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RESUMEN

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas de un paciente con Miopatia
Inflamatoria Juvenil Idiopatica evaluado inicialmente en el primer nivel de
atencioén y su revision bibliografica.

Disefo: Reporte de un caso.

Ambito: Consulta externa de la Unidad de Medicina Familiar No 51 del Instituto
Mexicano del Seguro Social en Guadalajara, Jalisco

Participantes: Paciente caso.
Principales mediciones: Caracteristicas clinicas y de laboratorio del paciente.

Resultados: Paciente de 12 afios que acude por dolor en codos y brazos, sin
antecedentes de importancia, que presenta dolor al elevar las extremidades su-
periores, fuerza de 4/5, con sensibilidad respetada, marcha dubitativa y reflejos
osteo-tendinosos adecuados. Laboratorio: anticuerpos antinucleares positivos
a titulos de 1/1030, complemento C3 99mg/dl, complemento C4 11mg/dl factor
Reumatoide de 9.81 Ul/ml, antiestreptolisinas de 135 mgl/l.

Conclusiones: La miopatia inflamatoria juvenil idiopatica, aunque infrequente,
debe tenerse en cuenta como diagndstico diferencial de los problemas articu-
lares en nifos y jovenes.

Descriptores: Miopatia Inflamatoria Juvenil Idiopatica
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ABSTRACT

Objectives: To describe the clinical
characteristics of a patient with Juve-
nile Inflammatory Idiopathic Myopathy
managed at the beginning in a Primary
Health Care Unit and its bibliographic
review.

Design: Report of a case.

Settings: Ambulatory Care of the Uni-
dad de Medicina Familiar No 51 of the
Instituto Mexicano del Seguro Social in
Guadalajara, Jalisco

Participants: Patient case.

Main outcome measures: Clinical and
laboratory characteristics.

Results: Patient of 12 years old that
came for pain in elbows and arms,
without other relevant background data,
that presented pain when elevate arms,
strength 4/5, keep sensitivity, unstable
march and keep adequate reflexes. La-
boratory: antinuclear antibodies positive
in 1/1030 title, complement C3 99mg/dl,
complement C4 11mg/dl Rheumatoid
factor 9.81 Ul/ml, antiestreptolisinas
135 mgl/l.

Conclusions: In spite of be infrequent,
Juvenile Inflammatory Idiopathic Myo-
pathy must be a differential diagnosis
possible in joint problems in children
and young people.

Keywords: Juvenile Inflammatory Idio-
pathic Myopathy

20 www.idefiperu,org/rampa.html

INTRODUCCION

Las miopatias Inflamatorias Juveniles
Idiopaticas, son una condicién rara de
naturaleza probablemente autoinmune.
Estas condiciones difieren de las miosi-
tis de la infancia por su alta incidencia
de vasculopatia [1], con proliferacién
de la intima en pequefios vasos, trom-
bosis y en algunos casos infarto [2]. A
continuacion se hace presentaciéon de
un caso abordado inicialmente en la
Unidad de Medicina Familiar # 54 del
IMSS, en el municipio de Tlaquepaque,
Jalisco, México.

MATERIALES Y METODOS
Diseno del estudio

Presentacion de un caso clinico y bus-
queda bibliografica.

Area y Poblacién de Estudio

Paciente de la consulta externa de la
Unidad de Medicina Familiar No 9 del
Instituto Mexicano del Seguro Social en
Guadalajara, Jalisco, México.

Variables

Caracteristicas clinicas y de laboratorio
del paciente

Presentacion del Caso:

Varon de 12 afos de edad, miembro de
una familia nuclear integrada, siendo el
mayor de tres hermanos y cursando el
ultimo afio de educacioén primaria. Acu-
de a la consulta el dia 9 de Junio del
2006 por presentar dolor “leve” (5/10
en Escala Analoga Visual) bilateral a
nivel de la articulacion de codo, pos-
terior a sufrir caida de su propia altura
con traumatismo en manos y codos.
Aproximadamente 24 horas después
de este evento sufrié de caida de la
cama, apoyandose en sus manos, sin
traumatismo a otro nivel, ni pérdida del
estado de conciencia. Horas mas tarde,
el mismo dia, inicia con mayor intensi-
dad el dolor ( 10/10 en Escala Analoga
Visual) de forma espontanea a nivel de
ambos codos y brazos, involucrando
también cintura escapular, el cual le
impide el movimiento, sin presentar pa-
restesias o disestesias. No cuenta con
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antecedentes de procesos similares, ni
infecciosos previos al cuadro.

Antecedentes Heredo Familiares: Pa-
dre Hipertenso de seis afios de evolu-
cién, sin otro antecedente de relevancia
por rama paterna. Madre Diabética
tipo dos de tres afios de evolucién con
una carga familiar de importancia para
dicha patologia.

Antecedentes Personales no Patol6-
gicos: Producto de una primera ges-
tacion, obtenido por parto eutécico a
término, recibié lactancia materna por
los primeros tres meses de vida para
posterior ablactacion y destete, inmu-
nizaciones completas, alcanzando los
hitos del desarrollo sin problemas en
los primeros afios de vida, hemotipo
B+, sin exposiciones ambientales de
relevancia.

Antecedentes Personales Patologicos:
Traumatismo en accidente vial a los
cinco afios de edad, en el cual sufre
de fractura tibial derecha sin mas datos
relevantes en el mismo.

Exploraciéon Fisica: Paciente con
adecuado desarrollo fisico y psiquico
para la edad. Presentaba un estado
de hidrataciéon aceptable, tegumentos
sin datos patolégicos de relevancia,
cabeza y cuello con fondoscopia nor-
mal, sin ingurgitacion yugular, precordio
ritmico con soplo sistélico de tono alto,
con epicentro en foco mitral e irradia-
cion a aodrtico, de intensidad de I/
IV, campos pulmonares con murmullo
vesicular presente, abdomen sin visce-
romegalias, no datos de irritacién peri-
toneal u otro patoldgico, con adecuada
peristalsis en intensidad y frecuencia,
con un desarrollo genital Tanner Ill,
funciones mentales superiores sin
alteracion, pupilas isocoricas, pares
craneales normales, extremidades
superiores con dolor a la elevacién de
las mismas, fuerza de 4/5, con sensi-
bilidad respetada y marcha dubitativa,
Reflejos osteo-tendinosos presentes de
intensidad adecuada.

De Laboratorio: Al inicio de su manejo
en la unidad de primer nivel de atencién
no se solicito ningun examen para-
clinico.

Evolucion y Manejo:

En su Unidad de Primer contacto se
decidié su traslado al siguiente nivel de
atencion por la presencia de debilidad
muscular no explicable y caida sin una
causa determinable. Es recibido en el
tercer nivel de atencién médica donde
es visto en el servicio de urgencias
el 9 de junio del 2006, procediendo
a su hospitalizacion. En dicha unidad
hospitalaria se confirmaron los datos
de debilidad muscular y se solicitan
examenes de laboratorio los cuales
arrojan los siguientes datos: biometria
hematica dentro de la normalidad,
velocidad de sedimentacion globular
normal, ALT de 21 U/I, AST de 27
U/l, fosfatasa alcalina de 561, CPK
de 823 U/, deshidrogenasa lactica de
842 U/L, proteina C reactiva de 3.1
mg/l, glucosa sanguinea de 80, urea
en suero 23 mg/dl, creatinina sérica
de 0.7 mg/dl, acido urico de 6.3, perfil
lipidico normal, examen general de ori-
na Normal, anticuerpos antinucleares
positivos a titulos de 1/1030, comple-
mento C3 99mg/dl, complemento C4
11mg/dl factor Reumatoide de 9.81 Ul/
ml, antiestreptolisinas de 135 mg/l. Se
decidié el inicio de terapia con corti-
coides orales a dosis de prednisona a
2mg/Kg, dividido en tres dosis por dia,
presentando buena respuesta con la
misma. Es dado de alta inicialmente el
dia 15 de Junio del 2006, para continuar
su estudio en consulta externa.

El dia 17 de julio del 2006 se realizé
un electrocardiograma encontrando un
ritmo sinusal, frecuencia de 75 latidos
por minuto, desviacién del eje a la
Izquierda y datos de bloqueo de rama
intermitente. El dia 18 de Julio del 2006
se practico un estudio electrofisiologico/
electromiografico el cual concluyé que
existia un estado anormal, compati-
ble con una miopatia de predominio
proximal e Inflamatoria. Se descarta
comunicacion intraauricular u otro de-
fecto estructural cardiaco o valvular, via
ecocardiograma el cual muestra hiper-
trofia del ventriculo izquierdo y fraccién
de eyeccioén del 65%, sin otro dato de
mencién. Durante el transcurso del afio
2006 y 2007 present6 exacerbaciones
y remisiones de la debilidad musculary
elevacion de las enzimas musculares.
A partir del 2007 se determind la sus-
pension de la corticoterapia establecida
para el cuadro mioinflamatorio. Actual-
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mente el paciente continda en periodo
de remision persistiendo exclusivamen-
te la gonalgia la cual es manejada con
medidas de rehabilitacion fisicay anti-
inflamatorios no esteroideos prescritos
de forma pulsatil.

Evolucién y Manejo:

En su Unidad de Primer contacto se
decidio su traslado al siguiente nivel de
atencién por la presencia de debilidad
muscular no explicable y caida sin una
causa determinable. Es recibido en el
tercer nivel de atencion médica donde
es visto en el servicio de urgencias
el 9 de junio del 2006, procediendo
a su hospitalizacién. En dicha unidad
hospitalaria se confirmaron los datos
de debilidad muscular y se solicitan
examenes de laboratorio los cuales
arrojan los siguientes datos: biometria
hematica dentro de la normalidad,
velocidad de sedimentacion globular
normal, ALT de 21 U/l, AST de 27 U/,
fosfatasa alcalina de 561, CPK de 823
U/l, deshidrogenasa lactica de 842 U/L,
proteina C reactiva de 3.1 mg/l, gluco-
sa sanguinea de 80, urea en suero 23
mg/dl, creatinina sérica de 0.7 mg/dl,
acido urico de 6.3, perfil lipidico normal,
examen general de orina Normal, anti-
cuerpos antinucleares positivos a titulos
de 1/1030, complemento C3 99mg/dl,
complemento C4 11mg/dl factor Reu-
matoide de 9.81 Ul/ml, antiestreptolisi-
nas de 135 mg/l. Se decidi6 el inicio de
terapia con corticoides orales a dosis
de prednisona a 2mg/Kg, dividido en
tres dosis por dia, presentando buena
respuesta con la misma. Es dado de
alta inicialmente el dia 15 de Junio del
2006, para continuar su estudio en
consulta externa.

El dia 17 de julio del 2006 se realiz6
un electrocardiograma encontrando un
ritmo sinusal, frecuencia de 75 latidos
por minuto, desviacién del eje a la
Izquierda y datos de bloqueo de rama
intermitente. El dia 18 de Julio del 2006
se practico un estudio electrofisiologico/
electromiografico el cual concluy que
existia un estado anormal, compati-
ble con una miopatia de predominio
proximal e Inflamatoria. Se descarta
comunicacion intraauricular u otro de-
fecto estructural cardiaco o valvular, via
ecocardiograma el cual muestra hiper-
trofia del ventriculo izquierdo y fraccion
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de eyeccion del 65%, sin otro dato de
mencion. Durante el transcurso del afio
2006 y 2007 presento exacerbaciones
y remisiones de la debilidad muscular y
elevacion de las enzimas musculares.
A partir del 2007 se determind la sus-
pension de la corticoterapia establecida
para el cuadro mioinflamatorio. Actual-
mente el paciente contindia en periodo
de remision persistiendo exclusivamen-
te la gonalgia la cual es manejada con
medidas de rehabilitacion fisica y anti-
inflamatorios no esteroideos prescritos
de forma pulsatil.

REVISION DE LA LITERATURA

La miositis en la Infancia es relativa-
mente mas homogénea que las miositis
en el adulto. Aunque relativamente
rara, la dermatomiositis juvenil es por
mucho la mas comun de las miopatias
inflamatorias pediatricas, seguida por
algunos casos de polimiositis juvenil,
dermatomiositis amiopatica y miositis
con cuerpos de inclusion. Una catego-
ria distinta incluye a las miositis post-
infecciosas, las cuales tienden a ser
autolimitadas, asociandose de forma
mas frecuente a los virus Influenza tipo
Ay B, aunque no de forma exclusiva,
con afectacion de los musculos a nivel
de la pantorrilla [3]. La incidencia anual
de la dermatomiositis y la polimiositis
juvenil oscila de 0.15 a 0.5 casos por
cada 100 000 nifios en diversos paises
de todo el mundo. Ambas son de 3.5
a 5 veces menos frecuentes que los
procesos correspondientes del adulto.
Estos procesos en general tienen una
predileccion por el género femenino
que varia de 1,3 a 2,3: 1 en relacion
con los varones [4].

La polimiositis es rara en la infancia,
(Unas 10 o 20 veces menos frecuente
que la dermatomiositis juvenil), tiene
unas caracteristicas semejantes pero
sin la afectacién cutdnea. Se considera
como de tipo IV en la clasificacion de
las miopatias inflamatorias [5]:

. Tipo I: Polimiositis idiopética
primaria.

. Tipo Il: Dermatomiositis Idio-
patica primaria.

. Tipo lll: Polidermatomiositis
asociada a neoplasia.

. Tipo IV Polidermatomiositis de
la infancia.
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. Tipo V: Polidermatomiositis
asociada a otra enfermedad del tejido

conjuntivo género Borrellia, y los virus Hepatitis
. Tipo VI: Miositis por cuerpos de B, Picornavirus, Coxsackie, Echo, In-
Inclusion. fluenza y parainfluenza entre otros [8].

La etiologia y la patogénesis de las
miositis idiopaticas de la infancia son
desconocidas. Muchos mecanismos
patogénicos potenciales han sido men-
cionados, entre los cuales se incluyen:
predisposicion genética, agentes infec-
ciosos, también se ha implicado el pa-
pel del complemento y otras moléculas
de adhesion. Como en muchas otras
enfermedades autoinmunes se habla
de una etiopatogenia multifactorial [6].
Algunas variantes del HLA como la
DQA1-0501 han sido reportadas como
factor importante para la susceptibili-
dad de sufrir la enfermedad en ciertos
grupos, asi como microquimerismos
maternos [7]. Entre los agentes infec-

Cuadro 1. Clasificacion clinica de los diagndsticos de las miositis infantiles.

Trastorno

Descripciéon

Dermatomiositis Juvenil

La mas com(n de Tas miopatias inflamatorias juveniles, con
afectacion vascular y perivascular.

Polimiositis Juvenil

Patogénesis mediada por células CD8+ Células T e inflamacion
endomisial.

Miositis de sobreposicion

Usualmente miositis moderada con un curso policiclico

Miositis Orbitaria u Ocular

Reportada poco en fa infancia mas frecuente en el adulto.

Miositis Asociada a Cancer

Reportada poco en fa infancia mas frecuente en el adulto.

Miositis focal y nodular

Dolor Focal y sudoracién, muy rara en [a infancia.

Miositis Proliferativa

Proliferacion Pseudosarcomatosa de células gigantes y
fibroblastos asociada con inflamacion y necrosis.

Miositis con Cuerpos de Inclusién

Afectacion proximal y distal a nivel muscular, valores bajos de
CPK cambios clasicos en Histopatologia.

Miositis Eosinofilica

Reportada de forma rara en la infancia

Miositis Granulomatosa

Idiopatica o asociada a sarcoidosis muy rara en la infancia.

ticas muchas veces se realiza recu-
rriendo a los criterios de clasificacion
de Bohan y Peter, que requieren para
el diagnéstico de dermatomiositis la
presencia de los exantemas cutaneos

proximales.

caracteristicos en forma de heliotropo sas.

o las papulas de Gottron. Ademas, para
adjudicar a un paciente una dermato-
miositis juvenil “probable” tienen que
cumplirse dos de los cuatro criterios

3. Trastornos en el electromiograma,
entre ellos la triada integrada por:

siguientes, requiriéndose tres para tud.

obtener su confirmaciéon como “com-

probada”.

1. Debilidad simétrica de los musculos

b) fibrilaciones, ondas puntiagudas

frente a la insercion.
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ciosos mencionados asociados a estos
cuadros se mencionan las bacterias del

Aunque la fisiopatologia no se conoce
del todo, como se menciono en lineas
anteriores, la llamada lesién inducida
por la molécula del complemento (en
especifico C5) se ha considerado de
importancia clave en esta variante de
miopatia, como un inductor de dafio en-
dotelial y dafio mediado por citocinas
asi como por otras moléculas de adhe-
sion tales como ICAM 1y VCAM 1 [9].

Algunos autores como Rider y colabo-
radores [8] han sugerido una clasifica-
cion clinico-patoldgica de las Miopatias
Inflamatorias Juveniles. (Ver cuadro 1).

El diagnostico de las miositis idiopa-

2. Elevacién de las concentraciones
séricas de enzimas del musculo esque-
|ético, como: creatinacinasa, aldolasa,
lactatodeshidrogenasa o transamina-

a) potenciales de la unidad motora
polifasicos, breves de pequefia ampli-

positivas, aumento de la irritabilidad
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c) descargas espontaneas extrafias de
alta frecuencia.

4. Alteraciones de la biopsia muscular,
con degeneracion, regeneracion, ne-
crosis, fagocitosis e infiltrado intersticial
de células mononucleares. También
puede haber infiltrados inflamatorios
perivasculares que acaben en atrofia
perifascicular.

Un diagndstico de polimiositis juvenil
“probable” requiere la existencia de
tres de los criterios anteriores, y para
que esté “comprobada” tienen que
cumplirse los cuatro; en este proceso
no estan presentes los exantemas ca-
racteristicos.

El diagndstico diferencial es amplio,
pudiéndose mencionar entre otras
categorias patologicas: Las Distrofias
musculares, las miopatias congénitas,
algunos desordenes metabdlicos, los
cuadros post-infecciosos, tétanos,
botulismo, otras enfermedades del
tejido conectivo, y disfuncién nerviosa
periférica [10].

La biopsia muscular esté indicada en
la fase inicial cuando el diagnostico
es incierto y se desea valorar la acti-
vidad de la enfermedad, o en caso se
requiera el apoyo médico legal para
instituir terapia con glucocorticoides o
inmunosupresores [11].

Entre los hallazgos clinicos de estos
cuadros podemos mencionar toda
una constelacién de signos y sinto-
mas como fiebre, malestar general,
anorexia, pérdida de peso, debilidad
muscular que es el dato pivote en la ma-
yoria de los casos la cual puede afectar
cualquier grupo muscular pero es mas
obvio el compromiso a nivel de la cin-
tura escapular, los musculos del cuello
anterior y los musculos del tronco. Las
pruebas fisicas de Gowers y de Trede-
lenberg pueden ser signos tipicos en
algunos de los casos reportados [12].
Las artralgias también son ampliamente
descritas asi como las manifestaciones
cutaneas (signo de Gottron, signo de
la V y heliotropo) las cuales apuntan
inexorablemente hacia un cuadro espe-
cifico de dermatomiositis juvenil [12,13].
La Calcinosis, lipodistrofia, afectacion
gastrointestinal, vasculitis asociada y
afectacion a otros aparatos y sistemas
(Respiratorio, neuroldgico, cardiaco, of-

24  wwwidefiperu.orgirampa.html

talmoldgico) son datos de severidad de
la enfermedad [14]. Otro cuadro posible
extremadamente raro es la afectacion
amiopatica de la dermatomiositis que
es un cuadro con toda la constelacion
de alteraciones de la dermatomiositis
sin la afectacion muscular, se requie-
ren biopsias caracteristicas para su
diagnostico [15].

En cuanto a la terapia, los corticoides
son descritos como la piedra angular de
la terapéutica. Con los subsecuentes
efectos adversos y porcentaje de pa-
cientes que no responden a los mismos
[16,17].

Otros farmacos utilizados en este
tipo de cuadros son el metrotexato, la
hidroxicloroquina, ciclofosfamida, azia-
tropina entre otros [18]. Algunas otras
terapias utilizadas son inmunoglobulina
intravenosa, y bloqueo del factor de
necrosis tumoral alfa, o deplecion de
células B [19]. No hay por el momento
guias o consensos para la utilizacion
de estos farmacos

DISCUSION

El presente caso muestra la comple-
jidad de la categoria patolégica que
incluye a las miopatias Inflamatorias
Juveniles, las cuales, de acuerdo a la
literatura a nivel mundial relacionada,
son un reto diagnostico para cualquier
clinico, en base a la experiencia propor-
cionada por el presente caso y la evi-
dencia cientifica que arrojo la revision
de la literatura sobre el mismo.

Por sus reducidas prevalencias este
tipo de patologias han sido poco es-
tudiadas. El diagnéstico de este tipo
de cuadros es, de primera intencion,
eminentemente de exclusién y para
el médico de primer contacto se le
recomienda un abordaje inicial consi-
derando las causas mas frecuentes de
debilidad muscular.

Los datos pivote: La debilidad muscu-
lar con predominio proximal y las caidas
sin causa aparente, que en este pacien-
te alertaron al médico familiar de la
existencia de una patologia de mayor
gravedad, estuvieron presentes desde
el inicio del cuadro clinico y no deben
de ser subestimados como signos de
alerta para patologias de gravedad.
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La recomendacion clasica de Pinck-
ney [20] sobre la categorizacion de los
datos necesarios sefiala que para su
identificacion el 70% de la informacién

en la historia clinica, 25% en la explo-
racion fisicay 5% en los examenes de
laboratorio continua siendo valida y
evidente en este tipo de casos.

necesaria para el mismo se encuentra
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