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Manometría esofágica de alta
resolución (HRM) como  posible
herramienta de detección precoz de
progresión de enfermedad en  la
dermatomiositis juvenil y la
esclerodermia�

High-resolution esophageal  manometry  (HRM)
as a potential tool for early  detection  of
disease progression  in  juvenile
dermatomyositis  and  scleroderma

Sra.  Editora,

La  dermatomiositis  juvenil  (DMJ)  y  la  esclerodermia  (ES)
son  dos  enfermedades  autoinmnunes  sistémicas  que,  en  más
del  70%  de  los  casos,  presentan  afectación  gastrointestinal
(GI)  como  disfagia,  pirosis  o  hemorragia  digestiva  alta. En
ambas  patologías,  la afectación  GI  supone  un  signo  de mal
pronóstico1---2 y en un  porcentaje  importante  de  los casos  su
afectación  solo  es visible  inicialmente  mediante  estudios  de
motilidad  esofágica.

Actualmente,  la manometría  esofágica  de  alta  resolución
(HRM)  es  el  gold  standard  para  el  estudio  de  trastornos  moto-
res esofágicos  complejos.  Es una  prueba  ambulatoria,  no
dolorosa,  que no  precisa  sedación.  Consiste  en  evaluar  la
actividad  neuromuscular  que  condiciona  el  funcionamiento
del esófago  desde  hipofaringe  hasta  cardias.  Sus  resultados
se  evalúan  según  la  clasificación  de  Chicago  4.0  de  trastor-
nos  de  motilidad  esofágica.  La HRM  junto  a  la clasificación  de
Chicago  han  permitido  afinar  y  estandarizar  el  diagnóstico
de trastornos  de  la  motilidad  esofágica3.

Hasta  el día de  hoy existe  muy poca  literatura  respecto  a
la  afectación  GI  de  estas  2  entidades  en  pediatría,  y todavía
es  menor  si nos  centramos  en  las  alteraciones  apreciadas  en
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pruebas  diagnósticas  como  la  HRM.  Existen  algunos  estudios
que  ponen  de manifiesto  que  la  afectación  de  la  motilidad
esofágica  en  la DMJ  o la  ES  es un  signo  de mal  pronóstico  y
de progresión  de enfermedad4---6.

Por  ello  se  recomienda  un  estudio  inicial  al  diagnóstico
para  establecer  la  afectación  basal,  así como  durante  el
transcurso  de  su  enfermedad,  con el  fin de ajustar  el  tra-
tamiento  de  estos  pacientes  de forma  precoz.

Por  lo expuesto  previamente,  nuestro  objetivo  fue  estu-
diar la  afectación  esofágica  mediante  HRM  en  los  pacientes
con  DMJ  y  ES.

Realizamos  una  revisión  retrospectiva  de las  historias  clí-
nicas  de  aquellos  pacientes  con  DMJ  y  ES  controlados  en
nuestro  centro  a  los que  se ha  realizado  HRM  desde  enero
de  2018  hasta  diciembre  de 2022.

Incluímos  9 pacientes  (5 DMJ  y  4 esclerodermias  de  las
cuales,  3  sistémicas  y 1  forma  localizada),  8  pacientes  fue-
ron  mujeres,  con  una  mediana  de  edad  de presentación  de
9 años  y  una  mediana  de  retraso  diagnóstico  de  2 meses.
Un  solo  paciente  con  DMJ  refería  síntomas  al  diagnóstico
(disfagia  a  sólidos),  mientras  que  otros  2 (1 DMJ  y  1  ES)  pre-
sentaron  síntomas  durante  el  seguimiento  (disfagia  a  sólidos,
pirosis).  La HRM,  que  en todos  los  casos  se realizó  al diag-
nóstico,  fue  patológica  en  8  pacientes  (solo en  1  con  DMJ  fue
normal).  Las  alteraciones  más  frecuentes  en ambos  grupos
fueron:  motilidad  esofágica  ineficaz  (66%),  esfínter  esofá-
gico  inferior  hipopresivo  (33%)  y  aumento  significativo  del
número  de ondas  terciarias  (66%).  Tres  pacientes  (2 DMJ  y
1  ES) se sometieron  a una segunda HRM  con  un  tiempo  de
latencia  desde  el  diagnóstico  de 2  años  de mediana.  En  el
caso  de la ES  los  hallazgos  manométricos  se normalizaron
tras  el  tratamiento.  En  los  de DMJ,  1  no  presentó  cambios  y
otro  mostró un  empeoramiento  en la  motilidad  esofágica,  en
el  que  el  control  clínico  apreció  también  el  empeoramiento
de  su enfermedad  (fig.  1).

Todos  los datos  expuestos  ponen  de manifiesto  que  aún
asintomáticos,  a  menudo  los pacientes  con DMJ  y ES  pre-
sentan  dismotilidad  esofágica  en  el  estudio  de HRM.  Estos
hallazgos  son novedosos  y actualmente  no  hay  nada  similar
publicado  en  la  literatura,  por lo que  nuestro  centro  ha pro-
puesto  realizar  un estudio  prospectivo  para  profundizar  en  el
conocimiento  de los  cambios  en  la motilidad  esofágica  de  los
pacientes  diagnosticados  de estas  patologías,  tanto  al diag-
nóstico  como  tras  la  instauración  del  tratamiento  adecuado.
Así  valoraremos  si  la  HRM  es  una  herramienta  útil  tanto  para
la  detección  precoz  de  progresión  de enfermedad  como  para
la  optimización  de los tratamientos.
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Figura  1  Paciente  1 A, B):  paciente  mujer  que  en  el  control  presenta  una  mejora  de  la  sintomatología,  en  la  HRM  al  diagnóstico
A) se  apreciaba  un  esfínter  hipopresivo  con  ondas  terciarias,  requería  de  varias  degluciones  para  impulsar  el bolo.  En  el control  B)
se aprecia  ya  un  EEI normal  con  una  disminución  de  las  ondas  terciarias,  con  una  sola  deglución  impulsa  el bolo  adecuadamente  y
la onda  es  peristáltica.  Paciente  2  C,  D):  paciente  varón  que  en  el  control  presenta  estabilidad  de la  sintomatología,  en  la  HRM  de
control D)  no  se  aprecian  diferencias  significativas  con  la  HRM  al  diagnóstico  C).  Paciente  3  E,  F): paciente  mujer  que  en  control
presenta empeoramiento  de  la  clínica  con  mayor  disfagia  y  tos  con  los  líquidos.  En  la  HRM  de control  F)  se  aprecia  un  aumento  de
las ondas  terciarias.
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