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Se hace una revision somera de los aspectos mas importantes del diagnéstico clinico,
anatomopatologico y electromiografico de la polimiositis, con una muy breve introduccion a los
aspectos actuales de la fisiopatologia. Se presentan ademas, algunos elementos de la casuistica del
instituto, en relacion con el valor para el diagnoéstico del estudio combinado de la biopsia muscular, el
electromiograma y las enzimas del suero. Se insiste en la necesidad de "descubrir" a estos
pacientes entre los frecuentemente diagnosticados como distrofias musculares, polineuritis,
miastemia gravis, artritis y otros procesos, ya que su reconocimiento adecuado y una terapéutica
racional y en tiempo, logra mejorias y curaciones importantes.

INTRODUCCION

La polimiositis es un proceso inflamatorio inespecifico, que afecta al aparato muscular voluntario,
principalmente, en forma difusa pero no uniforme y su origen aun se desconoce. Con frecuencia, el
proceso afecta también a la piel (dermatopolimiositis), a las articulaciones y a otras visceras, como el

pulmon, el eséfago, el intestino, el corazén, etc.

En el momento actual se debaten dos hipétesis para explicar la patogenia de esta enfermedad. Una
de ellas plantea que se trata de un proceso de autoagresién o autoinmunidad, en el cual el tejido
muscular o alguno de sus componentes principales, se convierte en antigeno sobre el que actuarian
anticuerpos de naturaleza celular, es decir, un fenémeno de hipersensibilidad retardada. Esta
hipétesis se fundamenta en el caracter del proceso inflamatorio con participacion linfocitaria
predominante, en su asociacion con otros procesos de probado mecanismo autoinmunitario, en la
demostracion de anticuerpos antimasculo en algunos pacientes y en la respuesta favorable de estos
pacientes a las drogas inmunosupresoras. Sin embargo, aun faltan muchas lagunas que llenar en
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el camino de una demostracion indudable
del mecanismo patogénico de esta
enfermedad.

Chou (1967)" y Safo (1971)2~'* descri-
bieron la presencia de formaciones intra-
eitoplasmaticas  similares a  "nucleo-
capsides", en las células musculares de
pacientes con polimiositis y aunque no
lograron el aislamiento de un Vvirus,
plantearon la posibilidad de que el me-
canismo patogénico de autoinmunidad fuera
iniciado por una infeccion viral. Vick (1970)30
plante6 que la presencia de particulas
intranucleares parecidas a las del virus
Coxsackie pudiera clasificar a la polimiositis
como una manifestacion de hipersensibilidad
inducida por un virus de dicho grupo y quizas
también de otros grupos.

Mientras se dilucida la patogenia, es
valido conocer que este proceso, de grave
evolucion subaguda o crénica, que conduce
con frecuencia a la invalidez y a la muerte en
varios afos, responde al tratamiento con
inmunosupresores con eficacia "dramatica”
unas veces y con notable mejoria otras, lo
cual hace necesario pensar y conocer de su
diagnéstico en aquellos pacientes que
presentan un cuadro de astenia muscular
que los incapacita evolutivamente. La cues-
tion diagndstica se hace mas importante
aun, porque con frecuencia se confunde con
otros procesos (distrofias y atrofias
musculares "progresivas”) para los cuales no
existe aun un tratamiento adecuado,
privando a tales pacientes de una posibilidad
terapéutica, que como dijimos anteriormente,
es en algunos casos de “dramatica” eficacia.

Es una enfermedad poco frecuente pero
no rara. Fiose 'y Waiton (1967)“* calcularon
una probable incidencia anual de 1 por cada
280 mil habitantes. De acuerdo oon estas
cifras en Cuba se producirian todos los afos
30 nuevos casos. Nosotros solamente
hemos acumulado 23 observaciones en los
Ultimos 5 afios.

Ocurre en cualquier edad (cuadro 1), pero
es mas frecuente entre los 30 y 60 afos. En
cuanto al sexo parece haber un
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predominio en el femenino, 2 de cada 3
pacientes (cuadro ).

Diagndstico clinico de la polimiositis
Es un proceso que suele presentarse de
forma muy variada, pero en todas el sinfoma
mas imporitante y constante es la debilidad
muscular, que es mucho mas comun al
comienzo en las extremidades inferiores,
aunque puede iniciarse por las extremidades
superiores, en los musculos del cuello o en
los musculos de la deglucion.

Puede presentarse en forma aguda o
rapida, generalmente después de un
proceso febril, la exposicion prolongada al
sol o después de la administracion de alguna
droga. Esta forma aguda casi siempre se
acompafa de manifestaciones cutaneas
(dermatopolimiositis), articulares y generales
(cuadro ).

La forma mas comun en nuestra experiencia
es la insidiosa, la cual evoluciona
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durante meses y a veces afios y con
predominio de la debilidad en los musculos
proximales de los miembros (cuadro Il).

En el cuadro IV aparecen los sintomas y
signos mas importantes, segun su frecuencia,
en la serie de 152 pacientes de Waiton (1958),5
Eaton (1954),6 Barwicky Walton (1963).” Como
puede observarse la debilidad de los musculos
proximales de las extremidades aventajan en
frecuencia a los otros sintomas; sin embargo,
también se destacan la debilidad de los
musculos flexores del cuello, la disfagia, el
dolor en los musculos, la atrofia muscular y las
lesiones cutaneas.

R.C.M.
JULIO-AGOSTO. 1980

En relacién con la atrofia muscular, que
como puede observarse solo esta presente en
uno de cada dos pacientes, debemos decir que

casi siempre es moderada vy, por tanto,
desproporcionada al grado de debilidad
muscular.

A continuacién resumiremos las otras
manifestaciones clinicas que pueden asociarse
con la polimiositis: en el pulmén, una
neumonitis inespecifica; en el corazén cambios
en la onda T por fibro- sis intersticial (Walfon y
Adams, 1958)5; en el aparato digestivo,
hipotonia y atonia esofagica en el 30% de los
pacientes, hipomotilidad y dilataciones en el
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intestino delgado con constipacion y ligero
sindrome de malabsorcion.

En nuestra casuistica (cuadro V), la
asociacion mas frecuente fue la dermatitis y, en
general, el 43% de nuestros pacientes tenian
un trastorno asociado.

Un aspecto importante de esta enfermedad
es su frecuente asociaciéon con neoplasias
malignas (Grace, 1959).8

En nuestros 23 pacientes, la mayoria de los
cuales han sido seguidos por mas de ftres
afios, no hemos encontrado neoplasias
asociadas.

Otra asociacion que ha sido informada con
alguna frecuencia en los Ultimos afios y de la
cual tenemos dos ejemplos en nuestra
casuistica, es la miastenia. Aun cuando la
astenia muscular es el principal sintoma de la
polimiositis, sin embargo, en estos casos se
asocia una
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distribucion y un caracter mas acentuado,
ademas de comprobarse un fenomeno
tipico en el estudio electromiogra- fico. De
todas maneras no resulta facil en muchos
casos definir con certeza un cuadro de otro,
si ademas recordamos que en las biopsias
de mdusculo en la miastenia gravis suelen
encontrarse infiltrados linfocitarios, aunque
excepcionalmente pueden observarse las
lesiones degenerativas y regenerativas de
las fibras musculares que son tan carac-
teristicas en la polimiositis. En nuestros 23
pacientes, como dijimos anteriormente,
hemos encontrado 2 con la asociaciéon
polimiositis-miastenia y en ninguno de ellos
pudo demostrarse la presencia de
carcinoma o timoma.

Walfon y Adams (1958)" propusieron la
siguiente clasificacion clinica de las
polimiositis:

Polimiositis tipo I: ocurre en adultos, mas
frecuentemente en la mujer entre la tercera
y quinta décadas.

Inicio insidioso: puede presentar lesiones
cutdneas atipicas, un fenémeno de
Raynaud o una artritis. Es la forma mas
comun.

Polimiositis tipo /I: es la tipica derma-
fomiositis del adulto. Suele comenzar
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entre la segunda y séptima décadas; es mas
comun en las mujeres. Puede presentarse
en forma aguda o crénica.

Polimiositis tipo /ll: es la tipica der-
matomiositis (ocasionalmente polimiositis
sola) asociada a neoplasia maligna. Ocurre
mas frecuentemente en varones, después
de los 40 afios.

Polimiositis fipo IV: es la dermatomio-
sitis de la infancia. Puede presentarse en
forma aguda o crénica y suele asociarse con
artritis. Algunas veces provoca graves
contracturas, ulceraciones cutaneas y
calcificaciones musculares. Nunca se asocia
con neoplasias malignas. Suele tener una
evolucion autoli- mitada, que no se modifica
con los corticosteroides.

Con frecuencia se acompafna de fiebre
ligera intermitente, disfagia, contracturas y
calcinosis subcutanea generalizada.

Son comunes los sintomas gastroin-
testinales: dolor abdominal, hemateme- sis y
melena. Es frecuente el fallecimiento por
perforacion de viscera hueca con peritonitis
o mediastinitis.

Polimiositis tipo V: es la forma llamada de
miolisis aguda mas comun en los nifos,
pero posible en adultos. Puede ser
recurrente y en muchas ocasiones parece
asociada a una infeccién viral.

Polimiositis tipo VI: es la polimiositis del
sindrome de Sjugren. Es cronica vy
progresiva y el tejido muscular estd ma-
sivamente invadido por plasmacellen y
linfocitos. Las globulinas séricas estan
invariablemente muy elevadas, sobre todo la
gamma.

El sindrome de Sjugren se caracteriza
ademas por una parotiditis con atrofia
posterior de la glandula con pérdida de
secrecion salival, pérdida de la secrecion
lagrimal y disfagia. El tratamiento con
prednisona puede lograr una mejoria
efimera.

A esta clasificacion podria agregarse un
séptimo tipo para incluir las polimiositis
asociadas a la miastenia gravis.

R.C.M.
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Las principales enfermedades cuyo
diagnostico puede confundirse con el de la
polimiositis, son:

La distrofia muscular progresiva es una
enfermedad de la primera infancia donde es
rara la polimiositis y su caracter es hereditario
recesivo ligado al cromosoma X, por lo cual
resulta facil su diferenciacion.

Otras formas de distrofia muscular de
aparicion mas tardia si pueden confundirse y
ante la duda, el estudio “patoldgico” (bidpsico
muscular), enzimatico y electromiografico
pueden resolver el diagnéstico con bastante
seguridad. También la prueba terapéutica con
inmu- nosupresores (corticoides) puede ser
utilizada como ayuda diagnéstica. De la
miastenia gravis ya hicimos referencia
anteriormente y puede presentarse como un
fendmeno acompafante.

Las polineuritis agudas rara vez se
confunden, pero si las formas cronicas; la
ausencia de trastornos de la sensibilidad, la
poca afectacion de los reflejos, el aumento en
la consistencia de los musculos, la distribucion
mas proxima! y la elevacion de las enzimas
séricas (transaminasas, aldolasa y creatinafos-
foquinasa) son caracteristicas frecuentes en la
polimiosits 'y poco comunes en las
polineuropatias cronicas.

La atrofia muscular espinal progresiva y la
esclerosis lateral amiofrofica suelen provocar
una atrofia muscular mas grave y distal,
acompanfada con frecuencia de fasciculaciones
e hiperreflexia con Ba- binski.

La artritis reumatoidea es dificil de
diferenciar en aquellos casos en que se asocia
la polimiositis y la artritis, y es probable que en
algunos casos haya que plantearse la
asociacién y no el diagnostico diferencial,
sobre todo cuando la debilidad y la atrofia
muscular es mas acentuada que lo habitual y
afecta no sélo a los musculos distales
relacionados con las articulaciones mas
tomadas, sino también a los proximales o de
articulaciones no afectadas.

El /upus eritematoso diseminado también es
una enfermedad que puede ven-
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se asociada a la polimiositis y sobre todo a la
dermatopolimiositis y por ello puede resultar
dificil diferenciar una de la otra en las fases
iniciales, cuando aun no se ha definido si el
trastorno motor es el sintoma principal.

La esclerodermia y el fenomeno de
fiaynaud, como las dos anteriores, pueden
observarse asociadas a la polimiositis; pero
también plantean problemas de diagndstico
diferencial.

La "enfermedad colagena" es un término
bajo el cual se agrupan una serie de
procesos inflamatorios, de probable igual
naturaleza inmunitaria que la polimiositis. La
artritis  reumatoidea, el lupus eritematoso
diseminado, la esclerodermia y la poliarteritis
nudosa, entre otros, se agrupan dentro de
este término de "enfermedades colagenas”.

En nuestros 23 pacientes un gran nimero
de ellos fueron diagnosticados erréneamente
antes de ser vistos por nosotros; en el
cuadro VI se resume esta informacion.
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Las investigaciones de laboraforio en
las polimiositis

Los datos mas importantes que ofrece el
laboratorio clinico son: la eritrosedi- mentacién
suele estar acelerada (65% de los pacientes
en nuestra serie), los niveles de creatina y
creatinina en el suero suelen elevarse, asi
como la excrecion de creatina en la orina; las
globulinas alfa 2 y gamma del suero también
se elevan y la prueba del latex es positiva en
el 50% de los casos.

Pero la mas importante prueba de
laboratorio es sin duda el estudio de las
enzimas del suero y en particular de las
transaminasas, aldolasa y creatina-
fosfoquinasa, las cuales suelen elevarse
considerablemente. Por ser el estudio
enzimatico de un gran valor en el diagndstico,
control terapéutico y en el prondstico de esta
enfermedad, sera especialmente tratado por
nosotros en otra comunicacion.

La electromiografia (EMG) en e/
diagndstico de la polimiositis
No puede afirmarse que exista un signo
electromiografico  caracteristico para la
polimiositis; sin embargo, es frecuente
observar una serie de signos que reunidos,
configuran un sindrome electromiografico que
sin ser patogno- ménico, sugiere fuertemente
el diagnéstico de polimiositis (Lambert, 1954).”
Pearson (1964)"0 ha sefalado los si-
guientes signos como los mas frecuentes:

— Los potenciales fibrilares espontaneos y
los potenciales positivos de denervacion
se observan en la fase de reposo y
plantean la denervacion individual de
muchas fibras musculares en
degeneracion (figura 1).

— La contraccién voluntaria muestra un
patrébn de potenciales muy rapidos,
polifasicos y de amplitud disminuida. El
patrén es de interferencia y tiene todas
las caracteristicas del patron distrofico
(figura 2).

R.C.M.
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Figura 2.

insercion del electrodo-aguja o la
percusion muscular o el simple
movimiento de la aguja suele provocar
salvas de potenciales de alta frecuencia
(mas de 50 X segundo) y generalmente
de poca amplitud (100 a 500a V). Estas
salvas recuerdan a las que se observan
en la miotonia, aunque suelen ser mas
cortas y cesan mas abruptamente, por io
cual se les denomina como salvas
seudomiotonicas (figura 3).

JULIO-AGOSTO. 1980

Como puede deducirse de los signos
electromiograficos hay una combinacion de
fenobmenos de "denervaclon” 'y de
fendmenos "miopaticos”, que conjuntamente
con los signos de hlperexcitabi- lidad de las
fibras musculares (fenémeno
seudomiotonico) plantean que en la
polimiositis se produce una denervacion
intramuscular muy distal y probablemente en
relacion con la inflamacion peri y endomisial,
que es muy caracteristica en esta
enfermedad.

471






474

Figura 4.

simétrica, desde el punto de vista pato-
l6gico, no afecta por igual a todos los
musculos, tiene a veces un franco caracter
nodular, por lo que, dentro del mismo
musculo puede dejar areas indemnes
(figura 4). Como el tejido muscular es el
mas extenso de la economia y la muestra
que se va a tomar es un fragmento muy
pequefio de ese gran universo, las
posibilidades de tomar un area
relativamente normal son muchas. De aqui
la importancia de la seleccion del musculo
que se va a estudiar por biopsia. En este
sentido se pueden seguir dos orientaciones;
seleccionar un musculo que clinicamente
esté afectado (debilidad en la contraccion,
tumefaccion o endurecimiento al tacto,
moderado grado de atrofia) o seleccionar el
musculo contralateral a aquél que presente
mayores signos de afeccion en el
electromiograma. Decimos que debe
tomarse el musculo contralateral, es decir,
su homénimo del lado opuesto, pues no
debe tomarse aquél en el cual hemos
introducido agujas-electrodos, pues éstas
pueden provocar lesiones inflamatorias muy
semejantes a la de la polimiositis.

Es preferible, siempre que sea posible,
tomar muestra de dos musculos,

una de la extremidad superior y otra de la
extremidad inferior. Aun con todas estas
precauciones, una biopsia negativa no niega
el diagndstico si al cuadro clinico se suma un
EMG positivo 0o un cuadro enzimatico
patologico (cuadro VII).

Los elementos patolégicos mas impor-
tantes para conformar el diagnéstico de
polimiositis son;

— La infiltracion linfocitaria, en ocasiones
con algunos plasmacellen y macrofagos
(figura 5), se localiza preferentemente
en los tabiques del perimisio y penetra
en el endomisio de algunos fasciculos.
Esta infiltraciéon, que define el caracter
inflamatorio de la lesion, suele adoptar
una forma nodular perivascular, aunque
en ocasiones aparece mas difusa. El
tejido  colageno suele presentar
tumefaccion edematosa en las fases
agudas (figura 6) y desde luego, en el
curso de la evolucion se observa
colagenizacién e infiltracion grasosa
que afecta al perimisio y al endomisio,
sobre todo en las zonas mas periféricas
de los fasciculos.

— Las fibras musculares presentan
variaciones en su diametro con
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Figura 5.

I
Figura 6.
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Figura 7.

algunas muy grandes y redondeadas
y otras muy pequenas, que pueden
verse en grupos cerca del perimisio o
diseminadas (figura 7).

-La degeneracion de las fibras
musculares adopta expresiones muy
variadas, desde la hialiniza- ciéon con
intensa acidofilia, la va- cuolizacién y
la necrosis parcial, que ocurre
generalmente en fibras de gran
diametro. Las fibras mas pequefnas
casi siempre basofilas y con nucleos
vesiculares de nucléolo prominente,
representan al proceso de
regeneracion de fibras previamente
degeneradas (figura 7).

La fagocitosis de las fibras en de-
generacion por grupos de macro-
fagos es muy comudn en el cuadro
patoldgico de la polimiositis.

Como expresamos mas arriba, los
signos de regeneracion muscular son
también muy evidentes, a diferencia
de lo que se observa en las distrofias
hereditarias. @ Estos  signos de
regeneracion son los siguientes: fibras
pequefas basofilas, multinucleadas,
con nucleos centrales muy vesiculares
y con nucléolo prominente (figuras 6 y
7).

En el cuadro VIl se resumen los hallazgos
anatomopatoldgicos, electromiograficos y
enzimaticos, en cuanto a su valor en el
diagnostico, en nuestra casuistica. Como
puede observarse, de 20 estudios
anatomopatolégicos, en solo tres el
diagnésticp fue dudoso por no presentar el
fendbmeno inflamatorio un caracter nodular
perivascular.

En el cuadro VIIl se resumen los ha-
llazgos clinicos y complementarios mas
importantes de nuestros 23 pacientes

Los dos ultimos pacientes (nUmeros 22 y
23 del cuadro VIII) se incluyeron como
dudosos desde el punto de vista del
resultado dudoso de la biopsia con EMG
normal, porque el cuadro clinico era
bastante tipico y las enzimas séricas muy
elevadas; en el caso 22 no se hizo la biopsia
ni el estudio enzimatico, pero también el
cuadro clinico fue muy caracteristico y el
EMG también.

Otras investigaciones complementarias en
la polimiositis

— Se ha investigado la respuesta de los
linfocitos procedentes de pacientes
con polimiositis ante homo-



geneizados de musculo estriado, ders, 1969)"" (Field, 1971'8 y Masia- Ha,

comparandola con la respuesta de 1971).7

linfocitos de sujetos controles, de- — También se ha sefialado (Caspari, 1964)'8

mostrandose con ello una mayor una mayor tasa de anticuerpos

sensibilidad  (antimUsculo) de los antimusculo en el suero de pacientes con

linfocitos de los pacientes (Saun- polimiositis, comparados con controles
normales.

SUMMARY

Estrada, J.R.; R. Santiago Luis. Clinical, anatomicopathological and electromyographic diagnosis of
polymyositis. A general review and report of twenty three patients. Rev Cub Med 19: 4, 1980.

Most important aspects of the clinical, anatomicopathological and electromyographic diagnosis of
poylmyositis are briefly reviewed, and a brief introduction to the current pathophysiological aspects is
made. Furthermore, some elements of the institute casuistry related to the value of the combined
study of muscular biopsy, electromyogram and serum enzymes in diagnosing the disease are
pointed out. The need for "discovering” these patients among those frequently diagnosed as
muscular dystrophies, polyneuritis, miastenia gravis, arthritis and other processes is emphasized
since their adequate recognition and the early rational treatment lead to marked improvements and
curations.

RESUME

Estrada, J. R.; R. Santiago Luis. Diagnostic clinique, anatomo-pathologique et électromyo-
graphique de la polymyosite: revue générale et présentation de 23 cas. Rev Cub Med 19: 4, 1980.

Une revue sommaire des aspects les plus importants du diagnostic clinique, anatomo- pathologique
et électromyographique de la polymyosite est réalisée; on fait une bréve introduction aux aspects
actuels de la physiopathologie. En outre, certains éléments de la casuistique de l'institut en rapport
avec la valeur diagnostique de I'étude combinée de la biopsie musculaire, I'électromyogramme et les
enzymes du sérum sont présentés. Les auteurs mettent I'accent sur le besoin de "découvrir’ ces
patients parmi les fréquemment diagnostiqués comme dystrophies musculaires, polynévrite,
myasthénie gravis, arthrite et d'autres processus, car sa reconnaissance adéquate et une conduite
thérapeutique rationnelle au moment nécessaire, aboutit a I'amélioration et méme a une guérison
importante.

PE3SKME

ScTpajia, X.P.; CaHTLnro Jlync, P. , KrararaecKHit, aHETOMonaTO jiorMHecKHK h
sjieKTpoMiiorpagHMecKHM ZKarH03 nojmMHOUHTa. C<5- uiké 0630p h
npejiCTaBJieHHe H3 iramieHTOB. Rev Cub Med 19. 4, 1980.

nDOBOUHTCH 0030P o 6ojiee 3HaMHTejiBHHX acneKTax wmHugecKoro

aHaTOMonaTOlioriiecKoro H ajieKTpoNUiorpagi®ecKoro anarHOsa no

fisa ¢ HeudMM BKJiweHHe B Bonpocu aKTyajiBHue, cBH- 5Sec
fosHonaioJiorHett. Kpowe Toro, b padoTe npescTaiuwicT CHMMifi~UeMeHTU
Kas;yHCTI1KH HHCTETyTa, CBHSaHHUe co - qunirpmieM JUIF JIHaTHOCTHKH
KOMOIIHITpOBaHHOr0 MCClie,HOBaHKH S1?2vSdHO» OHOnCHH,
3JieKTpOMHOrpai.lMH H 3H3HM CHBOpOTKH. Miu HarTaHBaeM Ha
HeooxoflZMOCTH "o6HapysceHnH TaKHX nanaeHTOB cueiH naimeHTOB, KoTopue
Mac to OTarHoorapynTCfl Kan MycKyjiL— Hye"nMCTPO(inn, nojiKHeBpHT, rpaBHC

Mi’.acTeMKH, apTpHT h spy - nconeccu TaK Kan mx cooTBeTCTByumee
o0CJieaoBaHHe h pa-— IlohSbSo? S'cBoeBpeMeHHoe neveme socraraeT b3»hhx h
XOpo-—

111KX BH3£O0pOBJieHOfi.
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