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RESUMEN

Las miopatias son entidades en las que se produce afectacion musculoesquelética con eleva
de creatincinasa en suero. La Enfermedad de Addison y la Hipertermia Maligna constituyen ca
poco comunes de miopatia. La Enfermedad de Addison corresponde a una insuficiencia supran
primaria producida por un déficit de glucocorticoides, mineralocorticoides y andrégenos por

truccion de la corteza suprarrenal, cuyos sintomas son inespecificos y el tratamiento es con hi
cortisona. La Hipertermia Maligna se produce por una alteracion genética en la que los anestés
inhalados y los relajantes musculares desencadenan una hipertermia progresiva, con rigidez mu
lar, taquicardia, hipotensién, rabdomiolisis, y coagulacion intravascular diseminada.

Palabras clave. Enfermedad de Addison. Hipertermia Maligna. Creatincinasa.

ABSTRACT

Chronic creatinine elevation

Myopathy is a disease that affects the musculoskeletal system with elevated serum creati
Addison’s Disease and Malignant Hyperthermia, are rare causes of myopathy. Addison’s di
se, also known as primary adrenal insufficiency, occurs when the adrenal gland does not proc
enough glucocorticoids, mineralocorticoids and androgens because of the destruction of the adl
cortex. Symptoms are non-specific and it is treated with hydrocortisone. Malignant Hyperthern
a genetic disorder, in which inhaled anaesthetics and muscle relaxants, trigger progressive hyper
mia with muscle rigidity, tachycardia, hypotension, rhabdomyolysis, and disseminated intravas
coagulation.

Key words. Addison Disease, Malignant Hyperthermia, Creatine Kinase.

INTRODUCCION

Las miopatias son entidades en las que se produce afectacion de la fibra musculc
quelética, provocando una elevacion de creatincinasa (CK) en suero. Se clasifi
segun su etiologia en congénitas, inflamatorias, metabdlicas, de membrana y dis
fias musculares. Fisiopatolégicamente constituyen la expresién de un aumento c
permeabilidad de la membrana celular del musculo como consecuencia de dive!
situaciones clinicas. La Enfermedad de Addison (EA) y la Hipertermia maligna (
constituyen causas poco comunes de miopatia y, aunque todavia no se ha defir
claramente el significado de la persistencia de la elevacion de la CK en los pacier
con EA, la afectacion musculoesquelética no es un hallazgo frecuente. A contir
cion presentamos el caso de un varén joven con elevacion persistente de la CK
ca, cuyo hermano fallecié por una hipertermia maligna.

OBSERVACIONES CLINICAS

Varén de 17 afios sin alergias medicamentosas conocidas, amigdalectomizado
incidencias, que consulté por epigastralgia y debilidad muscular generalizada 1
acusada en los miembros inferiores (MMII) desde hacia 6 meses. Referia una ser
cion de mareo, cansancio con la deglucién y astenia en relacién con ejercicios ¢
vez menos intensos. La clinica mejoraba con el descanso y en los Ultimos 2 me
habia perdido 3 kg de peso. Realizaba ejercicio fisico hasta hacia un afio sin |
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sintomatologia bulbar. No referia antecedentes de en-
fermedades neurodegenerativas, miocardiopatias, al-
teraciones motoras ni de consanguinidad familiares.

En la exploracion fisica presentaba buen estado ge-
neral con tension arterial de 140/76 mm/Hg y sin
afectacién de los pares craneales. Los reflejos os-
teotendinosos en MMII se encontraban disminuidos
y presentaba dificultad para caminar de puntillas e
imposibilidad para hacerlo de cuclillas, con la fuerza
debilitada y una gran fatigabilidad ante ejercicios re-

petitivos.

Registré valores de CK superiores a 4.000 U/L, pc
que establecimos un diagndstico diferencial con
posibles causas de elevacion de CK en suero (t:
1).Tras su ingreso, la CK disminuyd, aunque per
ti6 elevada (2.345 U/L), con una TSH de 4.19 mL
anticuerpos anti-21-hidroxilasa positivos, horm
adenocorticotropa (ACTH) de 1046 pg/mL y cor
basal <1 mgr/dL. Los anticuerpos anti -TPO fue
negativos, las hormonas de autoinmunidad, incluy
do ANA, complemento, anticuerpo antimusculo |
antimitocondriales, antimusculo cardiaco y AN
asi como la paratohormona, no se vieron alterac

Causas cardiacas

Infarto de miocardio
Insuficiencia cardiaca
Pericarditis

Arritmias

Insuficiencia coronaria
Miocarditis
Tromboembolismo pulmonar
Cardioversion eléctrica

Causas farmacoloégicas y toxicas

Analgésicos
Insulina
Heparina
Meperidina
Estatinas
Barbituricos
Diuréticos
Penicilinas
Ampicilina
Alcohol
Cocaina
Clofibratros
Clonidina
Fenotiazinas
Narcoéticos

Causas endocrinas

Hiper e hipotiroidismo
Enf. De Addison
Sindrome de Cushing

Causas musculares

Polimiositis

Distrofia muscular de Becker
Rabdiomiolisis

Enf. De Duchenne

Miositis

Enf. De Kugelburg-Welander

Causas neoplasicas

Carcinoma gastrico
Carcinoma de prostata

Causas psiquiatricas

Esquizofrenia

Otras

Ejercicio fisico

Sd. de Reye
Hipertermia maligna
Picadura de abeja
Recién nacido
Hemdlisis

Sindrome neuroléptico maligno
Cirugias

Inyecciones IMy SC
Sd. Compartimental
Traumatismo muscular
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Autoinmune (70%)

Infecciones

Aislada o formando parte de un sindrome poliglandular

(Enf. de Addison) autoinmune (SPA): SPA tipo I: Adrenalitis
autoinmune, Candidiasis mucocutanea cronica, Hipoparatiroidismo
SPA tipo II: Adrenalitis autoinmune, Enfermedad tiroidea autoinmune,
Diabetes mellitus tipo 1

TBC, Sifilis, Micosis (Histoplasmosis, Blastomicosis)

Asociadas a VIH/inmunosupresion | CMV, Sifilis, IMAI, criptococo, toxoplasma, linfoma suprarrenal,

Metastasis

Enfermedades infiltrativas

Hemorragia o infarto suprarrenal

sarcoma de Kaposi, etc.

Pulmén, Tiroides, Carcinomas o Linfomas gastricos, Melanoma,
Rifén, Mama, Vejiga

Amiloidosis, Sarcoidosis'®, Hemocromatosis

Farmacos ketoconazol, rifampicina, fenitoina, fenobarbital, minoglutetimida,
metopirona, mitotano, etomidato
Otras Hiperplasia suprarrenal congénita, Adrenoleucodistrofia y

Adrenomieloneuropatia, Deficiencia familiar y resistencia a los
glucocorticoides, Trastornos de la coagulaciéon, Hemorragia adrenal,
Sindrome Antifosfolipidico, Sepsis

Tabla 2. Causas de insuficiencia suprarrenal primaria.

Realizamos radiografia de térax, ecocardiograma y
resonancia magnética de MMIl y abdomen sin revelar
patologia. La prueba de Mantoux fue negativa y la es-
pirometria revel6 una disfuncion ventilatoria restrictiva
de grado leve (se cansaba mucho y no podia soplar).

El electromiograma demostré signos de polineuropa-
tia mixta de caracter leve y el paciente desestimo la
realizacion de una biopsia muscular. Ante la sospecha
de una miopatia como origen del cuadro, se practicé
Test de estimulaciéon de ACTH sintética (Synacthen)’,
objetivandose niveles de cortisol indetectables, lo que
diagnostico una insuficiencia suprarrenal primaria por
Addison. Tras administrar hidroaltesona, mejoré nota-
blemente, pudiendo caminar sin incidencias, no obs-
tante, los valores de CK permanecian elevados (654
U/L). El fallecimiento de su hermano, por hipertermia
maligna tras una anestesia por cirugia de criptor-
quidia, sugeria una posible susceptibilidad genética
como explicacion de esos niveles de CK tan eleva-
dos, dato que nos orientd hacia una miopatia como
explicacion del cuadro.

COMENTARIOS

La EA corresponde a una insuficiencia suprarrenal pri-
maria producida por un déficit de glucocorticoides, mi-
neralocorticoides y andrégenos como consecuencia
de una destruccidon de la corteza suprarrenal superior

al 90%, lo cual conlleva un aumento compensado
ACTH. En la actualidad la Adrenalitis autoinmune
la causa mas frecuente, junto a la Tuberculosis,
ha disminuido su incidencia representando un 2(
de los casos?® (tabla 2).

La mayoria de los sintomas de la insuficiencia su
rrenal son inespecificos y aparecen de forma ai
da, por lo es facil que pasen inadvertidos si nc
sospechan. La astenia constituye el sintoma pri
pal, y la pérdida de peso, debilidad y malestar ge
ral pueden ser importantes. En ocasiones las alt
ciones de la funcién gastrointestinal son la prin
manifestacion*®. La distribucién de la hiperpigme
cion en codos y areolas son caracteristicas. El tr
miento se basa en hidrocortisona a dosis de 2(
mg/dia, duplicando la dosis en situaciones de est
cirugia, infecciones, etc.

La HM se produce por una alteracion genética ir
cuente de caracter autosémico dominante en un 5
de los casos, en la que los anestésicos inhaladc
los relajantes musculares desencadenan una hi
termia progresiva (>45° C), con rigidez muscular,
quicardia, hipotension, rabdiomiolisis, y coagula
intravascular diseminada con consecuencias fatal
Este caso revela como la elevacién mantenida d
CK en un vardn joven puede ser la expresion de
entidades diferentes, como son la EA, en este C
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una miopatia de origen endocrino, y la condicién de
portador de una HM, como diagnéstico de sospecha
tras la muerte por rabdiomiolisis e hipercaliemia aguda
en su hermano. No obstante, no existe disponibilidad
en nuestro pais para la realizacion de test genéticos de
HM, ni test de contractilidad muscular en biopsia para
descartar HM.
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