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INTRODUCCIÓN
El complejo Dermatomiositis (DM) -

Polimiositis (PM) se incluye en un grupo hetero-
géneo de enfermedades musculares crónicas y
adquiridas de causa desconocida denominadas
Miopatías Inflamatorias Idiopáticas (M.I.I.), que
se caracterizan por debilidad muscular predomi-
nantemente proximal e inflamación no supurativa
del músculo y/o de la piel (para la DM), lo cual
conduce a una alteración funcional de la muscula-
tura lisa y estriada. ( 1,2,3)

La DMJ corresponde al tipo IV de la clasi-
ficación de las M.I.I. propuesta por Pearson en
1963 y posteriormente modificada por Bohan y
Peter en 1975 basada fundamentalmente en las
manifestaciones clínicas. (1,2,3) . No obstante por
la inespecificidad que ello comporta se han hecho
esfuerzos para realizar otras clasificaciones des-
de el punto de vista etiopatogénico, clínico pato-
lógico, así como por la presencia de determina-
dos auto anticuerpos. (2,3,4)

Las DM-PM son las enfermedades
reumatológicas sistémicas menos comunes. La
DMJ tiene una incidencia anual aproximada de 0,2/
100.000 habitantes pudiendo ser mayor en otras
regiones, (3) y con una prevalencia de 1 a 3,2 por
millón de habitantes en la edad pediátrica. (5)

La edad promedio de presentación de la DM
en el niño es de 7 años con dos picos: uno a los 5-
6 años sin predominio de sexo y otro a los 10
años predominando en el femenino. En otros es-
tudios se ha encontrado una proporción inversa,
siendo más frecuente en el varón en una relación
1.3: 1. (3,6)

A diferencia de la DM del adulto su relación
con enfermedades malignas es excepcional y en
investigaciones poblacionales se ha concluido que
ningún paciente menor de 16 años con dicho
diagnóstico presentó cáncer.(2,6,7,8)

Algunos autores plantean en relación a la raza
que es más frecuente en la negra, con un pico de
comienzo en el adulto joven negro. (9)
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En 1975 Bohan y Peter proponen los crite-
rios diagnósticos aún vigentes. (1,2,3,6) Estos in-
cluyen:

·Eritema característico.
·Debilidad simétrica en músculos proximales
de cinturas escapular y pélvica.

· Incremento de las enzimas provenientes de
músculos.

·Biopsia muscular demostrando miositis
inflamatoria.

·Cambios electromiográficos típicos de
miositis.

Las lesiones de piel representan el síntoma
inicial de la enfermedad en el 50 % de los pacien-
tes y pueden preceder a la afección muscular en
un período variable de tiempo, en el niño es fre-
cuente que aparezcan a los pocos días o semanas
del inicio de las manifestaciones musculares.
(3,10,11) Suelen dividirse en típicas e
inespecíficas.

Dentro de las lesiones típicas se incluye el
rash en heliotropo (no patognomónico) y las
pápulas de Gottron sí patognomónicas de la enti-
dad. (2,3,6,7,810,11) El rash en heliotropo es una
coloración eritemato violácea con telangiectasias
en ocasiones, que predomina en los párpados su-
periores y de disposición simétrica, que suele aso-
ciarse a edema de intensidad variable. Su reapa-
rición es indicativo de recaída de la enfermedad.
(3,6,7,9,11,12)

Otros eritemas maculares también de color
rojo violáceo suelen observarse en el espacio
interciliar, surco nasogeniano, regiones malares,
triángulo del escote, nuca, parte superior de la
espalda, zonas de extensión de las extremidades
(respetando las regiones palmo plantares) y en
ocasiones abdomen. Estas lesiones son foto sen-
sibles y pueden ser pruriginosas. (2,3,6,7,10,12)

Las pápulas de Gottron se ven hasta en el
80% de los pacientes y consisten en placas
eritemato violáceas elevadas o atróficas, lisas y/o
escamosas que evolucionan hacia un aspecto bri-
llante por atrofia y con tendencia a la descama-
ción. Se localizan sobre las prominencias óseas

de las manos, en particular sobre las articulacio-
nes metacarpofalángicas e interfalángicas, en co-
dos y rodillas. (3,7,9,10,12)

Los sitios de depósito de calcio o calcinosis
pueden ser locales o generalizados y ocurren a
nivel intracutáneo, subcutáneo, en la fascia mus-
cular y en el tejido conectivo alrededor de los ha-
ces musculares. Es un problema tardío y
discapacitante y ocurre en un 30 % a 50 % de
casos de DM crónica de comienzo en el niño sien-
do excepcional en la DM del adulto. Se producen
en áreas sometidas a presión ósea y no suelen re-
solver con tratamiento, aunque en la literatura
médica se reporta curación con algunos esque-
mas terapéuticos. (2,3,6,9,11,13,14,15,16,17)

Otras lesiones dermatológicas de tipo ines-
pecífico lo son el fenómeno de Raynaud, dermati-
tis exfoliativas, vesículas o ampollas, alteraciones
hiper o hipopigmentadas, alopecía, panniculitis,
lesiones de mucosas, etc. (3,6,7,9,10,12). Es lla-
mativo la hipertrofia cuticular con eritema y
telangiectasias , fácilmente detectábles por una
capilaroscopía del lecho ungueal.(18)

Las manifestaciones musculares constituyen
el síntoma fundamental y consisten en debilidad
muscular simétrica y proximal, acompañada de
dolor muscular y sensibilidad dolorosa, así como
de edema indurado. Los grupos musculares im-
plicados son los de la cintura pélvica, escapular,
de la musculatura flexora del cuello, faríngea,
hipofaríngea y del velo del paladar.
(2,3,6,7,9,11,12)

La afectación articular suele ser frecuente en
la fase inicial de la enfermedad, no es de carácter
erosivo ni invalidante, afectando a grandes y pe-
queñas articulaciones de forma simétrica, seme-
jando una Artritis Reumatoide (3,6,9,11,12,19),
sin embargo algunos autores plantean que sí pue-
de ser destructiva con invalidez posteriormente.
(7,9)

Como toda enfermedad autoinmune y
sistémica pueden presentarse alteraciones a nivel
de cualquier órgano, siendo los más afectados  los
pulmones ( neumonía intersticial no específica), el
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tracto gastrointestinal y el aparato cardiovascular
y más raras las afectaciones renal y del sistema
nervioso central. (3,6,7,9,11,12,20,21,22)

Las enzimas musculares suelen estar eleva-
das, son de utilidad diagnóstica y en el seguimien-
to, ellas son la creatinfosfoquinasa, la
deshidrogenasa láctica, las aminotranferasas, la
aldolasa y la anhidrasa carbónica. Otras investi-
gaciones de laboratorio de utilidad son las deter-
minaciones de la mioglobina y de la superóxido
dismutasa en sangre y de la excreción de creatina
en orina. (2,3,6,9,11,12)

La electromiografía es útil para diferenciar el
origen muscular del nervioso de la afectación mus-
cular, debe ser realizada de forma unilateral. (2,3,9)

La biopsia muscular brinda información vital
para establecer el diagnóstico de miositis. El he-
cho de que sea normal no niega el diagnóstico.
(2,3,6,9)

Actualmente se cuenta con técnicas de ima-
gen muy avanzadas como el ultrasonido (US), la
tomografía computada (TC), la resonancia mag-
nética (RM) y la espectroscopía con fósforo, úti-
les en el reconocimiento precoz y seguimiento de
las M.I.I. (2,3,23,24)

El tratamiento está dirigido a detener el pro-
ceso inflamatorio y a la recuperación de la fuerza
y la función musculares. Los esteroides constitu-
yen la base angular del tratamiento y gracias a su
aparición la mortalidad se redujo de un 50% o
más a solo un 7 %. Dicho tratamiento debe ser
individualizado. La dosis inicial recomendada es
de 1-2 mg/kg/d por vía oral; aunque en los casos
de comienzo severo agudo debe ser valorada la
administración endovenosa de pulsos de
metilprednisolona y una vez controlada la enfer-
medad desde el punto de vista clínico y enzimático
se deben disminuir gradualmente para minimizar
los efectos secundarios. (2,3,4,6,9,11,12)

Otros medicamentos que se consideran de
gran valor en el tratamiento, son los
inmunosupresores, indicados en los casos re-
fractarios al esteroide, en los que estos producen
efectos indeseables importantes o en enfermedad

progresiva que comprometa la vida. En ellos se
incluyen el Methotrexate, Ciclosporina A y la
Azathioprina. (2,3,4,6,9,11,12,25)

Los antimaláricos se reservan para contro-
lar las manifestaciones dérmicas severas y/o re-
sistentes al esteroide. (2,3,4,6,9,11)

Las gammas globulinas endovenosas también
han sido usadas recientemente con buenos resul-
tados. (2,3,4,6,9,26)

En el tratamiento de la calcinosis no hay nin-
guna droga que se considere efectiva para la re-
solución de los depósitos de calcio, no obstante
algunos autores sí reportan mejoría con diferentes
esquemas terapéuticos. Por otra parte se plantea
que en  algunos casos puede producirse regresión
espontánea de las lesiones. Entre las drogas más
utilizadas con dicho objetivo se encuentran la
Colchicina, Probenecid, Warfarina, Hidróxido de
Aluminio y Diltiacem. (2, 3, 4, 9, 11, 12, 15, 16,
17, 27, 28, 29)

Se han descrito otros tratamientos utilizados
para el control de la enfermedad, de sus compli-
caciones o como ahorradores de esteroides en
casos rebeldes , entre los que se incluyen el
Tacrolimus tópico o sistémico; el anti factor de
necrosis tumoral alfa; el Infliximab; entre
otros.(30,31,32)

El pronóstico de la Dermatomiositis ha me-
jorado ostensiblemente desde que comenzaron a
utilizarse los esteroides en el tratamiento. La mor-
talidad oscila entre un 7  y un 10 % y ocurre en la
fase aguda de la enfermedad, debido a debilidad
muscular progresiva que conlleva a insuficiencia
respiratoria, a vasculitis con ulceración y perfora-
ción gastrointestinal, sepsis entre otros.
(2,3,9,11,12,33)

Otros asocian además el sexo y la raza como
factores que influyen en la mortalidad planteando
que esta es mayor en niñas no blancas que en los
niños (6), así como la pobre respuesta al trata-
miento; demoras en el diagnóstico y la presencia
de malignidad (5).
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MATERIAL Y MÉTODO
Se realiza un estudio retrospectivo cuyo uni-

verso estuvo constituido por todos los pacientes
(No. 15) ingresados en el Servicio Nacional de
Reumatología Pediátrica del Hospital Pediátrico
Docente Pedro Borrás Astorga entre los años 1986
y 2001 concluidos como Dermatomiositis Juvenil
según los criterios de Bohan y Peter de 1975, los
cuales incluyeron:

· Debilidad muscular proximal y simétrica.
· Elevación de enzimas musculares.
· Cambios electromiográficos típicos de

miositis.
· Rash característico.
· Biopsia muscular demostrando miositis

inflamatoria.

Se revisaron todas las historias clínicas y se
confeccionó una base de datos que recogía los
aspectos epidemiológicos: edad, sexo, raza, an-
tecedentes familiares y personales; los clínicos; las
investigaciones complementarias realizadas que
incluyeron los estudios inmunohematológicos:
hemograma completo; conteo de plaquetas;
eritrosedimentación; enzimas musculares y dentro
de ellas las transaminasas, la creatinfosfoquinasa,
la deshidrogenasa láctica y la aldolasa; anticuerpos
antinucleares; inmunocomplejos circulantes; com-
plemento hemolítico total; factor reumatoide;  el
resultado de la electromiografía y de la biopsia
muscular de los casos a los que se le realizó; así
como el tratamiento seleccionado para cada caso;
la evolución y las complicaciones presentadas.

Una vez realizado el vaciamiento de las his-
torias de dichos pacientes los datos fueron agru-
pados en tablas y gráficos, se realizó su análisis,
discusión y se hicieron las conclusiones.

 RESULTADOS Y DISCUSIÓN
Agrupamos a los pacientes en tres grupos

de edades: de 0-5 años, de 6 a 10 y más de 10
años, encontrando igual número de niños en cada
uno de ellos.

Con  relación al sexo 8 fueron del masculi-

no. Al correlacionar edad y sexo se determinó que
en el primer grupo ( 0-5 años)  3 eran del sexo
femenino, en el segundo grupo (6-10 años) 4 de
igual sexo (F) y en el último ( más de 10 años)
todos fueron del sexo masculino. En sentido ge-
neral no encontramos diferencias significativas
entre ambos sexos, sin embargo se plantea que es
más frecuente en el femenino (6,9,11,12,27), so-
bre todo por encima de los 10 años (3), aunque
otros opinan que es más frecuente en el masculino
(2,6) o que dicha relación es prácticamente la mis-
ma como sucede en nuestro estudio (7).
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GRAFICO 1   
DMJ   RELACIÓN SEXO Y EDAD

FEMENINO MASCULINO

En relación con la raza 10 pacientes fueron
blancos. Este resultado no coincide con lo repor-
tado en la literatura médica de que la DM es ma-
yor en la raza negra (2,6,7), no obstante el aspec-
to subjetivo de la persona que clasificó al pacien-
te según el color de la piel y el grado de mestizaje
en nuestro país juegan un papel importante en la
confiabilidad del dato.

Como antecedentes o diagnósticos previos
se recogen: « trastornos alérgicos» referidos como
urticarias y otras dermatosis en 2 pacientes, sín-
drome hidropígeno de causa no precisada en 1,
fiebre reumática en 2, síndrome osteomioarticular
en estudio en 2, exposición previa al sol referida
en 3 pacientes y a sustancias tóxicas en un caso.

Consideramos que las manifestaciones de
piel referidas como trastornos alérgicos, el síndro-
me hidropígeno y las alteraciones  del SOMA
constituían las primeras manifestaciones de la en-
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tidad que nos ocupa. Con relación a la exposición
solar y a sustancias tóxicas encontramos algunos
trabajos  que sí consideran que juegan un papel
importante en el comienzo de la enfermedad
(6,12,13,14).

La debilidad muscular proximal de las cintu-
ras escapular, pélvica y de la musculatura del cue-
llo expresada en el 100% de los casos se asoció a
dolor de las masas musculares en la mayoría de
los niños, y era referida como dificultad para subir
escaleras, para caminar, realizar cuclillas, elevar
la cabeza del plano de la cama, peinarse o vestir-
se, lo cual fue comprobado posteriormente al exa-
men físico. Dichas manifestaciones concuerdan con
diferentes reportes (1,3,5,6,7,9,10,12). Otra al-
teración del SOMA fueron los dolores articulares
en 7 niños para 46.6 %, con artritis franca en al-
gún momento en solo 2 de ellos, estos se presen-
taron tanto antes de la aparición de otros sínto-
mas como durante el curso de la enfermedad.
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GRAFICO 2      DMJ      MANIFESTACIONES 
CLINICAS

Debilidad muscular Lesiones de piel
Manifestaciones generales Artralgias
Fiebre Edemas 
Disfagia Hiporeflexia 

Las articulaciones más afectadas fueron las
rodillas, tobillos, coxofemorales y codos. Ningu-
no de los dos casos que presentaron artritis tuvie-
ron cambios erosivos ni destructivos. Aunque la
artritis no se presentó en un número importante
de niños como en otros trabajos sí coincidimos en
la ausencia de daño articular (2,3,6,7,9,19).

Las lesiones de piel se presentaron en todos
los niños. El eritema de aspecto violáceo en pár-
pados y cara se observó en 11 pacientes (73.3%),
el del escote y en codos y rodillas en solo 4 de
ellos (26%); las pápulas de Gottron en 6 (40%) y
otras lesiones que se expresaron como vasculíticas
en 4; hirsutismo en extremidades inferiores y eri-
tema generalizado en 2 y rash urticariano; lesio-

nes hipo o hiperpigmentadas y lesión de la muco-
sa oral en 1 caso cada una de ellas. Estos hallaz-
gos se corresponden con lo descrito, sin embargo
no encontramos referencia alguna en cuanto a la
presencia de hirsutismo en extremidades
(2,3,6,7,9,10,11,12).

Dentro de las manifestaciones generales se
presentó cansancio marcado en el 53.3% de los
pacientes; la fiebre mantenida o recurrente de cau-
sa no explicada en el 40% de ellos y la pérdida de
peso significativa no fue referida por ningún pa-
ciente, todo lo cual coincide con los diferentes
reportes (2,3,7,9,11).

Los edemas de miembros y/o de la cara fue-
ron referidos en 5 casos (33.3%). En el momento
del examen se corroboró en 4 de ellos asociado
al eritema en heliotropo de los párpados. Este
constituye un signo importante y frecuente en la
DM y se corresponde con lo observado en nues-
tros pacientes.

La disfagia a los sólidos fue manifestada en
3 niños. A pesar de ser relativamente frecuente la
afectación de la musculatura faríngea en esta enti-
dad, la disfagia u otro síntoma relacionado no fue-
ron tan frecuentes en nuestra casuística
(2,3,6,7,9,12).

Un niño debutó con insuficiencia cardiaca,
otro presentó taquicardia sinusal importante y otro
dificultad respiratoria. Se encontró hiporreflexia
rotuliana en 3 casos y durante el ingreso un pa-
ciente presentó convulsiones. La baja presenta-
ción de dichas manifestaciones en nuestros pa-
cientes se corresponde con lo planteado por al-
gunas autores, pues la afectación cardiopulmonar
y del sistema nervioso central en la DMJ son
infrecuentes (3,6,9,20).

De los estudios  hematológicos realizados
solo resalta la eritrosedimentación acelerada  en 8
de los casos, sin alteraciones relevantes de las ci-
fras de hemoglobina, plaquetas o leucocitos. Esto
se corresponde con lo planteado por diferentes
autores (2,3,6,9,12).

Las enzimas musculares exploradas fueron
la CPK en 12 pacientes con un 75% de
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positividad, la LDH en 8, estando aumentado en
6 de los casos para un 75%, la Aldolasa en 3
siendo positiva en un 25% y las transaminasas en
8 con solo 2 elevadas. Estos resultados concuer-
dan con lo revisado. (2,6,7,11,12)  En algunos
trabajos se plantea que la CPK es la enzima más
confiable por su elevada positividad y otros que
la  Aldolasa suele elevarse con más frecuencia en
el niño que en el adulto, lo cual no se corresponde
con nuestros resultados. (3)

Los anticuerpos antinucleares fueron inves-
tigados en 8 pacientes y solo 2 fueron positivos,
no correspondiéndose con la positividad referida
por otros autores (3,6,7,11). Los
inmunocomplejos circulantes se elevaron en un
28.5%, porcentaje bajo tal como se refiere por
algunos autores(6). El Factor Reumatoide se ele-
vó solamente  en un niño de los 6 a los que se le
realizó hallazgo similar a lo planteado (6,11), aun-
que en otros trabajos se plantea positividad en
número mayor (7). No se encontró alteración del
complemento hemolítico total.

La EMG se realizó a 12 pacientes siendo
positiva en el 83,3%. Fue repetida tiempo des-
pués a 2 de los casos en los que fue normal de
inicio y se positivisó en 1 de ellos. Los otros 3
pacientes cumplían el resto de los criterios diag-
nósticos. El caso que positivisó la EMG poste-
riormente presentaba inicialmente un cuadro clíni-
co tan característico que se consideró una DMJ a
pesar de tener EMG y biopsia de músculo negati-
vas en ese entonces.

La biopsia de piel y músculo se practicó a 8
niños obteniéndose un cuadro histológico com-
patible con miopatía inflamatoria en 7 de ellos
(87,5%). Al resto de los pacientes con diagnósti-
co de DMJ no se les practicó dicha investigación
por cumplir los demás criterios. El hecho de que
en 1 paciente fue negativa de inicio no negó el
diagnóstico (2,3,9).

El tratamiento utilizado en todos los niños fue
el esteroide. Los inmunosupresores se asociaron
a aquellos casos en que la debilidad muscular fue
muy intensa desde el inicio, en los que presenta-

ron recaídas frecuentes a pesar de la dosis de
esteroides o en los que hubo demora en la recu-
peración de la fuerza muscular, de ellos los más
utilizados fueron la Azathioprina en 3, el
Methotrexate en 6 y la Ciclofosfamida en 1 solo
de los pacientes. El Intacglobín se aplicó a 3 ca-
sos. El uso de bifosfonatos, Colchicina y Diltiazem
se limitó a un solo caso que presentaba calcifica-
ciones de forma generalizada.
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GRAFICO 3     DMJ   DROGAS UTILIZADAS 
EN EL TRATAMIENTO

ESTEROIDES METHOTREXATE

AZATHIOPRINA INTACGLOBIN

CICLOFOSFAMIDA OTROS

La evolución fue buena en la mayoría de los
casos , con remisión clínica por períodos varia-
bles de tiempo en algunos pacientes a pesar de
las bajas dosis de esteroides. Las complicaciones
encontradas en nuestros pacientes fueron tanto las
relacionadas directamente con la enfermedad
como las vinculadas al tratamiento. La vasculitis,
fundamentalmente del tracto gastrointestinal y la
calcinosis constituyen dos de las manifestaciones
clínicas y/o complicaciones que diferencian a la
DM del niño de la del adulto (2,3,4,6,9). En nues-
tro trabajo encontramos que en 4 niños se desa-
rrollaron calcificaciones , en tres de ellos localiza-
das en las extremidades sin que limitasen su estilo
o calidad de vida y en otro, del sexo femenino,
con la forma universal de calcificaciones las cua-
les le han producido extensa y progresiva limita-
ción física e incluso de la capacidad ventilatoria,
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con úlceras de piel recurrentes e infecciones fre-
cuentes, a pesar de haberse administrado los es-
quemas terapéuticos recomendados para tales
casos sin lograrse regresión o detención del pro-
ceso. El caso que presentó la vasculitis se trataba
de una paciente de la raza negra con un año de
evolución que tuvo un cuadro doloroso abdomi-
nal que empeoró a pesar de aumentar la dosis de
esteroides, desarrolla un abdomen agudo, se in-
terviene quirúrgicamente y se encuentran múltiples
zonas ulceradas y de perforaciones a lo largo de
duodeno y yeyuno con resultados
anatomopatológicos que confirman vasculitis de
la mucosa y resto de los tejidos y fallece a las 48
horas de la cirugía. Una paciente presentó hemop-
tisis en dos ocasiones después de la suspensión
de la Azathioprina , desapareciendo después de
la reintroducción del medicamento.  La adminis-
tración endovenosa de Intacglobín desencadenó
insuficiencia renal aguda(IRA) en un paciente con
regresión total de los síntomas de IRA después
de su suspensión. No encontramos referencia al-
guna en relación a dichas complicación

 CONCLUSIONES
 Agrupamos a los pacientes en tres subgrupos

según la edad y  encontramos igual número en cada
uno de ellos, sin diferencia significativa en cuanto al
sexo ; aunque todos los casos mayores de 10 años
fueron del sexo masculino. Clínicamente los datos
más relevantes fueron la debilidad y/o dolor  muscu-
lares; las lesiones de piel; el cansancio y los dolores
articulares. El estudio de las enzimas musculares fue
útil para establecer el diagnóstico, no así las investi-
gaciones inmunológicas.

La Electromiografía inicial no mostró en todos
los casos el característico patrón miopático descrito.
Tampoco la biopsia muscular estuvo alterada en to-
dos los pacientes en fases tempranas de la enferme-
dad.

Todos recibieron tratamiento esteroideo, con
una evolución satisfactoria de la mayoría, excepto
dos casos que evolucionaron torpidamente a pesar
de los esquemas terapéuticos empleados.
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