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Resumen

La dermatomiositis es una miopatfa inflamatoria idiopéatica
con unos hallazgos cutaneos caracteristicos. En 1975, Bohany
Peter establecen por primera vez una serie de criterios clinicos
para ayudar al diagnéstico y clasificacién de la dermatomiosi-
tis y la polimiositis. Cuatro de los 5 criterios guardan relacién
con la afeccion muscular: la debilidad muscular proximal y si-
métrica de cintura escapular y pelviana, la elevacién de enzi-
mas musculares séricas, los cambios electromiogréficos y la
biopsia muscular compatible. El quinto criterio es compatible
con lesiones cutdneas caracterfsticas. La patogenia de esta
enfermedad esté poco clara. La dermatomiositis es una enfer-
medad sistémica que frecuentemente afecta al eséfago y los
pulmones, siendo menos comin la afectacion cardiaca. La cal-
cinosis es una complicacién que se observa especialmente en
nifios y adolescentes. La terapia dirigida a la inflamacién mus-
cular incluye el uso de corticoterapia sistémica, acompafiada o
no por otros agentes inmunosupresores. La clinica cutanea se
puede tratar con la prohibicién de exposicion solar, corticoides
topicos, antipaltdicos, metrotexato, micofenolato de mofetil
y/o inmunoglobulinas intravenosas.

Palabras clave

Dermatomiositis infantil, polimiositis, calcinosis, eritema en
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Abstract

Title: Skin lesions and muscle weakness in an 11-year-old girl

Dermatomyositis is an idiopathic inflammatory myopathy
associated with characteristic cutaneous findings. In 1975, Bo-
han and Peter first suggested a set of criteria to aid in the
diagnosis and classification of dermatomyositis and polymyo-
sitis. Four of the five criteria are related to the muscle disease,
as follows: progressive proximal symmetrical weakness, eleva-
ted muscle enzymes, an abnormal finding on electromyogram,
and an abnormal finding on the muscle biopsy sample. The fif-
th criterion was compatible skin disease. The pathogenesis of
the cutaneous disease is poorly understood. Dermatomyositis
is a systemic disorder that frequently affects the esophagus
and lungs and, less commonly, may affect the heart. Calcinosis
is a complication that is observed most often in children or
adolescents. Therapy for the muscle component involves the
use of corticosteroids with or without an immunosuppressive
agent. The skin disease is treated with sun avoidance, suns-
creens, topical corticosteroids, antimalarial agents, metho-
trexate, mycophenolate mofetil and/or intravenous immune
globulin. The prognosis depends on the severity of the myopa-
thy, the presence of a malignancy, and/or the presence of car-
diopulmonary involvement.

Keywords

Childhood dermatomyositis, polymyositis, calcinosis, helio-
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Introduccion

La dermatomiositis (DM) es un proceso inflamatorio de base au-
toinmune, caracterizado por una debilidad muscular proximal y
simétrica, y la presencia de lesiones cuténeas caracterfsticas.

Los criterios diagnésticos propuestos por Bohan y Peter en
1975 son los siguientes:

1. Debilidad muscular proximal y simétrica de la cintura es-
capular y 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
cutdneas caracterfsticas.

Diagndstico probable: dos criterios con lesiones cutaneas
caracterfsticas.

Diagndstico posible: un criterio con lesiones cutdneas carac-
teristicas.

Estos cambios se deben a la inflamacién vascular (vasculi-
tis) de la piel y los misculos afectados. Un dato muy caracte-
ristico de las formas infantojuveniles de DM es la vasculitis,
que es especialmente importante en los nifios, no sélo en la
piel y los musculos, sino en los nervios, el tejido graso y el
tubo digestivo.
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Figura 1. Eritema en heliotropo

Caso clinico

Nifa de 11 afios de edad, que acude a la consulta de dermato-
logia por presentar desde hace 4 meses eritema y edema pe-
riorbitario de ambos parpados con un color violaceo caracteris-
tico, junto con lesiones purpdricas en el dorso de ambas manos,
asintomaticas y de aparicion insidiosa. Ademas, refiere una
debilidad muscular generalizada y astenia sin limitacion de sus
actividades habituales. El nimero de lesiones va aumentando
progresivamente, con nuevas lesiones en los codos y las rodi-
llas. Por este motivo, se han pautado diferentes tratamientos
con corticoides tépicos. No presenta antecedentes familiares
ni medicoquirdrgicos de interés.

En la exploracién fisica se puede observar la presencia de
las siguientes afecciones:

e Eritema en heliotropo (figura 1).

e Placas eritematoso-descamativas sobre los nudillos y las
articulaciones interfalangicas de las manos y los pies, com-
patibles con péapulas de Gottron (figura 2).

e Telangiectasias cuticulares (figura 3): muy evidentes con der-
matoscopia.

Figura 2. Eritema y papulas de Gottron

Figura 3. Telangiectasias cuticulares

e Placas psoriasiformes en los codos v las rodillas.
¢ Ausencia de aftas orales.

En la exploracién motora, se constata que la paciente puede
elevar y movilizar las extremidades superiores sin problemas.
No presenta dolor muscular con la palpacién. Sin embargo,
al sentar a la paciente en el suelo, encontramos un signo de
Gower positivo, dada su imposibilidad de levantarse. Con la
sospecha clinica de DM, solicitamos las siguientes pruebas
complementarias:

1. Analitica con hemograma, velocidad de sedimentacion glo-
bular, bioguimica con enzimas musculares (aldolasa, LDH,
transaminasas) y CPK. Como hallazgos destacados encontra-
mos una elevacion de la velocidad de sedimentacién globu-
lar (VSG) y de todas las enzimas musculares.
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2. Estudio inmunoldgico: sélo resultaron positivos los autoan-
ticuerpos antinucleares séricos.

3. Electromiograma: el trazado electromiografico demostré in-
flamacidn generalizada de toda la musculatura.

4. Biopsia muscular: se observé miositis con infiltrado linfoci-
tario perivascular e intersticial y degeneracion de fibras
musculares.

5. Tomografia computarizada toracoabdominal: se descarté la
presencia de vasculitis del tubo digestivo.

6. Esofagograma y ecocardiograma para descartar una afec-
cion sistémica.

Con los resultados de estas pruebas pudimos establecer el
diagnéstico definitivo de dermatomiositis (5 criterios presen-
tes) e iniciamos tratamiento con prednisona en dosis de 1 mg/
kg/dfa, y afiadimos metrotexato 7,5 mg/semana como ahorra-
dor de corticoides, lo que propicid la mejorfa clinica de la pa-
ciente, tanto cutdnea como muscular, al cabo de un mes de
tratamiento (hasta la fecha sigue manteniendo el mismo trata-
miento).

Discusion

La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria idiopatica con
unos hallazgos cutaneos caracteristicos. Es una enfermedad
sistémica que frecuentemente afecta al es6fago y los pulmo-
nes, siendo menos comun la afectacion cardiaca. La patogenia
de esta enfermedad estd poco clara. Bohan and Peter (1975)
sugirieron 5 subtipos de miositis: dermatomiositis, polimiosi-
tis, miositis asociada a neoplasia maligna, dermatomiositis/
polimiositis infantil y miositis que se presenta de forma siml-
tanea a otra conjuntivopatia. La clinica cutanea puede prece-
deralamuscular, e incluso se han descrito casos de afectacion
cutanea exclusiva (DM amiopdtica). Se cree que la DM es el
resultado de un mecanismo autoinmunitario que se desenca-
dena como consecuencia de factores externos (neoplasia ma-
ligna, infecciones, farmacos. ..) que acttan sobre un individuo
genéticamente predispuesto.

Clinica

En la mayoria de los casos el comienzo es insidioso, aunque en
algunos se ha descrito un comienzo agudo tras un prédromo
febril coincidiendo con un proceso febril de etiologia viral.

La fiebre, si esté presente, es moderada y se acompafa de
malestar general y anorexia. Las formas de comienzo agudo y
brusco con empeoramiento rapido tienen mayor mortalidad
durante el primer afio de vida que las de comienzo insidioso.

Lesiones musculares

Habitualmente, la debilidad muscular se va instaurando de for-
ma lenta y el nifio se quejaré de dificultad para subir las esca-
leras, dificultad para vestirse y, sobre todo, cansancio al acabar

b Lesiones cutaneas de la dermatomiositis

S Coloracion violacea periocular Ulceras cuténeas
2 Eritema malar Lipoatrofia

=l FEritema en V en cuello y torax Calcinosis

Lesiones eritematoso-descamativas «Manos de mecanico»
sobre codos, rodillas, maléolos, nudillos

(papulas de Gottron) Edema palpebral

Hipohiperpigmentacion Fotosensibilidad

sus juegos. En algunos casos, el cansancio se acompafia de
mialgias e incluso de palpaciéon muscular dolorosa. En casos
graves con afectacion troncal, el nifio estara postrado en la
cama. El signo de Gower consiste en que cuando el nifio inten-
ta levantarse del suelo, y debido a sus dificultades motoras,
primero rueda hasta ponerse en posicion prono, luego se arro-
dilla y apoya sus manos contra sus tobillos, rodillas y muslos,
y finalmente se levanta.

En un 10% de los casos esta afectada la musculatura oro-
faringea, con disfagia y disfonia (voz nasal). Este signo es
potencialmete peligroso, pues puede producirse incluso un
atragantamiento por aspiracion y bloqueo de las vias respira-
torias superiores.

Lesiones cutaneas
La clinica cuténea (tabla 1) es muy similar a la de la DM del
adulto:

1. Eritema y edema de ambos parpados con un color violaceo
caracteristico conocido como «eritema en heliotropo». Puede
observarse también un eritema localizado en ambas mejillas.

2.Placas eritematoso-descamativas sobre los nudillos y las
articulaciones interfalangicas de las manos, conocidas como
«papulas de Gottron», que son casi patognomoénicas de esta
enfermedad.

3. Telangiectasias cuticulares y en el borde libre de los parpa-
dos. En la dermatomiositis y en la esclerodermia es frecuen-
te el aspecto rugoso de la cuticula con hemorragias y ne-
crosis, y la capilaroscopia muestra una disminucién de la
densidad capilar y zonas avasculares que se alternan con
bucles dilatados.

4. Placas psoriasiformes en los codos, las rodillas y la raiz de
los miembros. En pliegues como las axilas pueden aparecer
ulceraciones.

5. En el 40% de los nifios aparecen erosiones orales que cau-
san disfagia. También pueden aparecer placas de alopecia
cicatricial y no cicatricial.

Todas estas lesiones con el tiempo y la evolucién de la en-
fermedad se hacen poiquilodermiformes (se observan en la
misma lesion zonas de hiperpigmentacion, atrofia y telangiec-
tasias).
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Diagnéstico diferencial de la dermatomiositis

o Miositis posvirales (influenza A y B). Persisten durante 4-5 dias
y desaparecen. No se acompafian de lesiones cutédneas

e Triquinosis. La infestacion por Triquinella espiralis afecta a los
musculos de la caray el cuello, donde puede dar lugar a
edema, pero se acompafia de una eosinafilia intensa

Complicaciones
Las complicaciones mas frecuentes en los nifios son las si-
guientes:

1. Calcificaciones. Ocurren en un 40-70% de los casos de DM
infantil frente a un 5% de las DM del adulto. Se interpretan
como calcificaciones distréficas el resultado final de la ne-
crosis muscular consecutiva a la destruccion vascular de los
vasos de la musculatura afectada. Los casos de comienzo
méas temprano, con mayor intensidad de la miositis y méas
dificiles de controlar son los que con mayor frecuencia desa-
rrollarén calcificaciones.

2. Paniculitis. Es una complicacion infrecuente de la DM infan-
tojuvenil. En algunos casos muy evolucionados se observa
una pérdida progresiva de la grasa facial o bola de Bichat, asi
como de los brazos y las piernas; por el contrario, se produce
una acumulacién de grasa en el abdomen, lo que proporciona
a los pacientes un aspecto caracteristico y bastante desfigu-
rante. Este trastorno de la distribucion de la grasa corporal se
acompafia de asteatosis hepéatica, aumento de colesterol y
triglicéridos, e incremento de la resistencia periférica a la
insulina.

3. Vasculitis del tubo digestivo. Se debe a la oclusion arterial y
venosa por hiperplasia de la intima, que da lugar a necrosis
e infartos. Los sfntomas clinicos son diversos: dolor abdomi-
nal difuso, nduseas, vémitos, diarreas, melenas e incluso
abdomen agudo. Si no se inicia tratamiento con corticoides
sistémicos, existe riesgo de perforacion intestinal.

La afectacion cardiaca y pulmonar es muy rara en |os nifios.

Técnicas diagndsticas

1. Enzimas musculares. Las enzimas musculares elevadas, es-
pecialmente las CPK y las GOT, son un dato de laboratorio
muy relevante en la DM, aunque puede haber formas amio-
paticas de comienzo o incluso durante todo el curso de la
enfermedad. Otras enzimas que pueden elevarse son la LDH,
la aldolasa y la GPT, aunque son menos especificas.

2. Electromiografia. El trazado electromiogréafico es diagnésti-
co en la DM, pero es una exploracién bastante engorrosa y
requiere sedacion, por lo que es una prueba poco practica en
los nifios.

3. Biopsia muscular. La desventaja de esta exploracion es que
los cambios suelen ser parcheados y pueden obtenerse re-

sultados falsamente negativos. Se observa una miositis con
infiltrado linfocitario perivascular e intersticial y una dege-
neracién de las fibras musculares.

4. Biopsia cuténea. Los cambios observados en la piel son simi-
lares a los observados en otras colagenopatias, por lo que su
interés reside s6lo en que es una prueba complementaria fécil
de obtenery con una buena correlacion con la clinica cutanea.
Se observa una degeneracién hidrépica y un engrosamiento
de la capa basal, asi como dep6sitos de mucina en la dermis
papilar. Estos datos no son especificos y se pueden observar
igualmente en el lupus eritematoso sistémico (LES).

5. Resonancia magnética con técnicas de supresion grasa en
T2. Es otra prueba diagnéstica til en el diagnéstico de las
miositis inflamatorias. Se observa una imagen clara y bri-
llante, debida a la acumulacién de agua en los misculos
afectados, lo que permite distinguirlos claramente de los no
afectados. Posteriormente, si fuera necesario para el diag-
néstico, es méas fécil realizar una biopsia muscular dirigida.

Autoanticuerpos

Mediante diferentes técnicas, pueden detectarse autoanti-
cuerpos en un 90% de los casos de DM/polimiositis. Los anti-
cuerpos especificos de miositis se detectan en un 35-40% de
los casos, y son muy especificos, pues no se encuentran ni en
el lupus ni en la esclerodermia.

Estos anticuerpos definen grupos bastantes homogéneos y
caracteristicos de pacientes. Los mas frecuentes (15-20%) son
los antisintetasa (antiamino-acetil-t ARN sintetasa), de los que
se han descrito 5 tipos.

El cuadro clinico asociado a estos anticuerpos es una miosi-
tis méas resistente al tratamiento, la enfermedad intersticial
pulmonar (50-70%), la artritis (90%) y el fenémeno de Raynaud
(60%). Las lesiones cutaneas son muy peculiares: las «manos
de mecdnico», consistentes en zonas de hiperqueratosis con
hiperpigmentacion y fisuras a lo largo de las caras laterales de
los dedos y los pulpejos.

Otro anticuerpo detectado es el anti-PM/Scl dirigido contra
proteinas que no contienen ARN del nucléolo. Este se detecta
en un sindrome de superposicion, conocido como escleromio-
sitis, que asocia sfintomas cutaneos de esclerodermia.

Tratamiento

El tratamiento de la DM se apoya fundamentalmente en la uti-
lizacion precoz y en dosis adecuadas de corticoides sistémicos.
Las dosis iniciales deben ser entre moderadas v altas, es decir,
1-1,5 mg/kg/dia de prednisona. Solamente cuando se obtiene
una mejoria estable con descenso de los niveles de CPK, debe
iniciarse un descenso lento de los corticoides hasta llegar a la
dosis minima de mantenimiento y, eventualmente, la supresion
del tratamiento si la recuperacion es total.
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Efectos secundarios mas comunes
de los corticoides sistémicos

e Sindrome de supresi6n glucocorticoideo
e Osteoporosis

e Diabetes corticoidea

e Cushing yatrégeno

 Retraso del crecimiento

o Cataratas y glaucoma

* Hipertension arterial

e |nsuficiencia cardiaca

* Miopatia

¢Como administrar los corticoides?

Se han comparado dos pautas de administracién de corticoi-
des: a) 2 mg/kg/dia por via oral, y b) bolos de metilprednisolona
i.v. 30 mg/kg/dia en dias alternos, hasta un maximo de 1 g de
metilprednisolona. Con la pauta de bolos i.v. se obtuvieron me-
jores resultados en menor tiempo, y en ningdn caso se desarro-
llaron calcificaciones, frente al 36% de calcificaciones en el
grupo tratado por via oral.

Agentes ahorradores de corticoides

Inmunoglobulinas

Parece definitivamente demostrado el papel de las inmuno-
globulinas en la DM infantil como agente ahorrador de corticoides,
no como terapia Unica. Pueden darse en dosis elevadas (1 g/kg/
dia) durante 2 dias seguidos al mes durante 6 meses, o bien 400
mg/kg/dia durante 4 dias consecutivos cada mes.

Antipaludicos
Al'igual que en el LES, son tiles como ahorradores de corticoi-
des y especialmente eficaces para tratar las lesiones cuténeas.

Metotrexato

En series largas de pacientes con DM infantil recalcitrante y
con tratamiento previo con prednisona en dosis altas de 2 mg/
kg/dia, se ha demostrado que el afiadir metotrexato en dosis
de 20 mg/m? es muy util y permite reducir la dosis diaria de
prednisona a 5 mg. Los efectos secundarios son bien conocidos
(toxicidad medular y hepética) y el paciente debe ser cuidado-
samente controlado por lo menos una vez al mes.

Ciclosporina A

También se ha mostrado muy eficaz como agente inmunosupre-
sor y ahorrador de corticoides en dosis de 2,5 mg/kg/dfa. Los
efectos secundarios de la ciclosporina A mas frecuentes son la
hipertricosis y la hiperplasia gingival, sin olvidar la toxicidad
renal. Debe vigilarse cuidadosamente la presién arterial y la
creatinina sérica.

En cuanto al pronéstico, en un 20% de los casos se produce
una remision espontanea, un 5% tiene una evolucion fulminan-
te que lleva a la muerte y el resto de pacientes se ven obliga-
dos a seguir tratamientos prolongados. Il
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