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Desafio diagndstico

Diagnostic challenge
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éCual es el diagndstico mds probable de un nifio de 2
afios con dificultad para deambular, asociada a las alteraciones
cutaneas en la cara y manos?

a) Lupus eritematoso sistémico juvenil
b) Psoriasis

c¢) Dermatomiositis juvenil

d) Polimiositis juvenil

e) Dermatitis atépica

La Dermatomiositis juvenil es la miopatia inflamatoria
idiopatica mas comun en la infancia. Ella se caracteriza por
lesiones cutaneas asociadas a la debilidad muscular proximal
simétrica. Es mas frecuente en el sexo femenino, en la edad de
4al0afos. Esinfrecuente inicio del cuadro antes de los 2 afios.

El envolvimiento muscular se observa principalmente
en la cintura pélvica y escapular, resultando en caidas,
dificultad para deambular, subir escaleras, levantarse de la
silla, alcanzar objetos, entre otras quejas. Las lesiones de piel
tipicas incluyen un edema eritematoviolaceo peripalpebral
(heliotropo), que puede extenderse sobre el dorso de la nariz
y regiones malares, ocupando toda la cara; y papulas rojizas
sobre las superficies extensoras de las metacarpofalangicas e
interfaldngicas, que evolucionan para lesiones no pigmentadas
y atrofiadas (pdpulas de Gottron).

Alteraciones semejantes pueden ocurrir en las
superficies extensoras de los rodillos, codos y tobillos (es
el llamado signo de Gottron). Otra manifestacién cutanea
tipica es el eritema fotosensible, que puede originar el signo
en “V” que ocurre en la regidn anteroinferior del cuello y
anterosuperior del torax; o ademas, el signo del chai, que se
distribuye en cuello, hombros y lateral de los brazos.
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Los diagndsticos diferenciales de estas lesiones
cutdneas incluyen el lupus eritematoso sistémico, por el
eritema facial, y la psoriasis, por la localizacién de las papulas
de Gottron. Los criterios diagndsticos de Bohan y Peter para
dermatomiositis juvenil consideran no apenas las lesiones
cutaneas y la debilidad muscular, como también el aumento
de enzimas musculares, la evidencia de miositis por la
electromiografia y alteracién de la biopsia muscular. En la
practica, la biopsia es reservada para los casos en que hay
duda diagndstica o respuesta terapéutica insuficiente. Por
este motivo, en general los pacientes reciben el diagndstico de
dermatomiositis probable, teniendo apenas dermatomiositis
definida en la presencia de la biopsia.

A pesar de tener unaincidencia baja, la dermatomiositis
habitualmente se presenta en forma bien caracteristica, siendo
fundamental la sospecha diagndstica precoz por el pediatra
general, a fin de no haber retardo en la terapéutica. El retraso
en el diagnéstico y tratamiento puede conllevar secuelas como
lipodistrofia, pérdida de funcién y de masa muscular, calcinosis,
contracturas articulares y envolvimiento extramuscular.
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