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La dermatomiositis juvenil es el subtipo mas frecuente del grupo de las miopatias idiopaticas inflama-
torias en la edad pediatrica. Clinicamente se caracteriza por la presencia de debilidad muscular proxi-
mal y simétrica con afectacion cutanea caracteristica. El diagnostico clasicamente se ha basado en los
criterios de Bohan y Peter (1975). Sin embargo, en 2017, el International Myositis Assessment and Cli-
nical Studies Group (IMACS) ha publicado unos criterios de clasificacion de las miopatias idiopaticas
inflamatorias donde es posible clasificar a un paciente sin necesidad de biopsia. La patogenia de la
enfermedad es compleja y no del todo conocida. Estan involucrados el sistema inmune innato y adap-
tativo, donde juega un papel muy importante el interferon, y donde existen agentes externos como
infecciones o factores medioambientales que actuarian como desencadenantes en sujetos genética-
mente predispuestos.

El tratamiento ha de ser intensivo desde el inicio, con el objetivo de controlar la enfermedad cutanea y
muscular de forma precoz, minimizar complicaciones como la calcinosis, mas frecuente en nifios que
en adultos, y mejorar el prondstico a largo plazo.

Presentamos el caso de una nifia prepuber en cuyo debut de la enfermedad solo presentaba dolor e
impotencia funcional en pierna izquierda, con antecedente de traumatismo de baja energia, sin eleva-
cion de enzimas musculares, lesiones cutaneas ni una biopsia muscular tipica.
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Palabras clave:

® Dermatomiositis
infantil o juvenil

® Papulas de Gottron

Juvenile dermatomyositis: a case report

Juvenile dermatomyositis is the most common idiopathic inflammatory myopathy subtype in the pae-
diatric age group. Clinically, it is characterized by proximal and symmetrical muscle weakness with
characteristic skin lesions. Traditionally, the diagnosis has been based on the Bohan and Peter criteria
(1975). However, the International Myositis Assessment and Clinical Studies Group (IMACS) published
new classification criteria in 2017 that allow classification of the disease without a biopsy. The patho-
genesis of the disease is complex and has not been fully elucidated. It involves innate and adaptive
immunity, with interferon playing a key role, and external agents like infections or environmental fac-
tors acting as triggers of the disease in genetically predisposed people.

Treatment must be intensive from the beginning to achieve early control of cutaneous and muscular
disease, reduce complications such as calcinosis, which is more frequent in children than in adults, and
improve long-term outcomes.

We present the case of a prepubertal girl who had onset with pain and left leg dysfunction and re-
ported a history of low-energy trauma, without muscle enzyme elevation, skin lesions or a typical mus-
cle biopsy.
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INTRODUCCION

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una miopatia
inflamatoria asociada a lesiones cutaneas caracte-
risticas'®. Es una enfermedad sistémica, de natura-
leza autoinmune que se inicia antes de los 16 afos®.
A pesar de su baja prevalencia, representa el 85% de
todas las miopatias inflamatorias idiopaticas en ni-
fios, con incidencia entre 2-4/1 millén de nifios>’.

La patogenia de esta enfermedad esta poco cla-
ra*”’.Bohan and Peter (1975) sugirieron 5 subtipos
de miositis: dermatomiositis, polimiositis, miositis
asociada a neoplasia maligna, dermatomiositis/
polimiositis infantil y miositis asociadas a otras co-
nectivopatias®. La clinica cutdnea puede preceder
a la muscular e incluso se han descrito casos de
afectacion cutanea exclusiva (DM amiopatica)®.
Presentamos el caso de una nifla con DM que de-
buta con dolor muscular sin clinica caracteristica
de miopatia inflamatoria al inicio y atribuyéndose
el cuadro a un traumatismo previo.

CASO CLINICO

Nina de 7 afios sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés y bien vacunada, que presenta
desde hace un mes, y coincidiendo con un trauma-
tismo de baja intensidad, dolor e impotencia fun-
cional en la pierna izquierda, molestias en ambos
gemelos y en la cara anterior del muslo. Consulto
en el servicio de urgencias al inicio del cuadro, des-
cartandose fracturas. Niega fiebre u otra clinica
acompanante.

En la exploracion no presenta signos inflamatorios
articulares, limitacion funcional ni dolor a la movi-
lizacién, salvo en la zona del recto anterior de la
pierna izquierda. Presentaba marcha normal, fuer-
zaytono muscular conservados, y signo de Gowers
negativo. No asociaba lesiones cutdneas y el resto
de la exploracién era normal.

En la analitica presenta unos reactantes de fase
aguda elevados (VSG de 120 mm/hora y PCR de
15,3 mg/l). El hemograma, coagulacién, perfil re-
nalytiroideo, ionesy las enzimas musculares (CPK,
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aldolasa, LDH, AST o ALT) eran normales. El factor
reumatoide (FR), HLA-B27, anticuerpos antinuclea-
res (ANA) y anticuerpos antisintetasa resultaron
negativos. Presentaba anticuerpos vacunales con-
tra virus de la hepatitis B, varicela zdster, rubeola,
sarampion y parotiditis.

Las radiografias de caderas y fémures resultaron
normales, asi como ecografias de caderas. La eco-
grafia de partes blandas visualiza a nivel distal del
gemelo izquierdo, compatible con rotura fibrilar. Se
amplié el estudio con resonancia magnética (RM)
de todo el miembro inferior izquierdo, apreciando-
se una imagen sugestiva de edema muscular a ni-
vel anterior del muslo sin objetivarse rotura fibrilar.

Ante la sospecha de una miopatia inflamatoria, se
solicita un electroneurograma y electromiograma
(ENG/EMG) de miembros inferiores, ecocardiogra-
ma transtoracico, electrocardiograma (ECG) y capila-
roscopia, que resultan normales. Se realiza una RM
de control que revela datos de edema muscularen la
region proximal de ambos miembros inferiores, es-
pecialmente en el cuaddriceps izquierdo (Fig. 1). La
biopsia incisional del musculo cuadriceps femoral
derecho demuestra ausencia de actividad inflama-
toria, pero con un discreto aumento de lipidos con
atrofia leve de fibras tipo 2, sobrexpresion focal de
MHC-1 coincidente con una sobrexpresion leve de
atrofinay un minimo componente linfocitario T en-
domisial, sugiriendo un componente de miopatia
inflamatoria en resolucion.

Dos meses después, la paciente presenta papulas
de Gottron invertidas en ambas palmas y livedo
reticularis en miembros inferiores (Fig. 2).

Ante la sospecha de DMJ, se inicia metilpredniso-
lona oral (2 mg/kg/dia) con mejoria clinica inicial y
metotrexato (MTX) a 15 mg semanal subcutaneo
con suplementos de folato y calcifediol.

Al ano del debut, |a paciente se encuentra asinto-
matica en tratamiento con MTX e hidroxicloroqui-
na 50 mg diarios. No obstante, una semana antes
a la consulta reaparecen papulas de Gottron en
manos y rodillas (Fig. 2), por lo que se administra-
ron inmunoglobulinas endovenosas con buena
respuesta.
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Figura 1. RM de miembros inferiores que revela datos de edema muscular en la regién proximal de ambos
miembros inferiores, especial

en el cuadriceps izquierdo

Actualmente se encuentra en remision clinica, li-
bre de esteroides y realiza ejercicio diario con bue-
na tolerancia.

DISCUSION

La debilidad muscular en pediatria presenta un
diagndstico diferencial muy amplio. Se incluyen las
distrofias musculares, miopatias metabdlicas (glu-

cogenosis, lipidosis, enfermedades mitocondria-
les), miopatias endocrinoldgicas o inducidas por
farmacos, miastenia gravis, atrofia muscular espi-
nal y otros grupo de enfermedades que, ademas,
pueden o asociar exantemas como infecciones vi-
ricas, infecciones bacterianas y parasitarias, enfer-
medades inflamatorias (celiaquia, enfermedad in-
flamatoria intestinal) o enfermedades reumiaticas
inflamatorias (lupus eritematoso sistémico, escle-
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rodermia, artritis idiopatica juvenil, enfermedad
mixta del tejido conjuntivo, vasculitis o las miopa-
tias idiopaticas inflamatorias cronicas)®.

La dermatomiositis juvenil (DMJ) se caracteriza por
debilidad muscular proximal y hallazgos cutaneos
distintivos, pero, debido al inicio insidioso de los
sintomas, en muchos casos, es posible que no toda
la clinica se presente desde el inicio de |a enferme-
dad, siendo dificil el diagnostico, ya que puede con-
fundirse con un proceso viral®.

La etiologia de la DMJ es poco conocida®. Las teorias
actuales contemplan una combinacion de factores
externos (neoplasia maligna, infecciones, farma-
cos...), disfunciéon inmune y respuestas tisulares
especificas que involucran endotelio de musculo,
piel y vasos pequenos en individuos genéticamente
susceptibles**>® Se ha descrito la asociacion a de-
terminados alelos HLA (B8, DRB1*0301, DQA1*0501
y DQA1%0301)y a algunos polimorfismos en el gen
del factor de necrosis tumoral alfa (TNF-a)>®.

La clinica es muy heterogénea. Al comienzo puede
existir malestar general, fatiga, anorexia e irritabi-
lidad. La debilidad muscular, principalmente proxi-
mal en cintura escapular y pelviana, suele ser de
inicio insidioso con una evolucién progresiva a lo
largo de varios meses. En la exploracion pueden
apreciarse los signos de Gowers y Trendelemburg.
Entre el 10-25% de los pacientes pueden tener
afectacion de la musculatura orofaringea, con dis-
fonia, disfagia y voz nasal, conllevado un alto ries-
go de broncoaspiracion y/o atragantamiento®.

Las manifestaciones cutaneas constituyen la clave
para el diagnostico de la enfermedad, pudiendo
aparecer antes o después de la debilidad. El erite-
ma heliotropo (exantema eritematoviolaceo loca-
lizado en los parpados superiores) y las papulas de
Gottron (papulas rosadas o violaceas en la superfi-
cie extensora de las manos, codos, rodillas y ma-
léolo medial) son patognoménicas y se observan
hasta en el 80% de los pacientes”. Algunos pacien-
tes también desarrollan telangiectasias en parpa-
dos y eritema malar. Las alteraciones en los capila-
res periungueales son caracteristicas y reflejan la
presencia de una vasculopatia sistémica®>.
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Otras presentaciones menos frecuentes son el eri-
tema en forma de V en la parte superior del tronco
o difuso en tronco y extremidades, la lipodistrofia,
la calcinosis de tejidos blandos, asociados a anti-
cuerpos anti-NXP, y relacionada con |a gravedad de
la enfermedad cutanea y la presencia de vasculo-
patia®®.

A nivel sistémico puede haber afectacion de dérga-
nos muy diversa, principalmente afectacion pul-
monar intersticial o gastrointestinal en forma de
vasculitis™®.

El diagnostico es clinicoy, clasicamente, se han uti-
lizado los criterios de clasificacién propuestos por
Bohan y Peter en 1975 (Tabla 1)*3*7, con una sen-
sibilidad y especificidad aproximadamente del 45-
90 y del 90%, respectivamente. Con posterioridad,
se han desarrollado numerosos criterios de clasifi-
cacion como los de Tanimoto (1995), que incluyen
los sindromes de solapamiento y los anticuerpos
anti-Jol, pero no el resto de anticuerpos ni la mio-
patia por cuerpo de inclusion®?.

En 2017, se han publicado los nuevos criterios de
clasificacion por el grupo IMACS (The International
Myositis Assessment and Clinical Studies). Incluyen
como principal novedad que, en funcién de si el pa-
ciente tiene biopsia compatible o no, se otorga una
puntuacién diferentey la correspondiente probabi-
lidad para presentar una MIIC concreta. Ademas,
los pacientes con lesiones cutaneas patognomaoni-
cas de DM o DMJ no necesitan obligatoriamente
biopsia muscular para poder ser clasificados®.

Tabla 1. Criterios diagnésticos propuestos por Bohan

y Peter en 1975

1. Debilidad muscular proximal y simétrica de la cintura
escapulary pelviana

2. Elevacion de enzimas musculares séricas

3. Cambios electromiograficos

4. Biopsia muscular compatible

5. Lesiones cutaneas caracteristicas

Diagnéstico definitivo: mas de tres criterios con lesiones

cutaneas caracteristicas

Diagnéstico probable: dos criterios con lesiones cutdneas

caracteristicas

Diagnéstico posible: un criterio con lesiones cutaneas

caracteristicas




Dentro de las pruebas complementarias, las mas
usadas son el ENG/EMG, que suele mostrar un pa-
trén miopatico con denervacion, la RM, y la biopsia
muscular®>’. La RM muscular es una prueba no
invasiva que puede mostrar areas de inflamacién
muscular y permite estudiar areas musculares
mas amplias®®. Es Gtil como control del curso de la
enfermedad?®>®y puede utilizarse para seleccionar
las zonas afectadas donde realizar la biopsia mus-
cular®®. La biopsia muscular es la prueba definitiva
para establecer el diagndstico, permitiendo valorar
la presencia de infiltrado inflamatorio linfohistio-
citario, atrofia de predominio perifascicular y ne-
crosis de las fibras musculares?, asi como estudiar
la sobreexpresion del HLA tipo | en el sarcolema y
sarcoplasma de la célula muscular*®. Existen dis-
crepancias sobre la realizacién de biopsia a todos
los pacientes. Algunos expertos recomiendan rea-
lizarla a todos los pacientes con DMJ para mejorar
la clasificacion, el tratamiento y prondstico a largo
plazo®.

Respecto a las pruebas de laboratorio, las enzimas
musculares se encuentran elevadas (CK, LDH, aldo-
lasay AST)*? aunque en fases precoces de la enfer-
medad pueden mantenerse normales. En el 60%
de los pacientes pueden detectarse ANA positivos,
aunque estos no son especificos de la enferme-
dad®. En nifios también se ha descrito la asociacion
con anticuerpos anti-Mi-2 (5% de los casos y aso-
ciado a buena respuesta al tratamiento), antisinte-
tasa (5-25%, asociado a un curso agudo y con posi-
bles complicaciones como artritis o enfermedad
intersticial pulmonar)y anti-p155 o anti-TIF1y (20-
30% de pacientes)>&,

El tratamiento generalmente consiste en la admi-
nistracion de corticoides e inmunosupresores du-
rante un periodo largo aproximado de 1 a 3 anos,
con el objetivo de alcanzar y mantener la remision
y prevenir las complicaciones’. Inicialmente se
pautan corticoides (1-2 mg/kg/dia) por via oral
hasta alcanzar una mejoria clinico-analitica y, pos-
teriormente, en dosis descendentes durante 2
anos®. No obstante, en la actualidad, muchos pa-
cientes son tratados de forma precoz con inmuno-
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supresores y/o bolos de metilprednisolona (30
mg/kg/dia, con un maximo de 1 g/dia), lo cual per-
mite una reduccién mas rapida de los corticoides,
con buena respuesta terapéutica®?”.

Los inmunosupresores son utilizados como agentes
ahorradores de corticoides, siendo el MTX es el mas
utilizado, administrado en dosis de 10-15 mg/m2
por semana, por via oral o subcutanea. Para el tra-
tamiento de las manifestaciones cutaneas, se utili-
za la hidroxiclorocina'® y micofenolato mofetilo®®.

Las inmunoglobulinas intravenosas (2 g/kg cada 2
semanas, 3 dosis) se emplean en casos de resisten-
cia o dependencia a los corticoides y en enferme-
dad cutanea resistente y son bien toleradas'>*. La
ciclofosfamida se plantea en pacientes graves con
ulceraciones cutaneas, afectacion gastrointestinal
y pulmonar®>.

Existen ensayos con anti-TNFa (infliximab, adali-
mumab y etanercept) y anti-CD20 (rituximab) con
resultados variables®>.

Como farmacos de segunda linea se ha usado aza-
tioprina y el tacrélimus sistémico y topico®.

La fisioterapia y |a terapia ocupacional son de gran
importancia para la rehabilitacion de los pacien-

tes®.

Un tratamiento insuficiente o el inicio tardio es
uno de los predictores mas importantes de mal
prondstico, pudiendo aparecer complicaciones
como retraso en el crecimiento, calcinosis cutanea
o la lipoatrofia®®°.

El diagnostico y tratamiento precoces de la DM,
por lo tanto, constituyen la clave para mejorar el
prondstico de estos pacientes®.
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ABREVIATURAS

ANA: anticuerpos antinucleares « DMJ: dermatosis juvenil
¢ ECG: electrocardiograma ¢ EMG: electromiograma ¢ ENG:
electroneurograma ¢ FR: factor reumatoide ¢ MTX: meto-
trexato ¢ RM: resonancia magnética.
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