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Introduccion

Las miopatias inflamatorias idiopaticas de origen autoinmune (MIl) comprenden un grupo
heterogéneo de enfermedades sistémicas, caracterizadas por una inflamacidén no supurativa de la
musculatura esquelética y debilidad muscular progresiva. Se acompafian de manifestaciones sistémicas
y una expresividad variable en diferentes érganos. En Espaiia, debido a la ausencia de una cohorte bien
caracterizada de pacientes con MIl, no disponemos de informacién sobre prevalencia de la enfermedad,
comorbilidad asociada, actividad, dafio acumulado, discapacidad, factores prondsticos, eficacia de los
tratamientos o calidad de vida.

Objetivos

Objetivo principal

Analizar la evolucién y el manejo de una cohorte de pacientes con MIl y sindrome antisintetasa
atendidos en servicios de Reumatologia en Espafia.

Objetivos secundarios
Los objetivos secundarios son:

- Estimar tanto 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 y otros eventos de interés durante el curso de las Mll y los sindromes antisintetasa

- Determinar factores prondsticos de actividad de la enfermedad, dafio, discapacidad, calidad de vida y
mortalidad en todos los tipos de miopatias y sindrome antisintetasa

- Analizar diferencias clinicas, seroldgicas, de actividad de la enfermedad, discapacidad, calidad de vida,
y de tratamiento entre las MIl completas o definidas (cumple criterios de clasificacion) y las formas
incompletas o no definidas (no cumple criterios de clasificacidn), asi como en los sindromes
antisintetasa



Pacientes y métodos

Estudio observacional, longitudinal y ambispectivo de una cohorte de pacientes con MIl y
sindrome antisintetasa atendidos en los servicios de Reumatologia Espafioles. Se invitara a participar a
todos los hospitales que pertenezcan al grupo de trabajo de enfermedades autoinmunes sistémicas de
la Sociedad Espafiola de Reumatologia (GTEAS-SER) o bien a miembros de la Sociedad Espafiola de
Reumatologia (SER) interesados.

Se incluirdn todos los pacientes con diagndstico de cualquier tipo de MII (polimiositis idiopatica,
dermatomiositis idiopatica, dermatomiositis juvenil, dermatomiositis amiopatica, miositis por cuerpos
de inclusidn, miositis necrotizantes inmunomediadas, sindrome anti-sintetasa con/sin miositis, miositis
asociada a cancer y sindrome de solapamiento con miositis) en seguimiento habitual por los servicios de
Reumatologia, sin tener en cuenta la edad de inicio del proceso. Los casos incidentes serdn todos los
pacientes que al inicio del estudio estén diagnosticados desde hace menos de 12 meses y casos
prevalentes, todos los que estén diagnosticados desde hace mas de 12 meses. El periodo de
reclutamiento serd de un afio y medio. Se construird un registro de base hospitalaria en el que se
incluird los datos basales, de seguimiento al afio y dos afios. La recogida de la informacion clinica sera
tanto retrospectiva (casos prevalentes) a partir de la historia clinica, como prospectiva (casos
prevalentes e incidentes) obtenida de las visitas anuales. Se solicitara consentimiento informado a los
pacientes incluidos, asi como compromiso de confidencialidad por parte de investigadores principales y
colaboradores.

Variables

Con el fin de obtener una caracterizacion lo mas precisa y completa de las manifestaciones
clinicas, caracteristicas evolutivas, desarrollo de comorbilidades y manejo de los pacientes con Mll, se
recogeran todos los conjuntos de variables que a continuacion se detallan.

- Caracteristicas generales, de inclusién y sociodemograficas: sexo, raza, nivel de estudios, fecha de
nacimiento, fecha de inicio de los sintomas, fecha de diagndstico, fecha de inclusidén en el registro y
fecha fin de seguimiento

- Criterios de clasificacion: forma de inicio, debilidad proximal/distal de extremidades y de flexores-
extensores del cuello, elevacion de las enzimas musculares, autoanticuerpos especificos,
manifestaciones articulares, manifestaciones digestivas, manifestaciones sistémicas, manifestaciones
cutaneas, patron miopatico en electromiograma, biopsia muscular compatible y alteracion muscular en
resonancia magnética nuclear

- Caracteristicas clinicas: cutaneas, articulares, gastrointestinales, pulmonares y cardiacas
- Laboratorio (ferritina y reactantes de fase aguda)

- Anticuerpos especificos y asociados a Ml

- Exitus (fecha, causa, relacion con miopatia o con tratamientos a juicio del investigador)

- Comorbilidad-dafio: enfermedad cardiovascular, hipertensién arterial, diabetes mellitus, dislipemia,
tabaquismo, infecciones, cancer y asociacion con otras enfermedades reumdticas autoinmunes

- Ingresos hospitalarios

- Actividad de la enfermedad, discapacidad, dafio y calidad de vida determinado mediante indices,
escalas y cuestionarios

- Tratamientos utilizados: corticoides, antipaltdicos, inmunosupresores sintéticos, inmunosupresores
bioldgicos, inmunoglobulinas intravenosas, plasmaféresis y estatinas



Plan de anidlisis

Se estimaran tasas de prevalencia por 100 pacientes de las distintas manifestaciones clinicas,
presencia de anticuerpos, comorbilidades y asociacion a enfermedades reumaticas autoinmunes a nivel
basal, y de incidencia por 100 pacientes-afio para la aparicion de nuevas comorbilidades y otros eventos
de interés durante el curso de la enfermedad, en ambos casos con un intervalo de confianza del 95%. El
efecto de los posibles factores determinantes sobre la progresion de la morbilidad, la actividad de la
enfermedad, el dafio acumulado, la discapacidad, la mortalidad, el nimero de ingresos y el deterioro de
la calidad de vida se analizard a través de analisis de regresidn logistica bivariante y multivariante.



