€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2021(Abril-Jun);60(2):e1345

'}i EDTORIAL CIENCIAS MEDECAS

Articulo original

Caracteristicas clinicas, inmunolégicas y dafio de 6rganos en
pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas

Clinical and immunological characteristics and organ damage in
patients with idiopathic inflammatory myopathies

Ana del Carmen Arguelles Zayas" https://orcid.org/0000-0002-6095-2025
Aracelis Chico Capote' https://orcid.org/0000-0003-1636-2658

Elena Kokuina' https://orcid.org/0000-0002-3651-7445

Nelsas Casas Figueredo' https://orcid.org/0000-0002-5608-2776

"Hospital Clinico Quirdrgico “Hermanos Ameijeiras”. La Habana, Cuba.

"Autor para la correspondencia. ana.arguelles@infomed.sld

RESUMEN

Introduccion: Las miopatias inflamatorias idiopaticas constituyen un grupo de enfermedades
musculares caracterizadas por debilidad muscular cronica e inflamacion muscular de etiologia
desconocida.

Objetivo: Identificar las caracteristicas clinicas e inmunoldgicas y dano de 6rganos en pacientes
con miopatias inflamatorias idiopaticas.

Método: Se realizo estudio observacional, descriptivo, transversal en 52 pacientes con diagnostico
de miopatia inflamatoria idiopatica, seguidos en la consulta protocolizada de Reumatologia del
Hospital Clinico Quirtrgico “Hermanos Ameijeiras” entre enero 2016 y enero 2017. Para las
variables cualitativas se calcularon los porcentajes de cada grupo. Se utilizo Chi-cuadrado de
Pearson (Estadistico exacto de Fisher), nivel de significacion del 95 % (a=0,05) para relacionar la
presencia de anticuerpos y el tipo de miopatia, asi como la presencia de manifestaciones clinicas
de miopatias inflamatorias idiopaticas.

Resultados: Del total de pacientes estudiadas, 80,8 % fueron mujeres, 61,5 % de color de piel
negra, 86,5 % de procedencia urbana. La edad media al comienzo fue 42,8 + 13,2 anos, tiempo de
demora al diagnostico de 8,8 + 7,0 meses, tiempo medio de evolucion de la enfermedad de 7,5 +
7,1 afos, 80,8 % estaban en remision, 50 % tenia anticuerpos especificos. La hipertension arterial
se encontrd en 28,8 % de los pacientes y 23,1 % presentd neumonia intersticial. La artritis estuvo
presente en 96,2 %, 26,9 % presentaron anticuerpos especificos Jo1y 21,2 % Ro 52.

Conclusiones: Predominaron los pacientes del sexo femenino, en la cuarta década de la vida, de
procedencia urbana. Los anticuerpos especificos encontrado con mas frecuencia fue el anti Jo-1,
que se asocio a la presencia de neumopatia intersticial.

Palabras clave: miopatia inflamatoria idiopatica; anticuerpos especificos Jo1 y Ro 52;
dermatomiositis; polimiositis.

ABSTRACT

Introduction: Idiopathic inflammatory myopathies constitute a group of muscle diseases
characterized by chronic muscle weakness and muscle inflammation of unknown etiology.
Objective: To identify the clinical and immunological characteristics and organ damage in patients
with idiopathic inflammatory myopathies.

Method: An observational, descriptive, cross-sectional study was carried out in 52 patients with
diagnosis of idiopathic inflammatory myopathy, followed up in the protocolized service of
Rheumatology at Hermanos Ameijeiras Clinical Surgical Hospital from January 2016 to January
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2017. The qualitative variables were calculated with the percentages in each group. Pearson's Chi-
square (Fisher's exact statistic) (95% significance level (a = 0.05) was used to relate the presence
of antibodies and the type of myopathy as well as the presence of clinical manifestations of
idiopathic inflammatory myopathies.

Results: 80.8% were women of the total patients studied, 61.5% non-white skin color, 86.5% of
urban origin. The mean age at the beginning was 42.8 + 13.2 years, time delay to diagnosis was
8.8 + 7.0 months, mean time of evolution of the disease of 7.5 + 7.1 years. 80.8% were in
remission, 50% had specific antibodies. Hypertension was found in 28.8% of the patients and 23.1%
had interstitial pneumonia. Arthritis was present in 96.2%. We found 26.9% had specific Jo1
antibodies and 21.2% Ro 52.

Conclusions: Urban origin female patients predominated, in their fourth decade of life, the more
frequent specific antibodies found was anti Jo-1, which was associated with the presence of
interstitial lung disease.

Keywords: idiopathic inflammatory myopathy; Jo1 and Ro 52 specific antibodies;
dermatomyositis; polymyositis.

Recibido: 08/09/2020
Aprobado: 20/11/2020

Introduccion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas (MIl) son un grupo heterogéneo de enfermedades
sistémicas y autoinmunes que afectan al misculo esquelético. Estas se caracterizan por debilidad
proximal e inflamacion del mulsculo esquelético, elevacion de las enzimas musculares, patron
miopatico en electromiografia, infiltrado inflamatorio en la biopsia del mdsculo, y anticuerpos
asociados o especificos (Ac) de la enfermedad. Se reconocen diferentes variantes clinicas, la
polimiositis (PM) y la dermatomiositis (DM) si tiene lesiones cutaneas, la miositis por cuerpos de
inclusion (MCI), la miopatia asociada al cancer, miositis necrotizante inmunomediada y los
sindromes de superposicion (SS), los que provocan alteraciones a nivel de otros organos de la
economia por lo que se consideran enfermedades sistémicas. Son enfermedades raras por su baja
incidencia 11/1000000/afo y prevalencia 14/100000. Con excepcion de la dermatomiositis juvenil,
las MIl afectan mayormente a los adultos. (1234

En 1990 se descubrieron anticuerpos especificos como Mi2, la cual es un complejo de 8 proteinas
asociada a lesiones cutaneas por lo que se encuentran presente en los pacientes con
dermatomiositis, antiparticulas de reconocimientos de sefales (anti-SRP,) antihistidi (anti Jo-1),
antitreonil (anti PL-7), antialanil (anti-PL-12), anti(glicil) antiEJ, antiisoleucil (anti OJ) y
antiasparginil (anti-KS). El anticuerpo anti-histidil-ARNt es el mas frecuente anticuerpo diferente
al Anti-Jo-1 y su presencia confiere peor prondstico. Los anticuerpos que incluyen anti-Ro, anti-La,
anti-PM-Scl, anti-ribonucleoproteinas nucleares pequenas (snRNPs) anti-Mas, anti-hPMS1 y el
anticuerpo PM-Scl se asocia con un sindrome de superposicion ligado a esclerosis sistémica con
manifestaciones cutaneas minimas y PM o DMPm/Scl. %:6)

Los anticuerpos antisintetasa (anti-aminoacil-ARNtsintetasa), se encuentran en 40 % y se
relacionan con el sindrome antisintetasa cuando este se caracteriza por presentar afeccion
muscular, artritis no erosiva, fenémeno de Raynaud, “manos de mecanico” (fisuras laterales a
nivel de los dedos de las manos), fiebre e importante afectacion pulmonar intersticial que puede
llevar a fibrosis del pulmoén con la presencia de un anticuerpos antisintetasa (anti-aminoacil-
ARNtsintetasa). 78

El anticuerpo anti Mi-2 es especifico de miositis y se asocia a dermatomiositis tanto juvenil como
del adulto, por estar relacionado con sus lesiones cutaneas, con poco riesgo de enfermedad
pulmonar intersticial, y pronostico bueno, con lesiones cutaneas persistentes, la debilidad
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muscular es leve y su prevalencia esta en funcién de latitud geografica y se relaciona con la
incidencia de los rayos del sol.®19)

El anticuerpo melanoma differentiation-associated gene 5 (anti-MDA5) en la DM amiopatica, el
anticuerpo contra el factor intermediario de transcripcion de proteinas (anti-TIF1) y el anticuerpo
contra la proteina de matriz nuclear 2 (anti-NPX2) se asocian con la presencia de neoplasia en
pacientes adultos con DM.(1011.12)

Se describen anticuerpos antiparticulas de reconocimientos de sefales (anti-SRP) y anta 3-hydroxi-
-metil-glutaril-CoA reductasa (anti- HMG-Co A), el hallazgo de este anticuerpo apoya el
diagnostico de miositis inducida por estatinas. La presencia de estos dos anticuerpos (anti SRP y
antiHMG-Co A) se asocian a miositis necrotizante inmunomediada (MNI). (131415

Las miopatias inflamatorias idiopaticas se caracterizan por la produccion de auto anticuerpos
especificos, marcadores muy Utiles para el diagnostico clinico, la clasificacion y la prediccion de
su pronostico, su presencia tiene diferentes implicaciones en funcion de la edad, raza y factores
ambientales. Por lo antes expuesto, se realizd esta investigacion con el objetivo de identificar las
caracteristicas clinicas, e inmunoldgicas y dafo de o6rganos en los pacientes con miopatias
inflamatorias idiopaticas.

Métodos

Se realizd estudio observacional, de corte transversal en el Hospital Clinico Quirdrgico “Hermanos
Ameijeiras” en el periodo comprendido de enero de 2016 a enero de 2017.

Para la obtencion de los datos se utilizd la historia clinica del paciente.

El universo fueron los pacientes mayores de 20 afos atendidos en consulta protocolizada de
miopatias inflamatorias idiopaticas del adulto que cumplieron los criterios del Colegio Americano
de Reumatologia (ACR) para diagnostico de MII.

Dentro de los criterios de exclusion estuvieron los pacientes con enfermedad neuroldgica central o
periférica y con infecciones del misculo estriado.

La muestra quedo conformada por 52 pacientes atendidos en el periodo de estudio.

Los pacientes se identificaron segin el tipo de miopatia diagnosticada (dermatomiositis,
polimiositis), variables sociodemograficas (edad, sexo, color de piel), tiempo de evolucion de la
enfermedad, estado de la enfermedad (actividad e inactividad o remision, segln la escala analoga
del Medical Council Research) y antecedentes patoldgicos personales (hipertension arterial y
diabetes mellitus tipo 2).

Se identificaron manifestaciones clinicas de compromiso sistémico y la presencia o no de
anticuerpos segln dermatomiositis o polimiositis: anticuerpos especificos y asociados a miositis.

Caracteristicas clinicas

La neumopatia intersticial se diagnostico por clinica compatible (disnea de esfuerzo de reciente
aparicion, tos seca y fiebre sin otra causa), tomografia axial computarizada pulmonar de alta
resolucion y pruebas de funcion respiratoria.

La hipertension pulmonar se definié por ecocardiograma (PSAP estimada > 40 mmHg).

Las neoplasias demostradas por biopsia:

Osteoporosis, densidad 6sea con un t score menor de 2,5 %

Dano renal cuando aparecen proteinurias secundarias a elevacion de los niveles de CPK que
provocan mioglobinuria.

Fenomeno de Raynaud: Cambio de coloracion de las manos, cianosis seguida de palidez y después
rubicundez.

Artritis: aumento de volumen de la articulacion, rubor, dolor e impotencia funcional.

Disfagia: dificultad para tragar alimento liquidos y solidos por debilidad de los musculos faringeo
por la actividad de la enfermedad.
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Anticuerpos

Los que se informaron como presentes al colocar una muestra de sangre sobre la tira de
anticuerpos detectados por el ensayo multiplex LA (line IMMUNE ASSYS, Human GBD).
Anticuerpos especificos de miositis y Ac asociados a miositis. Tipo de Anticuerpos detectados por
el ensayo multiplex LA (line IMMUNE ASSYS, Human GBD), Wiesbaden, Alemania para determinar
Ac como Hep-2, DNA ds, Nuc, Hist, SmD1, PCNA PO (RPP) Ro60, Ro52, La, Cen B, Scl70, UIRNP y
AMAM2, anti Jo1, anti Mi 2, anti PL 7 y anti PL 12.
Dentro de los anticuerpos especificos tenemos: Anti Jo-1, Anti Mi-2, Anti SRP, Anti PL-12, Anti PL-
7.
Dentro de los anticuerpos asociados: Ro60, Ro52, Ku, PMScl
Se confecciondé una base de datos en formato Excel de la Microsoft Office version XP, la que fue
posteriormente exportada al sistema SPSS version 20.0 para su analisis. Se utilizaron estadigrafos
descriptivos como la media aritmética y la desviacion estandar para todas las variables
cuantitativas contintas que se analizaron. Se confeccionaron histogramas para elaborar las escalas
de clasificacion.
Para las variables cualitativas se calcularon los porcentajes de cada grupo.
Se utilizd Chi-cuadrado de Pearson (Estadistico exacto de Fisher). (Nivel de significacion del 95 %
(a=0,05) para relacionar la presencia de anticuerpos y el tipo de miopatia, asi como la presencia
de manifestaciones clinicas de MIl.

Consideraciones bioéticas
El estudio se realizd de acuerdo con lo establecido en la Declaracion de Helsinki, modificacion de
Hong Kong sobre las investigaciones en seres humanos.

Resultados

La edad media de aparicion fue de 42,8 + 13,2 meses (42,6 + 12,8 para DM y 43,2 + 14,1 para PM).
El tiempo medio de demora al diagnostico fue de 8,8 + 7,0 meses (9,0 + 8,4 para DMy 8,7 + 6,8
para PM). El tiempo medio de evolucion de la enfermedad fue de 7,5 + 7,1 afos (6,2 + 7,0 para DM
y 10,2 + 8,9 para PM). Un total de 42 (80,8 %) enfermos estaban en remision en el momento del
estudio (28/84,8 % con DM y 14/73,7 % con PM). Por otra parte, 15 (28,8 %) tenia HTA como
antecedente patologico personal, con DM eran 12 (36,4 %) y con PM eran 3 (15,8 %), seguido de
enfermedad tiroidea para un total de 6 (11,5 %) y diabetes mellitus tipo Il con 4 casos (7,7 %)
(tabla 1).

Tabla 1 - Distribucién de los pacientes segun variables sociodemograficas, tiempo de
evolucion y estado de la enfermedad y antecedentes patologicos personales
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Dermatomiositis Polimiositis Total
Yariables 33 10 =3
Ne % Ne % N
5 Femenino ] i3 14 737 3/
&R0
Masculo 3 152 3 763 107
Blanca 16 185 1 211 30
Color de Piel : ;
alor de No blanca 17 513 is 789 3
Urbana 10 570 16 342 45/
Procedenci : ;
cedencta Fural 1 121 3 158 7
Fdad 176 128 532 141 478=132
Tiempo de evolucion - - 7547
de Ia enfarmedad (aflos) 6.2 .0 102 8.9 Ta£7.]
Activo 3 152 3 152 10
Eeado de la F];i:tié-n b g1 g 14 737 12
enfermedad 1a0hetes
(%) Mellitus 3 8.1 1 33 4
tipe 1
HTA b) 364 3 158 i3

+: Desviacion estandar
APP: antecedente patologico personal
HTA: hipertension arterial.

La tabla 2 muestra que 12 pacientes presentaron neumonia intersticial (23,1 %) (6, (18,2 %) con DM
y 6, (31,6 %) con PM). La osteoporosis se encontro en 5 pacientes con dermatomiositis (15,2 %) y la
hipertensién pulmonar en 2 (6,1 %). Solo un paciente con polimiositis (5,2 %), la neoplasia se
encontrd en 2 pacientes con dermatomiositis (6,1 %) y solo 1 paciente en la polimiositis (5,3 %). El
dano renal se encontré6 en 2 (3 %) pacientes, uno con polimiositis (5,3 %) y otro con
dermatomiositis.

Tabla 2 - Distribucion de los pacientes segin manifestaciones clinicas de compromiso

sistémico
Dermatomiositiz Polimiositiz
Variables clinicas 33 12
N L] Ne U
MWeumonia
inferaticial 6 182 5 316
Hipertension 5
pulmonar 2 4.1 1 3.2
Dafio renal 1 10 1 3.3
Osteoporosis 3 152 2 10,3
Neoplasias 2 4.1 1 3.3

Los anticuerpos de miositis estuvieron en 25 pacientes (48,1 %) se presentaron Ac especificos, de
ellos 17/51,5 % tenia DM y 8/42,1 % PM. Los anticuerpos asociados se encontraron en 8/24,2 % de
DMy 4/21,1 % de PM, y no presentan ningln anticuerpo 6/18,2 % de DMy 9/47,9 % de PM (tabla
3).

Tabla 3 - Distribucion de los pacientes segun presencia o no de anticuerpos
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Dermatomiositis Polimiositis
inl:;i:l:ﬁ:ls =33 =19
= N® W Ne %
Anticuerpos especificos 17 3z 8 411
Anticuerpos asociados g 24.2 4 21,1
No tiene anticuerpos il 182 g 479

Los anticuerpos que mas se encontraron en estos casos fueron los anticuerpos especificos de
miositis, de ellos el Anti-Jo 1 en 14 pacientes, con DM 7 y con PM otros 7 (77,7 %), seguido por el
Anti-Mi-2 con 8 casos, siendo todos los enfermos de DM y presentando este ultimo anticuerpo
significacion estadistica, mientras que los asociados que mas se encontraron fueron el Ro 52 en 10,
de estos con DM 6 (35.2%) y con PM 4 (44,4 %) y el Ro60 con 6, de ellos 3 (17,6 %) con DM y otros 3
(33,3 %) con PM (tabla 4).

Tabla 4 - Anticuerpos especificos y asociados a miopatias inflamatorias

Dermatomiozitis Polimiozitiz
Variahles 17 8 P
Ne % Ne Uiy
AEM
Jol 7 41,2 7 1.7 p0.1032
Mi-2 ] 47,1 - p 00292
SRP 2 118 1 11,1 £ 1,000
AAM
Bof0 3 176 3 333 pO3518
Bo32 (i 352 4 444 £ 1,000
Eu 3 176 - 05302
PhiSel 1 58 - p0.5478

*Chi-cuadrado de Pearson (Estadistico exacto de Fisher)

Las manifestaciones clinicas con mayor presencia de Ac especificos y asociados fueron neumonia
intersticial con 10 (40 %) y 2 (16,7 %) respectivamente, el fenomeno de Raynaud con 11 (44 %) y 4
(33,3 %), el eritema heliotropo con 15 (60 %) y 11 (91,7 %), la papula de Gottron con 13 (52 %) y 11
(91,7 %), el signo de Gottron con 12 (48 %) y 10 (83,3 %), el eritema facial con 15 (60 %) y 11 (91,7
%) y en zonas fotoexpuestas con 12 (48 %) y 11 (91,7 %) y el signo de la pistolera con 4 (16 %)y 9
(75 %), resultados todos con significacion estadistica (tabla 5).

Tabla 5 - Presencia de anticuerpos y manifestacion clinica de las miopatias inflamatorias
idiopaticas
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Presencia de anticuerpos

Variables No tiene Ac especificos Ac asociados
clinicas 15 25 12 P
Ne % Ne b0 Ne %0
Neumonia -
cntersticial o 10 40 2 16,7 p=0.012
Hipertension - < - N
pulmonar 1 &, 5 20 1 g3 -
Manos de 0 6 24 0 0 i
mecinico
Eﬁiﬁ:ﬁdﬂﬂ de 1 6.7 11 44 4 33,3 7=0.043
Arintis 15 100 25 100 10 83,3
Disfagia 1 6,7 g 34 3 250 7=0.1154
Lesiones - -
eas 8 333 13 a0 11 91,7 p=0,099
Ertema - - - -
heliotropo ] 48,7 13 a0 11 917 p=0,042
Papula de o -
Gottron 6 40,0 13 52 11 917 p=0,0189
Signo de = o .
Gottron 5 333 12 48 10 833 7=0,031
Eritema facial - o - -
(malar) ] 48,7 13 &0 11 91,7 p=0.048
Eritema zonas - -
fotoexpuestas 5 333 12 48 11 91,7 p=0.008
Signodela 75
pistolera o 4 16 9 75 £=0,000

*Chi-cuadrado de Pearson (Estadistico exacto de Fisher).

Segun las manifestaciones clinicas el Anti- Jo 1 se observo en 14 (100 %) casos con artritis, en 9
(64,3 %) con neumonia intersticial y en 8 (57,1 %) con eritema facial y en zonas foto expuestas. El
Mi-2 en 8 (100 %) pacientes con DM, artritis y lesiones cutaneas, cada una de ellas. El Anti- SRP se
encontré en 2 pacientes (66,7 %) de DM, 1 caso de PM (33,3 %), en ambos casos se relacioné con
artritis (100 %) (tabla 6).

Tabla 6 - Anticuerpos especificos segin manifestaciones clinicas
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Variables Presencia de anticnerpos especificos
manifestaciones Jol 14 Mi-2 § SRP 3

clinicas N % N % N W%
Dermatomiositis T 50 100 2 66,7
Lesiones cutaneas 1 71 100 2 a6, 7
Entema helhotropo 6 419 1 875 2 66,7
Papula de Gottron 3 33,7 7 ] 2 66,7
Signo de Gottron & 429 5 625 2 66,7
Entema facial (malar) g 571 [ 750 1 333
Etﬁ“;:ui?::: g 571 7 875 1 333
Signo de la pistolera - 4 1] 1 333
Polimicsitis T 50 - 1 333
Neumonia mtersticial 9 64,3 - - 1 333
mlﬁn 3 214 : :
Manoes de mecénico 5 357 - 1 33,3
;i‘;ir;fd"” de 7 50 3 375 1 33,3
Arinitis 14 100 8 100 3 100
Disfagia 2 143 1 625 1 333

Discusion

Las miopatias inflamatorias se caracterizan por presentar debilidad muscular proximal tanto
escapular como pelviana, en ocasiones toma de la musculatura del cuello, ademas puede
comprometer organos del sistema que puede llegar a ser severa y provocar la muerte del
paciente. A pesar de ser una enfermedad poco frecuente es importante su conocimiento debido a
su complejidad y su caracteristica de produccion de auto anticuerpos especificos, marcadores muy
Gtiles para el diagnostico clinico, la clasificacion y la prediccion del prondstico de estas, ademas
de tener diferentes implicaciones en funcion de la edad, raza y factores ambientales.

Las variables sociodemograficas de los pacientes estudiados, demuestran que son similares a las
series asiaticas,'® mesoamericanas,') arabigas'® y poblacion caucasica'® y algunos autores??
han encontrado un predominio del sexo femenino en proporcion 4:1 y del color de piel no blanca.
En una investigacion realizada por Smoyer-Tomic y otros en pacientes con MIl, el sexo
predominante fue el femenino con 2009 (71,3 %) pacientes, para una relacion 2:1, el 42,9 %
(n=220) eran afroamericanos, 2 087 (84,7 %) eran de procedencia urbana. El antecedente
patologico personal mas frecuente fue la hipertension arterial en 1 153 enfermos (43,1 %)
resultados que concuerdan con nuestro estudio, aunque la relacion de la porcion y color de la piel
fue mayor que nuestra serie.?"

Gonzalo Bello y otros en un estudio multicéntrico determind anticuerpos en 77 pacientes con MMI,
donde predominé la DM 71 %, de ellos la mayoria de sexo femenino (87 %), porcentaje algo
superior a nuestra serie.@?)

La edad media de nuestros casos fue casi similar tanto para la DM como la PM (42,6 y 43,2,
respectivamente), algo inferior a lo encontrado por Campo Voegeli,?® donde la media de edad de
los 16 casos con MIl estudiados fue de 53,6 anos, con un predominio de los pacientes entre los 50 y
59 anos. El sexo predominante fue el femenino con 10 pacientes, lo que represento 62,5 %, similar
al nuestro. En el momento de ser incluidos en el estudio la enfermedad se considerd activa
clinicamente en 12 enfermos (75 %) y en remision en los otros 4 (25 %), que difiere con respecto al
nuestro y podria deberse a que ellos lo hicieron de forma retrospectiva y nuestros pacientes lo
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determinamos en el estado actual que llevan tratamiento farmacologico que los ha mantenido en
remision. La HTA fue el antecedente patoldgico personal que mas se present6 en el 25 % (n=4),
resultados que se asemeja a los de esta serie. )

La mayoria de los pacientes evaluados por Kalluru y otros¥ pertenecian al sexo femenino (12/20,
60 %), similar a nuestro estudio. Pero difiere en la edad media en el momento del diagndstico que
fue de 60 anos, con un rango entre 54 y 87 ano mayor al nuestro. Los anticuerpos fueron medidos
en 17 enfermos, encontrandolos en 11 de ellos, lo que significo el 64,7 %, resultados superiores a
nuestra investigacion. ¥

De acuerdo a Maravi y otros® en el estudio predominé el sexo femenino en el 80 % con una edad
media de 53 afos y tiempo de evolucion de 8,9 afnos, en un 63 % se encontraron anticuerpos
especificos y 33 % afectacion pulmonar. Esto coincide con nuestro estudio en relacion con el
predominio en el sexo femenino, aunque en un porcentaje mayor al nuestro, pero difiere en la
edad del comienzo de la enfermedad y la neumopatia intersticial fue superior a la nuestra. Con
respecto al tiempo de evolucion fue cercana a la nuestra, pero la diferencia puede estar
relacionado con el tamano de la muestra, ya que fue solo de 15 pacientes.

Nuestro estudio se relaciona con lo reportado por Marie®® un total de los 35 pacientes estudiados
13 (37,1 %) fueron hombres y 22 (62,9 %) mujeres, mostrando un predominio del sexo femenino en
proporcion 3:1. La asociacion mas frecuente, en cerca de un tercio de los pacientes, fue con
enfermedades autoinmunes, en 17 % de los casos en relacion con conectivopatias, lo cual difiere
con el nuestro ya que solo estudiamos a las miopatias inflamatorias idiopaticas primarias no
asociadas a enfermedades del tejido conectivo. En 20 % de los pacientes se identificaron otras
enfermedades autoinmunes concomitantes, en la que destaca el hipotiroidismo, superior al
nuestro donde encontramos el 11,5 %.

Nuestro trabajo coincide con lo realizado por Laura Nufo y otros donde predomino el sexo
femenino (74,1 %) y deferimos con ellos porque predominé en las caucasicos (83,5 %). 227

En cuanto a las manifestaciones clinicas se destaca la elevada prevalencia de enfermedad
pulmonar intersticial (29,9 %) encontrando dano pulmonar solo en la polimiositis y no en la
dermatomiositis a diferencia a lo encontrado por Nufio y otros que fue superior a la nuestra. )
Dentro de las manifestaciones clinicas de compromiso sistémico presentadas por los pacientes, las
mas frecuentes fue la neumopatia intersticial en el 23,1 %, cifra inferior a lo encontrado en la
investigacion de Hochbert y otros donde los o6rganos afectados por la MIlI fueron el aparato
respiratorio en 2 pacientes en forma de enfermedad pulmonar intersticial-, y el corazéon - en 1
paciente, similar a nuestro estudio.?®)

Las manifestaciones organicas de la MIl encontradas en el estudio de Xicard Sarpe que fueron la
gastropatia erosiva en el 14,75 %, la esofagitis y artritis en el 4,91 % cada una de ellas, la
enfermedad intersticial y la enfermedad cardiaca (trastornos del ritmo como una taquicardia
supraventricular y un caso de disautonomia) en el 3,27 % cada una, resultados que no concuerdan
con los de este trabajo.??

Laura Nuio y otros encontré que la enfermedad pulmonar intersticial en el 29,9 % superior a la
nuestra. El 54,6 % de los pacientes presentaron algin factor de riesgo cardiovascular,
principalmente dislipidemia, hipertension arterial, diabetes mellitus.?”

La enfermedad pulmonar en el 38 %, la enfermedad gastrointestinal en el 35 % y la enfermedad
cardiaca en el 28 %, fueron las manifestaciones de compromiso general de la MIl mas frecuentes
encontradas por Torres y otros en su serie, resultados que no concuerdan totalmente con los de
este estudio pues nosotros no encontramos pacientes con afectacion cardiaca y gastrica fue
baja.C?

En relacién con la frecuencia de anticuerpos en nuestros estudios, encontramos mayor porciento
de anticuerpos especifico 48 % en relacion al estudio realizado por Nufo y otros que se encontro
un 30 % al igual a los anticuerpos asociados pero la muestra de ellos fu e superior a la nuestra.®”
En cuanto a los anticuerpos especificos de miopatia, se encontraron en orden de frecuencia el Jo-1
enel 26,9 %, el Mi-2 enel 15,4 %y el SRP en el 5,8 % del total de las miopatias, en lo que respecta
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a los anticuerpos asociados el orden de frecuencia fue el Ro52 en el 21,3 %, el Ro 60 en el 11,5 %,
el Kuenel5,8%y el PMScl en el 3,8 %, resultados algo similar al estudio de Nufio y otros.®”

En nuestro estudio el anti Jo-1, es mas frecuente a lo reportado por Lega JC y otros, que informan
de una frecuencia del 6 % en las MMI. La frecuencia del anti-SRP en nuestra investigacion se
parece mas a los de cohortes europeas que reportan una frecuencia de este anticuerpo entre el 6-
8 %, y mas comun que en cohortes asiaticas que son de solo el 2 %.6"3?

Los resultados de nuestro estudio son similares en cuanto al hallazgo de Ac especificos de miositis,
aunque no concuerdan en el orden de frecuencia con lo encontrado en la serie de O’Callaghan y
otros. En este Ultimo, los Ac especificos de miositis que en orden de frecuencia se encontraron
fueron el Mi-2, seguido de Jo-1 y con respecto a los anticuerpos asociados, estos fueron positivos
anti Ro en tres pacientes y anti SCL 70 en 2 pacientes con DM. Lo anterior difiere a nuestro estudio
ya que se encontré el anti Ro en mayor nimero de pacientes y no anti SCL 70 debido a que nuestra
investigacion no incluyd miopatias asociadas a enfermedades del tejido conectivo porque este
anticuerpo se encuentra en pacientes con esclerosis sistémica y el anticuerpo mas frecuente fue el
anti Jo1 seguido ala d Mi-2.¢3

Nuestro estudio difiere de Ernste®¥ debido a que en dicha investigacion se busco determinar la
relacion entre la presencia de anticuerpos especificos y asociados a miositis con las
manifestaciones clinicas y se encontrd una alta relacion entre la presencia de estos con el
desarrollo de manifestaciones clinicas, fundamentalmente el Jo1 y el Ro 52. Destaco entre ellas la
neumopatia intersticial y se confirmo el Sindrome Antisintetasa, caracterizado por miositis,
neumopatia intersticial, artritis, fendomeno de Raynaud, manos de mecanico. Esto concuerda con
series de pacientes japoneses como la de lkeda y otros y Hamaguchi y otros quienes hallaron
también una importante relacion entre los anticuerpos y el desarrollo de manifestaciones
clinicas. 3%

El anti Mi-2 se asocio a las lesiones cutaneas caracteristicas de las Dermatomiositis, asi como los
anticuerpos anti PM-ScL y anti Ku se asocio con cambios de la textura de la piel (endurecimiento)
en dos pacientes tras varios afos de evolucion.

Predominaron los pacientes del sexo femenino, en la cuarta década de la vida, de color de piel no
blanca y de procedencia urbana. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron la
neumopatia intersticial y la artritis. Los anticuerpos especificos de miopatias mas frecuentes
fueron el anti Jo-1, seguido por el anti Mi-2. Los anticuerpos asociados a miopatias mas frecuentes
fueron el Anti Ro 52 y anti Ro 60, predominaron ambos en la Dermatomiositis. El anticuerpo anti
Jo-1 estuvo mas relacionado con el dafio pulmonar y el anti Mi-2 con las manifestaciones cutaneas,
sin dano pulmonar.
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