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INTRODUCCION

Las miositis inflamatorias idiopaticas (MI) son un grupo heterogéneo de enfermedades
autoinmunes que incluyen dermatomiositis, polimiositis, miositis asociada a neoplasia,

miositis asociada a otras enfermedades del tejido conectivo (1).

Es indudable que, ademas de la poca frecuencia de estos padecimientos, lo que dificulta el
reunir grupos grandes de pacientes para los estudios clinicos, los principales obstaculos al
evaluar el dafio acumulado, son las comorbilidades, la historia terapéutica, el curso crénico

de la enfermedad, las recaidas (2).

Un gran porcentaje de las MI tienen un curso monofasico, como es el caso de la
dermatomiositis, en tanto que el curso polifasico, se presenta en la polimiositis. Este curso
de la enfermedad condiciona modificaciones el tratamiento y uso a largo de plazo de
corticoesteroides e inmunosupresores que condicionan una morbilidad significativa y dafo

independiente (5).

Aunque en los ultimos afos se han realizado importantes avances en la comprension,
evolucién y la respuesta terapéutica. Ha sido la falta de uniformidad en los parametros
evaluados, uno de los principales obstaculos al evaluar la morbilidad acumulada, es decir

dafo en estos pacientes.(3)

Es por ello de gran importancia contar con herramientas confiables y validadas que
permitan evaluar la actividad de este grupo de padecimientos asi como el dafo acumulado
y si existe 0 no asociacion con otras variables. La utilizacién de dichos indices, permitiran
definir con exactitud la evolucion de las MI, asi como la respuesta a los tratamientos, tanto
convencionales como innovadores, de que se dispone en la actualidad (13). Ademas, su
uso generalizado permitira que los resultados obtenidos de los diferentes estudios clinicos

sean, hasta cierto punto, comparables entre si.

El esfuerzo por desarrollar instrumentos uniformes de evaluacién en las Ml es
relativamente reciente. Fue en junio de 1999, durante el Congreso de la Liga Europea
contra el Reumatismo (EULAR) realizado en Glasgow, cuando el grupo del IMACS
(Internacional Myositis Outcome Assessment Collaborative Study Group) comenzd con

esta iniciativa. (6). En forma paralela, el grupo PRINTO (Paediatric Rheumatology



International Trials Organization) ha comenzado el desarrollo y validacion de instrumentos

de evaluacion para las dermatomiositis juveniles (DMJ) (14).

En un estudio relaizado por Shabina M Sultan en Reino Unido se reporto una prevalencia

de dafio del 8 % en 95 pacientes con miopatias inflamatorias (18).

En México no existen reportes publicados que en relacion a evaluacion de dafo en
miopatias inflamatorias. Enfatizando en la relacion de las caracteristicas de la enfermedad
y otras comorbilidades. Aunado que el desarrollo inicial de la herramienta se ha publicado
utilizando pacientes reales entrevistados y examinados por un grupo de expertos en

miosotis, pero no en un contexto clinico

El esfuerzo por desarrollar instrumentos uniformes de evaluacién en las Ml es
relativamente reciente. Fue en junio de 1999, durante el Congreso de la Liga Europea
contra el Reumatismo (EULAR) realizado en Glasgow, cuando el grupo del IMACS
(Internacional Myositis Outcome Assessment Collaborative Study Group) comenzd con
esta iniciativa (14) En forma paralela, el grupo PRINTO (Paediatric Rheumatology
International Trials Organization) ha comenzado el desarrollo y validaciéon de instrumentos

de evaluacion para las dermatomiositis juveniles (14 )

Los principales instrumentos empleados mundialmente para evaluar el desempeno fisico y
general de pacientes con miopatias inflamatorias Childhood HAQ (CHAQ), Childhood
Myositis Assessment Scale (CMAS), escala visual analoga (EVA), Health Assessment
Questionnaire (HAQ), Internacional Myositis Outcome Assessment Collaborative Study
Group (IMACS) Myositis Intention to Treat Index (MITAX), Manual Muscular Testing (MMT),
Myositis Disease Activity Assessment (MYOACT).

Estas medidas de evaluacion tanto para medir actividad de la enfermedad, dafio y calidad
de vida. Ya se han publicado en las primeras discusiones sobre el desarrollo de los
cuestionarios de dafio y una visién general de estas herramientas (13). Se han sugerido
tres medidas basicas para evaluar el dafio: 1) las evaluaciones de los dafios globales de
los médicos (medida por una escala visual analdégica (EVA); 2) el cuestionario de
evaluacion de la salud / cuestionario de evaluacion de la salud de la infancia como medida
de la funcion fisica, se ha demostrado que mide un declive acumulativo en la funcién en

pacientes adultos; 3) (19) el indice de dafos en miositis (MDI).



El desarrollo inicial de la herramienta se ha publicado utilizando pacientes reales
entrevistados y examinados por un grupo de expertos en miosotis, pero no en un contexto

clinico.(18)

El dafo se define como un cambio permanente en la anatomia, fisiologia, patologia o
funcion, que ha ocurrido después del diagndstico de miositis y que ha estado presente
durante al menos 6 meses. Las caracteristicas del dafio se determinan mediante la
evaluacion clinica y soélo deben incluirse los elementos presentes desde la fecha del
diagndstico. (4,5) Una parte del dafo de la enfermedad puede ser el resultado de la
enfermedad activa previa, la cronicidad de la enfermedad, complicaciones de la terapia

empleada y condiciones comodrbidas.

La medicion del indice de dafio implica un cambio permanente sin importar si se debe a
actividad previa del padecimiento, a complicaciones de la terapia o a otras condiciones
concomitantes. La aplicacion de instrumentos que puedan medir estos cambios justificarian
el cambio de tratamiento como la prescripcion de dosis altas de esteroides y/o

inmunosupresores (10).

Este instrumento consta de dos componente , el primero fue elaborado a partir del indice
de dafo de lupus del ACR (SLICC). El segundo componente se denomina MYODAM
(Myositis damage score) y, a semejanza del MYOACT, cuantifica la severidad del dafio

ocurrido en diferentes 6rganos y sistemas por medio de escalas analogas visuales (14,15 ).

Por otra parte, la medicion de la actividad y el dafio de la enfermedad son dominios
distintos; sin embargo, se espera una asociacion débil entre estos dos dominios ya que se
espera que la actividad de la enfermedad resulte en un grado progresivo de dafio en el
tiempo. Por lo que los componentes reales del indice de dafo se correlaciona débilmente
0 no en absoluto con la actividad de la enfermedad del sistema de 6rganos respectivos

durante las 4 semanas antes de la visita de evaluacién (20).

DEFINICION DEL PROBLEMA
Los pacientes con M| con frecuencia presentan cambios persistentes en anatomia,
fisiologia, patologia o funcidn, resultado tanto de la inflamacién aguda como de las lesiones

residuales en la musculatura estriada.



No se han identificado los componentes de la calificacion de dafo medida por el MDI en
los pacientes con Ml en México, por lo que mediante la aplicacion del MDI se podran
reconocer qué grado de dafo existe en estos pacientes , considerando principalmente tipo

de miopatia, historia terapéutica, comorbilidades y tiempo de evolucion.

Ademas de correlacionar la actividad y el dafio de la enfermedad ya que se espera que la

actividad de la enfermedad resulte en un grado progresivo de dafio en el tiempo.

JUSTIFICACION

En la literatura se reporta una prevalencia de dafio en miopatias inflamatorias de 92% . Sin
embargo en la poblacién mexicana con MI no se ha realizado una evaluacion de dafo
fisico medida por el MDI, asi como la asociacion con otras comorbilidades , actividad de la
enfermedad, historia terapéutica empleada. Las puntuaciones de dafo con mayor
frecuencia aumentan con el tiempo, pero en pocos casos pueden disminuir, por lo que
conocer estos parametros sera de gran utilidad para dimensionar el problema de la
discapacidad musculo-esquelética y reconocer los factores que se encuentran

contribuyendo con ello.

La poblacion que acude al Centro Médico Nacional 20 de Noviembre con alguna M| es
de 50 muchos de ellos con enfermedades cronicas, por lo que es una poblacién con

condiciones adecuadas para ser evaluada.

PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢, Cual es el indice de dafio medida por el MDI en la poblacién con MI en pacientes del

servicio de reumatologia del Centro Medico Nacional 20 de Noviembre?

HIPOTESIS
HIPOTESIS ALTERNA

Lo pacientes con miositis inflamatoria reportarian algun indice de dafio



HIPOTESIS NULA

Lo pacientes con miositis inflamatoria reportarian un indice de dafio similar a la reportada

en la literatura de 92%

Este dano tendra relacion con las caracteristicas de la enfermedad, tratamiento empleado

y comorbilidades.

OBJETIVO GENERAL

Determinar la prevalencia de dafio en MI en pacientes del servicio de reumatologia del

Centro Medico Nacional 20 de Noviembre
OBJETIVOS ESPECIFICOS

Establecer la contribucion del dafio en miopatias inflamatorias en la calidad de vida, en el

estado fisico de la poblacion mexicana.

Correlacionar otras condiciones, como las caracteristicas de las miopatias inflamatorias,

recaidas historia terapéutica, edad, comorbilidades.

MATERIAL Y METODOS

Tipo de Estudio y Disefio

Estudio observacional transversal prospectivo llevado a cabo en el contexto de la
practica clinica de rutina. Todos los pacientes fueron clasificados como polimiositis ,
dermatomiositis , dermatomisitis juvenil, de acuerdo con los criterios de Bohan y Peter al

inicio del estudio.

Universo

Se les invitara a los pacientes con miopatias inflamatoria de ambos géneros mayores
de 16 afos al momento del estudio que acudan a la consulta externa del servicio de
Reumatologia en el C.M.N. 20 de Noviembre, a participar en el proyecto de investigacion;
de aceptar la invitacion los pacientes, se les otorgara el consentimiento informado (anexo

1) y posterior a leerlo y aceptarlo se le incluira en el proyecto. Se llevara a cabo la


Margarita
Texto escrito a máquina

Margarita
Texto escrito a máquina
HIPÓTESIS NULA 


realizacidon de cuestionarios a los pacientes incluidos en el estudio en los cuales se hara la
recoleccién de: variables demograficas, variables dependientes, cuestionario MDI ,
MYODAM . El momento de realizacion de estos cuestionarios sera durante el tiempo de

espera a ingresas a la consulta previa en el Centro Médico Nacional.

Criterios de inclusion

Pacientes con diagndstico de Miopatias Inflamatorias mayores de 16 afios, con almenos 6
meses del diagndstico.
Pacientes de ambos géneros, que sepan leer y escribir y acepten participar en el estudio,

previo consentimiento informado.

Criterios de exclusion
Incapacidad del paciente para leer y escribir.
Que el paciente no acepte el consentimiento informado.

Pacientes en cuyo expediente clinico electrénico se encuentre evolucién menor a 6 meses

0 que no tengan el diagndstico preciso de M.

Criterios de eliminacion

Pacientes que no contesten adecuadamente el cuestionario, o que soliciten retirarse del

estudio durante su elaboracién.

Mediciéon del dafo

El MDI mide el dafio organico acumulado que se ha producido desde el inicio de la
enfermedad. Ambas partes de la herramienta adoptan un enfoque integral para capturar la
presencia y el alcance de la participacion de 6rganos. No se intenta atribuir la causa a la
enfermedad en si misma, el tratamiento o la comorbilidad. EI MDI cuenta los elementos de
dafo en 11 sistemas de 6rganos; esta porcion del MDI es, en esencia, una modificacion

del indice de dafo de las Clinicas Colaboradoras Sistémicas Lupus International (SLICC) /

10



conceptual operacional medicion

Variable Tipo Definicion Definicion Valores o escala de

American College of Rheumatology (ACR). El dafio se define como presente o0 ausente en
11 sistemas de 6rganos: muscular (0 -3); esquelético (0-4); cutaneo (0-5); gastrointestinal
(0-3); pulmonar (0-4); cardiovascular (0-4); enfermedad vascular periférica (PVD) (0-4);
endocrino (0-6); ocular (0-2); infeccién (0-2) y malignidad (0-1). El dano dentro de cada
sistema de érganos se mide por la satisfaccion de atributos especificos para cada sistema
de 6rganos. Cada item se puntia O si nunca ha estado presente o 1 si ha estado presente

durante al menos 6 meses o NA sino cabe 0 o0 1.

El numero de atributos (varia de 1 para malignidad a 6 para endocrino . La suma de las
puntuaciones de los elementos 0-1 se divide por la puntuacion maxima posible (excluidos
los articulos calificados NA); la puntuacion maxima posible es 38; dando el puntaje de MDI
para el individuo. Las definiciones y los determinantes del indice se basan principalmente
en motivos clinicos, o en los resultados de investigaciones facilmente disponibles, tales

como radiografias de térax y TC de alta resolucién clinicamente indicadas del torax.

El MYODAM consiste en una serie de VAS de 10 cm utilizados para cuantificar la gravedad
de dafo en el mismo 6rgano / sistema como el MDI. El total de los 11 puntajes del EVA se
divide por el puntaje maximo posible (excluyendo los sistemas que no fueron evaluados);
dando el puntaje de severidad para el individuo. La puntuacién total maxima posible para
MYODAM es 110.

Evaluacion de la actividad de la enfermedad

El MDAAT se divide en dos herramientas, y consiste en el indice de intencion de tratar
myositis (MITAX) y la evaluaciéon de la actividad de miositis (MYOACT) por EVA. Siete
organos / sistemas objetivo son evaluados: constitucional; mucocutaneo; articular;
gastrointestinal; respiratorio; cardiovascular y muscular. También se obtienen un EVA

global médico y un VAS global extramuscular para la actividad de la enfermedad.

11



VARIABLES

Demograficas

Edad Cuantitativa Tiempo Calculada de Anos
Discreta transcurrido a partir | acuerdo a la fecha
del nacimiento de nacimiento
Género Cualitativa, Género al que Obtenido en la 1-Mujer
nominal, pertenece el sujeto | ficha de 2-Hombre
Dicotémica identificacion del
expediente
Edad de Cuantitativa, Tiempo Calculada de Anos
diagndstico Discreta transcurrido desde | acuerdo al
nacimiento hasta el | diagnéstico
diagndstico
Tiempo de Cuantitativa, Tiempo Calculada de Anos
evolucion discreta transcurrido a partir | acuerdo a la fecha
del diagnéstico de de diagndstico a la
ES fecha
Tabaquismo Cualitativa, Consumo de Obtenido del 1-No
nominal 20 cigarrillos al dia, | cuestionario al 2-Si
dicotémica consumo primer paciente
cigarrillo después de
media hora de
levantarse
Caracteristicas de la enfermedad
Cualitativa, Polimiositis De acuerdo a los 1-Polimiositis
Clasificacion de | nominal Dermatomiositis criterios Bohan y 2-Dermatomiositis
M politdmica Dermatomiositis Peter modificado 3-Dermatomiositis

juvenil

Miositis asociada a
neoplasia

Miositis asociada a
otras
enfermedades del
tejido conectivo
Miositis por

cuerpos de

juvenil

4-Miositis asociada a
neoplasia

5-Miositis asociada a
otras enfermedades
del tejido conectivo
6-Miositis por cuerpos
de inclusién
7-IMCCP

12
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inclusion

Niveles Séricos
de CPK

Cuantitativa

Continua

Determinar los
niveles séricos
CPK

Niveles de CPK

iniclal y actual

CPK 0y 195 UI/.

Manifestaciones

extraarticulares

Cualitativa,
nominal,

politbmicas

Exhibicion de
sintomas no
asociados a

debilidad muscular

Sintomas que se
presenten antes o
durante el

diagndstico.

1-Signo de Gottron’
2-Heliotropo
3.Eritema malar
4-Poiquilodermia
5-Hiperqueratosis
6-Artritis

7. Fiebre

8-Disfagia
9-Disfonia
10-Ulceras cutaneas
11-Fenémeno de
Raynaud
12-Lipodistrofia
13-Calcinosis
14-Alteraciones en la
capilaroscopia
15-Enfermedad

pulmonar intersticial

Escala funcional

Cualitativa,
Ordinal

Escala de Likert
para escala
funcional de la
enfermedad por el

paciente

Obtenido de la
entrevista al

paciente

1-Sin limitacion
funcional

2-Limitado para
actividades sociales
3-Limitado para
actividades laborales
pero sin dificultad de
autocuidado

4-|Lmitado a todas las

13




actividades

Fuerza Cualitativa, Fuerza inicial 1- 5 Movimiento con
muscular ordinal extraida del resistencia maxima
expediente clinico 2- 4 Movimiento con
Fuerza actual resistencia parcial
Valorada con la medida en la 3- 3 El movimiento
Escala de Daniels exploracion al puede vencer la
paciente accioén a la gravedad
Cuello 4- 2 movimiento
Cintura escapular completo pero sin
Cintura pélvica oposicion ni gravedad
5- 1 Contraccidn sin
movimiento
6- 0 Ausencia de
contraccién
Calidad de vida | Cuantitativa, . ] Aplicacion de Puntuaciones 0-100
Discreta Segn cuestionario cuestionario
RAQoL
RAQoL
Anticuerpos Cuantitativa, Determinar los Por técnica de 10 U/mL
anti-Mi-2 Continua niveles séricos de ELISA se
anti-Mi-2 de cada cuantificaran los
sujeto niveles
Anticuerpos Cuantitativa, Determinar los Por técnica de 15 U/mLy 25 U/mL
anti-Jo-1 Continua niveles séricos de ELISA se
anti-Jo-1 de cada cuantificaran los
sujeto niveles
Biopsia Cualitativa, hallazgos Obtenido en la 1-Inflamatoria
muscular Ordinal histopatolégicos: ficha de 2-Necrotica

Infiltrado
linfocitario, fibrosis
endomisial y
perimisial, infiltrado
de tejido

adiposo, necrosis

identificacion del

expediente

14




Curso de la Cualitativa, Monofasico Obtenido en la 1- Monofasico
enfermedad ordinal Recidiva ficha de 2- Recidiva
identificacion del 3- Cronica
expediente
Uso de Cualitativa, Remisién de la Obtenido en la 1- No
glucocorticoides | nomial, enfermedad ficha de 2- Si
dicotémica primeros 6 meses identificacion del
expediente
Inmunosupresor | Cualitativa, Sustancia quimica Obtenido en la 1-Metotrexato
es nominal, que produce la ficha de 2- Azatioprina
Politomica inmunosupresiéon identificacion del 3- Micofenolato
del sistema expediente 4-Ciclosporina
inmunitario 5-Ciclofofamida
6-linmunoglobulina
Terapia Cualitativa, Eestrategias de Obtenido en la 1-Rituximab
bioldgica nominal, tratamiento para ficha de 2-Infliximab
Politomica estimular o reponer | identificacion del 3-Otras
el sistema expediente
inmunitario
Comorbilidades
indice de Cuantitativa, Sistema de Obtenido en la Porcentaje
Charlson continua evaluacion de la ficha de
esperanza de vida identificacion del
a los diez afios, en | expediente
dependencia de la
edad en que se
evalla, y de las
comorbilidades del
sujeto
DM Cualitativa, Segun los criterios Por cuestionario 1. No
Nominal, de ADA, determinar | directo y/o revision | 2. Si
Dicotémica si tiene diagndstico | del expediente
de DM
HTAS Cualitativa, Por criterios de Por cuestionario 1. No
Nominal, JNC 8, determinar directo y/o revision | 2. Si

15




Dicotémica si tiene HTAS del expediente
Dislipidemia Cualitativa, Concentraciones Por cuestionario 1. No
Nominal, anormales de directo y/o revision | 2. Si
Dicotémica lipoproteinas del expediente
sanguineas
IMC Cuantitativa, De acuerdo a la Pesar y medir al De acuerdo a
Continua férmula de paciente para el resultado
IMC = peso / calculo de IMC
estatura’
Caracteristicas del cuestionario
Afeccion extra muscular
Dafio muscular | Cualitativa, Que la MI se Mediante consulta 1. Atrofia muscular
Nominal, encuentra con en expediente 2. Debilidad muscular
Politomica afeccion muscular 3. Disminucion en la
segun IMACS tolerancia al ejercicio
myositis damage aerobico
index (MDI) 2001
Dafio Cualitativa, Que la Ml se Mediante consulta 1. Contractura de las
esquelético nominal, encuentra con en expediente articulaciones.
politdmica afeccién 2. Osteoporosis con
esqueletica segun fractura o colapso
IMACS myositis vertebral
damage index 3. Necrosis avascular
(MDI) 2001 4. Osteoporosis sin
fractura
Dafio cutaneo Cualitativa, Que la MI se Mediante consulta 1-Calcinosis
nominal, encuentra con en expediente 2-Alopecia
politdmica afeccion cutanea 3-Cicatrizacion
segun IMACS cutanea
myositis damage 4-Poiquilodermia
index (MDI) 2001 5-Lipodistrofia
Dafo Cualitativa, Que la Ml se Mediante consulta 1-Disfagia
gastrointestinal | nominal, encuentra con en expediente 2. Infarto o reseccion
politdmica afeccién del intestino u otros

16




gastrointestinal
segun IMACS
myositis damage
index (MDI) 2001

oérganos
gastrointestinales

3. Esteatosis

Dafo pulmonar | Cualitativa, Que la Ml se Mediante consulta 1- Disfonia
nominal, encuentra con en expediente 2- Fibrosis pulmonar
politdmica afeccion pulmonar 3- Hipertension
segun IMACS pulmonar
myositis damage
index (MDI) 2001
Dafo Cualitativa, Que la Ml se Mediante consulta 1- Hipertension
cardiovascular nominal, encuentra con en expediente 2-Disfuncién
politdmica afeccién ventricular /
cardiovascular cardiomiopatia
segun IMACS 3-Angina
myositis damage 4- Infarto de miocardio
index (MDI) 2001
Dafio endocrino | Cualitativa, Que la MI se Mediante consulta 1-Fracaso del
nominal, encuentra con en expediente crecimiento
politdmica afeccién 2-Hirsutismo
endocrina segun 3-Menstruacion
IMACS myositis irregular
damage index 4-Amenorrea primaria
(MDI) 2001 5-Amenorrea
secundaria
6-Diabetes mellitus
7-Hiperlipidemia
8-Infertilidad
9-Disfuncion sexual
Dafo vascular Cualitativa, Que la Ml se Mediante consulta 1-Pérdida de tejido o
periférico nominal, encuentra con en expediente pulpa
politdmica afeccion vascular 2-Pérdida o reseccion

segun IMACS
myositis damage
index (MDI) 2001

de digitos o
extremidades

3-Trombosis venosa o

17




arterial con hinchazon,
ulceracion o estasis
venosa

4-Claudicacion

Dario ocular Cualitativa, Que la MI se Mediante consulta 1-Catarata
nominal, encuentra con en expediente 2-Pérdida visual
politdmica afeccion ocular
segun IMACS
myositis damage
index (MDI) 2001
Infeccion Cualitativa, Que la MI se Mediante consulta 1-Infeccién cronica
nominal, encuentra con en expediente 2-Infecciones
politdmica infeccion segun multiples:> 3
IMACS myositis infecciones
damage index
(MDI) 2001
Malignidad Cualitativa, Que la Ml se Mediante consulta 1-Documentado por
nominal, encuentra con en expediente patologia, excluyendo
politdmica malignidad segun las displasias,

IMACS myositis
damage index
(MDI) 2001

incluyendo las
malignidades

asociadas a miositis.

ANALISIS ESTADISTICO

Los datos fueron

recolectados usando

la herramienta apropiada e ingresados

inmediatamente en una base de datos. Se ingresé cada valor individual (es decir, no se

calcularon medidas de resumen).

Para la estadistica descriptiva de las variables numéricas se calcularon media, mediana y

desviacion estandar. Para las variables categéricas se calcularon frecuencia y porcentaje.
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Para la estadistica analitica, inferencial de una poblacion normal se aplicé T de Student
para variables independientes. Inferencial de una poblacibn no normal se utilizé

correlacion de Pearson.

Se utilizé la correlacién de rangos de Spearman porque, tanto el MDI como el MYODAM
son medidas continuas, no se distribuyen normalmente. La correlacion de rangos de
Spearman también se us6 para determinar la correlacion entre los componentes
individuales del dafio y las herramientas de actividad. Los analisis estadisticos se

realizaron con SPSS version 21 de IBM.
RESULTADOS
Pacientes y caracteristicas demograficas

En el estudio fueron incluidos 53 pacientes en total, de los cuales 40 (75.5%) fueron
mujeres y 13 (25.5%) fueron hombres. La edad media en el momento del diagndstico fue
de 40.7 afios + 16.78, la duracion media de la enfermedad fue de 11.8 anos + 8.28. El
32.07 % de los pacientes tenian polimiositis, el 32.07 % dermatomiositis , el 11.32 %
dermatomiositis juvenil, 9.43 % de los pacientes tenian miopatia asociada con otra
enfermedad de tejido conectivo ( sobreposicion con lupus eritematoso sistémico,
esclerodermia, artritis reumatoide principalmente) vy solo un paciente con miopatia

necrosante (tabla 1).

Tabla 1

Prevalencia de Miopatias
= POLIMIOSISTIS

4 DERMATOMIOSITIS
S DERMATOMIOSITIS JUVENIL
DERMATOMIOSITIS AMIOPATICA
EMIOSITIS ASOCIADA ANEOPLASIA
EMIOSITIS ASOCIADA A OTRAS ENFERMEDADES DEL

TEJIDO CONECTIVO
MIOPATIA NECROSANTE
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Las caracteristicas demograficas analizadas en nuestro estudio fueron la edad al
momento del diagndéstico, que fueron en el grupo de polimiositis de 41.23 anos,
dermatomiositis de 50 afos, en tanto que la dermatomiositis juvenil fue 9.8 afos , la
miopatia amiopatica de 26.6 afios, la miopatia asociada a neoplasia 55.7 afios y asociadas
a otras enfermedades de tejido conectivo a los 33.4 afos. El peso promedio que se
reporto en el grupo de polimiositis fue de 65.4 kg, en la dermatomiositis de 69.5 kg,
dermatomiositis juvenil de 44.86 kg, miopatia amiopatica de 72.43 kg, la miopatia
asociada a neoplasia 56.20 kg, y asociadas a otras enfermedades de tejido conectivo
64.75 kg, la estatura promedio en metros se reporto en la polimiositis de 1.62m,
dermatomiositis de 1.54m, el indice de masa corporal en el grupo de polimiositis fue de

26.6 Kg/mtsz’ , la dermatomiositis es de 27.5 Kg/mtsz'

2, 2

, dermatomiositis juvenil 19.11.

' asociados a neoplasia 22.6 Kg/mtsz, las
2

Kg/mts“® miopatia amiopatica 29.64, Kg/mts

asociadas a otras enfermedades de tejido conectivo 26.4 Kg/mts

El tabaquismo tuvo mayor prevalencia en el grupo de polimiositis en un 35.2. %
comparado con el grupo de dermatomiositis en 25 % y las asociadas a neoplasia en un

20% , en los otros grupos no se reporto habito tabaquico.

La edad de los pacientes al momento de realizar el estudio , en el grupo de polimiositis
fue de 54.1 afios, la dermatomiositis 51 afios de edad , la dermatomiositis juvenil | fue de
16.5 afos, miopatia amiopatica 49 afos, la miopatia asociada a neoplasia 57.7 afios,

asociadas a otras enfermedades de tejido conectivo 48.6 afos.

Las caracteristicas demograficas de los pacientes entre los distintos grupo de miopatias
presentaron algunas diferencias probablemente asociado a la variables epidemioldgicas

propias de cada una de ellas. (tabla 2)

Tabla 2
Variables demograficas
POLI DERMA DERJUV AMIOP  NEO ASOCIA TOXICA P
Prevalencia % 32.07 (17)  32.07 (17) 11.32(6)  566(3)  7.54(4) 9.43(5) 1.88(1)
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Edad en afios 54.1+£11.7 63+10.01 16.546.1 49+3.4 57.7+7. 48.6% 44 0.002

media(DE) 5 24
Género femenino % 29.4 25% 28.5 0 25 20 100 NS
Edad del diagnostico 41.2+7.84 50+11.2 9.8+2.3 26.6+9.4 55.7+7. 33.4+183 41 0.03
media (DE) 5
Peso en kg, media (DE)  69.88+7.84 65-7+9.7 44.8+17.2 72.4+12. 56.3t10 64.2+18.9 70
4 7
Estatura, media (DE) 1.62+0.11 1.54+0.08 1.50£0.13 1.56+0.0 1.58+0. 1,55+0.05 1.72
5 06
IMC, media (DE) 26.6+2.17 27.5+2.2 19.1£3.6 29.6+3.7 22.6:4. 26.40+7.2 23.6 NS
9
Tabaquismo, % 35.29 25 0 0 0 20 0 NS

Comorbilidades

Las principales comorbilidades encontradas en los pacientes fueron la dislipidemia la cual
se reporto en todos los tipos de miopatia, en el grupo de polimiositis se encontré en 11
pacientes ( 67.7 %), en el grupo de dermatomiositis en 11 68.7%, dermatomiositis juvenil
en 3 pacientes (50%) en el grupo de miopatia amiopatica en 3 pacientes (100%) miopatias
asociado enfermedades de tejido conectivo en 3 pacientes (60%), asociadas a neoplasias

en un 1 pacientes ( 25% )

La hipertension arterial sistémica se reporto en el grupo de polimiositis en 5 pacientes
(29.4%), la dermatomiositis en 8 pacientes (50.9%), en la miopatia amiopatica en 1
(33.3%), asociada a neoplasia en 1 paciente (25%), en la miopatias asociadas a
enfermedades de tejido conectivo en 3 pacientes (60%), no se reporto en pacientes con

dermatomiositis juvenil.

La diabetes mellitus tipo 2 fue reportada en 3 pacientes con polimiositis (17.6%), en el
grupo de dermatomiositis en 7 pacientes (43.3%), la miopatia amiopatica en 3 pacientes
(100%) miopatias asociadas a neoplasias 1 pacientes (25 %), asociada a enfermedades

de tejido conectivo en un paciente (20%).

El hipotiroidismo primario fue reportado en el grupo de polimiositis en 4 pacientes (23.5%)
dermatomiositis reportada en 4 pacientes (12.5%), en las miopatias asociadas a
neoplasias se reporto 1 paciente (25%) y miopatias asociadas a enfermedad de tejido

conectivo en 1 paciente (20%) .
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En el grupo de dermatomiositis juvenil y la Unica paciente con miopatia necrosante no
reportaron la presencia de hipertension arterial sistémica, diabetes mellitus, ni

hipotiroidismo primario.

El indice de Charlson promedio en el grupo de polimiositis fue de 1.5, dermatomiositis
3.4+2.2, dermatomiositis juvenil 1, miopatia amiopatica 3.312.5, en las miopatias asociadas
a neoplasias fue de 6.7+2.8, en las miopatias asociadas a enfermedad de tejido conectivo

de 3.2 £1.3. En tanto que el promedio global promedio fue de 3.47 + 2.38 (tabla 3)

Tabla 3
Comorbilidades
POLI DERMA DERJUV AMIOP  NEO ASOCIA TOXICA P
Diabetes, % 17.6 433 0 100 25 20 0 29.41
Hipertension Arterial %  29.4 50.9 0 333 25 60 0 28.37
Dislipidemia, % 64.7 68.7 50 100 25 60 0 52.2
Hipotiroidismo % 235 12.5 0 0 25 60 0 17.28

Pacientes y caracteristicas de la enfermedad

Los resultados obtenidos de las caracteristicas clinicas de la enfermedad fueron las
siguientes , la duracién en anos de la MI polimiositis (12.9 afos) dermatomiositis (13.1
afios) dermatomiositis juvenil (6.6 anos) amiopaticas (22.3 afnos) asociadas a neoplasias (2
afios) asociadas a otras enfermedades de tejido conectivo (15.2 anos) y miopatia
necrosante (3 anos) la fuerza muscular inicial promedio tanto en grupo de polimiositis ,
dermatomiositis, dermatomiositis juvenil fue de 3 de acuerdo a ala escala de Daniels, la
dermatomiositis amiopatica presento 4 +, asociada a neoplasia 3+, asociada a
enfermedades de tejido conectivo 3+, miopatia necrosante 2+. El numero de recaidas en
el grupo de polimiositis se registro en 1.5 (£2.12) veces, la dermatomiositis en 1.6 (£1.1)
veces, dermatomiositis juvenil 0.5 (x1.3)veces , la dermatomiositis amiopatica 1.6 (£1.5)
veces , asociada a neoplasia 0.75 (x0.5) veces, asociada a enfermedades de tejido

conectivo 0.6 (+0.8)veces y en la miopatia necrosante presentd 2 recaidas.
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Dentro de las caracteristicas bioquimicas de la enfermedad, la medicién de CK maximas
se reportd en el grupo de polimiositis en 4651 UI/L , dermatomiositis en 4540 UI/L, en la
dermatomiositis juvenil de 1108 UI/L, dermatomiositis amiopatica 81 UI/L, asociada a
neoplasia 5757 UIl/L, asociada a enfermedades de tejido conectivo 699 UIl/L, miopatia
necrozante 322 UI/L.

De las caracteristicas histopatolégicas se encontré reporte de infiltrado inflamatorio en el
47% de las biopsias musculares realizadas, donde el 35% de los pacientes tenian

polimiositis, el 64% de los pacientes dermatomiositis.

Los resultados de biopsia no concluyente se reportaron 17.6% (9 pacientes ) de los
pacientes. Biopsias con necrosis se reportaron en tres pacientes , uno de ello con

diagnostico de miopatia necrosante , los otros dos en el grupo de polimiositis.

En 18 de los pacientes no se realizo biopsia muscular. (tabla 4)

Tabla 4
Caracteristicas de la enfermedad
POLI DERMA DER JUV  AMIOP NEO ASOCIA NECRO P
Duracién en afios 12.9+9.03 13+7.1 6.6+4.8 22.3+9.4  2+0.8 15.2+7.9 3
Fuerza inicial 3+ 3+ 3+ 4+ 3+ 3+ 2+
Fuerza final 4+ 4+ 5+ 5+ 5+ 5+ 4+
Recaidas 1.5+2.12 1.6+1.1 0.5£1.3 1.6%1.5 0.75:0.  0.6+0.8 2
5
CK inicial ,media 4008 4041 1108 81 5757 699 322
CK + elevada, media 4651 4540 1423 254 5831 2504 412
CK final, media 645 143 250 121 134.5 893 104
Biopsia inflamatoria 7 12 1 3 1 1 1
Biopsia necrozante 2 0 0 0 0 0 0
Biopsia no 2 3 1 0 0 2 0
concluyente
No se realiz6 biopsia 7 2 4 0 3 2 0
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Resultados primarios y secundarios

Actividad de la enfermedad

Un total de 15.09 % de los pacientes tenian algun grado de actividad de la enfermedad
segun lo definido por el MITAX. ElI 75% de los pacientes activos tenian el diagnostico de
polimiositis . El cuatro por ciento tenia grado A (denota una enfermedad que se considera
suficientemente activa para requerir corticosteroides diarios en dosis altas solo o en
combinacion con altas dosis de otros inmunosupresores 0 gammaglobulina intravenosa) y
66% tenia grado B (indica una enfermedad que es menos activa que en "A", que requieren
dosis moderadas de prednisolona, es decir, <20 mg, si se usaron agentes
inmunosupresores 0 gammaglobulina intravenosa para tratar los signos y sintomas de la
categoria A, las dosis de al menos un agente se reducirian de los niveles requerido en la
categoria A). Dos tercios de los pacientes tenian enfermedad muscular activa en el
momento de la evaluaciéon y un tercio de los pacientes tenian enfermedad respiratoria
activa. La fatiga fue el sintoma constitucional mas comun registrado, en el 100% de los

casos . (tabla 5)

Tabla 5

MITAX

% >0 DE
Constitucional 100 1.591 +/- 45
Mucocutaneo 35 1.071 +/- 36
Articular 20 0.250 +/- .56
Gastrointestinal 14 0471 +/- 51
Respiratorio 33 0921 +/- .7
Cardiovascular 0 0.070 +/- 44
Muscular 68 1.081 +/- .09
Total 8 5.534 +/- 56
EVA global medico 6 1.230 +/- .70
EVA extramuscular 8 1.051 +/- 33

MITAX, myositis intention to treat index.
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Calidad de vida

La calidad de vida obtenida por cuestionario RAQoL, da un puntaje minino de 0, sin
afeccion a la calidad de vida; hasta 30 puntos, que es el grado mas alto de afeccion a la
calidad de vida. Se observaron diferencias en la calidad de vida en los grupos de MI ,
siendo 14.33 puntos para polimiositis, 7.23 puntos para dermatomiositis, 4.5 puntos
dermatomiositis juvenil, 7 puntos para dermatomiositis amiopatica, 4.5 puntos para
miopatia asociada a neoplasia, 10.4 puntos asociadas a otras enfermedades de tejido

conectivo y 18 puntos a miopatia toxica.

La evaluacién del Rheumatoid Arthritis Quality of Life (RAQoL) para México, el cual esta
validado y es comparable con las adaptaciones previas del RAQoL a otras versiones del
inglés, fue similar en este estudio, sin observarse diferencias en la calidad de vida en los

pacientes con dafio y sin dafo.

Daio asociado a la enfermedad

El dafno se define como un cambio persistente permanente en la anatomia, fisiologia,
patologia o funcion, que se considera que ha ocurrido después del diagndstico de miositis

y ha estado presente durante al menos 6 meses.

Se utilizd el cuestionario MDI-MYODAM para valorar la prevalencia de dafio. Obteniendo
un total de 84.90 % tenian una puntuacion mayor a 0 para al menos una categoria en el
MDI, la mayoria en los sistemas endocrinoldgico (54.7%); esquelético (45.2%);
gastrointestinal (37.7%); El puntaje de dafio total promedio fue de 5 (rango 0-14) (el
puntaje total de dafio maximo posible es 38). El puntaje promedio para el dano total segun
el puntaje en el MYODAM fue de 3.58 + 2.87, el puntaje mediano fue de 4.5 (rango 0-22.7)
(el puntaje maximo para el total de MYODAM es 110). El puntaje promedio de dafio global
fue 6.85 £ 5.06 . El dafo global se registra en un VAS de 0-10 cm.

Hubo evidencia de correlaciones débiles entre los puntajes MDI y el MITAX
correspondiente o entre los componentes MYODAM y MYOACT sugiriendo una relativa

independencia del dafio y los instrumentos de evaluacion de la actividad. (Tabla 6 )
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Tabla 6

Daino y variables demograficas

Dafio Sin dafio P
Edad 53 51.5 0.2
Total 86.28 13.72
Género femenino 71.28 77.27 NS
Edad del diagnostico 50.9 0.33 £ 0.61 0.30
IMC 23.5 0.36 £0.76 NS
Tabaquismo % 35.2 0.27 £0.51 NS

Caracteristicas de la enfermedad

Duracién en afos 12.6 71 0.50
Recaidas 1.4 1 0.67
CK inicial 3529.77 7399.87 0.78
CK + elevada 3867.13 7441.81 0.62
CK final 403.11 386 0.59
Uso de esteroide 8.5 4.5 0.05

Asociacion entre los componentes MDI

Los sistemas que valora el MDI , consisten en 11 sistemas, de los cuales presentaron
mayor prevalencia de dafo fueron los sistemas endocrinolégico en un 54.7%); esquelético
en un 45.2%y el gastrointestinal en un 37.7% (tabla 7). No se encontrd asociacién entre

los diferentes dominios MDI .

Tabla 7

Dominios del MDI

% >0 Media Primer cuartil
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Musculo 15.09 1.87 £1.29 1-2-3

Esquelético 45.28 0.33 £ 0.61 0-0-1
Cutaneo 16.98 0.36 +0.76 0-0-0
Gastrointestinal 37.74 0.27 +0.51 0-0-0
Pulmonar 20.75 0.83 +1.2 0-0-2
Cardiovascular 24.53 0.31 +0.53 0-0-1
Vascular - Periférico 7.55 0.03 +0.18 0-0-0
Endocrino 54.72 0.79 £0.94 0-1-1
Infeccién 22.64 0.09 +0.28 0-0-0
Ocular 26.42 0.15 +0.36 0-0-0
Malignidad 7.55 0.02 +0.15 0-0-0
Total 84.9 6.85+ 5.06 3-4-7

Puntajes del indice de MDI en 53 pacientes

A continuacion se describen cada uno de los sistemas evaluados y los dominios que

pretenden valorar en cada una de las miopatias. (tabla 8)

Tabla 8
Correlacion de dafio y tipos de miopatias

MU ES Cu GA PUL CAR VP EN ocC INF MAL
Polimiosistis 4 8 0 7 3 5 1 10 2 4 2 90.57
Dermatomiositis 1 9 ) ) 2 4 2 10 ) 6 1 96.23
Dermatomiositis 1 3 3 2 0 0 0 3 0 1 0 24.53
juvenil
Dermatomiositis 0 1 0 0 0 0 0 1 0 0 0 13.21
amiopatica
Miositis asociada a 0 0 3 1 2 1 0 2 1 0 1 16.98
neoplasia
Miositis asociada a 1 2 1 2 2 2 1 2 2 0 0 32.08
otras enfermedades
del tejido conectivo
Miopatia necrozante 1 1 0 1 0 0 0 0 0 0 0 5.66
Porcentaje 15.09 45.28 16.98 37.74 20.75 24.75 7.55 54.72 22.64 26.42 7.55
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Daio Muscular

En nuestra poblacién encontramos dafio muscular en un 15.09% y que consistio atrofia
muscular clinica en 4 pacientes ( 50%) debilidad muscular no atribuible a actividad 2
pacientes (25 % ) diminucion en la tolerancia al ejercicio, atrofia por imagen en un paciente
(12.5 %). El grupo de miopatias con mayor afeccion en este rubro correspondio al de

polimositis, en un 50%, seguido por dermatomiosistis juvenil.

Dano Esqueletico

El dano esquletico correspondio al 45.28 % de los pacientes encuestados, la osteoporosis
sin fractura fue el evento mayor reportado en 40% seguido de la contractura de las
articulaciones en un 11.2% y osteoporosis con fractura reportada en 8.88 %. La necrosis

avascular se econtro en 6.66 y la limitacién del movimiento en el 4.44 %.

Daiio cutaneo

La afeccion mayormente reportada fue la calcinosis cutis en 8.88 % , especialmente en el
grupo de dermatomiositis y dermatomiositis juvenil, siendo nula en los otros grupos como
polimiositis (0 pacientes) . La alopecia, cicatrizacion cutanea o atrofia se reportaron en el

4.44 %, 2.22 %, 6.66%, la poiquilodermia, lipodistrofia no se reportaron en ningun grupo.

Dano gastrointestinal

La disfagia se encontro en el 28.8 % de los pacientes sin predileccion por algun grupo de
MI , seguido de la dismotilidad en el 17.77% vy diarrea cronica en una paciente con
miopatia necrozante, la esteatostis hepatica rerpotada en el 8.8%, no se reporto infarto o

reseccion intestinal .

Daio pulmonar

El dano pulmonar fue descrito en el grupo de polimiositis con sindrome antisintesa en el
100% de los casos, seguido de las miopatias asociada a otras enfermedades del tejido
conectivo . Manifestada por la disminucion pulmonar en 11 pacientes que representaron el
20.75%. La disfonia, se reporto 4.4 %, seguido disfuncion de musculatura respiratoria,

fibrosis pulmonar,hipertensién pulmonar en un 8.8%.
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Daio cardiovascular

El grupo de dermatomiositis reporto el 20% de dafo cardiovascular, manifestado por

Cabe mencionar que la hipertension arterial fue la unico item

hipertension arterial.

los pacientes con dafio

de

24.50%
cardiovascular. La disfuncion ventricualr, el infarto agudo de miocardio no se reportaron en

reportado como dafio cardiovascular en el

esta cohorte.

Tabla 9 Prevalencia de daiio MYODAM
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Daio vascular periferico

En cuanto a dano vascular , la claudicacion fue reportada en 4 pacientes que coresponde
al 8.8%, seguido de la estasis venosa o ulceracion que se presentd en 2 pacientes que
representa el 4.4 %. La perdida de pulpejo, reseccién de dedos, trombosis arterial o

venosa no fueron reportadas.

Dano endocrinologico

El dafio al sistema endocrinologico fue uno de los mas prevalentes , presentandose en un
54.72% , principalmente con la manifestacion hiperlipidemia en 57.7% , seguido por
diabetes mellitus en el 24.4% probablemente condionado por el tratamiento instaurado.
Se encontré que en los 29 pacientes que desarrollaron dichas manofestaciones , habian
presentado mayor numero de recaidas, con el conseucente uso de esteroides.La

amenorrea secundaria , la infertilidad y la disfuncion sexual , se presento en una paciente.

El fracaso del crecimiento, hirsutismo, mestruacion irregular, amenorrea primaria no fueron

reportadas en este estudio.

Daiio ocular

El dafno ocular reporto el 22.4% de dano, manfiestado por perdida visual en el 17.7 %,

catartas en 4.6 de los pacientes.

Daino por infecciones

Las infecciones cronicas se encontraron en el 26.42 % de lo pacientes, siendo las
infecciones de vias urinarias las que tendian a la cronicidad, que en la mayoria de los caso

no ameritaron ingreso hospitalario.

En dos pacientes se presentaron multiples infecciones definidas por mas de tres

infecciones , en una de ellas ameritando hospitalizacion por neumonia y herpes zoster.

Daio por malignidad

En nuetra corte de pacientes se reportaron 4 neoplasia, 2 en el grupo de polimiositis,
(tumor filoides y adenoma de colon) otro paciente del grupo de dermatomiositis quien

desarrollo carcinoma basocelular, y otro mas en grupo de miopatia asociado a neoplasia,
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con desarrollo de un segunda neoplasia carcinoma epidermoide que condiciond

reactivacion de la miopatia.

Tabla 10 Prevalencia de dano MYODAM
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Dano y tratamiento

Con respecto al tratamiento que recibian los pacientes el uso de metotrexate como
politerapia en los grupos con polimiositis (88.3% ) dermatomiositis (88.3 %)
dermatomiositis juvenil (93 %), dermatomiositis amiopatica ( 100%) , uso de agente
biolégico en pacientes con polimiositis fue de ( 9.43%) , dermatomiositis (3.77 %)
dermatomiositis juvenil (33.3 %), dermatomiositias amiopatica (0) miopatia asociada a
neoplasia (0), miopatia asociada a enfermedades de tejido conectivo (20%), y miopatia

necrosante en un paciente(100%)

En los pacientes con dafio y sin dafio el uso de metotrexato se reporto en (87.3 y 88.3), el
uso de agente biolégico se utilizo en el 20 % y 22.2 % vy el uso de esteroide en afios
(11.4 afos y 9.1 anos ) en los pacientes de MI con dafo y sin dafo respectivamente. El
uso de otras terapias fueron azatioprina (66. 6% y 33.33%) , micofenolato en el 4.4% el

cual solo estaba indicado en pacientes con dafio medido , ciclosporina (11.11 y 11.11)
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ciclofosfamida (6.6 y 11.11) e inmunoglobulina (11.11 y 11.11) con dafio y sin dafo

respectivamente. (tabal 11)

Encontramos correlacion directa entre la calificacién de MDI y el uso crénico de esteroides
pro correlacion de Pearson ( r 0.34, IC 95% 0.071-0.567, p < 0.014 ). No pudimos
encontrar influencia de dano con la actividad de la enfermedad 4.29 % 4.60 vs sin
actividad 3.47 £ 2.59, p = 0.000, ni con el tipo de miopatia o determinacion inicial de
CPK.

Tabla 11
Tratamiento
POLI DERMA DERJUV  AMIOP NEO ASOCIA NECRO P
Uso de esteroide 11.418.4 9.116.48 3.6+2.1 19.316.8 1.5+1.2 6.615.5 3 0.014
anos, DE
Inumonosupresor % 88 88 100 100 100 80 100 0.43
Terapia biolégica % 9.43 3.77 33.3 0 0 20 100 0.05

Glucocorticoides

Dafio Sin dafio P
Dosis bajas 71.28 65.28 0.23
Dosis media 13.72 86.28 0.014
Dosis alta 14.00 0 0.026

FARME sintético/biologico

Dafio Sin dafio P
Metotrexato 73.33 44 .44 0.26
Azatioprina 66.66 33.33 0.36
Micofenolato 4.44 0 0.67
Ciclosporina 11.11 11.11 0.67
Ciclofosfamida 6.66 11.11 0.89
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Inmunoglobulina 6.66 11.11 0.89

Rituximab 20.0 22.22 0.79

El estado global de la enfermedad percibido por el paciente por EVA tuvo una mayor

puntuacién en el grupo de pacientes con dafio (50.6 mm y 31 mm [p=0.003])
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Dano tiempo de evolucion, tipo de miopatia

En nuestro estudio , el tipo de miopatia , el tiempo de evoluciéon no presentaron correlacion

estadisticamente significativa con la presencia de dafio como se demuestra en la tabla 6.
Daino y curso de la enfermedad

Los datos de actividad de la enfermedad medida por MYTAX correlacionaron con el curso
monoclinico y recurrencias . Sin mostrar correlacion estadisticamente significativa con el

indice de dafo.

Una seccion de "otro dafno" esta disponible para registrar elementos no registrados
especificamente en los 11 sistemas de o6rganos. La depresion fue el item mas
frecuentemente registrado, destacando el impacto significativo de la enfermedad en los

pacientes , reportado hasta en el 65% .
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Correlacion de dafo en los MMDI y MYODAM realizadas con prueba de P Pearson mostro

una buena correlacion entre la puntuacion total de MDI y las puntuaciones totales de

MYODAM (r = 0.87)

Tabla 12 Fiabilidad para cada sistema de 6rganos MDI/MYODAM

MDI ICC (95%)

MYODAM ICC (95%)

Musculo
Esquelético
Cutaneo
Gastrointestinal
Pulmonar

Cardiovascular

Vascular - Periférico

Endocrino
Infeccion
Ocular
Malignidad
Global EVA

Total

0.732 (0.625 -0.811)
0.757 (0.659 - 0.830)
0.674 (0.549 -0.768)
0.562 (0.409 - 0.683)
0.858 (0.793 - 0.903)
0.543 (0.387 - 0.668)
0.544 (0.387 -0.669)
0.720 (0.608 - 0.803)
0.735 (0.629 - 0.814)
0.734 (0.626 - 0.813)
1.0

0.837 (0.767 - 0.888)

0.706 (0.592 - 0.793)
0.792 (0.704 -0.855)
0.826 (0.750 -0.880)
0.575 (0.425 -0.693)
0.870 (0.813 -0.911)
0.647 (0.515 -0.748)
0.195 (0.003 -0.373)
0.648 (0.516 -0.749)
0.799 (0.715 -0.860)
0.784 (0.695 -0.850)
0.441 (0.267 -0.586)

0.831 (0.758 -0.883)

DISCUSION

Los pacientes con Ml presentan cambios persistentes en anatomia, fisiologia, patologia o
funcion, resultado tanto de la inflamacion aguda como de las lesiones residuales en la

musculatura estriada.

Se han realizado pocos estudios internacionales y ninguno en poblacién mestiza mexicana
, que midan dafo mediante la herramienta estandarizada para el registro del dafio de la

enfermedad en las miopatias inflamatorias.

34



En un estudio relaizado por Shabina M Sultan en Reino Unido se reporto una prevalencia

de dafio del 92% % en 95 pacientes con miopatias inflamatorias.

En México no existen reportes publicados que en relacion a evaluacion de dafio en
miopatias inflamatorias. @ Enfatizando en la relacion de las caracteristicas de la
enfermedad, historia terapéutica, grado de actividad, tiempo de evolucion y otras
comorbilidades. Se decidio utilizar el cuestionario MDI-MYODAM para valorar dafio , ya
que es la herramienta inicial de la que se ha publicado utilizando pacientes reales
entrevistados y examinados por un grupo de expertos en miosotis. Los datos publicados
previamente sobre el uso de estos indices se han realizado con pacientes reales, pero no

en un entorno clinico.

El MDI-MYODAM mide el dafio organico acumulado que se ha producido desde el inicio
de la enfermedad. Ambas partes de la herramienta adoptan un enfoque integral para
capturar la presencia y el alcance de la participacion de érganos. No se intenta atribuir la

causa a la enfermedad en si misma, el tratamiento o la comorbilidad.

El presente estudio se realizd en el contexto de la practica clinica en un entorno
ambulatorio, con las restricciones habituales de tiempo y mantenimiento de notas. Sin
embargo, a pesar de estas limitaciones, los resultados han demostrado que el MDI es una

herramienta confiable para evaluar el dafo en la practica clinica de rutina.

En el estudio fueron incluidos 53 pacientes en total. El 32.07 % de los pacientes tenian
polimiositis, el 32.07 % dermatomiositis , el 11.32 % dermatomiositis juvenil, 9.43 %
tenian miopatia asociada con otra enfermedad de tejido conectivo ( sobreposicion con
lupus eritematoso sistémico, esclerodermia, artritis reumatoide principalmente) y solo un

paciente con miopatia necrosante.

Este trabajo demostro una prevalencia de indice dafio medido por MDI-MIODAM similar a
la reportada en el trabajo relaizado en Shabina M Sultan et al, la cual reporto un 92% de
dafio , con una mayor afeccion en los sistemas muscular (81%), endocrinoldgico (51%) y
pulmonar (39%). En tanto que en este trabajo se reporto dafio en un 84.9% con mayor
afeccién a los sistemas endocrinologico (54.7%); esquelético (45.2%); gastrointestinal

(37.7%); incluso desde épocas tempranas de la enfermedad.
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De los grupos de MI , la dermatomiositis es la que mayor dafio reporto del 96.23% , con
afeccion en todos los sistemas, seguido por la polimiositis con un porcentaje de dafio de
90.57% , donde unico sistema que no presento afecccion fue el cutaneo. El resto de las Ml

presentd un porcentaje de dafio similar promedio 26.7% (32-5.66).

De los 11 sistemas de organos que valora el MDI endocrinologico fue el mas prevalente
en el 54.7%, siendo el desarrollo de hiperlipidemia despues de los primeros 6 meses del
diagnostico en 57.7% , seguido por diabetes mellitus en el 24.4% probablemente

condionado por el tratamiento instaurado, principalmente el uso de esteroides.

El segundo sistema que reproto prevalencia elevada fue el esqueletico que correspondio
al 45.28 % de los pacientes encuestados, la osteoporosis sin fractura fue el evento mayor

reportado en 40% seguido de la contractura de las articulaciones en un 11.2%.

Se encontro una asociacion no lineal entre el uso de esteroides y el desarrollo de

osteoporisis (r=0.82)

Dentro de las caracteristicas de la enfermedad , el tiempo de evoluciéon presento
correlacion con dafo principalmente en dafio esquelético (r=0.757 0.659 - 0.830) y
endocrinolégico (r=0.720 (0.608 - 0.803) no se encontré asociaciones entre la presencia de
dafo y los niveles de CK inicial o maxima, dentro del grupo de dano la CK maxima
reportada fue promedio de 3867.13 , en tanto que en el grupo que no presento dano fue

aun mayor de 7441.81.

Se valoro si la prescencia de dafio pudiera tener correlacion con el tiempo de evolucién y
el numero de recaidas, la cuales presentaron correlacion debil no lineal para el desarrollo
de dafo, principalmnte por el uso de corticoides en dosis altas. Por lo tanto, estas
variaciones deben tenerse en cuenta en la toma de decisiones para tratamiento a largo

plazo.

En este trabajo tambien se busco correlacionar la actividad de la enfermedad y el dafio ya
qgue son dominios distintos; sin embargo, se esperaria una asociaciéon débil entre estos dos
dominios, ya que la actividad continua de la enfermedad resultara en un grado progresivo

de dafio a lo largo del tiempo.
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Se reporto que el 15.09 % de los pacientes tenian algun grado de actividad de la
enfermedad segun lo definido por el MITAX, de los cuales el 75% tenian el diagnostico de
polimiositis. Dos tercios de los pacientes tenian enfermedad muscular activa en el
momento de la evaluacidon y un tercio de los pacientes tenian enfermedad respiratoria
activa. La fatiga fue el sintoma constitucional mas comun registrado, en el 100% de los
casos. También hubo una correlacion no lineal entre la puntuacion total de MDI vy las
puntuaciones totales de MYODAM (r = 0.87)

Presumimos que los componentes reales del indice de dafio presento correlaciéon debil o
no se correlaciono con la actividad de la enfermedad del sistema organico respectivo
durante las 4 semanas previas a la visita de evaluacion. Anticipamos que estas
asociaciones pueden ser débiles o ausentes, ya que la actividad de la enfermedad y el
dafo miden diferentes aspectos de la enfermedad, y también una asociacion débil

demostraria que las dos herramientas miden dos constructos distintos.

El estudio actual en pacientes con M| demuestra que, en un punto Unico en el tiempo,
existen correlaciones débiles entre los componentes con mayor afeccion en los sistemas
endocrinoldgico, esquelético y gastrointestinal del indice de dano y la herramienta de

actividad.

Se esperaria una asociaciéon débil de corte transversal debido a la naturaleza del estudio
ya que la actividad continua de la enfermedad resultara en un grado progresivo de dano a

lo largo del tiempo.

Las correlaciones débiles entre los indices de actividad e indice de dafno indican que las
dos herramientas miden diferentes aspectos de la enfermedad, y por lo tanto son
herramientas distintas que miden constructos separados pero relacionados. Esto respalda

el valor complementario de las herramientas de evaluacién de actividad y dafio en MI.

Se ha informado en estudios previos que el tratamiento a largo plazo con corticosteroides
se asocia con morbilidad significativa, como demuestra este estudio donde la correlacion
de dafo con el consumo de esteroides demostro asociacion estadisticamente significativa

con un p 0.014 , sin diferencia entre las dosis.

El uso de terapia con FARMES o biologica no presento correlacion alguna con la

prevalencia de dano.
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Dentro de los resultados secundarios, se valoro calidad de vida con el uso de la
herramienta RAQoL para México, sin observarse diferencias en la calidad de vida en los
pacientes con dafo y sin dafo. Se observaron diferencias en la calidad de vida en los
grupos de Ml , siendo el mayor puntaje para la miopatia toxica con 18 puntos, la minima

reportada en el grupo de dermatomiositis juvenil con 4.5 puntos promedio.

Cabe mencionar que la depresion fue la comorbilidad desarrollada posterior ala
realizacion de diagnostico de MI, mas frecuentemente registrado, destacando el impacto
significativo de la enfermedad en los pacientes , reportado hasta en el 65% de los cuales el
grupo de polimiositis y dermatomiositis reporto la mayor prevalencia 67% y 75 %

respectivamente , estando ausente en el grupo de dermatomiositis juvenil.

Otras comorbilidades presentes fueron la dislipidemia en 52.2% , la diabetes mellitus tipo
2 enel 29.11 %, la hipertension arterial sistémica en 28.37 %, el hipotiroidismo 17.28%. El

indice de Charlson promedio global promedio fue de 3.47 +2.38 (6.7-1).

Debido a lo poco frecuencia de M| vy la naturaleza transversal del estudio reconocemos
que este presenta las siguientes limitaciones, el dafio medido fue solo en un punto
determinado y no en diversos puntos en el tiempo, que peude modficiar el reporte de dafo

y de calidad de vida.

En resumen, el MDI-MYODAM es una herramienta integral para evaluar el dafo en
pacientes con miositis. Este es un intento de evaluar la prevalencia de indice de dafio en

la miositis en un entorno ambulatorio.

CONCLUSIONES

Un gran porcentaje de los pacientes con MI presentan algun tipo de dafo. En este estudio se

econtrd un indice de dano en el 84.9% de lospacientes encuestados.

Las areas mas afectadas se encontraron en los sistemas endocrinoldgico (54.7%); esquelético
(45.2%); gastrointestinal (37.7%)

No se encontrd asocicacion de dafo con el tipo de miopatia, con el indice de actividad , el tipo de

tratamiento.
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El dafio se presenta desde etapas tempranas de la enfermedad, aumenta con el tiempo de
evolucion y el uso de esteroides de una manera no lineal. Por lo tanto, estas variaciones deben

tenerse en cuenta en la toma de decisiones para tratamiento a largo plazo.
En forma interesante no hubo relacion en calidad de vida e indice dano .

Daba la naturaleza del estudio transversal, se requieren de estudios prospectivos , con mayor
numero de pacientes para constatar las probables asociaciones de dafio y los resultados

encontrados en este estudio.
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ANEXOS

Hoja de Recolecciéon de variables demograficas

Edad (afios)

Género (F/M)

Edo civil

Edad al diagndstico (afios)

Recaidas

Tabaquismo (+/-)

Peso (kg)

Talla (m)

IMC

Miopatia inflamatoria

Edad del diagnostico

Biopsia muscular (+/-)

CPK Inicial / mas
elevada/actual

Fuerza inicial /peor /actual

Uso de Esteroide (+/-)

Dosis/dia (mg)

Inmunosupresor

Terapia biologica

Diabetes (+/-)

Hipertension (+/-)

Otra enfermedades
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Actividad

Edo Global Paciente

MDI-MYOAC

Calidad de vida RAQoL

RAQoL

Por favor lea cuidadosamente cada comentario y marque la respuesta con la que mejor se
identifique en este momento.

1. Me veo forzado a dormirme mas temprano de lo que me SIoNOGo
2. Tengo miedo de que la gente me toque SIoNOGo
3. Es dificil encontrar zapatos comodos que me gusten SIoNOG@o
4. Evito el gentio debido a mi enfermedad SIoNOGo
5. Tengo dificultad para vestirme SIoNOG@o
6. Tengo dificultad para ir a la tienda SIoNOGo
7. Tardé mucho en las tareas de la casa SIoNO o
8. Algunas veces me es dificil ir a usar la tasa del bafo SIoNOGo
9. Me molesto con frecuencia por no poder hacer mis cosas SIoNOG@o
10. Para terminar mis actividades debo tomar varios descansos SIoNO o
11. Tengo dificultad para comer con cuchillo y tenedor SIoNOGo
12. Tengo dificultad para mantenerme concentrado SIoNOGo
13. A veces quisiera que me dejaran solo SIoNOGo
14. Tengo dificultad para caminar largas distancias SIoNOGo
15. Evito saludar de mano a la gente SIoNOGo
16. Me deprimo con frecuencia SIoNOGo
17. Soy incapaz de participar en actividades con mi familia o SIoNO o
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amigos

18. Se me dificulta bafiarme SIoNO o
19. A veces lloro debido a mi enfermedad y me desahogo SIoNOG@o
20. Mi enfermedad me limita a los lugares a los que puedo ir SIoNOGo
21. Estoy cansado (a) haga lo que haga SIoNOGo
22. Siento que dependo de los demas SIoNOGo
23. Siempre estoy pensando en mi enfermedad SIoNOGo
24. Con frecuencia me enojo conmigo mismo (a) SIoNOG@o
25. Me cuesta mucho trabajo salir y visitar gente SIoNOGo
26. Duermo mal por la noche SIoNOGo
27. Se me dificulta cuidar de mis personas cercanas SIoNOGo
28. Me siento incapaz de controlar mi enfermedad SIoNOG@o
29. Evito cualquier tipo de contacto fisico SIoNOGo
30. Me siento limitado (a) por mi enfermedad a usar cierto tipo de | S| o NO o
ropa
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