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RESUMEN 

La dermatomiosistis juvenil (DMJ ) es una enfermedad sistémica del grupo de las miopatías inflamatorias idiopáticas. La aspergilosis 
pulmonar semi-invasiva es una neumonía necrosante, de curso subagudo con invasión micótica de la vasculatura pulmonar causante 
de infartos hemorrágicos. Se ha descrito en niños con granulocitopenia, que reciben corticosteroides, en pacientes con enfermedades 
autoinmunes como lupus eritematoso sistémico y poliarteritis nodosa. Se presenta el caso de un niño de 11 años con DMJ que fue tratado 
con dosis altas de esteroides, con lo que mejoró. Sin embargo, un mes después sufrió una neumonía parahiliar derecha. En un examen 
directo de esputo se hallaron micelios de aspergillus; un cultivo en medio de Sabouraud desarrolló Aspergillus fumigatus; además se 
halló antígeno galactomanan positivo. Se trató con anfotericina B, posteriormente con itraconazol y disminución gradual de esteroides. 
Evolucionó favorablemente. Conclusión. Es importante sospechar esta infección pulmonar mi cólica en un paciente inmunocomprometido 
cuando se están efectuando trabajos de remodelación del hospital, como sucedió en este caso. El tratamiento antimicótico oportuno 
mejora el pronóstico como ocurrió en nuestro paciente. 
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ABSTRACT 

Juvenile dermatomyositis (JDM) is a systemic disease among the group of idiopathic inflammatory myopathies. Semi-invasive pulmonary 
aspergillosis is a necrotising pneumonia, with subacute course, and mycotic invasion lo the pulmonary vascular system with secondary 
hemorrhagic infarctions. lt has been reported in children with systemic lupus erythematosus and polyarteritis nodosa who are being treated 
with steroids. We present the case of an 11 year-old boy with JDM. He was treated with high doses of steroids which improved his condition. 
However one month later he presented with right parahiliar pneumonia. Direct examination of the sputum, showed aspergillus mycelia. 
Sabouraud culture showed Aspergil/us fumigatus; and a positive galactomanan antigen. He was treated with anfotericin B, itraconazol 
and steroids were gradually reduced. He had a favourable course. Conclusion. lt is importan! to suspect this mycotic pulmonary infection 
in immunocompromised patients when remodelling hospitals, like it happened in this case. Antimycotic treatment improves !he prognosis 
as in our patient. 
Key words: Aspergillosis, juvenile dermatomyositis, pulmonary vascular system, galactomanan antigen, steroids. 

L
a dermatomiosistis juvenil (DMJ) es una 
enfermedad sistémica adquirida, del grupo 
de las miopatías inflamatorias idiopáticas; 
se caracteriza por vasculitis que afecta piel, 

músculo estriado y aparato digestivo principalmente. 
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Bohan y Peter 1 establecieron algunos criterios para 
el diagnóstico de esta enfermedad a saber: 

l. Debilidad simétrica progresiva de los músculos 
proximales de las extremidades, que puede acom
pañarse de disfagia o de afectación de los músculos 
respiratorios. 

2. Dermatosis clásica caracterizada por coloración 
lila de los párpados (heliotropo) y lesiones dérmicas 
eritemato-escamosas en el dorso de las manos, a nivel 
de articulaciones interfalángicas proximales y meta
carpofalángicas (pápulas de Gottron) . 

3. Elevación sérica de enzimas musculares, en par
ticular creatinfosfocinasa ( CPK) y aldolasa. 

4. Demostración por electromiografía (EMG) de 
unidades motoras polifásicas cortas de amplitud dis-
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minuida. Aumento de la actividad de inserción con 
presencia de actividad en reposo (patrón miopático), 
así como descargas repetitivas de alta frecuencia . 

5. Histológicamente necrosis de fibras musculares 
tipos 1 y 2, miopatía perifascicular y variación en el 
tamaño de las fibras, fagocitosis, regeneración con 
basofilia, células con sarcolema grande y núcleo pro
minente y un infiltrado inflamatorio perivascular. 

El diagnóstico de dermatomiositis se apoya en la 
presencia de cuatro de estos cinco criterios. 

La aspergilosis es un grupo heterogéneo de en
fermedades causadas por el género Aspergillus. Las 
especies principales que afectan al humano prin
cipalmente son Aspergillus fumigatus, A. Jlavus y A. 
niger. Se han descrito numerosos cuadros clínicos 
caracterizados por manifestaciones de hipersensibi
lidad en la vía respiratoria, colonización saprofítica 
de cavidades pulmonares preexistentes (como una 
cavidad por TB), enfermedad pulmonar invasiva o 
semi-invasiva, sinusitis invasiva primaria e infección 
diseminada. 1

•
2

•
4 

Son los hongos más comunes en todos los ambien
tes; se encuentran en el suelo y en la vegetación de 
todo el mundo; en desechos orgánicos; en alimentos 
en descomposición; en el polvo de construcciones y 
en los duetos de aire. 

La aspergilosis nosocomial es la infección que ad
quiere un paciente que previamente no presenta datos 
de infección micótica y que inicia con manifestaciones 
clínicas 72 horas después de su hospitalización. 5·7 

La aspergilosis pulmonar semi-invasiva es una 
neumonía necrosante, de curso subagudo con invasión 
micótica de la vasculatura pulmonar causante de infar
tos hemorrágicos. Es la segunda micosis invasiva más 
común en huéspedes inmunocomprometidos (después 
de cándida). Se ha descrito en niños con granulocito
penia, que reciben corticosteroides y en pacientes con 
enfermedades autoinmunes como el lupus eritematoso 
sistémico y la poliarteritis nodosa; en niños que reciben 
trasplante de órganos sólidos o trasplante de médula 
ósea; en pacientes con linfoma y neoplasias cerebrales, 
así corno en otras inmunodeficiencias . 

La hipercortisolemia endógena como en el síndrome 
de Cushing, predispone al desarrollo de aspergilosis 
invasiva. Sin embargo, la granulocitopenia es el factor 
de riesgo más importante. 4 
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PRESENTACIÓN DEL CASO 

Niño de 11 años, procedente de zona rural y medio 
socioeconómico pobre. Su padecimiento se inició cua
tro meses antes de su ingreso al hospital en el cual se 
realizaban trabajos de remodelación. La enfermedad se 
caracterizó por debilidad muscular progresiva, mial
gias y lesiones cutáneas; dificultad para la deglución. 
Exploración física. Había disminución de la fuerza de 
los músculos proximales, de la cintura pélvica y de la 
escapular; alteraciones de la voz y de la deglución. 
Mostraba placas escamosas de color rojo-pálido en las 
articulaciones metacarpofalángicas e interfalángicas 
proximales (pápulas de Gottron), erupción eritema tosa 
de color rojo-violáceo en los párpados superiores (he
liotropo), e hiperpigmentación de la piel en el tronco 
y las extremidades. No se observó cicatriz de vacuna 
BCG, Laboratorio. Enzimas musculares : CPK elevada, 
5536 u.i/ mL; aldolasa elevada, 83 u.i/ mL; TGO, 240 
u.i / mL; TGP, 116 u.i / mL. Biometria hemática normaL 
Electromiografía: con patrón miopático 

Serie esófago-gastro-duodenal: Disminución de la 
motilidad a nivel del estómago y del duodeno. Radio
grafía de tórax normaL 

Pruebas de función respiratoria: Patrón restrictivo 
moderado. 

Figura 1. Heliotropo en párpados superiores. 
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Figura 2. Pápulas de Gottron en las articulaciones interfalángi
cas del dorso de la mano, en las metatarso-falángicas y en las 
proximales. 

Histopatología: Polimiositis en músculo crural con 
datos de actividad de la enfermedad. 

Se inició un tratamiento con bolos IV de metilpre
dnisolona 30mg/k/ dosis, cada 24 h durante tres días 
consecutivos; posteriormente, prednisona por vía oral 
a 60 mg / m2 /día. Mejoraron la fuerza muscular y la 
deglución; las enzimas musculares disminuyeron. Un 
mes después, sufrió ataque al estado general, fiebre 
de 40°C y polipnea. En los campos pulmonares se 
escucharon estertores crepitantes bilaterales; había 
hipoventilación apical e interescapulovertebral en 
el hemitórax derecho. Biometría hemática. Leucoci
tos de 19,500/mm3; segmentados, 72%; plaquetas, 
200,0001 mm3. Rx de tórax. Mostró infiltrado redon
deado parahiliar derecho (neumonía redonda). Se 
inició tratamiento con dicloxacilina + ceftriaxone y 
se disminuyó la prednisona a 30 mg / m2 /día. Cinco 
días después seguía en malas condiciones generales; 
aparecieron distermias; las extremidades mostraban 
cianosis distal; tuvo hemoptisis. Una broncoscopia 
reveló endobronquitis moderada. Rx de tórax. Se 
observó una imagen numular con pared gruesa, da
tos compatibles con una caverna pulmonar. La TAC 
pulmonar mostró una lesión redondeada de 5 cm de 
diámetro, septada, con bordes irregulares y pared 
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gruesa, así como diferentes densidades en su interior 
(aire, tejido blando) . Los estudios PPD, BAAR en jugo 
gástrico y expectoración fueron negativos (5 mues
tras); el PCR para Mycobacterium dirigidas hacía las 
secuencias IS6110 e IS1081 (características del complejo 
M. tuberculosis): negativas en suero. El examen directo 
de dos muestJ:as de esputo mostró micelios dicotomi
zados septados; un cultivo en medio de Sabouraud 
desarrolló Aspergillus fumiga tus, además de antígeno 
galactomanan positivo. 

Se le trató con anfotericina B, 1mg/k/ día que se 
suspendió al completar una dosis acumulada d e 
60mg /k y cuando cinco exámenes directos de esputo, 
cinco cultivos en serie para Aspergillus fueron negati
vos y el antígeno galactomanan también fue negativo. 
El paciente egresó con un tratamiento de itraconazol 
200mg/ día durante cuatro semanas y disminución 
gradual de la prednisona. La evolución clínica y ra
diológica fueron favorables. 

DISCUSION Y CONCLUSIONES 

Este trabajo hace énfasis en la importancia de sos
pechar esta infección pulmonar micótica, sobre 
todo cuando se hacen trabajos de remodelación del 
hospital, como en este caso, pues la enfermedad se 
adquiere por inhalación de conidiosporas suspen
didas en el aire, cuya concentración está en relación 
directa con el número de casos de aspergilosis. El 
periodo de incubación en los diferentes cuadros 
de aspergilosis no se ha determinado y no existe la 
transmisión de persona a persona. Un factor deter
minante para padecer la enfermedad, es el estado 
inmunológico del paciente. En este caso se trataba de 
un paciente inmunocomprometido por el tratamiento 
con esteroides que recibía. 

El espectro de las manifestaciones clínicas de la 
aspergilosis depende del grado de inmunosupresión. 
La depleción de células T CD4, puede predisponer a la 
traqueobronquitis por Aspergillus y aspergilosis semi
invasiva pulmonar (neumonía crónica necrosante). Por 
otra parte, la granulocitopenia es un factor de riesgo 
para la aspergilosis invasiva pulmonar. La aspergilosis 
semi-invasiva se ha descrito en pacientes con grados 
moderados de inmunosupresión, especialmente los que 
reciben corticoesteroides y los enfermos con SIDA. 
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El cuadro clínico se caracteriza por fiebre, tos con 
expectoración mucopurulenta , hemoptisis, astenia y 
adinamia, 8•9 como en este caso. Conforme el proceso 
avanza, aparece trombosis de los vasos y necrosis 
pulmonar localizada. La infección se puede disemi
nar a diversos órganos: hígado, corazón y sistema 
nervioso central. La forma semi-invasiva difiere de 
la invasiva en que el cuadro tiene curso subagudo y 
dura semanas o meses. Se sospechó oportunamente 
una aspergilosis nosocomical, en este caso una as
pergilosis pulmonar semi-invasiva (APSI) por una 
imagen radiológica sugestiva, caracterizada por una 
"neumonía redonda," así como una pobre respuesta 
al tratamiento antimicrobiano. 

Es difícil hacer el diagnóstico antemorten de APSI, 
debido a que los cultivos de esputo rara vez son posi
tivos en las etapas tempranas de la enfermedad; a que 
las pruebas serológicas para identificar anticuerpos 
son poco confiables, ya que se trata de pacientes inmu
nocomprometidos. Por otro lado, siendo el Aspergillus 
un hongo contaminante común en nuestro ambiente, 
en contacto constante con el hombre, puede haber 
títulos positivos en ausencia de enfermedad. Este 
inconveniente puede superarse mediante el examen 
directo de la expectoración o del aspirado bronquial 
aclarado con hidróxido de potasio para la búsqueda 
del micelio dicotomizado septado, aunado a la de
tección de antígeno galactomanan para especies de 
Aspergillus en el suero. 

Figura 3. Radiografía de tórax normal (al ingreso). 

Acta Pediátrica de México Volumen 27, Núm. 2, marzo-abril, 2006 

Los niveles de antigenemia se modifican en pa
cientes que han iniciado un tratamiento antimicótico 
empírico cuando se realiza la prueba de detección de 
antígeno días después de iniciado el tratamiento, ya 
que el efecto antimicótico de los medicamentos impi
de el crecimiento del hongo a nivel de sus terminales 
dístales y por consiguiente, disminuyen los niveles de 
antigenemia. En estos casos, la prueba puede resultar 
negativa a pesar de que el paciente sufra un cuadro 
de aspergilosis grave. 10

•
11 

La radiografía de tórax es anormal en el 75-100% 
de los pacientes en las fases tempranas de la enfer
medad. Las lesiones pueden ser infiltrado intersticial, 
infiltrado micro y macronodular, bronconeumonía, 
consolidación lobar, neumonía segmentaria, nódulo 
cavitado o lesiones nodulares múltiples que semejan 
embolia séptica. Estos datos en pacientes neutropéni
cos pueden evolucionar rápidamente hacia infiltrados 
pulmonares que causan opacificación completa de 
lóbulos. En el presente caso la lesión inicial fue una 
imagen redondeada que posteriormente presentó 
una cavidad septada, demostrada por TAC pulmonar 
(Figuras 3 a 8) 12-14 

Figura 4. Imagen densa redondeada apical derecha (neumonía 
redonda). 
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Figura 5. Imagen redondeada, con pared gruesa, compatible con 
caverna pulmonar. 

Figura 6. Misma lesión en resolución con pared más delgada. 

Figuras 7 y 8. TAC pulmonar. Se observa una lesión redondeada, de 5 cm de diámetro y diferentes densidades (aire y tejidos blandos), 
tabicada de bordes irregulares con una pared gruesa. 

Esta patología tiene una mortalidad elevada. 
La sobrevida de estos pacientes depende del 
diagnóstico temprano y de medidas terapéuticas 
específicas. 15 
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