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Resumen
0EW�QMSTEXuEW� MR¾EQEXSVMEW� MHMSTjXMGEW� WSR�YR� KVYTS�LIXI-
rogéneo de procesos autoinmunitarios adquiridos que se 
GEVEGXIVM^ER�TSV�HIFMPMHEH�HI� PE�QYWGYPEXYVE�TVS\MQEP�I� MR-
¾EQEGMzR�RS� WYTYVEXMZE�HIP�Q�WGYPS� IWUYIPqXMGS�� IR�IP� UYI�
se incluyen la polimiositis, la dermatomiositis y la miositis 
TSV� GYIVTS� HI� MRGPYWMzR�� IRXVI� SXVEW�� 0E� IXMSTEXSKIRME� IWXj�
HIXIVQMREHE�TSV� PE� MRXIVEGGMzR�HI� JEGXSVIW� MRQYRSPzKMGSW� ]�
RS� MRQYRSPzKMGSW�� )P� GYEHVS� GPuRMGS� WI� FEWE� TVMRGMTEPQIRXI�
IR�HIFMPMHEH�HI�PE�QYWGYPEXYVE�TVS\MQEP�GSR�QERMJIWXEGMSRIW�
TSV�EJIGGMzR�HI�TMIP��TYPQzR��GSVE^zR�]�ZEWSW�WERKYuRISW��)P�
HMEKRzWXMGS�WI�FEWE�IR�PSW�GVMXIVMSW�HI�GPEWM½GEGMzR�HI�&SLER�
]�4IXIV��YXMPM^ERHS�IP�GYEHVS�GPuRMGS�GEVEGXIVuWXMGS��EPXIVEGMSRIW�
FMSUYuQMGEW��IPIGXVSQMSKVj½GEW�I�LMWXSTEXSPzKMGEW��EHIQjW�HI�
QERMJIWXEGMSRIW�GYXjRIEW�IR�PE�HIVQEXSQMSWMXMW��)P�XVEXEQMIR-
to se basa en la administración de esteroides sistémicos junto 
con inmunomoduladores, siempre acompañadas de una ade-
GYEHE�½WMSXIVETME��)P�TVSRzWXMGS�TSV�PS�KIRIVEP�IW�FYIRS��GSR�
EHIGYEHS�GSRXVSP�HI� PEW�QERMJIWXEGMSRIW�GPuRMGEW��)P�SFNIXMZS�
HI�IWXI�XVEFENS�IW�VIEPM^EV�YRE�VIZMWMzR�HI�PSW�GVMXIVMSW�HMEK-
RzWXMGSW�]�IP�HMEKRzWXMGS�HMJIVIRGMEP�GSR�SXVEW�TEXSPSKuEW�GSR�
HIFMPMHEH�QYWGYPEV��EWu� GSQS� PSW�RYIZSW�EFSVHENIW� XIVETqY-
ticos. LUXMÉDICA, AÑO 10, NÚMERO 31, SEPTIEMBRE-DICIEMBRE 
2015, PP 31-50
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Abstract 
-HMSTEXLMG� MR¾EQQEXSV]� Q]STEXLMIW� EVI� E� LIXIVSKIRISYW�
KVSYT�SJ�EGUYMVIH�EYXSMQQYRI�TVSGIWWIW�XLEX�EVI�GLEVEGXIVM-
^IH�F]�[IEORIWW�SJ�XLI�TVS\MQEP�QYWGPIW�ERH�RSRWYTTYVEXMZI�
MR¾EQQEXMSR�SJ� WOIPIXEP�QYWGPI��[LMGL�TSP]Q]SWMXMW�� HIVQE-
XSQ]SWMXMW�ERH�MRGPYWMSR�FSH]�Q]SWMXMW�EVI�MRGPYHIH��8LI�TEXLS-
KIRIWMW�MW�HIXIVQMRIH�F]�XLI�MRXIVEGXMSR�SJ�MQQYRSPSKMGEP�ERH�
RSR�MQQYRSPSKMGEP�JEGXSVW��8LI�GPMRMGEP�QERMJIWXEXMSR�MW�QEMRP]�
FEWIH�SR�[IEORIWW�SJ�XLI�TVS\MQEP�QYWGPIW�[MXL�HIQSRWXVE-
XMSRW�F]�GSRHMXMSR�SJ�WOMR��PYRK��LIEVX�ERH�FPSSH�ZIWWIPW�EPXIVE-
XMSRW��8LI�HMEKRSWMW�MW�FEWIH�SR�XLI�GVMXIVME�SJ�GPEWWM½GEXMSR�SJ�
&SLER�ERH�4IXIV��YWMRK�XLI�GLEVEGXIVMWXMG�GPMRMGEP�TVIWIRXEXMSR��
biochemical alterations, electromyographic and histopathologi-
GEP��MR�EHHMXMSR�XS�GYXERISYW�QERMJIWXEXMSRW�MR�HIVQEXSQ]SWM-
XMW��8LI�XVIEXQIRX�MW�FEWIH�SR�XLI�EHQMRMWXVEXMSR�SJ�W]WXIQMG�
steroids along with immunomodulators, always accompanied 
F]�E�TVSTIV�TL]WMSXLIVET]��8LI�TVSKRSWMW�MW�KIRIVEPP]�KSSH��[MXL�
EHIUYEXI�GSRXVSP�SJ�XLI�GPMRMGEP�QERMJIWXEXMSRW��8LI�SFNIGXMZI�
SJ�XLMW�[SVO�MW�XS�GEVV]�SYX�E�VIZMI[�SJ�XLI�HMEKRSWXMG�GVMXIVME�
ERH�XLI�HMJJIVIRXMEP�HMEKRSWMW�[MXL�SXLIV�HMWIEWIW�[MXL�QYWGPI�
[IEORIWW��EW�[IPP�EW�XLI�RI[�XLIVETIYXMG�ETTVSEGLIW��LUXMÉ-
DICA, AÑO 10, NÚMERO 31, SEPTIEMBRE-DICIEMBRE 2015, PP 31-50

Keywords: Myositis inclusion bodies, polymyositis, derma-
WRP\RVLWLV��LGLRSDWKLF�LQÁDPPDWRU\�P\RSDWKLHV

Introducción
/DV�PLRSDWtDV� LQÁDPDWRULDV� LGLRSiWLFDV� �0,,�� VRQ�XQ�JUXSR�KHWH-
rogéneo de procesos autoinmunitarios adquiridos que se caracte-
UL]DQ�SRU� GHELOLGDG�GH� OD�PXVFXODWXUD�SUR[LPDO� H� LQÁDPDFLyQ�QR�
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Tabla 1
&ODVLÀFDFLyQ�FOiVLFD�GH�ODV�0,,

Grupo I Polimiositis primaria idiopática

Grupo II Dermatomiositis primaria idiopática

Grupo III Dermatomiositis sine miositis

Grupo IV Miopatía asociada a neoplasia

Grupo V� 0LRSDWtD�LQIDQWLO�DVRFLDGD�D�YDVFXOLWLV

Grupo VI� 0LRSDWtD�DVRFLDGD�D�HQIHUPHGDG�GHO�WHMLGR�FRQHFWLYR

Grupo VII Miopatía por cuerpos de inclusión

0RGLÀFDGD�GH�1�(QJ�-�0HG�����������������

   

Tabla 2
&ODVLÀFDFLyQ�GH�ODV�0,,�SURSXHVWD�SRU�0DVWDJOLD

A.  Formas Infecciosas
�� ��� 9LUDOHV��FR[VDFNLH�%��LQÁXHQ]D�$�\�%��9,+�

�� ��� %DFWHULDQDV��6WUHSWRFRFFXV��6WDSK\ORFRFFXV��&ORVWULGLXP��7%�

�� ��� 3URWR]RDULRV��WR[RSODVPRVLV��VDUFRFLVWRVLV�

�� ��� +HOPLQWRV��WULTXLQRVLV��FLVWLFHUFRVLV��KD\FRFNQHPLD�

%��� )RUPDV�$XWRLQPXQLWDULDV��LGLRSiWLFDV�
  Generalizadas

�� ��� 0LRVLWLV�SRU�FXHUSRV�GH�LQFOXVLyQ

�� ��� 'HUPDWRPLRVLWLV

�� ��� 3ROLPLRVLWLV

supurativa del músculo esquelético, en el que se incluyen la poli-
miositis (PM), dermatomiositis (DM) y miositis por cuerpo de in-
FOXVLyQ��0&,���6H�OHV�FRQVLGHUD�HQIHUPHGDGHV�VLVWpPLFDV�GHELGR�D�
TXH��DXQTXH�SULQFLSDOPHQWH�VH�DIHFWD�HO�P~VFXOR�HVTXHOpWLFR��FRQ�
IUHFXHQFLD�VH�DIHFWDQ�YDULRV�yUJDQRV��SLHO��SXOPyQ��FRUD]yQ��YDVRV�
VDQJXtQHRV�� 6H� SXHGHQ� SUHVHQWDU� HQ� IRUPD� DLVODGD� R� DVRFLDGD� D�
RWUDV�HQIHUPHGDGHV�VLVWpPLFDV�R�VHFXQGDULDV�D�QHRSODVLD�\�VX�FXUVR�
clínico es variable en cada paciente 1,2.

Durante el transcurso de los años han surgido un gran número 
GH�FODVLÀFDFLRQHV��SHUR�PXFKDV�YHFHV�UHVXOWD�GLItFLO�FODVLÀFDU�D�FLHU-
WRV�SDFLHQWHV�FRQ�0,,�GHELGR�D�OD�IDOWD�GH�HVSHFLÀFLGDG�GH��GLFKDV�
FODVLÀFDFLRQHV��$�SHVDU�GH�KDEHU�VLGR� OD�SULPHUD�FODVLÀFDFLyQ�SUR-
puesta, actualmente la propuesta por Bohan y Peter (1975)2 es la 
FODVLÀFDFLyQ�PiV�XWLOL]DGD��WDEOD�����([LVWHQ�RWUDV�FODVLÀFDFLRQHV�PiV�
recientes como la clinicopatológica, la sindromática (según el tipo 
GH�DXWRDQWLFXHUSR�SUHVHQWH�\�VXV�PDQLIHVWDFLRQHV���\�XQD�GH�ODV�PiV�
recientes propuesta por Mastaglia (2008), que divide a las MI en las 
IRUPDV�LQIHFFLRVDV�\�ODV�DXWRLQPXQLWDULDV��\�pVWDV�D�VX�YH]�HQ�ODV�TXH�
VH�SUHVHQWDQ�FRQ�DIHFFLyQ�JHQHUDOL]DGD�\�ODV�IRFDOHV��WDEOD���3.
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�� ��� 6tQGURPHV�GH�VXSHUSRVLFLyQ

�� ��� 0LRSDWtD�QHFURWL]DQWH��SDUDQHRSOiVLFD�

�� ��� 0LRVLWLV�HRVLQRItOLFD

�� ��� 0LRVLWLV�JUDQXORPDWRVD

�� )RUPDV�)RFDOHV

�� ��� 0LRVLWLV�QRGXODU�IRFDOL]DGD

�� ��� 0LRVLWLV�PRQRPpOLFD

�� ��� 0LRVLWLV�DQJLRSiWLFD

�� ��� 0LRVLWLV�HRVLQRItOLFD

�� ��� 0LRVLWLV�PDFURIiJLFD

�� ��� 3VHXGRWXPRU�LQÁDPDWRULR

�� ��� 0LRVLWLV�RUELWDULD

7RPDGD�GH�0DVWDJOLD�)/��,QÁDPPDWRU\�PXVFOH�GLVHDVHV��1HXURO�,QGLD�����������������
9,+��YLUXV�GH�OD�LQPXQRGHÀFLHQFLD�KXPDQD��7%��WXEHUFXORVLV

Se puede considerar que las MII son un 
JUXSR�GH�HQIHUPHGDGHV�UDUDV�GHELGR�D�VX�
baja incidencia, además de que la preva-
lencia y la incidencia son variables y de-
SHQGHQ�GH�ODV�GLIHUHQFLDV�GH�OD�PHWRGROR-
gía de los estudios realizados al respecto. 
'H�HVWH�JUXSR�GH�HQIHUPHGDGHV�OD�'0�HV�
la más común (siendo su incidencia de al-
rededor de 8 casos por millón al año) en 
comparación con la PM (4 casos por millón 
DO�DxR���DGHPiV�GH�OD�VLWXDFLyQ�HVSHFLDO�GH�
OD�0&,��OD�FXDO�HV�PiV�IUHFXHQWH�HQ�SDFLHQ-
tes mayores de 50 años, teniendo una pre-
YDOHQFLD�GH����²����FDVRV�SRU�PLOOyQ�GH�OD�
población general y 35 casos por millón la 
población mayor de 50 años de edad4. Se 
estima una incidencia global de las miopa-
WtDV�LQÁDPDWRULDV�GH��²���FDVRV�SRU�PLOOyQ�
de habitantes por año, aunque se han en-
contrado reportes de hasta 4,9 a 8,4 casos 
por millón asociados a una mayor sospecha 
clínica y mejoría de técnicas diagnósticas 
más que a un incremento real de la inci-
dencia misma4. 

Existen patrones de incidencia de acuer-
do a la edad (2,5 por millón en menores de 
15 años a 10,5 por millón en mayores de 
���DxRV��FRQ�SLFRV�GH�LQFLGHQFLD�ELPRGDO��
siendo en niños de 5 a 14 años predomi-
nante la DM, y en adultos de 45 a 65 años 
OD�30��HQ�OD�0&,�OD�SUHYDOHQFLD�HV�PD\RU�

en pacientes mayores de 50 años de edad), 
sexo (relación mujer:hombre de 2,5:1, 
siendo cercana a 1:1 en la niñez y en los 
casos de asociación a neoplasia, y de hasta 
�����FXDQGR�FRH[LVWH�FRQ�RWUD�HQIHUPHGDG�
GHO�WHMLGR�FRQHFWLYR��HQ�OD�0&,�OD�UHODFLyQ�
es inversa, siendo de 1:2) y grupo étnico 
�IRUPDV� GH� LQLFLR� DGXOWR� PiV� WHPSUDQDV�
HQ� DIURDPHULFDQRV� FRQ� PD\RU� LQFLGHQFLD�
GH� 30� \� SUHGRPLQLR� IHPHQLQR�� PD\RU�
IUHFXHQFLD� LQFLGHQFLD� GH�'0� HQ�PHVWL]RV�
mesoamericanos en comparación con cau-
cásicos)5. 

Actualmente las vías moleculares que 
inician y perpetúan el daño muscular en las 
MII (en particular, la DM, la PM y la MCI) 
son poco claras. En general, se cree que 
éstas son de origen autoinmune debido a 
la presencia de autoanticuerpos, la impli-
cación de genes de histocompatibilidad, su 
IUHFXHQWH�DVRFLDFLyQ�FRQ�RWUDV�HQIHUPHGD-
GHV�DXWRLQPXQHV�\�D� OD� UHVSXHVWD� IDYRUD-
ble que presentan algunos pacientes a las 
terapias inmunosupresoras. En la literatura 
actual se puede encontrar que los dos prin-
cipales mecanismos de daño en las MII son 
PHGLDGRV� SRU� OLQIRFLWRV� 7� &'��� �OLQIRFL-
WRV�7�FLWRWy[LFRV��GLULJLGRV�FRQWUD�ODV�ÀEUDV�
musculares, predominantemente en la PM 
\�HQ�OD�0&,��\�HO�RWUR�PHGLDGR�SRU�IDFWRUHV�
humorales (anticuerpos y complemento) 
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dirigidos contra los vasos sanguíneos, pre-
dominando éste en la DM6. Recientemente 
se han estado estudiando algunos meca-
nismos no inmunes por los cuales resultan 
DIHFWDGDV�ODV�ÀEUDV�PXVFXODUHV�HQ�HVWDV�HQ-
IHUPHGDGHV�GH�RULJHQ�LQFLHUWR��HVWR�HV�GH-
bido a que los datos que aportan las teorías 
de la patogenia de origen autoinmune de-
MDQ�´KXHFRVµ�TXH�QR�SXHGHQ�VHU�H[SOLFD-
dos por dicho mecanismo y apuntan hacia 
una interacción entre mecanismos tanto 
inmunes como no inmunes. 
([LVWHQ� IDFWRUHV� JHQpWLFRV� TXH� SUHGLV-

ponen a desarrollar las MII: algunos alelos 
GHO�+/$��SROLPRUÀVPRV�HQ�HO�JHQ�SURPRWRU�
GHO�IDFWRU�GH�QHFURVLV�WXPRUDO��71)���DOJX-
QRV� IHQRWLSRV� GH� OD� FDGHQD� SHVDGD� GH� OD�
imunoglobulina G (IgG), la sobreexpresión 
GH�JHQHV�SURPRWRUHV�GHO�LQWHUIHUyQ�GH�WLSR�
I (ISGS), alteraciones en el RNA mensajero, 
alteración en la expresión de algunos tipos 
de microARN (miARN) relacionados con la 
respuesta inmune, el desarrollo y la rege-
neración muscular7-11.

Los mecanismos inmunes que se en-
cuentran involucrados en la etiopatogenia 
GH� ODV�0,,�VRQ�HO� LQÀOWUDGR�GH� OLQIRFLWRV�7�
y B, monocitos y células plasmáticas, así 
como la presencia de autoanticuerpos y 
de complejos de ataque a la membrana 
(MAC) con pérdida capilar. El tipo de le-
VLRQHV�LQÁDPDWRULDV�GLÀHUH�HQWUH�HO�WLSR�GH�
0,,��(Q�OD�30�\�OD�0&,��VH�HQFXHQWUDQ�LQÀO-
WUDGRV�HQGRPLVLDOHV�GH� OLQIRFLWRV�7�&'���
\�PDFUyIDJRV�HQ�ÀEUDV�QR�QHFUyWLFDV�TXH�
H[SUHVDQ� DQWtJHQRV� GHO� 0+&� GH� FODVH� ,��
DVt�FRPR�H[SUHVLyQ�GH�SHUIRULQD�\�JUDQX-
losina (proteínas citotóxicas secretadas por 
OLQIRFLWRV�7�&'���\�PDFUyIDJRV���/D�'0�
VH� FDUDFWHUL]D� SRU� LQÀOWUDGR� LQÁDPDWRULR�
perivascular y perimisial a expensas de lin-
IRFLWRV�7�&'����OLQIRFLWRV�%�\�PDFUyIDJRV��
presencia de depósitos de componentes del 
complemento en regiones perivasculares 
de las lesiones musculares y cutáneas12,13.

Se han encontrado otros cambios en el 
sistema inmunológico que sugieren su par-

ticipación en la etiopatogenia de las MII: 
en los pulmones de pacientes con PM o 
DM se encontró una mayor expresión de 
histidil-ARNt sintetasas, sobre todo en pa-
cientes con autotinticuerpos contra histi-
GLO�$51W�VLQWHWDVD��+56���DQWLFXHUSRV�DQWL�
Jo-1)14�� DXPHQWR� HQ� ODV� FRQFHQWUDFLRQHV�
séricas de resistina, relacionada con eleva-
ción de la proteína C reactiva (PCR) sérica, 
la evaluación global de la actividad de la 
MI y mayores  niveles de mioglobina en 
pacientes con anticuerpos anti-Jo-115��DOWH-
UDFLyQ�HQ�OD�IXQFLyQ�LQPXQROyJLFD�QRUPDO�
PHGLDGD�SRU�PLFURRUJDQLVPRV� LQIHFFLRVRV�
(alteración de proteínas del huésped con el 
reconocimiento como moléculas extrañas 
por el sistema inmunológico, la producción 
directa de anticuerpos que reaccionan de 
IRUPD� FUX]DGD� FRQ� SURWHtQDV� SURSLDV� GHO�
KRVSHGHUR�� OD� DFWLYDFLyQ� GH� OLQIRFLWRV� 7�
cooperadores con pérdida de la tolerancia 
LQPXQLWDULD�R�LQIHFFLRQHV�FUyQLFDV�FRQ�SHU-
sistencia de estímulo antigénico)16,17��2WURV�
mecanismos posiblemente involucrados 
son la presencia de microquimerismo ge-
nético por encima del umbral de tolerancia 
que pudieran desencadenar una reacción 
inmunológica18��DXPHQWR�GH�ODV�SURSRUFLR-
nes Th2/Th1 y Th2/Th17 con sus respecti-
YRV�SHUÀOHV�GH�FLWRFLQDV19.
/D� IDOWD� GH� FRUUHODFLyQ� HQWUH� HO� JUDGR�

GH� LQÀOWUDFLyQ� LQÁDPDWRULD� \� OD� GHELOLGDG�
muscular ha llevado a la conclusión de que 
OD�ÀVLRSDWRJHQLD�GH� ODV�0,,�QR�VyOR�HV�GH�
origen inmunitario, sino que también exis-
ten otro tipo de mecanismos por los cuales 
VH�SURGXFH�HO�GDxR�D�ODV�ÀEUDV�PXVFXODUHV��
Existen varios estudios que  evidencian las 
vías no inmunes en el daño muscular en las 
0,,��SRU�HMHPSOR��D��HO�JUDGR�GH�LQÁDPD-
ción en el músculo esquelético no se co-
rrelaciona con la gravedad de los cambios 
HVWUXFWXUDOHV�REVHUYDGRV�HQ�ODV�ÀEUDV�PXV-
FXODUHV�R�FRQ� OD�JUDYHGDG�GH� OD�HQIHUPH-
dad clínica, b) los cambios estructurales en 
ODV� ÀEUDV�PXVFXODUHV� VH� SURGXFHQ� LQFOXVR�
HQ�OD�DXVHQFLD�GH�FpOXODV�LQÁDPDWRULDV�HQ�HO�
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músculo, c) algunos pacientes con miositis 
no responden a pesar de una potente tera-
SLD�DQWLLQÁDPDWRULD��G��HO�WUDWDPLHQWR�FRQ�
JOXFRFRUWLFRLGHV�SXHGH�HOLPLQDU�OD�LQÁDPD-
ción muscular sin una mejoría sustancial en 
OD�HQIHUPHGDG�FOtQLFD��\�H�� OD�HQIHUPHGDG�
clínica todavía puede progresar cuando la 
LQÁDPDFLyQ� KD\D� GLVPLQXLGR� YLVLEOHPHQ-
te. Por lo que ha llevado a varios estudios 
sobre los mecanismos no inmunológicos 
implicados en la patogenia de este gru-
SR� GH� HQIHUPHGDGHV�� 3URSRQLHQGR� YDULRV�
mecanismos de lesión muscular no inmu-
nológica: estrés del retículo endoplásmico, 
DXWRIDJLD�� DFXPXODFLyQ� GH� SURWHtQDV� UH-

lacionadas con degeneración tisular (beta 
DPLORLGH�� SURWHtQD� WDX�� XELTXLWLQD� IRVIRUL-
lada)6,13,20��PD\RU� H[SUHVLyQ�GH� �+0*%���
�GHO� LQJOpV�+LJK�0RELOLW\�*URXS�%R[���� \�
de especies reactivas de oxígeno21,22.
7DPELpQ� VH�KD�REVHUYDGR� OD� LQÁXHQFLD�

GH�IDFWRUHV�DPELHQWDOHV�\�VRFLRGHPRJUiÀ-
cos sobre la patogenia de las MII: mayor 
incidencia de DM en las cercanías con la 
línea ecuatorial y PM en regiones más ale-
jada de la misma23, mayor o menor expo-
sición a rayos ultravioleta tipo B24 y mayor 
incidencia de las MII en algunas estaciones 
del año25.

Cuadro clínico
/D�FDUDFWHUtVWLFD�GRPLQDQWH�GH�WRGDV�ODV�PLRSDWtDV�LQÁDPDWRULDV�LGLRSiWLFDV�HV�OD�GH-
bilidad muscular de predominio proximal26. Dicha debilidad suele presentarse prác-
WLFDPHQWH�HQ�WRGRV�ORV�SDFLHQWHV�HQ�DOJ~Q�SXQWR�GHO�WUDQVFXUVR�GH�VX�HQIHUPHGDG��
La debilidad puede acompañarse de mialgias e hipersensibilidad a la palpación de los 
P~VFXORV�DIHFWDGRV��R�DWURÀD�\�ÀEURVLV�HQ�HVWDGLRV�DYDQ]DGRV�GH�OD�HQIHUPHGDG��$�
SHVDU�GH�TXH�H[LVWHQ�KDOOD]JRV�GH�ODERUDWRULR��HQ�HOHFWURPLRJUDItD��(0*��H�KLVWROy-
gicos, el diagnóstico se establece después de descartar otras causas de los hallazgos 
encontrados.

En la PM existe un predominio de los síntomas musculares. La PM típica del adul-
WR�LQLFLD�GH�IRUPD�LQVLGLRVD�\�SURJUHVLYD�GXUDQWH���D���PHVHV��VLQ�LGHQWLÀFDU�DOJ~Q�
evento precipitante. En algunos casos el comienzo puede ser brusco, y cursa con 
rabdomiólisis y mioglobionuria clínicamente evidentes, que pueden desencadenar 
LQVXÀFLHQFLD�UHQDO�DJXGD�SRU�QHFURVLV�WXEXODU8,26��/D�GHELOLGDG�DIHFWD�� LQLFLDOPHQWH��
D�ORV�P~VFXORV�GH�ODV�FLQWXUDV�HVFDSXODU�\�SpOYLFD�GH�IRUPD�VLPpWULFD��FRQ�GLÀFXOWDG�
SDUD�OHYDQWDU�ORV�EUD]RV�SDUD�SHLQDUVH��GLÀFXOWDG�SDUD�OHYDQWDUVH�GH�XQD�VLOOD��VXELU�
escaleras. En los casos graves y de larga evolución puede aparecer paresia distal. 
3XHGH�KDEHU�DIHFFLyQ�GH�OD�PXVFXODWXUD�GHO�FXHOOR��VREUH�WRGR�GH�OD�ÁH[RUD1,8. No 
H[LVWH�DIHFFLyQ�GH�ORV�P~VFXORV�H[WUDRFXODUHV�QL�GH�ORV�P~VFXORV�IDFLDOHV��6H�SXHGH�
SUHVHQWDU�GLVIDJLD�VHFXQGDULD�D�GLVIXQFLyQ�HVRIiJLFD��REVWUXFFLyQ�FULFRIDUtQJHD�R�D�
macroglosia por miositis de la lengua26��/D�GHELOLGDG�GH�ORV�P~VFXORV�IDUtQJHRV�SXH-
GH�FDXVDU�GLVIRQtD�\�GLÀFXOWDG�SDUD�OD�GHJOXFLyQ��OD�FXDO�SXHGH�RFDVLRQDU��HQ�FDVRV�
JUDYHV��UHJXUJLWDFLyQ�\�R�EURQFRDVSLUDGR��(Q�HVWDGLRV�DYDQ]DGRV�GH�OD�HQIHUPHGDG�
R�HQ�SUHVHQWDFLRQHV�JUDYHV�SXHGH�SUHVHQWDUVH� LQVXÀFLHQFLD�UHVSLUDWRULD�VHFXQGDULD�
D�DIHFFLyQ�GH� ORV�P~VFXORV�UHVSLUDWRULRV�R�FRPR�FRPSOLFDFLyQ�GH�XQD�EURQFRDVSL-
UDFLyQ��/RV�SDFLHQWHV�SXHGHQ�SDGHFHU�LQFRQWLQHQFLD�IHFDO��GHELGR�D�OD�DIHFFLyQ�GHO�
HVItQWHU�DQDO8,6.
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(O�FRPSURPLVR�VLVWpPLFR�VH�SXHGH�SUHVHQWDU�FRQ�XQ�FXDGUR�LQHVSHFtÀFR�GH�ULJLGH]�
PDWXWLQD��FDQVDQFLR��DQRUH[LD��SpUGLGD�GH�SHVR�\�ÀHEUH8��(Q�RFDVLRQHV�H[LVWH�IHQy-
PHQR�GH�5D\QDXG��HGHPD�SHULRUELWDULR��DUWUDOJLDV�\��FRQ�PHQRU�IUHFXHQFLD��VLQRYLWLV�
simétrica y no erosiva, sobre todo de pequeñas articulaciones de manos y pies26. La 
DIHFFLyQ�GHO� WUDFWR�JDVWURLQWHVWLQDO� VH�SXHGH�H[SUHVDU� FRPR�HVWUHxLPLHQWR��GLDUUHD�
\�R�GRORU�HVWRPDFDO��VHFXQGDULRV�D�GLVIXQFLyQ�GH�OD�PRWLOLGDG�R�LQÁDPDFLyQ��(Q�UDURV�
casos puede expresarse como hemorragia de tubo digestivo secundaria a vasculitis27.
/DV�PDQLIHVWDFLRQHV�SXOPRQDUHV�\�FDUGtDFDV�SXHGHQ�DSDUHFHU�HQ�FXDOTXLHU�PR-

PHQWR�GHO�FXUVR�GH�OD�HQIHUPHGDG��6H�SXHGHQ�HQFRQWUDU�HVWHUWRUHV�VHFRV�R�WLSR�́ YHO-
FURµ�HQ�OD�DXVFXOWDFLyQ�WRUiFLFD��\�ODV�UDGLRJUDItDV�GH�WyUD[�SXHGHQ�PRVWUDU�ÀEURVLV�
intersticial. La neumonitis intersticial puede causar disnea, tos seca, hipoxemia e in-
VXÀFLHQFLD� UHVSLUDWRULD�PRUWDO26�� /D�HQIHUPHGDG� LQWHUVWLFLDO�SXOPRQDU�� FDXVDGD�SRU�
LQÁDPDFLyQ�HQ�ODV�YtDV�DpUHDV�GH�PHQRU�WDPDxR�HV�FRP~Q�WDQWR�HQ�OD�30�FRPR�HQ�OD�
'0��\�VH�DVRFLD�IUHFXHQWHPHQWH�FRQ�OD�SUHVHQFLD�GH�DXWRDQWLFXHUSRV�DQWLVLQWHWDVD28. 
(Q�FXDQWR�D�ODV�PDQLIHVWDFLRQHV�FDUGLDFDV��VXHOHQ�IDOWDU�R�OLPLWDUVH�D�ODV�DOWHUDFLRQHV�
HOHFWURFDUGLRJUiÀFDV�� ODV� FXDOHV� VXHOHQ� VHU� EORTXHRV� GH� GLIHUHQWH� JUDGR�� DUULWPLDV�
VXSUDYHQWULFXODUHV�R�FDUGLRPLRSDWtD��FRQ�VtQFRSH��SDOSLWDFLRQHV�\�R�LQVXÀFLHQFLD�FDU-
diaca congestiva26.
/DV�PDQLIHVWDFLRQHV�PXVFXORHVTXHOpWLFDV� \� VLVWpPLFDV� GH� OD�'0�SUiFWLFDPHQWH�

son las mismas que las descritas para la PM. El cuadro clínico que caracteriza a la 
'0�VRQ�ODV�OHVLRQHV�FXWiQHDV�TXH�SUHVHQWDQ�ORV�LQGLYLGXRV�DIHFWDGRV��pVWDV�SXHGHQ�
anteceder al inicio de los síntomas miopáticos en más de un año o pueden aparecer 
GH�IRUPD�VLPXOWiQHD�FRQ�OD�GHELOLGDG�PXVFXODU�\�JXDUGDU�UHODFLyQ�HQWUH�OD�DFWLYLGDG�
GH�OD�HQIHUPHGDG�FXWiQHD�FRQ�OD�GHELOLGDG�PXVFXODU26. En la llamada dermatomiositis 
DPLRSiWLFD�VyOR�VH�SUHVHQWDQ�ORV�FDPELRV�FXWiQHRV�VLQ�DIHFFLyQ�PXVFXODU��pVWD�VH�KD�
GHVFULWR�HQ�HO�������GH�ORV�FDVRV�GH�'026.
(O�WLSR�GH�OHVLRQHV�FXWiQHDV��SXHGHQ�YDULDU�D�OR�ODUJR�GHO�FXUVR�GH�OD�HQIHUPHGDG��

Las lesiones consideradas como patognomónicas se denominan pápulas o signo de 
Gottron (exantema macular característico sin pápulas), las cuales son áreas maculares 
R�HOHYDGDV��VLPpWULFDV��HQ�IRUPD�GH�HQFDMH��GH�FRORU�URVD�YLROiFHR��TXH�WtSLFDPHQWH�VH�
ORFDOL]DQ�HQ�OD�VXSHUÀFLH�GRUVDO�GH�ODV�DUWLFXODFLRQHV�LQWHUIDOiQJLFDV�\�PHWDFDUSRIDOiQ-
gicas, los codos, las rótulas y los maléolos internos29��2WUDV�PDQLIHVWDFLRQHV�FXWiQHDV�
características son el eritema en heliotropo (coloración violácea en los párpados con o 
sin edema periorbitario), el signo del chal (eritema macular en la zona posterior de los 
KRPEURV�\�HO�FXHOOR���VLJQR�GH�OD�9��HULWHPD�PDFXODU�HQ�OD�VXSHUÀFLH�DQWHULRU�GHO�FXHOOR�
\�OD�SRUFLyQ�VXSHULRU�GHO�WyUD[���SXHGH�KDEHU�HULWHPD�HQ�FDUD�\�IUHQWH��VLPLODU�DO�HQFRQ-
WUDGR�HQ�SDFLHQWHV�FRQ�OXSXV�HULWHPDWRVR�VLVWpPLFR��FXWtFXODV�GLVWUyÀFDV��DOWHUDFLRQHV�
XQJXHDOHV��WHODQJLHFWDVLDV�\�DOWHUDFLRQHV�FDSLODUHV�GH�SOLHJXHV�XQJXHDOHV���\�IHQyPH-
QR�GH�5D\QDXG��HO�FXDO�DVRFLD�FRQ�PD\RU�IUHFXHQFLD�HQ�FRPSDUDFLyQ�FRQ�OD�3026,29. 
/DV�PDQRV�GH�PHFiQLFR�VH�UHÀHUH�D�OD�SUHVHQFLD�GH�ÀVXUDV�KRUL]RQWDOHV��RVFXUDV�R�GH�
DVSHFWR�VXFLR��KLSHUTXHUDWyVLFDV��GHVFDPDWLYDV��D�WUDYpV�GH�ODV�VXSHUÀFLHV�ODWHUDOHV�\�
palmares de los dedos de las manos44. Puede presentarse vasculitis cutánea con livedo 
reticularis�� LQIDUWRV�GLJLWDOHV�R�SHWHTXLDV�SDOSDEOHV�GH�FHQWUR�EODQFR��2WUDV�PDQLIHV-
WDFLRQHV�FXWiQHDV�PHQRV�HVSHFtÀFDV�VRQ�SRLTXLORGHUPLD��FDOFLQRVLV�FXWiQHD��UDUD�HQ�
OD�'0�GHO�DGXOWR���HULWHPD�PXOWLIRUPH��EXODV�VXEHSLGpUPLFDV�\�IRWRVHQVLELOLGDG26,28,29.
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/D�0&,�DIHFWD�SULQFLSDOPHQWH�D�YDURQHV�PD\RUHV�GH����DxRV�GH�HGDG��(O�LQLFLR�GH�
ODV�PDQLIHVWDFLRQHV�FOtQLFDV�HV�LQVLGLRVR�\�OHQWDPHQWH�SURJUHVLYR��FRQ�VtQWRPDV�SRU�
hasta 5 o 6 años previos al diagnóstico28��(O�FXDGUR�PLRSiWLFR�GLÀHUH�GHO�GH�OD�30��
\D�TXH�HQ�OD�0&,�OD�GHELOLGDG�PXVFXODU�SXHGH�VHU�IRFDO��GLVWDO�R�DVLPpWULFD30. Tiene 
SUHGRPLQLR�SRU�OD�PXVFXODWXUD�SUR[LPDO�GH�ORV�PLHPEURV�LQIHULRUHV��FXiGULFHSV��\�OD�
GLVWDO�GH�ORV�VXSHULRUHV��ÁH[RUHV�GH�ORV�GHGRV�26,30. En muy pocas ocasiones se pre-
VHQWDQ�PLDOJLDV�H�KLSHUVHQVLELOLGDG�D�OD�SDOSDFLyQ�PXVFXODU��/D�GLVIDJLD�VH�SUHVHQWD�
HQ�OD�HQIHUPHGDG�PX\�DYDQ]DGD�R�SXHGH�VHU�HO�VtQWRPD�LQLFLDO26��/DV�PDQLIHVWDFLRQHV�
extramusculares suelen ser raras, aunque algunos pacientes pueden presentar sín-
drome de Sjögren secundario8��/D�KLVWRULD�QDWXUDO�GH�OD�HQIHUPHGDG�SXHGH�RSWDU�SRU�
GRV�YHUWLHQWHV��SUHVHQWDUVH�FRPR�XQD�HQIHUPHGDG�GH�SURJUHVLyQ�OHQWD�\�FRQWLQXD��R�
HVWDELOL]DUVH�HQ�IRUPD�GH�PHVHWD��FRQ�GHELOLGDG�\�DWURÀD�PXVFXODU�ÀMDV�GH�OD�PXVFX-
ODWXUD�DIHFWDGD��6XHOH�KDEHU�DWURÀD�PXVFXODU�VHYHUD�\�GLVPLQXFLyQ�GH�ORV�UHÁHMRV�RV-
WHRWHQGLQRVRV�SURIXQGRV�HQ�UHODFLyQ�FRQ�HO�JUDGR�GH�OD�GHELOLGDG�PXVFXODU�\��VREUH�
WRGR��FRQ�OD�GXUDFLyQ�GH�ODV�PDQLIHVWDFLRQHV�FOtQLFDV��7DPELpQ�VH�SUHVHQWD�GLVIDJLD��
GLÀFXOWDG�UHVSLUDWRULD�SRU�DIHFWDFLyQ�GH�ORV�P~VFXORV�UHVSLUDWRULRV26,28,30.

En la miositis necrotizante autoinmune, los pacientes presentan debilidad mo-
derada a severa de inicio agudo o subagudo, elevadas concentraciones de CPK y 
FDPELRV�KLVWRSDWROyJLFRV�HQ�OD�ELRSVLD�PXVFXODU�FRPSDWLEOH�FRQ�QHFURVLV�GH�ODV�ÀEUDV�
PXVFXODUHV�PHGLDGD�SRU�PDFUyIDJRV�FRQ�DXVHQFLD�GH�LQÀOWUDGR�OLQIRFLWRDULR�R�H[SUH-
VLyQ�GH�PROpFXODV�GHO�0+&�GH�FODVH�,12. Se presenta en algunos pacientes con cáncer, 
FRQ�LQIHFFLRQHV�YLUDOHV�DFWLYDV��FRPR�OD�LQIHFFLyQ�SRU�9,+��R�SRU�HO�XVR�GH�HVWDWLQDV��
y se puede asociar a autoanticuerpos anti-SRP12,31.

Se presenta como debilidad muscular de inicio subagudo o insidioso, de predo-
PLQLR�SUR[LPDO�\�GH�FDUiFWHU�SURJUHVLYR��/D�01$�SDUDQHRSOiVLFD�HV�SRFR�IUHFXHQWH��
UiSLGDPHQWH�SURJUHVLYD�\�VXHOH�DIHFWDU�D�DGXOWRV�PD\RUHV�GH����DxRV�GH�HGDG��/D�
01$�DVRFLDGD�D�DXWRDQWLFXHUSRV�DQWL�653�DIHFWD�D�PXMHUHV�MyYHQHV��FRQ�XQ�WtSLFR�
inicio de caídas asociadas a una debilidad muscular severa, además de que se ha 
UHSRUWDGR�XQ�PD\RU�ULHVJR�GH�LQVXÀFLHQFLD�FDUGtDFD�FRQJHVWLYD��/RV�FDVRV�DVRFLDGRV�
DO�XVR�GH�HVWDWLQDV��WLHQHQ�SURJUHVLyQ�GH�OD�DIHFFLyQ�PXVFXODU�GH�WUHV�D�VHLV�PHVHV�
después de haber descontinuado la medicación. Se presenta en pacientes de entre 
40-80 años de edad que han consumido este tipo de medicamento por un periodo 
de 10 años31.

Diagnóstico
Los criterios de Bohan y Peter son los ac-
tualmente aceptados para el diagnóstico 
de la polimiositis y la dermatomiositis (ta-
bla 3). Dos décadas más tarde, Tanimoto y 
colaboradores se dieron a la tarea de pro-
SRQHU�FULWHULRV�GLIHUHQWHV�D�ORV�GH�%RKDQ�\�
Peter, además de calcular su sensibilidad 
\� HVSHFLÀFLGDG� WDQWR� FRPR�PDQLIHVWDFLyQ�

única, como en conjunto (tabla 4)32. Los 
FULWHULRV�GLDJQyVWLFRV�GH�OD�0&,�GLÀHUHQ�GH�
estas dos últimas entidades (tabla 5)33. No 
REVWDQWH��RWUD�FODVLÀFDFLyQ�IUHFXHQWHPHQWH�
XWLOL]DGD�VH�EDVD�HQ�GLIHUHQFLDV�FOtQLFDV��LQ-
munológicas y características histopatoló-
JLFDV��\�VH�LGHQWLÀFDQ�WUHV�VXEWLSRV�GH�0,,��
polimiositis, dermatomiositis y miositis por 
cuerpos de inclusión (tabla 6)26.
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Tabla 3
Criterios diagnósticos de polimiositis y dermatomiositis

1.  Debilidad simétrica de la musculatura proximal, que progresa a lo largo de semanas o meses, con o sin 
GLVIDJLD�R�DIHFWDFLyQ�GH�OD�PXVFXODWXUD�UHVSLUDWRULD�

���� 'HPRVWUDFLyQ�HQ�HO�H[DPHQ�KLVWROyJLFR�GH�ORV�P~VFXORV�HVTXHOpWLFRV�GH�QHFURVLV�GH�ODV�ÀEUDV�PXVFXODUHV�
WLSRV�,�\�,,��IDJRFLWRVLV��UHJHQHUDFLyQ�FRQ�EDVRÀOLD��Q~FOHRV�VDUFROpPLFRV�JUDQGHV�\�QXFOpRORV�SURPLQHQWHV��
DWURÀD�FRQ�GLVWULEXFLyQ�SHULIDVFLFXODU��YDULDFLyQ�GHO�WDPDxR�GH�ODV�ÀEUDV�\�XQ�H[XGDGR�LQÁDPDWRULR�

���� (OHYDFLyQ�GH�ORV�QLYHOHV�VpULFRV�GH�HQ]LPDV�PXVFXODUHV�HVTXHOpWLFDV��&.��DOGRODVD��$/7��$67�\�/'+��

���� 7UtDGD�HOHFWURPLRJUiÀFD��(0*��GH�XQLGDGHV�PRWRUDV�SROLIiVLFDV��SHTXHxDV�\�FRUWDV��ÀEULODFLRQHV��RQGDV�
SRVLWLYDV�H�LUULWDELOLGDG�D�OD�LQVHUFLyQ��\�GHVFDUJDV�DQRUPDOHV�GH�DOWD�IUHFXHQFLD�

���� 0DQLIHVWDFLRQHV�GHUPDWROyJLFDV��FRPR�HO�HULWHPD�HQ�KHOLRWURSR��ODV�SiSXODV�R�HO�VLJQR�GH�*RWWURQ��VLJQR�
GHO�FKDO��VLJQR�GH�OD�9

Tomada de referencia [33]
$/7��DODQLQD�DPLQRWUDQVIHUDVD��$67��DVSDUWDWR�DPLQRWUDQVIHUDVD��&.��FUHDWLQLQFLQDVD��/'+��ODFWDWR�GHVKLGURJHQDVD
30��GHÀQLGD����FULWHULRV��SUREDEOH����FULWHULRV�SRVLEOH����FULWHULRV
'0��VLHPSUH�HVWi�SUHVHQWH�HO�FULWHULR�����GHÀQLGD������FULWHULRV��SUREDEOH������FULWHULRV��SRVLEOH����GH���FULWHULRV

   

�7RPDGRV�GH�7DQLPRWR�.��HW�DO��-�5KHXPDWRO�����������������
*Contra lupus eritematoso sistémicos (LES) y esclerosis sistémica (ES)
Interpretación y comentarios. Al menos una de las lesiones incluidas en el criterio 1 y al menos 4 de los criterios del 2 
DO���PRVWUDURQ�VHQVLELOLGDG�GH������������GH�����SDFLHQWHV��\�HVSHFLÀFLGDG�GH�������FRQWUD�ODV�OHVLRQHV�GpUPLFDV�GHO�
/(6�\�(6��$O�PHQRV���FULWHULRV�GHO���DO���WLHQHQ�XQD�VHQVELOLGDG�GH������������GH�����SDFLHQWHV��\�XQD�HVSHFLÀFLGDG�
GH������������GH�����SDFLHQWHV�LQFOXLGRV�FRPR�FRQWUROHV���SDUD�30�\�'0

Tabla 4
&ULWHULRV�SDUD�OD�FODVLÀFDFLyQ�GH�OD�GHUPDWRPLRVLWLV�SROLPLRVLWLV�

                                                           Criterios 
1.  Lesiones dérmicas:

 a)  Exantema en heliotropo

� E��� 6LJQR�GH�*RWWURQ��SiSXODV�TXHUDWyVLFDV�URMR�S~USXUD��DWURÀD��HULWHPD�R�Pi-
FXODV�HQ�OD�VXSHUÀFLH�H[WHQVRUD�GH�ODV�DUWLFXODFLRQHV�GH�ORV�GHGRV

� F��� (ULWHPD�HQ�OD�VXSHUÀFLH�H[WHQVRUD�GH�ODV�DUWLFXODFLRQHV�GH�ODV�H[WUHPLGDGHV��
eritema rojo-púrpura sobre los codos y rodillas

���� 'HELOLGDG�PXVFXODU�SUR[LPDO��GH�ODV�H[WUHPLGDGHV�VXSHULRUHV��LQIHULRUHV�R�WURQFR�

���� 1LYHOHV�VpULFRV�HOHYDGRV�GH�FUHDWLQIRVIRFLQDVD�R�DOGRODVD

���� 'RORU�PXVFXODU�DO�DSUHWDU�VXMHWDU�ÀUPHPHQWH�R�GRORU�HVSRQWiQHR

���� &DPELRV�PLRJpQLFRV�HQ�OD�HOHFWURPLRJUDItD��SRWHQFLDOHV�GH�XQLGDGHV�PRWRUDV�SR-
OLIiVLFDV��GH�FRUWD�GXUDFLyQ�\�FRQ�SRWHQFLDOHV�GH�ÀEULODFLyQ�HVSRQWiQHRV�

6.  Anticuerpos anti-Jo-1 (histidil tRNA sintetasa) positivos

7.  Artralgias o artritis no destructiva

���� 6LJQRV�GH�SURFHVR�LQÁDPDWRULR�VLVWpPLFR��ÀHEUH�!�����&�D�QLYHO�D[LODU��HOHYDFLyQ�
de proteína C reactiva sérica o elevación de la velocidad de sedimentación globular 
!����PP��:HVWHUJUHQ�

���� +DOOD]JRV�SDWROyJLFRV�FRPSDWLEOHV�FRQ�PLRVLWLV�LQÁDPDWRULD��LQÀOWUDGR�LQÁDPDWRULR�
GHO�WHMLGR�PXVFXORHVTXHOpWLFR�FRQ�GHJHQHUDFLyQ�R�QHFURVLV�GH�ÀEUDV�PXVFXODUHV��
SXHGH�REVHUYDUVH� IDJRFLWRVLV� DFWLYD��Q~FOHRV� FHQWUDOHV�R�HYLGHQFLD�GH� UHJHQHUD-
ción)
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Tabla 5
Criterios diagnósticos de la miositis por cuerpos de inclusión

Clínica
 1.  Duración de más de 6 meses
 2.  Inicio después de los 50 años de edad
� ����'HELOLGDG�PXVFXODU�GLVWDO�\�SUR[LPDO��SHUR�FRQ�DIHFWDFLyQ�GH�ÁH[RUHV�GH�ORV�GHGRV��PXxHFD�\�FXiGULFHSV

Laboratorio
� ����&3.��YDORUHV�HOHYDGRV�GH�IRUPD�YDULDEOH��SXHGHQ�VHU�QRUPDOHV
� ����%LRSVLD�PXVFXODU��LQYDVLyQ�PRQRQXFOHDU�GH�ÀEUDV�QR�QHFUyWLFDV��ÀEUDV�PXVFXODUHV�YDFXRODGDV��GHSyVLWRV��
� DPLORLGHV��WXEXORÀODPHQWRV�GH�������QP�HQ�PLFURVFRSLD�HOHFWUyQLFD

 3.  EMG: patrón miopático o mixto

Tomada de referencia [33]
&3.��FUHDWLQ�IRVIRNLQFLQDVD��(0*��HOHFWURPLRJUDItD
'HÀQLGD��KLVWRORJtD�FDUDFWHUtVWLFD�FRQ�WRGRV�ORV�KDOOD]JRV���PDQLIHVWDFLRQHV�FOtQLFDV
3UREDEOH��KLVWRORJtD�VXJHVWLYD�SHUR�LQFRPSOHWD���KDOOD]JRV�FOtQLFRV�\�GH�ODERUDWRULR�VXJHVWLYRV
3RVLEOH��SDWUyQ�DWtSLFR�GH�GHELOLGDG���KDOOD]JRV�KLVWROyJLFRV�LQFRPSOHWRV

   

Tabla 6
Criterios clínicos y de laboratorio de las MII

Criterios Clínicos Dermatomiositis Polimiositis Miositis por Cuerpos de Inclusión
Características clínicas:
Edad 
&RPLHQ]R�GH�HQIHUPHGDG
Debilidad muscular
Simetría
0DQLIHVWDFLRQHV�VLVWpPLFDV
Cambios cutáneos
Calcionsis
(QIHUPHGDGHV�GHO�WHMLGR�� 6L� 6L� 6L��
conectivo asociadas
Malignidad asociada‡‡ Si Si Si  
Características de laboratorio
   Enzimas séricas§§ Normal-altas Normal-altas Normal-altas
   EMG anormal¶¶ Si Si Si
   Biopsia muscular anormal

Tomada de referencia [26]
5DUR�HQ�QLxRV
�)UHFXHQWHPHQWH�LQYROXFUD�ÁH[RUHV�GH�ORV�GHGRUV��ÁH[RUHV�R�H[WHQVRUHV�GH�OD�PXxHFD��H�LQYROXFUD�FXDGULFHSV
‡Algunos pacientes presentan disfagia, sinovitis y enfermedad pulmonar intersticial
§ Algunos pacientes presentan disfagia
�6LJQR�GH�*RWWURQ�\�HULWHPD�HQ�KHOLRWURSR��&DOFLQRVLV�HVSHFLDOPHQWH�HQ�QLxRV
(6��/(6��DUWULWLV�UHXPDWRLGH��VtQGURPH�GH�6M|JUHQ�\�FRQ�OD�HQIHUPHGDG�PL[WD�GHO�WHMLGR�FRQHFWLYR
��$VRFLDGD�FRQ�VtQGURPH�GH�6M|JUHQ�SHUR�PHQRV�IUHFXHQWHPHQWH�DVRFLDGD�FRQ�RWUDV�HQIHPHGDGHV�GHO�WHMLGR�FRQHFWLYR
‡‡DM es la más frecuente asociada con cáncer que la PM y la MCI y no se presentan en PM o MCI
¶¶Potenciales de unidad motora miopaticos con descargas espontáneas en DM, con descargas espontáneas en PM, y 
PL[WD�HQ�SDWURQHV�SRWHQFLDOHV�GH�XQLGDG�PRWRUD�FRUWD�\�ODUJD�GXUDFLyQ�HQ�0&,
(0*��HOHFWURPLRJUDPD��0+&��FRPSOHMR�SULQFLSDO�GH�KLVWRFRPSDWLELOLGDG

Niños y adultos
Subaguda
Proximal
Simétrica
Si‡
Si¶
Si¶

$GXOWRV
Subaguda
Proximal
Simétrica
Si‡
No
Raramente

$GXOWRV�!���DxRV
Crónica
)RFDO��GLVWDO��SUR[LPDO
Asimétrica
Si§
No
No

$WURÀD� SHULIDVFL-
cular, destrucción 
capilar, expresión 
GH� 0+&�,� \� PL-
FURLQIDUWRV

Invasión de lin-
IRFLWRV� 7� &'��
HQ�ÀEUDV�QHFUy-
ticas y expre-
VLyQ�GH�0+&�,

,QYDVLyQ� GH� OLQIRFLWRV� 7�
&'���H[SUHVLyQ�GH�0+&��
ÀEUDV� YDFXRODGDV�H� LQFOX-
VLRQHV� WXEXORÀODPHQWRVDV�
HQ�ODV�ÀEUDV�PXVFXODUHV

   



Número treinta y uno, sep-dic de 201540

Ramírez-Esquivel David Ubaldo et alMiopatías Inflamatorias Idiopáticas. Artículo de revisión

(Q� OD� H[SORUDFLyQ� ItVLFD� VH�HQFRQWUDUiQ�
los signos clínicos ya comentados en el cua-
dro clínico. Además, es importante evaluar 
GH� IRUPD� REMHWLYD� HO� JUDGR� GH� GHELOLGDG�
muscular, ya que resulta útil para evaluar la 
JUDYHGDG�\�SURJUHVLyQ�GH� OD�HQIHUPHGDG��
y la respuesta al tratamiento. Esta evalua-
ción se puede llevar a cabo con el sistema 
para la graduación semicuantitativa de la 
IXHU]D�PXVFXODU�0HGLDO�5HVHDUFK�&RXQFLO��
TXH�JUDG~D�OD�IXHU]D�HQ�XQD�HVFDOD�GHVGH�
0 (ausencia de contracción) hasta 5 (nor-
PDO���DGHPiV�GH�OD�XWLOL]DFLyQ�GH�OD�SUXHED�
de incorporación cronometrada, en la que 
mide el tiempo necesario para ponerse de 
pie 10 veces desde la posición sedente en 
XQD�VLOOD��R�PHGLU�GH�IRUPD�VHULDGD�OD�IXHU-

za muscular isométrica con un manómetro 
de mano26,28.

El diagnóstico de un proceso miopá-
tico se puede apoyar por el aumento de 
los niveles séricos de enzimas procedentes 
del músculo esquelético: CK, mioglobina, 
DOGRODVD��$67��$/7�\�'+/��PiV�QR�VRQ�HV-
SHFtÀFDV�GH�ODV�0,,32. 

La CK  es la enzima más sensible como 
LQGLFDGRUD�GH�XQD�PLRSDWtD�LQÁDPDWRULD��(V�
XQ�GtPHUR�TXH�H[LVWH�HQ�WUHV�LVRIRUPDV�HQ�
el suero: MM (músculo esquelético y car-
diaco), MB (músculo cardiaco y en rege-
QHUDFLyQ�� \� %%� �HQFpIDOR� \�P~VFXOR� OLVR���
Niveles elevados de la CK se pueden en-
contrar también en otro tipo de procesos 
patológicos (traumatismos, lesión hipóxica 

   

Tabla 7
Autoanticuerpos en miositis, naturaleza del antígeno y su asociación clínica

Autoanticuerpos Naturaleza del antígeno Frecuencia en MII Asociación Clínica
(VSHFtÀFRV�GH�0LRVLWLV
Anti-ARS

���$QWL�-R��� 6LQWHWDVD�GH�KLVWLGLO�$51W� ������� 6tQGURPH�DQWLVLQWHWDVD��PLRVLWLV��

���$QWL�3/��� 6LQWHWDVD�GH�WUHRQLO�$51W� ������ neumonitis intersticial, poliartritis, manos

���$QWL�3/���� 6LQWHWDVD�GH�DODQLO�$51W� ���� GH�PHFiQLFR��IHQyPHQR�GH�5D\QDXG�\

���$QWL�(-� 6LQWHWDVD�GH�JOLFLQD�$51W� ������ ÀHEUH

���$QWL�2-� 6LQWHWDVD�GH�LVROHXFLO�$51W� ���� 0LRVLWLV�FRQ�QHFURVLV��JUDYH

���$QWL�.6� 6LQWHWDVD�GH�DVSDUJLQLO�$51W� ���

$QWL�653� 653� ������ '0��PLRVLWLV�QHFURWL]DQWH

$QWL�0L��� 3URWHtQD�GH�OD�IDPLOLD�GH�� ������ '0�$0

  las helicasas (218/240 KD) 

$QWL�&$'0����� 'HVFRQRFLGD��SURWHtQD�GH�����.'�� ����(DM-AM)  DM y especialmente en DM-cáncer

Anti-p155 (/p140) )DFWRU�WUDQVFULSFLRQDO�LQWHUPHGLDULR��"� ����(DM)

Asociados a Miositis
$QWL�8��513Q� 513Q�SHTXHxDV�8�� ���� 0LRVLWLV�HQ�(07&

Anti-Ku Subunidad reguladora 

� � $'1�3.��������.'�� ������� Sobreposición PM y esclerodermia

Anti-PM-Scl Complejo de 11-16 proteínas 

� � QXFOHRODUHV� ������ Sobreposición PM y esclerodermia

0RGLÀFDGD�GH�*DUFtD�'H�/D�7RUUH�,��)URQW��,PPXQRO������������
$'1��iFLGR�GHVR[LUULERQXFOHLFR��$'1�3.��SURWHtQD�FLQDVD�GHSHQGLHQWH�GH�$'1��$0��DPLRSiWLFD��$QWL�$56��DQWL-
FXHUSRV�DQWLVLQWHWDVD�GHO�DPLQRDFLO�GHO�$51�GH�WUDQVIHUHQFLD��$51W��iFLGR�ULERQXFOHLFR�GH�WUDQVIHUHQFLD��'0��GHU-
PDWRPLRVLWLV��(07&��HQIHUPHGDG�PL[WD�GHO� WHMLGR�FRQHFWLYR��0,��PLRSDWtD� LQÁDPDWRULD��30��SROLPLRVLWLV��513Q��
ULERQXFOHRSURWHtQDV�QXFOHRODUHV��653��SDUWtFXODV�GH�UHFRQRFLPLHQWR�GH�VHxDOHV�
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R� LQÁDPDWRULD�� R� ÀVLROyJLFRV� �HMHUFLFLR���
además de la relación con el consumo o 
DGPLQLVWUDFLyQ� GH� DOJXQDV� GURJDV� R� IiU-
PDFRV��FRFDtQD��PRUÀQD��EHQ]RGLDFHSLQDV��
barbitúricos)26,28,32. En las MII usualmente 
los niveles de esta enzima se elevan 10 o 
más veces por arriba de su límite superior 
normal. Los niveles de CK se correlacionan 
GLUHFWDPHQWH�FRQ�OD�DFWLYLGDG�GH�OD�HQIHU-
medad, pero no necesariamente se relacio-
QDQ�FRQ�OD�GLVIXQFLyQ�PXVFXODU34.

La utilidad de los autoanticuerpos (ta-
bla 7) es servir como marcadores para el 
diagnóstico, y en algunos casos ayudan, 
DGHPiV��D�LGHQWLÀFDU�VXEJUXSRV�FOtQLFRV�GH�
FLHUWDV� HQIHUPHGDGHV�� (Q� ODV� 0,,� ORV� DX-
toanticuerpos que se han encontrado se 
dividen en dos grandes grupos: 1) autoan-
WLFXHUSRV�HVSHFtÀFRV�GH�PLRVLWLV��SUHVHQWHV�
HQ�XQ��������GH� ORV�SDFLHQWHV��\����DX-
toanticuerpos asociados a miositis, presen-
WHV�HQ�XQ��������GH�ORV�SDFLHQWHV35���9HU�
Tabla 7)

Los títulos elevados de estos anticuer-
pos en pacientes con miopatías se obser-
YDQ� FRQ� PD\RU� IUHFXHQFLD� HQ� SDFLHQWHV�
que tienen un síndrome de sobreposición 
FRQ� RWUDV� HQIHUPHGDGHV� DXWRLQPXQHV� \�
los títulos bajos generalmente se presen-
tan en pacientes con miopatías asociadas 
a neoplasias. Por otra parte, en pacientes 
FRQ�GLVWURÀDV�\�FRQ�RWUDV�PLRSDWtDV�QR�DX-
toinmunes los anticuerpos son negativos36. 

Dependiendo del tipo de anticuerpo 
HVSHFtÀFR�GH�PLRVLWLV�SUHVHQWH�HQ�OD�FLUFX-
ODFLyQ��VH�SRGUiQ�FODVLÀFDU�D� ORV�SDFLHQWHV�
HQ� VtQGURPHV�� SHUPLWLHQGR� GHÀQLU� JUXSRV�
relativamente homogéneos respecto a 
ODV�PDQLIHVWDFLRQHV� FOtQLFDV� \� HO� SURQyVWL-
FR�GH� OD�HQIHUPHGDG35. Los síndromes re-
ODFLRQDGRV� D� DXWRDQWLFXHUSRV� HVSHFtÀFRV�
para miositis más característicos son: 1) 
síndrome antisintetasa (anti-Jo-1), carac-
terizado por una PM o DM de comienzo 
DJXGR��FRQ�SUHVHQFLD�GH�HQIHUPHGDG�SXO-
PRQDU� LQWHUVWLFLDO�� ÀHEUH�� DUWULWLV� VLPpWULFD�
QR� HURVLYD�� IHQyPHQR� GH� 5D\QDXG�� PD-

QRV�GH�PHFiQLFR��DVRFLDFLyQ�GH�+/$�'5���
'4$������� FRQ�PRGHUDGD� UHVSXHVWD� DO�
tratamiento convencional y persistencia de 
OD�HQIHUPHGDG�����VtQGURPH�DQWL�653��FRQ�
mayor incidencia en otoño, en el cual exis-
te una PM de comienzo muy agudo con 
debilidad grave, mialgias, palpitaciones y 
DIHFFLyQ� FDUGLDFD�� VH� DVRFLD� D� +/$�'5���
'4$������� \� HV� UHVLVWHQWH� DO� WUDPLHQ-
WR��\���� VtQGURPH�DQWL�0L����PDQLIHVWDGR�
FRPR�XQD�'0�FOiVLFD�FRQ�VLJQR�GH�OD�9�\�
signo del chal, crecimiento cuticular exce-
VLYR��DVRFLDFLyQ�D�+/$�'5��'4$������\�
una adecuada respuesta al tratamiento35,36.
/D� HOHFWURPLRJUDItD� HV� XQ� PpWRGR� GH�

HVWXGLR� YDOLRVR� SDUD� GHWHUPLQDU� OD� FODVLÀ-
cación, distribución y gravedad de las en-
IHUPHGDGHV�TXH�DIHFWDQ�DO�P~VFXOR�HVTXH-
OpWLFR��3HUPLWH�GLIHUHQFLDU�HQWUH�WUDVWRUQRV�
miopáticos y neuropáticos, seleccionar 
el sitio más adecuado para biopsia26,32. El 
H[DPHQ� HOHFWURPLRJUiÀFR� VXHOH� PRVWUDU�
cambios al cabo de unas 2-3 semanas de 
iniciarse el proceso patogénico, por lo que, 
en miopatías agudas, se recomienda reali-
zar el estudio en unas 3 semanas desde el 
inicio de los síntomas como pronto, para 
asegurar una buena sensibilidad del estu-
dio37. 

Los hallazgos característicos en los tras-
tornos miopáticos incluyen: 1) aumento 
GH� OD�DFWLYLGDG�GH� LQVHUFLyQ�����ÀEULODFLyQ�
HVSRQWiQHD�����RQGDV�DJXGDV�\�FRPSOHMRV�
UHSHWLWLYRV�GH�GHVFDUJD�����SRWHQFLDOHV�GH�
unidad motora individuales o de duración y 
DPSOLWXG�GLVPLQXLGDV�����DXPHQWR�GHO�Q~-
PHUR�GH�SRWHQFLDOHV�SROLIiVLFRV�����SDWUyQ�
de reclutamiento completo generado por 
HO�HVIXHU]R�FRPSOHWR��\����GLVPLQXFLyQ�GH�
la amplitud y aumento de la densidad del 
SDWUyQ�GH�LQWHUIHUHQFLD�FRPSOHMD34,38.
(O� SDWUyQ� GH� (0*� FDPELD� FRQIRUPH�

SURJUHVD�OD�HQIHUPHGDG�\�HO�SURFHVR�PLR-
síntico se convierte en crónico (tabla 8). Los 
potenciales de unidad motora con mayor 
duración y amplitud superior a la normal 
DSDUHFHQ�FXDQGR�ODV�ÀEUDV�UHJHQHUDGDV�H[-
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perimentan reinervación. El reclutamiento 
está reducido en proporción con el número 
de unidades motoras dañadas o sustitui-
das. La actividad de inserción disminuye al 

DXPHQWDU� OD� ÀEURVLV�� $Vt� SXHV�� SXHGH� VHU�
GLItFLO� GLVWLQJXLU� HQWUH� PLRVLWLV� FUyQLFD� \�
DWURÀD�QHXURJpQLFD�FUyQLFD26,32.

En la PM se encuentra clásicamente 
la tríada de: 1) actividad de inserción au-
PHQWDGD�� ÀEULODFLRQHV� \� RQGDV� SRVLWLYDV�
DJXGDV�����GHVFDUJDV�HVSRQWiQHDV��DELJD-
UUDGDV��GH�DOWD�IUHFXHQFLD��\����SRWHQFLDOHV�
GH�XQLGDG�PRWRUD�SROLIiVLFRV��GH�DPSOLWXG�
baja y duración breve1. 

Se deberá de realizar biopsia muscular 
para poder realizar el diagnóstico del tipo 
de MII que se trate. El lugar de la biop-
sia deberá ser orientado con los hallazgos 
GHO�(0*��VLHQGR�SUHIHULEOH�HQ�XQ�P~VFXOR�
proximal y contralateral al que se le realizó 
HO�HVWXGLR�HOHFWURPLRJUiÀFR�

Las principales características histopato-
OyJLFDV�GH�OD�30�VRQ�OD�SUHVHQFLD�GH�IDVHV�
variadas de necrosis y regeneración de las 
ÀEUDV�PXVFXODUHV� �PLRQHFURVLV� HQ� SDWUyQ�
GH�ÀEUD�~QLFD�\�UHJHQHUDFLyQ�SROLIiVLFD�\�
PXOWLIRFDO��� LQÀOWUDGR� IRFDO� \� HQGRPLVLDO�
GH�OLQIRFLWRV�7�&'���HQ�ÀEUDV�PXVFXODUHV�
no necróticas que expresan moléculas del 
0+&�GH�FODVH�,���39. En casos muy avan-
zados puede encontrarse tejido adiposo y 

Tabla 8
$OWHUDFLRQHV�HOHFWURÀVLROyJLFDV�HQ�ODV�PLRSDWtDV�LQÁDPDWRULDV

 Neuroconducción Electromiografía
  Motora Sensitiva Inserción Actividad espontánea Contracción. Morfología PAUM Reclutamiento

   

Amplitud 
normal o 
disminui-
da

Amplitud 
normal

Aumen-
tada

3RWHQFLDOHV�GH�ÀEULOD-
FLyQ��2QGDV�SRVLWLYDV�
o mioquimia

3RWHQFLDOHV�SROLIiVLFRV��$PSOL-
tud y duración disminuida

Normal o tem-
prano

Crónica Amplitud 
normal o 
disminui-
da

Amplitud 
normal

Aumen-
tada o 
normal

3RWHQFLDOHV�GH�ÀEULOD-
ción, ondas positivas 
o complejos de 
descargas repetitivas 
o normal

3RWHQFLDOHV�SROLIiVLFRV��$P-
plitud y duración disminuidas 
\�R�SROLIiVLFRV�FRQ�GXUDFLyQ�\�
amplitud incrementadas

Normal, 
temprano o 
levemente 
disminuido

Aguda

PAUM: potenciales de acción de unidad motora
7RPDGD�GH�3HxD�$\DOD�$���HW�DO��5HXPDWRO�&OLQ���������6��������

ÀEURVR� UHHPSOD]DQGR� DO� WHMLGR�PXVFXODU��
mientras en los casos con cambios míni-
PRV�VyOR�VH�HQFXHQWUD� OD�SUHVHQFLD�GH�À-
EUDV�PXVFXODUHV�WLSR�,,�DWUyÀFDV��FRQ�PtQL-
ma o nula necrosis39. Los hallazgos en las 
biopsias de pacientes con MCI son los mis-
mos que las encontradas en pacientes con 
PM, además de la presencia de inclusiones 
WXEXORÀODPHQWRVDV� QXFOHDUHV� R� FLWRSODV-
PiWLFDV�GH���²���QP�\�YDFXRODV� OLQHDUHV�
vistas por microscopia electrónica34,39. 
(Q� OD� '0� ORV� KDOOD]JRV� GLÀHUHQ� D� ORV�

encontrados tanto en la PM como en la 
MCI. El patrón característico de las biop-
sias musculares de pacientes con DM son: 
��� LQÀOWUDGR� SHULYDVFXODU� \�R� SHULPLVLDO�
FRQ� SUHGRPLQLR� GH� OLQIRFLWRV� %� \� OLQIRFL-
WRV�7�&'�������DWURÀD�SHULIDVFLFXODU�FRQ�
densidad capilar disminuida u obliteración 
FDSLODU�����KLSHUSODVLD�HQGRWHOLDO�HQ�YDVRV�
sanguíneos intramusculares con inclusio-
QHV�WXEXORUHWLFXODUHV�\�WURPERV�GH�ÀEULQD��
���PLFURLQIDUWRV�FRQ�QHFURVLV�VHJPHQWDULD��
y 5) depósito vascular de inmunoglobuli-
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nas y complejo de ataque a la membra-
na26,34,39.

Diagnóstico Diferencial
A pesar de que las MII son un grupo de en-
IHUPHGDGHV� UDUDV�� GHEHQ� GLIHUHQFLDUVH� GH�
XQ�VLQQ~PHUR�GH�DIHFFLRQHV�KHWHURJpQHDV�
HQWUH�Vt��HQIHUPHGDGHV�QHXUROyJLFDV��FRQ-
JpQLWDV��PHWDEyOLFDV��HQGRFULQDV��LQIHFFLR-
sas o iatrogénicas34.
/DV�HQIHUPHGDGHV�QHXUROyJLFDV�VH�SXH-

GHQ�GLIHUHQFLDU�GH� OD�30�SRU� OD�SUHVHQFLD�
GH� GHELOLGDG� DVLPpWULFD�� DIHFWDFLyQ� GH� ODV�
porciones distales de las extremidades, 
DOWHUDFLyQ� GHO� VHQVRULR� R� IXQFLRQDPLHQWR�
anormal de los nervios craneales26. 
(Q� HO� FDVR� GH� ODV� GLVWURÀDV�PXVFXODUHV�

en las que puede estar presente tanto la 
elevación de la CK como las anormalidades 
electrodiagnósticas y anatomopatológicas, 
OD�GLIHUHQFLDFLyQ�GLDJQyVWLFD�GH�ODV�0,,�VH�
EDVD�HQ�OD�KLVWRULD�IDPLOLDU�SRVLWLYD��HO�LQLFLR�
relativamente insidioso y la lenta progre-
VLyQ�GH�OD�HQIHUPHGDG39.
'H� ODV� HQIHUPHGDGHV� GHVPLHOLQL]DQWHV�

GHVWDFDQ�� D�� OD� DWURÀD� PXVFXODU� HVSLQDO��
que es un trastorno autosómico recesivo 
que provoca degeneración de las célu-
las del asta anterior de la médula espinal, 
inicia a cualquier edad y habitualmente la 
debilidad tiende a ser localizada en vez de 
GLIXVD��\�E��OD�HVFOHURVLV�ODWHUDO�DPLRWUyÀFD��
que condiciona denervación de la neurona 
PRWRUD� LQIHULRU�� VLJQRV� GH� QHXURQD� PR-
tora superior y parálisis bulbar o pseudo-
bulbar, cambios neuropáticos en EMG34,39. 
La miastenia gravis es el paradigma de las 
alteraciones de la unión neuromuscular y 
SXHGH� VHU� GLIHUHQFLDGD� GH� OD� 30� SRU� VX�
DIHFFLyQ� D� ORV� P~VFXORV� H[WUDRFXODUHV� \�
bulbares coexistentes con una prominente 
IDWLJD� JHQHUDOL]DGD�� QLYHOHV� VpULFRV� GH� ODV�
enzimas musculares normales y presencia 
de autoanticuerpos anti receptor colinérgi-
co nicotínico32,34. Además, la PM debe ser 
GLIHUHQFLDGD�GH�ODV�DOWHUDFLRQHV�DVRFLDGDV�D�
GLDEHWHV�PHOOLWXV� �FRPR� OD�DPLRWURÀD�\� OD�

plexopatía), el síndrome de Guillain-Barré 
\�OD�SRUÀULD�LQWHUPLWHQWH�DJXGD26,39.

Se estima que los pacientes con MII 
WLHQHQ� �������PD\RU� ULHVJR� GH� SDGHFHU�
cáncer, con mayor incidencia en pacientes 
FRQ� '0� ����� HQ� '0� YV� ���� HQ� 30���
predominio en pacientes varones y en los 
de edad avanzada independientemente del 
sexo. Los tipos histológicos de cáncer más 
comunes son el de ovario, de pulmón, de 
PDPD�� JDVWURLQWHVWLQDOHV� \� HO� OLQIRPD� QR�
+RGJNLQ��(Q�OD�PD\RUtD�GH�ORV�FDVRV��OD�'0�
precede en uno o dos años al diagnóstico 
del cáncer, y en otros casos puede detec-
tarse simultánea o posteriormente. Por lo 
tanto, todos los pacientes de edad avan-
zada con DM deberán ser estudiados para 
detección de cáncer39.
([LVWH�XQD� OLVWD�PX\� ODUJD�GH�IiUPDFRV�

que puede causar alteraciones miopáticas, 
de las que destacan en importancia los 
glucocorticoides y los antilipemiantes (es-
WDWLQDV�� ÀEUDWRV� \� QLDFLQD��� /RV� JOXFRFRU-
WLFRLGHV� FDXVDQ� GHELOLGDG� \� DWURÀD� GH� ORV�
músculos proximales. Los cambios en el 
EMG son mínimos, y cuando existen tienen 
FDUiFWHU� LQHVSHFtÀFR�� /D� ELRSVLD�PXVFXODU�
VyOR�PXHVWUD� DWURÀD� GH� ODV� ÀEUDV� WLSR� ,,1. 
Los niveles de CK son normales. La posibi-
lidad de una miopatía inducida por esteroi-
des siempre debe considerarse en el curso 
del tratamiento esteroideo, especialmente 
HQ�ORV�SDFLHQWHV�FRQ�SDWUyQ�FOtQLFR�GH�IDOWD�
de respuesta al tratamiento39. La miopatía 
por estatinas incluye mialgias, calambres 
y debilidad proximal aguda o subaguda, 
puede encontrarse discreto aumento de 
las concentraciones séricas de CK y hallaz-
gos histológicos que pueden ser discretos 
H� LQHVSHFtÀFRV�� KDVWD� LQÀOWUDGR� PRQRQX-
FOHDU��PLRIDJRFLWRVLV�H� LQFOXVR�QHFURVLV�GH�
ÀEUDV�PXVFXODUHV26,39. 

Se desconoce el mecanismo exacto por 
HO�TXH�PXFKRV�IiUPDFRV�SURGXFHQ�PLRSD-
tía. Algunas miopatías, como las debidas 
a D-penicilamina, hidralacina y procaina-
mida, están mediadas por un mecanismo 
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LQPXQROyJLFR�� 2WUDV�� FRPR� ODV� FDXVDGDV�
SRU�DOFRKRO��VH�GHEHQ�D�HIHFWRV�Wy[LFRV�GL-
UHFWRV��2WURV�PHGLFDPHQWRV� SXHGHQ�SUR-
vocar anomalías metabólicas o electrolíti-
FDV��3RU�HMHPSOR��ODV�HVWDWLQDV��ORV�ÀEUDWRV�
y la niacina pueden alterar los mecanismos 
HQHUJpWLFRV� GH� OD� ÀEUD�PXVFXODU�� DXQTXH�
la administración de estatinas también ha 
sido relacionada con el desarrollo de PM26.
5HFLHQWHPHQWH�VH�KD�LGHQWLÀFDGR�OD�UH-

lación de un cuadro miopático en pacien-
WHV�9,+�SRVLWLYRV�TXH�HVWiQ�HQ�WUDWDPLHQWR�
con zidovudina. Este medicamento causa 
mialgias, debilidad muscular proximal y 
IDWLJD� \�� DOJXQDV� YHFHV�� VH� SXHGH� DVRFLDU�
a un incremento en los niveles séricos de 
CK. El EMG muestra cambios miopáticos 
característicos. En las biopsias se encuen-
WUDQ�ÀEUDV�PXVFXODUHV� OHVLRQDGDV�R�DWUyÀ-
cas, con cambios marcados en el retículo 
sarcoplásmico, pronunciadas anomalías 
PLWRFRQGULDOHV�� PLRÀODPHQWRV� \� W~EXORV�
que se pueden observar por microscopia 
HOHFWUyQLFD��/D�GHVFRQWLQXDFLyQ�GHO�IiUPD-
FR�PHMRUD�OD�IXHU]D�\�OD�IXQFLyQ�PXVFXODU1.
6RQ�QXPHURVDV� ODV� LQIHFFLRQHV�FDSDFHV�

de causar una miopatía, especialmente los 
tipos viral y parasitario, este último carac-
WHUL]DGR�SRU�DIHFFLyQ�PXVFXODU�GLIXVD�\�XQ�
curso subagudo o crónico, mientras que la 
miositis bacteriana es aguda y localizada39.
(O� VtQGURPH� GH� LQPXQRGHÀFLHQFLD� DG-

quirida (SIDA) plantea una situación com-
pleja en la evaluación diagnóstica de mio-
SDWtD��\D�TXH�SXHGHQ�FRH[LVWLU�IDFWRUHV�TXH�
originan debilidad muscular, como son el 
estado de caquexia, la debilidad generali-
zada, las complicaciones del sistema ner-
YLRVR� FHQWUDO� \� SHULIpULFR�� ODV� LQIHFFLRQHV�
agregadas por citomegalovirus, micobac-
terias, criptococos, triquinela o toxoplas-
PD��ODV�SLRPLRVLWLV�\�ORV�HIHFWRV�Wy[LFRV�GH�
OD� ]LGRYXGLQD� �$=7�� PDQLIHVWDGRV� FRPR�
miopatía mitocondrial26,39.

La piomiositis es un proceso supurativo 
IRFDO�� (Q� ORV� FDVRV� WtSLFRV� VH� HQFXHQWUDQ�
abscesos, la mayoría de las veces debidos 

a estreptococos, en uno o más músculos 
proximales, de modo habitual en las ex-
WUHPLGDGHV�LQIHULRUHV��/D�PLRVLWLV�VH�SXHGH�
asociar también con borreliosis de Lyme1.
9DULDV�HQIHUPHGDGHV�FDXVDGDV�SRU�SDUi-

sitos pueden causar miositits: protozoarios 
(toxoplasmosis), céstodos (cisticercosis) 
\� QHPiWRGRV� �WULTXLQRVLV��� /DV�PDQLIHVWD-
ciones clínicas pueden ser desde inespecí-
ÀFDV�� FRPR� PLDOJLDV� H� LQÁDPDFLyQ� IRFDO��
KDVWD�PDQLIHVWDFLRQHV� WtSLFDV� GH� OD� 30� \�
'0��&DGD� LQIHVWDFLyQ�SDUDVLWDULD�PXHVWUD�
cambios típicos en la biopsia muscular. La 
combinación de la biopsia muscular y cam-
ELRV�VHUROyJLFRV�HV�VXÀFLHQWH�SDUD�KDFHU�HO�
diagnóstico26,39.

Las miopatías metabólicas tienen en 
común anomalías en el metabolismo ener-
gético muscular para mantener niveles 
DGHFXDGRV�GH�$73��/D�PDQLIHVWDFLyQ�FOtQL-
ca clásica es la intolerancia al ejercicio, los 
síntomas aparecen después de actividades 
de alta intensidad y duración breve o de 
HVIXHU]RV�PHQRV�LQWHQVRV�GXUDQWH�SHUtRGRV�
prolongados. Los niveles séricos de CPK 
VXHOHQ�HVWDU�HOHYDGRV�\�OD�HOHFWURPLRJUDItD�
muestra hallazgos similares a las miopatías 
LQÁDPDWRULDV�� OD� ELRSVLD� PXVFXODU� UHYHOD�
QHFURVLV�GH�ODV�ÀEUDV�\�IDJRFLWRVLV39.

Tratamiento
El tratamiento debe ser individualizado 
\� EXVFD� PDQWHQHU� OD� IXQFLyQ� PXVFXODU� \�
conseguir la remisión completa de la ac-
WLYLGDG� LQÁDPDWRULD�� DGHPiV� GH� HYLWDU� HO�
desarrollo de complicaciones extramuscu-
ODUHV��DVt�FRPR�UHVROYHU�ODV�PDQLIHVWDFLRQHV�
cutáneas en la DM35. Generalmente el tra-
tamiento se basa en una combinación de 
WHUDSLD�IDUPDFROyJLFD�\�WHUDSLD�ItVLFD26.

La duración promedio del tratamiento 
oscila entre 18 y 24 meses, aunque puede 
ser más prolongado, y deben distinguirse 
actividad y severidad para poder adecuar 
la agresividad de éste40.

El entrenamiento muscular, con ejerci-
cios contra resistencia en los pacientes con 
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PM y DM estable, es seguro, no reactiva la 
HQIHUPHGDG�\�PHMRUD�OD�IXQFLyQ�PXVFXODU�
y la calidad de vida. La administración de 
creatina oral mejora los resultados del ejer-
FLFLR�DFWLYR�\�QR�WLHQH�HIHFWRV�DGYHUVRV41. El 
régimen de entrenamiento debe ser super-
YLVDGR� SRU� ÀVLRWHUDSLVWDV� SDUD� HYLWDU� XQD�
VREUHFDUJD�ItVLFD40.

Los programas de ejercicios que tienen 
en cuenta la intensidad de la actividad in-
ÁDPDWRULD�SXHGHQ�VHU� FUtWLFRV�SDUD� OD�RE-
tención de buenos resultados. El reposo 
en cama es importante, y los movimientos 
activos amplios se deben evitar durante los 
SHUtRGRV�FRQ�LQÁDPDFLyQ�PDUFDGD��(Q�HVRV�
períodos se recomiendan las actividades de 
movimiento pasivo, en un intento de con-
servar el arco de movimiento y prevenir las 
FRQWUDFWXUDV��&RQIRUPH�HO�LQGLYLGXR�PHMR-
ra, el programa debe incluir movimientos 
activos asistidos y después ejercicios acti-
vos. Un collar cervical blando puede bene-
ÀFLDU�PXFKR�D�ORV�SDFLHQWHV�FRQ�GHELOLGDG�
GH�OD�PXVFXODWXUD�ÁH[RUD�GHO�FXHOOR26.

El tratamiento generalmente recomen-
dado para DM y PM consiste en gluco-
corticoides inicialmente en altas dosis por 
DOJXQRV�PHVHV��FRQ�R�VLQ�RWUR�IiUPDFR�LQ-
munosupresor42. En realidad existen pocos 
estudios controlados aleatorizados doble 
ciego donde se investiguen las dosis tera-
péuticas ideales para el inicio y continua-
ción del tratamiento con glucocorticoides, 
TXH�VRQ�HO�IiUPDFR�SLYRWH�GHO�WUDWDPLHQWR�
de las MII, por lo que el tratamiento de 
HVWH�JUXSR�GH�HQIHUPHGDGHV�VLJXH�VLHQGR��
en gran parte, empírico.
&RPR�\D�VH�FRPHQWy�HQ�HO�SiUUDIR�DQ-

terior, aún no existe un consenso general 
SDUD�OD�GRVLÀFDFLyQ�GH�ORV�JOXFRFRUWLFRLGHV��
sin embargo, varios autores recomiendan 
iniciar con prednisona 0.75-2 mg/kg/día 
(máximo 100mg/día) en dosis única o 
IUDFFLRQDGD�SRU� �� D� ��� VHPDQDV40,42. Una 
vez obtenida la remisión de la debilidad 
muscular, la dosis de prednisona se puede 
disminuir gradualmente, con reducción de 

OD� GRVLV� GLDULD� HQ� DOUHGHGRU� GHO� ���� ����
mg) de la dosis total cada mes, para man-
tenerse en una dosis de 5 a 10 mg/día42. 
(Q�SDFLHQWHV�FRQ�HQIHUPHGDG�JUDYH��VLJQL-
ÀFDQWH�DIHFFLyQ�SXOPRQDU��GLVIDJLD�LPSRU-
tante con alto riesgo de broncoaspirado, 
debilidad muscular muy severa o exante-
ma generalizado), se pueden utilizar pulsos 
intravenosos de metilprednisolona de 1 g/
GtD�SRU��²��GtDV38��/RV�HIHFWRV�VHFXQGDULRV�
PiV� IUHFXHQWHV�DVRFLDGRV�D�GRVLV�DOWDV�GH�
corticoides son osteoporosis, con colapso 
vertebral y osteonecrosis, hipertensión, hi-
perglucemia, síndrome de Cushing, catara-
WDV��LQIHFFLRQHV�IUHFXHQWHV�SRU�PLFURRUJD-
nismos poco comunes y miopatía inducida 
por esteroides42, por lo que está indicado el 
WUDWDPLHQWR�FRQ�ELIRVIRQDWRV��SDUD�SUHYH-
nir la pérdida ósea y las vacunas antigripal 
y antineumónica40.
/RV�IiUPDFRV�GH�VHJXQGD�OtQHD�SXHGHQ�

añadirse al régimen terapéutico varios me-
ses después de iniciar con la prednisona o, 
HQ� HQIHUPHGDGHV� JUDYHV�� LQLFLDUVH� MXQWR�
FRQ�ORV�JOXFRFRUWLFRLGHV��([LVWH�LQIRUPDFLyQ�
limitada sobre qué agente se podría usar 
pero las alternativas incluyen azatioprina, 
metotrexato, gammaglobulina intraveno-
VD��PLFRIHQRODWR�GH�PRIHWLOR��FLFORIRVIDPL-
da, ciclosporina y rituximab. El objetivo de 
OD�WHUDSLD�FRPELQDGD�HV�GLVPLQXLU�ORV�HIHF-
tos adversos de los corticoides, mientras se 
SUHVHUYD�R�PHMRUD�OD�IXHU]D�PXVFXODU42.

El metotrexato es considerado por algu-
nos autores como la primera alternativa  en 
pacientes con MII que responden parcial-
mente al tratamiento con esteroides y se 
considera la alternativa idónea para el tra-
tamiento de pacientes con síndrome anti-
sintetasa40,43. Se usa a dosis de 5-15 mg se-
manales, incrementándose a intervalos de 
��PJ�VHPDQD� KDVWD� DOFDQ]DU� ��²���PJ�
semana si es necesario38,40,42. La respuesta 
clínica al metotrexato puede ser evidente 
en 2-3 meses38,42��/RV�HIHFWRV�DGYHUVRV�PiV�
comunes son la elevación de las enzimas 
hepáticas y la mielosupresión38,40. La aza-
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tioprina se ha utilizado por largo tiempo a 
dosis de 1.5-3 mg/kg/día ó 150-200 mg/
GtD�� VX� WR[LFLGDG� HV� SULQFLSDOPHQWH� JDV-
WURLQWHVWLQDO�� KHSiWLFD� \� HQ�PpGXOD� yVHD��
sin embargo, la toxicidad pulmonar es rara 
por lo que es una alternativa apropiada en 
pacientes con daño pulmonar importan-
te38,40,42. La administración concomitante 
de azatioprina y metotrexato es útil en la 
HQIHUPHGDG� JUDYH38�� (O� PLFRIHQRODWR� GH�
PRIHWLOR�VH�DGPLQLVWUD�SRU�YtD�RUDO�D�GRVLV�
de 2-3 g/día y es generalmente bien to-
lerado, aunque puede ocasionar síntomas 
gastrointestinales y leucopenia38. La res-
SXHVWD�FOtQLFD�DO�PLFRIHQRODWR�GH�PRIHWLOR�
se puede observar después de 2-3 meses 
\�VH�FRQVLGHUD�VX�XVR�WUDV�OD�IDOOD�DO�WUDWD-
miento con azatioprina y metotrexato42. La 
ciclosporina es otra opción, y se adminis-
tra a dosis divididas de 3-6 mg/kg/día y 
sus resultados son visibles en menos de 6 
PHVHV�GH�WUDWDPLHQWR��(V�PHQRV�HIHFWLYD�\�
PiV� Wy[LFD�� VXV�HIHFWRV�DGYHUVRV�PiV� LP-
portantes son la hipertensión arterial, ne-
IURWR[LFLGDG�� KHSDWRWR[LFLGDG� \� VXSUHVLyQ�
GH�OD�PpGXOD�yVHD��VLQ�HPEDUJR��VH�SXHGH�
XWLOL]DU�HQ�FDVRV�FRQ�YDVFXOLWLV�\�HQ�OD�HQIHU-
medad pulmonar intersticial40,42.
(Q� FDVRV� GH�0,,� DVRFLDGDV� FRQ� HQIHU-

medad pulmonar intersticial o en MII re-
IUDFWDULD� DO� WUDWDPLHQWR� FRQ� HVWHURLGHV� VH�
SXHGH�XWLOL]DU�FLFORIRVIDPLGD�HQ�SXOVRV�GH�
0.3-1.0 g/m2 o dosis semanales o men-
suales de 10-30 mg/kg por intervalos de 
6 a 12 meses junto con esteroides u otros 
agentes inmunosupresores44. Se ha obser-
vado una mejoría clínica y bioquímica de la 
miositis, así como mejoría en la capacidad 
YLWDO�IRU]DGD�\�HQ�OD�FDSDFLGDG�GH�GLIXVLyQ�
para dióxido de carbono, reportándose po-
FRV�HIHFWRV�VHFXQGDULRV�\�FRQ�EXHQD�WROH-
UDELOLGDG��2WUD� RSFLyQ� HQ� HVWRV� SDFLHQWHV�
que recientemente se ha introducido a la 
terapéutica es el tacrolimus45, aunque en 
ambos casos se requieren de estudios alea-
torizados y controlados que evalúen los 
HIHFWRV�D�ODUJR�SOD]R�

La gammaglobulina intravenosa es una 
alternativa en casos de MII resistentes al 
tratamiento combinado de corticoides e 
inmunosupresores. A pesar del mecanismo 
de acción de la gammaglobulina intrave-
QRVD�\�OD�ÀVLRSDWRJHQLD�GH�ODV�0,,�DSXQWDQ�
que la mejoría es esperada sólo en la DM, 
también se ha encontrado respuesta en la 
30��/D�IRUPD�GH�DGPLQLVWUDFLyQ�HV�FRQ�XQD�
dosis inicial de 2 g/kg por 2-5 días  seguida 
de dosis de 0.5-1 g/kg cada cuatro a ocho 
semanas46. Se asocia con poca toxicidad, 
SHUR�HV�PX\�FRVWRVD��2WUD�DOWHUQDWLYD�TXH�
recientemente se ha utilizado en los casos 
de MII resistentes al tratamiento es el ritu-
ximab (anticuerpo monoclonal anti-CD20) 
a dosis intravenosas de 375 mg/m2 a in-
tervalos semanales (días 1, 8, 15 y 22). Es 
bien tolerado pero tiene un alto riesgo de 
LQIHFFLRQHV40.
3DUD�HO�WUDWDPLHQWR�GH�ODV�PDQLIHVWDFLR-

nes cutáneas de la DM se ha utilizado con 
JUDQ�HIHFWLYLGDG� ORV�DQWLSDO~GLFRV�� LQFOXVR�
HQ�OD�HQIHUPHGDG�YLQFXODGD�FRQ�FiQFHU��/D�
GRVLV�´VHJXUDµ�GH�FORURTXLQD�HV�GH���PJ�
kg/día y la de hidroxicloroquina es de 6.5 
mg/kg/día (200-400 mg/día)40. Si la hidro-
xicloroquina es realmente más segura que 
la cloroquina es debatible porque los tra-
bajos iniciales sobre toxicidad ocular com-
paraban dosis más altas de cloroquina que 
ODV�DFWXDOPHQWH�XWLOL]DGDV��(O�HIHFWR�DGYHU-
so más importante es la toxicidad retinia-
na, por lo que hay que realizar controles de 
IRQGR�GH�RMR�\�FDPSR�YLVXDO�SRU�OR�PHQRV�
una vez al año en estos pacientes42.

En contraste con otras MII, la miositis 
por cuerpos de inclusión generalmente es 
resistente a la terapia con corticoides e in-
munosupresores47,48��&RPR�OD�HQIHUPHGDG�
se diagnostica muchos años después del 
comienzo de los síntomas, habiendo ya un 
GDxR�PXVFXODU�VLJQLÀFDWLYR��HO�REMHWLYR�GHO�
tratamiento es prevenir un mayor deterio-
UR�HQ�OD�IXHU]D�PXVFXODU�\�QR�UHFXSHUDUOD40. 
Una opción terapéutica es la utilización de 
metotrexato junto con inmunoglobulina 
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DQWL�OLQIRFLWRV�7��\D�TXH�VH�KD�YLVWR�TXH�KD�
VLGR�HIHFWLYD�D�FRUWR�WLHPSR49. 

Actualmente están surgiendo nuevos 
IiUPDFRV� LQPXQRWHUDSpXWLFRV� FRQ� EODQ-
FR� HQ� OD� DFFLyQ� GH� FLWRFLQDV� �DQWL�71)�_, 

DQWL�,)1�_, anti-IL-1, anti-IL-6), moléculas 
de adhesión, moléculas de transducción o 
PLJUDFLyQ�GH�OLQIRFLWRV�7�\�HQ�OD�DFWLYDFLyQ�
GH�OLQIRFLWRV�%����WDEOD�����

   

Tabla 9
Blancos potenciales para nuevas propuestas terapéuticas en pacientes con IIM

  Blanco Relevancia para las MII Datos Actuales

/LQIRFLWRV�%� /LQIRFLWRV�%�

� � &'���

/LQIRFLWRV�7� /LQIRFLWRV�7�

  CD28-

  

  Coestimulación 

� � GH�OLQIRFLWRV�7

&LWRFLQDV� 71)�_

  

  IL-1

  

  IL-6

 

� � ,)1�WLSR�,

7RPDGD�GH�,DFFDULQR�/��%DUWROLQL�(��*HUOL�5��HW�DO��$XWRLPPXQ�+LJKOLJKWV����������������
&3.��FUHDWLQD�IRVIRNLQDVD��&7/$����DQWtJHQR�FLWRWy[LFR�GH�OLQIRFLWR�7����'0��GHUPDWRPLRVLWLV��(3,��HQIHUPHGDG�SXO-
PRQDU�LQWHUVWLFLDO��,)1��LQWHUIHUyQ��,/����LQWHUOHXFLQD����,/����LQWHUOHXFLQD����0&,��PLRVLWLV�SRU�FXHUSRV�GH�LQFOXVLyQ��
0+&��FRPSOHMR�SULQFLSDO�GH�KLVWRFRPSDWLELOLGDG��0,,��PLRSDWtDV�LQÁDPDWRULDV�LGLRSiWLFDV��30��SROLPLRVLWLV��71)�"��
factor de necrosis tumoral-_

6H�KDQ�HQFRQWUDGR�OLQIRFLWRV�%�\�Fp-
OXODV�SODVPiWLFDV�&'�����HQ�WHMLGR�
PXVFXODU��/RV�OLQIRFLWRV�%�SURGXFHQ�
autoanticuerpos y citocinas y pue-
den actuar como células presentado-
ras de antígenos.

Algunos estudios y pruebas clínicas 
controladas y aleatorizadas reportan una 
mejoría después del tratamiento con 
riuximab (anticuerpo monoclonal anti-
CD20) en la resistencia muscular, niveles 
de CPK y de anticuerpos y estabilización 
de EPI .

3HUVLVWHQFLD�HQ�VDQJUH�SHULIpULFD�\�
HQ�LQÀOWUDGRV�PXVFXODUHV�GHVSXpV�
del tratamiento con prednisona. Los 
OLQIRFLWRV�7�&'����VRQ�FLWRWy[LFRV�
cuando están en contacto con el 
músculo.

No hay datos disponibles. Sin embargo, 
el alemtuzumab (anti-CD52, presente 
HQ�OLQIRFLWRV�7�&'�����SDUHFH�TXH�WLHQH�
HÀFDFLD�HQ�SDFLHQWHV�FRQ�0&,�

(O�&'���HVWi�SUHVHQWH�HQ�OLQIRFLWRV�
T y al interactuar con CD80 causa 
DFWLYDFLyQ�GH�ORV�OLQIRFLWRV�7�

(O�$EDWHFHSW��IXVLyQ�GH�OD�SURWHtQD�GH�OD�
UHJLyQ�)F�GH�,J*��FRQ�HO�GRPLQLR�H[WUD-
FHOXODU�GH�&7/$����SDUHFH�VHU�HIHFWLYR�
en pacientes con MII en reportes de 
casos y series de casos.

(O�71)�_  puede tener un impacto 
GLUHFWR�VREUH�OD�IXQFLyQ�PXVFXODU��
aunque su importancia en la PM y 
HQ�OD�'0�QR�HV�ELHQ�GHÀQLGD�

6H�UHSRUWDQ�HIHFWRV�FRQWURYHUVLDOHV�GHO�
LQÁL[LPDE��DQWL�71)���\�VH�KD�XVDGR�HQ�
FDVRV�UHIUDFWDULRV��

La IL-1 _ y ` son expresadas en teji-
do muscular en la PM y en la DM. la 
IL-1 induce trasmigración de células 
LQPXQHV�DO�VLWLR�GH�LQÁDPDFLyQ�

En reportes de casos y series de casos se 
ha encontrado respuesta clínica al blo-
TXHDU�ORV�HIHFWRV�GH�OD�,/���FRQ�DQDNLQUD�
(antagonista del receptor de IL-1).

La IL-6 es expresada en tejido mus-
cular en algunos pacientes con PM 
y DM. Esta interleucina mantiene el 
FUHFLPLHQWR�GH�OLQIRFLWRV�%��LQKLEH�OD�
FLWRWR[LFLGDG�PHGLDGD�SRU�OLQIRFLWRV�7

En dos reportes de casos se ha usado 
con éxito el tocilizumab (anticuerpo 
humanizado anti-receptor de IL-6) en el 
tratamiento de PM y en modelos experi-
mentales de miositis.

(O�,)1�DXPHQWD�OD�H[SUHVLyQ�GH�
0+&�GH�FODVHV�,�\�,,�\�UHJXOD�OD�
IXQFLyQ�GH�ORV�OLQIRFLWRV�7��3DFLHQ-
tes anti-Jo-1 positivos inducen la 
SURGXFFLyQ�GH�,)1�D�

$QWLFXHUSRV�PRQRFORQDOHV�DQWL�,)1�"�
\�DQWL�,)1�a han sido investigados en 
ODV�HQIHUPHGDGHV�GHO�WHMLGR�FRQHFWLYR��
(O�VLIDOLPXPDE��DQWLFXHUSR�PRQRFORQDO�
DQWL�,)1�"��HV�ELHQ�WROHUDGR�\�VH�HQ-
FXHQWUD�HQ�IDVH�,�GH�HQVD\RV�FOtQLFRV�GH�
pacientes con PM y DM.
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Pronóstico
Se menciona una superviviencia en adultos 
D� ORV���DxRV�GHO������FRPSDUDGR�FRQ�HO�
����HQ�OD�HUD�SUHYLD�D�WHUDSLD�FRQ�JOXFR-
corticoides, y este cambio se puede deber 
a un diagnóstico más temprano y exacto, 
mejoría de los tratamientos para los pro-
EOHPDV�DVRFLDGRV�\�XVR�SUHFR]�GH� IiUPD-
cos inmunosupresores42. Se ha reportado 
OD� UHPLVLyQ� GH�'0�R�30�HQ��������GH�
SDFLHQWHV�IUDQFHVHV��PLHQWUDV�TXH�HQ�RWURV�
estudios la remisión sólo se alcanzó en el 
���40. Los niños tienen mejor pronóstico 
TXH�ORV�DGXOWRV��PLHQWUDV�TXH�OD�UD]D�EODQ-
ca lo tiene sobre la raza negra. Con inde-
pendencia de la edad o la raza, cuanto más 

ODUJD� VHD� OD�GXUDFLyQ�GH� OD� HQIHUPHGDG�\�
más intensa la debilidad en el momento de 
iniciar el tratamiento, mayor será la mor-
bilidad y la mortalidad. La debilidad de la 
PXVFXODWXUD� IDUtQJHD�� OD�EURQFRDVSLUDFLyQ�
\�OD�ÀEURVLV�SXOPRQDU�LQWHUVWLFLDO�FRQOOHYDQ�
XQ�SURQyVWLFR�GHVIDYRUDEOH��(Q�ORV�SDFLHQ-
tes con MCI, el curso es lento y prolon-
gado, la debilidad se estabiliza en algunos 
casos y en otros continúa progresando y 
conduce a invalidez grave o a la muerte. 
Los pacientes con anticuerpos anti-Mi-2 
evolucionan bien, mientras que los que 
presentan anticuerpos antisintetasa o anti-
SRP responden poco al tratamiento42.

Conclusiones
A pesar de que las MII son un grupo de poca prevalencia e incidencia a nivel mun-
GLDO��VH�OHV�GHEH�GH�WHQHU�HQ�FXHQWD�D�OD�KRUD�GH�UHDOL]DU�HO�GLDJQyVWLFR�GLIHUHQFLDO�HQ�
pacientes con debilidad muscular ya que se tendrán que descartar varios grupos de 
HQIHUPHGDGHV�GH�GLYHUVDV�HWLRORJtDV�DOJXQDV�GH�HOODV�FRQ�EXHQ�SURQyVWLFR�GH�UHDOL-
]DUVH�XQ�GLDJQyVWLFR�\�WUDWDPLHQWR�WHPSUDQRV��\�RWUDV��SRU�RWUR�ODGR��FRQ�PX\�PDO�
pronóstico con una alta tasa de morbi-mortalidad. Los pacientes con MII cursan con 
EXHQ�SURQyVWLFR�\�DGHFXDGR�FRQWURO�GH�OD�HQIHUPHGDG�VL�VH�LQVWDXUD�HO�WUDWDPLHQWR�
HVWHURLGH�GH�IRUPD�WHPSUDQD��DGHPiV��VH�GHEH�GH�WRPDU�HQ�FXHQWD�ORV�WUDWDPLHQWRV�
DOWHUQDWLYRV�HQ�FDVR�GH�QR�UHVSRQGHU�R�UHVSRQGHU�GH�IRUPD�SDUFLDO�D� ORV�PLVPRV��
En el caso de la MCI sigue sin haber un tratamiento que demuestre mejoría de las 
PDQLIHVWDFLRQHV�FOtQLFDV��3RU�OR�WDQWR��HV�GH�JUDQ�LPSRUWDQFLD�UHDOL]DU�QXHYDV�LQYHV-
WLJDFLRQHV�SDUD�HVFODUHFHU�ORV�PHFDQLVPRV�ÀVLRSDWRJpQLFRV�LQYROXFUDGRV�HQ�HVWH�WLSR�
de patologías así como de ensayos clínicos controlados y aleatorizados con doble 
FLHJR�TXH�HYDO~HQ�ORV�WUDWDPLHQWRV�D�ODUJR�SOD]R�\�SRGHU�GHÀQLU�HO�WLSR�GH�WUDWDPLHQ-
WR�\�OD�GRVLÀFDFLyQ�FRUUHFWD��WHQLHQGR�HQ�FXHQWD�TXH�HO�WUDWDPLHQWR��WDQWR�HQ�HVWDV�
HQIHUPHGDGHV�FRPR�WRGDV�ODV�GHPiV��VLHPSUH�GHEH�GH�VHU�LQGLYLGXDOL]DGR�VHJ~Q�ODV�
características de cada paciente.
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