Anti-NXP2 y miopatias autoinmunes: sobre un caso clinico
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Introduccion: La creatinkinasa (CK) es el marcador més habitual de dafio muscular, Los anticuerpos anti-NXP2 son una especificidad relativamente reciente y muy relacionada con

miopatias autoinmunes, especialmente DM, tanto en su forma juvenil (DMJ) como la del adulto (DMA). Su significacion en ambas es diferente.
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Caso: Mujer de 50 afios que debuté con un cuadro constitucional y de lesiones cutdneas diagnosticadas por biopsia de paniculitis l0pica. Inicié debilidad muscular progresiva y disfagia
con patrén miopdtico proximal en EMG e inflamacién perimisial en biopsia muscular. CK normal. ANA+ a baijo titulo (1/80) moteado fino, con especificidades negativas incluyendo
inmunoblot de miopatias (Jo-1, PL-7 y 12, EJ, SRP, Tif-1, MDAS5, Mi-2, Ro52, HMGCR). Diagnosticada de DM con estudio de extensién que descarta malignidad.

Evolucioné desarrollando una extensa calcinosis (ver imagen) con gran afectacion del tejido celular subcutdneo en brazos, pared toracoabdominal, musculatura retrosomatica, gliteos y
muslos. Ha sido tratada con prednisona, azatioprina, metrotexate, hidroxicloroquina, micofenolato, rituximab e IVIG, con moderada respuesta muscular y nula respecto a la calcinosis. Hasta
la fecha no ha aparecido ninguna afectacién orgdnica ni patologia tumoral.

La CK ha permanecido normal en cada una de las analiticas efectuadas.

En un control de ANAs hace 5 meses, hay un marcado aumento del patrén moteado fino a 1/640 y en el nuevo estudio de especificidades se evidencia una positividad para anti-NXP2,
pardmetro anteriormente no disponible.
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Discusion: Empiricamente, una CK normal es un hecho poco esperable en una miopatia con franca expresién clinica y electromiogréfica. Algunos autores la han relacionado con « | e [Elelsl8 8-
inhibidores en suero, el predominio de fibrosis o la baja expresién en fases regenerativas. Se postulé incluso como indicador de mala evolucién. % ég E._ § g“_, ; % E E .E ;
Los anti-NXP2 se han asociado a calcinosis y miopatia grave en DMJ y a malignidad en DMA, aunque hay una gran variabilidad en los casos de DMA publicados (ver tabla) i :1 “f‘ f?‘ El Q:' == i == i
En este caso, una paciente etiquetada como DMA, sin malignidad ni afectacién orgdnica, con miopatia anti-NXP2+ y CK normal muestra una importante afectacién muscular y e . i :j i i i i ; —t :
profusa calcinosis que responde poco al tratamiento, con un comportamiento mds concordante con la asociacién descrita para DMJ, :::.:1.1 P R PV VR VR O v v R v
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Conclusiones: La ck puede permanecer en valores normales incluso en los cuadros clinicos de marcada miopatia inflamatoria, quizd relacionada con el tipo de lesién — P VO P PV P Y O O R I B
muscular y una peor respuesta al tratamiento. — ol ol ol o ool o o i
La presencia de anti-NXP2 puede no asociarse a malignidad en una DMA como esté descrito, sino hacerlo a una miopatia grave y una calcinosis severa tal como ocurre en la DMJ. B orgiice | 1o o o (0] 0 |0 |0 M| oo o
Es necesario recopilar més casos de miopatias con una positividad de los marcadores de mds reciente aparicién para establecer mejor su significacién y el comportamiento clinico Moliznidnd o lolecelol o sl 0 1ol o o] o
esperable segin el perfil serolégico de cada paciente. meatammeNTos| 05 [es | ¢ [er| ¢ | en [esm| ¢ | em[estesmn
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*a* Respuesta. B busna, Fpebre. OCP carci
LMA leucemia mieloide aguda
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