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Adolescente masculino de 13 afos de edad quien inicié
enfermedad actual hace un afio, cuando presentd erupcion
cutanea, artralgias, debilidad generalizada, limitaciéon para el
movimiento y fiebre.

Antecedentes

1. Personales: producto de V Gesta, embarazo controlado,
parto eutécico por via vaginal. Antecedentes neonatales,
de vacunacion, y desarrollo psicomotor: desconocidos.

2. Familiares: madre fallecida por cdncer de cuello uterino.
Padre fallecido por accidente.

Examen fisico general
Temperatura: 38.5°C, frecuencia cardiaca: 119 latidos por
minuto, frecuencia respiratoria: 27 respiraciones por minuto.

Foto 4. Poiquilodermia tronco

Foto 5. Placas eriteamto-infiltradas dorso

Condiciones generales regulares, consciente, orien-
tado, retraido, poco colaborador al interrogatorio, piel
morena, seca, dspera, con eritema generalizado, manchas
hipercromicas difusas en el cuello. Condicién cardio-res-
piratoria estable.

Disminucion de la fuerza muscular en miembros supe-
riores con limitacion para la marcha, disminucion de los
reflejos osteotendinosos, sensibilidad conservada.

Examen dermatoldgico

Placas eritemato-violdceas edematosas en parpados y
en areas malares, placas rugosas hiperpigmentadas, poiqui-
lodérmicas localizadas en cuello y térax. Papulas y placas
eritematosas en region lumbar, codos y dorso de manos y
telangiectasias periungueales.

Foto 3. Vista anterior del tronco y axilas

Foto 6. Placas verrugosas, pigmentadas en axilas
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Diagnéstico de ingreso
Enfermedad mixta del tejido conectivo.
Dermatomiositis.

Lupus eritematoso sistémico.

Plan de estudio

Rutina de laboratorio: velocidad de sedimentacién globular: 28 mm, resto,
incluyendo enzimas musculares, sin alteraciones.

Examenes Inmunoldgicos: anticuerpos antinucleares, Anti-ADN, y Anti Jo-1, sin
alteraciones.

Rx Térax: normal para su edad.

Biopsia de Piel: tincion con Hematoxilina y Eosina (HE) Queratosis ortoqueratética,
rectificacion de la epidermis, degeneracion hidropica de la capa basal, infiltrado infla-
matorio difuso mononuclear linfocitico en dermis papilar y perivascular superficial.

Foto 7. Papulas de Gotron

Foto 8. Después del tratamiento

Foto 11. Histopatologia: queratosis ortoqueratdsica, acantosis moderada, rectificacién de
la epidermis, degeneracién hidropica de la capa basal e infiltrado mononuclear en dermis
papilar, superficial y perianexial.

Foto 9. Después del tratamiento

Biopsia Muscular: (musculo triceps, HE) alteraciones de la arquitectura del
musculo representada por fasciculos de diferentes tamanos con necrosis focal,
infiltrado inflamatorio cronico mononuclear linfocitario, fibrosis endomisial difusa
compatible con patrén miopatico tipo inflamatorio.

Electromiograffa: patron miopdtico severo, en musculos proximales de
extremidades superiores y de leve a moderada en musculos proximales de
extremidades inferiores.

Rehabilitacion: hipotrofia de los musculos proximales de los miembros su-
periores, con fuerza muscular lll/V, extremidades inferiores con fuerza muscular
IV/V, marcha en talén con dificultad, no intenta bipedestacion.

Tratamiento
Foto 10. Después del tratamiento Metotrexate (MTX): 5 mg via oral 3 veces por semana (15 mg semana).
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Prednisona: 50 mg orden dfa, analgésicos, proteccién
gastrica, calcio, esteroides topicos, lubricacion.

Evolucion

Se tratd conjuntamente con la Unidad de Reumatologfa,
presentando buena evolucion clinica dermatoldgica y exce-
lente respuesta miopética, manteniéndose con pardmetros
paraclinicos DLN.

Actualmente recibe 10 mg de prednisonay 7,5 mg sema-
nales de MTX. Suplementos dietéticos, proteccion gastrica
y proteccion solar.

Igualmente se realizaron evaluaciones neuroldgicas, gas-
troenteroldgicas, neumonoldgicas y cardioldgicas. Pero no se
encontraron evidencias de otras complicaciones.

Segun criterios clinicos e histopatoldgicos, se concluye que
se trata de Dermatomiositis (DM) con pardmetros de labora-
torio dentro de los limites normales hasta los momentos.

Discusion

La dermatomiositis es una entidad clinica que se obser-
va con muy baja frecuencia en la poblacion en general (3
casos por 1 millén) y en la poblacién juvenil es aun menos
frecuente, con una proporcién masculino/femenina de 1:2'
En este paciente, la edad de aparicion fue a los 12 afos, con
una sintomatologia muy florida desde el punto de vista cu-
tdneoy reumatologico cumpliendo los criterios diagndésticos
propuestos por Tanimoto (diagnostican el 90% de los casos),
se realizd electromiografia y biopsia cutdnea, elementos
que contribuyeron al diagnostico. Los datos de laboratorio
como laenzima CKy los exdmenes inmunoldgicos no fueron
contributorios, pero tampoco excluyen el diagndstico, pues
existe un 10% de pacientes con creatinquinasa (CK) normal,
debido a que se encuentran en fase de inactividad o en fase
avanzada de la enfermedad.

La DM es una enfermedad autoinmune y se define como
una vasculopatia de baja incidencia en la poblacién pero
de muy alto impacto econémico, social y familiar. Si no se
trata adecuadamente, es de gravedad y mortalidad altas, sus
consecuencias son serias y sus secuelas incapacitantes'. De
etiologia desconocida, se asocia a algunos agentes infecciosos
y a antigenos de histocompatibilidad clase 'y II>. En USA tiene
una incidencia de tres casos por millén de nifios al ano?.

Dentro de las alteraciones de laboratorio, el marcador
mas sensible de miositis es la enzima creatinfosfoquinasa
(CPK), el 90% de los pacientes la tienen elevada, el resto de
las enzimas son menos especificas.

Los anticuerpos antinucleares se encuentran positivos
entre 60 y 80% de los casos, el anti-Jo1 entre 20y 40% vy es
menos frecuente en los pacientes que presentan las mani-
festaciones cutaneas clasicas*.

Algunos autores refieren como un rasgo distintivo en estos
pacientes la presencia de calcinosis de gran severidad®, esta
manifestacion clinica no fue observada en el paciente.

Los parametros de laboratorio no aportaron criterios
positivos. En este momento, concluimos el diagndstico
basdndonos en los criterios clinicos, histopatoldgicos y de
respuesta terapéutica.
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