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ARTA CIENTÍFICO-CLÍNICA
ermatomiositis juvenil
urante la pandemia por
ARS-CoV-2: afectación acral y

por  millón  de  habitantes/año,  con  un  predominio  en  niñas
de  2,3:11,2.

Durante  la  pandemia  por  SARS-CoV-2  se  registró  un
aumento  en  la  incidencia  de  casos  de  DMJ  en  nuestro  hospi-
e  la cavidad oral

uvenile Dermatomyositis During the
ARS-CoV-2 Pandemic: Acral and Oral Mucosal
nvolvement

r.  Director:

a  dermatomiositis  juvenil  (DMJ)  es  una  enfermedad  auto-
nmune,  poco  frecuente  en  la  infancia,  caracterizada  por
a  inflamación  de  pequeños  vasos,  y  que  puede  afectar  a  la
iel,  los  músculos  y  otros  órganos.  La  edad  media  al  diagnós-
ico  es  de  7  años.  La  incidencia  estimada  es  de  1,9-4  casos

tal,  en  relación  con  los  últimos  20  años.  Entre  los  años  1999
y  2019  se  diagnosticaron  8  casos  de  DMJ.  Desde  marzo  de
2020  hasta  noviembre  de  2021  se  registraron  5  nuevos  casos
de  esta  entidad.  Todos  los  pacientes  presentaron  los  hallaz-
gos  clínicos  característicos  de  DMJ,  pero  además  observamos
una  afectación  de  la  mucosa  oral,  las  orejas,  las  manos  y  los
pies,  escasamente  descrita  en  la  literatura.

Estos  5  pacientes  con  DMJ  fueron  3  niños  y  2  niñas,  con
edades  comprendidas  entre  los  8  y  los  13  años.  Ninguno
tenía  un  antecedente  de  enfermedad  infecciosa  ni  de  vacu-
nación  previo  al  inicio  del  cuadro.  En  todos  los  casos,  el
síntoma  más  frecuente  fue  la  astenia,  que  precedió  a  las
manifestaciones  cutáneas.  La  debilidad  muscular  proximal
igura  1  Lesiones  en  la  mucosa  oral  en  pacientes  diagnosticado
andemia de  COVID.  A)  queilitis;  B)  lengua  depapilada  asociada  a  quei

 telangiectasias  en  el  paladar.
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Figura  2  Manifestaciones  acrales  en  pacientes  diagnosticados  de  dermatomiositis  juvenil  en  nuestro  hospital  durante  la  pandemia
de COVID.  Placas  eritemato  purpúricas  en  la  oreja  de  un  paciente  que  además  presenta  telangiectasias  en  los  párpados  y  queilitis.
B) Placas  eritemato  purpúricas  con  descamación  en  el  dorso  de  las  manos,  con  afectación  más  extensa  que  la  observada  en  las
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ípicas pápulas  de  Gottron.  C)  Eritema  palmar.  D)  Máculas  purp
orso de  los  dedos  de  los  pies.  F)  Placas  eritemato  descamativa
lcera en  la  región  plantar  de  los  dedos.

 los  hallazgos  típicos  de  dermatomiositis,  como  eritema  en
eliotropo,  rash  malar,  eritema  y  capilares  dilatados  a  nivel
eriungueal,  alteración  en  las  cutículas,  pápulas  de  Gottron

 placas  eritematodescamativas  en  codos  y  rodillas,  estuvie-
on  presentes  en  todos  los  casos.  En  2  pacientes  observamos
elangiectasias  en  los  párpados.  No  observamos  pápulas  de
ottron  inversas,  eritema  flagelado  ni  eritema  en  chal.

Todos  tuvieron  afectación  de  la  mucosa  oral,  que  se
resentó  como  una  queilitis,  una  gingivitis  y  una  lengua
epapilada  o  geográfica  (fig.  1).

Tres  pacientes  presentaron  eritema  o  pápulas  eritemato-
escamativas  en  las  orejas.  Tres  pacientes  tuvieron  eritema
almar.  Cuatro  pacientes  presentaron  lesiones  perniosifor-

es  en  los  pies.  Dos  niños  presentaron  descamación  en  los
edos  de  manos  y  pies  (fig.  2).  Cuatro  de  los  5  pacientes
escribieron  prurito  asociado  a  las  lesiones  cutáneas.
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s  los  dedos  de  los  pies.  E)  Placas  eritemato  descamativas  en  el
los  dedos  de  los  pies,  asociada  a  descamación,  fisuración  y  una

Los  hallazgos  de  laboratorio  más  frecuentes  fueron
a  elevación  de  CK,  aldolasa,  LDH  y  GOT  o  GPT.  En
odos  los  casos  la  PCR  para  SARS-CoV-2  fue  negativa
l  diagnóstico.  Se  realizaron  anticuerpos  específicos  para
ermatomiositis,  siendo  los  anticuerpos  anti-TIF1-gamma
P155)  positivos  en  2  pacientes,  los  anti-MDA-5  (CADM140)
ositivos  en  otros  2  y  en  una  niña  este  estudio  fue  negativo
tabla  1).

En  todos  los  casos  la  resonancia  magnética  nuclear  (RMN)
videnció  un  edema  muscular,  hallazgo  compatible  con  DMJ,
or  lo  que  no  fue  necesario  realizar  una  biopsia  muscular
ara  confirmar  el  diagnóstico.

Tras  varios  meses  de  seguimiento,  todos  tuvieron  una  evo-

ución  clínica  favorable  respecto  a  los  síntomas,  los  signos
utáneo-mucosos  y  los  valores  de  laboratorio  tras  iniciar  el
ratamiento  con  corticoides  e  inhibidores  de  calcineurina
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ópicos,  corticoides  sistémicos,  metotrexato,  hidroxicloro-
uina  o  inmunoglobulinas.

La  DMJ  es  una  conectivopatía  que  se  caracteriza  por  una
fectación  cutánea  característica  asociada  a  debilidad  mus-
ular  proximal2.

Recientemente,  se  han  publicado  algunos  casos  de
acientes  con  DMJ  asociada  con  COVID3.  Se  han  identificado
pítopos  idénticos  a  las  proteínas  del  SARS-CoV-2  en  pacien-
es  con  dermatomiositis4. Además,  se  ha  propuesto  que  la
nfección  por  SARS-CoV-2  podría  desencadenar  el  desarrollo
e  una  DMJ,  probablemente  a  través  de  la  estimulación  de
a  vía  del  IFN�.

Nuestros  pacientes  no  presentaron  signos  ni  síntomas  de
OVID  previo  al  inicio  de  la  DMJ,  y  el  estudio  con  PCR
ara  SARS-CoV-2  al  diagnóstico  de  la  DMJ  fue  negativo.  La
resencia  de  lesiones  perniosiformes  en  4  pacientes  podría
orresponder  a  los  «dedos  de  COVID» y  ser  una  manifesta-
ión  tardía  de  la  infección  asintomática  u  oligosintomática
or  COVID5. Además,  2  pacientes  presentaron  descamación
n  los  dedos  y  uno  de  ellos  úlceras,  similares  a  los  llamados
pies  de  excursionista»6.

Las  manifestaciones  orales  en  pacientes  con  DMJ  están
scasamente  recogidas  en  la  literatura.  Se  han  descrito
asos  de  vasculopatía  gingival  y  telangiectasias,  queilitis,
lacas  eritematosas  en  el  paladar,  lengua  depapilada  y  geo-
ráfica.  Todos  estos  hallazgos  estaban  presentes  en  nuestros
acientes7,8.

Al  igual  que  en  otras  series  publicadas,  en  nuestros
acientes  las  lesiones  cutáneas  y  la  fotosensibilidad  persis-
ieron  durante  meses,  a  pesar  de  instaurar  un  tratamiento
istémico  efectivo9.

Recientemente  se  ha  descrito  la  asociación  de  anticuer-
os  específicos  de  dermatomiositis  (DM)  a  determinados
enotipos  y  pronóstico2. La  RMN  permite  confirmar  la  afec-
ación  muscular,  disminuyendo  el  uso  de  pruebas  invasivas
omo  la  biopsia  muscular  o  la  electromiografía10.

El  tratamiento  intensivo  desde  el  diagnóstico  de  DMJ
s  fundamental  para  mejorar  el  pronóstico.  Es  necesario
n  mayor  número  de  casos  para  poder  establecer  si  existe
elación  entre  la  afectación  de  la  cavidad  oral  y  las  zonas
crales,  tanto  con  la  infección  por  SARS-CoV-2,  como  con  el
ronóstico  a  largo  plazo  de  los  pacientes  con  DMJ.
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