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Características clínico-histológicas de la miopatía asociada a esclerosis sistémica: ¿existen diferencias 
con las miopatías inflamatorias idiopáticas? Revisión de una cohorte en un centro hospitalario de 

tercer nivel.
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La afectación del músculo esquelético puede aparecer hasta en un 14-25% de pacientes con 
esclerosis sistémica (ES), y se asocia con mayor frecuencia de complicaciones cardiopulmonares y 
peor pronóstico. Algunos estudios han analizado los hallazgos de las biopsias musculares en 
pacientes con ES y miopatía inflamatoria (MI), con resultados heterogéneos; sin embargo, otros 
han reportado un patrón característico definido por la presencia de fibrosis, asociado de forma 
significativa a afectación cutánea difusa y mayor mortalidad.

INTRODUCCIÓN

OBJETIVOS
Describir las características clínicas e histológicas de la miopatía inflamatoria (MI) asociada a 
esclerosis sistémica (ES) y analizar si existen diferencias con otros subgrupos de MI.

MÉTODOS
Se seleccionaron todos los pacientes con diagnóstico clínico de MI idiopática procedentes del 
Servicio de Reumatología del Hospital Universitario 12 de Octubre 1986 y 2023, que tenían al 
menos una biopsia muscular. De estos pacientes, se identificaron los que además cumplían 
criterios de clasificación ACR/EULAR 2017 para ES

RESULTADOS
De 276 pacientes con MI, 167 tenían al menos una biopsia muscular. De ellos, 23 (13,8%) cumplían 
criterios de clasificación para ES, por lo que se incluyeron en el subgrupo de síndrome de 
solapamiento MI y ES. El resto de subgrupos según el diagnóstico clínico por el reumatólogo y sus 
respectivas frecuencias se describen en la figura 1. En el subgrupo MI-ES el 82,6% presentaba 
algún autoanticuerpo, siendo el resto (4 pacientes, 17,4%) seronegativos. Las lesiones en la 
biopsia muscular de este subgrupo se describen en la figura 2 y las más frecuentes fueron: atrofia 
de fibras musculares (73,9%), regeneración (60,9%) y necrosis (56,5%). El patrón histopatológico 
más frecuente fue el de miopatía inespecífica (52,2%). Ningún paciente se diagnosticó por biopsia 
de miopatía necrotizante (MNIM), síndrome antisintetasa (SAS) o miositis por cuerpos de inclusión 
(MCI). La fibrosis fue una lesión infrecuente (17,4%) y se asoció con niveles de CK menores al 
inicio de la enfermedad (445 ± 359, p = 0,01). Sin embargo, los pacientes con sobreexpresión del 
complejo mayor de histocompatibilidad (CMH) tipo I presentaron una cifra significativamente 
mayor de CK al inicio (2121 ± 1878, p = 0,02). En la comparación de los pacientes MI-ES con el 
resto de subgrupos (tabla 1), no hubo diferencias significativas a nivel histopatológico, salvo con la 
MNIM en la que fueron más frecuentes la presencia de fagocitosis (58,3% frente a 13%, p = 0,015) 
y el depósito de C5b9 (33,3% frente a 4,3%, p = 0,038). 

CONCLUSIÓN
La MI asociada a ES es una entidad heterogénea sin grandes diferencias histológicas con el resto de 
subgrupos de MI. Son necesarios nuevos estudios que ayuden a profundizar en la caracterización 

de este subgrupo de pacientes de acuerdo a aspectos clínicos, serológicos e histológicos.
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