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INTRODUCCION: definicién y epidemiologia

DERMATOMIOSITIS JUVENIL:

? Patologia autoinmune que afecta principalmente a piel y musculo estriado.
(o)

@ Grupo de interferonopatias autoinmunes poligénicas.

+ Miopatia inflamatoria idiopatica mas frecuente en la infancia (85%)

N

o ;) Incidencia: 3-4 casos / millén de nifios al afno. Pico de incidencia 5-14 afios.

@
: Predisposicion genética + desencadenantes: infecciones, exposicion solar, farmacos, vacunacion,

estrés.
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INTRODUCCION: clinica

Fiebre (16-65%)
Adenopatias (8-75%)

Debilidad muscular de predominio
proximal y simétrico

Disfagia orofaringea (mal PX)
Vasculopatia abdominal

Afectacion cardiaca (2-13%)

Alteracion PFP y afectacion
parenquimatosa (Mal px) (5%)

Eritema heliotropo (66-87%)
Ulceras orales
Eritema malar facial
Fotosensibilidad
Signo del chal
Cambio periungueales
Papulas de Gottron (57-91%)
Calcinosis (3-24%)

Fendmeno de Raynaud (9-28%)
Lipodistrofia
Edema extremidades
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INTRODUCCION: diagndstico

EVALUACION MUSCULAR:

1. Debilidad muscular de predominio proximal. /) B

2. Cambios cutaneos caracteristicos: heliotropo, papulas o signo de 4 e-
Gottron. <7

3. Elevacion de al menos una enzima muscular en plasma: CPK, AST, LDH Escalas: CMAS o MMT8 Resonancia magneética
y aldolasa.

4. Cambios electromiograficos de miopatia y denervacion. ’

5. Biopsia muscular compatible (necrosis, variaciéon tamano fibras Electromiograma Biopsia muscular

musculares con atrofia perifascicular, degeneracion y regeneracién e
infiltrado inflamatorio mononuclear de predominio perivascular).

Diagndstico de DMJ: presencia de lesiones cutdneas tipicas. 3/5 N enzimas musculares en

diagndstico probable; al menos 4/5 diagndstico definitivo. olasma: ALT, AST, aldolasa,
2017: International Myositis Asessment and Clinical Studies Group > P Sy E. LDH, CPK
ﬁ%gf :(nasrt‘ﬂiu“tseﬁa http://www.imm.ki.se/biostatistics/calculators/iim/

Wno 18°
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INTRODUCCION: anticuerpo anti-MDAS

Prevalencia anti-MDADb:

- Mundial: 10-40% DMJs.

- Espana 12% de DMs.

- Gran Bretafia 7% de DMlJs
*20% EPI, no RP.

P. complementarias fenotipo
antiMDAS5

Cribado de enfermedad
pulmonar intersticial > TACAR

- Biomarcadores mal PX: PCR,
ferritina, KL-6, {, Th, CD206s
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Clinica

- EPIRP.

- Papulas de Gottron
invertidas

- Artritis, fiebre

- Leve compromiso muscular (“amiopatica”)

Tratamiento
- Inmunosupresion intensiva precoz

- Beneficio de terapias combinadas:
CC, tacrolimus, ciclofosfamida,
JAKinibs...

- Refractarios: plasmaféresis, IG, ECMO
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CASO CLINICO: antecedentes y exploracion fisica

AP: broncoespasmos de repeticion.

MOTIVO DE CONSULTA: 1 mes de evolucion
&

EXPLORACION FiSICA:
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Articular:

Tumefaccion, dolor y limitacion de
ambas muiecas

Muscular:

* MMTS: |, fuerza en flexion cervical
contra resistencia

* c-MAS: 48 puntos.

Resto EF normal
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CASO CLINICO: pruebas complementarias

* Analitica: linfocitos 800cel/mcl; ferritina 374 ng/ml;
LDH 309 U/L; ALT 141 U/L; AST 84 U/L; aldolasa 9,7
(LSN 7,6); CPK 156 U/L; PCR 1,8mg/L.

* Electromiograma: patron miopatico

L CRIT. BOHAN Y PETER: 4/5 DIAGNOSTICO DEFINITIVO

Otras:

BIOPSIA LESIONES CUTANEAS

Infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial
* Capilaroscopia: capilares con dilataciones. con presencia de neutrdfilos.

 RMN cintura escapular: inflamacion muscular difusa.

Leucocitoclasia.

* Ecografia radiocarpiana: derrame bilateral con PD.
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CASO CLINICO: pruebas complementarias

« ANA+1/80
* Anti-MDAS + = asociacion EPI

e Rxtorax normal

* Pruebas funcion respiratoria:
espirometria y pletismografia normales.
DLCO falta de colaboracion.

e Estudio deglucion ORL: normal.

TAC PULMONAR ALTA RESOLUCION
Focos de vidrio deslustrado en lIébulo superior izquierdo y
bazo en LSN) I6bulo inferior derecho en probable relacién con afectaciéon

e Ecografia abdominal (hepatomegaliay

intersticial por dermatomiositis tipo neumonia intersticial no
especifica.

* Ecocardiograma normal
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pediatric

CASO CLINICO: tratamiento y evolucién

Tratamiento inmunosupresor intensivo:
* Hidroxicloroquina 100mg/dia

* Metilprednisolona IV 500 mg x 3 dias—> Prednisona oral 1mg/kg/dia
* Metotrexato 15mg/m2/sem

e Tacrdlimus 3mg/dia

SEGUIMIENTO MULTIDISCIPLINAR

- Resolucion artritis. Persiste clinica cutanea.
+ 2 meses

- No clinica respiratoria. PRF/ mes normales.
- Normalizacion analitica completa.
- Pendiente TAC de control.

Reumatologia pediatrica
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CONCLUSIONES

- Enla Dermatomiositis juvenil es fundamental el papel de los anticuerpos especificos para
caractetizar el fenotipo clinico y prondstico.

- Anti-MDAS5 +: mal prondstico y relacion con desarrollo de ulceras e enfermedad pulmonar
intersticial rapidamente progresiva.

- Si Anti-MDAS5 + - TAC toracico aun en ausencia de clinica respiratoria y con Rx torax y pruebas de
funcidon pulmonar normales.

- Tratamiento inmunosupresor intensivo y precoz en enfermedad intersticial pulmonar
- Objetivo terapéutico:

- Normalizacion fuerza muscular y desaparicion de lesiones cutaneas.

- Normalizacidn analitica (enzimas musculares) y en pruebas pulmonares.

- No consenso pruebas de imagen en el seguimiento de lesiones pulmonares.
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