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2.1.

INTRODUCCION

El proyecto Myo-Spain es un estudio observacional, longitudinal y ambispectivo de una
cohorte de pacientes con miopatia inflamatoria idiopdtica (Mll) atendidos en los
servicios de Reumatologia de Espafia.

El objetivo principal es analizar la evolucidn y el manejo de una cohorte de pacientes
con MIl. Los objetivos secundarios son: a) estimar la prevalencia de manifestaciones
clinicas, presencia de anticuerpos, comorbilidades y asociacion con otras
enfermedades reumaticas autoinmunes a nivel basal, como la incidencia de nuevas
comorbilidades; b) determinar factores prondsticos de actividad de la enfermedad,
dafio, discapacidad, calidad de vida y mortalidad; y c) analizar diferencias clinicas entre
las MIl completas e incompletas.

Toda la documentacidon relativa a este estudio, (protocolo, formularios, hojas
informativas, consentimiento informado) esta disponible en formato PDF en la pagina

web del proyecto (https://myospain.ser.es).

Este manual debe ser leido y entendido tanto por el responsable como por los
colaboradores del estudio en cada centro participante antes de iniciar el
reclutamiento de pacientes.

Si le surge alguna duda durante la lectura de este manual, péngase en contacto con las

Investigadoras Principales del proyecto: Laura Nufio (lauranuno2 @gmail.com); Tatiana

Cobo (mtcoboiba@yahoo.es), o con el coordinador del proyecto en la Unidad de

Investigacion (Ul) de la SER, Carlos Sanchez (carlos.sanchez@ser.es).

CENTROS PARTICIPANTES

Centros

Durante el mes de marzo-abril de 2018 se abrié el reclutamiento de centros mediante
una convocatoria publica. Los centros interesados en participar cumplimentaron un
formulario-solicitud, firmado por el Jefe de Servicio, en el que se explicaba las tareas a
realizar en Myo-Spain. Ademads, contenia un breve cuestionario sobre la capacidad de
reclutamiento y experiencia en el manejo de las Mll de cada centro. Durante el mes de

junio se realizd la seleccidon final de los centros, y se informd posteriormente por

——
N
| —


https://myospain.ser.es/
mailto:lauranuno2@gmail.com
mailto:mtcoboiba@yahoo.es

correo electrénico a los centros incluidos y excluidos. Actualmente hay 32 centros
participantes en Myo-Spain.

e A continuacién se muestran los 33 centros:
— Complejo Hospitalario de Badajoz, H. Infanta Cristina.
— Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.
— Hospital de Salamanca.

— Hospital 12 de octubre.

— Hospital del Mar.

— Hospital General Gregorio Marafidn.
— Hospital Puerta de Hierro.

— Hospital General de Alicante.

— Hospital de Bellvitge.

— Hospital General de Elda.

— Complejo Hospitalario de Jaén.

— Hospital Virgen del Rocio.

— Complejo Hospitalario de A Coruiia.
— Hospital Ramdn y Cajal.

— Hospital de la Princesa.

— Hospital de Basurto.

— Hospital Germans Trias i Pujol.

— Hospital General de Granollers.

— Hospital de Gran Canaria Doctor Negrin.
— Hospital Infanta Sofia.

— Hospital la Paz.

— Hospital Fundacién Jiménez Diaz.

— Hospital HM Sanchinarro

— Complejo Hospitalario de Vigo.

— Hospital Son Llatzer.

— Hospital Virgen de la Arrixaca.

— Hospital de Canarias.

— Hospital de Donostia.

— Hospital Reina Sofia.

— Hospital Clinico de Valencia.

— Complejo Hospitalario de Santiago de Compostela.




— Hospital Vall d"Hebrén.

— Hospital Principe de Asturias.

e Los siguientes requisitos son imprescindibles para comenzar a recoger datos en este

registro:

— Haber completado el formulario-solicitud de participacién y haber obtenido
respuesta favorable por la Ul de la SER.

— Que el servicio tenga en seguimiento a los pacientes con MIl y que cumplan los
criterios de inclusion del estudio.

— Que el Jefe de Servicio esté de acuerdo en que el centro participe en el estudio.

— Haber formalizado el contrato pertinente entre la Fundacion Espafiola de

Reumatologia y la gerencia del hospital.

2.2. Responsables y colaboradores

e En cada centro habra un responsable (investigador principal del centro), y puede

haber, ademas, tantos investigadores colaboradores como se acuerde en el servicio.

e Tanto el investigador principal (IP) del centro, como los investigadores
colaboradores, deberan firmar el compromiso de colaboracién del centro. El IP
coordinard a los investigadores colaboradores, comunicandoles todos los aspectos

relacionados con el estudio y con los criterios de seleccidn de los pacientes.

e Ambos (IP e investigadores colaboradores) se consideran investigadores del estudio, y

tienen las siguientes responsabilidades:

Informar a los sujetos objeto de la investigacion mediante la Hoja de

Informacién y obtener su Consentimiento Informado (Cl).

—  Firmar los Cl.

— Recoger datos en el cuaderno de recogida de datos existente en la plataforma

web.

— Respetar la confidencialidad de los datos del sujeto.

— Mantener el proyecto activo.
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2.3.

— Responder a las incidencias detectadas por los monitores del estudio y facilitar

las inspecciones de las autoridades sanitarias.

— QGuardar el archivo del estudio (protocolo, Cl, tablas de reclutamiento,

compromisos del investigador, etc.) durante 5 afios.

— Informar al CEIC de la marcha del estudio.

— Tener disponible la informaciéon sobre el estado del estudio y del seguimiento
cuando lo requieran desde la Ul de la SER o las Investigadoras Principales del

proyecto.

Es muy importante que, siempre que sea posible, el IP de cada centro continte
siéndolo a lo largo de toda la duracién del estudio, para garantizar la homogeneidad
en el proceso de la recogida de datos. Si esto no fuera posible, deberd procurar
trasmitir correctamente toda la informacién a la persona que le sustituya. Cualquier
cambio de IP debe ser comunicado, a la mayor brevedad posible, a las investigadoras

principales del estudio y al coordinador del estudio en la Ul.

El IP del centro deberda ponerse en contacto con las Investigadoras Principales del

proyecto y con la Ul para informar de cualquier cambio en el equipo colaborador.

En ningln caso se interferira en la practica médica habitual, ni se incentivara la
peticion de pruebas complementarias nuevas o la utilizacién de ningin tratamiento
especifico, ni para las MIl ni para las comorbilidades potenciales. La naturaleza del
estudio es unicamente observacional. Los médicos participantes seguirdn su practica

médica habitual y las recomendaciones vigentes.

Pagos
No estd previsto realizar pago alguno ni a los IP de cada centro, ni a los
colaboradores. Este proyecto tiene un presupuesto muy limitado al ser una

enfermedad rara. La financiacidn actual no permite realizar este tipo de pagos.




3. SELECCION DE PACIENTES
3.1. Criterios de inclusion

e Pacientes con diagndstico de MII, segun criterio del facultativo responsable. Los
tipos de MIl pueden ser: polimiositis, dermatomiositis, dermatomiositis
amiopatica, dermatomiositis hipomiopatica, miositis por cuerpos de inclusion,
miositis necrotizante inmunomediada, sindrome antisintetasa, sindrome de

solapamiento con miositis y no clasificable (anexos 1, 2 y 3).

e Los pacientes pueden ser mayores o menores de edad, y estaran en plenas facultades
para contestar y participar en la recogida de los datos que se soliciten (por ejemplo,
cuestionarios autoadministrados). En caso de menor no maduro, dichos cuestionarios

seran contestados por sus padres o tutores.

3.2. Criterios de exclusién

e Pacientes que, a juicio del investigador, tengan dificultades para acudir a las visitas o
cumplimentar los formularios.

e Pacientes con diagndstico de miopatias de causa téxica o infecciosa o secundaria a
enfermedad neuromuscular.

e Cuando los datos completos requeridos para los criterios de clasificacion o un

diagndstico médico final no estén disponibles.

3.3. Hoja de Informacién al paciente y Consentimiento Informado

e Todos los pacientes deberan firmar el Cl como requisito indispensable para su

inclusion en el estudio.

e El investigador debera leer al paciente la Hoja de Informacién acerca del estudio y
proporcionarle el documento de Cl que contiene informacidon detallada de sus
derechos y de las implicaciones, tanto tedricas como practicas, que tiene su

participacién en este proyecto.

e Una vez leida esta informacion, y aclaradas las dudas que hayan podido surgir, se le
pedird al paciente que complete y firme las hojas correspondientes del documento. El
modelo debera imprimirse y firmarse por duplicado, de modo que haya una copia
para el paciente que se le entregard, y una copia para el médico que deberd
conservarse en el archivo del estudio. En ninglin caso se remitiran las hojas del Cl a la

SER.
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4. ¢CUANDO SE DEBE INTRODUCIR INFORMACION EN EL REGISTRO Myo-

Spain?

4.1. Reclutamiento vy visitas sucesivas

5.1.

Una vez seleccionados los pacientes que cumplan criterios de inclusidn en cada centro,
se les citard en consulta para realizar la visita inicial (VO) e introducir la informacién en
el cuaderno de recogida de datos (CRD) electrénico. El periodo de reclutamiento de
los pacientes va desde junio de 2019 a diciembre de 2020 (ver cronograma en el
protocolo del proyecto, cualquier modificacion sobre este cronograma les sera
notificada con antelacidn por correo electrénico).

Se volvera a citar a los pacientes a los 12 meses * 2 meses (V1) y a los 24 meses + 2
meses (V2) de la visita inicial (V0), y se incluira la informacién de estas visitas en el
CRD electrdnico. El tiempo estimado para introduccién de datos es entre 30-40

minutos, dependiendo de la complejidad de la historia del paciente

CUADERNO DE RECOGIDA DE DATOS (CRD) ELECTRONICO

Cuaderno de recogida de datos

Todos los datos clinicos del paciente se recogeran en un CRD electrénico disponible
en la plataforma web del proyecto. Para ello se dispondra de un plazo de 1 mes, desde
la visita del paciente en consulta de Reumatologia, para introducir todos los datos de
la visita en el CRD electrénico.

El CRD estara disponible en formato PDF en la web. Si es preciso el investigador podra
imprimir el formulario para facilitar su cumplimentacién y la recogida de datos, pero
los CRDs sdlo serdn validos cuando se registre la informacién en la plataforma
informatica expresamente disefiada para este fin.

El CRD esta dividido en diferentes secciones con preguntas que se ha procurado sean
intuitivas y faciles de responder. Existe posibilidad en la propia plataforma de revisar
documentacién con la explicacion de cada variable del CRD (ver “consultar
documentacion”).

En general, para completar las variables se debera tener en cuenta la anamnesis o las
anotaciones en la historia clinica, junto con las analiticas o pruebas complementarias

propias de la visita.

——
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5.2. Recogida de datos en el CRD electrénico

e Para la recogida de la informacién se ha disefiado una plataforma on-line o CRD
electrénico. El acceso a Myo-Spain se realizara a través de la siguiente direccién

https://myospain.ser.es.

e Desde la Ul de la SER se facilitara al IP del centro una clave de acceso al CRD
electrdnico.

e A cada centro se le asignard un cédigo de centro determinado por la aplicacién.
Cuando se incluya un paciente, la plataforma dara un cddigo que estard compuesto
por el cddigo del centro y el nimero de paciente de ese centro, de manera que cada
paciente tenga un cédigo uUnico.

e En el caso de querer introducir un nuevo paciente:

a) En la pagina inicial de la web, a la derecha, aparece la seccién CRD del
centro que incluye “ver mis pacientes”, “crear nuevo paciente” y
“consultar documentacién”. Pulsaremos sobre “crear nuevo
paciente”.

b) Se abrirad la pagina “0. Visita inicial” que tendra que cumplimentar. Al
final de la pagina pulsando sobre “crear paciente” se creard un nuevo
paciente.

c) Posteriormente, podra ir cumplimentando cada una de las secciones

del CRD.

5.2.1 Estructura y funcionamiento del CRD

El CRD esta divido en las siguientes paginas:

. Visita inicial (VO) o de seguimiento (V1y V2).

. Datos generales, de inclusion y sociodemograficos.
. Criterios de clasificacidn.

. Actividad de la enfermedad.

. Capacidad funcional.

Dafio.

. Laboratorio.

. Anticuerpos.

. Otras comorbilidades.

|
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. Hospitalizacion.
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— 10. Tratamiento.

— 11. Calidad de vida. Cuestionario SF12.

Visita inicial o de seguimiento:

En la visita inicial (V0), encontramos en esta primera pagina informacién sobre el
cddigo del paciente, fecha de la visita y si esta firmado el Cl. Mientras que cuando
estemos en las visitas de seguimiento (V1 y V2), en esta primera pagina se preguntara

por la fecha de la visita y por el estado del seguimiento del paciente.

Datos generales, de inclusion y sociodemograficos:

Esta pagina en la visita inicial (VO) hace referencia a informacién sobre fecha de
nacimiento, edad, sexo, raza, nivel de estudios, criterios de inclusion y exclusion, fecha
del inicio de sintomas, del diagnédstico, y clasificacion de la MIl. En las visitas de

seguimiento (V1 y V2) Unicamente se centra en la clasificacién de la Mil.

Criterios de Clasificacién:

Es una pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).
Se recoge informacién sobre manifestaciones y pruebas complementarias incluidas en

los criterios de clasificacion de M.

Actividad de la enfermedad:

Es una pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).

Incluye el Myositis Disease Activity Assessment (MYOACT) (ver anexo 4) que evalua,
por el médico, la actividad de la enfermedad en las 4 ultimas semanas mediante
escala visual analdgica (EVA) de 10 cm en 7 érganos/sistemas (constitucional, cutaneo,
esquelético, gastrointestinal, pulmonar, cardiaco y muscular). Ademads, incluye
evaluacidn extra-muscular global, y evaluacién global (muscular y extra-muscular) del
MYOACT en las 4 ultimas semanas en EVA de 0-10 cm. Por otro lado, se recoge
informacidn especifica sobre varias manifestaciones de la enfermedad, la valoracion
global de la enfermedad por el médico (anexo 5) y paciente (anexo 6) en el momento
de la visita-consulta (EVA 0-10 cm), y el Manual Muscle testing sobre 8 grupos

musculares (MMT-8) que evalla la fuerza muscular (anexo 7).

Capacidad funcional:

Es una pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).
Se recoge el valor del cuestionario de funcion fisica HAQ en adultos y en nifios el HAQ

infantil (CHAQ), en relacion a la semana previa a la visita (anexo 8).

11
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Daifio:

e Esuna pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).

e El dafio son los cambios persistentes en la anatomia, fisiologia, patologia o funcion,
como resultado de cualquier causa (enfermedad, tratamientos, etc...) desde el inicio
de la miositis y estd presente durante al menos 6 meses. Esta pdagina incluye el
Myositis Dammage Index (MDI) (anexo 9) que evalua, por el médico, la gravedad del
dafio mediante EVA de 10 cm en 11 érganos/sistemas (muscular, esquelético, cutaneo,
gastrointestinal, pulmonar, cardiovascular, vascular periférico, endocrino, ocular,
infeccidn, y neoplasia maligna). Ademas, incluye la evaluacion global de la gravedad
del daiio (EVA de 0-10 cm) del MDI, varias manifestaciones de dafno, y la valoraciéon
global del dafio por el médico (anexo 10) y paciente (anexo 11) en el momento de la

visita-consulta (EVA 0-10 cm).

Laboratorio:

e Esuna pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).

e En la visita inicial (VO) se recogerdn los valores de parametros de laboratorio
relacionado con la Ml tanto al diagndstico como los de la propia visita. Sin embargo,
en las visitas de seguimiento (V1y V2) Unicamente se recogeran los valores de esas

visitas.

Anticuerpos:

e Esuna pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).
e Se recogerd informacién sobre la presencia de anticuerpos especificos y asociados a

miositis.

Otras comorbilidades:

e Esuna pdagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).
e Recoge informacién sobre comorbilidades que no se incluyen en la pagina de dafio

(dislipemia, tabaquismo y asociacion con otras enfermedades autoinmunes).

Hospitalizacion:
e Esuna pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).

e Recoge la informacién de dos hospitalizaciones.

Tratamiento:

e Esuna pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).

12
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e Incluye informacidn sobre tratamientos para la Mll y para qué manifestaciones de la

MIl se ha indicado los tratamientos.

Calidad de vida. Cuestionario SF12:

e Esuna pagina comun a todas las visitas (VO, V1y V2).

e Recoge la informacion del cuestionario de calidad de vida SF12 (anexo 12) que el

paciente ha cumplimentado en cada visita.

Se debe tener en cuenta que en la visita inicial (VO) se incluira la informacion desde el

diagndstico hasta esa visita. En la visita de seguimiento (V1) desde la visita inicial (VO)

hasta la fecha de la visita 1. En la visita de seguimiento (V2) desde la visita de seguimiento

(V1) hasta la fecha de la visita 2.

5.3. Mediciones y definicidon de variables

A continuacion, en las siguientes secciones, mostraremos las variables recogidas en Myo-

Spain agrupadas en cada pdgina del CRD electrénico. Se muestran en tablas con columnas

(tal como aparecen en el CRD electrénico).

5.3.1 Visita inicial o visitas de seguimiento

A. Visita inicial

Variable

Descripcion

Nota aclaratoria

Cddigo paciente

Codigo paciente en el centro

El sistema lo genera (no cumplimentar)

Fecha de visita

Fecha en que el paciente realiza la
visita

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

éEsta firmado el
consentimiento
informado?

Tiene que estar puesto un “Si”, para poder incluir el
paciente en el registro, y no permite continuar con el CRD

B. Visitas de seguimiento

13
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Cddigo paciente

Codigo paciente en el centro

El sistema lo genera (no cumplimentar)

Fecha de visita

Fecha en que el paciente realiza la
visita

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

éPérdida de
seguimiento?

Pérdida de seguimiento del
paciente desde la ultima visita

Introducir motivo, segun lista desplegable

Fecha de la pérdida de
seguimiento

Fecha de la pérdida de seguimiento
del paciente desde la ultima visita

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

Numero de visita

Numero de visita correspondiente

Elegir visita afio 1 (si es la visita a los 12 meses) o visita afio
2 (si es la visita a los 24 meses)

5.3.2 Datos generales, de inclusién y sociodemograficos

A. Visita inicial

Variable

Descripcion

Nota aclaratoria

Fecha de nacimiento

Fecha de nacimiento

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

Sexo

Sexo

Hombre, mujer

Raza

Raza

Caucasica, africana, asiatica, hispana y otras

Nivel de estudios

Nivel de estudios

Sin estudios, basicos, intermedio, superior y desconocido

¢éTiene el paciente un
diagnéstico de
miopatia de causa
toxica, infecciosa o
secundaria a
enfermedad
neuromuscular?

Diagnodstico de miopatia toxica,
infecciosa o secundaria a
enfermedad neuromuscular
asociado a la sintomatologia actual
del paciente

En caso afirmativo, es un criterio de exclusidn del estudio.
El CRD no permite continuar

éCumple criterios de
clasificacion de

¢Cumple criterios de clasificacion
de MIl en el momento de la Ultima

Se refiere a que cumplan estrictamente criterios de

14
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miopatia inflamatoria
idiopatica (Mll)?

visita?

clasificacion

Ver anexos 2 y 3. El sindrome de solapamiento se definiria
como: criterios de miositis (cualquiera de los previos) +
criterios de AR, Sd Sjogren, EMTC, LES o esclerosis
sistémica)(ver anexos 2y 3)

Clasificacion de la
miopatia

Clasificacién de la Ml segtin
sospecha clinica

No es preciso que cumpla criterios de clasificacion, se
refiere a sospecha clinica (ver anexo 1)

Polimiositis primaria, dermatomiositis primaria, miositis
por cuerpos de inclusidon, miopatia necrotizante
inmunomediada, dermatomiositis amiopatica,
dermatomiositis hipomiopatica, sindrome de
solapamiento, sindrome anti-sintetasa y no clasificable
(anexo 1)

Fecha de inicio de los
sintomas de la MlI
(incluido el sindrome
anti-sintetasa)

Fecha de inicio de los sintomas

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automitica

Fecha de diagnéstico
de la MII (incluido el
sindrome anti-
sintetasa)

Fecha de diagnéstico de Ml

El diagndstico de Ml es segun criterio médico. Se
introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

B. Visitas de seguimiento

éCumple criterios de
clasificacion de
miopatia inflamatoria
idiopatica (MIl)?

é¢Cumple criterios de clasificacion
de MIl en el momento de la Ultima
visita?

Se refiere a que cumplan estrictamente criterios de
clasificacion

Ver anexos 2 y 3. El sindrome de solapamiento se definiria
como: criterios de miositis (cualquiera de los previos) +
criterios de AR, Sd Sjogren, EMTC, LES o esclerosis
sistémica)(ver anexos 2y 3)

Clasificacion de la
miopatia

Clasificacién de la Mll segin
sospecha clinica

No es preciso que cumpla criterios de clasificacion, se
refiere a sospecha clinica (ver anexo 1)

Polimiositis primaria, dermatomiositis primaria, miositis
por cuerpos de inclusidon, miopatia necrotizante
inmunomediada, dermatomiositis amiopatica,
dermatomiositis hipomiopatica, sindrome de
solapamiento, sindrome anti-sintetasa y no clasificable
(anexo 1)
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5.3.3 Criterios de Clasificacion

A. Visita inicial

Variable

Descripcion

Nota aclaratoria

Forma de inicio de la
Mil

Forma de inicio de los sintomas

Agudo (0-14 dias desde inicio), subagudo ( >14 dias a <2
meses) o insidioso (>2 meses a afios)

Debilidad de las
extremidades
superiores, inferiores,
y/o la musculatura
flexora-extensora del
cuello

Debilidad de las extremidades
superiores, inferiores proximales
y/o musculatura cuello

Definida por MMT u otras pruebas objetivas de fuerza, que
estan presentes en ambos lados en extremidades y
generalmente son progresivas con el tiempo

Fecha de Inicio de la
debilidad

Fecha de Inicio de la debilidad

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automadtica

Elevacion de los
niveles de enzimas
musculares

Elevacién de enzimas musculares

Elevacion de CPK, aldolasa, LDH, GOT o GPT por encima
del limite de la normalidad segun limites del laboratorio de
cada centro, y tras exclusion de otras causas

Fecha de elevacion de
enzimas musculares

Fecha de primera determinacion de
enzimas musculares elevadas

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automadtica

Dolor muscular a la
presion o dolor
muscular espontaneo

Dolor en cualquier masculo
inducido por presidn o palpacion
del musculo.

Tras exclusidn de otras causas que lo justifiquen
(fibromialgia, tendinopatias, etc).

No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Manifestaciones
articulares

Artritis (hinchazon, calor,
sensibilidad y/o enrojecimiento de
una o mas articulaciones
detectadas por examen fisico) y/o
artralgias (dolor en dos 0 mas
articulaciones reportadas por el
paciente)

Tras exclusion de otras causas diferentes a la Ml
(ejemplo: artritis microcristalina, brotes de artritis en
artrosis, etc.)

No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Manifestaciones

Disfagia o dismotilidad esofégica

Dificultad para tragar o evidencia objetiva de motilidad
anormal del es6fago, definida por clinica compatible y
respuesta a tratamiento especifico, y/o endoscopia
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digestivas

digestiva alta y/o pH-metria -y/o manometria esofagica
demostrando evidencia de dismotilidad del tracto
gastrointestinal. Tras exclusion de otras causas diferentes
alaMil

No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Manifestaciones
sistémicas

Incluye fiebre y/o pérdida de peso
y/o astenia

Fiebre: Dos o mas episodios de temperatura corporal
documentada de > 38 2C no explicada por infeccidn u otras
causas diferentes a la MIl.

Pérdida de peso: no intencionada de >5% en un mes
(debida a MIl y no a una dieta o enfermedad
concomitante)

Astenia: lo suficientemente grave como para interferir con
las actividades diarias normales no atribuibles a otra causa

No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Biopsia muscular
diagndstica de MIl

Biopsia muscular diagndstica: Si/
no/no realizada

Diagndstico definido por evidencia de miositis: infiltrado
endomisial de células mononucleares alrededor de
miocitos, infiltrado de células mononucleares perimisial
y/o perivascular, atrofia perifascicular, necrosis
perifascicular, vacuolas ribeteadas, y/o necrosis muscular

Fecha de biopsia
muscular especifica de
Mil

Fecha de realizacién de la biopsia
muscular

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automadtica

Caracteristicas de la
biopsia muscular,
presencia de

Presencia de una o varias de las
caracteristicas que se describen de
la biopsia muscular

La respuesta puede ser multiple, a elegir entre:
-Infiltracién endomisial de células mononucleares que
rodean, pero no invaden, las miofibras (se puede
encontrar en la PM y MCl).

-Infiltracién perimisial y / o perivascular de células
mononucleares (se puede encontrar en la DM y s. anti-
sintetasa).

- Atrofia perifascicular (especifico de DM)

- Vacuolas ribeteadas (especifico de MCl)

- Necrosis perifascicular (especifico de s. anti-sintetasa)
-Abundantes fibras necréticas invadidas o rodeadas por
macraéfagos, con escaso infiltrado inflamatorio (o
ausencia) y regeneracion (especifico de MNIM)

Patron de miopatia en
EMG

Patron tipico de miopatia en EMG

Triada tipica de miopatia (potenciales de unidades
polifasicas cortas, pequeilas y de baja amplitud;
potenciales de fibrilacion, incluso en reposo; descargas
repetitivas de alta frecuencia)

Fecha de EMG con

Fecha de realizacién de EMG

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
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patron de miopatia

automitica

Alteracion muscular
caracteristica por RMN
con STIR

Alteracién en RMN muscular
compatible con Mll con STIR,
consistente en edema muscular y/o
atrofia muscular o reemplazo del
musculo por grasa

Edema muscular en RMN: aumento de la sefial en el
musculo, a menudo simétrica, mediante STIR o imagenes
de MRI ponderadas en T2, sin otra causa conocida.

Atrofia muscular o reemplazo de musculo por grasa en
RMN: disminucion del volumen muscular (es decir, atrofia
muscular) o aumento del contenido de grasa del musculo
mediante imagenes de RMN ponderadas en T1, sin otra
causa conocida

Erupcion tipica de
Dermatomiositis
(eritema en
Heliotropo, papulas o
signo de Gottron)

Incluye eritema en Heliotropo,
papulas de Gottron y/o signo de
Gottron

Eritema en Heliotropo: Parches morados, de color lila o
eritematosos sobre los parpados o en una distribucion
periorbital, a menudo asociada con edema periorbital

Papulas de Gottron: Papulas palpables eritematosas o
violaceas sobre las superficies extensoras de las
articulaciones, que a veces son escamosas. Puede ocurrir
sobre las articulaciones de los dedos, codos, rodillas,
maléolos y dedos de los pies.

Signo de Gottron: Maculas eritematosas o violdceas sobre
las superficies extensoras de las articulaciones, que no son
palpables

Fecha de aparicion de
erupcion tipica

Fecha de aparicion de primera
erupcion tipica de dermatomiositis

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automitica

B. Visitas de seguimiento

Debilidad de las
extremidades
superiores, inferiores,
y/o la musculatura
flexora-extensora del
cuello

Debilidad de las extremidades
superiores, inferiores proximales
y/o musculatura cuello

Definida por MMT u otras pruebas objetivas de fuerza, que
estan presentes en ambos lados en extremidades y
generalmente son progresivas con el tiempo. Presente en
algiin momento desde inicio de la MIl hasta la visita
actual

Fecha de Inicio de la
debilidad

Fecha de inicio de la debilidad

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

Elevacién de los
niveles de enzimas
musculares

Elevacién de enzimas musculares

Elevacion de CPK, aldolasa, LDH, GOT o GPT por encima
del limite de la normalidad segun limites del laboratorio de
cada centro, y tras exclusion de otras causas. Presente en
algin momento desde inicio de la MIl hasta la visita
actual

Fecha de elevacion de
enzimas musculares

Fecha de primera determinacion de
enzimas musculares elevadas

Presente en algin momento desde la visita previa hasta
la visita actual

18

——

'




Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

Dolor muscular a la
presion o dolor
muscular espontaneo

Dolor en cualquier musculo
inducido por presién o palpacién
del musculo.

Presente en algin momento desde inicio de la MIl hasta
la visita actual. Tras exclusidn de otras causas que lo
justifiquen (fibromialgia, tendinopatias, etc)

No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Manifestaciones
articulares

Artritis (hinchazon, calor,
sensibilidad y/o enrojecimiento de
una o mas articulaciones
detectadas por examen fisico) y/o
artralgias (dolor en dos 0 mas
articulaciones reportadas por el
paciente)

Presente en algin momento desde inicio de la MIl hasta
la visita actual. Tras exclusidn de otras causas diferentes a
la MIl (ejemplo: artritis microcristalina, brotes de artritis
en artrosis, etc.)

No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Manifestaciones
digestivas

Disfagia o dismotilidad esofégica

Presente en algin momento desde inicio de la MIl hasta
la visita actual. Dificultad para tragar o evidencia objetiva
de motilidad anormal del eséfago, definida por clinica
compatible y respuesta a tratamiento especifico, y/o
endoscopia digestiva alta y/o pH-metria y/o manometria
esofagica demostrando evidencia de dismotilidad del
tracto gastrointestinal. Tras exclusién de otras causas
diferentes a la Mll

No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Manifestaciones
sistémicas

Incluye fiebre y/o pérdida de peso
y/o astenia

Presente en algin momento desde inicio de la Ml hasta la
visita actual.

Fiebre: Dos o mas episodios de temperatura corporal
documentada de > 38 2C no explicada por infeccidn u otras
causas diferentes a la MII.

Pérdida de peso: no intencionada de >5% en un mes
(debida a Mll y no a una dieta o enfermedad
concomitante).

Astenia: lo suficientemente grave como para interferir con
las actividades diarias normales no atribuibles a otra causa
No; al inicio de los sintomas (en los primeros 3 meses); en
los primeros 2 afios; de 2 a 5 afios de inicio de los
sintomas; de 5 a 10 afios de inicio de los sintomas; mas de
10 afios de inicio de los sintomas

Biopsia muscular
diagndstica de Ml

Biopsia muscular diagndstica: Si/
no/no realizada

Diagnostica definida por evidencia de miositis: infiltrado
endomisial de células mononucleares alrededor de
miocitos, infiltrado de células mononucleares perimisial
y/o perivascular, atrofia perifascicular, vacuolas
ribeteadas, y/o necrosis muscular

Fecha de biopsia
muscular especifica de

Fecha de realizacién de la biopsia

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica
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Mil

muscular

Caracteristicas de la
biopsia muscular,
presencia de

Presencia de una o varias de las
caracteristicas que se describen de
la biopsia muscular

La respuesta puede ser mdltiple, a elegir entre:
-Infiltracién endomisial de células mononucleares que
rodean, pero no invaden, las miofibras (se puede
encontrar en la PM y MCl).

- Infiltracion perimisial y / o perivascular de células
mononucleares (se puede encontrar en la DM y s. anti-
sintetasa).

- Atrofia perifascicular (especifico de DM)

- Vacuolas ribeteadas (especifico de MCI)

- Necrosis perifascicular (especifico de s. anti-sintetasa)
-Abundantes fibras necréticas invadidas o rodeadas por
macrofagos, con escaso infiltrado inflamatorio (o
ausencia) y regeneracion (especifico de MNIM)

Patron de miopatia en
EMG

Patron tipico de miopatia en EMG

Triada tipica de miopatia (potenciales de unidades
polifasicas cortas, pequeias y de baja amplitud;
potenciales de fibrilacidn, incluso en reposo; descargas
repetitivas de alta frecuencia)

Fecha de EMG con
patréon de miopatia

Fecha de realizacién de EMG

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica

Alteracion muscular
caracteristica por RMN
con STIR

Alteracién en RMN muscular
compatible con Mll con STIR,
consistente en edema muscular y/o
atrofia muscular o reemplazo del
musculo por grasa

Edema muscular en RMN: aumento de la sefial en el
musculo, a menudo simétrica, mediante STIR o imagenes
de MRI ponderadas en T2, sin otra causa conocida.
Atrofia muscular o reemplazo de musculo por grasa en
RMN: disminucion del volumen muscular (es decir, atrofia
muscular) o aumento del contenido de grasa del musculo
mediante imagenes de RMN ponderadas en T1, sin otra
causa conocida

Erupcidn tipica de
Dermatomiositis
(eritema en
Heliotropo, papulas o
signo de Gottron)

Incluye eritema en Heliotropo,
papulas de Gottron y/o signo de
Gottron

Eritema en Heliotropo: Parches morados, de color lila o
eritematosos sobre los parpados o en una distribucion
periorbital, a menudo asociada con edema periorbital
Papulas de Gottron: Papulas palpables eritematosas o
violdceas sobre las superficies extensoras de las
articulaciones, que a veces son escamosas. Puede ocurrir
sobre las articulaciones de los dedos, codos, rodillas,
maléolos y dedos de los pies.

Signo de Gottron: Maculas eritematosas o violdceas sobre
las superficies extensoras de las articulaciones, que no son
palpables

Fecha de aparicion de
erupcion tipica

Fecha de aparicion de la primera
erupcion tipica de dermatomiositis

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automatica
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5.3.4 Actividad de la enfermedad

Dentro de la evaluaciéon de la actividad de la enfermedad se realiza el MYOACT, consiste en
una EVA de 10 cm por cada érgano/sistema realizado por el médico, puntuando la gravedad
conjunta de 6 drganos/sistemas extra-musculares (constitucional, cutaneo, esquelético,
gastrointestinal, pulmonar y cardiaco) y el 72 que es el muscular (anexo 4).

La puntuacion EVA para cada sistema de drganos integra la gravedad de la actividad en funcién
de todas las manifestaciones clinicas enumeradas para ese sistema/érgano en particular
(anexo 4)

MYOACT, evalla la presencia de manifestaciones clinicas en las 4 semanas anteriores a la
visita que se deben a una enfermedad activa. En caso de sospecha o confirmacidon de que la
clinica sea debida a otra causa diferente a la MIl o debida a tratamiento, no deben
considerarse en esta evaluacion. La actividad de la enfermedad se define como un hallazgo

potencialmente reversible.

Visita inicial y visitas de seguimiento

Variable

Descripcion

Nota aclaratoria

Actividad
constitucional en
escala visual analégica
(0-10, medicion en cm)
del MYOACT

Incluye fiebre, pérdida de peso y/o
astenia.

En escala visual analdgica 0-10
realizada por el médico

Fiebre: documentada de >38 ° C. Pérdida de peso
involuntaria de > del 5% en peso corporal. Astenia: lo
suficientemente grave como para interferir con las
actividades diarias normales que no pueden atribuirse a
otra causa.

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la Mll o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
evaluable

Actividad cutanea en
escala visual analégica
(0-10, medicién en cm)
del MYOACT

Actividad cutanea global debida a
la enfermedad

En escala visual analdgica 0-10
realizada por el médico

Segun MYOACT, ver anexo 4: para evaluar la actividad
cutdnea se debe tener en cuenta la ulceracién cutanea,
eritrodermia, paniculitis, rash eritematoso, eritema en
Heliotropo, papulas y signo de Gottron, cambios en
capilares periungieales, alopecia y manos de mecanico.

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la Mll o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
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evaluable

Ulceracion cutanea

Lesion extensa de la dermis o mas
profunda debido a la
dermatomiositis.

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Paniculitis

Nddulos o lesiones depresivas
eritematosas o violaceas por
inflamacién de la grasa subcutanea

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Rash eritematoso,
incluido eritrodermia

Incluye erupcién malar, eritema
facial, eritema extensor lineal,
signo V, signo de chal, eritema
periungueal, eritema tras
exposicion solar o sin exposicion, y
eritrodermia.

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Alteracion en capilares
periungueales de
manos

Dilatacion de los capilares
periungueales, areas avasculares o
microhemorragias no traumaticas
y que pueden ser visibles mediante
un examen a simple vista o bien
con medios dpticos (lupa,
videocapilaroscopio,
estereomicroscopio, etc...).

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Alopecia

Incluye:

a) Alopecia difusa: alopecia
generalizada no cicatricial, no
eritematosa

b) Alopecia focal: alopecia en
parches con descamacién y eritema
localizado en dreas de inflamacidn

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Manos de mecanico

Hiperqueratosis y descamacién con
frecuentes fisuras a lo largo de los
aspectos laterales y palmar de los
dedos.

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Vasculitis cutanea con
biopsia compatible

Vasculitis cutanea con biopsia
compatible

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)
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Esclerodactilia

Engrosamiento y endurecimiento
localizado de la piel de los dedos de
manos y pies. Se suele acompafar
por atrofia de los tejidos blandos
subyacentes.

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Fenémeno de Raynaud

Trastorno vascular que se
caracteriza por espasmos
recurrentes de los capilares
especialmente de los dedos de las
manos y de los pies al exponerse al
frio, que se caracteriza por palidez,
cianosis y enrojecimiento y que
suele acompafiarse de dolor

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Especificar si estan
presentes las
siguientes lesiones
cutaneas: livedo
reticular, lesiones
mucosas, edema
subcutaneo o
sobrecrecimiento
cuticular

Texto libre

De nueva aparicion en las Ultimas 4 semanas. Especificar
cudl de las lesiones.

Actividad esquelética
en escala visual
analdgica (0-10,
medicidn en cm) del
MYOACT

Actividad esquelética global debida
a la enfermedad

En escala visual analégica 0-10
realizada por el médico

Segun MYOACT, ver anexo 4: para evaluar la actividad
esquelética se debe tener en cuenta la artritis y las
artralgias.

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la Mll o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
evaluable

Artritis Inflamacidn, incluyendo hinchazén, | Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
calor, sensibilidady / o de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
enrojecimiento de una o mas aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
articulaciones detectadas por visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas 'y
examen fisico que persiste hasta la actualidad)

Artralgias Dolor en dos o mas articulaciones Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
reportadas por el paciente de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva

aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Actividad Actividad gastrointestinal global

Segun MYOACT, ver anexo 4: para evaluar la actividad
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gastrointestinal en
escala visual analégica
(0-10, medicién en cm)
del MYOACT

debida a la enfermedad

En escala visual analégica 0-10
realizada por el médico

gastrointestinal se debe tener en cuenta la disfagia,
dismotilidad esofagica y el dolor abdominal secundario a la
Ml

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la MIl o por un tratamiento, se seleccionard la opcién no
evaluable

Disfagia o dismotilidad
esofagica

Dificultad para tragar documentada
por el paciente o evidencia objetiva
de motilidad anormal del eséfago
[manometria esofagica
(preferiblemente), endoscopia, PH-
metria o ingestidn de bario].

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Si la disfagia ha permanecido estable y sin cambios y esta
presente durante mas de 6 meses, es mas probable que
represente un elemento de dafio y se debe calificar como
tal, a menos que exista evidencia de reversibilidad.

Actividad pulmonar en
escala visual analégica
(0-10, medicién en cm)
del MYOACT

Actividad pulmonar global debida a
la enfermedad

En escala visual analdgica 0-10
realizada por el médico

Segun MYOACT, ver anexo 4: para evaluar la actividad
pulmonar se debe tener en cuenta- la debilidad muscular
respiratoria sin enfermedad pulmonar intersticial (EPI), la
EPI reversible activa, y la disfonia.

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la Mll o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
evaluable

DLCO en el primer afio
de inicio de los
sintomas (porcentaje
absoluto respecto al
valor predeterminado)

DLCO en el primer afio de inicio de
los sintomas

Aplicable en la visita de inicio (VO0). Incluir en formato
numérico con 2 decimales

DLCO en la visita
actual (porcentaje
absoluto respecto al
valor predeterminado)

DLCO en la visita actual (realizado
en los ultimos 3 meses)

Aplicable a todas las visitas. Incluir en formato numérico
con 2 decimales

CVF en el primer aiio
de inicio de los
sintomas (porcentaje
absoluto respecto al

CVF en el primer afo de inicio de
los sintomas

Aplicable en la visita de inicio (VO). Incluir en formato
numeérico con 2 decimales
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valor predeterminado)

CVF en la visita actual
(porcentaje absoluto
respecto al valor
predeterminado)

CVF en la visita actual (realizado en
los ultimos 3 meses)

Aplicable a todas las visitas. Incluir en formato numérico
con 2 decimales

Fecha del primer
TACAR

Fecha del primer TACAR

Aplicable en la visita de inicio (VO0). Se introduce mediante
calendario que aparece de forma automatica

Fecha del TACAR

Fecha del dltimo TACAR

Aplicable en las visitas de seguimiento 1 (V1) y visita de
seguimiento 2 (V2). Corresponde a la fecha de realizacion
del Ultimo TACAR desde lavisitaOalalenlaVl,ydesde
lavisitalala2enla V2. Seintroduce mediante
calendario que aparece de forma automatica

Patron de enfermedad
pulmonar intersticial
difusa (EPID) por
TACAR

Patrén de enfermedad pulmonar
intersticial difusa (EPID), en caso de
presentarlo, definida por TACAR

No presente EPID por TACAR; neumonia intersticial no
especifica (NINE); neumonia intersticial usual (NIU);
neumonia organizada; neumonia intersticial aguda; patron
no definido; no realizado TACAR

Fecha de inicio de uso
de oxigeno crénico
domiciliario por EPID
asociada a miositis
(s6lo si lo precisa o ha
precisado)

Fecha de inicio de uso de oxigeno
crénico domiciliario por EPID
asociada a miositis

Se introduce mediante calendario que aparece de forma
automadtica

Actividad
cardiovascular en
escala visual analégica
(0-10, medicion en cm)
del MYOACT

Actividad cardiovascular global
debida a la enfermedad

En escala visual analdgica 0-10
realizada por el médico

Segun MYOACT, ver anexo 4: para evaluar la actividad
cardiovascular se debe tener en cuenta la pericarditis,
miocarditis, arritmias y taquicardia sinusal.

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la Mll o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
evaluable

Pericarditis

Pericarditis: Dolor pericardico con
roce y/o derrame y/o cambios ECG
y/o confirmacién ecocardiografica.

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Miocarditis

Miocarditis: Inflamacién del
miocardio definida clinicamente o
con evidencia ecocardiografica u

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
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otra evidencia objetiva.

visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Arritmia

Arritmia: Evidencia clinica o
electrocardiogréfica de latidos
cardiacos irregulares.

Nunca presente; Presente previo a la actualidad (mas alla
de 4 semanas); Presente en la actualidad (de nueva
aparicion en las ultimas 4 semanas); Presente previo a la
visita actual y en la actualidad (de inicio hace >4 semanas y
que persiste hasta la actualidad)

Actividad de la
enfermedad
extramuscular en
escala visual analégica
(0-10, medicién en cm)
del MYOACT

Evaluacion global de la actividad de
la enfermedad en todos los
sistemas extra-musculares

En escala visual analdgica 0-10
realizada por el médico

Segin MYOACT, ver anexo 4: para evaluar la actividad de
la enfermedad extra-muscular se debe tener en cuenta los
siguientes drganos/sistemas: constitucional, cutaneo,
esquelético, gastrointestinal, pulmonar y cardiovascular

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la MIl o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
evaluable

Actividad de la
enfermedad muscular
en escala visual
analdgica (0-10,
medicién en cm) del
MYOACT

Actividad muscular global debida a
la enfermedad

En escala visual analdgica 0-10
realizada por el médico

Segun MYOACT, ver anexo 4: para evaluar la actividad de
la enfermedad muscular hay que tener en cuenta la
miositis y mialgias.

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la Mll o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
evaluable

Actividad global de la
enfermedad en escala
visual analégica (0-10,
medicion en cm) del
MYOACT

Actividad global de la enfermedad
en las ultimas 4 semanas evaluada
por el médico

En escala visual analégica 0-10
realizada por el médico

Evaluacion global para la totalidad de actividad de la
enfermedad en TODOS los sistemas; INCLUYENDO
ACTIVIDAD DE LA ENFERMEDAD MUSCULAR

El valor O corresponde a no evidencia de actividad de la
enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad
extrema o maxima. Es importante saber que si no se
puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las
manifestaciones son originadas por una causa diferente a
la Mll o por un tratamiento, se seleccionara la opcién no
evaluable

Actividad global de Ia
enfermedad por el
médico en escala
visual analdgica (0-10,

Actividad global de la enfermedad
en la visita médica evaluada por el
médico

La evaluacién global de la actividad de la enfermedad por
el médico (anexo 5). Se debe juzgar a partir de toda la
informacidén disponible el dia de la consulta-visita,
incluyendo el aspecto del paciente, historia clinica,
examen fisico, pruebas diagndsticas de laboratorio y el
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En escala visual analégica 0-10

tratamiento médico resultante.

El valor O corresponde a ausencia de actividad, 5 es
actividad moderaday 10 es actividad extrema o grave

Actividad global de la enfermedad
evaluada por el paciente o
padre/tutores en la visita médica

En escala visual analégica 0-10

La evaluacién global de la actividad de la enfermedad por
el paciente o padre / tutor (anexo 6). Se debe juzgar a
partir de toda la informacién disponible el dia de la
consulta-visita

El valor O corresponde a ausencia de actividad, 5 es
actividad moderaday 10 es actividad extrema o grave

Test muscular manual (manual
muscle test) sobre 8 grupos
musculares

Medido el dia de la visita-consulta (anexo 7). Valor
numeérico absoluto 0-80

5.3.5 Capacidad funcional

Visita inicial y visitas de seguimiento

Herramienta que evalua la
funcidn fisica del paciente
adulto en la semana anterior a
la visita-consulta (valor 0-3)

Es el cuestionario para adultos (anexo 8). 0 indica sin
discapacidad y 3 maxima discapacidad

Herramienta que evalla la
funcién fisica del niflo en la
semana anterior a la visita-
consulta (valor 0-3)

Es el cuestionario para nifios (anexo 8). 0 indica sin
discapacidad y 3 maxima discapacidad
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5.3.6 Dafio

Las manifestaciones de dafio se determinan mediante evaluacion clinica y deben estar

presentes durante al menos 6 meses (o la patologia que condujo a la manifestacion debe

haber estado presente durante al menos 6 meses) a pesar de la terapia inmunosupresora u

otra terapia previa, incluido el ejercicio y la rehabilitacidn. Si no estdn presentes 6 meses, no

son evaluables.

Visita inicial y visitas de seguimiento

EVA que evalla la gravedad del
dafio muscular de 0 a 10 cm
por el médico (segiin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio muscular se
debe tener en cuenta la debilidad, atrofia, y disfuncidn
muscular

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcidén no evaluable

EVA que evalla la gravedad del
dafio esqueléticode 0 a10cm
por el médico (seglin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio esquelético
se debe tener en cuenta las contracturas articulares,
osteoporosis con fractura o colapso vertebral, necrosis
avascular, y artropatia deformante

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacién no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcién no evaluable

EVA que evalula la gravedad del
dafio cutdneo de 0 a 10 cm
por el médico (seglin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio cutaneo se
debe tener en cuéntala calcinosis, alopecia, atrofia o
cicatriz cutanea, poiquilodermia, y lipodistrofia

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcién no evaluable
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Calcinosis segiin MDI

Segun MDI, ver anexo 9: calcificacion distrofica, observada
clinica o radiolégicamente en la piel, tejido subcutaneo,
fascia o musculo. La calcinosis se puede distinguir clinica o
radiograficamente en 4 subtipos:

a. Placas o nddulos superficiales: lesiones circunscritas
confinadas al tejido cutdaneo o subcutaneo

b. Tumoral: grandes nddulos circunscritos, que son
intramusculares. Puede ulcerarse si es subcutaneo

c. Planar o fascial: acumulaciones lineales de calcinosis que
se encuentran a lo largo del plano fascial del tejido o los
musculos subcuténeos

d. Exoesqueleto / universal: laminas generalizadas de
calcio en el musculo, la fascia y el tejido subcutdneo, que a
menudo encierran al paciente. Puede ulcerarse cuando es
subcutaneo

Fecha del diagndstico de
calcinosis

Seleccionar en el desplegable la fecha

Lipodistrofia segun MDI

Segun MDI, ver anexo 9: pérdida de la grasa subcutanea
(localizada o distribuida ampliamente) observada clinica o
radiolégicamente.

Fecha del diagndstico de
lipodistrofia

Seleccionar en el desplegable la fecha

EVA que evalla la gravedad del
dafio gastrointestinal de 0 a
10 cm por el médico (segun
MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio
gastrointestinal se debe tener en cuenta la disfagia,
dismotilidad gastrointestinal, estrefiimiento, diarrea, dolor
abdominal, infarto, y reseccion de intestino u otros
érganos gastrointestinales

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcién no evaluable

EVA que evalla la gravedad del
dafio pulmonar de 0 a10cm

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio pulmonar se
debe tener en cuenta la disfonia, deterioro de la funcion
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por el médico (seglin MDI)

pulmonar debido a dafio muscular respiratorio, fibrosis
pulmonar, e hipertension arterial pulmonar

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcidén no evaluable

Hipertension arterial pulmonar
segun MDI

Segun MDI, ver anexo 9: prominencia del ventriculo
derecho, o P2 (segundo ruido de cierre de la valvula
pulmonar) fuerte, o por medicidn directa de las presiones
pulmonares (mas del 10% por encima del limite superior
de la normalidad)

Fecha del diagndstico de
hipertension arterial pulmonar

Seleccionar en el desplegable la fecha

EVA que evalla la gravedad del
dafio cardiovascular de 0 a 10
cm por el médico (segiin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio
cardiovascular se debe tener en cuenta la hipertension
precisando tratamiento > 6 meses, disfuncién
ventricular/cardiomiopatia, y sélo en adultos > 18 afios
angina o bypass de arteria coronaria o infarto de
miocardio

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacién no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcidén no evaluable

Hipertension arterial segin
MDI

Segun MDI, ver anexo 9: presion arterial> 95% de los
limites superiores de la normalidad para la edad y el sexo,
que requiere tratamiento > 6 meses

Fecha del diagndstico de
hipertension arterial

Seleccionar en el desplegable la fecha

Cardiopatia isquémica en
pacientes con 2 18 afios segln
MDI

Segun MDI, ver anexo 9:

a. Angina: episodios de angina presentes por un periodo
de al menos 6 meses.

b. Infarto de miocardio: documentado por
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electrocardiograma y enzimas

Fecha del diagndstico de
cardiopatia isquémica

Seleccionar en el desplegable la fecha

EVA que evalua la gravedad del
dafio vascular periféricode 0 a
10 cm por el médico (segun
MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio vascular
periférico se debe tener en cuenta la pérdida de tejido
menor a un digito, pérdida o reseccién de un digito o
extremidad, la trombosis venosa o arterial con hinchazén,
ulceracién o estasis venoso, y la claudicacidén en pacientes
> 18 afios

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcién no evaluable

Isquemia en extremidades a
cualquier edad o claudicacion
en pacientes con 2 18 afos
segun MDI

Segun MDI, ver anexo 9

a. Isquemia en extremidades: pérdida de tejido menor a
un digito o pérdida o reseccion de un digito o extremidad.

c. Claudicacion: por la historia

Fecha del diagndstico de
isquemia en extremidades o
claudicacién

Seleccionar en el desplegable la fecha

Trombosis venosa o arterial
segun MDI

Segun MDI, ver anexo 9: trombosis venosa o arterial
confirmada por imagen

Fecha del diagndstico de
trombosis venosa o arterial

Seleccionar en el desplegable la fecha

EVA que evalua la gravedad del
dafio endocrinode 0 a 10 cm
por el médico (segiin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio endocrino se
debe tener en cuenta:

a. En pacientes con < 18 afios: falta del crecimiento y
retraso en el desarrollo de las caracteristicas sexuales
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secundarias.

b. En pacientes pediatricos y adultos: hirsutismo o
hipertricosis, menstruaciones irregulares, amenorrea
primaria o secundaria, diabetes mellitus

c. En pacientes > 18 afios y adolescentes cuando sea
aplicable: infertilidad (femenina o masculina) y disfuncion
sexual

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcidén no evaluable

Diabetes mellitus segiin MDI

Seguin MDI, ver anexo 9: glucosa en ayunas> 140 mg / dl o
glucosa a las 2 horas en la prueba de tolerancia oral a la
glucosa > 200 mg / di

Fecha del diagndstico de
diabetes mellitus

Seleccionar en el desplegable la fecha

EVA que evalla la gravedad del
dafio ocular de 0 a 10 cm por
el médico (seguin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio ocular se
debe tener en cuenta las cataratas que originan pérdida de
vision, y la pérdida de vision por otras causas (con vision <
20/200)

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacién no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcién no evaluable

EVA que evalua la gravedad del
dafio por infeccion de 0 a 10
cm por el médico (segiin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio por infeccién
se debe tener en cuenta:

a. Infeccidn crénica: infeccidn (diagndstico presuntivo con
o sin cultivo positivo) que requiere mas de 6 meses de
tratamiento antimicrobiano, o que persiste con o sin
sintomas clinicos> 6 meses y estd asociada a una
discapacidad (imposibilidad para ir al colegio, trabajo, o
guarderia)

b. Infecciones multiples: > 3 infecciones (en localizaciones
iguales o diferentes, con organismos iguales o diferentes)
que requieren tratamiento antimicrobiano o generan
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discapacidad (imposibilidad para ir al colegio, trabajo, o
guarderia) durante un periodo de 6 meses

El valor O corresponde a ausencia de dafo, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcidén no evaluable

Infeccion grave desde el inicio
de los sintomas de la miositis

Aplicable a la visita inicial (V0). Se define infeccion grave
como aquella que precisa hospitalizacidn, tratamiento
intravenoso o con desenlace de muerte

Numero de infecciones graves
desde el inicio de los sintomas
de miositis hasta la visita inicial
(Vo)

Aplicable a la visita inicial (V0)

Infeccion grave en el dltimo
afio (de la visita O a la visita
actual (V1) odelavisitalala
visita actual (V2)

Aplicable en las visitas de seguimiento V1 y V2. Se define
infeccion grave como aquella que precisa hospitalizacion,
tratamiento intravenoso o con desenlace de muerte

Numero de infecciones graves
desde la visita inicial (VO) a la
visita actual (V1) o de la visita 1
a la visita actual (V2)

Aplicable a la visita de seguimiento V1 y V2

Fecha del diagndstico de la
infeccion grave en el dltimo
afo

Aplicable a todas las visitas (VO, V1y V2). Se debe -indicar
la fecha del diagnéstico de infeccidn grave. Se introduce
mediante calendario que aparece de forma automatica

Especificar el tipo de infeccion
grave de las opciones del
desplegable que se indica en el
CRD electrénico

Las opciones de infeccidn grave son: septicemia, infeccion
respiratoria de vias aéreas inferiores, endocarditis,
pielonefritis, artritis séptica, celulitis absceso de partes
blandas, infeccidn gastrointestinal, infeccidon neurolégica y
otros

EVA que evalua la gravedad del
dafio por neoplasia maligna de
0 a 10 cm por el médico (segun

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio por
neoplasia maligna se debe tener en cuenta cualquier tipo
de cancer. El cancer debe estar documentado por
anatomia patoldgica, excluye las displasias, incluye los
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MDI)

canceres asociados a miositis

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacién no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcidén no evaluable

Cualquier tipo de cancer

El cancer debe estar documentado por anatomia
patoldgica, excluye las displasias, incluye los cdnceres
asociados a miositis

Fecha del diagndstico de la
neoplasia maligna (cancer)

Indicar la fecha. Se introduce mediante calendario que
aparece de forma automatica

Tipo de neoplasia malina (
cancer)

Esta variable puede responderse con respuesta multiple,
ya que un paciente puede tener diagnosticado mas de un
cancer. Hay que elegir las opciones que correspondan del
desplegable de canceres que aparecen en el CRD online

EVA que evalla la gravedad del
dafio global de 0 a 10 cm por
el médico (segiin MDI)

Segun MDI, ver anexo 9: para evaluar el dafio global se
debe tener en cuenta su opinién como clinico experto de
la totalidad del dafio de la enfermedad en todos los
6rganos y sistemas

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante
saber que si no se puede evaluar el dafio, por ejemplo
porque la manifestacidén no esta presente al menos 6
meses, se seleccionara la opcidén no evaluable

Fallecimiento

Indicar si el paciente ha fallecido o no

Fecha de fallecimiento

Indicar la fecha del fallecimiento. Se introduce mediante
calendario que aparece de forma automatica

Causa del fallecimiento

Indicar la causa del fallecimiento de las opciones que
aparecen en el desplegable

Fallecimiento por actividad de
la enfermedad excluyendo

Escribir en texto la causa del fallecimiento cuando ha sido
por actividad de la Mll, excluyendo la enfermedad
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enfermedad pulmonar
intersticial difusa (escribir
texto)

pulmonar intersticial difusa

Otras causas del fallecimiento

Escribir en texto otras causas del fallecimiento cuando no
estén recogidas en las variables anteriores sobre causas de
fallecimiento

Valoracién global del dafio por
el médico en EVA (0-10 cm)

La evaluacién global del dafio de la enfermedad por el
médico (anexo 10) se realizara a partir de toda la
informacién disponible el dia de la consulta-visita, incluida
la apariencia del paciente, el historial, el examen fisico, las
pruebas de laboratorio y el tratamiento médico prescrito.
Teniendo en cuenta que las manifestaciones de dafio
deben estar presentes durante al menos 6 meses. Se
diferencia del “Dafio global del MDI” porque NO evalua la
gravedad, si no la cantidad total de dafio actual

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo

Valoracién global del dafio por
el paciente/padres en EVA (0-
10 cm)

El paciente, o los padres deben evaluar la cantidad total de
dafio que la miositis ha causado en su cuerpo (anexo 11)
en el momento actual (dia de la consulta-visita). Teniendo
en cuenta que las manifestaciones de dafio deben estar
presentes durante al menos 6 meses

El valor O corresponde a ausencia de dafio, 5 es dafio
moderado y 10 es dafio extremo o maximo

5.3.7 Laboratorio

Visita inicial y visitas de seguimiento

Valor de la CPK en U/L al
diagnéstico

El valor de la CPK al diagndstico, Unicamente se recoge en
la visita inicial (VO)
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Valor de la CPKen U/Len el
analisis de la visita del paciente

El valor de la CPK de la visita se recoge en las tres visitas de
Myo-Spain (VO, V1y V2)

Valor de la PCR en mg/L al
diagndstico

El valor de la PCR al diagnéstico, Unicamente se recoge en
la visita inicial (V0). Tener presenta que las unidades de la
PCR son en mg/L, en algunos hospitales se da en mg/d|,
por lo que habria que hacer la conversién a mg/L cuando
se incluya el valor en el CRD online

Valor de la VSG en mm/hora al
diagndstico

El valor de la VSG al diagndstico, Unicamente se recoge en
la visita inicial (VO)

Valora de la ferritina en mg/dl
al diagnéstico

El valor de la ferritina al diagndstico, Unicamente se recoge
en la visita inicial (VO)

Valor de GOT/AST en U/L en el
analisis de la visita del paciente

El valor de la GOT/ AST de la visita se recoge en las tres
visitas de Myo-Spain (VO, V1y V2)

Valor de GPT/ALT en U/L en el
analisis de la visita del paciente

El valor de la GPT/ALT de la visita se recoge en las tres
visitas de Myo-Spain (VO, V1y V2)

Valor de LDH en U/L en el
analisis de la visita del paciente

El valor de la LDH de la visita se recoge en las tres visitas
de Myo-Spain (VO, V1y V2)

5.3.8 Anticuerpos

Visita inicial y visitas de seguimiento

Determinacion de anticuerpo anti-
Jol

Realizado por immunoblot o ELISA

No/Si/No realizado
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Anti-PL7 Determinacion de anticuerpo anti- | Realizado por immunoblot o ELISA
PL7
No/Si/No realizado
Anti-PL12 Determinacién de anticuerpo anti- Realizado por immunoblot o ELISA

PL12

No/Si/No realizado

Otros anticuerpos anti-
sintetasa

Otros anticuerpos anti-sintetasa

EJ; OJ; KS; YRS/Ha; Zo; no realizado ninguno de los
anteriores

Anti-MDA5 Determinacion de anticuerpo anti- | Realizado por immunoblot o ELISA
MDAS5
No/Si/No realizado
Anti-Mi2 Determinacion de anticuerpo anti- | Realizado por immunoblot o ELISA
Mi2
No/Si/No realizado
Anti-SRP Determinacion de anticuerpo anti- Realizado por immunoblot o ELISA
SRP
No/Si/No realizado
Anti-TIF1-y Determinacion de anticuerpo anti- Realizado por immunoblot o ELISA
TIFL-y
No/Si/No realizado
Anti-NXP2 Determinacion de anticuerpo anti- Realizado por immunoblot o ELISA
NXP2
No/Si/No realizado
Anti-HMG-CoA Determinaci6n de anticuerpo anti- | Realizado por immunoblot o ELISA
reductasa HMG-CoA reductasa
No/Si/No realizado
Determinacion de anticuerpo anti-
Anti-SAE SAE Realizado por immunoblot o ELISA
No/Si/No realizado
Anti-Ro Determinacién de anticuerpo anti- Realizado por immunoblot o ELISA o quimioluminiscencia
Ro
No/Si, subunidad 52KDa/Si, subunidad 60KDa/Si,
subunidad 52KDa + subunidad 60KDa, No realizado
Anti-RNP Determinacion de anticuerpo anti- | Realizado por immunoblot o ELISA o quimioluminiscencia

RNP
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No/Si/No realizado

Determinacién de anticuerpo anti- | Realizado por immunoblot o ELISA
PM SCL
No/Si, subunidad 75KDa/Si, subunidad 100KDa/No
realizado
5.3.9 Otras comorbilidades
Visita inicial y visitas de seguimiento
Dislipemia Colesterol total > 240mg/dI y/o triglicéridos >160mg/dl.

LDL >130 o tratamiento hipolipemiante, desde el
diagndstico en la visita inicial (V0), desde la visita inicial
(V0) en la visita de seguimiento (v1), y desde la vista de
seguimiento (V1) en la visita de seguimiento (v2)

Estatinas Seleccionar de las opciones del desplegable el estado del
paciente respecto a la toma de estatinas (nunca las ha
tomado, las ha tomado en el pasado previo a la visita
actual, o las toma en la visita actual)

Fecha de inicio de las estatinas Escribir la fecha de inicio de las estatinas. Se introduce
mediante calendario que aparece de forma automatica

Fecha de fin de las estatinas Escribir la fecha de fin de las estatinas. Se introduce
mediante calendario que aparece de forma automatica

Hdbito tabaquico (fumador Hébito tabaquico (fumador activo, exfumador, no
activo, exfumador, no fumador) | fumador)

Asociacién con otras Hay que seleccionar de las opciones del desplegable si no
enfermedades autoinmunes tiene asociacion, o si la tiene a que enfermedad
ademads de la Ml autoinmune se asocia de las siguientes: artritis

reumatoide, lupus eritematoso sistémico, esclerosis
sistémica, enfermedad mixta del tejido conectivo, S.
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Sjogren y otras

5.3.10 Hospitalizacién

Visita inicial y visitas de seguimiento

Hospitalizacion desde el inicio
de los sintomas de miositis

Indicar si hay hospitalizacidn desde el inicio de los
sintomas de miositis hasta la visita inicial (V0)

Numero de hospitalizaciones
desde el inicio de los sintomas
de miositis

Indicar el nUmero de hospitalizaciones desde el inicio de
los sintomas de miositis hasta la visita inicial (V0)

Hospitalizacién en el Gltimo
afio (desde lavisitaOalal, o
desdelalala?2)

Cuando estemos cumplimentando el CRD online de la
visita de seguimiento (V1), se referira a las
hospitalizaciones desde la visita inicial (V0) a la V1. Cuando
estemos cumplimentando el CRD online de la visita de
seguimiento (V2) se referird a las hospitalizaciones desde
la visita de seguimiento (V1) ala V2

Numero de hospitalizaciones
en el Ultimo afio ( desde la
visitaOalal,odesdelalala
2)

Indicar el nUmero de hospitalizaciones desde la visita
inicial (VO) a la visita de seguimiento 1 (V1) si estamos
cumplimentando el CRD de la V1. Indicar el nimero de
hospitalizaciones desde la visita de seguimiento 1 (V1) ala
visita de seguimiento 2 (V2) si estamos cumplimentando el
CRD de la V2

Fecha de hospitalizacion en el
ultima afio.

Aplicable a todas las visitas. Escribir la fecha de
hospitalizacién. Se introduce mediante calendario que
aparece de forma automatica

Causa de hospitalizacion

Seleccionar de las opciones del desplegable las causas de
hospitalizacion (por actividad de la enfermedad, infeccién,
comorbilidades, no relacionado con Mll, y otras)
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Ingreso en UVI

Cuando estemos cumplimentando el CRD online de la
visita inicial (V0), se referira al ingreso en UVI desde el
inicio de los sintomas hasta la visita inicial (V0). Cuando
estemos cumplimentando el CRD online de la visita de
seguimiento (V1), se referird al ingreso en UVI desde la
visita inicial (VO) a la V1. Cuando estemos cumplimentando
el CRD online de la visita de seguimiento (V2) se referira al
ingreso en UVI desde la visita de seguimiento (V1) a la V2

Fecha del ingreso en UVI

Escribir la fecha del ingreso en UVI. Se introduce mediante
calendario que aparece de forma automatica

Causa del ingreso en UVI

Texto libre, escribir la causa del ingreso en UVI

5.3.11 Tratamiento

e De los tratamientos, se recogera su empleo desde la ultima visita en Myo-Spain

(independientemente de que lo haya tomado de forma intermitente) asignando los

siguientes valores: No, Si. También se recogeran la fecha de la primera y ultima dosis

en caso de suspension, y el motivo de suspensidn con los siguientes valores: eficacia a

juicio del médico, ineficacia a juicio del médico, evento adverso.

e También se solicita informacién de la indicacién por la que se ha prescrito cualquiera

de los tratamientos previos desde la ultima visita de Myo-Spain, que se puede dividir

en una manifestacidén Unica, o una combinaciéon de manifestaciones, que comprenden:

manifestaciones muscular, cutdnea, artritis, EPID, gastrointestinal y cardiovascular.

Visita inicial y visitas de seguimiento

Tratamiento con corticoides
orales

Se refiere a cualquier tipo de corticoide oral

Fecha en que recibid la primera
administracién de la primera

En la visita inicial se refiere a la primera vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de

40

—

——r




dosis de corticoides orales

seguimiento se refiere a la primera vez que se administrd
desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad

Fecha en que recibid la ultima
administracién de corticoides
orales

En la visita inicial se refiere a la Ultima vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la Ultima vez que se administré
desde la visita inicial (V0) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad

Se pregunta acerca de si se ha
finalizado el tratamiento con
corticoides orales y causa

Eficacia; ineficacia; o evento adverso

Tratamiento con antipaludicos
(cloroquina o
hidroxicloroquina)

Fecha en que recibid la primera
administracion de la primera
dosis de antipaludicos

En la visita inicial se refiere a la primera vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la primera vez que se administrd
desde la visita inicial (V0) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad

Fecha en que recibid la ultima
administracion de antipaltdicos

En la visita inicial se refiere a la Ultima vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la Ultima vez que se administré
desde la visita inicial (V0) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad

Se pregunta acerca de si se ha
finalizado el tratamiento con
antipaludicos y causa

Eficacia; ineficacia; o evento adverso.

Tratamiento con
inmunosupresores sintéticos

Incluye metotrexato, azatioprina, micofenolato,
ciclosporina, tacrolimus (o derivados), leflunomida,
sulfasalazina, ciclofosfamida oral o IV, u otro tipo de
inmunosupresor sintético

Fecha en que recibid la primera
administracién de la primera
dosis de cualquier

En la visita inicial se refiere a la primera vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la primera vez que se administrd
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inmunosupresor sintético

desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad

Fecha en que recibid la ultima
administracién de
inmunosupresor sintético

En la visita inicial se refiere a la Ultima vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la Ultima vez que se administré
desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad

Se pregunta acerca de si se ha
finalizado el tratamiento con
cualquier tipo de
inmunosupresor sintético y
causa

Eficacia; ineficacia; o evento adverso

Tratamiento con
inmunosupresores bioldgicos

Incluye rituximab, anti-TNF, tocilizumab, alemtuzumab,
sifalimumab, abatacept, anakinra, belimumab u otro tipo
de terapia bioldgica.

Fecha en que recibid la primera
administracion de cualquier
inmunosupresor bioldgico

En la visita inicial se refiere a la primera vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la primera vez que se administrd
desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad.

Fecha en que recibid la ultima
administracion de
inmunosupresor bioldgico

En la visita inicial se refiere a la Ultima vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la Ultima vez que se administro
desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad.

Se pregunta acerca de si se ha
finalizado el tratamiento con
inmunosupresor biolégico y
causa

Si, por eficacia; Si, por ineficacia; Si, por evento adverso.
Si esta programado un siguiente ciclo o dosis, se considera
que el tratamiento no se ha finalizado y esta en activo.

Tratamiento con
inmunoglobulinas intravenosas

Fecha en que recibid la primera

En la visita inicial se refiere a la primera vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la primera vez que se administrd
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dosis de ciclo con IglV

desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad

Fecha en que recibid la ultima
administracién de
inmunoglobulinas intravenosas

En la visita inicial se refiere a la ultima dosis de ciclo que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la Ultima dosis de ciclo que se
administré desde la visita inicial (V0) hasta la visita actual
(V1 6 V2) debido a la enfermedad

Se pregunta acerca de si se ha
finalizado el tratamiento con
1gIV y causa

Eficacia; ineficacia; evento adverso.
Si estd programado un siguiente ciclo o dosis, se considera
que el tratamiento no se ha finalizado y estd en activo

Tratamiento con plasmaféresis

Fecha en que recibid la primera
dosis de plasmaféresis

En la visita inicial se refiere a la primera vez que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la primera vez que se administrd
desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual (V1 6 V2)
debido a la enfermedad.

Fecha en que recibid la ultima
administracién de
plasmaféresis

En la visita inicial se refiere a la Ultima dosis de ciclo que se
administré debido a la enfermedad. En las visitas de
seguimiento se refiere a la Ultima dosis de ciclo que se
administré desde la visita inicial (VO) hasta la visita actual
(V1 6 V2) debido a la enfermedad.

Se pregunta acerca de si se ha
finalizado el tratamiento con
plasmaféresis y causa

Eficacia; Si, ineficacia, evento adverso.
Si esta programado un siguiente ciclo o dosis, se considera
que el tratamiento no se ha finalizado y esta en activo.

Indicar otro/s tratamiento/s no
incluido/s en apartados previos

Puede incluir bolos de metilprednisolona intravenosos,
hemoperfusidn con polimixina B, trasplante pulmonar u
otro tipo de tratamientos.

Indicar manifestacion de un
solo drgano o sistema que haya

Aplicable a visita inicial (V0). Rellenar solo en caso de que
haya habido una sola manifestacidn que precisara
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motivado tratamientos actuales | tratamiento. Incluye manifestaciones muscular, articular,
o en el pasado cutdnea, gastrointestinal, EPID o cardiovascular.

Aplicable a visitas de seguimiento 1y 2. Rellenar solo en
caso de que haya habido una sola manifestacion que
precisara tratamiento. Incluye manifestaciones muscular,
articular, cutdnea, gastrointestinal, EPID o cardiovascular.

Indicar manifestacidn de un
solo érgano o sistema que haya
motivado tratamientos actuales
o desde la V0 enla V1, o desde
laVlienlaV2

Aplicable a visita inicial (V0). Rellenar solo en caso de que
haya habido varias manifestaciones (simultaneas o
sucesivas en el tiempo) que precisaran tratamiento

Indicar manifestaciones de
varios &rganos o sistemas que
hayan motivado tratamientos
actuales o en el pasado

Aplicable a visitas de seguimiento 1y 2. Rellenar solo en
caso de que haya habido varias manifestaciones
(simulténeas o sucesivas en el tiempo) que precisaran
tratamiento

Indicar manifestaciones de
varios érganos o sistemas que
hayan motivado tratamientos
actuales o desdelaVOenla Vi,
odesdelaVlenlaV2

5.3.12 Calidad de vida

e En esta pdagina del CRD online se incluye el cuestionario de salud SF12 (anexo 12). Este
cuestionario sera cumplimentado en papel por el paciente, o por los padres del
paciente en los menores de edad, en las tres visitas de Myo-Spain (VO, V1 y V2). El
investigador debe cumplimentar el CRD online con cada una de las respuestas que ha

realizado el paciente en el cuestionario en papel.

6. MONITORIZACION

e Las restricciones introducidas en los cuestionarios electrénicos pretenden minimizar la
posibilidad de entrada de datos erréneos; sin embargo, a la hora de depurar los datos
pueden aparecer resultados inconsistentes o fuera de rango. Por consiguiente, la Ul de
la SER realizard una monitorizacion de los datos incluidos en el estudio para garantizar

su calidad.
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Los responsables de monitorizar el estudio confeccionaran un listado con los datos que
precisan aclaracién en cada hospital, identificando al paciente al que hacen referencia
mediante su cédigo correspondiente (por este motivo es indispensable conservar en
todo momento las tablas de reclutamiento). Este listado se enviara a los
investigadores, que contrastaran la informacién con la Historia Clinica o con otros
documentos fuente para verificarla. Una vez comprobados y corregidas las incidencias
en los datos por parte de los investigadores, volveran a remitir el documento con las
incidencias a la Ul para que se compruebe que todas las inconsistencias detectadas

han sido solucionadas.

DATOS DE CONTACTO

Si le surge alguna duda durante la lectura de este manual, por favor, péngase en

contacto con las dos IPs del proyecto Myo-Spain (lauranuno2@gmail.com vy

mtcoboiba@yahoo.es) o con el coordinador del proyecto en la Ul de la SER:

Carlos Alberto Sanchez Piedra
Sociedad Espafiola de Reumatologia
C/ Marqués de Duero 5. Madrid. 28001. Tfno: 91-5767799

Correo electrdnico: carlos.sanchez@ser.es
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8. ANEXOS

ANEXO 8.1: ¢§COMO CLASIFICO A MIS PACIENTES DEL REGISTRO MYO-SPAIN EN

SUBGRUPOS CLINICOS SEGUN SOSPECHA CLINICA?

Los pacientes se clasifican en 9 subgrupos clinicos. Hay que tener en cuenta que el
diagndstico de la miopatia es segun criterio médico y no es necesario cumplir criterios de
clasificacion para el diagndstico y por tanto para incluir pacientes en el registro o para
clasificar en los siguientes subgrupos clinicos. Para la clasificacion de pacientes con
miopatia de inicio juvenil se seguird la misma clasificacion siguiente, independientemente
de la edad de inicio de la enfermedad. Las miopatias asociadas a cdncer también se
clasificardn en funcién de los siguientes subgrupos, ya que en el CRD ya se pregunta
especificamente acerca de cancer

8.

Polimiositis primaria: Debilidad muscular y miositis objetivada por elevacién de

enzimas musculares y/o EMG y/o RMN muscular en ausencia de signos cutaneos
especificos de dermatomiositis, hallazgos histolégicos sugestivos de MCl o miopatia
necrotizante, o anticuerpos antisintetasa.

Dermatomiositis primaria: signos cutdneos especificos de dermatomiositis (papulas de
Gottron, signo de Gottron o eritema en heliotropo) + debilidad muscular + datos de
miopatia por pruebas objetivas (elevacién de enzimas musculares, EMG compatible o

RMN muscular compatible).
Dermatomiositis amiopatica: signos cutaneos especificos de dermatomiositis (papulas

de Gottron, signo de Gottron o eritema en heliotropo) SIN evidencia de debilidad
muscular y SIN miositis por pruebas objetivas (elevacién de enzimas musculares, EMG
o RMN muscular) = 6 meses.

Dermatomiositis _hipomiopdtica: signos cutaneos especificos de dermatomiositis
(papulas de Gottron, signo de Gottron o eritema en heliotropo) SIN evidencia de
debilidad muscular pero CON miositis por pruebas objetivas (elevacion de enzimas

musculares, EMG compatible y/o RMN muscular) > 6 meses.
Miositis por cuerpos de inclusidn: Miositis con hallazgos histoldgicos sugestivos de MCI
(ver anexo 2)

Miopatia necrotizante inmunomediada: Miositis con hallazgos histoldgicos sugestivos

de MCI (ver anexo 2)
Sindrome_antisintetasa: Presencia de cualquier anticuerpo anti-sintetasa ( Jol, PL7,
PL12, EJ, OJ, KS, Zo, YRS/Ha) y una o mas de las siguientes manifestaciones:

— Miopatia inflamatoria

— Enfermedad pulmonar intersticial difusa

— Fiebre (debida a la enfermedad autoinmune)

— Artritis (debida a la enfermedad autoinmune)

— Fendmeno de Raynaud

— Manos de mecanico

— Rash tipico de DM (signo de Gottron, eritema en heliotropo o papulas de
Gottron)

No clasificable
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ANEXO 8.2: CRITERIOS DE CLASIFICACION DE LAS MIOPATIAS INFLAMATORIAS

IDIOPATICAS

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE POLIMIOSITIS Y DERMATOMIOSITIS DE BOHAN Y PETER

1975

Items

Debilidad muscular
simétrica y proximal

Afectacidn en la mayoria de los casos de cintura escapular y pelviana. En casos
agudos o de larga evolucidn puede existir también debilidad distal.

Elevacion sérica de
enzimas musculares

Marcadores de lesion muscular: CPK, LDH, GOT, GPT o aldolasa.

Alteraciones
electromiograficas
compatibles

Aumento de la actividad de insercién, con presencia de actividad en
reposo, manifestada por fibrilaciones y ondas agudas positivas (diente de
sierra)

Potenciales de wunidad motora de caracteristicas miopaticas
disminucidn de la amplitud y duracién y aumento de la polifasica
Descargas peculiares repetitivas de alta frecuencia (seudomiotdnicas).

con

Biopsia muscular
compatible

Presencia de fibras degeneradas y necrdticas, junto a un infiltrado inflamatorio
formado por linfocitos y macréfagos con algunas células plasmaticas v,
ocasionalmente, PMN en fases iniciales. El infiltrado se localiza perivascular y
perifascicular.

Lesiones cutaneas
tipicas

Erupcién eritematosa de color rojo violaceo, moteada o difusa, localizada
en parpados superiores (eritema heliotropo), mejillas, puente de la nariz,
zona superior del térax y proximal de los brazos.

Papulas de Gottron: papulas o placas eritematosas violdceas que aparecen
sobre prominencias éseas, especialmente sobre articulaciones MCFs, IFPs,
y IFDs, pero también sobre los codos, rodillas o maléolos.

Polimiositis:

- Definida: 4 criterios
- Probable: 3 criterios
- Posible: 2 criterios

Dermatomiositis (el criterio 5 siempre presente):
- Definida: 3 criterios

- Probable: 2 criterios

- Posible: 1 criterio.

Se requiere la exclusion de enfermedad neuroldgica central o periférica, infecciones del musculo, intesta de
farmacos o toxicos, enfermedades musculares metabdlicas, rabdomidlisis de causa conocida, enfermedades
endocrinas, historia familiar demostrativa de distrofia muscular y la presencia de granulomas sarcoideos en la

biopsia.

47

——
| —



CRITERIOS 2017 EULAR/ACR DE CLASIFICACION DE MIOPATIA INFLAMATORIA IDIOPATICA
DEL ADULTO Y JUVENIL Y OTROS SUBGRUPOS

Existe una calculadora online y gratuita que realiza el calculo automatico para la clasificacion:
http://www.imm.ki.se/biostatistics/calculators/iim/

Variable Puntuacion Puntuacion Definicion
sin biopsia con biopsia
muscular muscular
Edad de debut
>18 afios y <40 afios. 1,3 1,5 Edad al inicio del primer sintoma
relacionado con la enfermedad 218
anos y <40 anos.
>40 afos. 2,1 2,2 Edad al inicio del primer sintoma
relacionado con la enfermedad 240
afos.
Debilidad muscular
Debilidad simétrica 0,7 0,7 Debilidad de las extremidades
objetiva, generalmente superiores proximales tal como se
progresiva, de las define mediante prueba muscular
extremidades superiores manual u otra prueba de fuerza
proximales. objetiva, que estad presente en ambos
lados y generalmente es progresiva a lo
largo del tiempo.
Debilidad simétrica 0,8 0,5 Debilidad de las extremidades
objetiva, generalmente inferiores proximales tal como se
progresiva, de las define mediante pruebas musculares
extremidades inferiores manuales u otras pruebas de fuerza
proximales. objetiva, que esta presente en ambos
lados y generalmente es progresiva a lo
largo del tiempo.
La musculatura flexora 1,9 1,6 Los grados musculares para los flexores
del cuello es del cuello son relativamente mas bajos
relativamente mas débil que los extensores del cuello, tal como
que la extensora del se define mediante pruebas
cuello. musculares manuales u otras pruebas
objetivas de la fuerza.
En las extremidades 0,9 1,2 Los grados musculares para los
inferiores, los musculos musculos proximales en las
proximales son extremidades inferiores son
relativamente mas relativamente mas bajos que los
débiles que los musculos musculos distales en las piernas, tal
distales. como se define en las pruebas
musculares manuales u otras pruebas
de fuerza objetiva.
Manifestaciones cutaneas 3,1 3,2 Manchas de color morado, lila o
Rash en heliotropo. eritematosas sobre los parpados o con
distribucion periorbitaria, a menudo
asociados con edema periorbitario.
Papulas de Gottron. 2,1 2,7 Papulas eritematosas a violaceas sobre

——
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las superficies extensoras de las
articulaciones, que a veces son
escamosas. Puede aparecer sobre las
articulaciones de los dedos, los codos,
las rodillas, los maléolos y los dedos de
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los pies.

Signo de Gottron. 3,3 3,7 Maculas eritematosas a violaceas sobre
las superficies extensoras de las
articulaciones, que no son palpables.

Otras manifestaciones

clinicas 0,7 0,6 Dificultad para tragar o evidencia
Disfagia o dismotilidad objetiva de motilidad anormal del
esofagica. esofago.

Pruebas de laboratorio

Anticuerpo anti-Jo-1 3,9 3,8 Prueba de autoanticuerpos en suero

(anti-histidil-tRNA realizada con prueba estandarizada y

sintetasa) positivo. validada, que muestra un resultado
positivo.

Niveles séricos elevados 1,3 1,4 Los valores de laboratorio mas

de creatinin-quinasa (CK) anormales durante la evolucidn de la

* o lactato enfermedad (nivel absoluto mas

deshidrogenasa (LDH) * o elevado de enzimas) por encima del

aspartato limite superior de la normalidad.
aminotransferasa

(ASAT/AST/SGOT) * o

alanina aminotransferasa

(ALAT/ALT/SGPT) *.

Biopsia muscular con rasgos
o caracteristicas de:

Infiltraciéon endomisial - 1,7 La biopsia muscular muestra células

de células mononucleares endomisiales contiguo

mononucleares que al sarcolema de fibras musculares no
rodean, pero no invaden, necrdticas sanas, sin una clara invasion
miofibras. de las fibras musculares.

Infiltracion perimisial y/o - 1,2 Las células mononucleares se localizan

perivascular de células en el perimisio y/o se localizan

mononucleares. alrededor de los vasos sanguineos (en
vasos perimisiales o endomisiales).

Atrofia perifascicular. - 1,9 La biopsia muscular muestra varias filas
de fibras musculares, que son mas
pequefias en la regidn perifascicular
que las fibras mas céntricas.

Vacuolas ribeteadas. - 3,1 Las vacuolas ribeteadas son azuladas

por tincién con H&E vy rojizas por
tincion modificada de tricrémico de
Gomori.

Ml posible: Puntuacién >5,3 - <5,5 (sin biopsia); 26,5 - <6,7 (con biopsia) (250% - <55%)

Ml probable: Puntuacidn >5,5 - <7,5 (sin biopsia); 26,7- <8,7 (con biopsia) (255%-<90%)

Ml definido: Puntuacién > 7,5 (sin biopsia); = 8,7 (con biopsia) (290% probabilidad)

DM: Deben cumplir al menos 1 de las manifestaciones cutdneas

El mejor equilibrio entre sensibilidad y especificidad se encontré para un score entre 25,5y <5,7 (27,7 y
<7,6 con biopsia disponible)

* Niveles séricos por encima del limite superior de la normalidad.

MiIl: miopatia inflamatoria idiopdtica; DM: dermatomiositis

——
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE MIOSITIS NECROTIZANTE INMUNOMEDIADA, propuesto
por el Grupo de Estudio Muscular en 2004 (Hoogendijk et al.)

Items

Subitems

Debilidad muscular severa, inicio
subagudo o agudo

Afectacion proximal>distal,
musculatura flexora
cuello>extensora

Elevacion importante de CK

Biopsia muscular

Necrosis y degeneracion de células musculares
Escaso/nulo infiltrado inflamatorio

Al menos 1:

EMG: Irritabilidad muscular
RMN con STIR: Incremento difuso o parcheado de sefial
Anticuerpos especificos de miositis

——
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DEFINICIONES DE DERMATOMIOSITIS AMIOPATICA ( Sontheimer et al )

Dermatomiositis amiopatica (DMA):

Un subconjunto de pacientes con DM caracterizados por manifestaciones cutdneas confirmadas por
biopsia de DM cldsica que ocurren durante 6 meses o mas sin evidencia clinica de debilidad muscular
proximal y ausencia de alteraciones en las enzimas musculares del suero. Si se realizan pruebas
musculares mas extensas, los resultados deben estar dentro de los limites normales.

Los criterios de exclusion para DM amiopatica incluyen los siguientes:
1. Tratamiento inmunosupresor durante 22 meses consecutivos durante los primeros 6 meses
posteriores a la aparicién de la enfermedad de la piel (tal terapia podria prevenir el desarrollo

de miositis clinicamente significativa).

2. El uso de farmacos en el momento del inicio de la enfermedad cutdnea que se sabe son
capaces de producir cambios aislados de la piel tipo DM (por ejemplo, hidroxiurea)

Dermatomiositis hipomiopatica (DMH):

Pacientes con DM cutanea y sin evidencia clinica de enfermedad muscular (es decir, debilidad) durante=
6 meses, que durante la evaluacién se encontrd evidencia subclinica de miositis en el laboratorio (por
ejemplo, enzimas musculares elevadas), electrofisiolégicas (con patrén de miopatia en el EMG) y / o
evaluacion radiolégica (RM muscular). Los mismos criterios de exclusion listados para la DM amiopatica
se aplican aqui también.

Dermatomiositis clinicamente amiopatica (DMCA):

Una designacién funcional utilizada para referirse a DM amiopatica (DMA) y/o pacientes con
dermatomiositis hipomiopdatica (DMH). La designacion DMCA ha sido acufiada para enfatizar el hecho
de que el problema clinico predominante es la enfermedad prolongada de la piel en los pacientes
afectados.
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CRITERIOS DE CLASIFICACION DE MIOSITIS POR CUERPOS DE INCLUSION (Griggs et al)

items Subitems
Caracteristicas —  Duracion> 6 meses
clinicas — Edad de inicio> 30 afios

— Debilidad proximal y distal de los brazos y las piernas y debe presentar al
menos uno de los siguientes:
o Debilidad de los flexores de los dedos
o Flexores de la muiieca> extensores
o Debilidad del cuadriceps < Grado 4 MRC

Caracteristicas del | — Creatina quinasa <12x o normal
laboratorio —  Biopsia muscular:
o Miopatia inflamatoria (con invasién parcial)
o Vacuolas ribeteadas
o Uno de los 2 siguientes:
=  Depdsitos amiloides intracelulares
=  Tubulofilamentos de 15 a 18 nm por ME

Criterios diagnosticos: (i) MCI definida = todas las caracteristicas de la biopsia muscular. Ninguna de las
caracteristicas clinicas / de laboratorio son obligatorias y (ii) MCI posible = invasion parcial sin otras caracteristicas
patoldgicas + caracteristica clinica y otras caracteristicas de laboratorio.

MCI: miositis del cuerpo de inclusidén; ME: microscopia electrénica.
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ANEXO 8.3: CRITERIOS DE CLASIFICACION DE ENFERMEDADES REUMATICAS
ASOCIADAS A LAS MIOPATIAS INFLAMATORIAS IDIOPATICAS

CRITERIOS ACR/EULAR 2010 PARA LA CLASIFICACION DE AR
Poblacion objetivo: Pacientes que:
1) tienen al menos 1 articulacidn con sinovitis clinica definida (inflamacion) *

2) sinovitis no explicada por otra enfermedad

Es necesaria una puntuaciéon de = 6/10 para la clasificacion de un paciente como AR definida

Score

A. Afectacion articular®

1) Articulacién grandef 0

2) 2-10 grandes articulaciones 1

3) 1-3 pequefias articulaciones (con o sin afectacién de articulaciones 2

grandes)

4) 4-10 pequefias articulaciones 3

5) >10 articulaciones (al menos 1 pequefia articulacidn)** 5
B. Serologia (al menos se necesita 1 test para clasificacion) "

1) FR negativo y ACPA negativo 0

2) FR bajo positivo o ACPA bajo positivo 2

3) FR alto positivo o ACPA alto positivo 3
A. Reactantes de fase aguda (al menos se necesita 1 resultado para la

clasificacién)™

1) PCR normaly VSG normal 0

2) PCRanormal y VSG anormal 1
D. Duracién de los sintomas®

1) <6 semanas 0

2) 26 semanas 1

* Los criterios estan dirigidos a la clasificacion de pacientes reciente inicio. Ademas, los pacientes con enfermedad
erosiva tipica de la artritis reumatoide (AR) con antecedentes compatibles con el cumplimiento previo de los
criterios de 2010 deben ser clasificados como AR. Los pacientes con enfermedad de larga duracidn, incluyendo
aquellos cuya enfermedad esta inactiva (con o sin tratamiento) que, con los datos retrospectivamente disponibles,
han cumplido previamente con los criterios de 2010, deben ser clasificados como RA.

§ La afectacion articular se refiere a cualquier articulacidn inflamada o dolorosa a la exploracién fisica, que puede
ser confirmada por la evidencia de la sinovitis por imagenes. Las articulaciones interfalangicas distales, las primeras
articulaciones carpometacarpianas y las primeras articulaciones metatarsofalangicas estan excluidas de la
evaluacidn. Las categorias de distribucion de las articulaciones se clasifican de acuerdo con la ubicacién y el nimero
de articulaciones involucradas, con la clasificacién en la categoria mas alta posible en funciéon del patrén de
compromiso articular.

9"Articulaciones grandes" se refiere a hombros, codos, caderas, rodillas y tobillos.

# "Pequenfias articulaciones" se refiere a las articulaciones metacarpofalangicas, las articulaciones interfaldngicas
proximales, de segunda a quinta articulaciones metatarsofalangicas, las articulaciones interfalangicas del pulgar y
las muiecas.

** En esta categoria, al menos 1 de las articulaciones involucradas debe ser una pequefia articulacion; Las otras
articulaciones pueden incluir cualquier combinacion de grandes y pequeias articulaciones adicionales, asi como
otras articulaciones no especificamente enumeradas en otra parte (por ejemplo, temporomandibular,
acromioclavicular, esternoclavicular, etc.).
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t1 Negativo se refiere a valores < al limite superior de la normalidad (LSN); Bajo-positivo se refiere a valores de Ul
que son mas altos que el LSN, pero <3 veces el LSN; Alto positivo se refiere a valores que son >3 veces la LSN.
Cuando la informacién del factor reumatoide (FR) sélo esta disponible como positiva o negativa, un resultado
positivo debe ser calificado como poco bajo positivo para FR.

1+ Normal / anormal estd determinado por los estandares de laboratorio locales.
# La duracién de los sintomas se refiere a la duracién de los signos o sintomas de sinovitis relatado por el paciente

(por ejemplo, dolor, hinchazoén, sensibilidad) de las articulaciones clinicamente involucradas en el momento de la
evaluacidn, independientemente del estado del tratamiento.
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CRITERIOS DEL SYSTEMIC LUPUS INTERNATIONAL COLLABORATING CLINICS GROUP (SLICC)
PARA LA CLASIFICACION DEL LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)

a. Criterios clinicos:

1. Lupus cutdneo agudo, incluyendo:

—  Eritema malar lipico (no cuenta si es lupus malar discoide).

—  Lupus ampolloso.

— Necrolisis epidérmica téxica como variante de LES.

—  Eritema ldpico maculopapula.

—  Eritema lupico fotosensible.

— En ausencia de dermatomiositis o lupus cutaneo subagudo (lesiones policiclicas anulares y/o
psoriasiformes no induradas que resuelven sin cicatrizz aunque ocasionalmente dejen
despigmentacion postinflamatoria o telangiectasias).

2. Lupus cutdneo crénico, incluyendo:
—  Lupus discoide clasico:
o Localizado (por encima del cuello).
o Generalizado (por encima y debajo del cuello).
—  Lupus hipertréfico (verrucoso).
—  Paniculitis lipica (lupus profundus).
—  Lupus mucoso.
—  Lupus eritematoso tumidus.
—  Lupus pernio (lupus chilblain).
—  Superposicién lupus discoide/liquen plano.

3. Ulceras orales
Paladar:
o Bucales
o Lengua o Ulceras nasales
En ausencia de otras causas tales como vasculitis, Behget, infecciosas como herpes, enfermedad
inflamatoria intestinal, artritis reactiva o comidas acidas.

4. Alopecia no cicatrizante (adelgazamiento difuso o fragilidad capilar con cabello visiblemente roto)
En ausencia de otras causas como alopecia areata, farmacos, deficiencia de hierro o alopecia
androgénica.

5. Sinovitis en 2 o mas articulaciones, que se caracteriza por derrame o edema
Dolor en 2 0 mas articulaciones y rigidez matutina de > 30 min.

6. Serositis

— Dolor pleuritico tipico por mas de un dia, o derrame pleural, o roce pleural.

— Dolor pericardico tipico (dolor al recostarse que mejora al inclinarse hacia adelante) por mas de 1 dia, o
derrame pericardico, o roce pericardico, o pericarditis por electrocardiografia.

En ausencia de otras causas como infeccion, uremia o sindrome de Dressler

7. Renal: cociente proteinas/creatinina en orina (o proteinuria de 24 h) equivalente > 500 mg de
proteinas/24 h o cilindros hematicos.

8. Neurolégico
—  Convulsiones.

—  Psicosis.

— Mononeuritis multiple.

— Enausencia de otras causas conocidas como vasculitis primaria.
—  Mielitis.

— Neuropatia craneal o periférica.
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— Enausencia de otras causas como vasculitis primaria, infeccién y diabetes mellitus
— Estado confusional agudo. En ausencia de otras causas como uremia, farmacos y toxicometabdlicas

9. Anemia hemolitica

10. Leucopenia o linfopenia
—  Leucopenia (< 1.000/ulal menos 1 vez).

En ausencia de otras causas como sindrome de Felty, farmacos e hipertension portal, o
— Linfopenia (< 1.000/ul al menos 1 vez).

En ausencia de otras causas como esteroides, farmacos e infeccion.

11. Trombocitopenia (< 100.000 pl al menos 1 vez)
En ausencia de otras causas como farmacos, hipertension portal y purpura trombética trombocitopénica

b. Criterios inmunoldgicos:

1. ANA por encima del rango de referencia del laboratorio.

2. Anticuerpos anti-ADN de doble cadena por encima del rango de referencia del laboratorio (o > 2
veces el rango de referencia si es por ELISA).

3. Anti-Sm: presencia de anticuerpos frente al antigeno nuclear Sm.

4. Positividad de anticuerpos antifosfolipidos determinada por alguno de los siguientes:

— -Anticoagulante ltpico.

— -VDRL falso positivo.

— -Anticardiolipina (IgM, IgG o IgA) titulo medio o alto.

—  -Anti-B2-glucoproteina | (IgA, IgM o IgG).

Complemento bajo: C3, C4 o CH50.

6. Test de Coombs directo positivo, en ausencia de anemia hemolitica.

v

Para hacer un diagndstico de LES se requiere la presencia de 4 de los 17 criterios propuestos, incluyendo
al menos un criterio clinico y uno inmunoldgico, o el diagndstico de nefritis confirmada por biopsia
compatible con LES y presencia de ANA o anti-ADN.

Los criterios son acumulativos y no requieren estar presentes de manera simultanea.

ANA: anticuerpos antinucleares; VDRL: venereal disease research laboratory.
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CRITERIOS ACR/EULAR 2016 PARA LA CLASIFICACION DEL SINDROME DE SJOGREN (SS)

Item Peso/puntuacion

Glandula salivar labial con sialadenitis linfocitica focal y presencia de >1 foco / 4 3
mm2%

Anti-SSA/Ro-positivo

Puntuacion de tincién ocular 25 (o puntuacion de Van Bijsterveld 24) en al menos
un ojo8Y

Test de Schirmer <5 mm /5 minutos en al menos un o0jo§ 1

Tasa de flujo salivar no estimulado <0.1 mL/min§** 1

La clasificacion del sindrome de Sjogren primario (SS) se aplica a cualquier individuo que cumpla los
criterios de inclusién, * no tiene ninguna de las condiciones enumeradas como criterios de exclusién, ty
tiene una puntuacién de 24 cuando los pesos de los cinco items de los criterios siguientes son sumados.

*Los criterios de inclusidn son aplicables a cualquier paciente con al menos un sintoma de sequedad
ocular u oral, definida como una respuesta positiva a al menos una de las siguientes preguntas:

(1) éHas tenido diariamente, de forma persistente, sensacidn de ojo seco por un periodo superior a 3
meses?

(2) éTienes sensacion de arenilla en los ojos de forma recurrente?

(3) éUsas lagrimas artificiales mas de 3 veces al dia?

(4) ¢Has tenido sensacion de boca seca por un periodo superior a 3 meses?

(5) éBebe con frecuencia liquidos para ayudar a tragar alimentos secos? O en quienes se sospecha el
sindrome de Sjdgren (SS) por el cuestionario del indice de Actividad de la Enfermedad SS de EULAR (al
menos un dominio con un elemento positivo).

tLos criterios de exclusion contienen diagndstico previo de cualquiera de las siguientes condiciones, las
cuales excluirian el diagndstico de SS y la participacion en estudios o ensayos clinicos debido a la
superposicion de las caracteristicas clinicas o la interferencia con los criterios de pruebas:

(1) Antecedente de radioterapia de cabeza o de cuello
(2) Infeccidn activa por VHC confirmada por PCR

(3) SIDA

(4)Sarcoidosis

(5)Amiloidosis

(6)Enfermedad de injerto contra el huésped

(7) Enfermeda relacionada con la IgG 4

fEl examen anatomo-patoldgico debe ser realizado por un patdlogo con experiencia en el diagndstico
de sialadenitis linfocitica focal y en contar la puntuaciéon del foco, utilizando el protocolo descrito por
Daniels et al (1)

§Los pacientes que estdn tomando normalmente anticolinérgicos deben ser evaluados para detectar
signos objetivos de hipofuncion salival y sequedad ocular después de un intervalo suficiente sin estos
medicamentos para que estos componentes sean una medida valida de sequedad oral y ocular.

9 La puntuacidn de tincién ocular descrita por Whitcher et al (2). La puntuacion de Van Bijsterveld
descrita por Van Bijsterveld (3).

** Medicidn no estimulada del caudal total de la saliva descrita por Navazesh y Kumar (4)

Referencias: (1) Daniels TE, Cox D, Shiboski CH, et al. Associations between salivary gland

histopathologic diagnoses and phenotypic features of Sjogren’s syndrome among 1,726 registry
participants. Arthritis Rheum 2011; 63: 2021-30. (2) Whitcher JP, Shiboski CH, Shiboski SC, et al. A
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simplified quantitative method for assessing keratoconjunctivitis sicca from the Sjégren’s Syndrome
International Registry. Am J Ophthalmol 2010; 149: 405-15. (3) Van Bijsterveld OP. Diagnostic tests in
the Sicca syndrome. Arch Ophthalmol 1969 ;82 : 10-14. (4) Navazesh M, Kumar SK, University of

Southern California School of Dentistry. Measuring salivary flow: challenges and opportunities. ] Am
Dent Assoc 2008;139 (Suppl): 355-40S.

58

——
| —



CRITERIOS ACR/EULAR 2013 PARA LA CLASIFICACION DE ESCLEROSIS SISTEMICA

Item Subitem Puntuacion

Engrosamiento cutdneo de los - 9
dedos de ambas manos,
extendiéndose proximalmente a
las articulaciones MCFs (criterio

suficiente)
Engrosamiento cutdneo de los Dedos hinchados 2
dedos de las manos (solo se =  Esclerodactilia (distal a las 4
tiene en cuenta la puntuacion articulaciones MCFs, pero
mas alta) proximal a las IFPs)

Lesiones en pulpejos (sélo se = Ulceras en pulpejos

tiene en cuenta la puntuacion | = Cjcatrices puntiformes en

mas alta) pulpejos

Telangiectasia - 2
Alteraciones en capilaroscopia - 2
Hipertension arterial pulmonar | =  Hipertension arterial 2
y/o enfermedad pulmonar pulmonar 2

intersticial (la puntuacion =  Enfermedad pulmonar

maxima es 2) intersticial

Fenédmeno de Raynaud - 3
Anticuerpos relacionados conla | =  Anticentrémero 3
esclerosis sistémica (la =  Antitopoisomerasa | 3

puntuacién maxima es 3) =  Anti-ARN polimerasa IlI

Estos criterios son aplicables a pacientes que se pretenda incluir en estudios de esclerosis sistémica. No son
aplicables a pacientes con engrosamiento cutaneo en una localizaciéon distinta a los dedos o a pacientes en los que
un sindrome esclerodermiforme explique mejor sus manifestaciones (p.ej., dermopatia esclerosante nefrogénica,
morfea generalizada, fascitis eosinofilica, escleredema diabético, escleromixedema, eritromelalgia, porfiria, liquen
escleroso, enfermedad del injerto contra huésped, quiroartropatia diabética). La puntuacion total se determina por
la suma total del peso maximo de cada categoria.

Los pacientes con una puntuacion de 29 se clasifican como esclerosis sistémica definitiva.
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CRITERIOS PARA LA CLASIFICACION DE ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO

(ALARCON SEGOVIA)

item

Subitem

Criterio seroldgico

Anti-RNP(+)>1/1600 (por hemaglutinacion)

Criterios clinicos

Edema de manos

Sinovitis

Miositis (probada por datos de laboratorio o
mediante biopsia)

Fenédmeno de Raynaud
Acrosclerosis (con o sin esclerodermia proximal)

Para diagnosticar a un paciente de EMTC se requiere la presencia del criterio seroldgico y al menos 3 clinicos. La
asociacion de edema de manos, Raynaud y acrosclerosis requiere la adicion de, al menos, 1 de los otros 2 criterios.

——
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ANEXO 8.4: MYOSITIS DISEASE ACTIVITY ASSESSMENT (MYOACT)

(Ausente)
ACTIVIDAD

(Maximo)

CONSTITUCIONAL I

|
1 cem

Ejemplos de puntuacion maxima
Fatiga grave o malestar que origina estar en cama y una incapacidad
para realizar auto cuidado

Pirexia — fiebre documentada > 38° Centigrados
Pérdida de peso — no intencionada > 5%
Fatiga/mal estar/letargo

(Ausente)
ACTIVIDAD
CUTANEA |

(Maximo)

|
1 . cm

Ejemplos de puntuacion maxima
Ulceracién muscular, tendinosa o ésea; eritrodermia generalizada

N o o &

10.
11.

12.

Ulceracion cutanea
Eritrodermia
Paniculitis

Rash eritematoso:

a. con cambios secundarios (e.j. acompafiado por erosiones, cambio vesiculo-bulloso o necrosis)

b. sin cambios secundarios
Eritema en Heliotropo

Péapulas / signo de Gottron
Cambios en capilares periungueales
Alopecia:

a. Pérdida de pelo difusa

b.  Focal, irregular con eritema
Manos de mecéanico

(Ausente)
ACTIVIDAD
ESQUELETICA |

(Méximo)

|
1 . cm

Ejemplos de puntuacion maxima
Artritis grave con pérdida significativa de la capacidad funcional
(postrada en cama, incapacidad para el cuidado personal)

13.

Artritis:

——
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14.

a. Poliartritis activa grave
b. Artritis activa moderada

c. Artritis leve
Artralgia

ACTIVIDAD

GASTROINTESTINAL

(Ausente)

(Méximo)

cm

Ejemplos de puntuacion maxima
Crisis abdominal importante que requiere cirugia o cuidados intensivos

15.

16.

Disfagia:

a. Disfagia moderada/grave

b. Disfagia leve

Dolor abdominal relacionado con la miositis:

a. Grave
b. Moderado
c. Leve

ACTIVIDAD
PULMONAR

(Ausente)

(Maximo)

Ejemplos de puntuaciéon maxima
Enfermedad pulmonar intersticial activa o debilidad de la
musculatura respiratoria precisando soporte ventilatorio

17.

18.

19.

Debilidad muscular respiratoria sin enfermedad pulmonar intersticial (EPI):

a. Disnea en reposo
b. Disnea de esfuerzo

EPI reversible activa (e.j. no sélo anomalias ventilatorias debidas a fibrosis pulmonar):

a. Disnea o tos debida a EPI

b. Anormalidades en el parénquima en rx de térax o TAC de alta resolucién y/o vidrio deslustrado mostrado en TACAR

c. Pruebas de funcién respiratorias: cambio = 10% de CVF o cambio = 15% en DLCO

Disfonia:
a. Moderada/ grave
b. Leve

——
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(Ausente) (Maximo)
ACTIVIDAD l | | aiet})rg;rlgistig ep';l:ir(lgjrzci:tliznor:rj‘r)i(tm; grave precisando unidad de cuidados
CARDIOVASCULAR I I I eml T
_—— intensivos
20. Pericarditis
21. Miocarditis
22. Arritmia:
a. Arritmia grave
b. Otras arritmias, excepto taquicardia sinusal
23. Taquicardia sinusal
(Ausente) (Maximo) Evaluacién global de la actividad de la enfermedad en todos los sistemas
VALORACION GLOBAL I I I extra-musculares (EXCLUYENDO ACTIVIDAD DE LA ENFERMDAD
EXTRA-M LAR
uscu MUSCULAR)
_ __.__Cm
(Ausente) (Maximo)
ACTIVIDAD Ejemplos de puntuacién maxima
MUSCULAR | | | Debilidad muscular grave que origina estar en cama y una incapacidad
[ [ 1 __._ cm| pararealizar el auto cuidado
24.  Miositis:
a. Inflamacién muscular grave
b.  Inflamacién muscular moderada
c. Inflamacién muscular leve
25. Mialgia
(Ausente) (Maximo)
Evaluacion global para la totalidad de actividad de la enfermedad en
ACTIVIDAD GLOBAL DE LA [ | | TODOS los sistemas; INCLUYENDO ACTIVIDAD DE LA ENFERMEDAD
ENFERMEDAD I I | om| MUSCULAR

——
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GUIA DE USO DEL MYOACT:

DIRECTRICES GENERALES:

— Recuerde, la actividad de la enfermedad se define como una patologia (proceso) clinicamente evidente y potencialmente reversible secundario a la
miositis.

— Evalle la actividad de la enfermedad en las 4 ultimas semanas mediante escala visual analdgica (EVA) de 10 cm en 6 érganos/sistemas extra-musculares
(constitucional, cutaneo, esquelético, gastrointestinal, pulmonar, y cardiaco). Ademads, evalle la actividad de la enfermedad global extra-muscular,
muscular, y global (muscular y extra-muscular) en las 4 Gltimas semanas también en EVA de 0-10 cm.

— La "Evaluacién global extra-muscular" es muy importante ya que se trata de una medida de conjunto fundamental que abarca una evaluacion general de
la actividad de la enfermedad en todos los drganos/sistemas extra-musculares y excluye la actividad de la enfermedad muscular.

— En el EVA, el valor 0 corresponde a no evidencia de actividad de la enfermedad, 5 es actividad moderada y 10 es actividad extrema o maxima. Es
importante saber que si no se puede evaluar la actividad, por ejemplo porque las manifestaciones son originadas por una causa diferente a la Mll o por
un tratamiento, se seleccionara la opcién no evaluable y no se pondra ningun valor (incluido el valor 0).

— Por favor, revise el glosario que define cada una de las manifestaciones clinicas. La puntuacidén EVA para cada érgano/sistema integra la gravedad de la

actividad en funcion de todas las manifestaciones clinicas enumeradas para ese 6rgano/sistema en particular.
GLOSARIO:

Actividad constitucional de la enfermedad

Fiebre: documentada de >38 ° C.

Pérdida de peso: involuntaria de > del 5% en peso corporal.
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Astenia: lo suficientemente grave como para interferir con las actividades diarias normales que no pueden atribuirse a otra causa.

Actividad cutanea de la enfermedad

Ulceracidn cutanea: Lesidn extensa de la dermis o mas profunda debido a la dermatomiositis.

Eritrodermia: Eritema confluente generalizado y extendido que afecta tanto a la piel fotoexpuesta como a piel no fotoexpuesta, con> 50% del area de

superficie corporal afectada
Paniculitis: Nodulos o lesiones depresivas eritematosas o violaceas por inflamacion de la grasa subcutdnea

Rash eritematoso: Incluye erupcién malar, eritema facial, eritema extensor lineal, signo V, signo de chal, eritema periungueal, eritema tras exposicion solar

0 sin exposicion.

Eritema en Heliotropo: Parches morados, de color lila o eritematosos sobre los parpados o en una distribucién periorbital, a menudo asociada con edema

periorbital.

Papulas de Gottron: Papulas palpables eritematosas o violaceas sobre las superficies extensoras de las articulaciones, que a veces son escamosas. Puede

ocurrir sobre las articulaciones de los dedos, codos, rodillas, maléolos y dedos de los pies.
Signo de Gottron: Maculas eritematosas o violdceas sobre las superficies extensoras de las articulaciones, que no son palpables

Cambios en capilares periungueales: Dilatacion de los capilares periungueales que pueden ir acompafiados de abandono del vaso y que son visibles

mediante un examen a simple vista o bien con medios épticos (lupa, capilaroscopio, etc).
Alopecia: Incluye:

a) Alopecia difusa: alopecia generalizada no cicatricial, no eritematosa
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b) Alopecia focal: alopecia en parches con descamacion y eritema localizado en areas de inflamacidn
Manos de mecanico: Hiperqueratosis y descamacidn con frecuentes fisuras a lo largo de los aspectos laterales y palmar de los dedos.

Actividad esquelética de la enfermedad

Artritis: Inflamacidn, incluyendo hinchazon, calor, sensibilidad y / o enrojecimiento de una o mas articulaciones detectadas por examen fisico.

a) Grave: Artritis de dos o mas articulaciones con una pérdida clinicamente significativa del rango normal de movimiento y que requiere ayuda en las

actividades de la vida diaria.

b) Moderada: Artritis de una o mas articulaciones con cierta pérdida del rango normal de movimiento, pero que no requieren ayuda en las actividades

de la vida diaria.

c) Leve: Artritis de una o mas articulaciones sin pérdida del rango normal de movimiento ni deterioro en las actividades de la vida diaria
Artralgias: Dolor en 2 0 mas articulaciones con o sin rigidez articular debido al proceso inflamatorio.

Actividad gastrointestinal de la enfermedad

Disfagia: Dificultad para tragar documentada por el paciente o evidencia objetiva de motilidad anormal del eséfago [manometria esofdgica

(preferiblemente), endoscopia, PH-metria o ingestién de bario].

Si la disfagia ha permanecido estable y sin cambios y esta presente durante mds de 6 meses, es mas probable que represente un elemento de dafio y se

debe calificar como tal, a menos que exista evidencia de reversibilidad.

a) Grave: Acompafiado de neumonia por aspiracion, regurgitacion nasal o dificultad para proteger las vias respiratorias

b) Moderada: Dificultad moderada o frecuente para tragar, masticar o comer
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c) Leve: disfagia ocasional o disfagia asintomatica observada en pruebas objetivas; puede comer una dieta normal
Dolor Abdominal: dolor en el area abdominal relacionado con el proceso de la enfermedad de la miositis.

a) Grave: Requiere hospitalizacion, tratamiento o reposo intestinal y cese de alimentacidn por via oral

b) Moderado: Requiere tratamiento, pero no hospitalizacion ni cese de alimentacién por via oral

c) Leve: No requiere intervencion y no interfiere con la funcién.

Actividad pulmonar de la enfermedad

Debilidad muscular respiratoria sin enfermedad pulmonar intersticial (EPI): La disnea empeora con el esfuerzo o hipoventilacidn en las pruebas de funcion

pulmonar en ausencia de EPI

EPI reversible activa: Anteriormente documentado por radiografia o histopatologia. Solo se clasifican las manifestaciones activas, no aquellas basadas en

fibrosis pulmonar o clinica irreversible.
Disfonia: Alteracion en la calidad de la voz, resonancia, articulacién o velocidad del habla comparado con la normalidad

Actividad cardiovascular de la enfermedad

Pericarditis: Dolor pericardico con roce y/o derrame y/o cambios ECG y/o confirmacidn ecocardiografica.
Miocarditis: Inflamacién del miocardio definida clinicamente o con evidencia ecocardiografica u otra evidencia objetiva.
Arritmia: Evidencia clinica o electrocardiografica de latidos cardiacos irregulares.

Taquicardia sinusal: frecuencia cardiaca en reposo> 100 latidos por minuto en un paciente adulto o mayor que el limite superior del valor normal apropiado

para la edad en un paciente pediatrico
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Valoracidn global extra-muscular

Evaluacion global de la actividad de la enfermedad en todos los sistemas extra-musculares (constitucional, cutanea, esquelética, gastrointestinal, pulmonar

y cardiovascular).

Actividad muscular de la enfermedad

Miositis: Inflamacion muscular basada en pruebas manuales de fuerza muscular, evaluaciones funcionales, pruebas de laboratorio u otras. En pacientes con

atrofia muscular estable y dafio solo se puntua la debilidad atribuible a la miositis activa

a) Inflamacién muscular grave: requiere ayuda para las actividades de la vida diaria y presenta una pérdida severa de la funcién
b) Inflamaciéon muscular moderada: no requiere ayuda para las actividades de la vida diaria con alguna pérdida de funcién

c) Inflamacién muscular leve: poca o ninguna pérdida de funcidn
Mialgia: dolor o sensibilidad muscular

Actividad global de la enfermedad

Evaluacion global para la totalidad de actividad de la enfermedad en TODOS los sistemas; INCLUYENDO ACTIVIDAD DE LA ENFERMEDAD MUSCULAR
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ANEXO 8.5: VALORACION DE LA ACTIVIDAD GLOBAL DE LA ENFERMEDAD POR EL
MEDICO

VALORACION DE LA ACTIVIDAD GLOBAL DE LA ENFERMEDAD POR EL MEDICO

La actividad se define como patologia o fisiologia potencialmente reversible resultante de la miositis.
Los hallazgos clinicos conocidos o sospechosos de ser debidos a otros procesos no deben ser
considerados en esta evaluacion. La evaluacion global de la actividad de la enfermedad se debe juzgar a
partir de toda la informacion disponible hoy, incluyendo el aspecto del paciente, historia clinica, examen
fisico, pruebas diagndsticas de laboratorio y el tratamiento médico resultante.

Por favor clasifique su evaluacion global (total) de la actividad de la enfermedad dibujando una marca
vertical en los 10 cm, linea de abajo segun la siguiente escala: extremo izquierdo de la linea = no hay
evidencia de actividad de la enfermedad, punto medio de la linea = actividad moderada de la
enfermedad y extremo derecho de la linea = actividad extremadamente activa o grave de la
enfermedad.

Sin evidencia de actividad Actividad de la enfermedad
de la enfermedad extremadamente activa o grave

También clasificar la actividad global de la enfermedad en una escala de Likert de 5 puntos:
__ 0O=ninguno

__1=actividad leve

__2=actividad moderada

3 =actividad grave

4 =actividad extremadamente grave
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ANEXO 8.6: VALORACION DE LA ACTIVIDAD GLOBAL DE LA ENFERMEDAD POR EL
PACIENTE O LOS PADRES

VALORACION DE LA ACTIVIDAD GLOBAL DE LA ENFERMEDAD POR EL PACIENTE O LOS PADRES

Su miositis es el resultado de los efectos combinados de muchos procesos de la enfermedad. Uno de
ellos es la actividad de la enfermedad, que es una inflamacidn activa de los musculos, piel,
articulaciones, intestino, corazdén, pulmones u otras partes de su cuerpo o el cuerpo de su hijo, pudiendo
mejorar cuando se trata con medicamentos.

1. Teniendo en cuenta todas las formas en que la miositis le afecta a usted /hijo/a, por favor calcule la
actividad general de su enfermedad/ de la enfermedad de su hijo/a en el dia de hoy colocando una
marca en la linea de abajo.

©I | | ®
I I I
Sin evidencia de actividad Actividad de la enfermedad
de la enfermedad extremadamente activa o grave

70

——
| —



ANEXO 8.7: MANUAL MUSCLE TESTING - 8 (MMT-8)

Esta herramienta evalta la fuerza muscular mediante la prueba muscular manual
abreviada de 8 grupos musculares. La fuerza de cada grupo muscular se evalia de 0 a 10
puntos segun la escala de Kendall de forma unilateral de musculos a nivel proximal (deltoides,
biceps, gluteo mayor, gliteo medio y cuadriceps), distal (extensores del carpo y dorsi-flexores
del tobillo) y axial (flexores del cuello). EIl MMT-8 no se puede utilizar para evaluar a nifios de <
5 aios por la posible falta de cooperacién. Habitualmente se examina el lado derecho (si esto
no es posible, se examinara el izquierdo). Los grupos musculares no evaluables (por lesién u
otro motivo) se eliminan del valor del denominador, y la puntuacién total se ajusta al nuevo
denominador, de modo que se pueda obtener el porcentaje del maximo. La puntuacion del
MMT-8 tiene un rango de 0-80, tras realizar la suma de la puntuacién de todos los grupos

musculares (proximales, distales, axiales).

La explicacién completa del MMT8 incluyendo video, imdgenes y texto estd incluida en un

documento especifico accesible en la plataforma de Myo-Spain.
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ANEXO 8.8: HEALTH ASSESSMENT QUESTIONNAIRE (HAQ) PARA ADULTOS E INFANTIL

HEALTH ASSESSMENT QUESTIONNAIRE (HAQ)

Por favor, sefiale la respuesta que mejor describe sus habilidades habituales en la semana pasada:

Durante la ultima semana, éha sido Sin Con alguna Con mucha Incapaz
usted capaz de ... dificultad O dificultad 1 dificultad 2 de hacerlo 3

VESTIRSE Y ASEARSE
-vestirse soélo, incluyendo abrocharse los

Botones y atarse los cordones de los zapatos? ] ] ] ]
-enjabonarse la cabeza? ] ] ] ]
LEVANTARSE
-levantarse de una silla sin brazos? O] O] [ [
-acostarse y levantarse de la cama? ] ] ] ]
COMER
-cortar un filete de carne? O] O] ] ]
-abrir un cartén de leche nuevo? O] O] L] L]
-servirse la bebida? O] ] L] ]
CAMINAR
-caminar fuera de casa por terreno llano? ] O] ] ]
- subir cinco escalones? [] O] L] L]

Por favor, sefiale si utiliza alguno de estos utensilios habitualmente para alguna de estas actividades:

[] Bastdn [] Dispositivos utilizados para vestirse (gancho de botén, tirador de
cremallera, calzador, etc.)

] Andador ] Utensilios o dispositivos especiales
[] Muletas [] sillas especiales o dispositivos para caminar
[] sillade ruedas ] oOtros (especificar: )

Por favor, sefiale para qué actividades necesita habitualmente la -AYUDA DE OTRA PERSONA:
[[] Vestirsey asearse [[] Comer

] Levantarse ] Caminar

Por favor, sefiale la respuesta que mejor describe sus habilidades habituales en la semana pasada:
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Durante la ultima semana, éha sido
usted capaz de ...

HIGIENE
-lavarse y secarse todo el cuerpo?

-ducharse?

-sentarse y levantarse del retrete?
ALCANZAR

-coger un paquete de azlcar de 1 Kg
de una estanteria colocada por encima
de su cabeza?

-agacharse y recoger ropa del suelo?

PRENSION
-abrir la puerta de un coche?

-abrir tarros cerrados que ya antes
habian sido abiertos?

- abrir y cerrar los grifos?

OTRAS ACTIVIDADES
-hacer los recados y las compras?

-entrar y salir de un coche?

-hacer tareas como pasar la aspiradora
o trabajar en el jardin?

Sin Con alguna Con mucha Incapaz de
dificultad O dificultad 1 dificultad 2 hacerlo 3
] ] ] ]
L] L] L] L]
]
] [ L] []
L] [] ] L]
L] L] L] L]
] ] ] ]
L] L] L] L]
] L] [] ]
] O] L] [
] ] ] ]

Por favor, sefiale si utiliza alguno de estos utensilios habitualmente para cualquier actividad:

L1 Asiento alto para el retrete

[] Asiento especial para el bafio

[1 Abridor (para tarros previamente abiertos)

[ Barra especial para la bafiera
[] Aparato de mango largo para alcanzar
] Aparato de mango largo en el bafio

[] Otros (especificar )

Por favor, sefiale para qué actividades necesita habitualmente la -AYUDA DE OTRA PERSONA:

] Higiene
[] Alcanzar

L] Abriry cerrar cosas (prensién)

[ ] Recadosy tareas

También estamos interesados en saber si usted tiene dolor o no debido a su enfermedad.

¢Cuanto dolor ha tenido debido a su enfermedad en la ULTIMA SEMANA?:

——

73

'




COLOCAR UNA- MARCA VERTICAL EN LA LINEA PARA INDICAR LA GRAVEDAD DEL DOLOR

SIN DOLOR DOLOR MAXIMO

100

74

——
| —



CHILDHOOD HEALTH ASSESSMENT QUESTIONNAIRE (cHAQ)

En esta seccion estamos interesados en saber como la enfermedad de su hijo/a afecta a su capacidad funcional
en la vida diaria. Por favor, siéntase libre de afadir cualquier comentario en el reverso de esta pagina. En las
siguientes preguntas, marque la respuesta que mejor describa las actividades habituales de su hijo/a (promedio
durante un dia entero) EN LA SEMANA PASADA. SOLO TENGA EN CUENTA LAS DIFICULTADES O LIMITACIONES
QUE SE DEBEN A LA ENFERMEDAD. Si no se espera que la mayoria de los nifios a la edad de su hijo/a realice una
actividad determinada, marque "No aplicable". Por ejemplo, si su hijo/a tiene dificultad en hacer cierta actividad
o no puede hacerlo porque es demasiado joven, pero NO porque esta LIMITADO POR LA ENFERMEDAD, marque
"No es aplicable".

Por favor, sefiale la respuesta que mejor describe sus habilidades habituales en la semana pasada:

Durante la ultima semana, ¢ha sido Sin Conalguna  Con mucha Incapazde No
su hijo/a capaz de.. dificultad 0 dificultad 1 dificultad 2 hacerlo3  aplicable

VESTIRSE Y ASEARSE
-vestirse soélo, incluyendo abrocharse los

botones y atarse los cordones de los zapatos? ] ] ] ] ]
-enjabonarse la cabeza? O] ] O] ] ]
-cortarse las ufias? L] O] O] ] O]
-quitarse los calcetines? ] ] ] ] ]
LEVANTARSE
-levantarse de una silla sin brazos? ] ] [ [ [
-acostarse y levantarse de la cama? ] ] ] ] ]
COMER
-cortar un filete de carne? ] ] L] O] O]
-abrir un cartén de leche nuevo? O] ] O] O] O]
-servirse la bebida? [] L] O] O] O]
CAMINAR
-caminar fuera de casa por terreno llano? O] ] ] O] ]
- subir cinco escalones? L] L] L] ] ]

Por favor, seiiale si su hijo utiliza alguno de estos utensilios habitualmente para cualquiera las estas actividades
anteriores:

[] Baston [] Dispositivos utilizados para vestirse (gancho de botdn, tirador de
cremallera, calzador, etc.)

] Andador ] Utensilios especiales

[] Muletas [] Sillas o utensilios especiales para caminar
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[] sillade ruedas

[] Otros (especificar:

)

Por favor, sefale cualquier categoria para la que su hijo habitualmente necesita AYUDA DE OTRA PERSONA

debido a la enfermedad:

[[] \Vestirseyasearse ]

|:| Levantarse |:|

Durante la ultima semana, éha sido
su hijo capaz de ...

HIGIENE
-lavarse y secarse todo el cuerpo?

-bafiarse (entrar y salir de la bafiera)?
-sentarse y levantarse del retrete o del orinal?
- cepillarse los dientes?

- peinarse/cepillarse el pelo?

ALCANZAR

- coger un objeto pesado como un gran juego
o un libro colocado en una estanteria

por encima de su cabeza?

- agacharse y recoger ropa del suelo?

- ponerse un suéter por la cabeza?

- girar el cuello para mirar hacia atras
por encima del hombro?

PRENSION
- escribir o garabatear con boligrafo o lapiz

- abrir la puerta de un coche?

- abrir tarros cerrados que ya antes
habian sido abiertos?

- abrir y cerrar los grifos?
- abrir una puerta girando el pomo de la puerta?

OTRAS ACTIVIDADES
- hacer los recados y las compras?

- entrar y salir de un coche?

- hacer tareas como pasar la aspiradora
o trabajar en el jardin?

Comer

Caminar

Sin
dificultad O

O O o o O

O OO O

0O O

0O O

Con alguna
dificultad 1

O O o O o O OO O O 0O 0O o d

O O

Con mucha
dificultad 2

O OO O O 0O 0O 0o d

O 0O O 0O o O O

[

Incapaz de
hacerlo 3 aplicable

O O O 0O O 0O 0O O O

O 0O O O O O Od

O

No

O 0O Oo o oOod O O 4d d O 0O 0O O

[

——
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- montar en bicicleta o triciclo? ] [ ] ] ]

- hacer las tareas domésticas (por ejemplo,
Lavar los platos, sacar la basura, aspirar, O ]
hacer la cama, limpiar la habitacion)? [ [ [

Por favor, sefiale si su hijo utiliza alguno de estos utensilios habitualmente para cualquiera las estas actividades
anteriores:

] Asiento alto para el retrete ] Barra especial para la bafiera
[] Asiento especial para el bafio [] Aparato de mango largo para alcanzar
[ 1 Abridor (para tarros previamente abiertos) ] Aparato de mango largo en el bafio
[] oOtros (especificar )

Por favor, sefale cualquier categoria para la que su hijo habitualmente necesita AYUDA DE OTRA PERSONA
debido a la enfermedad:

] Higiene L] Abriry cerrar cosas (prensién)
[] Alcanzar [] Recadosy tareas

También estamos interesados en saber si su hijo/a tiene dolor o no debido a su enfermedad.
¢Cuanto dolor cree que su hijo/a ha tenido debido a su enfermedad en la ULTIMA SEMANA?:

COLOCAR UNA MARCA VERTICAL EN LA LINEA PARA INDICAR LA GRAVEDAD DEL DOLOR

SIN DOLOR DOLOR MAXIMO

0 100

Teniendo en cuenta todas las formas en que la miositis afecta a su hijo/a, califique cémo es el estado de salud de
su hijo/a en la siguiente escala colocando una marca en la linea.

MUY BUENO MUY MALO

0 100
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ANEXO 8.9: GRAVEDAD DEL DANO SEGUN EL MYOSITIS DAMAGE INDEX (MDI)

(Ausente) (Maximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
DARNO I I
MUSCULAR | |
Atrofia o debilidad muscular grave que obliga a estar en cama e incapacita para
___._cm realizar el cuidado personal
1. Atrofia muscular (clinica)
2. Debilidad muscular no atribuible a enfermedad muscular activa
3. Disfuncién muscular: descenso en la capacidad de realizar ejercicio aerébico
(Ausente) (Maximo)
Guia de valor méximo (Ejemplos de puntuacién méxima)
DANO [ |
ESQUELETICO [ |
- Fracturas osteoporo6ticas con riesgo vital
_cm - Necrosis avascular precisando artroplastia

6. Contracturas articulares

7. Osteoporosis con fractura o colapso vertebral (excluyendo necrosis avascular)

8. Necrosis avascular

9. Artropatia deformante (incluyendo deformidades reducibles, excluyendo necrosis avascular y contracturas)

——
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(Ausente) (Maximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
DARNO I I I
CUTANEO I I I
Calcinosis con extension subcutanea exoesquelética originado pérdida intensa de la
actividad (postrado en cama, incapacidad para cuidarse a si mismo)
___._.c¢cm

10. Calcinosis:

a. Calcinosis, nédulos o placas superficiales

b. Calcinosis, tumoral

c. Calcinosis, planar

d. Calcinosis, exoesquelética/calcinosis universal
11. Alopecia
12. Atrofia o cicatriz cutanea
13. Poiquilodermia
14. Lipodistrofia

(Ausente) (Maximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
DARNO l | |
[ [ |
GASTROINTESTINAL Disfuncién intensa que requiere nutricion parenteral total
_cm

15. Disfagia
16. Dismotilidad gastrointestinal, estrefiimiento, diarrea o dolor abdominal

17. Infarto o reseccion del intestino u otros 6rganos gastrointestinales

——
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(Ausente) (Maximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
DARNO I I I
PULMONAR
om - Fibrosis que requiere apoyo ventilatorio; o
-Hipertension pulmonar que resulta en la pérdida extrema de la actividad (postrado
en cama, incapacidad para el auto-cuidado)
18. Disfonia
19. Deterioro de la funcién pulmonar debido a dafio muscular respiratorio
20. Fibrosis pulmonar
21. Hipertensién pulmonar
(Ausente) (Maximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
DARO I I I
CARDIOVASCULAR | ! | |
--Disfuncién miocérdica originando pérdida intensa de la actividad (postrado en
cama , incapacidad para el auto-cuidado)
cm

22. Hipertension precisando tratamiento > 6 meses
23. Disfuncion ventricular / cardiomiopatia

Valoracién en pacientes adultos > 18 afios:

24. Angina o bypass de arteria coronaria

25. Infarto de miocardio

——
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(Ausente) (Maximo)
5 Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
DARNO I I
VASCULAR - Pérdida de miembros; o - Trombosis que requiere cuidados de la unidad de
. ——_¢cm cuidados intensivos (UCI); o -enfermedad grave que resulta en la pérdida extrema
PERIFERICO de la actividad (postrado en cama, incapacidad para el autocuidado)
26. Pérdida de tejido
27. Pérdida o reseccion de un digito o extremidad
28. Trombosis venosa o arterial con hinchazon, ulceracion o estasis venoso
Valoracién en pacientes adultos > 18 afios:
29. Claudicacion
(Ausente) (Maximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién méaxima)
DANO
ENDOCRINO I I
Enfermedad intensa que origina cuidados en la UCI o complicaciones que
cm amenazan la vida, tales como estancia en UCI por convulsiones o cetoacidosis

diabética; insuficiencia renal, amputacion.

Valoracién en pacientes con diagnéstico < 18 afios:

30. Falta del crecimiento

31. Retraso en el desarrollo de las caracteristicas sexuales secundarias.

Valoracién en pacientes pediatricos y adultos:

32. Hirsutismo o hipertricosis

33. Menstruaciones irregulares

34. Amenorrea primaria o secundaria

35. Diabetes mellitus

Valoracién en pacientes adultos (= 18 afios y adolescentes cuando sea aplicable)

——
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36. Infertilidad (femenina o masculina)

37. Disfuncién sexual

(Ausente) (Méximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)

OCULAR | | |
Pérdida completa de vision en ambos ojos

38. Catarata originando pérdida de vision

39. Pérdida de vision, otros, no secundarias a cataratas.

(Ausente) (Mé&ximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
I I I
) I l | . - . o .
INFECCION Infeccién que origina shock séptico o complicaciones potencialmente mortales
o .__Cm
40. Infeccién crénica
41. Infecciones multiples
(Ausente) (Maximo)
Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)
I I I
I I I
NEOPLASIA Cancer que precisa cuidados en la UCI o complicaciones potencialmente mortales
MALIGNA . _cm

42. Cualquier forma de cancer.
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DANO GLOBAL

(Ausente)

(Maximo)

_cm

Guia de valor maximo (Ejemplos de puntuacién maxima)

Ninguno

——
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GUIA DE USO DE LA GRAVEDAD DEL DANO SEGUN MDI:

DIRECTRICES GENERALES:

— Recuerde, el daio se define como los cambios persistentes en la anatomia, fisiologia, patologia o funcidén, que estan presente durante al
menos 6 meses desde la fecha del diagndstico. El dafio puede ser el resultado de una enfermedad activa previa (que causa cicatrizacion,
fibrosis y atrofia), complicaciones del tratamiento, procesos concomitantes u otros eventos. Las manifestaciones de dafo (o la patologia que
condujo a la manifestacion) deben estar presentes durante al menos 6 meses a pesar de la terapia inmunosupresora u otra terapia previa,
incluido el ejercicio y la rehabilitacién. Si no estan presentes 6 meses, no son evaluables.

— Evalle la gravedad del dafio mediante EVA de 10 cm en 11 drganos/sistemas (muscular, esquelético, cutaneo, gastrointestinal, pulmonar,
cardiovascular, vascular periférico, endocrino, ocular, infeccién, y neoplasia maligna). Ademas, evalue la gravedad global del dafio (EVA de 0-
10 cm).

— El valor 0 corresponde a ausencia de dafo, 5 es dafio moderado y 10 es dafio extremo o maximo. Es importante saber que si no se puede
evaluar el dafio, por ejemplo porque la manifestacidon no estd presente al menos 6 meses, no se pondra ningun valor (incluido el valor 0).

— Las puntuaciones de dafio con mayor frecuencia aumentan con el tiempo, pero en algunos casos pueden disminuir (es decir, una
manifestacion que estaba presente anteriormente y que actualmente se ha resuelto recibiria una puntuacién de 0 en la presente
evaluacion).

— Por favor, revise el glosario que define cada una de las manifestaciones de dafio. La puntuacién EVA para cada érgano/sistema integra la

gravedad del dafio en funcién de todas las manifestaciones de dafio enumeradas para ese 6rgano/sistema en particular.
GLOSARIO:
Daio muscular

Atrofia muscular (clinica): disminucion de la masa muscular evaluada mediante examen clinico.
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Debilidad muscular no atribuible a enfermedad muscular activa: debilidad presente durante al menos 6 meses, demostrada en el examen clinico,
no debida a una inflamacién muscular activa basada en evaluaciones clinicas y medidas de laboratorio, como enzimas musculares séricas,

imagenes de resonancia magnética o biopsias musculares repetidas.

Disfuncidon muscular, descenso de la capacidad de ejercicio aerdbico: disminucién de la tolerancia al ejercicio aerdbico segln la historia clinica o
evaluado mediante la prueba de ejercicio aerdbico, debido al dafio muscular y no atribuible a factores cardiacos, pulmonares, psicolégicos u

otros.

Daiio esquelético

Contracturas articulares: limitacién fija en el rango normal de movimiento de las articulaciones, en ausencia de sinovitis, excluyendo

deformidades reducibles, necrosis avascular y artropatia deformante.

Osteoporosis con fractura o colapso vertebral (excluyendo necrosis avascular): demostrada por cualquier técnica de imagen.
Necrosis avascular: demostrada por cualquier técnica de imagen.

Artropatia deformante (incluyendo deformidades reducibles, excluyendo necrosis avascular y contracturas).

Daio cutdneo

Calcinosis: calcificacion distréfica, observada clinica o radiolégicamente en la piel, tejido subcutdneo, fascia o musculo. La calcinosis se puede

distinguir clinica o radiograficamente en 4 subtipos:
a. Placas o nddulos superficiales: lesiones circunscritas confinadas al tejido cutdneo o subcutdneo

b. Tumoral: grandes nddulos circunscritos, que son intramusculares. Puede ulcerarse si es subcutaneo.
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c. Planar o fascial: acumulaciones lineales de calcinosis que se encuentran a lo largo del plano fascial del tejido o los musculos subcutaneos.

d. Exoesqueleto / universal: [aminas generalizadas de calcio en el musculo, la fascia y el tejido subcutaneo, que a menudo encierran al paciente.

Puede ulcerarse cuando es subcutaneo.
Alopecia: pérdida de pelo con cicatrices presentes
Atrofia o cicatriz cutanea: dérmica o epidérmica con o sin telangiectasia

Poiquilodermia : patron moteado fino de maculas hiper e hipopigmentadas intercaladas con telangiectasias y atrofia cutdnea (requiere las 3

caracteristicas) generalmente en areas de fotosensibilidad.
Lipodistrofia: pérdida de la grasa subcutanea (localizada o distribuida ampliamente) observada clinica o radiologicamente.

Dano gastrointestinal

Disfagia: dificultad persistente para tragar segun la historia clinica o cambios persistentes documentados por radiografia u otras medidas

objetivas.

Infarto o reseccidn del intestino o otros drganos gastrointestinales, por la historia clinica

Daio pulmonar

Disfonia: Alteracidn persistente en la calidad de la voz, la resonancia, la articulaciéon o la velocidad del habla respecto a lo normal.

Deterioro de la funcidn pulmonar debido a dafio muscular respiratorio: dificultad respiratoria (disnea) que no es debida a inflamacién muscular

activa o enfermedad pulmonar intrinseca.

Fibrosis pulmonar: dificultad respiratoria (disnea) o crepitantes en el examen fisico durante al menos 6 meses, con radiografia de térax,
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tomografia computarizada anormal previamente documentada o biopsia de enfermedad pulmonar intersticial (EPI) / fibrosis pulmonar.

Hipertension pulmonar: prominencia del ventriculo derecho, o P2 (segundo ruido de cierre de la valvula pulmonar) fuerte, o por medicidn directa

de las presiones pulmonares (mas del 10% por encima del limite superior de la normalidad).

Dano cardiovascular

Hipertension: diagnosticada por presidn arterial> 95% de los limites superiores de lo normal para la edad y el sexo, que requiere tratamiento> 6

meses
Disfuncidn ventricular / cardiomiopatia: disfuncidn ventricular documentada clinicamente o por ecocardiograma.

Valoracion en pacientes adultos > 18 afios:

Angina: episodios de angina presentes por al menos un periodo de 6 meses.
Infarto de miocardio: documentado por electrocardiograma y enzimas.

Daiio vascular periférico

Pérdida de tejido: pérdida de tejido o la pérdida de menos de un digito.

Valoracidn en pacientes adultos >18 aios:

Claudicacion: por la historia clinica

Daiio endocrino

Valoracion sdlo en pacientes < 18 afios:

Falta del crecimiento: dos de las siguientes tres caracteristicas:
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— Menos del tercer percentil de altura por edad.
— Velocidad de crecimiento por encima de 6 meses inferior al tercer percentil por edad.

— Cruzando al menos 2 centiles (5%, 10%, 25%, 50%, 75%, 95%) en la tabla de crecimiento

Retraso en el desarrollo de las caracteristicas sexuales secundarias: mds de 2 desviaciones estdndar por encima de la media para la edad segun
Tanner (ver Harriet Lane Handbook: A Manual for Pediatric House Officers, Ed. G.K. Sidberry, o Tanner, JM and Davies, PS, J Pediatr 1985;

107:317-29 for age-defined mean values for North American children).

Valoracion en pacientes pediatricos y adultos:

Hirsutismo: crecimiento excesivo del vello terminal en una distribucién masculina adulta, es decir, labio, barbilla, pecho, espalda. Esto debe

evaluarse solo en nifias, mujeres y nifios antes de la pubertad.
Hipertricosis: aumento generalizado del vello corporal.

Menstruaciones irregulares: falta de mas de un ciclo menstrual ovulatorio (es decir, de 24 a 37 dias de duracién) en un afio, evaluado al menos 3

afios después de la menarquia o antes de la menopausia.

Amenorrea primaria: la ausencia de cualquier menstruacién dentro de los 4,5 afios de alcanzar la pubertad (es decir, en una nifia sin
malformaciones genitales que ha alcanzado su desarrollo morfolégico completo, incluida una edad ésea de al menos 15 afios, mamas durante al

menos 2 afos y vello pubico de tipo adulto)
Amenorrea secundaria: cese de los periodos menstruales antes de la menopausia, después de menstruar inicialmente.
Diabetes mellitus: glucosa en ayunas > 140 mg / dl o glucosa a las 2 horas en la prueba de tolerancia oral a la glucosa > 200 mg / dI

Valoracion en pacientes adultos (> 18 afios) y adolescentes cuando sea aplicable:
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Infertilidad (femenina o masculina): ninglin embarazo después de un afo intentando concebir mediante relaciones sexuales regulares.
Disfuncidn sexual: insatisfaccion del paciente con la funcidn sexual (femenina o masculina).
Daio ocular

Catarata: opacidad de la lente en cualquiera de los ojos, ya sea primaria o secundaria al tratamiento con esteroides, documentada por
oftalmoscopia y que resulta en pérdida visual.

Pérdida de vision, otros: ceguera legal, con una vision menor o igual a 20/200.
Infeccidn

Infeccidn crénica: infeccidn (diagndstico presuntivo con o sin cultivo positivo) que requiere mas de 6 meses de tratamiento antimicrobiano, o

gue persiste con o sin sintomas clinicos > 6 meses y esta asociada a discapacidad (imposibilidad para ir al colegio, trabajo, guarderia)

Infecciones multiples: > 3 infecciones (en localizaciones iguales o diferentes, con organismos iguales o diferentes) que requieren tratamiento

antimicrobiano o generan discapacidad (imposibilidad para ir al colegio, trabajo, guarderia) durante un periodo de 6 meses.
Neoplasia maligna
Documentado por anatomia patoldgica, excluyendo las displasias, incluidas las neoplasias malignas asociadas a la miositis.

Valoracion global del dafio

Su opiniéon como clinico experto de la totalidad del dafio de Ila enfermedad en todos los d&rganos o sistemas.
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ANEXO 8.10: VALORACION DEL DANO GLOBAL DE LA ENFERMEDAD POR EL MEDICO

VALORACION DEL DANO GLOBAL DE LA ENFERMEDAD POR EL MEDICO™

El dafio de la enfermedad se define como cambios persistentes en anatomia, patologia, fisiologia o
funcién, como fibrosis, cicatrices o atrofia, que resultan de cualquier causa (incluyendo el tratamiento
previo) desde el inicio de la miositis. Las caracteristicas del dafio se determinan mediante la evaluacidn
clinica y deben estar presentes durante al menos 6 meses (o la patologia que condujo a la caracteristica
debe haber estado presente durante al menos 6 meses) a pesar de la terapia inmunosupresora u otra,
incluyendo ejercicio y rehabilitaciéon. Para la evaluacidon global del dafio de la enfermedad se debe
considerar toda la informacidn disponible hoy incluyendo el aspecto del paciente, historia clinica, examen
fisico, pruebas de laboratorio de diagndstico y su tratamiento médico.

Por favor clasifique su evaluacion global (total) del dafio actual de la enfermedad dibujando una marca
vertical en los 10 cm, linea de abajo segln la siguiente escala: extremo izquierdo de la linea = no hay
evidencia de dafio de la enfermedad, punto medio de la linea = daflo moderado de la enfermedad vy
extremo derecho de la linea = dafo extremadamente grave de la enfermedad.

| |
© | | | ®
Sin evidencia de dafio Dafio de la enfermedad
de la enfermedad extremadamente grave

También clasificar el dafio global de la enfermedad en una escala de Likert de 5 puntos:
__0O=ninguno

__1=dafioleve

__2=dafio moderado

___3=dafio grave

4 =dafno extremadamente grave
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ANEXO 8.11: VALORACION DEL DANO GLOBAL DE LA ENFERMEDA D POR EL PACIENTE O
LOS PADRES

VALORACION DEL DANO GLOBAL DE LA ENFERMEDAD POR EL PACIENTE O LOS PADRES™

Otro proceso que afecta a la salud es el dafio de la enfermedad, que es el efecto en su cuerpo de la
actividad de la enfermedad previa y los tratamientos para la miositis. El dafio de la enfermedad dura al
menos seis meses (y a veces siempre) y es dificil (y a veces imposible) mejorar.

1. Teniendo en cuenta todas las formas en que la miositis le afecta a usted/ hijo/a, por favor, califique la
cantidad total de dafio que la miositis le ha causado a usted / hijo/a en su cuerpo colocando una marca en
la linea de abajo.

|
Q| | | ®
Sin evidencia de dafio Dafio de la enfermedad
de la enfermedad extremo
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ANEXO 8.12: CUESTIONARIO DE SALUD SF12

Instrucciones:

Las preguntas que siguen se refieren a lo que usted piensa sobre su salud. Sus respuestas
permitiran saber cdmo se encuentra usted y hasta qué punto es capaz de hacer actividades

habituales.

Por favor, conteste cada pregunta marcando una casilla. Si no estad seguro/a de como

responder a una pregunta, por favor, conteste lo que le parezca mds cierto.
1. En general, usted diria que su salud es:

o Excelente

o Muy buena

o Buena
o Regular
o Mala

2. Su salud actual, ¢le limita para hacer esfuerzos moderados, como mover una mesa, pasar

la aspiradora, jugar a los bolos o caminar mds de una hora?

o Si, me limita mucho
o Si, me limita un poco

o No, no me limita nada
3. Su salud actual, éle limita para subir varios pisos por la escalera?

o Si, me limita mucho
o Si, me limita un poco

o No, no me limita nada

4. Durante las 4 ultimas semanas, ¢ hizo menos de lo que hubiera querido hacer, a causa de

su salud fisica?

o Si

o No
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5. Durante las 4 dltimas semanas, ¢ tuvo que dejar de hacer algunas tareas en su trabajo o en

sus actividades cotidianas, a causa de su salud fisica?

o Si

o No

6. Durante las 4 ultimas semanas, ¢ hizo menos de lo que hubiera querido hacer, a causa de

algun problema emocional (como estar triste, deprimido, o nervioso)?

o Si

o No

7. Durante las 4 ultimas semanas, ¢ no hizo su trabajo o sus actividades cotidianas tan
cuidadosamente como de costumbre, a causa de algun problema emocional (como estar

triste, deprimido, o nervioso)?

o Si

o No

8. Durante las 4 ultimas semanas, ¢ hasta qué punto el dolor le ha dificultado su trabajo

habitual (incluido el trabajo fuera de casa y las tareas domésticas)?

o Nada
o Unpoco
o Regular

o Bastante

o Mucho
9. Durante las 4 ultimas semanas, ¢ cuanto tiempo se sintié calmado y tranquilo?

o Siempre

o Casisiempre

o Algunas veces
o Muchas veces
o Sélo alguna vez

o Nunca

10. Durante las 4 ultimas semanas, ¢ cuanto tiempo tuvo mucha energia?
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o Siempre

o Casisiempre

o Algunas veces
o Muchas veces
o Sdlo alguna vez

o Nunca
11. Durante las 4 ultimas semanas, i cuanto tiempo se sintié desanimado y triste?

o Siempre

o Casisiempre

o Algunas veces
o Muchas veces
o Sdlo alguna vez

o Nunca

12. Durante las 4 ultimas semanas, éicon qué frecuencia la salud fisica o los problemas
emocionales le han dificultado sus actividades sociales (como visitar a los amigos o

familiares)?

o Siempre

o Casisiempre

o Algunas veces
o Muchas veces
o Sdlo alguna vez

o Nunca

94

——
| —



