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Epidemiologia

e 2-4 casos/10°

e Ninas 2-5:1 Ninos

e Pico de edad 5-10 anos

e Edad media 7

e Dermatomiositis 5:1 Polimiositis
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Patogenia

b
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Zong, M. & Lundberg, I. E. (2011) Pathogenesis, classification and treatment of inflammatory myopathies
Nat. Rev. Rheumatol. doi:10.1038/nrrheum.2011.39
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Patogenia

e Base genética
— HLA-B8, HLA-DQA1*0501 and HLA-DQA1*0301

— Polimorfismos en TNF-a y en receptor de IL-1
— AF de LES

e Factores ambientales
— Coxackie B
— Miositis producidas por virus
— Epitopos compartidos entre S Pyogenes y musculo
— Primavera y verano
— Uso de antibioticos o sintomas digestivos
— Exposicion a la luz solar
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Manifestaciones clinicas

e Debilidad

e Mialgias

e Manifestaciones cutaneas
e Calcinosis

e Pulmonares

e Cardiacas

e Digestivas

e Manifestaciones generales
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Manifestaciones clinicas: Debilidad

e Predominio proximal
e Flexores del cuello

e Abductores de los
brazos

e Flexoextensores de
cadera
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Cambios cutaneos
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Calcinosis

o 25-80%
e Codos, rodillas

e Relacionada con
retraso en diagnostico

e Tto: bifosfonatos

Ve Hospital Universitario
Infanta Sofia

SaludMadrid Bl comunidad de Madrid



Pulmonares, cardiacas, intestinales

e Pulmonares
— Alteracion restrictiva
— E Pulmonar Intersticial

e Cardiacas
e Digestivas
— Disfagia
— Vasculopatia
— Hemorragia digestiva
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Enzimas musculares

e GOT
e GPT
e LDH
e Aldolasa
e CPK
e Un 10% de formas SIN elevacidn
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Electromiograma

— Actividad espontanea:
presente en miopatias
inflamatorias y algunas A
distrofias e

— Activacion voluntaria
e Caracteristicas: analisis
PUMs: pequenos, polifasicos
y de duracion acortada

e Reclutamiento: patrén de
reclutamiento precoz
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Anticuerpos

e ANAs 70% Inespecificos
e Anticuerpos especificos

— sintetasas RNAt 1-5%
— Mi2 4-10%
— P155-TIF1g 23%
— P140-NXP2/MJ 11-23%
— P140-MDA5
M s Tansley et al. Arthritis

SaludMadrid B Comunidad de Madr - Research & Therapy 2013
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Diagnostico: Criterios de Bohan 'y
Peter (1975)

e Debilidad simétrica de cinturas

e Cambios cutaneos tipicos (eritema en
heliotropo, papulas de Gottron)

e Elevacion de enzimas musculares
e EMG con patron mixto
e Biopsia muscular con inflamacién y necrosis
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Criterios EULAR/ACR

Variable

Age of onset of first related symptoms

18-40

=40

Muscle weakness

Objective symmetric weakness, usually progressive, of proximal upper extremities

Objective symmietric weakness, usually progressive, of proximal lower extremities

Neck flexors are relatively weaker thal

In the legs, proximal muscles are relaf

Skin manifestations

Heliotrope rash

Gottron's papules

Gottron's sign

Other clinical manifestations

Dysphagia or esophageal dysmotility

Bottai et al. EULAR/ACR classification criteria for adult and juvenile idiopathic inflammatory myopathies and their major subgroups: a
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Laboratory measurements

Anti-Jo-1 (anti-histidyl-tRNA synthetase) autoantibody positivity

Elevated serum levels of creatine kinase (CK)* or lactate dehydrogenase (LDH)* or aspartate aminotransferase (ASAT/AST/SGOT)*
oralanine aminatransferase (ALAT/ALT/SGPT)*

Muscle biopsy features

methodology report. RMD Open 2017;3:e000507. doi: 10.1136/rmdopen-2017-000507
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¢ Biopsia si o biopsia no?

e La Unica manera de obtener un diagndstico de
certeza

e Se altera con el tratamiento

e Posiblemente no necesaria en
dermatomiositis

e Recomendable en la debilidad sin alteracion
cutanea
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RMN muscular

e T1ySTIR

e Permite elegir el lugar
de biopsia

e Musculos afectados
e Detecta la inflamacion
e (Otras alteraciones

e |nespecifica
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Capilaroscopia
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Capilaroscopia
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Diagnostico diferencial

e QOtras miopatias inflamatorias

— Miopatia sarcoidea

e QOtras miopatias
— Miopatias hereditarias
— Miositis virales

— Miositis parasitarias: toxoplasmosis, tripanosomiasis africana,
enfermedad de Chagas, malaria, cisticercosis, triquinosis

e QOtras enfermedades del sistema nervioso periférico
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Miositis virales

e Postinfecciosas

e Virus de la gripe

e Fiebre, tos, cefalea, sintomas respiratorios
e Predominio en eeii, con dolor

e Autolimitadas (1-8 dias)

e CPK 5500-15000

e |eucopenia

Cardin. J Pediatr 2015






Trichinelia spiralis
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Trichinosis, then, could explain all the features of Mozart's disease. It is
deaths occurring in the second and third weeks. It causes fever, rashes

What Killed Mozart?
Hirschmann, Jan V. MD
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Trichinellosi i unlikely to be responsible for Mozart's death.

Dupouy-Camet J.

Wikimedia Commons



III

Piomiositis “tropica

Infeccion muscular por
bacterias

S aureus
Fiebre

Dolor local
Elevacion CPK
RMN

Ruiz ME. NEJM 2005



Diferencias entre DMJ y DM del adulto

e DM del adulto aumento de cancer

e Mejor prondstico en ninos

e Menor afectacion pulmonar en ninos
e Cambios cutaneos atipicos en ninos
e Calcinosis
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Tratamiento

e Individualizado
e Prednisona 1,5-2 mg/Kg peso
e Otros inmunosupresores/bioldgicos

— Depende de cada clinico
e Evitar la exposicion solar
e Farmacos para la osteoporosis
e Rehabilitacion
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Pronostico

e Mortalidad
— Enlos 60: 30%
— Ahora 3%
e Secuelas:
— Cutdneas (calcinosis, lipodistrofia) 75%
— Musculares (debilidad, atrofia) 3%

— Osteoarticulares (rigidez, osteoporosis, necrosis avascular)
48%

— Endocrinas (retraso del crecimiento) 23%
— Pulmonares 17%
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