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Resumen

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una miopatia
inflamatoria adquirida de base inmunolégica
acompanada por alteraciones cutaneas
caracteristicas.

El objetivo de este articulo es describir las
caracteristicas clinicas y examenes
complementarios de un grupo de 17 pacientes con
diagndstico de DMJ, su evolucion y tratamiento.
Material y método: se estudiaron los pacientes que
se asistieron en la Policlinica de enfermedades de
tejido conectivo del Centro Hospitalario Pereira
Rossell (CHPR) en el periodo del 1 de octubre de
2003 al 1 de abril de 2017.

Resultados: los rasgos clinicos mas frecuentes de
presentacion fueron las manifestaciones cutaneas
caracteristicas, debilidad muscular, sintomas
constitucionales, manifestaciones gastrointestinales
y respiratorias. Las enzimas musculares estuvieron
aumentadas en todos los casos. La resonancia
nuclear magnética, electromiograma y la biopsia
muscular fueron patolégicos en todos los casos

realizados. El tratamiento se realizé
fundamentalmente en base a corticoides y farmacos
inmunosupresores, siendo el metotrexate la droga
de eleccién. En los casos graves o refractarios se
asocié gamaglobulina, ciclofosfamida o
ciclosporina. La duraciéon del tratamiento tuvo una
mediana de 3 arios 10 meses. Se logré remisién en
47% de los pacientes. La evolucién fue monofasica
en 15,4%, de los casos, polifasica en 8% y crénica
en 77%. No hubo fallecimientos registrados, ni
enfermedad maligna asociada.

Conclusiones: la DMJ es una enfermedad de baja
incidencia. La mayoria de los pacientes tuvieron una
evolucion cronica. Esto determina la necesidad de
un tratamiento inmunosupresor prolongado con los
efectos adversos de la misma. Se logré la remision
en 47% de los pacientes. No se registraron
fallecimientos en la serie estudiada.
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Summary

Juvenile dermatomyositis (JDM) is an acquired
inflammatory myopathy with an immunologic basis and
characteristic cutaneous rash. The aim of this article is
to describe clinical features and most important exams
of a group of 17 patients with JDM their evolution and
treatment.

Methods: children with JDM recruited from
Connective tissue Diseases Office of Pereira Rossell
Hospital from 1/10/20083 through 1/4/2017 were
studied.

Results: the most frequent features were:
characteristic cutaneous rash, muscle weakness,
systemic symptoms, gastrointestinal and respiratory
manifestations. The diagnostic investigations showed
an increase serum muscle enzymes in all patients. The
nuclear magnetic resonance, electromyogram and
muscle biopsy resulted abnormal in all the investigated
cases. Treatment was based on corticosteroids and
immunosuppressive drugs being methotrexate the
preferred drug. In severe or refractory cases
cyclophosphamide, human gammaglobulin or
cyclosporine were associated. Median treatment
length was 3 years 10 months Remission was achieved
in 47 percent. The evolution was monophasic in 15.4
percent, polyphasic in 7.7 and chronic in 77 percent.
No deaths were registered neither malignant
associated diseases

Conclusions: JDM is an infrequent illness. Most of the
patients had chronic evolution. This obliges to
prolonged immunosuppression with its adverse
effects. Remission was achieved in 47% of the cases.
No deaths were registered in this population.
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Resumo

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma miopatia
inflamatédria imunolégica adquirida acompanhada de
alteracbes cuténeas caracteristicas.

O objetivo deste artigo é descrever as caracteristicas
clinicas e os exames complementares de um grupo de
17 pacientes diagnosticados com DMJ, sua evolugao
e tratamento.

Materiais e métodos: foram estudados os pacientes
que compareceram a Policlinica das Doengas do
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Tecido Conjuntivo no Centro Hospitalar Pereira Rossell
(CHPR) no periodo de 01/10/2003 a 04/01/2017.
Resultados: as caracteristicas clinicas mais frequentes
foram manifestages cuténeas caracteristicas, fraqueza
muscular, sintomas constitucionais, manifestacées
gastrointestinais e respiratorias.

As enzimas musculares estiveram aumentadas em
todos os casos. A Ressonéncia nuclear magnética, o
eletromiograma e a biépsia muscular foram
patolégicos em todos os casos. O tratamento foi
baseado principalmente em corticosteroides e drogas
imunossupressoras, e o metotrexato foi a droga de
escolha. Em casos graves ou refratarios, também se
administrou gamaglobulina, ciclofosfamida ou
ciclosporina. A duracéo do tratamento teve uma
mediana de 3 anos e 10 meses. A remisséo foi
alcangada em 47% dos pacientes. A evolugéo foi
monofasica em 15,4% dos casos, polifasica em 8% e
crbénica em 77%. Nao houve mortes registradas, nem
doenca maligna associada.

Conclusées: a DMJ é uma doenca de baixa
incidéncia. A maioria dos pacientes teve evolugao
crénica. Isso determina a necessidade de um
tratamento imunossupressor prolongado com os seus
conseguintes efeitos adversos. A remisséo foi
alcangada em 47% dos pacientes. Nenhuma morte foi
registrada na série estudada.
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Palavras chave:

Introduccion

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad
multisistémica adquirida, siendo la miopatia inflamato-
ria mas frecuente del nifio. Si bien la etiologia es desco-
nocida, muchos estudios sugieren una patogenia autoin-
mune con alteraciones en la inmunidad celular y humo-
ral, en personas genéticamente susceptibles y en res-
puesta a factores desencadenantes ambientales.

Tiene una incidencia anual aproximada de 3,2 casos
por millon de nifios de 2 a 17 afios".

El diagnostico se basa en los criterios de Bohan y
Peter (1975) que incluyen debilidad muscular, rash cu-
taneo caracteristico (rash en heliotropo o papulas de
Gottron sobre superficie extensora de articulaciones de
dedos, codos, rodillas y tobillos), enzimas musculares
elevadas, cambios miopaticos en la electromiografia,
biopsia con alteraciones caracteristicas, en ausencia de
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otras causas de miopatias®”. La presencia del compro-
miso de piel caracteristico es fundamental para el diag-
nostico. La debilidad muscular se encuentra casi siem-
pre presente.

Actualmente se prefiere la resonancia nuclear mag-
nética (RNM) de muisculos proximales como elemento
diagnostico, que puede frecuentemente sustituir a la
electromiografia y/o biopsia muscular para confirmar la
DMLI. Los métodos invasivos quedarian reservados para
casos de dudas diagnosticas'*).

Las metas del tratamiento incluyen control precoz de
las manifestaciones clinicas y evitar las complicaciones.

Objetivo

Describir las caracteristicas clinicas de una poblacion con
DM, su evolucion y tratamiento.

Material y método

Se realiza un estudio descriptivo, prospectivo, con fi-
chas precodificadas de 17 pacientes menores de 15 afios
de edad que consultaron en la Policlinica de Colageno-
patias del Centro Hospitalario Pereira Rossell, entre oc-
tubre de 2003 y abril de 2017. Se excluyeron dos pa-
cientes que en su evolucion desarrollaron otro tipo de
colagenopatias (overlap con LES y enfermedad mixta
del tejido conectivo).

Esta serie incluye la considerada en el primer reporte
de DMJ del pais (Poster).

Definiciones

Se definio dermatomiositis seguin los criterios de Bohan
y Peter (tabla 1), se clasificd seglin los mismos en DMJ
de diagnostico definitivo (mas de tres criterios), proba-
ble (mas de dos criterios), o posible (un criterio diag-
ndstico), siempre con la presencia de lesiones cutaneas
caracteristicas. En determinados casos el estudio elec-
tromiografico y/o la biopsia muscular fue sustituido por
la RNM de los musculos afectados.

Se consideraron las siguientes variables al inicio de
la enfermedad: edad a la primera consulta, sexo, proce-
dencia, clinica (sintomas constitucionales, cutaneos,
musculos esqueléticos, gastrointestinales, respiratorios,
cardiacos, neurologicos). La calcinosis fue definida por
presencia de depositos calcicos al examen o visible en
radiografia de partes blandas. Estudios de laboratorio
realizados: hemograma, velocidad de eritrosedimenta-
cion, enzimas musculares: creatinfosfokinasa (CPK),
aspartato aminotransferasa (AST), alanino aminotrans-
ferasa (ALT), lactato deshidrogenasa, aldolasa, anti-
cuerpos antinucleares (ANA), anticuerpo antidesoxirri-
bonucleasa (anti ADN), reaccion de C3 y C4 del com-
plemento; considerandose valores positivos segin los

Tabla 1. Criterios diagndsticos de dermatomiositis
juvenil (Bohany Peter).

1. Debilidad muscular proximal simétrica con o sin disfagia y
debilidad de los miisculos respiratorios. Se desarrolla en va-
rias semanas e incluso meses.

2. Elevacion de las enzimas séricas (CK, aldolasa, LDH, tran-
saminasas)

3. Triada electromiografica de:

a)  Amplitud pequena, potenciales de unidades motoras
polifasicas de corta duracion.

b) Fibrilaciones, ondas agudas positivas, incremento de
la irritabilidad de insercion.

c) Descargas espontaneas, con frecuencia bizarras (re-
petitivas complejas)

4. Anormalidades de la biopsia muscular: degeneracion mus-
culoesquelética, regeneracion, necrosis y fagocitosis con in-
filtrado celular mononuclear intersticial.

5. Exantema de dermatomiositis:
a)  Exantema heliotropico

b)  Papulas o signos de Gottron, comprometiendo las ar-
ticulaciones de los dedos de las manos, rodillas, codos
y/o maléolos mediales.

¢) Exantema eritematoso y/o poiquilodermatoso.

Interpretacion de los criterios de dermatomiositis (Bohan y Peter).
Diagnostico definitivo: tres o cuatro criterios mas lesiones cuta-
neas caracteristicas. Diagndstico probable: dos criterios mas lesio-
nes cutaneas caracteristicas. Diagnostico posible: un criterio mas
lesiones cutaneas caracteristicas.

CK: creatinfosfoquinasa. LDH: lactacto deshidrogenasa.

criterios de laboratorio donde se realizaron los mismos.
Para las variables decriptivas se refieren valores absolu-
tos y relativos, promedios, medianas, rangos.

Se consideraron patologicas: la electromiografia con
patrén miopatico; la resonancia magnética con edema
muscular que se visualizan fundamentalmente en STIR
y T2 y la biopsia muscular que muestra una atrofia peri-
fascicular caracteristica, exudado inflamatorio con pre-
dominio linfoplasmocitario y areas de necrosis focal. La
capilaroscopia se considerd anormal en presencia de es-
pacios avasculares, tortuosidad en sus trayectos, mega-
capilares, trombosis y hemorragias periungueales visua-
lizadas con oftalmoscopio.

Se valor6 el compromiso sistémico, radiografia de
torax, estudio funcional respiratorio, tomografia axial
computarizada (TAC) de torax alta resolucion, ecocar-
diograma, estudio de la deglucion, examen de orina,
creatininemia y funcional hepatico.

Se valord el retraso en el diagnoéstico, tratamiento,
tiempo de seguimiento, situacion clinica al final del se-
guimiento, complicaciones, curso evolutivo de la enfer-
medad.
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Tabla 2. Manifestaciones clinicas al inicio de la
enfermedad

Manifestaciones constitucionales 16/17
Fiebre 7
Anorexia 10
Adelgazamiento 7

Sintomas musculesqueléticos 17/17
Mialgias 13
Debilidad muscular 17
Artritis 13
Retracciones musculares 6

Sintomas cutaneos 17/17
Rash heliotropo 15
Edema de parpados 10
Rash malar 08
Papulas de Gottron 15
Fendémeno de Raynaud 3
Erupcion cutanea inespecifica 5
Ulceras cutaneas 1
Calcinosis 3

Sintomas gastrointestinales 10/17
Trastornos deglutorios 6
Hemorragia digestiva 2
Enteropatia exudativa proteinas 1

Sintomas neurolégicos 2/17
Depresion. Alucinaciones 1
Paralisis facial 1

Sintomas respiratorios 2/17
Disnea 2

La remision clinica se definié como ausencia de ma-
nifestaciones cutaneas con fuerza muscular y enzimas
musculares normales sin medicacion por un periodo
igual o mayor a seis meses'®”.

Para definir el curso evolutivo se considerd aquellos
pacientes que tenian 24 o mas meses de evolucion. Se
definié como curso monofésico aquellos casos que re-
mitieron en un plazo menor de dos afios, polifasico
aquellos que luego de la remision presentaron uno o mas
empujes de la enfermedad y crénico si mantenian mani-

festaciones clinico humorales mas alla de los dos afios™.
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No se consider6 el Childhood Myositis Assesment
(CMAS) Manual Muscle Testing (MMT) por faltade re-
gistro detallado del mismo al debut de la enfermedad en
la mayoria de pacientes.

Resultados

De los 17 pacientes, nueve fueron de sexo masculino,
relacion F/M: 1/1,1.

El promedio de edad de presentacion fue de 10 afios
y mediana de 9 afios (rango 5-14).

Seis pacientes procedieron de Montevideo y once
del interior.

Ellapso de inicio desde el comienzo de los sintomas
hasta el diagndstico tuvo un promedio de 10 meses (ran-
go 1 mes-5 anos).

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad se ob-
servan en la tabla 2.

Los resultados de los exdmenes complementarios se
describen en la tabla 3.

Segun los Criterios de Bohan y Peter el diagnostico
fue definitivo en 10/17 pacientes (59%) y probable en
7/17 (41%). Si consideramos los resultados de la RNM,
el diagnostico definitivo asciende a 13/17 (76%) y pro-
bable en 4/17 (24%). Los pacientes que calificaron co-
mo diagnéstico probable de DMJ tenian solo criterios
clinicos (cutaneos y musculares) y de laboratorio (enzi-
mas musculares). En estos pacientes no se realizd
biopsia muscular, electromiografia ni resonancia mag-
nética.

Tratamiento

Recibieron corticoides todos los pacientes; se indicaron
bolos de metilprednisolona en los nueve casos mas gra-
ves. El metotrexate se indico en 16 pacientes, en la ma-
yoria dentro de los tres meses del inicio de la enferme-
dad. En los casos recientes se indico desde el comienzo
de la misma. La gamaglobulina se indico al inicio por
gravedad de la enfermedad en tres casos y en la evolu-
cion en dos casos por persistencia de la sintomatologia.
La ciclosporina A se indicé en tres casos, la ciclofosfa-
mida en cuatro pacientes por gravedad del cuadro clini-
co o trastorno deglutorio moderado o severo con aspira-
cion respiratoria (figura 1). Los bifosfonatos y diltia-
zem se indicaron en tres casos con calcinosis.

Duracion del tratamiento: el promedio fue de 4 afios
5 meses, mediana de 3 afios 10 meses (rango 2 meses-10
afnos 7 meses).

Lograron la remisién manteniéndose sin tratamiento
ocho pacientes (47%); 5/17 pacientes abandonaron con-
troles estando asintomaticos en tratamiento luego de un
promedio de seguimiento de cuatro afios; todos ellos
adolescentes.
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Tabla 3. Estudios complementarios realizados
Estudios N° pacientes Resultado
complementarios realizados anormal
Hemograma 717 3
Trombocitopenia 1
Anemia normocitica 2
normocromica
Enzimas musculares 17/17 17
Creatinfosfoquinasa 17/17 12
Lactacto deshidrogenasa 16/17 13
ALT-AST 15/17 10
Electromiografia 7/17 17
Biopsia muscular 4/17 17
RNM muscular 6/17 6
Test funcional 11/17. 4
respiratorio
ANA 14/17 5
C3C4 11/17. 0
Anti DNA 11/17 0
ENA 3/17 0
Capilaroscopia 13/17 10
Rx torax 13/17 3
TAC alta resolucion 2/17 0
Eletrocardiograma 17/17 0
Ecocardiograma 13/17 0

AST: aspartato aminotransferasa; ALT: alanino aminotransferasa;

RNM: resonancia magnética; ANA: anticuerpos antinucleares;

C3: fraccion 3 complemento; C4: fraccion 4 complemento; anti

DNA: anticuerpo antidesoxiribonucleasa; ENA: antigenos nuclea-

res extraibles; TAC: tomografia axial computarizada.

Al final del seguimiento se encuentran en actividad y
en control tres pacientes, luego de un promedio de con-
trol de 1 afio 7 meses. Dos pacientes adolescentes aban-
donaron su concurrencia a la policlinica en actividad de
su enfermedad.

Se pudo determinar el curso evolutivo en 13 pacien-
tes, fue monofasica en dos pacientes (15%), polifasica
enuno (8%)y de curso cronico en diez pacientes (77%).

Discusion

Este es el segundo reporte de una seriec de DMJ en el
pais®. Existen dos publicaciones nacionales de casos
clinicos®™'?. El diagnostico de DMJ, segiin Bohan y Pe-
ter, fue definitivo en 76% y probable en 26%. Destaca-
mos que la sensibilidad y especificidad de estos crite-
rios no han sido validados en nifios.

La mediana de edad al diagnoéstico fue algo mayor a
la edad citada por otros autores, con una mediana de 7
afios 5 meses y rango de 1 afio 5 meses a 12,8 afios''"'2.
No se observo el predominio caracteristico de sexo fe-
menino reportado, hallandose una relacion F: M: 1/1,1,
frente a una relacion 2,8/1 (11) y 2,2/ 112, Otro auto-
res"*!¥ citan una relacion mas similar a la nuestra de
1,4/1, 1/1.

La demora en el diagndstico fue coincidente con otra
referencia, con un promedio de 8,5 meses y un rango de
1 mes a 9 afios'"?.

En lo que respecta a la clinica, las manifestaciones
constitucionales se observaron en un alto porcentaje de
los casos (94%), mayor a lo registrado por otros autores:
61%, 85% ",

Las manifestaciones cutaneas, imprescindibles para
el diagndstico, se refieren en todos los casos, siendo las
mas frecuentes las papulas de Gottron y el rash en helio-
tropo, similares datos se muestran en otra serie clini-
ca'”. La capilaroscopia fue positiva en el 77% de los ca-
sos realizados. Rider y colaboradores la observaron en
35-90%“. Otros autores'®”!'¥ las observaron en el 68%,
78,8% y 94% respectivamente.

La capilaroscopia patologica persistente se relaciona
con un curso mas severo y prolongado de la enfermedad,
asi como con el desarrollo de calcinosis y ulceraciones
cutaneas!' 7.

La ventaja de la capilaroscopia radica en que es un
estudio sencillo que aporta elementos para el diagndsti-
co y seguimiento de la enfermedad.

La debilidad muscular, signo de gran jerarquia en el
diagnostico, se observo en todos los casos. Otras publi-
caciones reportan cifras similares de 89%a 99,8% "%

Las manifestaciones articulares estuvieron presentes
en 65% de los casos, con artritis de grandes articulaciones
superior a lo referido por otros autores de 42,5%-49%"'.

En lo que se refiere al compromiso sistémico, los
mas frecuentes fueron los gastrointestinales y respirato-
rios. Los gastrointestinales se observaron en 59% de los
casos, constatandose en la bibliografia cifras que van de
31,5% a 56% 7.

Los mas frecuentes son los trastornos deglutorios,
muy importantes como causa de neumonia aspirativa,
que constituyen un elemento de gravedad de la enferme-
dad y condicionan una terapéutica mas agresiva. Estos
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Figura 1. Medicacion inmunosupresora administrada
en serie de casos DMJ.

se observaron en nuestra serie en 35% de los casos, simi-
lar a otros registros: 32%”. La hemorragia digestiva se
observé en 12%, otras series las describen en 3,7%"”.

En nuestro registro se reporta un caso muy interesante,
que no hemos encontrado en la bibliografia, de una entero-
patia exudativa perdedora de proteinas, que determind un
sindrome hidropigeno generalizado, y en el laboratorio hi-
poalbuminemia con aumento de alfa 1 antitripsina en ma-
terias fecales'"®. Este fue el caso mas grave de la serie, con
compromiso respiratorio, neurologico y general severo, re-
quiriendo asistencia ventilatoria mecanica. Sin embargo,
este paciente tuvo un curso monoféasico con remision per-
sistente luego de 10 afios de control.

En esta serie el funcional respiratorio fue patologico
con un patron restrictivo en 36% de los 11 pacientes, lo
que en parte podria explicarse por el compromiso mus-
cular. Laradiografia de torax fue patologica con infiltra-
do intersticial en 27% de los casos. La TAC de alta reso-
lucidon, que es el examen mas sensible y especifico para
determinar el compromiso intersticial pulmonar, fue
realizada en solo dos casos, con resultado normal.

El compromiso asintomatico puede ocurrir hasta en
50% de los pacientes con reduccion de la capacidad vital
y alteraciones en la difusion. La TAC de alta resolucion
puede ser patoldgica aun en casos asintomaticos, por lo
que debe realizarse en forma sistematica. Es importante
determinar el compromiso respiratorio por ser un factor
de morbimortalidad””.

La frecuencia de compromiso respiratorio es variable
segtin los autores, va desde una baja incidencia de 12%® a
46% con patron restrictivo pulmonar'**?.

En lo cardiovascular no se evidencid6 compromiso
pericardico ni miocardico en ningun paciente. Se puede
observar cardiomegalia con o sin alteracion del electro-
cardiograma, sin embargo no observo en las 11 radio-
grafias de torax realizadas. El compromiso cardiovascu-
lar grave con miocarditis y/o trastornos de la conduccion
es muy raro, sin embargo siempre debe pesquisarse su
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compromiso con electrocardiograma y ecocardiograma
en esta patologia. Debe considerarse que estos pueden
presentarse afios después del inicio™*".

No se reportaron casos de compromiso renal ni he-
patico.

Dos pacientes presentaron sintomas neurologicos
pero no tenemos evidencia imagenologica de estas alte-
raciones. El compromiso del sistema nervioso central es
poco frecuente, aunque se citan algunos casos fatales de
esta afectacion®.

En otros casos muy poco frecuentes se refiere com-
promiso del sistema nervioso periférico autbnomo reve-
lado por disautonomia. Ambas patologias obedecerian a
una vasculitis®.

Se observo calcinosis en 18% de casos, en uno de
ellos fueron lesiones multiples e invalidantes que re-
quirieron numerosos tratamientos quirurgicos de exé-
resis por ulceraciones e infecciones, asi como por
trastornos funcionales con gran limitacion en la
deambulacion. Probablemente obedecieron al retraso
en el diagnostico y tratamiento que fue a los cinco
anos del inicio de la enfermedad; ambos factores pre-
disponentes fundamentales para el desarrollo de cal-
cinosis. Se refiere ausencia de calcinosis al inicio de
la enfermedad y 18% en la evolucion'®. Otras series
refieren porcentajes mas altos de 43%, siendo mas
frecuentes en casos con compromiso pulmonar y re-
querimiento de multiples inmunosupresores, situa-
cién que no se demostrd en nuestra serie?.

En cuanto a los examenes de laboratorio, el enzimo-
grama fue patologico en todos los casos. La CPK estuvo
elevada en el 70%. El resto de las enzimas mostraron al-
teraciones similares a las halladas en la bibliogra-
fia®'>152_ La mas elevada fue al AST llegando a 20
veces su valor normal.

La aldolasa es un examen que no esta disponible con
facilidad en muchos paises'?. En nuestro trabajo se realiz6
en solo cuatro pacientes, siendo alterada en dos casos, sin
embargo se describe elevada hasta en un 100%®.

El electromiogramay la biopsia muscular fueron po-
sitivas en todos los casos en que se practicaron estos
examenes, similar a lo encontrado por Mufioz y otros au-

La RNM fue patoldgica en todos los casos realiza-
dos. En afios recientes, ésta ha tenido un rol importante y
creciente en el estudio de enfermedades musculares in-
flamatorias; en muchos casos ha obviado la necesidad
de procedimientos invasivos como el electromiograma
o la biopsia muscular™>®'>'¥,

Lamayoriade los autores estan de acuerdo en revisar
los criterios de Bohan y Peter, actualizandolos ala luz de
la nueva tecnologia®®, incluyendo la RNM, capilarosco-
piay la calcinosis®”.
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Dada su baja frecuencia el tratamiento de esta enfer-
medad debe realizarse en una unidad con experiencia en
esta patologia y con un equipo multidisciplinario.

Elmanejo de la DMJ es actualmente mas intensivo con
reconocimiento mas precoz de la enfermedad, lo que dis-
minuye la mortalidad, futuras complicaciones y secue-
las"?. El tratamiento no esta totalmente estandarizado, por
lo cual esta basado fundamentalmente en opiniones de ex-
pertos®”. Por ello, las terapéuticas varian en los diferentes
paises. Un consenso europeo reciente realiza recomenda-
ciones para un manejo mas uniforme®.

Los corticoides son la base del tratamiento, ya sea
oral o intravenoso.

La introduccién de inmunosupresores asociados a
corticoides luego de 1972 ha mejorado la sobrevida, asi
como las secuelas funcionales'”.

El mas utilizado ha sido el metotrexate, preferente-
mente subcutaneo, asociado actualmente a los corticoi-
des desde el inicio de la enfermedad®'?. En una serie la-
tinoamericana se presentan similares tratamientos, ad-
ministrandose en 74% de los casos dentro de los cuatro
meses de inicio de la enfermedad®®.

En los casos refractarios o con grave compromiso
sistémico (pulmonar, gastrointestinal, sistema nervioso
central), se indico6 gamaglobulina intravenosa y ciclo-
fosfamida desde el inicio con buenos resultados®™. La
ciclosporina también fue utilizada como ahorrador de
corticoides al inicio de enfermedad o en evolucion en
18%; otros refieren su uso hasta en 30%"'?. Similar tra-
tamiento fue administrado en esta serie.

El micofenolato mofetil es otra alternativa en el tra-
tamiento en casos que no responden a los farmacos des-
critos previamente® .

Eluso de agentes bioldgicos se ha visto incrementa-
do en el tratamiento de estos pacientes para casos refrac-
tarios”>*”). Dentro de ellos, el rituximab es el que pare-
ceria tener un efecto positivo, sobre todo en las manifes-
taciones cutaneas. No se observo mejoria en la calcino-
sis, atrofia cuténea o lipodistrofia®").

También se describe el uso de infliximab y adalimu-
mab®?Y.

En varios casos se utilizaron asociaciones de mas de
un inmnunosupresor, por gravedad o en casos sin res-
puesta a medicacion de primera linea.

El tratamiento de la calcinosis con bifosfonatos y dil-
tiazem no fue eficaz.

No hubo casos de mortalidad, ni asociaciones a en-
fermedades malignas. La malignidad asociada a la DMJ
es muy rara, la evaluacion se hace solamente si la enfer-
medad es atipica o presenta sintomas sugestivos como
alteracion del hemograma, adenomegalias o hepatoes-
plenomegalia.

En lo que respecta a la evolucion de la enferme-
dad, 15,4% present6 un curso monofasico, donde se
incluye el caso mas grave de la serie, 8% presento cur-
so polifasico y 77% curso crénico. En todas las refe-
rencias predomina el curso cronico de la enfermedad,
refiriéndose en una de ellas en 60% con un seguimien-
to de tres aflos, evolucion polifasica en 3% y monofa-
sico en 37%7.

Preocupa que siete pacientes abandonaron el control
bajo tratamento en remision, pero dos en actividad.

Desde el punto de vista funcional los pacientes en
remision presentaron una buena respuesta, aun aque-
llos casos de evolucion cronica con medicacion inmu-
nosupresora. Algunos casos con retracciones muscu-
lares requirieron tratamiento con fisioterapia. La cal-
cinosis puede afectar la funcion musculoesquelética
de acuerdo a su intensidad y localizacion. Asi, el caso
con calcinosis multiples de diagndstico muy tardio
presentaba grave limitacion funcional, la que mejord
sustancialmente con tratamiento inmunosupresor in-
tensivo a pesar de persistir la calcinosis.

La mayoria de los pacientes en edad adulta tendra
buena funcién muscular, aunque algunos pueden persis-
tir con contracturas y atrofia residual muscular o cuta-
nea.

En lo que respecta al prondstico este va a depender
del cuadro clinico inicial que es de severidad variable,
desde casos con manifestaciones cutaneas y musculares
leves a moderadas hasta casos graves con compromiso
vital, que si bien constituyen la excepcion, pueden
ocasionar la muerte.

El compromiso pulmonar, gastrointestinal y cutaneo
severo (vasculopatia, ulceracion), debilidad muscular
extensa como forma de presentacion al debut, asi como
lapersistencia de la actividad de la enfermedad, influyen
desfavorablemente en la evolucion. Asi mismo, el retra-
so en el diagndstico y en el inicio de tratamiento adecua-
do son factores que deberan tenerse en cuenta al estimar
el pronostico®.

Si bien el tratamiento inmunosupresor intensivo des-
de el comienzo ha disminuido de forma importante la
mortalidad, la evolucion cronica que obliga a inmunosu-
presion prolongada constituye un factor de prondstico
desfavorable.

En esta serie no se registraron fallecimientos a pesar
de haber tenido pacientes con cuadros de inicio grave.

Constituye una debilidad del trabajo no haber eva-
luado con clinimetria el compromiso muscular con
MMT y CMAS y no haber relacionado las manifestacio-
nes clinicas, paraclinicas y su tratamiento con la evolu-
cion y pronodstico de la enfermedad de modo de poder
participar de registros internacionales colaborativos co-
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mo el que se esta revisando por el grupo de Mc Cann y
colaboradores'**?.

Consideramos que el trabajo es una contribucion al
conocimiento de la dermatomiositis juvenil, derivada de
la experiencia de 13 afos de una policlinica especializa-
da en colagenopatias del tnico centro pediatrico univer-
sitario de atencion terciaria.

Conclusiones

La DMJ es una enfermedad de baja incidencia.

El tratamiento precoz e intensivo permitio lograr la
remision del 47% de los pacientes. La mayoria de los ca-
$0s siguen un curso cronico que obliga a una inmunosu-
presion prolongada con sus posibles complicaciones.
No se registraron fallecimientos.

Elanalisis de una serie prospectiva mas amplia y me-
jor documentada permitira progresar en el conocimien-
to, tratamiento y prondstico de esta enfermedad poco
frecuente.
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