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Resumen

Introduccion: Las miopatias inflamatorias, también conocidas como miositis, son un grupo
heterogéneo de desordenes autoinmunes con manifestaciones clinicas y paraclinicas mixtas,
que dictaminan un curso y prondstico variado segln caracteristicas de riesgo clinicas y
serologicas especificas. En Colombia, contamos con datos en relacion con la prevalencia
obtenidos de los datos oficiales registrados en el Ministerio de Salud y de las caracteristicas

clinicas aportados por dos estudios descriptivos de Medellin y Cali.

Objetivo: Describir el perfil clinico, paraclinico y de tratamiento de pacientes con miopatia
inflamatoria idiopatica en Bogoté4, Colombia en el periodo comprendido entre enero de 2022

y marzo de 2023 en el Hospital Universitario Mayor Méderi
Metodologia: Estudio epidemiologico observacional de corte transversal

Resultados: Se describen 43 pacientes con edad promedio de 57 afios, 30 (69%) mujeres. Los
tipos de miopatia inflamatoria mas frecuente fueron dermatomiositis (37%), polimiositis
(23%) y no especificada (18.6%). Se coexistia con sindrome de Sjogren (6.9%) y la artritis
reumatoidea (6.9%) entre otros y asi como con comorbilidades clasicas como la hipertension
arterial (39.5%) y diabetes (20.9%). La presentacion clinica incluyé compromiso muscular
(90%), cutaneo (53%) y pulmonar (30%). Respecto a los paraclinicos el 41% tuvo ANAs
positivos, el 37.2% fue llevado a realizacion de panel de miopatias con positividad en Anti
RO-52 (20%), Anti MDA-5 (16%) y Anti Mi-2a y 2b (12%). El compromiso pulmonar
estuvo presente en el 23% de los pacientes. La realizacion de estudios de electro diagndstico
fue realizada en el 76% y la biopsia muscular en el 65%. EI 100% de los pacientes fueron
tratados con esteroides, el 30% con ciclofosfamida, el 20% con azatioprina y 16.2% con

metotrexato.

Abstract:

Introduction: Inflammatory myopathies, also known as myositis, are a heterogeneous group
of autoimmune disorders with mixed clinical and paraclinical manifestations, which dictate

a varied course and prognosis depending on specific clinical and serological risk



characteristics. In Colombia, we have data regarding the prevalence obtained from official
data registered in the Ministry of Health and from the clinical characteristics provided by two

descriptive studies from Medellin and Cali.

Objective: Describe the clinical, serological and treatment profile of patients with idiopathic
inflammatory myopathy in Bogota, Colombia in the period between January 2022 and March
2023 at the Mayor Méderi University Hospital.

Methods: Cross-sectional observational epidemiological study

Results: We describe 43 patients with a mean age of 57 years, 30 (69%) women. The most
frequent types of inflammatory myopathy were dermatomyositis (37%), polymyositis (23%),
and unspecified (18.6%). The patients were co-occurring with Sjégren's syndrome (6.9%)
and rheumatoid arthritis (6.9%), among others, as well as with classic comorbidities such as
arterial hypertension (39.5%) and diabetes (20.9%). The clinical presentation included
muscular (90%), cutaneous (53%), and pulmonary (30%) involvement. Regarding
paraclinical tests, 41% had positive ANAs, 37.2% underwent a myopathy panel with
positivity in Anti RO-52 (20%), Anti MDA-5 (16%), and Anti Mi-2a and 2b (12%).
Pulmonary involvement was present in 23% of patients. Electrodiagnostic studies were
performed in 76% of cases, and muscle biopsies in 65%. All patients were treated with

steroids, 30% with cyclophosphamide, 20% with azathioprine, and 16.2% with methotrexate.



1. Introduccion

1.1 Planteamiento del problema

Las miopatias inflamatorias, también conocidas como miositis, son un grupo heterogéneo de
desordenes autoinmunes con manifestaciones clinicas y paraclinicas mixtas, que dictaminan
un curso y prondstico variado segin caracteristicas de riesgo clinicas y serologicas
especificas. Recientemente se ha propuesto una nueva nomenclatura de estas entidades como
miopatias sistémicas autoinmunes, reflejando un entendimiento mayor de estas entidades en

los ultimos afios.

El establecimiento de la prevalencia real es dificil dado la heterogeneidad intrinseca, el dificil
diagnostico y la progresiva reclasificacion que conlleva el avance de los métodos inmunes y
moleculares para su reconocimiento adecuado. Aun asi, se ha descrito una incidencia
estimada de 11 a 660 por millon de personas afio y una prevalencia de 2.9 a 34 por 100.000
en ascenso en estudios europeos, norteamericanos y japoneses y de 18.7 en Colombia. Con
una carga de enfermedad importante y mortalidad entre el 20 y 90% siendo
considerablemente elevada durante el primer afio de diagnostico principalmente siendo

secundario a malignidades, enfermedad cardiovascular y enfermedad pulmonar.

1.2 Justificacion

La descripcion de las caracteristicas clinicas de pacientes con miopatia inflamatoria en
Colombia se basa en la estimacion de prevalencia por un estudio basado en datos oficiales
nacionales y dos estudios descriptivos en Medellin y Cali, aportando informacion importante
para el entendimiento de esta entidad en nuestro pais y Latinoamérica (2)(3)(4). Este estudio
permite ampliar el conocimiento de las caracteristicas clinicas de estas entidades en
Colombia y Latinoamérica, establecer diferencias en cuanto a la poblacién atendida en
Bogota, Colombia con otras latitudes y facilitar el reconocimiento de estas enfermedades en
nuestro medio gracias al conocimiento de las caracteristicas clinicas y paraclinicas mas

frecuentes.



2. Marco Teorico

Las miopatias inflamatorias, también conocidas como miositis, son un grupo heterogéneo de
desordenes autoinmunes con manifestaciones clinicas y paraclinicas heterogéneas, que
dictaminan un curso y prondstico variado segun caracteristicas de riesgo clinicas y
serologicas especificas. Recientemente se ha propuesto una nueva nomenclatura de estas
entidades como miopatias sistémicas autoinmunes, reflejando un entendimiento mayor de

estas entidades en los tltimos afios (1).

La historia de las miopatias inflamatorias idiopaticas es extensa, pero en 1975 Bohan y Peter
estandarizan los criterios clasificatorios para estas enfermedades Con una gran importancia
de los hallazgos cutdneos dado el entendimiento de la enfermedad para ese momento. Estos
criterios son la presencia de debilidad muscular simétrica, la elevacion sérica de enzimas
musculares, un patrén miopatico en el electromiograma (EMG), lesiones cutdneas
caracteristicas de la dermatomiositis (DM) y biopsia muscular con evidencia de miopatia
inflamatoria. El cumplimiento de 4 de los 5 criterios es clasificatorio para MII dentro del

espectro de Polimiositis y DM.

El término miositis por cuerpos de inclusion fue acufiado por Yunis et al en 1971 y sus
criterios de clasificacion fueron propuestos por Griggs Robert C, Mendell Jerry R et al en
1995. En los criterios se deben cumplir unos criterios de entrada clinicos, paraclinicos y
familiares, pudiendo ser clasificada como definitiva si se cumplen todas las caracteristicas
esperadas en la biopsia muscular y posible si solo se evidencia inflamaciéon sin otras

caracteristicas de cuerpos de inclusion. (12)

Desde la década de los 70s se comenzd a documentar anticuerpos que reaccionan a
componentes de pacientes con miopatias (13). En 1982 Nakao Yasuro et al describieron un
nuevo anticuerpo que precipitaba el 7.5 RNA en un paciente con miositis (14). En 1986 WH
Reeves describio la reaccion frente a Signal Recognition Pattern (SRP) y en fue descrita una
entidad caracterizada por miofibrillas necréticas dispersas con minimo infiltrado
inflamatorio (15). Multiples publicaciones posteriores documentaron la presencia de

anticuerpos antit HMGCR en esta enfermedad. En 2017 el European Neuromuscular Centre
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(ENMC) propuso los criterios clasificatorios para esta entidad. Con criterios seroldgicos,

caracteristicas histoldgicas y criterios clinicos (13).

El sindrome antisintetasa (SAS) fue descrito en el afio 1990 por Marguerie C y col (8). A
través de los anos consiguientes significo una revolucion en la clasificacion de los pacientes
con MII, disminuyendo la prevalencia de pacientes previamente clasificados en variantes
clasicas como PM y DM. Los criterios de clasificacion propuestos por estos autores son la
presencia de un anticuerpo antisintetasa (SAS) (ahora entendidos como anti jo-1 o no anti jo-
1) sumado a dos criterios mayores (PM o DM y enfermedad pulmonar intersticial) o un

criterio mayor y dos menores (artritis, fenomeno de Raynaud y manos de mecanico) (9)(10).

En 1999 Sontheimer R sugiere agregar una nueva entidad, la Dermatomiositis clinicamente
amiopatica (DMCA), que incluye las variantes amiopatica e hipomiopatica, segun la ausencia
de manifestaciones musculares o la presentacion de estas de manera subclinica de 6 meses a

2 afios de evolucion (6)(7).

La asociacion de miopatia y otras enfermedades inmunologicas fue evidente desde los
primeros casos reportados; y la asociacion a neoplasias s6lidas y hematoldgicas fue creciendo

con el tiempo hasta la propuesta actual de diferenciarla como una entidad auténoma.

El establecimiento de la prevalencia de las miopatias inflamatorias significa un reto en la
epidemiologia actual debido al dificil reconocimiento de estas entidades y el subdiagnostico
y consiguiente subregistro a nivel global. Ademas, el avance de métodos diagndsticos y
entendimiento actual de las subclases de miopatia inflamatoria idiopatica ha llevado a un
cambio en la clasificacion de estas entidades, subestimando o sobreestimando algunos

subgrupos en estudios mas antiguos (1).

Diversos estudios poblacionales han tratado de estimar la prevalencia e incidencia de estas
enfermedades en Europa, Asia y Norteamérica. Se estima una incidencia de 11 a 660
pacientes por cada 1.000.000 personas-aio, con una prevalencia de 2.9 a 34 individuos por
cada 100.000 personas, con una predominancia de mujeres para PM, DM y MNIM, asi como

predominancia en hombres para la MCI (1).

11



En Colombia, un estudio que realizé un analisis demografico de 2012 a 2018 tomados del
Registro de Salud Nacional documentando una prevalencia de 25.7 para MII. Se estim6 una
prevalencia de 15.1 para DM y 7.3 en PM con mayor presentacion en pacientes entre 45 y 75
afos, siendo mas prevalente en mujeres que en hombres (32.5 VS 18.7). En dos estudios en
Colombia en Medellin y Cali las entidades méas frecuentes fueron Dermatomiositis (62%),
Polimiositis (16%), Antisintetasa (14%) y paraneoplasico (4.8%) y otros (2.9%) en Medellin
y DM (48%), PM (35%), DMJ (11%), MCI (2.7%)), miopatia necrotizante inmunomediada
(MNIM) (1.39"%) y no especifica (1.39%%) (2)(3)(4).

Es aceptada la clasificacion de estas entidades segin sus manifestaciones clinicas,
paraclinicas, imagenoldgicas e histoldgicas en DM (con sus variantes clasica, amiopatica,
hipomiopatica o sin dermatitis), polimiositis, miopatia por cuerpos de inclusion, y miopatia
necrotizante inmuno-mediada, pero se ha tratado de diferenciar algunas formas mas
especificas, como sindrome anti-sintetasa (y sus subgrupos) y mas recientemente miopatia
por anticuerpos anti - MDAS. Estas ultimas dos obedeciendo a pacientes que previamente
eran clasificados como polimiositis. Ademas de las formas overlap, en relacion con miopatias
que coexisten con otras enfermedades autoinmunes y la variante asociada a cancer (1). La
experiencia acumulada y la evolucion del entendimiento de este grupo de enfermedades nos
direcciona a un diagnostico individualizado y una estimacion del riesgo de manifestaciones,

morbilidad y mortalidad segun perfil serolégico.

- Dermatomiositis:

La dermatomiositis es caracterizada por manifestaciones cutdneas caracteristicas y miositis
de inicio en la juventud o adultez. Se han reconocido las variantes clasica y clinicamente
amiopatica, que incluye las variantes amiopatica e hipomiopatica, definidas por dicha
presentacion muscular por 6 o mas meses. Asi mismo, la variante que incluye hallazgos
histolégicos caracteristicos y ausencia de manifestaciones cutaneas es Ilamada
dermatomiositis sine dermatitis (1)(16).

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son aquellas dermatologicas, como el eritema
heliotropo, el signo de Gottron, las papulas de Gottron, el signo de la charretera, en rash en

la "V" del escote, poiquilodermia y edema. Ademas, otras manifestaciones son frecuentes
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dependiendo del anticuerpo asociado como EPI, malignidad, calcinosis, dolor articular,
disfagia y el sobrecrecimiento cuticular (1).

Las caracteristicas clinicas mas ampliamente descritas son aquellas de la dermatomiositis
asociada a TIF1, NXP2, Mi-2, MDAS5 y SAE (1).

Se asocia con varios autoanticuerpos. Entre ellos los anticuerpos especificos de miositis
(AEM) como el Anti-Mi-2 se encuentra entre el 4 y el 20% de los pacientes con miositis y
se asocia con dermatomiositis clasica; el Anti-TIF1 esta presente en el 10 a 20% de las
miositis y se asocia a dermatomiositis clasica y neoplasia en un 40-75%, asi como severidad
de la enfermedad; Anti-MDAS presente entre el 13 y el 30% de los pacientes con miositis y
se asocia a compromiso cutaneo e intersticial pulmonar en presentaciones clinicas de DMCI;
el Anti-SAE, presente en menos del 10% de las miositis se asocia a dermatomiositis clasica;
el Anti-NXP2 esta presente en el 3-24% de los pacientes con miositis y se asocia a
manifestaciones como la calcinosis cutis y un aumento del riesgo de cancer. En cuanto a los
Anticuerpos asociados a miositis (AAM), se han descrito los Anti-PM-Scl, presente entre el
8 al 10% de los pacientes con miositis y se asocia con PM, DM y overlap con esclerosis
sistémica (1)(16).

Los hallazgos histopatoldgicos son atrofia perifascicular, reduccion del nimero de capilares,
infiltracion de células T de predominio CD4 y B, asi como macréfagos y células dendriticas

plasmaticas con expresion del Complejo mayor de histocompatibilidad tipo I (CMH-I).

- Polimiositis:

Se define como la miopatia inflamatoria pura. Con compromiso muscular sin compromiso
cutaneo de inicio en la adultez. Caracteristicamente ha perdido importancia e incluso se
discute su existencia dada la aparicion de nuevos métodos diagnosticos y clasificatorios. Es
por esto por lo que muchos de los pacientes previamente clasificados como PM, ahora son
clasificados como MCI, MNIM, SAS, incluso miopatias con trasfondo genético. Ahora la
polimiositis refleja un pequefio grupo de MII no clasificadas en las demas variantes.

Los auto anticuerpos descritos hasta el dia de hoy tienen asociacion con SAS, DM, MNIM y
variante overlap. El anticuerpo asociado a miositis Anti-PM-Scl se asocia a PM con

esclerosis sistémica.
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En la biopsia muscular se puede encontrar degeneracion muscular, necrosis y regeneracion.
Con inflamacion endomisial por células T CDS8 alrededor de fibras no necroticas de

distribucion difusa. Hay ausencia de vacuolas.

- Miositis necrotizante inmuno-mediada:

Es una miopatia inflamatoria progresiva que se desarrolla en la adultez y en adultos mayores
con un intenso compromiso muscular, con mialgias, dolor muscular y algunas veces se ha
descrito con disfagia, coexistencia con neoplasias y administracion previa de estatinas.
(1)(16)

Se han descrito las variantes positivas para Anti-HMGCR, Anti-SRP o seronegativa); asi
como la Miositis necrotizante autoinmune asociada a estatinas (SANAM).(16)
Adicionalmente, el alelo HLA DRB1*11:01 es un factor de riesgo inmunogénico para el
desarrollo de autoinmunidad y esta presente en >70% de los pacientes con MNIM y en <20%
de la poblacién general.(1)

La biopsia de musculo revela una intensa miofagocitosis con minimo o nulo infiltrado
inflamatorio adicional con fibras necroticas de distribucion difusa con regeneracion, fibrosis

y proliferacion endomisial. Hay deposito de complemento en sarcolema y o vasos sanguineos

(1).

- Sindrome antisintetasa:

El sindrome antisintetasa es una miopatia inflamatoria con fisiopatologia centrada en el
pulmoén. Se caracteriza por una baja severidad y prevalencia de compromiso muscular, EPI
severa y compromiso cutdneo caracteristico (16).

Los autoanticuerpos estan presentes en sangre y pulmon de los pacientes con esta enfermedad
y caracteristicamente son positivos hasta meses previo a la presentacion clinica florida. Estos
anticuerpos anti-sintetasa son variados. El mas prevalente y de evaluacion paraclinica mas
extendido es el Anti-Jol, que tiene como target antigénico a la Histidil-RNAt sintetasa y se
presenta en miositis de un 15 al 30%. Los anticuerpos no Anti-Jol son frente a otros
componentes como tirosil, fenilalanil, glicil, treonil, isoleucil, asparaginil y alanil sintetasa;

conocidos como Anti-Ha/YRS, Anti-Zo, Anti-EJ, Anti-PL-7, Anti-OJ, Anti-KS y Anti-PL-
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12. La relevancia de la positividad de uno u otro esta en construccidon y ya se conoce que
algunos como Anti-PL12 o Anti-KS se asocian a EPI hasta del 90-100 (1)(16).
Las piezas histologicas de musculo evidencian un perimisio edematoso o fragmentado que

se tifie con fosfatasa alcalina con presencia de necrosis de miofibrillas perifascicular (1).

- Miopatia por cuerpos de inclusion:

Es una miopatia inflamatoria de inicio caracteristico después de los 50 afios y de compromiso
esporadicamente asimétrico y distal. Se presenta con miositis y atrofia de los flexores en
miembros superiores y en extensores de rodilla y dorsiflexores de tobillo. La manifestacion
extramuscular mas frecuente es la disfagia, presente en > 50% de los pacientes con MCI. A
diferencia de las demds miopatias inflamatorias, la MCI no responde a manejo
inmunomodulador, incluso cuando los esteroides disminuyen a corto plazo las enzimas
musculares y la disfagia (1)(16).

La biopsia muscular evidencia la sobreexpresion difusa de CMH-I en el sarcolema,
infiltrados inflamatorios endomisiales que incluyen células T CDS en fibras musculares no
necroéticas. Caracteristicamente hay areas musculares degeneradas con presencia de vacuolas
ribeteadas. Se han encontrado agregados de p62 y/o TDP43 y filamentos de 15 a 18nm en la

microscopia electronica (1)(16).

- Miopatia variante Overlap:

La miopatia puede ser parte del espectro clinico de varias enfermedades autoinmunes. El
grado de compromiso muscular es variable y obedece a la singularidad de cada paciente en
ciertas enfermedades del tejido conectivo (1). Las enfermedades mas asociadas a miositis
con el Lupus eritematoso sistémico (LES), Enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC),
Enfermedad indiferenciada del tejido conectivo (EITC), Sindrome de Sjogren (SS) y la
esclerosis sistémica (ES) (17).

En la miopatia variante Overlap la presentacion clinica varia con respecto a qué entidad se
esta asociando. Las caracteristicas mas frecuentes son el sindrome de Raynaud en un 62%,

esclerodactilia 38%, compromiso intersticial pulmonar en un 29%, renal 19%, sistema
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nervioso central 6.9% e hipertension arterial pulmonar en el 6.9% de los pacientes, entre
otros (17)(18).

Derivado de las caracteristicas mixtas de esta entidad, es mas frecuente la presencia de AAM
que AEM. Los AAM mas frecuentes son el Anti-Ro52, Anti-Mi2, Anti-Pm/Scl, Anti-Ku,
Anti SAE1 y Anti SRP; los AEM mas frecuentes son Anti-TIF1y y Anti-NXP2.

La histologia es variable y frecuentemente evidencia miositis inespecifica (17)(18).

- Miopatia asociada a cancer:

La miopatia asociada a cancer es reconocida como una manifestacion inmunoldgica como
epifenémeno de un proceso maligno dentro de los primeros 3 afios de evolucion. La presencia
de miopatia en cancer se asocia con mayor mortalidad con respecto a la misma neoplasia sin
compromiso muscular. Los factores de riesgo para miositis asociada a cancer son edad
avanzada, dermatomiositis, ausencia de enfermedad intersticial pulmonar, inflamacién
cutdnea severa observada en biopsia y pobre respuesta al tratamiento. El riesgo es
particularmente alto en los primeros 3 a 4 afios. El 70% de las neoplasias asociadas son
adenocarcinomas de cérvix, pulmon, ovarios, pancreas, vejiga y estdmago, no es despreciable
la presencia de cancer hematologico (19).

Los anticuerpos mas asociados a riesgo de cancer son Anti--TIF1-y, Anti-SAE1, Anti-NXP2,
Anti-PL-12, Anti-MSAs entre otros (20).
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3. Pregunta de investigacion

(Cudles son las caracteristicas clinicas, serologicas y de tratamiento de pacientes con
diagnostico de miopatia inflamatoria idiopatica en un hospital de cuarto nivel en Bogota

Colombia?

4. Objetivos

4.1 Objetivo general
Caracterizar demografica y clinicamente los pacientes con diagnodstico de miopatia
inflamatoria idiopatica en el Hospital Universitario Mayor Méderi durante los afios 2022

a2024.

4.2 Objetivos especificos

1. Caracterizar demograficamente los pacientes con diagndstico de miopatia
inflamatoria idiopatica en el Hospital Universitario Mayor Méderi durante los afios
2022 a 2024.

2. Caracterizar los tipos de miopatia inflamatoria idiopatica y sus caracteristicas clinicas
en los pacientes estudiados.

3. Describir la frecuencia de los anticuerpos especificos de miositis, asociados a miositis
y autoanticuerois generales en los pacientes con diagnostico de miopatia inflamatoria
idiopéatica

4. Describir las opciones terapéuticas usadas en pacientes con diagndstico de miopatia

inflamatoria idiopatica.
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5. Formulacion de hipotesis

Estudio descriptivo de corte transversal, no aplica.

6. Metodologia

6.1 Tipo y diserio de estudio

Estudio epidemiologico observacional de corte transversal

6.2 Poblacion y muestra
Poblacion: Adultos con diagnéstico de miopatia inflamatoria idiopatica y sus variantes,
hospitalizados en el Hospital Universitario Mayor Méderi en el periodo comprendido entre

enero de 2022 y marzo de 2024.

Muestra: El estudio se realizara con la totalidad del censo institucional, incluyendo a la
totalidad de pacientes que cumplan los criterios de inclusion. Por lo anterior no se realiza
estimacion de muestra. Se estima una media de 20 a 25 casos anuales basado en registros de

afos previos.

6.3 Criterios de inclusion y exclusion

6.3.1 Criterios de inclusion:

e Hombres y mujeres mayores de 18 afios
e Diagnostico de miopatia inflamatoria idiopatica

e Atendidos intrahospitalariamente por el servicio de reumatologia

6.3.2 Criterios de exclusion:

e Pacientes en estado de gestacion
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Pacientes en quienes se descartd o reevalud diagndstico de miopatia inflamatoria
idiopatica o sus variantes.
Pacientes con diagnostico de infeccion por VIH, trastorno innato del metabolismo o

miositis secundaria a infeccion, farmacos o toxicos.

6.4 Tamario de muestra

El estudio se realizara con el censo institucional, incluyendo a la totalidad de pacientes que

cumplan los criterios de inclusion. Por lo anterior no se realiza estimacion de muestra. Se

estima una media de 20 a 25 casos anuales basado en registros de afios previos.

6.5 Muestreo

Muestreo no probabilistico por conveniencia.

6.6 Definicion y operacionalizacion de variables

6.6.1
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Definiciones:

Miopatia inflamatoria idiopatica: Grupo heterogéneo de desérdenes autoinmunes con
manifestaciones clinicas y paraclinicas mixtas, caracterizado por compromiso
inflamatorio muscular, debilidad y dolor muscular y hallazgos seroldgicos,
imagenologicos e histoldgicos especificos.

Miositis: Inflamacion en tejido muscular

Rabdomiolisis: Es la descomposicion de los musculos dafiados que causa la
liberacion del contenido de las células musculares en la sangre y asi puede generar
dafio a los 6rganos.

Overlap: coexistencia de miopatia inflamatoria idiopatica con otra enfermedad
autoinmune

Miopatia asociada a cancer: Coexistencia o sincronia de la aparicion de miopatia

inflamatoria idiopatica y cancer en un plazo de 3 afios.



6.6.2 Operacionalizacion de variables

Tabla 1. Operacionalizacion de variables

Nombre de la | Definicion Naturaleza Escala | Unidades
variable categorias
Género Conjunto delCualitativo Nominal [Hombre
caracteristicas Mujer
que categorizan
entre hombres Y|
mujeres
Edad Tiempo de vida |Cuantitativa Ordinal |Afos
Miopatia inflamatoriaDiagnéstico  de|Cualitativo Nominal [Si, No
idiopatica miopatia
inflamatoria
idiopatica
Dermatomiositis Diagnostico  de|Cualitativo Nominal [Si, No
dermatomiositis
Dermatomiositis Diagnostico  delCualitativo Nominal [Si, No
amiopatica dermatomiositis
amiopatica
Dermatomiositis Diagnostico  delCualitativo Nominal [Si, No
hipomiopatica dermatomiositis
hipomiopatica
Polimiositis Diagnostico  de|Cualitativo Nominal [Si, No
polimiositis
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cancer

miopatia
inflamatoria que
no cumple
criterios para
clasificacion
especifico V|
coexiste con una|
neoplasia con una

diferencia

Nombre de la | Definicion Naturaleza Escala | Unidades
variable categorias
Miopatia por cuerposfDiagnéstico  de|Cualitativo Nominal [Si, No
de inclusion miopatia por

cuerpos de

inclusion
Miopatia necrotizante[Diagnéstico  de|Cualitativo Nominal [Si, No
inmunomediada Miopatia

necrotizante

inmunomediada
Miopatia varianteDiagnostico  delCualitativo Nominal [Si, No
Overlap miopatia

inflamatoria que

no cumple

criterios para]

clasificacion

especifico V|

coexiste con otra

enfermedad

autoinmune
Miopatia asociada aDiagnéstico  delCualitativo Nominal [Si, No
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Nombre de la | Definicion Naturaleza Escala | Unidades 0
variable categorias
temporal del
diagnostico  de
maximo de 3 afios
Cancer Diagnostico  delCualitativo Nominal [Si, No
neoplasia maligna
Tipo de cancer Tipo de cancer  |Cualitativo Nominal [variantes diagndsticas
Debut con{lncluye dolor y|Cualitativo Nominal [Si, No
manifestaciones debilidad
musculares musculares
Debut confncluye EPI Cualitativo Nominal [Si, No
manifestaciones
pulmonares
Debut con  otrasManifestacion no|Cualitativo INominal [Si, No
manifestaciones muscular ni
pulmonar
Debut con  otrasManifestacion no|Cualitativo Nominal [Tipo de manifestacion
manifestaciones muscular ni
pulmonar
Creatin Medida de dichalCuantitativa Continua [U/L
fosfoquinasa (CPK) |enzima en suero
en suero cuerpo
Aldolasa en suero  [Medida de dichaCuantitativa Continua [U/L
enzima en suero
cuerpo
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Nombre de la | Definicion Naturaleza Escala | Unidades 0
variable categorias
Anticuerpos Anti tRNA|Cualitativo Nominal [Positivo
especificos de [sintetasa,  Anti Negativo
miositis Jol, Anti PL7, Flora mixta

AntiPLL12, Anti

EJ, Anti OJ, Anti

Ha, Anti KS, Anti

70, Anti MDA 5,

Anti NXP2, Anti

SAE, Anti Mi2,

Anti TIF1, Anti

SRP, Anti

HMGCR, Anti

cNIA
Anticuerpos Anti PM/Scl, Anti|Cualitativo Nominal [Positivo
asociados a miositis [Ro52, Anti Ku, Negativo

Anti UIRNP Flora mixta
Anticuerpos [Medida de los|Cuantitativa Continua [titulos 0, 1:80, 1:160,
antinucleares titulos de etc

anticuerpos
Anticuerpos PANCA, cANCA |Cualitativo Nominal [Positivo
anticitoplasma de Negativo
neutrofilo IFI Flora mixta
Anticuerpos PR3, MPO Cuantitativa Continua [titulos 0, 1:80, 1:160,
anticitoplasma de etc
neutr6filo ELISA
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Nombre de la | Definicion Naturaleza Escala | Unidades 0
variable categorias
Complemento C3,C4 Cuantitativa Continua mg/dl
Anticuerpos Anti-Sm,  Anti-Cuantitativa Continua [titulos 0, 1:80, 1:160,
extractables Ro, Anti-La, Anti etc

RNP
Debilidad muscular [Debilidad Cualitativo INominal [Si, No

muscular
Disfagia Disfagia Cualitativo Nominal [Si, No
compromiso Péapulas de|Cualitativo Nominal [Si, No
cutaneo Gottron, signo de

Gottron,

poiquilodermia,

charretera,

eritema o edema]

en V de escote
Manos de mecanico [Manos delCualitativo INominal [Si, No

mecanico
Compromiso Alteraciones en|Cualitativo Nominal [Si, No
intersticial tomografia de
pulmonar torax
Patron  intersticial [patron NINE,|Cualitativo INominal [Si, No
pulmonar NIU, OP, LIP,

FOP, BONO,

NOFP, NINE +
NIU, NINE + OP,
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Nombre de la | Definicion Naturaleza Escala | Unidades 0
variable categorias
BONO + NIU,
BONO + NINE,
patron no
clasificable
Realizacion de |Realizacion  delCualitativo INominal [Si, No
biopsia muscular  |biopsia muscular
Realizacion de |Realizacion  delCualitativo INominal [Si, No
biopsia de piel biopsia de piel
Interpretacion  de |Compatible, nolCualitativo Nominal [Compatible, no
biopsia compatible, compatible,
inespecifica inespecifica
Fallece Diagnostico  de|Cualitativo Nominal [Si, No
muerte
institucional
Causa de muerte Tipo de muerte |Cualitativo Nominal [Tipo de muerte
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6.7 Técnicas, procedimientos e instrumentos de la recoleccion de datos

Pacientes Qrit:rio.s’de C;:;ﬂgzjdne o008 e e e e e e e
con M” inclusion
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Tabulacién
de variables
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Analisis
de datos

v

Informes de Avance

Corvrrvrrrnssnscscnnnnnnnnnss

Informe final y BD

Tesis de gradoy articulo de investigacién

Se realizara una revision de pacientes hospitalizados en el Hospital Universitario Mayor
Meéderi entre enero de 2022 y marzo de 2024, que hayan sido atendidos por el servicio de
reumatologia y tengan diagndstico de miopatia inflamatoria idiopatica o sus variantes.
Luego de identificar aquellos pacientes con diagnodstico de miopatia inflamatoria idiopatica,
se aplicaran los criterios de inclusion y posteriores criterios de exclusion para tener el total
de pacientes a estudiar.

Una vez se tenga esto, se tomaran los datos de interés consignados en la tabla de variables y
se recolectaran en una matriz de variables en Excel de construccion propia para posterior

analisis.
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6.8 Plan de procesamiento de muestras biologicas

No se procesaran muestras bioldgicas

6.9 Plan andlisis de datos

Se codificaran en Excel las variables de interés descritas en el numeral 6.6.2. Una vez se
estandarice y se ajusten las variables, se realizard un anélisis de estos por frecuencias y
medidas de tendencia central como medias en el programa Epi Info version 7.2.6.0. Una vez
se procesen los datos se realizarda un output a Excel para la tabulacion de resultados y
posterior paso al documento final en donde se presentaran en tablas de variables
demograficas y clinicas, caracteristicas paraclinicas y radioldgicas y caracteristicas

terapéuticas.

6.10  Alcances y limites de la investigacion

Alcances:

El estudio presentado enriquece el conocimiento de un grupo de enfermedades poco
prevalentes en el mundo. Permite caracterizar a los pacientes de nuestras instituciones y
facilitar el reconocimiento de pacientes y toma de decisiones en nuestro medio.
Adicionalmente, completar el conocimiento del perfil clinico en Bogota, Colombia,
complementa el conocimiento ya establecido en Medellin y Cali, Colombia, permitiendo

comparar perfiles clinicos y paraclinicos colombianos con los de otras latitudes.
Limites:

El estudio presente representa la experiencia limitada de un grupo de Reumatologia en un
grupo de pacientes especifico en Bogota. Colombia. Se dificulta establecer la relacion

temporal entre las diferentes presentaciones clinicas y paraclinicas.

El caracter retrospectivo de este estudio contiene las limitaciones inherentes del disefio

epidemiologico escogido.
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7. Aspectos éticos

7.1 Equipo de investigacion
Yesid Felipe Gonzalez Garcia: Médico graduado de la Fundacion Universitaria Sanitas.
Especialista en Epidemiologia de la Fundacion Universitaria Juan N Corpas y residente de
Medicina Interna de la Universidad del Rosario. Con experiencia laboral en el campo de la
medicina interna, urgencias, cuidado critico y reanimacion, asi como especial interés en el

estudio y atencion del paciente con autoinmunidad.

Carlos Emesto Arteaga Unigarro: Médico graduado de la Universidad de Caldas.
Especialista en Medicina Interna de la Universidad del Bosque y Subespecialista en
Reumatologia de la Universidad Nacional de Colombia. Con amplia experiencia laboral y en
investigacion en materia de autoinmunidad y ahora coordinador de 1a unidad de reumatologia

del Hospital Universitario Mayor Méderi, asi como reumat6logo en la Clinica del Country.

Diana Rocio Gil Calderén: Médico Especialista en Medicina Interna y Reumatologia
graduada de la Universidad Nacional de Colombia y Especialista en Epidemiologia de la
Universidad El Bosque. Con experiencia en el manejo e investigacion en pacientes con
patologia autoinmune. Actualmente se desempefia como presidente de la Asociacion
Colombiana de Reumatologia y reumatéloga en AST Médica, el Hospital Universitario

Mayor Méderi y en Bienestar IPS.
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7.2 Categoria de la investigacion
Segtin resolucion No 008430 de 1993: Se considera un estudio no prospectivo que emplea
técnicas y métodos de investigacion documental retrospectivos y aquellos en los que no se
realiza ninguna intervencion o modificacion intencionada de las variables bioldgicas,
fisiologicas, psicoldgicas o sociales de los individuos que participan en este. Razéon por la

cual se clasifica como investigacion sin riesgo.

7.3 Poblacion sujeta de investigacion
Se abordara a la poblacion valorada en el Hospital Universitario Mayor Méderi. Siendo estos
adultos mayores a 18 afios, sin consideracion de raza, religion, ideologia politica o motivo de
discriminacion. La investigacion se realizard en Bogotd, Colombia con un investigador

principal, un investigador asociado y tutor académico y un tutor metodolégico.

7.4 Proceso de obtencion de consentimiento informado
Al ser un estudio descriptivo en el que no hay contacto entre los investigadores y los sujetos
participantes y el actuar de los investigadores se limita a la revision de expedientes médicos,
asi como no se realiza ninguna intervencion o modificacion intencionada de las variables
biologicas, fisiologicas, psicoldgicas o sociales de los individuos que participan en este, se

considera no se requiere de consentimiento informado de los individuos participantes.

7.5 Uso de datos personales
Garantias de privacidad y confidencialidad respecto a los datos personales de los sujetos
participantes. Explicar si contempla o no la entrega de resultados del estudio (individuales o
del estudio en general). Indicar como se va a salvaguardar la informacién y datos recogidos.
En los casos en donde se disponga del uso abierto de los datos para Crowdsourcing Research,
especificar las consideraciones de seguridad informdtica que aseguran el principio de

confidencialidad.

El uso de los datos personales contenidas en las Historias Clinicas y en la base de datos del

servicio de reumatologia son de caracter privado y confidencial.
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Se presento y revisé por el comité de investigaciones y el comité de ética en investigacion en
seres humanos del Hospital Universitario Mayor Méderi, siendo este APROBADO bajo el
codigo CEISH-202420 en el acta 006-2024. Ademas, revisado por los asesores académico y
metodologico enunciados.

Se entregara el informe final a la Universidad del Rosario, al Hospital Universitario Mayor

Meéderi y a la Fundacion Cardio Infantil. Bogoté4, Colombia.

7.6 Riesgos y Beneficios
Riesgos: Filtracion de datos sensibles, que sera mitigado gracias al circuito cerrado de
informacion entre participantes y el manejo de datos sensibles dentro de la institucion

Hospital Universitario Mayor Méderi.

Beneficios: Aquellos derivados de un mayor entendimiento de este grupo de patologias en
nuestro entorno, favoreciendo el reconocimiento temprano de estas entidades en Colombia y
Latinoamérica dado la socializacion cientifica de los resultados. Asi mismo, en un analisis
posterior de los resultados en las instituciones implicadas, facilitara y potencialmente
modificard la toma de decisiones en la unidad de reumatologia del Hospital Universitario

Mayor Méderi en pro del paciente con miopatia inflamatoria idiopatica y sus variantes.

7.7 Titularidad de la informacion

La titularidad de los datos obtenidos son del Hospital Universitario Mayor Méderi.

7.8 Criterios que se tendrd en cuenta para definir la autoria de los productos de
investigacion
Los criterios de autoria de los productos de investigacion de este trabajo son aquellos
estipulados por el International Commitee of Medical Journal Editors (ICMJE). Ha de
cumplirse los siguientes:
e Contribuciones sustanciales a la concepcidén o disefio de la obra; la adquisicion,

analisis o interpretacion de los datos para el trabajo.
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e Redactar el trabajo o revisarlo criticamente en busca de contenido intelectual
importante.

e Aprobacion de la version final a publicar.

e Acuerdo de ser responsable de todos los aspectos del trabajo para garantizar que las
preguntas relacionadas con la exactitud o integridad de cualquier parte del trabajo se

investiguen y resuelvan adecuadamente.

8. Resultados

Caracteristicas demograficas y clinicas:

Durante el periodo comprendido entre enero de 2022 y marzo de 2023 en el Hospital
Universitario Mayor Méderi se atendieron 43 paciente con diagnostico de miopatia
inflamatoria idiopatica que cumplian con los criterios de inclusion y de los cuales, ninguno
cumplia los criterios de exclusion. Se obtuvo un total de 30 (69%) mujeres y 13 hombres
(31%), con predominio del sexo femenino en una proporcion 5,3:1. La media de edad de los
pacientes al momento de la atencion de 57,5 afios. En relacion a la distribucion de los subtipos
de miopatia, el 16 pacientes (37%) tenian Dermatomiositis (Distribuidos 75% en
Dermatomiositis clasica, 18% Dermatomiositis amiopatica y 6% Dermatomiositis
hipomiopatica), 10 pacientes (23,2%) tenian Polimiositis, 8 pacientes (18,6%) tenian
miopatia inflamatoria no especificada, 4 pacientes (9,3%) tenian miopatia necrotizante
inmunomediada, 3 pacientes (6,9%) tenian miopatia variante Overlap, 2 pacientes (4,6%)

tenian sindrome anti sintetasa y un (2,3%) paciente tenia miopatia por cuerpos de inclusion.

Con respecto a la coexistencia con otras enfermedades autoinmunes 3 pacientes (6.9%) tenian
diagnéstico de Sindrome de Sjogren, 3 pacientes (6.9%) tenian diagndstico de Artritis
Reumatoidea, 1 paciente (2,%) tenia Esclerosis Sistémica, 1 paciente (2,%) tenia Lupus
Eritematoso Sistémico. Entre otras comorbilidades 17 pacientes (39,5%) tenian hipertension
arterial, 9 pacientes (20,9%) tenian Diabetes Mellitus tipo 2, 7 pacientes (16,2%) tenian Falla
Cardiacas, 5 pacientes (11,7%) tenian algun tipo de neoplasia, 4 pacientes (9,3%) tenian

Enfermedad Renal Cronica, 3 pacientes (6,9%) tenian Anémia, 3 pacientes (6,9%) tenian
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fibrilacion auricular y 2 o menos pacientes tenian EPOC, AOS, eventos tromboticos, ACV,

osteoporosis o artrosis.

Respecto a la presentacion clinica, a 39 pacientes (90,6%) se les documentd compromiso
muscular clinicamente evidente, siendo un componente del debut en el 86% de los pacientes;
23 pacientes (53,4%) tenian algun hallazgo cutaneo atribuido a compromiso en piel por
miopatia, siendo un componente del debut en el 27,9% de los pacientes; 13 pacientes (30,2%)
tenian compromiso intersticial pulmonar, siendo un componente del debut en el 13,9% de los
pacientes; 2 pacientes (4,6%) tenian compromiso neuroldgico por miopatia y 3 pacientes

(6,9%) tenian disfagia. Se encontr6 una mortalidad de 9,3% por 4 pacientes.

Tabla 1. Caracteristicas demograficas y clinicas

Caracteristicas demograficas y clinicas

N=43
Caracteristicas
Sexo femenino, n (%) 30 (69%)
Edad 57,5
Tabaquismo 6(13,9%)
Tipo de miopatia
Dermatomiositis 16 (37%)
. Dermatomiositis clasica 12 (75%)
. Dermatomiositis amiopatica 3(18%)
. Dermatomiositis hipomiopatica 1(6%)

10
Polimiositis (23,2%)
Miopatia inflamatoria no especificada 8 (18,6%)
Miopatia necrotizante inmunomediada 4(9,3%)
Miopatia variante overlap 3 (6,9%)
Sindrome antisintetasa 2 (4,6%)
Miopatia por cuerpos de inclusion 1(2,3%)

32



Enfermedad autoinmune asociada

Sjogren 3 (6,9%)
AR 3(6,9%)
ES 1(2,3%)
LES 1(2,3%)
Comorbilidades

17
Hipertension arterial (39,5%)
Diabetes 9 (20,9%)
Falla cardiaca 7 (16,2%)
Neoplasia 5(11,7%)
Enfermedad renal crénica 4 (9,3%)
Anemia 3(6,9%)
Fibrilacion auricular 3(6,9%)
EPOC 2 (4,6%)
AOS 2 (4,6%)
Trombosis 2(4,6%)
ACV 2 (4,6%)
Osteoporosis 1(2,3%)
Artrosis 1(2,3%)
Caracteristicas clinicas

39
Compromiso muscular clinico (90,7%)

23
Compromiso cutaneo (53,4%)

13
Compromiso pulmonar (30,2%)
Compromiso neuroldgico 2(4,6%)
Disfagia 3(6,9%)
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37

Inicio con manifestaciones musculares (86,0%)
12
Inicio con manifestaciones cutaneas (27,9%)

Inicio con enfermedad intersticial pulmonar | 6 (13,9%)

Mortalidad 4(9,3%)

Caracteristicas paraclinicas y radiologicas:

18 pacientes (41%) de los pacientes cuentan con ANAs positivos. Estos ANAs positivos
reflejaban titulos de 1/80 hasta 1/2560 por ELISA y mediante IFI se reconocieron los
patrones granular (52%), homogéneo (16%), moteado (11,1%), citoplasmatico (5,5%),
moteado denso fino (5,5%), centromero (5,5%) y nucleolar homogéneo (5,5%). La CPK se
encontrd alterada en la media inicial y final de la atencion, con disminucion de un promedio
de 2.219 U/L (media inicial de 3.756 U/L y media final de 1.537 U/L). Se le realiz6 panel de
miopatia en 16 pacientes (37,2%) con positividad de un anticuerpo en 6 pacientes (37,5%),
dos anticuerpos en 3 pacientes (18,,7%), tres anticuerpos en 2 (12,5%), cuatro anticuerpos en

ningln paciente y cinco anticuerpos en 1 (6,25%) paciente.

Los anticuerpos mas frecuentes fueron Anti RO-52 en 5 pacientes (20%), Anti MDA-5 en 4
pacientes (16%), Anti Mi-2* en 3 pacientes (12%), Anti Mi-2b en 3 pacientes (12%), Anti
SAE-1 en 2 pacientes (8%), Anti PL-7 en 2 pacientes (8%), Anti PL-12 en 2 pacientes (8%),
Negativo en 2 pacientes (8%), Anti Scl-75 en 1 paciente (4%), Anti DIF-1 en 1 paciente
(4%).

Tabla 2. Caracteristicas paraclinicas y radiologicas

Caracteristicas paraclinicas y radioldgicas

Positividad ANA 18 (41%)

Titulos
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1en80 5(11,6%)
1en 160 2 (4,6%)
1en 320 1(2,3%)
1en 640 2 (4,6%)
1en 1280 2 (4,6%)
1en 2560 6 (13,9%)
Patrones

Granular 10 (52%)
Homogéneo 3 (16,6%)
Moteado 2 (11,1%)
Citoplasmatico 1(5,5%)
Moteado denso fino 1(5,5%)
Centréomero 1(5,5%)
Nucleolar homogéneo 1(5,5%)

Paraclinicos

CPKiinicial 3756 (15-23695)
CPK final 1537 (15-1785)
Aldolasa 35 (8,2-91,8)
Realizacion de panel miopatia 16 (37,2%)

0 anticuerpo 0 (0%)

1 anticuerpo 6 (37,5%)

2 anticuerpos 3(18,7%)

3 anticuerpos 2 (12,5%)

4 anticuerpos 0 (0%)

5 anticuerpos 1(6,25%)

AEM - AAM

Anti RO-52 5 (20%)
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Anti MDA-5 4 (16%)
Anti Mi-2 a 3 (12%)
Anti Mi-2 b 3 (12%)
Anti SAE-1 2 (8%)
Anti PL-7 2 (8%)
Anti PL-12 2 (8%)
Negativo 2 (8%)
Anti Scl-75 1 (4%)
Anti TIF-1 1 (4%)
Patron de neumonia intersticial 10 (23,2%)
oP 3 (30%)
NINE + OP 2 (20%)
NINE + FOP 1 (10%)
NINE 1 (10%)
NIU 1 (10%)
LIP 1 (10%)
OB 1(10%)
Realizacion de biopsia muscular 28 (65,1%)
Realizacion de EMG+NC 33 (76,7%)
Hallazgos Miopaticos 17 (51,5%)
Hallazgos Miopatico + Neuropatico 7 (21,2%)
Hallazgos Neuropaticos 6 (18,1%)
Normal 3 (9,0%)

Los anticuerpos mas frecuentes fueron Anti RO-52 en 5 pacientes (20%), Anti MDA-5 en 4
pacientes (16%), Anti Mi-2* en 3 pacientes (12%), Anti Mi-2b en 3 pacientes (12%), Anti
SAE-1 en 2 pacientes (8%), Anti PL-7 en 2 pacientes (8%), Anti PL-12 en 2 pacientes (8%),
Negativo en 2 pacientes (8%), Anti Scl-75 en 1 paciente (4%), Anti DIF-1 en 1 paciente
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(4%). El electro diagnostico fue parte de la evaluacion diagndstica en nuestros pacientes
(76%) vy los potenciales miopaticos aislados o acompanados con neuropatia fueron una
constante (72%). Se documenté compromiso intersticial pulmonar en 10 pacientes (23,2%),
con patron de Neumonia en organizacion en 3 pacientes (30%), Neumonia intersticial no
especifica + Neumonia en organizacion en 2 pacientes (20%), Neumonia intersticial no
especifica + Neumonia en organizacion con datos de Fibrosis en 1 paciente (10%), Neumonia
intersticial no especifica en 1 paciente (10%), Neumonia intersticial usual en 1 paciente
(10%), Neumonia intersticial linfocitica en 1 paciente (10%) y Bronquiolitis obliterante con

neumonia en organizacion en 1 paciente (10%).

Caracteristicas terapéuticas:

En cuanto a tratamiento, el 100% de los pacientes recibieron esteroides, 13 pacientes (30,2%)
recibieron ciclofosfamida, 9 pacientes (20,9%) recibieron azatioprina, 10 pacientes (23,2%)
recibieron metotrexato, 4 pacientes (9,3%) solo esteroide, 2 pacientes (4,65%) recibieron
Rituximab, 1 paciente (2,3%) recibi6é hidroxicloroquina + azatioprina, 1 paciente (2,3%)
recibid azatioprina + IGIV, 1 paciente (2,3%) recibidé Azatioprina + Metotrexato + IGIV, 1
paciente (2,3%) recibi6 Ciclofosfamida + IGIV.

Tabla 3. Caracteristicas terapéuticas

Caracteristicas terapéuticas
Esteroides 43 (100%)
13
Ciclofosfamida (30,23%)
Azatioprina 9 (20,9%)
Metotrexato 8(16,2%)
Solo esteroide 4 (9,3%)
Corticoide + Metotrexato 2 (4,65%)
Rituximab 2 (4,65%)
Azatioprina + Hidroxicloroquina 1(2,3%)
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Azatioprina + IGIV

1(2,3%)

Azatioprina + Metotrexato + IGIV 1(2,3%)
Ciclofosfamida + IGIV 1(2,3%)
Ciclosporina + IGIV 1(2,3%)
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9. Discusion

Se presenta el registro més grande de pacientes con miopatia inflamatoria en Bogota,
Colombia. El estudio fue realizado con el objetivo de describir las caracteristicas
demogréficas, clinicas, paraclinicas y radiologicas, asi como los patrones terapéuticos en
nuestro medio. De los 43 pacientes obtenidos conforme a estudios publicados en Medellin y
Cali, el sexo femenino fue el mas frecuente (43%), con una edad media de 57 afios, siendo
mayor que las poblaciones previamente reportadas en Colombia, pero similar a lo reportado

en una cohorte multicéntrica latinoamericana en pacientes de Chile, México y Argentina

G)DH2D).

La heterogeneidad de la miopatia inflamatoria es clara en nuestra poblacion, siendo
consistente con los cambios en los patrones clasificatorios alrededor del mundo, siendo la
dermatomiositis el tipo de miopatia inflamatoria mas frecuente (37%), con su forma clasica
explicando el 75% de los casos de DM. Otras formas de miopatia inflamatoria como la
miopatia necrotizante inmunomediada alcanzan cifras mayores en nuestra poblaciéon con

respecto a lo previamente reportado (3)(4).

La asociacion entre enfermedades autoinmunes es un fenomeno frecuente, con estimaciones
entre el 7y el 60% en el caso de las miopatias inflamatorias (4). En nuestra poblacion alcanzé
hasta un 6.9% para coexistencia con Sindrome de Sjogren, asi como para artritis reumatoidea
siendo mas frecuente que el lupus a diferencia de otras cohortes colombianas (hasta un 9.2%),
esta diferencia significar retos diagndsticos y terapéuticos (3). Otras comorbilidades clasicas
no autoinmunes son aun mas frecuentes, con un 39.5% de pacientes teniendo hipertension
arterial, 20.9% diabetes mellitus y un 16.2% falla cardiaca, siendo consistente con lo
reportado en Colombia. Llama la atencién la prevalencia de neoplasias previamente
identificadas (11.7%) en nuestros pacientes, duplicando lo reportado en otros estudios y

resaltando el caracter para neoplésico que puede tener esta entidad (3).

El compromiso muscular en pacientes con miopatia es variable, segiin el subtipo y la
poblacion evaluada, siendo tan bajo como 38.9% en paises latinoamericanos sin incluir
Colombia, o tan altos como 72% en nuestro pais. En nuestra poblaciéon se encontré un

porcentaje de 86% de pacientes debutando con manifestaciones musculares clinicas y un
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compromiso en su evolucion tan alto como del 90.7%, siendo este el compromiso muscular
mas grande reportado en el pais y la region, siendo uno de los mas frecuentes reportados en

el mundo.

Otras manifestaciones extra musculares como disfagia, compromiso cutaneo, pulmonar y
neurolégico han sido ampliamente descritas (1). Sin embargo, el compromiso pulmonar,
ampliamente relacionado como marcador de morbilidad y condicionante de supervivencia se
habia descrito en el 4.5% de pacientes con DM y entre el 15y 19% en pacientes con miopatia
inflamatoria en Colombia, siendo parte del debut de la enfermedad en nuestros pacientes en
un 13.9% y durante su enfermedad de hasta el 30.2%, demostrando un cambio en la severidad
y el prondstico de nuestros pacientes, asi como el requerimiento de estrategias terapéuticas

mas agresivas para tratar a pacientes con enfermedad mas agresiva.

Con respecto a herramientas de apoyo diagndstico, el uso de ayudas seroldgicas, radiologicas,
histoldgicas y de electro diagnéstico requiere una infraestructura y tecnologias avanzadas
que retan a los sistemas de salud colombianos y a las instituciones prestadoras de salud. El
advenimiento y cada vez mayor disponibilidad de la realizacién de paneles ampliados de
miopatia ha permitido cambiar el paradigma del diagnostico y perfilamiento de la
enfermedad, llevandonos a un posible futuro de individualizacion diagndstica y terapéutica.
(8)(9)(18)(20). En nuestra poblacion se encontrd positividad de ANAs en un 41% de los
pacientes con patrones granular, homogéneo y moteado como los mas, similar a lo
previamente reportado. Adicional a esto, es importante mencionar que este es el primer
estudio en Colombia en donde se dispone de la realizacion de panel ampliado de miopatia,
siendo realizado en un 37.2% de los pacientes y con una expresion diferente a lo expuesto en
la literatura mundial (1). A pesar de este ser un campo en estudio, la positividad de los
anticuerpos Anti RO-52 (20%), Anti MDA-5 (16%), Anti Mi-2a y Mi-2b (12%), Anti SAE-
1 (8%), Anti PL-7 (8%), Anti PL-12 (8%), podria explicar la mayor frecuencia de

compromiso intersticial pulmonar y neoplasias asociadas (9)(19).
De los pacientes con compromiso intersticial pulmonar, los patrones de neumonia en
organizacion con o sin fibrosis y neumonia intersticial no especifica son los mas frecuentes

(en conjunto aportando el 70% de los casos), similar a lo reportado por cohortes en
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Latinoamérica, con una importante presencia de neumonia en organizacién pura mas

frecuente en nuestra poblacion (30% vs 9.6%) (21).

La realizacion de biopsia muscular en nuestra poblacion fue mayor a lo descrito en otras
poblaciones. La realizacion de electromiografia + neuro conduccion sigue siendo importante
en el proceso diagnostico de estos pacientes, siendo realizado en casi 4 de cada 5 pacientes
en nuestra institucion, y portando hallazgos miopaticos o miopaticos + neuropaticos en un

72% de los pacientes.

El tratamiento de estas entidades requiere un grupo multidisciplinario de especialidades
médicas, enfermeria, psicologia y terapeutas y rehabilitadoras. Los esquemas farmacologicos
y lineas de tratamiento son especificos de cada variante de enfermedad y a menudo pautado
por el grado de compromiso o el sistema comprometido de manera extra muscular. De
manera transversal el uso de esteroides representa una medida de manejo temprana y efectiva,
explicando que el 100% de nuestros pacientes hallan recibido inmunosupresion esteroidea.
Adicionalmente, el uso de farmacos antirreumaticos modificadores de la enfermedad como
metotrexato y azatioprina refleja las practicas terapéuticas pautadas por diferentes sociedades
cientificas como EULAR, ACR, British Society for Rheumatology y documentos de guia
practica como el de la Dra Cassard y el registro EuroMyositis (22)(23)(24)(25). Asi mismo
el uso de ciclofosfamida para induccion a la remision en un 30% de los pacientes y Rituximab
(4.65%) o asociaciones que incluyan IGIV (9%) refleja la severidad clinica de la enfermedad

en nuestra poblacion.

Este estudio presenta varias limitaciones, dentro de las cuales se encuentra el sesgo de
seleccion dado que representamos a la poblacion en un solo centro de Bogota. No se conto
con la realizacion transversal a todos los pacientes de biopsia muscular, estudios de electro

diagnostico y panel ampliado de anticuerpos en la totalidad de la poblacion evaluada.

Respecto a las implicaciones futuras, creemos que este estudio permite lograr un mayor
entendimiento de este grupo de patologias en nuestro entorno, favoreciendo el

reconocimiento temprano de estas entidades en Bogota, Colombia y Latinoamérica dado el
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comportamiento diferencial de nuestra poblacion en varios aspectos y la socializacién
cientifica de los resultados. Este estudio constituye la base para la realizacion de futuros
trabajos que permitan impactar en la personalizacion diagnoéstica y terapéutica de pacientes

con este grupo de enfermedades facilitando un cambio en el prondstico en esta enfermedad.

10. Conclusiones

En los pacientes con diagnoéstico de miopatia inflamatoria idiopatica, la variante mas
frecuente fue la Dermatomiositis, principalmente formas cléasicas de la enfermedad. Es més

comun en mujeres dentro de la sexta década de la vida.

Las comorbilidades cardio metabolicas son las mas frecuentes y la coexistencia con otra
enfermedad autoinmune es menor al 10%. Nuestros pacientes con miopatia inflamatoria casis
siempre se presentaron con compromiso muscular clinicamente evidente, asi como que la
mitad de estos tenia hallazgos cutaneos patologicos y un tercio tenia compromiso intersticial
pulmonar. Las formas mixtas de compromiso intersticial pulmonar son frecuentes, con
especial importancia en OP y NINE. Casi la mitad de los pacientes tienen ANAS positivos y
la disminucion de la CPK posterior a la intervencion intrahospitalaria es una constante. La
positividad de AEM/AAM es frecuente y los Anticuerpos anti RO-52, anti MDA-5 y anti
Mi-2a y 2b revisten especial importancia en nuestro medio. Métodos de apoyo diagnostico
como EMG+NC siguen siendo pilar en el enfoque de nuestros pacientes y el tratamiento con
esteroides, ciclofosfamida, metotrexato y azatioprina son las principales herramientas de

inmunomodulacion. La mortalidad fue de casi un 10%.
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11.1 Presupuesto

Descripcion rubra

Personal cientifico

11. Administracion del proyecto

Financiacion

(Si aplica)

$0

Servicio técnico profesional $0

Equipos
Subvencionados
Propios

Software especializado

Publicaciones

Material / insumos

Bibliografia

Viajes/Vidticos

Eventos y/o refrigerios
destinados a
difusién/divulgacion

cientifica
Salidas de campo
Otros

Total

43

$0

$0

$0

$0

$0

$0

$0

$0

$0

$0

$0

Contrapartida

MEDERI

$ 43°400.000

$0

$0

$0

$0

$0

$50.000

$0
$107000.000

$0

$0
$0

$53°450.000

Contrapartid

a
U Rosario
$5°200.000

$0

$0

$0
$350.000
$0
$50.000
$150.000
$0

$100.000

$0
$0

$5°850.000

total/rubro

$48°600.000

$0

$0

$0

$700.000

$0

$100.000

$300.000

$107000.000

$300.000

$0

$0

$59°300.000



11.2 Cronograma

Actividades

Realizacion
Protocolo de

Investigacion

Sometimiento
del protocolo al
comité técnico
cientifico y de

ética

Piloto de
formatos de
recoleccion de

informacion

Recoleccion de

informacion

Tabulacion de

los datos

Analisis de los

datos

Redaccion de

informe final

Entrega de
primer
borrador de

articulo
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Entrega
Articulo final

Inicio - mes 1: 05/2023

Final - mes 24: 04/2025
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