Caracteristicas de los pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas y autoanticuerpos anti-PM/Scl: datos del registro MYO-SPAIN
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas, de actividad, dano y calidad de vida de pacientes con Mll y anti-PM/Scl vs
antisintetasa.

I Antl-PM/Sc

Introduccion

Tradicionalmente se ha definido la escleromiositis como un sindrome de solapamiento que incluye caracteristicas
de la esclerosis sistemica y de las miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll). Estudios recientes defienden que la

escleromiositis es una entidad diferente con hallazgos clinicos, serologicos e histopatologicos caracteristicos. Sin

Sociodemograficas

. : . . 2 , . Mujer 26 (60,47) 53 (73,56)
embargo, se ha sugerido que los pacientes con escleromiositis y anti-PM/Scl presentan similitudes clinicas y Raza 38 (88,37) 180 (86,96)
geneticas con los pacientes que tienen un sindrome antisintetasa. Caucasica ’ ’

.. . “r . . . . , . . - ;. Exfumador/Fumador 14 (33,33) 79 (38,16)
Objetivos: Describir las caracteristicas de los pacientes con miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll) y P ———— 11 (25.58) 58 (27.88)
autoanticuerpos (AAc) anti-PM/Scl y determinar si existen diferencias con los pacientes que asocian AAc Meses desde el inicio de los sintomas 13 66 +17 9 15 08 475 48

. Lo - £ . . al diagnostico S SR
antisintetasa. Ademas, identificar factores asociados a actividad de la enfermedad en ambos grupos T s 603475 182 4513

Asociacion con otras EAS*

, Asociacion con esclerosis sistémica™ 17 (39,53) 36 (17,39)

M etOd os Manifestaciones clinicas
EPID*¢ 22 (56,41) 161(77,40)
Miositis 35 (81,40) 168 (80,77)
: : - . : : , : : Artritis 35 (81,40) 143 (68,75)
Estudio obse.rv.acmnal transve.rsal, descriptivo y multlcen.trlco que incluyo a.43 y 208’p.aC|entgs.con AAC a’nt.|- Fendmeno de Raynaud e T
PM/Scl y antisintetasa del registro MYO-SPAIN. Se recogieron variables sociodemograficas, clinicas, serologicas y Sintomas constitucionales 28 (65,12) 152 (73,08)
terapéuticas, asi como de actividad, dafio y calidad de vida. Se agrupd a los pacientes con AAc anti-PM/Scl en . de DM*® . 8223 . Eiggg;

funcidn de su fenotipo clinico. Las diferencias entre grupos se analizaron mediante un analisis bivariante. Para Calcinosis* 4(10,53) 4(2,5)
analizar los factores asociados a variables de desenlace de actividad se ha realizado un modelo de regresion EsCIERaaCH e 9 (20,93) 11(5,58)

o . . . . po ., ;e . Alteraciones capilaroscopicas 20 (46,51) 64 (32,65)
logistica multivariado. La significacion estadistica se ha establecido en p<0,05. Afectacion esofagica 13 (32.50) 46 (24.73)
Afectacion cardiologica 5(11,63) 16 (7,69)
EPID
Res u Itad O Patrén TACAR
NINE 16 (72,73) 86 (53,42)
. . ] . . o . Probable NIU 0 (0,00) 6(3,73)
Los pacientes con anti-PM/Scl presentaron mas frecuencia de lesiones de dermatomiositis, esclerodactilia y NIU 0 (0,00) 18 (11,18)
calcinosis; y los pacientes con antisintetasa mas frecuencia de enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID), NEUEE CrgEmAate 22 25 [15,56)
L. . . L, . L. , Neumonia intersticial aguda 1 (4,55) 3(1,86)
manos de mecanico, anti-Ro52 y tratamientos biologicos (p<0,05), ver tabla 1. Los fenotipos clinicos mas Patrén no definido 3 (13,64) 23 (14,29)
frecuentes con AAc antiPM/Sclfueron el heterogeneo y el similar a sindrome antisintetasa. El modelo de regresion Gravedad EPID visita basal
l. , t t , I. . d t'R 52 l. d . s d l. f d d h t I. d , t I. d ~ Leve (CVF>75% y DLCO >55%) 11 (44,00) 60 (43,48)
ogls. ICa MOS r(? gue a presenug e anti-Ro52, la .u.rauon e la en erme~ ad has ag |ag.nc.)s icoye ano. se Moderado (CVFS0-75% o DLCO 35-55%) 14 (56,00) 71 (51.45)
asociaron a actividad en los pacientes con AAc antisintetasa, y solo el dano se asocio a actividad en los pacientes Grave (CVF<50% y DLCO <35%) 0 (0,00) 7 (5,07)
. Laboratorio
- <
con AAc anti-PM/Scl (p<0,05). oo 10 (23.26) 85 (40,871
Comorbilidades
_ Hospitalizaciones 23 (53,49) 126 (60,87)
Co n cl usiones Infecciones 4 (11,43) 24 (14,37)
Tratamiento
Corticoides 40 (93,02) 193 (93,24)
. . . . ;e ;. . . . . Bolos de metilprednisolona 9 (20,93) 36 (17,31)

Conﬂrm.an.ms varias dlfgrenC|as clmlc.as y serolo’glc.as entre ’los pacientes con AA~c anti-PM/5cl y antisintetasa, aunque EAMIES 38 (88,37) 174 (83,65)

fueron similares en medidas que confieren pronostico. Habria que prevenir el dano desde fases iniciales de la Antipalddicos* 17 (44,74) 49 (28,16)
enfermedad ya que, al igual que en otras MII, se asocia a actividad en los pacientes con AAc anti-PM/Scl y Terapia biologica™ 11(28,95) 71(34,13)

o Inmunoglobulinas intravenosas 10 (23,26) 33 (16,02)

d ntl S| ntEta Sd. Actividad

Actividad global enfermedad por el medico [0-10] 2,61+2,11 2,85 12,28
Actividad global enfermedad por el paciente [0-10] 3,85 12,82 3,9+2,49
Actividad extramuscular enfermedad [0-10] 2,64 +2,17 2,78 2,24
MMT 8 [0-80] 75,64 9,64 75,96 +8,42
Discapacidad HAQ (0-3) 0,58 +0,61 0,76 £0,72
Componente fisico SF12 40,91 +12,26 37,03 £12,77
Componente mental SF12 44,37 +12,87 45,7 £12,91

Los datos se muestran en n (%) y media =DE.
*p<0,05

Tanto al debut como a lo largo de la enfermedad




