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• Miositi infettive 

– Virali (es., AAV, EBV, CMV) 

– Batteriche (es., piomiositi stafilococciche, m. 
Whipple) 

– Parassitarie (es., trichinella, strongiloide) 

• 'Miositi' da farmaci (es., statine) 

• 'Miositi' in corso di altre malattie 
sistemiche (es., distiroidismi) 



• Dermatomiositi (DM) 

• Polimiositi (PM) 

• Miositi a corpi inclusi (sIBM) 

• Miopatie necrotizzanti immuno-mediate 
(IMNM) 

• Forme rare: miositi focali, fasciti, “graft vs 
host”, miosite granulomatosa, miofascite 
macrofagica (da vaccino)  

 



• Polimositi, dermatomiositi, miopatie necrotizzanti in 
corso di collagenopatie note 

– LES 

– ARTRITE REUMATOIDE 

– CONNETTIVITI MISTE 

– CONNETTIVITI INDIFFERENZIATE 

– SCLERODERMIA 

– S. SJÖGREN 

• L'interessamento muscolare può essere parcellare o 
subclinico 





PM 

s-IBM 

OM 

> microangiopatia C-mediata 

muscoli prossimali, cute 

buona risposta alla terapia buona risposta alla terapia 

muscoli prossimali 

> citotossicità T-mediata 

      miopatia infiammatoria + collagenopatia e/o autoanticorpi “overlap” 

DM 

muscoli prossimali inferiori, distali superiori 

citotossicità T-mediata e degenerazione (vacuoli rimmed, inclusioni) 

scarsa risposta alla terapia 

Miopatie infiammatorie idiopatiche 

IMNM   prevalente necrosi fibrale con attivazione macrofagica: immuno-mediata o tossica 



• Studio di algoritmi diagnostici per una diagnosi 
differenziale 'cost-effective' 

• Ricerca di biomarcatori per sottoclassificare i pazienti 
in gruppi clinicamente e eziopatologicamente 
omogenei per i trials clinici 

• Ricerca di biomarcatori o di outcome measures 
sensibili e standardizzabili per valutare la risposta 
terapeutica 



Polimiosite/Dermatomiosite: caratteristiche cliniche 

• Esordio subacuto, talvolta con rapida progressione o 
nell'arco di qualche mese 

• Debolezza degli arti, simmetrica, prossimale > distale; 
muscoli posteriori del collo, mm. paravertebrali; risparmiati 
mm. oculomotori, mimici 

• Interessamento cutaneo e capillare (dermatomiosite) 

• Assenza di disturbi di sensibilità 

• Mialgie (meno importanti della debolezza) 

• Disfagia, disfonia, deficit muscoli respiratori 



Altri sintomi/segni associati 

• Fenomeno di Raynaud 

• Sintomi polmonari persistenti (tosse, dispnea da sforzo)  

• Dolori articolari (piccole o grandi articolazioni) 

• Alterazioni cutanee (ispessimenti, prurito) 

• Disturbi della lacrimazione e/o salivazione 

• Disturbi del transito intestinale 



Sindrome da anti-tRNA sintetasi 

• (dermato)Miosite + interstiziopatia polmonare + 

fenomeno di Raynaud 

• Presenza di anticorpi Anti Jo-1  

• Prognosi discreta per la componente 

muscolare, meno favorevole per l'aspetto 

polmonare 



Miopatie necrotizzanti immuno-mediate 
 

• Clinicamente identiche alle polimiositi idiopatiche + ipostenia distale o 
generalizzata 

• CK molto elevata  

• Quadro istologico di necrosi delle fibre muscolari con scarsa componente 
linfocitaria, positività MAC;  

• Forma con 'pipestem capillaries' (MAC + a livello capillare) 

• Autoanticorpi: SRP, anti HMGCR 

• Forma paraneoplastica: > maschi, bianchi, sopra 45 anni, entro 3 aa dalla 
diagnosi  

• Tipo di neoplasia: polmone, ovaio, linfoma non-Hodgkin, pancreas, colon, 
altri 

• Diagnosi differenziale con miopatie tossiche 

 





Diagnosi differenziale: il laboratorio 

• CK significativamente elevata (5x  ) 

• Indici di infiammazione +/- 

• Autoanticorpi antinucleo e miosite-specifici (antisintetasi, 

anti Mi2, Pm-scl, anti-SRP) 

• EMG: reperto 'miopatico' con aspetti 'irritativi' 



Diagnosi differenziale : caratterizzazione e 
quantificazione delle alterazioni ai fini 

terapeutici 

• BIOPSIA MUSCOLARE  

• RMN MUSCOLARE 



La biopsia muscolare 

• indispensabile in assenza di alterazioni cutanee diagnostiche o 
di autoanticorpi specifici 

• diagnosi differenziale PM/DM e con altre miopatie genetiche 
ed acquisite (casi “non responder”) 

• può dare informazioni prognostiche e terapeutiche (es, Indice 
CD4/CD8:  nelle overlap,  nelle PM/DM pure; vacuoli p62 + nelle IBM) 

 

  va eseguita prima della terapia steroidea 

  va eseguita su muscolo congelato 

 Se disponibile, va eseguita dopo esecuzione della RMN per la 
scelta della sede migliore  



Biopsia muscolare 



Biopsia muscolare 



Biopsia muscolare: altri aspetti  

atrofia perifascicolare  

 

  deficit parziale di COX 

 



Marcatori infiammatori: CD8, CD4, macrofagi 



Marcatori infiammatori: MAC (C5b9), HLA I 



Miosite a corpi inclusi 



p-tau 

b-amiloide 

ab-cristallina 

Miosite a corpi inclusi 



Altre patologie con quadri clinici e istologici 

simil-infiammatori  

• Sindromi miasteniche 

• Neuropatie motorie acute 

• Malattie del secondo motoneurone (IBM) 

• Miopatie secondarie (distiroidismo, altre disendocrinopatie, farmaci) 

• Miopatie geneticamente determinate con componente 

infiammatoria (es., mutazioni della lamina A/C, disferlina; distrofia facio-

scapolo-omerale, glicogenosi tipo 2 – m. di Pompe) 





Imaging muscolare 

• Ecografia muscolare: fasciti, miositi focali; ancora 
poco specifica; utile per la scelta della sede di 
biopsia 

• RMN muscolare: introdotta a metà degli anni 
ottanta, sta acquistando un ruolo sempre 
maggiore con il progredire delle conoscenze; 
attualmente ha ancora un ruolo complementare 



RMN nelle malattie neuromuscolari 

• Rilevazione di alterazioni subcliniche (es., nelle 
iperCKemie paucisintomatiche) 

• Rilevazione della distribuzione delle alterazioni 
(pattern) per la diagnosi differenziale 

• Distinzione tra lesioni 'attive' con edema e aree di 
sostituzione fibro-adiposa per la diagnosi differenziale 
e per il monitoraggio dell'evoluzione 

• Scelta della sede di biopsia 

• Candidata come 'outcome measure' in trials 
terapeutici 



Protocollo 'Muscle MRI' 



























Ringraziamenti 

Dr.sse Liliana Vercelli, Valentina 

Ponzalino, Sara Bortolani  

Dr.sse L. Chiadò-Piat, E. 

Vittonatto, Silvia Boschi 

 
SC Radiodiagnostica 3 – Dr. 

Dorico Righi, Dr. Riccardo 

Faletti 

 

SC Reumatologia - Dr. Enrico 

Fusaro 

Prof. Vittorio Modena 

SC Reumatologia -  Ospedale 

Mauriziano di Torino 

Dr. Raffaele Pellerito 

 

SC Reumatologia – Ospedale di 

Alessandria 

Dr. Pier Andrea Rocchetta 

 

CMID - Prof. Dario Roccatello 

 

 


