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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién: Existe poca informacién sobre las miopatias inflamatorias en Colombia. El obje-

Recibido el 15 de junio de 2020 tivo fue identificar las caracteristicas demograficas y clinicas de estos pacientes en dos

Aceptado el 10 de septiembre de instituciones de alta complejidad entre los afios 2010 y 2015.

2020 Materiales y métodos: Se realizé un estudio descriptivo y retrospectivo. Mediante revisiéon

On-line el 5 de marzo de 2021 de registros médicos, se obtuvo informacién sobre variables demograficas y clinicas. Las
variables cualitativas se expresaron mediante frecuencias absolutas y relativas, y las cuan-

Palabras clave: titativas con media y desviacién estandar (DE) o mediana con rangos intercuartilicos (RIQ),

Dermatomiositis dependiendo de la distribucién de los datos. Se utiliz6 el paquete estadistico IBM spss®

Polimiositis v.22.

Colombia Resultados: Se incluyeron 105 pacientes con edad promedio de 50,4 anos (DE: 15,1);

Clasificacién 76 mujeres (72,4%). En total, 50 sujetos (48,5%) tuvieron diagnéstico definitivo. La miopa-

Terapéutica tia inflamatoria mas comun fue dermatomiositis (n=66; 62,9%). La piel fue el érgano mas

comunmente afectado (n=66; 62,9%). La debilidad muscular estuvo presente en 60 indi-
viduos (57,1%). El signo de alarma mas frecuente fue el trastorno de la deglucién (n=28;
26,7%). La creatinfosfoquinasa tuvo mayor elevacién en polimiositis con una mediana
de 1.800UI/1 (RIQ: 365-6.157). Los medicamentos més utilizados fueron los glucocorticoi-
des (n=83; 79%). Hubo refractariedad al tratamiento inmunosupresor, principalmente en
sindrome antisintetasa (n=5; 35,7%). Cinco pacientes (4,8%) murieron por infecciones (neu-
monia y bacteriemia).
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Conclusiones: En esta cohorte, la entidad mas comun fue la dermatomiositis y el 6rgano
mas afectado fue la piel. Hubo presentacién relevante de signos de alarma, refractariedad
al tratamiento inmunosupresor y valores de enzimas musculares menores comparados con

otras cohortes. La mortalidad fue principalmente por complicaciones infecciosas.
© 2021 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espania, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

Clinical characterisation of patients with inflammatory myopathy in
2 tertiary care hospitals in Colombia: A descriptive survey
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Background: There is little information on inflammatory myopathies in Colombia. The objec-
tive was to identify the demographic and clinical characteristics of these patients in two
tertiary care hospitals between 2010 and 2015.
Materials and methods: A descriptive, retrospective survey was carried out, by reviewing medi-
calrecords and obtaininginformation on demographic and clinical variables. The qualitative
variables were expressed using absolute and relative frequencies, and the quantitative with
mean and standard deviation (SD), or median with interquartile ranges (IQR), depending on
data distribution. The IBM SPSS 22 statistical package was used.
Results: A total of 105 patients with a mean age of 50.4 years (SD: 15.1) were included, with
76 (72.4%) women. In total, 50 subjects (48.5%) had a definitive diagnosis. The most common
inflammatory myopathy was dermatomyositis (n=66; 62.9%). The skin was the most com-
monly affected organ (n=66; 62.9%). Muscle weakness was present in 60 individuals (57.1%).
The most frequent alarm sign was swallowing disorder (n=28; 26.7%). Creatine phosphoki-
nase was higher in polymyositis, with a median of 1800 IU/L (IQR: 365-6157). The most widely
used drugs were glucocorticoids (n=83; 79%). Some patients were refractory to immunosup-
pressive treatment, mainly in antisynthetase syndrome (n=5; 35.7%). Five patients (4.8%)
died of infections (pneumonia and bacteraemia).
Conclusions: In this cohort, the most common entity was dermatomyositis, and the most
affected organ was the skin. There was a significant presentation of warning signs, refrac-
toriness to immunosuppressive treatment, and lower muscle enzyme values compared to
other cohorts. Mortality was mainly due to infectious complications.

© 2021 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U.

All rights reserved.

Introduccién

Como enfermedades sistémicas, las MII pueden asociarse
con manifestaciones extramusculares, entre las cuales las
mas frecuentes son las cutdneas y las pulmonares. Una de

Las miopatias inflamatorias (MII) son un grupo heterogéneo de
enfermedades autoinmunes crénicas adquiridas, con compro-
miso multisistemico!, que tienen una etiologia desconocida,
fisiopatologia autoinmune y son de pronéstico variable. Entre
las MII se encuentran: la dermatomiositis (DM), la polimio-
sitis (PM), las miopatias por cuerpos de inclusién (MCI), la
miositis necrosante (NM), la miopatia inflamatoria —como
parte de un sindrome de superposicién con otras enfermeda-
des autoinmunes—, el sindrome paraneoplésico y el sindrome
antisintetasa (SAS)>°.

En las MI], el inicio de los sintomas, que suele ser agudo o
subagudo, se manifiesta principalmente con debilidad mus-
cular proximal y simétrica, secundaria a la inflamacién y
la necrosis de la fibra muscular®’-8. Conforme progresa la
enfermedad, puede generarse atrofia crénica e irreversible,
que constituye una importante causa de discapacidad y
morbilidad®’.

estas ultimas es el sindrome antisintetasa, el cual conlleva un
peor pronédstico®”?,

El curso clinico de las MII es variable, con patrones:
monociclico, policiclico y activos de forma persistente'®.
El tratamiento de estas entidades se basa en glucocorti-
coides, pero pueden utilizarse otros inmunomoduladores e
inmunosupresores’-1°,

Estimar con precisién los datos epidemiolégicos de las MII
es dificil, dada su baja prevalencia y las variaciones en los cri-
terios de clasificacién®. Revisiones sisteméticas y estudios de
cohorte han calculado una incidencia global que oscila entre
6 pacientes/1.000.000/afio y una prevalencia de 14/100.000
habitantes''>. En el registro EuroMyositis'® se encontré la
DM como el subtipo més comun de las MII (31%). En los adultos
estas enfermedades se presentan entre los 45 y los 65 afios ™12,
con més frecuencia en el género femenino, con una relaciéon
M:H (2:1)1315-17,
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En Latinoamérica existen pocos estudios con respecto a la
epidemiologia y el comportamiento de estas enfermedades’®,
y se encuentran diferencias con lo publicado en la literatura
global.

En Colombia se han publicado algunos reportes de caso
y estudios descriptivos?>?* acerca de estas entidades. En los
ultimos afios ha cambiado su clasificacién, concepcién y tra-
tamiento, por lo cual resulta relevante y necesario obtener
informacién actualizada de estas enfermedades. El objetivo
del presente estudio fue describir las caracteristicas demogra-
ficas y clinicas de los pacientes con MII en 2 instituciones de
alta complejidad.

19-22

Materiales y métodos

Diseiio del estudio y seleccion de los pacientes

Se llevé a cabo un estudio observacional, descriptivo, retros-
pectivo de una cohorte de pacientes con MII admitidos en 2
centros de alta complejidad entre los anos 2010 y 2015.

Se incluyeron pacientes mayores de 18 anos, con diagnés-
tico de DM o PM realizado por médico reumatdlogo o que
cumpliera con los criterios de Bohan y Peter modificados®?>728.
Se excluyeron pacientes que tuvieran diagnéstico de otra
enfermedad reumatolégica.

Proceso de recoleccién de la informacién

La informacién del estudio se obtuvo mediante la revision
de historias clinicas fisicas y electrénicas de los pacientes
que cumplieron con los criterios de inclusién, los datos fue-
ron registrados en un formulario electrénico disefiado con la
herramienta MAGPI, segln las variables necesarias para cum-
plir con los objetivos del estudio. Se hizo una prueba piloto
con 12 historias clinicas, con el fin de estandarizar el proceso
de recoleccién, verificar la calidad de los datos registrados y
realizar posibles ajustes al formulario.

En el caso de las variables no encontradas en los registros
de historia clinica seleccionados, se llevé a cabo una busqueda
en registros de enfermeria, resultados de laboratorio y valora-
ciones hechas por otras especialidades.

Las variables recolectadas fueron las siguientes:

e Demograficas: edad, sexo, fecha de nacimiento y edad en
anos al momento del diagnéstico.

e Antropométricas: peso, talla e indice de masa corporal.

o Caracteristicas clinicas: compromiso muscular (distal o pro-
ximal), escala de fuerza muscular (segin Medical Research
Council®®) y comorbilidades (neoplasias, infecciosas, car-
diovasculares, sistémicas).

o Se clasificaron las MII segun los criterios de Bohan y Peter
modificados®. Para la miopatia por cuerpos de inclusién, se
tuvieron en cuenta los criterios del Centro Europeo Neuro-
muscular (ENMC, por sus siglas en inglés) 2011%!, mientras
que en el caso de la miopatia necrosante se tuvieron en
cuenta hallazgos clinicos y la relacién temporal con el uso
de medicamentos®?.

o Desenlaces clinicos: hospitalizacién, ingreso a unidad de
cuidados intensivos, muerte, infecciones recurrentes (defi-

nidas como mas de un episodio de infeccién en los ultimos
seis meses que hubiera requerido manejo hospitalario),
complicaciones, limitacién funcional determinada por la
clase funcional de Steinbroker?3, deterioro de la funcién
renal (incremento mayor a 0,3mg/dl/en 48h o mas de 1,5
veces el valor de la creatinina basal)?, refractariedad al
tratamiento (definida como falla para lograr remisién de
la enfermedad luego de una dosis de 0,5mg/kg de metil-
prednisolona durante un mes, con desmonte progresivo en
los siguientes 3 meses o incapacidad para obtener mejoria
luego de tratar con terapia inmunosupresora de segunda
linea o inmunoglobulina)®°.

e Laboratorio: creatincinasa total (CPK), lactato deshidroge-
nasa (LDH), aldolasa, transaminasas (AST, ALT), pruebas de
autoinmunidad (ANA, anti-ENA, anti Jo-1).

e Ayudas diagnésticas: resonancia magnética nuclear (RMN),
electromiografia (EMG) y biopsia muscular.

o Tratamiento: glucocorticoides y otros medicamentos inmu-
nomoduladores a inmunosupresores (cloroquina, hidroxi-
cloroquina, metotrexate, micofenolato mofetil, inmunoglo-
bulina intravenosa, ciclosporina, tacrolimus, azatioprina y
rituximab) segun el tipo de miopatia inflamatoria.

Procesamiento de la informacién

La informacién fue exportada a una base de datos de Microsoft
Excel® 2011, la cual contenia campos de restriccién de ingreso
de datos para disminuir posibles errores en la digitacién; ade-
mas, se hizo una categorizacién de las variables cuantitativas
segun los criterios clinicos. Antes de proceder al analisis de la
informacién, se verific6 su consistencia mediante la explora-
cién de valores y la concordancia de los datos registrados. En
caso de algiin dato confuso, se hizo una nueva revisién de la
historia clinica.

Plan de andlisis

Las variables cualitativas se expresaron mediante frecuencias
absolutas y relativas, mientras que para las cuantitativas se
emplearon media y desviacién estandar (DE), o mediana con
sus respectivos rangos intercuartilicos (RIQ) dependiendo de la
distribucién de los datos. Los anadlisis estadisticos se llevaron
a cabo con el paquete estadistico IBM SPSS® v.22.

Control de sesgos

Sesgos de seleccién

Se controlaron mediante una revisién rigurosa y exhaustiva
de las historias clinicas de los pacientes que cumplieran con
los criterios de elegibilidad del estudio.

Sesgos de informacién

Con el fin de controlar posibles sesgos de informacién, se
realiz6 una prueba piloto, se llevaron a cabo reuniones de
retroalimentacién del proceso de recoleccién y se disefié una
base de datos utilizando campos con restricciones de ingreso.

Consideraciones éticas
Segun la Resolucién 8430 de 1993, articulo 11, del Ministe-
rio de Salud de Colombia, esta investigacién se considera
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sin riesgo, ya que se utilizaron métodos documentales
retrospectivos realizando una revisién de historias clinicas,
con previa aprobacién por parte del comité de ética de inves-
tigacién de las instituciones participantes.

Resultados
Caracteristicas demogrdficas y comorbilidades

Se revisaron 315 registros clinicos, de los cuales 105 cum-
plieron criterios de elegibilidad; 76 pacientes (72,4%) fueron
mujeres, la edad promedio fue de 50,4 (+15,1) afos al
momento del ingreso a la cohorte. La comorbilidad mas fre-
cuente fue la hipertensién arterial (n=35; 33,3%), seguida por
la diabetes mellitus (n=16; 15,2%) y el hipotiroidismo (n=16;
15,2%). En cuanto a la clase funcional al momento de ingre-
sar a la cohorte, la mayoria tenia clases II (31,1%) y III (21,4%).
Cincuenta y un sujetos (48,6%) requirieron hospitalizacién y
7 (6,7%) ingresaron a la unidad de cuidados intensivos (tabla
1).

Criterios de clasificacién

La miopatia inflamatoria se clasific6 como definitiva en
50 individuos (48,5%). Adicionalmente, 60 pacientes (57,1%)

Tabla 1 - Caracteristicas sociodemograficas y clinicas de
los pacientes con miopatia inflamatoria

Caracteristicas sociodemograficas n (%)
Edad 50,4 (15,1)%
Sexo femenino 76 (72,4)
Comorbilidades®
Hipertensién arterial 35 (33,3)
Diabetes mellitus 16 (15,2)
Hipotiroidismo 16 (15,2)
Dislipidemia 10 (9,5)
Osteoporosis 6 (5,7)
Insuficiencia cardiaca 5 (4,8)
Céncer 5 (4,8)
Enfermedad renal crénica 2(1,9)
Enfermedad pulmonar obstructiva crénica 3(2,9
Obesidad 3(2,9)
Sindrome de Cushing 3(2,9)
Enfermedad coronaria 2(1,9)
Clase funcional, n=103
Clase I 35 (34)
Clase II 32 (31,2)
Clase III 22 (21,4)
Clase IV 14 (13,6)
Fuerza, n=103¢
0 1(1)
1 3(2,9)
2 9(8,7)
3 26 (25,2)
4 22 (21,4)
5 42 (40,8)

o

Media (desviacién estandar).
b Los pacientes pueden tener més de una comorbilidad.
¢ La fuerza muscular fue evaluada en cintura escapular y pélvica.

Tabla 2 - Criterios de clasificacion, predictores de

gravedad y ayudas diagnoésticas en una cohorte de
miopatia inflamatoria

Criterio de clasificacién n (%)

Criterios de Bohan y Peter (n=103)

Definitivo 50 (48,5)
Probable 34 (33)
Posible 19 (18,4)
Debilidad simétrica 60 (57,1)
Trastorno de la deglucién 28 (26,7)
Cefaloparesia 23 (21,9)
Debilidad de musculos respiratorios 10 (9,5)
Debilidad distal 3(2,9)
Caida espontanea 2(1,9)

Creatincinasa n =382 385,5 (110,5-2.834,8)?

Patron en la electromiografia

Normal 7 (6,7)
Neuropatico 3(2,9)
Miopatico 52 (49,5)
Biopsia 52 (49,5)
Compatible 33/52 (63,5)
No compatible 9/52 (17,3)
Inespecifica 10/52 (19,2)

@ Mediana (rango intercuartilico).

Tabla 3 - Tipo de miopatia inflamatoria

Tipo n (%)
Dermatomiositis 66 (62,9)
Polimiositis 17 (16,2)
Antisintetasa 14 (13,3)
Paraneoplasico® 5 (4,8)
Otras causas® 3(2,9)

@ Tipo de cancer: estémago (1), colon (2), pulmén (1) y glandula
salival menor (1).

b Enfermedad indiferenciada del tejido conectivo (2), miopatia de
causa no clara.

presentaron debilidad muscular simétrica, seguida en fre-
cuencia por trastorno de la deglucién (26,7%).

En cuanto a las ayudas diagndsticas, la RMN muscular se
llevé a cabo en 44 sujetos (41,9%), de los cuales 8 (18,2%)
tuvieron un resultado compatible con miopatia inflamatoria
(tabla 2). El tipo de miopatia inflamatoria mas frecuente fue la
dermatomiositis (n=66; 62,9%) (tabla 3).

Caracteristicas clinicas segtin tipo de miopatia
inflamatoria

La piel fue el 6rgano comprometido con mayor frecuencia,
especialmente en dermatomiositis (n=66; 100%), y de estas
manifestaciones cutdneas, el eritema en heliotropo (n=21;
31,8%) y el signo de Gottron (n=20; 30,3%) fueron los mas
frecuentes.

En el sindrome antisintetasa el pulmoén fue el érgano més
afectado (n=13; 92,9%), debido sobre todo a enfermedad pul-
monar intersticial, mientras que el compromiso articular se
present6 en 3 (21,4%) pacientes (tabla 4).
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Tabla 4 - Caracteristicas clinicas mas frecuentes segun tipo de miopatia

Compromisos clinicos? Dermatomiositis Polimiositis Antisintetasa Paraneoplasico
n=66 n=17 n=14 n=>5
n (%) n (%) n (%) n (%)
Compromiso cutdneo 66 (100) (17,6) 10 (71,4) 3 (60)
Eritema facial 19 (28,8) (5,9) 5(35,7) 2 (40)
Eritema en heliotropo 21 (31,8) 2 (14,3) 0
Signo de Gottron 20 (30,3) 3(21,4) 0
Signo del chal 17 (25,8) 3(21,4) 0
Papulas de Gottron 10 (15,2) 4 (28,6) 0
Signo V 9 (13,6) 1(7,1) 1 (20)
Cambios en el lecho ungueal 7 (10,6) 2 (14,3) 0
Poiquilodermia 5(7,6) (5,9) 1(7,1) 1 (20)
Fenémeno de Raynaud 7 (10,6) 0 0
Fotosensibilidad 5(7,6) 1(7,1) 0
Vasculitis cutdnea 4 (5,6) 0 0
Manos de mecdanico 0 4 (28,6) 0
Ulceras cutaneas 3 (4,5) 0 0
Calcinosis cutis 3 (4,5 0 0
Esclerosis cutis 2 (3,0) 5,9) 0 0
Acroesclerosis 0 5,9) 0 0
Alopecia 1(1,5) 0 0
Compromiso pulmonar intersticial 3 (4,5 13 (92,9) 0
Compromiso articular 9 (13,6) (5,9) 3(21,4) 0
Compromiso gastrointestinal 3 (4,5 (23,5) 4 (28,6) 1 (20)

2 Los pacientes pueden tener compromiso de uno o mas 6rganos.

Hallazgos de laboratorio

Las enzimas musculares que mads presentaron elevacién en
todos los grupos de miopatias fueron la CPK total y la LDH.
La CPK total tuvo mayor elevacién en polimiositis, con una
mediana de 1.800UI/1 (365-6.157), mientras que para la LDH
se registré mayor elevacién en el sindrome antisintetasa, con
una mediana de 715UI/1 (292,8-967,5). Los anticuerpos anti-
Ro fueron positivos en el 50% de los pacientes con sindrome
antisintetasa y en el 11,1% de individuos con polimiositis. En
la tabla 5 se presentan otros resultados.

Tratamiento

Los esteroides, utilizados en 83 (81,3%) sujetos, fueron el prin-
cipal tratamiento en todos los tipos de miopatias. El esteroide
usado con mayor frecuencia fue la prednisolona (n=67;65,7%),
seguido por la metilprednisolona (n=16; 15,7%). Siete (50%)
individuos con sindrome antisintetasa requirieron pulsos de
esteroides, mientras que en el grupo de miopatias paraneo-
plésicas solo uno requirié esta terapia.

Por otra parte, los antimalaricos fueron usados con mayor
frecuencia en los pacientes con dermatomiositis (n =33; 50%);
la azatioprina (AZA) se utiliz6 en 8 (57,1%) de los pacien-
tes con sindrome antisintetasa. Finalmente, el micofenolato
mofetil (MF) se usé en 2 pacientes con sindrome anti-
sintetasa. El metotrexate (MTX) se empled en 36 (33,3%)
pacientes de todos los tipos de miopatia. El resto del manejo
inmunosupresor se describe en la tabla 6. Dos pacientes
recibieron anti-TNF por miopatia inflamatoria refractaria:
una paciente con dermatomiositis tratada con adalimu-
mab y un paciente con sindrome antisintetasa tratado con
etanercept.

Desenlaces clinicos

La complicacién mds frecuente fue la refractariedad al
tratamiento inmunosupresor, principalmente en sindrome
antisintetasa (n=>5; 35,7%) y en la polimiositis (n =4; 23,5%); la
segunda en frecuencia correspondié a infecciones recurrentes
en el grupo de sindrome antisintetasa (n=2; 14,3%), seguida
por neumonia por aspiracién en sindrome antisintetasa (n=1;
7,1%) y en polimiositis (n =1; 5,9%) (tabla 7). Dos pacientes pre-
sentaron compromiso renal, el cual fue explicado por otras
etiologias diferentes a miopatias inflamatorias.

Cinco pacientes (4,8%) fallecieron durante la primera valo-
racién, de los cuales 2 tenian miopatia paraneoplésica, uno
dermatomiositis, uno polimiositis y otro sindrome antisin-
tetasa; 4 de estos pacientes fallecieron por complicaciones
infecciosas como neumonia y bacteriemia, mientras que un
paciente fallecié por paro cardiorrespiratorio secundario a
falla respiratoria.

Discusion

Hasta donde se tiene conocimiento, este es el estudio mas
amplio sobre miopatias inflamatorias en Colombia.

Se encontr6 una mayor proporcién de mujeres afec-
tadas, lo cual concuerda con otros estudios locales e
internacionales!?1315.23,36,

Dentro de las comorbilidades, los hallazgos son similares a
otras series de pacientes®°,

Por otro lado, se destaca la importante cantidad de pacien-
tes que requirieron ingreso a hospitalizacién y unidad de
cuidados intensivos, lo que es indicio de un curso crénico,
progresivo y grave. Otros autores también han descrito una
mayor tasa de hospitalizacién en pacientes con miopatias
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Tabla 5 - Hallazgos de laboratorio por tipo de miopatia

Hallazgos Dermatomiositis Polimiositis Antisintetasa Paraneoplasico
n=49 n=15 n=12 n=4
Mediana (RIQ)
AST®:< 43 50 47 21,5
(22,5-138,5) (33-108) (27,2-231) (13-77,3)
ALT?4 46 80 67 29
(26-128) 33-128) (29,2-192,3) (9,3-246,8)
CPK*© 210 (92,3-1.843) 1.800 270,5 1.158,5
(365-6.157) (52,8-5.457) (283-10.456)
LDHPf 369 216 715 386,5
(221,5-673) (179-1.118) (292,8-967,5) (277,8-1.917,3)
n/N (%) n/N (%) n/N (%) n/N (%)
ANA 38/46 (82,6) 8/11 (72,7) 5/9 (55,6) 0
Patron ANA
Moteado 23/30 (76,7) 2/8 (25) 3/5 (60)
Homogéneo 4/30 (13,3) 6/8 (75) 1/5 (20)
Nucleolar 1/30 (3,3) 0 1/5 (20)
Citoplasmatico 2/30 (6,7) 0 0
Anti-Jo1 positivo 0 0 4/8 (50) 0
Anti-Ro positivo 3/35 (8,6) 1/9 (11,1) 5/10 (50) 0

ANA: anticuerpos antinucleares; ALT: alanina aminotransferasa; AST: aspartato aminotransferasa; CPK: creatincinasa total; LDH: lactato des-

hidrogenasa; RIQ: rangos intercuartilicos.

@ Mediana (rango intercuartilico).
b

c
d

Para LDH se obtuvo informacién de 33 pacientes con dermatomiositis, 5 con polimiositis y 6 con antisintetasa.
AST. Limite superior de referencia: 40 UI/l en varones y 30 Ul/l en mujeres.
ALT. Limite superior de referencia: 41 UI/l en varones y 33 Ul/l en mujeres.

¢ CPK total. Limite superior de referencia: 200 U/l en varones y 168 U/l en mujeres.

f

LDH. Limite superior de referencia: 225 U/l en varones y 214 UI/l en mujeres.

Tabla 6 - Tratamiento segun tipo de miopatia

Tratamiento Dermatomiositis Polimiositis Antisintetasa Paraneoplasico
n=66 n=17 n=14 n=>5
n (%) n (%) n (%) n (%)
Esteroides 51 (77,3) 15 (88,2) 12 (85,7) 5 (100)
Prednisolona 46 (69,7) 7 (41,2) 9 (64,3) 5 (100)
Metilprednisolona 9 (13,6) 3(17,6) 3(21,4) 1 (20)
Deflazacort 6(9,1) 3(17,6) 1(7,1) 0
Hidrocortisona 7 (10,6) 1(5,9) 0 0
Pulsos de esteroides 17 (25,8) 4(23,5) 7 (50) 1(20)
Metotrexate 30 (45,4) 4 (23,5) 0 2 (40)
Antimalaricos 33 (50,0) 2 (12,5) 6 (42,9) 1(20)
Azatioprina 12 (18,2) 7 (41,2) 8 (57,1) 1 (20)
Ciclosporina 3 (4,5) 1(5,9) 1(7,2) 0
Ciclofosfamida 8(12,1) 4 (23,5) 2 (14,3) 1(20)
Inmunoglobulina 5(7,6) 5 (29,4) 3(21,4) 0
Micofenolato 2 (3,0) 0 2 (14,3) 0
Rituximab 3 (4,5) 0 1(7,2) 0
Anti-TNF 1(1,5) 0 1(7,1) 0

TNF: factor de necrosis tumoral.

inflamatorias*®*!, lo cual se relaciona con el curso progresivo
de la enfermedad®.

En la actualidad existen varios criterios de clasificacién
para las miopatias inflamatorias (Bohan y Peter?’?%, Tani-
moto et al.*?, Targoff et al.*?, Dalakas y Hohlfeld?, ENMC?),
sin embargo, la mayoria no han sido ampliamente valida-
dos. Los mas utilizados en los diferentes estudios clinicos
son los de Bohan y Peter, con una alta sensibilidad (98%) y

baja especificidad (55%)?’-?%. En nuestro estudio, el diagnds-
tico de miopatia inflamatoria fue realizado por criterio clinico
del reumatdlogo tratante, en tanto que los pacientes fueron
clasificados de acuerdo conlos criterios de Bohan y Peter modi-
ficados. Recientemente, se publicaron los nuevos criterios
clasificatorios American College of Rheumatology (ACR)/European
League Against Rheumatism (EULAR), los cuales han demos-
trado tener una buena correlacién con los criterios de Bohan



REV COLOMB REUMATOL. (2022);29(1):9-18 15

Tabla 7 - Desenlaces clinicos segun tipo de miopatia

Desenlace?® Dermatomiositis Polimiositis Antisintetasa Paraneoplasico
n=66 n=17 n=14 n=>5
n (%) n (%) n (%) n (%)
Refractariedad al 6(9,1) 4(23,5) 5(35,7) 1(20)
tratamiento
Deterioro de la funcién 2 (3,0) 0 0 0
renal
Osteoporosis 3 (4,5) 0 1(7,1) 0
Diabetes 2(3,0) 1(5,9) 0 0
Infeccion 2 (3,0) 0 0 0
Infecciones recurrentes 0 0 2 (14,3) 0
Neumonia por 0 1(5,9) 1(7,1) 0
aspiraciéon
Cardiovasculares 0 0 0 1(20)
Acné 2(3,0) 0 0 0

2 Los pacientes pueden tener mas de una complicacién.

y Peter ampliamente utilizados, con una sensibilidad del 93%
y una especificidad del 88% cuando se tiene informacién de
biopsia**. Lo anterior muestra que los criterios de clasifica-
cién utilizados en la cohorte tienen un desempenio adecuado,
incluso al compararlos con los nuevos criterios.

El compromiso muscular en la mayoria de los pacientes se
dio por debilidad proximal y simétrica. En el estudio realizado
por Pinto et al.”? se encontré debilidad muscular en cintura
pélvica hasta en el 80% de los pacientes, y se hicieron hallaz-
gos cutdneos en dermatomiositis similares a los descritos en
nuestra cohorte, excepto por una mayor frecuencia de fené-
meno de Raynaud, cambios vasculiticos, manos de mecénico,
poiquilodermia y calcinosis cutis.

Otras manifestaciones extramusculares comola disfagia, el
compromiso articular y la enfermedad pulmonar intersticial
difusa (EPID) fueron similares a los hallazgos hechos por Pinto
et al.?>. Por otro lado, en un estudio publicado por Dobloug
et al. se encontré debilidad muscular como hallazgo predomi-
nante en el 84% de los pacientes, disnea en el 44% de DM y el
22% de PM, disfagia en el 23% y fenémeno de Raynaud junto
con manos de mecénico, que fueron mas frecuentes en DM*°.
Al comparar lo descrito anteriormente con los datos reporta-
dos por el registro EuroMyositis'?, se puede apreciar que hubo
similitud en la debilidad muscular como sintoma cardinal de
los diferentes subtipos de miopatias; sin embargo, en dicho
registro hubo mayor frecuencia de algunas manifestaciones
cutdneas como fenémeno de Raynaud, manos de mecanico,
calcinosis cutis y ulceras cutaneas; mientras que en el SAS
hubo mayor compromiso articular que en lo descrito en nues-
tra cohorte.

Conrespecto alas ayudas de laboratorio, debe aclararse que
solo se encuentran algunos anticuerpos especificos de miosi-
tis (anti-Jol, y anti-Pm/Scl); no obstante, en la descripcién de
los criterios clasificatorios ACR/EULAR?® también se puso en
evidencia la falta de disponibilidad de los datos de anticuerpos
especificos.

Al evaluar los resultados de laboratorio resulta llamativo
que la mitad de los pacientes con antisintetasa tuvieron posi-
tividad de anti-Ro y anti-Jo1. Koenig et al.*® mostraron que los
anticuerpos anti-Jol se encontraron de manera concomitante
con los anti-Ro en un 73%, en tanto que se hallé una menor

respuesta a la prednisolona y un mayor requerimiento de tera-
pia de segunda linea entre aquellos pacientes con positividad
de anti-Jo1, lo cual podria ser una explicacién de por qué en
nuestra cohorte el subgrupo de antisintetasa fue mas refrac-
tario al tratamiento y requirié mayor cantidad de pulsos de
esteroides.

En nuestra serie, las enzimas musculares que més presen-
taron elevacién fueron la CPK total y la LDH; sin embargo,
existen algunas diferencias con respecto a otras publicaciones
de Noruega® y Espafia®’ en las que se encontraron mayo-
res niveles de CPK total en pacientes con dermatomiositis,
polimiositis y sindrome paraneoplésico. Algunas hipétesis
podrian explicar tal hallazgo, como el hecho de que muchos
pacientes venian con diagnéstico y tratamiento inmunosu-
presor previamente al ingreso al estudio, y es posible que
esto disminuya los niveles de CPK total. Otra explicacién de
estos hallazgos es que los pacientes con MII de larga dura-
cién pueden presentarse con valores de CPK total cercanos
a lo normal, lo cual ocurre cuando la mayor parte del mus-
culo ha sido afectada y se reemplaza por tejido graso. También
debe reconocerse la baja especificidad de la LDH en miopatias
inflamatorias®’.

Lo descrito en el presente estudio es concordante con los
esquemas de tratamiento analizados por Meyer et al.*%. Otros
estudios, en su mayoria cohortes retrospectivas'>37:4°, series
de casos™” y algunos ensayos clinicos®’*, han descrito el uso
de esteroides como terapia de primera linea aunado a otros
inmunosupresores®°. En una publicacién realizada por Nufio
etal.’’, los esquemas de tratamiento utilizados fueron simila-
res a los encontrados en el presente trabajo. Llamé la atencién
el uso de anti-TNF en 2 pacientes de la cohorte (uno con der-
matomiositis y otro con sindrome antisintetasa), en los cuales
estos medicamentos se utilizaron por enfermedad refracta-
ria. En ninguno de los 2 casos hubo respuesta; ademads, existe
evidencia de recaidas frecuentes® con su uso y la posible
induccién y el empeoramiento de la miopatia inflamatoria y
el compromiso pulmonar en estas entidades®®.

Los hallazgos relacionados con complicaciones y mortali-
dad fueron semejantes a complicaciones infecciosas descritas
en un estudio publicado por Murray et al.”’, en el cual se
reporté que, de las 15.407 hospitalizaciones por DM y PM,
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el 4,5% de los pacientes murié y las principales causas de
mortalidad fueron neumonia e infeccién. Las infecciones en
pacientes con MII pueden ser explicadas por el mayor riesgo
de infecciones bacterianas y fingicas, incluso en ausencia de
manejo inmunosupresor, lo cual sugiere defectos en la inmu-
nidad mediada por células que predisponen a infecciones.
Asimismo, se presentaron menos muertes con respecto a otros
estudios?>*%°%, dado que se trata de la descripcién del ingreso
de los pacientes a la cohorte y no hay datos de seguimiento en
el tiempo.

Este estudio tiene varias limitaciones: fue inevitable el
sesgo de seleccién, debido a que los centros participantes tie-
nen un alto nivel de complejidad y es posible que los pacientes
tuvieran mayor gravedad de la enfermedad o fueran amplia-
mente estudiados. Adicionalmente, puede haber sesgos de
informacién asociados al disefio retrospectivo del estudio,
pero se traté de controlarlos con las estrategias descritas en
materiales y métodos.

Como fortalezas de este trabajo se destacan el importante
numero de pacientes incluidos y los criterios clasificatorios
actualizados.

Conclusiones

En una cohorte de pacientes con miopatias inflamatorias del
noroccidente colombiano se encontré una frecuencia impor-
tante de hospitalizacién y de ingreso a la unidad de cuidados
intensivos, lo cual tiene relacién con mayor gravedad de la
enfermedad y refractariedad al tratamiento. Asimismo, hubo
un numero importante de pacientes con sindrome antisinte-
tasa, quienes a su vez presentaron mayor refractariedad al
tratamiento.
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