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Resumen

Introduccion. Las miopatias inflamatorias (MI) son un conjunto de enfermedades de naturaleza autoin-
mune que afectan fundamentalmente al masculo, al pulmény a la piel.

Caracteristicas. La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es la afectacion pulmonar mas caracteristica
de estos pacientes y una de las manifestaciones de la enfermedad que mas morbimortalidad ocasiona.
Ademas de EPI, estos pacientes pueden presentar sintomas respiratorios secundarios a afectacion pleu-
ral (derrame pleural, neumomediastino o neumotorax), hipertension pulmonar, infecciones por diversos
microorganismos o neumonitis inducida por los farmacos inmunodepresores que se emplean en el trata-
miento de la MI.

Evolucién. El riesgo de desarrollar EPI y la evolucion de la misma se asocian en gran medida al tipo de
autoanticuerpo que presente el paciente, por lo que su deteccion tiene valor no solo diagnéstico sino
también prondstico.

Diagnostico. Aparte de los autoanticuerpos, en un paciente con Ml y disnea las dos pruebas diagndsti-
cas mas (tiles son la tomografia computarizada de alta resolucion y las pruebas funcionales respirato-
rias.

Tratamiento. El tratamiento de la EPI en estos pacientes se basa en los glucocorticoides, acompafados
de otros fairmacos inmunodepresores adyuvantes como azatioprina, micofenolato, ciclosporina A, tacro-
limus, rituximab o ciclofosfamida.

Abstract

Protocol for dyspnea in inflammatory myopathies

Introduction. Inflammatory myopathies (IM) are a group of autoimmune diseases affecting mostly the
muscles, lungs and skin.

Characteristics. Interstitial lung disease (ILD) is the most characteristic lung involvement in these
patients and one of the manifestations of the disease that causes the highest morbidity and mortality.
Besides ILD, these patients could show respiratory symptoms secondary to pleural involvement (pleural
effusion, pneumomediastinum or pneumothorax), pulmonary hypertension, infections by multiple
microorganisms or drug-induced pneumonitis caused by the immunosuppressive agents used for
treating IMs.

Evolution. The risk of developing ILD and its course are greatly associated to the type of antibody present
in the patient, thus its detection not only has a diagnostic but also a prognostic value.

Diagnosis. Aside from the antibodies, the two most useful diagnostic tests in a patient with IM and
dyspnea are high-resolution computerised tomographies and pulmonary function tests.

Treatment. Treatment of ILD in these patients is based on glucocorticoids, together with other adjuvant
immunosuppressive agents such as azathioprine, mycophenolate, cyclosporine A, tacrolimus, rituximab
or cyclophosphamide.
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ENFERMEDADES DEL SISTEMA INMUNE Y REUMATOLOGICAS (VI)

Introduccion

Las miopatias inflamatorias (MI) son enfermedades de natura-
leza autoinmune caracterizadas fundamentalmente por debili-
dad muscular, neumopatia y afectacién cutinea. Mis del 40%
de los pacientes con MI presentan afectacién pulmonar, sien-
do la manifestacién extramuscular mds frecuente de la enfer-
medad'?. La forma mis frecuente de afectacién pulmonar es,
sin duda, la neumopatia intersticial (enfermedad pulmonar
intersticial -EPI-), pero estos pacientes también pueden pre-
sentar disnea por otras causas, tanto pulmonares como extra-
pulmonares'. La clinica de la afectacién pulmonar suele ser
inespecifica, siendo habitual que los pacientes refieran tos, fa-
tiga, disnea de esfuerzo o dolor pleuritico. Por este motivo, es
fundamental mantener un alto grado de sospecha para realizar
un diagnéstico y un tratamiento lo mds precoces posible.

A continuacién revisaremos las causas mds frecuentes de
disnea en pacientes con MI, su diagnéstico (fig. 1) y el abor-

daje terapéutico (fig. 2) de la EPL

Causas pulmonares de disnea

Enfermedad pulmonar intersticial

La EPI puede presentarse en cualquier momento de la enfer-
medad y en algunas ocasiones puede ser la inica manifestacién
de la misma®. Independientemente de cuando ocurra, es la
manifestacién de la enfermedad que mds contribuye a la mor-
bimortalidad de estos pacientes’”. El riesgo de presentar EPI
varfa de manera considerable dependiendo del grupo clinico y
del autoanticuerpo del paciente. Asi, la miopatia por cuerpos
de inclusién esporidica no se asocia a EPI, mientras que alre-
dedor del 90% de las dermatomiositis, el 60% de las polimio-
sitis (PM) y el 30% de las dermatomiositis clinicamente amio-
piticas presentardn esta manifestacion de la enfermedad a lo
largo de su evolucién®. Por grupos de autoanticuerpos, la dife-
rencia es todavia mas marcada; asi los pacientes con anticuer-
pos antisintetasa son los que mds riesgo presentan de EPI
(100% anti-OJ, 90% anti-PL12, 88% Ks, 56% anti-PL7 y
50-80% anti-Jol), seguidos por los pacientes con anti-MDAS
(50-90%), anti-U1 RNP (66%), anti-Pm-Scl (50%), anti-Ku
(37%), anti-Mi2 (20%), anti-SRP (10-20%), anti-NPX2 (me-
nos de 10%), anti-HMGCR (menos de 10%), anti-TTF1y
(0%) y ant-SAE (0%). Ademds de asociarse con el riesgo de
presentar EPI, el tipo de autoanticuerpo también se asocia con
el prondstico de la misma. Los pacientes con anticuerpos an-
tisintetasa, con anti-UIl-RNP y con anti-PM/Scl presentan
cursos evolutivos con tendencia a la cronicidad®, mientras que
los pacientes con anticuerpos anti-MDAS presentan formas
rdpidamente progresivas y refractarias de EPL

Hipertensién pulmonar

Puede presentarse de forma aislada, pero lo mds frecuente es
que sea secundaria a la hipoxia en pacientes con EPP. Es una
manifestacién relativamente poco frecuente, afectando
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aproximadamente al 8%’ de los pacientes con MI, pero
cuando se presenta empeora dramdticamente el prondstico,
con una razén de supervivencia a los tres afios del 58%°.

Infecciones pulmonares

Los pacientes con MI presentan mds riesgo de infecciones
respiratorias por la inmunodepresion utilizada para su trata-
miento y por la afectacién de la musculatura orofaringea’. La
neumonia por broncoaspiracién es la infeccién pulmonar
mds frecuente en estos pacientes (presentandola hasta en el
37%)’. También se han descrito infecciones oportunistas’
por distintos microorganismos oportunistas como Aspergillus
Sfumigatus o Candida albicans, entre otros’.

Neumomediastino y neumotdrax

El neumomediastino se asocia a la positividad de anticuerpos
anti-MDAS. Se trata de una complicacién rara de los pacien-
tes con MI, pudiendo preceder al diagnéstico de MI en el
18% de los casos y acompafidndose de neumotérax el 40%°.

Neumonitis inducida por firmacos

Algunos de los firmacos inmunodepresores empleados en el
tratamiento de la MI son susceptibles de causar toxicidad
pulmonar. Esto es especialmente frecuente en el caso de me-
totrexato, por lo que este firmaco tiende a evitarse al tratar a
pacientes con MI y EPI. La relacién temporal entre el inicio
de la administracién del firmaco y el comienzo de la EPI es
critica para establecer el diagnéstico y retirar el firmaco cau-
sal lo antes posible’.

Causas no pulmonares de disnea

Debilidad de los musculos respiratorios

En pacientes con MI y afectacién muscular grave, pueden
verse afectados los musculos intercostales y el diafragma, lo
que dard lugar a insuficiencia respiratoria ventilatoria que
puede precisar soporte ventilatorio mecdnico hasta que el
tratamiento inmunodepresor haga efecto’.

Causas cardiacas

El musculo cardiaco se puede afectar excepcionalmente en
las MI. Esta manifestacién de la enfermedad se ha asociado
tradicionalmente con los autoanticuerpos anti-SRP, aunque
las series mas modernas han comunicado un riesgo minimo
de presentar miocarditis en estos pacientes’.

Tumores pulmonares

La miopatia inflamatoria se comporta como un sindrome
paraneoplasico en un porcentaje no despreciable de pacien-
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