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Dermatomiositis juvenil y calcinosis extensa.
Tratamiento con metilprednisolona y metotrexato
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La dermatomiositis juvenil (DM]) es una enfermedad
multisistémica de etiologia incierta, que resulta en una
inflamacién crénica no supurativa del musculo estriado,
la piel y el tracto gastrointestinal. Las calcificaciones
distréficas ocurren en un 30-70% de los nifios con DMJ.
Presentamos el caso de una paciente de 4 afios de edad,
con diagnéstico de DMJ segun criterios de Bohan y
Peter, en una edad muy temprana de presentacion, con
calcinosis extensas que le impedian sentarse, sin flexion de
articulacién de rodillas, con clase funcional 3. Recibié
tratamiento con pulsos intravenosos de metilprednisolona
cada 14 dias, ademds de metotrexato via oral, con mejoria
clinica.

A pesar de que la calcinosis es frecuente en enfermedades
del tejido conectivo y puede llevar a discapacidad severa,
no se han desarrollado protocolos terapéuticos para su
manejo. El uso simultineo de metilprednisolona y
metotrexato permite un control mds rpido de la
enfermedad, con mejoria en la fuerza muscular y el
eritema y regresién de las calcinosis, sin efectos colaterales
importantes.
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Juvenile Dermatomyositis and Extensive Calcinosis.
Treatment With Methylprednisolone and
Methotrexate

Juvenile dermatomyositis JDM) is considered a
multisystemic disease of uncertain etiology. The clinical
manifestation is a non-suppurative inflammation of the
striated muscle, gastrointestinal tract and skin.
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Dystrophic calcifications are present in 30%-70% of
children with JDM.

The clinical case we are presenting is a 4 years old female
with diagnosis of JDM in accordance to the Bohan and
Peters criteria (very early presentation age) with extensive
calcinosis, classified as functional class III, without being
able to sit down or flex her knees. She was treated with
IV methylprednisolone (MPS) bolus every 14 days and
oral methotrexate, with improvement of her clinical
condition.

Even though calcinosis is a frequent finding in connective
tissue disease and can cause severe disability, there are no
treatment protocols at this time. The simultaneous use of
IV MPS and oral methotrexate allows for a faster control
of the disease, improvement in muscular force, reduction
of erythema and regression of the calcinosis without
important collateral effects.
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Introduccion

La dermatomiositis juvenil (DM]) es una enfermedad
multisistémica de etiologia incierta que resulta en una
inflamacién crénica no supurativa del musculo estriado,
la piel y el tracto gastrointestinal. Se caracteriza en un
curso temprano por una vasculitis de pequefios vasos
con gravedad variada, y en forma tardia por el desarro-
llo de calcinosis!.

El diagnéstico de DM]J se establece, con base en los cri-
terios de Bohan et al?, en presencia de una erupcién cu-
tanea tipica (papulas de Gottron, eritema en heliotropo),
asi como tres de los siguientes criterios: debilidad mus-
cular proximal simétrica, evidencia electromiogrifica de
una miopatia inflamatoria, aumento de enzimas muscu-
lares y miositis inflamatoria en la biopsia muscular.

Las calcificaciones patoldgicas en tejidos blandos, simi-
lares a las que ocurren en las vdlvulas cardiacas calcifica-
das, son una complicacién de algunas enfermedades del
tejido conectivo que incrementan su morbilidad y mor-
talidad®. En contraste con la dermatomiositis del adul-
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to, en la que la calcificacion es relativamente poco co-
mun, se ha estimado que un 20-40% de los nifios con
DM]J tienen depésitos calcificados*. En la DM], las
calcificaciones son mds frecuentes es sitios anatémicos
que estdn normalmente expuestos a microtraumatis-
mos, pero usualmente no mineralizados, como codos y
rodillas*.

Se presenta en este trabajo el caso de una paciente con
DM]J que present6 en su evolucién calcinosis y contrac-
turas musculares.

Caso clinico

Nifia de 4 afios y 5 meses de edad, que habia sido diag-
nosticada de lupus eritematoso sistémico a los 2 afios de
edad por eritema malar, fotosensibilidad, pérdida de
peso, anorexia, fiebre y disminucién de la fuerza mus-
cular, tratada con prednisona en diferentes dosis en otro
hospital. Tras 2 afios de evolucién, ingresa a nuestro
hospital, con datos de eritema generalizado en la cara,

eritema en heliotropo, papulas de Gottron, rigidez en la
piel del térax, los brazos, el abdomen, los muslos y las
plernas. Se aprecié calcinosis de diferentes tamafios en
los brazos, el abdomen, los gliteos y los muslos. Masa
muscular con dolor a la presién, debilidad muscular va-
lorada en 2/5 del total. Limitacién importante a la fle-
xoextensién de hombros en 5°, flexién de los codos en
90° y extensién en 80°, las caderas y las rodillas fijas en
0° a la flexién, con incapacidad para sentarse. Los auto-
anticuerpos anti-ADN, antinucleares, anti-Ro, anti La,
anti-Sm y anti-RNP fueron negativos. En la analitica
destacaron: LDH, 1.383 U; CK, 56 U; VSG, 55
mm/1.* h. Una electromiografia fue compatible con
cambios de tipo miopdtico. En las radiografias se cons-
taté calcinosis generalizada en forma de coraza en el
térax, el abdomen y las extremidades (fig. 1A y B).
Se inicié tratamiento con bolos de metilprednisolona
(3 dosis de 30 mg/kg/dia), metotrexato (28,8 mg/m?*/
semana), 4cido folico, naproxeno (20 mg/kg/dia) y
prednisona, a dosis de 60 mg/dia 6 semanas, con esque-
ma de descenso. Recibié pulsos quincenales de metil-

Figura 1. A y B: calcinosis generali-
zada observada en radiografias
simples de abdomen, pelvis y ex-
tremidades inferiores al diagnosti-
co. Cy D: la misma paciente, con
calcinosis generalizada en regre-
sion después del tratamiento con
metilprednisolona intravenosa.
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prednisolona desde noviembre de 2006 hasta ahora,
completando un total de 20 dosis. Actualmente se
mantiene una mejoria importante, con regresién nota-
ble de la calcinosis (fig. 1C y D), eritema facial leve y
fuerza muscular 4/5 del total. Persiste contractura arti-
cular por desuso, con arcos de movilidad a la flexién de
térax en 60°; caderas, 30°; rodillas, 40°; codos, flexién
de 150° y extensién de 50°, logrando sentarse a 90° con
ayuda. Actualmente con clase funcional 2.

Discusion

El prondstico de los nifios con DM]J ha mejorado desde
la introduccién de la terapia con corticoides; sin embar-
go, ain se produce una morbilidad considerable. En
particular, el deposito de calcio en la piel (calcinosis cu-
tanea), alrededor de las articulaciones (calcinosis cir-
cunscrita) y en la fascia intermuscular (calcinosis uni-
versal) puede causar mayor discapacidad a largo plazo
que la misma inflamacién miopética®. En el presente
caso, se diagnostic6 DM]J de acuerdo con los criterios
de Bohan y Peter, en una edad muy temprana de pre-
sentacién.

La calcinosis cutis leve con frecuencia desaparece con el
tratamiento, pero las calcinosis mds graves pueden cau-
sar dolor crénico severo, ulceracién persistente con ul-
terior infeccién, formacién de abscesos, contracturas ar-
ticulares, fiebre y complicaciones sistémicas, incluso la
muerte’. Se han publicado diferentes estrategias tera-
péuticas para la calcinosis, como el uso de bisfosfonatos
(alendronato), hidréxido de aluminio, probenecid, war-
farina, colchicina, minociclina, salicilatos, diltiazem, ci-
rugia, terapia ldser con diéxido de carbono, con diferen-
tes resultados® ™. Hay evidencia de que el tratamiento
temprano y agresivo de la DM]J con pulsos intravenosos
de metilprednisolona puede disminuir la incidencia o la
severidad de la calcinosis, asi como mejorar el prondsti-
co funcional”™. Se ha descrito que el uso simultdneo de
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metilprednisolona y metotrexato permite un control
mis répido de la enfermedad y la suspensién temprana
de corticoides orales, con menor morbilidad, lo que
también se demuestra en nuestra paciente, con mejoria
notable en la fuerza muscular y el eritema y la regresién
de las calcinosis evidenciada por la mejoria en los arcos
de movilidad en las diferentes articulaciones afectadas,
sin que se observaran efectos colaterales”'"3. Estudios
con un mayor nimero de pacientes a largo plazo nos
darin mds informacién sobre la evolucién clinica y
los posibles efectos de la terapia aplicada a nuestra pa-
ciente.
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