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RESUMEN

Introduccion: Las miopatias inflamatorias idiopéaticas son enfermedades sistémicas y
autoinmunes, caracterizadas por presentar debilidad proximal, se clasifican en
dermatomiositis y polimiositis.

Objetivo: Estimar la supervivencia de los pacientes con miopatias inflamatorias
idiopéticas.

Métodos: Se realizé un estudio observacional, longitudinal y retrospectivo en el servicio
de Reumatologia del Hospital Clinico Quirargico Hermanos Ameijeiras, en el periodo
comprendido entre abril 2005 a julio del 2020. La muestra estuvo constituida por 104
pacientes con diagndéstico de miopatias inflamatorias idiopaticas del adulto que asistieron a
la consulta protocolizada y que cumplieron con los criterios de seleccion. Se recogieron
variables de aspecto demogréfico, clinico y morbimortalidad.

Resultados: El 83,7 % correspondié al sexo femenino, el tiempo de demora al diagnéstico
de la polimiositis fue de 15 meses y en la dermatomiositis, de 8 meses. La edad media de
los fallecidos fue de 53 afios. Los fallecidos fueron mayores en los primeros cuatros afnos

relacionados con la actividad de la enfermedad.
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Conclusiones: Predominé el sexo femenino, color de piel blanca, la procedencia urbana y
el tipo dermatomiositis, las curvas de supervivencia mostraron mayor letalidad para la
polimiositis y enfermedad activa, la presencia de neoplasia en dermatomiositis multiplica la
tasa de riesgo de morir de 35 veces mas que los que no la presentan. Las causas de muerte
fueron cardiovasculares, neoplésicas e infecciosas.

Palabras clave: polimiositis; dermatomiositis; supervivencia.

ABSTRACT

Introduction: Idiopathic inflammatory myopathies are systemic and autoimmune diseases,
characterized by presenting proximal weakness, they are classified into dermatomyositis
and polymyositis.

Objective: To estimate the survival of patients with idiopathic inflammatory myopathies.
Methods: An observational, longitudinal and retrospective study was carried out in the
rheumatology service of Hospital Clinico Quirargico Hermanos Ameijeiras, in the period
from April 2005 to July 2020. The sample consisted of 104 patients with a diagnosis of adult
idiopathic inflammatory myopathies who attended the protocolized consultation and met
the selection criteria. Demographic, clinical and morbimortality variables were collected.
Results: 83.7 % corresponded to female sex, the delay time to diagnosis of polymyositis
was 15 months and, in dermatomyositis, 8 months. The mean age of the deceased was 53
years. The deceased were older in the first four years related to disease activity.
Conclusions: Female sex, white skin color, urban origin and the dermatomyositis type
predominated. Survival curves showed higher lethality for polymyositis and active disease.
The presence of neoplasia in dermatomyositis multiplies the risk rate of death 35 times more
than for those who do not present it. The causes of death were cardiovascular, neoplastic
and infectious.
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Introduccion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas (MII) son enfermedades sistémicas y autoinmunes,
afectan al musculo esquelético y estan caracterizadas por presentar debilidad proximal e
inflamacion, elevacion de enzimas musculares, patron miopatico en electromiografia
(EMG), infiltrado inflamatorio en biopsia del muscular, anticuerpos asociados o especificos
de la enfermedad.*4

Cuando la miopatia presenta manifestaciones cutaneas se denomina dermatomiositis (DM),
en caso de no presentarlas, polimiositis (PM). Se consideran enfermedades sistémicas por
provocar alteraciones en pulmones, rifiones y corazén. Son enfermedades raras por su baja
incidencia 11/1 000 000/afio y prevalencia 14/100 000.*

La tasa de mortalidad atribuida a MII es tres veces superior a la poblacion sana de igual
edad y sexo en diferentes estudios publicados. Las neoplasias, infecciones, dafio
cardiovascular y pulmonar son las causas mas frecuentes de muerte. En un estudio realizado
por Cobo,® se encontraron factores que influyen en la supervivencia de pacientes con MlI,
como enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID), CPK o aldolasa basal normal o poco
elevada, presencia de anti-MDADS, edad avanzada, sexo masculino, retraso diagnostico,
hipocapnia basal, FVC % basal, infecciones graves, extension de la EPID y presencia de
opacidades/atenuacion en vidrio deslustrado por tomografia axial computarizada (TACAR).
En estudios de pacientes con sindrome antisintetasa (SAS) no anti-Jol con la asociacion de
AC anti-Ro52 y ferritina basal elevada se confiere un peor pronostico. En pacientes con DM
asociadas a cancer, la AC anti-MDAJ5, ferritina basal elevada, presencia de areas de
atenuacion en vidrio deslustrado o consolidaciones en TACAR se asocian a evolucion
desfavorable influyendo de forma negativa en la supervivencia.®

La supervivencia de las MIl se comporta diferente segln el anticuerpo especifico, existen
estudios, como el de Labirua-lturburu Ruiz, que sefialan supervivencia en pacientes con
SAS de 5y 10 afos 83 % y 80 %. Otros, como el de Gonzales, plantean que los pacientes
con sindrome antisintetasa tienen mal pronostico por insuficiencia respiratoria y pulmonar
secundario, teniendo una supervivencia a los 5 afios de 65 % y pacientes con anticuerpos
contra las particulas de reconocimiento de sefiales de 5 afios de 25 a 30 %, no asi los
pacientes con anticuerpo anti Mi-2 (es un complejo de 8 proteinas) asociada a lesiones
cutaneas, por lo que se encuentra presente en pacientes con dermatomiositis, en la que la

supervivencia a los 5 afios es de 95 %.(7:8910.11)
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No contamos con estudios en nuestro pais de supervivencia de las miopatias inflamatorias
idiopética ni de factores asociados a ella, por lo que el objetivo del estudio fue estimar la

supervivencia de los pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas.

Métodos

Se realizd un estudio observacional, longitudinal y retrospectivo en el servicio de
Reumatologia del Hospital Clinico Quirdrgico Hermanos Ameijeiras, en pacientes con Mll
que fueron atendidos entre abril 2005 a julio del 2020.

El universo estuvo conformado por todos los pacientes con diagnostico de MII del adulto
que reune los criterios del Colegio Americano de Reumatologia”(anexo 1), protocolizados
en la consulta de Reumatologia, obteniendo los datos de las planillas inicial y de
seguimiento del protocolo (anexos 2 y 3), que cumplieron con los siguientes criterios de
seleccion:

Manuscrito (sin informacion de autores)

Criterios de inclusion: Pacientes de 19 afios 0 méas de edad, con diagnéstico confirmado de
MI1 del adulto.

Criterios de exclusion: Pacientes con miopatias, que fallecieron por accidente, COVID-19
u homicidio.

La muestra qued6 constituida por 104 pacientes que cumplieron los criterios de inclusion y
que asistieron a la consulta protocolizada de Reumatologia.

Todos los datos se recogieron de historias clinicas y se volcaron en planilla de recoleccion
de la informacién (anexos 2 y 3). Las historias clinicas y las hojas de datos se almacenaron
en el archivo del Departamento.

Los datos se trasladaron a una base de datos en formato Excel de Microsoft Office,
posteriormente, se exporto al sistema SPSS versidn 25.0 para su procesamiento y analisis.
Para las variables cuantitativas, se empleé como medida de resumen, la media y desviacion
estandar (DE), antes se verifico por la prueba Kolmogérov-Smirnov la distribucién normal
de los datos. Las variables cualitativas se resumieron mediante nimeros absolutos y
porcentajes. Para evaluar la asociacion entre causas de muerte mas importantes y el estado
de actividad de la enfermedad, se utilizo la prueba ji al cuadrado de Pearson; se utilizo el
estadistico exacto de Fisher cuando mas del 20 % de las frecuencias esperadas es inferior a

5 o alguna de estas es inferior a 1.
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La supervivencia (probabilidad de estar libre de muerte) se evalué mediante el método de
Kaplan Meier; se determind a los cinco y diez afios, se consideré el tiempo en meses. Para
evaluar la asociacién entre la supervivencia global respecto a estado de actividad de la
enfermedad y tipo de miositis se utilizé estadigrafo Log Rank. En los casos donde se
cruzaron las curvas de supervivencia, se utilizo la prueba de Breslow.

Para identificar los factores pronosticos que influyeron en la mortalidad, se empled la
regresion de Cox, en que la variable dependiente es la muerte (Si 0 No) tomada en tiempo
y las variables independientes son edad, color de piel, sexo, neumopatia intersticial,
neoplasia, valor de CPK inicial y presencia de anti-Jo1. Se emple6 un nivel de significacion
a = 0,05 en las pruebas de hipotesis. Los resultados se presentaron en texto, tablas y figuras
(ver anexos)

La identidad y datos obtenidos solo lo manejo el personal autorizado, estos no fueron
divulgados ni usados para otros fines. Este estudio, se rigidé por los principios éticos de
proteccion a sujetos que participan en investigaciones biomédicas, promulgados en la

Declaracién de Helsinki.(t?

Resultados

La tabla 1 muestra las principales caracteristicas sociodemogréaficas: edad media de 43,8
afios con valor minimo de 40,7 y maximo de 46,9; predominio del sexo femenino, piel
blanca y procedencia urbano. Se identificaron diferencias significativas en la comparacion
de proporciones de las categorias de todas las variables en estudio. Dentro del tipo de Ml
predomind la DM con un 62,5 % sobre la PM con 37,5 %. Un 40,4 % de los casos eran
hipertensos, el 89,4 % presentaba inactividad de la enfermedad.

Ocurrieron 22 fallecimientos (21,2 %). En promedio, el tiempo de demora al diagnostico en
los casos de DM fue menor que en los casos de PM (7,6 meses vs 15,0 meses), sin

diferencias significativas (p = 0,087).

Tabla 1 - Caracteristicas sociodemograficas, clinicas generales y clasificacion de la miopatia de
los pacientes en estudio
Caracteristicas demograéficas, clinicas generales y estado final de los casos
Media (DE) IC(95% )

Edad al debut (afios)
43,8 (16,0) 40,7-46,9
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Caracteristicas Valores Frecuencia | Porcentaje p*
19 a 30 afios 13 12,5
0,000
Grupos de edad Mas de 30 afios 91 87.5
Total 104 100,0
Femenino 87 83,7
0,000
Sexo Masculino 17 16,3
Total 104 100,0
Blanca 63 60,6
0,031
Color de la piel No blanca 41 39,4
Total 104 100,0
Urbano 78 75,0
0,000
Habitat Rural 26 25,0
Total 104 100,0
Dermatomiositis 65 62,5
0,011
Clasificacion de la miopatia Polimiositis 39 375
Total 104 100,0 0,000
HTA 42 40,4 -
Antecedentes patologicos personales | Hijpotiroidismo 11 10,6 -
Diabetes mellitus 11 10,6 -
Estado de la enfermedad Activa 11 10,6
0,000
Inactiva (remision) 93 89,4
Vivo 82 78,8 0,000

Condicidn final de los pacientes
Fallecido 22 21,2 0,000

*Prueba Chi-cuadrado de bondad de ajuste a la distribucion uniforme (todas las categorias iguales en la poblacion).

Como se muestra en la tabla 2, los pacientes con polimiositis menores de 60 afios tenian una
probabilidad de sobrevivir del 60,9 % a los 5 afios, se mantuvo similar a los 10 afios; los
adultos mayores presentaron una probabilidad de sobrevida superior en el quinquenio, pero
disminuyé en un 10 % a los 10 afios. Los hombres tuvieron una probabilidad de sobrevivir
mayor que las mujeres, asi como los casos con CPK inicial normal (supervivencia del 100
% en los dos periodos), no asi los pacientes que tenian ligera elevacion de la CPK inicial,
donde la probabilidad de sobrevida a los 5 y 10 afios fue de 58,3 % y 38,9 %,
respectivamente. La probabilidad de sobrevivir en los pacientes que tenian EPID y presencia
de Anti-Jol fue menor de los que no la tenian, siendo la supervivencia de 58,3 % y de 66,7

%, respectivamente.
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Tabla 2 - Factores que influyen en la supervivencia de pacientes con polimiositis

Variables Supervivencia a los Supervivencia a los Significacién
5 afos 10 afios estadistica
Edad 40-59 afos 60,9 60,9
0,3282
60 afios y mas 68,2 58,4
Color de la piel Blanco 76,6 70,2
Mestizo 46,9 46,9 0,1852
Negro 100,0 100,0
Sexo Femenino 70,3 64,4
0,6072
Masculino 77,8 77,8
CPK inicial Normal 100,0 100,0
Ligeramente
58,3 38,9 0,4512
alto
Alto 70,9 70,9
Antecedente de | Si 80,0 80,0
. 0,412°
neOpIaSIa No 69,7 63,4
Neumopatia Si 58,3 58,3
0,6162
No 76,1 69,2
Presencia de Anti- | Si 66,7 66,7
Jo 0,4812
No 71,1 64,6

a: Prueba de Breslow, b: Prueba Log-Rank.

En la tabla 3 se observa que la probabilidad de sobrevivir los pacientes con dermatomiositis
se constato inferior a menor edad, tanto a los 5 como a los 10 afios. En esos dos periodos,
los hombres (90 %) y las personas de piel blanca (83 %) tuvieron mayor por ciento de
supervivencia, asi como los casos con valores elevados de CPK inicial (88,5 % y 84,9 %),
no asi los pacientes de piel no blanca, en los cuales la supervivencia fue menor alos 5y 10
anos (74,5 %); los que tuvieron ligera elevacion de la CPK inicial, con supervivencia menor
alos 5y 10afios (66,7 % ); los que no tuvieron presencia de neoplasia (88,7 %) y si presencia
de Anti-Jol1 (100 % y 80 % ). Resultaron significativas las diferencias en la supervivencia

entre los pacientes con y sin neoplasia (p < 0,001).

Tabla 3 - Factores que influyen en la supervivencia de pacientes con dermatomiositis
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. Supervivencia a los Supervivencia a los Significacion
Variables .
5 afios 10 afios estadistica

20-39 afios 62,5 62,5

Edad 40-59 afios 85,4 79,7 0,1252
60 afios y mas 85,3 85,3
Blanco 83,0 83,0

Color de la piel Mestizo 83,3 74,1 0,8412
Negro 74,5 74,5
Femenino 79,8 77,0

Sexo 0,5912
Masculino 90,0 90,0
Normal 74,8 74,8

CPK inicial Ligeramente alto 66,7 66,7 0,3862
Alto 88,5 84,9
Antecedente de Si 16,7 0,0

. <0,0012

neoplasia No 88,7 88,7
Si 100,0 85,7

Neumopatia 0,401°
No 77,8 778
Presencia de Si 100,0 80,0

) 0,785°
Anti-Jo No 79,3 79,3

a: Prueba de Breslow, b: Prueba Log-Rank.

En la tabla 4 se observa que, en el modelo de regresidén de Cox, se present6 una relacion
significativa de la variable neoplasia en relacion con el tiempo en que ocurre el evento de
muerte, mostré un HR igual a 35,2 (intervalo de confianza de 7,380-68,190), significativo.
Su presencia multiplica la tasa de riesgo de morir en el tiempo en 35. La variable edad
presentd un HR por debajo de 1 (intervalo de confianza: 0,073-0,707), no se incrementa el

riesgo de muerte en los casos de 40 afios y mas de edad respecto a los menores de 40.

Tabla 4 - Riesgo proporcional de mortalidad en el tiempo en pacientes con dermatomiositis

95,0 % IC para Exp(B)

Variables Significacion estadistica HR

Inferior Superior
Edad 0,011 0,227 0,073 0,707
Color de piel 0,086 2,056 0,903 4,680
Sexo 0,575 0,530 0,057 4,886
Neumopatia intersticial 0,438 0,131 0,001 22,160
Neoplasia 0,000 35,232 7,380 68,190
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Valor de CPK inicial 0,525 0,788 0,378 1,644
Presencia de Anti-Jo 0,979 0,935 0,006 153,984

Categoria de referencia: Edad: 20-39 afios; Color de piel: blanco; CPK inicial: Normal.

La fraccion de supervivencia para los que tenian DM con inactividad de la enfermedad fue
de un 0,871 al cabo de 3 afios de evolucién, mientras que para los que tenian la actividad
activa, la fraccién de supervivencia fue de un 0,167 al cabo de 5,1 afios. Tomando las
fracciones como estimadores de la probabilidad de sobrevivir, los casos de los que padecen
DM con la enfermedad ya inactiva tienen una probabilidad del 87,1 % de sobrevivir mas de

3 afios y los que la tienen activa, una probabilidad de 16,7 % de sobrevivir mas de 5 afios
(fig. 1).

Funciones de supervivencia
Tipo de miositis = Dermatomiositis
1,00 | Estado de la
’\.\ enfermedad
77 Activa
~ITnactiva

o 0,80 Activa-censurado
= - Inactiva-censurado
=
E
o 060
o
o
o
s
= 040/
[
-
o
a

0,20

0,00 |
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Tiempo de evolucion (afios)

Fig. 1 - Curvas de Kaplan-Meier de fraccion de supervivencia para los casos de Dermatomiositis

segun la enfermedad estuviera activa o inactiva al momento del fallecimiento.

Para los casos de PM, la probabilidad de sobrevivir al cabo de 10 afios de evolucion para
los que estan con la enfermedad inactiva es de 68, 3 % y para los que la tienen activa, la

probabilidad de sobrevivir mas de 8,5 afios es practicamente cero (fig. 2).
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Funciones de supervivencia
Tipo de miositis = Polimiositis
1,00 | Estado de la
enfermedad
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Fig. 2 - Curvas e Kaplan-Meier de fraccién de supervivencia para los casos de polimiositis segln

la enfermedad estuviera activa o inactiva al momento del fallecimiento.

Discusion

El estudio reporta una descripcién de las caracteristicas clinicas, causas de muerte y factores
prondsticos asociados a la mortalidad en una poblacién con MII seguidas en nuestro Centro,
destacandose el mal prondstico en términos de supervivencia en pacientes con MIl que
coincide con lo reportado por Nufio-Nufio y otros“® en un estudio realizado en Espafia, en
el que encontraron un predominio del sexo femenino, antecedentes patoldgicos de
hipertension arterial (HTA) y diabetes mellitus, con una hegemonia en el color de piel
blanco, lo que coincide con los resultados de nuestro estudio, pero difiere en la edad al debut
que fue 41,1 afios, discretamente inferiores a la nuestra; y en el predominio del tipo de
miopatia, ya que predomind la PM y en nuestro estudio predominé la DM.

Al comparar nuestro estudio con el de Galindo-Feria y otros,** coincidimos por predominar
en el sexo femenino, con DM, la edad al debut cercana a la nuestra, pues se hallan entre 40
y 46 afios con el antecedente de diabetes mellitus e hipertension arterial.

Nuestro estudio se relaciona con lo encontrado por Amaral:*> pacientes de Portugal en los
gue predomind el sexo femenino, DM, edad media al debut de la enfermedad, aunque fue
discretamente inferior a la nuestra, pues aparecio a los 40,5 afos y se relaciond con el tiempo
de demora del diagndstico entre 3 'y 6 meses, igual a lo encontrado en este estudio en las
DM ; con tiempo de demora en el diagnéstico en la PM de 18 meses, semejante a lo que

encontramos en el presente trabajo que fue de 15 meses.®®
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Los resultados encontrados en nuestro estudio no coinciden el de Nufio-Nufio y otros,®® en
el que la cohorte general, las probabilidades de supervivencia a 2,5y 10 afios fueron del 92,
87 y 77 %, respectivamente, y la nuestra fue inferior, pues a los 10 afios la supervivencia
global fue de 70 %, en la cual debe haber influido que, en la cohorte REMICAM, los
pacientes tenian un diagnostico mas reciente en comparacion con la cohorte finlandesa y la
nuestra, influyendo en la mortalidad.

Diferimos de la supervivencia reportada por Galindo-Feria,"¥ en PM fue inferior, pero
superior en DM a los 3 afios; pues en la DM encontramos el 87 % de supervivencia cuando
estaba inactiva, es inferior a lo encontrado en el estudio de mexicanos en relacion con la
supervivencia acumulada que encontro a los 12,24, 36 y 48 meses en pacientes con PM (96
%, 93 % y 89 %, respectivamente). En pacientes con DM, por el contrario, la supervivencia
acumulada fue del 84 %, 81 %, 80 %y 80 % a los 12, 24, 36 y 48 meses.!*)

La literatura plantea que existe peor pronéstico en pacientes con mayor edad al diagnostico,
sexo masculino, retraso en diagnéstico o tratamiento, mayor afectacion de musculos
cardiovasculares o respiratorios, enfermedad pulmonar intersticial (EPI) o cancer, lo cual se
relaciona con este trabajo en algunos factores, como el color de piel no blanca, que tuvo
peor pronostico en PM y DM, pero diferimos en el estudio realizado por Nufio-Nufio y
otros™® en el analisis multivariado, pues no encontramos correlacion entre mortalidad y
Ulceras digitales y nivel maximo de CPK; en relacion con la dosis de esteroides, no tenemos
comparacion, ya que no fue de interés en este estudio.

Encontramos que los pacientes con PM, menores de 60 afios tenian una probabilidad de
sobrevivir del 60,9 % a los cinco afios y se mantuvo similar a los 10 afos; los adultos
mayores presentaron una probabilidad de sobrevida superior en el quinquenio, pero
disminuyd un 10 % a los 10 afios, lo que difiere por lo reportado por la literatura y por Nufio-
Nufio y otros,™® pues encontrd que después de la estratificacion por edad, hubo una mayor
tasa de mortalidad en pacientes con inicio de la enfermedad mayor de 40 afios y sexo
masculino, lo que difiere con lo encontrado en nuestro estudio, ya que los hombres tuvieron
una probabilidad de sobrevivir mayor, asi como los casos con CPK inicial normal
(supervivencia 100 % en los dos periodos). Lo mismo se encontré en pacientes con MII que
no tenian neumopatia ni presencia de Anti-Jo1, no se encontraron diferencias significativas
en los grupos estudiados, pero si se observo disminucion de la supervivencia si los pacientes
tenian una elevacion ligera de la CPK inicial, asi como la presencia de neumopatia

intersticial y de anticuerpo Anti-Jol en la PM, no asi en los pacientes con DM.®®
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Coincidimos por lo encontrado por Laura y otros® en cuanto al sexo y color de piel, pues
encontraron una supervivencia mayor en los hombres (90 %), personas de color blanco de
la piel (83 %), asi como los casos con valores elevados de CPK inicial en mas del 80 %, no
asi en los pacientes que tenian discreta elevacion de CPK. En relacion con la presencia de
neoplasia en la DM, también coincidimos, ya que cuando estaba presente la neoplasia la
supervivencia fue menor que los que no tuvieron neoplasia. La asociacion entre cancer y
miositis se ha informado de manera amplia, la malignidad es una complicacién
potencialmente peligrosa para la vida de los pacientes con miositis.**

Andrés y otros,*® en el analisis retrospectivo de pacientes con miositis asociada a cancer
durante las Gltimas 3 décadas en una cohorte de miositis hingara, reportan que después de
29 afios de seguimiento, los casos de cancer que ocurren dos afios antes o tres afios después
del diagndstico de miositis pueden considerarse como miositis asociadas a cancer (MCA).
En su estudio, mas del 80 % del cancer se diagnosticé dentro de un afio de la aparicion de
los sintomas musculares. De los 450 pacientes con miositis, habia 43 pacientes con MCA
(9,56 %); esto significa que cada diez pacientes con miositis hay con MCA.7"

El presente trabajo es semejante a lo reportado por Nufio-Nufio y otros®® en relacion con
las causas de muertes, pero diferimos en el porciento, ya que ellos encontraron 24 % vy el
nuestro fue inferior y en el orden de estas, pues las principales causas de muerte de nuestros
pacientes fue cardiovascular, seguida de neoplasias y porciento bajos infecciones, a
diferencia de lo encontrado por Nufio-Nufio, en que las principales causas de muerte fueron
infecciones y cancer, con 27 casos cada uno (24 %), seguidas de eventos cardiovasculares
(21 %), EPI (8 %) y miscelaneos (13 %) (p < 0,0001).

Los resultados de esta investigacion difieren con los de Galindo-Feria,**) en los que las
causas de muerte fueron las infecciosas, con una menor tasa de complicaciones cronicas
asociadas a enfermedad pulmonar intersticial (EPI), debido a que solo los pacientes
sintomaticos fueron examinados para EPI, esto puede explicar la tasa mas baja de esta
manifestacion y como resultado de la recuperacion retrospectiva de la informacion de los
certificados de defuncion, no hay certeza de que en los pacientes que tenian EPI'y fallecieron
de neumonia, la EPI también haya contribuido a la causa de muerte.

La explicacion de que en nuestro estudio la causa de muerte fuera la cardiovascular lo
atribuimos a que las MII son trastornos inflamatorios autoinmunitarios, afectan a multiples
organos, producen alteraciones en vasos sanguineos y corazén. La cardiopatia puede
producirse en pacientes con diagnostico ya establecido de MII o ser la forma de presentacién

inicial en pacientes sin un diagnostico previo y causar anomalias miocardicas, valvulares,
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pericardicas y del sistema de conduccion, los trastornos reumaticos se han asociado a
aterosclerosis prematura, que da lugar a cardiopatia isquémica a una edad temprana. El
aumento del riesgo de eventos coronarios no puede atribuirse Unicamente a los factores de
riesgo cardiovascular (CV) tradicionales, ya que puede ser el resultado de inflamacion
sistémica cronica causada por la enfermedad.

La prevalencia de cardiopatia isquémica ha aumentado como consecuencia de los avances
en el tratamiento, ha aumentado la esperanza de vida de pacientes con enfermedades
reumaticas, el uso de esteroides elevada acelera la ateroesclerosis.

La presencia de hipertension pulmonar (HAP) en MII es mas frecuente que en la poblacion
general, sus manifestaciones son similares a la hipertension pulmonar idiopéatica. La HAP
clinicamente significativa es menos comun y los pacientes pueden estar asintomaticos en el
momento del diagndstico mediante ecocardiografia. En pacientes con Mll, la HAP puede
asociarse a hiperplasia de la intima. Debe evaluarse una posible hipertension pulmonar
secundaria causada por enfermedad tromboembdlica recurrente, en presencia de anticuerpos
antifosfolipidos (AP).(7:18)

Se difiere con lo encontrado por Amaral®® en el estudio de pacientes en Portugal, la
infeccion fue la causa mas comdn de muerte 7 (29,2 %); la neumonia fue la responsable del
20,8 % de las muertes en su cohorte; 6 pacientes (25 %) fallecieron como consecuencia de
una malignidad; 4 (16,7 %) fallecieron por una complicacion cardiaca y 2 (8,3 %) por
complicacién pulmonar. En nuestro estudio la causa infecciosa fue menos frecuente, debido
a que los pacientes en remision estaban sin inmunosupresores y con dosis bajas de
esteroides.

En conclusion, predominé el sexo femenino, color de piel blanca, la procedencia urbana y
el tipo dermatomiositis, las curvas de supervivencia mostraron mayor letalidad para la
polimiositis y enfermedad activa, la presencia de neoplasia en dermatomiositis multiplica la
tasa de riesgo de morir de 35 veces méas que los que no la presentan. Las causas de muerte

fueron cardiovasculares, neoplasicas e infecciosas.

Aporte cientifico
Cuba no contaba con estudios de supervivencia de los pacientes con miopatias inflamatorias
idiopaticas y este estudio permitio conocer la supervivencia de nuestros pacientes y
compararlas con otros estudios realizados en otros paises, asi como conocer las principales
causas de muerte, lo que nos permite trazar estrategias en busca de factores de riesgo y

tratarlos para asi mejorar la supervivencia de nuestros pacientes
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