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CASO CLINICO

Dermatomiositis juvenil.
A proposito de un caso con grave compromiso

multisistémico

Dras. SoLEDAD PANDOLFO 1, MaRINA CAGGIANT 2, Ivonne Rusio

Resumen

Summary

Se presenta un caso de dermatomiositis juvenil de
presentacién y evolucion inhabitual en un paciente de
14 anos de edad, que ingresa por una historia de 20
dias de evolucién caracterizada por manifestaciones
cutaneas y musculares, constatandose al examen
fisico eritema en heliotropo, papulas de Gottron y
debilidad muscular proximal y simétrica.

Las enzimas musculares elevadas y el
electromiograma caracteristico completaron el
diagndstico.

Se destacé el grave compromiso respiratorio que obligd
a la asistencia respiratoria mecanica, asi como el toque
multisistémico neurolégico, digestivo y hematolégico.
La inmunosupresién enérgica con corticoides y
ciclofosfamida intravenosa, y el uso de altas dosis de
inmunoglobulina intravenosa permitieron una
evolucion favorable manteniéndose en remisién luego
de un ano y medio con corticoides a baja dosis y

metrotexate.

Palabras clave: DERMATOMIOSITIS-diagndstico
DERMATOMIOSITIS-terapia
DERMATOMIOSITIS-complicaciones

A fourteen year old boy with an unusual presentation of
juvenile dermatomyositis (JODM) is described.

The illness was characterized by cutaneous
manifestations like heliotrope eyelids, Gottron papules
and proximal muscle weakness.

Elevated serum levels of muscle-derived enzymes and
the characteristic electromyogram completed the
diagnosis of JDM.

Respiratory assistance was needed due to the severe
respiratory failure. Multisystemic failure involving the
central nervous system, gastrointestinal tract and
hematopoyetic system occurred.

Aggressive immunosupression with corticosteroids,
ciclophosphamide and intravenous immunoglobulin
leaded to a favorable outcome. The disease has been
in remission for 18 months with low doses of

corticosteroids and methotrexate.
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Introduccion

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad muti-
sistémica del tejido conectivo, caracterizada por inflama-
cion del musculo estriado y la piel con presencia de vasculi-
tis como alteracion anatomopatologica subyacente. Cursa
con debilidad muscular simétrica a predominio proximal
como manifestacion mas frecuente, aunque es heterogénea
en su forma de presentacion asi como en su evolucion .
Fue descrita por primera vez por Unverricht en 1900, en el
Uruguay en 1949 por Pla y colaboradores. En pediatria la
primera comunicacién es en 1969 por Fabius y Garcia ©.

La enfermedad tiene caracteristicas propias en la infan-
cia que la distinguen de la del adulto, como una tendencia
mayor a la incapacidad fisica por atrofia muscular, mayor
frecuencia de ulceraciones y perforacion del tracto digesti-
vo debido a vasculitis severa.

Su etiologia es desconocida. Los estudios actuales su-
gieren una patogenia autoinmune y una predisposicion ge-
nética asociandose a ciertos antigenos de histocompatibili-
dad: B8, DR3, DQA 1 y otros. Se forman anticuerpos que
reaccionan frente a los capilares dentro del musculo oca-
sionando una vasculitis con isquemia y lesion de las células
del mismo. Esta lesion muscular se traduce con la eleva-
cion de las enzimas musculares: creatininfosfoquinasa
(CPK), lactatodeshidrogenasa (LDH), alanino amino-
transferasa (TGP), aspartato aminotransferasa (TGO) y al-
dolasa. La CPK es el marcador mas sensible "%,

No existen hasta el momento anticuerpos patognomo-
nicos de dermatomiositis ”. Se han encontrado en algunos
casos, poco frecuentes en nifios, anticuerpos antisintetasa
(antiamino-acetil-t RNA sintetasa: anti Jo-1) de los cuales
se han descrito cinco. El cuadro clinico asociado a estos an-
ticuerpos es una miositis mas resistente al tratamiento, con
enfermedad intersticial pulmonar (50-70%), artritis (90%)
y fenémeno de Raynaud (60%). Otro anticuerpo detectado
es el anti-PM/Scl. Este se encuentra en un sindrome de so-
lapamiento conocido como escleromiositis que asocia sin-
tomas cutaneos de esclerodermia .

La DM]J es una enfermedad episodica, de aparicion es-
tacional, siendo mas frecuente en primavera y verano,
coincidiendo con la mayor incidencia de infecciones vira-
les o bacterianas 4.

Se han implicado como desencadenantes de la enfer-
medad agentes infecciosos como enterovirus (coxsackie-
virus B), Toxoplasma gondii, estreptococo del grupo A,
herpes simple, hepatitis A, influenzae A y B, parainfluen-
zae 1 y 3, micoplasma, sarampion, citomegalovirus y HIV
(19 Se cree que existe una similitud molecular entre la
miosina del musculo del estriado y un componente del
agente infeccioso. Otro mecanismo propuesto es la partici-
pacion de componentes bacterianos o virales como supe-
rantigenos.

Es una enfermedad poco frecuente, su verdadera inci-
denciay prevalencia es dificil de precisar debido a la rareza
de la misma. La incidencia seria de 1 a 9 casos / millon de
nifios menores de 16 afios al afio "**¥. Si bien es poco fre-
cuente el 16- 20% de todas las DM se inician en la nifiez.

Laedad de aparicion es bimodal conun picoalos5a 15
afios de edad y otro pico a los 45 a 54 afios con predominio
en el sexo femenino ). En la bibliografia el caso clinico
de menor edad corresponde a un nifio de 2 afios de edad "°.

Con respecto al inicio y evolucion existen dos formas:
aguda en un tercio de los casos en la que presenta un inicio
y evolucion rapida y la segunda de inicio y evolucion lenta
instalandose en el curso de 2 0 3 meses .

Objetivo

Describir un caso clinico de DMJ con presentacion y
evolucion poco frecuente destacandose la severidad
del compromiso multisistémico.

Caso clinico

Adolescente de 14 afios, sexo masculino, sin antecedentes
personales ni familiares a destacar.

Motivo de ingreso: erupcion cutanea y debilidad mus-
cular.

Enfermedad actual: comienza 20 dias previos al ingre-
so con fiebre de 38°C axilar que cede en 72 horas, anorexia
y adelgazamiento. A las 24 horas agrega lesiones maculo-
papulosas eritematosas a nivel de cara, manos y miembros
inferiores. Concomitantemente mialgias y debilidad mus-
cular en los cuatro miembros, simétrica y a predominio
proximal. No presenta alteraciones del transito digestivo y
urinario.

Examen fisico: paciente lucido, con regular estado ge-
neral, apirético. Peso: 42.500 g (P: 10-20). Talla: 150 cm
(P: 70-80).

A nivel de la piel, se destaca la existencia de eritema y
edema de ambos parpados de coloracion violacea: eritema
en heliotropo (figura 1, 2 y 3), lesiones maculopapulosas
eritematosas en frente y axilas; en regiones extensoras de
articulaciones de codo y rodillas placas psoriasiformes (fi-
gura 4). Sobre articulaciones metacarpo e interfalangicas
de manos presenta placas eritematodescamativas con las
caracteristicas de papulas de Gottron (figura 3 y 4).

A nivel linfoganglionar se encuentran microadenias
carotideas y axilares.

En el examen osteoarticular se observa dolor a la movi-
lizacion pasiva y activa de las articulaciones de rodillas y
hombros.

En el sector psiconeuromuscular, no presenta rigidez
de nuca, pares craneanos sin alteraciones, a nivel espinal se
destaca disminucion de fuerzas y mialgias a predominio
proximal de los cuatro miembros. Dificultad para elevar
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Figura 1. Eritema en heliotropo

Figura 3. Papulas de Gottron

los brazos. Mingazzini y Gowers positivo. Reflejos osteo-
tendinosos sin alteraciones. Sensibilidad normal. Marcha:
fatiga al caminar unos pocos metros.

El examen abdominal y de fosas lumbares es normal.

A nivel pleuropulmonar presenta buena entrada de aire
bilateral sin estertores. Cardiovascular: ritmo regular de 96
cpm, ruidos bien golpeados, sin soplos. Pulsos llenos. Pre-
sion arterial 80/50 mmHg.

Examenes de laboratorio: enzimograma muscular:
TGO 587 (N: 0-40 U/l), TGP 258 (N: 10-30 U/l), LDH
1860 (N:50-120) y CPK 5893 (N:24-125).

Electromiograma: perfil miopatico en los cuatro
miembros a predominio proximal.

Figura 2. Eritema en heliotropo

Figura 4. Eritema en heliotropo, papulas de Gottron,
placas psoriasiformes.
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Figura 5. Radiografia de térax

Hemograma: globulos blancos 5.600 elementos/mm’,
hemoglobina: 13 g/dl, plaquetas 71.000 elementos/mm?’.

Velocidad de eritrosedimentacion: 14 mm.

Fondo de ojo: exudados algodonosos en retina y engro-
samiento venoso.

Radiografia de térax: normal.

Electrocardiograma y ecocardiograma: normal.

Capilaroscopia: asas capilares dilatadas aisladas y en
actmulos.

Esofagogastroduodeno: normal.

Funcion renal y examen de orina: normal.

Funcional hepatico: TGO 587, TGP 258, gamagluta-
miltranspepetidasa: 36 (N: <50), colinestarasa 5.200 (N:
5.400-13.200).

Proteinograma electroforético: normal.

Serologia para CMV: IgM positiva 1.350.

HIV negativo.

Evolucioén y tratamiento

Realizado el diagnostico de DMJ se inici6 el tratamiento.
Dado que presentd serologia positiva para citomegalovi-
rus se decide comenzar con farmacos de segunda linea
como la gammaglobulina intravenosa a razén de 1
g/kg/dia hasta obtener el resultado de la PCR para citome-
galovirus.

Como tratamiento para el citomegalovirus se realizo
ganciclovir intravenoso a razon de 10 mg/kg/dia que se
suspendio al obtener la PCR negativa.

Present6 buena evolucion con mejoria de las lesiones cu-
taneas y recuperacion progresiva de las fuerzas musculares.

Al séptimo dia de internacion instalé un anasarca. El
proteinograma electroforético mostré una hipoproteine-

mia de 4,92 g% y una hipoalbuminemia de 0,44 g%, exa-
men de orina: sin proteinuria, funcion renal: azoemia 0,56
g/l y creatininemia de 0,63 mg/dl, ionograma: Na 106
meq/l, K 5,7 meq/l. La ecografia de abdomen reveld una
discreta ascitis en cavidad libre y la radiografia de térax no
mostro cardiomegalia ni derrame pleural. La dosificacion
de alfa 1 antitripsina en materias fecales fue de 6,50 mg/g
(N: 1,5 mg/g de heces).

Se trasladd a la unidad de reanimacion del Departa-
mento de Emergencia (URE) dada la hiponatremia severa.
Se repuso por formula con NaCl al 3% lento, se inicio furo-
semide 1 a2 mg/kg/dosis cada 6 horas, albumina 0,5 g/kg
i/v. Al recibir el PCR negativo para citomegalovirus se co-
menz6 con bolos de metilprednisolona de 1 g/dia durante
tres dias consecutivos.

A las 24 horas de su traslado a la URE instalo depresion
de conciencia, alucinaciones visuales e insuficiencia respi-
ratoria, se solicit6 radiografia de torax (figura 5) que mos-
tré una opacidad inhomogénea bilateral. Se traslad6 a cui-
dados intensivos donde se realiz6 intubacion orotraqueal,
constatandose sangre en la via respiratoria alta. Se inicia
asistencia ventilatoria mecéanica (AVM). Agregé a nivel
digestivo enterorragia escasa sin repercusion hemodinami-
ca. La tomografia de craneo mostré leve dilatacion ventri-
cular sin alteraciones a nivel del parénquima cerebral. Eco-
cardiograma: leve hipertrofia del ventriculo izquierdo con
una fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo normal.

Se prosiguié con gammaglobulina intravenosa a dosis
de 1 g/lkg/dia durante cinco dias y se inici6 vista la radio-
grafia de torax, previo a la obtencion de los cultivos trata-
miento con vancomicina 40 mg/kg/dia mas ceftriazona
100 mg/kg/dia. El cultivo de secreciones orotraqueales de-
sarrollo Staphylococcus aureus meticilino resistente.

A nivel nutricional presento una rapida disminucion de
las masas musculares y pérdida del tejido adiposo hasta Ile-
gar a la caquexia con pérdida de 15 kg del peso corporal
con respecto al peso del ingreso, siendo necesaria la nutri-
cion con preparados semielementales.

Al no mostrar mejoria evolutiva a las 48 horas (figura
6) de ingresar a UCIN, se realiz6 un bolo de ciclofosfamida
de 700 mg y se mantuvo corticoterapia intravenosa con hi-
drocortisona 20 mg/kg/dia.

Luego de 34 dias de permanecer en cuidados intensi-
vos mostré mejoria a nivel respiratorio (figura 7), se sus-
pendi6 AVM, se mantuvo oxigenacion con canula nasal a
2 1/min por 48 horas con buena saturacion, por lo que se
traslado a sala.

Al reingreso a sala el paciente present6 mal estado nu-
tricional con mejoria de las lesiones cutaneas y de las fuer-
zas musculares, persistencia de las alucinaciones visuales y
auditivas.

Desde el punto de vista terapéutico se indico: dieta hi-
posddica e hipercalorica, prednisona a 2 mg/kg/dia, metro-
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Figura 7. Radiografia de térax

Figura 8. Radiografia de térax

texate a 10 mg/m?*/semana, calcio, vitamina D, omeprazol
y acido folico.

Luego de la remision de la signologia clinica y la nor-
malizacion de las enzimas musculares se comenzo un des-
censo gradual de la prednisona.

Se concedio6 el alta a los dos meses de internacion con
un peso estacionario de 32 kg, recuperacion de las fuerzas
musculares, remision de las lesiones cutaneas, persistiendo
con episodios de alucinaciones visuales y auditivas.

Al afio y medio del comienzo de su enfermedad se en-
cuentra con un excelente estado general y calidad de vida,
concurre al liceo, practica deportes, el peso es adecuado para
la edad, no presenta lesiones cutaneas, recupero totalmente las
fuerzas musculares, mantiene una CPK normal 90 U/1. Su tra-
tamiento actual es: prednisona a dosis de 5 mg/dia, calcio y vi-
tamina D a iguales dosis, metrotexate a 15 mg semanal. No
presentd complicaciones por su tratamiento corticoideo ni
efectos secundarios del metrotexate.

El paciente es controlado desde el comienzo de la en-
fermedad en la Policlinica de Enfermedades Colagenovas-
culares del Centro Hospitalario Pereira Rossell.

Discusion

Se present6 el caso clinico de un adolescente de 14 afios
con una historia de 20 dias de evolucion caracterizada
por lesiones cutaneas patognomonicas como el eritema
en heliotropo y papulas de Gottron, asociadas a debili-
dad muscular de los cuatro miembros, bilateral, simétri-
ca y a predominio proximal, con aumento de las enzi-
mas musculares y un electromiograma con un patrén
miopatico por lo que hacemos diagndstico de dermato-
miositis juvenil (DMJ).

El diagnoéstico de 1a DMJ se basa en los criterios de
Bohan y Peter propuestos en 1975 ‘21D que tiene una
sensibilidad de 45-92% y una especificidad del 93%:

1. Debilidad muscular proximal y simétrica de cintura
escapular y pelviana.

2. Elevacion de enzimas musculares: creatininfosfo-
quinasa, aldolasa, lactodeshidrogenasa y transami-
nasas.

3. Cambios electromiograficos, con las caracteristicas
de miopatia: ondas de baja amplitud, corta duracion,
poliféasicas y de denervacion, fasiculaciones en repo-
so, descargas de alta frecuencia anémalas.

4. Biopsia muscular compatible con necrosis y miositis
inflamatoria.

5. Lesiones cutaneas caracteristicas.

Es imprescindible la presencia de rash cutaneo para
realizar el diagnostico que es seguro con cuatro crite-
rios, probable con tres y posible con un criterio V. Otros
autores realizan el diagnodstico con el rash cutaneo aso-
ciado a otros dos criterios ®.

En este paciente no fue necesaria la realizacion de la
biopsia muscular, ya que cumplio con cuatro criterios de
la clasificacion. Algunos autores la consideran innecesa-
ria en estos casos dado que una biopsia muscular normal
no excluye el diagndstico por ser una enfermedad de afec-
tacion focal "*®). Estaria indicado en casos de dudas diag-
nosticas o para excluir entidades como la miositis por
cuerpos de inclusion en casos refractarios al tratamiento.

Labiopsia muscular debe hacerse en musculos afecta-
dos pero no atrofiados. La resonancia nuclear magnética
(RNM) puede realizarse para seleccionar el area afectada
y disminuir las posibilidades de una biopsia muscular no
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informativa. Debe obtenerse una muestra generosa dado
la afectacion focal del musculo. No debe efectuarse en
sectores en que se realizo el electromiograma.

El caso que hemos presentado se incluye en el tipo 4
de la clasificacion de poliomiositis-dermatomiositis des-
crita en el afio 1974 por Bohan y Peter ¥

Tipo 1: poliomiositis.

Tipo 2: dermatomiositis.

Tipo 3: miositis con malignidad.

Tipo 4: dermatomiositis juvenil.

Tipo 5: miositis con otras colagenopatias.
Tipo 6: miositis con cuerpos de inclusion.

La dermatomiositis juvenil tiene como base una vas-
culitis inmunolégica que afecta no sélo el musculo sino
que compromete a otros 6rganos (168 En este caso ob-
servamos compromiso neuroldgico, dado por la presen-
cia de retinitis propia de esta enfermedad producida por
vasculitis. La misma ocasiona focos de degeneracion de
las fibras nerviosas retinianas, dando lugar a la presencia
de exudados algodonosos a nivel del fondo de ojo como
en este caso. En nuestro paciente llevd a una disminucion
de la agudeza visual presentado resolucion espontanea.
En otros casos puede evolucionar a la ceguera .

La presencia de alucinaciones visuales y auditivas
obedeceria a la presencia de vasculitis a nivel cerebral
destacandose la baja frecuencia del compromiso del siste-
ma nervioso central ).

El compromiso pulmonar grave seria secundario a
una enfermedad pulmonar intersticial propia de la derma-
tomiositis. Esta es una afectacion fatal en muchas oportu-
nidades. Se solicitd dosificacion de anticuerpos anti —Jo
que pueden ser marcadores de enfermedad pulmonar in-
tersticial en la DMJ aunque su sensibilidad es baja en ni-
fios, en el adulto son positivos en un 50% de los casos. Por
este motivo se esta buscando otro marcador que sea mas
sensible y especifico como la interleuquina 6 producida
por los neumocitos tipo 2 y las células epiteliales cuando
estan en reparacion y actian como quimiotacticos para
los fibroblastos 2.

La hemorragia pulmonar causada por la vasculitis a
ese nivel, la infeccion facilitada por la inmunodepresion y
la debilidad de la musculatura del térax que favorece la
aspiracion se plantearon como causas asociadas de la in-
suficiencia respiratoria severa de este enfermo.

Probablemente se haya asociado el edema pulmonar
facilitado por la reposicion con NaCl hipertonico que re-
pard la hiponatremia severa que tuvo el paciente.

En el sistema cardiovascular el ecocardiograma pone
de manifiesto alteraciones anatdmicas como la hipertro-
fialeve del ventriculo izquierdo mientras que el ritmo car-
diaco es normal. Las manifestaciones mas frecuentes des-

critas de la vasculitis a nivel cardiovascular son los tras-
tornos de la conduccion y la pericarditis; la miocarditis es
muy rara V. En este caso no se observaron elementos cli-
nicos, electrocardiograficos ni ecocardograficos de mio-
carditis, pericarditis ni trastornos del ritmo.

El compromiso a nivel digestivo estuvo dado por la
presencia de enterorragia y de una enteropatia perdedora
de proteinas que llevo a una hipoproteinemia severa con
anasarca. La enteropatia perdedora de proteinas se caracte-
riza por una pérdida de proteinas plasmaticas por el tubo
digestivo que se confirmé por la dosificacion de alfa-1-
antitripsina en materias fecales que mostro valores eleva-
dos. Se descartaron las pérdidas extradigestivas. La entero-
patia perdedora de proteinas se produce en este caso por
aumento de la permeabilidad vascular. Se considera que el
dafio del epitelio vascular se produce por el deposito de in-
munocomplejos a dicho nivel que activan el complemento,
originandose sustancias quimiotacticas capaces de atraer
células inflamatorias que lesionan la pared vascular provo-
cando el pasaje de proteinas a la luz intestinal e hipoprotei-
nemia ¥, En otros pacientes los mecanismos del anasarca
en la DMJ no son claros. En los casos publicados hasta la
fecha que son 19 "*'), 1a instalacion de anasarca coincide
con la progresion de la debilidad muscular y la disminu-
cion de las masas musculares sugiriendo un dafio del endo-
telio capilar a nivel muscular provocado por el mismo me-
canismo descrito con trasudado plasmatico al intersticio.
Es una manifestacion rara, pero cuando existe se asocia a
severa actividad de la enfermedad '),

Desde el punto hematologico se destaca la presencia
de plaquetopenia de mecanismo inmunoldgico V.

Se descartod en este paciente la presencia de calcinosis
mediante la clinica y realizacion de radiografias de partes
blandas. Estas aparecen en un 50% de los pacientes, sur-
giendo desde los seis meses de evolucion de la enferme-
dad o en forma mas tardia, tras diez a veinte afios del ini-
cio de la afeccion. La calcinosis consiste en la aparicion
de calcificaciones en la piel, el tejido subcutaneo, la grasa
y las fascias intermusculares. Aparecen en forma de pla-
cas subcutaneas o nodulos en misculos y articulaciones.
Estos depositos topicos de calcio contienen proteinas ri-
cas en 4-carboxi-L-acetil-glutdmico, un aminoacido
transportador de calcio que se genera en exceso en estos
pacientes. Las calcificaciones una vez que surgen pueden
mostrar resolucion espontanea o drenar en forma de exu-
dado caseoso blanco y dejar cicatrices. Suelen presentar-
se en los casos de curso grave y se asocian con una alta in-
cidencia de infecciones estafiloccicas por la alteracion a
nivel de la quimiotaxis de los granulocitos *'".

En cuanto a la terapéutica destacamos que se basa en
inmunosupresores, soporte nutricional y fisioterapia. Los
corticoides son los farmacos de eleccion ¥ ya que han
descendido notoriamente la morbimortalidad de estos pa-
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cientes. En este paciente no se comenz6 con los mismos,
dada la serologia positiva para citomegalovirus y hasta ob-
tener el resultado negativo del PCR para dicho agente. Fue
necesaria la utilizacion de bolos de metilprednisolona asi
como de citostaticos como la ciclofosfamida por la refrac-
tariedad inicial al tratamiento, con grave cuadro respirato-
rio. Se utiliz6 también gammaglobulina intravenosa que ha
demostrado eficacia en el manejo de estos enfermos. Una
vez que el paciente mostrd mejoria clinica y enzimatica se
comenz6 a administrar prednisona mas metrotexate; esta
asociacion ha permitido ir disminuyendo progresivamente
la dosis de corticoides y los efectos adversos de los mis-
mos. El objetivo es mantener la menor dosis de corticoides
que permita que la DM persista en remisién .

En cuanto al pronostico de la dermatomiositis juve-
nil ha mejorado de forma ostensible desde el comienzo
del uso de los corticoides en el tratamiento. Este pacien-
te presentaba un pronostico muy grave al inicio del cua-
dro por la severa afectacion respiratoria y digestiva. La
inmunosupresion enérgica con corticoides y ciclofosfa-
mida, asi como el uso de altas dosis de gammaglobulina
intravenosa lograron una repuesta favorable.

Como medidas adicionales deben tenerse en cuenta la
fotoproteccion y el uso de antimalaricos como la hidroxi-
cloroquina, util sobre todo en las manifestaciones cuta-
neas y articulares.

Se han descrito varias formas evolutivas en el curso
clinico de la enfermedad:

a) Aguda o monociclica: descrita en el 20% de los casos
() presenta afectacion limitada, buena respuesta a los
esteroides y recuperacion total en un plazo de 8 meses
a2 afios Y.

b) Cronica ulcerativa o continuada: en el que la enferme-
dad se mantiene activa durante mas de dos afios, con ul-
ceraciones cutaneas y gastrointestinales; calcinosis.
Presenta exacerbaciones a pesar de mantener trata-
miento continuado con corticoides Y.

¢) Cronica no ulcerativa o policiclica: caracterizada por
la aparicion de recaidas después de retirar el trata-
miento. Responden bien al tratamiento corticoideo
inicial y toleran la disminucion de la dosis y su sus-
pension. Posteriormente, tras un periodo de remision
variable (meses a varios afios) aparece una nueva re-
caida ¥,

Este paciente podra presentar tanto una evolucioén
monociclica como croénica policiclica. Los controles de
enzimas musculares peridodicos son importantes ya que
su elevacion puede preceder un empuje clinico de la en-
fermedad.

Lamortalidad de la DMJ es de 5 a 10%, ocurriendo so-
bre todo en la fase aguda de la enfermedad. Esta se ocasio-
na por debilidad muscular progresiva, por refractariedad al

tratamiento que ocasiona insuficiencia respiratoria; perfo-
racion gastrointestinal secundaria a ulceraciones ocasiona-
da por vascultitis, miocarditis, sepsis y neumonia.

Las complicaciones infecciosas son causa frecuente
de morbimortalidad en estos pacientes inmunodeprimi-
dos por la enfermedad y su tratamiento.

Citas bibliograficas

1. Pascual MP, Montes de Oca F. Dermatomiositis juvenil.
Acta Pediatr Esp 2002; 60 (10): 583-95.

2. Feber I. Conectivopatias: Dermatomiositis. En: Moraga F,
ed. Protocolos de dermatologia. [En linea] Madrid: Asocia-
cion espaiiola de Pediatria, 2003 < http://www.aeped.es/pro-
tocolos/dermatologia > [consulta 15/abr/2005].

3. Martin Mateos MA, Cruz M. Dermatomiositis. En: Cruz
M. Tratado de Pediatria. 8 ed. Madrid: Ergon, 2001: 348—
9.

4. Pachaan LM. Dermatomiositis juvenil. En: Behrman RE,
Kli RM, Hal B. Jeanson HB. Nelson. Tratado de Pediatria. 17
ed. Madrid: Elsevier, 2004: 813-6.

5. Fabius S, Garcia de Larre-Borges A, Flain M, Blanco T,
Chiosoni M. Dermatomiositis. Arch Pediatr Urug 1969; 7:
164-9.

6. Silver RM, Maricq HR. Estudios microvasculares seriados
en la dermartomiositis infantil. Pediatrics (ed. esp) 1989;
27(2): 99-103.

7. Lauren M, Cooke P, Cooke N. Juvenile dermatomyositis: a
clinical and inmunologic study. J Pediatr 1980; 96(2): 226-
34.

8. Cassidy J, Petty R. Juvenile Dermatomiositis. En: Pedia-
tric Rheumatology. 3 ed. Philadelphia: Saunders, 1995:
323-58.

9. Park S, Nyhan WL. Fatal pulmonary involvement in derma-
tomyositis. Am J Dis Child 1975; 129: 723-6.

10. Hoffman AH, Bernreuter W, Alarcon GS. Juvenile Der-
matomiositis in a 28 month old Infant. Clin Pediatr 2003; 42:
375-8.

11. Sell-Salazar F. Dermatomiositis juvenil. Rev Neurol 2002;
34 (2):178- 80.

12. Kobayashi I, Ono S, Kawamura N, Okano M, Miyazawa
K, Shibuya H, et al. IL-6 is a potential marker for interstitial
lung disease associated with juvenile dermatomyositis. J Pe-
diatr 2001; 138 (2): 274-6.

13. Camarero Salcés C. Enteropatia pierde proteinas. En: Socie-
dad Espafiola de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion
Pediatrica. Tratamiento en Gastroenterologia, Hepatologia y
Nutricion Pediatrica. Madrid: Ergon, 2004: 171-6.

14. Jeanne P, Mitchell GJ, Gregory J, Rider D, Rider L. Juve-
nile dermatomyositis presenting with anasarca: a possible indi-
cator of severe disease activity. J Pediatr 2003; 138: 942-45.

15. Mehendiratta S, Banerjee P. Juvenile Dermatomyositis
presenting with anasarca. Indian Pediatr 2004; 41:752- 53.X.

Correspondencia: Dra. Soledad Pandolfo.
E-mail: drsolepandolfo@hotmail.com



