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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Palabras clave: Introduccién: Las recaidas de la enfermedad en miopatias inflamatorias idiopaticas (MII) tienen un peso relevante

Miopatia inflamatoria en la carga de la enfermedad. No obstante, los estudios colombianos con seguimientos a largo plazo son escasos.
Supervivencia sin enfermedad Objetivo: Estimar la supervivencia libre de recaida de la enfermedad a 10 afios en pacientes con miopatia inflam-
Pronéstico atoria idiopatica atendidos en un centro médico especializado en enfermedades autoinmunes con presencia en
Colombia diferentes ciudades de Colombia.

Materiales y métodos: Seguimiento retrospectivo a una cohorte basada en registros médicos. Se incluyé a todos
los pacientes con diagnéstico de miopatia inflamatoria idiopatica atendidos entre enero del 2012 y junio del
2022. Como variable de desenlace se defini6 el tiempo a la recaida. Adicionalmente, se caracterizaron vari-
ables demogréficas, clinicas, de laboratorio y de tratamiento. Los andlisis se realizaron mediante regresién de
supervivencia de Weibull para datos censurados en intervalo.

Resultados: Se incluy6 a 278 pacientes, seguidos en promedio por 6,60 aiios, 70,9% mujeres, con edad mediana
de 57 afios (rango intercuartil 40-66). La dermatomiositis (60,1%) y la polimiositis (28,1%) fueron los fenoti-
pos més frecuentes. La supervivencia libre de recaida a un afio fue del 86,3 y a 5afios del 68,3%, con una
mediana de tiempo libre de recaida de 13,8 afios. Por fenotipo, las menores medianas de supervivencia libre de
recaida se observaron para sindrome antisintetasa, con 3 afios, miopatia necrosante inmunomediada con 6 afios
y dermatomiositis juvenil con 7,3 afios.

Conclusién: La supervivencia libre de recaida es muy heterogénea, segtin el fenotipo clinico de la miopatia
inflamatoria idiopatica; es menor en pacientes con sindrome antisintetasa.

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Disease relapses of idiopathic inflammatory myopathies (IIM) play a significant role in the burden
Inflammatory myopathy of disease. However, Colombian studies with long-term follow-ups are scarce.

Disease-free survival Objective: To estimate the ten-year relapse-free survival in patients with idiopathic inflammatory myopathy
Prognosis treated at a specialized medical centre for autoimmune diseases with presence in different cities in Colombia.
Colombia

Method: This is a retrospective follow-up study based on medical records. All patients diagnosed with idiopathic
inflammatory myopathy treated between January 2012 and June 2022 were included. The time to relapse was
defined as the outcome variable. Additionally, demographic, clinical, laboratory, and treatment variables were
characterized. Analyses were performed using Weibull survival regression for interval-censored data.
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Results: A total of 278 patients followed for a mean of 6.60 years were included. Of these, 70.9% were women,
with a median age of 57 (IQR 40-66) years. Dermatomyositis (60.1%) and polymyositis (28.1%) were the most fre-
quent phenotypes. Relapse-free survival at one year was 86.3%, and at 5 years, 68.3%, with a median relapse-free
time of 13.8 years. By phenotype, the lowest median relapse-free survival rates were observed for antisynthetase
syndrome at 3 years, immune-mediated necrotizing myopathy at 6 years, and juvenile dermatomyositis at 7.3

years.

Conclusion: Relapse-free survival is highly heterogeneous according to the clinical phenotype of idiopathic
inflammatory myopathy, being lowest in patients with antisynthetase syndrome.

Introduccion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas (MII) son un grupo het-
erogéneo de enfermedades caracterizadas por dafio muscular inmuno-
mediado. Este grupo incluye dermatomiositis (DM), polimiositis (PM),
miositis de superposicién (MS), miositis por cuerpos de inclusién
(MCI-IBM) y miopatia necrosante inmunomediada (NAM) [1]. Su inci-
dencia varfa entre 2,1 y 7,7 casos por millén de habitantes, con
una mortalidad a 10 afios del 31%, siendo las enfermedades car-
diorrespiratorias y las neoplasias malignas las principales causas de
muerte [2]. Al tratarse de una enfermedad crénica, las comorbili-
dades y las recaidas son frecuentes, lo que aumenta la carga médica y
econdémica [3,4].

La definicién de recaida en MII no es clara. En la préctica, se diagnos-
tica una recaida cuando los sintomas recurren o empeoran después de
haber mejorado con el tratamiento inicial [5]. Estudios recientes indi-
can que solo entre el 20 y el 40% de los pacientes con PM o DM alcanzan
la remisién clinica, mientras que entre el 60 y el 80% experimentan un
curso clinico con recaidas recurrentes. Las remisiones sin medicacién de
control son raras, excepto en la dermatomiositis juvenil (DMJ) [6,7].

Diversos factores se han identificado como predictores de recai-
das y desenlaces adversos como muerte, resistencia al tratamiento y
progresion de la enfermedad. Entre estos factores se encuentran la
edad avanzada, un largo periodo entre el inicio de los sintomas y el
tratamiento, afectacién cardiaca o pulmonar, presencia de neoplasias
malignas subyacentes, afectacion cutdnea extensa, anticuerpos especifi-
cos de miositis, y disfonia y disfagia al momento del diagnéstico. Estos
factores se han derivado de estudios con poblaciones heterogéneas y no
incluyen datos especificos de la poblacién colombiana [5].

En Colombia, la comprensién de las enfermedades musculares
autoinmunes esta en sus primeras etapas. Existen algunos estudios que
describen la situacién en las principales ciudades del pais, pero ninguno
aborda especificamente el riesgo de recaidas y su evolucién en el
tiempo.

El objetivo de este estudio fue estimar la supervivencia libre de
recaidas a 10anos en pacientes MII atendidos en un centro médico
especializado en enfermedades autoinmunes con presencia en diferentes
ciudades de Colombia.

Metodologia

El reporte sigue las recomendaciones de la guia STROBE para estu-
dios observacionales [8].

Disefio y contexto

Se llevé a cabo un estudio observacional de seguimiento retrospec-
tivo a una cohorte de pacientes con diagnéstico de MII atendidos entre
enero del 2012 y junio del 2022 en Armtedica, un centro médico espe-
cializado en enfermedades autoinmunes con presencia en 7 ciudades
de Colombia: Medellin, Rionegro, Manizales, Pereira, Armenia, Cali y
Tunja. El tiempo de seguimiento fue desde el momento del diagndstico
hasta la ocurrencia de la recaida, la fecha de la Giltima valoracién o hasta
los 10 afios de seguimiento.

Participantes

Se incluy6 a pacientes con diagnéstico confirmado de miopatia
inflamatoria segtn criterios de Bohan y Peter [9]. Se excluy6 a pacientes
con diagnéstico de miopatia t6xica, infecciosa, endocrina o metabdlicas,
asi como pacientes con datos incompletos. Se identificaron inicialmente
los pacientes potencialmente elegibles mediante el c6digo CIE-10, cor-
respondiente a miopatia inflamatoria (G72.8, M33.0, M33.1, M33.2,
M33.9). Posteriormente, 5 médicos residentes de medicina interna apli-
caron los criterios de inclusién y exclusién mediante el anélisis de los
registros completos de la historia clinica electrénica.

Variables y fuentes de informacién

La variable de resultado fue la presentacién de recaida determinada
por el reumatélogo tratante durante el seguimiento. Adicionalmente,
se extrajo informacién sobre tratamiento, respuesta a tratamiento y
necesidad de cambio de tratamiento por refractariedad o recaida, como
persistencia de la debilidad muscular y elevacién de CK a pesar de
tratamiento inmunosupresor, con al menos 2 o més fiarmacos a dosis
maxima tolerada administrados de manera secuencial o concomitante
y que fuera identificado por el reumatélogo en la consulta, o la apari-
ci6én de nuevos sintomas que pudieran estar o no asociados a elevacién
enzimatica, sin otra causa que los explicara [9].

Con relacién a las caracteristicas de los pacientes, se extrajeron
variables demogréficas (edad, sexo), clinicas (tipo de miopatia, man-
ifestaciones, comorbilidades), paraclinicas (anticuerpos, biopsia) y de
tratamiento (medicamentos usados). Se estandariz6 un formulario para
la recoleccién de informacién utilizado por los investigadores.

Sesgos y tamario de muestra

Para mitigar los sesgos de informacion, los investigadores extrajeron
los datos de los registros de historias clinicas empleando un formulario
estandarizado en Google Forms. Se llevé a cabo un entrenamiento y una
estandarizacién por parte del grupo de informacién clinica de la insti-
tucién. Adicionalmente, se auditd el proceso de extraccién de datos. La
definicién de variables y el proceso de extraccién fueron supervisados
por un reumatd6logo. Para reducir los sesgos de seleccién, la identifi-
cacion de los pacientes se realiz6 en 2 etapas: blisqueda de pacientes
potencialmente elegibles en los registros administrativos y confirmacién
de criterios mediante la revisién de las historias clinicas.

Andlisis estadistico

El andlisis descriptivo de las caracteristicas de los pacientes se llevé a
cabo mediante frecuencias y porcentajes para las variables categdricas y
mediana y rango intercuartil (RIC) para las variables cuantitativas. Estos
resultados se presentan segin el fenotipo clinico de la MII. La funci6n
de supervivencia libre de recaida segtin fenotipo se modelé por medio
de una regresién de supervivencia de Weibull para datos censurados en
intervalo. Se presenta la funcién acumulada de supervivencia mediante
gréfica y las medianas de tiempo libre de recaida. Se emple6 el mod-
elo de Weibull, dado que obtuvo los mejores indicadores de bondad
de ajuste de Akaike y bayesiano. Adicionalmente, se hicieron anélisis
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Caracteristicas clinicas, segtin fenotipo de la miopatia inflamatoria idiopéatica (n = 278)

DM DMJ NAM MCI-IBM PM SAS
n =167 n=13 n=11 n=4 n=78 n=>5
n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
Pdpulas de Gottron 63 (41,4) 8(61,5) 5 (45,5) 3(100) 0(0) 2 (40)
Eritema heliotropo 60 (40,3) 7 (53,8) 5 (45,5) 2 (66,7) 0 (0) 4 (80)
Signo del Chal 27 (18,9) 3(23,1) 5 (45,5) 0 (0) 0 (0) 2 (40)
Fotosensibilidad 28 (19,2) 4 (30,8) 4 (40) 0 (0) 0 (0) 1(20)
Ulceras cutdneas 4(2,8) 1(7,7) 1(09,1) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Calcinosis cutdnea 9 (6,2) 1(7,7) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 1(20)
Compromiso cardiaco 1(0,7) 0 (0) 0 (0) 0(0) 0 (0) 0 (0)
Enfermedad pulmonar intersticial difusa 20 (13,2) 2 (15,4) 1(10) 0 (0) 8 (11,3) 1 (20)
Vasculitis sistémica 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Artritis 21 (14,2) 0 (0) 2(18,2) 1(33,3) 8 (11) 1 (20)
Fendémeno de Raynaud 9 (6,2) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 7 (9,6) 1 (20)
Compromiso gastrointestinal 8 (5,4) 0 (0) 1(10) 1(33,3) 6 (8,5) 0 (0)
Compromiso muscular
Generalizado 3(2,2) 0(0) 0 (0) 0(0) 34,9 0(0)
Amiopética 10 (7,4) 1(8,3) 0 (0) 1(33,3) 5(8,2) 1 (50)
Distal 3(2,2) 1(8,3) 0 (0) 0 (0) 3 (4,9 0 (0)
Proximal 119 (88,1) 10 (83,3) 11 (100) 2 (66,7) 50 (82) 1 (50)
No disponible 32 1 0 1 17 3
Cefaloparesia al diagnéstico ) ) ) ) ) )
St 35 (25,2) 2(16,7) 4 (44,4) 0 (0) 13 (18,3) 1 (20)
No 104 (74,8) 10 (83,3) 5 (55,6) 3 (100) 58 (81,7) 4 (80)
No disponible 28 1 2 1 7 0

Se presentan frecuencias (n) y porcentajes (%) basados en datos completos.

DM: dermatomiositis; DMJ: dermatomiositis juvenil; NAM: miopatia necrosante inmunomediada; MCI-IBM: miopatia por cuerpos de inclusién; PM: polimiositis; SAS:

sindrome antisintetasa.

exploratorios de factores asociados al tiempo libre de recaida, los cuales
se expresaron mediante hazard ratio (HR) con intervalo del 95% de con-
fianza (IC del 95%) y valor p. El nivel de significacion se estableci6 en
p < 0,05. Los analisis se ejecutaron en el programa Stata versién 16.1
(College Station, TX, EE. UU.).

Consideraciones éticas

El protocolo de este estudio fue aprobado por el Comité Institucional
de Etica de la Investigacién en Seres Humanos de la Universidad CES
(AE-960) como investigacion sin riesgo, de acuerdo con la Resolucién
8430 de 1993. Al ingreso al programa se obtuvo consentimiento infor-
mado de los pacientes para el uso en condiciones de confidencialidad y
anonimato de sus datos de historia clinica con fines de investigacion.

Resultados
Participantes

Entre 460 pacientes potencialmente elegibles, se incluy6 a 278 que
fueron seguidos por 6,60 afios, en promedio. Por municipio de atencién,
el 66,9% de los pacientes fue de la sede Medellin, el 8,3% de Pereira,
el 5,0% de Manizales, el 4,3% de Tunja, el 4,0 de Rionegro, el 3,6 de
Armenia, el 3,2% de Monteria, el 1,8% de Cali, el 1,4% de Apartadd y
el 1,1% de Pasto.

Datos descriptivos

Del total de pacientes incluidos, el 70,9% fueron mujeres, la mediana
de la edad al diagndstico fue de 57 afios (RIC 40-66). La DM fue el
fenotipo clinico més frecuente, observado en el 60,1% de los pacientes,
seguida por PM, observado en el 28,1%. Otros fenotipos tuvieron menor
frecuencia: DMJ 4,7%, NAM 4,0%, sindrome antisintetasa (SAS) 1,8% y
MCI-IBM 1,4%.

Caracteristicas clinicas

La tabla 1 presenta las caracteristicas clinicas segtin fenotipo clinico.
Los signos clinicos mas comunes variaron con el fenotipo. La enfermedad
pulmonar intersticial se present6 en un 13,2% de los casos de DM y en un
15,4% de los casos de DMJ. En cuanto a la distribucién del compromiso
muscular, la mayoria de los casos presentaron un compromiso proximal
y la cefaloparesia al momento del diagndstico se observé en un 25,2%
de los casos de DM y en un 16,7% de los casos de DMJ.

Caracteristicas seroldgicas y otros laboratorios

La tabla 2 presenta las caracteristicas serolégicas y otros labora-
torios segtin fenotipo clinico. Los anticuerpos antinucleares (ANA) se
detectaron con variabilidad en los diferentes tipos de miopatias: 59,5%
en DM, 44,4% en DMJ, 80% en NAM, 100% en MCI-IBM, 57,4% en PM y
80% en SAS. Los patrones de inmunofluorescencia més frecuentes para
los ANA fueron «moteado» y «<homogéneo».

Los niveles de CK mostraron variaciones significativas entre los
diferentes tipos de miopatias. Por ejemplo, en DM, el 19,5% de los
pacientes tuvo niveles entre 5.000 y 10.000 /1, el 58,5% presenté nive-
les menores a 5.000 p/1 y el 22% tuvo niveles mayores a 10.000 p/1.
Estas proporciones se comparan con la DMJ, donde el 12,5% tuvo nive-
les entre 5.000 y 10.000 /1, el 62,5% tuvo menos de 5.000 p/1y el 25%
mas de 10.000 p/1. En NAM, el 25% tuvo niveles entre 5.000 y 10.000
n/1, el 62,5% menos de 5.000 /1y el 12,5% mas de 10.000 /1. En MCI-
IBM, se observé una distribucién uniforme entre las categorias. En PM,
el 10,5% tuvo entre 5.000 y 10.000 /1, el 73,7% menos de 5.000 p/1y
el 15,8% mas de 10.000 p/1. Finalmente, en el SAS, todos los pacientes
presentaron niveles menores a 5.000 /1.

Tratamiento y respuesta al tratamiento

La tabla 3 presenta los datos sobre tratamiento y respuesta segin
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Caracteristicas seroldgicas y otros laboratorios, segtin fenotipo de la miopatia inflamatoria idiopética (n = 278)

DM DMJ NAM MCI-IBM PM SAS
n =167 n=13 n=11 n=4 n=78 n=>5
n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
ANA 72 (59,5) 4 (44,4) 8 (80) 3(100) 35 (57,4) 4 (80)
Patrén inmunofluorescencia
Centromérico 3(4,7) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Citoplasmaético 6 (9,4) 0(0) 2(28,6) 0 (0) 4(12,5) 0 (0)
Homogéneo 13 (20,3) 1(25) 1(14,3) 0 (0) 5 (15,6) 1(25)
Moteado 35 (54,7) 2 (50) 4 (57,1) 1 (50) 16 (50) 2 (50)
Nucleolar 7 (10,9) 0(0) 0(0) 1 (50) 7 (21,9) 1(25)
Periférico 0 (0) 1(25) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Anticuerpos especificos de miopatia
Anti-Jo-1 9 (13,6) 1 (20) 1 (20) 0(0) 0 (0) 0 (0)
Anti-Ro 10 (10,3) 0 (0) 2(28,6) 1 (50) 4(7,5) 0 (0)
Niveles de CK
5.000-10.000 p/1 23 (19,5) 1(12,5) 2 (25) 1 (25) 6 (10,5) 0 (0)
< 5.000 p/1 69 (58,5) 5(62,5) 5(62,5) 2 (50) 42 (73,7) 4 (100)
>10.000 p/1 26 (22) 2 (25) 1(12,5) 1 (25) 9 (15,8) 0 (0)
Biopsia muscular 67 (40,1) 4 (30,8) 4 (36,4) 1 (25) 16 (20,5) 0 (0)
Compatible 57 (85,1) 4 (100) 3(75,0) 1 (100) 13 (81,3) NE
Biopsia cutdnea 18 (10,8) 2 (15,4) 2 (18,2) 0 (0) 9(11,5) 0 (0)
Compatible 12 (66,7) 1 (50,0) 0 (0,0) NE 7 (77,8) NE
Electromiografia 95 (56,9) 6 (46,2) 8 (72,7) 2 (50) 43 (55,1) 1 (20)
Compatible 82 (86,3) 6 (100) 5(62,5) 2 (100) 32 (74,49) 0 (0)

Se presentan frecuencias (n) y porcentajes (%) basados en datos completos. Los porcentajes de biopsias y electromiografia compatible son sobre el total de pacientes

en quienes se solicitd este examen.

ANA: anticuerpos antinucleares; CK: creatina fosfocinasa; DM: dermatomiositis; DMJ: dermatomiositis juvenil; NAM: miopatia necrosante inmunomediada, MCI-IBM:

miopatia por cuerpos de inclusién, PM: polimiositis; SAS: sindrome antisintetasa.

Tabla 3

Tratamiento y respuesta, segin fenotipo de la miopatia inflamatoria idiopatica (n = 278)

DM DMJ NAM MCI-IBM PM SAS
n =167 n=13 n=11 n=4 n=78 n=>5
n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
Uso de corticoides 128 (76,6) 7 (53,8) 11 (100) 3(75) 54 (69,2) 3 (60)
Rango dosis de prednisolona
Dosis alta (> 30 mg) 32(19,2) 1(7,7) 2(18,2) 0 (0) 17 (21,8) 0 (0)
Dosis intermedia (10 mg-30 mg) 3521 2(15,4) 5(45,5) 2 (50) 11 (14,1 0(0)
Dosis baja (< 10 mg) 62 (37,1) 4 (30,8) 4 (36,4) 1(25) 26 (33,3) 3 (60)
No usa 38 (22,8) 6 (46,2) 0 (0) 1(25) 24 (30,8) 2 (40)
Azatioprina 51 (30,5) 4 (30,8) 7 (63,6) 1(25) 28 (35,9) 0 (0)
Metotrexato 86 (51,5) 6 (46,2) 5 (45,5) 2 (50) 27 (34,6) 2 (40)
Ciclosporina 5(3) 0 (0) 109,1) 0 (0) 2(2,6) 0 (0)
Inmunoglobulina 14 (8,4) 0 (0) 1(09,1) 0 (0) 3(3,8) 0 (0)
Ciclofosfamida 7 (4,2) 1(7,7) 0(0) 0 (0) 4(51) 0(0)
Rituximab 8 (4,8) 1(7,7) 0 (0) 0 (0) 2(2,6) 0 (0)
Cloroquina 45 (26,9) 2 (15,4) 6 (54,5) 0 (0) 20 (25,6) 1(20)
Micofenolato mofetilo 5(3) 0 (0) 0(0) 0(0) 3(3,8) 0 (0)
Necesidad de cambio de tratamiento 39 (23,4) 4 (30,8) 3(27,3) 0 (0) 12 (15,49 0 (0)
Por refractariedad 31 (18,6) 4 (30,8) 2(18,2) 0 (0) 8 (10,3) 0 (0)
Por primera recaida 8(4,8) 0(0) 1(9,1) 0(0) 4(51) 0(®
Necesidad de hospitalizacién posterior al 44 (27,8) 3 (25) 2(22,2) 0 (0) 12 (16,2) 0 (0)
diagnéstico
Necesidad de ingreso a unidad de cuidado 12 (8,1) 0 (0) 1(10) 0 (0) 0 (0) 0 (0)

critico posterior al diagnéstico secundario
a recaida

Se presentan frecuencias (n) y porcentajes (%) basados en datos completos.
DM: dermatomiositis; DMJ: dermatomiositis juvenil; NAM: miopatia necrosante inmunomediada; MCI-IBM: miopatia por cuerpos de inclusién: PM: polimiositis; SAS:

sindrome antisintetasa.
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Figura 1. Supervivencia libre de recaida a 10 afios, segtin fenotipo de la miopatia inflamatoria idiopatica.

fenotipo clinico. En cuanto al uso de corticoides, se observé una variabil-
idad en las dosis de prednisolona entre los diferentes tipos de miopatias.
En DM, la dosis mas comtinmente usada fue la intermedia (en un 37,1%
de los casos), seguida por la baja (en un 21%). En relacién con los
inmunosupresores, la azatioprina fue el medicamento mas utilizado en
DM y PM. En NAM fue el metotrexato.

En relacién con la necesidad de cambio de tratamiento por refrac-
tariedad o recaida, se observaron las siguientes proporciones segin el
tipo de miopatia: 46,2% en DMJ, 29,3% en DM, 23,1% en PM, 20% en
SAS y 18,2% en NAM. En cuanto a la refractariedad al tratamiento, las
frecuencias se presentaron en el siguiente orden: 30,8% en DMJ, 18,6%
en DM, 18,2% en NAM y 10,3% en PM. En lo referente a la necesidad de
hospitalizacién posterior al diagnéstico, las tasas fueron de 27,8% para
DM, 25% para DMJ, 22,2% para NAM y 16,2% para PM.

Desenlace

En la figura 1 se presenta la supervivencia acumulada por fenotipo
clinico de miopatia. La menor mediana de supervivencia libre de recaida
se observé para SAS con 3 afios, seguido por NAM con 6 afios y DMJ
con 7,3 afios. Para los restantes fenotipos no se habia llegado al 50% de
supervivencia acumulada a la los 10 afios de seguimiento. No se obser-
varon casos de recaida entre los 4 pacientes con miopatia por cuerpos de
inclusién. En todos los pacientes la supervivencia libre de recaida al afio
se estimd en 86,3% y a 5afios en 68,3%, con una mediana de tiempo
libre de recaida de 13,8 afios.

Andlisis exploratorios

Al analizar todos los pacientes con MII incluidos, solo se identific
asociacién entre positividad para anticuerpo Jol y tiempo a la recaida
con HR = 2,9 (IC 95%, 1,3-6,7). Al realizar los analisis por subgrupos de
fenotipo, se encontraron caracteristicas adicionales entre los pacientes
con DM. En estos pacientes, el tiempo a la recaida fue mas rapido entre
pacientes con refractariedad (HR = 2,0; IC del 95%, 1,1-4,1) y con artri-
tis (HR = 2,0; IC del 95%, 1,1-4,4).

Discusion

Es fundamental destacar la escasez de estudios sobre miopatias
en poblaciones latinoamericanas, a pesar de su significativa relevan-
cia clinica y socioeconémica, asi como su impacto en los sistemas de
salud. Nuestro estudio contribuye a la literatura existente, ofreciendo
datos adicionales sobre el seguimiento y las recaidas en estos pacientes
[10,11].

En cuanto a las caracteristicas demogréficas de nuestra cohorte, se
observé un predominio del sexo femenino del 70,9%, en consonancia
con lo reportado en diversas cohortes [12,13]. La DM fue el fenotipo
clinico més prevalente, observado en el 60,1%, seguida de la PM con
un 28,1%, DMJ con un 4,7%, NAM con un 4,0%, miopatia por cuerpos
de inclusién con un 1,4% y SAS con un 1,8%. Este predominio de DM
y PM, ampliamente descrito en la literatura, refleja patrones similares
de distribucién de estos trastornos en poblaciones estudiadas a escala
global. Infortunadamente, solo en una minoria de los pacientes se conté
con resultados de anticuerpos miositis especificos (AME) para lograr una
fenotipificaciéon més precisa todo el espectro de las miopatias inflamato-
rias, con lo cual se hubiera logrado hacer una diferenciacién méas precisa
de los subtipos de miopatias [14].

Puesto que el diagnéstico de la mayoria de los pacientes se llevé a
cabo en una época en la cual la disponibilidad en el pais del panel de
anticuerpos especificos era muy baja, predominaba el uso de pardmetros
clinicos, electromiograficos y en menor medida biopsia muscular, por
la dificultad en tener oportunidad en su realizacién, se encontré que en
promedio a un 30,5% de los pacientes se les realizé biopsia de misculo,
de los cuales el 72,3% fue compatible con alteraciones sugestivas de
una miopatia inflamatoria. Sin embargo, la biopsia muscular puede ser
negativa por afectaciéon parcheada o el uso previo de glucocorticoides,
y su uso no es indispensable ni descarta la enfermedad al ser negativa
[15].

La electromiografia se realizé en promedio en el 50% de la poblacién,
con hallazgos miopaticos que apoyaron el diagnéstico en el 83,5% de
los pacientes, debido a su mayor disponibilidad y sensibilidad para
detectar alteraciones musculares como aumento de la actividad de inser-
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ci6én y la actividad espontanea con fibrilaciones, predominantemente sin
alteracion en la conduccién nerviosa, entre otras [16]. De igual manera,
se demostrd un bajo uso de biopsia de piel, dado que los hallazgos clini-
cos son muy caracteristicos especialmente en la DM. Sin embargo, los
hallazgos histopatoldgicos compatibles ayudaron a descartar otras enfer-
medades de similar aspecto cuando se present6 la duda por parte del
clinico. En nuestra cohorte de 18 biopsias llevadas a cabo en pacientes
con DM, el 33,3% fue compatible con MII.

En nuestro estudio, se observé una supervivencia libre de recaida
del 86,3% al afio y un 68,3% al cabo de 5 afios, la mayoria de las veces
alrededor de los primeros 3 afios. Estos resultados son similares a lo
reportado en otras series donde las recaidas varian entre el 35 y el 65%
seglin el periodo observado. Por ejemplo, Agarwal et al. reportaron que,
en el seguimiento de 53 pacientes con un promedio de observacién de
65 + 43 meses, el 65% experimentd al menos una recaida y el 32% sufrié
multiples, la primera en un rango entre 3 y 69 meses, con un promedio
de 17,5 + 14,4 meses, luego de iniciado el tratamiento y con una super-
vivencia libre de recaida para el primer afio de alrededor del 85% y a
los 5 afios cercano al 30%; no obstante, se resalta que la mayoria de los
eventos ocurrid en los primeros 2 afos. Adicionalmente, se menciona
que la mayoria de las recaidas (25/33) tuvo lugar durante el desmonte
del tratamiento inicial [17].

De manera similar, Ponyi et al. encontraron en su serie de 35
pacientes con seguimiento a 78 meses que el 37,1% present6 al menos
una recaida, mientras solo un 2,9% mostré un curso crénico de multi-
ples. Llamativamente, la supervivencia libre de recaida a los 12 meses
nuevamente se encontré alrededor de un 80% y a los 60 meses de un
65%, y la mayoria de las recaidas ocurrié asimismo en los primeros
2 afios [18]. De forma similar, en la serie de Phillips et al., que incluy6 a
50 pacientes donde ademas se hizo la distincién entre polimiositis, DM
y sindrome de sobreposicién y con un seguimiento de hasta 13 afios con
un promedio de 2,4, 4,7 y 4,9 afios, respectivamente, se encontré una
frecuencia promedio de recaidas del 60%, un poco mas de la mitad en
los primeros 2 afios luego de iniciado el tratamiento, pero pueden ocur-
rir hasta un poco més alla de los 4 afos. Un 33% tuvo lugar durante el
desmonte de corticoides y el resto se present6 durante la fase estable de
la enfermedad o en ausencia de tratamiento [19].

Estos datos reflejan un comportamiento similar al encontrado en
nuestra cohorte, pero todos los pacientes recayeron en tratamiento; no
obstante, por la naturaleza de la recoleccién de datos, no se puede
determinar si un factor tan importante como lo es la adherencia tuvo
implicacién. Ademas, esto resalta la idea de que el periodo de los
primeros 4 afos tras el diagnéstico quizé sea el mas critico y del cual se
debe estar atento por la probabilidad de recaida.

Cuando tomamos como referencia otros estudios con un periodo
de seguimiento tan extenso como el nuestro, encontramos la serie de
Janardana et al., quienes siguieron a 175 pacientes durante 12 afios y
reportan una supervivencia libre de recaidas de 10,08 afios, la cual es
moderadamente inferior a la nuestra que es de 13,8 afios; sin embargo,
debe aclararse que se trata de una estimacién y no un dato tan preciso
derivado de los IC de ambos trabajos [7].

Debido al reducido nimero de eventos encontrados en nuestra
cohorte, fue dificil hallar los factores asociados a recaida; solo se encon-
tré la presencia de positividad de anti-Jol en el contexto del SAS como
factor asociado a mayor riesgo de desarrollar en el tiempo una recaida.
Sin embargo, esto es importante dado que se tiene un poco més de
claridad con respecto a cudles son los factores predictores de remisién
sostenida en el tiempo més que de recaida. Asi, Watanabe et al. muestran
que en presencia de AME, dentro de los que se incluyen el anti-MDA5,
el anti-NXP2, el anti-SAE, el anti-SRP, el anti-TIFly y los anticuerpos
del SAS (no exclusivamente anti-Jol), existe una menor probabilidad
de cursar con remisién sostenida, fenémeno que observamos en nue-
stro estudio, aunque solo hubiésemos tenido disponible el resultado del
anti-Jol y no del resto de los AME [20]. En nuestra cohorte se encon-
tré una baja proporcién de pacientes con datos de panel de miopatia,
en parte porque la mayoria fueron diagnosticados antes del afio 2022,
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fecha para la cual la disponibilidad de esta ayuda diagnéstica tenia un
acceso limitado en la practica. No obstante, estos hallazgos reflejan la
necesidad de aumentar el uso de esta herramienta diagnéstica para una
mejor caracterizacion de los subtipos de miopatia y establecer prondsti-
cos més acertados, inclusive en poblacién ya diagnosticada por criterios
clinicos.

El estudio enfrentd varias limitaciones que deben considerarse al
interpretar los resultados. La principal limitacién es la naturaleza ret-
rospectiva del estudio, ya que los datos se obtuvieron de fuentes
secundarias por parte de personal médico entrenado a partir de reg-
istros estandarizados de una historia clinica institucional. Ademas, no
se calculé un tamafo de muestra especifico, sino que se incluyé a todos
los pacientes disponibles en las bases de datos. Debido a la pérdida
significativa de datos derivada de la extraccién de bases de datos pre-
vias, calcular algunas asociaciones estadisticas no hubiera contribuido
al propésito del estudio.

Otra limitacién es la restringida disponibilidad y el alto costo de
los anticuerpos especificos de miositis, lo que impidié que todos los
pacientes se sometieran a estas pruebas, afectando con ello potencial-
mente la precision del diagnéstico, el prondstico y el seguimiento.
Ademés, aunque los datos se recolectaron de diferentes centros, todos
pertenecian a una misma institucién, excluyendo asi a otras instituciones
del pais que también tratan a este tipo de pacientes.

Los analisis exploratorios deben tratarse con precaucion por el bajo
tamafio de muestra y la cantidad limitada de eventos de recaida. Por
dltimo, la adherencia al tratamiento no se monitorizé consistentemente,
lo que impide evaluar con certeza su impacto como factor de riesgo en la
recaida clinica de los pacientes. Estas limitaciones subrayan la necesidad
de interpretar los hallazgos con cautela y sugieren dreas para mejorar
en investigaciones futuras.

Conclusiones

Este estudio destaca la importancia de comprender el compor-
tamiento a largo plazo de las miopatias inflamatorias en la poblacién
colombiana. Se observé que una proporcién significativa de pacientes
enfrenta recaidas frecuentes, con una mediana de tiempo libre de
recaida de 13,8 meses. Los factores descritos, incluyendo caracteristicas
clinicas especificas y la presencia de anticuerpos especificos de miositis,
son cruciales para la estratificacién del riesgo y la personalizacién del
tratamiento. Ademés, las recaidas durante el desmonte del tratamiento
ponen de relieve la necesidad de estrategias de manejo cuidadosas y una
monitorizacién continua. El presente estudio contribuye a la compren-
sién de estas enfermedades en contextos locales y subraya la necesidad
de una mayor investigacién para optimizar los protocolos de tratamiento
y mejorar los resultados clinicos en pacientes con miopatias inflamato-
rias.
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