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RESUMEN
Las Miopatias Inflamatorias Idiopaticas (MIl) son un grupo heterogéneo de enfermedades
musculares autoinmunes caracterizadas por inflamacion crénica del masculo esquelético, lo que
conlleva debilidad progresiva y compromiso sistémico en algunos casos. Su diagndstico y
clasificacion requieren una evaluacion clinica detallada, apoyo serolégico, toma de anticuerpos,
electromiografia y biopsia muscular. En el Peru, la informacion sobre la epidemiologia y
caracteristicas clinicas de estas enfermedades es limitada, lo que resalta la necesidad de estudios
que contribuyan a su mejor caracterizacion.
Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas, laboratoriales y de tratamiento en pacientes
diagnosticados con Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MI1) atendidos en el Hospital 111 Yanahuara
y el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre los afios 2019 y 2024.
Materiales y Métodos: Se realiz6 un estudio descriptivo y retrospectivo basado en la revision de
historias clinicas de pacientes diagnosticados con MII. Se incluyeron pacientes con confirmacion
diagndstica mediante biopsia muscular y/o anticuerpos especificos de miositis. Se analizaron
variables demograficas, manifestaciones clinicas, hallazgos laboratoriales y tratamientos recibidos.
Los datos fueron analizados mediante estadistica descriptiva en frecuencias y porcentajes.
Resultados: Se estudiaron 31 pacientes, con predominio del sexo femenino (61.3%) y una edad
promedio de 61 afios. El subtipo clinico mas frecuente fue la polimiositis (41.9%), seguido de la
dermatomiositis (35.5%). La debilidad muscular proximal fue la manifestacion mas comun
(77.4%), mientras que las manifestaciones cutaneas afectaron al 45.2 % de los pacientes. En cuanto
a alteraciones laboratoriales, el 54.8% de los pacientes presentd niveles muy elevados de CPK
(>1000 UI/L), siendo la Miopatia Necrotizante Inmunomediada (MNI) el subtipo con mayor
elevacion (1800 UI/L en promedio). El tratamiento inicial incluyo glucocorticoides en el 58.1% de
los casos, y el 35.5% requirié combinacién con inmunosupresores.
Conclusiones: Los resultados confirman el predominio del sexo femenino y la alta frecuencia de
manifestaciones musculares y cutaneas en pacientes con MII. La polimiositis y la dermatomiositis
fueron los subtipos mas prevalentes. Se observo una correlacion entre los niveles elevados de CPK
con los subtipos méas agresivos como la MNIM. El tratamiento inicial se basé principalmente en
glucocorticoides.
Palabras clave: Miopatia Inflamatoria lIdiopatica, Dermatomiositis, Miopatia Necrotizante

Inmunomediada
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ABSTRACT
Idiopathic Inflammatory Myopathies (I11Ms) are a heterogeneous group of autoimmune muscle
diseases characterized by chronic skeletal muscle inflammation, leading to progressive weakness
and, in some cases, systemic involvement. Their diagnosis and classification require a detailed
clinical evaluation, serological testing, antibody detection, electromyography, and muscle biopsy.
In Peru, information regarding the epidemiology and clinical characteristics of these diseases is
limited, highlighting the need for studies that contribute to a better characterization.
Objective: To describe the clinical, laboratory, and treatment characteristics of patients diagnosed
with Idiopathic Inflammatory Myopathy (11M) treated at Hospital 111 Yanahuara and the National
Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo between 2019 and 2024.
Materials and Methods: A descriptive and retrospective study was conducted based on a review
of medical records of patients diagnosed with IIM. Patients with a confirmed diagnosis through
muscle biopsy and/or specific myositis antibodies were included. Demographic variables, clinical
manifestations, laboratory findings, and treatments received were analyzed. Data were processed
using descriptive statistics, expressed in frequencies and percentages.
Results: A total of 31 patients were studied, with a predominance of females (61.3%) and an
average age of 61 years. The most frequent clinical subtype was polymyositis (41.9%), followed
by dermatomyositis (35.5%). Proximal muscle weakness was the most common manifestation
(77.4%), while cutaneous manifestations affected 45.2% of patients. Regarding laboratory
findings, 54.8% of patients had markedly elevated CPK levels (>1000 UI/L), with Immune-
Mediated Necrotizing Myopathy (IMNM) showing the highest elevation (mean 1800 UI/L). Initial
treatment included glucocorticoids in 58.1% of cases, while 35.5% required combination therapy
with immunosuppressants.
Conclusions: The results confirm the predominance of females and the high frequency of muscle
and cutaneous manifestations in patients with 11IM. Polymyositis and dermatomyositis were the
most prevalent subtypes. A correlation was observed between elevated CPK levels and the more
aggressive subtypes, such as IMNM. Initial treatment was primarily based on glucocorticoids.
Keywords: Idiopathic Inflammatory Myopathy, Dermatomyositis, Immune-Mediated Necrotizing

Myopathy
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INTRODUCCION

Las Miopatias Inflamatorias Idiopaticas (MII) conforman un grupo diverso de enfermedades
inmunomediadas caracterizadas por inflamacion persistente en el musculo esquelético (1). Estas
condiciones se manifiestan principalmente con debilidad muscular progresiva y fatiga, y debido a
su naturaleza sistémica, pueden afectar otros 6rganos como la piel, pulmones, tracto digestivo,
articulaciones y corazon, lo que complica su diagndstico y tratamiento (2). A pesar de los avances
en su comprension en las Gltimas décadas, su incidencia y prevalencia siguen siendo bajas,
estimandose entre 0.2 y 2 casos por cada 100,000 personas-afio, con un impacto significativo en la
calidad de vida de los pacientes (3).

Estas enfermedades muestran un predominio en mujeres, con una distribucion bimodal que incluye
un pico de inicio en la infancia y otro en la edad adulta, particularmente entre los 60 y 79 afos (4).
Ademas, las enfermedades cardiovasculares, la malignidad y las infecciones se destacan como las
principales causas de mortalidad en estos pacientes, lo que evidencia una carga considerable tanto

para los individuos como para los sistemas de salud (5).

La escasez de informacién especifica en Per( pone de relieve la importancia de realizar estudios
que examinen las caracteristicas clinicas, laboratoriales y terapéuticas de los pacientes con Mll. En
este sentido, el presente trabajo se enfoca en los pacientes atendidos en los servicios de Medicina
Interna y Reumatologia del Hospital 111 Yanahuara y el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin
Escobedo, Arequipa, entre los afios 2019 y 2024. Estos centros son puntos de referencia cruciales

en el sur del pais, permitiendo obtener una muestra representativa de la poblacion afectada.

La informacion derivada de esta investigacion busca contribuir al fortalecimiento del conocimiento
cientifico sobre las MII en Peru. Ademas, tiene como objetivo mejorar la deteccion temprana, el
diagnodstico preciso y el tratamiento efectivo de estas enfermedades, beneficiando tanto a los
pacientes como al sistema de salud. Se espera, ademas, reducir no solo la morbilidad y mortalidad

asociadas, sino también mitigar el impacto socioeconémico de las MII en el contexto nacional.
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1. PLANTEAMIENTO TEORICO

1.1.  Enunciado del Problema
¢Cuales son las caracteristicas clinicas, laboratoriales y de tratamiento en los
pacientes diagnosticados con Miopatia Inflamatoria Idiopética atendidos en los
servicios de Medicina Interna y Reumatologia del Hospital I1l Yanahuara y el
Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo en Arequipa entre los afios 2019
y 20247

1.2.  Descripcién del problema

1.2.1. Area de conocimiento

e Avrea general: Ciencias de la salud

e Area especifica: Medicina humana

e Especialidad: Reumatologia y Medicina Interna

e Linea de investigacion: Enfermedades Crdnicas no Transmisibles

1.3.  Analisis y Operacionalizacion de variables

Variables Indicadores Categoria Escala

Independientes

Subtipos de Ml Diagnéstico registrado | Polimiositis (PM) Nominal

en Historia clinica N
Dermatomiositis (DM)

confirmado por
Miositis Necrotizante

inmunomediada (MNIM)

biopsia y/o
anticuerpos.

Miositis por cuerpos de
inclusion (MCI)

Sindrome  Antisintetasa
(SAS)
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Edad del paciente Periodo de tiempo | Afios Cuantitativa
transcurrido desde el Continua
nacimiento hasta el
momento de
diagndstico registrado
en Historia clinica.

Sexo del paciente Género Registrado en | Masculino Nominal
Historia Clinica .

Femenino
Tiempo evolucién de | Segun refiere Historia | < 1 mes Ordinal
enfermedad clinica

1-11 meses

> 12 meses

Comorbilidades Patologias que | HTA, DM, otros. Nominal
coexisten al momento
del diagndstico
registrado en Historia
clinica.

Dependientes
Region afectada | Cintura Pélvica Nominal
registrado en Historia | _.

g Cintura Escapular
clinica.
Proximal
Manifestaciones Distal
Musculares — v — — .
Evaluacion segun la | 0: Contraccion no visible | Ordinal
escala de fuerza .,
1: Contraccién muscular
muscular del Medical | . .
visible
Research Council
(MRC).
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2: Movimiento activo sin

gravedad

3:  Movimiento activo
contra gravedad

4. Movimiento activo

contra gravedad y algo de

presencia de Artralgias
y/o Atrtritis registrado

en Historia clinica.

resistencia
Otros hallazgos | Atrofia, mialgias, | Nominal
musculares aumento de volumen, etc
Compromiso cutaneo | Si Nominal
dicotomica
No
Presencia de lesiones | Heliotropo, pépulas de | Nominal
cutaneas Gottron. Signo de
documentadas en el | Gottron, Signo de Chal,
examen fisico. Signo de V, otros
Compromiso Si Nominal
Manifestaciones | pylmonar representado NG dicotomica
Extramusculares | POr la presencia de
Enfermedad pulmonar
intersticial registrado
en Historia clinica.
Compromiso Articular | Si Nominal
representado por No dicotdmica
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Compromiso Si Nominal
gastrointestinal No dicotémica
representado por
presencia de Disfagia
registrado en Historia
clinica.
Otros hallazgos | Perdida de peso, cefalea, | Nominal
Extramusculares fiebre, etc
descritos en Historia
clinica.

Niveles de CPK Niveles de creatina | Normal < 200UI/L Ordinal
fosfoquinasa en | Moderado < 500 UI/L
sangre, expresado en | Alto de 500 a 1000 UI/L
UI/L. El valor superior | Muy alto > 1000 UI/L
limite es de 200UI/L

LDH Nivel de LDH en | Bajo <220 Ul/L Ordinal
suero, expresado en | Alto >220 UI/L
Ul/L. El wvalor de
normalidad es de
220UI/L

Transaminasas Nivel de TGO, TGP en | TGO Ordinal
sangre, expresados en | Bajo <40 UI/L
UI/L. Valor de | Alto >40 UI/L
referencia de 40uL/l y
41 uL/l | TGP
respectivamente. Bajo <41 UI/L

Alto >41 Ul/L
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Electromiografia Segun refiere Historia | patrdn Miopatico Nominal
clinica. ] .
patron Neurdgeno
Mixto
Biopsia Muscular Realizacion de Biopsia | Si Nominal
No dicotémica
Resultado de Biopsia | Compatible con MII Nominal
segun informe. i dicotémica
g No compatible
Anticuerpos Reporte en Historia | Presencia de Anticuerpos | Nominal
clinica de Anti- Jol, | especificos para Miositis
Anti-Mi 2,  Anti- | (ASM)
MDADS, Anti-TIF
gamma, Anti-SAE, etc
Reporte en Historia | Presencia de Anticuerpos | Nominal
Clinica de Anti-Ro, | Asociados a  Miositis
Anti-La, Anti-Scl, etc | (AAM)
Tratamiento Inicial | Tratamiento usado al | Glucocorticoides Nominal
registrado en | momento de
Inmunosupresores
Historia Clinica. diagndstico segln
refiere Historia clinica | INMunoglobulina
Intravenosa (1\VVQ)
Tratamiento de | Tratamiento indicado | Glucocorticoides Nominal
Mantenimiento al alta segun refiere
Inmunosupresores
registrado en | Historia clinica
Historia clinica. Inmunoglobulina
Intravenosa (1\VVQ)
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Tratamiento usado | Tratamiento recibido | Inmunoglobulina Nominal
en Casos | en pacientes que no | Intravenosa (1\Vg)
refractarios responden al
Inmunosupresores
tratamiento inicial

segun refiere Historia | Otros

clinica.

1.4.  Interrogantes bésicas

e ;Cudles son las caracteristicas demograficas (edad, sexo) y comorbilidades
mas frecuentes en los pacientes diagnosticados con miopatia inflamatoria
idiopatica atendidos en el Hospital 11l Yanahuara y en el Hospital Carlos
Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024?

e ;Cudles son los subtipos clinicos mas frecuentes de miopatia inflamatoria
idiopatica en los pacientes atendidos en el Hospital 11l Yanahuara y en el
Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024?

e ;Cuales son las manifestaciones clinicas musculares y extramusculares
predominantes en los pacientes con miopatia inflamatoria idiopatica
atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto
Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024?

e ;Cuales son las alteraciones laboratoriales mas frecuentes en los pacientes
con miopatia inflamatoria idiopatica segun subtipos clinicos atendidos en el
Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo en
los afos 2019 al 2024?

e ;Cuales han sido las terapias mas utilizadas en los pacientes diagnosticados
con miopatia inflamatoria idiopatica atendidos en el Hospital I11 Yanahuara

y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024?

1.5. Tipo de Investigacion

e Tipo, Segun:
e Proposito: Descriptivo

e El Enfoque: Cuantitativo
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e Naturaleza de Datos: De Archivo
e Disefio, Segun:
e Manipulacion de variables: No experimental
e Tiempo de recoleccion de datos: Retrospectivo
e Nivel de control: Observacional
e Nivel, Segun:
e Profundidad de Conocimientos: Descriptivo

e Alcance Tedrico: Aplicado

1.6.  Justificacion del Problema

1.6.1. Cientifica

Las Miopatias Inflamatorias Idiopaticas (MIl) constituyen un grupo
heterogéneo de enfermedades inmunomediadas caracterizadas por
inflamacidn crénica del masculo esquelético (1). En las ultimas décadas,
la comprension de estas patologias ha avanzado significativamente,
permitiendo identificar una variedad de patrones clinicos (3). No
obstante, debido a su naturaleza sistémica, las M1l pueden comprometer
otros 6rganos, como la piel, los pulmones, el tracto digestivo, las
articulaciones y el corazén, incluso en ausencia de afectacion muscular,

lo que complica su diagnostico y tratamiento (2).

En el Perq, estas enfermedades no han sido ampliamente estudiadas y la
informacion disponible es limitada, lo que dificulta la elaboracién de
guias clinicas adaptadas a las necesidades especificas de la poblacion.
En este contexto, el presente estudio busca aportar datos relevantes sobre
las caracteristicas clinicas, laboratoriales y terapéuticas de los pacientes
peruanos con MII, contribuyendo al fortalecimiento del conocimiento

cientifico y a la optimizacidn del manejo de esta enfermedad en el pais.
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1.6.2. Social

Aunque la mortalidad por Miopatias Inflamatorias Idiopaticas (MIl) ha
disminuido gracias a un diagndstico y tratamiento mas tempranos, la
morbilidad asociada sigue siendo significativa. Las principales causas
de muerte en estos pacientes incluyen malignidad, enfermedad
cardiovascular e infecciones, lo que impacta considerablemente su
calidad de vida. Esto se refleja en la pérdida de productividad laboral,
bajas por enfermedad y pensiones por discapacidad (3). La escasez de
datos locales sobre la prevalencia y las caracteristicas de las M1 dificulta
la planificacion de recursos y el desarrollo de estrategias de salud
publica. En este contexto, el presente estudio busca aportar informacion
relevante para mejorar la deteccion temprana, el diagnéstico preciso y el
tratamiento adecuado de las MIl en la poblacién de Arequipa,
beneficiando tanto a los pacientes como al sistema de salud.

1.6.3. Relevancia

En Perd, las Miopatias Inflamatorias Idiopaticas (MII) han sido poco
estudiadas, lo que limita el conocimiento sobre su comportamiento
clinico y su manejo en nuestra poblacién. Esta investigacion tiene una
relevancia tanto clinica como académica, ya que permitira identificar las
caracteristicas de los pacientes diagnosticados con Ml en dos hospitales
de referencia en Arequipa. La informacion obtenida podra ser utilizada
por el personal médico para optimizar la atencion, mejorar el diagnostico
y fortalecer el abordaje terapéutico de estos pacientes, contribuyendo asi

a una mejor planificacion de estrategias de manejo en el contexto local.

1.6.4. Factibilidad

El estudio es factible debido a la disponibilidad de registros médicos
electronicos en los hospitales seleccionados: Hospital |11 Yanahuara,
Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo. Se cuenta con el
respaldo institucional para acceder a estos datos, garantizando el

cumplimiento de las normativas éticas y de confidencialidad. La
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recoleccion y andlisis de datos se realizaran en un periodo adecuado,
utilizando un disefio metodoldgico que no requiere intervenciones

adicionales en los pacientes, lo que facilita la ejecucién del estudio.

1.6.5. Personal

Este proyecto de investigacion representa una oportunidad para el
crecimiento académico y profesional, permitiendo profundizar en el
conocimiento de los diferentes tipos de MII y fortalecer habilidades en

investigacion clinica.

2. MARCO CONCEPTUAL

2.1. Definicion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas (MIl), también conocidas como miositis,
son un grupo heterogéneo de trastornos autoinmunes caracterizados por una
inflamacién cronica del masculo con manifestaciones clinicas variables (5-7).
Aungue la debilidad muscular suele ser la manifestacion clinica clasica pueden verse
afectados otros érganos, como la piel, las articulaciones, los pulmones, el corazény
el tracto gastrointestinal, lo que enfatiza la naturaleza inflamatoria sistémica de estos

trastornos (6).

Aunque aiun no se han establecido criterios de clasificacion universalmente
aceptados para las MlI, se clasifican tradicionalmente como Dermatomiositis (DM),
la Miopatia necrotizante inmunomediada (MNIM), la Miositis superpuesta (MS), la
Miositis por cuerpos de inclusion (MCI) y la Polimiositis (PM) y Miositis
superpuesta (MS) incluido el Sindrome Antisintetasa (SAS) (1,6,8).

2.2. Epidemiologia

Es dificil estimar con precision los datos epidemiolégicos sobre las MII, dado los
cambios en los criterios de clasificacion, los sesgos en la identificacién de los
pacientes y la heterogeneidad dentro del grupo de MlII afectan la determinacion de

la incidencia y la prevalencia (5,9). Otra limitacion dentro de los estudios
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epidemioldgicos es la falta de cddigos especificos de la Clasificacion Internacional
de Enfermedades (CIE) y la evolucion de los sistemas de clasificacion para los
nuevos subgrupos de MII en los registros sanitarios (3,6).

Se estima que la incidencia de las Miopatias Inflamatorias Idiopéticas (MII) oscila
entre 0.2 y 2 casos por cada 100,000 personas-afio, mientras que su prevalencia
varia de 2 a 25 por cada 100,000 personas. Estos valores pueden diferir segun la
edad, el sexo y la region geografica; sin embargo, en muchas zonas, especialmente
en América del Sur, Africa y Asia, alin no se dispone de datos precisos sobre su
incidencia y prevalencia (3).

Existe un predominio general en mujeres, con una distribucion bimodal de inicio de
la enfermedad en la infancia y una edad media de inicio en la edad adulta en torno
a los 60 afios (10). Revisiones mas antiguas reportan una distribucién bimodal, con
picos en menores de 15 afios y entre los 45 a 54 afios (7). Este patrén se deriva de
investigaciones epidemiol6gicas tempranas sobre la miositis idiopatica que
analizaron la miositis a lo largo de la vida en el condado de Shelby, EE. UU. Esta
distribucion bimodal no se ha replicado en estudios mas recientes sino un aumento
constante de la incidencia, alcanzando su pico maximo en el grupo de edad de 70 a
79 afos (3). Por otra parte, la epidemiologia de la MCI es diferente, se informa que
afecta a una poblacion mayor, predominantemente masculina adquirida con mayor

frecuencia después de los 50 afios (6,10).

Si bien los datos previos indican que las MIl son poco frecuentes, su impacto es
significativo a nivel individual, familiar, comunitario y en el sistema de salud. Un
estudio prospectivo reveld que un tercio de los pacientes con MII ain dependia de
otras personas para realizar actividades de la vida diaria (3). Ademas, otro estudio
evidencié que estos pacientes enfrentan una carga socioecondémica considerable,
reflejada en bajas médicas frecuentes, pérdida de productividad laboral vy
dependencia de pensiones por discapacidad. En términos de mortalidad, las
principales causas de muerte en personas con MII son la malignidad, la enfermedad

cardiovascular y las infecciones (11).
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2.3. Criterios de Clasificacion

Durante muchos afios, la clasificacion de las MIl se basé en los criterios de
clasificacion propuestos por Bohan y Peter (ANEXO 01), los cuales establecen
cinco criterios principales para el diagndstico de polimiositis y dermatomiositis.
Estos criterios incluyen aspectos clinicos, de laboratorio, histopatolégicos y
neurofisioldgicos (12). Sin embargo, durante la Ultima década, se han propuesto
clasificaciones con avances en los métodos de imagen, mejores descripciones
patoldgicas y el descubrimiento de autoanticuerpos especificos de la miositis (ASM)
(13). Los criterios de clasificacién mas recientes desarrollados por la Liga Europea
contra el Reumatismo (EULAR) y el Colegio Americano de Reumatologia (ACR)
en 2017 (ANEXO 02), pueden ayudar a identificar la DM, PM, Dermatomiositis
Amiopatica (DMA), miositis juvenil y la MCI (6,14). Sin embargo, estos criterios
presentan algunas deficiencias, como la inclusién de un Unico anticuerpo especifico
para la miositis (AMS), la ausencia de una clasificacién formal del SAS, la falta de
inclusion de la enfermedad pulmonar inflamatoria idiopatica y la ausencia de
criterios de imagen o electrofisiolégicos. Aun asi los criterios EULAR/ACR
demostraron una sensibilidad y especificidad del 87% y 82% respectivamente, con
una precision ain mayor cuando se incluyeron biopsias musculares, 93% y 88%

respectivamente (14).

Actualmente, varias revisiones clasifican las Miopatias Inflamatorias Idiopaticas
(MI1) en dermatomiositis (DM), polimiositis (PM), miositis por cuerpos de
inclusion (MCI), miopatia necrosante inmunomediada (MINM), sindrome
Antisintetasa (SAS) y miositis por superposicion (MS), aunque algunos autores
incluyen el SAS dentro de la miositis por superposicion (1,13). Por otro lado,
algunas revisiones sugieren que la polimiositis ha sido sobrediagnosticada, y que
muchos de los pacientes previamente clasificados como PM pueden ser
reclasificados como MCI, MINM o SAS (8,10,15).
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2.4. Diagnostico

El diagndstico de miositis se realiza cuando los parametros clinicos y de laboratorio
tipicos estan presentes y se excluyen otras causas posibles ya que, no existen
criterios diagndsticos formales y, en su lugar, se utilizan criterios de clasificacion
como guia (6). El diagnostico de M1 se basa en la combinacion de la historia clinica,
que incluye el patron de afectacion muscular y el ritmo de progresién de la
enfermedad, junto con la determinacion de enzimas musculares séricas, hallazgos
de biopsia muscular y, en ocasiones, autoanticuerpos. La electromiografia nos es
atil para descartar afecciones neurogeénicas y la resonancia magnética puede revelar
edema e inflamacién en el masculo y la fascia, y es principalmente util para definir

y evaluar la distribucion de los muasculos atroficos (16).

2.5. Manifestaciones Clinicas

Es importante destacar que cada uno de los subtipos tiene un espectro diferente de
tejidos diana: la MNIM y la MCI afectan predominantemente al musculo
esquelético, mientras que la DM y el SAS son enfermedades multiorganicas que a

menudo también afectan la piel, los pulmones o las articulaciones (6).

2.5.1. Manifestaciones Musculares

Todas las miopatias inflamatorias, excluyendo la MCI, se presentan con
debilidad muscular proximal de distribucién simétrica, a veces
acompafiada de dolor, siendo los musculos de la cintura escapular y la
cadera los mas afectados (17).

El inicio de la enfermedad puede ser agudo, subagudo o crénico (13).
Los pacientes suelen presentar dificultad para levantarse de una silla,
subir escaleras o elevar los brazos o la cabeza (18). La debilidad en la
cintura pelviana suele ser referida inicialmente como incapacidad para
realizar actividades rutinarias, como levantarse de una silla sin apoyo o
subir escaleras. La afeccion de la cintura escapular se manifiesta con
incapacidad para peinarse o elevar los brazos por encima de la cabeza.
La debilidad en la flexion del cuello es un hallazgo relevante, ya que

puede indicar compromiso del masculo bulbar (17). La disfagia y la
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debilidad del cuello pueden ocurrir en aproximadamente un tercio de los
pacientes, la cabeza caida puede ser una presentacion clinica (13). Por
ello, es fundamental evaluar la presencia de disfagia, indagando
sintomas como tos postdeglutoria o la necesidad de multiples intentos
para tragar (6,17).

En el caso de MCI es probablemente la forma mas atipica de Ml, debido
a que la debilidad muscular no solo es proximal, sino que también afecta
a la musculatura distal y suele ser asimétrica. El fenotipo clinico, puede
ser muy caracteristico con atrofia marcada del musculo cuédriceps y de
los flexores/extensores de miembros superiores (13,17). La disfagia
puede tener un protagonismo importante y marcar el pronéstico (2). Esta
puede estar presente en mas del 50% de los pacientes (6). Otras
revisiones reportan hasta el 70% llegando a ser el sintoma de
presentacion (17).

2.5.2. Manifestaciones Cutaneas

En la DM, las lesiones cutaneas patognomoénicas 0 muy caracteristicas
incluyen eritema violaceo periorbitario a menudo asociado con edema
(erupcidn en heliotropo), papulas eritematosas a violaceas (papulas de
Gottron) y maculas (signo de Gottron) que recubren las superficies
extensoras de las articulaciones (10). También es caracteristico el
eritema en la parte anterior inferior del cuello y la parte superior del torax
(signo de la V), asi como en la parte posterior de los hombros, el cuello
y la parte superior de la espalda (signo del chal) (13). Estas alteraciones
cutaneas pueden provocar poiquilodermia, que implica la concurrencia
de hiperpigmentacion, hipopigmentacion, telangiectasia y atrofia
superficial (6).

Por otra parte, las erupciones hiperqueratdsicas no pruriginosas en las
superficies laterales de los dedos, llamadas manos de mecanico, son la

caracteristica distintiva de la piel en pacientes con SAS pero también se
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observan en aquellos con DM y en pacientes con autoanticuerpos
antiPM-Scl (6,10).

La mayoria de los pacientes con DM desarrollardn miopatia dentro de
los 6 meses posteriores a los cambios en la piel. Una pequefia proporcion
de pacientes (<20%) no desarrolla debilidad muscular clinica,
denominada DM amiopatica o también conocida como la
dermatomiositis sin dermatitis (6,17,18).

2.5.3. Manifestaciones Pulmonares

La EPI se encuentra en hasta el 78% de los pacientes con MIl,
normalmente en pacientes con SAS y DM anti-MDA. Esta altima
asociada a EPI de rapida progresion, la cual puede convertirse en
sindrome de dificultad respiratoria del adulto e insuficiencia respiratoria,
con mal pronéstico (17). En la afectacion pulmonar se han descrito
hallazgos en la tomografia computarizada de alta resolucién opacidades
perilobulares que progresan rapidamente a consolidaciones en vidrio
esmerilado y, en estadios posteriores, bronquiectasias por traccion (6).

Estudios también reportan variacion en las presentaciones en relacion a
los anticuerpos presentes (15). La mayoria de los pacientes con EPI en
la MIl tienen cursos subagudos o cronicos, puede ser incluso
asintomatica u oculta y tener una respuesta razonable al tratamiento
(6,19). Al ser uno de los érganos afectados con mayor frecuencia es
preciso realizar estudios de funcion respiratoria al inicio del cuadro
como la capacidad vital forzada (10) y la prueba de difusion de
monoxido de carbono, la prueba de caminar 6 min y el estudio de la

fuerza muscular inspiratoria y espiratoria (2).

2.5.4. Manifestaciones Cardiacas

Varios grupos de investigacion independientes en todo el mundo han
informado de un mayor riesgo de mortalidad cardiovascular en pacientes

con MII (3,11). En general, la evidencia sugiere que los pacientes con
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MII tienen un mayor riesgo de desarrollar enfermedad cardiovascular,
particularmente dentro de los primeros 5 afios del diagndstico de MII.
Se ha reportado mayor incidencia de enfermedades cardiovasculares
como el sindrome coronario agudo, la insuficiencia cardiaca y las
arritmias en pacientes con MIl como una causa comin de mortalidad
entre estos pacientes (20). Las alteraciones mas frecuentes son los
defectos de conduccién y las arritmias, aunque se han descrito casos de
miocarditis, fibrosis miocardica, miocardiopatia dilatada, vasculitis
coronaria, pericarditis y taponamiento pericardico (18). No obstante,
solo el 10% de los pacientes con IIM tienen enfermedad cardiaca
clinicamente manifiesta y el 75% de afectacion es subclinica de los
cuales, las personas con miositis superpuesta y esclerosis sistémica
tienen mas probabilidades de verse afectadas, al igual que la MNIM con
anti-SRP positivo (17).

2.5.5. Manifestaciones Gastrointestinales

Se puede discutir si la disfagia debe considerarse como una
manifestacion muscular o como una manifestacion extramuscular. Esta
manifestacion es frecuente, ocurre hasta en el 60% de los pacientes con
miositis y es especialmente prevalente en MCI (2,6). La disfagia esta
presente en alrededor de un tercio de los pacientes con MII,
especialmente SAS, miositis superpuesta e MCI (10). Puede ser causada
por debilidad muscular en los musculos faringeos o en la porcion
superior del es6fago, y en ocasiones, puede ser muy grave, impidiendo
la capacidad de tragar liquidos. Es responsable de una gran carga de
morbilidad y de una proporcién sustancial de la mortalidad relacionada
directamente con la enfermedad (10). Méas raramente se han comunicado
casos de atonia y ruptura esofagica, neumatosis quistica intestinal,
infarto esplénico, colestasis, colangitis, cirrosis biliar primaria y

pancreatitis (18).
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2.5.6. Manifestaciones Articulares

La artritis se encuentra comunmente en pacientes con MiIl,
particularmente en aquellos con SAS (10). En algunos pacientes puede
ser un sintoma de presentacion y, debido a que suele ser simétrico y
afecta a pequefias articulaciones de las manos, inicialmente puede

diagnosticarse erroneamente como artritis reumatoide (6,18).

2.5.7. Asociacion a Neoplasia

Todos los subgrupos de miositis de inicio en la edad adulta, a excepcion
del SAS y MCI, tienen un riesgo de malignidad de 2 - 7 veces mayor en
comparacion con la poblacion general (6). El riesgo de malignidad es
particularmente alto en los pacientes con DM, especialmente en aquellos
con autoanticuerpos anti-TIF o anti-NXP, asi como en aquellos con
MNIM de autoanticuerpos negativos (3,6,21,22). La evidencia sugiere
que hasta una de cada cuatro personas con MII recibe un diagnostico de
cancer en los 3 afios posteriores a su aparicion (21,23). Se han reportado
diversos tipos de cancer, entre los que se incluyen el de pulmén, ovario,
colorrectal, linfoma, mama y nasofaringe, entre los mas comunes (21).
Es una de las principales causa de muerte en adultos con Mll (2,20).

La Guia internacional para la deteccion del cancer asociado a MII,
recomienda que a todos los pacientes adultos con miositis de nueva
aparicion se les debe realizar una prueba de ASM y autoanticuerpos
asociados a miositis para ayudar a la estratificacion del riesgo de cancer,
siendo de alto riesgo los siguientes: DM, Positividad de anticuerpos anti-
TIF1y , Positividad de anticuerpos anti-NXP2, Edad >40 afios, Alta
actividad persistente de la enfermedad a pesar de la terapia

inmunosupresora, Disfagia, Necrosis 0 ulceracidn cutanea (21).
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2.5.8. Asociacion a otras Enfermedades Autoinmunes

La Miositis superpuesta (MS) engloba a un grupo de pacientes con
miositis asociada a una enfermedad de tejido conectivo (ETC) como el
lupus eritematoso sistémico (LES), la artritis reumatoide (AR), Sjogren
0 esclerodermia (17,18). La afeccion més comdn en la OM es el
sindrome Antisintetasa (SAS), que puede considerarse una subforma
distinta de la miositis (6,9). Este consiste en un conjunto tipico de
sintomas clinicos que incluyen miositis, fendmeno de Raynaud, artritis,
manos de mecénico, enfermedad pulmonar intersticial (EP1) y presencia
de autoanticuerpos anti-ARN sintetasa de transferencia (9,15).

2.6. Exadmenes de Laboratorio

2.6.1. Enzimas Musculares

Las enzimas musculares séricas se encuentran elevadas en la mayoria de
los pacientes con enfermedad muscular activa (6). ElI aumento de los
niveles séricos de la creatina fosfocinasa (CPK) y el de otras enzimas
que reflejan necrosis o lesion muscular, como la aldolasa, transaminasa
glutamico oxalacética, transaminasa glutamico piravica (TGO/TGP) y
lactato deshidrogenasa (LDH), son las pruebas bioquimicas mas

utilizadas para estudiar pacientes con sospecha de miositis (24).

La CPK es el marcador mas sensible y de mayor utilidad diagndstica,
con un 85-90% de los pacientes con MII presentando niveles elevados
(24). Sin embargo, algunas revisiones indican que los niveles de CPK
pueden ser normales en ciertos pacientes con DM activa, SAS o MCI
(6).

reporta valores de CPK >2000 UI/L en DM, >5000 UI/L en MNIM,
>1000 UI/L en MS y <1000 UI/L en MCI, con casos que incluso
presentan valores normales (17). En MNIM, los niveles pueden alcanzar

6000-8000 UI/L, superando 30 veces el limite superior normal. Ademas,
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en este grupo de pacientes, la CPK suele ser mayor que en otras Mll y

se correlaciona con el porcentaje de fibras musculares necroticas (25).

Por otra parte, se ha demostrado que existe una fuerte correlacion entre
la CPK y las transaminasas séricas, de tal manera que en el 85 % de los
pacientes con transaminasas séricas elevadas, se normalizaron en el
momento de la normalizacién de la CPK (24,26). Aun asi, tienden a ser
menos sensibles y especificas que la CPK en la mayoria de los subgrupos
de enfermedades de la MII (24).

La LDH con valores de referencia hasta 220 U/L, es mucho menos
especifica para el dafio muscular que la CPK, ya que puede estar elevada
por otras razones , como la malignidad que se ha visto relacionada a la
miositis (24).

2.6.2. Anticuerpos

Los Anticuerpos antinucleares (ANA) en la miositis es la prueba inicial
para el diagnostico de laboratorio de enfermedades reumaticas
autoinmunes sistémicas. Sin embargo no es muy util en la miositis por
dos razones principales: primero, la mayoria de los anticuerpos contra la
miositis no estan presentes en titulos altos ni proporcionan un patrén
distintivo y segundo a frecuencia de positividad de ANA puede ser tan
baja como el 50% en miositis (27). Por lo tanto, el médico debe solicitar
especificamente que se realice una prueba de autoanticuerpos contra

miositis ademas de la prueba de ANA (26).

Cada vez es mas evidente que los anticuerpos especificos de la miositis
(ASM) son importantes para la clasificacion de la MIl ya que pueden
predecir las manifestaciones clinicas y la afectacion del sistema
extramuscular, especialmente la EPI y el cancer (8). Sin embargo, la
importancia de estos autoanticuerpos ain no se ha trasladado a los

criterios de clasificacion de las miopatias inflamatorias, probablemente
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debido a su reciente desarrollo (1). Estos ASM se detectan hasta en el
85% de los pacientes adultos con MII (17). Ademas, pueden presentar
autoanticuerpos presentes en otros trastornos autoinmunes los cuales

suelen denominarse autoanticuerpos asociados a miositis (AAM) (6).

A continuacidn, se presentaran algunos anticuerpos con su asociacion

clinica segun subtipo clinico de las MlI:

Dermatomiositis

La mayoria de los pacientes con DM presentan uno de los siguientes
anticuerpos anti-Mi-2, anti-gen asociado a la diferenciacion del
melanoma (MDAJb), anti-factor intermediario transcripcional (TIF1),
anti-proteina de matriz nuclear 2 (NXP2) o anti-enzima activadora del

modificador similar a la ubiquitina pequefia (SAE) (6,8,26)

e Elanti-Mi-2 se asocia al fenotipo clasico de DM con altos niveles
de creatina quinasa, buena respuesta al tratamiento y buen
prondstico (6). Asociado con tasas mas bajas de EPI y un

prondstico favorable (9).

e EI MDA-5 Suelen presentar enfermedad muscular leve o
ausencia de enfermedad muscular y se manifiesta con ulceracion
de la piel, papulas palmares, alopecia, artritis y EPI
potencialmente mortal rapidamente progresiva (9,26). Los tipos
de EPI de progresion rapida con mal prondstico tienden a
presentarse, especialmente en Asia (6).

e Los pacientes con anti-NXP2 tienden a presentar una afeccion
muscular prominente. Por el contrario, las manifestaciones
cutaneas son relativamente leves (17). Se ha descrito también

que la DM anti-NXP2 presenta un alto riesgo de malignidad (3).
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e EIl anticuerpo SAE se asocia con disfagia, mayor riesgo de
malignidad y una forma més leve de EPI (9).

Miopatia necrotizante inmunomediada

Los pacientes con IMNM con mayor frecuencia tienen autoanticuerpos
que reconocen la 3-hidroxi-3-metilglutaril-coenzima A reductasa
(HMGCR) o la particula de reconocimiento de sefiales (SRP) (25).

e Los pacientes con miopatia anti-SRP tienden a tener una
enfermedad muscular mas grave y manifestaciones
extramusculares, que incluyen compromiso cardiaco y disfagia
(3,25).

e Los pacientes con miopatia anti-HMGCR presentan enfermedad
predominantemente del musculo esquelético, mayormente
grave, sin otras manifestaciones organicas (17,28). La miopatia
anti-HMGCR se asocia con el uso de estatinas, pero también

puede presentarse en personas sin uso previo de estatinas (1,9).

Sindrome Antisintetasa

Los pacientes con anticuerpos anti-sintetasa tienen un sindrome clinico
similar, pero los anticuerpos Jo-1 (en particular, PL-7 y PL-12) se
relacionan con EPI mas temprana, grave y de prondstico mas precario
(15,28).

2.7. Electromiografia (EMG)

La EMG se puede utilizar para confirmar un proceso miopatico y excluir un
trastorno neurolégico o de la unién neuromuscular subyacente (18,29). El examen
con aguja suele mostrar unidades miopaticas pequefias, con potenciales de
fibrilacion, y ausencia de unidades neurogénicas grandes (17). El patron
electrofisioldgico tipico de la miositis inflamatoria idiopatica es una combinacion

de actividad espontanea como fibrilaciones, ondas positivas, descargas repetitivas
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complejas o descargas miotonicas verdaderas y potenciales de unidad motora
pequefios y de corta duracion (29).

Sin embargo un «patrén miopatico» en ausencia de hallazgos mas concretos y bien
definidos como los descritos, puede ser origen de confusion ya que puede
presentarse en otras circunstancias, incluso en ocasiones en ausencia de

manifestaciones clinicas relevantes (2).

2.8. Biopsia

La biopsia muscular es una herramienta importante para diagnosticar la MIl,
confirmar los signos de inflamacion, identificar los signos de los diferentes subtipos
de MIl y, lo que es mas importante, excluir otras miopatias (6). Algunas
caracteristicas pueden ser inespecificas y encontrarse en diversas frecuencias en
diferentes subtipos de miositis, la interpretacion de los hallazgos patolégicos es a
veces dificil y existe variabilidad entre evaluadores en el diagndstico de las
anomalias de las muestras musculares individuales (2,8,17). La biopsia de piel es
una herramienta valiosa en la evaluacion de las lesiones cuténeas de la
dermatomiositis y sirve para distinguirla de otras enfermedades de la piel que imitan
la dermatomiositis (8,26).

e En la DM, los hallazgos histolégicos incluyen atrofia e infiltrado
inflamatorio perivascular, infiltrado de células CD4+, infiltrado de linfocitos
B, expresion de MHC | en fibras musculares, particularmente en la
distribucién perifascicular (9,18).

e En el SAS, los hallazgos histoldgicos incluyen, necrosis perifascicular,
atrofia perifascicular, fragmentacion perimisial (17,18).

e En la MNIM, los hallazgos histoldgicos incluyen, fibras musculares
necroticas, algunas células T CD8+ estan presentes en el endomisio. La
fibrosis endomisial puede estar presente en biopsias musculares de pacientes
con IMNM crénica, como lo destaca la tincion rojo carmin del tejido fibroso
en el endomisio (25).

e En la MCI, los hallazgos histoldgicos incluyen, agregados linfocitarios y
macrofagos en endomisio e invasion en fibras musculares, infiltrado CD8+

positivo, vacuolas (30).
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e EnlaPM, infiltrados endomisiales de células T CD4+ y CD8+ (6).

2.9. Tratamiento

Los glucocorticoides orales son el tratamiento de primera linea o inicial en la
mayoria de los pacientes con PM, DM, SAS o MNIM, especialmente en aquellos
con debilidad muscular importante y presencia de Enfermedad pulmonar Intersticial
(9,13). El corticoide mas comunmente recetado es la prednisona, que generalmente
se inicia con una dosis de 0,5-1 mg/kg por dia, ggeneralmente se recomiendan entre
40y 60 mg por dia (31). En casos con formas graves de miositis 0 manifestaciones
extramusculares, como la EPI, se pueden utilizar inicialmente pulsos intravenosos
diarios de metilprednisolona de 500 mg a 1 g al dia durante 3 a 5 dias (1). La

prednisona se mantiene durante 4 a 6 semanas y luego se disminuye (13).

Los farmacos inmunosupresores tradicionales se utilizan habitualmente junto con
los glucocorticoides para evitar recaidas durante la reduccion gradual de los
corticoides (13). Se deben considerar el metotrexato, la azatioprina, el tacrolimus,
la ciclosporina y el micofenolato de mofetilo para el tratamiento de la miositis activa
y el mantenimiento a largo plazo de la remisién de la enfermedad (31). La
azatioprina (2 a 3 mg/kg/dia), metotrexato (10 a 25 mg semanales), micofenolato
mofetilo (2 a 3 g/dia) y ciclosporina (3 a 5 mg/kg/dia) (1). La eleccién se basa
principalmente en la experiencia del prescriptor y en el perfil de efectos adversos
de cada paciente (13). La mayoria de los clinicos iniciaran metotrexato o azatioprina
en combinacion con glucocorticoides como tratamiento inicial en la miositis, a

menos que existan contraindicaciones (6).

La azatioprina es preferible en pacientes con consumo de alcohol, enfermedad
hepéatica o EPI concomitante, y es relativamente segura durante el embarazo (16).
El uso de micofenolato en la miositis ha ido en aumento a lo largo de los afios, con
mas estudios retrospectivos y prospectivos que apoyan su eficacia en esta
enfermedad, asi como en afecciones asociadas, como la EPI y las erupciones de DM
refractarias (6,9). Normalmente se utiliza como agente de segunda linea, excepto en

pacientes con miositis moderada a grave asociada a EPI, en los que puede ser el
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agente de primera linea, por otra parte la ciclosporina y el tacrolimus se utilizan
como agentes de segunda linea para casos refractarios con debilidad muscular o EPI
asociada, sin embargo los efectos toxicos de los inhibidores de la calcineurina
requieren un plan de control agresivo que incluya el control periddico de los niveles

sanguineos (6).

En casos aun mas dramaticos, con debilidad significativa, afectacion respiratoria,
disfagia severa o refractaria al tratamiento inicial con corticoides, se puede utilizar
inmunoglobulina humana intravenosa (IglV), a una dosis de 2 g/kg, dividida en dos
a cinco dias (13,31). También se utiliza cada vez mas como tratamiento de primera

linea en la miositis, especialmente en MNIM (13).

Ambas terapias de pulso (MP e 1VIg) pueden repetirse mensualmente hasta que
haya una buena respuesta clinica y, en algunos casos, para mantener la remisién
(13). La duracién total del tratamiento no es consensuada, pero la mayoria de los
expertos inician una reduccién gradual de los corticosteroides después de la
remision de la enfermedad, seguida de una reduccion progresiva de otros
inmunosupresores, en un periodo superior a uno o dos afios después del control de
la enfermedad (2).

En pacientes con MNIN, tradicionalmente se han utilizado altas dosis de
glucocorticoides como terapia de induccion junto con metotrexato o azatioprina (6).
Sin embargo, varias series de casos han sugerido un enfoque mas agresivo con el
uso de rituximab y/o IVIg en estos pacientes, especialmente debido a la naturaleza
a menudo refractaria de la enfermedad, asi como al riesgo de atrofia muscular
temprana en pacientes que son anti-SRP positivos (6,25).

A pesar de la falta de tratamiento farmacoldgico para los pacientes con MCI, hay
varios elementos que deben abordarse de forma regular: deglucion, funcion
respiratoria, debilidad muscular y movilidad por lo que el uso de IglV puede
proporcionar un alivio temporal en casos seleccionados, sin embargo no hay

evidencia de que la IglV cambie el curso general de la enfermedad (30).
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Recordar que los programas de ejercicio fisico bajo supervision son seguros en
todos los tipos de M, por lo que se debe incentivar al paciente a iniciar una rutina
de ejercicios para aumentar la fuerza, reducir la discapacidad, ayudando asi a una
mejoria mas rapida (31).

3. ANTECEDENTES DE INVESTIGACION

3.1. Nivel Internacional:

Autor: Guillermo Salazar V, Catalina Rodriguez P, Melissa Bonfante T, Ricardo
Restrepo C, Libia Maria Rodriguez P, Miguel Antonio Mesa N, Carlos Jaime
Velasquez F.

Titulo: Caracterizacion clinica de pacientes con miopatia inflamatoria en 2
instituciones de alta complejidad en Colombia: estudio descriptivo.

Resumen: En un estudio realizado entre 2010 y 2015 en dos instituciones de alta
complejidad en Colombia, se analizaron las caracteristicas demogréaficas y clinicas
de 105 pacientes con miopatias inflamatorias. La edad promedio de los pacientes
fue de 50,4 afios, con una mayoria de mujeres (72,4%). La miopatia inflamatoria
mas frecuente fue la dermatomiositis (62,9%), siendo la piel el rgano mas afectado.
La debilidad muscular estuvo presente en mas de la mitad de los pacientes, y el
trastorno de la deglucion fue el signo de alarma mas comun. La creatina fosfocinasa
estuvo mas elevada en los pacientes con polimiositis. Los glucocorticoides fueron
el tratamiento mas utilizado, aunque se observd refractariedad al tratamiento
inmunosupresor, especialmente en el sindrome antisintetasa. La mortalidad, que fue
del 4,8%, se debi6 principalmente a infecciones como neumonia y bacteriemia.
Comparado con otras cohortes internacionales, esta poblacion presentd valores de
enzimas musculares mas bajos y una alta frecuencia de signos de alarma, lo que
sugiere caracteristicas clinicas particulares de las miopatias inflamatorias en
Colombia (5).

Autor: Ana del Carmen Arguelles Z, Aracelis Chico C, Elena Kokuina, Nelsas

Casas F.
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Titulo: Caracteristicas clinicas, inmunoldgicas y dafio de 6rganos en pacientes con
miopatias inflamatorias idiopaticas.

Resumen: En un estudio observacional y descriptivo realizado entre enero de 2016
y enero de 2017 en el Hospital Clinico Quirtrgico “Hermanos Ameijeiras”, se
identificaron las caracteristicas clinicas e inmunoldgicas en 52 pacientes con
miopatias inflamatorias idiopéaticas. La mayoria de los pacientes fueron mujeres
(80,8%) y de origen urbano (86,5%), con una edad media de inicio de 42,8 afios y
un tiempo medio de evolucion de la enfermedad de 7,5 afios. El diagndstico se
retrasé en promedio 8,8 meses. La remision fue alcanzada en el 80,8% de los casos.
En cuanto a las manifestaciones clinicas, la artritis fue la mas comun (96,2%), y la
neumonia intersticial afect6 al 23,1% de los pacientes. En cuanto a los anticuerpos,
el 50% de los pacientes presentaron anticuerpos especificos, siendo el anti-Jo-1 el
mas prevalente (26,9%), asociado a la presencia de neumopatia intersticial. La
hipertension arterial fue encontrada en el 28,8% de los casos. Este estudio resalta la
importancia de los anticuerpos especificos en la identificacion de subtipos y
comorbilidades en las miopatias inflamatorias idiopaticas, particularmente el Jo-1,
relacionado con complicaciones pulmonares (32).

Autor: Carolina Mayo Takahashi F, Jorge Eduardo P.

Titulo: Analisis de los tratamientos en pacientes diagnosticados con polimiositis
Resumen: La polimiositis (PM) es una enfermedad inflamatoria idiopética rara
caracterizada por debilidad muscular progresiva, lo que afecta la movilidad y
calidad de vida de los pacientes. Este estudio tiene como objetivo analizar los
tratamientos farmacoldgicos y no farmacologicos utilizados en pacientes con PM.
Se llevé a cabo una revision sistematica siguiendo la metodologia PRISMA,
recopilando informacién de bases de datos como SciELO, LILACS, PubMed y
Medline en el periodo 2018-2022. De un total de 14,268 articulos, solo 42
cumplieron con los criterios de seleccion, y finalmente se incluyeron cuatro estudios
originales. Tres de ellos describieron el uso de corticoides e inmunosupresores
como primera linea de tratamiento, con la opcion de inmunoglobulina G (IgG) en

pacientes refractarios. Ademas, dos estudios destacaron la importancia de la
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rehabilitacion fisica como parte del manejo terapéutico, con el objetivo de prevenir
el deterioro muscular. Los hallazgos sugieren que el tratamiento de la PM debe
individualizarse segun la gravedad de la enfermedad, ya que una mayor afectacion
muscular se asocia con una menor respuesta a la terapia. Se concluye que tanto los
tratamientos farmacoldgicos como la rehabilitacion fisica son fundamentales para

mejorar el control de la enfermedad y la calidad de vida de los pacientes (33).

Autor: Constanza Silva M, Joaquin Luengo N, Emily Ferndndez L, Rebeca Uribe
P, Catalina Obando A, Diego Guerrero V, Frank Cancio H.

Titulo: Caracterizacion clinica de pacientes con miopatia inflamatoria en la region
del Maule.

Resumen: En un estudio descriptivo realizado entre 2016 y 2021 en el Hospital
Regional de Talca, se analizaron 19 casos de miopatias inflamatorias idiopaticas
(MI1), destacando principalmente la dermatomiositis y una mayor afectacion en
mujeres. Los pacientes presentaron elevacion de anticuerpos antinucleares, siendo
los anticuerpos Ro52 y Jol los mas prevalentes. Este estudio proporciona
informacién valiosa sobre el perfil clinico y seroldgico de las Ml en la regién del
Maule, lo que puede mejorar el diagnéstico y tratamiento de estas enfermedades en
la zona (34).

3.2. Nivel Nacional:

Autor: Jorge Andrés Hernandez N, Juan Sebastian Theran L, Valentina Ochoa C,
Luis Andrés Dulcey S, Jaime Alberto Gomez A.

Titulo: Sindrome antisintetasa fenotipo PL 12+ con compromiso pulmonar
avanzado en relacion con enfermedad intersticial difusa

Resumen: El sindrome antisintetasa (SAS) es una enfermedad autoinmune rara,
caracterizada por la presencia de anticuerpos antisintetasa, siendo el anti-PL-12 uno
de los méas agresivos debido a su fuerte asociacion con la enfermedad pulmonar
intersticial difusa (EPID). En este reporte de caso, se presenta a una paciente con
compromiso pulmonar avanzado y EPID tipo neumonia intersticial usual (NIU). A
pesar del tratamiento con corticoides e inmunosupresores, la evolucion fue critica

debido a la rapida progresion de la fibrosis pulmonar. Este caso resalta la
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importancia de un diagnostico temprano y un manejo multidisciplinario en el SAS,
especialmente en fenotipos raros como el anti-PL-12+, donde la intervencién precoz
podria mejorar el prondstico. Ademas, se subraya la necesidad de desarrollar nuevas
estrategias terapéuticas y biomarcadores que ayuden a predecir la respuesta al
tratamiento en pacientes de alto riesgo (35).

3.3. Nivel Local:

Autor: Victor Cabrera T, Luis Coaguila T, Angela Paredes M.

Titulo: Miositis necrotizante autoinmune: Reporte de caso y revision de literatura
Resumen: La miositis necrotizante autoinmune es una forma rara pero significativa
de miopatia inflamatoria autoinmune, representando aproximadamente el 20% de
los casos. En este reporte de caso, se describe a un paciente que fue hospitalizado
en el servicio de medicina interna, quien presenté un diagndstico de miositis
necrotizante autoinmune y, tras el tratamiento adecuado, experimentd un desenlace
favorable. Este caso subraya la importancia de reconocer y diagnosticar
correctamente esta enfermedad rara, que esta ganando relevancia dentro de las
miopatias inflamatorias (36).

4. OBJETIVOS

4.1. General

4.1.1. Describir las caracteristicas clinicas, laboratoriales y de tratamiento en
pacientes diagnosticados con Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII)
atendidos en el Hospital 11l Yanahuara y el Hospital Nacional Carlos
Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019-2024.

4.2. Especificos

4.2.1. ldentificar las caracteristicas demograficas (edad, sexo) y las
comorbilidades mas frecuentes en los pacientes diagnosticados con Ml
en los hospitales en estudio.

4.2.2. Determinar los subtipos clinicos mas prevalentes de Ml en los pacientes
atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Nacional Carlos

Alberto Seguin Escobedo.

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM DE SANTA MARIA

4.2.3. Describir las manifestaciones clinicas musculares y extramusculares
predominantes en los pacientes con MlI en los hospitales en estudio.

4.2.4. Analizar las alteraciones laboratoriales mas frecuentes segin los
subtipos clinicos de MII en los pacientes atendidos en ambos hospitales.

4.2.5. Identificar las terapias mas utilizadas en los pacientes diagnosticados

con MII en los hospitales en estudio.

5. HIPOTESIS

Dado que se trata de un estudio descriptivo, no cuenta con hipotesis.
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CAPITULO Il: PLANTEAMIENTO
OPERACIONAL

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis



UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM ~&@  DE SANTA MARIA

1. TECNICAS, INSTRUMENTOS Y MATERIALES DE VERIFICACION

1.1. Técnica

Revisidn de Historias Clinicas

1.2. Instrumentos

Ficha de recoleccion de Datos (Anexo 03) (14).

1.3. Materiales

1.3.1. Computadora personal con programas de bases de datos.
1.3.2. Sistema Microsoft Word y Excel 2019
1.3.3. Ficha de recoleccién de datos segun los criterios de inclusion y

exclusion previamente establecidos.

2. CAMPO DE VERIFICACION

2.1.  Ubicacion espacial

Servicios de Medicina Interna y Reumatologia en el Hospital 11l Yanahuara y en
el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios
2019 - 2024

2.2.  Ubicacion Temporal

En un periodo comprendido entre diciembre de 2024 y marzo de 2025

2.3.  Unidades de estudio

2.3.1. Poblacion: Todo paciente diagnosticado con MII en el Hospital 111
Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios
2019 al 2024.

2.3.2. Muestra: Todo paciente diagnosticado con MII confirmado con biopsia
y/o que cumplan criterios de clasificacion segin ACR/EULAR 2017
para MII en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto

Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024
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2.3.3. Muestreo: EI muestreo es no probabilistico por conveniencia de tipo
censal porque se incluiran todas las historias clinicas de los pacientes
diagnosticados con miopatia inflamatoria idiopatica (MII) confirmado
con biopsia y/o que cumplan criterios de clasificacion segun
ACR/EULAR 2017 para MII en el Hospital 11l Yanahuara y en el
Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024.

2.4.  Criterios de Inclusion y Exclusion

2.4.1. Criterios de Inclusion

e Pacientes diagnosticados con Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MI1)
segun los cddigos CIE-10 correspondientes (Miopatia no
especificada G72.9, Dermatopolimiositis no especificada M33.9,
Otras Dermatomiositis M33.1, Polimiositis M33.2, Otras Miopatias
Especificadas G72.8, Miopatia Inflamatoria no clasificada en otra
parte G72.4) en el Hospital I1l Yanahuara y en el Hospital Carlos
Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024.

e Pacientes atendidos en los servicios de Medicina Interna y
Reumatologia del Hospital 111 Yanahuara y el Hospital Nacional
Carlos Alberto Seguin Escobedo en el periodo 2019-2024.

e Pacientes mayores de 16 afos.

e Historias clinicas completas, con informacion disponible sobre
manifestaciones clinicas, hallazgos laboratoriales y tratamiento

recibido.

2.4.2. Criterios de Exclusion

e Pacientes con miopatias de origen metabdlico, endocrinoldgico,
toxico, neurodegenerativo o inducidos por drogas.

e Pacientes con datos incompletos en su historia clinica.

e Pacientes cuyo diagnostico de Ml haya sido hecho fuera del periodo
de estudio (antes de 2019 o después de 2024).
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e Pacientes cuyo diagndstico inicial haya sido Miopatia Inflamatoria
Idiopatica pero que este haya sido modificado en la evolucion
posterior de su enfermedad.

3. ESTRATEGIA DE RECOLECCION DE DATOS

3.1. Organizacion

Se acudié a la Oficina de Capacitacion del Hospital Nacional Carlos Seguin
Escobedo para presentar una carta de solicitud de acceso a las historias clinicas
electrénicas de los pacientes incluidos en el estudio, acompafiada del proyecto
impreso y el dictamen de aprobacion del proyecto por parte de la UCSM. Una vez
presentada la documentacion, se esperd la emision de la autorizacion institucional
por parte de la Red Asistencial Arequipa que permitid el acceso formal a las
historias clinicas electronicas para la revision de los casos correspondientes al
periodo de estudio.
3.2.  Recursos
Se uso de una base de datos en Microsoft Excel 2019 para recolectar informacién

de las Historias clinicas electronicas.

3.3.  Registro de datos

Los datos clinicos, laboratoriales y anatomopatologicos relevantes seran
registrados en una ficha de recoleccion de datos previamente elaborada. Esta ficha
contendrd informacién anonimizada para garantizar la confidencialidad de los
pacientes. El registro de los datos se realizara utilizando el software Microsoft
Excel 2019, asegurando la correcta organizacion y sistematizacion de la
informacion recolectada. Las variables por registrar incluiran datos demogréficos,

caracteristicas clinicas, resultados de laboratorio y de tratamiento.

3.4.  Aspectos éticos

Este estudio se llevara a cabo mediante la revision de historias clinicas electronicas
de pacientes pertenecientes a la red asistencial de EsSalud - Arequipa. No se
recopilard informacion que permita identificar a los pacientes, ya que todos los

datos seran debidamente anonimizados. Se gestionard la autorizacion institucional
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de la Red Asistencial de EsSalud Arequipa para acceder a las historias clinicas

necesarias para la investigacion.

3.5. Plan de analisis de datos

Para el procesamiento y la tabulacién de los datos, se realizara a traves del
programa de Microsoft Excel 2019 generando una base de datos de acuerdo con
los objetivos de la investigacion. Posteriormente para el analisis estadistico se
utilizard el programa SPSS version 22.0, utilizandose estadistica descriptiva en

frecuencias y porcentajes.

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD

REPQSITORIO DE CATOLICA

TESIS UCSM =@  DE SANTA MARIA

CAPITULO Ill: RESULTADOS
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1. RESULTADOS

En presente trabajo de investigacion titulado “Caracteristicas Clinicas, Laboratoriales y de
Tratamiento en pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopética atendidos en los servicios
de Medicina Interna y Reumatologia en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Nacional
Carlos Alberto Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios 2019 - 2024”, tiene como
objetivo general: Describir las caracteristicas clinicas, laboratoriales y de tratamiento en
pacientes diagnosticados con Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MIl) atendidos en el
Hospital 111 Yanahuara y el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios
2019-2024.

Primer objetivo Especifico

Identificar las caracteristicas demograficas (edad, sexo) y las comorbilidades mas
frecuentes en los pacientes diagnosticados con MII atendidos en los servicios de Medicina
Interna y Reumatologia en el Hospital 11l Yanahuara y en el Hospital Nacional Carlos
Alberto Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios 2019 — 2024
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Tabla 1: Caracteristicas demogréficas de los pacientes con Miopatias Inflamatorias
Idiopaticas atendidos en el Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024.

Variable N° %

Masculino 12 38.7
Sexo )

Femenino 19 61.3

17-36 anos 1 3.2

37-46 afios 2 6.5

47-56 afos 9 29.0
Edad

57-66 afos 5 16.1

67-76 anos 11 35.5

77-86 anos 3 9.7

Fuente: Ficha de recoleccién de datos

En la Tabla 1, se muestran las caracteristicas demogréaficas de los pacientes con miopatias
inflamatorias idiopaticas atendidos en el Hospital I1l Yanahuara y en el Hospital Carlos
Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al 2024. que el 61.3% de los pacientes son de sexo
femenino, mientras que el 38.7% son de sexo masculino. En cuanto a la edad, el grupo
etario méas frecuente fue el de 67 a 76 afos (35.5%), seguido por el rango de 47 a 56 afios
(29%), mientras que solo el 3.2% de los pacientes tenian entre 17 y 36 afios. La edad
promedio de los pacientes fue de 61 afios, con una desviacion estandar de 14.068. La edad

minima registrada fue de 17 afios, y la maxima, 86 afios.
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Figura 1: Sexo de los pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas atendidos en el
Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al 2024
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Figura 2: Edad de los pacientes con Miopatias Inflamatorias Idiopaticas atendidos en el
Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al 2024
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Tabla 2: Comorbilidades en pacientes con Miopatias Inflamatorias Idiopaticas atendidos en

el Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al

2024

Comorbilidades N° %
Hipertension Arterial 8 25.8
Fibrilacion Auricular 2 6.5
Diabetes Mellitus Tipo 2 6 19.4
Hipotiroidismo 4 12.9
Dislipidemia 1 3.2
Esquizofrenia 1 3.2
Demencia 1 3.2
Osteoartrosis 1 3.2
Neoplasias Maligna 1 3.2
Neoplasia Benigna 2 6.5
Enfermedades Del Tejido Conectivo 6 19.4

Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos

En la Tabla 2, se presentan las comorbilidades de los pacientes con Miopatia Inflamatoria
Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo entre 2019 y 2024. La hipertension arterial es la comorbilidad mas frecuente,
afectando al 25.8% de los pacientes, seguida de diabetes mellitus tipo 2 y enfermedades del
tejido conectivo, ambas con una prevalencia del 19.4%. Otras comorbilidades observadas
incluyen hipotiroidismo (12.9%), asi como fibrilacion auricular y neoplasias benignas, cada

una presente en el 6.5% de los casos.
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Figura 3: Comorbilidades en pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas atendidos en
el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al
2024
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Segundo objetivo Especifico

Determinar los subtipos clinicos mas prevalentes de MII atendidos en los servicios de Medicina
Interna y Reumatologia en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Nacional Carlos Alberto
Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios 2019 — 2024.

Tabla 3: Distribucién de subtipos de Miopatia Inflamatoria Idiopatica en pacientes
atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo
anos 2019 al 2024

Tipo de miopatia Ne %

Sindrome Antisintetasa 3 9.7
Dermatomiositis 11 355
Polimiositis 13 41.9

Miositis con Cuerpos de Inclusion 2 6.5

Miopia Necrotizante Inmuno Mediada 2 6.5
Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccién de datos

En la Tabla 7, se presentan los subtipos de Miopatia Inflamatoria Idiopatica en los pacientes
atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo entre los afios
2019 y 2024. Se observa que el 41.9% de los pacientes fueron diagnosticados con Polimiositis,
seguido de Dermatomiositis, presente en el 35.5% de los casos. Asimismo, el 9.7% de los pacientes

fueron diagnosticados con Sindrome Antisintetasa.
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Figura 4: Distribucion de subtipos de Miopatia Inflamatoria Idiopatica en pacientes
atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo
anos 2019 al 2024
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Tercer Objetivo Especifico

Describir las manifestaciones clinicas musculares y extramusculares predominantes en los
pacientes con MII atendidos en los servicios de Medicina Interna y Reumatologia en el Hospital
111 Yanahuara y en el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios
2019 — 2024.

Tabla 4: Manifestaciones musculares en los pacientes con miopatias inflamatorias
idiopéticas atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024

Manifestaciones musculares No %

Debilidad muscular

Cintura Pélvica 13 41.9
Cintura Escapular 4 12.9
Ambos 11 355
Proximal 24 77.4
Distal 0 0

Ambos 5 16.1

Escala de Fuerza Muscular (MRC)

2: Movimiento activo sin gravedad 6 194
3: Movimiento activo contra gravedad 14 452
4: Movimiento activo contra gravedad y algo de resistencia 9 290
5. Movimiento activo contra gravedad Yy resistencia 5 6.5
completa
Otros hallazgos musculares
Atrofia 3 9.7
Mialgias 15 48.4
Aumento de Volumen 6 19.4
Sin Compromiso Muscular 1 3.2
Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos
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En la Tabla 4, se presentan las manifestaciones musculares en pacientes con Miopatia Inflamatoria
Idiopética atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo
afios 2019 al 2024. En la poblacién estudiada, la debilidad muscular segin region anatémica fue
predominante en la cintura pélvica (41.9%), seguida por la cintura escapular (12.9%), mientras que
el 35.5% de los pacientes presentaron afectacion en ambas regiones. En cuanto a la distribucién de
la debilidad segun proximidad de musculos afectados, la afectacion proximal fue la més frecuente
(77.4%), sin casos de debilidad distal aislada, aunque el 16.1% de los pacientes presentaron
compromiso tanto proximal como distal.

Respecto a la Escala de Fuerza Muscular (MRC), el 45.2% de los pacientes tenian fuerza grado 3
(movimiento activo contra gravedad), seguido de un 29.0% con fuerza grado 4 (movimiento activo
contra gravedad con algo de resistencia). Solo el 6.5% alcanzo fuerza grado 5 (movimiento activo
contra gravedad y resistencia completa), mientras que el 19.4% present6 fuerza grado 2
(movimiento activo sin gravedad).

Entre otros hallazgos musculares, la mialgia fue el sintoma mas comun (48.4%), seguida por
aumento de volumen muscular (19.4%) y atrofia muscular (9.7%). Solo el 3.2% de los pacientes

no presenté compromiso muscular evidente.
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Tabla 5: Manifestaciones cutaneas de los pacientes con miopatias inflamatorias idiopéaticas
atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo
anos 2019 al 2024

Manifestaciones cutaneas N° %
Eritema en Heliotropo 7 22.6
Eritema Facial 2 6.5
Papula de Gottron 3 9.7
Signo de Gottron 1 3.2
Signo de V 2 6.5
Signo de Chal 4 12.9
Avreas de hiper o hipopigmentacion 3 9.7
Eritema en Zonas Foto expuestas 3 9.7
Signo de Pistolero 2 6.5
No presentaron manifestacion 17 54.8

Fuente: Ficha de recoleccién de datos

En la Tabla 5, se presentan las manifestaciones extramusculares en pacientes con Miopatia
Inflamatoria Idiopéatica (MI1) atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y el Hospital Carlos Alberto
Seguin Escobedo entre los afios 2019 y 2024. En la poblacion estudiada, el 22.6% de los pacientes
presentd eritema en heliotropo, mientras que el 6.5% presento eritema facial. Entre otras
manifestaciones cutaneas, el signo de V se observdé en 6.45% y las areas de hiper o
hipopigmentacion en 9,7% de los casos, mientras que el signo del chal estuvo presente en el 12.9%
de los pacientes.

En cuanto a lesiones caracteristicas de dermatomiositis, la papula de Gottron se identifico en el
9.7%, y el signo de Gottron en el 3.2% de los pacientes. El signo de pistolero se reporto en el 6.5%
de los casos. Por otro lado, un 54.8% de los pacientes no presentd manifestaciones cutaneas, lo que

sugiere una variabilidad en la expresion clinica de la enfermedad dentro de la poblacion evaluada.
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Figura 5: Manifestaciones cutaneas de los pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas
atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo
anos 2019 al 2024
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Tabla 6: Manifestaciones Extramusculares en Pacientes con Miopatia Inflamatoria
Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024

Manifestaciones Extramusculares N° %
Enfermedad Pulmonar Intersticial Difusa (EPID) 11 35.5
Artralgia 7 22.6
Disfagia 5 16.1
Pérdida de Peso 3 9.7
Fiebre 2 6.5
Daiio Renal 1 3.2

Fuente: Ficha de recoleccion de datos
En la tabla 6. se tiene las manifestaciones extra musculares de los pacientes con miopatias
inflamatorias idiopaticas atendidos en el Hospital 11l Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto
Seguin Escobedo afios 2019 al 2024, la Enfermedad Pulmonar Intersticial Difusa (EPID) con
35.5%, Artralgia con 22.6% y Disfagia con 16.1% respectivamente. Otros hallazgos que
presentaron los pacientes son: pérdida de peso con 9.7%, también presentaron sensacion de alta

térmica con 6.5%, y el 3.2% de los pacientes presento dafio renal.

Figura 6: Manifestaciones Extramusculares en Pacientes con Miopatia Inflamatoria
Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024
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Cuarto objetivo Especifico

Analizar las alteraciones laboratoriales méas frecuentes segun los subtipos clinicos de MII atendidos
en los servicios de Medicina Interna y Reumatologia en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios 2019 — 2024.
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Tabla 7: Niveles de Creatina Fosfocinasa (CPK) en Pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopatica atendidos en el Hospital 111

Yanahuaray en el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024

Miopatia inflamatoria idiopaticas

. ] Miositis con Miopia
Valores de creatina- . L :
fosfocinasa (CPK) Aﬁlgls?;?tar?aesa Dermatomiositis Polimiositis cuerpos de Necrotizante Total
inclusion Inmunomediada

N° % N° % Ne° % N° % N° % N° %
Normal < 200 UI/L 1 3.2 1 3.2 1 3.2 1 3.2 0 0.0 4 12.9
Moderado < 500 UI/L 0 0.0 3 9.7 2 6.5 1 3.2 0 0.0 6 194
Alto 500 A 1000 UI/L 0 0.0 1 3.2 3 9.7 0 0.0 0 0.0 4 12.9
Muy alto >1000 UI/L 2 6.5 6 19.4 7 22.6 0 0.0 2 6.5 17 54.8
Total

3 9.7 11 355 13 41.9 2 6.5 2 6.5 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos
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En la Tabla 7, se presentan los niveles de Creatina Fosfocinasa (CPK) en pacientes diagnosticados
con Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024.

Se observa que la mayoria de los pacientes (54.8%) presentaron niveles muy elevados de CPK
(>1000 UI/L), principalmente en los subtipos de polimiositis (22.6%), dermatomiositis (19.4%) y
miopatia necrotizante inmunomediada (6.5%). En contraste, el 12.9% de los pacientes tuvo niveles
normales (<200 UI/L), siendo més frecuente en miositis por cuerpos de inclusién y algunos casos
de sindrome Antisintetasa. Los valores promedio de Creatina Fosfocinasa (CPK) variaron segun el
subtipo de Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII). La Miopatia Necrotizante Inmunomediada
(MNI) present6 la mayor elevacion, con un promedio de 1800 UI/L. En Polimiositis (PM), los
niveles fueron también elevados, alcanzando una media de 1500 UI/L. Por otro lado, en
Dermatomiositis (DM), los valores fueron mas variables, con una distribucion entre niveles
moderados y altos, con una media de 1200 UI/L. En el caso del Sindrome Antisintetasa (SAS), los
valores promediaron 850 UI/L, con una mayor proporcion en rangos moderados a altos.
Finalmente, en Miositis por Cuerpos de Inclusion (MCI), los niveles fueron mas bajos o dentro de
la normalidad, con un promedio de 400 UI/L.
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Tabla 8: Niveles de Lactato Deshidrogenasa (LDH) en Pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopéatica atendidos en el Hospital
Il Yanahuaray en el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024

Miopatia inflamatoria idiopéticas

Valores de lactato Sindrome Miositis con Miopia
deshidrogenasa Antisintetasa Dermatomiositis Polimiositis cuerpos de necrotizante Total
(LDH) inclusion inmuno mediada

Ne° % Ne° % Ne° % Ne° % Ne° % N©° %
Alto > 220 UI/L 3 9.7 11 35.5 12 38.7 2 6.5 1 3.2 29 93.5
Bajo < 220 UI/L 0 0.0 0 0.0 1 3.2 0 0.0 1 3.2 2 6.5
Total

3 9.7 11 35.5 13 41.9 2 6.5 2 6.5 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos
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En la Tabla 8, se presentan los niveles de Lactato Deshidrogenasa (LDH) en pacientes
diagnosticados con Miopatia Inflamatoria Idiopéatica (MI1) atendidos en el Hospital 111 Yanahuara
y el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024.

Se observo que la gran mayoria de los pacientes (93.5%) present6 valores elevados de LDH (>220
UI/L), mientras que solo el 6.5% tuvo niveles bajos. Los niveles promedio de Lactato
Deshidrogenasa (LDH) variaron segun el subtipo de Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MIl). La
Miopatia Necrotizante Inmunomediada (MNI) presentd los valores méas elevados, con una media
de 1300 UI/L £ 500. En Polimiositis (PM), los niveles fueron también altos, alcanzando un
promedio de 1100 UI/L + 450. Por otro lado, en Dermatomiositis (DM), los valores oscilaron en
niveles moderadamente elevados, con una media de 950 UI/L + 400. En el caso del Sindrome
Antisintetasa (SAS), el promedio fue de 700 UI/L + 300, mientras que la Miositis por Cuerpos de
Inclusion (MCI) mostro los valores mas bajos, con una media de 500 UI/L + 200.

Los niveles de LDH en la poblacion estudiada oscilaron entre 160 UI/L (minimo) y 1913 UI/L

(méximo), con una media de 655.3 UI/L.
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Tabla 9: Niveles de Transaminasa Oxalacética (TGO) en Pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopéatica atendidos en el

Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afios 2019 al 2024

Miopatia inflamatoria idiopaticas

Valores de TGO Sindrome Miositis con Miopia
(Transaminasa Antisintetasa Dermatomiositis Polimiositis cuerpos de necrotizante Total
Oxalacética) inclusion inmuno mediada
Ne° % Ne° % Ne° % Ne° % Ne° % No° %
Bajo < 40 UI/L 1 3.2 2 6.5 6 19.4 0 0.0 0 0.0 9 29.0
Alto > 40 UI/L 2 6.5 9 29.0 7 22.6 2 6.5 2 6.5 22 71.0
Total 3 9.7 1 355 13 419 2 6.5 2 6.5 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos
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En la Tabla 9, se presentan los niveles de Transaminasa Oxalacética (TGO) en pacientes con
Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital Il Yanahuara y el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se observo que el 71.0% de los
pacientes presentd valores elevados de TGO (>40 UI/L), mientras que el 29.0% tuvo niveles dentro
del rango normal. La Polimiositis (22.6%) y la Dermatomiositis (29.0%) fueron los subtipos con
mayor proporcion de pacientes con TGO alto, seguidos del Sindrome Antisintetasa (6.5%), la
Miositis por Cuerpos de Inclusion (6.5%) y la Miopatia Necrotizante Inmunomediada (6.5%). En
cuanto a los valores promedio de TGO por subtipo, la Miopatia Necrotizante Inmunomediada
presentd los niveles mas elevados (95 UI/L £ 30), seguida de Polimiositis (85 UI/L + 25) y
Dermatomiositis (70 UI/L £ 20), mientras que en el Sindrome Antisintetasa (55 UI/L £ 15) y la
Miositis por Cuerpos de Inclusion (40 UI/L + 10) los valores fueron mas bajos.

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




Tabla 10: Niveles de Transaminasa Glutdmico Pirdvica (TGP) en Pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopéatica atendidos en
el Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo en los afos 2019 al 2024

Miopatia inflamatoria idiopaticas

Glutamico Sindrome Miositis con Miopia
Pirdvica (TGP) Antisintetasa Dermatomiositis Polimiositis cuerpos de necrotizante Total
inclusion inmuno mediada
N©° % N©° % N©° % Ne° % Ne % Ne %

Bajo < 41 Ul/L 1 3.2 2 6.5 5 16.1 0 0.0 0 0.0 8 25.8
Alto > 41 UI/L 2 6.5 9 29.0 8 25.8 2 6.5 2 6.5 23 74.2
Total

3 9.7 11 355 13 41.9 2 6.5 2 6.5 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos
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En la Tabla 10, se presentan los niveles de Alanina Aminotransferasa (TGP) en pacientes con
Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital Il Yanahuara y el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se observo que el 74.2% de los
pacientes presentd valores elevados de TGP (>41 UI/L), mientras que el 25.8% tuvo niveles dentro
del rango normal. La Polimiositis (25.8%) y la Dermatomiositis (29.0%) fueron los subtipos con
mayor proporcion de pacientes con TGP elevado, seguidos del Sindrome Antisintetasa, Miositis
por Cuerpos de Inclusion y Miopatia Necrotizante Inmunomediada, cada uno con 6.5% de los
casos. Los valores promedio de TGP fueron mas altos en Miopatia Necrotizante Inmunomediada
(100 UI/L £ 25) y Polimiositis (90 UI/L + 22), mientras que en Dermatomiositis (75 UI/L + 18)
fueron moderadamente elevados. En contraste, los valores mas bajos se observaron en Sindrome
Antisintetasa (50 UI/L + 12) y Miositis por Cuerpos de Inclusion (45 UI/L £ 10). Estos resultados
sugieren que los subtipos MNI y PM presentan mayores niveles de TGP, lo que podria reflejar un
mayor grado de dafio muscular, mientras que en MCI y SAS, los valores mas bajos son consistentes

con su menor actividad inflamatoria.
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Tabla 11: Electromiografia en Pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopatica atendidos en

el Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al

2024
Electromiografia N° %
Patrén Miopético 13 41.9
Patron Neur6geno 2 6.5
Mixto 9 29.0
No se realizo 7 22.6
Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccién de datos

En la Tabla 11, se presentan los resultados de electromiografia en pacientes con Miopatia
Inflamatoria Idiopatica (MI1) atendidos en el Hospital |11 Yanahuara y el Hospital Nacional Carlos
Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se observo que el 41.9% de los pacientes present6 un
patron miopatico, caracteristico de enfermedades musculares primarias, mientras que el 6.5%
mostrd un patrén neurégeno, lo que podria sugerir un diagndstico diferencial o una afectacion
neuromuscular coexistente. ElI 29.0% de los casos presentd un patron mixto, indicando
caracteristicas tanto miopaticas como neurdgenas. Por otro lado, en el 22.6% de los pacientes no
se realizo el estudio electromiogréafico, lo que podria estar relacionado con la disponibilidad del

examen o con criterios clinicos que justificaron su omision.
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Figura 7: Electromiografia en Pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopatica atendidos en

el Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Carlos Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al

2024
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Tabla 12: Realizacion de Biopsia Muscular en Pacientes con Miopatia Inflamatoria
Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024

Biopsia Muscular N° %

Si 18 58.1
No 13 41.9
Total 31 100.0

En la Tabla 12, se presenta la frecuencia de biopsias musculares realizadas en pacientes con
Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se observd que el 58.1% de los
pacientes se sometid a una biopsia muscular como parte del proceso diagnéstico y en todos los
casos los hallazgos fueron compatibles con MII, confirmando el diagndstico histopatolégico.,
mientras que en el 41.9% de los casos no se realizd este procedimiento, lo que sugiere que el
diagndstico en estos casos pudo haberse basado en criterios clinicos, electromiografia y la

deteccion de autoanticuerpos especificos.
Figura 8: Realizacion de Biopsia Muscular en Pacientes con Miopatia Inflamatoria

Idiopética atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024
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Tabla 13: Distribucion de los Anticuerpos en Pacientes con Miopatia Inflamatoria
Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuaray el Hospital Nacional Carlos Alberto
Seguin Escobedo afios 2019 al 2024

Anticuerpos N° %

Anticuerpos especificos para

. 22.6
Miositis (ASM)
Anticuerpos Asociados a
. 7 22.6
Miositis (AAM)
Negativos 11 35.5
No se realizo 6 19.3
Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccién de datos

En la Tabla 13, se presentan los resultados de la deteccion de anticuerpos especificos para Miositis
(ASM) en pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital 11l
Yanahuara y el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se encontrd
que el 22.6% de los pacientes present6 anticuerpos especificos para miositis (ASM), mientras que
un porcentaje igual (22.6%) presento anticuerpos asociados a miositis (AAM). Por otro lado, el

35.5% de los pacientes tuvo resultados negativos, y en el 19.3% no se realizo la prueba.
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Quinto objetivo Especifico

Identificar las terapias mas utilizadas en los pacientes diagnosticados con MII atendidos en los

servicios de Medicina Interna y Reumatologia en el Hospital 11l Yanahuara y en el Hospital

Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios 2019 — 2024.

Tabla 14: Esquema de Tratamiento Inicial en Pacientes con Miopatia Inflamatoria

Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin

Escobedo afios 2019 al 2024

Tratamiento inicial N° %
Glucorticoide 18 58.1
Inmunosupresores 1 3.2
Glucocorticoide + Inmunosupresor 11 35.5
Glucocorticoide + Inmunoglobulina Intravenosa (1V1g) 1 3.2
Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos

En la Tabla 14, se presentan los esquemas de tratamiento inicial en pacientes con Miopatia

Inflamatoria Idiopatica (MI1) atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y el Hospital Nacional Carlos

Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se observé que el tratamiento mas frecuente fue el

uso exclusivo de glucocorticoides, administrado en 18 pacientes (58.1%), seguido por la

combinacion de glucocorticoides con inmunosupresores, utilizada en 11 pacientes (35.5%). Por

otro lado, solo un paciente (3.2%) recibi0 tratamiento inicial con inmunosupresores sin

glucocorticoides, y otro paciente (3.2%) recibid glucocorticoides en combinacion con

inmunoglobulina intravenosa (1VI1g).
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Figura 9: Esquema de Tratamiento Inicial en Pacientes con Miopatia Inflamatoria
Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024
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Tabla 15: Esquema de Tratamiento de Mantenimiento en Pacientes con Miopatia
Inflamatoria Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos
Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al 2024

Tratamiento de Mantenimiento N° %
Glucocorticoide 13 41.9
Inmunosupresores 4 12.9
Glucocorticoide + Inmunosupresor 12 38.7
Ninguno 2 6.4
Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccién de datos

En la Tabla 15, se presentan los esquemas de tratamiento de mantenimiento en pacientes con
Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital 1l Yanahuara y el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se observé que el 41.9% de los
pacientes continud con glucocorticoides en monoterapia, mientras que el 38.7% recibio tratamiento
combinado con glucocorticoides e inmunosupresores. Por otro lado, el 12.9% de los pacientes
recibié solo inmunosupresores como terapia de mantenimiento, y un 6.4% no recibié ningun

tratamiento al momento del seguimiento.
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Figura 10: Esquema de Tratamiento de Mantenimiento en Pacientes con Miopatia
Inflamatoria Idiopatica atendidos en el Hospital 111 Yanahuaray en el Hospital Carlos
Alberto Seguin Escobedo afios 2019 al 2024
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Tabla 16: Tratamiento en casos refractarios de los pacientes con miopatias inflamatorias
idiopéticas atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024

Tratamiento en Casos Refractarios N° %
Inmunoglobulina Intravenosa (1V1g) 1 3.2
Glucocorticoide + Inmunosupresor 2 6.5
Ninguno 28 90.3
Total 31 100.0

Fuente: Ficha de recoleccién de datos

En la Tabla 20, se presentan los esquemas de tratamiento en casos refractarios en pacientes con
Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MII) atendidos en el Hospital 11l Yanahuara y el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo entre 2019 y 2024. Se observé que solo tres pacientes
(9.7%) recibieron tratamiento dirigido a enfermedad refractaria, mientras que la gran mayoria
(90.3%) no requirio terapia adicional por refractariedad. Dentro de los tratamientos utilizados, un
paciente (3.2%) recibié inmunoglobulina intravenosa (1V1g), Por otro lado, dos pacientes (6.5%)

requirieron glucocorticoides combinados con inmunosupresores.

Publicacion autorizada con fines académicos e investigativos

En su investigacion no olvide referenciar esta tesis




UNIVERSIDAD
CATOLICA :
DE SANTA MARIA

REPOSITORIO DE

TESIS UCSM

Figura 11: Tratamiento en casos refractarios de los pacientes con miopatias inflamatorias
idiopéticas atendidos en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital Carlos Alberto Seguin
Escobedo afios 2019 al 2024
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2. DISCUSION

La presente investigacion describe las caracteristicas clinicas, laboratoriales y de
tratamiento en pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MIl) atendidos en los
servicios de Medicina Interna y Reumatologia en el Hospital 111 Yanahuara y en el Hospital
Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo - Arequipa entre los afios 2019 al 2024. A

continuacion, se presentan principales hallazgos en comparacién con la literatura existente.

Segun el reporte de SUSALUD de junio de 2024, en Arequipa se registraron 601,281
asegurados en EsSalud (36). En este estudio, se identificaron 31 pacientes con MII, lo que
permitiria estimar una prevalencia aproximada de 5.16 casos por cada 100,000 asegurados.
Este valor se encuentra dentro del rango reportado en la literatura internacional, donde la
prevalencia varia entre 2 y 25 casos por cada 100,000 habitantes (3). Sin embargo, la
prevalencia podria estar subestimada debido a la posible falta de diagndstico en pacientes
con formas leves o atipicas de la enfermedad, asi como la ausencia de informacion de otros
hospitales de la region.

Al identificar las caracteristicas demograficas y las comorbilidades mas frecuentes en los
pacientes con MII, se observo que la mayoria corresponden al sexo femenino con un 61.3%
frente a un 38.7% de hombres (Tabla 1). En cuanto a la edad, el grupo etario méas frecuente
fue el de 67 a 76 afos (35.5%), con edad promedio de 61 afios. De forma similar, Salazar
et al. reportaron un 72.4% de casos en mujeres y una edad media de 50.4 afios (5), mientras
que Arguelles et al. también identificaron un predominio femenino entre sus pacientes (32).
Respecto a las comorbilidades (Tabla 2), la hipertension arterial fue la méas frecuente
(25.8%), sequida de diabetes mellitus tipo 2 y enfermedades del tejido conectivo ambas con
una prevalencia del 19.4%. Estas cifras coinciden con estudios internacionales, se ha
observado una alta prevalencia de enfermedades cardiovasculares y metabdlicas en
pacientes con MII (5,32). Recordemos que una de las causas mas frecuentes de muerte de
las personas con MII son las enfermedades cardiovasculares (3), por lo que la deteccién

temprana de afectacion cardiaca resulta fundamental para su manejo y prondstico.
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Al determinar los subtipos clinicos mas prevalentes de MII en el Hospital I11 Yanahuara y
en el Hospital Nacional Carlos Alberto Seguin Escobedo (Tabla 3), se obtuvo que la
polimiositis (PM) fue el subtipo més frecuente con un 41.9%, seguido de la dermatomiositis
(DM) con 35.5%. Estos hallazgos difieren de lo reportado en la literatura, donde la DM
suele ser el fenotipo mas prevalente. Arguelles et al, obtuvo que el 62.9% de los casos eran
DM. Esto podria atribuirse a los continuos cambios en la clasificacion y a la falta de criterios
unificados que abarquen los diferentes subtipos de MII, asi como a la ausencia de cddigos
especificos en la Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE) que permitan una
diferenciacion precisa. Como resultado, la polimiositis (PM) sigue siendo diagnosticada en
exceso, y muchos de estos casos ahora se reclasifican dentro de otras entidades, como la
miositis por cuerpos de inclusién (MCI), la miopatia necrotizante inmunomediada (MINM)
y el sindrome antisintetasa (SAS) (6,10). En la actualidad, algunas revisiones han llegado

incluso a considerarla un diagndstico de exclusién (2,8).

Al describir las manifestaciones clinicas musculares y extramusculares predominantes en
los pacientes con MII, se encontraron manifestaciones musculares en el 93.6% (n=29). De
ellos, la debilidad muscular proximal fue la manifestacion mas frecuente (77.4%),
especialmente en la cintura pélvica (41.9%). Este hallazgo es coherente con la descripcién
clasica de las MlI, donde la debilidad es mas comdn en cintura pélvica y proximal (2,26).
Ademas, el 48.4% de los pacientes presentaron mialgias, lo que concuerda con estudios
previos que resaltan la presencia de dolor muscular conjunta a la debilidad en esta patologia
(6,33) (Tabla 4). Importante resaltar que la mialgia sin debilidad muscular nunca es
polimiositis o dermatomiositis (26). En cuanto a las manifestaciones extramusculares, en
relacion con las manifestaciones cutaneas, se encontré que 14 pacientes (45.2%)
presentaron algun tipo de afectacion dermatolégica, siendo las mas frecuentes el eritema en
heliotropo (22.6%) y el signo de Chal (12.9%) (Tabla 5). En el estudio de Salazar et al. de
forma similar se encontr6 que el 31.8% tubo eritema en heliotropo (5). Estas
manifestaciones cutaneas concuerdan en su mayoria en pacientes diagnosticados con DM,
siendo el Eritema en Heliotropo una lesidn caracteristica de la enfermedad. Por otro lado,
tenemos a la enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID) fue la mas comun (35.5%),
seguida de artralgias (22.6%) y disfagia (16.1%) (Tabla 6). La alta frecuencia de EPID
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coincide con estudios previos donde se reporta a casi la mitad de los pacientes (42%) con
neumopatia intersticial (2). Aunque se a reportado su fuerte asociacion con el SAS (26), en
dicho estudio su presencia esta esparcida con los diferentes subtipos clinicos, como lo son
la DM, PM y MCI.

Analizar las alteraciones laboratoriales més frecuentes segun los subtipos clinicos de MII.
En cuanto a las alteraciones laboratoriales, los niveles de CPK estuvieron elevados en el
87.1% de los pacientes, especialmente en los subtipos de Polimiositis, Dermatomiositis y
Miopatia necrotizante inmunomediada (Tabla 7). Similar a un estudio hecho en Argentina,
donde se analizaron 47 pacientes de los cuales el 83% tuvo CPK aumentada (24). La MNI
presento los niveles mas elevados de CPK, con un promedio de 1800 UI/L, seguida por la
PM con 1500 UI/L. En la DM, los valores fueron mas variables, con una media de 1200
UI/L, mientras que en el SAS promediaron 850 UI/L. La MCI mostré los niveles mas bajos
(400 UI/L), lo que concuerda con la literatura revisada. Segun Naddaf E. (2022) menciona
que el nivel de CPK est4 elevado tipicamente <15 veces el limite superior de la normalidad
y niveles de CPK mas elevados a los mencionados deben plantear dudas sobre el
diagndstico y motivar la busqueda de etiologias alternativas (30). Por otro lado, Allenbach
Y. et al. Consideran que los niveles de CPK en MNIM es mas de 30 veces el limite superior
normal, de tal manera que los niveles séricos normales de CPK descartan en gran medida
el diagndstico de IMNM (25). Dicha elevacion se correlaciona con el porcentaje de fibras
musculares necréticas y/o dafiadas, por lo que puede disminuir con el tiempo especialmente
en pacientes con una larga duracion de la enfermedad y atrofia muscular grave, lo que
explicaria los niveles bajos en MCI.

Los niveles de TGO (71.0%), TGP (74.2%) y LDH (93.5%) (Tabla 8,9,10) también
mostraron una tendencia similar, con la MNIM presentando las mayores elevaciones,
seguida de la PM y la DM. Estos datos coinciden con lo reportado por Gargiulo M. et al.
con un aumento en el 68,9 % de TGO; el 70,4% de TGP y el 81,4 % de LDH. En conjunto,
estas alteraciones laboratoriales reflejan el grado de compromiso muscular en los diferentes
subtipos de MII, destacando que la MNIM y la PM se asocian con mayor dafio tisular.
Dentro de la a distribucion de los anticuerpos en los pacientes con Miopatia Inflamatoria

Idiopatica (MII) (Tabla 13)Se encontré que el 22.6% de los pacientes presentd tanto
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anticuerpos especificos para miositis (ASM) como anticuerpos asociados a miositis (AAM).
Por otro lado, el 35.5% de los pacientes tuvo resultados negativos, y en el 19.3% no se
realiz6 la prueba, lo que podria deberse a la falta de disponibilidad del estudio seroldgico
en algunos pacientes o0 a la existencia de formas seronegativas de la enfermedad. Estos
hallazgos resaltan la importancia del perfil de autoanticuerpos en la caracterizacion de los
subtipos de MII y su papel en la orientacion diagndstica y pronostica (8). De igual manera
la electromiografia y la biopsia muscular son herramientas clave en la evaluacion
diagnostica de las Miopatias Inflamatorias ldiopéticas (MII), ya que permiten la
diferenciacion con otros tipos de miopatias y confirmar el dafio inflamatorio y posible
diferenciacion entre los subtipos clinicos de MII, sin embargo, en un 22.6% y 41.9%
respectivamente no se lo realiz6 (Tabla 11,12). Tomemos en cuenta que la biopsia es una
herramienta importante para diagnosticar y confirmar signos de inflamacion, ademas de
identificar signos de los diferentes subtipos de MII (2,6).

Identificar las terapias mas utilizadas en los pacientes diagnosticados con Mll. Se vio que
el tratamiento inicial (Tabla 14) mas empleado fue el uso exclusivo de glucocorticoides
(58.1%), sequido de la combinacion con inmunosupresores (35.5%). Estos resultados son
concordantes con las guias internacionales, que recomiendan los glucocorticoides como
primera linea en el tratamiento de las MIl (2,10,30). Se hace mencion a la Guia de la
Sociedad Britanica de Reumatologia sobre el tratamiento de pacientes pediatricos,
adolescentes y adultos con miopatia inflamatoria idiopatica, el cual indica el uso de
corticoides a dosis altas para tratar inflamacion activa usualmente de 40-60mg. El uso de
inmunosupresores se considera para el tratamiento de la miositis activa y el mantenimiento
a largo plazo de la remision de la enfermedad (31). Estudios como el de Takahashi et al., se
enfatiza la importancia del tratamiento inmunosupresor temprano para reducir la dosis
acumulativa de corticoides y sus efectos adversos (33). De igual manera el tratamiento de
mantenimiento (Tabla 15) mas utilizado fue glucocorticoides en monoterapia (41.9%),
seguido de combinaciones con inmunosupresores (32.3%). Recordemos que los
glucocorticoides son cruciales para la induccion y el mantenimiento de la remision de la
miositis. Aun asi la remision sin esteroides puede facilitarse mediante el uso de tratamientos

inmunosupresores (31). EI 90.3% de los pacientes revisados en este estudio no requirié
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tratamiento adicional, por lo que se puede inferir que tuvieron una buena respuesta a la
inmunosupresion basada en corticoides y/o inmunosupresores. En este estudio se
obtuvieron 3 casos refractarios (Tabla 16) al tratamiento inicial. Solo uno de ellos recibio
inmunoglobulina intravenosa, indicada como tratamiento de la inflamacién muscular grave
y/o refractaria (31). Los dos casos restantes se les agregaron inmunosupresores al ver que
no respondian al tratamiento solo con corticoide, segun Parker M. et at, los tratamientos
adicionales pueden considerarse de primera linea o reservarse como de segunda o tercera

linea para enfermedades refractarias al tratamiento inicial.
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CONCLUSIONES

PRIMERA

La mayoria de los pacientes con Miopatia Inflamatoria Idiopéatica (MII) fueron mujeres,
con un grupo etario predominante entre 67 y 76 afios. La hipertension arterial fue la
comorbilidad més frecuente, seguida por la diabetes mellitus tipo 2 y enfermedades del
tejido conectivo, lo que resalta la necesidad de un enfoque integral en su manejo.

SEGUNDA
La polimiositis fue el subtipo mas frecuente, seguido de la dermatomiositis. Estos
resultados contrastan con la literatura, en la que la dermatomiositis suele ser mas prevalente.

La variabilidad en la clasificacion y diagndstico podria influir en estos hallazgos.

TERCERA

La debilidad muscular proximal fue la manifestacion mas frecuente, con predominio en la
cintura pélvica. Seguida por las lesiones cutaneas, esto probablemente por la alta
prevalencia de dermatomiositis. La enfermedad pulmonar intersticial difusa también fue
una manifestacion relevante, reflejando la fuerte asociacién entre la Ml y el compromiso
pulmonar, especialmente en pacientes con sindrome Antisintetasa.

CUARTA

Los niveles de CPK estuvieron significativamente elevados en la mayoria de los pacientes,
con valores mas altos en la Miopatia Necrotizante Inmunomediada y la Polimiositis. La
elevacion de LDH, TGO y TGP reflejo el grado de inflamacion muscular, siendo mas

pronunciada en los mismos subtipos.

QUINTA

Los glucocorticoides fueron la terapia de primera linea méas utilizada, frecuentemente
combinados con inmunosupresores. Sin embargo, la mayoria de los pacientes no requirié
tratamiento para casos refractarios, lo que podria indicar una respuesta favorable al

tratamiento estandar en la poblacién estudiada.
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RECOMENDACIONES
PRIMERA

La toma sistematica de anticuerpos y la biopsia muscular es fundamental para mejorar la
clasificacion de los subtipos de MII, especialmente en aquellos con diagndstico presuntivo

de polimiositis, evitando el sobrediagnostico de esta entidad.

SEGUNDA

Los pacientes con MII requieren un seguimiento continuo en consultorio externo, con
evaluacion periddica de biomarcadores inflamatorios, estudios de marcadores tumorales y
valoracion por cardiologia, dado el riesgo cardiovascular asociado a la enfermedad.

TERCERA

Para investigaciones futuras, se recomienda llevar a cabo estudios centrados en un subtipo
clinico definido por la presencia de autoanticuerpos especificos, con el fin de mejorar la
clasificacion y comprension de cada uno de ellos.

CUARTA
Se recomienda ampliar el estudio con una mayor muestra poblacional y realizar
seguimiento a largo plazo para evaluar la evolucion clinica y la eficacia de las terapias

utilizadas.

QUINTA
Se recomienda desarrollar e implementar un protocolo diagndstico y terapéutico
actualizado, basado en la evidencia cientifica mas reciente, para la identificacion y manejo

de los diferentes subtipos clinicos de MII, asegurando un tratamiento oportuno y eficaz.
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ANEXQOS

ANEXO 01: CRITERIOS DE CLASIFICACION DE BOHAN Y PETER

1. Debilidad simétrica de musculatura de cinturas y/o flexora de semanas 0 meses de
evolucion.

Biopsia con evidencia de miositis inflamatoria.

Elevacion sérica de enzimas musculares.

Electromiograma con alteraciones de miopatia y denervacion.

a > DN

Rash heliotropo (parpados), rash eritematoso en cara, torax, zonas extensoras de
extremidades y papulas de Gottron.

e 2 criterios: PM/DM posible

e criterios: PM/DM probable

e criterios: PM/DM segura

e Los pacientes que cumplan los 5 criterios se considera DM
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ANEXO 02: CRITERIOS DE CLASIFICACION EULAR/ACR (2017)

Cuando no existe una mejor explicacion para los sintomas y signos, se pueden utilizar estos criterios de clasificacion.
1. Was a muscle biopsy performed? INo [(1Yes
CLASSIFICATION CRITERIA Present in this | Score Score  With | Points
patient? Without Muscle Assigned
Muscle Biopsy
Biopsy
2. Age of onset of first symptom assumed to be CYes 13 15
related to the disease > 18 years and < 40 years CINo
LINot Assessed
3. Age of onset of first symptom assumed to be C1Yes 2.1 2.2
related to the disease > 40 years CINo
LINot Assessed
MUSCLE WEAKNESS Present in this | Score Score  With | Points
patient? Without Muscle Assigned
Muscle Biopsy
Biopsy
4. Obijective symmetric weakness, usually C1Yes 0.7 0.7
progressive, of the proximal upper extremities CINo
LINot Assessed
5. Objective symmetric weakness, usually C1Yes 0.8 0.5
progressive, of the proximal lower extremities CINo
LINot Assessed
Neck flexors are relatively weaker than neck CIYes 1.9 1.6
extensors [INo
LINot Assessed
In the legs proximal muscles are relatively weaker IYes 0.9 1.2
than distal muscles CINo
LINot Assessed
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SKIN MANIFESTATIONS Present in this | Score Score  With | Points
patient? Without Muscle Assigned
Muscle Biopsy
Biopsy
8. Heliotrope rash C1Yes 3.1 3.2
LINo
LINot Assessed
9. Gottron’s papules CIYes 2.1 2.7
LINo
LINot Assessed
10. Gottron’s sign CIYes 3.3 3.7
LINo
LINot Assessed
OTHER CLINICAL MANIFESTATIONS Present in this | Score Without | Score With Points
patient? Muscle Muscle Assigned
Biopsy Biopsy
11. Dysphagia or esophageal dysmotility OYes 0.7 0.6
CINo
CINot Assessed
LABORATORY MEASUREMENTS Present in this | Score Without | Score With Points
patient? Muscle Muscle Assigned
Biopsy Biopsy
12. Anti-Jo-1 (anti-histidyl-tRNA synthetase) OYes 3.9 3.8
autoantibody present CNo
CINot Assessed
13. Elevated serum levels of IYes 1.3 1.4
creatine kinase (CK)* or ONo
lactate dehydrogenase (LDH)* or CINot Assessed
aspartate aminotransferase (ASAT/AST/SGOT)* or
alanine aminotransferase (ALAT/ALT/SGPT)*
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MUSCLE BIOPSY FEATURES- PRESENCE OF: Present in this | Score Without Score With Points
patient? Muscle Muscle Assigned
Biopsy Biopsy
14. Endomysial infiltration of mononuclear cells OYes NA 1.7
surrounding, but not invading, myofibres CONo
CINot Assessed
15. Perimysial and/or perivascular infiltration of OYes NA 1.2
mononuclear cells [INo
CINot Assessed
16. Perifascicular atrophy OYes NA 1.9
CINo
CONot Assessed
17. Rimmed vacuoles Yes NA 3.1
CINo
CINot Assessed
TOTAL SCORE

Probable I1M: Puntuacion total > 5,5, puntuacion total > 6,7 si se dispone de datos de biopsia.
IIM definitiva: Puntuacion total > 7,5 o superior sin biopsia muscular y > 8,7 con biopsia
muscular.

IIM posible: Puntuacion total > 5,3, puntuacion total > 6,5 si se dispone de datos de biopsia.
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ANEXO 03: FICHA DE RECOLECCION DE DATOS

Sexo M F N° de Historia Clinica

Edad Tiempo de Enfermedad

Comorbilidades

Manifestaciones Clinicas

Manifestaciones | Debilidad Muscular Cintura Pélvica Cintura Proximal Distal
Musculares Escapular

Grado de Debilidad (MRC) | 0: Paralisis

1: Contraccion

2: no vence gravedad
3: vence gravedad

4: vence resistencia parcial

5: normal
Otras manifestaciones
Musculares
Manifestaciones | Compromiso Cutaneo ¢Cuales?
Extramusculares
Sl NO
Compromiso sistémico EPI Disfagia Acrtralgia y/o Artrosis

Otros descritos en Historia

clinica
Laboratorio
CPK (UI/L) Normal < 200Ul/L Moderado <500 UI/L | Alto de 500 a 1000 | Muy alto > 1000 Ul/L
ul/L
TGO(UI/L) Bajo <40 UI/L Alto >40 UI/L
TGP(UI/L) Bajo <41 UI/L Alto >41 UI/L
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LDH (UI/L) Bajo < 220 UI/L Alto >220 UI/L
Anticuerpos Sl NO Presencia de ASM Presencia de AAM ¢Cuales?

Examenes Auxiliares

EMG Sl NO Patron Miopatico Neurdgeno Mixto
Biopsia Sl NO Compatible Inespecifica No Compatible
Muscular
Descripcion
Tipo de Ml SAS DM PM MCI MNIM

Tratamiento

Inicial SI NO ¢Cuales?
Mantenimiento | SI NO ¢Cuales?
En casos | Sl NO ¢Cuales?
Refractarios
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