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Miositis necrosante
autoinmune: a proposito de un
caso

@ CrossMark

Autoimmune necrotising myopathy: A case
report

Sr. Editor:

Mujer de 63 anos, con antecedentes de obesidad, hiper-
tension arterial, dislipidemia y diabetes mellitus, en
tratamiento con losartan, hidroclorotiazida, liraglutida,
metformina, insulina de accion lenta y rosuvastatina. En
neurologia consulté con historia de elevacion discreta de
creatinfosfoquinasa (CPK) de un aio de evolucion, inicial-
mente asintomatica, que fue detectada en las analiticas de
rutina. Posteriormente, presento debilidad muscular de evo-
lucion progresiva en la region proximal de las extremidades
inferiores, evidenciandose dificultad para subir escaleras
y siendo evidente la dificultad de incorporarse desde el
suelo, asociado a elevacion de cifras de CPK (1932 Ul/l).
Tanto la clinica como la elevacion de CPK persistieron tras
la retirada del tratamiento con estatinas. En la explora-
cion neurologica: pares craneales normales, extremidades
superiores con fuerza conservada, reflejos miotaticos lige-
ramente hipoactivos, sensibilidad normal, extremidades
inferiores con pérdida de fuerza muscular proximal bilate-
ral en especial para flexion de cadera 3/5 y en la aduccion
4/5, sin déficit en la flexo-extension de rodillas, dorsiflexion

y flexion plantar de ambos pies, signo de Gowers positivo,
reflejos miotaticos 1/4, marcadamente hipoactivos, marcha
con rasgos miopaticos leves.

Los estudios analiticos muestran cifras persistentes de
CPK, inicialmente en torno a los 300-500 Ul/l, posterior-
mente 1.932 Ul/l y finalmente 2.195 Ul/l, con incremento
de aldolasas 22,9 Ul/l y con proporcional elevacion de
transaminasas AST 55 Ul/l y ALT 115 Ul/L. El resto de los
parametros, incluyendo hemograma, velocidad de sedimen-
tacion globular y funcion renal, dentro de la normalidad.
El electromiograma (EMG) mostré compromiso miopatico
moderado difuso. Se realiz6 biopsia de cuadriceps, encon-
trando miofagocitosis focal y necrosis de fibras sin infiltrados
inflamatorios, vasculitis ni deposito de amiloide. No se
encontraron datos de infeccion virica, enfermedad del
tejido conectivo o neoplasia en las pruebas realizadas.
El estudio de inmunidad mostré positividad para anti-
cuerpos anti-3-hidroxi-3-metilglutaril coenzima A reductasa
(HMGCR) confirmando el diagndstico de miositis necrosante
autoinmune (MNA) secundaria al empleo de estatinas. Se
inici6 tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia
asociado a azatioprina 50 mg cada 12 h, consiguiendo mejo-
ria clinica a los 10 meses de seguimiento, persistiendo desde
el punto de vista motor un déficit ligero a la flexion de la
cadera con balance de 4+/5, sin alteracion del balance en
los otros grupos musculares y disminucion de los niveles de
CPK hasta 72 Ul/L.

La MNA inducida por estatinas es una entidad clinica
poco frecuente y de reciente descripcion, siendo identifi-
cado en 2010 el autoanticuerpo implicado en su patogenia’.
Se caracteriza por la presencia de: debilidad muscular per-
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CARTAS AL EDITOR

sistente aun tras la retirada del tratamiento con estatinas,
necrosis celular en la biopsia muscular y presencia de auto-
anticuerpos anti-HMGCR'. Su incidencia se estima entre 2-3
casos por cada 100.000 pacientes tratados con estatinas?.
Es discretamente mas frecuente en mujeres y es mas comin
a partir de los 50 afios’. El alelo DRB*1 11:01 del HLA tipo
Il se asocia al desarrollo de autoanticuerpos anti-HMGCR?.
En pacientes con predisposicion genética el empleo de
estatinas produce una sobreexpresion de HMGCR, por un
mecanismo aun desconocido y la consecuente produccion
de autoanticuerpos anti-HMGCR*.

Clinicamente, es caracteristica la debilidad muscular
progresiva de predominio proximal y simétrica, con niveles
elevados de CPK, y ausencia de mejoria clinica y persisten-
cia de elevacion de CPK a pesar de suspender el tratamiento
con estatinas’. El EMG muestra disminucion de la amplitud
y duracion de los potenciales motores con aumento de acti-
vidad espontanea. Histologicamente, se observa necrosis
celular con minima inflamacion y sobreexpresion de MCH-I
en fibras musculares necroticas y no necroticas’®. La pre-
sencia de anticuerpos anti-HMGCR confirma el diagnéstico.
El diagnostico diferencial incluye otras miopatias necrosan-
tes autoinmunes, como la asociada a anticuerpos anti-signal
recognition particle (anti-SRP) y la paraneoplasica’. Aunque
algunos autores no encuentran aumento en la prevalencia de
tumores malignos en pacientes con MNA, otros recomiendan
la realizacion sistematica de pruebas de imagen (radiografia
de térax, mamografia, endoscopia. . .)%.

El tratamiento comienza con la suspension del tra-
tamiento con estatinas®. Posteriormente, la base del
tratamiento es la inmunosupresion; sin embargo, no hay
ensayos clinicos controlados que guien la seleccion tera-
péutica. Sobre la base de la experiencia clinica actual, se
sugiere comenzar con prednisona por via oral a dosis de
1mg/kg/dia, asociando farmacos inmunosupresores como
metotrexato, azatioprina o micofenolato mofetilo?>7-1°,
Si no se produce mejoria clinica tras 8-12 semanas de
tratamiento con biterapia, se debe asociar tratamiento
con inmunoglobulinas intraveonosas (IGIV), plasmaféresis u
otros agentes como rituximab?. La respuesta al tratamiento
es, por lo general, buena, aunque existe un porcentaje de
recaidas entre el 50 y el 60%%. Estos casos requeriran tra-
tamiento inmunosupresor prolongado, pudiéndose emplear
IGIV o corticoides en las recaidas>>%°.
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