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Resumen

Objetivos: Realizar un estudio observacional descriptivo sobre miopatias inflamatorias inmunomediadas
asociadas a enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID) en un hospital de tercer nivel.

Métodos: Se seleccionan los pacientes con diagndstico de miopatia inflamatoria inmunomediada con
afectacion EPID en seguimiento por la unidad de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas entre |os afios 2014
y 2024 en un hospital de tercer nivel. Se accede a las historias clinicas de |os pacientes para la recogida de
datos.

Resultados: Se obtiene una muestra de 4 pacientes. EI 50% pertenece al género masculino y la edad media de
lamuestra es de 68,7 afios; la edad al diagndstico fue de 88, 78, 66 y 30 afios. Los dos pacientes de menor
edad fueron etiquetados de sindrome antisintetasa, mientras que en los pacientes méas ancianos el diagnostico
fue de dermatomiositis (fig.). En los pacientes con dermatomiositis €l diagnéstico se realizd en el contexto de
un empeoramiento clinico fulminante. Uno de ellos fallecié alas pocas semanas del diagndstico. El
diagndstico de EPID ocurrio después del diagnostico de la miopatia (entre 0y 35 meses) en 3 delos
pacientes. El patron de EPID fue e de neumoniaintersticial no especifica (NINE) en el 50% de |os pacientes
y neumoniaintersticial usual (NIU) en 1 paciente. En el cuarto paciente no se realizo TC toracico por
inestabilidad clinicay posterior fallecimiento, por 1o que el patrén se establecié como inespecifico. El 50%
presentd hipertension arterial pulmonar (HAP. Latotalidad de |os pacientes presento positividad para a
menos un autoanticuerpo especifico para miopatia inflamatoria siendo en nuestros pacientes anti-EJ y anti-
Jo-1 (anticuerpos antisintetasa) y NMDA-5 y anti-TIF-gamma. Un paciente neg6 sintomas muscul ares,
clasificandose como dermatomiositis clinicamente amiopatica (NMDA-5). Este paciente presento ademéas
compromiso a otros niveles en forma de sindrome seco y afectacién articular, cutaneay renal (tablal). Los
niveles de CK y aldolasa maximos oscilaron entre 1838-38 U/L y 81-11,3 U/L respectivamente (tabla 2).
Dada larépida progresion de la enfermedad, no se realizaron pruebas de funcion respiratoria en los pacientes
con dermatomiositis. De los otros dos, solo uno de ellos presento valores aterados con patron restrictivo en
la espirometriay restriccion en ladifusion aveolar, siendo este ademés el paciente con patron NIU.
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Sexo EdacJRaza Edada ([Tiempo |Patron EPID HAPIMC HTADM)|DLFumador| CCCardiop:

Paciente dlagnostlcod_esde, _
diagndstico
(meses)
EJ Hombre67 |Asidico |66 NIU S 21,21INo |No |S |[Ex - No No
fumador

TIF-1- Mujer |89 |Caucésico88 0 IndeterminadoS 22,6 S No |Si No S S
Gamma
NMDA-Mujer (79 |Caucasico78 1 NINE No [22,04S |S |S [Ex- No No
5 fumador
JO-1 |Hombred40 |Caucésico30 7 NINE No 38,3 No No |Si |Si No No
Tabla?2

AIdoIasJLDHCK ANA(Otro Descenso del |Factor AcidoVSGPCR |NT- CreatininJFG
Paciente autoanti cuerpocomplementoReumatoideurico |(mm)(mg/L)proBNB(mg/dL) |(mL

elevado (ng/L) m2)

EJ 13,7 435 528 |Si |Anti Ro52  |No No 120 89,7 356 (0,95 83
TIF-1- 562 38 |No |No No No 7,2 |120 [108,545261 0,75 79
Gamma
NMDA-11,3 (340 140 'S |Anti Ro52 |No No 52 |103 26,5 [235 (0,69 84
5
JO-1 81 429 1838‘No No No No 5 10,1 0,8 > 6(
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Conclusiones. Las miopatias inflamatorias inmunomediadas son un grupo heterogéneo de patol ogias, de bagja
incidencia, su asociacion aenfermedad pulmonar intersticial las hace aln méas infrecuentesy graves. En la
poblacion estudiada se observaron dos presentaciones clinicas bien diferenciadas, siendo la EPID asociada a
dermatomiositis una entidad con mayor mortalidad, presentacion mas tardiay mayor rapidez de progresion
de laenfermedad. En la bibliografia también se describen diferencias en relacién al autoanti cuerpo detectado
y laprevalenciay el patron de EPID. Dichas diferencias no se objetivaron en nuestra poblacion, limitacion
derivada seguramente del pequefio tamafio muestral. Dada la alta mortalidad de esta asociacién es prioritario
un alto indice de sospecha para un diagndstico y tratamiento temprano que limite lamala.
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