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> 6 meses de s> 6 meses de sííntomas.ntomas.

> debilidad muscular en el diagn> debilidad muscular en el diagnóóstico.stico.

Presencia de disfagia.Presencia de disfagia.

Debilidad musculatura respiratoria.Debilidad musculatura respiratoria.

E.P.I.E.P.I.

Neoplasia asociada.Neoplasia asociada.

ParticipaciParticipacióón cardn cardííaca.aca.



11.. Evidencias patogEvidencias patogéénicas nicas 

(linfocitos B ? T?, complemento?)(linfocitos B ? T?, complemento?)

22.. Recomendaciones bibliogrRecomendaciones bibliográáficas.ficas.

33.. Actitud personal (experiencia).Actitud personal (experiencia).



1. Evidencias patogénicas.

22.. Recomendaciones bibliogrRecomendaciones bibliográáficas.ficas.

3. Actitud personal (experiencia).



HORTONHORTON (ACG):(ACG):

-- nunca < 12 meses.nunca < 12 meses.

-- respondedores: Stop a los 12 meses.respondedores: Stop a los 12 meses.

-- recarecaíídas frecuentes: hasta 36 meses.das frecuentes: hasta 36 meses.

-- corticoides en mcorticoides en máás s ““inflamatoriosinflamatorios””..



PTI (pPTI (púúrpura tromboprpura trombopéénica inmune)nica inmune)

-- primera lprimera líínea: corticoides, IgG, esplenectomnea: corticoides, IgG, esplenectomíía.a.

-- segunda lsegunda líínea: AZA, CFM, CyA, MM, RTX..nea: AZA, CFM, CyA, MM, RTX..

-- tercera ltercera líínea: estimuladores de la nea: estimuladores de la 

megacariocitopoyesis: romiplostim, eltrombopag.megacariocitopoyesis: romiplostim, eltrombopag.

(The Lancet, 2009)(The Lancet, 2009)



EXPERIENCIA EN 165 CASOS (PMEXPERIENCIA EN 165 CASOS (PM--DM)DM)
en 5 aen 5 añños:os:

60% curso cr60% curso cróóniconico

20% polic20% policííclicoclico

20% monof20% monofáásicosico



CUCUÁÁNDO PARAR EL TRATAMIENTO:NDO PARAR EL TRATAMIENTO:

A los 9A los 9--12 meses de haberlo iniciado, siempre y 12 meses de haberlo iniciado, siempre y 
cuando no haya habido recacuando no haya habido recaíídas en el perdas en el perííodo de odo de 
descenso de los corticoides. descenso de los corticoides. 
(nivel de evidencia 2C)(nivel de evidencia 2C)

>75% de casos de DM van a recaer cuando se >75% de casos de DM van a recaer cuando se 
interrumpe el tratamiento.interrumpe el tratamiento.



1. Evidencias patogénicas.

2. Recomendaciones bibliográficas.

3.3. Actitud personalActitud personal. . 

(experiencia)(experiencia)



MIOSITISMIOSITIS
DISTRIBUCIDISTRIBUCIÓÓN SEGN SEGÚÚN TIPON TIPO





IMACS FORM 04IMACS FORM 04::
Manual muscle testing(0Manual muscle testing(0--10)10)
IMACS FORM 02: IMACS FORM 02: 
Physician global Physician global 
Activity assessment (0Activity assessment (0--4)4)

MejorMejoríía de la debilidad?a de la debilidad?

CuantificaciCuantificacióónn

RemisiRemisióón de la disfagia?n de la disfagia?

MejorMejoríía cuta cutáánea?nea?
MejorMejoríía pulmonar?a pulmonar?
NormalizaciNormalizacióón  n  

enzimenzimáática?tica?
EMG?EMG?
Resonancia magnResonancia magnéética?tica?



Restablecimiento de la fuerza muscular Restablecimiento de la fuerza muscular 
(casi normal).(casi normal).

NormalizaciNormalizacióón de los valores de CPK.n de los valores de CPK.

STOP tratamiento tras 4STOP tratamiento tras 4--6 meses de RC con  6 meses de RC con  
dosis mdosis míínimas de GC e nimas de GC e inmunodepresoresinmunodepresores..

Enfermedad cutEnfermedad cutáánea aislada: nea aislada: dolquinedolquine,,
corticoides tcorticoides tóópicos.picos.

EPI: Mantenimiento indefinido?EPI: Mantenimiento indefinido?



MIOPATMIOPATÍÍAS INFLAMATORIASAS INFLAMATORIAS
HOSPITAL CLHOSPITAL CLÍÍNIC BARCELONANIC BARCELONA

(1997(1997--2008)2008)

n = 84 casos



DISTRIBUCIDISTRIBUCIÓÓNN
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POLIMIOSITISPOLIMIOSITIS

3/43/4
crcróóniconico--policpolicííclicoclico



DERMATOMIOSITISDERMATOMIOSITIS
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DM. Causas de muerteDM. Causas de muerte

Otros (Otros (n=7n=7))Neoplasias (Neoplasias (n=8n=8))



1.1. Es imprescindible un diagnEs imprescindible un diagnóóstico de seguridad stico de seguridad 
(PM/DM/MCI).(PM/DM/MCI).

2.2. La MCI sigue siendo una variedad de MII con mala La MCI sigue siendo una variedad de MII con mala 
respuesta a tratamientos convencionales. La respuesta a tratamientos convencionales. La 
mayormayoríía de casos de PM siguen un curso cra de casos de PM siguen un curso cróónico y nico y 
su pronsu pronóóstico es mejor que las DM.stico es mejor que las DM.

3.3. Un 50% de casos de DM van a requerir Un 50% de casos de DM van a requerir 
tratamientos muy prolongados en el tiempo.tratamientos muy prolongados en el tiempo.

4.4. No se dispone de criterios consensuados sobre la No se dispone de criterios consensuados sobre la 
duraciduracióón del tratamiento n del tratamiento inmunodepresorinmunodepresor..



SEMI SEMI –– GEASGEAS
Estudios Estudios multicmulticééntricosntricos


