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RESUMEN

El objetivo del estudio fue caracterizar las miopatias inflamatorias, identificar
factores de mal prondstico asociados con una pobre evolucién clinica e
identificar el tipo de complicaciones asociadas.

Metodologia: Se realizé un estudio ambispectivo, analitico durante los afios
2011 a 2013, donde se evaluaron los expedientes clinicos de los pacientes con
diagnéstico de miopatia inflamatoria evaluados del 1 de enero de 2005 al 01 de
agosto 2013. Las variables cuantitativas se analizaron mediante T de Student,
las cualitativas se analizaron con Chi Cuadrada y correccién de Yates. Se
determiné Odds Ratio para recaldas e infecciones con IC 95%.

Resultados: Un total de 61 casos de miopatias inflamatorias: se incluyeron,
Dermatomiositis 42 casos (68.85%), Dermatomiositis juvenil 10 (16.39%),
polimiositis 6 (9.83%), miositis asociada a neoplasia 2 (3.27%), miositis asociada
a enfermedad del tejido conectivo 1 (1.63%). El sexo femenino fue 78.69%, la
edad 34 +13.51 afios. L.as manifestaciones organicas fueron gastropatia erosiva
9 (14.75%), trastornos esofagicos 3 (4.91%) trastornos del ritmo cardiaco 2
(3.27%), enfermedad intersticial pulmonar 2 (3.27%) hipertensién pulmonar 1
(1.63%). Las lesiones cutdneas predominantes fueron Eritema Heliotropo
74.54%, papulas de Gottron 60%. El riesgo de recaida para abandono de
tratamiento fue 175.15 (IC 18.33-1684), buena respuesta al tratamiento 0.57
(0.20-1.65). El riesgo de infecciones para insuficiencia respiratoria 23.91 (IC
2.67-214), broncoaspiracion 17.87 (4.04-79). Las complicaciones fueron:
infecciones 24 procesos, broncoaspiracion 14 (22.95%), insuficiencia respiratoria
8 (13.11) hemorragia digestiva 4 (6%), la mortalidad fue 16.39%.

Palabras clave:

Miopatia inflamatoria, Caracterizacién de miopatia, Dermatomiositis, Polimiositis,
Dermatomiositis Juvenil.
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I. INTRODUCCION

El estudio incluyo 61 pacientes con diagnéstico de miopatia inflamatoria diagnosticados
del 1 de Enero 2005 al 31 de Agosto 2013. Las caracteristicas demograficas demostraron
predominio en el sexo femenino en 78% de los casos, la edad de presentacién habitual
fue 34£13 afios similar a o reportado en otros estudios realizados en Colombia y Puerto
Rico. El tiempo de inicio de la enfermedad al diagnéstico fue 6.11 meses.

La presentacion clinica predominante al momento del diagnéstico fue debilidad muscular
proximal 80% y la mialgia acompafio a la debilidad en 65% de los casos. La debilidad
muscular que comprometié muasculos de la deglucién y de la respiracién fue alta: disfagia
27% y disnea 13%, datos mucho menores al compararlos con un estudio realizado por
Mustafa y colaboradores.

Los factores de riesgo para recalda por abandono de tratamiento fue altlsimo OR 175.75,
seguido de debilidad muscular severa al inicio de la enfermedad OR 10.12, y 10.08 para
hospitalizaciones previas. La buena respuesta al tratamiento fue un factor protector OR
0.59.

Los factores de riesgo para infeccién fueron: por utilizar pulsos de metilprednisolona OR
38.26, por presentar insuficiencia respiratoria 23.91, por broncoaspiracién 17.87, por
debilidad severa al inicio 10.26, el presentar fiebre al diagndstico 9.23, disfagia 5.55,
recaida 4.83 y hospitalizaciones previas 4.36. Estos factores de riesgo son discrepantes a
otros encontrados por Chen y colaboradores donde el riesgo de infeccién fue asociado a
enfermedad pulmonar intersticial y uso de inmunoglobulinas.

Los factores de riesgo para fallecimiento fueron debilidad severa al inicio de la
enfermedad 23.78, disnea 16.00, fiebre 16.00, broncoaspiracién 14.66, infecciones
14.54%, hospitalizaciones previas 4.66 datos que concuerdan con otros donde el principal
factor desencadenante de muerte son las infecciones. Los principales factores de mal
prondstico fueron abandono de tratamiento y debilidad severa al inicio de la enfermedad.
Las complicaciones asociadas fueron infecciones 39.34%, broncoaspiracién 22.95%,
insuficiencia respiratoria 13.11% y hemorragia digestiva 6.55%



Il. ANTECEDENTES

Las primeras descripciones de este grupo de enfermedades en especial la polimiositis y
dermatomiositis se atribuyen al alemén Ernst Wagner en 1863, pero fue Unverricht en
1887 quien interpreté la sintomatologla y su significado.-e -introdujo el termino
dermatomiositis. La mejor descripcién clinica de la dermatomiositis que ha perdurado
inalterada hasta nuestros dias es la de Steiner en 1903. Las primeras descripciones de
las lesiones cutaneas la hizo el berlinés Gottron en 1930 quien describié las papulas que
llevan su nombre. La asociacion con céncer fue sugerida por Rudolf Bezecny en 1835.
Los criterios diagnésticos aceptados universalmente fueron propuestos en 1975 por
Bohan y Peter. E| grupo de estudio de Calabres en 1987 introdujo el vocablo miositis de
cuerpos de inclusién y en 1991 Enwer y Sontheimer incluyen el término dermatomiositis
amiotrdéfica “dermatomiositis sine miositis” (36).

Definicién

Las miopatias inflamatorias idiopaticas son un grupo de enfermedades autoinmunes
caracterizadas por afectar al musculo esquelético e incluge 4a - dermatomiositis, la
polimiositis la dermatomiositis juvenil, la miopatia asociada a neoplasias y la miopatia
asociada a enfermedad autoinmune (29,66). Los pacientes. generalmente presentan
debilidad proximal simétrica, dolor muscular, disnea, fatiga, fiebre y en el caso de las
dermatomiositis lesiones cutdneas (29, 31, 56).

Epidemiologia

Los estudios poblacionales utilizando la clasificacién de Bohan y Peter sugieren una
incidencia anual de miopatias inflamatoria alrededor de dos a=‘;djaz casos por millén de
habitantes por afio. La prevalencia se estima en ocho por cien mil habitantes (29).

La polimiositis se presenta con mas frecuencia en la segunda década de la vida, la
dermatomiositis puede ocurrir a cualquier edad (29). La polimiositis y dermatomiositis
afectan de manera més frecuente a las mujeres con una relacién 2:1.. La distribucién
segun edad para las miopatias inflamatorias en conjunto ha sido bimodal, afectando a
menores de 15 afios y personas de 45 a 54 afios (27). La dermatomiositis juvenil tiene
dos picos de presentacion, el primero entre los 5 a 9 afios y el segundo entre los 11 a 14
afios (22, 52).



La raza también influye en la presentacién de los casos, se han encontrado formas de
inicio en el adulto més tempranas en afroamericanos en comparacién con poblacién
anglosajona, presentando mayor incidencia de polimiositis de predominio femenino (27).

Etlologia

La etiologla es desconocida y se ha sugerido la participacién de mecanismos
ambientales, infecciosos, autoinmunes y genéticos. El HLA DRB1 0301 Y DQA1 0501 han
sido los dos factores genéticos regularmente vinculados (70).

Un estudio realizado por Okada et al, que incluy6 a 919 pacientes con dermatomiositis o
polimiositis, demostré que la proximidad a la latitud 0" era un factor de riesgo para
Dermatomiositis sobre la base de que los palses més cercanos a la Iinea del ecuador
presentan mayor exposicién a radiacion ultravioleta, siendo éste un factor de riesgo para
desarrollar esta patologia. Otros estudios relacionan los picos estaclonales de marzo y
abril con el desarrollo de miopatia. En la nifiez existen mayor nimero de casos en el
invierno, lo cual se ha atribuido a algun factor infeccioso viral o bacteriano (71).

La evidencia de autoinmunidad se ve reflejada en la presencia de titulos altos de auto
anticuerpos observados a nivel sérico, entre el 60 a 80% y se han asociado con el
desarrollo de subtipos clinicos y con el prondstico de la enfermedad (86). La elevacidn
del interferon a y B en los estudios de inmunohistoquimica en biopsias de pacientes con
dermatomiositis es uno de los mas novedosos hallazgos y se ha propuesto como factor
etiolégico de lesién tisular directa (37). Los estudios epidemiolégicos han establecido la
asociacién entre miopatias y neoplasias, considerdndose en algunas ocasiones como
factor predisponente fisiopatolégico para el desarrollo de autoinmunidad al alterar la auto
tolerancia como efecto paraneoplasico (14, 16). Los farmacos#ambién se han asociado
con el desarrollo de miopatias inflamatorias, dentro de los mds importantes a considerar
estan la D penicilamina, cloroquina, ciclosporina, colchicina, esteroides e inhibidores de 3
hidroxi metilglutaril coenzima A. Los mecanismos idiosincraticos para el desarrollo de
miopatia inflamatoria atin no se han dilucidado (28).



Patogenia

La dermatomiositis es una microangiopatia mediada por complemento, con infiltrados
inflamatorios secundarios a isquemia y anticuerpos, casi siempre crénica o recidivante. La
polimiositis y la miositis por cuerpos de inclusién son una lesién muscular producida por
un infiltrado endomisial de linfocitos T CD8 citotéxicos (93).

Criterios diagnésticos
La clasificacién atn vigente y la que ha tenido mayor utilidad es la propuesta por Bohan y
Peter en 1875 que identifica 5 diferentes grupos (12,13).

Grupo | Polimiositis primaria idiopatica

Grupo Dermatomiositis primaria idiopéatica

Grupo 1li Miopatia asociada a neoplasia

Grupo IV Miopatia de la infancia

Grupo V Miopatla asociada a enfermedad del tejido conectivo

Tabla modificada de N Engl J Med 1975; 292: 344-347 (12).
La sensibilidad de los criterios de Bohan y Peter es del 74 .a 100% y la especificidad de
93% (27).

Criterios de Bohan y Peter para polimiositis y dermatomiositis
1. Debilidad muscular proximal y simétrica. Compromiso de la cintura .£escapular y
pelviana.

2. Elevacion de enzimas musculares. Marcadores de lesién muscular: CPK, LDH, TGP,
TGO y Aldolasa

3. Alteraciones electromiograficas compatibles.
a. Aumento de la actividad de insercién con presencia de actividad en reposo,
manifestada por fibrilaciones y ondas agudas positivas (diente en sierra).
b. Potenciales de unidad motora de caracteristicas miopéaticas con disminucién de
la amplitud y duracién y aumento de la polifasia.
c. Descargas peculiares repetitivas de alta frecuencia (pseudomioténica)



4. Biopsia muscular compatible. Presencia de fibras degeneradas y necréticas, infiltrado
inflamatorio formado por linfocitos y macréfagos y algunas células plasmaticas. El
infiltrado se localiza perivascular y perifascicularmente.

5. Todos los casos deben incluir los cuatro criterios antes mencionados y la Erupcion
Tipica:
a. Erupcion eritematosa de color rojo violdceo moteada o difusa, localizada en
parpados superiores (eritema heliotropo).
b. Papulas de Gottron que son péapulas o placas eritematosas violdceas que
aparecen sobre prominencias Oéseas, especiaimente sobre articulaciones
metacarpofalangicas, interfaldngicas proximales.

Polimiositis definida: 4 criterios.
Polimiositis probable: 3 criterios.
Polimiositis posible: 2 criterios.
Dermatomiositis definida: 3 criterios.
Dermatomiositis probable: 2 criterios.
Dermatomiositis posible: 1 criterio.
Datos modificados de N Engl J Med 1975; 292: 403-407 (13).

El grupo de Estudio Muscular/Centro Neuromuscular Europeo en el 2004 establecié
nuevos criterios de clasificacién identificando cinco categorias: Miopatia por cuerpos de
inclusion, Polimiositis, Dermatomiositis, Miositis No Especifica y Miopatia necrozante. La
propuesta pone énfasis en los hallazgos histolégicos que destacan la naturaleza
inflamatoria pero debe considerarse la limitacién de tener. pacos patdlogos expertos en
enfermedades autoinmunes y poco acceso a los anticuerpos especificos (31, 42, 44, 56).

Signos y sintomas

Los pacientes con dermatomiositis y polimiositis presentan grados variables de debilidad
muscular simétrica proximal, la cintura escapular y pélvica asi como los flexores del cusllo
son los grupos musculares mas afectados. La debilidad muscular progresiva limita a los
pacientes a levantar los brazos por encima de su cabeza, levantarse de una silla o subir
escaleras. Los casos mas graves pueden involucrar musculos respiratorios, ge la faringe,



laringe y tercio proximal del eséfago induciendo disfonla, disfagia y trastornos de la
deglucién (29, 31, 56).

Los principales sintomas observados en las miopatias inflamatoria y en especial en
dermatomiositis son en orden de frecuencia: debilidad 91%, mialgias 43%, lesiones
cutaneas 42%, disfagia 42%, artralgias 36% (1). La forma de presentacién de la
dermatomiositis juvenil en Latinoamérica ha sido reportada aguda en 53% e insidiosa en
47%, el curso policiclico predomina 56% comparado con el monofésico 44% (39).

Los principales datos obtenidos en el examen fisico son: debilidad muscular proximal
87%, debilidad en regién pélvica 85%, regién escapular 77%, flexores del cuello 63%,
Eritema Heliotropo 23%, pépulas de Gottron 21%, signo de Chal 11% (1, 39, 82). En el
examen flsico se recomienda investigar el signo de Gower, en el que el paciente es
incapaz de levantarse estando sentado con los brazos estirados (22).

Los pacientes con dermatomiositis juvenil varfan un poco y presentan otros hallazgos
como artritis, fiebre, disfonla, ulceras cutaneas, fendmeno de Raynaud y calcinosis (21,
22, 48, 75).

Manifestaciones cutaneas

Las lesiones cutdneas que méas destacan son el Eritema Heliotropo y el signo de Gottron
(10, 13, 56). El paciente también suele tener eritema fotosensible que puede extenderse
en la zona central de la cara, en el cuello (signo “V"), en el tercio superior de la espalda
(signo “Chal”) (10, 56). Los cambios cutdneos también pueden ser no fotosensibles
debidos a atrofia cuténea, presencia de telengiactasias y trastornos de la pigmentacién
como en el caso de poiquiloderma (lesiones sobrepuestas en éareas fotosensibles) y el
signo de la “chaparrera” (10).

Las “manos de mecénico” son otras lesiones cutdneas presentes en dermatomiositis y se
caracterizan por engrosamiento, hiperqueratosis y fisuras de la cara lateral y palmar de
los dedos de las manos. Las lesiones se han asociado al sindrome antisintetasa
(enfermedad pulmonar intersticial, miositis, artritis, fenémeno de Raynaud y anticuerpo
anti Jo1) (10). La lipodistrofia se presenta del 10 al 40% de los casos, regularmente 4
afios después del diagnoéstico y se debe a la pérdida progresiva del tejido graso, afecta



principalmente la parte superior del cuerpo y puede asociarse a trastornos de resistencia
a la insulina y dislipidemia (22).

El eritema flagelado (bandas lineales no pruriginosas, persistentes presentes en el tronco
y extremidades de distribucién centripeta y sin contiglidad) y la paniculitis son menos
frecuentes (10). Las ulceras peri ungulares, en las axilas y sobre los codos pueden ser
signos de vasculopat(a sistémica y se deben a cambios en los capilares (22).

La calcinosis se presenta en el 30 a 70% de las dermatomiositis juveniles, se caracteriza
por nodulos amarillentos que asientan sobre las prominencias éseas. La calgificacién de
los musculos puede pasar desapercibida y Unicamente ser un hallazgo incidental en las
radiografias. Es frecuente encontrar este dato en pacientes graves y en pacientes que
han retrasado su tratamiento (21, 22, 31). La dermatomiositis amiopética se presenta
entre el 2 al 18% de los casos y no es mas que un paciente con lesiones cutineas
clasicas de dermatomiositis pero con poca o nada afeccién muscular. La evolucién es
muy importante ya que si persiste el cuadro por més de dos afios definitivamente es esta
entidad, pero si en este tiempo presenta debilidad muscular serd una dermatomiositis

(10).

Manifestaciones sistémicas
Las manifestaciones sistémicas son diversas; pulmonares, gastrointestinales, musculares.

Manifestaclones pulmonares

El pulmén es el érgano afectado con mds frecuencia. La prevalencia se gstima en 40
casos por mil pacientes al afio. En la enfermedad pulmonar intersticial el patron en la
espirometria es restrictivo (69). Las tres principales complicaciones pulmonares que
presenta un paciente con Miopatia inflamatoria son neumonfa por aspiracién 17%,
enfermedad pulmonar intersticial 5%, insuficiencia respiratoria <5% (35). La enfermedad
pulmonar Intersticial se asocla a anticuerpos anti Jo1 en el 70% de los casos (66).

Las radiograflas tienen un valor limitado en la deteccién temprana de enfermedad
pulmonar intersticial. La tomografia de alta resolucién tiene mayor sensibilidad y permite
detectar la extensién e inferir la gravedad de la enfermedad y a su vez distingue la
enfermedad fibrética de los cambios que sugieren enfermedad activa (34).
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Manifestaciones gastrointestinales

La afeccion del tercio proximal del eséfago es frecuente, hasta un 50% y se asocia con
afeccién pulmonar como consecuencia de la regurgitacién de los alimentos, la disfuncién
esoféagica constituye un factor de mal pronéstico (10, 21, 31). En |la dermatomiositis juvenil
se presenta también la vasculitis intestinal que ocasiona ulceras, necrosis y hemorragia
(21).

Manifestaciones articulares

El compromiso articular se presenta en el 20% de los casos, es frecuente si_se asocia a
artritis reumatoide, lupus o al sindrome antisintetasa. La dermatomiositis juvenil presenta
artritis leve, transitoria, no deformante y no erosiva y generalmente ocurre en los primeros
seis meses de la enfermedad (10).

Riesgo de cancer

El riesgo de céncer es seis veces mayor en dermatomiositis comparado con la poblacién
en general y 2.4 mas en comparacién a la polimiositis (2). El riesgo de cédncer es mayor
en los primeros 2 afios después del diagndstico, los adenocarcinomas son los mas
frecuentes (53, 54).

Un estudio poblacional reciente (2001) demostré una razén de incidencia de 3.0 (IC 95%
2.5 a 3.6) y los mas frecuentes son ovario, pulmén, péncreas, estomago, colon y recto en
dermatomiositis, en polimiositis los més frecuentes son el linfoma no Hodking, el de
pulmon y cancer de vejiga (42, 85). Las neoplasias asociadas a dermatomiositis son las
esperadas por la edad y el sexo (5, 49, 53, 54).

Los resultados de un estudio retrospectivo mostraron que la edad mayor a los 52 afios, la
presencia de necrosis cutanea (valor predictivo de 70) y el nivel bajo de la fraccién C4 del
complemento fueron factores independientes (15, 33). La edad mayor de 45 afios y el
sexo masculino son factores independientes de neoplasia (18).El anticuerpo anti p155/140
proporciona una alta especificidad 96% y una sensibilidad 50% {49).

Manifestaciones clinicas y Auto anticuerpos
Los anticuerpos especificos o asociados a miositis pueden definir subgrupos clinicos
homogéneos. Los anticuerpos tienen relacién con la evolucién y el prondstico. Existen



dos categorias de anticuerpos: los especificos de miositis (anti RNA sintetasa, anti SRP, y
anti Mi2) y los asociados (anti u1 RNP, anti Ku y anti PM Scl). Los anticuerpos
antisintetasa son: anti Jo1, anti PL7, anti PL12, anti EJ, anti OJ, anti KS, anti Ha, anti YRS
y anti ZO (10, 38, 64).

El anticuerpo anti p155/140 se ha detectado entre el 13 a 21% de pacientes y se asocia a
lesiones cutaneas graves (19, 48, 89). Trabajos previos han reportado una asociacién
entre la participacion del corazén y la particula de reconocimiento de sefal, la
electrocardiografia, ecocardiografia y, en su caso, la resonancia magnética cardlaca
siguen siendo el pilar para el diagnéstico y seguimiento de la inflamacién del miocardio en
estas enfermedades (9). El anticuerpo anti p140 se observa en dermatomiositis juvenil
que frecuentemente presentan calcinosis (38). |

Sindrome antisintetasa.

Los principales anticuerpos dirigidos contra enzimas aminoacil ARNt sintetasas son los
antihistidil ARNt sintetasa o anti Jo 1. Los pacientes presentan miositis, enfermedad
intersticial pulmonar, poliartritis, fiebre, fenémeno de Raynaud y "manos de mecanico". Al
inicio de la enfermedad, los pacientes presentan enfermedad intersticial pulmonar (52%),
artralgias (24%), pero sélo el 15% presenta manifestaciones cutdneas o musculares
tipicas (60, 64, 88).

Sindrome antl SRP.

Se caracteriza por el desarrollo de una miopatia grave y cardiomiopatia con insuficiencia
cardiaca congestiva. Se asocian a polimiositis con debilidad muscular proximal grave y
simeétrica, fibrosis pulmonar y respuesta moderada al tratamiento inmunosupresor. En este
subgrupo la supervivencia es muy inferior que en el resto de los pacientes con miopatia
inflamatoria (38, 41, 47, 62).

Sindrome anti Mi 2.

Los anticuerpos anti Mi 2 son mas frecuentes en Dermatgmigalﬂ&{%?%) y tienen
sensibilidades y especificidades de un 4 a 18% y un 98 a 100%, respectivamente. Los
pacientes suelen presentar una miopatia leve que responde bien al tratamiento y pocas
complicaciones extramusculares, pero las manifestaciones cutdfieas son prominentes y, a



menudo, pertinaces. Casi siempre aparece un eritema fotosensible en V en el cuello y en
un 80% de los pacientes se acompafia del signo de chal, eritema en los hombros v Ia
parte superior de la espalda (4, 31, 56, 64).

Dlagnéstico diferencial

El diagnéstico temprano es crucial para el inicio oportuno del tratamiento, lo cual es
esencial debido a que ambas formas, tanto Dermatomiositis como Polimiositis, responden
al tratamiento. En el caso de las distrofias musculares en las que puede estar presente
tanto la elevacion de la CK como las anormalidades electrodiagnésticas vy
anatomopatolgicas, la diferenciacién diagndstica de la Polimiositis y Dermatomiositis se
basa en la historia familiar positiva, el inicio relativamente insidioso y la lenta progresién
de la enfermedad (10). En las enfermedades desmielinizantes destacan a) la atrofia
muscular espinal, que es un trastorno autosémico recesivo que provoca degeneracion de
las células del asta anterior de la médula espinal, inicia a cualquier edad y habitualmente
la debilidad tiende a ser localizada en vez de difusa, y b) la esclerosis lateral amiotréfica,
que condiciona denervacién de la neurona motora inferior, signos de neurona motora
superior y paralisis bulbar o pseudobulbar. La miastenia gravis es el paradigma de las
alteraciones de la unién neuromuscular y puede ser diferenciada de la polimiositis por su
afeccion a los musculos extraoculares y bulbares coexistentes con una prominente fatiga
generalizada. Ademas, la polimiositis debe ser diferenciada de las alteraciones asociadas
a diabetes mellitus, como la amiotrofia y la plexopatia, el sindrome de Guillain Barré y la
porfiria intermitente aguda (68).

Estudios de laboratorio

La elevacién de creatinina fosfokinasa (CPK), apoya el diagnéstico de_la miopatia
inflamatoria y tiene una sensibilidad de 69%, pero no es nada éspecifica. Los niveles de
CPK estan elevados 50 veces el valor normal, solo el 20% de los pacientes tienen niveles
normales. Los pacientes que tienen CPK en |imites normales pueden tener escasas fibras
funcionales o atrofia muscular. La disminucién de la CPK se correlaciona .con buena
respuesta al tratamiento, pero no con la gravedad de la enfermedad. Los anticuerpos
antinucleares se detectan en 24 a 60% de los pacientes con dermatomiositis y entre 16 a
40% en polimiositis (4, 24, 31).
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Estudios de Imagen y electromiografia

El ultrasonido permite detectar atrofia muscular, calcificaciones y permite guiar la toma de
biopsia muscular. La sensibilidades del 83%, adem&s permite obtener imagenes en
tiempo real sin exposicién a radiacién y es una alternativa costo efectiva en comparacién
a la resonancia magnética (72, 94, 95).

La resonancia magnética es una técnica altamente sensible para detectar inflamacién, las
miopatias demuestran alteracién de la sefial debido al incremento en el agya libre y Ia
infiltracién grasa, su sensibllidad es del 100% y su especificidad del 88% (28, 73, 94). Las
ventajas de la resonancia magnética incluyen: estudio no invasivo, permite evaluar
amplios segmentos musculares, ofrece una gula para la toma de biopsia, y es una técnica
no dependiente del operador (86).

La electromiografia incluye cuatro fases: 1) actividad de Insercién; 2) actividad
espontanea; 3) contraccion voluntaria minima y 4) contraccién voluntaria maxima; en esta
ultima, es donde se observa la morfologia de los potenciales de accién de unidad motora
(PAUM) y el reclutamiento. En las miopatlas hay una pérdida de las fibras musculares y
como consiguiente disminucion del tamafio de unidades motoras. La actividad de
insercion puede estar aumentada en la fase aguda. La actividad espontanea es anormal,
se observan fibrilaciones, ondas positivas, descargas diaténicas, y descargas repetitivas.
En la fase aguda se originan potenciales de accién de unidad motora con digminucién en
la amplitud y duracién, con potenciales polifdsicos con duracién y amplitud disminuidas.
En las miopatlas crénicas se observan patrones mixtos, con potenciales polifasicos (31,
73).

Blopsia muscular

Los hallazgos de la biopsia muscular se dividen en: infiltrados endomisiales e infiltrados
perivasculares (93). En dermatomiositis la caracteristica histopatolégica distintiva es la
atrofia perifascicular (4, 27, 56, 83). Mediante microscopia electrénica los primeros
cambios que se producen son las inclusiones tubuloreticulares en las arteriolas y capilares
intramusculares (31). En la polimiositis la caracteristica distintiva es la variabilidad en el
tamafio de la fibra y presencia de mionecrosis (4, 56).
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Tratamiento de las miopatias inflamatorias Idlopéticas
El tratamiento debe ser individualizado y busca mantener la funcién muscular y conseguir
la remisién completa de la actividad inflamatoria (24, 79).

Programas de rehabllitacién y terapla fisica

El entrenamiento muscular, con ejercicios contra resistencia en los pacientes con
Polimiositis y Dermatomiositis estable, es seguro, no reactiva la enfermedad y mejora Ia
funcién muscular y la calidad de vida (24).

Tratamlento farmacolégico

Existe un consenso general en cuanto a la eficacia de los glucocorticoides, que
constituyen el tratamiento de eleccién al inicio de la enfermedad (45). El tratamiento para
inducir la remisién consiste en iniciar con dosis altas de metilprednisolona intravenosa
(250 a 500 mg/dia, 3 dias) o 30 a 80 mg/ dia de prednisona oral o equivalente hasta la
normalizacion de las enzimas (58). Los glucocorticoides no siempre logran inducir la
remisién de la enfermedad. Hasta un 40% de los pacientes presentan efectos adversos
graves y la morbilidad y la mortalidad sigue siendo elevada por la gravedad de las
manifestaciones pulmonares, o gastrointestinales (45, 57). '

Los inmunosupresores estdn Indicados en pacientes con manifestaciones
extramusculares graves o resistente a glucocorticoides y siempre deben utilizarse
precozmente para reducir las dosis de éstos. No existen estudios controlados contra
placebo que demuestren la superioridad de uno u otro inmunosupresor, por lo que la
eleccién depende de la toxicidad del fdrmaco y la comorbilidad del paciente (3, 63).

El inmunosupresor méas utilizado es el Metotrexato oral o intramuscular 15 a 20
mg/semana, ya que consigue una disminucién rdpida de la dosis de glucocorticoides y
controla bien la actividad de la enfermedad en la mayoria de los pacientes. En caso de no
conseguir la remision, puede afiadirse azatioprina oral 2 mg/kg/dia (29, 63). La
administracion de hidroxicloroquina ha demostrado mejoria de tas lesiones cutdneas, pero
no tiene efecto a nivel muscular (7, 32).
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Tratamiento de la enfermedad resistente

Alrededor de un 25% de los pacientes con miopatias inflamatorias no responden o
presentan recidivas con los tratamientos habituales. En estos pacientes pueden utilizarse
inmunoglobulinas intravenosas (30, 80, 92).

Los estudios abiertos indican que la administracién de Inmunoglobulinas IV, 2 g/kg/dlia en
5 dias cada mes, permite controlar los sintomas en pacientes con Dermatomiositis y
Polimiositis resistentes (57, 59).

El Rituximab ha sido eficaz en pacientes con polimiositis, dermatomiositis 0 sindrome
antisintetasa. Se utilizan infusiones semanales a dosis de 100 mg/m?. Una revisién de 4
pacientes con Dermatomiositis juvenil que recibieron Rituximab demostré un mejor
control de su enfermedad. El estudio AIR demostré que Rituximab tiene buena.tolerancia
y tenia efectos beneficiosos en los pacientes con miopatias Inflamatorias (8, 23, 24, 50,
56).

Tratamlento de la enfermedad Intersticlal pulmonar
Un 30 a 50% de los pacientes con Polimiositis y Dermatomiositis presentan.enfermedad
intersticial pulmonar aguda, subaguda o crénica (61). ’

El tratamiento sugerido consiste en pulsos de ciclofosfamida. En 11 de 17 pacientes
tratados con ciclofosfamida mejoré la disnea y en 8, la capacidad vital. De los 7-pacientes
que necesitaban oxigenoterapia, 8 pudieron suspenderla. La extensién de las lesiones en
la tomografla computarizada de alta resolucién disminuyé de un 24 a un 13%. No se
observaron efectos adversos graves (96)

Tratamlento de las manifestaciones cutaneas
Algunos pacientes con manifestaciones cutdneas resistentes a corticoides e
Inmunosupresores mejoran con hidroxicloroquina 200 a 400 mg/dfa (7).

Predictores de dafio y mal pronéstico

Las recaldas tienden a ocurrir dentro de los primeros dos afios y son més frecuentes en
pacientes con retraso del tratamiento y mayores de 60 afios (1).
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Los factores prondsticos que afectan la sobrevida incluyen: edad avanzada al inicio de la
enfermedad, debilidad muscular severa con disfagia al inicio, enfermedad intersticial
pulmonar de rapida evolucién, infecciones y neoplasias (51). El curso crénico policiclico
predice un pobre desenlace, asl como la calcinosis y la lipodistrofia en dermatomiositis
juvenil (11, 22, 76). EI retraso del diagndstico y dosis bajas de corticoesteroide es un
factor de mal pronéstico en polimiositis. La dermatomiositis tiene una sobrevida del 63% a
los § afios y 53% a los diez afios La tasa de mortalidad de los pacientes con miopatia
inflamatoria es tres veces mayor que en la poblacién en general (2, 40). l.g; causas mas
comunes de muerte son las infecciones, seguido de las neoplasias (51, 91). Los pacientes
con polimiositis tienen una sobrevida del 75% a los 5 afios y 55% a los diez afios. . El
dafio acumulado es comtin después de cinco afios, regularmente hay atrofia muscular y
limitacién articular. El Indice de dafio en miositis (MDI) es mayor en pacientes.con curso
cronico de la enfermedad. Los predictores de dafio incluyen discapacidad funcional,
gravedad al inicio, ulceracién en nifios y pericarditis en adultos (77, 80).

Los factores de riesgo para enfermedad intersticial pulmonar son presencia de artritis OR
2.57 y presencia de anti Jo1 OR 7.89 ademas de una edad avanzada (18)..L.os-niveles de
deshidrogenasa ldctica correlacionan con la actividad de la neumonitis intersticial
idiopética y la enfermedad pulmonar intersticial (17). Los factores de riesgo asociados con
cancer son: lesiones necréticas en la piel, eritema peri ungueal, bajos niveles de C4
basales y linfocitosis (33).
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lIl. OBJETIVOS

3.1 General
o Caracterizar la presentacién clinicas, demografica y las complicaciones en las
miopatias inflamatorias durante el periodo de Junio 2011 a Junid 2013
2.2 Especificos -
* Identificar factores de mal pronéstico asociados con una pobre evolucién.climica.
e |dentificar el tipo de complicaciones asociadas. ‘
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IV. MATERIALES Y METODOS

4.1 Tipo de Investigacién

Estudio ambispectivo, analitico.

4.2 Periodo a realizar
Estudio que se realizé durante los meses de Junio 2011 a Junio 2013

4.3 Unidad de anélisis
Pacientes con miopatias inflamatorias diagnosticados del 1 de enero del afio 2005 al 31

de agosto 2013

4.4 Poblacién

Se incluy¢ la totalidad de casos con diagndstico definitivo de miopatia inflamatoria segun
criterios de Bohan y Peter, que fueron diagnosticados en la Unidad de Reumatologla del 1
de enero de 2005 al 31 de agosto de 2013 y que tuvieron seguimientos clinicos-periddicos
evaluados en mas de 3 ocasiones). La fase retrospectiva del estudio incluyo los pacientes
evaluados del afio 2005 a Junio 2011, la fase prospectiva incluyo los pacientes evaluados
de Junio 2011 a Junio 2013. Fueron evaluadas caracteristicas generales: edad, sexo,
tiempo de la enfermedad, tiempo de los sintomas al diagnéstico, presencia de
complicaciones, recalda e infecciones. Para el andlisis en tabla de 2X2 se realizd una
primera distribucién en dos grupos. El grupo A pacientes que presentaron infecciones con
diagndstico de miopatla inflamatoria y el grupo B pacientes sin infeccién y con diagnéstico
de miopatia inflamatoria. El cruce de variables fue con hospitalizaciones previas, bronco
aspiracion, insuficlencia respiratoria, presencia de disnea, disfagia, y el uso de
metilprednisolona.

El segundo analisis se realizé comparando 2 grupos; Grupo C con recalda y miopatia
inflamatoria y grupo D miopatias inflamatorias sin recalda y las varlables analizadas
fueron: abandono de tratamiento y buena respuesta al mismo.

El tercer andlisis involucro los pacientes fallecidos Grupo E y pacientes no fallecidos
Grupo F y las variables a analizar fueron: infecciones, insuficiencia respiratoria, bronco
aspiracion y neumonia.
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4.5 Criterios de Inclusién

Pacientes mayores de 12 afios

Ambos sexos

Que cumplieran criterios de Bohan y Peter de 1975

4.6 Criterlos de exclusién

Pacientes en los que no se encuentro el expediente
Pacientes con menos de dos meses de seguimiento
Pacientes con Miopatlas de otro origen

4.7 Andlisis estadistico

Se aplicé estadistica descriptiva para las variables cualitativas. Las variables cuantitativas
se expresaran en media desviacion estandar e intervalo de confianza (IC) del 95% de la
media, y se compararon mediante el andlisis de la T de Student de dos-colas. Las
variables cualitativas se expresaron en frecuencias, porcentajes, mediana, rangos y se
compararan mediante la Chi Cuadrada. Para cada factor de riesgo se calculé la Razén de
desigualdad (OR) y se acepté el valor de p < de 0.05.

4.8 Procedimientos y métodos

1.

Se solicitd consentimiento informado para la revisién de los expedientes clinicos
de los pacientes participantes (VER ANEXO 1).

Se revisé los expedientes clinicos de pacientes en quienes se habla diagnosticado
miopatia inflamatoria,

Se revisaron variables demograficas como: edad, sexo, fecha de inicio de la
enfermedad, duracion del seguimiento, procedencia, fecha de Ia Uitima evaluacion.
Se identificé la primera manifestacion, grado de fuerza muscular y logalizacién de
las manifestaciones cutaneas.

Se analizaron las pruebas de laboratorio: Creatinfosfoquinasa, factor antinuclear,
anti Jo1. g ,

Se revisaron los informes de biopsia de musculo, electromiograma, espirometria y
radiografia de térax.

Se identificaron los medicamentos utilizados, dosis y cambio de terapia

. Se determinaron las complicaciones ocurridas en el periodo de seguimiento en la

clinica.
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9. Los datos anteriormente indicados se anotaron en boleta de recoleccién de datos
estructurada (VER ANEXO 2),

4.9 Recursos materlales
Computadora personal
Programa Excel
Una resma de papel tamafio carta
Impresora
Diez folder tamafio carta con gancho
Expedientes clinicos de pacientes del Hospital Roosevelt
Lapiz
Se desarroll6 una boleta de recoleccién de datos para cada paciente.

4,10 Recursos humanos
Médico investigador
Dos Asesores, médicos Reumatélogos
Revisor de la Universidad de San Carlos de Guatemala

4.11 Financiamiento

Todos los costos fueron cubiertos personalmente sin donativos de ninguna
institucién o fundacién
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V. RESULTADOS

El estudio incluyé 61 pacientes con miopatias Inflamatorias, con un seguimiento de 23.34
$26 meses. Las caracter(sticas demograficas pueden observarse en la tabla 1 y la
distribucién segin edad de las miopatias inflamatorias observarse en la gréfica 1. La
Polimiositis primaria se presenté en seis pacientes (9.83%), Dermatomiositis primaria en
42 (68,85%), miopatia juvenil diez casos (16.39%), miositis asociada a neoplasia dos
(3.27%), miopatia asociada a enfermedad del tejido conectivo un paciente (1.63%), en el
grupo de Dermatomiositis se encontraron 7 pacientes (12.72%) con Dermatomiositis
amiopatica.

Durante el periodo de evaluacién 17 pacientes (27.87%) abandonaron el seguimiento, 23
(37%) presentaron recalda, 29 (47%) alcanzaron remisién y 10 (16.39%) fallecieron.

La edad media fue 34+13.51 aflos, de sexo femenino fueron 48 pacientes (78.69%), el
tiempo desde el inicio de la enfermedad al diagndstico fue 8.11+15.75 meses.

Dentro de las manifestaciones clinicas iniclales, debilidad muscular proximal estuvo
presente en 49 pacientes (80.32%), mialgias 40 (65.57%), disfagia 17 (27.87%), disnea 8
(13.11%), flebre 8 (13.11%) y artralglas 4 (6,56%). Debilidad muscular proximal severa se
present6 en 23 pacientes (37.70%)

Las manifestaciones cutdneas se evaluaron en 55 paclentes con diagnésticos de
Dermatomiositis, Dermatomiositis Juvenil, miositis asociada a neoplasia y miositis con
enfermedad del tejido conectivo fueron Eritema Heliotropo 74.54%, pépulas de Gottron
60%, cuello en V" 52%, eritema facial 50.9%, signo del Chal 38.18%, afeccién per
ungular 28.09%, polquiloderma 16.36%, atrofla muscular 12.72%, fenémeno de Raynaud
7.27%, calcinosis 7.27%, manos de mecdnico 5.45%, lipodistrofia 5.45%, ulceras
cutaneas, eritema flagelado y signo de la chaparrera 1.82% respectivamente.

La gastropatia erosiva fue una de las principales afecciones orgénicas en 9 pacientes
(14.75%), seguida de los trastornos esoféagicos 3 (4.91%), cardlaca 2 (4.91%) enfermedad
intersticial pulmonar 2 (3.27%), hipertensién pulmonar 1 (1.63%).

Para evaluar los factores de mal pronéstico se calculé el riesgo para cada variable y su
relacién con recaldas infecciones y muerte.
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El riesgo de recaida (odds ratio OR) para abandono de tratamiento fue 175.15 con
intervalo de confianza del 95% de 18.33-1684.38, y la buena respuesta al tratamiento fue
un factor protector OR 0.57 (IC 0.20-1.65) (ver tabla 2).

El riesgo de infeccion (OR) en pacientes con insuficiencia respiratoria fue 23.91 (IC 2.67-
214.09), para bronco aspiraron OR 17.87 (IC 4.04-79.00), debilidad muscular severa al
Iniclo OR 10.26 (2.91-36.17), disnea OR 9.03 (IC 1.65-51.48), y disfagla OR 5.55 (IC1.85-
18.67). Las recaldas OR 4.83 (IC 1,51-15.31) y las hospitalizaciones previas OR 4.36 (IC
1.24-15.31) (ver tabla 3).

Los factores asoclados a muerte pueden verse en la tabla 4. Los rlesgos de muerte (OR)
fueron 14.54 (IC 2.69-78.59) para las infecciones, Insuficiencia respiratoria OR 16.00
(1C2.91-87-76), broncoaspiracién OR 14.686 (3.05-70.50).

Las infecciones fueron la complicacion més frecuente (ver tabla 5) se reportaron 24
episodios en 19 pacientes, 11 casos de neumonia nosocomial, 5§ casos de céndida, 3
pacientes recibieron tratamiento para tuberculosis, 2 infecciones del tracto urinario, 1
meningitis, 1 sinusitis y 1 traqueltis.

La Hemorragla digestiva no asociada a trombocitopenia o trastorno de coagulacién en 4
casos (6.55%) como complicacion gastrointestinal.

La complicacién pulmonar més frecuente fue bronco aspiracién en 14 pacientes (22.95%),
8 casos de Insuficiencia respiratoria necesitaron ventilacién mecénica (13.11%) y 1
(1.83%) presentd hemorragia pulmonar (no tenla discrasia sanguinea ni neoplasia
documentada).

La principal causa de muerte fue la infeccién para los detalle ver la tabla 6. Las
neoplasias encontradas en el grupo fueron: un caso de tumor renal de células claras y un
caso de Sarcoma de Kaposi ambos en el informe de patologlia. La paciente con sarcoma
de Kaposi fallecio de proceso infeccioso pulmonar.
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Tabla 1. Caracteristicas demogrificas de los pacientes con miopatias inflamatorias

Caracteristicas *X (**DE) N =61 %
Edad (afios) 34 (13,51)
Tiempo del iniclo de la enfermedad al diagndstico (meses) 6,11(15,75)
Duracién del seguimiento (meses) 23,34 (26,04)
Sexo femenino 48 78,69
Paclentes que alcanzaron alguna vez remislén con firmacos 29 47,59
Pacientes que abandonaron el seguimiento de la consulta 17 27,87
Pacientes que tuvieron recafda en su seguimiento 23 37,70
Fallecidos 10 16,39 |
Clasificacién de mlopatia (Bohan y Peter)

Polimiositis primaria idiopética 6 9,83
|_Dermatomiositis primaria idiopdtica 42 68,85
Miopatfa asociada a neoplasia 2 3,27

Miopatia asociada a la infancia - juvenil 10 16,39
Miopatia asoclada a enfermedad del tejido conectivo 1 1,63
Criterlos de miopatia (Bohan y Peter)
Debilidad proximal simétrica 58 95,08
Elevacién de enzimas musculares 47 77,04
Electromiograma compatible 28 45,90
Biopsia muscular compatible 30 49,18
Lesiones cutdneas 54 88,52 |
Manifestaclones orgénicas
|_Gastropatfa erosiva 9 14,75
Esofagitis 3 4,91
Artritis 3 4,91
|_Enfermedad intersticial pulmonar 2 3,27
Trastornos del ritmo cardiaco 2 3,27
Hipertensién pulmonar 1 1,64
|_Laboratorios
CPK 4,713 (5,396)
FANA moteado (veinte y dos realizados) 13 59,09
Antl Jo positivos ( en sesenta y uno pacientes) 5 8,20
Medicamentos
Prednisona 47,06 (12,43) 57 93,44
Metotrexate 22,59 (4,35) 51 83,61
Plaquinol 1392 (40) 26 42,62
Azatioprina 87,50 (47,87) 4 6,56
Rituximab 2,33 (1,21) 7 11,48
Pulsos 3,5(D) b 8,2
Ciclofosfamida 2 3,28
Plasmaferesis 1 1,64
|_Buena respuesta 44 72,13
[_Abandono de tratamicnto 20 32,78

Fuente: expedientes médicos
*X: media, **DE: desviacién estandar
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Gréfica 1. Distribuclén de las mlopatias inflamatorias segun la edad

2%

20
1
.g |
gmi
) =

Qa0 21430 3lad0 4lLa %0 SlaG0 GlLa 70
Edades de los paclentes

Fuente: expedientes médicos

Tabla 2. Factores de rlesgo para recaida.

Caracteristicas evaluadas = GRUPO GRUPO Valor OR (IC 96%)
c D de p
Recalda No
n=23 recafda
n=38
Abandono de tratamiento 19 1 <0,01 176,75 (18,33
1.684,38)
Buena respuesta al tratamiento 13 31 <0,06 0,69 (0,09-0,93)

Fuente: expedientes médicos
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Tabla 3. Factores de riesgo de presentar infecciones en pacientes con miopatia inflamatoria.

Caracteristicas evaluadas GRUPO A GRUPOB | Valor OR (IC 95%)
Infecciones No dep
n=19 infecciones
n=42
Hospitalizaciones previas 8 6 <0,05 | 4,36 (1,24-15,31)
Bronco aspiracion 11 3 <0,01 | 17,87 (4,04-79,00)
Insuficiencia respiratoria 7 1 <0,01 23,91 (2,67-214)
Disnea 6 2 <0,08 | 9,03 (1,65-51,46)
Disfagia 10 A <0,01 | 5,55 (1,65-18,67)

Fuente: expedientes médicos

Tabla 4. Factores de riesgo de muerte en pacientes con miopatia inflamatoria.

Caracteristicas evaluadas GRUPOE | GRUPOF | Valor OR (IC 95%)
Fallecidos No dep
n=10 fallecidos
n = §1
Remision alguna vez 1 28 <0,08 0,09 (0,01-0,77)
Bronco aspiracién 7 7 <0,01 14,66 (3,05-70,50)
Insuficiencia respiratoria 5 3 <0,01 | 16,00 (2,91-87,76)
Infecciones 8 11 <0,01 | 14,54 (2,69-78,59)

Fuente: expedientes médicos
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Tabla 8. Complicaciones de los pacientes con miopatia inflamatoria

Complicacién N =61 Porcentaje
Derrame pleural 2 3,28
Convulsiones 2 3,28
Trombocitopenia 3 4,92
Hemorragia digestiva 4 6,55
Disfuncién hepética 5 8,19
Insuficiencia respiratoria 8 13,11
Bronco aspiracion 14 22,95
Infeccion 24 39,34

v Neumonia nosocomial 11

v' Céndida 5

v Tuberculosis* 3

v" Infecciones del tracto urinario 2

v__Meningitis 1

v' Sinusitis 1

v Traqueitis 1

Fuente: expedientes médicos

*Se identific6 como diagnéstico de tuberculosis todos aquellos casos en los que se recibi6
tratamiento antifimico.

Tabla 6. Causas de muerte en los pacientes con miopatia inflamatoria

Causa de muerte n=10 Porcentaje
Infeccidn (sepsis) 8 80%

v" Neumonia nosocomial 7

v"Infeccién de tracto urinario nosocomial 1
Hemorragia gastrointestinal 1 10%
Hemorragia pulmonar 1 10%

Fuente: expedientes médicos
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VI. DISCUSION Y ANALISIS

La presentacion clinica, el riesgo de recalda, el riesgo de infecciones y las complicaciones
que presentaron 81 pacientes fueron analizados en base a los objetivos del estudio.

En relacién a la presentacién clinica se pudo identificar algo muy similar a lo encontrado
en otros estudios de poblacion latina del continente americano.

La edad media en el estudio fue 34 £13.51 afios, Pinto y colaboradores realizaron un
estudio en la poblacién de Medellin Colombia y encontraron una edad media de 34.5
afios, al igual que Rios en Puerto Rico reportan una edad de 30 £11.8 afios. Estos datos
se repiten en estudios realizados en Espafia, Jordén, y China por diferentes autores en
donde las edades oscllan entre 30- 47 afios (65, 67, 74, 78, 84).

El sexo femenino fue el mas afectado con el 78.69% y una relacién 3.69 a 1 comparado
con sexo masculino. Pinto en Colombia reporta 756% y una relacién 4.1 a 1, Rios en el
afio 2005 reporta una mayor prevalencia en el sexo femenino del 76% de los casos. Al
evaluar poblaciones a nivel mundial se puede identificar que el sexo femenino es el grupo
mas afectado (74, 78).

Al clasificar las miopatias inflamatorias de acuerdo a los criterios de Bohan y Peter la
Dermatomiositis fue la més frecuente 68.86% seguida de la Dermatomiositis juvenil
16.39%, Polimiositis 9.83%, miositis asoclada a neoplasia 3.27% y miositis asociada a
enfermedad del tejido conectivo 1.63%. La Dermatomiositls Amiopética se present6 en el
12.72% de los casos de Dermatomiositis. Los resultados son similares a poblaciones
como Puerto Rico, China no asl con Inglaterra en donde se reportaron mayor porcentaje
de Polimiositis (78, 84, 87).

Debilidad muscular proximal fue el sintoma de consulta més frecuente en el 80.32%, el
dolor muscular estuvo en 85.57 de los casos, seguldo de disfagia 27.87%, disnea 13.11%,
artralgias 6.56%. Mustafé y Colaboradores en el estudio que realizaron indican que la
fiebre estuvo presente al inicio del seguimiento en el 16%, la disfagia 40% y disnea 26%
seguido de artralgias en 20% (67).

Las manifestaciones cutédneas fueron Eritema Heliotropo 74%, Pépulas de Gottron 60%,
cuello en V 52%, Eritema facial 50.9%, Chal 38%, afeccién ungueal 29%, poiquiloderma
16%, Fenomeno de Raynaud y Calcinosis 7.27%, manos de mecéanico, 5.45% y Signo de
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la Chaparrera 1.82%. Al igual que lo encontrado en la poblacién colombiana por Pinto
(74). El eritema Heliotropo y las Pépulas de Gottron son las lesiones cutdneas
predominantes donde reporté el 88% para el Eritema Heliotropo y Péapulas de Gottron
respectivamente. Mustafa encontré Eritema Heliotropo en el 90% de los casos y la
Papulas de Gottron en el 52% (67). Shu reporta 4.7% de calcinosis, 12.7% de
poiquiloderma (84). De esta informacion se puede saber que a pesar de que ya sabemos
cuales son las leslones predominantes ain nos falta mejorar la observacién de algunas
lesiones cutaneas como poiquiloderma y la afeccién ungular que podrian tener un sub
registro y que ademés debe estudiarse sl tienen relacién con la severidad o cronicidad de
estas enfermedades.

Las manifestaciones orgéanicas encontradas en el estudio fueron gastropatia erosiva
14.76%, esofagitis y artritis 4.91%, y enfermedad Intersticial y afeccién cardlaca 3.27%
(trastornos del ritmo eléctrico una taquicardia supra ventricular y un caso de
disautonomia). Pinto encontré enfermedad intersticial pulmonar en el 10.8%, miocarditis
6.8%, Glomerulonefritis 3.4%. Rios reporté 5% de enfermedad pulmonar, no reportando
afeccion gastrointestinal ni cardiaca. Torres encontré enfermedad pulmonar en el 38%,
gastrointestinal 35% y cardiaca 28%. Shu enfermedad pulmonar del 49%, hipertensién
pulmonar 10.6%, compromiso cardiaco en 34%. Lo méas interesante es que la poblacién
en estudio mostrd menos afeccién pulmonar que en otras de Europa y Asia, y es de
resaltar que los datos de estas publicaciones Involucran solo la enfermedad pulmonar
como manifestacion y no las complicaciones como broncoaspiracién (74, 78, 84, 91)

El rlesgo de recalda estuvo fuertemente asociado con el abandono de tratamiento OR
176.16 (IC 95% 18.33-1,684), lo que nos Indica que la muestra es pequefia por los
intervalos amplios, sin embargo no se puede menospreciar esta informacién.

El riesgo de infecciones fue mayor en los pacientes que necesitaron ventilacién mecénica
OR 23.91 (IC 2.67 a 214.09) y los pacientes que por presentar afeccion de musculos
respiratorios bronco aspiraron OR 17.87 (4.04 a 79). Chen reporta neumonia por
aspiracion en 21.1% seguido por infecciones oportunistas 18.4% (19).

Chen en relacién a la mortalidad encontré como factores de riesgo encontrando
diferencias para las Iinfecciones en pacientes con terapia de inmunoglobulina enfermedad
pulmonar intersticial y los fallecidos. Encontrando un OR de 7.24 (2.67 a 19.65) de la
enfermedad pulmonar.
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La mortalidad encontrada en el estudio fue del 16.39% y la principal causa de muerte
fueron las infecciones. Sultén encontré una mortalidad del 13% (87), Pinto 13.8%, Mustafé
20%. En el estudio de Miro y colaboradores realizado en Barcelona Espafia en donde
evalud 135 pacientes en un periodo de 20 afios, encontré que la principal causa de
muerte eran las infecciones en el 31 %, dato mucho mayor al 16.39% encontrado en este
estudio. Torres en 2008 en un estudio transversal realizado en Espafia en un periodo de
25 afios que Incluyo 107 paclentes con el objetivo de evaluar la mortalidad encontré un
28% de mortalidad en los pacientes estudiados, reporta al céncer como 10% de causa de
muerte, 3% debido a la afeccion pulmonar y solamente 1% de vida a las infecciones (65,
87, 74). Shu en el 2011 reporta una mortalidad del 17%, Shu Encontré diferencias para
presentar mortalidad en relacion al compromiso cardiaco en la positividad al Anti-Jo1 (84).

Al final se puede observar diferencias de la poblacion estudiada a otras del mundo, se
puede observar que el cancer no es una causa de muerte, que la enfermedad pulmonar
Intersticial es mucho menos frecuente, y cabe mencionar ademéas que los pacientes que
presentaron enfermedad Intersticial pulmonar fueron negativos para el auto anticuerpo
anti Jo 1, por lo que debe prevalecer la buena valoracién clinica en este aspecto.
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6.1 CONCLUSIONES

8.1.1. Las caracteristicas demogréficas fueron sexo femenino 78%, edad media
de 34 afios y tiempo de inicio de la enfermedad al diagnéstico de 6.11 meses.
El diagnéstico clinico por debilidad proximal simétrica fue en 95%, por biopsia
muscular 49% y por electromiografia 45%.

8.1.2. La presentacién clinica fue debilidad muscular proximal 80%, mialgia 65%,
disfagia 27% y lesiones cutdneas 16%.

8.1.3. Los principales factores de mal pronéstico fueron abandono de tratamiento
y presentar insuficiencia respiratoria.

6.1.4. Los factores mal pronéstico y de riesgo para recalda fueron abandono de
tratamiento OR 175.75, y para |la buena respuesta al tratamiento OR 0.59.

6.1.5. Los factores mal prondstico y de riesgo para infeccién fueron por
insuficiencia respiratoria OR 23.91, por broncoaspiracién OR 17.87, disfagia
OR 5.55, y hospitalizaciones previas OR 4.36.

6.1.6. Los factores de mal pronéstico y de riesgo para fallecimiento fueron
broncoaspiracién 14.66, infecciones 14.54%, hospitalizaciones previas 4.66

6.1.7. Las  complicaciones  asociadas  fueron  Infecciones  39.34%,

broncoaspiracion 22.85%, insuficiencia respiratoria 13.11% y hemorragia
digestiva 6.55%
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6.2 RECOMENDACIONES

6.2.1. Identificar de manera temprana los casos de miopatlas inflamatorias

8.2.2. Establecer un protocolo que determine el manejo de los casos con
compromiso de musculos de la respiracién y deglucién.

6.2.3. Reforzar las medidas educativas a los pacientes para disminuir el
abandono de tratamiento que es un factor de riesgo para recalda.

8.2.4. Implementar vigilancia estricta en relacién a los factores de riesgo para
desarrollar infecciones (utilizacién de pulsos de metilprednisolona,
insuficiencia respiratoria, broncoaspiracién).

6.2.5. Priorizar los casos con debilidad severa, disnea, fiebre e infecciones ya
que son los casos propensos a muerte de pacientes la cual se presenta en
16.39%.

8.2.6. Realizar un estudio de los agentes etiolégicos de las Infecciones en
pacientes con miopatia inflamatoria.

8.2.7. Evaluacion conjunta con gastroenterologla de los casos con compromiso
gastrointestinal.
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6.3 APORTES

Los principales aportes de esta investigacion fueron.

6.3.1. Reconocer caracteristicas clinicas de los pacientes con miopatias
inflamatorias en la poblacién guatemalteca: poiquiloderma, eritema flagelado,
signo de Holster, etc.

6.3.2. Demostrar que la principal afeccién orgénica en nuestros pacientes es
gastroesofdgica

6.3.3. Establecer factores de riesgo para recalda como fue abandono de
tratamiento, y conocer factores protectores en este caso en especial la buena
respuesta al tratamiento.

8.3.4. Reconocer grupos susceptibles de infeccién como los que presentan déficit
de musculos respiratorios que estén en riesgo de bronco aspirar o necesitar
ventilacién mecanica.

8.3.5. Conocer la principal causa de muerte, en este caso las infecciones.

8.3.6. Conocer la frecuencia de neoplasia y de Enfermedad Intersticial pulmonar
en las miopatias inflamatorias.
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ANEXO 1
BOLETA DE RECOLECCION DE DATOS

Registro medico

Edad (afios) 7
Sexo Femenino ( ) Masculino ( )

Procedencia

Fecha de inicio de la enfermedad

Fecha de la uitima evaluacién

Tlempo en alcanzar |la remision

Duracion del seguimiento (meses)

Sintomas al dlagnostico

Mialgia Si() NO ()
Artralgla Si() NO( )
Disnea SI() NO ()
Disfagia Si() NO ()

Claslificaciéon de miopatia Inflamatorla
Grupo | Polimiositis primaria
Grupo Il Dermatomiositis primaria
Grupo Il Miopatia asociada a neoplasia

Grupo IV Miopatia de la infancia
GrupoV  Miopatia asociada a enfermedad del tejido conectivo

P T e e e T )
R N . . S

Criterlos de miopatia Inflamatoria

Debilidad proximal SI() NO()
Elevacién de enzimas musculares SI() NO()
Electromiograma compatible SI() NO()
Blopsia muscular compatible SI() NO()
Lesiones cutaneas SI() NO()
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Manifestaclones cutdneas

Papulas de Gottron
Eritema Heliotropo

Eritema Facial

Eritema Flagelado
Signoen "V”

Signo en “Chal"

Signo en “Chaparrera”
Signo en “manos de mecéanico”
Poiquiloderma

Afecclon perl ungular
Lipodistrofia

Ulceras cutaneas
Calcinosis cutanea
Fendmeno de Raynaud
Dermatomiositis amiopatica
Atrofia muscular

Si()
SI()
SI()
SI()
SI()
Si()
Si()
Si()
Si()
Si()
SI()
SI()
SI()
Si()
Si()
Si()

Manifestaciones orgénicas

Enfermedad intersticial pulmonar

Fibrosis pulmonar

Esofagitis

Gastritis

Hemorragia digestiva

Artritis

Debilidad muscular
Complicaclones

Neumonia

Insuficiencia respiratoria

Infeccion

Muerte
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SI()
SI()
SI()
SI()
SI()
SI()
SI()

Si()
SI()
SI()
SI()

NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO( )
NO ()
NO ()
NO()
NO ()

NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()
NO ()

NO( )
NO ()
NO( )
NO()



Factores pronésticos

Neoplasia Si() NO () (Cual?___
Enfermedad autoinmune asociada Si() NO ( ) ¢Cual?__
Abandono de tratamiento SI() NO ()

Recalda SI() NO ()

Remisién Si() NO ()

Debilidad muscular < de grado 3 al diagnostico Si() NO ()

Respuesta al tratamlento Buena( ) Mala( )

Serologia
ANA Positivo ( ) Negativo( ) Patrén

ANTI Jo 1 Positivo( ) Negativo( ) Valor

Estudios de laboratorio al diagnéstico

CPK

NIVEL DE COMPLEMENTO

Tratamlento (dosis)

Prednisona

Metotrexato

Azatioprina

Plaquinol

Rituximab

Ciclofosfamida
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