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de enfermedades sistémicas adquiridas, inmunomediadas, cuya principal caracteristica

es la debilidad muscular y la existencia de inflamacién en la biopsia muscular.”

* E/ conocimiento de estas patologias resulta fundamental para un diagndstico temprano
y para prevenir las importantes complicaciones e incapacidad a las que se asocian.

 Se destaca su asociacion con distintas neoplasias, que deben ser buscadas al inicio

y durante la evolucién de la enfermedad.

Epidemiologia y Etiopatogenia

La incidencia anual de las Miopatias Inflamatorias Idio-
paticas (MII) es de 2 a 10 casos nuevos por millon de
habitantes.: > Existen dos picos de mayor incidencia,
entre los 10 y 15 afios -Dermatomiositis juvenil- 'y entre
los 45 y 60 afios -Dermatomiositis del adulto-. Es dos a
tres veces mas frecuente en el sexo femenino, la rela-
cioén se invierte en el caso de la Miositis con cuerpos de
inclusiéon (MCI).®

Su etiologia es desconocida. Se ha descrito asociacion
con el HLA B8/DR3 y desencadenantes ambientales.
Los paises cercanos a la linea del Ecuador tienen ma-
yor incidencia por lo que se plantea que la exposicion
luminica juega cierto rol en la patogenia. Otros agentes
involucrados en la patogenia son: farmacos, antigenos
tumorales, virus influenza A y B, hepatitis B, HTLV,
Coxsackie, implantes de siliconas, etc.(:%

En la Dermatomiositis (DM) el mecanismo inmunol6-
gico estd mediado fundamentalmente por anticuerpos
dirigidos contra la microvasculatura con activacion
del complemento y deposito en los capilares muscula-
res del complejo de ataque a membrana.”- ' Se reduce
el nimero de capilares, lo que lleva a micro-isquemia
muscular, microinfartos de miofibrillas y atrofia peri-
fascicular, desencadenando inflamacion con infiltrado
a predominio de linfocitos B, linfocitos T CD4+ y ma-
crofagos alrededor de los vasos sanguineos de pequeiio
y mediano calibre. A nivel de las células endoteliales
de dichos vasos aumenta la expresion de moléculas
de adhesion leucocitaria tipo ICAM 1 y VCAM 1 que
perpettan la inflamacion.
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En la Polimiositis no se ha demostrado lesiones capilares,
predominando los mecanismos mediados por citotoxici-
dad directa, con infiltrado inflamatorio a predominio de
linfocitos T CD8&+, de distribucion endomisial restringi-
da a la expresion aumentada de antigeno de clase I del
complejo mayor de histocompatibilidad en las células
musculares.® 19

En la Miositis con cuerpos de inclusion existen depdsitos
de proteinas degenerativas como amiloide, ubiquitina,
proteina fau del musculo; la inflamacion es en este caso
un fendmeno secundario por toxicidad mediada por lin-
focitos T contra las fibras musculares.®

Dermatomiositis

Es la mas frecuente de las MII. Se caracteriza por lesio-
nes cutaneas, miositis y compromiso variable de otros
sistemas.

[Tabla1
(1) Dermatomiositis (DM) del adulto
(2) Polimiositis (PM) del adulto
3) DM/PM juvenil
(4) Dermatomiositis amiopatica
(5) Miositis con cuerpos de inclusion (MCI)

(6) Miositis asociadas a otras enfermedades autoinmu-
nes (11 a 40%)

Miositis asociadas a neoplasias

Miscelaneas (eosinofilica, osificante, localizada o
focal, de células gigantes)@34
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Manifestaciones cutaneo-mucosas

Son un elemento clave en el diagnostico. Habitualmente
preceden o son concomitantes a la miositis, en general
tienen cierto componente de fotosensibilidad."-¢7-®

Existen singulares lesiones de piel patognomonicas de
la enfermedad como el signo de Gottron y el eritema en
helidtropo.

o Pdpulas o signo de Gottron: presentes entre el 60-80%
de los casos, son areas maculares, simétricas, eritema-
tosas o violaceas, descamantes, afectan sobre todo la
superficie dorsal de las articulaciones metacarpofalan-
gicas, interfalangicas, codos, rotulas, maléolos inter-
nos; pueden confundirse con lesiones del lupus erite-
matoso sistémico (LES), psoriasis o liquen plano.”-®
Sin embargo, las lesiones que comprometen el dorso
de las manos en el LES predominan en los espacios in-
terdigitales y respetan los nudillos (Ver figura 1).%:7®
La aparicion de tlceras necroticas sobre estas lesiones
es orientadora a la existencia de neoplasia asociada a
la Dermatomiositis.®
Exantema heliotropo: se encuentra en menos del 50%
de los pacientes, consiste en una coloracion violacea
simétrica de parpados superiores, en ocasiones acom-
pafiado de edema (Ver figura 2).0->%7
Otras lesiones no especificas que orientan al diagnostico
son:

e “Signo del chal”: eritema maculo-violaceo simétrico
en region posterior de hombros y cuello, que puede
extenderse a cara anterior de cuello y térax “signo
de la V.G:®
Telangiectasias periungueales con o sin distrofia
cuticular.

“Manos de mecdnico”: se refiere al engrosamiento,
hiperqueratosis y fisuras en las caras laterales y pal-
mares de los dedos de las manos. Este signo se consi-
dera tipico del denominado “sindrome antisintetasa”,
aunque se ha observado también en otras entidades
(enfermedad mixta del tejido conectivo, LES, DM/

PM). En la actualidad se le considera un “marcador
de miositis”.®

Eritema flagelado: es muy caracteristico de la Der-
matomiositis, muy infrecuente y consiste en bandas
lineales, no pruriginosas, persistentes, distribuidas en
tronco y extremidades, de distribucion centripeta. S6lo
se han observado lesiones similares en pacientes que
reciben bleomicina, pero en ninguna otra enfermedad
autoinmune sistémica.®

Calcificaciones de piel y musculos: son infrecuentes
en la Dermatomiositis del adulto, siendo mas frecuen-
tes en las formas juveniles (40%). La calcinosis cuta-
nea se evidencia como nddulos duros, amarillentos, en
general sobre prominencias 6seas. Se pueden fistulizar
hacia el exterior. Las calcificaciones musculares son
asintomaticas, aparecen como un hallazgo en las
radiografias.®

Manifestaciones musculares

Constituyen otra clave diagnostica. La miositis es de ini-
cio insidioso, en el curso de semanas a meses, se expresa
como debilidad muscular simétrica a predomino proximal
afectando caracteristicamente las cinturas escapular y
pelviana. En las fases iniciales se puede constatar una
ligera tumefaccion muscular y en fases avanzadas atrofia,
pero no hay hipertrofia muscular (como suele observarse
en algunas distrofias musculares).’-? Su presencia, en
conjunto con alguno de los sintomas cutaneos descritos,
confirma préacticamente el diagnostico. La afeccion de
la musculatura flexora del cuello se presenta aproxima-
damente en el 50% de los casos y se considera un signo
precoz.

Las mialgias no constituyen un signo de la enfermedad,
estan presentes en menos del 10% de los casos, y su pre-
sencia debe hacer sospechar otros diagnésticos.””

La disfagia, presente entre el 15y 50% de los pacientes
con MII, es un elemento de mal prondstico y se correla-
ciona con compromiso pulmonar.

Nodulos de Gottron |

| Exantema heliétropo
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Puede ser de dos tipos:

e proximal: por afeccion del musculo estriado de la
faringe proximal y/o esdfago proximal,

e distal por dismotilidad, por compromiso del misculo
liso, que se presenta en caso de superposicion con
esclerosis sistémica.!” La musculatura facial suele
estar respetada.”

Manifestaciones pulmonares

Estan presentes hasta en el 45% de los casos. La forma
mas frecuente es la enfermedad pulmonar intersticial di-
fusa (EPID) y dentro de estas la neumonitis intersticial no
especifica (NINE).”-'3 La EPID en el contexto de las MII
es mas frecuente en el sexo femenino. Aparece en torno a
los 50 afios. En conjunto con otras manifestaciones como
el fenémeno de Raynaud, manos de mecanico, artropatia y
fiebre, constituye el sindrome antisintetasa, que se asocia
a la presencia de anticuerpos antisintetasa.
Clinicamente, los pacientes presentan sintomas durante
semanas a meses con disnea, tos seca y estertores crepi-
tantes bibasales.

A nivel funcional presentan una reduccion de la capa-
cidad vital forzada, capacidad pulmonar total y de la
difusion de mondxido de carbono.

En el lavado bronquioloalveolar predominan los neu-
tréfilos con inversion del cociente linfocitario CD4+/
CD8+. En la tomografia computada de alta resolucion se
observa engrosamiento de septos alveolares, opacidades
reticulares, patron en vidrio deslustrado, bronquiectasias
por traccion y patrén en panal de abeja.® '3

E120% de los casos presenta alteracion de los musculos
respiratorios fundamentalmente del diafragma, con la
consiguiente hipoventilacion.

Otras manifestaciones pulmonares son: neumopatias
aspirativas, derrame pleural, hipertension pulmonar se-
cundaria, neumomediastino.® '¥

Manifestaciones cardiovasculares

Estan presentes en el 50% de los casos, en general de
curso asintomatico (bloqueos de rama, arritmias, mio-
carditis, pericarditis).”

Manifestaciones digestivas

La mas frecuente es la disfagia. Otras manifestaciones
posibles son: pseudo-obstruccion intestinal, neumatosis
intestinal quistica, vasculitis intestinal con hemorragia
digestiva y/o perforacion intestinal.®)

Manifestaciones renales

Son excepcionales. Se han descrito casos de glomerulo-
nefritis proliferativa y focal.®

Otras manifestaciones

Como otras manifestaciones pueden existir afectacion
de la musculatura ocular extrinseca (muy infrecuente),
oftalmoplejia, ptosis palpebral, quemosis, exoftalmos,
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conjuntivitis, epiescleritis, uveitis y glaucoma.'? Tam-
bién puede encontrarse fendmeno de Raynaud (20%) y
poliartritis simétrica de medianas y pequeiias articula-
ciones. %19

Dermatomiositis amiopatica

Enun 2y 18% de los casos existen lesiones compatibles
con Dermatomiositis, pero sin evidencia clinica ni para-
clinica de afectacion muscular. En caso de hallar altera-
ciones electromiogréficas se denomina Dermatomiositis
hipomiopatica.

Para poder catalogar una Dermatomiositis como amio-
patica, confirmada la ausencia de manifestaciones
musculares, debe pasar un plazo de 2 afios en ausencia
de tratamiento inmunosupresor durante 2 0 mas meses
consecutivos y de farmacos que puedan determinar cam-
bios cutaneos similares.*: 7

En esta entidad también se ha descrito compromiso pul-
monar y la posible asociacion con neoplasias.®

Polimiositis
Se expresa clinicamente en forma similar a la Dermato-
miositis pero sin las manifestaciones cutaneas. Si bien
comparte caracteristicas clinicas y paraclinicas con la
Dermatomiositis, presenta mecanismos etiopatogénicos
diferentes.

Miositis con cuerpos de inclusion

Constituyen entre el 15 y el 28% de las MII. Existen
formas esporadicas y familiares. Es la miopatia infla-
matoria adquirida mas frecuente en mayores de 50 afios.
Predomina en el sexo masculino.>1

De inicio mas lento que la DM/PM, con desarrollo en
meses a afios. Presenta afectacion muscular a predominio
distal, asimétrica, con atrofia del deltoides y cuadriceps,
compromiso de la misculos de la mufieca, flexores de los
dedos y dorsiflexores de los tobillos, lo que determina que
las caidas sean frecuentes. ¥

La disfagia esta presente en 1/3 de los casos. El retraso
diagnostico es frecuente, de 3 a 6 afios. No existe una
asociacion bien definida entre la Miositis con cuerpos de
inclusion y cancer, a diferencia de lo que sucede con la
DM/PM.® Suelen presentar mala respuesta a corticoides
€ inmunosupresores.

Examenes paraclinicos

Los pilares paraclinicos para el diagndstico en las Mio-
patias Inflamatorias Idiopaticas son:

o Determinacion de las enzimas musculares: creatin-
fosfoquinasa (CPK) caracteristicamente elevada, en
rango de 1000 a 10000 mg/dl en la DM/PM y de 600
a 800 mg/dl o normales en la Miositis con cuerpos de
inclusion.® También se pueden hallar elevaciones de:
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aldolasa, aspartatoaminotransferasa (ASAT- TGO),
alaninoaminotransferasa (ALAT-TGP), lactatodeshi-
drogenasa (LDH). Las enzimas pueden ser normales
en un 5% de los casos.”

Anticuerpos no especificos de miositis:

o Antinucleares (ANA) son positivos en mas del
50% de los casos, se ven titulos muy elevados
en casos de asociacion con otras enfermedades
autoinmunes.

o Factor reumatoideo presente en el 20% de los ca-
s0s, sobre todo en sindromes de superposicion.

Anticuerpos especificos de miositis: se dirigen contra
proteinas citoplasmaticas y el ARN involucrado en el
proceso de sintesis de proteinas.

Anticuerpos antisintetasa estan presentes alrededor
del 20% de los pacientes. Se dirigen contra las
enzimas que catalizan la unién de los aminoacidos
con su respectivo ARNt. Existen por 1o menos 6 tipos
y dentro de estos los mas frecuentes son anti Jo 1
(11 a 20%), que se asocian a: enfermedad pulmonar
intersticial, artritis no erosiva y fendmeno de Raynaud.
No son frecuentes en la Miositis con cuerpos de
inclusion.® 29 Los anticuerpos contra particulas de
reconocimiento de sefal (anti SRP) se asocian a
compromiso severo y de rapida progresion de la
debilidad muscular, compromiso cardiaco y pobre
respuesta a los corticoides.-2?

Electromiograma (EMG): es un método sensible,
no especifico. Permite distinguir entre lesiones de
motoneurona inferior, unién neuromuscular y de ori-
gen muscular. Los hallazgos tipicos en las miopatias
son:

o actividad de insercién aumentada, fibrilaciones
y ondas positivas agudas,

o descargas espontaneas, abigarradas de alta fre-
cuencia,

o potenciales de accion polifasicos, de baja amplitud
y breve duracion. En casos muy evolucionados
pueden verse datos electromiograficos de afecta-
cion nerviosa. 2 El electromiograma puede ser
normal entre 10 a 25% de los casos. Las anomalias
se limitan a los musculos paraespinales en un
bajo porcentaje, incluso en presencia de debilidad
generalizada. Pueden haber falsos negativos en
pacientes tratados con corticoides.* >

Biopsia muscular: es ¢l estudio definitivo para con-
firmar la presencia de una miopatia. Los hallazgos
diagnosticos para las MII en la microscopia Optica son:
presencia de infiltrados de células inflamatorias en el
tejido muscular, fibras musculares en degradacion,
necrosis, fagocitosis, y regeneracion, aumento del
tejido conectivo endo y perimisial. En la Dermato-
miositis, el infiltrado inflamatorio predomina a nivel
perivascular o interfascicular; a nivel de los vasos
intramusculares existe hiperplasia endotelial, trombos
y obliteracion de capilares. Las fibras musculares
necroticas se disponen en grupos como resultado de
microinfartos. Esta distribucion topografica de atrofia
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(1) Debilidad simétrica de las cinturas escapular y

(2) Biopsia compatible.
(3) Aumento de enzimas musculares.

(4) Hallazgos caracteristicos en el EMG.
(5) Lesiones cutaneas caracteristicas de

perifascicular es muy especifica de la Dermatomio-
sitis.?? En la Polimiositis y Miositis con cuerpos de
inclusion, los infiltrados se hallan dispersos en el
endomisio, dentro de los fasciculos. La biopsia puede
evidenciar solo fibras en degeneracion y necrosis sin
infiltrado inflamatorio en pacientes con criterios de
MII que reciben corticoides. El diagndstico en estos
casos serd de probable DM/PM.?? La eleccion del
musculo a biopsiar es fundamental, se prefieren mus-
culos donde la debilidad sea moderada. Deben evitarse
aquellos que hayan recibido inyecciones o donde se
haya realizado recientemente el estudio eléctrico. En
las extremidades superiores se prefiere el biceps bra-
quial o el deltoides; en las extremidades inferiores el
vasto externo o gemelos.?" En casos con una presen-
tacion clinica caracteristica, con aumento de enzimas
musculares y electromiograma compatible, se puede
prescindir de la biopsia muscular confirmatoria por
su caracter invasivo y por que no cambiaria el trata-
miento. La biopsia se debe realizar en casos atipicos,
dudosos, con planteos diagnosticos diferenciales con
otras entidades (miopatias metabdlicas, etc).®
Ecografia muscular: 1a sensibilidad diagndstica con
técnicos entrenados es de 83%. En la Dermatomiositis
se encuentra: hiperecogenicidad a predominio en ante-
brazos. La atrofia muscular es rara. En la Polimiositis
la hiperecogenicidad predomina a nivel de miembros
inferiores y en la Miositis con cuerpos de inclusion
predomina la atrofia muscular.®>

Resonancia magnética nuclear: es sensible para la
deteccion de inflamacion de tejidos blandos. Ofrece
como ventajas: método no invasivo, topografia sitios
para biopsiar, menos dependiente del operador que
la ecografia muscular. Como desventaja tiene un alto
costo. Existen tres patrones posibles: edema muscular,
infiltracion grasa y atrofia muscular. El edema muscu-
lar se encuentra en etapas tempranas de la enfermedad,
se puede detectar anormalidad de la intensidad de
sefial en T2, de forma focal o difusa. Los diagnos-
ticos diferenciales son: miositis infecciosa, infarto
muscular, sindrome compartimental, rabdiomio6lisis.
La infiltracién grasa se aprecia en estadios tardios y
existe un aumento en la intensidad de sefial en T1 y
T2. Se pueden ver alteraciones similares en: denerva-

Tabla 2

Criterios de Bohan y Peter

pélvica, flexores del cuello, de instalacion
progresiva en semanas a meses con o sin disfagia
y afectacion respiratoria.

Dermatomiositis: eritema en heliotropo,
signo de Gottron.
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cién cronica y uso de esteroides. La atrofia muscular
se caracteriza por pseudohipertrofia por infiltracion
grasa, asimetria de grupos musculares e incremento
de sefial en T1. Se observa en etapas tardias.>

Diagnéstico de las Miopatias
Inflamatorias Idiopaticas

El diagnostico de la Dermatomiositis y Polimiositis se
basa en los criterios de Bohan y Peter: (Ver tabla 2)*%
El diagnostico de Polimiositis es:

e definida: 4 criterios presentes,

e probable: 3 criterios presentes,

e posible: 2 criterios presentes.

En el caso de la Dermatomiositis:
e definida: 3 0 4 de 1-4 mas lesiones cutaneas,
o probable: 2 de los criterios de 1-4 mas lesiones cu-
taneas,
e posible: 1 de 1-4 mas lesiones cutaneas.

Se deben excluir diagndsticos diferenciales para poder
plantear el diagndstico.

Diagnéstico de Miositis
con cuerpos de inclusion™
Se establecen las siguientes manifestaciones clinicas y
paraclinicas en las Miositis con cuerpos de inclusion, en
base a las cuales se definen los criterios diagnosticos:
Caracteristicas clinicas:
¢ Duracion de la enfermedad mayor a 6 meses.
« Edad de inicio de los sintomas luego de los 30 afios.
* Debilidad muscular como afectacion de la muscu-
latura proximal y distal de miembros superiores e
inferiores, debe incluir al menos uno de los siguientes
grupos: flexores de los dedos, flexores y extensores
de la mufieca, cuadriceps.

Caracteristicas paraclinicas:

1. CPK eclevada, aunque inferior a 12 veces el valor
normal.

2. Biopsia muscular:

(a) invasion de células mononucleares de las fibras
musculares no necroticas,

(b) vacuolas rodeadas de inclusiones basofilas en
las fibras musculares,

(c) depdsitos intracelulares de amiloides o la pre-
sencia de tibulo-filamentos de 15 a 18 mm por
microscopia electronica.

3. Electromiografia compatible con miopatia inflama-
toria.

El diagnostico es:

e definitivo: caracteristicas clinicas presentes y confir-
macion por biopsia. Si la biopsia es diagnostica no se
precisa otras alteraciones a nivel paraclinico.

e probable: caracteristicas clinicas presentes con biop-
sia que evidencia criterios incompletos.

e posible: manifestaciones clinicas atipicas y resultados
histologicos en la biopsia incompletos.
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Tabla 3
Diagnosticos diferenciales de las MIL.¢ 2%

* Miopatias por drogas y toxinas: amiodarona,
cloroquina, fibratos, cocaina, colchicina, corticoides,
gemfibrozilo, heroina, estatinas, levodopa, hidralazina,
penicilamina, rifampicina, vincristina, zidovudina

* Miopatias infecciosas.
* Miopatias metabdlicas.

* Endocrinopatias (hiper/hipotiroidismo,
hiperparatiroidismo, sindrome de Cushing).

 Polimialgia reumatica.
* Fibromialgia.
« Sindrome fatiga croénica.

* Enfermedades neuromusculares: distrofias,
esclerosis lateral amiotréfica, miastenia gravis.

Diagnosticos diferenciales

Se plantean con un amplio grupo de entidades (Ver Tabla
3). Es fundamental un correcto diagnostico semiologico
y discernir entre sindrome miopatico, miasténico y de
motoneurona periférica. Resulta importante establecer el
predominio de paresia sobre mialgia, firmacos consumi-
dos, realizar un balance lesional sistematico e interpretar
los resultados de examenes paraclinicos. En base a todos
estos elementos se podra descartar los diagnosticos di-
ferenciales.

Se plantea con frecuencia la necesidad de distinguir entre
MII y miopatia esteroidea (ME), ya que ambas patologias
pueden coexistir, sobre todo en pacientes tratados, y la
conducta terapéutica es diferente en cada caso.

La ME puede aparecer con cualquier corticoide, es mas
frecuente con los compuestos fluorados (dexametasona,
triamcinolona). No existe relacion con la duracion ni con
la dosis empleada. Puede aparecer tanto al inicio como
semanas mas tarde de iniciado el tratamiento.

La incidencia de esta complicacion es de 7 a 60%. El ries-
g0 es mayor en ancianos, sexo femenino y sedentarios.

Tabla 4
Diferencias de la ME y el empuje de MII

* Coexistencia con habito de Cushing

* Ausencia de compromiso de la musculatura cervical.
* Enzimas musculares normales o levemente elevadas.
* Creatinina urinaria disminuye al descender dosis

corticoides (en el empuje de Ml la creatininuria
aumenta con el descenso de dosis de corticoides).

* EMG normal o con potenciales de unidad motora de
baja amplitud.

* La RMN muscular no muestra zonas de hipersenal
en la secuencia T2.

* La biopsia muscular no presenta infiltrado
inflamatorio ni necrosis. Pueden existir areas
de atrofia inespecifica de las fibras tipo Ilb.
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La patogenia no es totalmente conocida y se plantea una
disminucion en la sintesis proteica con un aumento de
la degradacion asi como alteraciones en el metabolismo
mitocondrial.

Clinicamente, se presenta en forma subaguda, con pre-
dominio en la musculatura proximal de los miembros
inferiores.

En latabla 4 se enumeran las principales caracteristicas de
la ME que ayudan a distinguirla de un empuje de MIL
De todas maneras, se debe tener en cuenta que no existe
una prueba diagndstica especifica. El principal elemento
diagndstico es la mejoria clinica de la debilidad muscu-
lar luego de 3 a 4 semanas de la reduccion de dosis de
corticoides.®

Tratamiento

Los objetivos terapéuticos son: mantener la funcion
muscular y conseguir la remision completa, evitar com-
plicaciones por la enfermedad y por el tratamiento.

Se destacan como medidas no farmacoldgicas los planes
de rehabilitacion con ejercicios adecuados a cada pacien-
te, contra resistencia en pacientes estables para evitar la
atrofia muscular.

La administracion de creatina oral mejora los resultados
del ejercicio activo sin mayores efectos adversos.

En casos de disfagia severa se debe valorar la posibilidad
de realizar una gastrostomia o miotomia cricofaringea.®
El tratamiento farmacoldgico consiste en el empleo de
glucocorticoides, prednisona a dosis de 1 mg/kg de
peso/dia durante 1 mes, con descenso posterior de dosis
escalonado, de 5 mg por semana, hasta una dosis de
mantenimiento entre 20 y 25 mg/dia. Una vez alcanzada
esta dosis el descenso ha de ser mas lento, 2.5 mg por
semana o cada 15 dias.®->79

Mas del 50% de los pacientes no responde al tratamiento
con corticoides o necesitan de dosis elevadas, por lo que
se debe asociar otro inmunosupresor.®:7

La cortico-resistencia se define por la ausencia de mejoria
clinica y de normalizacién de las enzimas musculares tras
2-4 meses de prednisona a dosis entre 40 a 80 mg dia.”
La administracion de bolos de metilprednisolona (1 g/dia
I/V por 3 dias) estaria indicado en: casos graves con disfagia
importante, compromiso miocardico, alveolitis o resistencia
al tratamiento corticoideo por via oral.*:*

La indicacion de inmunosupresores se plantea en casos
cortico-resistentes o por la necesidad de altas dosis, o
ante enfermedad rapidamente progresiva. Muchos auto-

Cuadro 1

is y cancer: asociacion a considerar

Dermatomiositis que para la Polimiositis."?

no Hodgkin.(h 3,7,17,18)

.

pia, antigeno prostatico especifico (PSA) y CA 125.

diagnostica.® 19

tomiositis.®

* El cancer puede preceder, coincidir o aparecer meses después del diagnéstico de la Miositis Inflamatoria Idiopa-
tica. Se considera 3 anos como tiempo maximo para establecer una relacion entre ambas entidades.®
* El riesgo de desarrollar una neoplasia es 3 a 6 veces mayor que en la poblacion general, 2,4 veces mayor para la

Los canceres més frecuentemente asociados son: ovario, pulmén, tracto digestivo, pancreas, mamay linfomas
Los elementos que sugieren asociacién con una neoplasia son: edad mayor a 45 afos, presencia de ulceraciones
digitales, afeccion esofagica severa, refractariedad al tratamiento.® 17

En pacientes sin elementos orientadores se deben realizar estudios bésicos para descartar esta asociacion lesio-
nal: radiografia de térax, mamografia, ecografia de abdomen y ginecoldgica, fibrogastroscopia, fibrocolonosco-
La determinacion del anticuerpo anti 155/140 positivo se asocia a mayor riesgo de neoplasia, con especificidad

¢ Se recomiendan controles periddicos, cada 6 a 12 meses durante los primeros 2 anos del diagnéstico de Derma-
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res plantean la asociacion de inmunosupresores desde el
inicio para un rapido descenso de los corticoides, por sus
multiples efectos secundarios.

Los inmunosupresores se mantienen hasta obtener la re-
mision, con posterior descenso hasta alcanzar la minima
dosis capaz de mantener la misma.

El metrotexate a dosis de 15 a 25 mg/semana, es de
primera eleccion, por la mayor rapidez de accion y su
administracion semanal. Se debe asociar 4cido folico
para evitar efectos secundarios.® 7-2%26:27)
Azatioprina a dosis de entre 2 a 3 mg/kg/dia, tiene
una latencia de accion de 3 a 6 meses. Se debe esperar
dicho plazo para considerarla inefectiva.”
Ciclosporina A a dosis de 3 a 5 mg/kg/dia, sola o
asociada al metrotexate, tiene buenos resultados, par-
ticularmente en casos de compromiso pulmonar.”
Tacrolimus, que al igual que la ciclosporina A, es un
inhibidor de la calcineurina, se emplea a dosis de 1 a
2 mg/cada 12 horas.®-7-2"

Ciclofosfamida en bolos intravenosos de 0.5 a 1.0
g/m?* de superficie corporal mensual por 6 meses, se
emplea en caso de compromiso pulmonar intersticial,
de musculos respiratorios, vasculitis o resistencia a

son: leucopenia, trombocitopenia, elevacion de tran-
saminasas.”':20:28)

Inmunoglobulina intravenosa (bloquea los receptores
Fc, la unién a componentes del complemento y la in-
hibicion directa de auto anticuerpos por antiideotipos)
a dosis de 0.4 g/kg/dia durante 5 dias cada mes, por
6 meses. Tiene como mayor desventaja el altisimo
costo. 72

El tratamiento de las manifestaciones cutaneas se realiza
en base a las siguientes recomendaciones: protectores
solares, corticoides topicos, tacrolimus topico al 0.1%, e
hidroxicloroquina 200 mg via oral cada 12 horas, metro-
texate a dosis bajas y micofenolato de mofetilo.® 2%

Se puede plantear el empleo de terapias biologicas en
casos refractarios a otros tratamientos.

Los anti TNF-alfa han mostrado resultados prometedores
en el control de la enfermedad. Se han empleado: inflixi-
mab 5mg/kg I/V bimensual y etanercept 50 mg S/C por se-
mana.->2) El rituximab, anticuerpo monoclonal quimérico
anti linfocitos B (anti CD-20), también ha mostrado buenos
resultados, con remisiones prolongadas.:7-26-27:30

En casos de calcinosis se podra recurrir a hidroxido
de aluminio 15 a 20 mg 4 veces por dia, colchicina,
diltiazem, y en algunos casos severos se requerira de

otros inmunosupresores.”- 2

Micofenolato de mofetilo, inhibidor de la prolife-
racion de los linfocitos Ty B, adosisde 1.0a 1.5 g
cada 12 horas. Sus principales efectos secundarios

tratamiento quirurgico.®:2%
De todos los tratamientos referidos, el mayor nivel de evi-
dencia basados en estudios doble ciego y randomizados
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favorece el uso de metrotexate, azatioprina, la combi

cion de metrotexate-azatioprina y la inmunoglobulina.
Los estudios con ciclosporina A son estudios randomi-
zados pero no doble ciego; para los demas farmacos
mencionados el grado de evidencia es menor basandose

en series de casos y datos anecdoticos.®¥

En caso de la Miositis con cuerpos de inclusion la res-
puesta a corticoides es escasa, el metrotexate solo ha
mostrado una aparente estabilizacion, sin lograr detener
la progresion lesional.

Solo la inmunoglobulina intravenosa ha demostrado
beneficios en el tratamiento de la disfagia asociada a
esta enfermedad.

El tratamiento con inhibidores de la HMG CoA sintetasa
(estatinas) se encuentra en estudio, se piensa que podria
brindar beneficios dada la presencia de colesterol en la
vacuolas de los cuerpos de inclusion, ademas de los ya
conocidos efectos antiinflamatorios ¢ inmunomodulado-
res de estos farmacos.> 19

La respuesta al tratamiento se valora a través de:®

» mejoria clinica de la fuerza muscular segun escala
manual (0: no hay contraccion muscular, 1: indicios
de contraccion muscular, 2: moviliza pero sin vencer
la gravedad, 3: vence la gravedad, 4: vence resistencia,
5: fuerza normal),

* descenso de las enzimas musculares,

» mejoria de la deglucion,

Aceite de higado
de bacalao

Aporte de Omega 3 (EPAy DHA),
Vitamina A (Retinilpalmitato)
y Vitamina D (Colecalciferol).

NaturalLife

LO NATURAL CON EL MAYOR RESPALDO

Noviembre 2010 « Zendenciac en Medicina

cuilanse

» mejoria de las pruebas de funcion respiratoria y de la
difusion, en caso de haber estado afectadas.

Pronéstico
La evolucion funcional es mejor en la Dermatomiositis
y en las MII asociadas a otras colagenopatias.

La Polimiositis se caracteriza por una respuesta mas lenta
al tratamiento.*?

Los elementos considerados de mal pronéstico se enu-
meran en la tabla 5.6:2%

El prondstico es bueno a los 5 afios, con una mortalidad de
10%, si se excluyen los casos asociados a neoplasias.*”

Tabla 5
Elementos de mal pronéstico
* Edad avanzada.

* Retraso diagndstico y terapéutico con méas
de 6 meses del inicio de los sintomas.

« Disfagia.

* Compromiso pulmonar intersticial.
* Compromiso miocéardico.

* Presencia de Ulceras necréticas.

* Anticuerpos anti SRP+.

* Neoplasia asociada.
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