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Miopatia inflamatoria idiopatica asociada a
polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica.
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Resumen

Introduccion: Las Miopatias Inflamatorias Idiopaticas (MIl) y la Poli-
neuropatia Desmielinizante Inflamatoria Crénica (PDIC) son desorde-
nes autoinmunes. S6lo se ha comunicado un caso infantil con estas
dos entidades asociadas. Presentamos un adulto que desarrollé una
PDIC asociando aumento de creatinfosfoquinasa (CK) y cambios in-
flamatorios en la biopsia muscular. Caso clinico: Paciente masculino,
52 afios, que presenta debilidad proximal y distal de cuatro miem-
bros, arreflexia y trastornos sensitivos distales. Estudios electrofisio-
I6gicos: latencias distales prolongadas con velocidades de conduc-
cion disminuidas, sin denervacion. CK: 1516 Ul/I. Biopsia muscular:
infiltrado inflamatorio perimisial, y perivascular focal. Conclusion:
Segun la revision bibliografica realizada a la fecha seria la primera
comunicacion de PDIC y MIl asociadas en adultos.
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Summary

Introduction: Idiopathic Inflammatory Myopathies (IIM) and Chronic
Inflammatory Demyelinating Polyneuropathy (CIDP) are autoimmune
disorders. Only one child case with the association of these two enti-
ties has been reported. We report an adult patient with CIDP who
presented creatine kinase (CK) elevation and inflammatory changes
on muscle biopsy. Case report: 52 year old man who presented
proximal and distal weakness with areflexia and mild distal sensory
disturbances. Electrophysiological studies showed prolonged distal
latencies and decreased conduction velocities without significant
denervation. CK was 1516 IU/I. A Muscle biopsy showed focal peri-
vascular and perimysial inflammatory infiltrates. Conclusion: Accord-
ing to the literature review to date this would be the first communi-
cation of CIDP and IlM associated in an adult.

Key words: autoimmune diseases, myopathies, inflammatory myopathy,
polyneuropathies, chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy.

Introduccion

Las Miopatias Inflamatorias Idiopéaticas (MII) son un
grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por
debilidad muscular simétrica, de predominio proximal con
elevacién de los niveles de creatinfosfoquinasa (CK) de ins-
talacién subaguda o crénical. El EMG puede mostrar un
patrén llamado “miopdtico” (potenciales de unidad motora
de amplitud reducida y duraciones acortadas, e interfe-
rencia facilitada) con frecuente actividad denervatoria. La
biopsia muscular presenta infiltrado inflamatorio mononu-
clear. En su fisiopatologia intervendrian tanto mecanismos
de tipo inmune (adaptativos e innatos) como de tipo no in-
mune’.

La Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria Cré-
nica (PDIC) se caracteriza por la presencia de debilidad

Correspondencia
E-mail: julio.hofman@gmail.com

42

simétrica, arreflexia o hiporeflexia y trastornos sensitivos,
de al menos dos meses de evolucién. Los estudios elec-
trofisiolégicos muestran velocidades de conduccién
significativamente disminuidas con amplitud de la respues-
ta motora evocada conservada sin denervacién significativa
enelelectromiograma (EMG). En el liquido cefalorraquideo
(LCR) habitualmente hay disociacién albimino citolgica
y en la biopsia de nervio hay evidencia anatomopatoldgica
de desmielinizacién primaria. La fisiopatologia de la enfer-
medad se atribuye a fenémenos de autoinmunidad en forma
similar a lo que ocurre en la Polineuropatia Desmielinizan-
te Aguda o Sindrome de Guillain Barre (SGB)’.

Es comun la presentacién asociada de cuadros au-
toinmunes, sin embargo no hay comunicaciones en la
bibliografia de la ocurrencia de estas dos entidades en for-
ma simultdnea en adultos.
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Latencia motora distal (mseg) VC motora (mts/seg) Amplitud distal (mv) Lat. Sens. (mseg) 0?:11:;)“3
CPED cl MD CPED cl MD CPED cl MD Sl Mi cl
Inicial 12,60 5,64 11,64 4,7 52,1 47,9 2,58 5,68 412 4,94 SR 37,1
Control 5,60 3,84 6,60 42,7 49,7 53,0 4,20 8,56 10,30 3,74 4,76 33,0
VN <6,5 <33 <44 >44 >49 >49 <2,0 <6,0 <4,0 <44 <3,5 <32,0
VC: Velocidad de conduccion, Lat. Sens.: Latencia sensitiva, ¢ Latencia minima, CPED: Ciatico Popliteo Externo derecho, Cl: Cubital izquierdo, MD: Mediano derecho, SI: Sural izquierdo, MI: Mediano izquierdo, SR: Sin
respuesta, VN: Valor normal.

Tabla 1. Valores en los estudios electrofisioldgicos al diagndstico (inicial) y a los 5 meses (control).

Caso clinico

Paciente masculino de 52 afios, sin antecedentes patold-
gicos de importancia, que comienza 6 meses previos a su
internacién con parestesias distales en miembros inferio-
res que ascienden proximalmente, extendiéndose a ambas
manos en 2 meses, sumandose debilidad generalizada que
progresa hasta impedir la marcha. Examen fisico: Paresia
facial bilateral, debilidad muscular proximal y distal de
miembros superiores e inferiores, arreflexia generalizada,
hipopalestesia distal, sensibilidad superficial conservada.
Dolor a la palpacién de masas musculares. Exdmenes com-
plementarios: Laboratorio: ESD 60 mm/hs. PCR 0,33 mg/
dl. LDH 492 UI/1. CK 1516 UI/1. CK MB 183 U1/I. Protei-
nograma electroforético: Gamma Globulina 2,07 g/dl. Alfa
2 1,02 g/dl. Serologia Hepatitis (B y C): negativas. VIH
No reactivo. FAN negativo. Anti DNA negativo. Anca C
y P negativo. TSH Normal. Puncién Lumbar: LCR ace-
lular con hiperproteinorraquia (134,4 mg/dl). EMG con
Velocidad de Conduccién: Compromiso neurdgeno pre-
dominantemente desmielinizante con minima denervacién
compatible con Polineuropatia Desmielinizante (Tabla 1,
Figura 1). Biopsia Muscular (recto anterior de cuddriceps):
Infiltrado inflamatorio perimisial, y perivascular focal. Fi-
bras con macrofagia, compatible con miopatia inflamatoria
primaria (Figuras 2 y 3). Se inicia tratamiento con metil-
prednisolona 1 g dia IV por 3 dias y luego contintia con
meprednisona oral 1 mg/kg/dia por un mes con descenso
gradual de la dosis ulterior, produciéndose una franca me-
joria de la fuerza muscular, descenso de la CK (140 Ul/1 a
los seis meses de iniciado el tratamiento) y mejoria de los
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Figura 1. N. Cidtico papliteo externo derecho y N. Cubital izquierdo,
estudio inicial.
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parametros electrofisiolégicos (Tabla 1). Un afio después
del alta persisten s6lo leves parestesias distales en miembros
inferiores y arreflexia aquiliana bilateral.

=

Figura 2. Biopsia muscular: Infiltrado inflamatorio perimisial y
perivascular focal (Hematoxilina-Eosina, 250x).

Discusion
La asociacién de dos o mds procesos autoinmunes en un
mismo paciente es un hecho conocido. La PDIC puede
asociarse a diversas enfermedades, ya sea de naturaleza au-
toinmune, infecciosa y neopldsica. Se ha considerado a la
Diabetes Mellitus (DBT) como la comorbilidad mds fre-
cuente, sin embargo la relacién etiopatogénica es discutida
debido a la alta prevalencia de la DBT en la poblacién ge-
neral®. Otras asociaciones frecuentemente reportadas son:
VIH, lupus eritematoso sistémico (LES), sindrome de
Sjogren y paraproteinemias. Es frecuente también el ha-
llazgo de lesiones desmielinizantes en el SNC en general
asintomdticas. Hay ademds reportes anecdéticos de aso-
ciacién con esclerosis multiple, hemocromatosis, sindrome
de Evans, pirpura trombocitopénica idiopdtica, sarcoi-
dosis, glomerulonefritis, sindrome de Isaac, enfermedad
inflamatoria intestinal, leucemia, melanoma, timoma, plas-
mocitoma, tuberculosis intestinal, Sarcoma de Kaposi y
miastenia gravis, entre otros.

Las MII, en particular PM y DM, pueden asociar-
se con otras entidades autoinmunes® como LES, artritis
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Figura 3. Biopsia muscular: Fibra con macrofagia (Hematoxilina-
Eosina, 400x).

reumatoidea, esclerosis progresiva sistémica, enfermedad
pulmonar intersticial y enfermedad tiroidea autoinmune.
Ademds pueden presentarse como un cuadro paraneopld-
sico, en particular en mayores de 65 afios, especialmente la
DM. Esta puede asociarse a cincer de ovario, de pulmén
y, menos frecuentemente, cincer colorrectal, géstrico, de
péncreas, de cérvix, de mama y linfoma no-Hodgkin. En
PM, las neoplasias mads cominmente asociadas son pulmo-
nares, de vejiga y linfoma no-Hodgkin®.

En nuestro paciente, el cuadro de PDIC cumplia cri-
terios clinicos y electrofisiologicos’” y el compromiso
muscular fue dificil de sospechar, ya que la debilidad
proximal también puede ser provocada por el cuadro neu-
ropatico. Sin embargo, el dolor a la palpacién de las masas
musculares y la elevacién de la CK no eran explicables
por su neuropatia. Si bien hay casos de Sindrome de Gui-
llain-Barre con CK elevadas comunicados®, lo habitual en
la PDIC es que su valor sea normal. La biopsia muscular
mostré hallazgos compatibles con miopatia inflamatoria,
confirmando el compromiso muscular. La patogenia de
estas dos entidades no es completamente conocida pero
en ambas intervienen factores autoinmunes, encontran-
dose en las biopsias de nervio y musculo la presencia de
infiltrados inflamatorios constituidos por linfocitos T y
macréfagos, asi como evidencia de accién de citoquinas
proinflamatorias'?. Se demuestra también la presencia de
autoanticuerpos, en un bajo porcentaje de los pacientes, en
ambas patologias'?. La fisiopatologia comun podria expli-
car la ocurrencia simultinea de estas dos entidades, como se
origina en otras asociaciones conocidas entre enfermedades
autoinmunes.

La asociacién en adultos de PDIC y MII no estd des-
cripta ala fecha en la bibliografia, sélo se ha comunicado un
caso infantil con lesiones desmielinizantes del SNC conco-
mitantes y valores de CK normales’.

Consideramos que la determinacién sistemdtica de los
niveles de CK en todos los pacientes con PDIC y la realiza-
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cién de biopsia muscular en los casos en que ésta se requiera,
permitiria conocer la frecuencia real de esta asociacidn,
que podria estar subdiagnosticada y no ser tan infrecuente
como sugiere la ausencia de comunicaciones bibliogrificas.
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