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Dermatopolimiositis en paciente adolescente. Reporte de caso
Dermatopolymyositis in adolescent patient. Case report
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RESUMEN

La Dermatopolimiositis (DPM) pertenece a
las miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll),
un grupo heterogéneo de miopatias autoin-
munitarias sistémicas crénicas, asociadas
con una alta morbilidad y discapacidad
funcional. Comprende aquellas entidades
de naturaleza adquirida que cursan con
debilidad muscular y presentan de forma
caracteristica un infiltrado inflamatorio y
necrosis celular en el tejido muscular estria-
do. Es una enfermedad rara, con una inci-
dencia global de 2-10 casos por millon de
habitantes/afio. Presentamos el caso de
adolescente masculino de 14 afos con
antecedente de dermatomiositis, el cual
presenta debilidad muscular proximal
progresiva, acompafado de mialgias inten-
sas e incapacitantes, presencia de eritema
en heliotropo y papulas de Gottron. Estu-
dios laboratoriales que evidenciaron
anemia, alteraciones enzimaticas, reactan-
tes de fase aguda alterados, estudio
electromiografico que evidencié la presen-
cia de polimiositis reactiva, y biopsia de
tejido muscular que reportd6 cambios
compatibles con DPM. El diagnédstico de
miopatias inflamatorias se sospecha sobre
la base de un conjunto de signos y sintomas
y es confirmado mediante estudios comple-
mentarios, entre los que se incluyen: eleva-
cion de enzimas musculares, presencia de
autoanticuerpos especificos de miositis,

*Médico Residente de segundo afio de Pediatria UNAH-VS.
**Médico Residente de tercer afio de Pediatria UNAH-VS.
***Doctor en Medicina y Cirugia - UNAH, Asesor de la Federacion
Internacional de Asociaciones de Estudiantes de Medicina
(IFMSA) - Honduras.

****Dermatdlogo en HNMCR.

Dirigir correspondecia a: scarlethvasquez_90@hotmail.com
Recibido: 10 de Diciembre 2018 Aceptado: 12 de Agosto 2019

1011

electromiografia con patron miopatico,
hallazgos especificos en la biopsia. La PDM
en nifios tiene un comportamiento clinico
diferente al adulto por la presencia vasculi-
tis, existiendo varios desordenes que
pueden confundir esta entidad y retardar su
diagnostico y tratamiento, por lo tanto, es
muy importante el conocimiento de esta
enfermedad en la edad pediatrica y estable-
cer comparaciones con lo reportado en la
literatura mundial.

PALABRAS CLAVE
Polimiositis-Dermatomiositis,  Polimiositis,
Dermatomiositis, Anticuerpos, Debilidad
Muscular, Autoanticuerpos, (DesC BVS).

ABSTRACT

Dermatopolimiositis (MPD) belongs to idio-
pathic inflammatory myopathies (MIl), a
heterogeneous group of chronic systemic
autoimmune myopathies associated with
high morbidity and functional disability. It
includes those entities of an acquired nature
that present with muscular weakness and
characteristically present an inflammatory
infiltrate and cell necrosis in the striated
muscular tissue. It is a rare disease, with an
overall incidence of 2-10 cases per million
inhabitants / year. We present the case of a
14-year-old male adolescent with a history of
dermatomyositis, which presents progressi-
ve proximal muscle weakness, accompa-
nied by intense and disabling myalgias,
presence of heliotrope erythema and Got-
tron papules. Laboratorial studies that
showed anemia, enzymatic alterations, alte-
red acute phase reactants, electromyogra-
phic study that showed the presence of reac-
tive polymyositis, and muscle tissue
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biopsy that reported changes compatible
with MPD. The diagnosis of inflammatory
myopathies is suspected on the basis of a
set of signs and symptoms and is confirmed
by complementary studies, including: eleva-
tion of muscle enzymes, presence of myosi-
tis-specific autoantibodies, electromyogra-
phy with myopathic pattern, specific findings
in the biopsy. The PDM in children has a
different clinical behavior than the adult due
to the presence of vasculitis, there are seve-
ral disorders that can confuse this entity and
delay its diagnosis and treatment, therefore,
it is very important to know this disease in
the pediatric age and establish comparisons
with what is reported in world literature.

KEYWORDS
Polymyositis-Dermatomyositis, Polymyosi-
tis, Dermatomyositis, Antobodies, Muscle
Weakness, Autoantibodies, (MeSH NLM).

INTRODUCCION

La dermatomiositis (DM) y la polimiositis
(PM) son parte de las miopatias inflamato-
rias idiopaticas (MIl), un grupo heterogéneo
de miopatias autoinmunitarias sistémicas
cronicas, asociadas con una alta morbilidad
y discapacidad funcional.?. Comprende
aquellas entidades de naturaleza adquirida
que cursan con debilidad muscular y
presentan de forma caracteristica un infiltra-
do inflamatorio y necrosis celular en el tejido
muscular estriado.®

Es una enfermedad rara, la incidencia global
de las miopatias inflamatorias se reporta en
rangos de 2—10 casos por millon de habitan-
tes por afo. Se han encontrado reportes de
hasta 4,9 a 8,4 casos/millén asociados a
mayor sospecha clinica y mejoria de técni-
cas diagndsticas mas que a un incremento
real de la incidencia misma. La prevalencia
se estima en 8/100.000 habitantes.® Afecta
a personas de todas las edades, con un pico
de incidencia en nifios de alrededor de 10
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afnos de edad y otro en adultos alrededor de
los 40. La razdén global de la incidencia
mujer: hombre es 2,5:1. Siendo cercana a
1:1 en la nifez y en los casos de asociacion
a neoplasia, y tan alto como 10:1 cuando
coexiste con otra enfermedad del tejido
conectivo. Afecta de 3-4 veces mas la raza
blanca.®

La enfermedad fue descrita desde 1886 por
clinicos alemanes, pero quien acuio el
término de polimiositis fue E. Wagner en
1886 y el de dermatomiositis fue H. Unverri-
cht en 1891; una asociacion con neoplasias
se publicd en 1916, pero la asociacion
causal se describié en 1935 respectivamen-
te. Se han producido muchas clasificacio-
nes de la enfermedad y criterios de clasifica-
cion, pero las que mas se utilizan en la prac-
tica clinica son las propuestas por Bohan y
Peter:
— Grupo I: polimiositis primaria idiopatica.
— Grupo lI: dermatomiositis primaria idiopa-
tica.
— Grupo lll: dermatomiositis o polimiositis
asociadas con neoplasia.
— Grupo IV: dermatomiositis o polimiositis
infantil asociadas con vasculitis.
— Grupo V: polimiositis o dermatomiositis
asociadas con enfermedades del tejido
conjuntivo (sindrome de traslape).®

CASO CLIiNICO

Adolescente masculino de 14 afios de edad
procedente de la zona norte de San Pedro
Sula, Honduras, con antecedente de derma-
topoliomiositis diagnosticado hace dos
anos, tratado por consulta externa de
dermatologia con esteroides orales, (predni-
sona), hidroxicloroquina (plaquinol), inhibi-
dores de bomba de protones (omeprazol) e
inmunomoduladores  (metotrexate). Se
indicé a paciente en visita previa el omitir
tratamiento con plaquinol, presentando pos-
teriormente debilidad proximal (miembros
superiores), de forma simétrica, bilateral,
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acompafnado de mialgias intensas e incapa-
citantes para realizar actividades de rutina,
acompanado de hiperqueratosis y perdida
de la sensibilidad en miembros superiores e
inferiores, asimismo presenta dolor abdomi-
nal de 4 meses de evolucion en epigastrico,
refiere que ingiere su tratamiento sin presen-
tar mejoria, por lo que acude al servicio de
emergencias pediatricas en donde se decide
su ingreso por recaida de cuadro previo.

Al examen fisico: paciente en su segunda
década de vida, con fascie de enfermedad
aguda, vistiendo ropa extrahospitalaria. Con
signos vitales: PA: 95/75mmHg, FC: 79x’,
FR: 20x", T: 37°C Sat O2: 99%. Antropome-
tria: Peso: 45 kg, talla: 1.57 mts. Neurolégi-
co: Glasgow 15, pupilas isocdricas, normo-
rreactivas, fuerza 4/5 miembros superiores,
3/5 en miembros inferiores, Reflejos ++,

Hemodinamico: hidratado, no signos de
bajo gasto, corazén con ritmo regular no
soplos, pulsos palpables, llenado capilar
menor de 2 seg. Respiratorio: patron respi-
ratorio regular, pulmones ventilados, no se
auscultan ruidos patolégicos. Gastrointesti-
nal: abdomen no distendido, Rl +, blando,
depresible, no masas, no visceromegalia,
no dolor a la palpacion. Genitourinario: geni-
tales masculinos sin alteracion, no lesiones.

Extremidades: simétricas, no edema, con
dificultad para la extension de ambos
brazos, con dolor a la movilizacion en miem-
bros inferiores. Piel y faneras: con eritema
heliotropo en cara en region perinasal y
miembros inferiores, con engrosamiento de
la piel, presencia de papulas de Gottron en
ambas articulaciones metacarpofalangicas
bilaterales. (Ver Figura 1).

FIGURA No. 1: A) Eritema heliotropo en cara, region perinasal y miembros inferiores con
presencia de hiperpigmentacion y fotosensibilidad. B) Papulas de Gottron, caracteriza-
dos por exantema violaceo sobre articulaciones metacarpofalangicas.

Fuente: Paciente de caso clinico
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Se realizaron examenes laboratoriales que reportaron: anemia leve, reactantes de fase aguda
alterados, presencia de CPK, LDH, TGO aumentadas (Ver Tabla 1).

Tabla No. 1: Hallazgos de laboratorio.

Hallazgo Laboratorial Resultado Valor normal
Globulos rojos (x 108/uL) 2.05 (4.2-54)
Hemoglobina (g/dL) 11.6 (12 -16)
Hematocrito (%) 36 (37 —47)
Volumen corpuscular medio 76.1 (82 -92)
(fL) 23.8 (26)
Hemoglobina  corpuscular 373,000 (150 — 500)
media (g/dl)

Plaquetas (x 103/ulL)

Globulos blancos (x 10%/uL) 5.9 (5.2-12.4)
Neutrdfilos (%) 67.8 (40 -74)
Linfocitos (%) 23.3 (35 —-45)
Glucosa (mg/dL) - 15 - 37
BUN (mg/dL) 6 (81 —234)
Creatinina (mg/dL) 0.45 (0.2-1.5)
TSGO (U/L) 50 (0—-40)
TSGP (U/L) 45 (50 — 136)
CPK (U/L) 439 (81 —234)
Lactato Deshidrogenasa 409 (135 — 145)
(U/L) 152 -

Sodio (mEq/L) Negativo -

Anti DNA Negativo -

ANA Negativo -

ANCA 62 -

Hierro (g/dL) 101 -

Ferritina (ng/dL) Negativo -

PCR 60 -

VES (mm/h) - -

Anti-Jo-1 - -

Ac ANTI-SINTETASA

TSGO: Aspartato-aminotransferasa; BUN: Nitrogeno

Fuente: Expediente Clinico
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Se realizaron rayos x seriadas que demostraron la presencia de calcinosis a nivel de tejidos
blandos (Ver Figura 2).

Figura No. 2: Multiples areas de calcinosis cutis. A) Radiografia anteroposterior de
humero derecho. B) Regién articulacién humero-radio cubital bilateral. C) Region femo-

ral bilateral. D) Regién tibial-peroneal bilateral.

Fuente: foto tomada de expediente clinico.

Asimismo, se realiz6 estudio de electromio-
grafia que concluyé evidencia de hallazgos
compatibles con un proceso miopatico
generalizado, corroborando diagndstico de
remisién de polimiositis. Se decide realizar
estudio anatomo-patolégico (biopsia de
musculo deltoides) la cual report6 presencia
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de necrosis, con poca regeneracion de
fibras musculares, con marcada atrofia peri-
fascicular, las fibras se encuentran redon-
das en lugar de poligonales.

Marcado infiltrado linfocitico perimisial,
datos compatibles con recaida. (Ver Figura
3).
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Figura No. 3: Biopsia transversal y longitudinal de musculo deltoides. Secciones longi-
tudinales de musculo deltoides que evidencia areas de necrosis, 3 focos de infiltrado
inflamatorio perimisial y 2 focos de infiltrado perivascular, las fibras se encuentran
redondas en lugar de poligonales (Tinciéon Hematoxilina Eosina (A, B)). En los cortes
transversales se observa una marcada atrofia perifascicular que se hace mas evidente

con la tinciéon de Tricromicro de Masson (C) y Acido periédico de Schiff (D).

A su vez, se realizd6 endoscopia digestiva
alta que reporto: esofagitis, gastritis, y duo-
denitis crénica moderada, e hiperplasia con
metaplasia intestinal incompleta. El trata-
miento consistié en pulsos de metilpredniso-
lona, plaquinol, metotrexate, acido folico y
administracién de inmunoglobulina intrave-
nosa mostrando mejoria evidente de
cuadro. Se realiza interconsulta con servicio
de reumatologia quien decide se omita
metotrexate e inicia azatioprina semanal,
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resolucionando cuadro a los 13 dias intra-
hospitalarios.

DISCUSION

La etiologia de las MIl es desconocida, se
ha sugerido la participacion de factores
hormonales, infecciosos (virales y bacteria-
nos), ambientales, mecanismos de mimetis-
mo molecular, autoinmunes y genéticos, en
la activacion y desarrollo de la enfermedad.
Entre los posibles factores genéticos impli-
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cados en la patogénesis de la miositis en
pacientes caucasicos, se involucra el anti-
geno leucocitario humano (HLA), particular-
mente en HLA-DRB1 0301 y DQA1 0501. El
principal blanco antigénico en la miopatia
idiopatica se localiza en el endotelio de los
capilares endomisiales. Se ha propuesto
que el dafio inflamatorio observado en las
Ml es de origen autoinmunitario, con la parti-
cipacion de la inmunidad celular y humoral,
debido a la presencia de auto anticuerpos e
infiltrados celulares en los tejidos muscula-
res, principalmente compuestos por linfoci-
tos T y macréfagos, productores de citosi-
nas en polimiositis (PM), asi como por linfo-
citos B productores de anticuerpos en
dermatomiositis (DM).®

Los principales sintomas observados en
cohortes retrospectivas de pacientes con
MII, incluyen por orden de frecuencia: debili-
dad (91%), mialgias (43%), rash (42%),
disfagia (42%) y artralgias (36%); mientras
que los hallazgos en el examen fisico
fueron: debilidad muscular (87%), con la
siguiente distribucion extremidades pélvicas
(85%), extremidades toracicas (77%), asi
como exantema (42%), rash en heliotropo
(23%), signo de Gottron (21%) y signo de
chal (11%), los cuales concuerdan con las
manifestaciones clinicas previas al inicio del
diagnéstico y la posterior recaida.®” Puede
también afectar en algunos casos a otros
organos como el tracto gastrointestinal,
corazon, pulmon, rifidn y los ojos.

En fases tardias de la enfermedad pueden
aparecer otras complicaciones como la
lipoatrofia o la calcinosis cutanea, cuya
prevalencia ha ido disminuyendo con el
tratamiento intensivo precoz.® signos y
sintomas que concuerdan con la presenta-
cion clinica del paciente.
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Laboratorialmente la velocidad de sedimen-
tacion globular (VSG) suele estar elevada, a
pesar de que pueden encontrarse cifras
normales, incluso en fases activas. La deter-
minacion de la CK es la prueba mas util por
su especificidad, ya que es la que refleja con
mayor precision la actividad de la enferme-
dad. Aunque en general los valores de CK
se correlacionan con la actividad clinica, en
un 20% de los casos pueden ser normales.

La determinacién de aldolasa sérica, de la
lacto-deshidrogenasa (LDH) e incluso de las
transaminasas también puede ser util. Los
anticuerpos antinucleares (AAN) son positi-
vos en el 50% de los casos y el factor
reumatoide esta presente en el 8% de los
enfermos. Los anticuerpos anti-ADN son
siempre negativos. Los anticuerpos que
poseen una mayor utilidad diagnostica son
los anti-Jo-1, anticuerpos anti sintetasa que
definen a un subgrupo de pacientes con
poliartritis, miositis, neumopatia intersticial,
fendmeno de Raynaud y «<manos de meca-
nico» (sindrome anti sintetasa). Los anti-
cuerpos anti-Jo-1 se detectan en el 75% de
los casos de MII con afectacion pulmonar y
solo en el 3% de los pacientes con miositis
sin afectacion pulmonar.® Datos laborato-
riales que concuerdan con los presentados
por el paciente.

El diagndstico de miopatias inflamatorias se
sospecha sobre la base de un conjunto de
signos y sintomas y es confirmado mediante
estudios complementarios, entre los que se
incluyen: elevacion de enzimas musculares,
presencia de autoanticuerpos especificos
de miositis, electromiografia con patrén
miopatico, hallazgos especificos en la biop-
sia. Los criterios diagnosticos de DM/PM se
establecen segun Bohan y Peter, los cuales
tienen una sensibilidad del 70-100% y una
especificidad del 93% (Ver Tabla 2).(1%1)
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Tabla No. 2: Criterios de Bohan y Peter para polimiositis y dermatomiositis.

1. Debilidad simétrica y progresiva de la musculatura proximal
(Afectacion en la mayoria de los casos cintura escapular y pélvica.
En casos agudos o de larga evolucion puede existir debilidad distal).

2. Biopsia muscular que muestra infiltrado inflamatorio
Presencia de fibras tipo | y Il degeneradas y necrdéticas, junto con un infiltrado
inflamatorio formado por linfocitos y macréfagos con algunas células plasmaticas
y ocasionalmente PMN en fases iniciales. El infiltrado se localiza perivascular y
perifascicular.

3. Elevacion de las enzimas musculares
(Marcadores de lesion muscular: CK, LDH, TGO, TGP y aldolasa.

4. Alteraciones en el electromiograficas compatibles
Triada EMG con evidencia de potenciales de unidad motora polifasicas de ampli-
tud y duracion reducidas (miopaticas), fibrilaciones, ondas positivas, irritabilidad
insercional y descargas repetitivas de alta frecuencia.

5. Signos dermatolégicos
Decoloracion lila de los parpados (heliotropo) con edema periorbitario y dermati-
tis eritematosa con descamacion preferentemente en las articulaciones metacar-
pofalangicas e interfalangicas proximales de las manos (signo de Gottron) que
también puede afectar a las rodillas, codos, maléolos mediales, cara, cuello y
torso superior.

Diagnéstico:
PM definitiva: 4 de los primeros 4 criterios (3 de 4 con rash para DM definitiva).

PM probable: 3 de los 4 primeros criterios (2 de 4 con rash para DM probable).

PM posible: 2 de los 4 primeros criterios (1 de 4 con rash para DM posible).

CK: creatincinasa; LDH: lactatodeshidrogenasa; TGO: Aspartato-aminotransfe-
rasa; TGP: Alanino-aminotransferasa; EMG: electromiograma; PM: polimiositis;
DM: dermatomiositis.

Fuente: Bohan A, Peter JB. Polymiositis and dermatomyositis. N Eng J Med 1975; 292: 344-348, 403-407

Los criterios diagndsticos son evidenciados
en vista que presenta los 5 criterios, por lo
que se hace el diagndstico definitivo de
PDM.

El tratamiento consiste en: 1) Corticotera-
pia: (tratamiento de primera linea) lo que
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incluye el uso de prednisona o metilpredni-
solona. 2) Inmunosupresores: metotrexa-
to, azatioprina, micofenolato mofetilo, ciclos-
porina, tacrolimus, ciclofosfamida. 3) Anti-
paludicos: cloroquina, hidroxicloroquina se
proponen en casos de DM con fotosensibili-
dad e importantes manifestaciones cuta-
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neas. 4) Inmunomoduladores y biotera-
pias: Inmunoglobulinas intrvenosas.

5) Recambios plasmaticos: plasmaféresis.

6) Anticuerpos monoclonales: Rituximab.
7) Anti-TNF-alfa: etanercept, infliximab.
8) Kinesiterapia: La rehabilitaciéon desem-
pefa, desde luego, un papel importante en
la recuperacion de la fuerza motora, pero se
ha evaluado poco en los estudios. Ningun
tratamiento no farmacoldgico ha demostra-
do claramente su eficacia en la Ml y, hasta la
fecha, sélo la kinesiterapia parece aportar
algun beneficio.?

Las recaidas tienden a ocurrir dentro de los
primeros 2 afos después de iniciar el trata-
miento, asi como durante la fase de reduc-
cion de los inmunosupresores. El curso
cronico, policiclico o continuo de la enferme-
dad predicen pobre desenlace en estos
pacientes. Los factores prondsticos que
afectan la supervivencia de los individuos
con miositis incluyen: edad avanzada al
inicio de la enfermedad, sexo masculino,
tabaquismo, debilidad muscular grave gene-
ralizada con disfagia o con afeccién de mus-
culos de la lengua y faringe, afeccién cardio-
vascular, afeccién pulmonar intersticial de
rapida progresion, infecciones, neoplasias.

Las causas mas comunes de mortalidad en
pacientes con PM/DM son las neoplasias,
las infecciones (principalmente neumonia) y
la enfermedad pulmonar y cardiovascular.
En enfermos con DMJ, la persistencia de las
papulas de Gottron y las alteraciones del
lecho ungueal son predictores de retraso en
la remision.(®

Las complicaciones se pueden presentar
como propias de la enfermedad: desnutri-
cion secundaria a disfagia persistente e
incluso la broncoaspiracion, el curso evoluti-
vo puede comportar anquilosis articular con
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pérdida de la funcionalidad y atrofia muscu-
lar. Asimismo, son frecuentes las ulceras
cutaneas, vasculitis asociada o calcinosis. A
su vez asociadas al tratamiento inmunosu-
presor: infecciones oportunistas (Pneumo-
cystis jirovecii en el pulmén o Toxoplasma
gondii en el sistema nervioso central, mico-
bacterias cutaneas, infecciones viricas por
citomegalovirus, virus de Epstein-Barr).("*

Dentro de los diagndsticos diferenciales de
PM/DM se encuentran las enfermedades
neuromusculares, que cursan con peérdida
de fuerza y/o dolor muscular y comprenden
los trastornos primarios de motoneurona
(superior: esclerosis lateral amiotrdfica,
enfermedades del asta anterior: atrofias
musculares espinales, poliomielitis, y de
nervios periféricos: neuropatias), trastornos
de la transmision neuromuscular (miastenia
gravis, sindrome de Eaton-Lambert), tras-
tornos primarios del musculo (miopatias
inflamatorias idiopaticas, distroficas congé-
nitas, mitocondriales, metabdlicas, asocia-
das a enfermedades endocrinas, por toxicos
y farmacos, infecciosas e inflamatorias aso-
ciadas a otras enfermedades (sarcoido-
sis).(®)

Conclusion: La PM y DM en nifios tienen
un comportamiento clinico algo diferente
que en adultos por la presencia de vasculi-
tis; existiendo varios desdérdenes que
pueden confundirse con esta entidad y
retardar su diagndstico y tratamiento, de ahi
que la mayoria de nifios tienen un curso
prolongado de afeccién debido a su manejo
tardio, con los consiguientes efectos adver-
sos de terapias agresivas que se usan por
tiempo prolongado, por lo tanto es muy
importante el conocimiento de esta enfer-
medad en la edad pediatrica y establecer
comparaciones con lo reportado en la litera-
tura mundial.
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