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RESUMEN

Se realiza la presentacién de un caso clinico
de una paciente de 26 afios, con antecedente
de Lupus Eritematoso Sistémico con mala
adherencia al tratamiento, que presenta un
cuadro de disfagia, solicitando valoracién en
un Hospital Basico recibiendo tratamiento
intrahospitalario sin mejoria, por lo que es
referida a una casa de salud de mayor
complejidad, recibiendo valoracion por
multiples especialidades en busqueda de
inicialmente definir el diagnéstico con su
posterior tratamiento, no obstante, se reciben
resultados de panel autoinmune compatible
con cuadro de Polimiositis, la importancia de
este caso es dada por la incidencia de esta
patologia y el manejo oportuno de la misma.
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ABSTRACT

A clinical case is presented of a 26-year-old patient, with a history of Systemic Lupus
Erythematosus with poor adherence to treatment, who presents with dysphagia,
requesting evaluation in a Basic Hospital receiving in-hospital treatment without
improvement, so it is referred to a more complex health home, receiving evaluation
by multiple specialties in search of initially defining the diagnosis with subsequent
treatment, however, results of an autoimmune panel compatible with Polymyositis
were received, the importance of this case is given by the incidence of this pathology
and its timely management.

Keywords: dysphagia, polymyositis
INTRODUCCION

La Polimiositis (PM), una enfermedad neuromuscular poco frecuente, se caracteriza
por una debilidad muscular proximal simétrica, dolor y rigidez muscular, afectando
principalmente los masculos esqueléticos. (1) A pesar de su baja incidencia, la PM
puede tener un impacto significativo en la calidad de vida de las personas que la
padecen. (2)

Esta publicacion tiene como objetivo proporcionar una descripcion detallada de la
PM, incluyendo su etiologia, epidemiologia, manifestaciones clinicas, diagndstico,
tratamiento, prondstico e investigacion reciente a partir de un caso clinico.

EPIDEMIOLOGIA

Incidencia: La incidencia global de PM es de 7 a 17 casos por milléon por afio, con
variaciones regionales. Se observa una mayor prevalencia en mujeres y en
personas afrodescendientes. (3)

Factores de riesgo: Los factores de riesgo potenciales incluyen predisposicion
genética, infecciones virales o bacterianas, y exposicion a ciertos medicamentos o
toxinas. (4)

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

La etiologia de la PM no esta completamente comprendida, pero se cree que una
combinacion de factores genéticos y ambientales juegan un papel crucial.
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La predisposicidon genética incluye la asociacion con ciertos alelos HLA, como HLA-
DRB103 y HLA-DQA105, que aumentan el riesgo de desarrollar la enfermedad.
(5,6) Ademas, se han sugerido desencadenantes ambientales como infecciones
virales y ciertos medicamentos (7). La patogenia involucra la infiltracion de linfocitos
T CD8+ y macrdfagos en el musculo, resultando en la destruccion de las fibras
musculares (8).

Diversos factores pueden contribuir al desarrollo de la PM, incluyendo:
Predisposicion genética: Ciertas personas tienen una mayor susceptibilidad
genética a desarrollar la enfermedad. (9)

Infecciones: Se ha asociado la PM con algunas infecciones virales, como el virus
Coxsackie y el virus de Epstein-Barr. (10)

Factores ambientales: La exposicion a ciertos toxinas ambientales o medicamentos
también podria aumentar el riesgo de desarrollar la enfermedad. (2)

PRESENTACION DEL CASO

Manifestaciones clinicas: La debilidad muscular proximal simétrica es la
caracteristica principal, afectando cominmente cadera, muslos, hombros y cuello.
Otros sintomas incluyen dolor muscular, fatiga, disfagia y disnea. (11)

DIAGNOSTICO

La evaluacion diagndstica puede incluir pruebas de laboratorio, por ejemplo:
Creatinina fosfocinasa (CK) elevada: Niveles elevados de CK en sangre son un
marcador sensible de dafio muscular.

Electromiografia (EMG): Detecta anomalias en la actividad eléctrica muscular.
Biopsia muscular: El examen histopatolégico del tejido muscular confirma el
diagnéstico.

Resonancia magnética (RM): Puede revelar inflamacién y edema muscular. (12)

Diagnostico diferencial: Es crucial diferenciar la PM de otras miopatias, como
dermatomiositis, miositis por cuerpos de inclusion y distrofias musculares. (13)
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La PM se diagnostica principalmente mediante la combinacion de manifestaciones
clinicas, pruebas serolégicas y biopsia muscular. Los criterios diagnosticos
establecidos por Bohan y Peter siguen siendo la base del diagndstico clinico. (14)

Porcentajes de Diagndésticos de PM

Porcentaje de pacientes con sintomas clasicos: 75-85%: Un estudio reciente
encontr6 que esta es la cifra mas precisa, considerando la variabilidad en la
presentacion de la enfermedad. (1)

Porcentaje de pacientes con autoanticuerpos especificos: 30-60%: La investigacion
actual sugiere un rango mas amplio que la estimacién anterior, debido a la
diversidad de autoanticuerpos y la variabilidad entre estudios. (15)

Porcentaje de pacientes con hallazgos en pruebas de imagen: 70-80%: La
sensibilidad de las pruebas de imagen ha mejorado, pero la cifra exacta depende
de la técnica utilizada y la severidad de la enfermedad. (16)

Es importante destacar que estos porcentajes representan promedios y pueden
variar en casos individuales, requiriendo una combinacion de factores, incluyendo
la presentacién clinica, los resultados de laboratorio, las pruebas de imagen y la
biopsia muscular.

TRATAMIENTO

El tratamiento de la PM se centra en la inmunosupresién para reducir la inflamacién
muscular. Los corticosteroides, como la prednisolona, son el tratamiento de primera
linea, aunque su eficacia y los efectos secundarios varian. Aproximadamente el
32% al 41% de los pacientes tratados con corticosteroides experimentan efectos
secundarios significativos, incluyendo osteoporosis y osteonecrosis (17).

Ademas de los corticosteroides, se utilizan inmunosupresores como metotrexato y
azatioprina en casos refractarios. Estos tratamientos han mostrado tasas de
supervivencia a 5 afios del 80% y 78%, respectivamente, aunque el metotrexato
parece ser mas eficaz a largo plazo (18). Los tratamientos bioldgicos y las terapias
dirigidas estan siendo explorados como alternativas prometedoras para aquellos
gue no responden a los tratamientos convencionales.
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La eficacia de los tratamientos varia significativamente. Los estudios sugieren que
la mayoria de los pacientes responden a los corticosteroides con una mejora
notable en la fuerza muscular durante los primeros afios de tratamiento. Sin
embargo, la respuesta a largo plazo y la remision completa son menos comunes, y
muchos pacientes requieren tratamiento continuo para manejar la enfermedad
(14,17).

La supervivencia a largo plazo de los pacientes con PM ha mejorado con el tiempo
debido a los avances en el tratamiento y el manejo de la enfermedad. La tasa de
supervivencia a 5 y 10 afios para los pacientes con PM es aproximadamente del
77% y 62%, respectivamente (18). La calidad de vida, sin embargo, puede seguir
viéndose afectada debido a la debilidad muscular persistente y las complicaciones
asociadas a los tratamientos a largo plazo (14).

PRONOSTICO

El prondstico de la PM varia de persona a persona y depende de varios factores,
como la edad al inicio de la enfermedad, la gravedad de los sintomas, la respuesta
al tratamiento y la presencia de otras afecciones coexistentes. Si bien no existe una
cura definitiva para la PM, la mayoria de las personas con tratamiento adecuado
pueden experimentar una mejora significativa en su calidad de vida.

Remision: Alrededor del 15-30% de los pacientes con PM logran una remision
completa, lo que significa que sus sintomas desaparecen y no requieren tratamiento
a largo plazo. (1)

Mejora parcial: La mayoria de los pacientes, entre el 60% y el 80%, experimentan
una mejora parcial de sus sintomas con el tratamiento adecuado. Esto significa que
la fuerza muscular, la movilidad y la funcion general pueden mejorar
significativamente, aunque algunos sintomas residuales pueden persistir. (1)
Enfermedad cronica: En algunos casos, la PM puede convertirse en crénica que
requiere tratamiento continuo para controlar los sintomas, esto puede afectar entre
el 5% y el 15% de los pacientes. (1)

Complicaciones y mortalidad: Las complicaciones graves, como problemas
cardiacos o pulmonares, son poco comunes en la PM bien tratada. Sin embargo,
en casos raros, estas complicaciones pueden ser fatales. La mortalidad por PM se
estima en menos del 5%. (1)
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INVESTIGACION RECIENTE

La investigacion sobre la PM ha experimentado un progreso significativo en los
altimos afios, arrojando luz sobre las causas subyacentes de la enfermedad,
explorando nuevas opciones terapéuticas y mejorando los resultados en los
pacientes. A continuacién, se presenta un resumen de algunas areas clave de
investigacion activa, respaldadas por evidencia cientifica de revistas revisadas por
pares:

1. Comprension mejorada de la patogénesis: ldentificacion de nuevos genes y
autoanticuerpos: Los estudios han identificado nuevos genes y autoanticuerpos
asociados con la PM, como el anti-MDAS5, que se correlacionan con presentaciones
clinicas especificas de la enfermedad. Estos hallazgos mejoran la comprension de
las complejas interacciones inmunoldgicas que impulsan la enfermedad. (19,20)

2. Nuevos enfoques farmacolégicos: Inhibidores de las quinasas Janus (JAK): Los
medicamentos como el tofacitinib y el baricitinib han demostrado eficacia en el
tratamiento de la PM y otras miopatias inflamatorias en ensayos clinicos. Estos
farmacos actian bloqueando vias especificas del sistema inmunolégico que
contribuyen a la inflamacion y al dafio muscular. (12,21)

3. Terapias biologicas: Anticuerpos monoclonales: Rituximab y abatacept estan
siendo investigados por su potencial para modificar el curso de la enfermedad en
pacientes con PM refractaria. Estos tratamientos han mostrado beneficios en la
mejora de la fuerza muscular y la reduccion de la inflamacién. (22,23)

4. Medicina regenerativa: Terapia con células madre: Se explora el uso de células
madre para reparar el tejido muscular dafiado en la PM. Los estudios preclinicos y
clinicos iniciales evaltan la seguridad y la eficacia de este enfoque prometedor.
(24,25)

CONCLUSIONES

La PM es una enfermedad neuromuscular poco comun que puede tener un impacto
significativo en la calidad de vida de las personas afectadas. Sin embargo, con el
tratamiento adecuado, la mayoria de las personas con PM pueden mejorar sus
sintomas. La investigacion reciente esta proporcionando nuevos conocimientos
sobre la enfermedad y esta conduciendo al desarrollo de nuevos tratamientos mas
efectivos.
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