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RESUMEN

Para determinar la presencia de debilidad muscular
respiratoria asociada adermatomiositis (DM) y surelacion
con el grado de disnea, actividad de la enfermedad y
alteracién funcional pulmonar, se evalué
prospectivamente lacontractilidad diafragmdticaen cuatro
pacientes con criterios diagnésticos para DM.

Dos pacientes tenfan disnea y en 3/4 se encontrd
Incapacidad Ventilatoria Restrictiva. Se descarté
obstruccién de la vida aérea y compromiso pulmonar
parenquimato. Todos evidenciaron reducciéon moderada
asevera de la presion inspiratoria méxima (Primax) y de
la presién diafragmatica médxima (Pdimax).

Concluimos.que todos los pacientes tuvieron debilidad
muscular respiratoria que no se correlacioné con la
presencia y grado de disnea ni con los pardmetros de
actividad de la enfermedad. En 3/4 pacientes se pudo
demostrar que la Incapacidad Ventilatoria Restrictiva
respondia a debilidad muscular respiratoria.

SUMMARY

In order to evaluate the respiratory muscular weakness
associated to dermatomiositis (DM), diaphragmatic
contractility and its relationship abnormalities was
prospectively evaluated in four patients with diagnostic
criterion for DM.

Obstructive airway and parenchimal lung diseases
were excluded in all cases.

All patients showed moderate to severe reduction in
maximal inspiratory pressure (Pimax), three of them had
restrictive ventilatory defect and two were dispneic.

We conclude that although all patients showed
respiratory muscles weakness respansible for the
restrictive defect, correlation was not evident neither
with the degree of disnea nor the activity of the disease.
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INTRODUCCION

Ladermatomiositis (DM) es una enfermedad inflamatoria
crénica que se manifiesta por debilidad muscular y un
exantema caracteristico. El compromiso del sistema
respiratorio ha sido reportado desde 1956, cuando Mills
y Mathews describen la asociacién entre enfermedad
pulmonar intersticial y DM (1).
Las complicaciones pulmonares atribuidas a la DM son:
- Neumonfa por aspiracién (secundaria a disfagia
por compromiso de los miisculos de la
deglucién). ’
- Insuficiencia ventilatoria (por debilidad
muscular)
- Enfermedad intersticial.
UIP (Penumonitis intersticial usual).
BOOP (Bronquiolitis obliterante con
neumonia organizante).
DAD (Dailo alveolar difuso).
- Neumonitis por drogas: Methotrexate (MTX).
- Infeccidn oportunistica.
- Derrame pleural.
- Hipertension pulmonar.
- Otras.
La debilidad de los muisculos respiratorios en el
transcurso de laenfermedad, suele serreconocida cuando
lainsuficienciarespiratoria hipercdpnicase hace presente.

OBJETIVOS
Se realizd la evaluacién funcional y muscular
respiratoria con el objeto de:

1 - Determinar la presencia de compromiso de los
musculos respiratorios.

2- Determinar la probable relacién entre el grado de
debilidad de movimientos inspiratorios y sintomas
respiratorios.

3- Determinar la probable relacién entre el grado de
debilidad diafragmdtica y los pardmetros de
actividad de la enfermedad.

4- Intentar diferenciar si en presencia de restriccion
ésta obedece a compromiso parenquimatoso o
debilidad de los misculos respiratorios.
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MATERIAL Y METODOS

Se incluyeron en el estudio cuatro pacientes
consecutivos, no seleccionados, que cumplieron los
criterios de Bohan y Peter para DM.

Se registraron los siguientes datos de Historia Clinica:
formade presentacion, enzimas musculares enel momento
del diagnéstico y de la evaluacién funcional respiratoria,
electromiograma, biopsiamuscular y tratamientorecibido.

Serealizé una valoracion clinica semicuantitativa de la
fuerza muscular, en seis grados, del 0 al 5, de acuerdo a
la clasificacién de Walton (4).

La valoracién de disnea fue realizada en cuatro grados

segin la American Heart Association .

Todas las determinaciones se repitieron cinco veces en
cada paciente y se eligié el valor promedio de las tres
cifras mayores. Valores normales Pimax:

* sexo femenino: 72 cm H20.

* sexo masculino: 111 cm H20, segdn Tobin, M.

RESULTADOS

Se estudiaron cuatro pacientes: 3 sexo femenino.

1 sexo masculino.

Edad promedio: 54 afios.  Rango: 35262 a.
Manifestaciones clinicas y de laboratorio, estudios y
tratamiento en el momento del diagnéstico (Tabla I).

Lasde fun(?,ién pulrr/lonar consistieron TABLA I DERMA TOMIOSITIS:
en: espirometria forzada con DIAGNOSTICO
determinacién de capacidad vital
forzada CVF), volumen espiratorio _5‘5’23 = _m‘_‘“‘—_..EQEEEg._ ABTRATORID | o | miorste | re
forzado en 1 segundo (VEF1), =S T — EnZinas  S€RULOdle —
relacién VEF1/CVF; pletismografia . L
corporal para la medicién de Q P e ‘ ﬂ ) R ey
capacidad pulmonar total segtin 56a
técnica de Duo Bois (5) y trazado de i N ] P;m;
curvas de volumen/presion para | ! preronia 2 ﬂ _ 2 “:;;d'
determinacién de complacencia | 3, |DCHOUITT IS 2smase
pulmonar (6). ==
La medicién de la presion a7 ororonia ﬂ ana - LTk
inspiratoria méxima (Pimax) se [N | eotirams (S -
registrd segun la técnica de Black y R el
Hyatt (7). ” orsracta o oine.| sneonte
La valoracién de la presion 0" | sou-cueren v ? V - | e
transdiafragmatica (Pdi) y lamé4xima ) (gl o
contractilidad diafragmatica
(Pdimax) se realizé a través del registro de la presion Manifestaciones clinicas
esofdgica (transmitida por un balén colocado ensutercio ~ Rash cutdneo 474
inferior) y de la presién géstrica (mediante otro balénen ~ Debilidad muscular prox. MMSS 474
estdmago) durante las maniobras de Muller y Sniff (8). Debilidad muscular prox. MMIL ~ 3/4
Segiin el esquema de la fig. 1. Disfagia alta 3/4
- — Disfonia 2/4
‘ FUNCION MUSCULAR RESPIRATORIA Raynaud 2/4
| TEGNICA Debilidad muscular distal MMSS  2/4
PRESION TRANSDIAFRAGMATICA ( Pdi } | MiOCﬂrditiS 1/4

Pdi Max = 120 (+ - 30) l‘.‘:mHEO

Fig. 1.- Técnica de la funcion muscular respiratoria

El grado de fuerza muscular fue grado 2 en dos pacientes
y grado 3 en los dos restantes. L a disnea estuvo presente
en 2/4 (grado Il y III).

Todos los paciente tuvieron aumento de enzimas
musculares (CPK, aldolasa, GOT) en el momento del
diagnéstico.

Laserologiafue negativaexcepto en el paciente nimero
3 que presenté ANA (+) moteado.
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DERMATOMIOSITIS

VALORACION FUNCIONAL RESPIRATORIA Y MUSCULAR

El electromiograma revel6 ~ TABLAII
la triada caracteristica en
todos los pacientes.

La biopsia muscular

demostr6  alteraciones Bacients | OF | VB |VE-LW | MC | ol ‘ CIARC | PlMax | Paimex |
diagnésticas de DM en 3/4 | ] | i i
pASIBRIES: , 1 28 | 25 | ® 3w | 03 |ees |-m | wu |
El tratamiento fue Il | 1 | | -
instituido con prednisonaen | il el (7 W 3 | BB | |
g I
dosisde 40y 60 mg. y enel 2 23 | 1.% 1 77 ‘ 19 | o1 | e |- 2 |
paciente nimero 2 se agrego 5 ‘ : "l
ademds Methotrexate (dosis (= il (e | &) i ) ![
25 mg/semana). I3 THE g el om | o 1. &
Los resultados de la ‘ \ - ‘
valoracién  funcional ; @ | o | () | @ l
respiratoria y muscular 4 18 L5 |
; ; a1 3.8 - 41
constan en la tabla II: \s &
En 3/4 pacientes se ar | e | &) @
evidencié TABLAIN DERMATOMIOSITIS
incapacidad CORRELACION ACTIVIDAD ENFERMEDAD Y COMPROMISO RESPIRATORIO
ventilatoria
restrictiva leve a gy, Tew0 | ORR%R | SRADD T pnaiwes [C.P.T 7 | Plimax | PLdimax
moderada, segiin SEXD. | EyoLucion | MUSCULAR. | DISNER TEORECO. on 5:0 onH-0
el porcentaje de I
reduccién en la ? 47 700 ‘ ;
m 4 II N 8% |-20 34
CVF y TLC. En ¥
ningdn paciente 58 a
hubo obstruccién 11
de la gran via INICIAL ? 111 i
aérea. 9 t 8/7% -34 v
La complacencia 60 a
(¢ L) y[qq]
S GO 24m | 3 74% |-41 | 52
pulmonar 9 =
especifica (CL/ 35 a
FRC) fueron IV
normalels en los o i INICIAL 4 509 - 41 65
tres pacientes en .
los que fueron 62 a

evaluadas.
La valoracién de la fuerza muscular segin Pimax
evidencié una caida moderada a severa en los cuatro

DISCUSION

pacientes.

La Pdimax mostro severa reduccion en el paciente 1
(34 cm H20) y moderada disminucién en los restantes
tres pacientes.

Todos estos hallazgos fueron correlacionados en la
tabla III:

El compromiso de los miisculos respiratorios en los
pacientes con DM forma parte de los criterios clinicos
diagnésticos de la enfermedad. Diferentes estudios de la
funcién pulmonar en pacientes con DM y otras miopatias
proximales han demostrado variaciones en la debilidad
de los miisculos respiratorios con repercusién en la
funcidén pulmonar (9 y 10).

A pesar de la evidencia a favor de que el compromiso
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muscular respiratorio puede ser de la suficiente severidad
como para producir insuficiencia ventilatoria y requerir
ventilacién mecdnica no hay estudios que evalien
especificamente este grado de compromiso en DM.

En la tabla III se correlacioné el compromiso de la
funcién muscular respiratoria con los sintomas
respiratorios, evaluacién funcional respiratoria y
pardmetros de actividad de la enfermedad.

En 2/4 pacientes en el momento del diagndstico inicial
delaenfermedad hubo sfntomas respiratorios. El paciente
N°2 tenfa disnea grado Il y el paciente N° 4 presenté una
neumopatfa basal derecha por aspiracién secundaria a la
disfagia alta. Los pacientes N° 1 y 3 tenfan 3.5 a2 afios de
evolucidén respectivamente y uno de ellos presentaba
disnea a medianos esfuerzos (grado II).

Los pardmetros de actividad de DM, siempre enrelacién
al momento de laevaluacién funcional respiratoria, fueron
variables. El grado de fuerza muscular estaba severamente
comprometido en los pacientes N° 2 y 3 y levemente
reducido en los restantes (pacientes N° 1y 4). En 3/4
pacientes hubo elevacién de las enzimas musculares.

Las pruebas de funcién respiratoria demostraron que
3/4 pacientes tenfan reduccién leve a moderada de la
capacidad pulmonar total (CPT). Sélo en el paciente N°
2 la CPT fue normal.

Se pudo descartar obstruccién al flujo espiratorio de la
gran via aérea en todos los pacientes (VEF1/CVF nomal)
y compromiso pulmonar parenquimatoso en 3/4 (1,2 y 3)
en quienes la medicién de la complacencia pulmonar
especifica (CL/FRC) resultd normal.

Inferimos que esta reduccién en los volimenes
pulmonares puede ser atribuida a la debilidad de los
musculos respiratorios (en pacientes N° 1, 2y 3) como lo
demuestra una reduccién en la Pimax (entre el 40y 70 %
de su valor tedrico normal) y una disminucién de Pdimax
(entre 45y 70 %).

En el paciente N° 4, por falta de colaboracidn no se
pudo medir complacencia pulmonar (CL) y complacencia
pulmonar especifica (CL/FRD). A pesar de que tenia
debilidad muscular respiratoria, la reduccién de
losvolumenes pulmonares también puede ser atribuida a
infiltracién parenquimatosa por neumopatia aspirativa.

Por otra parte, en el paciente N° 1, quien sélo tenia leve
disminucién de TLC (reduccién del 22% en relacion al
tedrico normal) present6 los valores mds bajos de Pimax
y Pdimax, con una caida aproximada del 70 % enrelacién
a tedricos normales.

Sibien todos los pacientes tuvieron debilidad muscular
respiratoria expresada por caida de los valores de Pimax,
Pdimax, éstano se correlaciond conel grado derestriccion
de los volimenes pulmonares.

Tampoco pudo encontrarse correlacién entre el grado
de debilidad muscular respiratoria y pardmetros de
actividad de DM ya que las enzimas fueron normales en
1/4 pacientes y la fuerza levemente disminuida en 2/4.

Podemos inferir que la debilidad muscular respiratoria
nose correlacionaestrictamente con el gradode restriccién
de los volimenes pulmonares y sintomas respiratorios y
no necesariamente se presentaen los periodos de actividad
de la enfermedad.

CONCLUSIONES
1 - Todos los pacientes evaluados tuvieron compromiso
significativo de los musculos respiratorios.
2 - La severidad del compromiso muscular respiratorio
no tuvo correlacién con la presencia de sintomas
respiratorios ni con pardmetros de actividad de la
enfermedad.
3-En 3/4 pacientes se pudo demostrar que la incapacidad
ventilatoria restrictiva respondfa a debilidad de los
musculos respiratorios ya que la complacencia pulmonar
especifica resultéd normal.

Serfa necesario aumentar el niimero de pacientes
estudiados para corroborar estos hallazgos.
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