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observate recent.

INTRODUCERE

Dermatomiozita juvenild (DMJ) este o boald
multisistemica de etiologie neprecizata reprezen-
tatd de afectarea inflamatorie nesupurativa a pielii
si musculaturii striate. In stadiile precoce evolutia
este caracterizatd de prezenta unei vasculite prin
complexe imune de diferite grade de severitate,
iar mai tdrziu, in special la copii, prin aparitia
calcinozei.

In 1975 Peter si Bohan (1) au alcituit un set de
cinci criterii util pentru diagnosticul si clasificarea
dermatomiozitei (DM) si polimiozitei (PM), dintre
care patru se referd la boala musculard si doar unul
la componenta cutanatd. Ele sunt valabile si cu

REZUMAT —

Dermatomiozita juvenila (DMJ) este cea mai frecventd miopatie inflamatoare pediatrica. Desi reprezinta doar
5% dintre bolile reumatice ale copilului, DMJ poseda o reputatie temuta in randul pediatrilor, fiind considerata
o afectiune dificil de diagnosticat si de tratat, cu evolutie si prognostic imprevizibile.

Lucrarea fsi propune sa evalueze incidenta si stadiul de cunoastere a DMJ intr-un centru tertiar de pediatrie
prin comparatie cu datele din literatura si din centrele de reumatologie de referintd pe baza a 19 cazuri
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ABSTRACT ]

Juvenile dermatomyositis (JDM) is the most frequent pediatric inflammatory myopathy. Although it represents
only 5% of the rheumatic diseases of children, JDM has quite a reputation amongst pediatricians, being
considered a severe disease with unpredictable evolution and outcome.

Based on 19 cases observed in a tertiary pediatric center, the authors compare their experience to the current
literature dedicated to this subject and experience of others.
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mentiunea cd sensibilitatea (45-90%) si speci-
ficitatea (90%) nu au fost validate la copii (2).
Diagnosticul de DMJ necesitd prezenta eruptiei
patognomonice (rash heliotrop situat pe pleoapele
superioare, coate si genunchi) asociate cu alte doud
criterii. In general, primele doui criterii sunt aproape
intotdeauna prezente, celelalte trei fiind de fapt
argumente de ordin investigational care con-
solideazd diagnosticul. Exceptind modificdrile
cutanate, absenta unuia sau a mai multor criterii nu
exclude Tn mod obligatoriu diagnosticul de DMJ.

Spre deosebire de DM la adulti, la copii se
intilnesc foarte rar asocieri ale DMJ cu alte boli
sistemice sau cu malignitéti. Polimiozita fard boald
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cutanatd si alte tipuri de miozite inflamatorii (mi-
ozita focald, miozita eozinofilicd, miozita cu corpi
de incluzie) sunt rare sau absente. In schimb, pot
fi Intdlnite sindroame de suprapunere de tipul
sclerodermatomiozitei sau miozitd asociatd cu
sclerodermie.

Incidenta DM este de 1,9 la un milion de copii
in Marea Britanie si 2,5-4,1 la un milion de copii
in Statele Unite (2,6), iar distributia pe varste este
bimodald, fie la copii mici, fie la adolescenti. Sex
ratio F/M: 2/1 (3, 4). in forma clasici a DMJ pro-
gresiunea bolii este insidioasd, diagnosticul fiind
precedat cu 3-6 luni de semne si simptome de
indispozitie, oboseald, sldbiciune musculara, febra
si eruptie cutanati. In aproape o treime din cazuri
debutul poate fi Tnsd mult mai acut.

CRITERIILE DE DIAGNOSTIC PENTRU DM

Slédbiciune simetricd a musculaturii proximale.

1. Modificari cutanate caracteristice constand
in coloratie de tip heliotrop a pleoapelor cu
edeme periorbitale si dintr-o eruptie erite-
matoasd descuamativi situatd pe fata dorsala
a regiunii metacarpofalangiene si a articu-
latiilor interfalangiene proximale (papule
Gottron);

2. Cresterea nivelului seric al uneia sau mai
multor enzime musculare scheletice: creatin-
kinaza (CK), aspartat aminotransferaza (AST),
lactat dehidrogenaza (LDH) si aldolaza;

3. Alterari electromiografice (EMG) cu caracter
miopatic si de denervare;

4. Confirmarea histologicd a leziunilor de ne-
croza si inflamatie prin biopsie musculara.

Tabelul 1. Manifestarile clinice in lotul studiat

METODE

Pacientii studiati au fost extragi din baza de date
a IOMC cuprinzéand toate cazurile de DMJ internate
in perioada 01 ianuarie 1990 — 30 iunie 2009.
Bolnavii au fost evaluati In conformitate cu proto-
coalele traditionale referitoare la anamneza, datele
clinice si de laborator de la internare si de la con-
troalele ulterioare. Au fost selectati toti bolnavii care
au intrunit criteriile Bohan si Peter pentru diagnostic.

Elementele clinice inregistrate sistematic includ
urmitoarele date: varsta, sexul, varsta la debut,
varsta la stabilirea diagnosticului, gradul si sediul
slabiciunii musculare, sediul si trdsaturile mani-
festdrilor cutanate aldturi de examenul fizic com-
plet (Tabelul 1), istoricul familial (AHC). Exa-
menele de laborator includ hemograma completd,
reactantii de faza acutd (VSH si CRP), teste func-
tionale hepatice si renale, nivelul seric al enzimelor
musculare scheletice (creatinkinaza/CK, lactic de-
hidrogenaza/LDH, aspartat aminotransferaza/
AST), anticorpii antinucleari si anti-Jo (in unele
cazuri), electromiograma (EMG) si biopsia mus-
culard, radiografii standard si (in cazuri selectio-
nate) explordri functionale respiratorii.

REZULTATE $SI DISCUTII

Au fost studiate 19 cazuri de DMJ. Sex ratio F/
M: 7/12 (1/1,71), ceea ce reprezintd o particula-
ritate a lotului studiat fatd de predominanta netd a
afectdrii sexului feminin raportatd in literatura: 2,3/1
in Statele Unite si 5/1 in Marea Britanie (2, 5, 6).
Varsta medie la debut a fost de 6 1/2 ani (2-14) cu
diferente intre sexul feminin (9,7 ani, dar cu 2

Manifestari clinice

Numar de
bolnavi (%)

Fatigabilitate usoara

18 (94,80%)

Slabiciune musculara proximala progresiva

17 (89,47%

Afectare cutanata

Papule Gottron

)
18 (94,80%)
13 (68,42%)

Rash heliotrop 11 (57,89%)

Febra 2 (10,52%)

Durere sau sensibilitate musculara 15 (78,94%)
Adenopatii 2 (10,52%)
Artrita, artralgii 2 (10,52%)
Hepatomegalie 1(5,26%)
Splenomegalie 1(5,26%)
Eruptii nespecifice 1(5,26%)
Dispnee 2 (10,52%)
Disfagie 2 (10,52%)
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varfuri, la 6 si la 11 ani) si cel masculin (5,4 ani),
confirmand datele din literatura (2). Intervalul
mediu dintre debut si stabilirea diagnosticului a
fost de 2,9 luni (1 lund - 4 ani), ceea ce coincide
cu intervalul de 3-6 luni in care se instaleazd semn-
ele definitorii ale bolii, cu mentionarea totusi a
formelor cu evolutie insidioasd (2, 5). Debutul acut
a avut loc 1n 5 cazuri (26,31%). Afectarea cutanata
a fost prezentd in 18 cazuri (94,8%). Rash-ul
heliotrop (Fig. 1) a fost mentionat in 57,89% dintre
cazuri, procentaj comparabil cu cele din literaturd
(2, 5), ca si papulele Gottron (68,42%) (Fig. 2).
»,Mana de mecanic“ a fost descrisd in 2 cazuri,
reprezentand 10,52% din total (Fig. 3). Edemele

Figura 1. S.N., 6 ani —
Rash heliotrop

b)

Figura 2. a) Z.E.C., 8 ani, papule Gottron;
b) S.N., 6 ani, papule Gottron

™

Figura 3. C.L., 16 ani —,, Mdna de mecanic*”

periferice au fost semnalate la doi dintre pacienti
(10,52%) 1n primele sdptimani de boala.

Mialgiile au fost intalnite la 77,7% dintre pa-
cienti, proportie aseméndtoare cu cea de 73% co-
municatd de Pachman et al (7), dar mult mai ri-
dicatd decat cea de 28% dintr-un studiu iranian
(5). Artrita si artralgiile au fost semnalate la 42,10%
dintre pacientii nostri, fatd de 88,9% 1n studiul
iranian (5), 58% in studiul ungar (8 ) si 35% in
studiul american (7). Adenopatiile (10,52%) au
fost considerate, de altfel, ca o componentd cu
semnificatie redusa a bolii.

Calcinoza, prezentd in 6 cazuri (33,33 %) a
reprezentat o complicatie redutabild a bolii (Fig.
4). Ea a fost raportatd in proportii variabile 1n di-
ferite studii: 11% 1n Ungaria (8), 23% in SUA (7)

—
4

Figura 4. a) B.C., 17 ani — Calcificari
cutanate cu abcedare spontana;

b) C.L., 16 ani — Calcificari cutanate cu
drenaj chirurgical (regiunea fesiera)
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si 11% in Iran (5). Calcificarea metastaticd repre-
zintd o tulburare a metabolismului calciului si
fosforului care conduce la calcificdri ectopice in
tesuturile normale. Calcificarea distroficd constd
in depunerea de calciu in tesuturi lezate, In afara
unei tulburdri metabolice generale, in timp ce cal-
cinoza inseamna depunerea calciului in tesuturile
moi in conditiile unui metabolism normal al cal-
ciului (9, 10). Calcificarea distroficd, prin care mus-
chii lezati elibereazd calciu mitocondrial in vezi-
culele matriceale pare a fi responsabild de minera-
lizarea din DMJ (11). Un alt mecanism se referi
la proteinele denaturate care leagd preferential ionii
fosfat si reactioneazd cu ionii de calciu avind ca
rezultat formarea de precipitate de fosfat de calciu
(11). S-au descris cinci tipuri de calcificdri Tn DMJ:
1) plédci mici si dure sau noduli subcutanati; 2) de-
pozite de mari dimensiuni, tumorale (cu aspect
radiologic ,,popcorn-like®); 3) depozite fasciale
intre muschi care limiteazd miscarile in grupele
musculare respective; 4) calcificiri severe difuze
similare unui exoschelet; 5) forme mixte (11). In
cele 6 cazuri din lotul studiat, calcificirile s-au in-
scris 1n tipurile 1, 2 si 4 (Fig. 5). Durata medie

Figura 5. B.I., 8 ani — Calcificari subcutanate,
musculare si periarticulare

pana la aparitia calcinozei 1n lotul studiat a fost de
3 ani (3 luni — 8 ani), confirméand datele din litera-
turd (11). Pare a fi favorizatd de initierea tardivd a
tratamentului si de unele forme agresive de boala.
Sediile de electie au fost la nivelul feselor (Fig.
4b), coatelor (Fig. 6), genunchilor (2 cazuri) sau
generalizate (4 cazuri). Consideratd ca o com-
plicatie obisnuitd a DMJ care poate afecta 30-70%
dintre bolnavi (12), contribuie foarte mult la
morbiditatea si mortalitatea bolii. Astfel, in evolutia
sa apar abcese multifocale care agraveaza situatia,
ele putdnd deveni sediul unor infectii oculte 1n
special cu Staphylococcus aureus. Acestea trebuie
monitorizate cu atentie in evolutie. Abcesele
aseptice cu sfaceldri si drenaje spontane sau

Figura6.C.L., 16
ani — Calcificari
subcutanate,
masive,
inestetice, la
nivelul cotului

chirugicale ale depozitelor calcare au fost intdlnite
n toate cele 6 cazuri (33,3%), urmate de contracturi
si atrofii musculare.

VSH crescutd a fost intalnitd In 30% dintre ca-
zuri, comparativ cu 66% in studiul iranian (5) si
80% 1in cel american (7). CRP a fost crescuti in
50% dintre cazuri fatd de 27,5% in studiul iranian.
Enzimele musculare (CK si LDH) au fost crescute
in 18 cazuri (94,8%), proportie similard unor studii
internationale (spaniol cu 89%, american cu 60-73%,
iranian cu 56-78%) (5, 7, 9).

Anticorpii anti-Jol au fost pozitivi in 2 cazuri
(10,52%) in timp ce anticorpii antinucleari au fost
pozitivi in 3 cazuri (15,78%). In unul dintre cazuri
(copil de sex masculin Tn varstd de 5 ani) s-a constatat
o remarcabild hipertrigliceridemie non-familiala,
conducand la contraindicarea tratamentului cu
ciclosporina propus din cauza evolutiei clinice severe.

EMG efectuatd 1n 6 cazuri nu a fost tipicd decat
in 3 cazuri, in rest fiind normald (2 cazuri) sau nesu-
gestiva (1 caz). Biopsia musculard, realizatd Tn 6
cazuri, a fost tipicd doar in 3 cazuri, in celelalte fiind
normald (pot fi incriminate Insd diferite dificultdti
tehnice, alegerea inadecvatd a zonei anatomice). De
altfel, obligativitatea acestei investigatii invazive este
pusd la indoiald, fiind frecvent normald, asa cum se
constatd si In 3 (50%) din cazurile prezentate. Ea
ramane indicatd In cazurile de incertitudine (la debut)
sau tardiv pentru evaluarea evolutiei in formele
refractare la tratament. Oricum, va fi preferata biopsia
prin punctie celei chirurgicale.

Pentru urmadrirea evolutiei, whole-body MRI
probeazi eficienta Tn evaluarea stdrii reale a bolii
necesard pentru monitorizarea tratamentului mio-
zitei inflamatorii si, de asemenea pentru ghidarea
locului de electie pentru biopsia musculara (13, 14,
15). Pentru monitorizarea osteoporozei sub trata-
mentul cu prednison, s-a recurs la osteodensimetrie
DXA de col femural si de coloand lombard la o
bolnava in varsta de 17 1/2 ani, constatindu-se
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valori medii ale densitdtii minerale osoase sub
limitele normale (scor Z col femural = -1,6).
Tratamentul utilizat a constat In monoterapie
cu Prednison (doza de start : 2 mg/kg/zi) in 50%
dintre cazuri sau Prednison asociat cu MTX (10-
15 mg/mp/sdptdmand) in 9 cazuri (45%). Aso-
cierea Prednisonului cu Hidroxiclorochind (5 mg/
kg/zi) a fost utilizatd intr-un singur caz (5%). Cu
exceptia cazurilor de calcinoza, evolutia bolii a
fost stopata in toate celelalte cazuri dupa 6-18 luni
de tratament. Tratamentul cu Prednison si MTX a
fost programat pentru minimum 24 de luni (2, 15,
16, 17). Abandonarea tratamentului prin noncom-
pliantd Tnaintea acestui termen a fost Tnregistratd
in 6 cazuri (33,3%). Rezultatele obtinute cu tra-
tamentul asociat (Prednison cu MTX) sunt similare
cu cele comunicate de Kim et al (14) cu aceeasi
combinatie aplicatd unui numar de 49 de cazuri
(remisiune completd 1n 28 de cazuri in medie dupa
38 de luni). In cele 6 cazuri de calcinozi s-a
constatat o ameliorare remarcabild a bolii, inclusiv
a calcificérilor cu inchiderea abceselor dupa eli-
minarea depozitelor sub terapia combinati, la care
s-a adaugat nifedipina (in 3 cazuri) sau diltiazem
(1 caz). Evolutia a fost monociclicd in 10 cazuri
(50,88%), policiclica in 3 cazuri (15,79%) si cronica
in 6 cazuri (33,33%). In doui cazuri a existat supra-
punerea cu sclerodermie sistemicd (in unul dintre
ele sindrom CREST), iar intr-un al treilea, supra-
punere cu dermatita atopicd. Pana la Tmplinirea
varstei de 18 ani nu s-a semnalat nici un deces
printre bolnavii din lotul studiat. Doi dintre pa-
cientii cu calcinozd severd generalizatd au suferit
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CONCLUZII
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