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Enfermedad
pulmonar

Neumonitis 
Intersticial

(NINE, NIU)

Infecciones

NOC (BONO)

Síndrome 
antisintetasa

NIA (DAD)

Broncoaspiración
Infecciones
oportunistas

Insuficiencia
ventilatoria

OSAS

MIOSITIS Y PULMÓN
Fathi M, Lundberg I. Interstitial lung disease
in polymyositis and dermatomyositis.
Curr Opin Rheumatol. 2005; 12:701-706



Exploraciones Complementarias

PFR (CVF, FEV, DLCO, PIM, 
PEM)

FBC (BAL, BAS, BTB)

TACAR

Ecocardiografía

PSG

Estudio inmunológico 
(antisintetasa, HLA)

http://bp3.blogger.com/_t346uDI8nuA/ReMwfhFsBMI/AAAAAAAAABc/ez8PlFundV4/s1600-h/pulmon.gif


19 de 25 (78%) PM/DM, ILD [BTB]

5 fibrosis polipoide (responden a GC)

14 fibrosis mural (peor pronóstico)

POLIPOIDE

MURAL



CONSOLIDACIÓN: 0%

17 PM (12% )
16 DM (44% )

GROUND GLASS
SIN FIBROSIS: 80%

GROUND GLASS
Y FIBROSIS: 20%



Autor n/ afectación
pulmonar

Neumonitis
intersticial

Aguda ASA Miopatía 
restrictiva

Fuente

Kang EH 72 29 (40%) 6 (20%) 6/22 (27%) - Rheumatol 2005

Selva-
O’Callaghan A

50/81 (61%) 32 (39%) 5 (10%) 17/50 
(34%)

22 (18%) Lupus 2005

Marie I 36/156 (23%) 36 (23%) 6 (16%) 11/36 
(30%)

- A&R 2002

Douglas WW 70 70 - 19/50 
(38%)

- AJRCCM 2001

Schnabel A 20/63 (32%) 20 (32%) 10 
(50%)

15/20 
(75%)

- Semin Arthritis 
Rheum 2003

Manifestaciones clínicas



Etiopatogenia





Evolución de la Neumopatía Intersticial

Estudio prospectivo con un seguimiento de 35 meses
18 de 23 PM/DM (78%) ILD (sólo 6 anti-Jo-1+)

· 33% mejoraron
· 29% estabilización
· 28% deterioro
· 2 (10%) fallecieron

PFR se normalizaron a pesar de permanecer
la lesión estructural



Síndrome antisintetasa (NOC, NIU, NINE)

Miositis (PM>DM)
Neumonitis intersticial
Artritis

Manos de mecánico
Fiebre
F Raynaud
Calcinosis
Alteraciones 
capilaroscopicas 

HLA-DR3

Anti-Jo-1 (+)



Anti-histidil-tRNA-sintetasa 
(anti-Jo-1) [20-30%]

Anti-treonil-tRNA-sintetasa 
(anti-PL-7) [3-4%]

Anti-alanil-tRNA-sintetasa
(anti-PL-12) [3-4%]

Anti-isoleucil-tRNA-sintetasa
(anti-OJ) [<2%]

Anti-glicil-tRNA-sintetasa
(anti-EJ) [<2%]

Anti-asparaginil-tRNA-sintetasa
(anti-KS) [<2%]

Anti-tirosil-tRNA-sintetasa
(anti-YRS) [<2%]

Anti-fenilalanil-tRNA-sintetasa
(anti-Zo) [<2%]

EXOSOMA

Anti-PM/Scl

HLA-DR3





Caso/Sexo Edad
(años)

Diagnóstico CPK
(UI/l)

Neumopatía
Intersticial

Manos 
mecánico

Artritis Capilaroscopia
Fenómeno 
Raynaud

ANA
(IFI)

HLA

1 / ♀ 60 DM (p) 558 CVF 54%
Fibrosis

Si Si Alterada
No

320
Nucleolar

DR11

2 / ♀ 33 DM 2.560 CVF 52%
NOC

Si No Alterada
Si

640
Nucleolar

DR3

3 / ♂ 76 DM 992 CVF 44%
Fibrosis

Si Si Alterada
Si

640
Nucleolar

DR3

4 / ♀ 58 Sine miositis 67 CVF 57%
Fibrosis

Si Si Alterada
No

640
Nucleolar

DR3

5 / ♀ 22 DM 2.096 CVF 50%
Ground glass

Si Si Alterada
Si

160
Moteado

DR3

6 / ♀ 45 DM 669 CVF 38%
Ground glass

No Si Alterada
Si

640
Nucleolar

DR3

7 / ♂ 15 DM 67 CVF 77%
Ground glass

Si Si Alterada
No

1.280
Nucleolar

DR3

8 / ♂ 41 No biopsia 180 CVF 46%
Fibrosis

Si Si No realizada
No

1.280
Nucleolar

_

9 / ♂ 51 PM 1.730 CVF 76%
Fibrosis

Si Si Esclerodermia
Si

1.280
Nucleolar

DR3

10 / ♀ 54 DM 1.700 CVF 60%
Ground glass

Si Si Esclerodermia
Si

640
Nucleolar

DR3



Neumonitis intersticial (NOC)

Importancia de la FBC (BAL, 
BAS, BTB)

PFR

Respuesta a tratamiento GC 
1 mg/kg/d

Marcadores inmunológicos 
(antiaminoacil- tRNA sintetasa)



Neumonitis intersticial aguda (DAD)

Dermatomiositis (amiopática?)

Anti-sintetasa (-)

Curso fulminante (Hamman-Rich)

Neumomediastino

Mala respuesta al tratamiento

Trasplante pulmonar?

Daño alveolar difuso





Semin Arthritis Rheum. 2008. [Epub ahead of print]

Tjiu JW, et al. Digital infarcts showing microangiopathy in
adult dermatomyositis suggest severe pulmonary involvement 
and poor prognosis. Br J Dermatol 2004; 150:1214—1216.



Insuficiencia ventilatoria 
(miopatía restrictiva)

Grave que precisa ventilación con 
BIPAP (< 5%)

Miopatía restrictiva (20-30%)
curso paralelo a la enfermedad

Importancia de la determinación PIM 
y PEM

Responde a tratamiento 
inmunodepresor





Estudio prospectivo y observacional en una  
cohorte 16 pacientes

Epworth Sleepiness Scale (ESS)
Myositis Disease Activity Assessment Tool (MDAAT) 
Myositis Damage Index (MDI)

87% IAH > 5
7 CPAP, 4 bien tolerada y eficaz
Menos fatiga, pero no menos actividad



Tratamiento

Glucocorticoides 

N-acetil cisteína 600 mg /8h
N Engl J Med 2005

Ciclofosfamida (pulsos) 0,7 gr /m2

Rheumatology (Oxford) 2006
Lupus 2005

Tacrolimus / Ciclosporina
Lancet 1999
Arthritis Rheum 2005
J Rheumatol 2005
J Rheumatol 2008

Terapia biológica
Anti-TNF? Rituximab?

Trasplante Pulmonar



En 4 de los 5 pacientes que recibieron tacrolimus, se produjo una 
mejoría de la CVF > 10% y en un caso al retirarlo por HTA, empeoró > 10%
Promedio de mejora de la CVF fue de 16% (IR 11,5-26,5)

De los 5 pacientes tratados alternativamente, sólo en 1 caso mejoró la CVF
10% tratado con GC y seguimiento < de 6 meses, en otro caso la CYF y 
posteriormente MTX la CVF se mantuvo estable, en el resto empeoró.

Promedio de mejora de la CVF fue de 2,5% (IR -7,5-36,5)

p<0,05

Tacrolimus-ILD-PM/Scl



Conclusiones

1) La afectación pulmonar en la DM-PM es frecuente

2) Existen otras formas aparte de la neumopatía intersticial

3) Los anticuerpos antisintetasa no comportan un mal pronóstico

4) El estudio histológico no es determinante

5) Existen opciones terapéuticas útiles y que hay que conocer
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