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NOTAS CLÍNICAS

Dermatomiositis amiopática juvenil
y calcinosis

M. Escorial Briso-Montiano, P. Solís Sánchez, M. Baeza Velasco, 
A. Alonso Rubio y Z. de Gregorio Álvarez

Hospital Universitario Valladolid. Valladolid. España.

La dermatomiositis juvenil es una enfermedad crónica

y multisistémica, de supuesta etiología autoinmunitaria,

caracterizada por la presencia de vasculitis en la piel y el

músculo estriado. La sintomatología se caracteriza por la

presencia de síntomas generales (anorexia, pérdida pon-

deral, astenia, fiebre), manifestaciones típicas (musculares

y cutáneas) y posible afectación sistémica.

Se aporta el caso de un niño de 5 años diagnosticado de

dermatomiositis juvenil que presentaba dificultad para la

deambulación, incapacidad para la extensión completa de

la extremidad inferior derecha y calcinosis 12 meses des-

pués del inicio de unas manifestaciones cutáneas in-

correctamente valoradas.

Nuestro objetivo es resaltar la importancia del diagnós-

tico precoz de esta entidad y la necesidad de instaurar tra-

tamiento lo antes posible. El pronóstico ha mejorado des-

de la introducción de los corticoides, pero el resultado

funcional sigue estando determinado por la presencia de

calcinosis y contracturas musculares.
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JUVENILE AMYOPATHIC DERMATOMYOSITIS
AND CALCINOSIS

Juvenile dermatomyositis (JDM) is a chronic multisys-

temic disease. It is believed to be of autoimmune etiology

and is characterized by the presence of vasculitis affect-

ing striated muscle and skin. Clinical description consists

of general symptoms (anorexia, weight loss, asthenia,

fever), typical manifestations (muscular and cutaneous)

and possible systemic alterations.

We report the case of a 5-year-old boy diagnosed with

JDM who presented difficulty in walking, inability to com-

pletely extend the right lower extremity and calcinosis

12 months after the development of incorrectly evaluated

cutaneous alterations.

We aim to highlight the importance of early diagnosis

and treatment of this illness. Since the introduction of cor-

ticosteroid therapy, prognosis has improved but function-

al outcome still depends on the presence of calcinosis and

muscular contractures.
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INTRODUCCIÓN
La dermatomiositis juvenil es una enfermedad poco fre-

cuente en niños (incidencia estimada de 9 casos/106 ni-
ños/año) aunque con importantes consecuencias familia-
res y sociosanitarias. Tiene una presentación bimodal con
un pico a los 5-6 años de edad (sin predominio de sexo)
y otro a los 10 años (predominio femenino)1.

El diagnóstico se establece con los criterios de Bohan y
Peter1,2. El diagnóstico definitivo requiere la presencia de
tres criterios de los cuatro enumerados (debilidad muscu-
lar proximal simétrica, elevación de enzimas musculares,
electromiograma típico de miositis y biopsia muscular
compatible con miositis inflamatoria), independientemen-
te del exantema y la exclusión de otras enfermedades del
tejido conjuntivo.

Se presenta el caso de un paciente diagnosticado de lu-
pus eritematoso discoide que presentó en su evolución
contracturas musculares y calcinosis.

OBSERVACIÓN CLÍNICA
Niño de 5 años y 5 meses de edad que había sido diag-

nosticado de lupus discoide a partir de la biopsia de le-
siones papulares en mejillas y nudillos de las manos y tra-
tado con propionato de clobetasol tópico. Tras 6 meses
asintomático, se evaluó posible afectación sistémica, rea-
lizándose hemograma y bioquímica sanguínea (incluido
proteinograma, velocidad de sedimentación globular
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[VSG], transaminasas, enzimas musculares y estudio lipí-
dico), coagulación, inmunoglobulinas, complemento y
analítica urinaria normales. Autoanticuerpos anti-ADN
nativo, anti-SM, anti-Ro, anti-La, anti-Jo1, anti-scl y anti-
cuerpo lúpico, inmunocomplejos y factor reumatoide ne-
gativos. ASLO, 693 U. Anticuerpos antinucleares (ANA)
débilmente positivos con control posterior negativo. El
estudio de poblaciones linfocitarias reveló un aumento
del porcentaje de linfocitos B con disminución de los
CD8. Serologías frente a hepatitis, virus de Epstein-Barr
(VEB) y citomegalovirus negativos. Frotis faríngeo: positi-
vo a Staphylococcus aureus. En el momento de esa con-
sulta las lesiones cutáneas prácticamente habían desapa-
recido tras el tratamiento con corticoides tópicos.

Seis meses después ingresó en nuestro hospital por pre-
sentar una tumoración dura y dolorosa en muslo derecho
de 15 días de evolución acompañada de dificultad para la
deambulación y extensión incompleta con dolor a la pal-
pación de la extremidad inferior derecha de 2 meses de
evolución, que no mejoraba con ibuprofeno. Refería ante-
cedente de traumatismo en esa zona con un tobogán, así
como la aparición de manchas persistentes en zonas pos-
traumáticas y ojeras oscuras coincidiendo con edema pal-
pebral en una ocasión. En la exploración física destacaba
la presencia de pápulas de Gottron sobre nudillos de IFP
de segundo y quinto dedos de ambas manos y eritema en
eminencia tenar y sobre los tendones flexores de cuarto y
quinto dedos junto a extensión incompleta de extremidad
inferior derecha (que producía cojera) y una zona dura e
hiperalgésica palpable en muslo derecho, sin cambio de
coloración y con aumento de 1 cm en el contorno del
muslo. Hiperreflexia rotuliana bilateral con reflejos aquí-
leos normales. Signo de Gowers, negativo. No existía debi-
lidad de la musculatura de la cintura escapular ni cervical.

Con la impresión diagnóstica de dermatomiositis juvenil
se repitieron los exámenes complementarios previos con
resultados similares. Los autoanticuerpos fueron negativos.
El antígeno de histocompatibilidad (HLA) del paciente
era A2, A32, B37, B44, CW5, CW7, BW4, DR11, DR13, DQ6,
DQ7, DR52. La radiografía de extremidades inferiores mos-
tró calcificaciones en el muslo derecho (fig. 1) y zonas de
aumento de densidad de partes blandas no calcificadas en
muslo izquierdo. La resonancia magnética (RM) puso de
manifiesto alteración bilateral periférica de la señal en va-
rios grupos musculares; en el lado derecho la afectación
era más significativa a nivel proximal del semimembrano-
so y semitendinoso, con alteración difusa de la señal en su
inserción proximal en la tuberosidad isquiática, lo que
sugiere desinserción parcial; en el lado izquierdo la afec-
tación era menos marcada y más distal y afectaba a los
músculos grácil y sartorio y con menor intensidad a
los aductores; también existía afectación de la inserción
distal del músculo recto femoral (fig. 2). El electromiogra-
ma fue normal. Las exploraciones cardiológica y oftalmo-
lógica fueron normales. La biopsia confirmó el diagnósti-
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Figura 1. Radiografía muslo derecho: calcinosis.

Figura 2. RM: alteración periférica (incluida afectación
de la grasa de los septos intermusculares) de
múltiples estructuras musculares fundamental-
mente de grupos posteriores de ambos muslos,
siendo más importante a nivel proximal de los
músculos semitendinoso y semimembranoso
con probable desinserción parcial de la tubero-
sidad isquiática y rotura fibrilar parcial perifé-
rica de los vientres musculares referidos.



Escorial Briso-Montiano M, et al. Dermatomiositis amiopática juvenil y calcinosis

288 An Pediatr (Barc) 2005;62(3):286-8

co de dermatomiositis juvenil y se inició tratamiento con
deflazacort (2 mg/kg/día), añadiéndose a los 2 meses me-
totrexato semanal (10 mg/m2 por vía subcutánea). La difi-
cultad para la deambulación y la tumefacción mejoraron
progresivamente, aunque no llegaron a desaparecer.

DISCUSIÓN
La dermatomiositis juvenil es una entidad poco fre-

cuente en pediatría que debe sospecharse precozmente
debido a sus implicaciones pronósticas y terapéuticas. La
sintomatología se instaura generalmente de forma insi-
diosa durante 2-3 meses. Sólo en un tercio de los casos
el inicio es agudo, y se relaciona con un peor pronós-
tico1. El síntoma fundamental es la debilidad muscular
simétrica de predominio proximal acompañada de mial-
gia, hiperalgesia y edema indurado. Se afectan las cintu-
ras escapular y pélvica y las musculaturas flexora del cue-
llo, faríngea, hipofaríngea y velopalatina. El 75 % de los
pacientes presenta síntomas cutáneos como primera ma-
nifestación (como en nuestro paciente) o en el curso de
la enfermedad1. El signo inicial suele ser el edema perior-
bitario y cutáneo. Las lesiones patognomónicas son el eri-
tema heliotropo y las pápulas de Gottron2. La fotosensibi-
lidad puede manifestarse como eritema en cara anterior
del tórax o palmar sobre los tendones flexores de los de-
dos. Otras manifestaciones cutáneas son las lesiones pe-
riungueales y las úlceras cutáneas1,3,4.

De las enzimas musculares, la creatinfosfoquinasa es la
más específica y muestra niveles elevados en la fase inicial
aguda y muy ligeramente alterados en la enfermedad de
progresión lenta. En el 5-10% de los pacientes la creatin-
fosfoquinasa es normal. La aldolasa se eleva de forma más
significativa en los niños que en los adultos y es un indi-
cador útil para el diagnóstico precoz, ya que su elevación
precede a los síntomas musculares1,4. La electromiografía
confirma el diagnóstico y muestra característicamente da-
tos de miopatía y denervación, así como descargas repeti-
tivas a alta frecuencia2. La biopsia muscular pone de ma-
nifiesto miositis inflamatoria con necrosis y fagocitosis de
fibras musculares. No sería imprescindible su realización
en niños con síntomas típicos1,2. En nuestro paciente sí fue
necesaria para confirmar el diagnóstico dada la normali-
dad de las enzimas musculares y el electromiograma.

El tiempo transcurrido desde el primer síntoma hasta el
diagnóstico oscila entre 2-6 meses. Las lesiones cutáneas
suelen estar presentes y descritas en la primera evaluación
de los pacientes, aunque no siempre contribuyen al diag-
nóstico precoz, como ocurrió en nuestro paciente. La cal-
cinosis (habitualmente presente en los casos de curso gra-
ve2) aparece en la fase tardía de la enfermedad o en la
remisión de la fase aguda, y es rara al inicio de la enfer-
medad. Puede tener múltiples localizaciones y general-
mente es indolora, salvo las lesiones superficiales. Las le-
siones periarticulares pueden dificultar la movilidad. El
retraso en el diagnóstico y en el inicio del tratamiento de

la dermatomiositis juvenil puede ser un factor que favo-
rezca la aparición de calcinosis1,4. En la dermatomiositis
amiopática el eritema es tratado habitualmente de forma
tópica y posteriormente puede desarrollarse miositis con
una incidencia más elevada de calcinosis.

Se observa una alta incidencia de infecciones estafilo-
cócicas1 y un defecto quimiotáctico de los granulocitos en
los niños con dermatomiositis juvenil que posteriormen-
te desarrollarán calcinosis.

El diagnóstico diferencial se plantea con: miositis in-
fecciosas, miopatías (distrofias musculares, miopatías me-
tabólicas y endocrinas), enfermedades neurológicas (po-
lineuritis, atrofias espinales, enfermedad de la unión
neuromuscular), otras enfermedades del tejido conjuntivo
(lupus eritematoso sistémico, esclerodermia, artritis idio-
pática juvenil, miositis por cuerpos de inclusión) y otras
(medicamentosas, rabdomiólisis, tumores, miositis osifi-
cante progresiva)1. En nuestro caso, la presencia de cal-
cinosis unida a la ausencia inicial de criterios diagnósticos
que apoyaran la sospecha clínica de dermatomiositis ju-
venil nos hizo plantearnos otras causas de calcinosis.
Descartada la etiología renal y dado el antecedente de
traumatismo previo a la aparición de la tumoración nos
planteamos la posibilidad de una miositis osificante trau-
mática, también llamada osificación heterotópica. Esta en-
tidad se caracteriza por la formación de hueso dentro del
músculo como resultado de una lesión dentro de esta es-
tructura. Los pacientes presentan una tumefacción sensi-
ble a la presión (evidente a los 15-20 días del traumatis-
mo), dolor e impotencia funcional. Puede producirse por
un único traumatismo o por múltiples traumatismos de
pequeña intensidad. Las localizaciones más comunes in-
cluyen el cuádriceps, lugar de asiento de la lesión de
nuestro paciente. Por lo general, no necesita ningún tra-
tamiento especial5.

En conclusión, aunque la dermatomiositis juvenil es
una enfermedad poco frecuente, se debe sospechar ante
la presencia de manifestaciones musculosqueléticas en un
paciente con lesiones cutáneas previas.
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