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OBJETIVO DOCENTE

» Conocer que son las miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll) y
los diferentes tipos que existen

» Comprender cuales son las distintas secuencias de RM que se
utilizan para el estudio de las MIl y que aportan para su
diagnostico

» Conocer los hallazgos mas frecuentes de cada tipo de MIl para
poder hacer un diagnostico diferencial
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REVISION DEL
TEMA

Las miopatias Iinflamatorias Idiopaticas (MIll) son un grupo
heterogeneo de enfermedades musculares autoinmunes
potencialmente ftratables, pero con una morbi-mortalidad
significativa. Con frecuencia no son diagnosticadas hasta fases
tardias.

Las mas conocidas son la polimiositis y la dermatomiositis por su
asoclacion con el cancer.

Recientemente, los anticuerpos especificos de la miopatia han
permitido una clasificacion mas detallada. Por ejemplo, Ia
miopatia necrotizante autoinmune (Importante por su asociacion al
consumo de estatinas) o la miopatia por cuerpos de inclusion (es
la miopatia mas frecuente en mayores de 50 anos).

Por otro lado, las MIl se pueden asociar con cierta frecuencia a
ofras enfermedades autoinmunes, conocido como overlap
syndrome myositis, dentro de estas la esclerosis sistemica es la
mas frecuente sequida por el lupus eritematoso sistemico.

Son enfermedades potencialmente tratables, por lo que un
diagnostico precoz y correcto junto a una evaluacion rigurosa de
Su respuesta son absolutamente necesarios.
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REVISION DEL
TEMA

La RM de cuerpo entero (RMCE) es la
tecnica de eleccion para evaluar las
miopatias debido a su excelente
capacidad para diferenciar los tejidos.

Gracias a este estudio de cuerpo
completo podemos obtener una
valoracion exhaustiva de todo el sistema
musculo-esqueletico: Incluyendo
musculos psoas, Intercostales,
cervicales y de las pantorrillas.

Generalmente se emplean planos
axiales y coronales potenciados en
secuencias TSE T1, STIR y Difusion
(DWI). No hace falta administrar
contraste Intravenoso. Los tiempos de
adquisicion son de aproximadamente 1
hora.
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Mediante la RMCE podemos obtener dos tipos de patologia
muscular: el patron edema muscular y el patron
infiltracion/atrofia grasa.

Las secuencias STIR permite identificar el edema muscular
(hiperintensidad), el cual indica una fase de inflamacion aguda. De
hecho, la gran mayoria (76-97%) de pacientes afectos de Mlls en
la fase aguda inicial muestran edema muscular, y a menudo,
aunque no siempre, se superponen a anomalias de la EMG y/o
elevacion de la CPK.

Por tanto, incluso en los pacientes en los que se sospecha una
Mlls, pero con una CPK normal, la existencia de edema en la RM
aporta un valor adicional en el diagnostico.

La pérdida de volumen muscular (atrofia grasa), o bien sustitucion
de fibras musculares por grasa sin péerdida global de volumen
(infiltracion grasa) son indicativos de afectacion muscular cronica
e Irreversible. En la RMCE es visible como una hipersenal en las
secuencias T1y ausencia de edema en STIR.
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La difusion (DWI) es una tecnica de imagen funcional fundamental
para el diagnostico y seguimiento de las MIlls, ya que permite
calcular el coeficiente de difusion aparente (ADC), un marcador
cuantitativo. Esta técnica es facilmente incorporable a los estudios
RMCE sin prolongar excesivamente el tiempo de estudio.

La difusion esta aumentada (ADC elevada comparada con la
musculatura normal) en la inflamacion activa debido al

iIncremento de la perfusion capilar.

La difusion esta disminuida (ADC inferior a la musculatura
normal) en caso de atrofia grasa, debido a la reduccion del
contenido en agua, constituyendo un biomarcador en el curso de
la enfermedad y en |la respuesta al tratamiento de las miopatias.
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Si bien no existen hallazgos en la RMCE patognomonicos de
cada MIl, existen diferentes patrones mas frecuentes en
cada una de ellas:

- En la dermatomiositis un hallazgo frecuente en la RMCE es
el edema de las fascias musculares y en la grasa
subcutanea, que se observa también, pero con menor
frecuencia, en la polimiositis. La DM y la PM generalmente
afectan de forma simetrica las extremidades con una
preservacion relativa de los musculos del tronco. El edema
ha sido descrito como “parcheado” en la dermatomiositis y
“difuso” en la polimiositis. La dermatomiositis afecta con
frecuencia el cuadriceps, mientras que la polimiositis afecta
los musculos adductores de las extremidades inferiores.

- La miopatia por cuerpos de Inclusion se caracteriza por la
atrofia muscular con degeneracion grasa como hallazgo
predominante. Los sintomas precoces son la afectacion de
los musculos distales, cursa con disfagia en > 50%
pacientes y no se asocia a enfermedades neoplasicas. Su

patron tipico afecta al cuadriceps (pero con preservacion

relativa del recto femoral).
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- En miopatia necrotizante autoinmune se identifica edema en el
cuadriceps (vasto lateral) con relativa indemnidad del vasto
intermedio y una severa Infiltracion grasa en los musculos

Isquiotibiales y en el adductor mayor.

- Entre los sindromes inflamatorios “overlap” destacan:

» | a esclerosis sistemica, donde el edema es mas notable en
los musculos proximales de las extremidades superiores €
iInferiores con un patron inflamatorio bilateral y simetrico.

 En el lupus eritematoso sistemico la afectacion esta
caracterizada por una miositis y fascitis de predominio

proximal.

* En la enfermedad de Behcet |a afectacion miofascial es rara,
y cursa con edema fascial, trabeculacion subcutanea vy

edema muscular.
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Ademas, la RMCE no solo nos permite conocer la presencia de
actividad/cronocidad de la enfermedad, sino que ademas:

» Permite identificar el area optima sobre el que dirigir |la biopsia,
que son aquellas areas de edema fascial y/o muscular, evitando
asi los falsos negativos en biopsias “a ciegas’.

= Permite evaluar la respuesta al tratamiento

* Permite detectar la patologia asociada (neoplasias...) 0 no
asociada a las Mlls (“incidentalomas”).

Es importante recalcar que los patrones visibles en la RMCE en el
estudio de pacientes con Mlls son inespecificos, ya que el edema
miofascial puede observarse en otras entidades como la fascitis
iInfecciosa, piomiositis, sindrome compartimental y traumatismos.
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CONCLUSIONES

- El conocimiento de las Mlls resulta fundamental para su
diagnostico precoz y para poder asi llevar a cabo un posible
tratamiento, que es mas eficaz en fases iniciales.

- La RMCE es la tecnica de eleccion para el estudio de las Mlls,
mediante secuencias T1 TSE, STIR y DWI. Observamos dos
patrones de afectacion muscular: el edema muscular o
subcutaneo/fascial (STIR): indica actividad aguda inflamatoria y
la atrofia/infiltracion grasa muscular (T1 TSE): indica evolucion a
la cronicidad e irreversibilidad.

- Los patrones visibles en la RMCE en el estudio de pacientes
con Mlls son inespecificos, ya que el edema miofascial puede
observarse en otras entidades como la fascitis infecciosa,
piomiositis, sindrome compartimental y traumatismos.

- La RMCE tiene otras ventajas adicionales: indicar el area optima
para dirigir la biopsia, evaluar la respuesta al tratamiento y la
deteccion de patologia asociada como neoplasias, o bien no
asociadas, como los “incidentalomas”.
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