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1. ¿Qué es?

• Miopatía inflamatoria idiopática: Lesiones dermatológicas + 
debilidad muscular simétrica proximal.

• Dermatomiositis amiopática: provisional 6 meses, confirmada 2 años.

• Importante heterogeneidad en el diagnóstico y síndromes de 
solapamiento.
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2. Clasificación

• Miopatías inmunomediadas

• Dermatomiositis

• Polimiositis

• Miositis necrotizante inmunomediada

• Miositis por cuerpos de inclusión

• Síndromes overlap
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Dermatomiositis

Debilidad muscular

Inicio subagudo. Debilidad proximal 
simétrica con lesiones en piel 
características

CPK

Mayor de 50 veces por el límite de la 
normalidad. Puede ser normal

AutoAc
Anti-MDA-5, anti-Mi-2 
Anti-TIF-1 y anti-NXP-2 (atención 
neoplasias)

EMG

Unidades miopáticas (activas y 
crónicas)

RMN muscular

Puede mostrar inflamación activa

Biopsia muscular

Inflamación perivascular, perimisial, 
perifascicular. Fibras necróticas, 
atrofia perifascicular, reducción de 
capilares

Polimiositis
Miositis necrotizante 

inmunomediada
Miositis por cuerpos de 

inclusión

Inicio subagudo de debilidad 
proximal en adultos (descartar 
primero otras causas)

Inicio agudo o subagudo de debilidad 
proximal grave en adultos

Inicio lento de debilidad proximal y 
distal. Atrofia de cuádriceps y 
antebrazos, debilidad musculatura 
facial en > 50 años.

Mayor de 50 veces el límite de la 
normalidad en la fase inicial, 
posteriormente 10 veces por encima

Muy alta, mayor de 50 veces el límite 
superior de la normalidad en 
enfermedad activa

Aproximadamente 10 veces por 
encima del límite. Puede ser normal.

Ac Antisintetasa (overlap con 
enfermedad intersticial pulmonar, 
artritis, manos de mecánico)

Anti-SRP y anti-HMGCR, (específico
necrotizante)

Anti-cN1A 

Unidades miopáticas (activas y 
crónicas)

Unidades miopáticas activas Unidades miopáticas (activas y 
crónicas) con potenciales alargados

Puede mostrar inflamación activa Puede mostrar inflamación activa Puede mostrar atrofia o inflamación 
en los músculos implicados

Células CD8+ invadiendo las fibras 
sanas con expresión del HCM  I, no 
vacuolas. Descartar distrofias.

Fibras necróticas dispersas con 
macrófagos, sin células CD8 ni 
vacuolas. Depósitos de complemento 
en capilares.

Células CD8+ invadiendo fibras sanas 
con expresión de HCM I, vacuolas 
autofágicas, depósito rojo Congo, 
fibras irregulares



3. Epidemiología

• Miopatías inflamatorias idiopáticas: Incidencia 2,47-7,8 por 100.000 personas año y 
prevalencia 9,54-32,7 por 100.000.

• Dermatomiositis: Prevalencia 1-6 por 100.000 habitantes siendo la IIMS más frecuente.

• Dermatomiositis amiopática 20% de las dermatomiositis

• Dermatomiositis juvenil: IIMs más frecuente en la infancia. Incidencia de 3,2 casos por 
millón de niños año.

• 2:1 mujer:hombre

• Más frecuente en afroamericanos.

• Bimodal: Dermatomiositis juvenil 4-14 años // Dermatomiositis 40-60 años.
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4. Patogenia
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• Factores genéticos: MHC

• Factores ambientales: (radiación UV, 
infecciones virales, medicamentos y 
fumar)

• Mecanismos inmunes: activación 
inapropiada del complemento, 
Interferón
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5. Anticuerpos
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Antígeno Incidencia Método de detección Fenotipo
Asociación con 

malignidad

Anti-Mi2

Helicasa ADN nuclear relacionada con 
la transcripción

4-35% Blot, IPP - Hallazgos cutáneos “clásicos”
- Debilidad muscular proximal con CPK muy 

elevada
- Buena respuesta a tratamiento

No

Anti-TIF1

Co-represor transcripcional proteína 
supresora de tumor

18-23% ELISA, Blot, IPP - Gravedad cutánea, importante 
fotosensibilidad

- Gastrointestinal
- Hipomiopática

MUY IMPORTANTE

Anti-MDA5

Helicasa específica ARN para respuesta 
inmune antiviral

10-30% ELISA, Blot, IPP - Posibilidad de amiopática
- Enfermedad intersticial rápidamente 

progresiva
- Ulceración cutánea y paniculitis

NO

Anti-NXP2
Proteína nuclear implicada en la 
regulación de la transcripción del ARN

2-25% 
(variación 
según razas)

ELISA, blot, IPP - Hallazgos cutáneos “clásicos”
- Edema periférico

AUMENTADO

Anti-SAE

Enzima del núcleo implicada en la 
modificación tras la traducción de 
proteínas

8% (variación 
según razas)

Blot, IPP - Gravedad cutánea
- Enfermedad muscular progresiva con 

disfagia
- Fiebre y pérdida de peso
- Importante asociación con HLA

Desconocido



5. Anticuerpos
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Enfermedad Método de detección Fenotipo

Anti-ARS
Anti Jo1, Anti PL7, Anti PL12, 
Anti EJ, Anti OJ, Anti KS, Anti 
Zo, Anti HA

Síndrome anti-sintetasa ELISA, blot, IPP, IPRNas - Miositis con enfermedad pulmonar intersticial, 
poliartritis, Raynaud, manos de mecánico.

- Anti Jo1: peor pronóstico de enfermedad 
pulmonar

Anti-SRP

Miopatía necrotizante 
(síndrome anti-SRP)

Blot, IPP, IPRNas - Progresión muscular rápida y grave con 
afectación cardiaca y disfagia.

- Refractariedad a tratamiento.
- No aumento de malignidad.

Anti-HMGCR
Miopatía necrotizante 
inmunomediada

ELISA, Blot, IPP - Aumento de riesgo de malignidad
- Miopatía inducida por estatinas

CN1A
Miositis por cuerpos de 
inclusión

Espectrometría de masas, 
ELISA, blot, IPP

- Debilidad progresiva en pacientes > 50 años.



6. Manifestaciones clínicas
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• Miopatía (80%): Debilidad proximal, simétrica de inicio agudo, subagudo. Indoloro.

• NO ptosis, ni afectación de musculatura extraocular, ni reflejos anormales.

Pulmonar
- Enfermedad pulmonar intersticial 

- Asociada con Ac anti-MDA5 positivos: progresión más rápida

- Hipertensión pulmonar y serositis

Cardiaca
- Factores de riesgo cardiovascular aumentados

- Disfunción diastólica

- Casos de miocarditis, fibrosis miocárdica, arritmias

Gastrointestinal
- Disfagia, disfonía y aspiraciones en relación con disfunción de musculatura estriada de la faringe y el 

esófago

- Alteración de la motilidad gástrica

Vascular
- Vasculopatía cutánea: úlceras cutáneas

- Asociada a Ac anti-MDA5 positivos



7. Algoritmo diagnóstico
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Historia clínica y exploración física

Enzimas musculares

WesternBlot miositis + ANA/ENA

Estudio no concluyente

Estudio no concluyente

CPK, LDH, AST, Aldolasa

DM: Mi2, TIF1, MDA5, NXP2, SAE

Antisintetasa: Jo1, PL7, PL12, EJ, OJ

Miopatía necrotizante : SRP, HMGCR

Otras conectivopatías: ANA, Ro/La, dsDNA, AntiSm, Scl70

RMN muscular en T2

Biopsia del área afectada

Valorar EMG

Waldman R, DeWane ME, Lu J. Dermatomyositis: Diagnosis and treatment. J Am Acad Dermatol. 2020 Feb;82(2):283-296. doi: 10.1016/j.jaad.2019.05.105.

Criterios EULAR 
2017



8. ¿Malignidad?
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Paciente con diagnóstico de dermatomiositis, 
polimiositis o IMNM

Cribado de cáncer convencional o TAC TAP // 
Valorar PET-TAC

MAC Miositis necrosante Dermatomiositis Polimiositis

AntiTIF1 y/o AntiNXF2
AntiHMG CoA

AntiSRP
Ausencia de MSA

Cribados de cáncer 
adecuados a edad y FR

Cribado de cáncer anual 
(mantener durante 3-5 

años)

Cribados de cáncer 
adecuados a edad y FR

+ -



9. Tratamiento
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Escenario Tratamiento

Terapia de inicio

Prednisona 1 mg/kg al día (4-6 semanas e inicio de descenso)
Anticalcineurínicos tópicos

--- Debilidad al inicio o rápida progresión con importante afectación:
Bolus de metilprednisolona 125 mg/día iv (3-5 bolus)

Ahorro de corticoides con respuesta a los mismos Metotrexato, Micofenolato

Respuesta insuficiente a glucocorticoides (y 
necesidad de efecto rápido)

Inmunoglobulinas intravenosas (2 g/kg dividiendo la dosis en un periodo de 2-5 
días)

Efecto insuficiente Rituximab

Otros fármacos Anticalcineurínicos (ciclosporina y tacrolimus)

Unidad de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas. Hospital Son Espases. Mallorca



10. Y ¿hacia dónde vamos?
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Conclusiones
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1. Lesiones dermatológicas + Miopatía inflamatoria idiopática

2. Dermatomiositis, Polimiositis, Miositis necrotizante inmunomediada y miositis por cuerpos de inclusión 

3. Miopatía inflamatoria idiopática más frecuente (20% amiopáticas)

4. Factores genéticos + factores ambientales + mecanismos inmunes

5. Anti-MI2, Anti-TIF1, Anti-MDA5, Anti-NXP2, Anti-SAE

6. Pápulas de Gottron + Rash heliotropo // Debilidad muscular distal simétrica

7. Criterios EULAR 2017. Valorar EMG.

8. Cribado inicial + si Anti-TIF1 o Anti-NXP2 cribado anual 3-5 años.

9. Inmunosupresores. Papel de Rituximab +/- inmunoglobulinas en enfermedad avanzada o rápidamente 
progresiva

10.Inhibidores de JAK 1 y 2, Moduladores coestimulación, antiTNF



19

Gracias


