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.
INTRODUCCIÓN 

 La miopatía necrotizante immunomediada (MNIM) ha sido descrita recientemente, existiendo pocos casos en la literatura.

 Pertenece al grupo de miopatías inflamatorias idiopáticas (MII). En un porcentaje significativo de casos se asocia con exposición previa a tratamiento con estatinas.

 Se caracteriza por el inicio agudo/subagudo de debilidad muscular proximal y simétrica, con presencia de fibras musculares necróticas con ausencia o mínimo infiltrado inflamatorio en la biopsia 

muscular y anticuerpos anti-3-hidroxi-3-metilglutaril coenzima A reductasa (anti-HMGCoA-R) en suero.

CASO CLÍNICO

Mujer de 46 años sin antecedentes de interés, fue diagnosticada en otro centro de probable distrofia muscular de cinturas, y remitida a nuestro centro para valorar estudio genético con exoma que fue 

normal.  La paciente refería  un  cuadro clínico  progresivo de 6 años de evolución consistente  inicialmente en debilidad muscular de predomino en cinturas escapular y pelviana sin dolor, asociando

durante  la evolución  marcada  amiotrofia. En la exploración  neurológica destacaba  la presencia de  amiotrofia severa y debilidad  muscular en cintura escapular y pelviana   (3-/5),  con reflejos de

estiramiento muscular normales.

La paciente aportaba las siguientes pruebas complementarias: 

CONCLUSIONES

 Nosotros describimos un caso clínico atípico con  un  inicio progresivo y larga evolución clínica., lo que refleja la dificultad diagnóstica de esta entidad, principalmente cuando no existe exposición previa a estatinas.

 Se trata de una entidad infrecuente pero que debemos tenerla presente en el diagnóstico diferencial de las miopatías inflamatorias.
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MIOPATÍA NECROTIZANTE IMMUNOMEDIADA POR ANTICUERPOS ANTI-HMGCoA-R:
A PROPÓSITO DE UN CASO

-CK: 5.702 U/L.. Anticuerpos perfil miositis: Normal.
-Biopsia muscular: Necrosis de fibras musculares sin infiltrado 
inflamatorio y  antígenos HLA-I en superficie por IHQ (Fig. 1).
-Estudio genético:  CALNP3 y DFEH normal.

Estabilización y mejoría clínica
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Fig. 1. Biopsia muscular. Tinción H-E. IHQ. 0
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