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Nen de 3 anys sense antecedents d’interes que con-
sulta per primera vegada per l'aparicié d'una erupcio
cutania inespecifica i odinofagia, que s'orienta com a
infeccid virica. No obstant aix0, davant la persisténcia
de la clinica i la positivitat d’un test rapid de detecci6
de I'antigen estreptococcic, en una visita posterior al
centre d'atencié primaria es decideix iniciar tractament
amb amoxicil-lina, que va representar la resolucié del
quadre.

Tres setmanes després, el pacient reconsulta per aste-
nia i nova erupcid cutania que, per la localitzacié a
mans i peus i la presencia de nafres a la mucosa oral,
s'orienta com a malaltia ma-peu-boca. Al cap de 10
dies, el rash persisteix i adopta un aspecte micropapu-
lar localitzat als artells, a la superficie extensora de ge-
nolls i colzes, i a la cara (inicialment amb afectaci6 de
les parpelles); manté una asténia marcada i s’hi asso-
cia febre (38,1°C). Es repeteix el test rapid de deteccié
d’estreptococ que, en ser positiu, indica novament el
tractament antibiotic amb amoxicil-lina-clavulanic.

A la clinica descrita, s’hi afegeix coixesa de I'extremitat
inferior dreta. El pacient porta un mes d’evolucié d'una
clinica consistent en una erupcié cutania micropapular
eritematodescamativa que es fa predominant en ar-
tells, superficies extensores de genolls i colzes bilate-
rals i simetriques (Fig. 1). També mostra aranyes vas-
culars i eritema a la regid malar (Fig. 2), aixi com
debilitat muscular de cintura pelviana i escapular, i ma-
niobra de Gowers positiva. El pediatre d’atencié pri-
maria remet el pacient a I'hospital per fer-li proves
complementaries, amb l'orientacié diagnostica que
posteriorment es confirma. A I'hospital se li fa una ana-
litica sanguinia en quée destaca un augment de les
transaminases (AST 121UI/L i ALT 93UI/L) i dels en-
zims musculars (creatina-cinasa 1083UI/L).

Fig. 1. Erupcié eritematodescamativa localitzada als artells.

Quin és el seu diagnostic? Fig. 2. Aranyes vasculars localitzades a la zona malar.
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Discussio

El pacient presenta una miositis, caracteritzada per as-
tenia i debilitat muscular, que es veu reflectida analiti-
cament amb l'augment d’enzims musculars. Davant
d’aixd s’han de valorar les diferents causes de miositis,
entre elles les causes reumatologiques.

En el cas descrit, I'associacié amb la clinica cutania
caracteristica fan el quadre molt suggestiu de derma-
tomiositis juvenil.

Diagnostic final: Dermatomiositis juvenil.

Comentari

La dermatomiositis juvenil és una miopatia autoimmu-
nitaria, la més freqtient en la infancia 2. Es una vascu-
litis sistemica amb predomini d’afectaci6 capil-lar. Té
lloc en individus amb una predisposicié genetica des-
encadenada per un fenomen gallet probablement in-
feccios, ja que la majoria dels pacients han presentat
un quadre gastrointestinal, respiratori o han rebut trac-
tament amb antibiotics els tres mesos anteriors a I'inici
de la clinica. Algunes infeccions amb que s’ha vist més
relacionat és amb les infeccions per coxsackievirus B i
Streptococcus pyogenes.

La clinica té tres pilars basics !
- Clinica constitucional: asténia, pérdua de pes i febre.

- Debilitat muscular: debilitat proximal i simétrica; difi-
cultats per aixecar-se del terra (acostumen a presentar
signe de Gowers), pujar escales o elevar els bracos.

- Clinica cutania: les més caracteristiques sén I'eritema
heliotrop (lesid6 macular violacia periocular), les pa-
pules de Gottron (exantema micropapular sobre els
artells) o el signe de Gottron (mateixes lesions micro-
papulars localitzades a les superficies extensores
articulars).

El diagnostic és principalment clinic, tot i que cap
d’aquestes caracteristiques cliniques és imprescindi-
ble per fer-lo. Se sospita amb la conjuncié de la debili-
tat muscular i les lesions cutanies caracteristiques.
Quan son presents, el diagnostic es confirma amb res-
sonancia nuclear magnética en qué es detectara
edema muscular!?. També ajuda al diagnostic I'elevacio
dels enzims musculars en sang, com ara la creatina-

cinasa, la lactat-deshidrogenasa, I'aldolasa, i les tran-
saminases, malgrat que la seva negativitat no exclou
el diagnostic 3, com passa també amb la deteccié
d'autoanticossos antinuclears (ANA) i especifics de
miositis (MSA) 1. En cas que el diagnostic sigui dubtds
es pot utilitzar tant I'electromiografia, com la biopsia
muscular.

En el diagnostic diferencial, quan la clinica cutania no
és clara, s’ha de valorar la miositis provocada per infec-
cions viriques mitjancant I'estudi serologic i altres mio-
sitis d’origen hematologic. La debilitat muscular també
pot ser causada per miopaties no inflamatories o per
neuropaties o denervacions.

El tractament s’ha de fer amb terapia corticoide i far-
macs immunomoduladors no corticoides (el metotrexat
és el més frequent) *.

El curs evolutiu pot ser monociclic (33%), policiclic
(3%) o cronic (66%). El curs monociclic t¢ més bon
pronostic i és més probable com més precog sigui el
tractament ®.

La dermatomiositis juvenil és una entitat poc frequent
en l'edat pediatrica, perd que s’ha de tenir en compte
davant d’'un quadre de miositis, sobretot si es troba
associada a lesions cutanies caracteristiques. Una
detecci¢ rapida permetra iniciar de manera precog la
corticoterapia, que millorara el pronostic i I'evolucié de
la malaltia 3.
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