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INTRODUCCION RESULTADOS
La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una interferonopatia Se incluyeron 14 pacientes (50% varones) con una edad media de 6,53 En 9 (64%) pacientes se observé positividad para ANAs, siendo todos
autoinmune poligénica con afectacién predominante del (3,59) afios al debut de la enfermedad y 6,92 (3,81) afios al diagnéstico. patron nuclear moteado. En cuanto a los anticuerpos especificos, se
sistema adaptativo. Es la miopatia inflamatoria méas frecuente La mediana (Q1;Q3) de seguimiento de los pacientes es de 18,68 registraron tres AntiMi2, dos AntiTIF1, dos antiMDAS, un antiRO52 y un
en la infancia. (3,95;13,92) afios. La edad media del dltimo brote fue de 14,42 (4,65) AntiSAE2. Ocho pacientes cumplieron criterios definitivos de la

Se trata de una vasculopatia caracterizada por debilidad afios. La edad media de los pacientes en la consulta de transicion fue de  enfermedad segun Bohan y Peter. En los seis restantes el diagnostico fue
muscular, elevacién de enzimas musculares y lesiones 19,70 (2,9) afios. La mediana de seguimiento de estos pacientes desde la  probable. Al diagnostico, 15 pacientes presentaron niveles de CK por

cutdneas patognomonicas como el eritema heliotropo o las consulta de transicion es de 2,14(1,52; 4,44) afios. encima del valor superior de referencia del laboratorio. En la actualidad,
papulas de Gottron. el Biarkel R cinco pacientes presentan niveles de CKs elevados.
El debut suele situarse entre los 5y 14 anos y, a diferencia de BOienme sad i s
- P - s - - T S 2=k Parametro Visita basal Visita de transicion Ultima visita
los adultos, los pacientes pediatricos tienen mas calcinosis, N=14 Sl . : .
. . . . 7 . 7 . N(%) N(%) N(%) Media Media Media
lipodistrofia y IeS|0|'1e§ cutaneas; ademas, no suele asociarse —— EE—— e (Rango normal) RSRUNNARAIRR ATl Ml vailae | eatt i Al ra)
con procesos neoplasicos. constitucional alita TGADEE méx.)
En el 60% de los casos, encontramos anticuerpos especificos PR HESD 2(14.28) | CK " 4256,07 (136;37.261) 204,46 (39;878) 203,33 (44;568)
de miositis. Los AntiTIF1, son los mdas frecuentes en raza Fiebre 1(7,14) | SRR , | |
blanca, con una prevalencia entre un 17 y un 35%.Los Dotli'dad muscalak | 8(57.14) | 10.14) P " RS N SR
. ! ) P . y . ?' Afectacion cutanea Papulas de Gottron 8 (57,14) H 3(21,42) 1(7,14) = : . . :
antiMDAS5 son mas frecuentes en japoneses y los antiMi2 se Rash en heliotopo | 6(42,85) | 1(7,14) | 1(7,14) L ¥ || 15095 2meT0) 283411500 HanniTad
detectgn en entre un 4y un 10% de Iqs Casos. Clasigamente !a g;‘;s;ag:l"c‘;:lg“ea‘ 21((174’122) H GPT " 79,14 (14;324) 33,35 (9;98) 25,75 (12;59)
mortalidad se situaba en un tercio de los pacientes, sin S 3@21,42) | 1714 | 1714 (0-55 u/L)
e , . ., —= PCR 2,25 (0:2) 1,28 (0;5) 1(0;3)
embargo, en las ultimas décadas, la introduccion de nuevos Calcinosis 3(21,42) | o "
: : : Lo . Af i6 isfagi 4 (28,57
tratamientos asociado a un diagndéstico mas precoz ha piia Jisiagia 28:57) || VSG 21 (5:54) 8,5 (2;20) 8,88 (2;17)
. . . . r  ae . - (0-30 mm/h)
permoltld.o dd|Sm|.nU|r |de f?rma fdra?tlca|d |a| morJ.[a||dad Atectacion pulmonar E::;gi”;‘;ﬁﬁ\% H;lj; H Tabla 2. Evolutivo de los parametros analiticos de mayor interés a lo largo del seguimiento de los pacientes.
ConSIQUIen O mejorar € prOnOStICO unciona €10S paCIenteS' Afectacion Artra[gias 5(35’,71) “ 2(14,28) 2(14,28) Min: minimo; Max: maximo. CK: Creatinin Kinasa,; GOT: glutamico oxalacético transaminasa; GPT: transaminasa glutamico piruvica; PCR: Proteina C
musculoesquelética Artritis 2(1 4,28) " 1 (7’1 4) Reactiva; VSG Velocidad de Sedimentacion Globular.

Tabla 1. Manifestaciones clinicas a lo largo del curso evolutivo de la enfermedad.

N=14

OBJETIVOS o y
DLCO: prueba de difusion del monoxido de carbono
Revisar la distribucion de los anticuerpos especificos de Actualmente, nueve pacientes CONCLUSIONES
miositis y las caracteristicas clinico-analiticas de los pacientes contindlan en tratamiento activo,  [Er ey T o - ———————
remitidos a la consulta de transicion de un hospital terciario aunque han experimentado una dizgn"f‘;f:‘:‘;z::la tran‘:?cién - En nuestra serie, el AntiMi2, AntiTIF1 y AntiMDAS tienen una prevalencia similar
espanol, y valorar su evolucion. desescalada desde la consulta de N=14

transicion. Arme - La mayoria de los pacientes se han tratado con una combinacion de farmacos

. Bolos de corticoides . 4 (28,57) inmunosupresores ; el Tacrolimus y el metotrexato son los inmunosupresores mas utilizados

MATERIAL Y METODOS C'C‘OS deGammaglOb““”as : S (63'28) 31438 3143 con una instauracién mas precoz en comparacion con otras series publicadas en la literatura.
Metotrexato (MTX)

Estudio transversal unicéntrico, con adquisicic')n retrospectiva E‘EEEE&E;:(Z::HCQ) 1512) 21((174’122) En la Ultima visita el 85% de los pacientes estan en remision y el 40% sin tratamiento.
de variables. Se recogieron datos demograficos y clinicos en Micofenolato Mofetilo (MFM)
pacientes con DMJ a través de la revisién de la historia clinica. .'18&3?22:23232“” 13:;:5)5) 27“(45:; — N La
Se recogen datos de la visita basal, considerada ésta en la que SR —— RUAL) - — =EISN ocoi Fe
se realiza el diagnostico, de la visita de transicion y de la T 204.28) 321,42 428,57 IS La Ee Ugis\%trcs‘imri
ultima visita en Reumatologia de adultos. S e " nsiuode I Politecnic

Tabla 3. Tratamientos recibidos por los pacientes a lo largo del curso evolutivo de su enfermedad.




