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Palabras clave Resumen

> Miopatia inflamatoria

> Miopatia necrotizante

> Miopatia extramuscular
> Miocarditis

Se presenta el caso de un paciente de 43 afios con un cuadro de debilidad en miembros inferiores de meses
de evolucion asociado a disfagia y pérdida ponderal severa, con elevacion de creatinquinasa en suero y
estudio electrofisiolégico compatible con miopatia inflamatoria, con diagnéstico anatomopatolégico de
miopatia necrotizante inmunomediada (MNIM). Tras inicio de tratamiento presenté cuadro de insuficiencia
cardiaca aguda tras entrada en fibrilacién auricular, objetivando en cardioRMN disfuncion biventrivular y
datos de infiltracion miocérdica.

Keywords

Abstract

> Inflammatory myopathy
= Necrotizing myopathy
= Extramuscular myopathy
= Myocarditis

We present the case of a 43-year-old patient with weakness in the lower limbs that had been going on for
months, associated with dysphagia and severe weight loss, with elevated serum creatine kinase and an electro-
physiological study compatible with inflammatory myopathy, with a pathological diagnosis of immune-me-
diated necrotizing myopathy (IMNM). After starting treatment, the patient presented symptoms of acute heart
failure after entering atrial fibrillation, showing biventrivular dysfunction and data of myocardial infiltration on

cardioMRI.

Puntos destacados

> En el proceso diagndstico y seguimiento de las miopatias inflamatorias
se recomienda hacer cribado de afectacion cardiaca porque, aunque es
una manifestacién poco frecuente, supone un mal prondstico vital.

Caso clinico

Antecedentes y enfermedad actual

Varén de 43 anos, camarero de profesion, exfumador, con hipotiroidismo
primario y enfermedad por reflujo con esofagitis y signos de gastritis croni-
ca, tratado con omeprazol y levotiroxina. Vida activa previa a la enfermedad
actual.

Ingresd por cuadro de seis meses de evolucion consistente en debilidad mus-
cular generalizada de predominio proximal en los cuatro miembros, sin mial-
gias, con dificultad para elevar los brazos, levantarse de una silla o subir escale-
ras, asociado a disfagia y pérdida ponderal de 25 kg.
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Exploracion fisica

En la exploracion fisica destacaba delgadez extrema, marcada atrofia muscu-
lar tanto de miembros superiores como inferiores, con importante postracion,
necesitando ayuda para movilizacion en la cama. Presentaba voz nasal. La aus-
cultaciéon cardiopulmonar, exploracion abdominal y neuroldgica fueron ano-
dinas. No presentaba lesiones cutdneas. De forma dirigida referia cambios de
coloracién en las manos con los cambios de temperatura, sin otros sintomas
sistémicos.

Pruebas complementarias

En la analitica bésica el hemograma no mostraba alteraciones, la VSG y PCR
estaban en rango normal, la funcién renal conservada y presentaba elevacion
de GOT 184 U/L (5-39 U/L) y GPT 228 U/L (5-40 U/L), asi como de LDH 719 U/L
y creatinkinasa (CPK) 6669 U/L (24-195 U/L). En el estudio de autoinmunidad:
ANA 1/1280, con antiDNA nativo anti-Sm, anti-Sm/RNP, antiSSA, antiSSB, anti
Jo-1, anti Ro-52, OJ, EJ, PL-12, PL-7, SRP, Jo-1, PM75, PM100, Ku, SAE-1, NXP2,
MDAS, TIF1g, Mi-2b y Mi-2a y HMgCoA reductasa negativos. Serologias de VIH,
VHC, VHB, sifilis y quantiferon y mantoux negativos.
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Se realizé endoscopia digestiva alta con diagndstico de hernia de hiato por
deslizamiento y eséfago de Barret. Fue valorado por el otorrinolaringdlogo
descartando lesion estructural laringea. Un PET-TC descart proceso neopldsi-
co subyacente. Y en el estudio electrofisioldgico presentaba hallazgos compa-
tibles con miopatia de origen inflamatorio.

Ante la clinica y los hallazgos en pruebas complementarias, se realizd un eco-
cardiograma transtoracico (ETT) con cavidades normales, no dilatadas ni hiper-
trofiadas, valvulas normales, sin derrame pericérdico, con funcion sistdlica bi-
ventricular normal.Y una biopsia muscular a nivel de cuddriceps que mostraba
fendmenos de necrosis y regeneracion muscular sin inflamacion relevante ni
atrofia perifascicular, con sobreexpresion intensa y parcheada del MHC-I, com-
patible con miopatia necrotizante inmunomediada (MNIM).

Durante elingreso se inici¢ tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia
y metotrexato subcutdneo 25 mg semanal. Tras estabilidad clinica se procedio
al alta hospitalaria.

Diagnostico y evolucion

Un mes después del alta consulté en el servicio de Urgencias por disnea pro-
gresiva hasta hacerse de minimos esfuerzos, ortopnea y edemas de miembros
inferiores, junto con sensacion de palpitaciones. La radiografia de térax no pre-
sentaba derrame pleural ni infiltrados, en la analitica persistencia de elevacion
de CPK 3600 U/L (24-195 U/L), y elevacion de NT proBNP 9170 ng/L (0-450 ng/L).
En EKG se objetivé fibrilacién auricular con respuesta ventricular rapida. Una
nueva ETT mostraba hipoquinesia en segmentos inferolaterales y anteriores,
funcion sistélica de VI ligeramente deprimida (Teilcolz 52) y cavidades dere-
chas ligeramente dilatas con funcién sistélica de VD preservada. Se completd
el estudio con cardioRMN (figuras 1y 2); en la que se describi¢ disfuncion
biventricular (FEVI 44%, FEVD 25%) compatible con infiltracién de miocardio
a nivel septal. Se instauro tratamiento con furosemida, carvediolol y apixaban.

Figura 1. CardioRMN. Realce tardio: fibrosis anteroseptal e inferoseptal.

Figura 2. CardioRMN. Triple R: edema subagudo anteroseptal. Flecha:
derrame pericérdico leve.

Se mantuvo tratamiento con metotrexato y prednisona y se inicié tratamiento
con inmunoglobulinas iv mensual y rituximab. Tras el alta hospitalaria se pro-
gramo para cardioversion eléctrica siendo ineficaz, manteniéndose anticoagu-
lado.

Después de dos afos de seguimiento la evolucion clinica ha sido buena, con
normalizacion de pardmetros analiticos y resolucion de la miopatia vy la disfa-
gia. Recibi¢ inmunoglobulinas iv durante un afo, se ha mantenido tratamien-
to con metrotrexato y rituximab. Continla en seguimiento por cardiologfa, sin
haber presentado nuevos episodios de descompensacion de la insuficiencia
cardiaca.

Discusion

Las miopatias inflamatorias son enfermedades raras, con una prevalencia de
9-14 casos por 100.000 personas, de los cuales solo el 10% tienen MNIM'.,

El concepto de miopatia necrotizante inmunomediada (MNIM) fue introduci-
do por primera vez en 2003 por el European Neuromuscular Centre (ENMC) y
posteriormente se hizo una subdivision en base a la presencia de anticuerpos
en: anti-SRP (signal recognition particle), anti-HMGCR (anti-3-hidroxi-3-metil-
glutaril coenzima A reductasa), y miopatia seronegativa. Histolégicamente se
caracteriza por necrosis de miofibras con minimo/sin infiltrado inflamatorio/
linfocitario, a diferencia de otras miopatias inflamatorias?.

Producen debilidad muscular proximal severa y simétrica, que involucra los
musculos de cintura escapular y pélvica, pudiendo afectar también a los mus-
culos troncales y flexoextensores del cuello®. La disfagia es una manifestacion
poco frecuente que se produce por afectacion de la musculatura faringea y es
comun tanto en el MNIM anti-HMGCR como en el MNIM anti-SRP**. Las ma-
nifestaciones extramusculares mas frecuentes son cutdneas (rash), cardiacas
(miocarditis), pulmonares (enfermedad intersticial) o articulares (artritis).

La afectacion cardiaca se ha asociado clasicamente a mal prondstico. Puede
desarrollarse en cualquier etapa del curso clinico y tiene poca correlaciéon con
la actividad de la enfermedad. Es una de las principales causas de muerte en
estos pacientes, tras la afectacion pulmonar y las neoplasias. La forma de pre-
sentacion mas frecuente es como insuficiencia cardiaca congestiva, alteracio-
nes de la conduccion o arritmias®.

La cardioRMN es la prueba mas sensible para detectarla, por encima de la ETT
y del ECG dado que, aunque pueden verse afectadas todas las estructuras, el
miocardio es la mas frecuente, produciendo una miocarditis/miocardiopatia
que potencialmente conduce a insuficiencia cardiaca, alteraciones de la con-
ducciény arritmias. Durante el curso clinico también se puede observar afecta-
cion del endocardio, de las arterias coronarias e incluso del epicardio®.

Los estudios sobre la afectacion cardiaca de MNIM se limitan a pequenas co-
hortes. Es la manifestacion extramuscular més frecuente en la miopatia anti-
SRP (2 al 40% de casos), pero es rara en la MNIM anti-HMGCR y seronegativa. Ta-
mura et al. (2021)” publicé el primer caso de MNIM seronegativa con afectacion
cardiaca, describiendo una disfuncion severa difusa de ventriculo izquierdo. Y
posteriormente Tsang et al. (2022)¢ reportd un caso de miocarditis fulminante
y shock cardiogénico.

El diagndstico y tratamiento precoz son primordiales para evitar la progresion.
Se recomienda tratamiento con corticoterapia y metrotrexate. Rituximab en
casos de miopatia con anti-SRP con mala respuesta a esteroides e inmuno-
globulina iv en casos con anti-HMGCR y enfermedad refractaria. No hay tra-
tamiento descrito para los casos seronegativos. En nuestro paciente, dada la
grave afectacion cardiaca, se decidié tratamiento concomitante con inmuno-
globulinas y rituximab.
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Conclusion

En conclusion, la afectacion cardiaca es poco frecuente en la MNIM. Sin
embargo, dadas su implicacion clinica y prondstica, es fundamental des-
cartarla desde el inicio de la enfermedad, asi como hacer un seguimiento
activo para una deteccion temprana que permita establecer un tratamien-
to precoz.
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