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DERMATOMIOSITIS JUVENIL

Descripcion de casos clinicos.
Caggiani M, Jurado R., Pandolfo S, Bellinzona G.
Policlinica de enfermedades Conectivo-vasculares. CHFR.

Introduccion: La dermatomiositis jJuvenil (DMJ) es una enfermedad mutisistemica del tejido conectivo, caracterizada por inflamacion del
musculo estriado v la piel con presencia de vasculitis como alteracion anatomopatolégica subyacente.

El diagnédstico de la DMJ se basa en los criterios de Bohan y Peter propuestos en 1975 :

Lesiones cutaneas caracteristicas, debilidad muscular proximal y simetrica de cintura escapular y pelviana, elevacion de enzimas
musculares, cambios electromiograficos con las caracteristicas de miopatia y denervacion, biopsia muscular compatible con necrosis e
inflamacion.Es imprescindible la presencia de rash cutaneo para realizar el diagnostico.

Objetivo:

Presentar 8 casos de DMJ atendidos en la Policlinica de Enfermedades
colagenovasculares del Centro Hospitalario Pereira Rossell en el periodo
comprendido entre el 1? de octubre del 2003 a el 1? de agosto del 2005.

Material y método:

Se realizo un estudio descriptivo, retrospectivo de los casos de DMJ
registrados de el 1? de octubre del 2003 a el 12 de agosto del 2005, con un
seguimiento medio de 2 afios y 4 meses.

Resultados

4 correspondieron al sexo femenino y 4 al masculino

La edad de presentacion fue entre los 4 a 13 afios con una
media de 8 afos

Formas de presentacion:

1 2 3 4 5 6 ¥ 8 Porcentajes

manifestaciones generales si |si [si |si |si [si [si [si 100

manifestaciones cutaneas sl [si [sI |sl |s] |sl |sI |sI 100

eritema en heliotropo si |si [si |si |si [si [si jno| 87,5

papulas de Gottron sl [nojsl sl sl |nojsi |s [

erupcion inespecifica si [nolsi |nojnolsi |nojsi 50

debilidad muscular sl [sl (sl [sl |s] [sl |sI |sI 100

artralgias o artritis si [si |si |nojsi [si |si |si 87,5

manifestaciones neurologicas sl [sl [s |nu m:r|nu nojno| 375

manifestaciones respiratorias  |nolsi |si jnolnolsi |si [si | 625 Trekandamtn

manifestaciones cardiovascularesinolsi [si |nojnojnolsi [no| 37.5

manifestaciones digestivas Ino|si |si |nolsi nolsi [no| 50 ey

manifestaciones renales Ino|nojnojnojna|nojnolno 0 i otz ades

Exameras de Laboratorio. Porcentajes 0 r»""f l.lr.r-nun-:-;I:I:-JllnaE

Enzimas si i si i i 5i i Si . ¥ [
musculares - -.- olielefastamida
elevadas mCiclezporing

EM MR sl si sl MR T sl sl Farmacos
caracteristico
Blopsla Patoldgica |WE Marmal Muestra Mormal Patologica |M/R MR
Ilwscular I“EUHE-IEI“'E

Evoluciin
MWR: no realizada . .
Paraclinica: las enzimas musculares estuvieron
L] =
elevadas en el 100%.El EMG fue patologico con e S

perfil miopatico en todos los pacientes que se realizé
el estudio, la biopsia muscular fue patolégica en
40%, normal o no informativa en un 60 %. Se
realizé en 62.5 % de los pacientes.

Tratamiento

100% se trataron con corticoides.87.5% de los
casos se asocio ofro inmunosupresor

(metrotexate 8/7.5 % de los casos) o
inmunomoduladores { gammaglobulinas i'v).
Evolucion: se obtuvo remision completa en un

62.5%,.remision parcial en 37.5%. sin tratamiento 12.5%,
0% de mortalidad.

W Femissn ©on
ratameanio

O en 2ctradan

Complicaciones: Infecciones 62.5%, Cushing 38%.

Conclusiones:

La edad de presentacion tuvo una media de 8 anos coincidiendo con lo referido en la literatura.

La distribucion por sexo fue similar, no observandose predominio en el sexo femenino.

La mayoria de los pacientes (87.5 %) cumplieron con 4 de los criterios diagnosticos, solo uno presento tres criterios.

Se destaca la presencia de manifestaciones sistémicas predominantemente respiratorias ( 62.5 %) vy digestivas ( 50%).

La evolucion con el tratamiento inmunosupresor fue favorable con un alto porcentaje de remisiones y ausencia de mortalidad.
Las complicaciones infecciosas se vieron en un 62.5% de los casos y el sindrome de Cushing en un 38 %.
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Resumen

Introduccioén: la dermatomiositis juvenil (DMJ) es
una enfermedad mutisistémica del tejido conectivo,
caracterizada por inflamacién del musculo estriado y
la piel con presencia de vasculitis como alteracion
anatomopatolégica subyacente. El diagnéstico de la
DMJ se basa en los criterios de Bohan y Peter
propuestos en 1975: debilidad muscular proximal y
simétrica de cintura escapular y pelviana, elevacién
de enzimas musculares: creatininfosfoquinasa,
aldolasa, lactodeshidrogenasa y transaminasas,
cambios electromiograficos con las caracteristicas
de miopatia y denervacién. Biopsia muscular
compatible con necrosis e inflamacién, lesiones
cutaneas caracteristicas. Es imprescindible la
presencia de rash cutaneo para realizar el
diagndstico. Este es seguro con cuatro criterios,
probable con tres y posible con un criterio.
Objetivo: presentar ocho casos de DMJ atendidos en
la Policlinica de Enfermedades colagenovasculares
del CHPR en el periodo comprendido entre octubre de
2003 a agosto de 2005.

Material y métodos: se realizé un estudio
descriptivo, retrospectivo de los casos de DMJ de la
policlinica de Enfermedades colagenovasculares
del CHPR registrados del 1° de octubre del 2003 a
el 1° de agosto del 2005.

Resultados: 50% correspondieron al sexo
femenino, la edad de presentacién tuvo una media
de ocho anos. Con respecto a la clinica,

presentaron manifestaciones cutaneas
caracteristicas, asi como debilidad muscular y
repercusion general 100%, manifestaciones
osteoarticulares 87,5% , respiratorias 62,5% y
digestivas 50%. En cuanto a la paraclinica, 100%
presentaron enzimas musculares elevadas, 63%
electromiograma caracteristico, del total de biopsias
musculares realizadas 40% fueron patolégicas. EI
100% recibi6 corticoides, sélo un paciente recibié
monoterapia. 62,5% se encuentran en remision total,
37,5% en remision parcial.

Conclusiones: la distribucién por sexos fue
similar, el grupo etario con una media de
presentacién de 8 anos coincide con la
bibliografia. La mayoria de los pacientes (87,5%)
cumplieron con cuatro de los criterios
diagndsticos, s6lo uno presento tres criterios. Se
destaca la presencia de manifestaciones
multisistémicas, predominantemente respiratorias
y digestivas. No fue necesario realizar a todos la
biopsia muscular, salvo en aquellos casos que
fue preciso para confirmar el diagnéstico. La
biopsia muscular normal, no descarté el
diagnéstico de DMJ ya que es una enfermedad
de afectacion focal. Todos recibieron corticoides
siendo los farmacos de primera linea en esta
enfermedad ya que disminuyen la
morbimortalidad. Los farmacos de segunda linea
se utilizaron en los casos de grave presentacion
inicial o falta de respuesta a la corticoterapia.
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Summary

Introduccion

Introduction: JDM is a multisystemic connective
lissue disease with the anatomic characteristics of
muscular inflammation and vasculopathy. The
diagnosis is based on Bohan and Peter s criteria
which are proximal and symmetrical scapular and
pelvic muscular weakness; elevated muscle-derived
enzymes (creatine kinase, aldolase, lactic acid
dehydrogenase and transaminases);
electromyographic changes; muscular biopsy that
shows necrosis and inflammation and the presence of
Skin rash which is substantial. The diagnosis is certain
with the four criteria present, probable with three and
possible with the presence of 1.

Objective: to describe eight patients who were seen
between October 2003 and August 2005 at the public
hospital (Centro Hospitalario Pereira Rossell).
Material and methods: a descriptive, retrospective
study of registered JDM cases was done from October
2003 until August 2005.

Results: half of the patients were female and the
average presentation age was eight years old. 100%
had cutaneous manifestations and muscle weakness;
87.5% had bone and joints symptoms; 62.5% had
respiratory symptoms and 50% had digestive
symptoms. The laboratory findings showed elevated
serum enzymes in 100% of the cases, characteristic
eletromyogram in 63% and 40% of the biopsies done
were diagnostic. All patients were treated with
corticoids. Disease remission is happening in 62,5% of
the cases, partial remission in 37,5%.

Conclusions: the age prevalence were similar to
international literature. All patients had skin rash and
muscular manifestations. Muscular biopsy was realized
in patients who needed confirmation. Normal biopsy
did not discard the diagnosis due to the fact that it is
an active focal disease. All patients were treated with
corticoids. Second line drugs were used when the
expected evolution did not happen or in cases of

severe initial presentation.

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad
mutisistémicadel tejido conectivo, caracterizadapor in-
flamacién del musculo estriado y la piel con presencia
de vasculitis como alteracion anatomopatol 6gica sub-
yacente.

El diagndstico delaDMJ se basaen los criterios de
Bohan y Peter propuestos en 1975 :

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

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

3. Cambios electromiogréficos. con las caracteristicas

demiopatia: ondas de bajaamplitud, cortaduracion,

polifasicasy denervacion: fasicul aciones en reposo,
descargas de altafrecuenciaanomala.

Biopsiamuscular con necrosiseinflamacion.

5. Lesionescuténeas caracteristicas.

Ea

Esimprescindible la presencia de rash cuténeo para
realizar €l diagndstico. Este es seguro con cuatro crite-
rios, probable con tresy posible con un criterio.

Objetivo

Presentar ocho casos de DMJ atendidos en Policlinica
de Enfermedades colagenovasculares del Centro Hos-
pitalario PereiraRossell en € periodo comprendido en-
treel 1°de octubredel 2003 ael 1°de agosto del 2005.

Material y método

Se realiz6 un estudio descriptivo, retrospectivo de los
casos de DM J registrados del 1° de octubre del 2003 al
1° de agosto del 2005.

Seanalizaron sexo, edad, formas de presentacion cli-
nica, exdmenes de laboratorio, tratamiento, evoluciény
complicaciones.

Resultados

Cuatro correspondieron a sexo femenino y cuatro a
masculino.
Laedad de presentacién fue entrelos 4 a 13 afios de
edad con unamedia de 8 afios.
Lasformasdepresentacion semuestranenlatablal.
L os exdmenes de | aboratorio se muestran en latabla

Con respecto ala paraclinica presentaron:

=

100% enzimas muscul ares elevadas.
63% EMG caracteristico.
3. 40% biopsias patol ogi cas de | as cinco realizadas.

N
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Tabla 1
1 2 3 4 5 6 7 8 Porcentajes
Manifestaciones generales si si si si si si si s 100
M anifestaciones cuténeas st st si si si si sf sf 100
Eritema en heliotropo si si si si si si si no 87,5
Pépulas de Gottron si no si si si no sf sf 75
Erupcién inespecifica si no si no no si no si 50
Debilidad muscular si si si si si si sf sf 100
Artralgias o artritis si si si no si si si si 87,5
Manifestaciones si si si no no no no no 375
neurol égicas
Manifestaciones no si si no no si si si 62,5
respiratorias
Manifestaciones no si si no no no si no 37,5
cardiovasculares
Manifestaciones digestivas no si si no si no si no 50
Manifestaciones renales no no no no no no no no 0
Tabla 2
3 4 5 6 7 8
Enzimas musculares Si Si Si Si Si Si
elevadas
EMG caracteristico N/R Si Si N/R N/R Si Si
Biopsia muscular Patol 6gica Normal Muestra Normal Patol6gica N/R N/R
insuficiente
N/R: no realizado
Con respecto a tratamiento (figura 1) recibieron:
C_orti coides: 100%, 5/8 (62,5%) bolos de metilpred- Farmacos
nisolona. i 7
. iclosporina 12,5%
Inmunoglobulinas: 50%. _ A
Metrotexate: 87,5% Ciclofosfamida 7:| 12,5%
Ciclofosfamida o ciclosporina: 12,5%, respectiva- Metrotexate | e
mente_ Inmunoglobulinas ] 50%
L. . i Corticoides ] 100%
El seguimiento de |os pacientestuvo unamediade 2 \ \ \ \ )
afiosy 4 m 0% 20% 40% 60% 80% 100%
., ) Porcentajes
Evolucion (figura 2):
Remision sin tratamiento: 13%. -
Figura 1

Remisién con tratamiento: 49%.
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Remision parcial: 38%.
Recaida: un caso (12,5 %), luego de 6 afios sin trata-
miento. Actualmente en remision.

Complicaciones:

Cushing: 37,5%.
Infecciosas. 62,5%:
- celulitis, abscesos;
- neumonia;

- sarnanoruega.

Conclusiones

La edad de presentacion tuvo una media de 8 afios
coincidiendo con lo referido en laliteratura.
Ladistribucion por sexo fue similar, no observando-
se el predominio en el sexo femenino.

La mayoria de los pacientes (87,5%) cumplieron
con cuatro de los criterios diagnésticos, s6lo uno
presento tres criterios.

Se destaca la presencia de manifestaciones sistémi-
cas predominantemente respiratorias (62,5%) y di-
gestivas (50%).

Remision sin
tratamiento
13%
Remisién
parcial
38%
Remisién con
tratamiento
49%

Figura 2.

Laevolucion con el tratamiento inmunosupresor fue
favorable con alto porcentaje deremisionesy ausen-
ciade mortalidad.

Las complicaciones infecciosas se vieron en un
62,5% de los casos y €l sindrome de Cushing en un
37,5%.



