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PolimiositePolimiosite (PM) / (PM) / DermatomiositeDermatomiosite
(DM)(DM)

DEFINIZIONEDEFINIZIONE

Gruppo eterogeneo di malattie muscolari Gruppo eterogeneo di malattie muscolari 
acquisite caratterizzate da un processo acquisite caratterizzate da un processo 
infiammatorio a carico della muscolatura infiammatorio a carico della muscolatura 
scheletricascheletrica



CLASSIFICAZIONECLASSIFICAZIONE

•• PolimiositePolimiosite (PM)(PM)
•• Dermatomiosite (DM)Dermatomiosite (DM)
•• Dermatomiosite dellDermatomiosite dell’’infanziainfanzia
•• Miosite nelle neoplasieMiosite nelle neoplasie
•• Miosite associata ad altre connettiviti Miosite associata ad altre connettiviti 
•• Miosite da corpi inclusi (MCI)Miosite da corpi inclusi (MCI)
•• Dermatomiosite Dermatomiosite amiopaticaamiopatica



ASSOCIAZIONE CON ALTRE ASSOCIAZIONE CON ALTRE 
MALATTIEMALATTIE

1) 1) ConnettivitiConnettiviti ((SScSSc, LES, MCTD, SS, AR), LES, MCTD, SS, AR)

2) Malattie autoimmuni (m. di 2) Malattie autoimmuni (m. di CrohnCrohn,,sarcoidosisarcoidosi, , celiachiaceliachia, , 
miastenia, miastenia, trombocitopeniatrombocitopenia autoimmuneautoimmune, , HashimotoHashimoto etcetc))

3) Neoplasie:3) Neoplasie:
-- PM: polmone, mammella, linfoma, prostataPM: polmone, mammella, linfoma, prostata
-- DM:ovaio, stomaco, mammella, stomacoDM:ovaio, stomaco, mammella, stomaco
La neoplasia può precedere, seguire o essere contemporanea alla La neoplasia può precedere, seguire o essere contemporanea alla miositemiosite
LL’’associazione associazione èè marcata soprattutto per la DMmarcata soprattutto per la DM
Uno screening per neoplasia Uno screening per neoplasia èè fondamentale in tutti i pazientifondamentale in tutti i pazienti



EPIDEMIOLOGIAEPIDEMIOLOGIA

•• Malattia Malattia ubiquitariaubiquitaria, pi, piùù frequente nella razza nerafrequente nella razza nera

•• rapporto F/M variabilerapporto F/M variabile
1:1 nella DM giovanile; 2:1 PM dell1:1 nella DM giovanile; 2:1 PM dell’’adulto; 1:2 nella adulto; 1:2 nella 
malattia da corpi inclusi (MCI); 9:1 forme associate ad malattia da corpi inclusi (MCI); 9:1 forme associate ad 
altre connettivitialtre connettiviti

•• etetàà::
PM >18 aa; DM tutte le etPM >18 aa; DM tutte le etàà; MCI>50 ; MCI>50 aaaa

•• incidenza:1incidenza:1--12 casi/anno/milione12 casi/anno/milione
•• prevalenza:4 casi/100 000prevalenza:4 casi/100 000



EZIOPATOGENESIEZIOPATOGENESI
•• EtiopatogenesiEtiopatogenesi multifattorialemultifattoriale::

–– fattori genetici: HLA B8, DR3, DRw52fattori genetici: HLA B8, DR3, DRw52
–– fattori ambientali: fattori ambientali: CocsackieCocsackie virus, virus, EchoEcho, influenza A e B, HBV, , influenza A e B, HBV, 

HCV, EBV, HCV, EBV, retrovirusretrovirus, , ToxoplasmaToxoplasma GondiiGondii
–– reazione reazione autoimmuneautoimmune: Nella DM prevale l: Nella DM prevale l’’immunitimmunitàà umorale, nella umorale, nella 

PM quella PM quella cellulocellulo--mediatamediata

•• ImmunitImmunitàà cellulocellulo--mediatamediata::
–– Nella PM linfociti Nella PM linfociti TcitotossiciTcitotossici CD 8+ e CD 8+ e macrofagimacrofagi (infiltrati (infiltrati 

endomisialiendomisiali))
–– Nella DM linfociti B e linfociti CD4+ (infiltrati Nella DM linfociti B e linfociti CD4+ (infiltrati perimisialiperimisiali e e 

perivascolariperivascolari))

•• AutoanticorpiAutoanticorpi circolanticircolanti::
–– miosite specifici: Jomiosite specifici: Jo--1, SRP, Mi21, SRP, Mi2
–– miosite associati: PM miosite associati: PM SClSCl, RNP, SSA, RNP, SSA



EZIOPATOGENESI

Agente sconosciuto
(infezione virale?) + Predisposizione genetica

(HLADR3 e DRw52)

Reazione citotossica cellulo-mediata
Vasculite da immunocomplessi

Flogosi e lesioni muscolari

Ischemia tissutale

Flogosi e lesioni cutanee



ISTOLOGIAISTOLOGIA

•• Alterazioni infiammatorie, degenerative, aree di necrosi, fibrosAlterazioni infiammatorie, degenerative, aree di necrosi, fibrosi e i e 
atrofia del muscolo scheletrico con fibre in via di rigenerazionatrofia del muscolo scheletrico con fibre in via di rigenerazionee

•• Alterazione dei vasi muscolari (Alterazione dei vasi muscolari (prolifprolif. . endotelialeendoteliale, occlusioni , occlusioni 
vascolari)vascolari)

•• Nella PM: infiltrati CD8 + e Nella PM: infiltrati CD8 + e macrofagicimacrofagici endomisialiendomisiali con aree di con aree di 
necrosi diffuse o a chiazzenecrosi diffuse o a chiazze

•• Nella DM: infiltrati perivascolari e perimisiali di linfociti B Nella DM: infiltrati perivascolari e perimisiali di linfociti B e T e T 
CD4 +, aree di necrosi rare, coinvolgono solo porzioni dei CD4 +, aree di necrosi rare, coinvolgono solo porzioni dei 
fascicoli muscolarifascicoli muscolari

•• Nella MCI: lesioni simili alla PM, inoltre tipiche granulazioni Nella MCI: lesioni simili alla PM, inoltre tipiche granulazioni 
basofilebasofile nei nuclei e nel citoplasma delle cellule muscolarinei nuclei e nel citoplasma delle cellule muscolari



MANIFESTAZIONI CLINICHEMANIFESTAZIONI CLINICHE



APPARATO MUSCOLOAPPARATO MUSCOLO--SCHELETRICOSCHELETRICO
•• Ipostenia o AsteniaIpostenia o Astenia muscolaremuscolare, simmetrica, a carico dei muscoli dei , simmetrica, a carico dei muscoli dei 

cingoli scapolare e pelvico, tronco e collo (interessamento dei cingoli scapolare e pelvico, tronco e collo (interessamento dei 
muscoli distali nei casi gravi )muscoli distali nei casi gravi )

•• Deficit muscolareDeficit muscolare::
–– salire le scalesalire le scale
–– alzarsi dalla sedia e alzarsi dalla sedia e dallettodalletto
–– accovacciarsiaccovacciarsi
–– incrociare le gambeincrociare le gambe
–– deambularedeambulare
–– sollevare il capo dal cuscinosollevare il capo dal cuscino
–– deglutiredeglutire
–– voce nasale (incapacitvoce nasale (incapacitàà di sollevare il palato, m. di sollevare il palato, m. cricofaringeocricofaringeo))
–– disfagia (mm faringe 10disfagia (mm faringe 10--15% casi)15% casi)

•• Dolore Dolore spontaneo o provocato a carico delle masse muscolarispontaneo o provocato a carico delle masse muscolari



CUTECUTE

- Rash a faccia, collo, torace, estremità

- Soffusione violacea palpebre superiori
(rash eliotropico: 25%pz)

- Papule di Gottron
(sup. estensoria articolare: 30% pz)

- Vasculite (infanzia)

- Calcinosi (infanzia)



MISCELLANEAMISCELLANEA
•• Manifestazioni polmonari:Manifestazioni polmonari:

–– ipoventilazioneipoventilazione
–– polmonite polmonite abab ingestisingestis (difetti della deglutizione)(difetti della deglutizione)
–– interstiziopatia polmonare (Jointerstiziopatia polmonare (Jo--1)1)
–– fibrosi polmonare 5fibrosi polmonare 5--10%10%

•• Manifestazioni cardiache:Manifestazioni cardiache:
–– miocardite con insufficienza miocardite con insufficienza congestiziacongestizia
–– disturbi della conduzione AVdisturbi della conduzione AV
–– prolasso della mitraleprolasso della mitrale

•• Manifestazioni renali:Manifestazioni renali:
–– rare (solo da persistente mioglobinuria)rare (solo da persistente mioglobinuria)

•• Manifestazioni articolari:Manifestazioni articolari:
–– artralgieartralgie
–– artrite rara (forme secondarie ad altra artrite rara (forme secondarie ad altra connettiviteconnettivite))



LABORATORIOLABORATORIO

•• Enzimi muscolari aumentati:Enzimi muscolari aumentati:
CPK, LDH, CPK, LDH, aldolasialdolasi, SGOT, SGOT
–– Isoenzimi CPK: CPKIsoenzimi CPK: CPK-- MM (muscolo scheletrico), CPKMM (muscolo scheletrico), CPK--BB: BB: 

encefalo e m.liscio, CPKencefalo e m.liscio, CPK--MB (miocardio)MB (miocardio)

•• MioglobinaMioglobina
–– proteina respiratoria della cellula muscolare; aumentata nel 70proteina respiratoria della cellula muscolare; aumentata nel 70--

80% delle PM, la 80% delle PM, la mioglobinuriamioglobinuria èè pipiùù rararara

•• VES elevataVES elevata



INDAGINI DIAGNOSTICHEINDAGINI DIAGNOSTICHE

ELETTROMIOGRAFIAELETTROMIOGRAFIA
•• Positiva nel 70Positiva nel 70--90% dei 90% dei pzpz
•• La contrattura volontaria del muscolo produce:La contrattura volontaria del muscolo produce:

–– attivitattivitàà di breve duratadi breve durata
–– bassa ampiezza dei potenzialibassa ampiezza dei potenziali
–– potenziali potenziali polifasicipolifasici

•• A riposo:A riposo:
–– potenziali di fibrillazionepotenziali di fibrillazione

BIOPSIA MUSCOLAREBIOPSIA MUSCOLARE
•• utile come conferma, la sua negativitutile come conferma, la sua negativitàà non esclude la non esclude la 

diagnosidiagnosi



CRITERI DIAGNOSTICI

1. Aumento enzimi muscolari
2. Debolezza muscoli prossimali
3. Alterazioni elettromiografiche
4. Alterazioni bioptiche
5. Rash cutaneo caratteristico

Polimiosite Dermatomiosite

Definita 4 criteri 3 criteri oltre al rash

Probabile 3 criteri 2 criteri oltre al rash

Possibile 2 criteri 1 criterio oltre al rash



MIOSITE DA CORPI INCLUSIMIOSITE DA CORPI INCLUSI

Caratteristiche peculiari:Caratteristiche peculiari:
•• molto pimolto piùù rara della PM classicarara della PM classica
•• esordio insidiosoesordio insidioso
•• interessamento mm. Prossimale e distaleinteressamento mm. Prossimale e distale
•• pipiùù frequente nei maschi e in etfrequente nei maschi e in etàà pipiùù avanzataavanzata
•• raramente associata ad altre raramente associata ad altre connettiviticonnettiviti o a neoplasieo a neoplasie
•• CPK normale o aumentataCPK normale o aumentata
•• alterazioni EMG miste: miopatiche e neuropatichealterazioni EMG miste: miopatiche e neuropatiche
•• resistenza ai corticosteroidi ed immunosoppressoriresistenza ai corticosteroidi ed immunosoppressori
•• istologia: tipici granuli basofili (corpi inclusi) istologia: tipici granuli basofili (corpi inclusi) citoplasmaticicitoplasmatici e e 

nuclearinucleari



SINDROME DA ANTICORPI ANTISINDROME DA ANTICORPI ANTI--JoJo--
11
•• F > MF > M

•• Miopatia prossimale Miopatia prossimale 

•• Raynaud'sRaynaud's: 60% : 60% 

•• Mechanic's Mechanic's handshands ((ipercheratosiipercheratosi 20% 20% --70%)70%)

•• Vasculite leucocitoclastica: Vasculite leucocitoclastica: 

•• Artrite non erosiva dele mani Artrite non erosiva dele mani 

•• Fibrosi interstitiale polmonareFibrosi interstitiale polmonare

•• PositivitPositivitàà AntiAnti--JoJo--1 (istidil t1 (istidil t--RNA RNA sintetasisintetasi) ) 



DIAGNOSI DIFFERENZIALEDIAGNOSI DIFFERENZIALE

•• Distrofie muscolariDistrofie muscolari

•• Miopatia da danno Miopatia da danno neurogenoneurogeno

•• Miopatia iatrogena (Miopatia iatrogena (eses da da corticosteroidicorticosteroidi))

•• Miopatie endocrineMiopatie endocrine

•• PolimialgiaPolimialgia reumaticareumatica

•• MiositeMiosite infettivainfettiva



PROGNOSIPROGNOSI

•• Malattia severaMalattia severa

•• Fatale in una minoranza di casiFatale in una minoranza di casi

•• andamento cronico nel 30andamento cronico nel 30--40% dei casi40% dei casi

•• possibili recidivepossibili recidive

•• nellnell’’infanzia mediamente piinfanzia mediamente piùù benignabenigna

•• prognosi piprognosi piùù grave nellgrave nell’’adulto >60 anniadulto >60 anni



TERAPIATERAPIA

•• Terapia medicaTerapia medica
–– steroidisteroidi
–– immunosopressoriimmunosopressori ((MethotrexateMethotrexate, , CiclofosfamideCiclofosfamide))
–– Boli di Immunoglobuline e.v.Boli di Immunoglobuline e.v.
–– plasmaferesiplasmaferesi

•• Terapia fisicaTerapia fisica
–– terapia riabilitativa dei postumi per ridurre lterapia riabilitativa dei postumi per ridurre l’’ipotrofia ipotrofia 

muscolaremuscolare


