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Introduccion.

DEFINICION de miopatia.

Engloba a todas aquellas patologias del musculo
estriado.

CLASIFICACION.

HEREDITARIAS

MIOPATIAS

® [raumaticas

® [atrogenicas
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Miopatias hereditarias.

» Engloban aproximadamente a 300 enfermedades genéticas
consideradas como “"enfermedades raras”.

e Implican mutaciones genéticas que afectan a la estructura y/o
funcién del musculo.

» Diferentes formas de transmision: AD, AR o ligada al
cromosoma X.

» Hay diferentes formas de clasificarlas, siendo la siguiente forma
la mas sencilla:

QZONGENITAS: Implican fallos en el desarrollo del b
musculo condicionando un detecto estructural del
@ismo. N
- ; o
METABOLICAS: Implican defectos funcionales del
musculo por fallos enzimaticos.

& -4

6ISTROFIAS MUSCULARES: Implican alteraciones en Ia\

cantidad y/o calidad de las proteinas musculares

(distrofina, caveolina, disterritina...) y

N

» Se manitiestan en diferentes etapas de la vida desde el
nacimiento hasta la edad adulta.
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Miopatias inflamatorias

(autoinmunes).

e Engloban a un amplio grupo de enfermedades que
implican una atectacion inflamatoria focal o ditusa del

musculo.

» Todas ellas tienen en comun el ataque
inmunomediado al musculo esquelético, sin embargo,
son enfermedades heterogéneas con caracteristicas
inmunohistoquimicas y clinicas diferentes.

e Las mas importantes mediadas inmunoldgicamente
son:

En ocasiones es
‘ sindrome

paraneoplasico.

Polimiositis.

4
J

Dermatomiositis.

Miositis por cuerpos de inclusion.
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Importancia del diagnéstico.

e Resulta IMPRESCINDIBLE un diagnostico
tempranoy precoz.

e Evaluacion clinica exhaustiva

e Historia familiar detallada.

 La biopsia muscular es el GOLD STANDAR
que permite un diagndstico definitivo.

 Las miopatias afectan de forma selectiva a
ciertos grupos musculares respetando a otros
y siguiendo patrones de afectacion
caracteristicos.

« Sin embargo, debido al gran numero de
enfermedades existentes hace que se
superpongan diferentes patrones lo que
dificulta el diagndstico diterencial.

e | as enfermedades musculares se han evaluado
mediante RM desde hace mas de 20 anos.
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Papel de las pruebas de
Imagen: RM.

1. Prueba no invasiva a
diferencia de la
biopsia O
electromiogratia.

2. Operador
independiente.

1. Diagndstico precoz: Sensible a la
deteccién de signos inflamatorios
agudos.

2. Permite evaluar el cuerpo entero,
conocer la extensidn de la
enfermedad y contabilizar el nUmero
areas afectadas.

3. Permite localizar las areas de
enfermedad activa garantizando una
biopsia dirigida.

4. Monitoriza la respuesta terapéutica.

5. Permite estudios comparativos.
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Hallazgos.

El edema muscular en RM se
manifiesta como una hipersenal en
secuencias sensibles al liquido en
el espesor de los vientres
musculares afectos.

Puede ser una afectacion focal con
margenes mal definidos y mal
circunscritos o una afectacidon

difusa.

En las miopatias INFLAMATORIAS,

el inicio de la enfermedad comienza
con edemas bilaterales y simétricos
con afectacion sobre todo de pelvis

y muslos.

En multitud de ocasiones, el edema
es tan sutil que solo se aprecia en

las secuencias sensibles al liquido

con supresion grasa (en nuestro
protocolo, secuencias STIRy

difusion).
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| as secuencias de ditusion
son empleadas por su
capacidad de deteccion
del edema.

En varios estudios,
destacado el del Faruch et
al. , se demuestra mayor
sensibilidad en la
deteccion del edema que
las secuencias STIR.
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Hallazgos. Edema.

La gravedad del edema se
correlaciona con la gravedad
de la enfermedad.

| a existencia de edema muscular NO es un hallazgo
exclusivo de las miopatias, lo encontramos en
multiples entidades:
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La infiltracion grasa implica el
depdsito anormal de grasa de
forma ditusa en el espesor del
musculo.

La infiltracién grasa se evalla en
las secuencias T1 al identiticar
tejido con intensidad de la senal
igual a la grasa (hiperintenso) en el
espesor de |los vientres
musculares.

Se identifica en fases avanzadas

de las atfecciones musculares y se
ascocia a atrofia muscular.

L os hallazgos implican un

aumento en el depdsito de
grasa en el espesor de los
musculos a expensas de
una disminucion del
volumen de tejido
muscular.
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Hallazgos. Infiltracion grasa.

Tampoco es un hallazgo
especitico de las miopatias
identificAndolo en otras
entidades:

e Denervacidon muscular.

® Desuso cronico.

e Secuela tardia a una lesion
muscular grave o desgarro

tendinoso.
e Secundario al consumo de
corticoesteroides.

Tabla lll. Escala propuesta por Kornblum et al. (2006) ‘Tabla Il. Escala propuesta por Mercuri et al. (2002)
para la evalucion del grado de cambios distréficos para la evalucion del grado de cambios distroficos
y/0 infiltracién grasa en musculo estriado. y/o infiltracion grasa en musculo estriado.

. . Grado Caracteristicas % Compromiso
Grado Caracteristicas vohimen

muscular

0 Normal
Musculo normal
1  Moteado Focos adiposos esporadicos o
discreto dispersos Apolillado’, con focos
dispersos de infiltracion
grasa
2a Moteado Focos adiposos numerosos Moderado Infiltracién grasa que 30-60%
moderado dispersos tiende a confluir
2b Moteado Focos adiposos numerosos Severo  Difuso. Compromiso con >60%
avanzado confluentes mayor confluencia de
areas de infiltracion grasa.
., , Puede existir remplazo por
3 Denegeracion Rgmplazp del musculo'por tejido conectivo. Se hacen
grasa completa  tejido adiposo y conectivo visibles estructuras

neurovasculares.
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Hallazgos. Atrofia muscular.

La RM puede cuantificar la atrofia con precision superando a la
cuantificada mediante otras exploraciones.

La comparacion con los musculos contralaterales o normales es
de gran utilidad.

En ocasiones el volumen muscular total puede permanecer sin
cambios debido a las hipertrotias compensatorias.

En aquellas situaciones, en las que la masa muscular parece
hipertrofiada se deben evaluar las secuencias T1 para detectar la
existencia de depdsitos de grasa lo que sugeriria una pseudo-
hipertrofia.
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Resumen. Protocolo de
estudio RM.

SECUENCIAS:

T1: valora la infiltracion grasa.

STIR: muestra areas de edema.

Difusion: potencia el edema
muscular.

PLANOS:

Axiales
Coronales.
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La administracion de contraste paramagnético

(gadolinio) mejoraria el rendimiento diagndstico

d

RM secuencias

plicandolo secuencias con saturacion grasa.

La inflamacidn muscular implica un aumento en la
vascularizacidén en el interior muscular por

con contraste. consecuencia se incrementaria en un hiperrealce de las

zonas inflamadas.

No se emplean estas secuencias en los estudios de
rutina.

RM
Espectroscopia.

Aporta informacién sobre los cambios biogquimicos
del musculo, evalua cambios metabdlicos
imprescindibles en la contraccién muscular.
Fostocreatina (PC) y ATP tienen valores reducidos en
reposo y aun mas bajos tras el ejercicio en pacientes
con miositis. (Park et al, los niveles de PC y ATP en
musculos enfermos estaban un 30% por debajo de los
valores normales).

Relaciéon de tfosfato inorgénico y la PC indica el estado
biogquimico y el potencial energético del musculo en
reposo y ejercicio. Una relacidn elevada Pi/PC indica
miopatia.

RM con espectroscopia proporciona mediciones
cuantitativas que pueden resultar Utiles para evaluar la
orogresion de la enfermedad e incluso evaluar la
respuesta al tratamiento.

Disponibilidad muy limitada y estudios aun
pendientes de validacion.
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RM cuerpo entero.

Permite realizar un mapeo del cuerpo entero identiticando sitios de inflamacidn
muscular que ni siquiera se sospechan clinicamente y que no se incluyen en los
orotocolos estandar cuantificando el grado de extensidn de la enfermedad.
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RM monitorizacion
tratamiento.

La figura de arriba representa significativo edema éseo en multiples

vientres musculares de la pierna en una paciente con clinica de
miopatia.

En la figura de abajo, misma paciente 6 meses después tras
tratamiento con corticoides.
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Datos de interés.

4+ En la tase diagndstica resulta mas importante analizar |a
forma de distribucion de la enfermedad que la
severidad de la misma.

4+ Permite elaborar diagnésticos diferenciales reduciendo
el espectro de posibles enfermedades/sindromes
sirviendo de guia a los estudios inmunohistoquimicos y

genéticos que son complejos y dificiles de interpretar

4 La correlacion con el clinico es fundamental pues permite
guiar y respaldar los diterentes diagndsticos diferenciales
que se puedan plantear.

4+ Un diagnéstico definitivo es imprescindible previo al
tratamiento dado que:

v Los tratamientos incluyen esteroides, inmunosupresores,
inmunoglobulinas...tdrmacos que implican una
inmunosupresion prolongada y por consecuencia un
aumento de los efectos adversos de riesgo.

v En estas entermedades es frecuente el retraso entre el inicio
del tratamiento y la respuesta. Perseverar con la terapia en
ausencia de respuesta requiere confianza tanto por parte del
médico como del paciente por lo que un diagndstico
defenitivo genera una mayor confianza.
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Conclusiones.

v La resonancia magnética se ha convertido en
una prueba imprescindible para el estudio de
las miopatias.

v Es una herramienta de gran utilidad:
- en el diagndstico pues sirve de guia para
pbiopsias musculares dirigidas.
- en la valoracion del alcance de la enfermedad.
- en el seqguimiento y en la evaluacidon de la
respuesta al tratamiento.

v Las nuevas técnicas emergentes de resonancia
magnética amplian de torma signiticativa las
posibles aplicaciones clinicas en las
enfermedades musculares.
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