencia de los exantemas caracteristicos de la
dermatomiositis juvenil pero sin afectacién
muscular durante mas de 6 meses. Con mds
frecuencia se da el caso de que los pacientes
presenten una afectacién muscular leve que
pasa desapercibida. En general estos pacien-
tes tienen un buen prondstico®?, a pesar de
que también pueden desarrollar calcinosis y
artritis.

Diagnostico

El diagnéstico de la dermatomiositis juvenil
se realiza a través de los criterios, descritos en
1975, de Bohan y Peter®? (tabla 1). Segtn el
nimero de criterios que presente el paciente,
se diagnosticard como definida, probable o
posible. Su sensibilidad y especificidad (a
pesar de que no han sido validadas en nifios)
serfan, respectivamente, de alrededor del 45-
90 y del 90%'%.

Los cambios en la prictica clinica a lo largo
de los afios han incorporado el uso de nuevas
técnicas diagndsticas no invasivas, como la
resonancia magnética (RM) en lugar del elec-
tromiograma y la biopsia muscular. Por este
motivo, un grupo colaborativo internacional
estd realizando una revisién de los criterios
diagnésticos para adaptarlos a la préctica cli-
nica actual®.

Laboratorio

— Enzimas musculares: las enzimas muscu-
lares utilizadas habitualmente para la evalua-
cién de la lesiéon muscular son la creatincinasa
(CK), lactato deshidrogenada (LDH), aldola-
sa 'y aspartato aminotransferasa (AST).
Generalmente se elevan uno o mds de es-
tos parimetros, pero en fases precoces de la

enfermedad pueden mantenerse en valores
normales hasta que se desarrolla la debilidad
clinicamente aparente.

— Autoanticuerpos: en el 60% de los pacien-
tes pueden detectarse anticuerpos antinuclea-
res positivos. Estos no son especificos de la
enfermedad, por lo que no tienen valor diag-
nostico. En el 30% de adultos con miositis
se han descrito una serie de autoanticuerpos
especificos que estarfan asociados con deter-
minados subgrupos clinicos de la enfermedad.
En nifios también se ha descrito la asociacién
con algunos autoanticuerpos aunque en me-
nor frecuencia. Entre estos destacan los anti-
Mi-2 (5% de los casos y asociado a buena res-
puesta al tratamiento), antisintetasa (5-10%,
asociado a un curso agudo y con posibles
complicaciones como artritis o enfermedad
intersticial pulmonar), y recientemente se han
descrito los anti-p155 (20-30% de pacientes).
Actualmente en los laboratorios clinicos atn
no estd disponible la determinacién de estos
anticuerpos, por lo que se sélo se realiza con
finalidad de investigacion®.

— Otros pardmetros: el hemograma y la ve-
locidad de sedimentacién globular habitual-
mente son normales, por lo que no son de
demasiada utilidad para el control de la en-
fermedad®. En pacientes con enfermedad
activa pueden encontrarse elevaciones del

Tabla 1. Criterios de Bohan y Peter para el

diagndstico de dermatomiositis juvenil

1. Cambios cutdneos caracteristicos:
eritema heliotropo, papulas de Gottron o
signo de Gottron, exantema eritematoso
en cara, térax o zonas extensoras de
extremidades

2. Debilidad simétrica en la musculatura
proximal

3. Elevacién sérica de las enzimas
musculares (uno o mds de los siguientes):
CK, AST, LDH y aldolasa

4. EMG compatible con miopatia y
denervacién

5. Biopsia muscular con evidencia
histolégica de necrosis e inflamacién

Diagnéstico de dermatomiositis juvenil:
presencia del primer criterio y al menos
2 de los ofros 4 criterios. Se diferencia
entre:

Definida: 3 de los otros 4 criterios
Probable: 2 de los otros 4 criterios

Posible: 1 de los otros 4 criterios

AST: oslaartuto aminotransferasa; CK: creatincinasa;
EMG: electromiograma; LDH: lactato deshidrogenasa.



factor Von Willebrand, que reflejaria la lesion
endotelial®.

Electromiograma

El electromiograma (EMG) muestra un pa-
trén miopdtico (potenciales motores polifd-
sicos de baja amplitud y corta duracién) con
denervacioén (fibrilaciones espontineas, ondas
positivas y descargas de alta frecuencia)'.
Estos cambios no son especificos de derma-
tomiositis juvenil, por lo que el EMG sdélo es
util para confirmar que el origen de la debi-
lidad es muscular. En algunos pacientes con
dermatomiositis juvenil activa el EMG puede
ser normal (probablemente por la naturale-
za parcheada de la inflamacién muscular);
por este motivo es recomendable realizar el
registro electromiogrifico en diferentes loca-
lizaciones.

Biopsia muscular

Es la prueba definitiva para establecer el
diagnéstico de dermatomiositis juvenil. Es
preferible realizar una biopsia abierta que
una biopsia por puncién, para asi preservar la
orientacién de las fibras y obtener una mues-
tra de mds calidad. El rasgo caracteristico
de la dermatomiositis juvenil es la presencia
de una vasculopatia, fundamentalmente piel,
musculo y tracto gastrointestinal. Los cambios
histolégicos en el misculo incluyen edema del
endotelio capilar con obliteracién del lumen,
atrofia e inflamacién perifascicular y fendéme-
nos de degeneracién y regeneracién muscular.

Resonancia magnética muscular

y espectroscopia

Estas nuevas tecnologias tienen un interés
creciente en el diagndstico y seguimiento de
esta enfermedad. La RM muscular puede
demostrar dreas de inflamacién muscular y, a
diferencia del EMG, permite estudiar amplias
dreas musculares. Ademids, al tratarse de una
prueba no invasiva, tiene la ventaja de poder
realizar estudios sucesivos para seguir el curso
de la enfermedad. También puede utilizarse
para seleccionar las zonas afectadas donde
realizar la biopsia muscular, aumentando asi
la rentabilidad diagnéstica de la biopsia.

Los hallazgos observados en pacientes con der-
matomiositis juvenil activa en secuencias T2
con supresion grasa y en secuencias STIR (short
T1 inversion recovery) son un aumento de sefial
en los musculos afectados, edema perimuscular
y una hiperintensidad en el tejido graso subcuta-
neo. Se visualiza como zonas blancas dentro de
los musculos donde sélo deberia haber imagenes
oscuras, reflejando el edema debido a la infla-
macién®. Tras la remisién de la enfermedad
estos cambios desaparecen.

La RM con espectroscopia proporciona un
estudio del metabolismo muscular. Es una
prueba de gran sensibilidad que detecta el
descenso en el metabolismo de los musculos
afectados™. En el futuro parece probable que
estas técnicas se implementen en los procesos
de diagnéstico y manejo habituales de los pa-
cientes con dermatomiositis juvenil, pudiendo
incluso reemplazar en algunos casos al EMG

y la biopsia.

Diagnéstico diferencial

En fases iniciales el diagnéstico es dificil por
la naturaleza poco especifica de sus sinto-
mas, que pueden confundirse con un proceso
viral. Una vez instaurada la enfermedad, en
funcién de las caracteristicas clinicas predo-
minantes el diagnéstico diferencial deberd
realizarse con gran variedad de procesos’

(tabla 2).

Tratamiento

Dada la baja frecuencia de esta enfermedad,
el tratamiento de la dermatomiositis juvenil
no ha sido avalado por estudios controlados
aleatorizados sino que se basa en el cono-
cimiento derivado de la experiencia clinica
y estudios observacionales. Generalmente
consiste en la administracién de corticoides e
inmunosupresores durante un periodo largo
de tiempo (1-3 afios), con el objetivo de al-
canzar y mantener la remisién y prevenir las
complicaciones. La respuesta al tratamiento
se determina mediante la evaluacién seriada
de signos y sintomas clinicos (presencia de
exantemas, dolor muscular, fatiga), datos de
laboratorio (enzimas musculares), fuerza mus-
cular (mediante escalas de valoracién como el
CMAS) vy, opcionalmente, otros estudios
(RM muscular)®.

Corticoides

Desde 1970 el tratamiento estindar de la
dermatomiositis juvenil han sido los cor-
ticoides a dosis de 1-2 mg/kg/dia por via
oral mantenidos hasta alcanzar una mejoria
clinico-analitica, y posteriormente en do-
sis descendientes durante un periodo de 2
afios. No obstante, para evitar los efectos
secundarios que conllevan estos firmacos
a dosis altas y de forma prolongada, en
la actualidad muchos pacientes son trata-
dos de forma precoz con inmunosupresores
y/o dosis altas de metilprednisolona (30
mg/kg/dia, con un miximo de 1 g/dia)¥,
lo cual permite una reduccién mds ripi-
da de los corticoides, con buena respuesta
terapéutica®-.
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Tratamiento

Consiste en la
administracion

de corticoides e
inmunosupresores
durante un periodo
largo de tiempo (1-3
anos), con el objetivo
de alcanzar y mantener
la remision y prevenir
las complicaciones.

El metotrexato es el
inmunosupresor mas
utilizado como ahorrador
de corticoides.

El tratamiento con
fisioterapia y terapia
ocupacional es de

gran importancia

para la rehabilitacion

y prevencién de
complicaciones.

El mejor tratamiento
para las calcinosis es
la prevencion de su
formacién mediante

un tratamiento precoz
y agresivo de la
dermatomiositis juvenil.
Una vez instaurada

la calcinosis, ninguna
terapia ha demostrado
ser de utilidad.

Los farmacos bioldgicos
(antifactor de necrosis
tumoral [TNF], rituximab)
se han ensayado con
resultados variables. La
ciclofosfamida se utiliza
en casos con grave
compromiso vital.
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Evolucion

El curso clinico puede ser
monociclico, policiclico o
crénico persistente. Los
indicadores de alto riesgo
incluyen la presencia

de ulceraciones en piel,
tracto gastrointestinal y la
enfermedad pulmonar.

Pronéstico

La introduccién de

los corticoides en el
tratamiento ha cambiado
espectacularmente

el prondstico de la
enfermedad: de una
mortalidad del 33% y
cronicidad con secuelas
persistentes en otro

33%, se ha pasado a una
supervivencia > 90% y un
buen prondstico funcional.
Un tratamiento insuficiente
0 su inicio tardio es

uno de los predictores
mas importantes de mal
prondstico.
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Tabla 2. Diagndstico diferencial en la dermatomiositis juvenil

Signo guia Diagnéstico diferencial

Debilidad

Distrofias musculares

Miopatias metabélicas (glucogenosis, lipidosis, enfermedades

mitocondriales)

Miopatias endocrinas (hiper o hipotiroidismo, enfermedad de Cushing,

diabetes mellitus)

Miopatia inducida por férmacos (corticoides, interferén alfa, estatinas,
hidroxiclorocina, amfotericina B, cimetidina, vincristina)

Enfermedades neuromusculares (miastenia gravis)

Enfermedades de la motoneurona (atrofia muscular espinal)

Debilidad con o sin
exantemas

Infecciones virales (Enterovirus, Influenza, Coxsackie, Echovirus,
Parvovirus, Poliovirus, hepatitis B)

Infecciones bacterianas y parasitarias (estafilococos, estreptococos,
toxoplasmosis, triquinosis, enfermedad de Lyme)

Enfermedades inflamatorias (celiaquia, enfermedad inflamatoria

infestinal)

Otras enfermedades reuméticas (lupus eritematoso sistémico,
esclerodermia, artritis idiopdtica juvenil, enfermedad mixta del tejido
conjuntivo, vasculitis idiopdticas)

Exantema sin debilidad

Inmunosupresores

Son utilizados como agentes ahorradores de
corticoides, y de entre ellos el metotrexato
es el mias utilizado. Se administra en dosis
de 10-15 mg/m? por semana, por via oral
o subcutdnea, generalmente al inicio de la
enfermedad. Estudios comparativos con pa-
cientes que sélo recibieron corticoides han
demostrado que la introduccién precoz de
metotrexato reduce las secuelas y permite
alcanzar el mismo control de la enfermedad
pero con la mitad de dosis acumulativa de
corticoides, lo que conlleva un menor au-
mento de peso y una mejoria en la velocidad
de crecimiento’*.

La ciclosporina también se ha utilizado como
ahorrador de corticoides, pero tiene el incon-
veniente de producir hipertensién e hirsu-
tismo. Actualmente estd en curso un estudio
aleatorizado multicéntrico para comparar el
tratamiento con corticoides solos con el trata-
miento combinado corticoides-metotrexato y
corticoides-ciclosporina®.

Inmunoglobulinas intravenosas

Suelen emplearse como tratamiento adyuvan-
te en casos de resistencia o dependencia de
los corticoides, sobre todo en la enfermedad
cutdnea resistente. Se administran en dosis de
2 g/kg cada 2-4 semanas®, y habitualmente
son bien toleradas.

Ciclofosfamida

Se puede utilizar en el tratamiento de pacien-
tes graves con alto riesgo de morbimortalidad.
Los indicadores de alto riesgo incluyen la

Eccemas, psoriasis y alergias

presencia de ulceraciones en piel y tracto gas-
trointestinal, y la enfermedad pulmonar®.

Agentes bioldgicos

Los firmacos anti-TNTF se utilizan en el tra-
tamiento de diferentes enfermedades reu-
matoldgicas. Dada la evidencia del papel del
TNF-o en la fisiopatologia de la dermato-
miositis juvenil, se ha ensayado el tratamiento
con estos firmacos (en concreto infliximab
y etanercept) con resultados variables®*. El
rituximab, un anticuerpo monoclonal antilin-
focito B, se ha utilizado en algunos estudios
con resultados favorables®.

Otros agentes de segunda linea

Se tiene experiencia en el uso de otros firma-
cos como azatioprina, tacrolimus sistémico*
y tépico. Especificamente para el tratamiento
de las manifestaciones cutdneas se utilizan hi-
droxiclorocina y micofenolato mofetilo.

Terapias adyuvantes

La fisioterapia y la terapia ocupacional son
de gran importancia para la rehabilitacién
de los pacientes, sobre todo en aquellos que
presentan secuelas con afectacién funcional
o mayor debilidad. Histéricamente se creia
que el ejercicio podia causar lesién muscular
potenciando la inflamacién en este nivel, pero
en la actualidad se reconoce su beneficio para
aumentar la fuerza muscular y la capacidad
aerébica®.

Dada la presencia de fotosensibilidad en la
dermatomiositis juvenil debe utilizarse foto-



proteccién de forma sistemdtica para minimi-
zar la aparicién de exantemas y enfermedad
cutdnea. También es de importancia el cui-
dado de la piel mediante cremas emolientes
y apésitos protectores en caso de ulceraciones
cutaneas.

En casos de debilidad grave debe buscarse la
posible presencia de disfagia y afectacion res-
piratoria. En estos casos estd indicado valorar
la alimentacién por sonda nasogistrica y la
necesidad de soporte respiratorio.

Tratamiento de las complicaciones
(calcinosis y osteoporosis)

El tratamiento con corticoides es prolongado,
por lo que se recomienda la administracién de
suplementos de calcio y vitamina D para evi-
tar la pérdida de densidad mineral ésea®.
Para la calcinosis se han ensayado multiples
terapias como el diltiazem, hidréxido de alu-
minio, probenecid, bifosfonatos e inyeccidn
local de corticoides, entre otros. Ninguno de
ellos ha demostrado ser eficaz®, por lo que es
importante la prevencién de esta complica-
cién mediante un tratamiento precoz y agre-
sivo de la dermatomiositis juvenil. En casos
graves se recomienda la exéresis quirdrgica,
pero la calcinosis puede recurrir si la actividad
de la enfermedad no estd controlada*.

Evolucion
y prondstico

Antes de la introduccién del tratamiento con
corticoides la enfermedad tenfa muy mal pro-
néstico: una tercera parte de los pacientes
moria; otra tercera parte presentaba enfer-
medad progresiva con secuelas graves y per-
sistencia de enfermedad crénica activa en la
edad adulta®; y otro tercio se recuperaban.
Actualmente el prondstico de la dermato-
miositis juvenil es generalmente bueno* la
supervivencia es muy alta, superior al 90%,
con resultados funcionales buenos®?®.

El curso clinico puede ser monociclico (alcan-
zando la remisién mantenida a los 2-3 afios),
policiclico (periodos de remisién seguidos de
recidivas), y crénico persistente**. Un trata-
miento insuficiente o su inicio tardio es uno
de los predictores mds importantes de mal
prondstico, con enfermedad crénica persistente
y complicaciones como el retraso en el creci-
miento, calcificaciones y enfermedad cutinea
mis extensa'”*. El diagndstico y tratamiento
precoces de la dermatomiositis juvenil, por
lo tanto, constituyen la clave para mejorar el
prondstico de estos pacientes, por lo que es de
importancia el conocimiento de esta entidad
para su reconocimiento de forma precoz.

Bibliografia

www.apcontinuada.com

Encontrard enlaces a los
resiimenes de esta bibliografia

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

® Importante ® ® Muy importante

Epidemiologia

Bitnum S, Daeschner CW, Travis LB, Dodge WF, Hopps
HC. Dermatomyositis. ] Pediatr. 1964;64:101-31.

Huber AM, Lang B, LeBlanc CM, Birdi N, Bolaria RK,
Malleson P, et al. Medium- and long-term functional outco-
mes in a multicenter cohort of children with juvenile derma-
tomyositis. Artritis Rheum. 2000;43:541-49.

Mendez EP, Lipton R, Ramsey-Goldman R, Roettcher
P, Bowyer S. Dyer A et al; NIAMS Juvenile DM Registry
Physician Referral Group. US incidence of juvenile derma-
tomyositis. 1995-1998: results form the National Institute
of Arthritis and Muscoloskeletal and Skin Diseases Registry.
Arthritis Rheum. 2003;49:300-5.

Pachman LM, Lipton R, Ramsey-Goldman R, Shamiyeh E,
Abbott K, Mendez EP, et al. History of infection before the
onset of juvenile dermatomyositis: results from the National
Institute of Arthritis and Musculoskeletal and Skin Diseases
Research Registry. Arthritis Rheum. 2005;53:166-72.
Symmons DP, Sills JA, Davis SM. The incidence of juvenile
dermatomyositis:results from a nation-wide study. Br ] Rheu-
matol. 1995;34:732-6.

Stockton D, Doherty VR, Brewster DH. Risk of cancer in
patients with dermatomyositis or polymyositis, and follow-up
implications:a Scottish population-based cohort study. Br J
Cancer. 2001;85:41.

® ® Feldman BM, Rider LG, Reed AM, Pachman LM.
Juvenile dermatomyositis and other idiopathic inflamma-
tory myopathies of childhood. Lancet. 2008;371:2201-12.
Vegosen L], Weinberg CR, O’'Hanlon TP, Targoff IN,
Miller FW, Rider LG. Seasonal birth patterns in myositis
subgroups suggest an etiologic role of early environmental
exposures. Arthritis Rheum. 2007;56:2719-28.

Manlhiot C, Liang L, Tran D, Bitnun A, Tyrrell PN,
Feldman BM. Assessment of an infectious disease history
preceding juvenile dermatomyositis symptom onset. Rheuma-
tology. 2008;47:526-9.

Rider LG. The heterogeneity of juvenile myositis. Autoim-
munity Reviews. 2007;6:241-7.

Artlett CM, Ramos R, Jiminez SA, Patterson K, Miller FW,
Rider LG. Chimeric cells of maternal origin in juvenile idio-
pathic inflammatory myopathies. Childhood Myositis Hete-
rogeneity Collaborative Group. Lancet. 2000;356:2155-56.
Compeyrot-Lacassagne S, Feldman BM. Inflammatory Myo-
pathies in Children. Rheum Dis Clin N Am. 2007;33:525-53.
Pachman LM, Hayford JR, Chung A, Daugherty CA,
Pallansch MA, Fink CW, et al. Juvenile dermatomyositis at
diagnosis:clinical characteristics of 79 children. ] Rheumatol.
1998;25:1198-204.

® Huber AM, Feldman BM, Rennebohm RM, Hicks
JE, Lindsley CB, Pérez MD, et al. Validation and clinical
significance of the Childhood Myositis Assessment Scale for
assessment of muscle function in the juvenile idiopathic infla-
mmatory myopathies. Arthritis Rheum. 2004;50:1595-603.
Peloro TM, Miller OF 3rd, Hahn TF, Newman ED. Ju-
venile dermatomyositis:a retrospective review of a 30-year
experience. ] Am Acad Dermatol. 2001;45:28-34.

Ramanan AV, Feldman BM. Clinical outcomes in juvenile
dermatomyositis. Curr Opin Rheumatol. 2002;14:658-62.
Bowyer SL, Blane CE, Sullivan DB, Cassidy JT. Chilho-
od dermatomyositis: factors predicting functional outco-
me and development of dystrophic calcification. ] Pediatr.
1983;103:882-8.

Cassidy JT, Lindsley CB. Juvenile dermatomyositis. En: Cas-
sidy JT, Petty RE, editors. Textbook of pediatric rheumatolo-
gy. 5th ed. Philadelphia: Elsevier Saunders; 2005. p. 407-41.
Ramanan AV, Feldman BM. Clinical features and outcomes
of juvenile dermatomyositis and other childhood onset myosi-
tis syndromes. Rheum Dis Clin North Am. 2002;28:833-57.
Huemer C, Kitson H, Malleson PN, Sanderson S, Huemer
M, Cabral DA, et al. Lipodystrophy in patients with juvenile
dermatomyositis-evaluation of clinical and metabolic abnor-
malities. ] Rheumatol. 2001;28:610-5.

Pachman LM, Cooke N. Juvenile dermatomyositis: a clinical
and inmunological study. ] Pediatr. 1980;96;226-34.

Mitchell JP, Dennis GJ, Rider LG. Juvenile dermatomyositis
presenting with anasarca:A posible indicator of severe disease
activity. ] Pediatr. 2001;138:942.

INFECCIOSAS/REUMATOLOGIA
Dermatomiositis juvenil

R. Bou y S. Ricart

Cassidy JT, Lindsley CB.
J il d:| ‘is-
En: Cassidy JT, Petty
RE, editors. Textbook of
pediatric theumatology. 5th
ed. Philadelphia: Elsevier
Saunders; 2005: 407-41.

Libro de referencia

obligado en reumatologia
pedidtrica. Incluye un
extenso capitulo dedicado a la
dermatomiositis juvenil con
una minuciosa descripcion
del conocimiento actual sobre

la enfermedad.

Feldman BM, Rider LG, Reed
AM, Pachman LM. Juvenile
dermatomyositis and other
idiopathic inflammatory
myopathies of childhood.
Lancet. 2008;371:2201-12.

Excelente y reciente revision
(junio 2008) sobre la
etiopatogenia, clinica y
tratamiento de las miopatias
inflamatorias en nifios,

con especial interés en la
dermatomiositis juvenil.

An Pediatr Contin. 2010;8(4):183-90 189



INFECCIOSAS/REUMATOLOGIA
Dermatomiositis juvenil

R. Bou y S. Ricart

Rider LG. The heterogeneity
of juvenile myositis.
Autoimmunity Reviews.
2007;6: 241-7.

Recopilacion de los iiltimos

conocimientos sobre

la etiopatogenia de la

enfermedad, el papel de

los autoanticuerpos y los

posibles factores de riesgo y

protectores.

Stringer E, Feldman BM.
Advances in the treatment
of juvenile dermatomyositis.
Curr Opin Rheumatol.
2006;18:503-6.

Rewvision de los tratamientos
usados en la actualidad

en el tratamiento de la
dermatomiositis juvenil,

resaltando los nuevos avances

y las cuestiones aiin por
resolver.

190  An Pediatr Contin. 2010;8(4):183-90

23.

24.

25.
26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

Plamondon S, Dent PB. Juvenile amyopathic dermatomyo-
sitis: results of a case finding descriptive survey. ] Rheumatol.
2000;27:2031-4.

Gerami P, Walling HW, Lewis J, Doughty L, Sontheimer
RD. A systematic review of juvenile-onset clinically amyopa-
thic Dermatomyositis. Br ] Dermatol. 2007;157:637-44.
Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis (first
of two parts). New Engl ] Med. 1975;292:344-47.

Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis (se-
cond of two parts). N Engl ] Med. 1975;292:403-7.

® Brown VE, Pilkington CA, Feldman BM, Davidson
JE, Network for Juvenile Dermatomyositis PRES. An
international consensus survey of the diagnostic crite-
ria for juvenile dermatomyositis (JDM). Rheumatology.
2006;45:990-3.

Ansell BM. Juvenile dermatomyositis. ] Rheumatol Suppl.
1992;33:60-2.

Bloom BJ, Tucker LB, Miller LC, Schaller JG. Von Wi-
llebrand factor in juvenile dermatomyositis. ] Rheumatol.
1995;22:193-7.

Maillard SM, Jones R, Owens C, Pilkington C, Woo P,
Wedderburn LR, et al. Quantitative assessment of MRI T2
relaxation time of thigh muscles in juvenile dermatomyositis.
Rheumatology. 2004;43:603-8.

Park JH, Niermann KJ, Ryder NM, Nelson AE, Das A,
Lawton AR, et al. Muscle abnormalities in juvenile derma-
tomyositis patients:P-31 magnetic resonance spectroscopy
studies. Arthrtitis Rheum. 2000;43:2359-67.

Al-Mayouf S, Al-Mazyed A, Bahabri S. Efficacy of early
treatment of severe juvenile dermatomyositis with intravenous
methylprednisolone and methotrexate. Clin Rheumatol.
2000;19:138-41.

Fisler RE, Liang MG, Fuhlbrigge RC, Yalcindag A, Sundel
RP. Aggressive management of juvenile dermatomyositis
results in improved outcome and decreased incidence of calci-
nosis. ] Am Acad Dermatol. 2002;47:505-11.

Ramanan AV, Campbell-Webster N, Ota S, Parker S, Tran
D, Tyrrell PN, et al. The effectiveness of treating juvenile
dermatomyositis with methotrexate and aggressively tapered
corticosteroids. Arthritis Rheum. 2005;52:3570-8.

Pediatric Rheumatology INternational Trials Orga-
nization. Juvenile dermatomyositis trial. Disponible
en: http://www.printo.it/project_ongoing_detail.
asp?ProjectID=14

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

47.

Stringer E, Feldman BM. Advances in the treatment of juve-
nile dermatomyositis. Curr Opin Rheumatol. 2006;18:503-6.
Riley P, Maillard SM, Wedderburn LR, Woo P, Murray K]J,
Pilkington CA. Intravenous cyclophosphamide pulse therapy
in juvenile dermatomyositis:a review of efficacy and safety.
Rheumatology. 2004;43:491-6.

Miller ML, Smith RL, Abbott KA, Sinacore JM, Pachman
LM. Use of etanercept in chronic juvenile dermatomyositis
(JDM). Arthritis Rheum. 2002;46 (Suppl):S306.

Riley P, McCann L], Maillard SM, Woo P, Murray KJ,
Pilkington CA. Effectiveness of infliximab in the treayment
of juvenile dermatomyositis with calcinosis. Rheumatology.
2008;47:877-80.

Cooper MA, Willingham DL, Brown DE, French AR,
Shih FF, White AJ. Rituximab for the treatment of juvenile
dermatomyositis:a report of four pediatric patients. Arthritis
Rheum. 2007;56:3107-11.

Martin A, Modesto C, Arnal C, Boronat M, Barcels P. Efi-
cacia de tacrolimus (FK-506) en el tratamiento de las formas
graves de dermatomiositis infantil: estudio de 6 casos. Med
Clin. 2006;127:697-701.

Alexanderson H, Dastmalchi M, Esbjornsson-Liljedahl M,
Opava CH, Lundberg IE. Benefits of intensive resistance
training in patients with chronic polymyositis or dermatom-
yositis. Arthritis Rheum. 2007;57:768-77.

Alsufyani KA, Ortiz-Alvarez O, Cabral DA, Tucker
LB, Petty RE, Nadel H, et al. Bone mineral den-
sity in children and adolescents with systemic lupus
erythematosus, juvenile dermatomyositis, and systemic
vasculitis:relationship to disease duration, cumulati-
ve corticosteroid dose, calcium intake, and exercise. ]
Rheumatol. 2005;32:729-33.

Rider LG, Miller FW. Classification and treatment of juve-
nile idiopathic inflammatory myopathies. Rheum Dis Clin
North Am. 1997;23:619-55.

Sullivan DB, Cassidy JT, Petty RE. Dermatomyositis in the
pediatric patient. Arthritis Rheum. 1977;20:327-31.

Spencer CH, Hanson V, Singsen BH, Bernstein BH, Korn-
reich HK, King KK. Course of treated juvenile dermatomyo-
sitis. ] Pediatr. 1984;105:399-408.

Pachman LM, Abbott K, Sinacore JM, Amoruso L, Dyer a,
Lipton R, et al. Duration of illness is an important variable
for untreated children with juvenile dermatomyositis. ] Pe-
diatr. 2006;148:247-53.



	Infecciosas/ Reumatología
	Dermatomiositis juvenil

	Introducción
	Epidemiología
	Etiopatogenia
	Factores genéticos

	Factores ambientales

	Mecanismos inmunológicos


	Manifestaciones clínicas
	Signos y síntomas constitucionales

	Manifestaciones musculoesqueléticas

	Manifestaciones cutáneas

	Calcinosis

	Afectación gastrointestinal

	Lipodistrofia

	Afectación cardiopulmonar

	Otras manifestaciones

	Dermatomiositis amiopática

	Diagnóstico
	Laboratorio

	Electromiograma

	Biopsia muscular
	Resonancia magnética muscular y espectroscopia
	Diagnóstico diferencial

	Tratamiento
	Corticoides

	Inmunosupresores
	Inmunoglobulinas intravenosas
	Ciclofosfamida

	Agentes biológicos

	Otros agentes de segunda línea

	Terapias adyuvantes
	Tratamiento de las complicaciones (calcinosis y osteoporosis)

	Evolución y pronóstico
	Bibliografía



