Orphanet Urgencias es una coleccion destinada a
los médicos de urgencias, en el lugar de la urgencia
r O e : (SAMU) o en las urgencias hospitalarias.
k Y urgenCIas Estas recomendaciones se han elaborado en
i Francia con los Centros de Referencia de
Enfermedades Raras (CRMR), la Sociedad
Francesa de Medicina de Urgencias (SFMU), la
«Buenas précticas en casos de urgencia» age_ncita de biomedicina (ABM) y las asociaciones de
pacientes.

Estas recomendaciones son generales. Cada
paciente es Unico, solo el médico puede juzgar su

adaptacion a cada situacion particular.

.. Dermatomiositis juvenil y
dermatomiositis del adulto

Definicion:

La dermatomiositis es una enfermedad autoinmune poco frecuente que constituye aproximadamente
un 20% de las miopatias inflamatorias del adulto y la practica totalidad de las miopatias inflamatorias
infantiles. Se caracteriza por una vasculopatia mediada por el sistema del complemento que da lugar de
forma variable a miopatia, lesiones cutaneas caracteristicas, neumopatia intersticial y calcinosis
subcutanea (habitualmente mas grave en los nifios). En el adulto, alrededor del 15% de los casos se
asocia a cancer. La corticoterapia constituye el tratamiento de primera eleccion, con frecuencia
asociada desde un principio a un tratamiento de ahorro corticoideo como metotrexato o azatioprina.
En caso de falta de respuesta, o si desde un primer momento existen complicaciones graves, se pueden
proponer diferentes medicamentos inmunomoduladores tales como inmunoglobulinas intravenosas (1V),
ciclosporina, ciclofosfamida, rituximab o plasmaféresis.

El prondstico vital puede verse comprometido:

1) Debido a un empeoramiento de la dermatomiositis:
- Neumopatia especifica, muy frecuentemente intersticial,
- Miocarditis,
- Neumomediastino,
- Afeccion de los musculos de la esfera ORL causantes de disnea de vias altas y/o aspiracién del
contenido faringeo o esofagico,
- Afeccién de los musculos respiratorios
- Vasculitis digestiva causante de hemorragia y/o perforacion digestiva,
- Microangiopatia trombdtica,

2) Debido a un cancer asociado a la enfermedad en aproximadamente un 15% de los casos en
adultos.

3) Debido a complicaciones favorecidas por los tratamientos.
- Infeccién sistémica especialmente en el lugar de origen de lesiones cutaneas, de lesiones de
calcinosis fistulizadas en la piel o por una neumopatia secundaria a trastornos de la deglucion.
- Enfermedad cardiovascular ateromatosa acelerada por la corticoterapia en adultos.
- Complicaciones de la corticoterapia a dosis elevadas: crisis hipertensiva, hipocaliemia,
problemas neuropsiquiatricos.

Para saber mas:
Consultar la ficha en www.orphanet.es
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Ficha de regulacion para el SAMU
(Servicio de Asistencia Médica de Urgencia)

Sin sindnimos.

Enfermedad autoinmune caracterizada por una vasculopatia mediada por el sistema del
complemento que da lugar de forma variable a miopatia, lesiones cutaneas caracteristicas,
neumopatia intersticial y calcinosis subcutanea.

- Respiratorios: neumopatia intersticial, neumomediastino, disnea, aspiracion...

- Cardiacos: miocardiopatia (insuficiencia cardiaca, trastornos del ritmo, trastornos de la
conduccién), isquemia...

- Digestivos: hemorragia, perforacion.

- Trombdticos: microangiopatia trombética, embolia pulmonar.

- Céancer asociado.

- Yatrégenos: corticoterapia, inmunomodulacion.

Corticoides, metotrexato, azatioprina, inmunoglobulinas, ciclosporina, ciclofosfamida,
rituximab.

Signos digestivos poco llamativos.
Complicaciones yatrégenas.

Necesidad de evaluacién hospitalaria antes de comenzar el tratamiento esteroideo “pre-
hospitalario” (metilprednisolona: bolo de 15 a 30 mg/kg o bien 1 a 2 mg/kg).

Inmovilizacién de los sindromes dolorosos agudos osteoarticulares.

Orientacion hacia un centro hospitalario adecuado a la enfermedad y toma de contacto con un
centro experto.

Centros, Servicios y Unidades de Referencia en el Sistema Nacional de Salud: CSUR en
Enfermedades Neuromusculares Raras
(http://www.msc.es/profesionales/CentrosDeReferencia/CentrosCSUR.htm)

CSUR en Enfermedades Neuromusculares Raras registrados en Orphanet

Guias de urgencias de Orphanet en castellano

www.orphanet.es
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Ficha para las urgencias hospitalarias

- Disnea,

- Insuficiencia cardiaca, trastornos del ritmo y/o de la conduccién cardiaca,
- Urgencias gastroenteroldgicas,

- Microangiopatia trombotica,

- Infeccién,

- Sindromes dolorosos agudos osteoarticulares.

1. Recomendaciones generales

- Consultar la tarjeta de cuidados y urgencias y no dudar en establecer contacto con el
centro de referencia del paciente.

- Las situaciones de urgencia especificas estan en relacion con las complicaciones de la
enfermedad o de los tratamientos.

- No olvidar las situaciones de urgencia habituales.

- En principio, para evitar un agravamiento o la aparicion de complicaciones relacionadas
con la enfermedad.

®  Saber sospechar una infeccion, especialmente en los pacientes tratados con
corticoesteroides, inmunosupresores clasicos o tratamientos biolégicos.

® Saber sospechar una afeccion pulmonar, ORL, cardiaca y digestiva
relacionada con la enfermedad.

2. Disnea

- Neumopatia infecciosa, favorecida por los tratamientos y/o los trastornos de la
deglucién;

- Empeoramiento de la enfermedad: neumopatia intersticial especifica, miocarditis,
neumomediastino, afeccion de los musculos ORL, afeccibn de los musculos
respiratorios, hemorragia digestiva,

- Considerar las causas comunes de disnea: embolia pulmonar (favorecida por un
cancer asociado a la dermatomiositis del adulto), descompensacion de una
cardiopatia isquémica (favorecida por la aterotrombosis acelerada en los adultos).

1. Medidas diagndsticas en urgencias

® Origen de la disnea: de vias altas, mixta o de vias bajas.
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® Elementos de orientacion clinica:

- Fiebre,

- Estertores crepitantes con foco (neumopatia infecciosa), bilaterales y secos,
(neumopatia intersticial) o “humedos” (EAP edema agudo de pulmon
cardiogénico),

- Disminucion del murmullo vesicular (hipoventilacion),

- Enfisema subcutaneo,

- Afeccion de los musculos ORL (trastornos de la deglucién, voz nasal), de los
musculos respiratorios (tos ineficaz, ortopnea, disminucion de las excursiones
toracicas),

- Insuficiencia cardiaca,

- Palidez conjuntival y/o hemorragias externas.

" Explorar en urgencias:

- Hemograma con plaquetas,

- Proteina C reactiva (PCR),

- Troponina,

- Péptido natriurético cerebral (Brain Natriuretic Peptide, BNP) en caso de
insuficiencia cardiaca,

- Estudio diagnéstico completo de infecciones (hemocultivos, urocultivo...),
procalcitonina (en caso de sepsis grave o shock séptico),

- lonograma sanguineo, urea, creatininemia...,

- Gases en sangre,

- Radiografia de torax posteroanterior y lateral,

- Electrocardiograma (ECG).

® En funcidn de los resultados clinicos y biolégicos:
- Tomografia toracica,
- Ecografia cardiaca,
- Exploracion ORL,
- Lavado bronco-alveolar (Pneumocystis jirovecii, micobacterias...)

2. Medidas terapéuticas inmediatas
" Tratamiento sintoméatico: inespecifico para la enfermedad

®" Neumopatia infecciosa: tratar segun las recomendaciones de la Sociedad
Espafiola de Enfermedades Infecciosas vy Microbiologia  Clinica
(https://www.seimc.org/). En un contexto de inmunodepresion y/o de neumopatia
atipica, tener presente la posibilidad de una infeccion oportunista (legionelosis,
pneumocistosis, micobacteriosis...). Reduccibn o incluso suspensién de
tratamientos inmunomoduladores en coordinacion con un centro experto.

® Empeoramiento de la enfermedad: metilprednisolona 1 a 2 mg/kg/dia por via IV o
en bolo (15 a 30 mg/kg sin superar 1 gramo) despues de alertar a un centro
experto. Con frecuencia es preciso afiadir un tratamiento inmunosupresor.
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3. Insuficiencia cardiaca, trastornos del ritmo y/o de la conduccion cardiaca

Las alteraciones cardiacas especificas son provocadas por una miocarditis (complicacion
poco frecuente, de pronostico grave). En el adulto, debe tenerse en mente la posibilidad de
una afeccién cardiaca isquémica, favorecida por la corticoterapia.

1. Medidas diagndsticas en urgencias:

Elementos de orientacion clinica: muy frecuentemente insuficiencia cardiaca, en
ocasiones dolor toracico, malestar, pérdida de conciencia, palpitaciones, shock
cardiogénico.

Explorar en urgencias:

- Troponina,

- ECG,

- Ecografia cardiaca,

- En el adulto, debe considerarse la realizacién de una coronariografia.

2. Medidas terapéuticas inmediatas:

Tratamiento sintomético:

- Insuficiencia cardiaca y trastornos del ritmo: inespecificas para la enfermedad.

- Trastorno de la conduccién: en funcién del trastorno, considerar la instalacion de
un electroestimulador en urgencias en colaboracidén con un equipo especializado.

Tratamiento especifico: metilprednisolona, 1 a 2 mg/kg/dia por via IV o en bolo
(15 a 30 mg/kg sin superar 1 gramo) con asesoramiento de un centro experto. Con
frecuencia es necesario afiadir un tratamiento inmunosupresor.

4. Urgencias gastroenteroldgicas

Secundarias a una vasculitis digestiva y/o a un tratamiento con antiinflamatorios no
esteroideos (AINE).

Considerar la posibilidad de cuadros clinicos de perforacion digestiva o de infeccién
digestiva poco llamativos, enmascarados por la corticoterapia.

1. Medidas diagndésticas en urgencias

Gravedad:

- Abdomen agudo quirtrgico en relacién con una perforacién digestiva, ileo.

- Hemorragia digestiva en relacion con la toma de AINE y/o con una vasculitis
digestiva.

- Infecciones abdominales (sigmoiditis, infeccion de las vias biliares) favorecidas
por los tratamientos inmunosupresores.

Explorar en urgencias:

- Hemograma con plaquetas,

- Proteina C reactiva (PCR),

- lonograma sanguineo, urea, creatininemia,

- ASAT, ALAT, fosfatasas alcalinas, bilirrubina, yGT,
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- Estudio preoperatorio completo si abdomen quirdrgico,

- Ecografia abdominal (hepatica, ascitis),

- Radiografia abdominal simple o tomografia abdominal segun el contexto clinico,
- Endoscopia digestiva alta y/o baja segun el contexto clinico.

2. Medidas terapéuticas inmediatas

® Hemorragia digestiva:

- Tratamiento sintomatico: inespecifico para la enfermedad.

-Hemorragia digestiva en relacion con la toma de AINE: suspender el AINE,
inhibidores de la bomba de protones por via oral o IV en caso de signos de
gravedad.

- Hemorragia digestiva en relacién con una vasculitis digestiva: metilprednisolona 1
a 2 mg/kg/dia por via IV o bien en bolo (15 a 30 mg/kg sin superar 1 gramo)
despues de alertar a un centro experto. Con frecuencia es necesario afiadir un
tratamiento inmunosupresor.

" Perforacion digestiva: considerar un tratamiento quirdrgico en urgencias por un
equipo especializado.

" Infeccion abdominal: antibioterapia adaptada, inespecifica para la enfermedad.
Reduccién o incluso suspensién de tratamientos inmunomoduladores en
coordinacién con un centro experto.

5. Microangiopatia trombaética
Complicacién excepcional que puede ser mortal o dar lugar a ceguera irreversible.

1. Medidas diagndsticas en urgencias:

" Elementos de orientacién clinica: con frecuencia asociados a un empeoramiento
grave de la dermatomiositis. Pueden aparecer complicaciones renales, cerebrales y
a veces retinianas (pseudoretinopatia de Purtscher).

" Elementos biolégicos del diagndstico:
- Trombopenia,
- Anemia hemolitica,
- Esquistocitosis,
- Elevacion de los niveles de CPK la mayoria de las veces, indicativos de un
empeoramiento de la enfermedad.

" Investigar las complicaciones viscerales:
- Tension arterial,
- Creatininemia,
- Proteinuria,
- Sedimento urinario,
- Hemostasia,
-lmagenes por resonancia magnética (IRM) si aparecen signos neuroldgicos,
incluso escaner cerebral.
- Fondo de ojo si disminucion de la agudeza visual.
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2. Medidas terapéuticas inmediatas:

m Tratar segun las recomendaciones de la Société de Réanimation de Langue Francaise

(http://www.srlf.org/wp-

content/uploads/2015/12/20110812 Coppo P RFE Thrombopenie MAT.pdf)

Si procede, plasmaféresis asociada a tratamiento con rituximab después de alertar a un

centro experto.

6. Infecciones

Complicacion frecuente (tratamientos inmunomoduladores, trastornos de la deglucion y

calcinosis).

1. Medidas diagndsticas en urgencias:

" Elementos de orientacién clinica: neumopatia, infeccién en el lugar de aparicién

de una calcinosis, pielonefritis y sepsis;

® Explorar en urgencias:
- Hemocultivos repetidos,

-Toma de muestras locales (en caso de calcinosis, las tomas de muestras no

tienen el mismo valor que las realizadas en una zona sana),

- Tener en cuenta que la posibilidad de identificar una infeccion no piogénica y/u
oportunista requiere una investigacidon especifica: Candida, micobacterias

atipicas, Pneumocystis jirovecii, Aspergillus fumigatus.
- Exploraciones radioldgicas orientadas.

2. Medidas terapéuticas inmediatas:

" Tratamiento sintomético: inespecifico.

" Tratamientos especificos: aparte de las infecciones osteoarticulares (cf. Infra),

tratamiento antibidtico empirico adaptado posteriormente a

microbioloégicos.  Reduccibn o  incluso  suspension
inmunomoduladores en coordinacién con un centro experto.

los andlisis
tratamientos

7. Sindromes dolorosos agudos osteoarticulares

- Complicaciones osteoarticulares especificas: reumatismo inflamatorio de la

dermatomiositis, calcinosis yuxtaarticular, necrosis digital isquémica,;

- Complicacion osteoarticular especifica favorecida por los tratamientos: fractura
osteopordética, osteonecrosis, infeccion osteoarticular.
1. Medidas diagndsticas en urgencias:
® Elementos de orientacion clinica:

- Localizacion y ritmo del dolor (mecanico/inflamatorio),

- Derrame articular,

- Calcinosis yuxtaarticular,

- Cianosis/ulceracién/necrosis de las extremidades,
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- Fiebre,
- Puerta de entrada infecciosa,
- Traumatismo reciente.

" Elementos de diagndstico paraclinicos:

- Hemograma con plaquetas,

- Proteina C reactiva (PCR),

- Hemocultivos repetidos en caso de fiebre y/o artritis,

- Puncion del derrame articular (tener en mente la posibilidad de infecciones no
piégenas y/u oportunistas que requieren una investigacion especifica: Candida,
micobacterias atipicas...),

- Toma de muestras de la puerta de entrada (calcinosis yuxtaarticular fistulizada),
radiografias de los segmentos dolorosos,

- Radiografias Oseas, escaner y/o IRM en funcién de los hallazgos clinicos y
biologicos.

2. Medidas terapéuticas inmediatas:

" Tratamientos sintomaticos: analgésicos, descarga de la articulacion,
inmovilizacién mediante férula, administracion local de frio o vendaje empapado en
alcohol.

" Tratamientos especificos:

- Infeccion osteoarticular: aparte de las infecciones oportunistas, tratamiento
antibidtico tras la identificacion del microorganismo causante segun las
recomendaciones de la Sociedad Espafiola de Enfermedades Infecciosas y
Microbiologia Clinica (https://www.seimc.org/). El tratamiento empirico esta
indicado Unicamente en caso de sepsis grave asociada. Reduccion o incluso
suspension de tratamientos inmunomoduladores en coordinacién con un centro
experto.

- Artritis  en relacion con la dermatomiositis: tras recibir asesoramiento
especializado reumatolégico o de un centro experto.

o Si poliartritis: antiinflamatorios no esteroideos o corticoterapia. A veces
es necesario modificar el tratamiento de base.
o Simono u oligoartritis: inyeccién local de corticoides intraarticulares.

- Calcinosis dolorosa: ningun tratamiento médico especifico ha demostrado su
eficacia. Considerar el desbridamiento quirurgico.

- Necrosis digital isquémica: cuidados locales, iloprost 0,5 a 2 ng/kg/min por via IV
en funcion de la tolerancia en 6 horas, metilprednisolona, 1 a 2 mg/kg/dia por via
IV o en bolo (15 a 30 mg/kg sin superar 1 gramo), antiagregacion o incluso
anticoagulacién en coordinacién con un centro experto.

- Osteonecrosis o fracturas osteoporéticas: tratamiento segun los procedimientos
habituales.
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1. Informacién destinada al SAMU

= ;Adonde trasladar?

- En circunstancias ideales: urgencias (pediatricas, en el caso de nifios) de un hospital
qgue disponga de una consulta experta en reumatologia (pediatrica, en el caso de los
nifos) o de un centro de competencia en enfermedades autoinmunes raras (en adultos,
recopilado en www.orphanet.es).

- De no ser posible lo anterior, el hospital mas cercano (con pediatria, en el caso de
nifios) estableciendo contacto telefénico con el centro experto mas proximo.

® ;,Como trasladar?
Procedimientos habituales adaptados al estado del paciente.

® ;Cuando trasladar?

Cualquier situacion de urgencia vital que implique un riesgo agudo digestivo, pulmonar o
cardiaco y toda sospecha de infeccion.

2. Orientacion en el transcurso de las urgencias hospitalarias

Considerar la hospitalizacion de forma individualizada en estrecha colaboracion con un
reumatologo, un internista, un dermatdlogo o un neurdlogo (pediatrico, en el caso de los
nifos) con experiencia en miopatias inflamatorias.

= :;Donde?

-En circunstancias ideales: hospital que disponga de una consulta experta en
reumatologia (pediatrica, en el caso de nifios o de competencia en enfermedades
autoinmunes raras (en adultos, recopilado en www.orphanet.net).

- De no ser posible lo anterior, el hospital mas cercano (con pediatria, en el caso de
nifos) estableciendo contacto telefénico con el centro experto mas proximo.

= :;De gué modo?
- Procedimientos habituales.

® Relativas a los medicamentos frecuentemente utilizados en urgencias:

- Sin recomendaciones especificas relacionadas con la enfermedad.

- Comprobar la normopotasemia antes de administrar el bolo de corticoides.

- Atencidn: un bolo de corticoides puede facilitar la aparicién de una perforacion digestiva
en un paciente con vasculitis digestiva preexistente.
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®  Relativas al tratamiento de base:

- Es posible una interrupcion de algunas horas, pero es deseable un contacto rapido con
el médico de referencia o un centro experto.
- La corticoterapia no se debe interrumpir bruscamente.

® Relativas a la intubacién e instalacion del paciente: ninguna, en particular.
® Relativas a los farmacos anestésicos: ninguna, en particular.

®  Particularidades del periodo postoperatorio:

= No interrumpir los tratamientos de base sin la opiniébn de un centro experto a fin de
evitar un empeoramiento mal tolerado de la enfermedad.

» La afeccion diafragmética y de los mausculos intercostales pueden dificultar la
extubacion.

® Ninguna especifica.

®  Con los conocimientos actuales, puede ser posible la donacién de ciertos érganos segun
la evaluacién de cada caso. Para una respuesta adaptada, se debe contactar con la
Organizacion nacional de trasplantes (http://www.ont.es/)

® Riesgo de transmision de la enfermedad: con los conocimientos actuales, no existe
riesgo de transmision de la enfermedad debido a la donacién de un 6rgano o de tejidos.

" Riesgo especifico relacionado con la enfermedad o el tratamiento: riesgo de
lesiones tisulares (especialmente cardiaco, pulmonar, vascular, cutdneo, muscular y
articular) relacionado con la enfermedad. Riesgo de calcinosis relacionado con la
enfermedad. Riesgo de osteoporosis (relacionado con la enfermedad y/o la
corticoterapia). Riesgos de afeccién oftalmolégica en relacidbn con la corticoterapia
general (catarata, glaucoma) o la enfermedad (seudoretinopatia de Purtscher).

" Donacion de Organos: se debera analizar en funcion de la evaluacion clinica y
paraclinica del donante y de los 6rganos. En general, no existe contraindicacion para la
donacion de rifiones, pancreas e intestino. La donacién de corazén y/o de pulmones
puede estar contraindicada por la existencia de afeccion de estos oOrganos por la
enfermedad.

® Donacioén de tejidos: a considerar, en funcion de la evaluacién clinica y paraclinica del
donante y los tejidos.
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De forma general, no existe contraindicacion para la donacion y el trasplante de cérnea.

La donacién de vasos, valvulas cardiacas, piel y/o huesos puede estar contraindicada
por la existencia de afeccion de estos tejidos a causa de la enfermedad y/o los
tratamientos.

Centros de referencia

Centros, Servicios y Unidades de Referencia en el Sistema Nacional de Salud: CSUR en
Enfermedades Neuromusculares Raras
(http://www.msc.es/profesionales/CentrosDeReferencia/CentrosCSUR.htm)

CSUR en Enfermedades Neuromusculares Raras registrados en Orphanet

Este documento es una traduccion de las recomendaciones francesas elaboradas por:

Profesor Jean Sibilia - Centre de réference des maladies auto-immunes rares — Hépital de
Hautepierre, 67098 Strasbourg.

Dr. Alain Mayer - Centre de réference des maladies auto-immunes-rares - Hopital de
Hautepierre — Service de Physiologie et d’Explorations Fonctionelles — Nouvel Hépital Civil,
67098 Strasbourg.

Dr. Brigitte Bader-Meunier - Centre de réference des maladies inflamatoires et
rhumatologiques rares pédiatriques — Hbpital Necker — Enfants malades, Paris.

Dr. Gilles Bagou - Anestesidlogo — Médico de urgencias — SAMU-SMUR de Lyon — Hopital
Eduard Herriot, 69437 Lyon.

Dr. Christophe Leroy - Médico de urgencias — Hbépital Louis Mourier, 92500 Colombes y
Subcomision de parametros de referencia de la Société Francaise de Médecine d’Urgence
(SFMU).

Dr. Hélene Jullian Papouin — Service de régulation et d’appui de ’Agence de Biomédecine
(ABM).

Asociacion KOURIR.

Fecha de realizacion y publicacién de la edicidon francesa: febrero 2015

Algunos de los procedimientos mencionados, en particular los tratamientos con medicamentos,
pueden no estar validados en el pais donde usted practica.
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http://www.msc.es/profesionales/CentrosDeReferencia/CentrosCSUR.htm
http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=ES&type_list=clinics_search_simple_shd&data_id=12464&Enfermedade(s)/grupo%20de%20enfermedades=Dermatomiositis-juvenil&title=Dermatomiositis-juvenil&search=Clinics_Search_Simple&ChdId=12464&Clinics_Clinics_Search_diseaseGroup=dermatomiositis-juvenil&Clinics_Clinics_Search_diseaseType=Pat&Clinics_Clinics_Search_country=ES&Clinics_Clinics_Search_referenceCenter=on&Clinics_Clinics_Search_CnsType=n&Clinics_Clinics_Search_age=Both&Clinics_Clinics_Search_GeographicType=Cnt

Validacion de la traduccién:

- Dr. Gerardo Gutiérrez Gutiérrez — Servicio de Neurologia, Hospital Universitario Infanta
Sofia, Servicio Madrilefio de Salud.

Traduccioén al castellano:

- Dr. Alfredo Rosado Bartolomé — Centro de Salud Mar Baltico, Direccion Asistencial Este,
Servicio Madrilefio de Salud

Fecha de la traduccion y adaptacion al castellano: enero 2017

Este documento de Orphanet forma parte de la accién conjunta 677024 RD-ACTION que ha recibido una financiacién del programa de salud
de la Union Europea (2014-2020).

El contenido de este informe de Orphanet representa Unicamente las opiniones del autor, y es Unicamente de su responsabilidad.
No puede considerarse que refleje la posicion de la Comision europea y/o de la Agencia ejecutiva de los consumidores, de la salud, de la
agricultura y de la alimentacion o de cualquier otro organismo de la Unién Europea. La Comisién europea y la Agencia declinan cualquier
responsabilidad por el uso que pueda hacerse de las informaciones que contiene.
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