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SALUD

1. Marco teérico

1.1.Introduccién
Las miopatias inflamatorias idiopaticas son un grupo heterogéneo de miopatias
autoinmunes adquiridas, que presentan diversos fenotipos clinicos, compartiendo el
comun denominador de inflamacion cronica del muasculo esquelético con
compromiso variable en piel y 6rganos internos. (1) Este grupo de miopatias se
clasifico de manera inicial y por largo tiempo segun los criterios clinicos creados por
Bohan y Peter en 1975, sin embargo, la investigacion continua ha demostrado la
utilidad de aumentar las subclasificaciones de estas entidades, basada en la
presencia de anticuerpos, lo que ha permitido indagar sobre su fisiopatologia,
predecir sobre compromiso extramuscular y otorgar mejores opciones de

tratamiento.(2)

El uso de diversos criterios de clasificacion y diagnosticos en estudios
epidemioldgicos, hace su caracterizacion muy variada, no obstante, podemos
englobar este espectro de enfermedades en 5 tipos: Dermatomiositis, polimiositis,
miositis asociada a sindrome antisintetasa, miopatia necrosante inmunomediada y
miositis por cuerpos de inclusién. Las manifestaciones clinicas de cada uno de estos
fenotipos se relaciona con la positividad de autoanticuerpos especificos,
planteando la necesidad de unificar criterios diagndsticos que incluyan estos

anticuerpos. (3)

1.2. Epidemiologia

La prevalencia estimada de las miopatias inflamatorias varia ampliamente de 0.55

hasta 17.50 por 100 000 personas. La rareza y heterogenicidad hace que segun el




subgrupo clinico y la presencia de autoanticuerpos, su distribucion sea distinta a
nivel mundial.(4,5)

Segun el registro “EuroMiositis” donde se tienen los reportes mas amplios de las
principales caracteristicas de este grupo de enfermedades en la poblacion europea,
documentan que el género con mayor predominio son las mujeres reportado en
hasta el 69%, el subtipo mayormente presentado en el registro fue la
dermatomiositis con 31%. Entre los factores asociados a la enfermedad, se
encuentran: el tabaquismo asociado a desarrollo de enfermedad intersticial
pulmonar en contexto de sobreposicion. Mientras que el compromiso intersticial
pulmonar fue mas prevalente en el curso del sindrome antisintetasa en el 30% de
los casos. En el compromiso gastrointestinal, la disfagia ocurrié en el 39% y en el
caso de compromiso cardiaco en el 9% de los pacientes. (5)

Si bien se ha intentado caracterizar las miopatias inflamatorias en la poblacion
mexicana, aun se requieren mas estudios para lograr representar a la poblacién, no
obstante ya se encuentra bien descrito en la literatura la alta prevalencia de los
anticuerpos anti Mi2 y anti TIF-1 en dos cohortes de dermatomiositis y polimiositis

los cuales se asociaron con el signo del chal y elevacién de creatinfosfocinasa.(6)

1.3. Etiopatogenia

Las miopatias inflamatorias idiopaticas se desarrollan como resultado de una
exposicidon ambiental especifica en individuos que se encuentran genéticamente
susceptibles. Recientemente diversos genes estudiados estan implicados en la
etiologia de estos trastornos.

Los hallazgos recientes sugieren que los genes del antigeno leucocitario humano
(HLA) de manera particular: DRB1*0301 y el alelo vinculado DQA1*0501 tienen

mayor asociacion con todas las formas clinicas de miopatias inflamatorias en
3




pacientes de raza blanca.(7) Con respecto a la poblacién mexicana mestiza, se ha
identificado recientemente la susceptibilidad para la dermatomiositis en personas
que presentan HLA-A*03:01, HLA-A*01:01, HLA-DrB1*01:02 vy HLA-
DrB1*09:01.(8)

El “Myositis Genetics Consortion” realizé el estudio mas extenso en miopatias
inflamatorias incluyendo 2566 pacientes, el cual demostré asociacion mas intensa
con el haplitipo ancestral 8.1 HLA-DRB1*0301 para polimiositis y HLA-B*08:01 en
dermatomiositis. Se describen a su vez asociaciones de aminoacidos especificos
en la region del HLA como la posicion 57 del HLA-DQB1, 77 del HLA-DRB1*03:01
y las posiciones 26 y 11 del HLA-DRB*03:01 que diferencian la dematomiositis,
polimiositis y la miositis por cuerpos de inclusion,lo cual sugiere que diferentes
mecanismos fisiopatoldgicos estan implicandos firmemente con el rol de la
inmunidad adaptativa, siendo una llave en la cual las moléculas del HLA presentan

antigenos a los linfocitos T.(9)

La relacion genética de las miopatias inflamatorias idiopaticas es variable y
depende del grupo etario; en la poblacion Europea, se han identificado ranos de
heredabilidad del 22 al 24% para familiares de primer grado y hermanos. Otros
genes involucrados mas alla de la region del antigeno leucocitario humano son
STATA4, PTPN22 y TRAFG, los dos primeros involucrados en la sefalizacion de
células T y el ultimo afectando a linfocitos B y al factor nuclear kappa-beta.(10)

El efecto fisiopatologico de estos genes depende de su activacidon o modificacion
por factores ambientales. Se ha investigado la posible asociacidon con infecciones
virales, bacterianas, alimentos, suplementos alimenticios y agentes bioldgicos,

inclusive variaciones estacionales, gases, polvo o tabaco.(11)

Entre los agentes infecciosos que han sido implicados en la patogénesis de las

miopatias inflamatorias idiopaticas, basados en reportes de casos con sospecha
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de enfermedad inducida por infeccién o de la plausibilidad biolégica de modelos
animales se encuentran: el virus de la hepatitis C, retrovirus como el VIH y Virus-1
linfotropico humano en contexto de polimiositis, dermatomiositis y miositis por
cuerpos de inclusion; Toxoplasma y Borrelia en polimiositis y dermatomiositis;
Influenza, Picornavirus y Ecovirus en dermatomiosisits tanto del adulto como de
inicio juvenil. En cuanto a farmacos se han descrito reporte de casos con
interferones y anti-TNF en dermatomiositis, estatinas en polimiositis,
dermatomiositis, miopatia necrosante y con anticuerpos anti-HMGCR(9).

Otro factor relacionado que ha sido estudiado es la latitud geografica en el que la
variacion de la radiacion UV se ha relacionado con diferencias en el perfil de
anticuerpos especificos y asociados a miositis. Se ha observado que la prevalencia
de anti-Mi-2 incremente cerca del Ecuador, mientras que anti-NXP2 y anti -ARS son
mas prevalentes en zonas lejanas a este. Por lo que la importancia de la radiacion
UV y otros factores ambientales caracteristicos de dichas areas pueden jugar un rol
importante en la patogénesis de la enfermedad.(12)

1.4. Manifestaciones clinicas

La forma de presentacion mas comun de las miopatias inflamatorias es la debilidad
muscular, que suele afectar de manera caracteristica a la musculatura esquelética
proximal, es decir, cintura escapular y pélvica; la musculatura facial suele estar
respetada, sin embargo, los musculos flexores del cuello y la musculatura estriada
de la faringe se afectan con frecuencia causando disfagia. (1,11,)Los principales
grupos de miopatias cursan con caracteristicas clinicas, histologicas,
inmunopatologicas y perfil de anticuerpos distintivos, lo cuales se describen a

continuacion:

En el caso de la dermatomiositis, tanto en nifilos como en adultos presenta

manifestaciones cutaneas que acompafan o preceden la debilidad muscular.
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Eritema en heliotropo en la region periorbitaria o region frontal, papulas de Gottron,
signo de Gottron, signo de Shawl, calcinosis, telangiectasias, signo del pistolero.(15)
Estas manifestaciones pueden ser descritas acorde al autoanticuerpo presente. El
anticuerpo anti-Mi2 se asocia a rash cutaneo y erupcion caracteristica en zonas de
fotoexposicion. El anticuerpo anti MDAS se asocia a ulceraciones en interfalangicas,
eritema palmar en forma de maculas o papulas, ademas de amplia asociacién con

enfermedad intersticial pulmonar con alta morbimortalidad.(16)

En el caso de los anticuerpos antisintetasa cuando estan presentes se asocian con
el nombre de dicho sindrome caracterizado por manos de mecanico, las cuales se
describen como zonas hiperqueratosicas simétricas, fisuras o parches, papulas

lineares en zonas laterales digitales.

La presencia del anticuerpo anti NXP2 se asocia a cancer, sin embargo, en contexto
clinico con edema periférico, calcinosis, lesiones cutaneas leves, menos fecuencia

de de signo de Gottron en dermatomiositis.(17)

En cuanto la debilidad muscular esta se describe como proximal, simétrica que
puede o no involucrar segun sea la severidad la musculatura esofagica,
condicionando disfagia o incluso compromiso de musculatura respiratoria. Para
medir la debilidad muscular clinica se utiliza el test muscular manual 8 (MMT8 por
sus siglas en inglés) que evalua 8 grupos musculares otorgando un puntaje maximo
de 150 puntos en caso de evaluar la fuerza de 0-10 y 75 puntos en caso de realizar
evaluacion de fuerza de 0-5. Bioguimicamente elevacion de enzimas musculares
creatinfosfoquinasa, fraccion MB, transaminasas que pueden estar elevadas segun
el contexto de la enfermedad, con hallazgos electromiograficos, y a nivel de biopsia

muscular caracteristica de cada entidad.(1,3)

A nivel pulmonar es importante hacer mencion del desarrollo de enfermedad

intersticial pulmonar con patron no especifico o con evolucion rapidamente
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progresiva que se asocia con el anticuerpoa anti-MDAS5. Asi mismo este anticuerpo
se ha vinculado con compromiso vascular distal que condiciona ulceracion,

fendmeno de Raynaud, el cual puede llevar a necrosis de extremidades.(18)

1.5. Diagnéstico, evaluacién y tratamiento

El diagndstico de miopatia inflamatoria se basa en la combinacion de la historia
clinica que incluye el patron de afectacion muscular, el ritmo de progresion de la
enfermedad combinado con la determinacion de las enzimas musculares séricas,

los hallazgos de la biopsia muscular y de tener disponibilidad autoanticuerpos.(19)

Durante mas de 40 afos los criterios propuestos en 1975 por Bohan y Peter fueron
los mas usados como criterios de clasificacion y de diagnéstico, los cuales fueron
desarrollados sobre las bases de opinidn experta y datos unicéntricos, con los que
propusieron varios subgrupos: dermatomiositis, dermatomiositisjuvenil, polimiositis,
sobreposicion con miositis y miositis asociada a cancer. Los criterios incluyen
manifestaciones musculares y cutaneas y pos definicion signos de miopatia son
necesarios para clasificar como polimiositis o dermatomiositis probable o definida,

exluyendo otras causas que puedan simular miopatia.(1,20)

Recientemente en 2017, EULAR/ACR (Alianza Europea de Asociaciones de
Reumatologia/ Colegio Americano de Reumatologia) ha publicado nuevos criterios
de clasificacidn para las miopatias inflamatorias y sus principales mayores grupos
tanto en de inicio en el adulto como juvenil, los cuales tienen ventajas respecto a los
previos, ya que presentan alta sensibilidad y especificidad, ademas de proveer una
puntuacion correspondiente con la probabilidad de tener una miopatia inflamatoria
idiopatica. Cada probabilidad presenta una unica sensibilidad y especificidad. Para
estos criterios se toman en cuenta dos grupos, aquellos pacientes que cuenten con
biopsia muscular y aquellos que carecen de ella. Para clasificar como una miopatia

definida, el paciente debe tener una probabilidad mayor o igual al 90% o una
7




puntuacion de 7.5 o mas en el caso de no contar con biopsia y 8.7 puntos al contar
con la misma.Se define como probable si puntua mayor o igual a 5.5 y menos o
igual a 5.7 sin incluir biopsia y por el contrario con ellla con un puntaje mayor o igual
a 6.7 y menos o igual a 7.6. Un paciente es clasificado como posible si la
probabilidad es mayor o igual al 50% y menor al 55% con un score minumo de 5.3
sin biopsia muscular y 6.5 con ella (TABLA 1). Una limitacion de estos criterios de
clasificacion, que si bien orientan al diagndstico clinico es la baja frecuencia de
anticuerpos especificos para miositis, al sdlo contemplar el de mayor significancia
que es el anti Jo-1.(1)

TABLA 1. Criterios de clasificacion de miopatias inflamatorias idiopaticas segun
EULAR/ACR 2017 (1)

Estos criterios de clasificacion pueden ser usados cuando no existe otra mejor explicacion para

los sintomas y signos.

Variable Puntaje sin | Puntaje con
biopsia biopsia muscular
muscular

Edad de inicio de los sintomas
e 218 afosy <40 afos 1.5 1.3
e =40 afnos 2.2 2.1

Debilidad muscular

e Debilidad de los musculos proximales de | 0.7 0.7

miembros superiores (simétrica normalmente
progresiva).

e Debilidad de los musculos proximales de los | 0.5 0.8
miembros inferiores (simétrica, normalmente
progresiva).

e Los musculos flexores del cuello son |16 1.9
relativamente mas débiles que los extensores.

e Los musculos proximales de los miembros
inferiores son relativamente mas débiles que los 1.2 1.9
distales.
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Signos cutaneos

e Eritema en heliotropo 3.2 3.1
e Papulas de Gottron 2.7 2.1
¢ Signo de Gottron 3.7 3.3
Otros sintomas y signos clinicos
e Trastorno de la deglucion o de la motilidad | 0.6 0.7
esofagica.

Pruebas de laboratorio

e Anticuerpos anti Jo-1 (resultado positivo) 3.8 3.9
e Aumento de la actividad sérica de CPK, AST, | 1.4 1.3
ALT, DHL

Biopsia muscular

e Infiltrados de células mononucleares en el | 1.7

endomisio que rodea las fibras musculares, sin
penetrarlas.

e Infiltrado en perimisio y/o infiltrado perivascular | 1.2

de células mononucleares.

e Atrofia perifascicular 1.9

e Vacuolas ribeteadas 3.1

CPK creatinfosfoquinasa, AST aspartato aminotransferasa, ALT alanino amino transferasa, DHL
deshidrogenasa lactica.

El diagndstico se considera seguro (probabilidad de =90 %) si el resultado es de 28,7 con biopsia
o de 27,5 sin biopsia y es probable (=55 %) cuando el resultado es de, respectivamente, 26,7 y
25,5.

Actualmente esta cambiando la percepcidn de las miopatias inflamatorias en cuanto
al diagnostico y la caracterizacion clinica con la identificacion de un nuevo grupo
de autoanticuerpos especificos. Actualmente existen al menos 15 autoanticuerpos
gue son relacionados con fenotipos clinicos distintos siendo monoespecificos. Por
otra parte otro grupo de autoanticuerpos que se denominan asociados, no son
especificos y se relacionan con otras entidades del tejido conectivo (TABLA 2).
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TABLA 2. Autoanticuerpos y asociacion

Anticuerpos

Manifestacion clinica asociada

Anti-Mi-2Beta y anti-Mi-2alfa

Complejo macromolecular de 8 péptidos (helicasas) Muy
especificos (95%), bajo riesgo de enfermedad pulmonar,

buen prondstico

Anti-TIF-1y

Dermatomiosisitis DM asociada a cancer (solo en adultos)
Alto VPN (ausencia de neoplasia en pacientes que no lo
tienen)

Afectacion cutanea mas extensa ( edema cutaneo y
vasculopatia con Ulceras)

Mayor frecuencia de contracturas musculares

Anti-MDA5

Sindromes de dermatomiositis-pulmonar asociados a
varios fenotipos clinicos

Tanto en DM juveniles como en adultos

Mayoritariamente en DM amiopaticas

Enfermedad pulmonar intersticial EPI rapidamente

progresiva

Anti-SAE1

1,5y el 8% en adultos y en el 1% en DM juveniles
Inicialmente manifestaciones cutaneas (DM amiopatica) y
posteriormente puede aparecer debilidad muscular

En algunos implicacion gastrointestinal y disfagia

Anti- NXP2

Mas frecuentemente en las formas juveniles de DM que en
las de adultos

Marcador seroldgico para calcinosis

Mayor grado de debilidad muscular

Mayor frecuencia de cancer (solo en DM de adultos)

ANTI- KU MYOSITIS

2-10%

Asociacion a neumopatia

ANTI-JO-1 MYOSITIS (especifico)

Sindrome de antisintetasa 80%
-Musculo: Severidad de la debilidad con
elevacién de enzimas musculares
-Manos de mecanico y fendmeno de
Raynaud

Actividad de la enfermedad 15-30%

10
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Artropatia deformante 19%

ANTI-PM-SCL-75 8%
Fenémeno de raynaud, esclerodactilia, neumopatia
ANTI-SRP (especifico) 4-13% Actividad de la enfermedad

Debilidad muscular, niveles de CK y disfagia
Neumopatia 10-20%
Miopatia necrosantes inmunomediadas:

-Neumopatia no grave

ANTI- PM-SCL-100 8%
Fenémeno de Raynaud, esclerodactilia, neumopatia
Anti PI7 7%

Sindrome antisintetasa (ac dirigidos contra sintetasas de

ARN de transferencia de aminoacil ARNt)

- EPI
Anti P12 28%
EPI
Anti EJ 18%
EPI
Anti OJ <2%
EPI
Anti Ro52 19%

Asociado con Sjogren, Lupus eritematoso sistémico,
esclerosis sistémica y enfermedad mixta del tejido
conectivo
Si positivo con antiJo1 mayor riesgo de malignidad y pobre
pronéstico

Las miopatias inflamatorias al ser entidades con manifestaciones también extra
musculares requieren evaluacion de la actividad de la enfermedad de una manera
mas amplia. Por esta razon “el grupo internacional de evaluacion y estudios clinicos
de miositis (IMACS por sus siglas en inglés) ha desarrollado y validado un set de

instrumentos para la medicién de la actividad en dermatomiositis y polimiositis

11
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“‘Herramienta de Evaluacion de la Actividad de la Enfermedad en Miositis (MDAAT)
que incluye involucro por sistemas afectados y en contexto de actividad muscular
niveles enzimaticos de creatinfosfocinasa, alanino aminotransferasa, aspartato
deshidrogensa y deshidrogensa lactica aunado a la evaluacion clinica de la
debilidad muscular con el test muscular manual en 8 grupos musculares (MMT8 )

Los grupos musculares evaluados en el MMT8 se incluyen: biceps braquiales,
deltoides, extensores de las mufiecas, cuadriceps, dorsiflexores del tobillo, gluteos
medios, gluteos mayores y flexores del cuello; los cuales se valoran de manera
individual salvo los flexores del cuello, mediante la escala “Medical Research
Council Manual Muscle Testing” puntuando de 0 a 5, siendo O la ausencia de
movimiento y 5 el maximo puntaje otorgado a cada grupo muscular, para el cual
debe haber movimiento muscular y resistencia maxima contra el examinador, por lo
que un puntaje total de 75 seria la mejor calificacion otorgada, que traduce ausencia
de debilidad muscular . (21)

En cuanto al manejo, los glucocorticoides constituyen a la fecha la base del
tratamiento con dosis dependiente de la severidad de manifestaciones y la edad del
paciente. La mayoria de los expertos sugieren la combinacion de glucocorticoides
con otro inmunosupresor o0 agente inmunomodulador, entre los mas utilizados:
metotrexato o azatioprina. Como segunda linea de tratamiento considerar
micofenolato de mofetilo, inhibidor de la calcineurina, leflunomida o en el caso de
pacientes con enfermedad pulmonar intersticial asociada: ciclofosfamida o incluso

agentes biologicos como rituximab un anti-CD20. (3,22)
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1.6. Enfermedad pulmonar intersticial asociada a miopatias inflamatorias

idiopaticas.

En pacientes con miopatia inflamatoria idiopatica, la enfermedad pulmonar
intersticial puede preceder a los sintomas musculares en aproximadamente el 20%
de los casos y factores como la edad avanzada en el momento de la presentacion,
la menor capacidad vital forzada, los altos niveles de ferritina sérica y la presencia
de autoanticuerpos anti-MDAS5, conducen a resultados menos favorables.(23)

La presentacion inicial de una enfermedad intersticial idiopatica asociada a una
miopatia inflamatoria suele seguir un curso insidioso y, en algunos casos, los
pacientes son asintomaticos siendo el compromiso intersticial sélo es un hallazgo
radiolégico incidental. Otros pueden presentar sintomas respiratorios y afectacion
muscular concomitante. La enfermedad pulmonar en el curso de las miopatias
inflamatorias idiopaticas puede ser atribuida a diversos mecanismos, siendo

altamente dependiente en la clasificacion y subtipo de miopatia.(24)

Las manifestaciones pulmonares atribuibles a las miopatias las podemos clasifiicar
en: compromiso directo pulmonar (asociado al proceso inflamatorio persé de la
enfermedad), especialmente “enfermedad intersticial” y el dafio pulmonar indirecto
debido a infecciones, farmacos, toxicidad y la misma debilidad de la enfermedad.
(23)

El compromiso pulmonar intersticial representa la manifestacion extramuscular
mas frecuente en las miopatias inflamatorias idiopaticas, con una frecuencia que va
del 17 al 36%, de acuerdo a las series de casos publicados. EI compromiso
intersitical es el segundo contribuyente a la morbilidad de los pacientes con esta
entidad y a su vez la mayor causa de mortalidad en individuos con miopatias
inflamatorias idiopaticas condicionando la muerte hasta en el 50% de los pacientes

a causa de falla respiratoria.(23,25)
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El curso clinico y el prondstico de los subtipos clinicos de las miopatias como la
polimiositis, dermatomiositis y dermatomiositis amiopatica asociadas a enfermedad
intersticial pulmonar son heterogéneos. En cuanto a la enfermedad pulmonar
intersticial en contexto de dermatomiositis, se ha documentado que tiende a ser

refractaria a tratamiento y con peor prondstico que la manifiesta en la polimiositis.

En cuanto a las formas de enfermedad pulmonar intersticial, la presentacién
aguda/subaguda se define como un compromiso intersticial progresivo con deterioro
en clinico de 3 meses. La forma cronica se define como un compromiso intersticial
lentamente progresivo que se presenta con un deterioro gradual durante un periodo
mayor a 3 meses, 0 Como una curso estable sin progresion durante mas de 3 meses
siendo esta ultima menos frecuente. Los pacientes que presentan formas agudas
tienen menor supervivencia a los cinco afos con una tasa del 52% en comparacion
con la forma cronica que es del 87% . La forma aguda, también llamada
enfermedad pulmonar intersticial rapidamente progresiva, que muestra un
empeoramiento agudo de la disnea con una anomalia alveolar generalizada en los
hallazgos radiologicos del torax, ha sido reconocida como una afeccion grave que
pone en peligro la vida y tiene el peor prondstico en pacientes con polimiositis y
dermatomiositis.(26,27)

Se han propuesto varios criterios para diferenciar claramente la enfermedad
pulmonar intersticial rapidamente progresiva de la forma cronica; algunos expertos
sugieren: un empeoramiento de los sintomas (hipoxemia y disnea) ademas del
empeoramiento de la fibrosis en la tomografia computarizada de alta resolucion
(aumento > 10 % de la puntuacion de la tomogtafia) y/o una reduccién de la
capacidad vital forzada absoluta en > 10 %. Ademas, la presencia de
autoanticuerpos anti-MDAS esta altamente asociada con la forma rapidamente
progresiva.(23)
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La tomografia computarizada de alta resolucion es el estandar de oro para el
diagnostico de la enfermedad pulmonar intersticial. Radiologicamente, las
caracteristicas mas comunes detectadas son opacidades en vidrio esmerilado,
reticulaciones bilaterales y bronquiectasias por traccion. El patron radioldégico mas
comun observado en estos pacientes es la neumonia intersticial no especifica y la
neumonia organizada, aunque también se han informado patrones mixtos vy
neumonia intersticial usual . Rara vez se requiere una biopsia de pulmon, ya que el
diagnodstico se puede hacer adecuadamente con la historia clinica, el perfil de
autoanticuerpos y las imagenes radiologicas. (24)

En la practica clinica es comun evaluar de manera inicial a los pacientes para
detectar la enfermedad pulmonar intersticial con tomografia computarizada de alta
resolucidn y posteriormente seguir su curso con pruebas de funcién pulmonar
seriadas, en ausencia de imagenes seriadas si estan en un grupo de
autoanticuerpos de alto riesgo. Cabe sefialar que las imagenes seriadas pueden
exponer a los pacientes a radiacion adicional y, por lo tanto, deben considerarse
cuando las pruebas de funcién pulmonar continian mostrando un empeoramiento

de la enfermedad, pero no como una herramienta de deteccion anual de rutina.(28)

Estudios recientes han enfatizado la importancia de la evaluacion de los
autoanticuerpos especificos de miositis, que estan estrechamente relacionados con
los fenotipos clinicos de la enfermedad pulmonar intersticial asociada a miositis.
(25)

Anticuerpos anti aminoacil-tRNA sintetasa. El link entre estos anticuerpos y la
enfermedad pulmonar intersticial se encuentra bien establecido, con Jo-1 siendo el
antigeno mas comun y ampliamente reconocido en la practica clinica. La
prevalencia en la positividad de anti-Jo1 en el sindrome antisintetasa es de

aproximadamente el 70%. La disnea en relacion al compromiso intersticial

15




SALUD

pulmonar se encuentra en dos tercios de los casos, con otros hallazgos clinicos

como fiebre, fendmeno de Raynaud y manos de mecanico.

Respecto a la enfermedad pulmonar intersticial en pacientes con polimiositis, se ha
documentado positividad de anti JO-1 entre el 50-60%, ademas de series de casos
que reportan en el lavado broncoalveolar predominio de neutrofilos y una inversion
del cociente linfocitario CD4+/CD8+.(29)

Anticuerpos anti-PL-7 y anti PL-12. Son los segundos anticuerpos mas comunes
en el sindrome antisintetasa y son asociados a una mayor severidad en la
neumopatia intersticial en el momento de presentacion y menor supervivencia. En

cuanto a la asociacion tomografica predomina un patrén intersticial usual. (30)

Anticuerpos anti-MDAS. Los anticuerpos contra una ARN helicasa de 140 kDa
codificada por MDA-5 fueron informados por primera vez en 2005 y se identificaron
en 8 pacientes con dermatomiositis amiopatica. En la cohorte original, la
enfermedad pulmonar intersticial rapidamente progresiva era una caracteristica
distintiva de la dermatomiositis relacionada con anti-MDA-5 y ahora se ha
reconocido como parte de un sindrome mas amplio, con inflamacion muscular
leve/ausente y ulceraciones cutaneas. La consolidacidén y la opacidad en vidrio
esmerilado son las caracteristicas mas comunes en las imagenes por tomografia;
el neumomediastino es un hallazgo radiografico unico que a veces se observa en

pacientes con enfermedad anti-MDA-5. (31)

Otros anticuerpos especificos que son de importancia mencionar son el anti-NXP2
el cual tiene un riesgo reducido de enfermedad pulmonar intersticial. Otro
anticuerpo con baja prevalencia (4%) de compromiso intersticial es el anti-Mi-2 que
se presenta en la dermatomiositis .(25)
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En el fenotipo clinico de miopatia necrozante inmunomediada en la cual se
encuentran autoanticuerpos especificos: antiSRP y anti HMGCR, no se ha
relacionado con la enfermedad pulmonar intersticial, sin embargo, se presenta
insuficiencia respiratoria aguda asociada a compromiso de la musculatura severa.
Asi mismo en la miopatia por cuerpos de inclusion destaca la positividad de
anticuerpos anti cN1a, sin encontrar relacion a compromiso intersticial pero si bulbar

lo que condiciona de igual manera insuficiencia respiratoria.(32)

El tratamiento de la enfermedad pulmonar intersticial en pacientes con miositis
requiere una evaluacién cuidadosa de la gravedad de la enfermedad y los factores
prondsticos, ya mencionados, asi como un seguimiento estrecho de los pacientes.
Si bien ya se resalto la importancia del perfil de autoanticuerpos, especialmente los
anticuerpos anti-MDAS y anti- aminoacil-tRNA sintetasa para la evaluacion de los
fenotipos clinicos y para la eleccion del tratamiento inicial en polimiositis,
dermatomiositis y dermatomiositis amiomatica. Se recomienda la terapia combinada
con glucocorticoides e inhibidores de la calcinerurina para estos pacientes , debido
a un posible mal resultado. La enfermedad rapidamente progresiva con el
anticuerpo anti-MDA5 es la afeccion mas intratable y requiere terapia
inmunosupresora combinada inmediata con glucocorticoides, inhibidores de la
calcineurina y ciclofosfamida. Los pacientes con compromiso intersticial con
anticuerpos anti- aminoacil-tRNA sintetasa positivos responden mejor al tratamiento
con esteroides, pero con recurrencia frecuente. Por lo tanto, a menudo es necesario
el tratamiento combinado con inmunosupresores para lograr un control favorable

de la enfermedad a largo plazo.(23,26)

2. Planteamiento del problema

La manifestacién extramuscular con mayor severidad en las miopatias inflamatorias
idiopaticas es la enfermedad pulmonar instersticial, la cual confiere peor prondstico

funcional con repercusion en la calidad de vida, ademas de incremento en la
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mortalidad. En nuestra poblacion no se conoce cual es la frecuencia de enfermedad
pulmonar intersticial presentada en las miopatias inflamatorias idiopaticas, por lo

que es de suma importancia determinar la frecuencia de esta manifestacion.

3. Justificacion

Conocer la frecuencia de enfermedad pulmonar intersticial asociada a las miopatias
inflamatorias idiopaticas en nuestra poblacion es esencial, debido a que esta
condicion constituye una causa significativa de morbilidad y mortalidad en estos
pacientes. La identificacion precisa de la frecuencia de esta complicacion
respiratoria especifica dentro de este grupo de enfermedades autoinmunes
permitira elaborar estrategias terapéuticas y de seguimiento segun la distribucion y
caracteristicas de la enfermedad pulmonar intersticial observadas. Por lo tanto, el
objetivo principal de nuestro estudio es determinar exhaustivamente la frecuencia
de la enfermedad pulmonar intersticial entre los pacientes con miopatias
inflamatorias idiopaticas tratados en el Hospital Juarez de México. Este
conocimiento no solo ampliara nuestra comprension sobre la epidemiologia local de
estas enfermedades interrelacionadas, sino que también contribuiria a optimizar los
recursos clinicos disponibles para una atencion mas efectiva y personalizada de

estos pacientes vulnerables.

4. Pregunta de Investigacion

¢Cual es la frecuencia de enfermedad intersticial pulmonar en miopatias

inflamatorias idiopaticas?

5. Hipotesis

Al ser un estudio descriptivo, no requiere hipotesis
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6. Objetivos

6.1.Objetivo General

e Determinar la frecuencia de enfermedad intersticial pulmonar en las

miopatias inflamatorias idiopaticas.
6.2.Objetivos Particulares
e Identificar la frecuencia relativa de enfermedad intersticial pulmonar
deacuerdo a la subclasificacién de miopatias inflamatorias idiopaticas.
e Determinar la frecuencia absoluta de pacientes con miopatias inflamatorias
idiopaticas.
7. Metodologia

7.1.Diserio de la investigacion.

Observacional, descriptivo, transversal, retrospectivo y unicéntrico.

7.2.Definicién de la poblacion.

Pacientes mayores de 18 afios con diagndstico de miopatia inflamatoria idiopatica,
de acuerdo con los criterios de clasificacion EULAR/ACR 2017, atendidos en el
Hospital Juarez de México entre 2018 y 2023.

7.3.Seleccion de la muestra

Se incluyeron los pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas que cumplan

con los criterios de seleccion.
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7.3.1. Criterios de Entrada

7.3.1.1. Criterios de inclusion

e Hombres y mujeres.

e Pacientes con edad igual o mayor a 18 anos.

e Pacientes con diagndstico de miopatia inflamatoria idiopatica segun criterios
de clasificacion EULAR/ACR 2017.

7.3.1.2. Criterios de exclusiéon

e Pacientes con enfermedad pulmonar intersticial no atribuida a miopatia
inflamatoria idiopatica.

e Pacientes con diagndstico sindrome de sobreposicidn con esclerosis
sistémica.

e Paciente con neumonia activa durante su evaluacion.

7.3.1.3. Criterios de eliminacién

e Pacientes que no cuenten con expediente clinico completo al momento de la

evaluacion.

7.3.2. Tamano de muestra

Se realizé muestreo censal por lo que no requirié calculo de muestra.
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7.4.Definicion de variables.

V. Conceptual V. Operacional T'p9 de Escala Unidad
variable

Edad. Tiempo que ha | Afios cumplidos | Cuantitativa | Discreta Afos

vivido una persona, | hasta la

animal o duracidon de | evaluacion del

una cosa expediente

Sexo. Género acorde a | Cualitativa Dicotémica 1.Masculino

Aspectos socialmente | caracteristicas 2.Femenino

atribuidos a un | bioldgicas.

individuo en base a

caracteristicas

biolégicas.

Subgrupos de | Fenotipo clinico o | Cualitativa Nominal 1.Dermatomiositis

miopatia inflamatoria | de anticuerpos de 2.Polimiositis

idiopatica. Fenotipos | la enfermedad 3.Sindrome

clinicos y de antisintetasa

autoanticuerpos

caracteristicos.

Creatinfosficinasa Niveles séricos | Cuantitativa | Continua Unidad/Litro

CPK. Enzima | enzimaticos U/L

encargada de catalizar

la produccion de

fosfocreatina

encontrandose

principalmente en

células musculares.

Deshidrogensa lactica | Niveles séricos | Cuantitativa | Continua Unidad/Litro

DHL. Enzima que | enzimaticos u/L

participa en produccién

energética celular,

valores elevados

sugieren dafo tisular.

Alanino Niveles séricos | Cuantitativa | Continua Unidad/Litro

aminotransferasa enzimaticos u/L

ALT. Enzima hepatica

que cataliza

transferencia de grupo

amino dando lugar a

piruvato y glutamato.

Aspartato Niveles séricos | Cuantitativa | Continua Unidad/Litro

aminotransferasa enzimaticos u/L

AST. Enzima
encontrada en higado,
corazon y tejido
muscular encontrando
niveles elevados con
dano tisular en sitio de
origen.
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Debilidad muscular. | Disminucién de la | Cualitativa Dicotomica 1. Positiva
Reduccion de fuerza en | fuerza muscular 2. Negativa
uno o0 mas grupos | por debajo de 75
musculares. puntos segun el
test objetivo
MMT8
Manifestaciones Hallazgos Cualitativa Nominal 1.Heliotropo
cutaneas. Compromiso | cutaneos 2.Papulas Gottron
clinico cuténeo | relacionados a 3. V de escote
relacionado con | miopatias 3. Signo de chal
miopatia inflamatoria. 4. Calcinosis
Enfermedad pulmonar | Hallazgos en | Cualitativa Nominal 1.Neumopatia
intersticial. tomografia de intersticial no
Compromiso pulmonar | térax especifica.
causado por miopatia 2.Neumonia
inflamatoria. organinzada
3.Mixto
4 .Neumotdrax
5. Normal
Manifestaciones Artralgias o artritis | Cualitativa Dicotémica 1.Positivo
articulares. 2.Negativo
Compromiso  articular
inflamatorio  causado
por miopatia
inflamatoria.
Actividad cutanea. Presencia de al | Cualitativa Dicotémica 1.Positivo
Evidencia clinica de | menos una de las 2.Negativo
alteracién cuténea | siguientes
atribuida a miopatia | manifestaciones:
inflamatoria idiopatica. | Heliotropo,
Papulas de
Gottron, V de
escote, Signo de
chal y/o
calcinosis.
Actividad global de la | Evaluacion segun | Cuantitativa | Discreta 0 a 10 puntos
enfermedad. Variables | MDAAT
que miden en indices el
estado de la miopatia
inflamatoria a global.
Anti Mi2 A Resultado Cualitativa Dicotémica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas realizada en
(dermatomiositis) suero.
Anti Mi2 B Resultado Cualitativa Dicotémica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas realizada en
(dermatomiositis) suero.
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Anti TIF1y Resultado Cualitativa Dicotémica 1.Positivo
especifico de miopatias | positivo en 2.Negativo
inflamatorias prueba de
idiopaticas autoanticuerpos
(dermatomiositis) realizada en

suero.
Anti MDAS Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas realizada en
(dermatomiositis) suero.
Anti SAE1 Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas realizada en

suero.
Anti NXP2 Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo de | positivo en 2.Negativo
miopatias inflamatorias | prueba de
idiopaticas autoanticuerpos
(dermatomiositis  con | realizada en
calcinosis) suero.
Anti SRP Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas realizada en

suero.
Anti JO1 Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas  (sindrome | realizada en
antisintetasa) suero.
Anti PL7 Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas  (sindrome | realizada en
antisintetasa) suero.
Anti PL12 Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas  (sindrome | realizada en
antisintetasa) suero.
Anti EJ Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
especifico de miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
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idiopaticas  (sindrome | realizada en
antisintetasa) suero.
Anti KU. Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Autoanticuerpo positivo en 2.Negativo
asociado a miopatias | prueba de
inflamatorias autoanticuerpos
idiopaticas realizada en

suero.
Anti PMSCL 75. Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Asociado a miopatias | positivo en 2.Negativo
inflamatorias prueba de
idiopaticas autoanticuerpos
(esclerodermia) realizada en

suero.
Anti PMSCL 100. Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Asociado a miopatias | positivo en 2.Negativo
inflamatorias prueba de
idiopaticas autoanticuerpos
(esclerodermia realizada en

suero.
Anti RO52. Resultado Cualitativa Dicotomica 1.Positivo
Asociado a miopatias | positivo en 2.Negativo
inflamatorias prueba de
idiopaticas  (Sjogren, | autoanticuerpos
lupus eritematoso) realizada en

suero.
Comorbilidades. Entidad clinica | Cualitativa Nominal Tabaquismo
Entidad adicional que | adicional a Hipertension
ha existido o puede | enfermedad de Diabetes
ocurrir durante el curso | estudio. Hipotiroidismo
clinico de un paciente Obesidad
con una enfermedad.

7.5.Descripcion operativa del estudio.

Etapa |. Identificacion y seleccion de la poblacion de estudio. De acuerdo con
criterios de seleccidn identificar de todos los pacientes con enfermedad reumatica
a pacientes con miopatia inflamatorias mediante solicitud y revision de expedientes

clinicos correspondientes.
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Etapa Il. Evaluacién de expedientes para extraccion de variables dependientes e

independientes.

Etapa Ill. Conformacion de una base de datos con variables categorizadas.

Etapa IV. Analisis estadistico descriptivo e inferencial.

Etapa V. Elaboracion de tablas y graficas con pertinente analisis de resultados.

Etapa VI. Desarrollo de conclusiones y trascendencia con divulgacion de resultados.

8. Analisis estadistico.

Después de recopilar los datos, se realizé el analisis estadistico utilizando el
software IBM SPSS versidon 25.0. Este analisis incluyé tanto variables numéricas
como categoricas. Las variables numéricas fueron evaluadas utilizando medidas de
tendencia central como la media y la mediana, junto con la desviacion estandar. En
cuanto a las variables categoricas, se determinaron mediante frecuencias y
porcentajes. Ademas, se calculaon los intervalos de confianza de Clopper-Pearson

al 95% para las frecuencias obtenidas.
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9. Recursos

Recursos Cantidad Caracteristicas

Equipo médico de investigadores del hospital
Juarez de Meéxico como tres asesores del
estudio, y un colaborador como tesista.

Humanos

7 Equipo de computo, impresora, conexion a
internet. Expedientes clinicos, bitacoras de
Interconsultas y expedientes electronicos de

. los pacientes (censos y notas).
Materiales P ( y )

0 No fueron requeridos para este proyecto de
investigacion, puesto que el estudio utilizo
informacion proveniente de registros fisicos de

Financieros . . :
expedientes clinicos y censos de pacientes.

10.Aspectos Eticos.

El proyecto actual se llevd a cabo de acuerdo con las disposiciones de la Ley
General de Salud y el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion en Salud. De esta manera, esta investigacidon se basa en los principios
establecidos por la Asamblea Médica Mundial en la Declaracion de Helsinki de 1964
y sus multiples revisiones, la mas reciente de las cuales fue realizada en Fortaleza,
Brasil en 2013.

La Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud, Titulo Segundo
sobre Los Aspectos Eticos de la Investigacion en Seres Humanos, Capitulo I,
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Articulo 17, Seccion |, categoriza el presente trabajo como una investigacion sin
riesgo porque emplea técnicas y meétodos documentales, retrospectivos y sin
intervencién o modificacidn intencionada en las variables fisiologicas, psicologicas

o bioldgicas.

La metodologia cumplié también con la Norma Oficial Mexicana NOM-04-SSA3-
2012. Otorgar al paciente una clave para que maneje a los sujetos de estudio de
manera anonima garantiza que la informacion recopilada se mantenga en secreto.
Los datos personales y datos personales sensibles fueron manejados con
discrecion durante la recoleccidn, procesamiento y obtencion de resultados segun
lo estipula la Ley General de Proteccion de Datos Personales en posesion de
sujetos obligados, Capitulo I, articulo 3. Durante el periodo del estudio, solo el
asesor metodologico, los coinvestigadores y el investigador principal tuvieron
acceso a la base de datos.

11. Aspectos de Bioseguridad.

A lo largo de la realizacion de este estudio de investigacion no existid riesgo
biolégico del personal al no haber exposicidon a agentes infecciosos, sangre, ni
fluidos corporales por lo que no fueron necesarias medidas de aislamiento o

preventivas.

12.Resultados

En total se identificaron 44 pacientes con diagndstico diagndstico de miopatia
inflamatoria idiopatica, se excluyeron 3 pacientes por presentar sindrome de
sobreposicion, por lo que para el estudio se incluyeron 41 pacientes que cumplieron
criterios de seleccion con diagnostico de miopatia inflamatoria idiopatica de acuerdo
con los criterios de clasificacion EULAR/ACR 2017, durante el periodo de tiempo

comprendido entre 2018 y 2023, lo cual corresponde al 3% de las patologias
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atendidas en el servicio de reumatologia; la media de edad de los pacientes fue 48
afnos (DE 12.7), de los cuales 37 mujeres (90.2%) y 4 hombres (9.75%), con una
relacion mujer-hombre de 10.8: 1. Las caracteristicas clinicas y bioquimicas de los
pacientes se muestran en la tabla 3.

De los 41 pacientes con miopatia inflamatoria idiopatica, el subtipo clinico mas
frecuente fue la dermatomiositis presente en 28 personas (68.3%), seguido de
sindrome antisintetasa en 8 de los pacientes (19.5%) y finalmente polimiositis
documentada en 5 de los pacientes (12.2%), en el grafico 1 se muestra la
distribucion de los subtipos de miopatias. El autoanticuerpo especifico que se
encontré con mayor frecuencia en la poblacion de estudio fue el anti Mi2 B
encontrado en 14 pacientes (34.1%), mientras que el autoanticuerpo asociado mas
frecuente fue el anti RO52 documentado en 16 individuos (39%), en la tabla 4 se

muestran las frecuencias de todos los autoanticuerpos encontrados.

En cuanto a la enfermedad pulmonar intersticial, esta se encontr6 en 26 pacientes
(63.4%), siendo el subtipo mas frecuente la neumopatia intersticial no especifica
hallada en 18 pacientes (43.9%), y 8 pacientes correspondiendo a neumonia
organizada (19.5%), sin encontrar en nuestra poblacidn patron usual ni mixto, en el
grafico 2 se muestra la distribucidén por subtipo de enfermedad intersticial.

De acuerdo al subtipo de miopatia inflamatoria idiopatica, la frecuencia de
enfermedad pulmonar intersticial se encontré de la siguiente manera: en la
dermatomiositis se encontraron 14 pacientes con enfermedad pulmonar intersticial
(50%), mientras que el 100% de los pacientes con polimiositis presentaron esta
afeccion vy finalmente 7 de 8 pacientes (87.5%) con sindrome antisintetasa
tuvieron el compromiso intersticial, en el grafico 3 se representa la frecuencia de

enfermedad pulmonar intersticial acorde al tipo de miopatia inflamatoria idiopatica.
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Tabla 3. Caracteristicas clinincas y bioquimicas de la poblaciéonde estudio

n=41
Comorbilidades
Tabaquismo 20
Hipertension 5
Diabetes 6
Hipotiroidismo 3
Obesidad 2
Manifestaciones cutaneas
Heliotropo 22

Papulas Gottron 24

V de escote 22
Signo de chal 14
Calcinosis 6

Manifestaciones 20
articulares
Debilidad 37
muscular
Actividad cutanea 28

Actividad global 6

de la enfermedad
Laboratorio

CPK 3832.9
DHL 658.8
ALT 155
AST 216

Porcentaje
48.8

12.2

14.6

7.3

4.9

53.7

58.5

53.7

341

14.6
48.8

90.2

68.3
(RIQ 5-7)

(DE 4563.9)
(DE 578.4)
(DE 226)
(DE 253.1)

CPK: Creatinfosfocinasa, DHL Deshidrogenasa lactica, ALT: Alanino aminotransferasa,
AST: Aspartato aminotransferasa, RIQ: rango intercuartil, DE Desviacion estandar.
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Tabla 4. Frecuencia de autoanticuerpos en la poblacion de estudio

Autoanticuerpo n=41 Porcentaje
Anti Mi2 A 9 22%
Anti Mi2 B 14 34.1
Anti TIF1 y 8 19.5%
Anti MDA5 6 14.6%
Anti SAE1 2 4.9%
Anti NXP2 3 7.3%
Anti SRP 1 2.4%
Anti KU 2 4.9%
Anti PMSCL 75 2 4.9%
Anti PMSCL 100 4 9.8%
Anti RO52 16 39%
Anti JO1 10 24.4%
Anti PL7 4 9.8%
Anti PL12 2 4.9%
Anti EJ 1 2.4%

Grafico 1. Subtipos de miopatias inflamatorias idiopaticas

= Dermatomiositis
= Polimiositis

= Sindrome antisintetasa
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Grafico 2. Frecuencia de enfermedad intersticial pulmonar y subtipos

Enfermedad Pulmonar Intersticial

m Ausente
= NINE

= Neumonia organizada

*NINE: Neumopatia intersticial no especificada

Grafico 3. Frecuencia de enfermedad pulmonar intersticial segun subtipo de
miopatia inflamatoria idiopatica.
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13.Discusion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas engloban a un grupo de enfermedades poco
frecuentes a nivel mundial; dada su complejidad y severidad que rerpresentan sus
manifestaciones pulmonares intersticiales, las cuales influeyen en la
morbimortalidad y prondstico de los pacientes, ha sido de suma relevancia conocer

la frecuencia de presentacion de esta manifestacidon en nuestra poblacion.

Como ya se menciono, la baja frecuencia de presentacion de esta patologia
reportada a nivel global, hace que se tengan escasos registros nacionales de su
epidemiologia. En un estudio transversal y descriptivo de Morales-Romero y
colaboradores, se encontré que las miopatias inflamatorias idiopaticas no figuran
dentro de las 8 patologias reumatoldgicas mas frecuentes atendidas en un centro
de segundo nivel; lo cual podria contrastar con lo documentado en nuestro estudio
al tratarse de un centro de referencia de tercer nivel, en el que la frecuencia de las

miopatias inflamatorias idiopaticas encontrada fue del 3%.(33)

En el presente estudio se determind la frecuencia de enfermedad pulmonar
intersticial en las miopatias inflamatorias idiopaticas en el Hospital Juarez de México
en el periodo de tiempo comprendido entre 2018 y 2023, encontrando una
frecuencia del 63.4%, mas alta que la reportada en otras series de casos la cual
oscila entre 17 al 36%. (23,25)

Respecto a los dos principales subtipos clinicos de las miopatias inflamatorias
idiopaticas, que son la polimiositis y la dermatomiositis, se ha documentado que la
enfermedad pulmonar intersticial se encuentra en el 41% de los pacientes,

contrastando con la frecuencia relativa de ambas entidades en nuestro estudio. (34)
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En cuanto al patrén tomografico de enfermedad pulmonar intersticial, la neumopatia
intersticial no especificada fue la mas frecuente en el 43.9%, seguido de la
neumonia organizada en el 19.5% de los pacientes, lo cual concuerda con los dos

principales patrones reportados en la literatural global.(24)

En la dermatomiositis especialmente la asociada al anticuerpo anti MDAS, los
patrones tomograficos que se describen en la literatura son en orden de frecuencia:
las consolidaciones (neumonia organizada) y el vidrio deslustrado (no especifico),
lo cual contrasta con las frecuencias encontradas en nuestro estudio ya que 50 %
de los pacientes con dermatomiositis presentaron compromiso intersticial pulmonar,
en los que predomind la neumopatia intersticial no especificada en el 32.14 %
mientras que el 17.8% presenté neumonia organizada.(31)

El compromiso pulmonar intersticial en la polimiositis esta reportado con una
frecuencia del 81% en una serie de casos de 22 pacientes con polimiositis y
enfermedad pulmonar intersticial, poniendo en manifiesto que el patréon no
especificado fue el de mayor frecuencia. Lo cual contrasta con nuestra poblacion
en la cual el 100% de pacientes con diagnéstico de polimiositis presentan
enfermedad pulmonar intersticial, de los cuales el 60% corresponde a neumopatia

no especificada.(29)

En el sindrome antisintetasa se encuentra descrito como patron pulmonar intersticial
mas frecuente el patrén usual, sin embargo, en nuestro estudio no se documenté
ningun paciente con dicho patrén, manteniendo el predominio de frecuencia al igual

que la dermatomiositis. (30)
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14.Conclusion

En este estudio se determiné una frecuencia de enfermedad pulmonar intersticial
en miopatias inflamatorias idiopaticas del 63.4%, mas alta que la reportada en
otras cohortes de pacientes. Particularmente se identificd segun los subtipos de
miopatia inflamatoria idiopatica ,que la frecuencia relativa de enfermedad pulmonar
intersticial en la polimiositis es del 100%, mientras que en el sindrome del 87.5%
y s6lo del 50% en los pacientes con dermatomiositis. Asi mismo la frecuencia
absoluta de pacientes con miopatias inflamatorias idiopatica determinada fue del
3%.

15.Recomendaciones

Debido a la alta frecuencia de presentacion de compromiso pulmonar intersticial en
los pacientes con miopatia inflamatoria idiopatica en nuestra poblacion, se
recomienda crear protocolos para el tamizaje oportuno de dicha manifestacion, lo
cual nos permitira iniciar terapéutica temprana dirigidas, contribuyendo asi a
disminuir la morbimortalidad, ademas de optimizar los recursos clinicos disponibles

para su tratamiento.
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