Dermatomiositis juvenil

Purificacion Moreno Pascual

Concepto

Enfermedad multisistémica de etiologia des-
conocida caracterizada por inflamacion no
supurada del musculo estriado y piel, con pre-
sencia de vasculitis como alteracion anato-
mopatoldgica subyacente y que cursa con
debilidad muscular simétrica, rash y aparicion
tardia de calcinosis.

Epidemiologia

Incidencia anual aproximada : 0.2/100.000
habitantes menores de 16 afios. Parece existir
cierta predisposicién en sujetos HLA DRS3,
B8 y DQA1* 0501.

Etiologia

Desconocida. Actualmente existe la tenden-
cia a considerar que el desencadenante es un
agente infeccioso, probablemente virico.
Hasta el momento actual no se ha detectado
ningun germen que aparezca uniformemente
implicado.

Patogenia

No plenamente conocida. Parece que los
fendmenos autoinmunes tienen un papel pre-
dominante

Clinica

= Sintomas generales. Anorexia, pérdida de
peso, cansancio y fiebre
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Manifestaciones musculares. Debilidad
muscular simétrica de predominio proxi-
mal, acompafiada de dolor muscular, con
sensibilidad dolorosa a la palpacién y
edema indurado. Con afectacion de cintu-
ra pélvica, cintura escapular, musculatura
flexora del cuello, musculatura faringea-
hipofaringea y velo del paladar.

Manifestaciones cutaneas. Edema perior-
bitario, que puede extenderse a cara y cue-
llo; eritema heliotropo y papulas de Gottron;
fotosensibilidad, hipertrofia cuticular con
telangiectasias verticales, rash en alas de
mariposa, eritema palmar, rash generaliza-
do y Ulceras cuténeas asociadas a enferme-
dad grave.

Calcinosis. Calcificaciones en piel, tejido
celular subcutaneo y fascias intermuscu-
lares.

Otras. Artritis simétrica, retinitis caracte-
rizada por presencia de exudados de algo-
don en rama. Dolor abdominal, hemorra-
gia (hematemesis y melenas) y perforacion
intestinal (muy raramente). Neumonia
hipostatica y por aspiracion y neumonitis
intersticial. Defectos de conduccion, peri-
carditis (poco frecuente) y miocarditis de
aparicion muy rara. Microhematuria epi-
sédica. Trastornos de conducta y aprendi-
zaje. Hipertension (no siempre asociada a
administracion de corticoides) y fenéme-
no de Raynaud.
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Pruebas complementarias

Determinacion de enzimas musculares.
CPK, GOT, GPT, LDH, aldolasa.

Deben medirse las cuatro enzimas, porque
hay casos que cursan con elevacion de una
sola de ellas.

Electromiograma. Signos correspondien-
tes a una miopatia y denervacion, consis-
tentes en potenciales de corta duracién y
baja amplitud, actividad espontanea de
denervacion y descargas positivas de alta
frecuencia.

Biopsia muscular. Aparecen cambios
correspondientes a miositis inflamatoria,
con infiltrado inflamatorio perimisial,
atrofia perifascicular y presencia de vascu-
litis caracteristica.

Hemograma, VSG y PCR. No suelen
presentar alteraciones significativas.

ANA. Positivos en un 60% aproximada-
mente, generalmente inespecificos.

Examenes radioldgicos. Opcionales:

— Rx simple util para localizar los focos
de calcinosis.

— Gammagrafia con Tc 99m y con galio
demuestra aumento de captacion en
los muasculos inflamados, incluso en
ausencia de elevacién de enzimas mus-
culares.

— Ecografia, también puede ayudar a
localizar topograficamente el proceso
lesional y grado de fibrosis.

— RMN en T2 puede ser Gtil para el diag-
ndstico precoz.

— RMN espectroscopica con P-31, consi-
derada por algunos autores como el
mejor indicador cuantitativo del curso
de la enfermedad, puede detectar reca-
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idas que no se objetivan en los contro-
les analiticos.

= Estudios recomendados:
— Oftalmoldgico.

— Pruebas funcionales respiratorias: detec-
cién de patron pulmonar restrictivo.

— Capilaroscopia del lecho ungueal:
muestra asas capilares dilatadas aisla-
das y en acimulos, pero no es especifi-
ca de la enfermedad.

— ECG: pueden aparecer trastornos de la
conduccion durante la fase aguda y
desaparecen con la remisién de la
enfermedad.

— Ecocardiografia: para evidenciar afec-
tacion miocéardica y pericarditis.

— Estudio digestivo. Transito EGD.

Diagnostico

El diagndstico de DM se establece ante la pre-
sencia de manifestaciones dérmicas caracte-
risticas, debilidad muscular proximal y eleva-
cién de enzimas musculares en ausencia de
datos de laboratorio correspondientes a LES o
enfermedad mixta del tejido conjuntivo
(EMTC).

Los criterios de Bohan y Peter aln siguen
vigentes (tabla I).

Diagnostico diferencial
= Miositis infecciosas:

a) Viricas: Influenzae A y B, Coxsackie,
Echo, Herpes, Adenovirus, E. Barr entre
otras.

b) Parasitarias: triquinosis, esquistoso-
miasis, tripanosomiasis y toxoplas-
mosis.
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TABLA I. Criterios de Bohan y Peter

CRITERIOS DERMATOMIOSITIS POLIMIOSITIS

1. Debilidad muscular proximal simétrica + +

2. Elevacion de enzimas musculares + +

3. Cambios EMG tipicos de miositis + +

4. Rash tipico + +

5. Biopsia muscular que muestra miositis + +
inflamatoria

Para el diagnostico de DM:

Para el diagnostico de PM:

— Es imprescindible la presencia de rash cutaneo

— La asegura 4 criterios
— Es probable con 3 criterios

— Es posible con 2 criterios

— Lo aseguran 4 criterios
— Es probable con 3 criterios

— Es posible con 2 criterios

« Miopatias primarias:

a) Distrofias musculares. Ausencia de sin-
tomas inflamatorios. Generalmente
con antecedentes familiares positivos.

b) Miopatias congénitas estructurales:
miotubular, nicleo central, nema-
linica

¢) Miopatias metabdlicas:

— Pardlisis periodica familiar hipo e
hipercaliémica.

— Debidas a déficit enzimético: glu-
cogenosis tipo V, tipo VII; déficit
de miodelinato-deaminasa, déficit
de carnitina-palmitil-transferasa y
déficit de carnitina muscular, cur-
san con episodios de rabdomiolisis.
El resto de miopatias mitocondria-
les no se consideran, por cursar con
un cortejo sintomatico llamativo,
predominando las manifestaciones
neuroldgicas .
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« Miopatias endocrinolégicas. Hipotiroi-

dismo, enfermedad de Adisson, sindrome
de Cushing e hiperparatiroidismo

Enfermedades neurolégicas. En EMG,
patrén neurogénico.

a) Polineuritis: debilidad muscular de pre-
dominio distal, enzimas musculares
normales.

b) Atrofias espinales tipo 11y IV.

c) Enfermedades de la unién neuromuscu-
lar: afectan principalmente la muscu-
latura facial.

Otras enfermedades del tejido conjunti-
VO:

a) LES.

b) Sindromes de solapamiento: enfer-
medad mixta del tejido conjuntivo
(EMTC); escleromiositis; también se
han descrito casos de DM asociados a
ACJ.
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d)

€)

f)
9)

Artritis cronica juvenil.

Esclerodermia: manifestaciones dérmi-
cas tipicas.

Vasculitis sistémicas (PAN): el dolor
predomina sobre la debilidad mus-
cular.

Muiositis por cuerpos de inclusion.

Muiositis granulomatosa: en la enferme-
dad de Crohn y sarcoidosis.

e Miscelanea. Inducida por farmacos: a D-
penicilamina, hidroxicloroguina, zidovu-
dina (AZT) y colchicina, entre otros. la
miositis osificante progresiva y la osteodis-
trofia de Albright también pueden ser
consideradas. La asociacién con tumores
malignos, leucemias y linfomas y con
inmunodeficiencias es rara.

Tratamiento

= Medidas generales:

1.

3.

En la fase aguda de la enfermedad,
vigilar la aparicion de:

a) Trastornos deglutorios, valorar
necesidad de alimentaciéon por
sonda nasogastrica.

b) Dificultad respiratoria.

¢) Complicaciones sistémicas, funda-
mentalmente a nivel gastrointesti-
nal: hemorragias.

Fisioterapia, al principio pasiva.
Posteriormente activa cuando haya
cedido la inflamacién aguda.

Apoyo psicoldgico.

« Tratamiento médico:

1.

Corticoides en forma de prednisona o
deflazacort (en dosis equivalente).
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a) Prednisona:

— 1-2 mg/kg/dia, 3-4 dosis, oral.
Durante 1 mes 6 mejoria de la
debilidad muscular y disminu-
cién de las enzimas musculares.
En los casos de comienzo grave
agudo, considerar via intrave-
nosa.

— 1 mg/kg/dia, primero en dosis
fraccionadas, seguido de dosis
Unica por la mafiana.

— Pauta alterna y disminucién
gradual, siempre valorando la
evolucion, hasta alcanzar la
minima dosis que mantenga el
control de la enfermedad. La
pauta debe ser individualizada.

b) Pulsos de metilprednisolona (20-30
mg/kg/dosis, i.v. sin pasar de 1 g).
Pueden utilizarse en los casos
refractarios y especialmente en el
estadio inicial cuando la enferme-
dad es grave.

Inmunosupresores. Indicados cuando
la enfermedad no remite pasados unos
dos meses 0 cuando se precisan dosis
altas de corticoides para controlar la
enfermedad.

a) Metotrexato. 10 mg/m?/dosis semana,
oral. Efectos secundarios: alteracion
hepética, pulmonar o gastrointesti-
nal, dermatitis.

b) Ciclosporina A: 2,5-7,5 mg/kg/dia
oral. Niveles plasmaticos: 80-150
ng/ml (no pasar de 200 ng/ml.).
Efectos secundarios: nefropatia,
hipertension arterial, hepatotoxici-
dad, hipertricosis, hipertrofia gingi-
val. Actualmente hay una tendencia
creciente a aconsejarlo como farma-
co de eleccion dentro de este grupo.
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¢) Azatriopina: 1-3 mg/kg/dia oral.

d) Hidroxicloroquina: 5-7 mg/kg/dia
para controlar las manifestaciones
dérmicas graves resistentes a los
corticoides

. Gammaglobulina i.v. 100 mg/kg/dia
durante 5 dias o 1-2 g/kg/dia en uno o
dos dias consecutivos. Su eficacia a
largo plazo es dudosa y actualmente se
sigue considerando como terapia expe-
rimental.

. Tratamiento complementario. calcio y
vitamina D3. Protectores solares.

. Tratamiento de la calcinosis. no hay
ningun tratamiento plenamente efec-
tivo, y muchos de los casos regresan
espontaneamente. Se ha utilizado col-
chicina, probenecid, warfarina hidré-
xido de aluminio y antagonistas del
calcio: Diltiacén (5 mg/kg/dia).

. Seguimiento. Realizar:

a) Valoracion de la actividad de la
enfermedad:

— Comprobar periodicamente la
recuperacion de la fuerza mus-
cular a nivel de cintura escapu-
lar, pelvianay flexora del cuello.

— Comprobar normalizacion de
enzimas musculares(LDH. vy
aldolasa son las que se normali-
zan mas tarde).

— La normalizacién de la capila-
roscopia del lecho ungueal y las
pruebas funcionales respirato-
rias siguen un curso paralelo a la
actividad de la enfermedad.

— Otros marcadores de actividad.
Hasta la actualidad se han sefia-
lado niveles séricos del factor
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FW antigénico como exponen-
te de dafio capilar. Niveles de
neopterina (producto de activa-
cion del macrdfago). Inhibi-
dores de las citoquinas IL-1Ra,
TNF-sR75. Normalizacién de
células b y linfopenia.

— En los casos dificiles, la RMN y
RMN espectroscopica podrian
ayudar.

b) Vigilar los efectos secundarios del
tratamiento: control oftalmoldgi-
co, analitico (hemograma, bioqui-
mica, orina), densitometria dsea,

tension arterial y crecimiento.

Evolucion
Formas de curso clinico:

1) Agudo, en el 20% aproximadamente,
remision en un plazo medio de 2 afios (8
meses-2 afos).

2) Cronico:

a) Policiclico: aparecen recaidas tras

retirar el tratamiento.

b) Crénico continuo: la enfermedad se
mantiene activa durante mas de 2
afos.

Prondstico

= [ndices de mal prondstico : vasculitis cuta-
nea grave, alteraciones en el lecho
ungueal, inicio répido con afectacién
generalizada, afectacion faringea y mini-
ma respuesta al tratamiento con corticoi-
des.

< Resultado funcional: determinado por la
presencia de calcinosis y contracturas
musculares.
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* Un 5-10% de los casos pueden desarrollar
posteriormente otra enfermedad del tejido
conjuntivo, como artritis reumatoide ero-
siva (FR +), vasculitis sistémica, esclero-
dermia y enfermedad mixta del tejido con-
juntivo.

< Mortalidad actual: 7-10% aproximada-
mente, principalmente en la fase aguda de
la enfermedad. Causas: debilidad muscular
progresiva refractaria al tratamiento que
ocasiona insuficiencia respiratoria, perfo-
racién gastrointestinal, sepsis, neumonia y
miocarditis.

Informacion a los padres

Se trata de una enfermedad de causa no cono-
cida por lo que en el momento actual no dis-
ponemos de un tratamiento que nos asegure
un éxito terapéutico. Actualmente hay datos
que sugieren un mecanismo autoinmune,
existiendo también un componente inflama-
torio, por lo que el tratamiento va dirigido a
frenar el sistema inmunolédgico y la inflama-
cion.

Con el tratamiento el nifio recuperara la fuer-
za muscular, aunque hay casos que no respon-
den a la terapia habitual que son los corticoi-
des y necesitan medidas mas agresivas.

No disponemos en el momento actual de
indicadores que predigan la duracion ni el
curso de la enfermedad. Puede recuperarse en
un plazo de 2 afios, pero lo més frecuente es
gue tenga un curso crénico, manteniéndose la
enfermedad durante afios en los que puede
presentar recaidas a pesar de mantener el tra-
tamiento.

Pueden aparecer complicaciones que pongan
en peligro la vida del nifio, sobre todo en la
fase inicial de la enfermedad; aunque desde
que se introdujeron los corticoides en el tra-
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tamiento de estos nifios ha mejorado el pro-
ndstico y la mortalidad ha descendido.

Finalmente también hay que enfrentarse a los
efectos secundarios del tratamiento como des-
mineralizacion dsea, detencién del creci-
miento, posibles alteraciones hematoldgicas y
bioguimicas, entre otras, que requerirdn una
estricta vigilancia.
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