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Anamnesis
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Nino de cinco anos con cuadro de:

4 semanas RECINERER 2 dias

Tumoracion pierna derecha Dolor en miembros Dolor lumbar
inferiores

Dificultad para la
sedestacion

¢, Hematoma calcificado? Le despierta por la noche Alteracion de la marcha

Exploracion fisica normal, salvo:

Locomotor Cutaneo Neurolégico
Marcha basculante Tumoracién pétrea (2 cm) tibia Hipotonia de tronco
n-_ Rectificacién lordosis lumbar derecha
' Dolor a la palpacion L1-L2 Dolorosa a la palpacion, sin
i Imposibilidad para sedestacion signos inflamatorios externos

desde decubito
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Pruebas complementarias

Ecografia Ecografia
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* Hemograma, * Normal * Infiltracion grasa * Normal
bioquimica y de musculatura
coagulacion paravertebral
normales distal bilateral,
sugerente de
atrofia

Actitud

Cefotaxima Ampliacion del

estudio

Sospecha de espondilodiscitis +
cloxacilina
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Evolucion
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Afebril

7 d ias | > Persiste dolor

Edema palpebral (4.° dia)

Analitica + orina + Rx torax

Hemograma: normal
Bioquimica: LDH 774 U/l; AST 331 U/l; ALT 247 U/l; CPK 5560 U/I; resto
L normal

Orina normal
Rx téorax normal

Otras pruebas complementarias

\

Serologia a EBV, CMV, TABM, herpes virus, Coxiella y Bartonella negativo. Mantoux negativo
Ecografia MID: tumoracion calcificada de 23 mm externa a la aponeurosis muscular, de caracteristicas
inespecificas
RM craneal y medular normales

[ Sospecha de miopatia ]
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Evolucion

Patron miopatico

Sospecha de

I::> miopatia

inflamatoria

15 puntos

Se suspende antibioterapia

Metilprednisolona iv (en bolo)

Ampliacion de estudio

» I *\P2p

RM muscular; edema muscular

Transito gastroesofagico, estudio de autoinmunidad y capilaroscopia normales

Biopsia muscular: compatible con dermatomiositis juvenil
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Evolucion
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Prednisona . . .
6000 U/l l Metilprednisolona i. v.

e (3 bolos) CPK (UIL)
5000
4000
3000 Prednisona v. o.
+
2000 v metotrexato s. c. Prednisona
1000 =
metotrexato
0
Debilidad No debilidad
700 U/l CMAS 20/52 Aumento calcinosis
600
500 ASTHUIL)
400 ALT(Q/L)
300
Q. 200 °
1)
1{ 100 \’/ T —~——
4 A
g 0 \J
q; Alta I 2 semanal
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Discusion
(. Traumatismo W ( » Espondilolistesis
» Sobreuso (mochilas) * Escoliosis
» Material inadecuado » Cifosis de Scheuermann
(deportivo, colchones, etc.) « Hernia discal
.
Mecanica Traumatologica
Otras Infecciosa
-
» Tumoral (osteoedema)  Espondilodiscitis
2. | ° Inflamatorias _ » Osteomielitis
| | (musculoesqueléticas) « Sacroilitis séptica
» Miscelanea J k » Absceso epidural
\_ » Oftra localizacion
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Discusion
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Cuidado si:

Edad (< 4 afnos)
Antecedentes de neoplasia o exposicion a TBC
Fiebre

Pérdida de peso

Dolor intenso o constante
Dolor nocturno
Dolor irradiado

Persistencia en el tiempo

Alteracion exploracion

\ Interferencia actividad habitual
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Discusion
Escala CMAS (evaluacion 1. Elevacion Qe la cabeza en supino (tiempo)
2. Levantar pierna/ tocar objeto
fuerza muscular) ) .

3. Mantener pierna elevada (tiempo)
4. Paso decubito supino a prono
5. Incorporacion desde decubito

14 items (0-3) 6. Sentarse desde supino

Punt i5n 0-52 7. Levantar los brazos rectos

ur.l ‘_JaC'O” ) 8. Brazos elevados (tiempo)

Actividades 9. Sedestacion desde bipedestacion
10. Posicion de gato desde prono
11. Bipedestacion desde rodillas
12. Levantarse de una silla
13. Subir a un taburete
14. Recoger un objeto y enderezarse

Sanos (> 4 anos): media de 46,6 puntos

{ Grave ]<15ptos
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Dermatomiositis juvenil (DMJ)
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Miopatia inflamatoria idiopatica mas frecuente en Pediatria
Incidencia 0,8-4,1/1 000 000 nifios/afo

Femenino ( X 2-5)

Raza caucasica

Epidemiologia
Inicio: 5-10 afos (7 anos)
Etiologia Desconocida

Predisp. Fact.

genética ambientales

E-f « HLAB*08, DRB1*0301 (caucasicos), DQA1*0501 * Infecciones (mimetismo molecular cadena
EE (hispanos y afroamericanos) pesada miosina)
m: * TNF-a (severidad), IL-1qa, IL-1 » Exposicion alta a luz UV (regiones
qf * Protectores: HLA DQA1*0201, *0101,*0102. TNF a ecuatoriales)
; 238AG
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Dermatomiositis juvenil (DMJ)

Clinica

Muscular Cutanea

* Proximal y simétrica (cinturas) » Eritema en heliotropo (= edema)
* Dolorosa * Papulas Gottron

* Progresiva « Calcinosis

* Musc. faringea e hipofaringea * Rashy eritemas (malar)

« Dilatacion capilares
subungueales
* Lipodistrofia

Voz nasal
Disfonia
Atragantamiento Otras
Disfagia (40%) « Sindrome constitucional

*  Artritis
* Enfermedad pulmonar intersticial
* Pericarditis, miocarditis
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Dermatomiositis juvenil (DMJ)

Debilidad muscular progresiva y simétrica
Elevacion enzimas musculares

Cambios EMG caracteristicos de miositis
Exantema

Biopsia muscular con miositis inflamatoria
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Edema muscular (T2 y STIR)

' Puede evitar/orientar biopsia

- J
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Dermatomiositis juvenil (DMJ)
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Metil prednisolona i. v. (bolos 30 mg/kg/dia, 3 dias) — Prednisona v. o. (0,5-2 mg/kg/dia)
o
Prednisona v.o. (0,5-2 mg/kg/dia)

v v
Sin enfermedad Con enfermedad
grave: metotrexato s. grave: ciclofosfamida
c. semanal + metotrexato
y ~ ! N ! !
No mejora o nueva Mejora: metrotexato No mejora: anadir
Mejora: mantener calinosis: cambiar o S C. anti-TNF o rituximab

afiadir: IGIV, semanal

hidroxicloroquina,
tracrolimus,
azatioprina,

ciclosporina A,
biolégicos

. J

No mejora o nueva

Mejora: metotrexato calcinosis:
semanal micofenolato o
bioldgico
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Dermatomiositis juvenil (DMJ)
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Seguimiento en Atencion Primaria

[ Metotrexato ] [ Vacunas ]
* S
=  Nauseas y vomitos *  Vacunas inactivadas
=
= « Elevacion de transaminsas — FAME sintéticov
3 5 5 — FAME biolégico (eficacia \/
§ « Alteracion funcién renal desconocida)
&)
Q « Alteraciones hematologicas * Vacunas vivas
- LL
— FAME sintéticov

- FAME biolégicox
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