Caso clinico: DERMATOMIOSITIS JUVENIL
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PRESENTACION

Paciente de 14 anos de edad, que consulta en Noviembre de 2022 en otro efector de salud, por eritema malar y en
parpados, y dolor con leve disminucion de la fuerza a nivel cervical y en ambas caderas. Alli se realiza diagnostico de
Dermatomiositis Juvenil y se indica tratamiento.
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La Dermatomiositis es una enfermedad autoinmune cronica y progresiva que se clasifica dentro de las miopatias
Inflamatorias idiopaticas, caracterizadas por lesion inflamatoria y necrosis del musculo estriado, sumado a
manifestaciones cutaneas. Es la mas frecuente en nifios menores de 17 anos (85%). Puede llevar a la muerte en
ausencia de tratamiento adecuado.

Diagndstico: se debe contar con la presencia de 2 (posible), 3 (probable), 4 (definitivo) de los siguientes criterios: Erupcion en s parte superior del pecho
- Debilidad muscular simétrica proximal por semanas. s

- Biopsia muscular: miopatia inflamatoria con infiltrado perivascular de linfocitos T CD4, macrofagos y plasmocitos. -~

- Hallazgos electromiograficos de miopatia. " S

- Erupcion cutanea.

- Aumento de enzimas musculares en plasma: CPK, Aldolasa, LDH, GOT y mioglobina.

Ademas, en el laboratorio podemos encontrar: aumento de VES y PCR, presencia de auto-Ac especificos (a-Jol, a-

PL7, a-PL12) y no especificos (ANA/FAN). ‘

CASO CLINICO

Junio de 2023: se le realizaron estudios complementarios, donde se evidencio compromiso de tejidos musculares y cutaneos:
- Electromiografia

- Prueba de difusion pulmonar de CO

- Videodeglucion

- Biopsia de piel

Julio-Septiembre de 2023: internacidon por reactivacion de la enfermedad en el Hospital Escuela Eva Peron, se interconsulta con servicio de Reumatologia, quien
solicita laboratorio completo, serologias, perfil inmunoldgico y panel ampliado para dermatomiositis. Se muestran los resultados que dieron alterados:
CPK: 795 mU/ml (VR: menor a 195 mU/ml)
LDH: 510 U/L (VR: 120-300 U/I)
FAN: reactivo. Titulo: 1/160.
Panel inmunologico:
- Ac especificos de miositis
% Anti-Jol y otros AAS (anti-PL7): reactivo = mal prondstico
% Anti-SRP: reactivo = asociados a fenotipo con debilidad muscular de rapida progresion, sindrome de cabeza caida y disfagia.
% Anti-TIF1: reactivo = mal pronostico
% Anti-MDADS5: reactivo = mal prondstico
= Ac asociados a miositis: Anti-Ku: reactivo
Tras 2 meses de internacion, ante estabilidad clinica, deciden otorgar alta meédica hospitalaria, con corticoides y TMS profilactico.

Febrero-Mayo del 2024: es derivado desde consultorio de Reumatologia en el Hospital Provincial del Centenario, por cuadro de reactivacion de su enfermedad de
base y sospecha de neumopatia infecciosa
CPK= 610 mU/ml, y LDH= 455 U/l — dano progresivo y constante del tejido muscular.

Mayo del 2024: se deriva al Hospital de Nifios Zona Norte (HNZN), para evaluacion por parte de Servicio Pediatrico y Reumatologia Pediatrica. Alli se decide un
abordaje multidisciplinario: servicio de Reumatologia, Dermatologia, Kinesiologia y Fisiatria, y Fonoaudiologia.
- Resultados de laboratorio:

- GR: 3,54 millones/mm3; Hb: 10,1 g/dl; Hto: 30,6%

- VES: 55 mm/hs

- CPK: 88 mUl/ml
Ante estabilidad clinica, se otorga alta médica hospitalaria, con estricto plan de seguimiento ambulatorio, y asistencia 2 veces por semana al Hospital de dia de esta
Institucion para continuar abordaje.

Agosto-Septiembre del 2024: el paciente presento un cuadro gastrointestinal de dolor abdominal, intolerancia a la alimentacion por gastrostomia, episodio unico de
melena, y franca desmejoria del estado general, que se asumen como parte de su enfermedad de base. Durante la internacion, se le realiza un seguimiento de
laboratorio de los siguientes parametros bioguimicos:
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Ademas, en el laboratorio del 5 de Septiembre se estudiaron diferentes anticuerpos, que arrojaron los siguientes resultados:
- FAN: reactivo. Titulo: 1/1280. Patron moteado.

- a-Jol: no reactivo. En 2023 habian dado +. Esta variacion puede deberse a factores técnicos del laboratorio (variabilidad interlaboratorio, utilizacion de distintos

metodos de deteccion), el tratamiento inmunosupresor al que fue sometido, o la variabilidad natural del paciente.

DISCUSIONES Y CONCLUSIONES

En los meses posteriores, el paciente continuo desmejorando, y para facilitar el control y evolucion de su enfermedad, se decidid reingresarlo a internacion en

reiteradas ocasiones, donde se realizaron controles de laboratorio gue no demostraron cambios sustanciales:
e Anemia de los procesos cronicos: evidenciada por hemoglobina y hematocrito disminuidos de forma persistente.

e Valores aumentados de PCR y VES: refuerza el componente inflamatorio sistémico cronico de la enfermedad.
e Normalizacion de la CPK y LDH: sugiere que la destruccidon muscular fue muy extensa, llevando a la pérdida significativa e irreversible de masa muscular
por ende a la disminucidn en la liberacion de estas enzimas al torrente sanguineo.
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PERSPECTIVAS

En abril de 2025 se realizé una reunion interdisciplinaria para tomar una decision acerca de como continuar el tratamiento y el manejo del paciente.

Se concluyo que la continuacion del tratamiento no iba a brindar mejoras en su calidad de vida, por lo que se decidio suspenderlo y derivarlo al Servicio de Cuidados
Paliativos Domicliliarios a cargo del HNZN.

Esta modalidad de trabajo garantiza una atencion integral que no solo se centra en el manejo de los sintomas fisicos, sino también en el acompanamiento emocional
del paciente y su familia, la contencion y el respeto por su dignidad. Remarcamos la necesidad de fortalecer el servicio de internacion domiciliaria del sistema de
salud publica, para garantizar que todas las personas puedan acceder a su derecho de manera digna y respetada.

Actualmente, el paciente se encuentra con internacion domiciliaria pediatrica, con un seguimiento cercano de su estado fisico, con el objetivo de otorgarle la mejor
calidad de vida posible en su estado terminal.



