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Resumen

Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas y la evolucion de los pacientes con miopatias inflamatorias
idiopéticas (MI1), con € fin de determinar |os patrones de presentacion y respuesta al tratamiento.

Métodos: Estudio retrospectivo de los pacientes con autoanti cuerpos especificos positivos y diagnostico final
de MII, entre 1/2019-4/2024, en el HULA. Se recogieron variables clinicas, analiticas, terapéuticas y
evolutivas. Andlisis estadistico con SPSS 29.0.

Resultados: Se incluyeron 26 pacientes, con una edad mediade 66,1 + 13,2 afios. El 69,2% fueron mujeres.
Cumplian criterios de M1 definitiva el 34,6%, probable el 46,2% y posible el 19,2%. La mediana de retraso
diagnostico en meses fue de 8,5 + 131,5 mesesy 6 (23,1%) tenian un diagnostico previo aternativo. El
subtipo més frecuente fue la dermatomiositis (26,9%), seguido de la miositis necrotizante inmunomediada
(23%), €l sindrome antisintetasa (19,2%), lapolimiositisy el overlap (15,4% cada uno). La CPK mediaa
diagnostico fue de 712,7 £ 1.679,7 y laaldolasa de 13,5 + 16,5. Todos tenian auto-Ac especificos para Ml (7
Jo-1, 6 HMG-CoA-reductasa, 2 TIF1-Gamma, 4 MDA-5, 2 SAE-2, 1 SAE-1, 1 Mi-2, 1 PL-7,1EJ), 14
(53,8%) ANA (+),6 de ellos anti-R052 (+). Las manifestaciones clinicas (tabla, divididas por subtipos) mas
habitual es fueron: debilidad muscular proximal (88,5%), mialgias (84,6%), artralgias (69,2%) y afectacion
cutanea (46,2%; el 75% tipica de DM). Serealizd un EMG a 19 pacientes (el 63,2% patol gico), biopsia
muscular a 16 (75% patologica), PFR a 19 (42,1% patol 6gicas), y RMN muscular total a4 (25%
patol6gicas). 12 (46,2%) pacientes desarrollaron una EPID y 4 (15,4%) debilidad de la muscul atura
respiratoria (2 con necesidad de VMNI). Todos fueron tratados con corticoides (8 con bolus deinicio), 22
(84,6%) con inmunosupresores (12 con metotrexato y 7 con micofenolato), 8 (30,8%) con inmunoglobulinas
ivy 8(30,8%) con bioldgicos (6 rituximab y 2 tofacitinib). En el seguimiento, fueron diagnosticados 4
(15,4%) pacientes de neoplasias (los 4 fallecidos por lamisma: 2 adenocarcinomas de pulmén, 1 CCRy 1
GIST), 6 (23,1%) de recurrencias (4 en 1 ocasion, 2 en 2 ocasiones) y, finalmente, 17 (65,4%) tuvieron una
remision completa de la enfermedad.
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Edad (616:,),’12) 584 (14)  663(149)  [73(1298) ?fz’?s) 70,7(7,3) (0,345
- (711.279’7) 246,8 (126,2) (1335 (126) (232(2)3;17,3) 23717) (1;3;3%’77) 0,127
A ldolasa (136?5) 143(14)  149(16) 49,3 (7) (112‘,1'11) 47(1,3)  0,0001
Refraso diagnostico [22,2  202(6,7) 6,6 (2,4) 33(31)  84(555)[18,3(14,7) 0,0001
(meses) (34,3)

Signosy sintomas

Sintomas 11 (42,3) 5 (100) 6(85.7) 5(833)  0(0) [1(25) 0,001
constitucionales

Debilidad muscular 23 (88,5)(3 (60) 6(85.7) 6 (100) 4(100) 14(100) 0,294
Mialgias 22 (84,6) 4 (80) 5 (71,4) 5(833)  4(100) 4(100) (0,741
Artralgias 18 (69,2) 4 (80) 6(85,7) 3 (50) 3(75) |2 (50) 0,470
Artritis 12 (46,2) 4 (80) 4 (57,1) 0(0) 3(75) [1(25) 0,031
Fenomeno de 5(19,2) 0(0) 3(42,9) 0(0) 2(50) 0(0) 0,066
Raynaud

Afectacion cutanea (12 (46,2) 3 (60) 7 (100) 0(0) 2(50) 0(0) 0,0001
Manos de mecénico 2 (7,7) (0 (0) 0(0) 0(0) 2(50) 0(0) 0,128
Eritema periungueal |6 (23,1) (0 (0) 4 (57,1) 0(0) 2(50) 0(0) 0,024
Esclerodactilia 3 (11,5) [0(0) 2 (28,6) 0(0) 125 0(0) 0,334
Disfagia 4 (154) 0 (0) 3(42,9) 0(0) 00) [1(25) 0,142
Disnea 6(23,1) |1(20) 2 (28,6) 0(0) 3(75) 0 (0) 0,069
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Evolucion

EPID 12 (46,2) |3 (60) 5(71,4) 0 (0) 3(75) [1(25) 0,038
Debilidad 4 (15,4) 0(0) 1(14,3) 1(20) 1(25 |1(25) 0,764
muscul atura

respiratoria

Neoplasia (3-5 afios 4 (15,4) |0 (0) 1(14,3) 1(20) 0 (0) 2 (50) 0,303

del diagndstico)

Recurrencias 6(23,1) 3(60) 0 (0) 1(20) 1(25) [1(25) 0,195

Remision completa |17 (65,4) 3 (60) 4 (57,1) 5 (83,3 3(75) [2(50) 0,820

Conclusiones. Las MII son un grupo heterogéneo de enfermedades sistémicas, con autoanticuerpos
especificos que ayudan al diagndstico junto con manifestaciones clinicas comunes, pero suelen presentar una
evolucion heterogénea, con recurrencias frecuencias y necesidad de tratamiento a largo plazo, que requiere
unaevaluacion individual.
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