A continuacion presentamos el informe de resultados del estudio sobre dermatomiositis juvenil
llevado a cabo por la iniciativa Rare Commons, puesta en marcha en 2012 por el Hospital Sant
Joan de Deu Barcelona. En él se muestran los datos mas relevantes recogidos y analizados a
través de dicho estucio, que se llevd a cabo entre 2018 y 2020.

Mas informacion en:

https://www.share4rare.org/es/library/dermatomiositis-juvenil/resultados-del-estudio-sobre-
dermatomiositis-juvenil-de-rare
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1 ;Qué encontrards en este documento?

Este estudio colaborativo se

Este es el informe de resultados del llevé @ cabo entre 2018 y

estudio sobre dermatomiositis juvenil ’ 2020 y ha sido liderado por

llevado a cabo por la iniciativa Rare Se e e e
reumatologa pedidtrica del

Commons, puesta en marcha por el Hospital Sant joan de Déu.

Hospital Sant Joan de Déu Barcelona. En
él se muestran los datos mds relevantes
recogidos y analizados través de dicho
estudio.

a ¢ Qué se pretendia con el estudio?

El objetivo del estudio era recoger informacion
proporcionada por las familias y pacientes sobre
aspectos diversos de la dermatomiositis juvenil —

afectaciones a nivel inmunolégico, cardiaco, endocrino o
muscular, entre otras — para mejorar la descripcién de
su historia natural y proporcionar asi mds herramientas
a clinicos e investigadores para su manejo y para la
busqueda de potenciales tratamientos en el futuro.
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s+ Laasociacién de pacientes
con DMJ ANADEJU
participé en la elaboracién

de algunos materiales y
ayudd a difundir el estudio.

:Como se realizd el estudio?

El estudio constaba de una serie de capitulos con
informacion sobre diversos aspectos de la enfermedad y de
unos cuestionarios. Estos materiales se elaboraron en
colaboracion con el equipo de Reumatologia Pedidtrica del
Hospital Universitario Virgen del Rocio.

La informacidn se recolectd a través de dichos
cuestionarios, que se apoyaban en el contenido del
material informativo creado por el equipo de profesionales.

Hospital Virgen del Rocio
Equipo de Sant Joan

de Déu liderado por la e
Dra. Estibaliz Iglesias
Revisidn de los contenidos

Andlisis e interpretacion de Devolucion a las
los resultados personas registradas
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n Caracteristicas generales de la
dermatomiositis juvenil

La dermatomiositis juvenil (DM]) es la miopatia L
La incidencia de la DM] es

inflamatoria crénica mds frecuente en la poblacion aproximadamente de 3-4
casos por millén al afio y

pedidtrica.

Puede afectar a la piel, los musculos, los pulmones y
a otros érganos. El tratamiento de la DM] incluye el
control de los sintomas y la prevencidn de las
complicaciones. Un tratamiento escalonado precoz
disminuye la actividad de la enfermedad y mejora el
prondstico a largo plazo.

es mds frecuente en nifias.

Principales afectaciones de la DM}

1. Afectacidn cutdnea, con lesiones cutdneas
caracteristicas como el heliotropo y las pdpulas de
Gottron.

2. Afectacion de musculo estriado, con posible
afectacion de la deglucion.

3. Vasculopatia inflamatoria sistémica con
afectacion potencial de otros érganos como el

corazdn, gastrointestinal y sistema respiratorio. Si quieres saber mds
sobre la dermatomiositis

juvenil, puedes consultar
nuestro libro médico aqui.

L]
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En el estudio participaron '

87 pacientes y sus familias,
variando ligeramente dicha

cifra en cada bloque
‘ temdtico.

a Muestra de participantes

El 68% eran pacientes ﬂ\‘%}j
de sexo femenino y el NV

32% de sexo
masculino.

oYe)

Participaron personas de 14
paises, entre ellos Espaiia,
Argentina, Venezuela,
Meéxico, Chile o Colombia.

1 La DM] se caracteriza por la
a R esu I t oS d el eStu o presen{:iu de de;flidudpe

infiltrado inflamatorio en la
biopsia muscular.

Dividiremos la descripcion de los principales
resultados en 6 bloques temdticos:

1
ﬁ@l Debut y diagnéstico @ Sintomas respiratorios

(( Lesiones cutaneas Sintomas gastrointestinales

L7

Afectacién muscular B Tratamiento
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Todos los pacientes con
diagndstico de DM) deben

protegerse del sol

Debut y diagndstico S —

#01 #02 #03
Diagnéstico previo Acontecimiento Uso de protector
a la DM] familiar estresante solar

+Si +No -Molosé N =S -No -Molosé =S -No - Mome acusrdo
-+ &0 &0

-

al

43% describfa un 35% no utilizaba
acontecimiento familiar protector solar antes del
estresante previo debut diagndstico

b

55% tenla otro
diagndstico previo
{dermatitis, cuadros
virales)

Las personas encuestadas describieron
un amplio espectro de lesiones cutdneas,

entre las que destacon calcinosis, #
= r jpulas de Gottron, diferentes tipos de
Lesiones cutdneas ertema o podisrfia. Conoce més

sobre estos lesiones aqui.

#01 #02 #03
Empeoramiento con Empeoramiento por Limitacién de la
el sol otras causas actividad
-5 ~Me -Nolozé <N L, S Mo -Nolsé -NA S5 oMo -Nokosé -hA

50 =]

b il

29% relacionaban el

36% presentaba

47% indicaba P
T = limitacién de la actividad

empeoramiento de las

lesiones con otras causas
como estrés o cambios de
temperatura

habitual a causa de las
lesiones cutdneas

lesiones cutdneas con la
exposicién solar
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Antes del debut de la
enfermedad, el 53% de los

pacientes realizaba actividad
H 4 fisica habituolmente ademds de
Afectacién muscular I ot i il
el colegio.
#01 #02 #03
Primer sintoma d Repercusion en la Adaptacién de la
la enfermedad actividad fisica actividad fisica
*5 Mo +Nolo s +5 Mo sMolosd fMNA

39% describe
como primer sintoma de
enfermedad la aparicién

de cansancio

El 68% de nifios/as que 30% ha tenido
realizaban actividad fisica que adaptarse a una
antes del debut continida activided fisica de menor
realizdndola intensidad tras el debut

En la DM] el tejido pulmonar -(’

puede afectado 8- :
10% d:::secusos. Lee :&:nsobre t«gjg

S i'ntomqs respirato rios Ias manifestaciones respiratorios

de la enfermedad oqui.

#01 #02

Sintomas Tipos de sintomas
respiratorios al debut repiratorios

C. azuladz
S Mo -Ng me scuerdo - NiA e

Para analizar la ofectacidn
pulmonar se realizan pruebas

como la espirometria, la
pletismegrafia o la DLCO o
radiografias de térax y
tomografias computerizadas.

5 -

26% describe

sintomas respiratorios al
inicio de la enfermedad
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Sintomas respiratorios

#02
Tipos de sintomas
repiratorios
© i
T 165 3%

#01
Sintomas
respiratorios al debut

Si *MNo +MNome scuerdo * NA

inicio de la enfermedad

Sintomas gastrointestinales

#01 #02
Dificultad para Momento de aparicién
tragar del sintoma
+ &l diagnésticn
. . * En otro momente
=5 «Mo -Molo=é -hA Mo me scuerdo

24% describe dificultad
para tragar en algidn

momento de
la enfermedad

50% de las personas
comienza a tener dicha
dificultad en el momento del
diagndstico
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75 :
50
R. rapida ruidos Tus
25
C. aoul/ Fala de aire

26% describe
sintomas respiratorios al

En la DM el tejido pulmonar .
puede verse ofectado en un 8- 'Ef%
5 ££0]

10% de los casos. Lee mds sobre
las manifestaciones respiratorias
de la enfermedad aqui.

Para analizar Eﬂ&dm
pulmonar se realizan pruebas
como la espirometria, la
pletismografia o la DLCO o
radiografias de tdrax y
tomografios computerizadas.

Las afectaciones gastrointestinales
pueden aparecer en la DM] por la

debilidad de los miisculos implicados
en la deglucidn y/o por inflamacién de
los vasos sanguineos que nutren el
tracto digestivo. Lee mds sobre este
temo aqui,




Un estudio completo al diagnéstico en
el que se evaliien todos los 6rganos
que potenciglmente tienen riesgo de

afectarse en la DM] permitird elegir el

Trata mie nto tratamiento mds adecuado para cada

paciente.

#01 #02 #03
Corticoides Efectos secundarios del Ciclosporina
metotrexato

-5 -No -5 -Mo -Molosd -NAA «Si Mo -MNolkst -N&
100 75 20
75 60

50

%0 29

- P 10% de las personas
El tratamiento mayoritario 10% de las personas encuestadas emplearon

fueron los corticoides, tratadas con metotrexato ciclosporina, el 75% de las
empleado por un 97% de presentaron efectos cuales reporté efectos
las personas encuestadas secundarios secundarios

7 ) Resumen_

El 55% de los pacientes habia recibido otro diagndstico antes de ser
diagnosticados de dermatomiositis juvenil.

Casi la mitad de la muestra hizo referencia a un acontecimiento
familiar estresante antes del diagndstico.

Las lesiones cutdneas empeoraban mayoritariamente con el sol, pero
también por estrés o cambios de temperatura. Una gran proporcion
veia limitadas sus actividades diarias debido a estas lesiones.

Se reportan sintomas respiratorios (26%) y/o dificultad para tragar
(249%) al diagnéstico.

Solo el 10% de los pacientes tratados con metotrexato describian
efectos secundarios asociados frente al 75% de los pacientes que
fueron tratados con ciclosporina.
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Biopsia

Calcinosis

Ciclosporina

Corticoides

Eritemna en
heliotropo

Espirometria

Metotrexato

Miopatia

Pdpulas de Gottron

Periungueal

Pletismografia

Radiografia

Tomografia
computerizada

Depdsitos de calcio en piel, tefido celular subcutdneo y/o misculo que se manifiestan como lesién nodular y/o placa
de consistencia dura.

y que tienen efecto inmunosupresor.

Prueba de difusidn del monéxido de carbono (del inglés. "Diffusing cay for carbon

para analizer la funcidén pulmonar.

Erupcidn de color violdceo que afecta a la piel del pdrpado de forma simétrica.

ia que mide los flujos y volumenes de gire a través de un espirdmetro.

Prueba para lizar la funcidn respi

Fdrmaco andlogo al dcido félico con efecto antiinflamatorio que se emplea comoe inmunosupresor.

lia en el tejido muscular.

leve que suelen aparecer en las zonas de los articulaciones de las
manos, codos o rodillas.

Tejido que rodea a las ufias.

de aire.

Técnica diagndstica rdpida e indolora a través de la cual se obti imd de
como huesos o tejidos por exposicidn a una fuente de radiacidn.

Técnica diagndstica en la que se observa un corte o seccién transversal del cuerpo. Las imdgenes muestran los
tejidos, huesos y érganos.
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‘ Aqui puedes ver la grabacién de la sesion virtual
en la que se presentaron los resultados del estudio
a las personas participantes:

La investigacion colaborativa en
DM]J nos ha permitido valorar la
enfermedad desde la perspectiva
del paciente, conocer parte de
sus hdbitos antes del debut de la EN DERMATOMIOSITISJU\ P
enfermedad, y la repercusion de

la misma en su vida diaria.

\

Martes 5) de mayo de 2022
1800 CET

Veren (£ Toulube

‘3:‘:‘ Share4Rare

Dra. Estibaliz Iglesias

Sesidn virtual de presentacidn de resultados:

https://youtu.be/dMo8df100n8
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