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PreseNTACION DE CASOS

Complicaciones pulmonares de las miopatias
inflamatorias idiopaticas: a proposito de un
caso con miopatia diafragmatica

Pulmonary Complications of idiopathic inflammatory myopathies:
a case with myopathy of the diaphragm

Mauricio Restrepo Escobar’, Luis Alonso Gonzalez Naranjo', Adelis Enrique Pantoja
Marquez?, Luis Alberto Ramirez Gémez', Gloria Maria Vasquez Duque®

Resumen

Las miopatias inflamatorias idiopaticas son el mayor grupo de miopatias adquiridas. Con base en los
hallazgos clinicos, histopatoldgicos, inmunolégicos y demograficos pueden ser diferenciadas en tres dife-
rentes subgrupos: dermatomiositis, polimiositis y miositis por cuerpos de inclusiéon. B compromiso pulmonar
es cada vez mas reconocido como una complicacién grave y una causa frecuente de morbilidad y
mortalidad en estas enfermedades. Existen tres categorias de complicaciones pulmonares en miositis
inflamatoria: neumonia por aspiracion, hipoventilacién y enfermedad pulmonar intersticial. La falla res-
piratoria causada por hipoventilacion es una complicacién poco comun de las miopatias inflamatorias, la
cual se presenta en pacientes con debilidad muscular generalizada e inflamacién de los musculos respi-
ratorios de inspiracién y espiracién. La debilidad del diafragma es probablemente una manifestacién
frecuente e ignorada en las miopatias inflamatorias. Reportamos el caso de una mujer con miopatia
inflamatoria en quien los hallazgos de la electromiografia de muasculos diafragmas demostraron com-
promiso inflamatorio de este musculo.
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Summary

The idiopathic inflammatory myopathies are the largest group of acquired myopathies. On the basis of
clinical, histopathological, immunological and demographic features, they can be differentiated into three
distinct subsets: dermatomyositis, polymyositis and inclusion-body myositis. Pulmonary involvement is
increasingly recognized to be a serious complication and a common cause of morbidity and mortality in
these diseases. There are three categories of pulmonary complications in inflammatory myositis: aspiration
pneumonia, hypoventilation, and interstitial lung disease. Respiratory failure caused by hypoventilation is
considered to be an uncommon complication of inflammatory myositis which occurs in patients with
severe generalized muscle weakness and inflammation of inspiratory and expiratory respiratory muscles.
Diaphragm weakness is frequent and probably overlooked in inflammatory myopathies. We report the
case of a woman with inflammatory myopathy in whom the findings of the diaphragm muscles
electromyography demonstrated inflammatory involvement of this muscle.

Key words: inflammatory myopathies, polymyositis, dermatomyositis, myopathy of the diaphragm.
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Introduccion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas con-
forman el grupo mas grande de miopatias ad-
quiridas. Estas enfermedades requieren de un
diagnodstico rapido para instaurar un tratamien-
to oportuno. Debido a la naturaleza sistémica de
las mismas deben descartarse complicaciones cu-
taneas, musculoesqueléticas, vasculares, gastro-
intestinales, cardiacas y pulmonares que pueden
poner en riesgo la vida del paciente. Presenta-
mos el caso de una paciente con polimiositis y
sintomas y signos sutiles de afectacion respirato-
ria en quien documentamos franca miopatia
diafragmatica y bajos volumenes pulmonares.

Reporte de un caso

Mujer afro-colombiana de 30 afios proceden-
te de Quibdé, Choco, con antecedente de anemia
crénica quien ingresé al servicio de Neurologia
por cuadro clinico de afio y medio de evolucién
de pérdida de 22 kilogramos de peso, debilidad
muscular proximal en cinturas escapular y pélvica
en el ultimo afo, la cual habia sido mas incapa-
citante en los ultimos cuatro meses impidiendo
la deambulacién y limitando el autocuidado. No
se informaron sintomas mucocutaneos, gastro-
intestinales o articulares, ni sintomas sugestivos
de oftalmoplejia. En los ultimos dias ha presen-
tado disnea intermitente, tos y estornudos
inefectivos de baja tonalidad. Negaba la presen-
cia de disfonia, disfagia, regurgitacién nasal o
tos con los alimentos. Durante la evaluacion por
el Servicio de Reumatologia se encontrd con
cefaloparesia, atrofia muscular global, debilidad
muscular de 2/5 proximal y 5/5 distal, con gran
dificultad para mantenerse de pie y deambular.
No se encontré eritema en heliotropo ni papulas
de Gottron. Sus niveles de creatina quinasa total
oscilaron entre 21.748 y 35.782 U/L, con
anticuerpos antinucleares por IFl de 1:80 (patrén
moteado), y ENA negativos. No estuvieron dis-
ponibles autoanticuerpos especificos para
miopatias inflamatorias. La electromiografia de-
mostro signos de inestabilidad de membrana con
potenciales polifasicos de corta duracion en mus-
culos de extremidades. Una electromiografia de
musculos diafragmas demostr6 abundantes sig-
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nos de inestabilidad de membrana, con descar-
gas repetitivas complejas y potenciales de accidon
polifasicos, con baja amplitud y corta duracién
compatibles con alteracién de la fibra muscular
(Figura 1). Una tomografia de alta resolucion del
torax fue normal, pero una espirometria reveld
bajos volumenes y flujos pulmonares. La ecocar-
diografia fue normal. En la biopsia de musculo
deltoides se demostrdé haces de musculo estria-
do con variaciones en el tamano y forma de sus
fibras, con zonas de necrosis y vacuolizacion de
estas, acompanado de infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario y macréfagos, compatible con
inflamacién muscular crénica. La busqueda de
procesos infecciosos o neoplasicos fue negativa.
Iniciamos manejo con un pulso diario de
metilprednisolona por tres dias seguidos de
prednisolona 1 mg/kg/dia en dosis fraccionada,
15 mg de metotrexate semanales. La paciente fue
dada de alta con una mejoria clinica y de las
pruebas de laboratorio satisfactorias, para con-
tinuar su seguimiento por la consulta externa del
servicio de reumatologia.
Discusion

Las miopatias inflamatorias idiopéaticas son un
grupo heterogéneo de enfermedades adquiridas
del musculo esquelético, y constituyen el grupo
mas grande de miopatias adquiridas y potencial-
mente reversibles'. Este grupo de desordenes se
caracteriza por debilidad muscular proximal e
inflamaciéon no supurativa del musculo esquelé-
tico, frecuentemente acompanadas por manifes-
taciones extramusculares®.

La polimiositis (PM), la dermatomiositis (DM)
y la miositis por cuerpos de inclusién (MCI) son
las tres principales categorias de las miopatias
inflamatorias idiopaticas. Aunque ellas pueden
compartir algunas similitudes, presentan carac-
teristicas clinicas, histopatolégicas, inmunolé-
gicas y patogénicas que las diferencian. La PM y
la MCI son enfermedades mediadas por células
T mientras que la DM esté caracterizada por una
microangiopatia mediada por el complemento.
Es fundamental distinguir entre estos tres desor-
denes ya que ellos difieren en el pronéstico y la
respuesta al tratamiento® (Tabla 1).
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Figura 1. Hectromiografia en ambos musculos diafragmas, con descargas repetitivas complejas y
potenciales de accion polifasicos, con amplitud y duracion disminuidas.

Los criterios utilizados més frecuentemente para  etiologias, mecanismos patogénicos y prondsti-
el diagndstico y la clasificacién de las miopatias cos. Existen nuevas propuestas de clasificacion
inflamatorias son aquellos propuestos por Bohan que utilizan avances en la inmunohistopatologia
y Peter (Tabla 2). Estos criterios incluyen varios y los autoanticuerpos especificos de miositis, aun-
fenotipos diferentes de pacientes con miositis, o0 que carecen todavia de validacion y aceptacién
cual indica que posiblemente existan diferentes global*.
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Tabla 1. Caracteristicas de las miopatias inflamatorias mas frecuentes.

Tipo Dermatomiositis Polimiositis Miositis por cuerpos
de inclusién

Poblacion afectada Nifios y adultos Adultos Hombres > 50 afios

Distribucion de la debilidad

muscular Proximal Proximal Proximal y distal

Puede ser asimétrica

Lesiones cutaneas tipicas Gottron y heliotropo

Asociacién con cancer 15% 5%

Respuesta a esteroides Buena Buena Pobre

Historia familiar No No Posible

Hallazgos histolégicos Depdsito vascular Depdsito Vacuolas y cuerpos
y perimisial de LTCD4,  endomisial de LT de inclusion

LB y complemento

CD4 y CD8, sobre-
expresion de
MHC clase |

Tabla 2. Criterios de Bohan y Peter
para la clasificacion de las miopatias
inflamatorias idiopaticas’.

Excluir todas las otras clases de miopatias

Debilidad muscular proximal simétrica

Incremento de las enzimas musculares séricas (CPK,
AST, ALT, aldolasa, LDH)

Hallazgos electromiogréaficos anormales

Hallazgos anormales en la biopsia muscular

Sgnos cutaneos tipicos: brote en heliotropo, papulas
de Gottron, signo de Gottron

La mayoria de los pacientes con miopatias
inflamatorias presentan debilidad muscular como
su sintoma principal de presentacion. La debili-
dad muscular en estos pacientes tiene una
presentacion generalmente subaguda de predo-
minio proximal y tipicamente simétrica. En la
miositis por cuerpos de inclusion la debilidad
puede ser asimétrica y tempranamente afecta
también musculatura distal. Pueden presentarse
mialgias leves pero en general el dolor no es un
sintoma tipico en estas enfermedades’.

Todos los musculos pueden verse afectados
aunque comunmente se respetan los musculos fa-
ciales. La afectaciéon de los musculos de faringe y
el tercio superior del esdfago puede manifestar-
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se con voz nasal, regurgitacién, tos de bajo tono,
disfagia o aspiracién crénica, complicando el
curso de la enfermedad y constituyéndose en
marcador de pobre prondstico’.

De manera interesante, existen pacientes con
miopatias inflamatorias quienes no presentan sin-
tomas de debilidad muscular ni alteracion de las
enzimas de origen muscular. Estos pacientes reci-
ben el diagnostico de dermatomiositis amiopati-
ca porque presentan alteraciones cutdneas
caracteristicas de la enfermedad (confirmado o
no con biopsia) pero no muestran signos o sinto-
mas de miopatia. Algunos autores argumentan
que al realizar biopsias musculares a estos pa-
cientes se puede demostrar también algun gra-
do de inflamacién muscular®. Un creciente
nuamero de reportes, principalmente de pacien-
tes asiaticos, informan que estos pacientes mues-
tran mayor frecuencia de complicaciones
pulmonares como neumonitis intersticial y
neumomediastino/ neumotérax o enfisema sub-
cutaneo, a veces con muy pobre respuesta a la
terapia®.

Existen muchas manifestaciones extramuscu-
lares de las miopatias inflamatorias, lo que indi-
ca su naturaleza sistémica. En la piel de los
pacientes con dermatomiositis se encuentran le-
siones tipicas como el eritema en heliotropo y las
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papulas de Gottron, asi como también fotosensi-
bilidad, signo del chal, signo de la V del cuello y
poiquiloderma. En la piel también puede notarse
la presencia de induraciones subcutdneas dolo-
rosas o Ulceras, ambas ocasionadas por calci-
nosis, asi como la presencia de vasculitis y
lipodistrofia los cuales son hallazgos caracteris-
ticos de la dermatomiositis juvenil. Un subgrupo
de pacientes con polimiositis 0 dermatomiositis
presentan un complejo sindromético caracteriza-
do por fenbmeno de Raynaud, artritis, fiebre,
neumonitis intersticial, y autoanticuerpos contra
algunas de las sintetasas del RNA de transferen-
cia, denominandose como sindrome anti-
sintetasa. En las manos de estos pacientes se
pueden observar también lesiones cutaneas de
aspecto sucio y con fisuras denominadas como
“manos de mecanico”257.

B musculo cardiaco también puede afectar-
se aunque con baja frecuencia. Pueden ocurrir
arritmias, falla cardiaca congestiva o cardio-
patia dilatada. H desarrollo de miocarditis ha
sido relacionado en algunos reportes con la
presencia del autoanticuerpo anti-particula de
reconocimiento de sefial. Cuando ha ocurrido
hipertension pulmonar, por mecanismos diver-
sos como se vera mas adelante, puede llegar
a presentarse falla cardiaca congestiva por cor-
pulmonale?.

Otras manifestaciones extramusculares de las
miopatias inflamatorias incluyen alteraciones
gastrointestinales, sintomas generales y constitu-
cionales, artralgias/artritis, y manifestaciones
pulmonares diversas. En ocasiones las manifes-
taciones extramusculares pueden ofrecer gran
morbilidad para los pacientes mas que el mis-
mo musculo, y a veces la respuesta a la terapia
puede ser discreta y sin correlacion con el curso
de la miopatia2.

Las complicaciones pulmonares de la PM y la
DM pueden clasificarse en varios grupos; sin
embargo, los tres principales tipos de complica-
ciones pulmonares en las miopatias inflamatorias
son: la enfermedad pulmonar intersticial (EP), la
neumonia por aspiracion y la hipoventilacién.
Aunque la EPI es la complicacion mas frecuente y
devastadora, las otras manifestaciones pulmo-
nares secundarias pueden complicar la evolucion

clinica de estos pacientes con consecuencias gra-
ves (Tabla 3). A pesar de que las complicaciones
pulmonares se constituyen en la principal causa
de morbimortalidad en los pacientes con
miopatias inflamatorias, existen escasos reportes
en la literatura y en general se enfocan en la en-
fermedad pulmonar intersticial®®.

Tabla 3. Manifestaciones pulmonares de las
miopatias inflamatorias.

Enfermedad pulmonar intersticial

Neumonia por aspiracién

Infeccion por patégeno oportunista

Falla cardiaca congestiva

Hipertensién pulmonar

Hipoventilacion

Neumotdrax, neumomediastino, enfisema subcutaneo

La incidencia reportada de EPl en la PM y la
DM varia entre un 5%y un 65% dependiendo de
los criterios utilizados para su definicidon o detec-
cién en cada estudio. Se ha observado un incre-
mento en las frecuencias reportadas debido al
uso mas temprano de métodos diagndsticos mas
sensibles como las pruebas de funcion pulmonar
y la tomografia axial computarizada de toérax alta
resolucion (TACAR) en los pacientes con miopatia
inflamatoria tal como ha sucedido con otras en-
fermedades del colageno'®'".

La expresién clinica de la EPl en pacientes con
PM o DM puede variar desde estar completamen-
te asintomatico hasta disnea grave rapidamente
progresiva con insuficiencia ventilatoria y desen-
lace fatal. Los pacientes pueden presentarse con
tres patrones diferentes: con sintomas de apari-
cién aguda, con sintomas crénicos lentamente
progresivos, o sin sintomas y con hallazgos anor-
males en las imagenes o las pruebas de funcién
pulmonar. La tos y la disnea son los sintomas mas
frecuentemente reportados, pero ellos cuentan
con baja sensibilidad y especificidad para el
diagnostico de EPI. También es frecuente el ha-
llazgo de crépitos basales tipicamente descritos
como en velcro'®.

Deben tenerse presentes e investigar otros
predictores de EPI tal como la presencia de
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anticuerpos anti-aminoacil tRNA sintetasa, prin-
cipalmente el anti-histidil o anti-Jo-1, ya que es
el mas frecuentemente hallado. Del total de pa-
cientes con miopatias inflamatorias aproximada-
mente el 20% tienen anticuerpos anti-Jo-1. S se
toman aquellos con EPl por miopatia inflamatoria
la mitad tendran anti-Jo-1. De todos los pacien-
tes quienes tienen anti-Jo-1, mas del 70%
presentaran EPl. Se han propuesto otros biomar-
cadores de EPI pero tienen poca disponibilidad
clhica y no han sddo validados com pktam ente'?.

B diagndstico de la EPl inicia desde la sospe-
cha clinica; sin embargo, debido a que los
sintomas y signos carecen de un rendimiento
diagnéstico adecuado, los examenes mas utiles
son las pruebas de funcién pulmonar, las cuales
tipicamente muestran un defecto ventilatorio
restrictivo. La espirometria puede mostrar dismi-
nucién de la capacidad pulmonar total, la capa-
cidad funcional residual, el volumen residual, el
volumen espiratorio forzado en un segundo
(VEF1), y la capacidad vital forzada (CVF), pero
con una relacion VEF1/CVF normal o aumentada,
y una disminucion de la capacidad de difusién
para el mondxido de carbono. La prueba mas
sensible es la capacidad de difusion de mondxido
de carbono, pero no es especifica de EPl; bajos
niveles en la capacidad de difusion de mondxido
de carbono (< 45%) han sido asociados con un
pobre prondstico en pacientes con miopatia
inflamatoria y EPI'®'4. Las placas de tdrax pue-
den ofrecer informacion util en casos avanzados
de EPl o para descartar complicaciones como
infeccibn o neumotoérax, pero pueden ser norma-
les y de poca utilidad en las etapas tempranas
de la EPl. La TACAR ofrece un mucho mejor ren-
dimiento diagndéstico por lo cual es ampliamente
utilizada en la actualidad para esta indicacion.
Aunqgue no es algo absoluto, una TACARcon bue-
na técnica y en manos de un radiélogo experto
puede informar la proporcién relativa de image-
nes sugestivas de inflamacién activa frente a ima-
genes sugestivas de enfermedad fibrética residual
(vidrio esmerilado vs. panal de abejas). También
es posible cuantificar con gran precision la ex-
tensién y la gravedad de la afectacion pulmonar,
aportando informacién atil al momento del diag-
néstico y para el prondstico y seguimiento del
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paciente. Con un entrenamiento adecuado, un
radiélogo puede aproximarse al subtipo (o
subtipos) histolégicos mas probables, y su posi-
ble respuesta a la terapia®'%°.

Aunque la biopsia pulmonar es el estdndar de
oro para el diagnoéstico y la clasificaciéon de la
EPI, no se realiza en forma rutinaria debido al
elevado riesgo de complicaciones en estos pa-
cientes con alteracion ventilatoria e intersticial de
base. En caso de llevarse a cabo se requiere
realizar una biopsia pulmonar a cielo abierto, y
la lectura por parte de un patélogo experto en la
compleja clasificacién de la EPIE-1°,

Al igual que en otras enfermedades del cola-
geno que pueden producir afectacion pulmonar,
en las miopatias inflamatorias se ha estudiado
el lavado broncoalveolar para determinar el
perfil celular inflamatorio, cuantificar biomar-
cadores, y descartar otras causas dentro del diag-
nostico diferencial como infecciones, sarcoidosis
0 neumonitis por medicamentos. B papel del la-
vado broncoalveolar en la evaluacion de la acti-
vidad inflamatoria y como guia del tratamiento
todavia no ha sido validado ni ampliamente
aceptado?®®.

Debido a que existen diferentes patrones
histopatolégicos de EPl con grados variables de
respuesta a la terapia inmunosupresora se pre-
sume que existan diversos mecanismos patogé-
nicos relacionados con estas complicaciones. Se
han reportado diferentes patrones histopatol6-
gicos dentro de los cuales se incluyen la bronquio-
litis obliterante con neumonia organizada, el
dano alveolar difuso, la neumonia intersticial
inespecifica, y la neumonia intersticial usual. H
patron de neumonia intersticial inespecifica ha
sido informado como el mas frecuente en varios
reportes. No es infrecuente encontrar mas de un
patrén de enfermedad en una misma biopsia, lo
cual dificulta la interpretacion de una biopsia y
la generacion de recomendaciones sobre el uso
rutinario de la biopsia pulmonar®-°,

Dentro del estudio del paciente con miopatia
inflamatoria y EPl se han encontrado como fac-
tores de mal prondstico la presentacién como
neumonia intersticial aguda, una capacidad de
difusion de monéxido de carbono inicial menor
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del 45%, alveolitis neutrofilica y caracteristicas
histopatologicas de neumonia intersticial usual.
Se considera en general que un patron reticu-
lado observado en una TACAR se correlaciona
con el hallazgo histolégico de fibrosis y pobre
respuesta a la terapia, y por el contrario un pa-
trén de vidrio esmerilado correlaciona con en-
fermedad inflamatoria potencialmente reversible
con un mejor prondstico. Algunos reportes su-
gieren un curso agresivo y un pobre prondstico
debido a EPI en pacientes con dermatomiositis
amiopatica’-20,

No se conoce el tratamiento éptimo para la
EPI ocasionada por miopatia inflamatoria. La
relativa rareza de la enfermedad y la heteroge-
neidad de su expresidon clinica y manifestaciones
pulmonares dificultan la realizacion de ensayos
clinicos controlados. La informacién disponible
basada en pequefas series de casos senala a la
terapia con glucocorticoides como la primera li-
nea de manejo, como es el caso de los pacientes
con miopatia inflamatoria sin EPl. Debido a que
usualmente los esteroides son insuficientes para
sostener una respuesta duradera, y que su USO
prolongado a altas dosis aumenta la posibilidad
de efectos adversos, generalmente se adiciona
desde el principio otro agente inmunosupresor.
Existen reportes favorables con ciclofosfamida,
ciclosporina A, azatioprina, metotrexate y
tacrolimus® 1014,

Con respecto a otras manifestaciones pulmo-
nares de las miopatias inflamatorias ellas se con-
sideran secundarias a la enfermedad muscular o
como complicaciones de la enfermedad o el
mismo tratamiento. En un estudio el 17.3%de los
pacientes presentdé neumonia por aspiracion. Se
ha estimado que hasta el 50% de los pacientes
con miopatias inflamatorias pueden presentar
disfagia orofaringea y regurgitacién, ocasiona-
das por la disfuncion del muasculo estriado de la
faringe y el es6fago superior. Existe mayor riesgo
cuando la afectacion muscular o cutdnea son
extensas®®.

La frecuente aspiracion y la inmunosupresion
intensa, asi como la disminucién de mecanismos
de defensa como la tos, propicia la infeccién por
gérmenes oportunistas. Esta complicaciéon posee
varios factores agravantes tales como la expre-

sién clinica atipica, la confusién con neumonitis
intersticial y la pobre reserva cardiopulmonar del
paciente con miopatia®®.

La falla cardiaca congestiva muestra una fre-
cuencia baja de presentacion, pero puede com-
plicar el diagnéstico diferencial y la evolucion
clinica. Se han reportado casos de miocarditis re-
lacionados con el autoanticuerpo anti-particula
de reconocimiento de sefial. Puede ocurrir tanto
falla cardiaca global como falla cardiaca dere-
cha secundaria a hipertensién pulmonar, la cual
a su vez puede tener distintas causas (vasculopatia
primaria, embolismo pulmonar recurrente, o de-
bido a hipoxia crénica por la neumonitis intersti-
cial/fibrosis pulmonar). La manifestacién de la
falla cardiaca con disnea e infiltrados difusos
obliga a diferenciarla de infeccién pulmonar o
de EPl. Se recomienda una evaluacion ecocar-
diografica periédica®.

La hipoventilacién ocasionada por debilidad
de los musculos de la ventilacién parece ser una
complicacién rara, con informes que oscilan des-
de menos de 5% hasta el 21,8% de los pacien-
tes. Es posible que esta complicacién sea
subdiagnosticada por su poca manifestacién cli-
nica, y por la dificultad para su demostracion
electromiogréafica o histopatoldégica. Parece ser
mucho mas probable cuando existe afectacion
muscular grave y generalizada. Puede afectar
musculos tanto inspiratorios como espiratorios.
La hipoventilacion puede generar disminucion
del reflejo protector de la tos y acumulacion de
moco, los cuales aumentan la posibilidad de
atelectasias o neumonia?®®.

En la espirometria de los pacientes con
hipoventilacién también se puede observar un
patrén restrictivo como en los pacientes con EP,
pero a diferencia de estos ultimos en los primeros
aumenta el volumen residual y se encuentran dis-
minuidas las presiones inspiratorias y espiratorias
maximas (PIM/PEM). Se ha propuesto como crite-
rios de alarma para el desarrollo de falla
ventilatoria unas PIM/PBM menores del 30% de lo
predicho, o una capacidad vital menor del 50%
de lo predicho. La placa de térax de estos pacien-
tes puede demostrar pulmones pequefios, hemi-
diafragmas elevados y atelectasias basales's.
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Finalmente, el desarrollo espontaneo de
neumomediastino, neumotdrax o enfisema sub-
cutdneo son manifestaciones raras pero con va-
rios reportes en la literatura. Existen controversias
respecto a su origen y a su manejo. Se ha postu-
lado que pueden deberse a la ruptura de bulas
subpleurales, lo cual puede estar facilitado por
la presencia de tejidos debilitados por la neumo-
nitis mas el uso de esteroides, o incluso que pue-
den representar un fendémeno vasculitico asociado
con la presencia de Ulceras cutaneas en extremi-
dades. H pronéstico en general no parece ser
malo, y respecto al manejo se ha recomendado
solo observar, utilizar oxigeno en altas concen-
traciones o un tubo a térax, o incluso aumento o
disminucién de la inmunosupresion. También se
han publicado casos similares en pacientes con
otras enferm edades deltejdo conectio® 9192122,

Conclusiones

Las miopatias inflamatorias idiopaticas son
enfermedades potencialmente reversibles con el
manejo inmunosupresor y a pesar de su baja in-
cidencia es importante diferenciarlas de otras
miopatias que pueden presentarse clinicamente
igual, para prevenir dafo irreversible y potencia-
les complicaciones. Las complicaciones pulmo-
nares primarias y secundarias de las miopatias
inflamatorias son frecuentes y ocasionan gran
morbilidad y mortalidad.

Estas complicaciones que pueden preceder, ser
concomitantes o aparecer después de la miositis,
requieren un bajo umbral diagnéstico por la pre-
sentacién insidiosa y a veces asintomatica. H
diagndstico oportuno y temprano es necesario
para definir manejo y prondstico y requiere de
una tamizacion universal. Dentro del enfoque
diagnéstico siempre deberan considerarse las
posibilidades de infeccion, enfermedad pulmonar
intersticial por la miopatia o por medicamentos,
0 edema pulmonar.

Faltan estudios de validacion de las técnicas
diagnésticas para el enfoque de la EPI en las
miopatias inflamatorias, y no existen estudios cli-
nicos controlados sobre el manejo de la misma.
La historia natural del compromiso pulmonar
intersticial se ve alterada por el uso casi univer-
sal de esteroides y otros inmunosupresores.
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B mayor numero de reportes de afectaciéon
respiratoria por miopatias inflamatorias obede-
ce a neumopatia intersticial, siendo poco frecuen-
te el reporte de debilidad de los musculos de la
respiracion, debido posiblemente al subdiag-
néstico de esta complicacién por los sintomas y
signos clinicos sutiles. Sin embargo, la progre-
sion de estas alteraciones puede predisponer a
neumonias por aspiracién o franca falla ventila-
toria hipercapnica, por lo cual se requiere alto
indice de sospecha para su deteccién temprana,
manejo oportuno y monitorizacion adecuada.

La entidad clinica conocida como DM amio-
patica parece acompanarse de mayor frecuen-
cia de complicaciones pulmonares, usualmente
de caracter grave y curso refractario al manejo.
Dentro de las manifestaciones pulmonares que
parecen hallarse méas frecuentemente en este
subgrupo de pacientes sobresalen la EPl y el de-
sarrollo de neumomediastino, neumotérax o en-
fisema subcutaneo espontaneos.
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