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Resumen

Objetivos: El objetivo de este trabajo es describir |0s pacientes con miopatia necrosante asociada a
anticuerpo anti-HM GCoA diagnosticados en la unidad de patologia muscular del Hospital Clinic de
Barcelona.

Material y métodos: Se seleccionaron |os pacientes mayores de 18 afios a quienes se les practico una biopsia
muscular, entre enero del 2007 y mayo del 2018, y cuyo diagndstico histol6gico fue de miopatia hecrosante.
A todos estos pacientes se les determinaron los Ac anti HMGCR. Para el diagnostico histopatol égico se
utilizaron los criterios propuestos por Mammen et a. Todas las muestras fueron procesadas de acuerdo alos
procedimientos estandar mediante congelacion y secciones en criostato para las tinciones histoquimicas e
inmunohistoquimicas convencionales, incluyendo Ag de clase | del CHM, y el C5h9. Lainformacion clinica
y de laboratorio se obtuvo mediante larevision retrospectiva de las historias clinicas.

Resultados: Se identificaron catorce pacientes que provenian de una serie de 1200 biopsias musculares. La
mediana de seguimiento fue de 38,7 meses. El 50% requirié inmunoglobulinas endovenosas y un 30%
rituximab debido a su refractariedad a la prednisona, ademés de un agente inmunodepresor como MTX, AZA
o TK. Todos los pacientes menos uno, habian sido tratados con estatinas. Dos pacientes destacaron por la
presencia de disfagia grave y otros dos, de miocardiopatia. De los 14 pacientes, 12 presentaron €l tipico
patrén de miopatia necrosante a nivel histolégico, mientras que el hallazgo predominante erala presencia
fibras musculares en estado de regeneracion y en otro paciente el patron sugeria mas una dermatomiositis.

L os pacientes mas jovenes presentaron una peor evolucion clinica

Discusion: El término miositis necrosante inmunomediada (MNIM) asociada a los anticuerpos HMGCoA
define aquellos pacientes que presentan debilidad muscular proximal subaguda, valores elevados de CK,
necrosis con inflamacion minima o nulaen la biopsia muscular y positividad paralos anticuerpos
mencionados. Sin embargo, tanto el cuadro clinico como las manifestaciones asociadas y su manejo siguen
siendo controvertidos. No siempre esta asociada a uso del medicamento “estatinas’ y si bien la
patogenicidad del anticuerpo no esta demostrada, su concentracion parece correlacionarse con los niveles de
CK.
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Datos relevantes de | os pacientes. MNIM: miopatia necrosante inmunomediada; DM: dermatomiositis, M:
masculino; F: femenino; CMP: cardiomiopatia; CK: creatinkinasa; PDN: prednisona; AZA: azatiopring;
MTX: metotrexato; TC tacrolimus; 1G: inmunoglobulinas, RTX: rituximab; RP: respuesta parcial; RC:
respuesta compl eta.

Conclusiones. Laclasificacién de las miopatias inflamatorias idiopéticas se encuentra en un proceso
dinamico, donde aparentemente |os distintos autoanti cuerpos tendran gran protagonismo. Este parece ser €
caso delaMNIM asociadaalos Auto Ac HMGCR.
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