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RESUMEN 

Introducción: La dermatomiositis Juvenil integra al grupo de miopatías 

inflamatorias idiopáticas más común en edad pediátrica y que por su componente 

inmunomediado puede presentar manifestaciones en muchos sistemas. Su 

incidencia anual es cerca del  0,8 al 4,1 por millón de niños, afectando  más 

frecuentemente en el género femenino. Comprende compromiso en piel y a nivel de 

músculos cumpliendo con ciertas características clínicas, moleculares y biológicas 

que permite categorizarlas en diferentes grupos fenotípicos. Estudios realizados en 

Colombia, carecen conocimiento de esta enfermedad en la población pediátrica y 

sus manifestaciones, es por tanto que se hace necesario conocer la epidemiología 

asociada a esta enfermedad en nuestro país y en la costa caribe, las 

manifestaciones clínicas de los pacientes y la respuesta a cada uno de los 
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tratamientos que están indicados en esta patología con mejoría de las 

complicaciones y prevención de secuelas. 

Objetivos: Definir los fenotipos clínicos de los pacientes con dermatomiositis juvenil 

en Cartagena y su respuesta a los tratamientos instaurados. 

Métodos: Se realizó un estudio longitudinal, descriptivo, retrospectivo de historias 

clínicas de pacientes atendidos la especialidad de Reumatología entre enero del 

2015 hasta diciembre del 2022 en un hospital de tercer nivel diagnosticados con 

dermatomiositis juvenil, por medio de un muestreo no probabilístico por 

conveniencia con un total de 23 pacientes a los que se les realizó un análisis 

estadístico descriptivo con frecuencias absolutas y relativas. 

Resultados: El 60,86% (n=14) corresponde a sexo femenino, 65,21%,  de la 

totalidad de la población son de procedencia urbana. 65,21%. Los síntomas 

principales que se encontraron comprendieron eritema facial (52,17%), presencia 

de pápulas de Gottron (52,17%), xerodermia (47,82%) y mialgias/artralgias en un 

43,47%. Los reactantes inflamatorios  se encontraron elevados con una VSG con 

una mediana de 25,87 (RIC 2- 50) y DE 15,35, CPK mediana de 2081,17 (RIC 37-

16900) y DE 4192,30. Clasificando la población según los fenotipos clínico se 

encontró  dermatomiositis clínica, la miositis amiopática y la miositis necrotizante 

inmunomediada en cada una un  26,08% (n=6) de la población, así como el 

síndrome anti- sintetasa en un 8,69% (n=2) y enfermedad de superposición en un 

13,04% (n=3) 

.  

Conclusiones: 

En conclusión, la DMJ es una enfermedad de características autoinmune de 

compromiso sistémico de rara frecuencia de aparición, que presenta diferentes 

características clínicas para su abordaje. En esta ocasión se analizó una casuística 

pediátrica bastante extensa, lo cual sería la primera descrita en el país. Con 

referente a la distribución sociodemográfica,la predominancia del género femenino 

fue similar a las notificadas en la mayoría de las regiones del mundo. 
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 Al realizarse un tratamiento adecuado puede remitir la mayoría de los síntomas 

tanto a nivel miopático como cutáneo. Se observó un gran porcentaje de pacientes 

con comportamiento agresivo de la enfermedad que requirió de tratamiento 

prolongado de corticoterapia, muy diferente al comportamiento global. Se hace 

necesario la realización de otros estudios que permitan correlacionar la clínica con 

los hallazgos biológicos de autoanticuerpos.  

Palabras clave: miositis, autoanticuerpos, dermatomiositis juvenil, miopatía 

inflamatoria idiopática 

 

SUMMARY 

Introduction: Juvenile dermatomyositis is part of the most common group of 

idiopathic inflammatory myopathies in children and which, due to its immune-

mediated component, can present manifestations in many systems. Its annual 

incidence is about 0.8 to 4.1 per million children, affecting more frequently in the 

female gender. It includes involvement in the skin and at the muscle level, complying 

with certain clinical, molecular and biological characteristics that allow them to be 

categorized into different phenotypic groups. Studies carried out in Colombia, lack 

knowledge of this disease in the pediatric population and its manifestations, it is 

therefore necessary to know the epidemiology associated with this disease in our 

country and on the Caribbean coast, the clinical manifestations of patients and the 

response to each of the treatments that are indicated in this pathology with 

improvement of complications and prevention of sequelae. 

Objectives: To define the clinical phenotypes of patients with juvenile 

dermatomyositis in Cartagena and their response to established treatments. 

Methods: A longitudinal, descriptive, retrospective study of clinical histories of 

patients treated in the specialty of Rheumatology was carried out between January 

2015 and December 2022 in a tertiary level hospital diagnosed with juvenile 

dermatomyositis, through non-probabilistic sampling for convenience with a total of 

23 patients who underwent a descriptive statistical analysis with absolute and 

relative frequencies. 
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Results: 60.86% (n=14) correspond to the female sex, 65.21% of the entire 

population are of urban origin. 65.21%. The main symptoms found included facial 

erythema (52.17%), presence of Gottron's papules (52.17%), xeroderma (47.82%), 

and myalgia/arthralgia in 43.47%. Inflammatory reactants were found to be elevated 

with a median ESR of 25.87 (IQR 2-50) and SD 15.35, median CPK of 2081.17 (IQR 

37-16900) and SD 4192.30. Classifying the population according to clinical 

phenotypes, clinical dermatomyositis, amyopathic myositis, and immune-mediated 

necrotizing myositis were found in each one in 26.08% (n=6) of the population, as 

well as anti-synthetase syndrome in 8.69%. (n=2) and overlap disease in 13.04% 

(n=3) 

. 

Conclusions: In conclusion, JDM is a disease with autoimmune characteristics of 

systemic involvement with a rare frequency of appearance, which presents 

different clinical characteristics for its approach. On this occasion, a fairly extensive 

pediatric casuistry was analyzed, which would be the first described in the country. 

Regarding the sociodemographic distribution, the predominance of the female 

gender was similar to those reported in most regions of the world. 

  When carrying out an adequate treatment, most of the symptoms can remit, both 

at a myopathic and cutaneous level. A large percentage of patients with aggressive 

behavior of the disease that required prolonged corticosteroid treatment was 

observed, very different from the overall behavior. Other studies are necessary to 

correlate the symptoms with the biological findings of autoantibodies. 

Keywords: myositis, autoantibodies, juvenile dermatomyositis, idiopathic 

inflammatory myopathy 
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INTRODUCCIÓN 

La dermatomiositis Juvenil (DMJ) forma parte del grupo de miopatías inflamatorias 

idiopáticas con baja frecuencia de aparición y más común durante la edad 

pediátrica, caracterizándose como un trastorno crónico inflamatorio de los vasos 

sanguíneos que compromete la piel y el músculo principalmente, y que por su 

componente inmunomediado, puede presentar manifestaciones patológicas en 

otros sistemas como el gastrointestinal, respiratorios entre otros (1–3).  

 

En cuanto a los datos epidemiológicos sobre la DMJ  se tiene en conocimiento que 

su incidencia mundial al año entre 0,8 y 4,1 por millón de niños, representando cerca 

del 85% de los niños que presentan miopatía inflamatoria idiopática,  afectando  más 

frecuentemente en el género femenino con una edad promedio de aparición de la 

enfermedad entre los 4 a 10 años de vida con predominio en la etnia 

afrodescendiente (4,5). Presenta una distribución bimodal referente a la edad de 

aparición, iniciando en primera medida en niños menores de 15 años en cuanto a 

su forma juvenil  en donde a su vez presenta dos picos de aparición : entre los 5 a 

9 años y   11 a los 14  años de edad, y en la forma adulta entre los 45 y 60 años.  A 

nivel de Estados Unidos, la incidencia anual corresponde a 3.2 por millón de niños, 

en donde la edad promedio es a los 7 años y también con predominancia de 

proporción mujer: hombre de 2,3:1 en contraste con Inglaterra que es aún mayor 

correspondiendo a una proporción de 5:1 (6).  En Colombia se desconocen los datos 

precisos en cuanto al comportamiento epidemiológico de la enfermedad, por ser 

una patología de baja frecuencia y muy poco estudiada (7). 

 

En relación a la forma de presentación de la DMJ, y su diagnóstico, al igual que las 

demás enfermedades de características reumatológicas y de compromiso 

sistémico, sustenta en identificar el conjunto de ciertos criterios clínicos que son 

específicos para esta enfermedad (8); tal como se evidencian en los criterios de  

Bohan y Peter, los más aplicados para DMJ, que se acompañan del resultado de 

estudios complementarios tal como el análisis de enzimas musculares séricas 

aumentadas, alteraciones electromiográficas, entre otras (4,9,10). 
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Dentro de las manifestaciones clínicas que con frecuencia se evidencian  en DMJ 

se encuentra el cansancio, la anorexia  y  fiebre en fases agudas, así como también  

presencia de dolor muscular, debilidad muscular simétrica, de tipo proximal 

principalmente, que se asocia a mialgia con hiperalgesia y edema indurado a la 

palpación en otras fases (6,11). En conjunto a lo anterior, puede presentarse 

alteraciones que compromete la cintura pélvica, cintura escapular , músculos 

flexores en el cuello, músculos de región faríngea, hipofaringe y  velo del paladar 

(11).   

Para poder categorizar a un paciente con probable DMJ con base en las 

características clínicas, se necesita de la presencia alteraciones cutáneas  sumado 

a dos de  las otras características  se agrupan dentro de los criterios de Bohan y 

Peter (6); dentro de las manifestaciones cutáneas la literatura confirma que tanto el 

eritema heliotropo y las pápulas de Gottron son patognomónicos en el diagnóstico 

(6,8).   

 Así mismo, la DMJ presenta varias fases durante su evolución como enfermedad, 

lo cual es importante identificar el comportamiento de la misma y la predominancia 

de las manifestaciones tal como la fase prodrómica ( que se manifiesta en semanas 

a meses de duración), fase de debilidad muscular progresiva y rash ( que también 

se manifiesta en días a semanas), la de miositis activa, rash, debilidad persistente ( 

en un intervalo de 1–2 años)  y por último la de recuperación con o sin atrofia 

residual, contracturas y calcinosis (8). 

El comportamiento de la DMJ a nivel pediátrico, en contraste con sus 

manifestaciones en edad adulta, es destacado por la aparición del proceso 

temprano vasculítico que se asocia a la aparición de los signos clínicos que 

caracterizan a la enfermedad y por la presencia de manera tardía de la calcinosis 

(8). Estas calcificaciones, las cuales pueden estar cerca de un 40% de la población 

de DMJ,  cuando se identifican suelen estar relacionadas con la presencia de 

estadios graves de la enfermedad o ser consecuencia de un manejo tardío o 
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insuficiente de la misma (6). Es por lo anterior que se ha establecido que el 

tratamiento más oportuno para estos estadios de la enfermedad, y con estos el de 

la calcinosis, se hace necesario realizar un manejo agresivo y precoz de la misma 

para que de esta manera se evite la formación de calcinosis, ya que una vez 

instaurada la misma no hay terapia que la fecha haya demostrado eficacia para su 

manejo (6). Como parte del objetivo del manejo de esta entidad, está el de lograr y 

perpetuar la remisión y con esto prevenir las complicaciones, por lo que la aplicación 

de corticoides e inmunosupresores durante intervalos prolongados permite controlar 

la misma (6). 

Por otra parte, al momento se ha determinado que los pacientes con DMJ presentan 

aspectos heterogéneos con una gran variedad de síntomas y manifestaciones 

clínicas, estadios de gravedad y curso clínico de la misma (3).  Estas anotaciones 

han permitido que las investigaciones se hayan dirigido en caracterizar la 

enfermedad y agruparlas en subtipos tanto a nivel molecular  por medio de la 

detección de autoanticuerpos para miositis, las cuales no se realizan en la mayoría 

de centros de salud en Colombia por no disponibilidad de las mismas, como también 

a nivel clínico para poder orientar el tratamiento e individualizar el mismo según sea 

el caso (7,8).  La realización y resultados de grandes estudios respecto a las 

miopatías inflamatorias idiopáticas juveniles  han permitido entender el espectro de 

fenotipos en relación a las manifestaciones clínico- patológicas o la identificación de 

autoanticuerpos presentes de manera casi propia de los pacientes con miositis, 

referenciados como autoanticuerpos y que entidades como el EULAR/ACR 

(American College of Rheumatology /European League against Rheumatism), el 

cual realizó la clasificación de miopatías inflamatorias idiopáticas incluida la DMJ, lo 

que permite un mejor reconocimiento de las características clínicas de las miopatías 

inflamatorias, para este estudio, se adaptó dicha clasificación, teniendo en cuenta 

que se utilizaría para la solo las características clínicas ya que el estudio de 

autoanticuerpos es muy limitado a la fecha (Figura 1) (10). 

Teniendo en cuenta que en Latinoamérica no existen muchos estudios que 

especifiquen las características de la población que padece esta enfermedad y la 
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respuesta a tratamiento, se hace necesario ampliar el conocimiento frente a esta 

miopatía  que, aunque presenta una incidencia baja, su diagnóstico y tratamiento 

oportuno mejora las condiciones en la calidad de vida. Estudios realizados en 

Colombia, carecen conocimiento de esta enfermedad en la población pediátrica y 

sus manifestaciones, es por tanto que se hace necesario conocer la epidemiología 

asociada a esta enfermedad en nuestro país, las manifestaciones clínicas de los 

pacientes y la respuesta a cada uno de los tratamientos que están indicados en esta 

patología con mejoría de las complicaciones y prevención de secuelas (8).  

 

MATERIALES Y MÉTODOS 

Se realizó un estudio longitudinal, descriptivo, retrospectivo basado en el análisis de 

historias clínicas de la base de datos del Hospital Infantil Napoleón Franco Pareja, 

que corresponde a los pacientes atendidos por el servicio de reumatología entre 

enero del 2015 hasta diciembre del 2022, posterior de obtener la aprobación de la 

junta de revisión institucional y del comité de ética médica de la institución. Se tuvo 

en cuenta a aquellos pacientes menores de 18 años de edad  que acudieron a la 

consulta de reumatología pediátrica y/o fueron captados en fase aguda en 

hospitalización y fueron diagnosticados con dermatomiositis juvenil (basados en los 

criterios clínicos tanto cutáneos como a nivel funcional), descartándoseles alguna 

otra patología asociada u otro tipo de miopatía, excluyéndose aquellos pacientes 

con información incompleta en la historia clínica. 

La muestra fue tomada por medio de un muestreo por conveniencia, en donde se 

revisaron las historias clínicas de forma detallada identificando las variables 

sociodemográficas y clínicas. Inicialmente se obtuvieron un total de 24 historias 

clínicas de las cuales  1 no presentó los datos completos para su análisis. 

Posteriormente análisis inicial, se recolectaron los datos de las historias y se 

consignaron en una hoja de cálculo de  Microsoft Excel, se organizaron según las 

variables a analizar teniendo en cuenta las variables sociodemográficas ( genero, 

edad, procedencia) y  variables clínicas (peso, talla, índice de masa corporal, 

diagnóstico previo, tiempo de inicio de síntomas, tratamiento previo, estadio a la 
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captación, sintomatología inicial, velocidad de sedimentación globular, creatina-

fosfocinasa, transaminasas, LDH, realización de electromiografía y su resultado, 

anticuerpo antinucleares, tratamiento implementado, complicaciones, recaídas y 

estado final, fenotipo clínico asociado- basados en la clasificación de la  

EULAR/ACR). 

Para el procesamiento de los datos se utilizó el programa estadístico Statistical 

Package for Science Social versión 26 (SPSS 26), realizando una descripción de 

las variables cualitativas por medio de frecuencias y porcentajes y medidas de 

tendencia central como la media y desviación estándar para las variables 

cuantitativas.  

Por otra parte se tomó en cuenta para  la realización de este estudio los argumentos 

dados por la resolución 8430 de 1993 del Ministerio de Salud la cual , según su 

descripción, permite categorizar el estudio como una investigación de bajo riesgo 

debido a que no habrá intervención alguna de tipo biológica, fisiológica o psicológica 

con referente al paciente, sino  más bien se utilizaron datos clínicos(12). Sumado a 

esto, se utilizaron las medidas correspondientes con lo establecido por la ley 

estatutaria, 1581 de 2012, buscando preservar la protección de los datos personales 

de los pacientes que integran el estudio, así como la normativa de Big Data para  el 

análisis de datos (13,14). 

 
RESULTADOS 

Los resultados obtenidos del estudio permitieron analizar la población socio 

demográficamente en donde se encontró en la totalidad de los 23 pacientes, que la 

población que la integran corresponde a género femenino con un 60,86% (n=14) , 

masculino  con 39,1% (n=9),  con variabilidad de edad con una media de edad de 

10 años (RIC 2-17 años). La población estudio presentó una procedencia urbana, 

con 65,21% (n=15) y rural con un 34,78%  (n=8) (Tabla 1). 

Correspondiendo al número de pacientes captados en fase aguda se encontraron 

que estos fueron 6 pacientes, que corresponde el 26,08%. De la totalidad de la 

población 60,86%  (n=14) habían iniciado tratamiento previo para DMJ (Tabla 1). 
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Basados en las medidas antropométricas y estado nutricional  se encontró que  en 

los datos de primera consulta  referente a peso, talla e IMC al inicio mostró media 

de 33,1 (RIC  11-85) con DE 16,7, media de 133,3 (RIC  82-175) con DE 21,06 y  

una media 17,5 (RIC 13- 27,8) DE 3,70 respectivamente; concerniente a condición 

nutricional se encontró que en la población 56,52% (n=13) presentó estado 

nutricional adecuado, 13,04% (n= 3) riesgo de delgadez, 8,69% delgadez (n=2), 

17,39% sobrepeso (n=4) y obesidad con 4,34% (n=1). Por su contraparte, en la 

última consulta se encontró que el peso presentó una media de 38 (RIC  15,6- 79) 

con DE 17,7,  talla con una media de 147 (RIC  98 -175) con DE 19,6 y el IMC con 

una media 16,8 (RIC 13 – 30,5) DE 4,8 respectivamente referente a condición 

nutricional se encontró que en la población 52,17% (n=12) presentó estado 

nutricional adecuado, 21,7% (n= 5) riesgo de delgadez, 8,69% delgadez (n=2), 

13,04% sobrepeso (n=3) y obesidad con 4,34% (n=1) (Tabla 1).  

Con referente los datos de paraclínicos analizados tanto en la consulta inicial y los 

datos finales,  los reactantes inflamatorios a nivel muscular y pruebas indicadas en 

DMJ  la  VSG con una mediana de 25,87 (RIC 2- 50) y DE 15,35, CPK mediana 

de 2081,17 (RIC 37-16900) y DE 4192,30, BUN mediana de 12,413 (RIC 5,0- 

48,0) y DE 9,05, Creatinina mediana de 0,44 ( RIC 0,14 -0,85) DE 0,18 , GPT 

mediana de  75,12  (RIC 10 – 306) DE  85,60, GOT 122,45 de mediana (RIC 18-

847) DE 190,94 y LDH 529,52 de mediana (RIC 27-22,50) DE 505,98; en contraste 

con la interpretación de los últimos paraclínicos documentados se encontró VSG 

con una mediana de 20,17 (RIC 2- 48) y DE 11,85, CPK mediana de 107,28 (RIC 

19-328) y DE 73,60, BUN  mediana de 19,76 (RIC 5,4- 99) y DE 28,48, Creatinina 

mediana de 0,50 ( RIC 0,29 -1,00) DE 0,16 , GPT mediana de  72,15  (RIC 11 

– 214) DE  43,62, GOT 72,15 de mediana (RIC 15- 435) DE 110,94 y LDH 380 de 

mediana (RIC 81- 987) DE 263,02 (Tabla 1). 

Por otro lado, los hallazgos electromiográficos realizados a estos pacientes 

mostraron un 8,69% (n=2)  como normal, 17,39 (n=4) patrón inflamatorio, 4,34% 

(n=1) patrón de reactivación, 13.04% (n= 3) patrón miopático y el 56,52% (n=13), 

no se le realizó estudio. 
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Así mismo, las manifestaciones clínicas generales por las que principalmente fueron 

valorados los pacientes por medio de la especialidad de reumatología pediátrica, 

DMJ, mostraron  en la primera consulta caída del cabello en un 17,39% (n=4), 

cefalea 13, 04% (n=3), úlceras orales 8,69% (n=2), edema articular 17,39% (n=4), 

eritema facial / eritema heliotropo y pápulas de gottron  con 52,27% (n=12),  

mialgias/artralgias 43,47% (n=10), úlceras en piel 13,04% (n=3), xerodermia 

47,82% (n=11) artritis 8,69% (n=2) ; en cuanto a la última consulta  solo se 

encontraron los signos y síntomas de pápulas de gottron 30,43% (n=7), 

mialgias/artralgias 8,69% (n=2), úlceras en piel 4,34% (n=1) y xerodermia 21,73% 

(n=5) (Figura 2). 

Correspondiente a la evaluación de fuerza y debilidad, en la primera consulta se 

encontró la debilidad muscular con un 30,43%(n=7) proximal y simétrica, 56,52% 

(n=13) generalizada; la fuerza 43,47% (n=10) disminuida, 56,52% (n=13) 

conservada. También se evaluó en la última consulta encontrándose la fuerza 

conservada en un 91,3% (n=20), disminuida en un 13,04% (n=3) y la debilidad 

muscular proximal /simétrica  y generalizada en un 13,04% (n=3) (Figura 3) 

Fenotipos clínicos de dermatomiositis juvenil en la población estudiada. 

Aplicando las características clínicas y epidemiológicas de la población estudiada, 

se hizo la clasificación en base a los fenotipos descrito, encontrándose que la 

dermatomiositis clásica en un 39,13% (n=9), la miositis amiopática en un 34,78% 

(n=8) y la miositis necrotizante inmunomediada se encontró en un 4,34% (n=1) de 

la población, así como el síndrome anti- sintetasa en un 8,69% (n=2) y enfermedad 

de superposición en un 13,04% (n=3) (Tabla 2). 

Fenotipos clínicos de dermatomiositis juvenil  y su respuesta al tratamiento. 

Con el análisis de frecuencias se determinó la asociación de grupos fenotípicos con 

la sintomatología y los medicamentos administrados con datos. En síntomas 

iniciales  en cuanto a fuerza conservada con 77,77%  en dermatomiositis clásica y 

75% con miositis amiopática; referente a fuerza disminuida en un 88,88%%  en  

dermatomiositis clásica, 50% en miositis amiopática, 50% síndrome anti- sintetasa 
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y al 100% en miositis necrotizante inmunomediada y enfermedad de superposición; 

en debilidad proximal y simétrica 22,22% dermatomiositis clásica, 25% en miositis 

amiopática y 100% en miositis necrotizante inmunomediada y síndrome anti 

sintetasa (Tabla 3). En cuanto al tratamiento  con uso de corticoide, correspondió 

en un 100% en miositis necrotizante inmunomediada, síndrome anti- sintetasa y 

enfermedad de superposición frente a la dermatomiositis clásica con 77,77% , 

miositis amiopática con 87,5% ; con cloroquina/hidroxicloroquina el 100% en 

síndrome anti-sintetasa y en enfermedad de superposición, 75% en miositis 

amiopática, 44,44%  y en dermatomiositis clásica, 33,33%; metotrexato oral en 

100% en en miositis necrotizante inmunomediada y 55,55%  en dermatomiositis 

clásica, por su parte el metotrexato subcutáneo en un 50% en síndrome anti 

sintetasa, 33,33% enfermedad de superposición ; y un 11,11% de micofenolato y 

Rituximab en la dermatomiositis clásica  y uso de  inmunoglobulina en 12,5%  en  

miositis amiopática (Tabla 3).  

Los síntomas relatados en  la última consulta respecto a fuerza conservada con 

100% en dermatomiositis clásica, miositis necrotizante inmunomediada y síndrome 

anti sintetasa, 87,5% miositis amiopática y 66,66% en enfermedad de 

superposición; referente a fuerza disminuida en un 33,33% enfermedad de 

superposición y 12,5% en miositis amiopática; signos de debilidad proximal 

simétrica en un 100% en miositis necrotizante inmunomediada con un 50% en el 

síndrome anti- sintetasa y 12,5% en miositis amiopática; debilidad generalizada en 

un 33,33% en enfermedad de superposición , 12,5% en miositis amiopática y del 

11,11% dermatomiositis clásica; presencia de pápulas de gottron con 66,66% en 

enfermedad de superposición y 25% en miositis amiopática y 11,11% en 

dermatomiositis clásica. 

Al tratamiento en la última consulta el 100% de miositis necrotizante 

inmunomediada, síndrome anti- sintetasa y enfermedad de superposición 

estuvieron en manejo con corticoide, 75% en miositis amiopática y 11,11% en 

dermatomiositis clásica; con cloroquina/hidroxicloroquina el 100%  en miositis 

necrotizante inmunomediada y enfermedad de superposición, 50% de miositis 
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amiopática y 22,22% en dermatomiositis clásica; metotrexato oral en 66,66% 

enfermedad de superposición y 37,5% miositis amiopática por su parte el 

metotrexato subcutáneo en un  100% de miositis necrotizante y síndrome anti- 

sintetasa, 44,44% en la dermatomiositis clásica y el 33,33% en enfermedad de 

superposición; con micofenolato en un 22,22%  en dermatomiositis clásica y 12,5%  

en amiopática. (Tabla 3).  

Otras terapias como terapia física con el 12,5%  en miositis amiopática y agentes 

tópicos en dermatomiositis clásica y miositis amiopática (Tabla 3). 

Complicaciones en la población con DMJ. 

Por otra parte, basados en el comportamiento de esta enfermedad y el análisis 

poblacional realizado se encontró que las complicaciones que se evidenciaron en 

los pacientes estudiados correspondieron  a calcinosis en un 13,04% (n=3) de la 

población en general, así como osteoporosis en un 4,34% (n=1) (Tabla 4).   

 

DISCUSIÓN 

Tal como se conoce hasta el momento, dentro de las miopatías inflamatorias 

idiopáticas, la DMJ es la de mayor frecuencia a nivel de la población pediátrica, 

presente en más del 80% de los pacientes que presentan esta condición, en donde 

los pacientes que presentan esta enfermedad  muestran afectación a nivel de la piel  

con presencia de eritema heliotropo y pápulas de gottron (características propias de 

la enfermedad), así como disminución de la fuerza con debilidad de los músculos 

proximales (1,15,16). 

Socio demográficamente, en estudios previos se ha demostrado mayor afectación 

por esta enfermedad en la población femenina, lo cual es similar a los datos 

obtenidos en nuestra población, la cual ajusta la proporción mujeres: hombres a 

1,5:1 , similar a los datos a nivel de América del Norte (6), así como un estudio con 

16 pacientes con hallazgos similares de proporción 1,7:1 (17)y un estudio europeo 

multicéntrico que mostró 1,4:1 (18) , aunque no es tan alta como los datos obtenidos 

a nivel poblacional en Inglaterra en donde la proporción se encuentra de 5:1(19,20) 
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y 3:1 en estudio realizado en Colombia (7).  No se pudo establecer la edad media 

como tal asociada al diagnóstico, debido a que un grupo de pacientes ya presentaba 

diagnóstico previo de la enfermedad y no se documentaba a nivel de las historias la 

edad exacta al diagnóstico, más sin embargo la edad media en cuanto a la mayoría 

de los pacientes fue de 9,6, lo que es similar a estudios previamente revisados en 

Inglaterra y Turquía (20,21). 

A nivel de los exámenes de laboratorio, se conoce que el aumento de los niveles de 

enzimas séricas específicas para musculo, es un hallazgo muy común en la DMJ 

(6,22), tal como se evidenció en nuestra población en donde los niveles tanto de 

CPK y VSG se encontraban elevados, así como también los niveles de 

transaminasas y de LDH, lo cual es muy propio de la enfermedad encontrándose, 

según la literatura, aumentos de hasta 50 veces de lo habitual (8).  

Frente a la sintomatología de debilidad muscular, la población que integra nuestro 

estudio presentó  un 86,95% (n=20) presentaron debilidad muscular, bastante 

marcada como los hallazgos encontrados por Santos et al en donde se encontraron 

un 72% de los  pacientes incluidos (n=75) presentaban debilidad muscular (7). 

En cuanto las manifestaciones clínicas de la enfermedad, se tiene conocimiento que 

la afectación a nivel de la piel son por más los hallazgos más importante para dar 

con el diagnóstico de la DMJ, principalmente las pápulas de Gottron que se 

encuentran hasta en un 80% de la población (8,23), en nuestra población fue del 

52,17% (n=12) siendo muy significativo este hallazgo, así como la presencia de 

eritema heliotropo, segunda característica importante a nivel cutáneo, que tuvo una 

frecuencia similar al de las pápulas de Gottron 52,17% (n=12),  considerándose 

también como signo patognomónico de la DMJ (24); esto frente a los hallazgos 

obtenidos en población colombiana  en estudio de Santos et al que fue de pápulas 

de Gottron en 21 pacientes (29,7%), signo de Gottron en 9 (12,5%) (7) y disminuido 

frente a los hallazgos reportados por Ibarra et al, en donde reportan el 75% de los 

pacientes cursan con sintomatología cutánea (25). 
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Por otra parte, es importante destacar que la sintomatología general tal como la 

fatiga muscular, la pérdida de peso, las artralgias y la rigidez matutina transitoria, 

son muy frecuentes en la población con DMJ (24,26),  en donde la presencia de 

debilidad es el hallazgo más relevante a tener en cuenta en la evaluación clínica 

correspondiente a la exploración muscular,  principalmente  cuando se describe con 

características de afectación a nivel de los músculos proximales, de la cintura 

escapular y la cintura pélvica, descrito en la literatura con aparición de hasta el 90% 

(27) y que en nuestro estudio representó el 30,43% de la población  en la evaluación 

inicial de los síntomas.  

Referente al comportamiento de la  DMJ se ha visto que no presenta una conducta 

uniforme en la población pediátrica, sino más bien representaciones heterogéneas 

evidenciadas en los hallazgos variables de la clínica de la enfermedad. Para 

describir la enfermedad, han sido de gran utilidad a través de los tiempos los criterios 

de Bohan y Peter, propuestos en 1975, pero que no permiten analizar  los otros 

comportamientos clínicos que puede presentar la DMJ, por lo que la EULAR/ACR 

(American College of Rheumatology /European League against Rheumatism), 

agrupó tanto las características clínicas como las moleculares de las diferentes 

formas de  manifestación de la enfermedad (5,8,15,16). Cómo la población 

estudiada no presentaba reportes moleculares acerca de los autoanticuerpos 

musculares, se enfocó la clasificación de los pacientes con respecto a las 

características clínicas encontradas y la poca información asociada a los datos de 

los fenotipos clínicos.  

En primer lugar, en lo que corresponde a Dermatomiositis clásica, se encontró un 

porcentaje cercano al descrito a la literatura con un 39,13% (16),  con presencia de 

gran compromiso a nivel de músculos y piel sin afectar otros órganos, presentan 

una buena respuesta a los tratamientos y la enfermedad tiende a remitir con mayor 

facilidad (16,28), hallazgos correspondientes con los datos de la población que se 

agrupó en este fenotipo clínico, en donde la fuerza  conservada aumentó 

considerablemente de un 77,77% a un 100%, con disminución de las pápulas de 

gottron y resolución del eritema en toda la población tratada, así como disminución 
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de manejo corticosteroide de un 77,77% a un 11,11%. Referente a la Miositis 

amiopática  se encontraron datos en nuestra población con un 34,78% de los 

pacientes con DMJ, en donde la debilidad proximal mejoró de un 25% a un 12,5% 

y necesidad de agentes tópicos en un 12,5% en la población debido al componente 

significativo en piel que tienen estos pacientes, tal como lo describe la literatura (16), 

en donde como lo establecido por las guías de atención para DMJ es necesario 

evaluar la piel y su evolución en estos pacientes periódicamente y agregar otras 

alternativas de terapia en miras de mejorar las características de la piel (29). 

El comportamiento de la Miositis Necrotizante inmunomediada en nuestro grupo 

poblacional, a nuestro criterio de agrupación clínica, se encuentra en mayor 

proporción frente a los datos dados por la literatura en donde reposa que estas 

manifestaciones se expresan cerca un 1 a 2%, muy diferente en nuestra población 

en donde encontramos cerca del 4,34% de la población (16). En esta clasificación 

se categorizó la necesidad de tratamientos muy agresivos con requerimiento 

prolongado de corticoides. Según lo descrito por la literatura, estos pacientes 

tienden a presentar debilidad muscular severa asociado a elevación marcada de las 

enzimas musculares (16). A pesar de que en nuestro estudio, solo un paciente contó 

con esta clasificación fenotípica, sigue siendo el porcentaje alto con referente a lo 

esperado, lo cual bien podria explicarse por el tamaño de la población sujeto a 

estudio, pero que se hace necesario evaluar este dato  correlacionando datos 

moleculares para un diagnóstico más confiable. 

En lo que corresponde al síndrome  Anti- sintetasa y de superposición, se presentó 

en menor cantidad de pacientes, según con los datos aportados por la literatura, en 

donde su frecuencia es menor (16). 

Por otro lado, al analizar los aspectos importantes que corresponden a la evolución  

de la enfermedad y el tratamiento empleado en cada grupo poblacional con 

características similares, se ha mostrado la importancia del uso adecuado de los 

mismos en el control, manejo y remisión de la enfermedad. En la Tabla 3, se 

agruparon tanto características clínicas iniciales y finales de los pacientes en 

relación tanto al grupo fenotípico como a cada medicamento empleado. En primer 
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lugar, el empleo de corticoides se encuentra en todos los grupos de DMJ con más 

del 77,77% de su uso en esta enfermedad en estadios iniciales de manejo en todos 

los grupos fenotípicos el cual disminuye progresivamente según mejora los 

síntomas del paciente en la mayoría de los mismos.  

Por su parte, la DMJ y su tratamiento debe ir encaminado en mejorar la calidad de 

vida, evitar las hospitalizaciones y las complicaciones. Por lo que al ser una 

enfermedad de componente inmunológico el tratamiento mejor avalado  y de 

primera línea en el manejo de todos los fenotipos  con los corticoides, los cuales 

permiten mejoría significativa de los síntomas, tal como lo describe Bou et al, en 

donde considera que los resultados de estos deben ser evaluados periódicamente 

en la consulta médica, vigilando tanto los signos y síntomas clínicos, como los datos 

de laboratorio (6) 

En estudios realizados por el Comité de JDM de CARRA , en miras de estandarizar 

el manejo de la DMJ  según sus características clínicas, ha realizado un consenso 

de paneles de expertos que han permitido  determinar los medicamentos más 

oportunos según el caso, encontrándose que la combinación corticoide, metotrexato 

y antimalárico (hidroxicloroquina principalmente), presentan mejor respuesta en el 

fenotipo clínico con enfermedad cutánea resistente a pesar de la resolución de la 

afectación muscular, tal como lo implementado en los pacientes con miositis 

amiopática de nuestra población (3). 

Para terminar con el análisis de este estudio, es importante precisar que se presentó 

documentación incompleta para realizar un análisis más robusto, por lo que se 

enfatizó sólo en los hallazgos paraclínicos comentados, la mayoría de los pacientes 

carecían de autoanticuerpos contra la miositis, por lo que solo se pudo agrupar la 

población de acuerdo a las características clínicas. 

 
CONCLUSIONES 

En conclusión, la DMJ es una enfermedad de características autoinmune de 

compromiso sistémico de rara frecuencia de aparición, que presenta diferentes 
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características clínicas por lo que su abordaje debe ser dado según las 

manifestaciones de la enfermedad, en esta ocasión se analizó una casuística 

pediátrica bastante extensa, lo cual sería la primera descrita en el país. Con 

referente a la distribución sociodemográfica,la predominancia del género femenino 

fue similar a las notificadas en la mayoría de las regiones del mundo. 

Al realizarse un tratamiento adecuado puede remitir la mayoría de los síntomas 

tanto a nivel miopático como cutáneo. Se observó un gran porcentaje de pacientes 

con comportamiento agresivo de la enfermedad que requirió de tratamiento 

prolongado de corticoterapia, muy diferente al comportamiento global. Se hace 

necesario la realización de otros estudios que permitan correlacionar la clínica con 

los hallazgos biológicos de autoanticuerpos.  
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TABLAS 

Tabla N°1 . Variables Sociodemográficas y clínicas de sujetos objeto de estudio. 
Tomado de historias clínicas. Fuente propia. 

VARIABLES SOCIODEMOGRÁFICAS Y CLÍNICAS DE SUJETOS OBJETO DE ESTUDIO 

VARIABLES N % MEDIANA DE 

  23 100   

SEXO 

FEMENINO 14 60,9   

MASCULINO 9 39,1   

EDAD DE CAPTACIÓN (AÑOS)  RIC (2-17) 10 3,5,3 

PROCEDENCIA 
RURAL 8 34,78   

URBANA 15 65,21   

CAPTACIÓN EN FASE AGUDA 

SI 6 26,08   

NO 17 73,91   

TRATAMIENTO PREVIO SI 14 60,86   
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NO 9 39,13   

MEDIDAS ANTROPOMÉTRICAS 

INICIALES 

PESO RIC(11-85) 33,1 16,7 

TALLA RIC (82-175) 133,3 21,064 

IMC RIC (13- 27,8) 17,5 3,70 

CLASIFICACIÓN NUTRICIONAL 

INICIAL 

ADECUADO 13 56,52   

RIESGO DE DELGADEZ 3 13,04   

DELGADEZ 2 8,69   

SOBREPESO 4 17,39   

OBESIDAD 1 4,34   

PARACLÍNICOS INICIALES 

VSG (2- 50) 25,87 15,35 

CPK (37-16900) 2081,17 4192,30 

BUN (5,0- 48,0) 12,413 9,05 

CREATININA (0,14 -0,85) 0,44 0,18 

GPT (10 – 306) 75,12 85,60 

GOT (18-847) 122,45 190,94 

LDH (27-22,50) 529,52 505,98 

MEDIDAS ANTROPOMÉTRICAS 

FINALES 

PESO (15,6- 79) 38 17,7 

TALLA (98 -175) 147 19,6 

IMC 13 – 30,5 16,8 4,8 

CLASIFICACIÓN NUTRICIONAL 

FINAL 

ADECUADO 12 52,17   

RIESGO DE DELGADEZ 5 21,7   

DELGADEZ 2 8,69   

SOBREPESO 3 13,04   

OBESIDAD 1 4,34   

PARACLÍNICOS CONSULTA FINAL 

VSG (2-48) 20,17 11,85 

CPK (19- 328) 107,28 73,60 

BUN (5,4-99) 19,76 28,48 

CREATININA (0,29- 1,00) 0,50 0,16 

GPT (11- 214) 31,56 43,82 

GOT (15- 435) 72,15 110,94 

LDH (81-987) 380 263,02 

ELECTROMIOGRAFÍA 

NO REALIZADA 13 56,52   

NORMAL 2 8,69   

PATRÓN INFLAMATORIO 4 17,39   

PATRÓN DE REACTIVACION 1 4,34   

PATRON MIOPATICO 3 13,04   

IMC: Indice de masa muscular, VSG: velocidad de sedimentación eritrocitaria, BUN: Nitrógeno Ureico; GPT: 

glutamato-piruvato transaminasa ; GOT: transaminasa glutámico-oxalacética ; LDH: Lactato deshidrogenasa 
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 Tabla N°2 . Fenotipos Clínicos de pacientes con DMJ. Tomado de historias 
clínicas. Fuente propia. 

RESPUESTA CLÍNICA A MEDICAMENTOS SEGÚN FENOTIPO CLÍNICO 

VARIABLES 1 2 3 4 5 

N 9 8 1 2 3 

% 39,13 34,78 4,34 8,69 13,04 

1-Dermatomiositis clásica, 2-Miositis amiopática, 3- Miositis necrotizante inmunomediada, 4- Síndrome Anti-

sintetasa, 5- Enfermedad de superposición. 

 

Tabla N°3. Respuesta clínica a medicamentos según fenotipo clínico de DMJ. Tomado 

de historias clínicas. Fuente propia. 

RESPUESTA CLÍNICA A MEDICAMENTOS SEGÚN FENOTIPO CLÍNICO 

VARIABLES 1 2 3 4 5 

SÍNTOMAS 

INICIALES 

% 

FUERZA CONSERVADA 77,77 75 0 0 0 

FUERZA DISMINUIDA 88,88 50 100 50 100 

DEBILIDAD PROXIMAL 

SIMÉTRICA 
22,22 

25 
100 100 

0 

DEBILIDAD GENERALIZADA 55,55 62,5 0 0 100 

PÁPULAS GOTTRON 44,44 62,5 0 50 66,66 

ERITEMA HELIOTROPO 44,44 62,5 0 50 66,66 

TRATAMIENTO 

INICIAL 

% 

CORTICOIDE 77,77 87,5 100 100 100 

CLOROQUINA/ 

HIDROXICLOROQUINA 
44,44 

75 
0 100 

100 

METOTREXATE ORAL 55,55 37,5 100 0 0 

METOTREXATO SUBCUTÁNEO 11,11 12,5 0 50 33,33 

MICOFENOLATO 11,11 0 0 0 0 

RITUXIMAB 11,11 0 0 0 0 

INMUNOGLOBULINA 0 12,5 0 0 0 

SÍNTOMAS 

FINALES 

% 

FUERZA CONSERVADA 100 87,5 100 100 66,66 

FUERZA DISMINUIDA 0 12,5 0 0 33,33 

DEBILIDAD PROXIMAL 

SIMÉTRICA 
0 

12,5 
100 50 

0 

DEBILIDAD GENERALIZADA 11,11 12,5 0 0 33,33 

PÁPULAS GOTTRON 11,11 25 0 0 66,66 

ERITEMA HELIOTROPO 0 0 0 0 0 

TRATAMIENTO 

FINAL 

% 

CORTICOIDE 11,11 75 100 100 100 

CLOROQUINA/ 

HIDROXICLOROQUINA 
22,22 

50 
100 0 

100 

METOTREXATE ORAL 0 37,5 0 0 66,66 

METOTREXATE SUBCUTÁNEO 44,44 25 100 100 33,33 
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MICOFENOLATO 22,22 12,5 0 0 0 

RITUXIMAB 11,11 12,5 0 0 0 

INMUNOGLOBULINA 0 0 0 0 0 

OTRAS 

TERAPIAS 

FISICA 0 12,5 0 0 0 

AGENTES TÓPICOS 11,11 12,5 0 0 0 

1-Dermatomiositis clásica, 2-Miositis amiopática, 3- Miositis necrotizante inmunomediada, 4- Síndrome Anti-

sintetasa, 5- Enfermedad de superposición. 

Tabla N°4. Complicaciones encontradas en los pacientes con DMJ. Tomado de 

historias clínicas. Fuente propia. 

COMPLICACIONES ASOCIADAS A DMJ 

PATOLOGIA 1 2 3 4 5 

CALCINOSIS 33,33 0 0 0 0 

OSTEOPOROSIS 11,11 0 0 0 0 

1-Dermatomiositis clínica, 2-Miositis amiopática, 3- Miositis necrotizante inmunomediada, 4- Síndrome Anti-

sintetasa, 5- Enfermedad de superposición. 

 

FIGURAS 

 

 

EPI: enfermedad pulmonar intersticial 
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Figura 1. Asociación de Autoanticuerpos de miositis con frecuencia y fenotipo 

clínico de miopatías inflamatorias idiopáticas y sus manifestaciones en población 

pediátrica. Fuente propia. Tomado de Danyang & Tansley. 2019 (16),  Oksana et al. 

2022  (4). 

 
C. Cabello: Caída del cabello; U. Orales: Ulceras orales; E. Articular: Edema articular; P. Gottron: Pápulas de Gottron; U. piel: Ulceras en piel 

Figura 2. Manifestaciones clínicas de pacientes con dermatomiositis juvenil. Fuente 

propia. 
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CI: Consulta inicial; UC: Ultima consulta. 

Figura 3. Manifestaciones clínicas de fuerza y debilidad muscular de pacientes con 

dermatomiositis juvenil. Fuente propia. 

 

 


