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JUSTIFICACION

Las manife,stﬁciones clinicas, evolucjon y prondstico de las
miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll) son enormemente
heterogéneos

Baja prevalencia

Dificyltad para estudio de la enfermedad en ausencia de
estudios multicéntricos

En la Comunidad Auténoma de Madrid no se han realizado
estudios multicéntricos de Mll en el ambito de la
reumatologia



OBJETIVOS

Estudio de una cohorte de pacientes diagnosticados de
MIl de hospitales de la Comunidad Autonoma de Madrid:

o Analizar las caracteristicas clinicas

> Analizar la asociacidon con diferentes anticuerpos y la
asociacion con otras conectivopatias

> Conocer |la supervivencia, causas de muerte y tasas de
supervivenciaa 1, 5y 10 anos de seguimiento



MATERIALY METODOS

Eshudio descriptivo longitudinal y retrospectivo multicéntrico de una
cohorte de pacientes

> 2 criterios de_.Bohan y Peter para polimiositis (=3 criterios si es
dermatomiositis)

Seguimjento en servicios o unidades de Reumatologia de |3
(zi(c))in}lunigaé Autésnoma dse Madri(flentre Enero 198(§y Octubre de

Se incluyen miopatias infantiles, miositis por cuerpos de inclusiény
miositis paraneoplasicas

Se excluyen miopatias secundarias a agentes toxicos o infecciosos o
a enfermedades neuromusculares.

Todos los pacientes en seguimiento actual firmaron un
consentimiento informado

Analisis estadistico: SPSS 11.5 para Windows, con un nivel de
significacion p< 0.05



RESULTADOS



Centros participantes
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Grupo REMICAM

348 pacientes

* Formado hace 2
anos

* |nicio del estudio:
Septiembre 2013

» 348 pacientes de 11
centros, durante 14
meses

* Sin financiacion



Datos demograficos y clasificacion

Edad al diagndstico (afios) 42,4 + 23,8 (2-87)
Edad al final (afios) 50,2 + 23,7 (3-95)
Tiempo de evolucion (afios) 7365

Mujeres (%) 75,9

Raza caucasica 91,4

5,89 1.2% _—1,2%

31
H PM primaria 23
M Sd.solap.
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H M.paraneo. J - -
M MCl : : : : : :
I Monecrotia. EMTC LES Esclerosis AR Sjésgc:en




Autoinmunidad

Anticuerpos especificos de miositis
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Manifestaciones clinicas

M Cutaneas

65,2% M Artritis

M Hematoldgicas
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LIRenales




Manifestaciones clinicas

M Cutdneas
65,2% M Artritis
M Hematoldgicas
M Sistémicas
LI Pulmonares
i Digestivas
i Cardiacas

M Neuropsiq.

M Oftalmoldgicas

LIRenales




Manifestaciones clinicas

M Cutdneas
65,2% M Artritis
K Hematologicas
i Sistémicas
LI Pulmonares

i Digestivas

i Cardiacas

M Neuropsiq.

M Oftalmoldgicas

LIRenales




COMPLICACIONES
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25% miopatias desarrollan una infeccion severa
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Solapamiento: OR 2,9 (1,7-4,8 95% IC); p<0,001
Solapamiento vs. m.primarias: OR 2,0 (1,1-3,4 95% IC) p<0,05

Existe un riesgo incrementado para desarrollo de EPID en sindrome
solapamiento vs. miopatias primarias

EPID



SUPERVIVENCIA

Mortalidad: 20,8%
Supervivencia: 79,2%
Edad media: 67,2+17,7 aihos

Tiempo medio de evolucion:
6,4+6,3 anos

Las tasas de supervivencia a 1,
5y 10 anos de seguimiento
fueron del 96, 89y 77%
respectivamente

Supervivencia acumulada
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CAUSAS DE MUERTE

L Infeccién

H Evento cardiovasc.
K Cancer

M EPI

M Miscelanea

i Desconocido

* La causa mas frecuente de muerte fueron las infecciones, seguido de
los eventos cardiovasculares y las neoplasias



Mortalidad en subgrupos clinicos
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El subgrupo clinico con mejor prondstico es la DM juvenil, y el de peor
pronostico es el sindrome de solapamiento




FACTORES PRONOSTICOS DE
MORTALIDAD

* La presencia de infecciones severas, neoplasias malignas y la mayor edad de
inicio de la enfermedad actuaron como factores independientes de riesgo de
muerte.

e La mortalidad es mayor en ausencia de manifestaciones articulares.

p HR IC 95%
Infecciones severas <0,001 3,2 1,8-5,7
Ausencia de manifestaciones 0,004 2,3 1,3-4,2
articulares
Neoplasias malignas 0,04 1,8 1,1-3,2
Edad de inicio <0,001 1,04 1,02-1,06




FACTORES PRONOSTICOS DE MORTALIDAD

INFECCIONES SEVERAS ARTRITIS
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CONCLUSIONES

En el registro REMICAM se han reclutado 348 casos de miopatias, con
participacion de 11 centros en 14 meses del estudio

Los subgrupos clinicos mas frecuentes fueron la polimiositis primaria y el
sindrome de solapamiento, y el anticuerpo especifico mas frecuente fue anti-
Jo-1

Fallecieron el 20,8% de los pacientes, principalmente secundario a infecciones
y eventos cardiovasculares

El subgrupo clinico con peor prondstico fue la miopatia paraneoplasica,
seguido del sindrome de solapamiento

En nuestra serie existe un exceso de mortalidad en presencia de infecciones
severas, neoplasias malignas y la mayor edad de inicio de la enfermedad, y
menor en pacientes con manifestaciones articulares
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