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SERIE DE CASOS

Calcinosis universalis en dermatomiositis infantil

Luis Guillermo Buitrago'“, Enrique VergaraA .24 Juan Rafael Correa P.3#

Resumen

Sereporta un nuevo caso de calcinosis univer -
sal en una nifia de ocho afios, con der matomiositis
juvenil. Se hace una breverevision dela literatu-
rasobrecalcinosisuniver salisen der matomiositis,
describiendo el cuadro clinico, ayudas diagnés-
ticas, tratamientos y diagnoésticos diferenciales a
tener en cuenta.

Esuna entidad supremamenterara. En la bus-
gueda de la literatura médica solo encontramos
26 casos publicados previamente al nuestro.

Palabras clave: calcinosis universalis, osifica-
cion heter otdpica, der matomiositis.

Summary

Wereport a new case of Universalis calcinosis
in an 8 year old female with a diagnosis of Juve-
niledermatomyositis. Thispaper presentsareview
of the literature describing the symptoms,
laboratory, radiograph findings, differential diag-
nosis and treatment of this entity.

We found that it is a very uncommon disease,
and to our knowledge, there have been only 26
clinical cases previously published.
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Introduccién

Las cacificaciones en lostejidos blandos ocurren en
enfermedades reuméticas como esclerodermia, lupus
eritematoso sistémico, artritis reumatoide y la
dermatomiositis, principamente en la forma crénica'.

La dermatomiositis juvenil (DMJ) como ta es una
enfermedad infrecuente y de etiologia no establecida
claramente, caracterizada por un proceso inflamatorio
del musculo estriado y de la piel, con presencia de
vasculitis como alteraci on anatomopatol 6gi ca subyacen-
te, y que cursa con debilidad muscular simétrica, erite-
ma en heliotropo y en agunos casos la aparicion de
cacinosis. Esta Ultima, junto con la vasculitis, son ca
racteristicas que permiten diferenciar ladermatomiositis
del nifio de ladel adulto?.

Lacdcinosis universdis, también llamada cacinosis
dérmica difusaintersticiaP’, es un diagnéstico raro en la
poblacién infantil. Se caracteriza por depdsitos de sales
de calcio en pid, tgido celular subcuténeo, tendones y
musculos. Ocurre en arededor del 40% de los pacien-
tes con DMJ cuando es circunscrita; la universal solo
se presenta en un 1% de los casos®.

Queremos presentar un caso clinico de dermatomio-
sitisjuvenil asociado con calcinosisuniversallisdebido a
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la infrecuencia de esta presentacion clinica y mostrar
las pautas de tratamiento establecidas desde @ punto de
vista médico y quirdrgico.

Caso clinico

Nifia de ocho afios, quien ingresd d servicio de ur-
gencias, con dolor de 15 dias de evolucion en muslo de-
recho, que produjo limitacién paralamarcha. Lamadre
referia fiebre subjetiva asociada a disminucion de la
fuerza muscular en miembros superiores. No tenia an-
tecedente de trauma ni antecedentes familiares de im-
portancia pero si presentd episodio previo, seis meses
atrés, de dolor en mudo tratado con antiinflamatorios
no esteroideos en forma ambulatoria.

En e examen fisico inicid se encontré peso 15kg,
FR: 24/min, FC: 106/min, temperatura: 36,6°C, presen-
taba edema, eritemay dolor ala papacién en d mudo
derecho con fistula 'y drengje de secrecion blanca no
féida en laregion laterad del mudo (Figuras 1, 2), con
limitacion paralaflexion y extensidn de larodilla dere-
cha. Habia presencia de nddulos a nivel submandibular,
en antebrazo derecho y en € codo derecho, no doloro-
s0s de tamafio variable entre 0,5y 3cm.

Los examenes de laboratorio mostraron: proteina C
reactiva: 207 UI/L (vr < 8 UI/L), velocidad de sedimen-
tacion globular: 51 mmvh (vr < 20m), hemoglobina: 9,1 o/
dl, hematocrito: 29%, leucocitos: 10800, polimorfo-

nucleares: 79%, plaquetas. 489000 k/ul, nitrégeno ureico
en sangre: 8,4 mg/dl (vr 7-17 mg/dl), crestinina: 0,17 mg/
dl (vr 0,7-1,5mg/dl) (seleadminigré dipironaintramuscular
previamente), sodio: 140mmol/l (vr 135-145 mmol/L),
potasio: 4,1 mmol/L (vr 3,2-5mmoal/L), cacio: 7,97 mol/L
(vr 84-10,2 mmoal/L), fésforo: 5,07 mmol/L (vr 25-4,5
mmol/L), &cido urico: 1,94 mg/dl (vr 3,5-8,5 mg/dl),
aspartatoaminotransferasa: 185 U/L (vr 15-46 U/L),
aaninoaminotransferasa: 79 U/L (vr 13-69 U/L), lactato
deshidrogenada: 1096 U/L (vr 313-618 U/L), fosfatasa
acaina 145 U/L (vr 38-126 U/L), fosfatasa &cida: 5,4U/
L (vr 0-4,2 U/L), creatinquinasa: 64 U/L (vr 0-190U/L).

Los rayos x mostraron calcificaciones en la parte la-
tera del mud o derecho que comprometian desdelacadera
hesta la rodilla. También se observaron cacificaciones
en lamano, pierna, brazos y antebrazos (Figuras 3, 4).

Seinicio tratamiento antibidtico empirico, pensando
inicialmente en un cuadro asociado de infeccion,
antiinflamatoriosy analgésicos. Sellevé acirugiadonde
se tomaron biopsias de los nddulos del brazo derecho y
del mudlo derechoy drengje de coleccion en e mudo de
aproximadamente 150cc; se enviaron muestras para
patologiay cultivo.

Laelectromiografiamostro: “ estudio anormal compa-
tible con enfermedad de lafibramuscular en fase activa,
con mayor compromiso delos miembros superiores, com-
patible con miopatiainflamatoria’. Lahistopatologiamos-
tré: pid y tgido celular subcutaneo compatible con

Figuras 1. Se aprecia salida de secrecién blanquecina célcica en el tercio distal del muslo derecho.
2. Acercamiento de la lesion.
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Figuras 3-4. Se aprecian calcificaciones en los
tejidos blandos de la axila, del brazo y del muslo.
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cdcinogscutis. En d tegjido muscular esquelético (mudo
derecho): miositis subaguda con atrofia

Sevaloro conjuntamente con reumatol ogia pediatrica
donde se conceptud que la enfermedad era compatible
con dermatomiositis juvenil asociada a calcinosis
universdis. Se inicid mangjo con pulsos de metilpred-
nisolonay metotrexate, presentando una buenarespuesta
clinicapor lo cual sedio dedta. La paciente se encuen-
traalafecha controlada en su enfermedad de base.

Discusion
El diagndstico de la dermatomiositisjuvenil no esféa
cil, y encontrar la asociacion con calcinoss puede ha-
cer dudar a clinico, pues los cuadros larvados, sin

actividad franca de enfermedad, pueden llevar a erro-
res diagnosticos.

En la poblacion pediétrica, la dermatomiostis juvenil
se caracteriza por debilidad e inflamacion muscular cré-
nicay eritemaen hdiotropo. Lasecuelamasincapacitante
se debe alacalcinoss que la acompafia®. El diagndstico
y tratamiento de este desorden multisistémico y su
fisopatologiano han sdo eclarecidos en su totaidad. Se
han propuesto agunasteorias paralas calcificaciones en
enfermedad reuméticay asi mismo d enfoque de manejo
de las mismas pero no de manera conclusiva

Enlacdcinossuniversd, lacdcificacion esdigtréfica
y por definicion ocurre en los sitios de injuriatisular con
cifras de calcio y fésforo en sangre generalmente nor-
males, por |0 que no esta asociada a trastornos del me-
tabolismo del calcio y del fésfor®. Los sitios mas
frecuentes af ectados son codos, rodillas, dedosy extre-
midades, sin embargo, puede ocurrir en cuaquier parte
del cuerpo.

Desde 1960 hasta 2007 se han descrito dieciséis ca
sos de calcinosis universalis puray 26 casos asociados
a dermatomiositis’®.

Se han descrito cuatro tipos de calcificaciones
disgtroficas en las patol ogias dermatol 6gicas y también en
laDMJ. Lacalcinosis circunscritase caracterizapor pla-
cas 0 nddulos superficides confinados alapid o d tgido
celular subcutaneo. Lacalcinosistumora, también cono-
cidacomo calcinosisuniversalis, se caracterizapor gran-
des depdsitos nodulares que pueden extenderse a los
tgjidos profundos, incluyendo & musculo.
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La cacinosis también puede presentarse en planos
de musculos y tendones, formando un extenso y duro
deposito de calcio sobre toda la superficie corpora lla
mado exoesqueleto, y por Ultimo puede coexistir una
mezcla de varios tipos. Entre los diagndsticos diferen-
cialesdeben considerarse | as osificaciones heterotopicas
y lamiositis osificante®.

En este caso en particular, se evidencio retardo en e
diagnostico verdadero, ya que fue enviada a nuestro
servicio con un diagnostico presuntivo de miositis
osificante.

Reportes recientes sugieren que € inicio temprano
con terapia antiinflamatoria intensiva de la DMJ puede
ser efectivo en prevenir el desarrollo futuro de la
calcinosis. El uso de la metilprednisolona en pulsos
endovenosos ha sido prometedor. Los esquemas
antiinflamatorios pueden ayudar a prevenir futuros de-
positos, pero no necesariamente resuelven las lesiones
ya existentes'o11,

Otros esquemas terapéuticos como € diltiazem, un
bloqueador delos candes de calcio, parece ser que puede
inhibir € flujo decdcio enlascéulasy disminuir lacon-
centracion de calcio intracelular en e masculo. Varios
reportes han planteado & uso beneficioso dd diltiazem.
Otros ensayos se han concentrado en el uso de
inmunoglobulinas a dtas dosis con resultados esperan-
zadores, pero sin la evidencia suficiente para justificar
SU usO de rutinal?4,

La terapia con probenecid y con bifosfonatos son
esquemas potencialmente prometedores®™ 16, Entre los
mecaniSmos propuestos para |os bifosfonatos en estos
desdrdenes, incluida la calcificacion distréfica, estan la
inhibicion de la formacion de hidroxiagpatita de calcio y
de la funcion de los macréfagos, asi como la resorcion
del calcio del hueso; pero igualmente deben ser evalua
dos con unamejor evidencia para convertirlos en tera-
piade primeralinea

Se considera que laintervencion quirdrgica parare-
mocion de las calcificaciones exacerbalos episodios de
las mismas, con aumento de la probabilidad de recidiva
de estas. Solo en casos muy selectos en que la
sintomatol ogia mecéani ca sea de riesgo para estructuras
adyacentes a la calcificacion se recomienda la resec-
cion quirdrgica 18,
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