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OPINION DE TUTOR

La dermatomiositis juvenil es un problema de relevancia clinica y social, sobre todo porque
en general el retardo en el diagnostico provoca un morbimortalidad importante. Es frecuente
observar que estos pacientes son llevados a la consulta en atencidn primaria en multiples
ocasiones y que son diagnosticados con otras patologias que corresponden a diagndstico

diferenciales, y acuden a nuestra unidad ya en etapas tardias.

Los registros y biobancos para la dermatomiositis juvenil (DMJ) han generado poder
estadistico para ayudar a comprender la patogénesis y determinar el tratamiento y los

resultados a largo plazo en esta enfermedad rara y heterogénea.

Si bien los corticosteroides y los farmacos antirreumaticos modificadores de la enfermedad

mejoran los resultados, quedan nifios que experimentan una enfermedad refractaria..

En las Gltimas décadas, con la introduccion de nuevos tratamientos y el diagnostico mas
precoz de esta entidad la mortalidad ha disminuido de forma drastica y ha mejorado el
prondstico funcional de estos pacientes. Pero en nuestro pais aln estamos escalando peldafios

hacia este objetivo, y se necesitan ampliar conocimientos descriptivos sobre estos pacientes.

En mi caracter de tutor considero que el estudio realizado por la Dra. Abigail del Socorro
Lépez Martinez, sobre: Abordaje de pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en
Hospital Manuel de JesUs Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre 2020,
tiene relevancia y pertinencia médico-social y constituye una base para nuevas

investigaciones analiticas sobre este tema

Dra. Martha Jarquin
Médico especialista en Reumatologia
y Medicina Interna pediatrica.

Cod. 7966



RESUMEN

Abordaje de pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Manuel de Jesus
Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre 2020

Autor: Dra. Abigail Lopez Martinez

Tutora: Dra. Martha Jarquin. Médico especialista en Reumatologia

Objetivo general: conocer el Abordaje de pacientes con Dermatomiositis Juvenil
atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a
Diciembre 2020. Material y métodos: estudio con enfoque cuantitativo, observacional
descriptivo. Se establecié como muestra 36 expedientes de pacientes con dermatomiositis
juvenil. Resultados: Las principales caracteristicas sociodemograficas de estos pacientes es
la edad al diagndstico estaba comprendida entre 6 a 14 afios de edad, predominio del sexo
femenino, originarios de Managua y de procedencia rural. Dentro del abordaje diagndstico
se describe que el tiempo de evolucidn antes del diagndstico fue de 6 -12 meses y el tiempo
de debilidad muscular de 6-24 meses, ademas los signos y sintomas mas frecuentemente
encontrados fueron la afeccion cutanea y debilidad muscular, encontrando que los valores
promedios mas frecuentemente encontrados de enzimas musculares CPK como fueron de
501 a 1000 U/ L y de LDH mayor a 1000 U/L. Sobre el abordaje terapéutico se menciona
que el 100 % de los nifios recibieron terapia de primera linea con corticoides y 80.6% con
inmunosupresores; ademas el 50 % recibié manejo con fisioterapeutas, tuvieron remision
clinica 55.6% y farmacoldgica alrededor de un tercio de los pacientes, continuando
seguimiento en la mitad de los casos 3 — 5 afios después del diagnostico. Conclusion: el
abordaje realizado en pacientes con Dermatomiositis juvenil no difiere mucho de otras series,
y que su conocimiento ayudara a mejorar la morbimortalidad de estos. De acuerdo a lo
anterior se recomienda realizar estudios comparativos para dar una mejor atencion a la

poblacién con este padecimiento.

Palabras claves: Dermatomiositis juvenil, abordaje terapéutico.
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LISTA DE ACRONIMOS

AST: Aspartato aminotranferasa

ALT: Alanina aminotransferasa

CPK: creatin fosfokinasa

DMJ : Dermatomiositis juvenil

EMG: electromiograma

LDH: lactato deshidrogenasa

TNF: antifactor de necrosis tumoral

TGO: Transaminasa glutamica oxalacética

TGP: Transaminasa glutamica piruvica
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Abordaje de pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Infantil Manuel
de Jests Rivera, La Mascota.

l. INTRODUCCION

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad rara, de naturaleza autoinmunitaria e
inicio antes de los 16 afios. Se trata de una vasculopatia caracterizada por debilidad muscular
proximal simétrica, elevacion serica de las enzimas musculares y lesiones cutaneas
patognomonicas que incluyen el eritema heliotropo y las papulas de Gottron. Se clasifica
dentro de las miopatias inflamatorias idiopaticas; afecta principalmente a los musculos y la
piel mediante la inflamacion de pequefios vasos, pero puede afectar a cualquier 6rgano.

Clasicamente, el prondstico de la dermatomiositis juvenil era malo, con mortalidad en una
tercera parte de los pacientes y otro tercio con afectacion funcional permanente. En las
ultimas décadas, con la introduccion de nuevos tratamientos y el diagndstico mas precoz de
esta entidad la mortalidad ha disminuido de forma drastica y ha mejorado el prondstico

funcional de estos pacientes.1, 2.

La persistencia de debilidad muscular causada por la inflamacion crénica, una larga duracion
de la enfermedad no tratada se relaciona con mayor dificultad para lograr remisién y mayor
presencia de complicaciones a largo plazo, afeccion de la clase funcional del paciente que

afectan la calidad de vida de este y la de su familia.s.

En general del 16 al 20% de los pacientes con Dermatomiositis tienen inicio en la infancia.
El género femenino es predominante en una relacion 2.3:1, aunque algunos reportes sugieren
que este radio es menor en grupos de menor edad. Tiene una presentacién bimodal con una
media de presentacion a los 7 afios, con una alta incidencia entre los 2 y 5 afios de edad, un
estudio de 286 pacientes demostré que el 25% de los casos se presentaba en menores de 4
afios, misma que se ha relacionado con un peor prondstico, y posteriormente en adolescentes

entre 12 y 13 afios de edad.s.

En este estudio se conocera de forma descriptiva el abordaje de los pacientes con
dermatomiositis atendidos en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera ‘La Mascota’.
Cabe destacar que en este, no hay estudios previos sobre este tema.
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de Jests Rivera, La Mascota.

1. ANTECENDENTES

En base a la revision realizada hay diversos estudios internacionales relacionados al tema

de investigacion. Los resultados reportados se describen a continuacion:
Antecedentes internacionales:

Susan Kim y colaboradores, en 2009 publicaron en la revista Arthritis & Rheumatism, un
articulo sobre la remision completa en pacientes con Dermatomioisitis juvenil, posterior al
tratamiento agresivo en una cohorte de 49 pacientes tratados con farmacos de primera linea,
esteroide via oral o intravenoso, evaluando la respuesta a estos mediante las definiciones de
actividad definidas por Myosutus Assesment and clinical Studies Group. Definiendo
respuesta completa a la ausencia de miositis activa a los 6 0 mas meses de inicio del
tratamiento, una vez que se encontraba la fuerza muscular normal y niveles normales de
enzimas musculares; la remision clinica se definio como la no evidencia de miositis activa
a los 6 meses 0 mas una vez retirado el tratamiento farmacoldgico. Reportaron una mediana
de tiempo de evolucién de 5.2 £ 11.7 meses, con un tiempo minimo de 1 semana hasta 72
meses, observando una media de edad de presentacién de 6.5+3.1 afios. Encontraron
solamente en el 2 % de su poblacion estudiada un curso cronico y mala respuesta a esta
primera linea de tratamiento. Encontraron solamente en el 2% de su poblacion estudiada un
curso cronico y mala respuesta a esta primera linea de tratamiento y el 4% con calcinosis
persistente. Observaron que el uso temprano de inmunosupresor afiadido al corticosteroide

podria reducir significativamente en el periodo inicial la afeccion cutanea y la debilidad.a.

McCann y colaboradores, en 2006 en la revista Rheumatology publicé un articulo Ilamado
The Juvenile Dermatomyositis National Registry and Repository clinical characteristics of
children recuited within the first 5 years. Observaron una poblacion de 120 pacientes con
DMJ. 92 % de los pacientes recibio inicialmente esteroides (prednisona o metilprednisolona),
78% de los pacientes recibié metrotexate, 36 pacientes reportaron un seguimiento posterior
al diagnostico y observaron que en el 36% de los pacientes inmunosupresion concomitante
al esteroide de manera inicial. Los anticuerpos antinucleares se encontraron positivos en 56
% de los pacientes y encontrando otros anticuerpos extraibles del ndcleo incluyendo anti Jo-

1se encontraron positivos en 13 %.s
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Villareal Treminio, en el periodo comprendido de enero de 2014 a mayo de 2016, realiz6 un
estudio retrospectivo en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez” del servicio de
Reumatologia Pediatrica a 41 expedientes clinicos, encontré una frecuencia en el sexo
femenino de 23 con predominio de este en una relacion 1.2: 1. La afeccion cutdnea como
parte del criterio diagndstico de Dermatomiositis Juvenil se encontré en el 100%. La
presencia de afeccion gastrointestinal se reporté en 31.7% pacientes. En el anélisis
multivariado para identificar los factores prondsticos de respuesta a tratamiento de primera
linea se identific6 como factor pronostico de mala respuesta a tratamiento de primera linea

la presencia de afeccion gastrointestinal, clinica o por estudio de imagen..
A nivel nacional

No se encontraron estudios sobre Dermatomiositis juvenil.
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I1l.  JUSTIFICACION

El conocimiento del abordaje clinico - epidemioldgico y tratamiento oportuno de la
Dermatomiositis en pacientes atendidos en Hospital Infantil Manuel de JesUs Rivera, La
Mascota, durante el periodo analizado, es conveniente por cuanto ayudaria a disminuir
complicaciones asi como el mayor estado de morbilidad que pueden presentar los pacientes
que la padecen por lo antes expuesto, este proyecto tiene una profunda pertinencia teorico-
préactico, porque permitird mejorar los conocimientos y determinar con mayor precision la
gravedad de estos y asi ampliar las capacidades en el desenvolvimiento de los profesionales
de atencion de la salud y los no especializados del &ambito comunitario de manera que se
pueda diagnosticar, tratar y seguir, efecto que se proyectara en la sociedad con profesionales

capacitados para la identificacion y abordaje oportuno de los pacientes con DMJ.

La relevancia social es notoria, debido a que un mejor control de los sintomas y signos, asi
como el diagnostico oportuno de DMJ, beneficiando al paciente, permitiran a los
padres/cuidadores tomar las medidas pertinentes logrando un mejor pronostico y una mejor

la calidad de vida de la poblacion infantil y de sus familias.

Con los resultados de este estudio se pretende sensibilizar al personal de salud sobre la
importancia de clasificar mejor a los pacientes con esta condicion, ya que actualizando los
conocimientos sobre esta patologia se puede describir un espectro de su gravedad lo que

mejorara la morbimortalidad infantil.

EI HIMJR es el hospital de referencia nacional para el manejo de pacientes con enfermedades

inmunoldgicas por ende es necesario realizar estudios con respecto a este tema.
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IV.  PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La dermatomiositis juvenil ademas de afectacion cutanea y muscular presenta sintomatologia
multisistémica con importante dafio pulmonar, gastrointestinal y afeccion cardiaca. Como
enfermedad inmunologica, la dermatomiositis debe prestarsele importancia médica dado que

no presenta factor especifico de su aparicion.1 2

En cuanto a su frecuencia, pueden considerarse dentro del grupo de enfermedades raras
debido a su baja incidencia, la afectacion principal es a nivel de piel y mdsculos, con las
variantes de ser un proceso agudo, sub- agudo y cronico, pudiendo ocasionar atrofia y

degeneracion muscular.

La enfermedad puede presentar un curso cronico, policiclico o monociclico este ultimo en el

40 % de los pacientes. 1,2

Se concluye que, es una miopatia inflamatoria de gran repercusién en la sociedad, lo cual
deriva en la significacion de efectuar estudios sobre la misma donde pueda generarse
informacion acerca de su incidencia en la poblacion infantil nicaragiiense. No obstante la
dermatomiositis poco ha tenido soporte de informacion que pueda dar significatividad en

relacién a la amenaza que presenta para la salud y vida del individuo
De lo anterior surge la siguiente pregunta:

¢Cual es el abordaje clinico epidemioldgico de la dermatomiositis Juvenil en pacientes
atendidos en Hospital Manuel de Jesls Rivera, La Mascota, en el periodo enero 2016 a
octubre 2020?
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V. OBJETIVOS
Objetivo general

» Conocer el abordaje de la Dermatomiositis Juvenil en pacientes atendidos en Hospital

Manuel de JesUs Rivera, La Mascota, en el periodo enero 2016 a octubre 2020.
Objetivos especificos

1. ldentificar las caracteristicas sociodemogréaficas de los pacientes en estudio

2. Describir el abordaje diagnostico de los pacientes estudiados.

3. Mencionar el abordaje terapéutico y seguimiento de la poblacion a estudio.
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VI. MARCO TEORICO
Definicion
La dermatomiositis juvenil es una enfermedad rara, de naturaleza autoinmunitaria e inicio
antes de los 16 afios. Se trata de una vasculopatia caracterizada por debilidad muscular
proximal simétrica, elevacion serica de las enzimas musculares y lesiones cutaneas
patognomonicas que incluyen el eritema heliotropo y las papulas de Gottron. Se clasifica

dentro de las miopatias inflamatorias idiopaticas; afecta principalmente a los musculos y la
piel mediante la inflamacion de pequefios vasos, pero puede afectar a cualquier 6rgano.

El diagndstico se basa en la presencia de una miopatia proximal simétrica, elevacion de
enzimas musculares, cambios miopaticos en la electromiografia, una biopsia muscular
caracteristica y una erupcién cutanea tipica (p. Ej., Eritema violaceo oscuro periorbitario o

eritema violaceo macular como en V) 12,
Epidemiologia

La Dermatomiositis Juvenil tiene una incidencia de dos a tres casos por millon en la
poblacion general, con algunas diferencias entre la variedad de grupos étnicos. En cohortes
escandinavas la incidencia anual por millon de nifios se estima en 2.9 casos en Noruega 'y 1.8
casos en Dinamarca. Estudios en la poblacion Norteamericana reporta una prevalencia de
65.1% en caucéasicos, 14.2% en Hispanos y 11.4% en Afroaméricanos, sin existir estudios
directos .En general del 16 al 20% de los pacientes con Dermatomiositis tienen inicio en la
infancia. El género femenino es predominante en una relacion 2.3:1, aunque algunos reportes

sugieren que este radio es menor en grupos de menor edad.s.

Tiene una presentacion bimodal con una media de presentacion a los 7 afios, con una alta
incidencia entre los 2 y 5 afios de edad, un estudio de 286 pacientes demostro que el 25% de
los casos se presentaba en menores de 4 afios, misma que se ha relacionado con un peor

prondstico, y posteriormente en adolescentes entre 12 y 13 afios de edad.3, s
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Etiopatogenia

La etiopatogenia de la dermatomiositis juvenil es desconocida. Se han sugerido diferentes
mecanismos patogénicos, incluidos factores genéticos e inmunologicos predisponentes y el
papel de algunos desencadenantes como las infecciones y la luz ultravioleta. Al igual que en
otras enfermedades autoinmunes, probablemente resulta de la interaccion entre factores

ambientales en un individuo genéticamente predispuesto.

A diferencia de los pacientes adultos, los nifios afectados no tienen un mayor riesgo de

neoplasia.7
Factores genéticos

Entre los factores genéticos se ha descrito la asociacion a determinados alelos HLA (B8,
DRB1*0301, DQA1*0501 y DQA1*0301) y a algunos polimorfismos en el gen del factor de
necrosis tumoral alfa (TNF-a), que condicionarian una mayor produccién de esta citocina

proinflamatoria.
Factores ambientales
La presencia de un desencadenante infeccioso se sospecha por 3 observaciones:

La aparente estacionalidad en el inicio de la enfermedad (con predominio en verano y

primavera).

La distribucion estacional en las fechas de nacimiento de los pacientes, lo cual sugiere una
influencia de las exposiciones en etapas precoces de la vida para el desarrollo posterior de la
enfermedad. La descripcién de que muchos pacientes afectados tienen el antecedente de
infecciones del tracto respiratorio superior o gastrointestinal en los meses previos. No
obstante, hasta la fecha no se ha identificado ningin microorganismo responsable. La
presencia de fotosensibilidad en esta enfermedad sugiere que la luz ultravioleta podria tener

también un papel en el desarrollo de la enfermedad.s 9,10.
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Mecanismos inmunoldgicos

Se ha postulado la influencia de factores perinatales en el desarrollo de la enfermedad: la
transferencia de células maternas hacia el feto durante el embarazo, llamado
microquimerismo materno, se puede observar hasta en un 80-100% de muestras de tejido
muscular de pacientes con dermatomiositis juvenil. Estas células maternas podrian
desarrollar una inmunorreactividad hacia los tejidos propios del individuo, y conducir a la

enfermedad.

La combinacion de factores predisponentes y desencadenantes llevaria a una activacion del
sistema inmunitario que por diferentes mecanismos (infiltracion de linfocitos B, T y células
dendriticas en el musculo con lesion capilar mediada por complemento) produce una
vasculitis inflamatoria. Esta vasculitis seria la responsable de las manifestaciones clinicas de
la enfermedad. La inflamacion vascular no esté limitada a los vasos del mdsculo y la piel,
sino que también puede afectar a otros tejidos como tracto gastrointestinal, pulmones, ojos,
rifiones y corazon, y condicionar las diferentes manifestaciones y complicaciones de la

enfermedad.11.

Manifestaciones clinicas

Signos y sintomas constitucionales

Al manifestarse la enfermedad, los pacientes frecuentemente presentan malestar general,
fatiga, anorexia e irritabilidad, que por lo general se atribuye a una virosis. En algunas series
se describe la presencia de fiebre hasta en un 20% de los pacientes al inicio de la
enfermedad®2. Los cambios en el patron de la marcha en este estadio precoz de la enfermedad
deben hacer sospechar la afectacion muscular. Posteriormente apareceran las
manifestaciones cardinales de la enfermedad como los exantemas, debilidad manifiesta y, en

algunos pacientes, calcinosis.i.
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Manifestaciones musculoesqueléticas

La dermatomiositis juvenil se caracteriza por la debilidad muscular. El inicio suele ser
insidioso con empeoramiento progresivo a lo largo de varios meses; s6lo en algunos casos se
describe un inicio agudo. Aunque esta debilidad puede afectar a cualquier grupo muscular es
méas manifiesta a nivel proximal (cintura escapular y pélvica) y axial, en especial en la
musculatura de hombros, caderas, flexores de la cabeza y musculatura abdominal, y

habitualmente es simétrica y parcheada.

Los musculos afectados pueden estar edematosos, indurados o dolorosos. En la exploracion
pueden apreciarse los signos de Gowers y Trendelemburg. La afectacion de la musculatura
distal tiende a ser méas leve y habitualmente no conlleva una alteracién funcional
significativa. Hasta una cuarta parte de los pacientes pueden tener afectacion de la
musculatura faringea, hipofaringea y palatina, que se manifiesta en forma de disfonia,
dificultades en iniciar la deglucion, disfagia y voz nasal. En estos casos hay un riesgo elevado

de broncoaspiracién.io,

Se ha descrito la presencia de artralgias y artritis leve, no deformante ni erosiva'®. Aparece
habitualmente al inicio de la enfermedad y responde bien al tratamiento habitual de la
dermatomiositis juvenil. No obstante, en presencia de una artritis significativa deberia
considerarse la presencia de un sindrome de superposicion (con caracteristicas de lupus,

artritis idiopatica juvenil o esclerodermia).is

La evaluacion de la fuerza muscular en estos pacientes debe registrarse mediante el uso de
escalas estandarizadas que evallan grupos musculares seleccionados por separado; una de
las més utilizadas es la Escala de valoracion de miositis en nifios 0 CMAS (Childhood

Myositis Assessment Scale).14.

10
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Manifestaciones cutaneas

Las manifestaciones cutaneas son variadas y constituyen la clave para el diagndstico de la
enfermedad. Pueden ser autolimitadas y aparecer antes o después del inicio de la debilidad.
Las manifestaciones mas caracteristicas, erittma heliotropo y papulas de Gottron, son

patognomonicas y se observan hasta en el 80% de los pacientes.

Eritema heliotropo consiste en un exantema eritemato-viol&ceo localizado en los parpados
superiores, generalmente acompafado de edema palpebral. Es el signo mas especifico de la
enfermedad pero no siempre esta presente. Algunos pacientes también desarrollan
telangiectasias en parpados y eritema malar que, a diferencia del observado en el lupus, no

parece respetar los pliegues nasolabiales.s.

Papulas de Gottron: son la manifestacion mas comun. Se trata de papulas rosadas o violaceas
localizadas en la superficie extensora de los nudillos (metacarpofalangicas, interfalangicas
proximales y distales), codos, rodillas y maléolo medial. Generalmente respeta los espacios
interfalangicos. El signo de Gottron consiste en un exantema en las mismas localizaciones
pero no palpable (macular). A veces las lesiones pueden ser escamosas Yy secas, simulando
una psoriasis. Con el tiempo pueden desarrollar un centro atrofico y blanquecino con

telangiectasias.

Las alteraciones en los capilares periungueales son caracteristicas y frecuentes en la
dermatomiositis juvenil y reflejan la presencia de una vasculopatia sistémica. Puede
observarse eritema periungueal, hipertrofia de la cuticula, pérdida y dilatacion de los

capilares periungueales y pequefias erosiones superficiales.12.

Otras presentaciones menos frecuentes consisten en un eritema en forma de V en la parte
superior del tronco o difuso en tronco y extremidades, que puede ser descamativo y
evolucionar hacia la formacién de telangiectasias. Generalmente la exposicion solar agrava
estos exantemas. Debido a la presencia de una vasculitis sistémica también pueden aparecer

ulceraciones en axilas, hombros, canto interno del 0jo o0 en zonas de presion.
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Los pacientes con exantema generalizado y ulceraciones cutaneas al inicio tienen un peor

pronostico, ya que esta ulceracion refleja una vasculopatia mas extensa.
Calcinosis

La calcificacion de tejidos blandos puede producirse entre el 20 y el 40% de los casos de
dermatomiositis juvenil y se relaciona con la gravedad de la enfermedad cutanea, la presencia

de vasculopatia y el retraso en el inicio del tratamiento.17.

Afectacion gastrointestinal

Constituye una de las complicaciones mas graves de la enfermedad y puede afectar a la
supervivencia. Es debida a la presencia de vasculitis gastrointestinal que conduce a
ulceraciones mucosas por oclusiones vasculares. Clinicamente se presenta como dolor

abdominal, pancreatitis, sangrado gastrointestinal o perforacion.s.
Lipodistrofia

Raramente observada al diagnéstico, aparece en el curso de la enfermedad en el 14-25% de
los pacientes. La lipodistrofia se caracteriza por una pérdida lenta y progresiva del tejido
subcutaneo que afecta de forma mayoritaria al segmento superior del cuerpo. Por lo general
se asocia a acantosis nigricans, hipertrigliceridemia y resistencia a la insulina. Su origen
probablemente es multifactorial, y se incluyen los cambios metabdlicos ocasionados por la

inflamacién muscular y el tratamiento prolongado con corticoides.1s.
Afectacion cardiopulmonar

La afectacion pulmonar es mucho menos frecuente en nifios que en adultos y puede
manifestarse como una enfermedad intersticial pulmonar. Con méas frecuencia se observa
debilidad respiratoria, que es responsable de la presencia de sintomas respiratorios en hasta
un tercio de los pacientes!®. También debe recordarse que la disfagia puede ocasionar
broncoaspiraciones con el consiguiente dafio pulmonar, y que los tratamientos

inmunosupresores recibidos pueden facilitar las infecciones pulmonares oportunistas.
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En el corazon pueden detectarse soplos, cardiomegalia o pericarditis. La presencia de
afectacion cardiaca grave (miocarditis, alteraciones en la conduccion o bloqueos) es rara,
pero puede aparecer afios despueés del inicio de la enfermedad. 19, 20.

Otras manifestaciones

El inicio de la enfermedad en forma de anasarca es un signo de mal prondstico, y se debe a
una pérdida capilar difusa por lesion endotelial en los vasos. La presencia de vasculitis en
otros 6rganos (vejiga urinaria, vagina, testes o sistema nervioso), a pesar de ser rara, también

esta asociada a un peor pronostico.
Dermatomiositis amiopatica

Es una entidad rara que consiste en la presencia de los exantemas caracteristicos de la
dermatomiositis juvenil pero sin afectacion muscular durante mas de 6 meses. Con mas
frecuencia se da el caso de que los pacientes presenten una afectacion muscular leve que pasa
desapercibida. En general estos pacientes tienen un buen prondéstico, a pesar de que también

pueden desarrollar calcinosis y artritis. 17, 18 20.
Diagnostico

El diagndstico de la dermatomiositis juvenil se realiza a través de los criterios, descritos en
1975, de Bohan y Peter. Segun el numero de criterios que presente el paciente, se
diagnosticara como definida, probable o posible. Su sensibilidad y especificidad (a pesar de
que no han sido validadas en nifios) serian, respectivamente, de alrededor del 45-90 y del
90%.

Los cambios en la practica clinica a lo largo de los afios han incorporado el uso de nuevas
técnicas diagnosticas no invasivas, como la resonancia magnética (RM) en lugar del
electromiograma y la biopsia muscular. Por este motivo, un grupo colaborativo internacional
esta realizando una revision de los criterios diagnosticos para adaptarlos a la practica clinica

actual.»o.
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A continuacion se describe en la siguiente tabla los criterios diagnosticos y su interpretacion

segln Bohan y Peter 1975:

Tabla 1. Criterios Diagndsticos de Dermatomiositis Juvenil.

. Debilidad muscular proximal y simétrica

2. Cambios caracteristicos cutdneos que consisten en halo heliotrope en parpades, acompafiado de edema
periorbitario y pdpulas eritematosas sobre las superficies extensoras de las articulaciones incluyendo
metacarpofalangicas y las articulaciones interfalangicas proximales., codos, tobillos y y rodillas ( i-e Papulas
de Gottron)

3 Elevacion de una o mas  enzimas musculares: Creatininfosfoquinasa, aspartato-aminotransferasa,

deshidrogenasa lactica y aldolasa.

4, Electromiografia con demostracion de patrén miopdtico y denervacion , que incluye la triada de potenciales
polifasicos cortos y pequenios, fibrilacién.

5. Biopsia Muscular con evidencia histolégica de necrosis, variacion del tamafio de fibras musculares, atrofia
perifasicular, degeneracién y regeneracion de fibras, infiltrado inflamatorio mononuclear de distribucudn

perivascular.

Diagndstico Definitivo = Afeccion cutanea + 3 criterios, Probable= Afeccion cutanea + 2 criterios y Posible Afeccion
cuténea + 1 criterio. "

Fuente: Bohan A. Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis. New Eng J Med 1975; 292: 344 — 403.
Laboratorio

Enzimas musculares: las enzimas musculares utilizadas habitualmente para la evaluacion de
la lesion muscular son la creatincinasa (CPK), lactato deshidrogenada (LDH), aldolasa y

aspartato aminotransferasa (AST).

Generalmente se elevan uno o mas de estos parametros, pero en fases precoces de la
enfermedad pueden mantenerse en valores normales hasta que se desarrolla la debilidad

clinicamente aparente.1s, 19, 20.

Autoanticuerpos: en el 60% de los pacientes pueden detectarse anticuerpos antinucleares
positivos. Estos no son especificos de la enfermedad, por lo que no tienen valor diagnostico.
En el 30% de adultos con miositis se han descrito una serie de autoanticuerpos especificos

que estarian asociados con determinados subgrupos clinicos de la enfermedad.
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En nifios también se ha descrito la asociacion con algunos autoanticuerpos aungque en menor

frecuencia. Entre estos destacan los anti-Mi-2 (5% de los casos y asociado a buena respuesta
al tratamiento), antisintetasa (5-10%, asociado a un curso agudo y con posibles
complicaciones como artritis 0 enfermedad intersticial pulmonar), y recientemente se han
descrito los anti-p155 (20-30% de pacientes). Actualmente en los laboratorios clinicos ain
no esta disponible la determinacion de estos anticuerpos, por lo que se sélo se realiza con
finalidad de investigacion.2o

Otros parametros: el hemograma y la velocidad de sedimentacion globular habitualmente son
normales, por lo que no son de demasiada utilidad para el control de la enfermedad. En
pacientes con enfermedad activa pueden encontrarse elevaciones del factor Von Willebrand,

que reflejaria la lesién endotelial. s,
Electromiograma

El electromiograma (EMG) muestra un patron miopatico (potenciales motores polifasicos de
baja amplitud y corta duracion) con denervacion (fibrilaciones espontaneas, ondas positivas
y descargas de alta frecuencia)®. Estos cambios no son especificos de dermatomiositis
juvenil, por lo que el EMG solo es dtil para confirmar que el origen de la debilidad es
muscular. En algunos pacientes con dermatomiositis juvenil activa el EMG puede ser normal
(probablemente por la naturaleza parcheada de la inflamacion muscular); por este motivo es

recomendable realizar el registro electromiografico en diferentes localizaciones.1s.
Biopsia muscular

Es la prueba definitiva para establecer el diagnostico de dermatomiositis juvenil. Es
preferible realizar una biopsia abierta que una biopsia por puncion, para asi preservar la
orientacion de las fibras y obtener una muestra de mas calidad. El rasgo caracteristico de la
dermatomiositis juvenil es la presencia de una vasculopatia, fundamentalmente piel, misculo
y tracto gastrointestinal. Los cambios histologicos en el musculo incluyen edema del
endotelio capilar con obliteracion del lumen, atrofia e inflamacién perifascicular y

fendmenos de degeneracion y regeneracion muscular.is.
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Tratamiento

Consiste en la administracion de corticoides e inmunosupresores durante un periodo largo de
tiempo (1-3 afios), con el objetivo de alcanzar y mantener la remision y prevenir las
complicaciones. El metotrexato es el inmunosupresor mas utilizado como ahorrador de
corticoides. El tratamiento con fisioterapia y terapia ocupacional es de gran importancia para

la rehabilitacion y prevencion de complicaciones.

El mejor tratamiento para las calcinosis es la prevencion de su formacion mediante un
tratamiento precoz y agresivo de la dermatomiositis juvenil. Una vez instaurada la calcinosis,

ninguna terapia ha demostrado ser de utilidad.

Los farmacos biologicos (antifactor de necrosis tumoral [TNF], rituximab) se han ensayado

con resultados variables. La ciclofosfamida se utiliza en casos con grave compromiso vital.
Corticoides

Desde 1970 el tratamiento estandar de la dermatomiositis juvenil han sido los corticoides a
dosis de 1-2 mg/kg/dia de prednisona por via oral mantenidos hasta alcanzar una mejoria
clinico-analitica, y posteriormente en dosis descendientes durante un periodo de 2 afios. No
obstante, para evitar los efectos secundarios que conllevan estos farmacos a dosis altas y de
forma prolongada, en la actualidad muchos pacientes son tratados de forma precoz con
inmunosupresores y/o dosis altas de metilprednisolona (30 mg/kg/dia, con un maximo de 1
g/dia), lo cual permite una reduccién mas rapida de los corticoides, con buena respuesta

terapéutica.ig, 20.
Inmunosupresores

Son utilizados como agentes ahorradores de corticoides, y entre ellos el metotrexato es el
mas utilizado. Se administra en dosis de 10—15 mg/m? por semana, por via oral o subcutanea,
generalmente al inicio de la enfermedad. Estudios comparativos con pacientes que sélo
recibieron corticoides han demostrado que la introduccion precoz de metotrexato reduce las
secuelas y permite alcanzar el mismo control de la enfermedad pero con la mitad de dosis
acumulativa de corticoides, lo que conlleva un menor aumento de peso y una mejoria en la

velocidad de crecimiento.

16



Abordaje de pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Infantil Manuel
de Jests Rivera, La Mascota.

La ciclosporina también se ha utilizado como ahorrador de corticoides, pero tiene el
inconveniente de producir hipertension e hirsutismo. Actualmente esta en curso un estudio
aleatorizado multicéntrico para comparar el tratamiento con corticoides solos con el

tratamiento combinado corticoides-metotrexato y corticoides-ciclosporina.
Inmunoglobulinas intravenosas

Suelen emplearse como tratamiento adyuvante en casos de resistencia o dependencia de los
corticoides, sobre todo en la enfermedad cutanea resistente. Se administran en dosis de 2 g/kg
cada 24 semanas, Yy habitualmente son bien toleradas.

Ciclofosfamida

Se puede utilizar en el tratamiento de pacientes graves con alto riesgo de morbimortalidad.
Los indicadores de alto riesgo incluyen la presencia de ulceraciones en piel y tracto

gastrointestinal, y la enfermedad pulmonar.
Agentes bioldgicos

Los farmacos anti-TNF se utilizan en el tratamiento de diferentes enfermedades
reumatoldgicas. Dada la evidencia del papel del TNF-a en la fisiopatologia de la
dermatomiositis juvenil, se ha ensayado el tratamiento con estos farmacos (en concreto
infliximab y etanercept) con resultados variables. El rituximab, un anticuerpo monoclonal

antilinfocito B, se ha utilizado en algunos estudios con resultados favorables.
Tratamiento de las complicaciones (calcinosis y osteoporosis)

El tratamiento con corticoides es prolongado, por lo que se recomienda la administracion de
suplementos de calcio y vitamina D para evitar la pérdida de densidad mineral Gsea.

Para la calcinosis se han ensayado multiples terapias como el diltiazem, hidroxido de
aluminio, probenecid, bifosfonatos e inyeccion local de corticoides, entre otros. Ninguno de
ellos ha demostrado ser eficaz, por lo que es importante la prevencidn de esta complicacion
mediante un tratamiento precoz y agresivo de la dermatomiositis juvenil. En casos graves se
recomienda la exeresis quirurgica, pero la calcinosis puede recurrir si la actividad de la

enfermedad no esta controlada.17, 19, 20.
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Evolucién y prondstico

Antes de la introduccion del tratamiento con corticoides la enfermedad tenia muy mal
prondstico: una tercera parte de los pacientes fallecia; otra tercera parte presentaba
enfermedad progresiva con secuelas graves y persistencia de enfermedad cronica activa en
la edad adulta; y otro tercio se recuperaban. Actualmente el pronostico de la dermatomiositis
juvenil es generalmente bueno: la supervivencia es muy alta, superior al 90%, con resultados

funcionales buenos.

El curso clinico puede ser monociclico (alcanzando la remision mantenida a los 2—3 afios),
policiclico (periodos de remisién seguidos de recidivas), y cronico persistente. Un
tratamiento insuficiente o su inicio tardio es uno de los predictores méas importantes de mal
pronostico, con enfermedad cronica persistente y complicaciones como el retraso en el
crecimiento, calcificaciones y enfermedad cutdnea mas extensa. El diagndéstico y tratamiento
precoces de la dermatomiositis juvenil, por lo tanto, constituyen la clave para mejorar el
prondstico de estos pacientes, por lo que es de importancia el conocimiento de esta entidad

para su reconocimiento de forma precoz.zo.
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VIl.  DISENO METODOLOGICO
Tipo de estudio: Estudio con enfoque cuantitativo, observacional descriptivo.

Area de estudio: Se realizd en el Hospital Infantil Manuel de Jestis Rivera “La Mascota”,
ubicado en el Barrio Ariel Darce, del Distrito V, del municipio de Managua, capital de
Nicaragua y es de referencia nacional. Tiene una capacidad para 270 camas y posee tres
unidades de terapia intensiva, cuenta con diferentes subespecialidades dentro de las cuales
figura la especialidad de REUMATOLOGIA, siendo el unico centro asistencial a nivel

nacional donde se atiende esta subespecialidad para pacientes pediatricos

Universo: 74 pacientes que atendidos al Hospital Infantil Manuel de JeslUs Rivera por

dermatomiositis Juvenil en el periodo de estudio.

Muestra: Se estudié a 36 de los pacientes con diagnéstico de dermatomiositis juvenil los

cuales cumplieron los criterios de inclusion.
Criterios de seleccion de la muestra:

Criterios de inclusién: Pacientes menores de 15 afios con diagnostico de Dermatomiositis
Juvenil que cumplieron los criterios establecidos por Peter y Bohan, que estaban en

seguimiento y con expediente clinico completo al momento de la recoleccion de datos.
Criterios de exclusion

Pacientes que cuenten con diagnostico de otra miositis juvenil, o presenten caracteristicas
clinicas de Enfermedad Mixta de Tejido Conectivo o Sindrome de Sobreposicidn, u otro

diagnéstico clinico.
Pacientes que hayan perdido el seguimiento de su DMJ.

Paciente con expediente clinico extraviado o que no se encontré en el archivo o que estaba

incompleto durante el periodo de recoleccién de la informacion.

Fuente de informacion: Secundaria: Se recolectd informacion de los expedientes clinicos

de los pacientes en estudio.

Metodo para la recoleccion de la informacion:
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Se solicitd autorizacion a las autoridades del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera, una
vez autorizada la realizacion del estudio, se procedio a la busqueda de la informacion para lo
cual se solicito apoyo al responsable de estadistica.

Posteriormente se realiz0 revision de base de datos de estadistica para localizar los
expedientes de los pacientes con diagndstico de DMJ segun codificacion del CIE-10.

Una vez obtenida la lista de los expedientes se seleccionaron aquellos que cumplian con los

criterios de inclusion para este estudio.
Técnica de recoleccion de datos:
Revision de expedientes clinicos.

La recoleccion de datos se realizé mediante la revision documental de expedientes clinicos

de los pacientes incluidos en el estudio.
Instrumento

El siguiente paso fue la aplicacion de un instrumento previamente revisado y validado por
Reumatologo pediatra y pediatras expertos en metodologia, el instrumento de recoleccion de
datos fue disefiado con preguntas cerradas e incluia los siguientes acapites: las caracteristicas
sociodemogréaficas de los pacientes en estudio, tiempo de evolucion antes del diagndstico,
tiempo de debilidad muscular antes del diagndstico, caracteristicas clinicas, los resultados de
enzimas musculares, el abordaje terapéutico realizado en los pacientes a estudio, remision

clinica y farmacolégica y tiempo de seguimiento del este.

Aspectos éticos: La informacion obtenida se mantuvo bajo el sigilo correspondiente y s6lo
se ocupo para fines cientificos y académicos, manteniendo en el anonimato el nombre de los

pacientes.

Control de sesgos: Para el control de sesgos de informacion todos los datos fueron recogidos
por el investigador, los sesgos de confusidn se controlaron apegandose a los objetivos y
variables del estudio. El sesgo de memoria se control6 tomando los datos lo méas cercano

posible al evento, y validacion por experto de campo.
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Plan de analisis:

de Jests Rivera, La Mascota.

Procesamiento de datos:

e Para la tabulacion de los datos se utilizaron los medios electrénicos a través del

programa Statistical Product for the Social Science version 24.0 (SPSS)

e Se utilizé como procesador de texto Microsoft Word XP.

e Para las variables nominales se realizaron frecuencias y porcentajes. del programa

SPSS, para obtener frecuencias absolutas y porcentajes en columnas de acuerdo al

tipo de variable, objetivo de estudio y plan de tabulacion.

Lista de variables:

1) Identificar las caracteristicas sociodemogréaficas de los pacientes en estudio

Edad
Sexo
Origen

Procedencia

2) Describir el abordaje diagndstico de los pacientes estudiados.

Tiempo de evolucidn antes del diagnéstico
Clasificacion

Tiempo de debilidad muscular antes del diagnostico
Caracteristicas clinicas: signos y sintomas

Laboratorios: enzimas relacionadas.

3) Mencionar el abordaje terapéutico de la poblacion a estudio.

Manejo farmacoldgico
Manejo con fisioterapia
Remision clinica
Remisién farmacoldgica.

Tiempo de seguimiento.
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Lista de variables

Variable Tipo de | Concepto Categorias Operacionalidad | Escala de
variable Medicion
Edad Cuantitativa | Cantidad de | <6 meses Se expresa en | Numérica
afios que el | 6 meses— 11 meses | meses hasta los 14
individuo  ha | 1-5 afios afios
cumplido hasta | 6-10 afios
el momento en | 11-14 afios
que acude a la
unidad de salud
Sexo Cualitativa | Clasificacion de | Femenino Nominal
las personas en | Masculino
hombre o mujer
segun las
caracteristicas
sexuales
Origen Cualitativa Departamento o | Departamento 0 | Managua Nominal
region region  autébnoma | Masaya
autbnoma  de | registrada en el | Granada
Nicaragua en | expediente Carazo
donde nacid la Rivas
persona Ledn
Chinandega
Esteli
Madriz
Nueva Segovia
Jinotega
Matagalpa
Boaco
Chontales
Rio San Juan
RACN
RACS
Procedencia Cualitativa Indica origen | 1= Urbano Nominal
urbano o rural | 2= Rural

de la poblscién
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Tiempo de | Cuantitativa | Indica el tiempo | <6 meses Se expresa en | Numérica
evolucién de evolucidén de | 6-12 meses meses
sintomas y | 13 - 24 meses
signos previos | 25 — 48 meses
al diagnostico
Clasificacion Cuantitativa | Indica la | 1=Monociclica Segun el curso | Nominal
clasificacion, 2=Policiclica clinico de Ia
segln la | 3=Continua/Crénic | enfermedad.
presentacion a
clinica 0
respuesta al
tratamiento.
Tiempo de | Cuantitativa | Indica el tiempo | <6 meses Se expresa en | Numérica
debilidad de debilidad | 6-24 meses meses
muscular previo | 25-48 meses
al diagnostico
Caracteristicas | Cualitativa | Signos, Eritema heliotropo | Segun las | Nominal
Clinicas sintomas y | Pépulas de Gottron | caracteristicas
datos de | Afeccion cutanea clinicas
laboratorios Calcinosis presentadas
presentados por | Enzimas en cada paciente
el paciente al | musculares se asignara un
momento  del | elevadas ndmero O en caso
diagndstico. Afeccion Cardiaca | de no presentarse,
Afeccion pulmonar | asi como numero
Afeccion 1 en caso de
Gastrointestinal encontrarse en los
Electromiografia pacientes
Alterada
Laboratorio Cuantitativa | Enzimas CPK uU/L Numérica
musculares TGO
frecuentemente | TGP
alteradas en la | LDH
dermatomiositis
juvenil
Manejo Cualitativo | Indica el | Corticoides Nominal
farmacoldgico tratamiento Inmunosupresores
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farmacologico

Inmunoglobulinas

empleado intravenosas
Agentes bioldgicos
Manejo  con | Cualitativo | Indica el | 1= Si2=No Nominal
fisioterapia tratamiento por
el servicio de
fisiatria y su
seguimiento
Remision Cualitativa Indica la | 1=Si 2=No Dicotémica de | Nominal
Clinica presencia  de acuerdo a ausencia
remision clinica de caracteristicas
al momento del clinicas y de
estudio laboratorio al
momento del
estudio
Remisién Cualitativa Indica la | 1=Si 2=No Dicotomica  de | Nominal
Farmacoldgica presencia  de acuerdo a ausencia
remision de caracteristicas
farmacologica clinicas y de
al momento del laboratorio
estudio asociados a la
ausencia de uso de
medicamento
inmunosupresor
de primera o
segunda linea al
momento del
estudio
Tiempo de | Cuantitativa | Indicael tiempo | <1 afio Se expresa en afios | Numerica
seguimiento de posterior al | 1-2 afios
diagndstico 3-5 afos
>5 afios.
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VIll. RESULTADOS

Sobre el analisis descriptivo en este estudio se encontraron 36 pacientes que completaron los
criterios de inclusién se evaluaron los expedientes de pacientes que acudieron al Hospital
Manuel de JesUs Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre 2020, al servicio
de Reumatologia Pediatrica se excluyeron los pacientes que contaban con diagnostico de
otra miositis juvenil, o presentaban caracteristicas clinicas de Enfermedad Mixta de Tejido
Conectivo o Sindrome de Sobreposicion, u otro diagndstico clinico, que habian perdido el
seguimiento y con expediente clinico extraviado en el archivo o que estaba incompleto

durante el periodo de recoleccién de la informacion.
Respecto a las Caracteristicas sociodemograéficas:

Se demostré que las edades mas frecuentes oscilan entre los 6-10 afios de edad (41%),
seguida de 11 a 14 afios de edad en un 42% de los casos. (Grafico N°1)

Grafico N° 1: Edad de presentacién de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil
atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a
Diciembre 2020.

Edad de presentacion los pacientes
con dermatomiositis juvenil

17%

41%

1-5afios M6-10afios MmM11-14 anhos

Fuente: Expediente clinico

En cuanto a la presentacién segun el sexo del paciente predominé el sexo femenino en un

58 % de los casos estudiados lo que se evidencia en el siguiente grafico:
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Grafico N° 2: Frecuencia de presentacion segun el sexo de los pacientes con
Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota,

en el periodo Enero 2016 a Diciembre 2020.

Frecuencia de presentacion segun el
sexo

Masculino ® Femenino

Fuente: Expediente clinico

Se evidencid gque la poblacién estudiada era originaria de Managua en un 41.7 % y una menor
frecuencia para los demas departamentos o regiones autbnomas, y que eran de procedencia
rural en su mayoria 58.3 %. (Tabla N° 2, Grafico N° 3

Tabla N° 2: Origen (Departamento) geografico de de los pacientes con Dermatomiositis
Juvenil atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo
Enero 2016 a Diciembre 2020.

Managua 15 41.7
Masaya 6 16.7
Granada 2 5.6
Carazo 1 2.8
Rivas 1 2.8
Leon 1 2.8
Chinandega 2 5.6
Esteli 3 8.3
Matagalpa 2 5.6
RACS 3 8.3

36 100.0

Fuente: Expediente clinico
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Grafico N° 3: Procedencia de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en
Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre
2020.

Procedencia de la poblacidn a
estudio

Urbano

Fuente: Expediente clinico

Sobre el abordaje diagnostico se observé que el tiempo de evolucion antes del diagndstico
variaentre 6 a 12 meses en un 66.7 % de los pacientes, siendo el tiempo de debilidad muscular
demostrado igualmente antes de la sospecha diagndstica de 6 a 24 meses en un 61% de los

casos revisados. (Tabla N° 3)

Tabla N° 3. Tiempo de evolucion y tiempo de debilidad muscular antes del diagnéstico
de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Manuel de Jesus

Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre 2020.

< 6 meses 7 19.4
6 - 12 meses 24 66.7
13 - 24 meses 5 13.9
Total 36 100.0
Tiempo de debilidad muscular

< 6 meses 14 38.9
6 - 24 meses 22 61.1
TOTAL 36 100

Fuente: Expediente clinico
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La clasificacion encontrada segun el curso clinico de los pacientes fue en su mayoria continua

0 cronica 47.2% seguida de la presentacion monociclica 38.9%. Grafico N°4.

Grafico N° 4: Clasificacidbn segun evolucién clinica de los pacientes con
Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota,

en el periodo Enero 2016 a Diciembre 2020.

Clasificacion segun evolucion de la
poblacidon estudiada

13.9

monociclica policiclica continua / cronica

Fuente: Expediente clinico
Los sintomas y signos presentados en orden de frecuencia fueron:

Otras afecciones cutaneas (94.4%), debilidad muscular (91.7%), enzimas musculares
elevadas (88.9%) halo heliotropo (86.1%) y papulas en heliotropo (80.6 %). (Tabla N°4)

Tabla N° 4: Signos y sintomas de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos
en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre
2020.

Manifestaciones clinicas Frecuencia Porcentaje
Papulas de Gottron 29 80.6
Eritema en heliotropo 31 86.1
Otras afecciones cutaneas 34 94.4
Calcinosis 4 11.1
Enzimas musculares elevadas 32 88.9
Debilidad muscular 33 91.7
Afeccion cardiaca 1 2.8
Afeccion pulmonar 0 0
Afeccion gastrointestinal 6 16.7
Electromiografia alterada 28 77.8

Fuente: Expediente clinic
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Sobre el estudio de enzimas musculares mas frecuentemente relacionadas con esta patologia
se demuestra que los valores de CPK en estos pacientes oscilan entre los 501 a 100 U/L
(36.1%), LDH mayor a 1000 U/L (27.8%), las enzimas TGO y TGP, no superan a 100 U/L

80.5 % de los casos.

Tabla N° 5: Enzimas musculares relacionadas de los pacientes con Dermatomiositis
Juvenil atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo
Enero 2016 a Diciembre 2020.

<100 U/ L 5 13.9
100 - 300 U/L 7 19.4
301 - 500 U/L 4 11.1
501 - 1000 U/L 13 36.1
> 1000 U/L 7 19.4
Total 36 100.0
LDH
100 - 300 U/L 9 25.0
301 - 500 U/L 8 22.2
501 - 1000 U/L 9 25.0
> 1000 U/L 10 27.8
Total 36 100.0
TGO
<30 U/L 13 36.1
30 - 100 U/L 16 44.4
101 - 300 U/L 3 8.3
301 - 500 U/L 1 2.8
501 — 1000 U/L 2 5.6
> 1000 U/L 1 2.8
Total 36 100
TGP
<30 U/L 13 36.1
30 - 100 U/L 17 47.2
101 - 300 U/L 2 5.6
301 - 500 U/L 2 5.6
501 - 1000 U/L 1 2.8
> 1000 U/L 1 2.8
Total 36 100.0

Fuente: Expediente clinico
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Sobre el abordaje terapéutico se menciona que el manejo farmacolégico fue principalmente

con Corticoterapia (100%) seguido de inmunosupresores (80.6%).

Grafico N° 6: Manejo de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en
Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre
2020.

Manejo farmacolégico

Otros [0
Agentes bioldgicos [0

Inmunoglobulinas intravenosas | 83

Inmunosupresores

Corticoides

Fuente: Expediente clinico
Del total de pacientes estudiados el 50% si recibio fisioterapia lo que se evidencia en el

siguiente gréfico:

Grafico N° 6: Manejo con fisioterapia d de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil
atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a
Diciembre 2020.

Manejo con fisioterapia

Fuente: Expediente clinico
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Posterior al diagndstico y tratamiento la poblacion a estudio ha alcanzado remision clinica
en 55.6% y Farmacoldgica 30.6% como puede observarse en los gréficos que se exponen a

continuacion:

Grafico N° 7: Remision Clinica de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos
en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a Diciembre

2020.

Remision clinica

Fuente: Expediente clinico

Grafico N° 8: Remision farmacologica de los pacientes con dermatomiositis juvenil

atendidos en HIMJR

Remision farmacoldgica

Fuente: Expediente clinico
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A estos pacientes se les ha brindado seguimiento en su mayoria por 3 -5 afios (50%).

Grafico N° 9: Tiempo de seguimiento los pacientes con Dermatomiositis Juvenil

atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016 a
Diciembre 2020.

Tiempo de seguimiento

‘%

< 1afio 1-2afios M3-5afos

Fuente: Expediente clinico.
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IX. DISCUSION

Se realiz6 un estudio con enfoque cuantitativo, observacional descriptivo, de 36 pacientes
con diagnostico de Dermatomiositis Juvenil, la edad mas frecuente de los pacientes al
momento del diagnostico fue después de los 11-14 afios, no obstante la frecuencia obtenida
fue similar para el grupo comprendido entre los 6-10 afios de edad, lo cual de acuerdo a
literatura la poblacion de este estudio coincide con la edad de presentacion mas frecuente en

la poblacion latina resultados similares al estudio publicado por Ravelli en 2010.21

La relacion femenino: masculino observada en nuestra poblacién es similar a la reportada

por otros autores con un leve predominio del sexo femenino.u, 2, 3.21.

Al abordar el origen y procedencia de los pacientes de este estudio no hay una literatura que
describa esta variable, con la cual se pueda hacer comparacion pero es importante hacer
hincapié en que la mayor parte de la poblacion, es originaria de Managua, departamento que
es sede de este hospital de referencia, y que probablemente haya subregistros en los demas
departamentos de este pais por la lejania geogréfica de sus habitantes que les impide el acceso
a los centros asistenciales, asi también el pobre conocimiento del personal de salud alrededor
de este tipo de patologia que en general se trata como una dermatitis por ejemplo. Y se
evidencia que la mayoria de la poblacién procede de areas rurales, que es caracteristica

distintiva de la poblacion nicaragiense.

Con respecto al abordaje diagndéstico el tiempo de evolucion antes del diagnéstico de estos
pacientes fue de 6- 12 meses de evolucion, en el estudio realizado por Kim y colaboradores
en 2009 se reportd una media de tiempo de evolucion de 5.2 £11.7 meses, comparado con
esa cohorte, se observa un comportamiento similar en la poblacion revisada; otro estudio
realizado por Villareal Trevillo en el 2017, en el Hospital infantil de México, estudio
descriptivo del tiempo de evolucion fue de 7.7+6.7 meses (rango 1-4 meses), con una

mediana de 6 meses. 4, 20, 21

El tiempo de debilidad al diagnéstico presentd una mayor frecuencia entre los 6 a los 24
meses, esta cifra es mayor a otras poblaciones reportadas en la literatura, lo que nos refleja
la dificultad de los pacientes nicaragiienses para acudir a un centro de tercer nivel de atencion

y la alta tasa de subdiagnosticos y retardo en el mismo condicionada por la falta de
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conocimiento de la enfermedad por médicos y pediatras generales, dentro de las causas de
retardo en el diagndstico reumatolégico méas frecuentes descritas estan la derivacion a
servicios de Neurologia y Dermatologia por la confusion de los sintomas de debilidad
muscular con causas neurolégicas como distrofias musculares asi como el diagnostico

erroneo con otras dermatosis en los pacientes con afeccidn cutanea severa.i,2,4,20, 21.

Los signos y sintomas reportados en este estudio no difieren mucho de la literatura,
generalmente la afeccidn cutanea, seguida de la debilidad muscular son los més frecuentes,
cabe destacar que en este estudio se abordd las lesiones cutaneas patognomanicas y otras
lesiones diferentes, predominando estas Ultimas lo que sugiere que, probablemente, el retardo
al diagndstico impida que la facil identificacion de las lesiones clasicas sea posible,
probablemente porque la falta de tratamiento facilite que se compliquen las lesiones

dérmicas. 1,2,4.20, 21.

La afeccidn gastrointestinal se demostré en 16.7%, en el estudio realizado por Sanner en
2009 se reporta una afeccion gastrointestinal dentro del primer afio diagnostico del 3%, por
lo cual se considera que, la poblacién estudiada presenta mayor porcentaje de afeccion

gastrointestinal inicial en comparacion con otras poblaciones

En cuanto a los reportes de Enzimas musculares, se identifico que generalmente los valores
de CPK no superan las 1000 U/L en més de un tercio de la poblacion estudiada, pero si esta
elevada 1.5 a 15 veces su valor normal, El nivel de CPK no siempre se correlaciona con
actividad de la enfermedad, del 8 al 54% de los pacientes tienen niveles normales de CPK
durante la fase aguda de la enfermedad sobre todo aquellos en los que hay retardo del

diagndstico.s, 4,20, 21.

Sin embargo vale la pena destacar que la LDH esta elevada con mayor frecuencia que la CPK
en este estudio, la literatura describe que puede existir elevacion de ALT y LDH y se
relaciona lipodistrofia hepética, pero en esta revision, las transaminasas estan casi en valores

normales. 20
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El abordaje farmacologico es generalmente frecuente son los corticoides seguido de
inmunomoduladores, en el 100 % de los pacientes, que coincide con la mayoria de los
estudios realizados en diferentes series; de hecho los esteroides son la piedra angular en el
tratamiento de los pacientes con Dermatomiositis Juvenil. El uso de esteroides es de suma
importancia en la terapia de induccion a la remision de estos pacientes, con frecuencia es
necesario el uso de bolos de esteroide intravenoso, asociado al uso de terapia
inmunomoduladora e inmunosupresora como adyuvante provee la posibilidad de ahorrar o
disminuir el tratamiento esteroideo y en ocasiones es necesario utilizarlos en pacientes con
refractariedad a los glucocorticoides, todo esto con el objetivo de prevenir la mortalidad,
remitir a la actividad de la enfermedad y disminuir las secuelas previniendo la aparicion de

calcinosis. Lo cual justifica los resultados obtenidos en este estudio. 3 4.

No hay evidencia en otros estudios de la relevancia del apoyo por fisioterapia pero si modifica
la morbimortalidad del paciente y secuelas a largo plazo. Cabe mencionar que algunos
pacientes son referidos a unidades méas cercanas a su origen donde hay este servicio y por tal

razon se demostré dicha frecuencia.

En el estudio més del 50 % de los pacientes se encontraba en remision clinica pero también
mas del 50% aln continuaba con tratamiento farmacoldgico, esto quizas debido aunque aun
presentaba incremento de la enzimas musculares lo cual es generalmente predictor de
recaidas, y algunos estudios han demostrado comportamientos similares en otras

poblaciones s, 4, 21

En cuanto al seguimiento en la consulta externa se ha observado que la mitad de estos
pacientes requieren seguimiento por méas de 3 afios, esto debido a que en general a tener
retardo del diagnostico, y la necesidad de terapias, incluso con primera linea durante mas de
2 afios, es generalmente prolongada y las recidivas en estos pacientes son frecuentes, ya que

siguen un curso continuo en casi la mitad de los casos, como fue expuesto anteriormente 3,421
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X. CONCLUSIONES

Se registraron un total de 36 casos de pacientes con Dermatomiositis Juvenil
atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero 2016

a Diciembre 2020 que cumplieron con los criterios de inclusion.

1. Las principales caracteristicas sociodemogréficas de estos pacientes es la edad al
diagnostico estaba comprendida entre 6 a 14 afios de edad, predominio del sexo

femenino, originarios de Managua y de procedencia rural.

2. Dentro del abordaje diagndstico se describe que el tiempo de evolucion antes del
diagndstico fue de 6 -12 meses y el tiempo de debilidad muscular de 6-24 meses,
ademas los signos y sintomas mas frecuentemente encontrados fueron la afeccion
cutanea y debilidad muscular, encontrando que los rangos mas frecuentemente
encontrados de enzimas musculares CPK como fueron de 501 a 1000 U/ L y de LDH
mayor a 1000 U/L.

3. Sobre el abordaje terapéutico se menciona que el total de los nifios estudiados
recibieron terapia de primera linea con corticoides seguido del tratamiento con
inmunosupresores; ademas la mitad de ellos recibié manejo con fisioterapeutas, la
mayoria tuvieron remisién clinica y farmacol6gica alrededor de un tercio de los
pacientes, continuando seguimiento en la mitad de los casos 3 — 5 afios después del

diagnostico.
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XI. RECOMENDACIONES
A los residentes:

Realizar historia clinica completa para poder llegar a un diagnostico mas certero y oportuno

para el tratamiento eficaz de los pacientes con dermatomiositis juvenil.

Elaborar estudios prospectivos con mayor nimero de pacientes con el objetivo de identificar
otras variables clinicas o de laboratorio que pudieran indicarnos si el paciente presenta o0 no

posibilidad de respuesta a tratamiento de primera linea.

Realizacion de estudios utilizando escalas de medicién de actividad validadas en otras
poblaciones pediatricas con la finalidad de comparar si es posible la aplicacion rutinaria de

estos instrumentos y si es de utilidad en el seguimiento y toma de decision terapéutica.
Al servicio de reumatologia:

Elaborar un instrumento clinico para facilitarlo al hospital con las caracteristicas mas
relevantes y escalas de medicion de actividad de tal manera que permitan realizar un

adecuado diagnostico.

Proponer la realizacién de conferencias relacionadas a este tema como parte de la educacion

continua de los residentes de esta unidad y a nivel nacional al MINSA
Al hospital:

Difundir los resultados de este estudio a las autoridades de salud de atencién primaria y del
HIMJR.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Las limitaciones del estudio estan relacionadas al tamafio de la muestra en cuanto a la
realizacion de pruebas estadisticas, se concibe la realizacion de estudios similares con un

tamafio de muestra mayor y de manera prospectiva.
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FICHA DE RECOLECCION DE DATOS

Ficha de recoleccidn de dato para el estudio de “Abordaje de pacientes con Dermatomiositis
Juvenil atendidos en Hospital Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, en el periodo Enero
2016 a Diciembre 2020.” esta se dirigié a los expedientes de los pacientes que cumplan criterios
de inclusion de esta investigacion.

1. CARACTERISTICAS SOCIODEMOGRAFICAS

|I. EDAD 11l. ORIGEN/PROCEDENCIA
Il. SEXO
Masculino Femenino Urbano Rural

2. ABORDAIJE DIAGNOSTICO

IV. TIEMPO DE EVOLUCION

V. CLASIFICACION

1=Monaociclica 2=Policiclica 3=Continua/Crénica

VI. TIEMPO DE DEBILIDAD

VII. CARACTERISTICAS CLINICAS

Eritema heliotrépo

Papulos de Gottron

Afeccion cutanea

Calcinosis

Enzimas musculares elevadas
Afeccion cardiaca

Afeccion pulmonar

Afeccion gastrointestinal

[TTITTIT]

Electromiografia alterada
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VIIl. LABORATORIO U/L

CPK

TGO

3. ABORDAIJE TERAPEUTICO

de Jesus Rivera, La Mascota.

TGP

IX. MANEJO FARMACOLOGICO

Corticoides

Inmunosupresores

Inmunoglobulinas intravenosas

Agentes biolégicos

Otros

X. MANEJO CON FISIOTERAPIA

1=Si

2=No

XI. REMISION CLINICA

1=Si

XIl. REMISION FARMACOLOGICA

1=Si

Xil. SEGUIMIENTO

2=No

2=No

LDH
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Abordaje de pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Infantil Manuel
de Jests Rivera, La Mascota.

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Actividades

Octubre

Noviembr
e

Diciemb
re

Enero

Febrero

Eleccion del Tema

X

Planteamiento del Problema

X

Elaboracién de Objetivos
Generales y Especificos

Redaccion de antecedentes

Redaccion de Introduccion y
Justificacion

Elaboracién de Marco Teoérico

Elaboracién de Bibliografia

Redaccion del Disefio
Metodoldgico

Elaboracién de tabla de
Operacionalizacion de
variables

Elaboracién de Instrumento de
Recoleccidon de la Informacion

Elaboracién de Cronograma

Elaboracién de Presupuesto

Presentacion Protocolo de
Investigacion

Aplicacion de Instrumento de
Investigacion

Elaboracién de Gréaficos y
tablas

Elaboracion de Resultados

Redaccion de Conclusiones

paq Pod

Fuente: propia
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Abordaje de pacientes con Dermatomiositis Juvenil atendidos en Hospital Infantil Manuel

de Jests Rivera, La Mascota.

PRESUPUESTO
Material a utilizar Cantidad Pr_ecu_) Precio total Cam'dfid de
Unitario materiales
Instrumento de
recoleccién de la 360 paginas C$1.00 C$ 360.00 360
informacion
Impresion 3 de 33 C$2.00 C$ 198.00 3
paginas
Encolochado 3 C$ 40.00 C$ 120.00 3
Recarga telefénica 6 de 100 C$ 100.00 C$ 600.00 6
cordobas ' '
Internet 7 horas C$ 10.00 C$ 70.00 7
: 5 lapiceros
Lapiceros Stabilo C$ 8.00 C$ 40.00 5
Folder 2 félderes C$5.00 C$ 10.00 5
Hojas blancas 20 hojas C$ 0.50 C$ 10.00 20
Alimentacion 30 almuerzos C$ 70.00 C$ 2100.00 50
Memoria USB 1 Mes@ | €$200.00 C$ 200.00 1
GASTO TOTAL C$ 3698

Fuente: propia.
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