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Resumen:

Introduccion: la miositis necrotizante autoinmune es una enfermedad rara en nuestro
medio, pero constituye una de las formas de miopatias inflamatorias autoinmunes en un
20 % aproximadamente de casos. Reporte de caso: En este trabajo se presenta el caso de
un paciente que se hospitalizo en el servicio de medicina interna el cual tuvo un desenlace
favorable luego de su diagnostico. Conclusidn: La miositis necrotizante autoinmune es
una miopatia inflamatoria de dificil diagnostico, pero cada vez mas prevalente dentro de
las miopatias.

Palabras claves: Miopatia, Autoinmune, necrotizante

Summary:

Introduction: autoimmune necrotizing myositis is a rare disease in our environment, but
it constitutes one of the forms of autoimmune inflammatory myopathies in approximately
20% of cases. Case report: This paper presents the case of a patient who was hospitalized
in the internal medicine service who had a favorable outcome after his diagnosis.
Conclusion: Autoimmune necrotizing myositis is an inflammatory myopathy that is
difficult to diagnose, but is increasingly prevalent among myopathies.

Keywords: Myopathy, autoimmune, necrotizing
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INTRODUCCION

Las miopatias inflamatorias (MI) son una familia heterogénea de enfermedades
caracterizadas por debilidad muscular, niveles elevados de enzimas musculares en suero,
autoanticuerpos e inflamacion evidenciada por biopsia en el tejido muscular® . Hay
cuatro tipos reconocidos: polimiositis, dermatomiositis, miositis de cuerpos de inclusion
y miositis necrotizante autoinmune (MNA) también conocida como miopatia necrotizante
inmunomediada (MNIM) &+

La MNA representa hasta el 19% de las MI @, Si bien puede ocurrir a cualquier edad, su
inicio promedio es hacia el final de la quinta década de vida ® y es méas frecuente en
adultos. Los pacientes con MNIM cursan con una elevacion muy marcada de la creatinina
quinasa (CK) y de los titulos de anticuerpos especificos de miositis (MSA) o anticuerpos
asociados a miositis (MAA) @. Los pacientes suelen referir dificultad para levantarse de
una silla, subir las escaleras o levantar los brazos por encima de la cabeza. Usualmente,
la respuesta al tratamiento no es buena y requiere regimenes de segunda y tercera linea ©

Comunmente, esta enfermedad se diagndstica tardiamente &4 . El objetivo del siguiente
trabajo fue informar acerca de un caso de miositis necrotizante autoinmune que fue
diagnosticada en estadio temprano en hospitalizacion y se le dio tratamiento oportuno
evitando las complicaciones que suele llevar a estos pacientes a unidades de cuidados
intensivos (°). Una forma similar de miositis necrotizante puede ser causada por algunas
drogas como las estatinas (). Se discute el caso y se revisa la literatura

REPORTE DEL CASO
Informacion del paciente

Paciente varon de 54 afios, natural y procedente de Arequipa, sin antecedentes patoldgicos
0 comorbilidades conocidas, niega alergias a medicamentos. Entre 22/04/2021 y
04/05/2021, el paciente acude reiteradas veces al centro de salud de su localidad signos y
sintomas compatibles con un sindrome seudo gripal caracterizado por fiebre, malestar
general y mialgias en las Gltimas dos semanas. En el centro de salud, se le descartd
COVID-19 y se lo manejé como resfriado administrandole AINES como diclofenaco 50
mg IM ¢/ 24 h o naproxeno 500 mg VO c¢/8 h. No refiere consumo de estatinas. El
05/05/2021 debut6 con aumento de volumen en miembros inferiores y disminucion
progresiva de la fuerza en estos, por lo que acudié al hospital Edmundo Escommel. En el
servicio de emergencias, se descubre hiponatremia moderada (sodio sérico = 120
mMOL/L) e hipertransaminasemia (15 veces por encima del valor de referencia); por lo
que fue referido a un hospital de mayor capacidad resolutiva para manejo. EI 07/05/2021
ingresa por emergencias al hospital Yanahuara y a las 24 horas de permanecer en
emergencia (08/05/2021) es hospitalizado.

Hallazgos clinicos

En hospitalizacion, se le realiza un examen fisico, encontrandose una temperatura de 36.5
°C axilar corregida; presion arterial: 110 mmHg / 70 mmHg; frecuencia cardiaca: 86 Ipm;
frecuencia respiratoria: 18 rpm; saturacion de oxigeno: 94% con FiO2 de 21%. Regular
estado general, ventilaba espontaneamente, sin hallazgos anormales a la evaluacion
pulmonar, cardiovascular, abdominal y neurologico. Sin embargo, los reflejos
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osteotendinosos estaban muy disminuidos, y se constaté una disminucion de la fuerza en
ambos miembros inferiores (3 de 5). La fuerza de ambos miembros superiores estuvo
conservada (5 de 5). Asimismo, los miembros inferiores presentaron edema bilateral.

Figura 1. Linea de tiempo desde el ingreso a hospitalizacion hasta el alta médica
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Evaluacion diagnostica

Se penso en los siguientes diagndsticos diferenciales debido a la clinica y al laboratorio
en el momento del ingreso a hospitalizacion: sindrome nefrético como posible causa de
los edemas; miopatia inflamatoria idiopatica como posible causa del dolor muscular;
hepatitis aguda de etiologia a determinar como posible causa de la elevacion de
transaminasas e hipersensibilidad tardia a farmacos (AINES). En consecuencia, se
solicité examenes de creatinina quinasa para ver la posibilidad de miopatia inflamatoria
idiopatica. Proteinuria de 24 horas fue solicitado para ver la posibilidad de sindrome
nefrético. Antigenos para hepatitis B y C para ver la posibilidad de hepatitis aguda.
Hemograma para ver hipereosinofilia, se solicitd IGE la cual no habia reactivo en el
hospital. Todos los resultados, con excepcion de la creatinina quinasa fueron normales.
Esta ultimo mostré una elevacion de 62 veces su valor de referencia, por lo que se manejé
como un diagndéstico presuntivo de miopatia inflamatoria idiopatica y se inicié pulsos de
metil-prednisolona. Segun la guia inglesa (4), luego de un resultado elevado de creatinina
quinasa se debe proceder a la biopsia muscular, dosar anticuerpos asociados y especificos
a las miositis para una mejor caracterizacion del tipo de miositis como anticuerpos anti-
SRP o anti HMGCR, asi mismo contar con una resonancia magnética y electromiografia.
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Examenes auxiliares

Figura 2. Grafica de Creatinina quinasa en el tiempo de hospitalizacion
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Tabla 1. Analisis en el tiempo de hospitalizacion

10-May 13-May 16-May 17-May

Proteinuria(VN 0-0.2 GR/24H)
0.56
Antigeno de superficie Hepatitis b NO REACTIVO

Anticuerpo antihepatitis ¢ NO REACTIVO

TGO(VN 10-38 U/L) 608 263
TGP(VN 0.-38 U/L) 601 353
ANA NEGATIVO
ANCA NEGATIVO
ENA NEGATIVO
TROPONINA (VN 0.001-0.014PG/ML) 0.44 0.44

Estudio neurofisioldgico
Electromiografia (11/05)

Compatible con miopatia con miopatia de muasculos proximales agudo. Polineuropatia
sensitivo-motora que afecta miembros superiores e inferiores de grado moderado.

Biopsia muscular (26/05)

Se realizo en musculo gastrocnemio derecho. Se evidencia tejido muscular esquelético
con leves signos focales sugestivos de degeneracion, moderado infiltrado inflamatorio
perimisial y endomisial conformado por leucocitos T (CD3 +, CD4 + y CD8 +) e
histicocitos (CD 66+)

Intervenciones especificas

Luego del inicio pulsos de metilprednisolona 1gr por 3 dias, se siguié el tratamiento con
prednisona 50mg cada 24 horas, con los dias fue disminuyendo la creatina quinasa y se
le realizo una electromiografia y al tener un resultado compatible con miopatia de
musculos proximales se decidio preparar al paciente para biopsia muscular.
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Seguimiento y desenlaces

Con el resultado de la anatomia patologica de la biopsia muscular fue derivado a
reumatologia el 24 de junio donde se le agrego metrotexato 0.5 cc SC semanal y acido
folico VO 1mg c/24 horas junto a la prednisona 50 mg vo ¢/ 24horas.

En ultima teleconsulta el dia 10/12 se le disminuyo la dosis de prednisona hasta 7.5 mg
Vo ¢/ 24 horas y se aumento la dosis de metrotexato a 0.7 cc SC semanal, el paciente
refiri6 mejoria con la medicacion instaurada.

DISCUSION

En este reporte de caso presentamos un cuadro de miositis necrotizante autoinmune el
cual se tuvo una sospechosa diagnostica temprana, para lo cual se pudo iniciar
prontamente el tratamiento inmunosupresor.

En la MNA su inicio es agudo o subagudo, y se asocia con dolor muscular y niveles muy
elevados de creatina quinasa (CK) @ concordante con nuestro paciente en ambos
parametros; aproximadamente un 60% de los pacientes con MNA muestran titulos
elevados de anticuerpos anti-SRP o anti HMGCR (2), lo cual en nuestro paciente solo se
logré obtener anticuerpos anti -SRP siendo negativo y no se conté con anti HMGCR al
no disponer de ello en el hospital. Ha habido multiples informes que pacientes sin
exposicion a las estatinas también puede ser positivos para anti-HMGCR y que estos
pacientes evolucionan peor.

Recientemente, la importancia y el uso de autoanticuerpos ha aumentado, y se identifican
en mas del 50% de pacientes con MI ®. La titulacion de otros MSA y MAA (panel de
autoanticuerpos para miositis) permitira establecer la presencia de otras formas de MNA
@ no se dispone de este panel en el hospital.

Los estudios electrofisiologicos y la RM permiten confirmar la presencia de una
miopatia, pero su mayor utilidad es para excluir otros diagnosticos diferenciales (%) ,en
nuestro caso si se logrd contar con la electromiografia que tuvo signos compatible con
miopatia pero no con resonancia magnética debido a que se encontraba en mantenimiento.

En la MNA caracteristicamente, se observa necrosis de las fibras musculares, lo cual
explica la elevacion marcada de CK en sangre ©).Una vez obtenida la biopsia se uso lo
criterios de EULAR/ACR® con lo cual se clasifico como probable MNIM.

El abordaje farmacoldgico tiene por objetivos primero, inducir una remision y segundo,
mantenerla (? . En los pacientes con enfermedades grave, tales como enfermedad
pulmonar intersticial, disfagia, o debilidad profunda se puede iniciar con 1g/dia de
metilprednisolona intravenosa durante 3 a 5 dias antes de cambiar a 1 mg/ kg/dia de
prednisona oral durante varios meses (®. La remision se lleva a cabo a través de la
introduccién agentes inmunosupresores ahorradores de esteroides como azatioprina,
micofenolato o metotrexato siendo este Gltimo el que ha mostrado mayor efectividad (.
En el ensayo Rituximab en Miositis no logro el principal criterio de valoracion de la
eficacia, pero pudo disminuir la actividad clinica y mostro un efecto ahorrador de
corticoides 9
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En el caso de los pacientes con enfermedad refractaria, definida como la incapacidad de
inducir remision después de 3 meses de tratamiento con corticoides, el uso empirico de
terapia inmunosupresora es apropiada (¥. Se debe tener en cuenta que los esquemas
terapéuticos actualmente aceptados estan mayormente basados en estudios
observacionales, ya que debido en parte a la baja frecuencia de las MII, no ha sido posible
obtener resultados concluyentes de muchos ensayos clinicos controlado @ .

CONCLUSIONES
La miositis necrotizante autoinmune es una miopatia inflamatoria de dificil diagnostico,
pero cada vez mas prevalente dentro de las miopatias

La sospecha temprana, asi como el tratamiento oportuno evitan complicaciones de la
enfermedad.

Hay limitaciones debido a que no se cuenta con reactivos para pruebas de anticuerpos
especificas para miositis para poder clasificarlas mejor asi como en varias enfermedades
autoinmunes.

Es necesario la correlacion clinica, laboratorial y anatomo patoldgica para el diagnostico
final.
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