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ENFERMEDAD ACTUAL

� Debilidad muscular progresiva , simétrica , en cintura 
pelviana y escapular y mialgias intensas al menor 
ejercicio que condiciona incapacidad funcional severa.  

� Pérdida de 5 Kg de peso.

� Cambio ritmo intestinal con diarrea líquida sin productos 
patológicos, alternando con estreñimiento.

No rash cutáneo, artritis/artralgias,fiebre, 
fotosensibilidad, alopecia, parestesias. 
No dificultad respiratoria ni deglutoria



� HTA. DM2. DISLIPEMIA

� Síndrome de Sjögren con ANA+ y anti-Ro >600 
diagnosticado en 2008.
o Xerostomía y xeroftalmia leves tratado con lágrimas artificiales.

� Tratamiento habitual: Enalapril 5, Atorvastatina 20, 
Gemfibrozilo 900 y Metformina desde hace 8 años.

ANTECEDENTES PERSONALES



EXPLORACIÓN FÍSICA

� Constantes normales. 
� Hiperpigmentación de pliegues cutáneos sin rash ni 

lesiones cutáneas. No adenopatías. 

� Motor: 
� Fuerza muscular: 

� EESS: 3/5 proximal 5/5 distal.
� EEII: 2/5 proximal 5/5 distal. 

� ROT ++/++, RCP flexor bilateral. 

� Dolor a la palpación en cuádriceps. No atrofia. 



� Analítica: 
� CK 39.891, Troponina T 461, GOT 1.119, GPT 637, LDH 

1.150.
� VSG 56, PCR 20
� Br, proteínas totales y ácido úrico normal. 

� Crea 1, Urea 50,  MDRD-4 > 60. Iones normales.

� Hemograma y coagulación normales.

� Ferritina 516, IST 17%. 

� Cortisol y perfil tiroideo normal. 

� PSA, CEA y AFP normales.

� Serología virus hepatotropos negativos.

� ECG y radiografía de tórax normales.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS



Causas de elevación

Producción de fosfocreatina�
reserva energética utilizable 
por mm esquelético

(> concentraciones).

� Enfermedades musculares.
� Enfermedades cardiacas y pulmonares.
� Otros.

Creatin -fosfato -kinasa (CK)



Enfermedades musculares

� Miopatías inflamatorias (PM, DM, MCI).

� Miopatías infecciosas : (bacterianas, viral,  parásitos, fúngica).

� Distrofinopatías:
� Duchenne y de Becker.
� Facioescapulohumeral.
� Miotónica.
� De cinturas.

� Fármacos y tóxicos :
� Zidovudina.
� Estatinas , fibratos:  mejora tras interrupción.
� Corticoides.
� Otras: D-penicilamina, interferón-α, procainamida, 

antimaláricos…



Enfermedades musculares

� Rabdomiolisis: necrosis muscular.

� Miopatías metabólicas:

� Déficit de maltasa ácida.

� Enfermedad de McArdle.

� Miopatías mitocondriales.

� Miopatías endocrinas: Cushing, tirotóxica.

� Isquemia muscular aguda.

� Hipertermia maligna/Síndrome neuroléptico maligno.



Enfermedades cardiacas-pulmonares

� Infarto agudo de miocardio.

� Miocarditis y miopericarditis.

� Causas cardiacas varias: traumatismo, cirugía, RCP…

� Tromboembolismo pulmonar.

Otros procesos

� Ejercicio.

� Daño muscular iatrógeno.

� Enfermedades de motoneurona.

� Macro-CPK.

� Síndrome de Reye.

� Enfermedades metabólicas.



MIOPATIA INFLAMATORIA ASOCIADA A ENFERMEDAD 
AUTOINMUNE



�Polimiositis
�Dermatomiositis.
�Miositis por cuerpos de inclusión.

Miopatías inflamatorias idiopáticas:

� Grupo heterogéneo de enfermedades adquiridas de evolución 
variable que afectan al músculo esquelético . 

� Caracterizadas por debilidad muscular moderada-severa, presencia 
de infiltrado inflamatorio y necrosis celular. 

Asociaciones con
Colagenosis

Cáncer



Polimiositis y Dermatomiositis

� Prevalencia 1:100000 habitantes en la población general.

� Sexo femenino 2:1.

� Pico de incidencia en la 5º década de la vida.

� DM > PM  en todas las edades. 

� Debilidad muscular de desarrollo lento (semanas-meses), 
típicamente simétrica y de predominio proximal.

� A partir de los 50 años la miopatía más frecuente es la miopatía por 
cuerpos de inclusión.



Polimiositis y Dermatomiositis

ANAs + >80% 
Anticuerpos específicos de miositis en el 20-30% 



Polimiositis y Dermatomiositis

� Manifestaciones extramusculares:

� Fiebre.

� Malestar general.

� Pérdida de peso.

� Artralgias, contracturas articulares. 

� Fenómeno de Raynaud.

� Calcificaciones subcutáneas.

� Síntomas gastrointestinales.

� Alteraciones cardiacas.  

� Alteraciones pulmonares.
� Debilidad músculos respiratorios.

� Enfermedad pulmonar intersticial asociada, frecuente en pacientes con autoanticuerpos
contra las ARNt sintetasas o la glicoproteina KL6. 



Miositis por cuerpos de inclusión

� > 50 años.
� Inicio insidioso: meses-años.
� Más frecuente en hombres.
� Involucra mm proximal y distal. (Extensores del pie y flexores de la mano).
� Debilidad y atrofia: asimétricas.
� Es raro que sea dolorosa.

Otras: 
� Debilidad facial, 
� Músculos faríngeos y flexores del cuello: disfagia.
� Diabetes 20%. Neuropatía periférica 18%.

� CK normal o ↑ leve (x10). 
� ANAs + 20%.
� Vinculo con cáncer: R ↑ (aunque + caract en DM).
� Enfermedades autoinmunes/conjuntivopatías (15-20%): Sjögren, LES, 

trombocitopenia, sarcoidosis.



Diagnóstico

� CK (GOT, GPT, LDH, Aldolasa).

� EMG: potenciales mixtos.

� RM: guiar biopsia.

� Biopsia muscular.

.



Asociación de cáncer y miopatías 
inflamatorias 

� El riesgo de neoplasia es mayor en pacientes miopatías inflamatorias (4-
40%) principalmente con DM, en individuos de más de 65 años.

� Los tumores más comunes:
� DM: LNH,  tracto digestivo, pulmón, ovario y mama.

� PM: linfoma no Hodking, vejiga y pulmón.

� At característicos: anti-155/140 kDa, dirigidos contra el fragmento N-
terminal de Mi-2.

� Todos los pacientes con diagnóstico reciente de DM deben someterse a 
un examen exhaustivo. 

� Posteriormente recomienda hacerse evaluaciones periódicas cada 6-12 
meses durante los tres primeros años después del dx. 

� Pronóstico y supervivencia: determinado por la enf. maligna.



Síndrome de overlap

� Asociación de miopatía inflamatoria con enfermedad del tejido conectivo. 

� Síndrome de Sjögren puede darse sin otra conectivopatía asociada (SS 
primario) o acompañarse de una enfermedad sistémica inflamatoria 
reumática.

� Más frecuentemente asociado a AR y LES. 



Síndrome de overlap

� En estudios recientes asociación con afectación muscular frecuente. 

� Mujeres. 

� Edad de comienzo 50 años. 

� No hay una tendencia entre cual se desarrolla antes. 

� La mayoría con PM y SS presentan ANAs y FR positivos. 

� Se ha sugerido como una enfermedad común la mayoría de los casos de SS asociado  PM 
revisados en la literatura (corto intervalo de aparición entre una y otra).

� Sin embargo,  en pacientes con SS y PM concomitante, el hallazgo de autoanticuerpos
específicos de PM sugieren la ocurrencia de las dos enfermedades de forma separada



Diagnóstico diferencial

• Miositis por cuerpos de inclusión ?

• Polimiositis?



¿Qué haríamos?

� Retirar el tratamiento con estatinas y fibratos.

� Iniciar sueroterapia.

� Solicitar EMG y biopsia muscular.

� Iniciar tratamiento con corticoides una vez obtenida la biopsia.

� Colonoscopia.
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