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Resumen

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad autoinmune rara que representa la
miopatia inflamatoria idiopatica mas frecuente en la edad pediatrica. Se caracteriza prin-
cipalmente por debilidad muscular proximal de inicio insidioso y lesiones cutaneas patog-
nomonicas, como el exantema heliotropo y las papulas de Gottrén. Su incidencia anual se
estima entre dos y cuatro casos por millon de nifios, con un predominio en el sexo femenino.
La etiologia de esta condicion es multifactorial, combinando predisposicion genética y factores
ambientales, principalmente infecciosos, que desencadenan una respuesta inmune aberrante
dirigida al endotelio vascular y al tejido muscular. A nivel clinico, ademas del compromiso
musculocutaneo, pueden observarse manifestaciones sistémicas, como afecciones pulmo-
nares, gastrointestinales o cardiacas, lo que convierte a esta entidad en un desafio diagnostico
y terapéutico en reumatologia pediatrica. En este reporte de caso, se presenta una paciente
femenina con DMJ, quien acude inicialmente por debilidad generalizada, lesiones cutaneas
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y dolor articular, presentando una evolucién que amerita ingreso hospitalario para tratamiento
con inmunoglobulina intravenosa y manejo del dolor. Este caso resalta la importancia de una
evaluacion clinica oportuna y un enfoque terapéutico integral para evitar complicaciones a
largo plazo y mejorar la calidad de vida del paciente.

Palabras clave: dermatomiositis juvenil; miopatia inflamatoria; enfermedad autoinmune;

terapia inmunosupresora; reporte de caso.

Abstract

Juvenile dermatomyositis (JDM) is a rare autoimmune disease and the most common idio-
pathic inflammatory myopathy in the pediatric population. It is primarily characterized by
insidious-onset proximal muscle weakness and pathognomonic cutaneous lesions, such as
heliotrope rash and Gottron’s papules. Its annual incidence is estimated at 2 to 4 cases per
million children, with a higher prevalence in females. Etiology is multifactorial, involving a
combination of genetic predisposition and environmental factors, mainly infectious triggers,
that lead to an aberrant immune response targeting vascular endothelium and muscle tissue.
Clinically, in addition to the characteristic skin and muscle involvement, systemic manifesta-
tions may occur, including pulmonary, gastrointestinal, or cardiac complications, making JDM
a diagnostic and therapeutic challenge in pediatric rheumatology. This case report presents
a female patient with JDM who initially presented with generalized weakness, cutaneous
lesions, and joint pain, progressing to require hospital admission for intravenous immuno-
globulin therapy and pain management. This case highlights the importance of timely clinical
evaluation and a comprehensive therapeutic approach to prevent long-term complications and
improve the patient’s quality of life.

Keywords: juvenile dermatomyositis; inflammatory myopathy; autoimmune disease; immu-
nosuppressive therapy; case report.

ADOPA, Vol. 4, No. 1, 2026 (enero-abril): Casos clinicos



DERMATOMIOSITIS]UVENIL: A PROPOSITO DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA _

Introduccion

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad autoinmune rara, carac-
terizada principalmente por una inflamacion crénica de los mtsculos estriados
y lesiones cutaneas caracteristicas. Se considera la miopatia inflamatoria
idiopatica mas comtn en la poblacién pediatrica y constituye un desafio diag-
nostico y terapéutico significativo en la practica clinica pediatrica’. La DMJ se
manifiesta habitualmente en ninos alrededor de los siete afnos de vida, con una
incidencia aproximada de dos a cuatro casos por millon de nifios al afio, siendo
mas frecuente en el sexo femenino?.

La etiologia de la dermatomiositis juvenil es multifactorial. Se ha propuesto
que la combinacién de predisposicion genética y factores ambientales, como
infecciones virales, desencadena una respuesta inmune anémala que resulta
en dafio vascular e inflamacién muscular®. En cuanto a sus manifestaciones
clinicas, la DMJ se presenta tipicamente con debilidad muscular proximal simé-
trica de inicio insidioso, junto con lesiones cutaneas patognomoénicas como el
exantema heliotropo y las papulas de Gottron?. También pueden observarse
telangiectasias periungueales, calcinosis cutanea, tllceras y, en algunos casos,
compromiso sistémico que incluye afecciones gastrointestinales, cardiacas
o pulmonares?® “.

Diversas opciones de tratamiento estan disponibles para la DMJ, siendo el meto-
trexato y los esteroides el tratamiento estandar para los pacientes recién diag-
nosticados®. Sin embargo, la mayoria de los farmacos no han sido evaluados en
ensayos clinicos debido a la rareza de la enfermedad®. Dentro de las opciones
terapéuticas en casos severos se encuentra la inmunoglobulina humana intra-
venosa (IGIV), en especial en aquellos pacientes con manifestaciones dermato-
loégicas prominentes®.

En el presente reporte de caso se describe una paciente pediatrica con derma-
tomiositis juvenil, destacando sus manifestaciones clinicas, hallazgos diagnos-
ticos y evolucidén terapéutica, con el objetivo de resaltar la importancia del
diagnostico y tratamiento para evitar complicaciones y asegurar una mejor
calidad de vida en estos pacientes.

Este reporte de caso se elabor6 siguiendo las directrices CARE.
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Descripcion del caso

Se trata de paciente femenina nacida en el 2017, quien a los tres afios experi-
ment6 su primer episodio de caida sobre su propio plano de sustentacion mien-
tras realizaba actividades cotidianas, segn refiere la madre. Sin embargo, no
es hasta inicios del 2023, cuando la paciente presenta un segundo episodio de
caida aunado a dolor y debilidad generalizada acompafiado de pérdida del cono-
cimiento, que decide llevarla al centro de salud de su comunidad. En dicho centro
la manejan por el trauma, descartan lesiones cerebrales y al observar mejoria,
refieren a consulta de pediatria. A pesar del manejo y de las evaluaciones por
consultas, los sintomas persistieron, y la madre refiere aparicion progresiva de
lesiones dermatologicas eritematosas y violaceas que se generalizaron al resto
del cuerpo y edema palpebral. Pese al tratamiento dermatolégico no especi-
ficado, la madre no observo mejoria, el cuadro de debilidad general empeoro,
agregandose artralgias, disnea, tos y rigidez articular generalizada en un periodo
menor a seis meses. Por lo cual decide acudir a consulta de reumatologia.

Al examen fisico, se encontré una paciente disneica, con hallazgos significa-
tivos de eritema heliotropo, eritema en region cervical sugestivo de signo de la
Chal, papulas y placas descamativas en las articulaciones metacarpofalangicas
e interfalangicas de ambas manos que dan la impresion de papulas de Gottron
(véase Figura 1), lesiones hipopigmentadas en extremidades superiores e infe-
riores y tronco, ademas de sarcopenia generalizada.

Figura 1. A: mano izquierda que evidencia lesiones elevadas, eritematosas o
hipopigmentadas confirmatorias de papulas de Gottrén, con aspecto atrofico
en las articulaciones metacarpofaldngicas e interfalangicas. B: extremidades
inferiores con marcada sarcopenia

Fuente: archivo personal de los autores. Foto de la paciente.
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Luego de la evaluacion inicial en la consulta, se decidi6 su ingreso para realizar
examenes y analiticas con fines diagnosticos. Durante su ingreso se realizo
una biopsia muscular donde se encontro infiltrado linfocitico perivascular en
vasos del perimisio del tejido muscular, atrofia y necrosis de fibras musculares.
La electromiografia fue concluyente para potenciales de unidades motoras
polifasicas de corta duracion y pequefa amplitud con irritabilidad insercional.
Ambos estudios son concluyentes para dermatomiositis inflamatoria.

Se realizaron analiticas de lugar, encontrando aumento de aspartato amino-
transferasa (AST) 51 U/L, lactato deshidrogenasa (LDH) 1147 U/L y creatina
quinasa (CPK) 657 UL Debido a estos hallazgos clinicos, analiticos, biopsia y elec-
tromiografia, se confirma el diagnostico de dermatomiositis juvenil por criterios
de EULAR/ACL. Ademas, la disnea se acompaiié de hallazgos como roncos y
crepitantes pulmonares. La radiografia mostr6 un patroén intersticial bilateral,
confirmando el diagnéstico de neumonia.

La paciente, de 5 afos, 18 kg y 0.79 m? de superficie corporal, ingreso reci-
biendo acido félico 0.3 mg/kg/dosis (en jarabe, 5 mL/24 h), hidroxicloroquina
200 mg VO cada 24 h, metotrexato subcutaneo 15 mg/m? (18.9 mg) semanal y
una dosis 15 g de terapia con inmunoglobulina humana IV (IgGIV), administrada
inicialmente a 5 g en 48 h y posteriormente 10 g en 24 h. Una neumonia bilateral
requirié posponer la inmunoglobulina por una semana, tiempo durante el cual se
instauro tratamiento con cefazolina 100 mg/kg /dia (600 mg IV c/8 h), ceftria-
xona 1 g (675 mg IV ¢/12 h), hidrocortisona 30 mg IV c/12 h y acetaminofén
180 mg VO ¢/6 h. Tras la resolucion del cuadro respiratorio, la paciente mostro
buena tolerancia y evolucion favorable con el tratamiento ambulatorio.

En febrero de 2025, sin embargo, la paciente se reingreso por debilidad muscular,
empeoramiento de artralgia y de las lesiones dermatolédgicas que le impedia
realizar sus actividades diarias. Durante esta hospitalizacion se reinicio el trata-
miento con inmunoglobulina IV a una dosis de 35 gy se sustituy6 el metotrexato
por micofenolato de mofetilo 3 g VO c/24 h. Al alta, se establecié un esquema
de mantenimiento que incluia L-carnitina en jarabe 5 mL c¢/24 h, hidroxicloro-
quina a misma dosis, suplemento combinado de zinc (7.5 mg), calcio (300 mg)
y vitamina D (100 UI) en suspension de 5 mL tras cada comida, cetirizina en
jarabe 10 mg/10 mL (5 mL cada noche), micofenolato de mofetilo 500 mg VO
¢/12 h, prednisolona 10 mg VO c/12 h y aplicacion topica de crema con urea tres
veces al dia. Dado que la familia no contaba con los recursos para mantener la

ADOPA, Vol. 4, No. 1, 2026 (enero-abril): Casos clinicos



— Matos Imbert AM « Vargas Reynoso CM + Garcia Rodriguez A
Llopis Chavez ES « IY Ortiz Hernandez IY

terapia ambulatoria, se retomo el esquema con metotrexato. Semanas después,
la paciente acudié nuevamente por empeoramiento clinico, lo que motivé una
nueva hospitalizacion.

Actualmente, la paciente acudié de nuevo a consulta de reumatologia por
empeoramiento de su debilidad general y dolor articular, por lo que fue hospita-
lizada para recibir inmunoglobulina IV a la misma dosis previa y manejo sinto-
matico de su dolor y fatiga. Al ingreso se encontraba afebril, con signos vitales
dentro de parametros estables. Presentaba: FR 28 rpm, FC 100 lpm, TA 90/60
mmHg, talla 116 cm (P15), peso 16.82 kg (P3), SatO, 98 %.

Al examen fisico se mostraban lesiones dermatologicas de base, aunado a
hallazgos de poiquilodermia (véase Figura 2), rigidez articular inferior y superior
en mayor intensidad en las articulaciones interfalangicas, metacarpofalangicas
edematizadas y dolorosas, sarcopenia marcada, cambios inflamatorios periun-
gueales, a la auscultacion roncus y murmullo vesicular disminuido. Con estos
hallazgos, se procedi6 a su ingreso para el control de la patologia de base y la
optimizacion de su tratamiento inmunomodulador.

Figura 2. A: hiperpigmentacion generalizada acompafiada de maculas hipopig-
mentadas mas datos de atrofia cutanea y telangiectasias sugestivas de poiqui-
lodermia, que constituyen un patron de dafio crénico en la piel. Ademas, se
evidencia el eritema heliotropo en los parpados de la paciente. B: abdomen con
mejor vista de los datos de poiquilodermia. C: signo de Chal

Fuente: archivo personal de los autores. Foto de la paciente.
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Antecedentes patoldgicos de la nifiez

e Dermatomiositis juvenil.

Antecedentes no patolégicos

* Alergias: negadas.

* Antecedentes quirargicos: negados.
* Traumatismos: negados.

* Transfusiones negados.

* Esquema de vacunacion: incompleto segtn refiere la madre, no muestra
tarjeta.

* Habitos toxicos: negados.

Antecedentes familiares
*  Madre viva, aparentemente sana.
*  Padre vivo, aparentemente sano.

* Abuelos y abuelas vivos, materna con HTA, paterno con DM2, ademas
aparentemente sanos.

e Prima por parte de familia materna con diagnoéstico de lupus eritematoso

sistémico.

Evaluacion diagnéstica

La evaluacion diagnostica inicial se baso en el examen fisico, la medicion de las
medias antropométricas y la historia clinica obtenida. Se realizaron analiticas de
lugar entre ellas hemograma, tipificacion, glucemia, LDH, CPK, transaminasas,
examen de orina, azoados y una radiografia de torax.
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Tabla 1. Biometria hematica y quimica sanguinea

Hemograma

RBC

4.68e6/uL (4.0 - 5.50e6/uL)

HCT

39.9 % (37.0 - 50.0 %)

HGB

12.70 g/dL (11.0 - 16.0 g/dL)

MCV

85.4fL (82 -100 fL)

MCH

27.2 pg (27.0 -32.0 pg)

MCHC

32.90 g/dL (32.0 - 37.0 g/dL)

WBC

6.92e3/pL (4.5 - 11.0e3/pL)

NEUT%*

39.9% (40 - 75%)

PLAQ

469e3/uL (150 - 450e3/puL)

LYMPH%

40.90 % (37 - 72.0 %)

Quimica sanguinea

Glicemia

84.4 mg/dL (70 - 105 mg/dl)

Creatinina

0.4 mg/dL (0.7 - 1.4 mg/dl)

Urea

12.9 mg/dL (15 - 45 mg/dL)

Bun

6.0 mg/dL (6 - 21 mg/dL)

AST

37 U/L(0-31U/L)

ALT

13.2U/L(0-32U/L)

Albumina

4.2 mg/dL (3.5 - 5.0 mg/dL)

LDH

1,147 U/L (230- 460 U/L)

Electrolitos

Calcio

8.80 mg/dL (10.0 - 12.0 mg/dL)

Cloro

106 mmol/L (98 - 107 mmol/L)

Fésforo

5.2 mg/dL (4.0 - 7.0 mg/dL)

Magnesio

1.6 mg/dL (1.6 - 2.60 mg/dL)

Potasio

4.88 mmol/L (3.5 - 5.3 mmol/L)

Sodio

139.1 mmol/L (135 - 148 mmol/L)

Nota. Valores normales; valor minimo - valor maximo

Fuente: expediente clinico.

ADOPA, Vol. 4, No. 1, 2026 (enero-abril): Casos clinicos



DERMATOMIOSITIS]UVENIL: A PROPOSITO DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

Los analisis muestran un hemograma (véase Tabla 1) dentro de parametros
normales, salvo una ligera trombocitosis. La funcion renal se encuentra conser-
vada, aunque con creatinina y urea ligeramente bajas, probablemente rela-
cionadas con baja masa muscular o dieta. Las enzimas hepaticas indican una
elevacion leve de AST y un aumento marcado de LDH, lo que sugiere dano celular,
de origen muscular. La glucemia y los electrolitos estan mayormente normales,
excepto por un leve descenso del calcio sérico, sin datos de hipocalcemia clinica-
mente significativa (véase Tabla 1). Estos hallazgos ameritan seguimiento clinico,
en especial para investigar la actividad de la patologia de base.

Asimismo, los hallazgos en el examen fisico como taquipnea, palidez conjuntival,
manifestaciones dermatolédgicas variadas como eritema, hiperpigmentacion
e hipopigmentacion y lesiones atroficas que respetan la comisura nasolabial.
Murmullo vesicular disminuido, rigidez y dolor en extremidades inferiores, asi
como edema articular y lesiones nodulares en las interfalangicas, hablan de
la cronicidad del trastorno autoinmune que presenta la paciente. Ademas, en la
radiografia de toérax (véase Figura 3) existen hallazgos de infiltrado con patréon
intersticial difuso en ambos campos pulmonares, los cuales, en conjunto con
la clinica, son sugestivos de neumonia bilateral.

Figura 3. Radiografia de térax posteroanterior con hallazgos de infiltrado con

patrén intersticial difuso en ambos campos pulmonares

Fuente: expediente clinico.
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Intervencion terapéutica

A su llegada a la emergencia, la paciente fue ingresada a urgencias pediatricas
para vigilancia clinica y estabilizacion, mientras se preparaba para la admi-
nistracion de la inmunoglobulina humana. Se mantuvo su medicacién de base
en forma ambulatoria y se afiadi6 una soluciéon mixta al 0.9 % 1000 mL c/24 h
(45 mL c/1 h) para un Holliday Segar al 80 % y ketorolaco 30 mg (9 mg c/8 h)
IV a dosis de 0.5 mg/kg/dosis. La inmunoglobulina se plante6 dar 2 g/kg/
dosis (34 g) a pasar 1/3 de la dosis dentro de las primeras 48 horas, y los otros
2/3 a pasar en las 24 horas posteriores. Ademas, se realizo interconsulta con
fisiatria, nutricion y cardiologia. Como medidas generales se mantuvieron
vigilancia bajo monitor de signos vitales, revision del estado general, estado
hemodinamico, diuresis y datos de dolor.

Seguimiento y resultados

La paciente fue ingresada en sala de urgencia pediatrica, donde se realizaron
las analiticas de lugar, resultando dentro de los parametros normales. Se realizo
una radiografia de torax, no encontrando hallazgos patolégicos. Debido a su
historia de disnea, cardiologia recomend¢ la realizaciéon de un ecocardiogramay
una tomografia de térax para valoracion de parénquima pulmonar. Dichas reco-
mendaciones fueron pautadas para realizar de forma ambulatoria. Durante los
proximos tres dias, se administr6 el medicamento de alto costo sin complica-
ciones adicionales. La paciente fue egresada de la unidad de urgencia sin even-
tualidades, ademas de reduccion de debilidad general y dolor articular.

Discusion

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad autoinmune sistémica
rara, caracterizada por inflamacién muscular y lesiones cutaneas patogno-
monicas, con una incidencia de dos a cuatro casos por millén de nifios al afio
y un predominio en el sexo femenino®. El caso aqui presentado es representa-
tivo de la forma clasica de DMJ con afectacion cutanea prominente, debilidad

muscular simétrica de inicio insidioso y evolucién a compromiso pulmonar
intersticial.

La paciente present6 multiples manifestaciones clinicas tipicas como papulas
de Gottron, eritema heliotropo, signo del chal y poiquilodermia, hallazgos
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consistentes con reportes recientes que destacan estas lesiones como claves
diagnosticas en DMJ’. Asimismo, la debilidad muscular progresiva y los hallazgos
en la electromiografia y biopsia muscular refuerzan la sospecha clinica,
cumpliendo con los criterios de EULAR/ACR y Bohan y Peter® °. La presencia de
disnea, crepitantes pulmonares y patron intersticial en la radiografia de torax
sugiere afectacion pulmonar, una complicacion cada vez mas reconocida en
pacientes con anticuerpos especificos como anti-MDAS, incluso en ausencia
inicial de sintomas respiratorios'®.

Desde el punto de vista fisiopatologico, se ha identificado una vasculopatia inmu-
nomediada como mecanismo clave, donde se produce una activacion aberrante
de linfocitos T y B dirigida contra el endotelio capilar de piel y mutsculo, lo que
lleva a isquemia, inflamacion y dano tisular progresivo* '". Esta microangiopatia
inflamatoria se manifiesta clinicamente como debilidad muscular simétrica,
lesiones cutaneas caracteristicas (como el exantema heliotropo y papulas de
Gottron) y, en casos mas severos, afectaciéon pulmonar y gastrointestinal. En
nuestra paciente, la presencia de lesiones cutaneas extensas, edema palpebral,
debilidad muscular progresiva y signos de neumonia intersticial se explican por
este patrén vasculopatico multisistémico tipico de la DMJ activa.

La dermatomiositis juvenil, aunque infrecuente, puede asociarse a complica-
ciones graves y potencialmente mortales, en especial a nivel respiratorio y
gastrointestinal’®. Se ha descrito disfonia y disfagia por debilidad faringea, asi
como hipoventilacion e insuficiencia respiratoria secundaria a afectacion del
diafragma, lo que representa una urgencia médica'?. Por otro lado, la vascu-
lopatia gastrointestinal severa puede derivar en edema, tlceras y perforaciones
de la pared gastrointestinal'®. A su vez, tanto pancreatitis como hepatitis se
han asociado a la enfermedad, necesitando hacer un diagnostico diferencial
extenso ante la presencia de dolor abdominal. En general, el compromiso
gastrointestinal severo se ha asociado a una mayor actividad de la enfermedad
y mortalidad en estos pacientes'®. A pesar de que se han descrito manifesta-
ciones gastrointestinales asociadas a la DMJ, es importante tomar en cuenta
que el uso de glucocorticoides a altas dosis se asocia a diversas complica-
ciones endocrinologicas, musculoesqueléticas y gastrointestinales que pueden
presentarse en estos pacientes’®.

Ademas, ciertos autoanticuerpos especificos de miositis (MSA), como anti-MDA5
o anti-NXP2, se han vinculado con fenotipos clinicos particulares. Por ejemplo,

ADOPA, Vol. 4, No. 1, 2026 (enero-abril): Casos clinicos



m Matos Imbert AM ¢ Vargas Reynoso CM « Garcia Rodriguez AJ
Llopis Chavez ES « IY Ortiz Hernandez IY

los anticuerpos anti-MDAS se asocian a afectacion pulmonar precoz e inters-
ticial y enfermedad cutanea severa sin elevacion significativa de CPK'® ',
Aunque en este caso no se identificaron dichos autoanticuerpos por limita-
ciones diagnosticas, el compromiso pulmonar intersticial, la marcada debilidad
y las lesiones ulceradas sugieren un perfil clinico que podria corresponder a un
subtipo asociado a MSA de mal prondstico, como el anti-MDAS. Este compo-
nente autoinmune especifico es importante porque predice la respuesta al
tratamiento y el riesgo de recaidas.

Desde el punto de vista terapéutico, el manejo inicial incluyé metotrexato e
inmunoglobulina intravenosa (IgIV), abordaje respaldado por multiples estu-
dios que destacan la eficacia de esta combinacién para inducir remisiéon y
reducir recaidas, en comparacion con monoterapia con esteroides'® '°. La
recurrencia de los sintomas, especialmente cutaneos y articulares, a pesar del
tratamiento, motivo la sustitucioén temporal del metotrexato por micofenolato
de mofetilo, otro inmunosupresor utilizado en casos refractarios con buenos
resultados documentados?.

Cabe destacar que la interrupcion del tratamiento con micofenolato por
motivos econdmicos y el regreso al metotrexato evidencian una realidad
frecuente en paises de ingresos medios, donde el acceso sostenido a terapias
de alto costo constituye una limitacion importante. Esta barrera puede influir
directamente en la evolucion clinica, aumentando el riesgo de recaidas y dafio
croénico, tal como se ha reportado en la literatura?'.

Una de las fortalezas del presente caso es la documentacion longitudinal deta-
llada, incluyendo parametros clinicos, bioquimicos y radiologicos, asi como
la respuesta a diferentes esquemas terapéuticos. También se evidencia un
enfoque multidisciplinario con participacion de reumatologia, nutricion, fisia-
tria y cardiologia, considerado esencial para el manejo éptimo de la DMJ?2.
Entre las limitaciones, se encuentra la falta de determinaciéon de anticuerpos
especificos de miositis (como anti-NXP2 o anti-MDAS5), lo cual podria haber
permitido una mejor estratificacion del riesgo y personalizacion del trata-
miento. Asimismo, no se describe la evaluacion funcional con escalas estanda-
rizadas (como CMAS o MMTS), lo cual limitaria la cuantificacion objetiva de la
debilidad muscular y la respuesta terapéutica.

Finalmente, la perspectiva de la madre resulta fundamental. Ella refiere senti-
mientos de incertidumbre ante los multiples cambios terapéuticos y la dificultad
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econodmica para sostener medicamentos de alto costo como la inmunoglobulina.
A pesar de esto, destaca la mejoria clinica de su hija y su deseo de continuar con
el tratamiento siempre que sea posible. Esta experiencia refleja la importancia
del acompafamiento emocional, la educacién continua y la toma de decisiones
compartida en enfermedades cronicas pediatricas.

Conclusion

Este caso de dermatomiositis juvenil ilustra la importancia del diagnds-
tico temprano, el seguimiento multidisciplinario y la adaptacion individuali-
zada del tratamiento segtn la respuesta clinica y el contexto socioeconémico
del paciente. Las manifestaciones clasicas cutaneo-musculares, junto con el
compromiso pulmonar, reflejan la naturaleza multisistémica de la enfermedad
y la necesidad de vigilancia continua. El uso de inmunoglobulina intravenosa
y metotrexato, seguido de ajustes con micofenolato de mofetilo en fases de
recaida, evidencia un enfoque terapéutico dinamico que ha permitido controlar
la actividad de la enfermedad y mejorar la calidad de vida de la paciente. No
obstante, las limitaciones de acceso a farmacos de alto costo resaltan el desafio
adicional que enfrentan muchos pacientes en contextos vulnerables. Este caso
subraya la relevancia de considerar factores médicos, psicosociales y econo-
micos en la toma de decisiones clinicas, promoviendo una atencion pediatrica
integral y centrada en la familia.
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