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Apéndice B: PARA LA DMD: Intervenciones preventivas de Guglieri et al, 2022 (véase el pie de pdgina)

https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC8984930/

CAMBIOS DE COMPORTAMIENTO

Medida profilactica:
Consejos conductuales estandarizados en la visita inicial y en todas las visitas de seguimiento.
Evaluacion:

Los padres o tutores completan el SDQ, el PARS lll, el IOWA Conners y la escala Rutter revisada en la visita
inicial y en cada visita de seguimiento.

En cada visita de seguimiento, se debe conversar con los padres o tutores sobre su percepcion en cuanto a
cambios en el comportamiento del nifio.

No perturban la vida

familiar/escolar. No se requieren mas
Cambios de comportamiento - intervenciones (reforzar los

consejos sobre el
comportamiento).

Perturbacidn de la vida
familiar/escolar

h 4
No se debe aumentar la dosis de esteroides de Mejora No se requieren mds
acuerdo con la ganancia de peso »| intervenciones (continuar con el
Considerar el apoyo psicoldgico infantil apoyo)

Perturbacidén de
la vida
familiar/escolar

Reducir la dosis de esteroides a un nivel mas Mejora
No se requieren mas
intervenciones (continuar con el

apoyo)

A 4

bajo. Considerar la posibilidad de ofrecer

apoyo psicoldgico infantil

Sin mejoria (y/o alteracion grave o

inaceptable de la vida
familiar/escolar)

Suspender los esteroides

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
WM, Eagle M, Brown MW, Willis T, Griggs RC; Investigadores del Grupo de Estudio Muscular FOR-DMD; Straub V, van Ruiten H, Childs AM, Ciafaloni E,
Shieh PB, Spinty S, Maggi L, Baranello G, Butterfield RJ, Horrocks IA, Roper H, Alhaswani Z, Flanigan KM, Kuntz NL, Manzur A, Darras BT, Kang PB, Morrison
L, Krzesniak-Swinarska M, Mah JK, Mongini TE, Ricci F, von der Hagen M, Finkel RS, O'Reardon K, Wicklund M, Kumar A, McDonald CM, Han JJ, Joyce N,
Henricson EK, Schara-Schmidt U, Gangfuss A, Wilichowski E, Barohn RJ, Statland JM, Campbell C, Vita G, Vita GL, Howard JF Jr, Hughes |, McMillan HJ,
Pegoraro E, Bello L, Burnette WB, Thangarajh M, Chang T. Efecto de diferentes regimenes de dosificacion de corticosteroides en los resultados clinicos de
nifios con distrofia muscular de Duchenne: ensayo clinico aleatorizado. JAMA. 19 de abril de 2022; 327(15):1456-1468. doi: 10.1001/jama.2022.4315. PMID:
35381069; PMCID: PMC8984930.


https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC8984930/

APARIENCIA CUSHINGOIDE

Evaluacion:

El investigador del centro evaluara la presencia de rasgos cushingoides (cara redondeada y joroba de bufalo) en la visita
inicial y en todas las visitas de seguimiento.

No supone una molestia para el
nifio/la familia

Apariencia cushingoide (cara de
luna llena, joroba de bufalo)

No se requieren intervenciones

v

Perturbador para el
nifio/la familia

No perturba al nifio/la
No aumentar la dosis de familia
esteroides de acuerdo con la
ganancia de peso

No se requieren mds intervenciones

\ 4

Perturbador para el
nifio/familia

v No perturba al nifio/la familia

Reducir la dosis de esteroides a un . L. .
. , . > No se requieren mds intervenciones
nivel mas bajo

Perturbador para
el nifio/la
familia

Suspender los
esteroides

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
WM, Eagle M, Brown MW, Willis T, Griggs RC; Investigadores del Grupo de Estudio Muscular FOR-DMD; Straub V, van Ruiten H, Childs AM, Ciafaloni E,
Shieh PB, Spinty S, Maggi L, Baranello G, Butterfield RJ, Horrocks IA, Roper H, Alhaswani Z, Flanigan KM, Kuntz NL, Manzur A, Darras BT, Kang PB, Morrison
L, Krzesniak-Swinarska M, Mah JK, Mongini TE, Ricci F, von der Hagen M, Finkel RS, O'Reardon K, Wicklund M, Kumar A, McDonald CM, Han JJ, Joyce N,
Henricson EK, Schara-Schmidt U, Gangfuss A, Wilichowski E, Barohn RJ, Statland JM, Campbell C, Vita G, Vita GL, Howard JF Jr, Hughes |, McMillan HJ,
Pegoraro E, Bello L, Burnette WB, Thangarajh M, Chang T. Efecto de diferentes regimenes de dosificacion de corticosteroides en los resultados clinicos de

nifios con distrofia muscular de Duchenne: ensayo clinico aleatorizado. JAMA. 19 de abril de 2022; 327(15):1456-1468. doi: 10.1001/jama.2022.4315. PMID:
35381069; PMCID: PMC8984930.



SINTOMAS GASTROINTESTINALES (DOLOR ABDOMINAL, PIROSIS, HEMORRAGIA
GASTROINTESTINAL)

Intervenciones preventivas:

Evitar el uso de antiinflamatorios no esteroideos.
Recomendar la toma esteroides con alimentos (después del desayuno).

Evaluacion:

Exploracion fisica en la visita inicial y en todas las visitas de seguimiento.

Sintomas de gastritis/reflujo gastroesofagico

Mejora
No se requieren mds
Iniciar ranitidina (o inhibidores de la bomba de P intervenciones
protones) + antiacido (seguimiento en visitas de
| control)
Los sintomas
persisten
No se debe aumentar la dosis de \I\(/Iejor? dos de|
. resultados de las
esteroides de. acuerdo con la pruebas NEGATIVO
ganancia de peso » No se requieren mas
Investigar posible Ulcera péptica intervenciones
(hemograma completo, prueba de sangre (seguimiento en las visitas
oculta en heces) de control).

Resultados de las pruebas
NEGATIVAS, PERO los

Resultados POSITIVOS sintomas persisten

. Los sintomas persisten R R .
Suspender los esteroides < Reducir la dosis de esteroides

-
Derivar al nifo al especialista
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GLUCOSURIA
Intervenciones preventivas:
Consejos dietéticos estandarizados.
Evaluacion:

Analisis de orina para deteccidn de glucosuria en la visita inicial y en todas las visitas de seguimiento.

Glucosa + (trazas o mas) en
analisis de orina o tira reactiva de orina)

. . . . Glucosa NEG No se requieren mas
Repet|r la tira reactiva de f)rlna » | intervenciones (andlisis de orina
(aproximadamente en 7 dias) en las visitas de seguimiento

segun el protocolo)

Glucosa POSITIVA

Normal No se requieren mas
intervenciones (analisis de orina
en las visitas de seguimiento
segun el protocolo).

Prueba de glucosa en sangre sin ayuno
(aproximadamente en 7 dias)

v

Anormal

Reforzar los consejos dietéticos. Normal No se requieren mas

intervenciones (analisis de orina
en las visitas de seguimiento
segun el protocolo).

v

Prueba de glucosa en sangre en ayunas
O prueba posprandial (2h)

(aproximadamente en 14 dias).

Glucosa en ayunas >110y <126 mg/dl (o
glucosa posprandial a las 2 horas >140y
>200 mg/dl)

Glucosa en ayunas >126 mg/dl (o glucosa
posprandial a las 2 horas >200 mg/dl)

Reducir la dosis de esteroides a un nivel

Suspender los esteroides

inferior

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
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35381069; PMCID: PMC8984930.



HIPERTENSION

Intervenciones preventivas:

Consejos estandarizados sobre reduccidn de sodio en la dieta y control del peso.

Evaluacion:

Medicidn de la presion arterial en la, visita inicial y en todas las visitas de seguimiento.

Presidn arterial entre los percentiles 90 y 99 BP >percentil 99 + 5 mmHg

| v

. s . Reforzar las recomendaciones
Repetir la medicidn de la PA (en un entorno sin o . .
estrés) dietéticas. Repetir 3 mediciones de la PA

(en un entorno sin estrés) cada 7 dias (o
menos si hay sintomas).

Presidn arterial < o PA2percentil 95
percentil 95

l e| La PA persiste 2 percentil 95

No se requieren
intervenciones
(monitorizar laPAenlas

.. . Iniciar una di jaen i
visitas de seguimiento ciar una dieta bajé (_3, sodio
durante 1 mes. Medicién semanal

segun el protocolo) BP < percentil 95

< de la PA (en un entorno sin estrés)

* |

Presidn arterial sistélica > percentil 99 + 5
mmHg

O presion arterial diastdlica > percentil 99 +
10 mmHg para la edad

|

Continuar con inhibidor de Reducir la dosis de esteroides
la ECA No se requieren mas PA < percentil 95
intervenciones Iniciar inhibidores de la ECA por la noche

: v

. . ial sistdlica > 199 +
* Se pueden considerar Presion arterial sistdlica > percentil 99 + 5

, PA > percentil 95 mmHg
mas pruebas en casos

individuales segtin el O presion arterial diastdlica > percentil 99
g + 10 mmHg para la edad

criterio clinico del |
investigador principal del

Aumentar los inhibit*;res de la ECA o consider:

=

centro

terapias adicionales Suspender los esteroides

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
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Henricson EK, Schara-Schmidt U, Gangfuss A, Wilichowski E, Barohn RJ, Statland JM, Campbell C, Vita G, Vita GL, Howard JF Jr, Hughes |, McMillan HJ,
Pegoraro E, Bello L, Burnette WB, Thangarajh M, Chang T. Efecto de diferentes regimenes de dosificacion de corticosteroides en los resultados clinicos de
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INSUFFICIENCA SUPRARRENAL E INMUNOSUPRESON
Intervenciones preventivas:
Vacunacion frente a varicela (y tuberculosis en nifios de riesgo).
Abordaje precoz de las infecciones.

Tratamiento sustitutivo con corticosteroides en situaciones de enfermedad,
traumatismo o cirugia.

Reduccidn gradual de los corticosteroides si es necesario suspender el tratamiento.
Evitar vacunas de virus vivosdurante el tratamiento.

o Frecuencia inusualmente alta de infecciones
Infeccién inusual

Organismos inusuales

Respuesta inusual a las infecciones

¥

No se debe aumentar la dosis de esteroides de acuerdo con la
ganancia de peso

Comenzar tratamiento de inmediato

No se requieren mds intervenciones

Los sintomas persisten

Reducir la dosis de esteroides

Los sintomas persisten

Suspender los esteroides

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
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CAMBIOS CUTANEOS

Evaluacion:

Exploracion dermatoldgica en la visita inicial y cada 6 meses durante el seguimiento.

Anomalias cutaneas (acné, estrias abdominales,
hipertricosis, infecciones cutaneas/orales)

No afecta al
o ] ] o nifio/familia
Iniciar el tratamiento segun lo indicado . No se requieren intervenciones
Ll
Inaceptable para la
vida del nifio/la
familia No perturba al
No aumentar la dosis de esteroides de acuerdo a laganancia nifio/familia ] ] ]
» | _No se requieren intervenciones
de peso. Continuar el tratamiento segun lo indicado
Los sintomas
persisten/Inaceptable
para el nifio/la vida
familiar No perturba al nifio ni
a la familia.
Reducir la dosis de esteroides > | Nose requieren intervenciones

Los sintomas
persisten/Inaceptable
para el nifio/la vida
familiar

Suspender los esteroides

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
WM, Eagle M, Brown MW, Willis T, Griggs RC; Investigadores del Grupo de Estudio Muscular FOR-DMD; Straub V, van Ruiten H, Childs AM, Ciafaloni E,
Shieh PB, Spinty S, Maggi L, Baranello G, Butterfield RJ, Horrocks IA, Roper H, Alhaswani Z, Flanigan KM, Kuntz NL, Manzur A, Darras BT, Kang PB, Morrison
L, Krzesniak-Swinarska M, Mah JK, Mongini TE, Ricci F, von der Hagen M, Finkel RS, O'Reardon K, Wicklund M, Kumar A, McDonald CM, Han JJ, Joyce N,
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CRECIMIENTO LENTO

Evaluacion:

Medicion de la talla en la visita inicial y en todas las visitas de
seguimiento.

No perturba al nifio/la familia

Falta de aumento de la estatura (de acuerdo a los
percentiles previstos).

.
|

No se requieren intervenciones

Inaceptable para
el nifio/la familia

No perturba al nifio ni a la familia.

No se debe aumentar la dosis de esteroides de
acuerdo a la ganancia de peso

.
>

No se requieren intervenciones

Inaceptable para
el nifio/la familia

No es perjudicial para el nifio/la

familia
Reducir la dosis de esteroides >

No se requieren intervenciones

Inaceptable para
el nifio/la familia

Suspender los esteroides

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
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AUMENTO DE PESO
Intervenciones preventivas:
Consejos dietéticos estandarizados en visita inicial y en todas las visitas de seguimiento.
Evaluacion:

Medicidn del peso y célculo del IMC en visita inicial y en todas las visitas de seguimiento.

Aumento anual del IMC< 1

(sujetos menores de 10 afios)
> No se requiere intervencion elan
Aumento del IMC anual < 2 (sujetos 2 dcioosnise sde esteroides de acuerdo
10 afios) con la ganancia de peso
Reforzar los consejos dietéticos
Aumento del IMCanual >1y <4
(sujetos <10 afios)
Aumento anual del IMC>2y<4 >
(sujetos > 10 afios)
El aumento de peso persiste Y/O es
inaceptable para el nifio/la familia
Reducir la dosis de esteroides
Aumento de peso anual 24 IMC .
unidades

El aumento de peso persiste Y/O ES

Inaceptable para el nifio/la familia

Suspender los esteroides

Adaptado (con permiso) de: Guglieri M, Bushby K, McDermott MP, Hart KA, Tawil R, Martens WB, Herr BE, McColl E, Speed C, Wilkinson J, Kirschner J, King
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MANEJO DE OTROS EVENTOS ADVERSOS

Derivacion al especialista en metabolismo dseo

e Iniciar tratamiento con bifosfonatos por via
FRACTURA VERTEBRAL

intravenosa (por ejemplo pamidronato 0,5
mg/kg/dia, durante 3 dias cada 4 meses)

No ajustar la dosis de esteroides

CATARATA — » | Derivaraloftalmélogo. No se requiere
(sintométicas/asintomaticas) ajuste de la dosis de esteroides.
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