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Las conectivopatias infantiles son un grupo
de enfermedades que se caracterizan por
ser generalmente procesos multisistémicos,
aunque existen formas polares con afectacion
cuténea exclusiva. Los 6rganos diana varian en
cada proceso lo que les da una entidad propia
a cada una de ellas. En todas ellas se presume
una etiopatogenia comun, la aparicion de au-
toanticuerpos especificos, aunque su etiologia
Ultima sigue siendo desconocida.

La dermatomiositis (DM) es un proceso infla-

matorio de base autoinmune caracterizado

por debilidad muscular proximal y simétrica y

lesiones cutaneas caracteristicas. Los criterios

diagnosticos propuestos por Bohan y Peter en

1975 son los siguientes:

1. Debilidad muscular proximal y simétrica de
cintura escapular y pelviana

2. Elevacion de enzimas musculares séricas

3. Cambios electromiogréaficos

4. Biopsia muscular compatible

5. Lesiones cuténeas caracteristicas

El Grupo de Investigacion en Dermatomiositis

juvenil del Reino Unido e Irlanda recomien-

dan incluir la resonancia magnética positiva

para miositis, como un nuevo criterio diag-

nostico.

Diagnéstico definitivo: mas de tres criterios

con lesiones cuténeas caracteristicas.

Diagnéstico probable: dos criterios con lesio-

nes cutaneas caracteristicas.
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Diagnéstico posible: un criterio con lesiones
cuténeas caracteristicas.

Estos cambios se deben a la inflamacién vas-
cular (vasculitis) de la piel y muasculos afectos.
Un dato muy caracteristico de las formas
infantojuveniles de DM es la vasculitis que es
especialmente importante en los nifios no sélo
en piel y musculos sino en nervios, tejido graso
y tubo digestivo.

En la mayoria de los casos el comienzo es
insidioso aunque en algunos casos se ha
descrito comienzo agudo tras un prodromo
febril coincidiendo con un proceso febril de
etiologia viral.

La fiebre cuando esté presente es moderada y
se acompafa de malestar general y anorexia.
Las formas de comienzo agudo y brusco y con
empeoramiento rapido tienen mayor mortalidad
durante el primer afio de vida que las de comien-
zo insidioso que son las mas frecuentes.

Habitualmente la debilidad muscular se va
instaurando lentamente y el nifio se quejara
de dificultad para subir las escaleras, dificultad
para vestirse y sobre todo cansancio al acabar
sus juegos. En algunos casos el cansancio se
acompafia de mialgias e incluso palpacién mus-
cular dolorosa. En casos severos con afectacion
troncal el nifio estara postrado en la cama, lo
cual es bastante raro.

Signo de Gower: Consiste en que cuando el
nifio intenta levantarse del suelo y debido a
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sus dificultades motoras primero rueda hasta
ponerse en posicion prono, se arrodillay apoya
sus manos contra sus tobillos, rodillas y muslos
para finalmente levantarse.

En un 10% de los casos se produce afectacion
de la musculatura orofaringea con disfagia
y disfonia (voz nasal). Este signo es poten-
cialmete peligroso pues puede darse incluso
atragantamiento por aspiracion y bloqueo de
las vias aéreas superiores.

Son superponibles a las de los adultos y bas-
tante patognomaonicas.

1. Eritemay edema de ambos parpados con un
color violaceo caracteristico conocido como eri-
tema en heliotropo. Puede observarse también
un eritema fotolocalizado en ambas mejillas.

2. Placas eritematodescamativas sobre nudillos
y articulaciones interfalangicas de manos co-
nocidas como péapulas de Gottron.

3. Telangiectasias cuticulares y en el borde libre
de los parpados.

4. Placas psoriasiformes en codos, rodillas y
raiz de miembros. En pliegues como las axilas
pueden aparecer ulceraciones.

5. En el 40% de los nifios aparecen erosiones
orales que causan disfagia. También pueden
aparecer placas de alopecia cicatricial y no
cicatricial.

Todas estas lesiones con el tiempo y la evolucion
de la enfermedad se hacen poiquilodermifor-
mes (se observa en la misma lesion zonas de
hiperpigmentacion, atrofia y telangiectasias).

(Figs. 1y 2)

Las complicaciones mas frecuentes en los
nifios son las calcificaciones, las vasculitis y la
paniculitis.

| - Calcificaciones

Ocurren en un 40-70% de los casos de DM
infantil frente a un 5% de las DM del adulto.
Se interpretan como calcificaciones distroéfi-
cas, resultado final de la necrosis muscular
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Figura 1.

Figura 2.

consecutiva a la destruccion vascular de los
vasos de la musculatura afectada. Los casos de
comienzo mas temprano, con mayor agudeza
de la miositis y que mas cuesten de controlar,
son los que con mayor frecuencia desarrollaran
calcificaciones (Fig. 3).



Figura 3.

II-Vasculitis del tubo digestivo

Se deben a la oclusion arterial y venosa por
hiperplasia de la intima que da lugar a necrosis
e infartos.

Los sintomas clinicos varian desde dolor ab-
dominal difuso, nauseas, vomitos, diarreas,
melenas e incluso abdomen agudo. Antes de
la era cortisOnica eran frecuentes las muertes
por perforacion intestinal.

La afectacion cardiaca y pulmonar es muy rara
en los nifios.

IIl. - Paniculitis

Una complicaciéon poco conocida, por infre-
cuente de la DM infanto-juvenil es la paniculitis.
En algunos casos muy evolucionados se observa
una pérdida progresiva de la grasa facial o bola
de Bichat asi como de los brazos y piernas con,
por el contrario,un acimulo de grasa en el
abdomen lo que da a los pacientes un aspecto
caracteristico y bastante desfigurante.

Este trastorno de la distribucion de la grasa
corporal se acompafia de asteatosis hepatica,
aumento de colesterol y triglicéridos y aumento
de resistencia periférica a la insulina.

1. Enzimas musculares. Las enzimas muscula-
res elevadas, especialmente las CPK y las GOT,
son un dato de laboratorio muy relevante en la
DM, aunque pueden existir formas amiopaticas
de comienzo o incluso durante todo el curso
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de la enfermedad. Otras enzimas que pueden
elevarse son la LDH, aldolasa y GPT, aunque son
menos especificos.

2. Electromiografia. El trazado electromiogra-
fico es diagndstico en la DM pero es una explo-
racion bastante engorrosa y requiere sedacion,
por lo que es una prueba poco préctica de
realizar en los nifios.

3. Biopsia muscular. La desventaja de esta
exploracion es que los cambios suelen ser
parcheados y pueden obtenerse resultados
falsamente negativos. Se observa miositis con
infiltrado linfocitario perivascular e intersticial
y degeneracion de fibras musculares.

4. Biopsia cutanea. Los cambios observados en
la piel son similares a los observados en otras
colagenopatias, por lo que el interés esta solo en
ser una prueba complementaria fécil de obtener
y con buena correlacion con la clinica cutanea. Se
observa degeneracion hidropica de la capa basal,
engrosamiento de la mismay depésitos de mucina
en la dermis papilar. Estos datos no son especificos
y se pueden observar igualmente en el LES.

La resonancia magnética con técnicas de su-
presién grasa en T2 es otra prueba diagnoéstica
util en el diagnostico de las miositis inflamato-
rias. Se observa una imagen clara y brillante,
debida al acimulo de agua en los musculos
afectos lo que permite identificar claramente
los musculos afectos de los no afectos, sien-
do posteriormente mas facil realizar, si fuera
necesario para el diagndstico, una biopsia
muscular dirigida.

Usando diferentes técnicas pueden detectarse
autoanticuerpos en un 90% de los casos de
DM/ polimiositis. Los anticuerpos especificos de
miositis se detectan en un 35-40% de los casos
y son muy especificos pues no se encuentran
ni en el lupus ni en la esclerodermia.

Estos anticuerpos definen grupos bastantes
homogéneos y caracteristicos de pacientes.

1. Los mas frecuentes (15-20%) son los anti-
sintetasa (anti amino-acetil-tRNA sintetasa) de
los que se han descrito cinco.

El cuadro clinico asociado a estos anticuerpos
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es una miositis mas resistente al tratamiento,
enfermedad intersticial pulmonar (50-70%),
artritis (90%) y fendmeno de Raynaud (60%). Las
lesiones cutaneas son muy peculiares, las «<manos
de mecanico» consistentes en zonas de hiperque-
ratosis con hiperpigmentacion y fisuras a lo largo
de las caras laterales de dedos y pulpejos.

2. Otro anticuerpo detectado es el anti-PM/Scl
dirigido contra proteinas que no contienen RNA
del nucleolo. Este se detecta en un sindrome de
solapamiento conocido como Escleromiositis que
asocia sintomas cutaneos de esclerodermia.

Aungue el cuadro clinico es bastante estero-
tipado y facil de diagnosticar deben incluirse
en el diagndstico diferencial los siguientes
cuadros clinicos:

1. Miositis post-virales (influenza Ay B). Per-
sisten 4-5 dias y desaparecen.No se acompafian
de lesiones cuténeas.

2. Triquinosis. La infestacion por Triquinella
espiralis afecta a los musculos de la cara y
cuello donde puede dar lugar a edema pero
se acompafia de eosinofilia intensa.

El tratamiento de la DM se apoya fundamental-
mente en la utilizacién precoz y a dosis adecua-
das de corticoides sistémicos. Las dosis iniciales
deben ser entre moderadas y altas, es decir 1-1,5
mg/kg/dia de prednisona. Solamente cuando se
obtiene una mejoria estable con descenso de los
niveles de CPK debe iniciarse un descenso lento
de los corticoides hasta llegar a la dosis minima
de mantenimiento y eventualmente la supresion
del tratamiento si la recuperacion es total.

Se han comparado dos pautas de administra-
cion de corticoides, una dando 2 mg/kg/dia
via oral y otra utilizando bolos de metilpredni-
solona i.v. 30mg/kg/dia a dias alternos hasta
un méximo de 1g de metilprednisolona. Con
la pauta de bolos i.v. se obtuvieron mejores
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resultados en menor tiempo y en ningln caso
se desarrollaron calcificaciones, frente al 36% de
calcificaciones en el grupo tratado por via oral.

1. Inmunoglobulinas

Parece definitivamente demostrado el papel de
las IVIG en la DM infantil como agente ahorrador
de corticoides, no como terapia Unica.Pueden
darse a dosis altas, 1 g/kg/dia 2 dias seguidos
al mes durante 6 meses o bien 400 mg/kg/dia
durante 4 dias consecutivos cada mes.

2. Antipaludicos

Al igual que en el LES son utiles como ahorra-
dores de corticoides y especialmente eficaces
para tratar las lesiones cuténeas.

3. Metotrexate

En series largas de pacientes con DM infantil recal-
citrante y con tratamiento previo con prednisona
adosis altas de 2 mg/kg/dia se ha demostrado que
el afladir MTX a dosis de 20 mg/m? es muy util y
permite reducir la dosis diaria de prednisona a 5
mg. Los efectos secundarios son bien conocidos:
toxicidad medular y hepéticay el paciente debe ser
cuidadosamente controlado mensualmente.

4. Ciclosporina A

También se ha mostrado muy eficaz como agen-
te inmunosupresor y ahorrador de corticoides a
dosis de 2,5 mg/kg/dia. Los efectos secundarios
de la ciclosporina A mas frecuentes son la hi-
pertricosis y la hiperplasia gingival sin olvidar la
toxicidad renal. Debe vigilarse cuidadosamente
la tension arterial y la creatinina sérica.

La enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC)
o sindrome de Sharp esta caracterizado por la
combinacion de datos clinicos y de laboratorio
similares a los que encontramos en el lupus
eritematoso, esclerodermia, polimiositis, derma-
tomiositis, artritis reumatoide y/o sindrome de
Sjogren. Se observan titulos altos, generalmente



Figura 4.

mayores de 1/1.000 de anticuerpos anti ribo-
nucleproteina nuclear (RNP). En lainmunofluo-
rescencia de piel sana se observa un patrén
moteado epidérmico de estos anti-RNP.

Cuando esta enfermedad afecta a los nifios
tiene algunas caracteristicas que la distinguen
de las formas de los adultos: suele parecer una
artritis reumatoide, la trombocitopenia, que
suele ser severa, estd limitada a este grupo
de edad, hay mayor incidencia de afectacion
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renal y cardiaca y, algunos nifios presentan
un defecto en la quimiotaxis de los leucocitos
polimorfonucleares que conlleva un riesgo méas
elevado de infecciones bacterianas.

El curso de la enfermedad suele ser benigno,
con fases de remision/recaida.

En 1991 Blaszczyk y cols, describieron un gru-
po de 14 nifios que en el transcurso de 1 a 10
afios de seguimiento, habian presentado signos
clinicos de esclerodermia y dermatomiositis.
Los hechos clinicos mas significativos fueron la
presencia de mialgia-miositis, artralgia-artritis,
dedos esclerdticos y atroficos y fenébmeno de
Raynaud. El curso de la enfermedad fue benigno
y el marcador serolégico mas importante tanto
diagnostico como pronostico fue la presencia de
anticuerpos anti PM-Scl. Diez de los nifios eran
varones. La diferencia fundamental con la escle-
rodermia fue, que en los casos de escleromiositis
no se observé acrolisis, ni ulceraciones de los
dedos, ni contracturas en flexion. A diferencia
de la dermatomiositis el comienzo en la escle-
romiositis no es tan agudo, no hay elevacion de
enzimas hepaticos o es muy discreta, regresa
espontaneamente o responde a los corticos-
teroides. Las diferencias con la EMTC a veces
son minimas, pero en este Ultimo caso suelen
haber datos clinicos de lupus eritematoso que
no aparecen en la escleromiositis. De cualquier
forma, la determinacion de los anti-RNP suele
ser de gran ayuda diagnéstica (Fig. 4).
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