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Caso clinico

- Nino de 7 anos de edad
- Fiebre de 11 dias de evolucion y dolor osteomuscular
- Exantema pruriginoso macropapular y eritematoso

- Dolor abdominal y vomitos

- Dx en UPED de faringoamigdalitis: amoxicilina-clavulanico 500/8h

posteriormente claritromicina 250/12h

- Antecedentes personales: TDAH en seguimiento por USMI

- Sin antecedentes familiares de interés

X
- En UPED analitica: GOT 365, GPT 153 ‘T
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Caso clinico

Dia 1

- Fiebre de 11 dias de evolucion

Regular estado general

Sequedad piel y mucosas

Dolor a la palpacién en muslos

Dolor con la deambulacidn, al levantar brazos y flexionar tronco

GOT/GPT elevadas

Sin elevacidn de PCR y procalcitonina

Y... exantema

o )
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Diagnostico diferencial

- Infeccioso

o Virico: Adenovirus, Enterovirus, VEB, CMV, Parvovirus, Rubeola, VHS,
VIH

o Bacteriano: Neumococo, TBC, Enfermedad de Lyme, Brucelosis,

Rikettsiosis, Leptospira
o Hongos (Aspergilosis) y parasitos (Toxoplasma, Leishmania)
- Conectivopatias

o Artritis idiopatica juvenil, LES, Enfermedad Kawasaki, Enfermedad

Inflamatoria Intestinal, Vasculitis, Dermatomiositis

- Oncohematoldgicas

o Leucemias, Linfomas, tumores solidos, S. hemofagocitico e
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Caso clinico

Dia 1l

Bioquimica: AST 519, ALT 219, CK 464
Hemograma, coagulacion: normal
Urocultivo: negativo

Hemocultivo: negativo

Mantoux: ausencia de induracion

Serologia: negativa (CMV, VEB, Toxoplasma, Coxiella, Parvovirus,

Rubeola, VHS, Brucella, Virus Hepatitis)

Rx Torax: normal

ECO abdominal: leve hepatomegalia homogénea sin lesiones "
@

Interconsulta Cardiologia: inversion de onda T en precordiales T f,egaiggr?;
izquierdas
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Diagndstico diferencial

Virico: Adenovirus, Enterovirus, VIH

Bacteriano: Estreptococo,
Rikettsiosis, Leptospira

Virico: VEB, CMV, Parvovirus,
Rubeola, Virus Herpes Simple,
Virus Hepatitis

Bacteriano: Neumococo, TBC,
Brucelosis, absceso abdominal,
Enfermedad de Lyme

Hongos (Aspergilosis) y parasitos
(Toxoplasmosis, Leishmania)

Conectivopatias: Artritis idiopatica
juvenil, LES, Enfermedad
Inflamatoria Intestinal, Vasculitis,
Dermatomiositis

Conectivopatias:
Enfermedad Kawasaki

Oncohematoldgicas: Leucemias,

Linfomas, Sindrome Hemofagocitico

Oncohematolégicas:

Tumores solidos X
@

Servicio de

| ALICANTE - HOSPITAL GENERAL

Pediatria

SA




Caso clinico

Dia 1l Dia 6

' %

Persistencia fiebre

Persistencia fatiga y dolor de musculatura proximal

Persistencia vomitos

X0
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Caso clinico

Dia 1l Dia 6

%

» Persistencia fiebre

- Persistencia fatiga y dolor de musculatura proximal

« Persistencia vomitos
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Caso clinico

- Elevacion GPT y GOT, ferritina, CK y triglicéridos

- Sangre periférica: normal

- Calprotectinay coprocultivo: negativos

« Frotis Faringeo: negativo

- Ampliamos serologia: negativa (Ricketsia conori y tiphy, Leptospira, VIH)
« Inmunoglobulinas: normal

- ANA: 1/80 levemente positivos

- |C Dermatologia: impresiona de Dermatomiositis. Realizan Biopsia
cutanea

Inflamacion linfohistiocitaria perivascular e intersticial, con |[«*e Servicio d
ocasional dermatitis de interfase. Podriia orientar a viriasis. No se |' Badiately
puede descartar dermatomiositis
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Caso clinico

- Elevacion GPT y GOT, ferritina, CK y triglicéridos

- Sangre periférica: normal

- Calprotectinay coprocultivo: negativos

- Frotis Faringeo: negativo

- Ampliamos serologia: negativa (Ricketsia conori y tiphy, Leptospira, VIH)
« Inmunoglobulinas: normal

- ANA: 1/80 levemente positivos

- |IC Dermatologia: impresiona de Dermatomiositis. Realizan Biopsia
cutanea

- |IC Reumatologia: posible Dermatomiositis. ( dermatomiositis
o )

autoinmune vs virica) Survieli di
| Pediatria
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Diagndstico diferencial

Infeccioso:

Virico: VEB, CMV, Parvovirus,
Rubeola, Virus Herpes Simple,
Virus Hepatitis, VIH, Enterovirus,
Adenovirus

Bacteriano: Neumococo, TBC,
Brucelosis, absceso abdominal,
Enfermedad de Lyme, Rikettsiosis,
Leptospira, Estreptococo

Hongos (Aspergilosis) y parasitos
(Toxoplasma, Leishmania)

Conectivopatias: Artritis idiopatica
juvenil, LES, Vasculitis,
Dermatomiositis

Conectivopatias:
Enfermedad Kawasaki,Enfermedad
inflamatoria intestinal

Oncohematolégicas:

Tumores solidos, Leucemias,
Linfomas, Sm Hemofagocitico

Oncohematolégicas:

X
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Dermatomiositis
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Dermatomiositis

Un
momento... \

o )
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Introduccion

- Vasculopatia sistémica con fondo autoinmunitario

o Debilidad muscular proximal y simétrica
o Aumento de las enzimas musculares

o Exantema cutaneo

- Etiologia Linfocitos Ty B

o Desconocida
Sistema del Complemento

Deposito de Inmunocomplejos
en capilares musculares

Inflamacidén vasos de

pequefio y mediano calibre del e Sorvicio de
musculo esquelético | Pediatria
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Introduccion

- Vasculopatia sistémica con fondo autoinmunitario

O

O

O

Debilidad muscular proximal y simétrica
Aumento de las enzimas musculares

Exantema cutaneo

« Etiologia

O

O

Desconocida

Desencadenantes (infecciones, reacciones alérgicas...)

« Epidemiologia

O

O

O

0,1:100.000 nifios
4-10 anos

Ninas > Nifos

o )

+
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Manifestaciones clinicas

- Lentay progresiva

« Comienzo insidioso de cansancio

Proximal y progresiva

Dificultad para caminar, correr, subir
y bajar escaleras

Dificultad para levantarse de un
asiento

Dolor ala palpacién (grupos
musculares cintura escapular y
pelviana)

Musculos esenciales para funciones
vitales
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Manifestaciones clinicas

- Lentay progresiva

« Comienzo insidioso de cansancio

1) Papulas de Gottron

2) Eritema en Heliotropo
3) +/- Edema palpebral
4) Fotosensibilidad
5) Exantema en alas de mariposa
6) Dilatacion borde ungueal
7) Ulceras sobre vasculitis
8) Calcinosis

Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD

AAAAAAAA - HOSPITAL GENERAL




Manifestaciones clinicas

- Lentay progresiva

« Comienzo insidioso de cansancio

1) Papulas de Gottron

2) Eritema en Heliotropo
3) +/- Edema palpebral
4) Fotosensibilidad
5) Exantema en alas de mariposa

6) Dilatacion borde ungueal
7) Ulceras sobre vasculitis

8) Calcinosis
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Manifestaciones clinicas

- Lentay progresiva

« Comienzo insidioso de cansancio

1) Papulas de Gottron

2) Eritema en Heliotropo
3) +/- Edema palpebral
4) Fotosensibilidad
5) Exantema en alas de mariposa
6) Dilatacién borde ungueal
7) Ulceras sobre vasculitis
8) Calcinosis
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Manifestaciones clinicas

- Lentay progresiva

« Comienzo insidioso de cansancio

Fiebre

Irritabilidad, astenia

Pérdida de peso

Dolor abdominal y cefalea

*‘k O

i
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Diagnaostico

- Criterios de Bohan y Peter

Debilidad muscular proximal y simétrica
Elevacion de enzimas musculares
Cambios EMG caracteristicos
Exantema caracteristico

Biopsia muscular con miositis inflamatoria

o

o

o

Definitivo: = 3 criterios + lesiones cutaneas
Probable: 2 criterios + lesiones cutaneas

Posible: 1 criterio + lesiones cutaneas

o )
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Diagnaostico

« Criterios de Bohan y Peter (1975)

Debilidad muscular proximal y simétrica
Elevacion de enzimas musculares
Cambios EMG caracteristicos
Exantema caracteristico

Biopsia muscular con miositis inflamatoria

RMN positiva

o

o

o

Definitivo: = 3 criterios + lesiones cutaneas
Probable: 2 criterios + lesiones cutaneas

Posible: 1 criterio + lesiones cutaneas

o )

+
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Pruebas complementarias

Hemograma, VSG y PCR: sin alteraciones
Enzimas musculares

©)

O

Solo 2/3 tienen elevacion CPK

Aldolasa, transaminasas, LDH

Electromiograma (56%)

Biopsia muscular (61%)

Resonancia magnética

|
J

Autoanticuerpos (muy especificos)

O

ANA (60%)

Técnicas agresivas

o Antisintetasa (MSAs amino-acetil-tRNA sintetasa)

O

Anti-PM/Scl, anti-MDA5

X o

| ALICANTE - HOSPITAL GENERAL
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Pruebas complementarias

Opcionales

Recomendadas

Ecografia muscular

Capilaroscopia

Rx simple

ECG y Ecocardiografia

Gammagrafia con Tc 99m y
con galio

Pruebas funcionales
respiratorias

Oftalmoldgico, transito EGD

o )
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Tratamiento

leve
+/- afectacion
cutanea

grave
Sin riesgo vital para
el paciente

A B C
- Inicio subagudo Inicio subagudo Inicio Agudo-
- Afectacion funcional Afectacion funcional subagudo

Afectacion funcional

grave
Urgencia médica

Corticoides v.0
(1mg/kg/pesol/dia) durante
al menos 1 mes

Mismo tratamiento que

grupo A

UCI

o

or

—>

Metrotexato (Mtx)

Mtx + tacrolimus/
hidroxicloroquina

Microfenolato
mofetil

Corticoides i.v
(bolus 30/mg/kg)

Gammaglobulina
1.V

Agente biolégico
(etanercept)

Corticoides i.v
(bolus 30/mg/kg)

Ciclofosfam. i.v

Tto Ao B

X o

+
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Caso clinico

Dia 1l

Dia 6 Posible
dermatomiositis

%

Persistencia fiebre

Persistencia vomitos

Debilidad muscular proximal y simétrica

Exantema cutaneo

Aumento de las enzimas musculares

GOT/GPT elevadas

ANA: 1/80 levemente positivos

IC reumatologia: ampliar estudio

- Autoinmunidad
- RMN

o )

+
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Caso clinico

Dia 1 Dia 6 Posible Dia 11
Dermatomiositis GCC

%

Persistencia fatiga y dolor de musculatura proximal

Persistencia fiebre

Persistencia vomitos

Descamacion exantema

Inicio corticoterapia 1mg/Kg/24h i.v

o )

+
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Caso clinico

Dia 1 Dia 6 Posible
Dermatomiositis

Dia 11
GCC

Dia 13

- Afebril 24h y ausencia de vomitos

- Descamacion exantema

%

- Persistencia fatiga y dolor de musculatura proximal

o )

+
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Caso clinico

Dia 6 Posible Dia 11 Dia 13
Dermatomiositis GCC

Dia 1l

« Analitica
o GOT/GPT 306/131, LDH 762, Aldolasa 31 U/,

« Autoinmunidad

o Anti- Ro52 (+++)
o Anti- MDAS (+++)

o )
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Caso clinico

Dia 1 Dia 6 Posible Dia 11 Dia 13
Dermatomiositis GCC

« Analitica
o GOT/GPT 306/131, LDH 762, Aldolasa 31 U/,
« Autoinmunidad

o Anti- Ro52 (+++)
o Anti- MDAS (+++)

« RMN

o )

Servicio de
Pediatria
ERAIMEOTESID




Caso clinico

Dia 1 Dia 6 PogibI.(a. Dia 11 Dia 13 Evolucién
Dermatomiositis GCC

Analitica
o GOT/GPT 306/131, LDH 762, Aldolasa 31 U/,

Autoinmunidad

o Anti- Ro52 (+++)
o Anti- MDAS (+++)

RMN

Biopsia muscular

Confirmacion diagnostica: Dermatomiositis

o )
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Caso clinico

Dia 1 Dia 6 PogibI.(a. Dia 11 Dia 13 Evolucién
Dermatomiositis GCC

Analitica
o GOT/GPT 306/131, LDH 762, Aldolasa 31 U/,

Autoinmunidad

o Anti- Ro52 (+++)
o Anti- MDAS (+++)

RMN

Biopsia muscular

Confirmacion diagnostica: Dermatomiositis

o )
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Caso clinico

Dia 1 Dia 6: Posible Dia 11: Dia 13 Evolucién
dermatomiositis GCC
I
Inicio metrotexate s.c 1/semana A
Inicio rehabilitacion .

l

Mejoria cutanea y musculo-esquelética




Caso clinico

Dia 1l

Dia 6: Posible
dermatomiositis

Dia 11:
GCC

Dia 13

Evolucion

« Analitica

o GOT/GPT 635/339

Inicio micofenolato v.o

- |C Digestivo

o Ac.anti-mitocondriales (AMA) NEGATIVO

o Ac.anti-musculo liso (ASMA) 1/640
o Ac.anti-ag. hepaticos (BLOT) POSITIVA RO 32 (+++) |

- Biopsia hepatica

Hepatitis

Autoinmune

regeneracion (hepatitis). No se observa inflamacién portal ni

Tejido hepatico con frecuente apoptosis de hepatocitos y signos de | |«¥ e
lobulillar. No se observa fibrosis |
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Caso clinico

Dia 1l

Dia 6: Posible Dia 11: Dia 13 Evolucion
dermatomiositis GCC

« Analitica

o GOT/GPT 635/339

Inicio micofenolato v.o

- |C Digestivo

o Ac.anti-mitocondriales (AMA) NEGATIVO

o Ac.anti-musculo liso (ASMA) 1/640

o Ac.anti-ag. hepaticos (BLOT) POSITIVA RO 32 (+++) |

- Biopsia hepatica

Hepatitis

Autoinmune

Descarta Hepatitis Autoinmune
Sugestiva de Hepatitis por farmacos

X o
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Caso clinico

Dia 1 Dia 6: Pogib_lg Dia 11: Dia 13 Evolucién
dermatomiositis GCC

- |IC Neumologia Pediatrica
o Espirometria: patron restrictivo
o Pletismografia: patron restrictivo
o TAC pulmonar: no fibrosis pulmonar ni afectacion intesticial

o En seguimiento en consultas externas

- |C Oftalmologia

o Fondo de ojo normal. No afectacion ocular

o )
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Caso clinico

P81 | | gomatomusits | | oce | | P[] B | | Vaa
- Tratamiento al alta - Seguimiento en CCEE
o Prednisona + micofenolato o Reumatologia
o Omeprazol o Cardiologia Pediatrica
o Calcio + vitamina D o Rehabilitacion
o Fisioterapia o Neumoalérgia Pediatrica

o (Gastroenterologia Pediatrica

o )
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Conclusiones

Dermatomiositis como enfermedad rara

Se caracteriza por debilidad muscular, dermatitis y aumento enzimas

musculares

La RMN podria ser util en el diagndstico

Tratamiento: corticoides y metrotexato

Importante el diagndstico precoz para evitar complicaciones graves

En equipo se trabaja mejor

X0
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LLORAR POR ALGO MAS ALTRU
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