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RESUMEN

CORRELACION DEL NIVEL SERICO DE CPK CON DATOS
ELECTROMIOGRAFICOS DE ACTIVIDAD EN MIOPATIAS INFLAMATORIAS.

Introduccion: Las miopatias inflamatorias son un grupo de enfermedades
autoinmunitarias de musculo estriado caracterizado por debilidad, elevacion de
enzimas musculares y cambios electromiograficos consistentes con inflamacion.
La CPK se encuentra elevada aproximadamente 10 veces en las miopatias
inflamatorias; Se describe correlacion donde a mayor inflamacién o actividad de la
enfermedad mayor inestabilidad de membrana y niveles méas altos de CPK
Objetivo: Establecer el grado de correlacion entre los hallazgos electromiograficos
de actividad inflamatoria de la enfermedad y niveles séricos de CPK en pacientes
con diagndstico de miopatia inflamatoria.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo, se revisaron expedientes y
estudios de electromiografia de los pacientes con diagnostico de miopatia
inflamatoria corroborada. Se aplicé correlacion de Spearman y coeficiente ETA
para medir el efecto de la elevacibn de CPK respecto a los hallazgos de
inflamacion Andlisis estadistico: Estadistica descriptiva., r Spearman

Resultados: En periodo de 12 meses se obtuvieron 20 pacientes con criterios de
inclusion 16 mujeres, 4 hombres, 14 pacientes con dermatomiositis y 7 con
polimiositis, se encontr6 inestabilidad de membrana en el 100% de los pacientes

en diferentes formas de presentacion con un promedio de CPK de 182UI/L.

Conclusion: Los niveles séricos de CPK en su correlacion con los hallazgos
electromiograficos no cuentan con la elevacion esperada para el grado de
actividad de la enfermedad, lo que sugiere se amerita seguimiento

electromiografico de los pacientes como medida de seguimiento a tratamiento.

Palabras Clave: Miopatias infamatorias/ electromiografia/ CPK/ Creatincinasa/

Actividad de insercion.



ABSTRACT

CORRELATION OF THE SERIC LEVEL OF CPK WITH ELECTROMYGRAPHIC
ACTIVITY DATA IN INFLAMMATORY MYOPATHIES.

Introduction: Inflammatory myopathies are a group of autoimmune diseases of
striated muscle characterized by weakness, elevated muscle enzymes and
electromyographic changes consistent with inflammation. CPK is elevated
approximately 10-fold in inflammatory myopathies; Correlation is described where
greater inflammation or disease activity increased membrane instability and higher
levels of CPK

Objective: To establish the degree of correlation between the electromyographic
findings of inflammatory activity of the disease and serum CPK levels in patients
diagnosed with inflammatory myopathy.

Material and methods: Retrospective descriptive study, records and
electromyography studies of patients with a diagnosis of corroborated inflammatory
myopathy were reviewed. Spearman correlation and ETA coefficient were applied
to measure the effect of CPK elevation with respect to inflammation findings
Results: In a 12-month period, 20 patients with inclusion criteria were obtained, 16
women, 4 men, 14 patients with dermatomyositis and 7 with polymyositis,
membrane instability was found in 100% of the patients in different forms of
presentation with an average of CPK of 182Ul / L.

Conclusion: The serum levels of CPK in its correlation with the electromyographic
findings do not have the expected elevation for the degree of activity of the
disease, which suggests an electromyographic follow-up of the patients as a
measure of follow-up to treatment is warranted.

Key Words: Inflammatory myopathies / electromyography / CPK / Creatine kinase

/ Insertion activity.



INTRODUCCION

Las miopatias inflamatorias idiopaticas son un grupo heterogéneo de
enfermedades autoinmunitarias de musculo estriado que tienen en comun
debilidad muscular, elevacion de enzimas séricas derivadas del musculo

esquelético y cambios electromiogréaficos consistentes con inflamacion. (1)

Generalmente se incluyen cuatro entidades: polimiositis, dermatomiositis, miositis
de cuerpo de inclusion y miositis juvenil. Algunos pacientes tienen autoanticuerpos
circulantes que son especificos de la miositis y tienden a predecir el curso clinico
del individuo. (2) (3)

Es un padecimiento poco comun con una tasa de incidencia de 1-10 por millon de
habitantes, las mayores tasas de incidencia (5.8-7.9 por 100.000) se han
reportado en Estados Unidos de Ameérica, aunque este numero se determino
utilizando solo datos de codificacion y no se confirmé. Las mujeres son mas
afectadas que los hombres con una tasa aproximadamente de 2:1. Sin embargo
en pacientes adultos en la edad fértil la relacion entre mujeres y hombres es
mayor a 5:1. La edad media de inicio es entre los 52 y 56 afios, siendo la miopatia

por cuerpos de inclusion mas frecuente alrededor de los 67 afos. (1)

La presentacion clinica habitual incluye la primera descripcion historica que se
basé en los criterios propuestos por Bohan y Peter en 1975. Estos criterios
dependian de resultados del examen fisico, electromiografia, niveles séricos
elevados de enzimas musculares y hallazgos caracteristicos de la biopsia

muscular. (5)

Respecto a la relacibn con malignidad descrita desde los textos clasicos la
mayoria de las neoplasias (mas del 50%) se identifican en el primer afio de
diagndstico de miosotis con las restantes diagnosticadas al final del segundo afio.
Lo factores de riesgo para malignidad incluyen edad avanzada, sexo masculino y

tabaquismo. (6)



La CPK se encuentra comunmente elevada en un promedio de 10 veces el limite
superior de la normalidad en las miopatias inflamatorias, aunque un resultado

normal no descarta la enfermedad. (1), (7)

Se reconoce en el texto clasico de Bohen y Peter, 1975 la descripcion de
hallazgos utiles en electromiografia una triada que consiste en 1. Potenciales de
unidad motora pequefios cortos y polifasicos 2. Actividad de insercion
incrementada, ondas positivas y potenciales de fibrilacion 3. Descargas repetitivas
de alta frecuencia en particular sugestivo de polimiositis- dermatomiositis.

Esta triada constituye las caracteristicas electromiograficas de un patrén de
miopatia con inestabilidad de membrana caracteristica de las miopatias
inflamatorias y que va en relacion directa con elevacion enzimatica muscular. En
una relacion de mayor inflamacion, mayor inestabilidad y elevacion de CPK

El signo electromiografico de mejoria inicial es el hecho de que los potenciales de
fibrilacion desaparezcan, asi como signo de recaida que éstos aparezcan
nuevamente.

Un diagnastico diferencial correcto requiere inmunopatologia, analisis de biopsia e

implicaciones clinicas, asi como neurofisiologicas. (8)

La terapia de primera linea para las miopatias inflamatorias idiopaticas son los
glucocorticoides un enfoque estandar es tratar con prednisona 1mg/kg (40 a
80mg/dia) durante 6 a 12 semanas, seguido por una disminucién gradual durante
9 a 12 meses. Seguido de terapia inmunosupresora en vias proceso de

investigacion constante (9). (1)

La electromiografia es una herramienta Gtil para la evaluacion del paciente con
sospecha de enfermedad neuromuscular especificamente en el caso de miopatias
inflamatorias con hallazgos reportados, aunque su impacto no ha sido
documentado en los diferentes tipos. El papel de la electromiografia ha ido

disminuyendo en los ultimos afios. Si bien la biopsia muscular y pruebas genéticas



son valiosas en el diagnostico etioldgico éstas técnicas no pueden determinar la
distribucién de los musculos afectados. La evaluacion de IRM de cuerpo completo
puede ser una evaluacion prometedora, pero es un procedimiento avanzado y
costoso a diferencia de la electromiografia un método con resultado instantaneo
del que poco se sabe al respecto del valor agregado que representa en esta
patologia (10), (11)

Con una prueba genética o biopsia positiva mas un cuadro franco de miopatia
podriamos considerar a la electromiografia como innecesario, sin embargo,
aunque frecuentemente la biopsia es considerada como el estandar de oro para
miopatias inflamatorias éstas a menudo son no concluyentes debido a la mala
preparacion y participacion selectiva del musculo o la variabilidad regional en

algunos tipos de miopatias. (12)

El grupo de estudios (IMACS) ha desarrollado un consenso sobre medidas de
resultado y definiciones de mejora a ser utilizado en ensayos clinicos para la
miositis sin embargo con enfoque en el diagnostico, para el cual se encuentra
utilidad de variables clinicas y biopsia muscular dejando de lado el estudio

electromiografico.



MATERIAL Y METODOS

Establecer el grado de correlacién entre los hallazgos electromiograficos de
actividad inflamatoria de la enfermedad y niveles séricos de CPK en pacientes con
diagnéstico establecido de miopatia inflamatoria.

A su vez determinar la correlacién de la clinica de debilidad de los pacientes con

miopatias inflamatorias con hallazgos de inflamacién en electromiografia.

El disefio del estudio es una cohorte retrospectiva.

Pacientes con diagnostico de miopatia inflamatoria corroborado por biopsia
muscular en seguimiento en el servicio de reumatologia del Hospital de
Especialidades Dr. Antonio Fraga Mouret, Se recolectaron datos de Historia clinica
de expedientes de los pacientes que cumplian con criterios de inclusion en el

periodo comprendido de Noviembre 2016 a Noviembre 2017.

Los criterios de inclusion fueron pacientes con diagndéstico de miopatia inflamatoria
de tipo, polimiositis, dermatomiositis 0 miopatia por cuerpos de inclusion,
corroborado por estudio de biopsia; aquellos pacientes que contaran ademas con
estudio electromiografico en el Ultimo afio de seguimiento realizado en el hospital
de Especialidades Dr. Antonio Fraga Mouret por el servicio de neurofisiologia y
gue ademas cuenten con determinacion de enzimas musculares séricas CPK para
Su seguimiento en consulta externa realizado en el laboratorio del hospital de
Especialidades Dr. Antonio Fraga Mouret. Como criterios de no inclusion
Unicamente aquellos que no cuenten con los estudios necesarios para la
asociacion (electromiografia y pruebas de CPK del seguimiento de los ultimos 12
meses ambos estudios). No hubo criterios de eliminacion y la muestra fue una
muestra universal del total de pacientes en seguimiento por el servicio de consulta

externa que cumplieran con los criterios de inclusién para el estudio.



Se obtuvieron datos de sistema de consulta externa en busqueda de datos
epidemiologicos y clinicos de los pacientes y en expediente fisico estudio
electromiografico y resultados de laboratorio de enzimas musculares de la misma
valoracién clinica.

Con dichos datos se analizaron medias, medianas y moda de los valores con
distribucién normal y lo cuantitativo CPK sérica.

Posteriormente se aplicaron correlacion de Spearman y coeficiente ETA para
medir el efecto de la elevacion de CPK respecto a los hallazgos de inflamacién

10



RESULTADOS
Durante el periodo comprendido de 12 meses en retrospectivo se obtuvieron 20

pacientes con diagndéstico de miopatias inflamatorias corroborado por biopsia,

seguimiento constante y estudio electromiografico y niveles séricos de CPK.

Andlisis descriptivo de la muestra, se analizaron expedientes de 16 mujeres, 4

hombres, con una media de edad de 46 afios, mediana de 40 y moda de 38 afios.

Distribucion por sexo

= Mujeres

= Hombres

Diagnéstico de dermatomiositis en 14 pacientes y 12 con polimiositis

Diagndstico

= Dermatomiositis

= Polimiositis
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Niveles de CPK con una media de 613, mediana de 182 y moda de 32.

Niveles de CPK
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Paciente

Todos los pacientes estaban bajo tratamiento con inmunosupresor e

inmunomodulador.

Dentro del estudio electroneuromiografico se encontré actividad de insercion
incrementada en el 100% de los pacientes. De igual forma en todos los casos se

encontraron potenciales de unidad motora polifasicos

Los potenciales de fibrilacién estaban presentes en 18 casos 90% de la muestra
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Potenciales de fibrilacion

= Presentes

= Ausentes

Un patrén de interferencia miopéatico en 18 pacientes solo 2 agregada la

interferencia neuropatica

Patron de interferencia

= Miopatica

= Neuropatica

90%

Se encontro en un estudio la presencia de descargas repetitivas complejas.

13



Respecto a la clinica de los pacientes 13 de ellos aun presentan queja de
debilidad y exploracion anormal de la fuerza de datos recabados de notas

médicas, 7 de ellos se presentaban con fuerza conservada.

Debilidad clinica

= Presente

= Ausente

14



DISCUSION

Las miopatias inflamatorias son un padecimiento poco comun con mayor
prevalencia en el sexo femenino corroborado por el total de casos adquiridos en u
afio con 16 de 20 pacientes mujeres superando la relacion 2:1 reportada en la
literatura. Una media de edad de 46 afios, menor que lo reportado entre los 52 y

56 afos, siendo pacientes aun laboralmente activas en deterioro. (1)

La presencia de niveles elevados de CPK hasta 10 veces por encima de lo
habitual, cifras mayores a 1000UI/L se ha relacionado con el diagnostico e incluso
con actividad de la enfermedad, sin embargo, en promedio nuestros pacientes

alcanzaron 182UI/L solo dos casos superando lo esperado (7).

Desde la primera descripcion en 1975 se enumeran los hallazgos en
electromiografia como una triada que incluyen potenciales de unidad motora
pequefios y polifasicos con actividad de insercion incrementada, ondas agudas y
potenciales de fibrilacion. Asi como la presencia de descargas repetitivas
complejas, todos esto hallazgos encontrados en su conjunto en el 100% de los
pacientes; siendo mas frecuentes 100% para actividad de insercion incrementada
y la presencia de ondas agudas, y en un 90% potenciales de fibrilacion y patrén de
interferencia miopatica. Llama la atencién especificamente la presencia de ondas
agudas dado que es el signo mas temprano de mejoria para los pacientes; de
forma indirecta en este momento se considera un 90% de pacientes con la
enfermedad activa a pesar de contar con tratamiento farmacologico

inmunosupresor. (8)

Dato relevante agregado el hallazgo de descargas repetitivas complejas solo
presente en 1 paciente, se ha asociado a largo plazo con potencial malignidad
subyacente, aunque dentro de nuestro grupo ninguno de los pacientes en su
evolucion ha tenido el diagnostico de neoplasia conocida, existiendo reportes de

gue el 50% de las neoplasias se identifican dentro del primer afio del diagndstico

(7)
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Todos los pacientes en este estudio contaban con tratamiento inmunosupresor al
momento de realizar los estudios, a pesar de que el Gold estandar es tratar con
prednisonalmg/kg durante 6 a 12 semanas seguido por disminucion progresiva
por potenciales efectos adversos se ha intentado otros farmacos en nuestros
pacientes Micofenolato de Mofetilo aunado a prednisona o en monoterapia, a
pesar de esto ante actividad de la enfermedad retoma importancia la busqueda de

nuevas opciones terapéuticas (9) (1)

Respecto a la evaluacién clinica 13 de los pacientes a pesar de contar con
tratamiento adecuado y niveles séricos de CPK por debajo de lo esperado lo que
traduciria en un buen control de la enfermedad para nuestra consulta, presentaron

gueja de debilidad corroborada por la exploracion fisica del médico tratante

En recientes publicaciones el papel de la electromiografia en el diagnostico de
miopatias inflamatorias ha ido disminuyendo gradualmente por la presencia de
marcadores como anticuerpos especificos que ayudan a identificar el dafio a
musculo. Por otro lado las técnicas de imagen de igual manera como guia para
identificar el patron de compromiso muscular realizandose estudios de cuerpo
completo, el lugar propicio para realizar la biopsia muscular donde se haya
afectado sin embargo aun el tejido se encuentre viable, util en aquellos casos de
afos de progresion con sustitucion de fibras musculares por tejido fibrotico

; Sin embargo cabe destacar que no son técnicas faciles de adquirir ni con precios
accesibles a la poblacion en general condicionando ain mas retraso en el

diagnostico de miopatias. (13) (15)

Una exploracion fisica neuroldgica completa con rastreo clinico de los masculos
mas afectados en combinacion con un estudio electromiografico dirigido por un
neurofisidlogo experimentado bastaran entonces para adquirir un estudio en
tiempo real que pueden hablar no solo del diagndéstico sino también como
muestran los resultados datos de actividad o mejoria de la enfermedad, no

solamente al inicio sino también durante su seguimiento en la clinica. (12)

A pesar de que es un estudio con molestias a la insercion de agujas, llegando a

ser doloroso dependiente del umbral al dolor del paciente con musculos con

16



inflamacion, las ventajas superan los inconvenientes dado que el riesgo es inferior
a la de otros procedimientos incluyendo la biopsia muscular disminuyendo costos
y dando entrada a la opcién de nuevas terapias con el fin de mejorar la calidad de
vida y disminuir la discapacidad a largo plazo evitando recaidas y dafio cronico

gue no es visible a la consulta convencional de seguimiento.

17



CONCLUSIONES.

Respecto a la estadistica descriptiva y andlisis estadistico aplicado podemos
concluir que en nuestro entorno la media de edad de la poblacion es menor a la
descrita en la bibliografia con una mayor frecuencia de casos de dermatomiositis
con una relacion mujer: hombre mayor a la descrita de 4:1 aproximadamente
todos los casos bajo tratamiento y seguimiento con niveles disminuidos de CPK
respecto a los iniciales en el momento del diagndstico aparentemente en control a
pesar de la queda de debilidad referido por 13 casos con niveles de CPK que

indican control.

Una vez dirigiéndose al estudio electroneuromiografico se encontraron en todos
los casos hallazgos consistentes con inflamacion lo cual indica que no existe una
correlacion con niveles de CPK disminuidos lo que nos insta a continuar la
investigacion al respecto de la lenta progresion de la destruccion muscular y

posibles tratamientos alternos a los utilizados actualmente

Se requieren estudios con mayor seguimiento en prospectivo en nuestro entorno
como parte de futuros protocolos de investigacion para aumentar el nimero de

muestra y dar entrada a mejor control de patologia con nuevas lineas terapéuticas,

18
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ANEXOS:

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

NOMBRE

NSS

FECHA DEL ESTUDIO

EDAD

DIAGNOSTICO

EVOLUCION CLINICA

TRATAMIENTO ACTUAL

HALLAZGOS ELECTROMIOGRAFICOS

PRESENTE AUSENTE
INESTABILIDAD DE MEMBRANA
i PRESENTE AUSENTE
POTENCIALES DE FIBRILACION
DURACION DE POTENCIALES DE UNIDAD MOTORA
NEUROPATICO MIOPATICO
AMPLITUD DE POTENCIAL DE UNIDAD MOTORA
PRESENTE AUSENTE
FASES DE POTENCIALES DE UNIDAD MOTOR
TIPO DE PATRON DE INTERFERENCIA
PRESENTE AUSENTE
PSEUDOMIOTONIA
OTROS HALLAZGOS

VALOR DE CPK:

Datos de Estudio Electromiografico previo (de
existir):
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