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OBJETIVOS
Presentar las complicaciones de una enfermedad
del tejido conectivo

Valorar el diagnóstico precoz y la prevención de 
secuelas

Resaltar el trabajo en equipo y la mirada de  cada
integrante en la atención de una adolescente con 
enfermedad crónica



PRIMER CONSULTA
CS. Adolescente de  Sexo femenino. 14 años 

Primera consulta 25/02/2015
45 días de evolución de edema palpebral bilateral, 

interpretado como alergia.
Se dx Conjuntivitis alérgica
Laboratorio:  IgE elevada
En los 4 días previos a la consulta agrega 

cansancio, debilidad y mialgias
Pediatra de Cabecera deriva a la paciente con 
sospecha de ETC



ANTECEDENTES 

BOR.  Internación por Enf arañazo de gato a los 7 
años. Menarca Agosto 2014

Madre con antecedente de ataques de pánico
Proyecto fliar: Fiesta de 15 prevista para el 11/07

49 48

14



EXAMEN FÍSICO INICIAL
REG.  Peso 60 kg
Edema palpebral bilateral
Muguet oral leve
Eritema  en heliotropo. Eritema periungueal
Livedo reticularis extendido
Papulas de Gottron localizadas en 2da,3ra, 4ta 
art MCF
Debilidad muscular de cinturas a predominio 
proximal. 
Amenorrea secundaria
Kendall: 44 /80 
CMAS 26 /52



EXAMENES COMPLEMENTARIOS
Laboratorio: PCR +, ESD 12 mm
TGO 216, TGP 107, LDH 1027, CPK 5757, 
Aldolasa 36
GB 5000 Fla 0/70/1/0/26/3, Plaquetas 198.000
Hb 14
FAN 1/80,  Complemento normal
Ro, Sm y RNP  (+)
Perfil Tiroideo, Ac celiaquía, Serologías: 
Negativos
Capilaroscopia: SD pattern en todos los dedos, 
con megacapilares, lesiones periungueales, 
microhemorragias
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RESONANCIA MAGNÉTICA 
DE CUÁDRICEPS

Edema de distribución difusa que compromete el 
sector proximal de ambos muslos, de manera 
bilateral y simétrica
Se observa mayor compromiso en la cara anterior 
de ambos muslos región abductora, músculos 
isquiotibiales o franco predominio de los 
músculos vastolateral e intermedio con líquido 
laminar perifascial
También se observan cambios de edema de 
músculos sartorio y recto interno con líquido 
perifascial
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EXÁMENES 
COMPLEMENTARIOS

Evaluación cardiológica con ecocardiograma 
normal
Evaluación oftalmológica normal
Videodeglución (6/3/15) normal
SEGD (3/3/15) normal
Evaluación Neumonología pendiente



SOSPECHA DIAGNOSTICA: 
DERMATOMIOSITIS JUVENIL

Criterios de Bohan y Peter:
1.Debilidad muscular simétrica y proximal
2.Lesiones cutáneas características (eritema en heliotropo y 

pápulas de Gottron)
3.Aumento de una o más de las siguientes enzimas musculares: CPK, 

GPT, LDH, aldolasa
4.Electromiograma: compatible con miopatia y denervación, potenciales de 

unidad motora pequeños cortos y polifásicos; fibrilaciones, ondas agudas, 
aumento de irritabilidad en el punto de inserción; descargas repetitivas de 
alta frecuencia bizarras

5.Biopsia: necrosis; fibras de distintos tamaños, atrofia perifascicular; 
degeneración y regeneración; infiltrado inflamatorio mononuclear, de 
distribución perivascular
Diagnóstico definido: Rash característico + 3 criterios 
La RMN de músculos actualmente se prefiere al EMG (sensible 
pero no especifica)



TRATAMIENTO 
INDICADO

Hospital de Día
Pulsos de metilprednisolona 1 gramo/ 3 dosis. 
Luego 1mg/Kg/día de Meprednisona VO

Metotrexato  25 mg semanal VO  + Ácido fólico 
5mg semanal
Kinesiología: Cuidados de posición. Reposo
absoluto. 
Protección solar



EVOLUCIÓN (16/03/15)
Consulta por disminución de fuerza y dolor muscular 

generalizado . Refiere reflujo oronasal. Buena 
tolerancia  a la medicación. No cumplió reposo. 

Regular estado general. Afebril
Exacerbación de lesiones cutáneas. Rash eritematoso 
extendido
Dolor y Debilidad muscular severos. No deambula. 
Suficiencia respiratoria. Kendall no valorable
Conclusión: Internación por Reagudización severa 
con compromiso de músculos de deglución. 
Tratamiento:  Metilprednisolona 1 gr EV y 
gammaglobulina  1 gr/kg EV



EVOLUCIÓN CEM 4- 1ER 
SEMANA

Gama EV

MP EV

GamaEV

MP EV

Ciclosporina

MP EV
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EVOLUCION CEM 4



Intervención de Kinesiología



DERMATOMIOSITIS JUVENIL
DERIVACION  PRECOZ  a  KINESIOLOGIA 

CAMILA 14 años
04-03-15 debilidad muscular MMII + 

cuadriceps ,flexores de cuello
abdominales KENDALL 63/80
cap. funcional CAFFUN 

1.57 =77,2 %
incorporación de sentado a parado ,
pero no desde el suelo.
AVD  se viste sola , pero NO se baña sola 
TTO MEDICO 



DERMATOMIOSITIS  JUVENIL
EVALUACION  KINESICA  ANALITICA

ACTITUDES POSTURALES (deformidades)
MOVILIDAD ARTICULAR PASIVA
TEST DE ACORTAMIENTOS MUSCULARES   

Pectorales ,Rot Hombro
Flexores de codo , dedos
Isquiotibilales,Gemelos y Soleo
Flexores de cadera Psoas,Rect A

FUERZA MUSCULAR ,según KENDALL



DERMATOMIOSITIS JUVENIL
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DERMATOMIOSITIS JUVENIL 
CUIDADOS de POSICIONES 

CAMILA 14 años 
16-03-15  Interna por recaida

MIOSITIS ACTIVA

REPOSO ABSOLUTO =CUIDADO de POSICIONES

MOVILIDAD ARTICULAR PASIVA 
ELONGACION MUSCULAR (punto de dolor )
EJERCICIOS RESPIRATORIOS
INDICACION DE FERULAS DE REPOSO 



DERMATOMIOSITIS  JUVENIL 
CUIDADOS  de  POSICIONES 



DERMATOMIOSITIS JUVENIL
EVALUACION  RESPIRATORIA



DERMATOMIOSITIS  JUVENIL 
ACORTAMIENTOS MUSCULARES

CAMILA 14 años
08-04-15 
Ext. Codo Derecho (-35º)

Codo Izq.       (-20º)
Ext. Carpo Derecho (45º)

Carpo Izq (35º)
Flex Carpo Derecho (55º)

Carpo Izq (90º)
Kendall 36/80

23-04-15
Ext Codo Derecho (-15º)

Codo Izq.       (- 5)

Kendall 49/80



DERMATOMIOSITIS JUVENIL 

CAMILA 14 años 
15-5-15 
Limitación de Ext codo 

Derecho (-30º) 
codo Izq.(-15º)

CAPFUN 1.10 = 55%  
KENDALL  54/80
P.FUNCIONALES 9/20    

CAMILA 14 años
10-07-15
Ext codo Derecho 0º

Izq 0º

CAPFUN 1.62 = 81%
KENDALL 73/80
P.FUNCIONALES 18/20



DERMATOMIOSITIS JUVENIL
PRUEBAS  FUNCIONALES 



DERMATOMIOSITIS JUVENIL 
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Evolución CEM 4
El 16 de marzo se interna Camila de 14 años y 8 
meses, con DM reactivada.
Datos positivos: debilidad y dolor muscular 
generalizado, rash en dorso párpados,muguet
oral, Gottron en dorso de manos, reflujo oronasal
referido.
Flia desconcertada y angustiada.
Se solicita IC a  Kinesiología, Fonoaudiología, 
Psicopatología,
Reumatología ( cabeza del equipo)



CEM 4
Camila agrava cuadro clínico y de laboratorio 
Está angustiada, con miedo a morir, dificultad 
para dormir.
Flia preocupada, les cuesta entender evolución.
En 5 días todo empeora (aumenta dolor, edema 
muscular ),a pesar de pulsos de 
metilprednisolona y gamaglobulina.
Con diag presuntivo de SAM se medica con 
ciclosporina….. 
Luego de 10 dias de internación empieza a 
mejorar.



CEM 4
Camila  es una paciente compleja, por edad, 
por patología de reciente apariciòn, 
absolutamente invalidante, con padecimiento 
físico importante, única hija, madre con ataques 
de pánico hace 4 meses, con una fiesta de 15 en 
plena organización.
Rol de médico de cabecera fundamental, para 
tranquilizar, contener, informar, interpretar 
síntomas,organizar interconsultas, estudios 
complementarios, e indicar tratamiento oportuno 
en el momento indicado.
Esto se consigue con presencia y diálogo….  



CEM 4
Los eventos afortunados de Camila:

Frente a edema bipalpebral, rash y dolor muscular su 
pediatra pensó en DMJ y la derivo a servicio de 
Reumatología de nuestro hospital.
Se interna, especialista comprometido con la situación, se 
comunica con colegas de la sala, informa a la paciente y su 
flia , y va delineando camino a seguir. 
Otras especialidades como Kinesiología, Fonoaudiología y 
Psicopatología la valoran diariamente.
Frente a cambios clínicos y de laboratorio, se diagnostica 
SAM y se indica tratamiento, con buena respuesta.
La familia acompañó el proceso activamente
Tiene prepaga.
TODOS VIMOS … Y ASI LA TRATAMOS….   



DERMATOMIOSITIS
1887 primeros reportes
La más importante de las miopatías inflamatorias en 
niños
Diagnóstico : Criterios de  Bohan y Peter
La asociación con malignidad es rara en los niños, a 
diferencia de lo que ocurre en adultos
Incidencia: 0,19-0,34 casos/100000/año en < de 16 años
Estudios sugieren una distribución bimodal, con un pico a 
los 5-14 años y otro a los 45-64 años
En diversos estudios se sugiere relación con fenómenos 
ambientales, genéticos e infecciosos



PATOGENESIS



CLÍNICA
Signos y Síntomas constitucionales
Debilidad muscular predominantemente 
proximal, simétrica, pueden afectarse músculos 
faringeos, hipofaringeos y esofágico
Edema del tejido subcutáneo que rodea los 
músculos inflamados
Contracturas  en flexión secundarias a la 
inflamación miofascial
Algunos pacientes presentan  poliartritis
transitoria, no deformante



CLÍNICA
MUCOCUTANEO

En más de ¾ de los pacientes las manifestaciones cutáneas 
son patognomónicas
Frecuentemente es la primera manifestación 
Heliotropo  + rash malar
Gottron (eritema y pápulas a nivel de articulaciones MCF, 
PIF y DIF), eritema periungueal
Capilaroscopía: Alteraciones en 50 a 100% de los pacientes 
(dilat capilar, loops, trombosis, hemorragial, disminución de 
Nro, tortuosidad, arborizaciones –correlaciona con actividad 
de la enfermedad)
Rash en zonas yuxtaarticulares
Fotosensibilidad
Ulceraciones gingivales y orales
Paniculitis, dermatitis de cuero cabelludo







CLÍNICA
COMPLICACIONES

Calcinosis 12-43%
En general aparece en la evolución

Factores de riesgo: Retraso en el diagnóstico y en inicio del 
tratamiento,  actividad de la enfermedad, tratamiento 
inadecuado, problemas cardiacos o pulmonares subyacentes, 
corticodependencia
Lipodistrofia
Ulceraciones cutaneas(asociadas con curso severo y 
prolongado)
Atrofia cutánea, alteración de pigmentacion, hiperqueratosis
Compromiso visceral : baja frecuencia, es de mal pronóstico 
(perforación intestinal, vasculitis de otras vísceras, 
pancreatitis, neumatosis intestinal)
Respiratorio: Compromiso restrictivo, Neumonitis intersticial
Hematológicas: Son raras, SAM, Anemia hemolítica, 
trombocitopenia, PTT









DIAGNÓSTICOS 
DIFERENCIALES

Otras Miopatías inflamatorias:
Polimiositis Juvenil (menor prevalencia)
Miositis de otras enfermedades del tejido conectivo 

(mas frecuentemente en Esclerodermia)
Otras miopatías inflamatorias (asociadas al 
cancer, por cuerpo de inclusion, macrofágica, 
eosinofílica)
Postinfecciosas (Influenza, Hepatitis, Coxsackie, 
Toxoplasmosis, Triquinosis)
Miopatías y enfermedades neuromusculares.
Otras (Fibrodisplasia osificante progresiva) 



DIAGNOSTICO

Clínico
Laboratorio
RMN
Biopsia
Electromiograma



TRATAMIENTO Y 
SEGUIMIENTO

Se debe enfocar en suprimir la respuesta 
inflamatoria, preservar la función muscular 
y rangos de movimientos, prevenir 
complicaciones
Cuidado de la piel: emolientes, agentes tópicos, 
prevenir escaras y úlceras , bloqueador solar
Terapia física
En la etapa aguda prestar atención: 
Mecánica respiratoria, deglución,  
miocarditis,  perforación intestinal y otras 
complicaciones



TRATAMIENTO MEDICO
Esteroides-1-2mg/Kg/dia meprednisona, pulsos 
de metilprednisolona
La presencia de retraso en diagnostico, 
manifestaciones extramusculares (disfagia, 
compromiso gastrointestinal, enfermedad 
pulmonar, ulceras cutáneas), caída de uñas, 
marcan la necesidad de usar dosis máximas de 
esteroides
Metotrexato  15-20mg/m2 semanal, oral, o 
subcutáneo, respuesta en 2-3meses, su introducción 
temprana disminuye la toxicidad por esteroides 
Otros inmunosupresores/inmunomoduladores: 
gammaglobulina, ciclosporina, azatioprina, etc
Biológicos
Transplante de Medula Ósea



SINDROME DE 
ACTIVACION 

MACROFAGICA

Puede ocurrir en cualquier enfermedad del tejido 
conectivo y en cualquier momento de la 
enfermedad. 

Más frecuentes AIJ, LES, Kawasaki

Nro de casos subestimados .  Las formas 
moderadas pasan desapercibidas



LABORATORIO EN SAM

Caída de al menos 2 de las 3 líneas celulares
La caída de las plaquetas es usualmente el 1er 
hallazgo 
Caída en la Eritrosedimentacion (refleja 
hipofibrinogenemia)
Aumento de transaminasas 
Hipoalbuminemia
Aumento de Triglicéridos
Aumento de LDH
Aumento de ferritina
Alteración de Coagulograma
Hipofibrinogenemia



DIAGNOSTICO DE SAM
No hay criterios Validados
NO criterios de HLH, ocurren tarde en SAM en 
pacientes reumáticos ( los pacientes suelen tener 
recuentos elevados de GLOBULOS BLANCOS Y 
PLAQUETAS)
El diagnostico temprano es dificultoso
En un paciente con enfermedad reumática  activa 
la caída de ESD y el rto de plaquetas 
combinado con PCR elevada o aumento de los 
niveles de ferritina deben llevar a la fuerte 
sospecha de SAM 
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Recordar
Caída relativa o absoluta de 
Rtos celulares en relación a 
los valores habituales para
ese paciente, o esperables

para ese momento de la 
enfermedad



ESTADO ACTUAL
BEG. Facies cushingoide. 61.5 kg
Fuerza muscular mejorada. Deambula. 
Kendall 73 /80
Enzimas musculares normales. HMG normal
Tto:  1) Descenso programado de esteroides

2) Ciclosporina completó 3 meses
3) Gamaglobulina EV mensual 5ª dosis
4) Mtx 25 mg/sem SC
5) Acido fólico, Vit D
6) Dieta hiposódica

Escuela sin deportes. Cumplió 15 años



CONCLUSIONES
DERMATOMIOSITIS JUVENIL

Definir el alcance del compromiso muscular con 
métodos objetivos

Jerarquizar el trabajo Kinésico en el período
agudo de enfermedad

SAM :  Alta mortalidad
Reconocimiento precoz / Tratamiento inmediato

Importancia del Trabajo en Equipo. Impacto de 
enfermedad crónica en adolescencia.



Como te ven… te tratan


