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HiperCKemia idiopatica.
Presentacion de un caso y revision
bibliografica

paciente masculino de 34 anos de edad que acudié al
servicio de Urgencias por sindrome febril de 72 horas de evolucién,
con mialgias en la regién proximal de ambos miembros inferiores.
Refirié que una semana antes habia ingerido alcohol, sin llegar a
la embriaguez, y medicamentos naturistas para bajar de peso. En la
exploracién fisica no se encontré debilidad muscular, solo dolor para
la flexion de las extremidades inferiores y a la palpacién profunda en
ambos cuadriceps. Se reporté elevacién de la creatina cinasa a 17,000
U/L. Se decidi6 hospitalizarlo para administrarle hidratacion parenteral,
alcalinizar la orina y realizarle estudios complementarios que permitie-
ran establecer la causa de la fiebre. La biopsia de misculo se reportd
normal. El perfil viral resulté positivo para virus de herpes simple tipo 1
y 2 (IgM). La elevacion de la creatina cinasa se asoci6 con la ingesta de
alcohol, consumo de medicamentos naturistas y la probable infeccion
viral. Durante su hospitalizacién se traté con hidratacién intensiva y
control hidroelectrolitico, con mejoria clinica por lo que se dio de alta
sin complicaciones.

Seis meses después del alta hospitalaria experimenté los mismos sinto-
mas, con mialgias de severa intensidad en ambos miembros inferiores,
concentraciones de creatina cinasa de 211,610 U/L. Se hospitaliz6 con
diagnéstico de hiperCKemia y se inicié hidratacion parenteral a altos
flujos; el abordaje diagnéstico se complementé con nueva biopsia de
musculo en la que se logré evidenciar infiltrado inflamatorio, compa-
tible con polimiositis.

Los valores de creatina cinasa de este paciente son los mas altos
reportados en este nosocomio, de origen no traumdtico. A pesar del
diagnéstico final, el paciente no experimenté debilidad muscular, lo
que es relevante en virtud de que es una caracteristica sobresaliente
del cuadro clinico y de los criterios diagnosticos.

Este caso clinico deja la ensefianza de reconocer, primeramente, la
hiperCKemia como un padecimiento global y multicausal que requiere
atencién médica inmediata con hidratacién, vigilancia de la funcion
renal y control hidroelectrolitico. Y, lo mds importante, confirmar el
diagnéstico con una biopsia de mdsculo del sitio de mayor inflamacién
para que la muestra sea representativa.

rabdomidlisis, hiperCKemia, creatina cinasa, polimio-
sitis.
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Idiopatic hiperCKemia. Case report and
review of the literature

A 34 years old male patient came to the emergency department with
myalgias in the proximal area of inferior limbs, he started with symp-
toms 72 hrs. before his arrival. He said, he had been drinking alcohol
the week before without reaching drunkenness and he took drugs to
lose weight. The physical exploration did not show any muscle weak-
ness, just pain with flexion movements from inferior limbs and a little
pain with deep palpation on both quadriceps. The laboratory results
with increase of creatine kinase of 17,000 U/L, for that reason the
hospitalization was necessary with a parenteral hydration plan, urine
alkalinization and complementary studies in order to find the etiology.
A muscle biopsy was necessary and the result was reported normal,
the viral profile for herpes virus type 1 and 2 (IgM) was positive. We
thought that the creatine kinase elevation was related to the alcohol
consume, drugs to lose weight and the probable viral infection. He was
treated with hydration and electrolytic monitoring, with that actions the
patient reached the clinical improvement and he had the opportunity
to be discharged from the hospital.

Six months later, he had the same symptoms with severe myalgias
in inferior limbs, the creatine kinase levels in that moment were of
211,610 U/L. He was admitted with the diagnosis of hiperCKemia, the
parenteral hydration was started immediately, and was necessary to do
a new biopsy, in which the result consisted on polymyotis.

The creatine kinase level of this patient is one of the highest levels in
the hospital, without traumatic etiology. It is important to consider that
even though the diagnosis, the patient never had inferior limbs weak-
ness, which is important to mention because is a characteristic of the
clinical picture and diagnosis criteria of polymyositis.

We can learn from this patient that we need to recognized first of all
the hiperCKemia, similar to a global identity with a lot of etiologies and
we need to begin the medical treatment as soon as possible, focusing
on rehydration, renal monitoring and electrolytic control, but the most
important thing for the diagnosis is the muscle biopsy, and it is important
to identify the best inflammation site, with the propose of the sample
be representative.

Rhabdomyolysis, hiperCKemia, creatine kinase, polymyo-
sitis.

reversible de un grupo fosforil de MgATP a la
creatina para producir fosfocreatina, molécula
La creatina cinasa (creatine kinase en inglés)  generadora de ATP. La creatina cinasa la iden-
es una enzima que cataliza la transferencia tificé inicialmente Lohman en 1934. Existen
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cuatro principales isoenzimas de creatina cinasa
que se nombraron segln los tejidos en donde
se descubrieron. Hay dos formas citosélicas,
una muscular y otra cerebral, que existen como
dimeros en condiciones fisiol6gicas y bajo otras
condiciones la creatina cinasa citosélica puede
existir como heterodimero.”’

Las concentraciones elevadas de creatina cinasa
se convierten en un dilema para los fisi6logos. En
1980 Rowland acufi6 el término “hiperCKemia
idiopatica” para referirse a casos en los que no
existe evidencia clinica o histopatolégica de
enfermedad neuromuscular, pero si importantes
asociaciones clinicas con: hipertermia maligna,
lesion muscular, dano miocardico, alteraciones
autosémicas dominantes, distrofia muscular de
Duchenne, en las que las concentraciones séri-
cas elevadas de creatina cinasa se utilizan como
marcador para el diagnostico.*?

Se ha utilizado la expresién “hiperCKemia” en
leves formas de rabdomidlisis o en casos de
destruccion muscular intermitente o crénica.
Los pacientes suelen tener pocos sintomas y no
insuficiencia renal aguda.?

La rabdomiélisis consiste en la destruccion, di-
solucion o desintegracion del musculo estriado,
con liberacion de electrélitos, mioglobina, y
otras proteinas sarcopldsmicas (creatina cinasa,
aldolasa, deshidrogenasa lactica, alanino amino-
transferasa, aspartato aminotransferasa), lo que
puede ocasionar dafo renal agudo.??

Las miopatias inflamatorias idiopéticas son un
grupo heterogéneo de enfermedades muscu-
lares adquiridas, caracterizadas por debilidad
muscular e infiltrado inflamatorio en el misculo
y son una causa importante de elevacion de la
creatina cinasa.*

El término polimiositis lo introdujo Wagner en
1863, el reconocimiento de polimiositis como
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una entidad distinta se debe a Walton y Adams
en 1958.° La polimiositis y la dermatomiositis
se definieron (estableciendo criterios) poste-
riormente en 1975 por Bohan y Peter.®” No
fue sino hasta 1984 cuando las caracteristicas
histopatoldgicas fueron claramente establecidas
por Arahata y Engel.® En 1991 y 2003 Dalakas
agrego los criterios diagnésticos en la biopsia de
musculo a los demas criterios diagndsticos.?'°

Paciente masculino de la cuarta década de la
vida con antecedente de dislipidemia de tipo
hipertrigliceridemia, diagnosticada cuatro afos
previos a la valoracién, recibié en aquella
ocasion tratamiento con bezafibrato 200 mg al
dia, suspendi6 el tratamiento 4 meses después.
Neg6 alergias, hemotransfusiones o toxicoma-
nias. Refirié consumo ocasional de alcohol y el
evento mas reciente lo tuvo la semana previa al
comienzo de los sintomas.

En su visita a un médico de primer contacto
refirié dolor para la realizacién de actividades
fisicas en la region proximal de los miembros
inferiores, presentd un pico febril mayor de 38
grados centigrados y tres evacuaciones diarreicas
sin sangre ni moco, por dicho cuadro clinico se
pensd, como primera posibilidad, en infeccion
por virus de hepatitis A, por lo que se solicitd
el perfil viral de hepatitis, que fue negativo para
infeccién por virus A, B y C, de igual forma
se realizé ultrasonido hepédtico, mismo que
se reporté sin alteraciones. Persistié con dolor
muscular (en ambos cuadriceps) que imposibilitd
la realizacion de actividades diarias, ademas de
astenia y adinamia, aunque se encontraba sin
fiebre. Por el cuadro clinico no claro se investi-
garon otros posibles diagnésticos diferenciales,
se enviaron enzimas musculares, evidenciandose
elevacion importante de la creatina cinasa, he-
moglobinuria, asi como elevacién de enzimas
hepdticas, AST: 734 U/L y ALT: 219 U/L.
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Ante el alto riesgo de lesién renal aguda, por la
mioglobinuria y elevacién de creatina cinasa,
se hospitaliz6 para recibir hidratacion parente-
ral y se inici6 la alcalinizacién de la orina con
bicarbonato de sodio en infusion. Durante las
primeras horas de estancia hospitalaria se obtuvo
adecuada diuresis, el paciente presenté mejoria
clinica, con buena respuesta al tratamiento.

Segundo dia de hospitalizacién las enzimas he-
paticas se normalizaron pero la creatina cinasa
aument6 a 18,000 U/L y persistia con dolor
muscular, por lo anterior se le realizd biopsia
de musculo, que se reporté normal. (Figura 1)

Ante la elevacion significativa de creatina cinasa,
fue necesario complementar los estudios, basica-
mente para descartar enfermedades infecciosas,
autoinmunes e infiltrativas.

Para el tercer dia se logré la disminucién de
la creatina cinasa a 1,0392 U/L, las enzimas
hepaticas disminuyeron AST: 148 U/L y ALT:
174 U/L. Se obtuvo el perfil viral en donde se
reporté positivo con anticuerpos IgM para virus
del herpes tipo 1y 2.

%

Durante su quinto dia de hospitalizacién, la
creatina cinasa se encontraba dentro de parame-
tros normales, por lo que se decidié su egreso
hospitalario por mejoria clinica.

Se concluyé que la elevacion de la creatina
cinasa tenfa un origen multicausal, debido al
alcoholismo, los medicamentos para bajar de
peso y la infeccion por el virus del herpes.

Seis meses después de dicho evento, inicié con
sintomas gripales, mialgias, astenia, adinamia y
dolor muscular de predominio en miembros infe-
riores, por lo que acudié nuevamente a valoracion.
A laexploracion fisica lo relevante fue el dolora la
palpacién en el cuadriceps, se tomaron estudios de
laboratorio en donde se document6 la elevacién de
creatina cinasade 211,610 U/L, ante los alarmantes
valores de creatina cinasa y por el alto riesgo de
lesién renal aguda, se inici6 la hidratacion agresiva
con altos volimenes. Se cuantificé la diuresis y se
hospitalizé para nuevo abordaje diagnéstico.

Durante su estancia hospitalaria se realizd
electromiografia, que se reporté sin datos elec-
trofisiolégicos relacionados con la miopatia.

icura 1 a v b. Microfotografias tefiidas con hematoxilina-eosina que corresponden a X X, en las que
Figura 1 a y b. Microfotografias tenid hematoxil d 100x y 200 I

se observa musculo esquelético, con morfologia preservada, las fibrillas con disposicién adecuada, tamafio
preservado y ndcleos de disposicion periférica; sin procesos inflamatorios asociados ni cambios regenerativos.
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Con base en el nuevo cuadro clinico y sin ha-
llazgos en la electromiografia se determiné la
necesidad de tomar otra biopsia de musculo
en un sitio mas proximal al de la primera. En el
analisis histopatoldgico se evidencié infiltrado
inflamatorio con linfocitos T CD8 +, compatible
con polimiositis. (Figura 2) Ante tal diagnéstico
se iniciaron bolos de esteroide con metilpred-
nisolona con excelente respuesta clinica. En
la valoracién por el reumatélogo se indicé la
aplicacién de la primera dosis de ciclofosfami-
da mas mesna, con la finalidad de disminuir la
respuesta inflamatoria.
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En los siguientes dias los pardmetros de laborato-
rio y la evolucién clinica fueron favorables, por
lo que se decidio su alta hospitalaria con el plan
de completar seis ciclos de quimioterapia como
externo. En la actualidad el paciente permanece
en adecuado control, asintomatico, reintegrado
a sus actividades diarias.

La hiperCKemia es una enfermedad que englo-
ba muchas probables etiologias, en la que las
estadisticas en general se desconocen y sélo

Microfotograffas tefiidas con hematoxilina-eosina que corresponden a 100x y 200x, en las que se
observa musculo esquelético, con infiltrado inflamatorio severo con linfocitos T y macréfagos (flechas) y dreas
de necrosis importante de las miofibrillas.
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se tienen los registros de su epidemiologia en
relacion con causas especificas.

Entre las miopatias inflamatorias idiopéticas, la
polimiositis es la menos comun, es rara en la
infancia y ocurre principalmente en la segunda
década de la vida. La incidencia estimada es
de 4 casos por millén de poblacién por afio'"'?
con un pico de incidencia en los 50-60 afos y
es mas comin en mujeres que en hombres en
una relacién de 2:1."

Hoy se sabe que la polimiositis y la dermato-
miositis estan estrechamente relacionadas con
el riesgo de cancer en comparacién con la
poblacién en general; es tres veces mas comin
en dermatomiositis que en polimiositis (13.8 vs
6.2%, respectivamente).’

En la poblacién europea y de Norteamérica, el
cancer de ovario es la neoplasia que se asocia
predominantemente; en cambio, en Asia el
cancer gastrico, el carcinoma nasofaringeo y el
cancer de mama son los mas predominantes.'*'>

Las concentraciones elevadas de creatina cinasa
suelen encontrarse en personas sin ningln sin-
toma. Las condiciones que pueden ocasionar
la elevacién de las concentraciones de crea-
tina cinasa incluyen: embarazos, neoplasias,
enfermedades infecciosas, autoinmunitarias, hi-
pertermia maligna, enfermedades de la tiroides,
paratiroides y ejercicio fisico excesivo.?

Las causas mas comunes de rabdomidlisis inclu-
yen: lesion por aplastamiento, consumo excesivo
de alcohol o consumo de drogas y algunos me-
dicamentos (como la combinacion de fibratos y
estatinas), el desequilibrio hidroelectrolitico puede
ser causa importante: hiponatremia, hipernatremia,
hipocalemia, hipocalcemia e hipofosfatemia.

f
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Las principales causas endocrinas de eleva-
cién de la creatina cinasa son: hipotiroidismo,
tirotoxicosis, cetoacidosis diabética, estado
hiperosomolar, e hiperaldosteronismo. Las prin-
cipales toxinas implicadas en la elevacion de la
creatina cinasa son: venenos de insectos, viboras,
picaduras masivas de abejas, metales, monéxido
de carbono, hidrocarbonos, fluoroacetato, alco-
hol isopropilico y metanol. Los medicamentos
asociados incluyen: agentes para reducir lipidos,
como las estatinas (atorvastatina, rosuvastatina),
o la combinacion de estatinas con fibratos,
antipsicéticos, antidepresivos (amitriptilina,
fluoxetina, haloperidol, litio, clorpromazina),
hipnéticos sedantes (benzodiacepinas, barbi-
tdricos), narcéticos (morfina), antihistamicos
(difenhidramina, doxilamina), anestésicos y
bloqueadores neuromusculares (halotano, gases
inhalados, succinilcolina, ketamina).'®'”

Las infecciones virales identificadas como
causantes de la elevacion de la creatina cinasa
incluyen: virus de la la influenza tipo B, parain-
fluenza, adenovirus, coxsackievirus, ecovirus,
virus del herpes simple, citomegalovirus, Epstein
Barr, VIH y varicela zoster. Entre las infecciones
bacterianas destacan: legionela, estreptococos,
estafilococos, listeria, salmonella, leptospira,
shigella y Mycoplasma pneumoniae.? (Cuadro 1)

El riesgo de lesion renal aguda, en rabdomidlisis,
suele ser bajo cuando las concentraciones de
creatina cinasa a la admisiéon son menores de
15,000 a 20,000 U/L. Sin embargo, la lesion
renal aguda puede estar asociada con valores
de creatina cinasa tan bajos como 5,000/L;
esto suele suceder cuando coexisten: sepsis,
deshidratacion y acidosis. El principal factor
patogénico en rabdomidlisis es la mioglobina;
sin embargo, debido a que su metabolismo es im-
predecible y no es por via renal, no se tiene alta
sensibilidad o especificidad para el diagnéstico.
La lesién renal ocasionada por la rabdomidlisis
incrementa las concentraciones de creatinina
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Resumen de las principales causas de hiperCKemia

Medicamentos

Ejercicio muscular intenso

Traumatismos

Cirugia

Toxinas

Enfermedades autoinmunes: dermatomiositis, polimiosistis

Causas endocrinolégicas: hipotiroidismo, hipoparatiroi-
dismo

Enfermedades virales

Alteraciones metabélicas (hipocaliemia, hiponatremia)
Idiopatica (esporadica y familiar)

Raza (negra > no negra)

Sexo (masculino > femenino)

Enfermedad cardiaca crénica (creatina cinasa-MB)
Apnea obstructiva del suefio

Sindromes de hipertermia maligna

mas rapido que en otros tipos de lesiones, y
puede ocasionar oliguria o anuria.'®'%1?

La necrosis muscular incrementa las concentra-
ciones séricas de productos intracelulares como:
calcio, mioglobina, contenidos del reticulo
sarcoplasmico que incluyen: creatina cinasa,
aldolasa, deshidrogenasa lactica, alanino ami-
notransferasa (ALT), aspartato aminotranferasa
(AST), que puede llevar a insuficiencia renal
aguda vy arritmias.?? Las concentraciones eleva-
das de creatina cinasa son la piedra angular de
la afeccion muscular.

El inicio de los sintomas puede ser agudo
(dias) o insidioso (varios meses). Los sintomas
principales incluyen: debilidad muscular e
inflamacién de los principales grupos muscu-
lares implicados y contracturas musculares.
La atrofia muscular puede considerarse un
signo tardio de la enfermedad y puede ocu-
rrir en 40% de los casos. Las mialgias son
infrecuentes.’® Las alteraciones sistémicas
mas frecuentes son: fiebre, nduseas, emesis,
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confusion, agitacién, delirio, pérdida de peso,
artralgias y la complicacién mas temida que
conduce a insuficiencia renal aguda, anuria.>'°
Otras afecciones que pueden reportarse es la
enfermedad pulmonar intersticial y la enfer-
medad por reflujo gastroesofagico.

Las afectaciones a la musculatura orofaringea
o respiratoria deben considerarse caracteristi-
cas graves que ponen en riesgo la vida de los
pacientes."

El diagnéstico bioquimico se establece mediante
la determinacién de las concentraciones séricas
de creatina cinasa, mioglobinuria y elevacion de
la enzimas hepaticas. La biopsia de musculo es
importante para establecer el diagnéstico, aun-
que debe considerarse que ésta puede ser normal
o no tener hallazgos especificos posteriores al
cuadro agudo.?*>

Es imperativa la identificacién de la causa de la
elevacién de la creatina cinasa, con la finalidad
de poder ofrecer el mejor tratamiento.

Los criterios diagndsticos definitivos de la po-
limiositis tienen una sensibilidad de 94.3% y
especificidad de 77.1%, e incluyen:

e Debilidad muscular proximal y simétrica.

e Miopatia por hallazgos en la electro-
miografia, con la triada de potenciales
de unidad motora cortos, pequenos y
polifasicos.

* Elevacién de enzimas musculares a mas
de 50 veces el limite normal, incluidas:
creatina cinasa, aldolasa, deshidrogenasa
lactica, oxaloacetato, glutamato y transa-
minasas piruvato.

e Biopsia de misculo con hallazgos de pa-
tologia con anormalidad de degeneracién
o regeneracion, necrosis, fagocitosis, in-
flamacion por linfocitos CD8+ / complejo
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mayor de histocompatibilidad y ausencia
de vacuolas.

e Ausencia de rash.’

Las alteraciones de los lipidos se han reportado
en pacientes con enfermedades autoinmunes, 2>
por ejemplo en lupus eritematoso sistémico, el
perfil de lipidos mas frecuentemente encontrado
es la disminucion del colesterol HDL y aumento
de los triglicéridos.?

Los pacientes con dermatomiositis tienen alte-
raciones lipidicas con elevacién de triglicéridos
y disminucién del colesterol HDL, que sugieren
alto riesgo de aterosclerosis.?® Las enfermedades
cardiovasculares son una de las principales
causas de mortalidad en los pacientes con poli-
miositis, de hecho el riesgo es mayor comparado
con la poblacién general.*” Un ensayo clinico
controlado, realizado en 60 pacientes con
diagnéstico de polimiositis (sin tratamiento), en
los que se realizaron mediciones de lipidos, se
evidencié la elevacién significativa (p<0.001)
en las concentraciones de triglicéridos en 47%
y la disminucién en el colesterol HDL en 50%
en el grupo con polimiositis comparado con el
grupo control.?

La electromiografia es un estudio no especifico;
sin embargo, las anormalidad se reportan en mas
de 90% de los pacientes, casi siempre revela
fibrilaciones, ondas agudas positivas, unidades
motoras polifdsicas pequefias con patrén de
reclutamiento temprano, que caracteriza una
miopatia irritable.?%

Los anticuerpos asociados con las miopatias
inflamatorias se dividen en: a) anticuerpos
especificos de miositis como anti-Mi-2 y b) an-
ticuerpos asociados con miositis, los primeros
ocurren en pacientes con miopatias inflamatorias
y los segundos en pacientes con enfermedades
autoinmunitarias sin miositis.*'

f
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La imagen de resonancia magnética y el ultra-
sonido muscular son las dos técnicas para el
estudio de imagen de las enfermedades mus-
culares. La resonancia magnética es el patrén
de referencia debido a que proporciona una
detallada visién anatémica de la extension de la
afeccién muscular comparada con el ultrasonido
y puede orientar a la seleccion del sitio de donde
se tomara la biopsia."

La biopsia de musculo es decisiva en la
evaluacion de pacientes con hiperCKemia en-
fermedades neuromusculares; se necesita para
establecer el diagnéstico definitivo.??

Existen dos formas de realizar la biopsia de
musculo, una es mediante la técnica abierta y
otra por puncion con aguja. En la forma abierta
se realiza una incisién de 4-6 cm sobre el eje
longitudinal del sitio, la técnica se realiza con
anestesia local, con la precaucién de no infiltrar
el misculo para evitar alteraciones bioquimi-
cas.?? Las complicaciones de este procedimiento
incluyen: hematomas, infeccion, herniacion
muscular y dehiscencia de la herida. Los pa-
cientes con miopatias inflamatorias tienen mayor
sensibilidad y, por lo tanto, mas dolor que otros.>

El sitio de donde se tomara la biopsia se determi-
na por la distribucién de la debilidad muscular.
Debe ser un musculo afectado por la enfermedad
pero no muy débil o atréfico, debido a que en
este tipo de musculos las miofibrillas pueden ser
reemplazadas por tejido fibrovascular y tejido
adiposo.** Lo comdn en estos casos de afecta-
cién muscular proximal, el cuadriceps (recto o
vasto lateral) y el biceps son de donde se toma
la biopsia. El cuadriceps es un lugar seguro para
la biopsia debido a que las estructuras neuro-
vasculares estan lejos del sitio de la biopsia, a
diferencia del biceps, por lo que muchos centros
prefieren la toma de biopsia del biceps con la
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técnica abierta. Otro mdsculo del que comin-
mente se toma biopsia es el deltoides, sobre todo
cuando se sospecha enfermedad mitocondrial.?2
Hay técnicas de imagen que pueden facilitar
la toma de la biopsia, indicando el mejor sitio
para la muestra, como la ultrasonografia, en la
que pueden compararse las zonas con mayor
inflamacion, y permitir la toma de biopsia por
puncién, en caso de que se haya determinado
esta técnica.*

La muestra debe enviarse inmediatamente
al laboratorio de patologia para prevenir la
pérdida de reactividad enzimatica, de ADN o
degradacién de ARN. Lo ideal son los especi-
menes congelados inmediatamente después de
la escision.®

En la biopsia congelada de mdsculo se aplican
una serie de tinciones mientras llega al labo-
ratorio de patologia, las mas utilizadas son:
hematoxilina y eosina, y la tincién de tricrémico
de Gomori.?

El incremento en la disponibilidad de anticuer-
pos contra proteinas musculares ha permitido a
los patélogos el uso de la inmunohistoquimica
como una herramienta diagndstica para muchas
enfermedades musculares. En la actualidad
tres categorias de enfermedades musculares
se caracterizan con anticuerpos diagnosticos:
distréficas, estructurales-congénitas y miopatias
inflamatorias.*”

Para identificar miopatias inflamatorias autoin-
munitarias se recurre a la inmunohistoquimica
contra el complejo mayor de histocompatibili-
dad (HLA 1) en virtud de que esta demostrado
que estas proteinas son reguladas hacia el
alza en las miopatias inflamatorias.?®3° La
inmunohistoquimica también puede ayudar
a distinguir entre la polimiositis y derma-
tomiositis, debido a que el infiltrado en la
polimiositis corresponde a linfocitos T CD8+
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y a macréfagos y en la dermatomiositis a lin-
focitos T CD4+.3

Las células inflamatorias autoagresivas que ro-
dean, entran y destruyen miofibrillas musculares
son una caracteristica decisiva para el diagnds-
tico de polimiositis.’

La piedra angular del tratamiento es la reposicion
del volumen de manera temprana y firme.

El tratamiento es de soporte y debe conside-
rarse el ingreso de estos pacientes a la unidad
de cuidados intensivos para una estrecha mo-
nitorizacion. De igual forma, debe corregirse
la deshidratacion y mantener la diuresis por
arriba de 0.5 mL/kg/h para evitar la lesién renal;
algunos autores sefnalan que pueden requerirse,
incluso, 10 L de liquidos por dia. Se recomien-
da la alcalinizacién de la orina hasta alcanzar
un pH mayor de 6.5; sin embargo, su grado de
recomendacion es intermedio. Algo muy impor-
tante es mantener el equilibrio hidroelectrolitico
adecuado, a fin de evitar complicaciones princi-
palmente cardiacas. En algunas ocasiones puede
requerirse terapia de sustitucion de la funcién
renal mediante hemodidlisis.?*1618

Cuando la causa de la hiperCKemia es secun-
daria a polimiositis o dermatomiositis, la base
del tratamiento son los corticoesteroides; de
hecho, antes de indicarse en el tratamiento de
estas enfermedades, la mortalidad era del orden
de 50-61%.° Aln se consideran enfermeda-
des con alta morbilidad y mortalidad debido,
principalmente, a la debilidad muscular y la
afectacién visceral.' Aunque se carece de en-
sayos clinicos con asignacién al azar, existe un
consenso clinico que sefala que los esteroides
mejoran significativamente las condiciones de
salud de los pacientes con dermatomiositis
y polimiositis.*?> Los mecanismos de accién
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propuestos de los esteroides son: inhibicién
del reclutamiento y migracion de linfocitos a
las areas de inflamacion e interferencia con la
sintesis de linfocinas, sobre todo interleucinas
1y 2,y factor de necrosis tumoral alfa, que son
activados por macréfagos y por células T.*? Para
el tratamiento se indican altas dosis de pred-
nisona a dosis de 1 mg/kg/dia, de preferencia
por las mafanas, debido a que asi es menos
probable que se inhiba la sintesis de hormona
adrenocorticotropa, que resulta en secrecion
endégena normal de cortisol en la mafana
siguiente.®

Los pulsos intravenosos de metilprednisolona
son Utiles en pacientes con enfermedad gra-
ve.® En cualquier caso, si no hay respuesta a
los esteroides se debera considerar el inicio
de la terapia inmunosupresora de primera
linea. La eleccién de la terapia depende mas
de la experiencia del médico que de ensayos
clinicos; sin embargo, estan recomendados
como tratamiento de eleccién el metotrexato
y la azatioprina. En casos resistentes puede
indicarse tratamiento inmunosupresor com-
binado o, bien, escalar a la segunda linea de
tratamiento con inmunoglobulina intravenosa,
ciclosporina, ciclofosfamida, micofenolato de
mofetilo y tacrolimus. No se tiene experiencia
con la terapia biolégica que sustente firme-
mente su indicacién.*

El pronéstico depende de la causa subyacente.
Es malo cuando coexiste insuficiencia renal,
10-15% de los pacientes llegaran a insufi-
ciencia renal aguda. La recuperacién total se
espera cuando el diagnéstico se establece
tempranamente y se tratan las complicaciones.
Algunos pacientes pueden padecer sindrome
compartimental, que requiere intervencién
quirdrgica urgente; esto es mas frecuente en
rabdomidlisis.>?
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La prevencion se dirige a evitar el consumo de
medicamentos que favorezcan el inicio de la
lesion muscular, como las estatinas.?

En la practica clinica distinguir las caracteristi-
cas clinicas provocadas por la actividad de la
enfermedad es fundamental, debido a que ésta
es reversible con el tratamiento, en tanto que el
dafio es irreversible y acumulativo.*

La supervivencia de pacientes con polimiositis
o dermatomiositis se relaciona con algunos
factores prondsticos. Los asociados con alta
mortalidad son: inicio en la edad adulta de
polimiositis-dermatomiositis, anemia, trombo-
citopenia, leucopenia, diabetes, enfermedad
pulmonar intersticial, cancer y el no uso de
la azatioprina (p = 0.0172, 0.0484, <0.0001,
0.0008, 0.0001, 0.0036, 0.0010 y 0.0019
respectivamente).* Algunos estudios hacen hin-
capié en que la enfermedad pulmonar intersticial
se asocia con alta mortalidad en polimiositis y
si el paciente tiene de manera concomitante
cancer, la mortalidad es aiin mayor.#47

Puesto que la hiperCKemia tiene diversas causas,
el proceso para establecer el diagnéstico debe
ser cuidadoso para clarificar la etiologia. En el
caso del paciente aqui reportado hubo factores
distractores que hicieron pensar como primera
posibilidad en miopatia; sin embargo, la evolu-
cién clinica fue la que determind y redirigié la
opcidn terapéutica. La biopsia de musculo tiene
indicaciones precisas, pero lo mas importante
es que se tome en el mejor sitio o con mayor
inflamacion, para que la muestra de resultados
precisos.

El tratamiento de pacientes con hiperCKemia
debe ser intensivo, independientemente de la
causa porque de no hacerse pueden afectarse
otros 6rganos, sobre todo la funcién renal; si no
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es posible el adecuado control hidroelectrolitico
se corre el riesgo de complicaciones cardiovas-
culares que pueden poner en peligro la vida.
La piedra angular del tratamiento es médico
y esta sustentado en el cuidado de liquidos y
electrélitos.

Una recomendacién importante respecto de la
biopsia de musculo en pacientes con alta sos-
pecha clinica de miopatia y biopsia negativa es
la repeticion. Para localizar el mejor sitio para la
toma de la biopsia debe recurrirse a los auxiliares
diagndsticos: ultrasonido o resonancia magnética.
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