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RESUMEN: 

La Dermatomiositis Juvenil es una patología de carácter autoinmune, muy poco frecuente, 

de presentación subaguda-crónica. Afecta a pacientes menores de 16 años, manifestándose 

con debilidad muscular proximal y lesiones cutáneas características, puede asociarse a 

trastornos autoinmunes y neoplasias malignas. El objetivo del estudio es exponer un caso 

con sus manifestaciones clínicas, proceso diagnóstico y tratamiento, con el fin de lograr un 

diagnóstico oportuno y evitar la morbimortalidad asociada a esta patología. Se presenta 

paciente femenino de  13 años con debilidad muscular proximal, eritema facial, pápulas de 

Gottron y astenia. Se instaura tratamiento con metilprednisolona y metotrexato con posterior 

remisión. El abanico de opciones terapéuticas deberá ser tomado de forma individualizada 

en cada paciente, tomando en cuenta los criterios de gravedad, con el fin de realizar un 

manejo conservador o decidir una terapia agresiva para lograr la remisión del cuadro y al 

mismo tiempo disminuir el riesgo de efectos adversos asociados al tratamiento.  
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ABSTRACT:  

Juvenile Dermatomyositis is a very rare autoimmune disease with a subacute to chronic 

presentation. It affects patients under 16 years old, manifesting with proximal muscle 
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weakness and characteristic skin lesions, it can be associated with autoimmune disorders 

and malignant neoplasms. The objective of the study is to present a case with its clinical 

characteristics, diagnostic process, and treatment, in order to achieve a timely diagnosis and 

avoid the associated morbidity and mortality. A 16-year-old female patient is presented with 

proximal muscle weakness, facial erythema, Gottron's papules, and asthenia. Treatment 

with methylprednisolone and methotrexate was started with subsequent remission. The 

therapeutic options should be evaluated individually, taking into account the severity 

criteria, in order to choose the best treatment to achieve remission and at the same time 

reducing the risk of adverse effects associated with treatment. 
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Introducción 

La Dermatomiositis Juvenil es una rara enfermedad autoinmune, sistémica e inflamatoria 

caracterizada por afectar principalmente al tejido muscular y cutáneo,  generando un 

infiltrado inflamatorio mononuclear en el músculo estriado.(1) El trastorno es más común en 

el sexo femenino, con un debut de su sintomatología usualmente a los 7 años de edad, con 

una incidencia de 2 a 4 casos por millón de habitantes al año.(2,3) Entre las principales 

manifestaciones clínicas se encuentran: pápulas de Gottron, eritema heliotropo, calcinosis 

cutánea, junto a debilidad proximal y simétrica. Usualmente el tiempo medio transcurrido 

entre la aparición de los primeros síntomas y la confirmación del diagnóstico es de 6 meses, 

con un rango de 5 semanas a 2 años. Su evolución es impredecible ya que la enfermedad 

puede tener un curso monocíclico (remisión en 2-3 años), policíclico (relapso y remisión) o 

crónico-ulcerativo.(1) 

Su fisiopatología incluye elementos de inmunidad celular, humoral y complemento; 

generados por anticuerpos dirigidos contra un antígeno endotelial desconocido. Estos 

anticuerpos producen una microangiopatía intramuscular, responsable de la lesión vascular, 

isquemia, subsecuente daño muscular y atrofia perifascicular. En estos sitios de afectación 

inflamatoria destaca la presencia de interleucinas 1, 6 y 17.(1)  
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En la actualidad existen varios criterios para la clasificación de las miopatías inflamatorias 

idiopáticas, los criterios propuestos por Bohan y Peter en 1975 se han utilizado ampliamente 

y constan de cinco ítems: 1) Debilidad simétrica, generalmente progresiva de los músculos 

de la cintura escapular y pélvica. 2) Elevación de enzimas musculares.(3) Patrón miopático 

en electromiografía.(4) Anomalías histológicas en la biopsia muscular.(5) Erupción cutánea 

típica. (4-6) 

Estudios complementarios de gran importancia en el proceso diagnóstico incluyen: 

velocidad de sedimentación globular, enzimas musculares, anticuerpos específicos como el 

Anti Jo-1, Anti SRP y anti Mi-2, teniendo en cuenta que existe una gran cantidad de 

anticuerpos relacionados con complicaciones o cuadros clínicos específicos. Estudios 

adicionales utilizados como apoyo diagnóstico incluyen resonancia magnética, ultrasonido 

muscular y electromiografía.  

Entre sus posibles complicaciones se encuentran la disfagia por afectación del músculo liso 

esofágico; lo que conduce a desnutrición y neumonía por aspiración. También puede 

presentarse calcinosis y disnea en casos de afectación de músculos torácicos respiratorios. 

Históricamente el tratamiento ha variado entre glucocorticoides, metotrexato, 

ciclofosfamida, e incluso agentes biológicos, si bien han demostrado buena respuesta, la 

necesidad de individualizar cada caso con el fin de disminuir el riesgo de  efectos adversos 

es de particular importancia.7 Tras lo mencionado se describe un caso clínico con el fin de 

orientar sobre el diagnóstico, manejo y tratamiento de una paciente con diagnóstico de  

dermatomiositis juvenil. 

 

 

Caso Clínico 

Paciente femenina de 13 años con cuadro clínico de dos meses de evolución, caracterizada 

por debilidad muscular en cintura escapular y pelviana, la cual produce caída de su propia 

altura al momento de realizar actividad física; adicionalmente refiere astenia y dificultad 

para mantener la región cervical en posición erguida. En la exploración física llama la 

atención la presencia de eritema facial, pápulas de Gottron, lesiones pápulo-eritematosas en 

superficies extensoras de las extremidades inferiores, manos de mecánico bilateral (Figura 

1). Conjuntamente presentó fuerza disminuida en musculatura cervical, escapular y pelviana 

de 2/5.  
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Figura: 1. Lesiones pápulo-eritematosas sobre articulaciones metacarpofalángicas y 

rodillas. 

Los resultados de los exámenes complementarios y sus valores de referencia se muestran en 

la tabla 1. 

Tabla 1. Resultados de exámenes complementarios. 

Exámenes Resultados Valores de 

referencia 

Exámenes Resultados Valores de 

referencia 

Anti Scl 70 2.4U/mL <15U/mL TGO 208 U/L 10-35U/L 

Anti-Centrómero Negativo. <10U/mL TGP 141 U/L 10-35U/L 

ASTO 15UI/Ml <200.00UI/mL GGT 25 U/L 5-36U/L 

Anti CCP 5.6U/ml <20UI/mL CPK 5990U/L 26-192U/L 

Anti Jo1 Negativo   LDH 960 U/L 120-300U/L 

Anti DNA 1/10   C3 116mg/dl 90-180mg/dl 

ANA 1/40   C4 29mg/dl 10-40 mg/dl 

Espirometría y Radiografía de tórax: Sin patología. Electromiografía: Patrón Miopático 
Fuente: Historia clínica  

Debido a la confluencia de signos y síntomas característicos, en una adolescente con 

debilidad muscular proximal y simétrica, lesiones patognomónicas pápulo-eritematosas 

sobre la superficie de articulaciones extensoras (signo de Gottron), se establece la sospecha 

diagnóstica de dermatomiositis juvenil. La misma que apoyada en la elevación de los niveles 

de enzimas liberadas por afectación del tejido muscular, y un patrón de afectación miopático 

en la electromiografía confirman la sospecha diagnóstica. 

Tras el diagnóstico de dermatomiositis juvenil, se procedió con manejo  intrahospitalario y 

tratamiento con 5 pulsos de metilprednisolona 1 gramo/día, acompañado con metotrexato 

10 mg/m2 de superficie corporal semanales, ácido fólico (5 mg semanales) y prednisona 1 

mg/kg/día por 8 semanas (posterior a metilprednisolona). Posterior al tratamiento instaurado 

presenta evidente mejoría clínica, la debilidad muscular mejora en un 60%, junto a 

disminución de las lesiones cutáneas y de valores de creatina-fosfokinasa (CPK), lactato 

deshidrogenasa (LDH), transaminasas y VSG, por lo que se decide alta hospitalaria. 
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Discusión 

La dermatomiositis juvenil es una enfermedad de muy rara incidencia, autoinmune, 

caracterizada por presentarse antes de los 16 años. En ocasiones relacionada con exposición 

a sustancias predisponentes que permitirían la pérdida de la autorregulación del organismo, 

concluyendo en alteraciones de tipo autoinmune. Un estudio publicado por Papadopoulou 

et al.(8,9) en 2018 presentó una gran cantidad de factores de riesgo, entre ellos destacan 

especialmente: gastroenteritis infecciosa, infecciones del tracto urinario y exposición solar 

(p<0.05). Adicionalmente describen posibles factores de riesgo como la polución, cigarrillo, 

contaminantes ambientales, incluso estaciones climáticas predisponentes. En el caso de esta 

paciente niega cualquier contacto con alguna de estas entidades, no obstante se debe 

mencionar que algunas infecciones de tipo bacteriano y viral no manifiestas clínicamente 

también predisponen la aparición de esta enfermedad. 

Con la sospecha diagnóstica de esta patología, Bellutti Enders en 2017, basado en el 

European League Against Rheumatism Standard Operating Procedures recalca la 

importancia de la revisión de antecedentes personales y familiares de afectacione como: 

lupus eritematoso sistémico, vasculitis, conectivopatías y alteraciones atópicas, debido a su 

asociación con la etiología de la Dermatomiositis Juvenil en múltiples Locus HLA-C Y 

HLA-DRB1.(10)  

El diagnóstico de Dermatomiositis Juvenil llega por alta sospecha clínica, para ello se han 

propuesto varias recomendaciones sobre criterios de esta patología;  los autores Rosa Bou 

y Silvia Ricart consideran que  los criterios de Bohan y Peter son los más idóneos para el 

diagnóstico,(11) mismos que si son aplicados a la paciente determinarían un puntaje 

resultante de Dermatomiositis Juvenil probable, sin embargo, en 2017 bajo las directrices 

de  la Liga Europea contra el Reumatismo (EULAR), se obtuvo un esquema titulado 

Overarching Principles for Juvenile Dermatomyositis (JDM) que propone un esquema 

mucho más amplio y una visión más actualizada de  la clínica, hallazgos y recomendaciones 

para el diagnóstico definitivo.(12,13)   

 

Si bien la clínica de la paciente es la clave, la presencia de autoanticuerpos positivos deben 

ir de la mano como apoyo en el proceso diagnóstico, uno de los más relevantes es el 

anticuerpo histidina-ARNt ligasa (anti Jo-1). En el caso de la paciente en mención no se 
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observa la presencia del anticuerpo, sin embargo debido a su disminuida sensibilidad y alta 

especificidad, la ausencia de este no descarta el diagnóstico; de igual manera El anti-factor 

de transcripción intermedio-1 se asocia con lesiones ulcerosas y Anti-Ro con afectación de 

parámetros funcionales. 

El estudio definitivo es el histopatológico, utilizado para esclarecer presentaciones atípicas. 

Debido a la necesidad de instaurar un tratamiento inmediato, no se realizó este 

procedimiento según parámetros recomendados por la EULAR.(10) 

Los marcadores musculares AST, ALT y LDH, no se debe malinterpretar con lesiones del 

aparato digestivo, para Judith Wienke et al., en su artículo publicado en Frontiers in 

Immunology en 2018, menciona que se elevan hasta en el 64% de los casos y no refleja el 

real estado del paciente y su severidad. Se han reportado casos donde existen 

concomitantemente, alteraciones en el factor de Von Willebrand, sin embargo, sin una 

asociación estadísticamente significativa.(14) 

El tratamiento instaurado fue el manejo convencional. Las nuevas tendencias apoyan el uso 

de anti-TNF, inhibidores de citoquinas o ciclofosfamida; altamente discutible, puesto que a 

pesar de su excelente respuesta sus efectos adversos son limitantes.(9,15,16) Los fármacos 

como el rituximab, abatacept y tocilizumab han demostrado una buena respuesta clínica, sin 

embargo existe poca evidencia científica, por lo cual no se sugiere estos medicamentos 

como primera línea.(12,17)   

Actualmente no existe un consenso sobre el fármaco de elección o  la duración exacta del 

tratamiento. Previamente se abandonó el esquema de 12 dosis y se redujo a un máximo de 

6, estudios recientes proponen que 4 dosis podrían conseguir una remisión del cuadro, no 

obstante, aún no existe evidencia concluyente.  

 

 

Conclusiones 

Es de gran importancia el conocimiento de las manifestaciones clínicas, proceso diagnóstico 

y tratamiento de la dermatomiositis juvenil, que aunque de muy rara incidencia conlleva 

posibles complicaciones propias de la enfermedad, tanto como de sus opciones terapéuticas. 

Las cuales pueden ser manejadas de una manera óptima gracias al avance global en el 

conocimiento de esta patología junto con un manejo individualizado. 
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