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CASOS CLINICOS

Transaminasas elevadas de forma persistente en nino

con dermatomiositis MDAS

Persistently elevated transaminases in a child with dermatomyositis MDAS
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RESUMEN

Introduccion: La dermatomiositis es la miopatia inflamatoria
mas comun en la infancia. En nifios existen escasos datos de la
prevalencia de autoanticuerpos y sus asociaciones por lo que a
continuacion se presenta un caso atipico con buena respuesta a
terapia de rescate. Caso clinico: Paciente de 6 afios inicia ma-
culas eritematosas en parpados, papulas eritematosas en palmas,
orejas, narinas, en codos lesiones ulcerativas asociado a fatiga.
Destaca creatinkinasa total levemente elevada con transaminasas
muy elevadas (mas de 1.000). Panel de miopatias inflamatorias
positivo para MDAS. Se inicia tratamiento con prednisona 2 mg/
kg dia sin mejoria de la elevacion de transaminasas. Se administra
gamaglobulina 2 g/kg con disminucion de transaminasas logrando
iniciar metotrexato 15 mg/m? semanales con lo que el paciente
se ha mantenido inactivo por 6 meses. Conclusiones: El estudio
con autoanticuerpos ha permitido fenotipificar a los pacientes con
dermatomiositis en subgrupos de enfermedad lo que ha contribuido
a mejorar el diagnoéstico, terapia, seguimiento y pronostico.
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Introduccion

La dermatomiositis es una miopatia inflamatoria caracterizada
por debilidad muscular simétrica proximal, manifestaciones
cutaneas como rash heliotropo y péapulas de Gottron, y extra-
musculares como disfagia, alteraciones pulmonares y calcifica-
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ABSTRACT

Introduction: Dermatomyositis is the most common inflam-
matory myopathy in childhood. In children, there is little data on
the prevalence of autoantibodies and their associations, so here its
presented an atypical case with a good response to rescue therapy.
Clinical case: 6-year-old patient develops erythematous macules
on the eyelids, erythematous papules on the palms, ears, nostrils,
and ulcerative lesions on the elbows associated with fatigue. Total
creatine kinase was slightly elevated with very elevated transamina-
ses (more than 1,000). Inflammatory myopathies panel was positive
to MDAS. Treatment was started with prednisone 2 mg/kg per day
without improvement in the elevation of transaminases. Gamma
globulin 2 g/kg was administered with a decrease in transaminases,
so methotrexate 15 mg/m?* weekly was initiated. The patient has
remained inactive for 6 months since debut. Conclusions: The stu-
dy with autoantibodies has allowed patients with dermatomyositis
to be phenotyped into disease subgroups, which has contributed to
improving diagnosis, therapy, follow-up and prognosis.
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ciones!. Si bien es la miopatia mas frecuente de la infancia, es
una enfermedad poco frecuente con una prevalencia estimada
de 2-4 por millén de habitantes/afio?. Su diagnoéstico es clinico.
En el afio 1975, se publicaron los criterios de Bohan y Peter que
consideraban los signos cutaneos y musculares, por laboratorio
elevacion de al menos una enzima muscular, cambios electro-
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miograficos y una biopsia muscular compatible®. En el afio 2017,
estos criterios fueron actualizados por el American College of
Rheumatology (ACR) y por la European Alliance of associations
for rheumatology (EULAR) que logra clasificar como posible,
probable o definitiva una miopatia inflamatoria segin un score
numérico y su gran ventaja es que son aplicables sin la nece-
sidad de biopsia muscular logrando una buena sensibilidad y
especificidad®. Desde los afios 80 el estudio de autoanticuerpos
en miositis ha ayudado a fenotipificar la dermatomiositis, definir
subgrupos de pacientes con esta enfermedad es fundamental para
el diagnostico, terapia y para poder informar el seguimiento y
pronostico al nifio y su familia.

En nifios existen escasos datos de prevalencia de estos
autoanticuerpos y sus asociaciones. Principalmente, se ha
encontrado positividad a TIFlgamma en 18%-35% que se
asocia a enfermedad cutanea severa y curso cronico, a MDAS
en 7%-33% que se asocia a enfermedad pulmonar progresiva,
ulceras, artritis, NPX2 en 15%-23% que se asocia a debilidad
muscular severa y calcinosis y Mi-2 en 4%-10% que se asocia a
debilidad muscular y disfagia sin compromiso de otros 6rganos
con buena respuesta>®.

El tratamiento fue estandarizado en el afio 2016 por la inicia-
tiva Single Hub and Acces point for paediatric Rheumatology in
Europe (SHARE) y se basa en corticoides en altas dosis (pulsos
de metilprednisolona de 30 mg/kg/dia por 3 dias en casos severos
y prednisona oral 1-2 mg/kg dia en los mas leves), metotrexato
15-20 mg/m?* semanal subcutaneo, manejo topico de las lesiones
cutaneas, proteccion solar, ejercicio, consumo de calcio y vita-
mina D y restriccion de sal y azucar por el uso de corticoides.
En pacientes que no hay buena respuesta, se sugiere uso de
rituximab, antiTNF, gamaglobulina o ciclosporina’

En el afio 2021, el consenso del grupo Childhood Arhritis
and Rheumatology Research Alliance (CARRA) propone un
tratamiento similar, pero basado en planes segun si el com-
promiso es moderado, predominantemente cutaneo o cutaneo
resistente. En pacientes con enfermedad moderada considera
como primera linea el metotrexato con prednisona, luego en la
segunda etapa pulsos de metilprednisolona y si no hay respuesta
gammaglobulina®.

El curso de la enfermedad puede ser monociclico, persistente
cronico o policiclico. Sumortalidad antiguamente alcanzaba has-
ta 30%, actualmente es muy poco frecuente, en algunas cohortes
es de 1%-3% dado por compromiso pulmonar y gastrointestinal®

A continuacion se presenta el caso de un paciente con der-
matomiositis MDAS con un curso inhabitual y buena respuesta
a terapia de rescate.

Caso clinico

Paciente de 6 afios previamente sano, inicia maculas erite-
matosas en parpados, papulas eritematosas en palmas, orejas,
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narinas y lesiones ulcerativas en codos asociado a dificultad
para levantarse de la cama y fatiga. Evaluado inicialmente por
alergia cutanea, con antibioticos y tratamiento topico. Aproxi-
madamente 2 meses después dado persistencia de las lesiones
vuelve a consultar. En manos se observa Gottron invertido y en
placas eritematosas ulcerativas (Figuras 1, 2, 3, 4). Se realiza
estudio de laboratorio donde destaca CK total 97 U/L, GGT
146 U/L, GOT 344 U/L, GPT 620 U/L, LDH 438 UI/L, panel
de miopatias inflamatorias positivo alto para Ro52 y MDAS,
ANA positivo 1/160 patréon granular fino. Se diagnostica der-
matomiositis juvenil y se inicia tratamiento con prednisona |
mg/kg dia. Con esto la CK total disminuye a 28 U/L, mejora la
fuerza, pero aparece artritis de ambas rodillas y transaminasas
continuan al alza llegando a GGT 254 U/L, GOT 373 U/L y
GPT 1234 U/L. Ecografia abdominal normal, ecocardiograma
normal y Rx toérax normal.

Se decide realizar estudio infeccioso e inflamatorio de
hepatitis:

IgM VHA negativa, anticore y antigeno de superficie VHB
negativo, VHC negativo.

IgM CMB negativo.

IgM VEB positiva con IgG negativa, PCR VEB indetectable.

Virus varicela zoster negativo.

AntiLKM1 y ASMA negativo.

Se aumenta prednisona a 1,5 mg/kg pero transaminasas y
LDH persisten elevadas. Se hospitaliza recibiendo 3 pulsos de
metilprednisolona 30 mg/kg dosis y gamaglobulina 2 g/kg con
excelente respuesta, a la semana disminucion de GGT a 164
U/L, GOT a 68 U/L y GPT a 358 U/L.

Se decide iniciar metotrexato 15 mg/m? semanales y dis-
minuir prednisona a 1 mg/kg dia con notable mejoria de las
transaminasas.

A 2 meses desde la administracion de gamaglobulina el
paciente se ha mantenido sin aumento de transaminasas ni de
CK total, sin debilidad muscular, sin artritis y con leve mejoria
de las lesiones cuténeas.

Discusion

La dermatomiositis MDAS positiva es un subtipo que se
caracteriza por presentacion atipica con ulceraciones, artritis
y solo leve compromiso muscular como en este paciente. El
diagnostico precoz del subtipo de artritis permitié asociar las
lesiones cutaneas atipicas, Gottron invertido y lesiones ulce-
rativas, y la artritis a la dermatomiositis MDAS. Si bien esta
descrito que este subtipo se asocia con mayor frecuencia a menor
compromiso muscular*S, existe s6lo un reporte recientemente
publicado de un paciente con alza importante de transaminasas
con mala respuesta a corticoides’. En nuestro paciente, dado
la mala respuesta a corticoides en altas dosis, se estudiaron
exhaustivamente otras causas de transaminasas elevadas y todo
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resultdé negativo. Por lo tanto, se administré6 gammaglobulina
con excelente respuesta. Recientemente, se publico una serie de
95 adultos con dermatomiositis con mejoria significativa de la
miositis con la administracion de gamaglobulina 2 g/kg mensual
por 4 a 10 meses versus placebo, pero no se describe los subtipos
de dermatomiositis ni el efecto aislado sobre las transaminasas'.

El estudio con autoanticuerpos ha permitido fenotipificar a los
pacientes con dermatomiositis en subgrupos de enfermedad lo
que ha contribuido a mejorar el diagnostico, terapia, seguimiento
y pronéstico. Es por esto que es fundamental continuar descri-
biendo las caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos y
sus asociaciones a los autoanticuerpos.
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