DERMATOMIOSITIS.
Brotes y tratamientos.

CASO CLINICO

Jesus Canora. Hospital de Fuenlabrada.




Antecedentes personales

m A familiares : Sobrino con lupus cutaneo Madre
con psoriasis con artropatia invalidante

m A personales:

m Alérgica a Penicilina

® Cirugia de Fibroadenoma mama




Presentacion clinica 2005 Dic

Edema en ambos hombros que cede . Después tumefaccion
mufieca izda y tobillo sin signos inflamatorios que cede

Posteriormente durante varios meses presenta episodios
recurrentes de edema de partes blandas ( parpebral, labios
rafz de miembros) por lo que recibe tto con esteroides y antiH1 .

De forma progresiva pérdida de respuesta a esteroides con
persistencia de edema parpebral con pigmentacion violacea
progresiva y lesiones eccematosas pruriginosas en parpados

Odinofagia. Disfonia

Posteriormente claro exantema en heliotropo y lesiones
cutaneas eccematosas diseminadas
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DERMATOMIOSITIS

m Curso clinico rapidamente progresivo:
m Aparicion de rash pruriginoso en region dorsal

m Pipulas de Gotron y manos de “mecanico”

m Afonia Aftosis oral. Reflujo gastroesotfagico

B Cuadro sistémico

s NO AFECTACION MUSCULAR HASTA
MUY AVANZADO EL PROCESO




P .complementarias

m Analitica general sin alteraciones CPK aldolasa
mioglobina y GOT normales Sedimento normal

m PCR VSG complemento normal FR negativo.lg
normales

m ANA 1:80 Ac antiDNA ENAS ANCAS LKM

negativos Antijo negativos Crioglobulinas
negativos

m Anticoagulante lupico negativo Anticardiolipina
[eM+ 1oG -




P .complementarias

B EMG seriados sin alteraciones

O Biopsia Ccutanea: dermatitis psoriasiforme sin deposito

inmunologico con infiltrado linfocitario perivascular y espongiosis compatible
con dermatitis psoriasiforme

m Biopsia muscular sin infilirado inflamatorio ni depésito

inmunologico

N Espirometria: Ligero descenso de la difusion

m Hcocardiograma y ECG normal




P complementarias

m Fndoscopia : Anillo Schatzki Gastrtis antral
Hiato incompetente Trast. motor esofagico

m TAC toracoabdominal Infiltrados alveolares
bibasales sugestivos de microaspiraciones

m Mamografia adenopatia axilar no significativa
m Valoracion ginecologica sin alteraciones

m Marcadores tumorales negativos (excepto B2
microglobulina)




Evolucion

m [nicialmente tratamiento esteroideo (1 mg/kg)

sin respuesta
m Se anade hidroxicloroquina sin respuesta

m Progresion clinica franca con aparicion de
debilidad muscular persistiendo enzimas y EMG
normales asi como Bx muscular

m Afonfa. Distagia severa. Pérdida de peso.




Evolucion

® [nmunoglobulinas 400 mg/kg dfa.4 ciclos

m Franca mejoria clinica
m Rapida desaparicion lesiones cutaneas
m Desaparicion de distagia y disfonia

m Desaparicion debilidad muscular

B Se alcanza remision clinica durante cetrca
de un ano
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EVOLUCION POSTERIOR

Abril 2007 . Bajo tratamiento con Metotrexato y
esteroides en ritmo decreciente deterioro clinico con
reaparicion de lesiones cutaneas con afectacion
extensa y cuadro constitucional

Se 1nicio tratamiento con AZA + esteroides con mala
tolerancia clinica

Se 1nicio micofenolato + esteroides

Progresion clinica con disfonia, sindrome consuntivo
por lo que se administr6 2 °© ciclo de Ig

EMG muy discretamente patologico




B Sc alcanza segunda remision clinica
m Se realiza nuevo estudio de neoplasia oculta negativo

® Todos los marcadores inflamatorios e inmunologicos

son negativos asi como datos de miopatia inflamatoria,

afectacion miocardica o pulmonar

Se mantiene tratamiento INMUNOSUPresor con
micofenolato y esteroides en descenso hasta dosis
minimas




m Diciembre de 2007

B Nuevo deterioro clinico con
= Dolor neuromiopatico incapacitante

® Debilidad muscular sin miositis ni hallazgos
concluyentes en EMG

® RGE continuo y sensacion de distagia

® Marcadores inmunologicos e inflamatorios negativos

= TACAR microaspiraciones. No afectacion
miocardica




B Ante nuevo brote de enfermedad ciclo de
Rituximab, en total 4 dosis

m Buena respuesta clinica permitiendo retirada de
esteroides

B Se anade al tratamiento Inmunosupresor

Ciclosporina que debe ser retirada por efectos
secundarios ( HTA, metrorragias..)




= Julio 2009

m Cefalea y trastorno neuropsiquiatrico abigarrado
® Dolor neuromiopatico mal controlado

® Disfuncion miccional

= No disfagia, no lesiones cutaneas relevantes,

fatigabilidad muscular pero sin miopatia clara

® Estudio de neoplasia oculta, estudio inmunologico e
inflamatorio negativo




m 3° ciclo de inmunoglobulinas y se alcanza de

nuevo remision completa




m Enero de 2010

m Dolor epigastrico severo con repercusion sobre
el estado general

m Fndoscopia :

® Ulcera antral serpinginosa antral prepilorica de
20mm

m Piloro abierto con reflujo biliar

® Biopsia sin efecto citopatico con PCR para CMV
negativo y con intenso infiltrado inflamatorio sin HP




m Se retira micofenolato y de forma progresiva se
retiran esteroides

m Actualmente en buena situacion global sin

tratamiento INMuUNOSUPresor
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DIFICULTADES PARA EL DX DE
ACTIVIDAD

= Al dx y en primera recaida lesiones
cutaneas claras con clinica sistémica

m En nuevos brotes cuadro sistémico

inespecifico con ausencia de datos
inflamatorios objetivos lo que dificulta
la agresividad terapéutica

m Ausencia de afectacion visceral
pulmonar o miocdrdica




DIFICULTADES
TERAPEUTICAS

m loxicidad asociada a esteroides:
Aspecto esteroideo

s Metotrexate: No eficaz

= Azatioprina: (2 meses) Suspendida por
toxicidad digestiva y sensacion de mareo

= Ciclosporina: (4 meses) suspendida por
HTA severa y metrorragias




EFICACIA TERAPEUTICA

= Micofenolato (3 aios): Muy eficaz para
controlar actividad cutdnea pero no ha evitado
las recaidas. Retirado por ulcera gastrica

= Inmunoglobulinas: Muy eficaces para controlar
los brotes aunque con respuestas
progresivamente mds tardias

= Rituximab: Muy eficaz para el fratamiento de
las recaidas. Reticencia de la paciente a un
segundo ciclo




QUE HACER AHORA

m Reinstaurar tratamiento inmunusupresor
de mantenimiento?

= Esperar y ver?




: QUE HACER EN PROXIMA
RECAIDA?
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