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ENFERMEDAD ACTUAL

En 2007 comenzo con lesiones eritematosas ambas piernas, con discreto escozor,
que aparecen en horas y duran 2-3 dias y al remitir quedaban manchas
hiperpigmentadas. Le ha sucedido de forma ocasional cada 1-2 meses.

En el verano de 2008 comenzé a notar cierta dificultad para subir escaleras y
requeria apoyo de la barandilla que fue progresando lentamente hasta afectar al
subir bordillos, bajar escaleras, levantarse desde cuclillas y desde asientos bajos.
No ha notado tropiezos. La debilidad esta presente en cualquier momento del dia
y al inicio de la actividad, aunque si se acentla cuanto mas esfuerzo realiza. No
ha asociado dolor articular ni muscular, no dolor lumbar. No sensacion de
fasciculaciones.

No ha presentado debilidad en mmss ni proximal ni distal, puede coger pesos en
alto sin dificultad. Niega sintomas sensitivos mantenidos en mmii, distingue bien
temperatura y superficies. Unicamente ha notado picor intermitente plantar. No
claro hormigueo ni acorchamiento, la Gnica sensacion que tiene mas frecuente es
debilidad. Tampoco debilidad facial






EXPLORACION FISICA

TA 172/94, FC 110, Peso 53 Kg, Talla 1.54

C y O. BHP. Normocoloreada. Eupneica. C y C. PVY normal, carotidas
RR y SS. Arafas vasculares en region anterior del térax. Eritrosis palmar.
No hipertrofia parotidea. Ligera macroglosia. AC: Ritmico, sin soplos. AP:
mvc. Mamas normales. Abdomen: Blando, depresible, no dolor a la
palpacion, no masas ni megalias. MMII: Lesiones hiperpigmentadas, otras
purpura no palpable, de rodilla hacia pies

Voz nasal, no disartria. PC PICNR. MOE normales . V sensitivo y motor
normal. VII simétrico. IX normal. Motor: fuerza por balance muscular:
Debilidad en adducion y abduccion 4/5 de muslos y flexion de cadera
4+/5 simetrico, no debilidad distal. Imposibilidad para levantarse desde
cuclillas. Posible amiotroifa de vasto externo, no fasciculaciones. No
dolor espontaneo ni a la presion o palpacion de grupos musculares. ROT en
mmss ++/++, patelares ++/++, aquileos +/+, RCPBF. Pie cavo bilateral. No
fatigabilidad proximal de mmii. Marcha de talones y puntillas normal.
Sensibilidad algéscia y vibratoria normal.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Hemograma: Leucocitos 6.280 (Neutrofilos 45.60%, Linfocitos 43.00%,
Monocitos 6.60%, Eosinofilos 2.10%, Basofilos 1.00%), Hematies 4.66
10E6/uL, Hemoglobina 14.10 g/dL, Hematocrito 42.10 % ,V.C.M 90.40 fL,
H.C.M 30.40 pg, C.H.C.M 33.60 g/dL, Plaquetas 325.000, VSG 35

Coagulacion: Actividad de protrombina 122.00 % ,I.N.R. 0.90 ,APTT
30.60 seg, Fibrinogeno derivado 212.00 mg/dL

Antic.lupico-HPE Negativo (0.0 - 0.0),Antic.lupico-TVVRD Negativo seg

Bioguimica: Glucosa 102 mg/dl ,Urea 61 mg/dl ,Creatinina 0.66 mg/dl ,Ac.
Urico 4.4 mg/dl ,Colesterol 201 mg/dl ,Colesterol-HDL 64 mg/dl |,
Colesterol LDL 124 mg/dl ,Triglicéridos 67 mg/dl ,Proteinas totales 8.4
g/dl, Albumina 4.0 g/dl ,Calcio 9.6 mg/dl ,Calcio corregido 9.8 mg/dl,

Fosforo 4.2 mg/dl, Sodio 140 mmol/L, Potasio 4.6 mmol/L, Cloruro 104.00
mmol/L, Hierro 85 pug/dl, Bilirrubina total 0.6 mg/dl, Mioglobina 257
ng/ml, CPK 577 U/L,CK-MB <2.0 U/L ,LDH 561 U/L, ALDOLASA EN
SUERO. 13.3 U/L (Adultos.<7.6 U/L) GPT 41 U/L ,GOT 35 U/L
,Fosfatasa alcalina 55 U/L ,gamma-Glutamiltransferasa 14 U/L ,

Proteina c reactiva 1.9 mg/L ,



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Cuantificacion de Inmunoglobulinas: Inmunoglobulina G 2560 mg/dl
,iInmunoglobulina M 88.20 mg/dl ,Inmunoglobulina A 457 mg/dl ,CH50 50
U/ml (34.0 - 0.0),Complemento C3 101.00 mg/dl ,Complemento C4 12.50
mg/dl ,

Proteinograma en suero No se detecta componente monoclonal,

Serologias: Ac. Anti HAV IgG Positivo ,HBs Ag Negativo ,Ac. Anti HBc
Negativo ,Ac. Anti HBs <1 mUIl/ml ,Ac. Anti HCV Negativo ,Ac. Anti
HIV Negativo,

T.S.H. 1.41 pU/ml , T4 libre 1.04 ng/dl ,
Cortisol/24 h 48.00 pg/24h , Cortisol tras 1 mg DXM 1.3 mcg/di

Marcadores  Especificos alfa-fetoproteina 2.2 ng/ml  ,Antigeno
carcinoembrionario (C.E.A.) <0.5 ng/ml ,Antigeno CA-125 7.0 U/ml
,Antigeno CA 19-9 29.0 U/mi

S Orina: Normal
Rx torax: Estudio sin alteraciones significativas
ECG: RS, no bloqueos ni alteraciones en la repolarizacion
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Ecografia abdominal: Probable litiasis renal derecha.

Rx columna: Cambios degenerativos en columna lumbar mas acentuado en
charnela lumbosacra, discopatia severa. Ateromatosis calcificada en aorta
abdominal y arterias iliacas comunes. En pelvis menor izquierda existe lesion
con paredes parcialmente calcificada en ¢cascara de huevo?, de 4,3 cm de eje
mayor: dilatacion aneurismatica de la arteria iliaca izquierda vs lesion quistica
dependiente del anejo izquierdo.

Biopsia cutanea miembro inferior: Vasculitis leucocitoclastica. Presencia de un
plexo superficial y profundo con polimorfonucleares y que se acompanan de
restos nucleares. Se acompafian ocasionalmente de eosinoéfilos y linfocitos. El
estudio de inmunofluorescencia ha sido negativo.

Electromiograma: Datos de reinervacion cronica en todos los territorios
estudiados (L3-L4-L5 y S1 bilateralmente) mas marcado a nivel proximal (L3
y L4 bilateral) No se han visto PUM de caracteristucas miopaticas ni datos de
denervacion activa en el momento actual. NOTA: Seria recomendable RNM
columna lumbosacra para completar estudio y descartar espondiloartrosis o
compromiso mecanico radicular.



RADIOGRAFIA DE COLUMNA
LUMBAR




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Estudio esofagogastroduodenal con contraste baritado. Adecuado paso de
contraste desde esofago a la camara gastrica. Pliegues mucosos esofago gastricos
sin alteraciones significativas. No hay reflujo gastroesofagico ni signos de hernia
de hiato. Adecuado paso de contraste al bulbo y marco duodenal. Diagndstico
radiologico: Sin alteraciones significativas.

RM de columna lumbar : Estudio artefactado por movimiento del paciente.
Perdida de sefal generalizada de los discos, con pérdida de altura en el nivel L5-
S1 y fenomenos Modic tipo 1, en relacion con cambios degenerativos.
Abombamientos discales difusos en el nivel L4-L5 y L5-S1; en los cortes
sagitales se observa imagen sugerente de hernia foraminal derecha en el nivel
L5-S1. Altura y alineacion de cuerpos vertebrales conservada. Diametro del
canal raguideo dentro de la normalidad. Se identifican imagenes redondeadas en
cuerpos vertebrales, hiperintensas en T1 y T2 compatibles con hemangiomas. En
los cortes sagitales llama la atencion una imagen redondeada en la pelvis, por
delante del recto y hacia la izquierda. No se ve todo el contorno de la lesion, pero
mide aproximadamente 5,7 cm. Es hiperintensa en T1y T2, con imagen de nivel
liquido-liquido. Estos hallazgos podrian corresponder a un quiste ovarico
izquierdo hemorragico o endometrioma. Se recomienda valoracion ginecologica.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

TAC abdominal con contraste: Higado, vesicula biliar, via biliar, pancreas, bazo y
rifiones sin alteraciones relevantes. Se objetivan engrosamiento de ambas glandulas
suprarrenales, en mayor grado en el lado izquierdo, conservando la morfologia,
compatible con hiperplasia suprarrenal. No existen ganglios linfaticos mesentéricos,
retroperitoneales ni iliacos de tamafo significativo. Calcificaciones ateromatosas de
aorta abdominal infrarrenal y vasos iliacos. Masa ovoidea bien delimitada de 60 x
50 cm situada en pelvis menor izquierda con calcificaciones parietales posteriores y
material graso en su interior con dos densidades distintas. El hallazgo es compatible
con teratoma ovarico izquierdo. Vejiga vacia. Cambios degenerativos en columna
lumbar inferior y ambas articulaciones sacroiliacas, donde existe fenémeno de
vacio. Cortes toracicos inferiores sin alteraciones relevantes. Conclusion: Probable
teratoma ovarico izquierdo. Ateromatosis con conservacion de calibre de aorta
abdominal y vasos iliacos. Probable hiperplasia suprarrenal bilateral

Ecografia ginecologica: Utero en anteversion regular de 45 x 22 x 34 cm.
Endometrio lineal. Pequeiio hidrometra. En zona anexial izquierda imagen de 63 X
67 cm que impresiona de teratoma. No mapa doppler. Se visualiza mal porque
provoca sombra posterior desde la capsula. Douglas libre. Diagnostico ecografico:
qusite anexial organico. Impresiona de teratoma.
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RESUMEN

> Debilidad progresiva 1 afo evolucion cintura pelviana y region proximal miembros
inferiores + disfagia.

> Elevacion de CPK, mioglobina, aldolasa

» ANAS positivos a titulos 1/640, FR, anti Ro y La positivos,
hipergammaglobulinemia policlonal, sugestivo de enfermedad autoinmune.

> Lesiones cutaneas en miembros inferiores con biopsia diagnostica de vasculitis
leucocitoclastica

» EMG con datos de reinervacion cronica en todos los territorios estudiados (L3-L4-
L5 y S1 bilateralmente) mas marcado a nivel proximal (L3 y L4 bilateral), sugestivos
de radiculopatia. No datos sugestivos de miopatia

» Imagen sugerente de hernia foraminal derecha en el nivel L5-S1.

> HTA

> Probable teratoma ovarico izquierdo, pendiente anexectomia laparoscopica
» Ateromatosis con conservacion de calibre de aorta abdominal y vasos iliacos.

» Probable hiperplasia suprarrenal bilateral, estudio funcional normal



Inicio subzgudo en la edad adulta (raramenta antes)
Debiidad muscular difusa de predominic proximal
Manifastaciones sistémicas en algunos casos (disfagia,
afeccion intarsticial}

Alteracionas de fabaratono
Elewacion de enzimas muscularas

EMmﬂ {Eﬁl.m'gﬂu’snmrr;pﬁmm da unidad
Biopsiza muscular

Macrosis ¥ regeneracidn muscular

_Ilrluiiadn andomisial da células mononuclearas: infocitos

Imvasitn da fibras no necrdticas por células mononuclearas:
macrifagos y linfocitos T CD8: (invasitn calular parciall

Expresidn de antiganos de clase | dal MHC en las fibras
musculares

Trastomos asociados
Conectivopatias (EMTC, ESP, LES, AR, 55}
Diros trastornos autninmunitarios
Dcasionalmenta infeccidn por WVIH o HTLV-1
Cancer {asociacion mas débil qua en la dermatomicsitis)
Categorias diagnosticas
Clinica caracteristica con biopsia confirm

atoria. Otros
hallazgos da laboratoric no son imprascindibles si la biopsia
es confirmataria

Polimiositis probable {una de las 2 siguientesk

Clinica caracteristica, hallazgos en EMG y alevacidn de

enzimas muscularas con critarios incompletos da biopsia

muscular {cambios inflamatorios minimos poco aspecificos,

ete.)

Clinica atipica, con EMG compatible, elevacian de anzimas
ia da miopatia inflamatoria nacrosanie

Clinica y EMG compatible, con alevacidn de anzimas
musculares, paro biopsiza normal o inespacifica
AR: artritis reumatoide; EMTC: enfermedad mixta del tapdo un-a-t:truu; ESP:
rl'q).hnu;l-l'l'l_v mi“i_liemcni E:nﬁmT ﬂwmm‘
Esmdaﬁn.rlrl;“-l wirss da la inmunodaficienc




RNM MIEMBROS INFERIORES

Se identifican cambios de sefial hiperintensos en secuencias DP y T2, en los
vientres musculares del cuadriceps y semimembranoso, y en menor medida de los
musculos adductores, sartorio y gracil de forma bilateral.

Se aprecian signos de infiltracion grasa y atrofia leve de los vientres musculares
del cuadriceps y semimembranoso bilateral. Tras administracion de CIV, se
observa realce difuso de los musculos. Estos hallazgos son compatibles con
polimiositis, probablemente en el contexto de conectivopatia, valorar
dermatomiositis y /o vasculitis. Estructuras 0seas visualizadas sin alteraciones. En
la region anexial izquierda se identifica una imagen nodular, de bordes bien
definidos de aproximadamente 55 x 5,6 X 52 cm de ejes anteroposterior,
transverso y craneocaudal respectivamente. Presenta heterogeneidad de sefal, con
areas hiper e hipoecogenica en secuencias T1y T2, con areas gue se saturan con
secuencias de supresion grasa, en relacion con lesion con contenido lipoideo,
probablemente teratoma. Conclusion: Signos de inflamacion en los vientres
musculares del muslo, tanto en compartimento anterior como posterior, bilateral y
simétrico compatible con polimiositis, valorar conectivopatia.



RNM MIEMBROS INFERIORES




RNM MIEMBROS INFERIORES
T2FSE




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Biopsia muscular de vasto lateral derecho

Edema endomisial extenso con extensos acumulos de linfocitos e
histiocitos que penetran en el interior de las fibras adyacentes, bien
de modo segementario o asociandose a necrosis fibrilar salpicada
extensa. La toma incluye vasos de calibre inferior a 150 micras en
torno a los cuales se disponene elementos inflamatorios sin datos de
necrosis fibrinoide ni células multinucleadas.

No inclusiones metacromaticas ni fibras rojo rasgadas, con patron
miotocondrial mantenido.

Numerosos linfocitos positivos CD45, RO, CD4 y CD3 y en menor
medida CD8. Expresion de perforina focal y también de Bcl-2. Hay
numerosos histiocitos CD68 positivos asociandose sobre todo a
fibras necrdticas.

CONCLUSION: MIOPATIA INFLAMATORIA
COMPATIBLE CON POLIMIOSITIS.

Fdo: Dr Salinero Paniagua (Hosp. Gregorio Marafion)









SITUACION ACTUAL

» Mejoria importante de fuerza en piernas, todavia dificultad bajar escaleras
» Desaparicion de la disfagia ¢ Manometria esofagica con pHmetria?
» Normalizacion de CPK'y LDH

» No nuevos episodios de vasculitis en mmii ¢puede considerarse af cutanea asociada a
miositis?

» Pendiente anexectomia laparoscopica
» Ganancia de 10 Kg de peso
> Mala tolerancia a descenso de esteroides: nerviosismo, depresion

> Ligero empeoramiento de perfil lipidico Colesterol 233 , Colesterol LDL 146 mg/dI
,Triglicéridos 88 mg/dl (Calcificaciones ateromatosas de aorta abdominal infrarrenal y
vasos iliacos) ¢ tratamiento hipolipemiante ?

» Leucocitosis 14.400 con linfocitosis 7.600 (52.7%) con poblaciones linfocitarias
normales. Pendiente reordenamiento TCR gamma

> Necesidad de aumento del tratamiento antihipertensivo: posiblemente por esteroides,
pendiente test renina/aldosterona (probable hiperplasia suprarrenal)

» ¢ Tiene otra enfermedad autoinmune?






MIOPATIAS INFLAMATORIAS

ETIOPATOGENIA

Varias razones apoyan la NATURALEZA AUTOINMUNE de estos procesos:
- La presencia de autoanticuerpos en mas de un tercio de los casos

- La asociacion con otras enfermedades autoinmunes

- La respuesta a tratamientos inmunodepresores

La etiopatogenia de las DIFERENTES FORMAS de miopatia inflamatoria presenta
algunas CARACTERISTICAS DIFERENCIALES:

- DM: infiltrado inflamatorio a expensas de linfocitos B y T CD4+ perivascular y
perimisial, con necrosis de las células musculares y de lesion del endotelio del capilar
muscular.

- PM: infiltrado inflamatorio por linfocitos T CD8+, distribucion endomisial
expresion anormal de antigenos de clase | del CHM, fendmeno de invasion parcial

- IBM: inflamacion es un epifendmeno que acompaia al depésito de proteinas
degenerativas como el amiloide, la ubiquitina o la proteina tau en el musculo



MIOPATIAS INFLAMATORIAS

Fig. 1. Infiltrado inflamatorio endomisial. Fenomeno de invasion parcial. Po-













TRATAMIENTO MIOPATIAS
INFLAMATORIAS

GLUCOCORTICOIDES 1 mg/Kg/dia x 1 mes, descenso 5 mg/sem hasta 15-20
mg/dia (cuarto mes). Si evolucion satisfactoria, reducir 2.5 mg a la semana hasta 5
mg/dia Suplementos calcio, vitamina D +/- bifosfonatos

PASO 2:

AZATIOPRINA: 1-2 mg/Kg/dia. Ajuste segun tiopurin metil transferasa o
METOTREXATO: 7.5 mg/sem hasta 25 mg/sem Acido Folico

PASO 3:
INMUNOGLOBULINAS iv : 0.4 mg/Kg/dia x 5 dias una vez al mes x 6 m
PASO 4.

CICLOSPORINA A (3-5 mg/Kg/dia), TACROLIMUS (1-2 mg/12 h)
CICLOFOSFAMIDA 0.7 g/m2 pulsos mensuales: afectacion pulmonar intersticial
OTROS: Micofenolato de mofetilo o acido fendlico, Anti TNF, Rituximab en casos
refractarios



DERMATOMIOSITIS

Fig. 2. Papulas de Gottron.



DERMATOMIOSITIS
xantema en heliotropo




DERMATOMIOSITIS
Dilatacion de asas capilares, eritema
periungueal







