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REZUMAT
Dermatomiozita juvenilå (DMJ) este cea mai frecventå miopatie inflamatoare pediatricå. De¿i reprezintå doar
5% dintre bolile reumatice ale copilului, DMJ posedå o reputa¡ie temutå în rândul pediatrilor, fiind consideratå
o afec¡iune dificil de diagnosticat ¿i de tratat, cu evolu¡ie ¿i prognostic imprevizibile.
Lucrarea î¿i propune så evalueze inciden¡a ¿i stadiul de cunoa¿tere a DMJ într-un centru ter¡iar de pediatrie
prin compara¡ie cu datele din literaturå ¿i din centrele de reumatologie de referin¡å pe baza a 19 cazuri
observate recent.

Cuvinte cheie: dermatomiozita juvenilå, miopatie inflamatoare pediatricå

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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INTRODUCERE

Dermatomiozita juvenilå (DMJ) este o boalå
multisistemicå de etiologie neprecizatå reprezen-
tatå de afectarea inflamatorie nesupurativå a pielii
¿i musculaturii striate. În stadiile precoce evolu¡ia
este caracterizatå de prezen¡a unei vasculite prin
complexe imune de diferite grade de severitate,
iar mai târziu, în special la copii, prin apari¡ia
calcinozei.

În 1975 Peter ¿i Bohan (1) au alcåtuit un set de
cinci criterii util pentru diagnosticul ¿i clasificarea
dermatomiozitei (DM) ¿i polimiozitei (PM), dintre
care patru se referå la boala muscularå ¿i doar unul
la componenta cutanatå. Ele sunt valabile ¿i cu

men¡iunea cå sensibilitatea (45-90%) ¿i speci-
ficitatea (90%) nu au fost validate la copii (2).
Diagnosticul de DMJ necesitå prezen¡a erup¡iei
patognomonice (rash heliotrop situat pe pleoapele
superioare, coate ¿i genunchi) asociate cu alte douå
criterii. În general, primele douå criterii sunt aproape
întotdeauna prezente, celelalte trei fiind de fapt
argumente de ordin investiga¡ional care con-
solideazå diagnosticul. Exceptând modificårile
cutanate, absen¡a unuia sau a mai multor criterii nu
exclude în mod obligatoriu diagnosticul de DMJ.

Spre deosebire de DM la adul¡i, la copii se
întâlnesc foarte rar asocieri ale DMJ cu alte boli
sistemice sau cu malignitå¡i. Polimiozita fårå boalå
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cutanatå ¿i alte tipuri de miozite inflamatorii (mi-
ozita focalå, miozita eozinofilicå, miozita cu corpi
de incluzie) sunt rare sau absente. În schimb, pot
fi întâlnite sindroame de suprapunere de tipul
sclerodermatomiozitei sau miozitå asociatå cu
sclerodermie.

Inciden¡a DMJ este de 1,9 la un milion de copii
în Marea Britanie ¿i 2,5-4,1 la un milion de copii
în Statele Unite (2,6), iar distribu¡ia pe vârste este
bimodalå, fie la copii mici, fie la adolescen¡i. Sex
ratio F/M: 2/1 (3, 4). În forma clasicå a DMJ pro-
gresiunea bolii este insidioaså, diagnosticul fiind
precedat cu 3-6 luni de semne ¿i simptome de
indispozi¡ie, obosealå, slåbiciune muscularå, febrå
¿i erup¡ie cutanatå. În aproape o treime din cazuri
debutul poate fi înså mult mai acut.

CRITERIILE DE DIAGNOSTIC PENTRU DM

Slåbiciune simetricå a musculaturii proximale.
1. Modificåri cutanate caracteristice constând

în colora¡ie de tip heliotrop a pleoapelor cu
edeme periorbitale ¿i dintr-o erup¡ie erite-
matoaså descuamativå situatå pe fa¡a dorsalå
a regiunii metacarpofalangiene ¿i a articu-
la¡iilor interfalangiene proximale (papule
Gottron);

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

3. Alteråri electromiografice (EMG) cu caracter
miopatic ¿i de denervare;

4. Confirmarea histologicå a leziunilor de ne-
crozå ¿i inflama¡ie prin biopsie muscularå.

METODE

Pacien¡ii studia¡i au fost extra¿i din baza de date
a IOMC cuprinzând toate cazurile de DMJ internate
în perioada 01 ianuarie 1990 – 30 iunie 2009.
Bolnavii au fost evalua¡i în conformitate cu proto-
coalele tradi¡ionale referitoare la anamneza, datele
clinice ¿i de laborator de la internare ¿i de la con-
troalele ulterioare. Au fost selecta¡i to¡i bolnavii care
au întrunit criteriile Bohan ¿i Peter pentru diagnostic.

Elementele clinice înregistrate sistematic includ
urmåtoarele date: vârsta, sexul, vârsta la debut,
vârsta la stabilirea diagnosticului, gradul ¿i sediul
slåbiciunii musculare, sediul ¿i tråsåturile mani-
festårilor cutanate alåturi de examenul fizic com-
plet (Tabelul 1), istoricul familial (AHC). Exa-
menele de laborator includ hemograma completå,
reactan¡ii de fazå acutå (VSH ¿i CRP), teste func-
¡ionale hepatice ¿i renale, nivelul seric al enzimelor
musculare scheletice (creatinkinaza/CK, lactic de-
hidrogenaza/LDH, aspartat aminotransferaza/
AST), anticorpii antinucleari ¿i anti-Jo (în unele
cazuri), electromiograma (EMG) ¿i biopsia mus-
cularå, radiografii standard ¿i (în cazuri selec¡io-
nate) exploråri func¡ionale respiratorii.

REZULTATE ªI DISCUºII

Au fost studiate 19 cazuri de DMJ. Sex ratio F/
M: 7/12 (1/1,71), ceea ce reprezintå o particula-
ritate a lotului studiat fa¡å de predominan¡a netå a
afectårii sexului feminin raportatå în literaturå: 2,3/1
în Statele Unite ¿i 5/1 în Marea Britanie (2, 5, 6).
Vârsta medie la debut a fost de 6 1/2 ani (2-14) cu
diferen¡e între sexul feminin (9,7 ani, dar cu 2

Tabelul 1. Manifestårile clinice în lotul studiat
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vârfuri, la 6 ¿i la 11 ani) ¿i cel masculin (5,4 ani),
confirmând datele din literaturå (2). Intervalul
mediu dintre debut ¿i stabilirea diagnosticului a
fost de 2,9 luni (1 lunå - 4 ani), ceea ce coincide
cu intervalul de 3-6 luni în care se instaleazå semn-
ele definitorii ale bolii, cu men¡ionarea totu¿i a
formelor cu evolu¡ie insidioaså (2, 5). Debutul acut
a avut loc în 5 cazuri (26,31%). Afectarea cutanatå
a fost prezentå în 18 cazuri (94,8%). Rash-ul
heliotrop (Fig. 1) a fost men¡ionat în 57,89% dintre
cazuri, procentaj comparabil cu cele din literaturå
(2, 5), ca ¿i papulele Gottron (68,42%) (Fig. 2).
„Mâna de mecanic“ a fost descriså în 2 cazuri,
reprezentând 10,52% din total (Fig. 3). Edemele

periferice au fost semnalate la doi dintre pacien¡i
(10,52%) în primele såptåmâni de boalå.

Mialgiile au fost întâlnite la 77,7% dintre pa-
cien¡i, propor¡ie asemånåtoare cu cea de 73% co-
municatå de Pachman et al (7), dar mult mai ri-
dicatå decât cea de 28% dintr-un studiu iranian
(5). Artrita ¿i artralgiile au fost semnalate la 42,10%
dintre pacien¡ii no¿tri, fa¡å de 88,9% în studiul
iranian (5), 58% în studiul ungar (8 ) ¿i 35% în
studiul american (7). Adenopatiile (10,52%) au
fost considerate, de altfel, ca o componentå cu
semnifica¡ie reduså a bolii.

Calcinoza, prezentå în 6 cazuri (33,33 %) a
reprezentat o complica¡ie redutabilå a bolii (Fig.
4). Ea a fost raportatå în propor¡ii variabile în di-
ferite studii: 11% în Ungaria (8), 23% în SUA (7)

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

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

a)

b)

Figura 3. C.L., 16 ani – „ Mânå de mecanic“

Figura 4. a) B.C., 17 ani – Calcificåri
cutanate cu abcedare spontanå;
b) C.L., 16 ani – Calcificåri cutanate cu
drenaj chirurgical (regiunea fesierå)

b)

a)
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¿i 11% în Iran (5). Calcificarea metastaticå repre-
zintå o tulburare a metabolismului calciului ¿i
fosforului care conduce la calcificåri ectopice în
¡esuturile normale. Calcificarea distroficå constå
în depunerea de calciu în ¡esuturi lezate, în afara
unei tulburåri metabolice generale, în timp ce cal-
cinoza înseamnå depunerea calciului în ¡esuturile
moi în condi¡iile unui metabolism normal al cal-
ciului (9, 10). Calcificarea distroficå, prin care mu¿-
chii leza¡i elibereazå calciu mitocondrial în vezi-
culele matriceale pare a fi responsabilå de minera-
lizarea din DMJ (11). Un alt mecanism se referå
la proteinele denaturate care leagå preferen¡ial ionii
fosfat ¿i reac¡ioneazå cu ionii de calciu având ca
rezultat formarea de precipitate de fosfat de calciu
(11). S-au descris cinci tipuri de calcificåri în DMJ:
1) plåci mici ¿i dure sau noduli subcutana¡i; 2) de-
pozite de mari dimensiuni, tumorale (cu aspect
radiologic „popcorn-like“); 3) depozite fasciale
între mu¿chi care limiteazå mi¿cårile în grupele
musculare respective; 4) calcificåri severe difuze
similare unui exoschelet; 5) forme mixte (11). În
cele 6 cazuri din lotul studiat, calcificårile s-au în-
scris în tipurile 1, 2 ¿i 4 (Fig. 5). Durata medie

Figura 5. B.I., 8 ani – Calcificåri subcutanate,
musculare ¿i periarticulare

Figura 6. C.L., 16
ani – Calcificåri

subcutanate,
masive,

inestetice, la
nivelul cotului

pânå la apari¡ia calcinozei în lotul studiat a fost de
3 ani (3 luni – 8 ani), confirmând datele din litera-
turå (11). Pare a fi favorizatå de ini¡ierea tardivå a
tratamentului ¿i de unele forme agresive de boalå.
Sediile de elec¡ie au fost la nivelul feselor (Fig.
4b), coatelor (Fig. 6), genunchilor (2 cazuri) sau
generalizate (4 cazuri). Consideratå ca o com-
plica¡ie obi¿nuitå a DMJ care poate afecta 30-70%
dintre bolnavi (12), contribuie foarte mult la
morbiditatea ¿i mortalitatea bolii. Astfel, în evolu¡ia
sa apar abcese multifocale care agraveazå situa¡ia,
ele putând deveni sediul unor infec¡ii oculte în
special cu Staphylococcus aureus. Acestea trebuie
monitorizate cu aten¡ie în evolu¡ie. Abcesele
aseptice cu sfacelåri ¿i drenaje spontane sau

chirugicale ale depozitelor calcare au fost întâlnite
în toate cele 6 cazuri (33,3%), urmate de contracturi
¿i atrofii musculare.

VSH crescutå a fost întâlnitå în 30% dintre ca-
zuri, comparativ cu 66% în studiul iranian (5) ¿i
80% în cel american (7). CRP a fost crescutå în
50% dintre cazuri fa¡å de 27,5% în studiul iranian.
Enzimele musculare (CK ¿i LDH) au fost crescute
în 18 cazuri (94,8%), propor¡ie similarå unor studii
interna¡ionale (spaniol cu 89%, american cu 60-73%,
iranian cu 56-78%) (5, 7, 9).

Anticorpii anti-Jo1 au fost pozitivi în 2 cazuri
(10,52%) în timp ce anticorpii antinucleari au fost
pozitivi în 3 cazuri (15,78%). În unul dintre cazuri
(copil de sex masculin în vârstå de 5 ani) s-a constatat
o remarcabilå hipertrigliceridemie non-familialå,
conducând la contraindicarea tratamentului cu
ciclosporinå propus din cauza evolu¡iei clinice severe.

EMG efectuatå în 6 cazuri nu a fost tipicå decât
în 3 cazuri, în rest fiind normalå (2 cazuri) sau nesu-
gestivå (1 caz). Biopsia muscularå, realizatå în 6
cazuri, a fost tipicå doar în 3 cazuri, în celelalte fiind
normalå (pot fi incriminate înså diferite dificultå¡i
tehnice, alegerea inadecvatå a zonei anatomice). De
altfel, obligativitatea acestei investiga¡ii invazive este
puså la îndoialå, fiind frecvent normalå, a¿a cum se
constatå ¿i în 3 (50%) din cazurile prezentate. Ea
råmâne indicatå în cazurile de incertitudine (la debut)
sau tardiv pentru evaluarea evolu¡iei în formele
refractare la tratament. Oricum, va fi preferatå biopsia
prin punc¡ie celei chirurgicale.

Pentru urmårirea evolu¡iei, whole-body MRI
probeazå eficien¡a în evaluarea stårii reale a bolii
necesarå pentru monitorizarea tratamentului mio-
zitei inflamatorii ¿i, de asemenea pentru ghidarea
locului de elec¡ie pentru biopsia muscularå (13, 14,
15). Pentru monitorizarea osteoporozei sub trata-
mentul cu prednison, s-a recurs la osteodensimetrie
DXA de col femural ¿i de coloanå lombarå la o
bolnavå în vârsta de 17 1/2 ani, constatându-se
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valori medii ale densitå¡ii minerale osoase sub
limitele normale (scor Z col femural = -1,6).

Tratamentul utilizat a constat în monoterapie
cu Prednison (doza de start : 2 mg/kg/zi) în 50%
dintre cazuri sau Prednison asociat cu MTX (10-
15 mg/mp/såptåmânå) în 9 cazuri (45%). Aso-
cierea Prednisonului cu Hidroxiclorochinå (5 mg/
kg/zi) a fost utilizatå într-un singur caz (5%). Cu
excep¡ia cazurilor de calcinozå, evolu¡ia bolii a
fost stopatå în toate celelalte cazuri dupå 6-18 luni
de tratament. Tratamentul cu Prednison ¿i MTX a
fost programat pentru minimum 24 de luni (2, 15,
16, 17). Abandonarea tratamentului prin noncom-
plian¡å înaintea acestui termen a fost înregistratå
în 6 cazuri (33,3%). Rezultatele ob¡inute cu tra-
tamentul asociat (Prednison cu MTX) sunt similare
cu cele comunicate de Kim et al (14) cu aceea¿i
combina¡ie aplicatå unui numår de 49 de cazuri
(remisiune completå în 28 de cazuri în medie dupå
38 de luni). În cele 6 cazuri de calcinozå s-a
constatat o ameliorare remarcabilå a bolii, inclusiv
a calcificårilor cu închiderea abceselor dupå eli-
minarea depozitelor sub terapia combinatå, la care
s-a adåugat nifedipina (în 3 cazuri) sau diltiazem
(1 caz). Evolu¡ia a fost monociclicå în 10 cazuri
(50,88%), policiclicå în 3 cazuri (15,79%) ¿i cronicå
în 6 cazuri (33,33%). În douå cazuri a existat supra-
punerea cu sclerodermie sistemicå (în unul dintre
ele sindrom CREST), iar într-un al treilea, supra-
punere cu dermatita atopicå. Pânå la împlinirea
vârstei de 18 ani nu s-a semnalat nici un deces
printre bolnavii din lotul studiat. Doi dintre pa-
cien¡ii cu calcinozå severå generalizatå au suferit

agravarea evolu¡iei dupå vârsta de 18 ani, dar nu
au mai putut fi urmåri¡i ulterior.

 CONCLUZII

1. Numårul redus de cazuri, e¿alonate de-a
lungul a 20 de ani, studiate în cea mai mare
parte retrospectiv, ne priveazå de posibilitatea
unei evaluåri unitare, atât în privin¡a inves-
tiga¡iilor de laborator (deficitare în urmå cu
20 de ani), cât ¿i a mijloacelor de tratament.

2. Caracteristicile clinice ¿i criteriile de diag-
nostic se suprapun sau coincid cu cele din
literatura de specialitate, cu excep¡ia alea-
torie, credem noi, a inciden¡ei mai mari a
DMJ la båie¡i.

3. Alinierea la protocoalele terapeutice interna-
¡ionale din ultimii ani a permis aplicarea
unui tratament agresiv precoce cu rezultate
remarcabile.

4. Pânå în prezent nu sunt uzuale în pediatrie
evaluårile standardizate bazate pe scoruri de
tip Childhood Myositis Assessment Score
(CMAS), Manual Muscle Test (MMT), Skin
Assessment, Nazometrie etc.

5. Absen¡a studiilor referitoare la anticorpii
miozitici specifici (anti-Mi-2a, anti-p155/140,
anti-SRP, cu excep¡ia anti-Jo-1) ¿i la asocierea
cu antigene HLA clasa II (molecule DM
asociate) ¿i, în consecin¡å, absen¡a fenotipårilor.

6. Înfiin¡area unui registru na¡ional ¿i afilierea
la centre europene de studiere a DMJ ar
putea conduce la progrese mai consistente


