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® JA, nino de 13 anos de edad, procedente de la

provincia de Coérdoba.

® APy APP: sin relevancia.

® MC: Debilidad muscular, inflamacion de ambas

Manos y codos con lesiones escamosas.




e AEA: Dos meses previos a la consulta, el nino que tenia una
practica deportiva intensa, se queja de cansancio progresivo
durante el juego, hecho que se atribuye a las exigencias del

entrenador. Los padres notan fatiga que lo obliga a perder

dias de clases.

e Consulta con cardiologia: ECV normal



e 30.08.01: jugando un partido de football, suspende el juego por
“falta de aire”, se cae y no puede incorporarse, es asistido

por un médico.
e Pérdida de peso, fiebre, inflamacion de manos y pies.

e Lesiones escamosas en manos, codos y rodillas, atribuidas a las

frecuentes caidas durante la practica deportiva
e Debilidad muscular generalizada.

e Se deriva al Hospital de Ninos de Cba.



e 20-09-01: Ingresa al consultorio de Reumatologia donde se
constata: edema facial, eritema “heliotropo” en parpados
superiores, eritema tenue en puente nasal y region malar,
lesiones eritemato-escamosas en superficies
extensoras de codos, manos, rodillas, hombros, region
lateral de muslos y gluteos. Ulceras en mucosa bucal,

muguet y gingivitis.












e Ex OMA: masas musculares atroficas, debilidad muscular en
cintura escapular y pelviana, debilidad en musculos
anteriores del cuello. Signo de Gower (+). Compromiso

de musculos faringeos, con disfagia para los solidos.

e Impresion Diagnostica

DERMATOMIOSITIS JUVENIL




e Laboratorio:

eHb: 10.8 mg/dl, Hto: 35%, GB: 7.300/mm?3, Plag: 160.000/mm3,
VSG: 3 mm/1 h. GOT: 1953 U/L (vn: hasta 38), GPT: 841 U/L
(vn: hasta 40), FAL: 600U/L (vn:10 a 645), LDH:1345 U/L
(vn: 240-480). CPK:157U/L (vn: hasta 50).

e Gammaglob: 2.26 gr%
e ANA: (+), patron moteado fino nuclear: 1/10

e Anti-Jo: (+)



e Al iniciar el tratamiento los signos dermatologicos y la fuerza

muscular mejoran.

e Paralelamente aparece hepatomegalia dolorosa, ictericia y coluria.

e Se realiza biopsia hepatica, donde se observa: necrosis lobulillar

focal y leve colestasis.




® Alos 30 dias del ingreso, el nino presenta: fiebre, tos

seca, dificultad respiratoria, estertores

subcrepitantes en ambos campos pulmonares.

® TAC de pulmon: infiltrado de tipo vidrio esmerilado, en

ambos campos pulmonares, a predominio en

|6bulos superiores.

® Evolucion desfavorable, falleciendo a los 3 meses

del inicio de la enfermedad.
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Tratamientos

e Pulsos de Metilprednisolona
e Medprednisona: 40 mg/ dia
e Gammaglobulina EV: 2 grs/kg
e Azatioprina: 2 mg/kg/dia

e Ciclofosfamida EV: 1 mg/m?




Evaluacion del Paciente con Debilidad Muscular

1. Diferenciar debilidad muscular verdadera

de debilidad funcional

2. Localizar el sitio de la lesion dentro del

sistema neuromuscular.

3. Determinar la causa de la lesion.



Debilidad Muscular Objetiva

Si

Generalizada

Caquexia
Miastenia Gravis

Paralisis periodica

Localizada

No

Asimétrica
Desordenes Neuroldgicos Regionales
Enf del cordon espinal
Desdrdenes Desmielinizantes

ECV, Infeccidn crdnica
Anemia, Artritis, Fibromialgia
Neoplasia, Depresidon

Simétrica

Patron Especifico
Distrofia Muscular

Neuropatia Hereditaria

Miastenia Gravis

Proximal
Miopatias
Distrofia Muscular
Miastenia Gravis

Distal
Neuropatia Periférica
Enf. Neurona Motora

Miastenia Gravis




MIOPATIAS INFLAMATORIAS IDIOPATICAS
Criterios de Bohan y Peter para definir PM/DM

Debilidad muscular simétrica y proximal
Elevacion sérica de enzimas musculares
Triada electromiografica:

unidades motoras polifasicas de corta duracion y pequena
amplitud.

fibrilaciones, ondas agudas positivas e irritabilidad de insercion.

Descargas espontaneas bizarras de alta frecuencia



MIOPATIAS INFLAMATORIAS IDIOPATICAS
Criterios de Bohan y Peter para definir PM/DM

4. Biopsia muscular con signos de miositis y necrosis
5. Lesiones cutaneas:
- Rash heliotropo

- Signo de Gottron

Dermatomiositis Polimiositis
Definida: 3 6 4 criterios Definida: 4 criterios
Probable: 2 criterios Probable: 3 criterios
Posible: 1 criterio Posible: 2 criterios

No son individualmente sensibles o especificos en el 100%



2017 European League Against Rheumatism/
American College of Rheumatology classification
criteria for adult and juvenile idiopathic inflammatory
myopathies and their major subgroups

Lundberg IE, et al. Ann Rheum Dis 2017;76:1955-1964

Edad de Comienzo
Debilidad Muscular (4)
Manifestaciones Dermatoldgicas (3)
Otras Manifestaciones Clinicas
Laboratorio

Biopsia de musculo s/n

(www.imm.ki.se/biostatistics/calculators/iim)










Evaluacion de |la Actividad en DMJ

Kendall MANUAL MUSCLE TESTING (MMT) (0-10 scale)
CHILDHOOD MYOSITIS ASSESSMENT SCALE (CMAS)
MYOSITIS DISEASE ACTIVITY ASSESSMENT TOOL (MDAAT)

DISEASE ACTIVITY SCORE (DAS)




Classification tree for subgroups of idiopathic inflammatory
myopathies

Patient meets the EULAR/ACR classification criteria for 1IM

v

Age at onset of first
symptom < 18
MNo ¥

es
|
| 1

Heliotrope rash or, Heliotrope rash or,
Gottron's papules or, Gottron's papules or,
. ¢ H
Gottron's sign Gottren's sign
Mo Yo MNo Yes
—---
| i
Objective syrmmetric weakness, usually progressive, of the :
proximal upper extremities or, 1
Clinical features* Objective syrmmetric weakness, usually progressive, of the i
or proximal lower extremities or, 1
' ; Meck flexars are relatively weaker than neck extensors or, 1
Muscle blﬂpS‘l_ul' In the legs proximal muscles are relatively weaker than distal !
feature** muscles :
I
Mo Yes :
|_ No Yes I
| | | [ .
T PM H 1 Juvenile myositis :
] ]
{(IMNwm) | 1B ADM DM L other than Jom=<* ;| 1OM

*Finger flexor weakness and response to treatment: not improved, or **Muscle biopsy:

. | l . . ‘ l ‘ . Lundberi IE| et al. Ann Rheum Dis 2017'|76:1955—1964
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