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2. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

2.1 ¢Es diferente en ninos cuando se compara con los adultos?
En adultos, la dermatomiositis puede ser secundaria a los canceres
subyacentes (neoplasias). En la DMJ, no existe ninguna asociacién con
el cancer.

En adultos, existe un trastorno en el que solamente se ven afectados
los musculos (polimiositis) pero es muy rara en nifios. A veces, los
adultos presentan anticuerpos especificos detectados mediante
pruebas de laboratorio. Muchos de ellos no se observan en nifos, pero
se han detectado anticuerpos especificos en nifios en los ultimos 5
anos. La calcinosis se observa con mayor frecuencia en ninos que en
adultos.

2.2 ¢éComo se diagnostica? ¢Cudles son las pruebas?

Su hijo necesitara una exploracién fisica, ademas de analisis de sangre
y otras pruebas como una resonancia magnética o una biopsia
muscular para diagnosticar la DMJ. Cada nifo es diferente y su médico
decidira las mejores pruebas o analisis para cada nifo. La DMJ puede
presentarse con un cuadro especifico de debilidad muscular (afectacion
de los musculos de los muslos y de los brazos) y erupciones o lesiones
cutdneas especificas: en estos casos, la DMJ se diagnostica con mas
facilidad. La exploracién fisica incluird la comprobacion de la fuerza
muscular, las erupciones o lesiones cutaneas y los vasos sanguineos de
los lechos ungueales (partes distales de sus dedos).

A veces, la DMJ puede parecer o simular otra enfermedad
autoinmunitaria (como la artritis, el lupus eritematoso sistémico o la
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vasculitis) o una enfermedad muscular congénita. Los analisis y las
pruebas ayudaran a averiguar la enfermedad que tiene su hijo.

Analisis de sangre

Los andlisis de sangre se realizan para buscar inflamacién,
funcionalidad del sistema inmunitario y problemas secundarios a la
inflamacién, como ruptura de las fibras musculares. En la mayoria de
los ninos con DMJ, los musculos lesionados forman sustancias que
pasan a la sangre donde pueden medirse. De ellas, las mas importantes
son las proteinas llamadas enzimas musculares. Normalmente, los
analisis de sangre se utilizan para el grado de actividad de la
enfermedad y para evaluar la respuesta al tratamiento durante el
seguimiento (ver a continuacidén). Estas son las cinco enzimas
musculares que pueden medirse: CK, LDH, AST, ALT y la aldolasa. La
concentracion o la cantidad de al menos una de ellas se encuentra
aumentada en la mayoria de los pacientes, aunque no siempre. Otros
estudios clinicos pueden ayudar en el diagndstico. Estos incluyen los
anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpos especificos de la miositis
(MSA) y anticuerpos asociados a la miositis (MAA). Los ANA y MAA
pueden ser positivos en otras enfermedades autoinmunitarias.

Resonanacia Magnética RM
La inflamacién muscular puede observarse utilizando técnicas de
resonancia magnética (RM).

Otros analisis musculares

Los hallazgos en una biopsia muscular (la eliminacién de pequenas
porciones de musculo) son importantes para confirmar el diagndstico.
Ademas, una biopsia puede ser una herramienta de investigaciéon para
comprender mejor la enfermedad.

Los cambios en la funcién del muisculo pueden medirse con electrodos
especiales que pueden insertarse como agujas en los musculos
(electromiografia, EMG). Este estudio puede ser util para distinguir la
DM] de algunas enfermedades musculares congénitas, pero no siempre
es necesario en casos sencillos.

Otras pruebas o analisis
Pueden realizarse otras pruebas o analisis para detectar el dafo a otros
organos. El electrocardiografia (ECG) y la ecografia cardiaca
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(ecocardiograma) son utiles para la enfermedad cardiaca, mientras que
las radiografias de tdérax o las TAC junto con las pruebas de la funcidon
pulmonar pueden revelar la afectacidon de los pulmones. La radiografia
o Serie Esofagogastroduodenal del proceso de deglucién utilizando un
liquido opaco especial (medio de contraste) detecta la afectacién de los
musculos de la garganta y del eséfago. El Ultrasonido del abdomen
puede usarse para la afectaciéon del intestino.

2.3 ¢Cudl es la importancia de las pruebas o analisis?

Los casos tipicos de DMJ pueden diagnosticarse a partir de las
caracteristicas de la debilidad muscular (afectacién de los musculos de
los muslos y de los brazos) y las erupciones o lesiones cutaneas
clasicas. Por tanto, las pruebas se utilizan para confirmar el diagnéstico
de DM] y para supervisar el tratamiento. La enfermedad muscular en la
DMJ puede evaluarse mediante puntuaciones estandarizadas de las
pruebas musculares (escala de evaluacién de la miositis en la infancia
(CMAS); exdmenes musculares manuales (MMT8) (y analisis de sangre
(en busca de enzimas musculares elevadas e inflamacién).

2.4 Tratamiento

La DMJ es una enfermedad tratable. No existe cura pero el objetivo del
tratamiento es controlar la enfermedad (hacer que la enfermedad entre
en remisién). El tratamiento esta adaptado a las necesidades de cada
nino en concreto. Si la enfermedad no se controla, puede producirse
dano y esto puede ser irreversible: puede producir problemas a largo
plazo, incluida la discapacidad, que persiste incluso cuando la
enfermedad ha desaparecido.

En muchos nifios, la psicoterapia es un elemento importante del
tratamiento. Algunos nifos y sus familias también necesitan apoyo
psicoldgico para hacer frente a la enfermedad y a su efecto en sus
vidas cotidianas.

2.5 éCuales son los tratamientos?
Todos los medicamentos funcionan mediante la depresién del sistema
inmunitario para controlar la inflamacién y evitar el dano.
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Corticoesteroides

Estos medicamentos son excelentes para controlar la inflamacién de
una forma rapida. A veces, los corticoesteroides se administran a través
de una vena (mediante una via intravenosa o IV) para que el
medicamento entre en el cuerpo rapidamente. Esto puede salvar vidas.
Sin embargo, existen efectos secundarios si se necesitan dosis altas a
largo plazo. Los efectos secundarios de los corticoesteroides incluyen
problemas con el crecimiento, aumento del riesgo de infeccidon, presion
arterial alta y osteoporosis (adelgazamiento de los huesos). Los
corticoesteroides provocan pocos problemas a dosis bajas y la mayoria
de los problemas se observan a dosis altas. Los corticoesteroides
suprimen a los propios esteroides del cuerpo (cortisol), y esto puede
ocasionar problemas graves, incluso potencialmente mortales, si el
medicamento se interrumpe de forma repentina. Por ello, es necesario
reducir los corticoesteroides lentamente. En combinacién con los
corticoesteroides, puede iniciarse el tratamiento con otros
medicamentos depresores del sistema inmunitario (como el
metotrexato) para ayudar a controlar la inflamacién a largo plazo. Para
mas informacidn, consulte el tratamiento farmacoldgico.

Metotrexato
Este medicamento necesita entre 6 y 8 semanas para empezar a hacer
efecto y suele administrarse durante un largo periodo de tiempo. Su
principal efecto secundario son las nauseas alrededor del momento de
administracién. De forma ocasional, pueden desarrollarse Ulceras
bucales, leve adelgazamiento del cabello, disminucién en los leucocitos
0 aumento en las enzimas hepaticas. Los problemas hepaticos (en el
higado) son leves pero pueden empeorar mucho debido al alcohol. La
adicién de acido félico o folinico, una vitamina, disminuye el riesgo de
efectos secundarios, especialmente de la funcion hepatica. Existe un
aumento tedrico del riesgo de infecciones, aungue en la practica, no se
han observado estos problemas excepto con la varicela. Durante el
tratamiento, debe evitarse el embarazo debido a los efectos del
metotrexato sobre el feto.
Si la enfermedad no se controla mediante la combinacion de
corticoesteroides y metotrexato, es posible el uso de otros
tratamientos, habitualmente de forma combinada.

Otros farmacos inmunodepresores




La ciclosporina, al igual que el metotrexato, suele administrarse
durante un largo periodo de tiempo. Sus efectos secundarios a largo
plazo incluyen aumento de la tension arterial, aumento en el vello
corporal, aumento del tamano de las encias y problemas renales. El
micofenolato de mofetilo también se utiliza a largo plazo. Generalmente
se tolera bien. Sus principales efectos secundarios son dolor abdominal,
diarrea y aumento del riesgo de infecciones. La ciclofosfamida puede
estar indicada en casos graves o en la enfermedad resistente al
tratamiento.

Inmunoglobulina intravenosa (IglV)

Contiene anticuerpos humanos concentrados a partir de la sangre. Se
administra en una vena y funciona en algunos pacientes mediante
efectos sobre el sistema inmunitario, reduciendo la inflamacion. Se
desconoce el mecanismo exacto por el que actua.

Fisioterapia y ejercicio

Los sintomas habituales de la DMJ son debilidad muscular y rigidez
articular, lo que da lugar a una movilidad reducida y a una mala postura
fisica. El acortamiento de los musculos afectados puede restringir el
movimiento. Estos problemas pueden aliviarse mediante sesiones
regulares de fisioterapia. El fisioterapeuta ensefara a los nifios y a los
progenitores una serie de ejercicios de estiramiento, fortalecimiento y
actividad fisica. El objetivo del tratamiento es aumentar la fuerza
muscular y la resistencia, asi como mejorar y mantener el rango de
movimiento de las articulaciones. Es extremadamente importante que
los progenitores se impliquen en este proceso para ayudar a que su hijo
mantenga el programa de ejercicio.

Tratamientos adyuvantes
Se recomienda la ingesta correcta de calcio y de vitamina D.

2.6 ¢Cuanto tiempo deberia durar el tratamiento?

La duracién del tratamiento es diferente para cada nifo. Dependera de
cdémo la DMJ esté afectandole. La mayoria de los nifos con DMJ reciben
tratamiento durante al menos 1 o 2 anos, pero algunos niRos
necesitaran tratamiento durante muchos anos. El objetivo del
tratamiento es controlar la enfermedad. El tratamiento puede reducirse
de forma gradual y detenerse una vez el nino haya alcanzado una DM]J
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inactiva (control de la enfermedad) durante un periodo de tiempo
(habitualmente muchos meses). La DMJ inactiva se define en un nifo
que se encuentra bien y sin signos de la enfermedad activa y que
presenta analisis de sangre normales. La evaluacién de la enfermedad
inactiva es un proceso que requiere mucha atencién y en el que deben
considerarse todos los aspectos.

2.7 éExiste algun tratamiento no convencional o
complementario?

Existen muchos tratamientos complementarios y alternativos
disponibles y esto puede confundir a los pacientes y sus familiares. La
mayoria de los tratamientos no han demostrado ser efectivos. Piense
con atencién los riesgos y beneficios de probar estos tratamientos,
puesto que el beneficio demostrado es escaso y pueden ser costosos,
tanto en términos de tiempo, carga para el nino y dinero. Si desea
explorar tratamientos complementarios y alternativos, conviene
comentar estas opciones con su reumatélogo pediatra. Algunas
substancias pueden tener interacciéon con los medicamentos
convencionales. La mayoria de los médicos no se opondran a los
tratamientos complementarios, siempre y cuando se siga el consejo
médico. Es muy importante que no deje de tomar los medicamentos
que le han recetado. Cuando se necesitan medicamentos como los
corticoesteroides para mantener la DMJ bajo control, puede ser muy
peligroso dejar de tomarlos si la enfermedad sigue activa. Comente con
el médico de su hijo las preocupaciones que pueda tener acerca de los
medicamentos.

2.8 Revisiones

Es importante realizar revisiones regulares. En estas visitas, se
supervisara la actividad de la enfermedad de la DM] y los posibles
efectos secundarios del tratamiento. Como la DMJ puede afectar
muchas partes del cuerpo, el médico necesitara realizar una
exploracion completa y cuidadosa del nifio. Algunas veces se realizan
medidas de la fuerza muscular. A menudo se requiere una prueba para
buscar la actividad de la enfermedad y para supervisar el tratamiento.
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2.9 Pronostico (esto significa el desenlace a largo plazo para el
nino)

Habitualmente, la DMJ sigue 3 caminos:

DM] con evolucién monociclica: solamente un episodio de la
enfermedad que entra en remisién (es decir, sin actividad de la
enfermedad) en el plazo de 2 afos desde el inicio, sin recaidas. DMJ con
evolucién policiclica: pueden haber muchos periodos largos de remisién
(sin actividad de la enfermedad y en los que el nino se encuentra bien)
alternando con periodos de recaida de la DMJ, que habitualmente se
producen cuando el tratamiento se reduce o se detiene. Enfermedad
activa cronica: se caracteriza por DMJ activa en curso a pesar del
tratamiento (evolucién de la enfermedad remitente crénica). Este
ultimo grupo tiene un riesgo mayor de complicaciones. En comparacién
con los adultos con dermatomiositis, a los ninos con DMJ les suele ir
mejor y no desarrollan canceres (neoplasias). En los niflos con DMJ que
presentan afectacion de sus érganos internos, como los pulmones, el
corazon, el sistema nervioso o el intestino, la enfermedad es mucho
mas grave. La DMJ puede ser potencialmente mortal pero depende del
grado de intensidad de la enfermedad, incluida la intensidad de la
inflamacién muscular, qué érganos del cuerpo estan afectados y si
existe calcinosis (bultos de calcio bajo la piel). Los problemas a largo
plazo pueden estar causados por los musculos tensos (contracturas), la
pérdida de masa muscular y la calcinosis.
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