CASO CLINICO

Miopatia pseudohipertrofica hipotiroidea:

sindrome de Hoffmann
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T e

En 30 a 80% de los casos con hipotiroidismo se observan
cambios miopaticos, manifestados habitualmente por de-
bilidad, calambres y mialgia difusa. De forma poco usual
(menos del 10%), la miopatia hipotiroidea se presenta
como pseudohipertrofia muscular denominada como sin-
drome de Hoffmann, el cual se acompanha de elevacion de
enzimas musculares y bajos niveles de hormonas tiroideas,
con elevacion de la hormona estimulante de tiroides. El
reemplazo hormonal resuelve la sintomatologia al ser un
problema reversible, por lo que, con el tratamiento adecua-
do, el prondstico es excelente. Al acudir a rehabilitaciéon un
paciente adulto con paresia de cintura escapular y pélvica
y pseudohipertrofia bilateral del misculo cuadriceps, nos
dimos a la tarea de estudiarlo, siendo motivo de esta
presentacion.

Palabras clave: Miopatia pseudohipertréfica, hipotiroidis-
mo, sindrome de Hoffmann.

INTRODUCCION

The frequency of myopathy in hypothyroidism ranges from
30 to 80%. The major symptoms related are weakness,
muscular cramps and myalgia. An unusual form of presen-
tation (less than 10%) is the muscle pseudohyperthrophic
form, itis called Hoffmann’s syndrome. It is associated with
increased levels of muscle enzymes and low serum thyroid
hormones, with thyrotrophic-stimulating hormone (TSH)
elevated. The treatment consists in hormone replacement
and the prognosis is good in most of the cases. We report
an adult male who developed muscular weakness and
bilateral quadriceps pseudohyperthrophy.

Key words: Pseudohypertrophic myopathy, hypothyroid-
ism, Hoffmann’s syndrome.

hipertrofia muscular, principalmente en la zona proximal
de las extremidades, ademas de debilidad muscular y
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lidad muscular, lo que da la apariencia de “nino Hércules”,
con enlentecimiento en la actividad tanto mental como
motora. El presente reporte de caso clinico surgié al pre-
sentarse un paciente con las caracteristicas antes descritas.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un hombre de 32 afos de edad, comerciante,
sin antecedentes de importancia, quien inici6 su padeci-
miento actual ocho meses antes, notado por la disminucién
de fuerza muscular y cansancio en caderas y muslos al subir
escaleras, ademas de dificultad para elevar cargas por arriba
de la cabeza. Un mes después del inicio de los sintomas,
presento sensacién de calambres en cara anterior de ambos
muslos, y sensacion de rigidez en miembros inferiores al
tratar de pararse del retrete; a los cuatro meses del inicio,
not6 incremento paulatino de volumen en ambos muslos,
por lo que acudié a facultativo quien lo canalizé a Rehabili-
tacion. Bajo interrogatorio dirigido se agregaron a los datos
anteriores, con evolucion de un ano, la presencia de caida
de cabello en moderada cantidad, resequedad de la piel,
intolerancia al frio, sensacion de cansancio generalizado,
disminucién en la concentracion con olvidos frecuentes y
errores de célculos matematicos simples, estrefiimiento y
adinamia; negd uso de farmacos, excepto multivitaminicos
autorrecetados.

En la exploracion fisica en Rehabilitacion, se encontré:
marcha lenta tipo Duchenne y discreto Trendelemburg
con aumento de base de sustentacién, signo de Gowers
presente; postura con hiperlordosis lumbar. Se observé

Figura 1. Paciente masculino de 32 afios con miopatia
hipotiroidea (sindrome de Hoffmann) caracterizado por
pseudohipertrofia de musculos cuadriceps con predileccién

en vasto externo.
Imagen en color en: www.medigraphic.com/actamedica

aumento de volumen generalizado en ambos muslos, prin-
cipalmente en vasto externo del cuadriceps (Figura 1). El
craneo, caray cuello se encontraron sin alteraciones, pares
craneales normales; térax normal, ruidos cardiacos ritmicos
con bradicardia de 52X’, T.A. 100/60 en posicién sedente.
Abdomen sin alteraciones. Arcos de movimiento normales
en las cuatro extremidades. El examen clinico muscular
mostré disminucion de fuerza muscular en los masculos de
la cintura escapular y pélvica con calificacion 3/5, siendo
normal por abajo de codos y rodillas, reflejos bicipital,
estilorradial, tricipital rotuliano y Aquileo disminuidos una
+ de forma bilateral; discreta hipoestesia en territorio de
nervio mediano en ambas manos, resto normal. No Ba-
binski, pulsos arteriales presentes sin alteraciones y llenado
capilar distal normal.

Con los datos anteriores, las posibilidades diagndsticas
orientaron a miopatia con posible etiologia metabdlica o
inflamatoria, descartdandose etiologia por uso de farmacos,
por lo que se solicité creatinfosfocinasa, aldolasa, deshidro-
genasa lactica, perfil tiroideo, anticuerpos antitiroglobulina,
anticuerpos antiperoxidasa, glucosa, urea, creatinina,
triglicéridos, colesterol, aspartato aminotransferasa, ala-
nina aminotransferasa, citometria hemdtica, proteina C
reactiva, velocidad de sedimentacién globular y examen
general de orina. Se realiz6 posteriormente electromiografia
de las cuatro extremidades, velocidades de conduccién
sensitiva y motora, electrocardiograma y biopsia de vasto
externo derecho en su tercio medio. Los resultados de los
examenes paraclinicos (Cuadro ) mostraron elevacion de
los siguientes marcadores: CPK, LDH, aldolasa triglicéridos
y TSH, anticuerpos antiperoxidasa y antitiroglobulina; los
examenes paraclinicos se encontraron con disminucion de
los parametros normales en T4 y T3. El electrocardiograma
con bradicardia sinusal mostré FC de 54 X'. Las velocidades
de conduccién motoras y sensitivas mostraron solamente
disminucién discreta de las latencias sensitivas a nivel distal
en ambos nervios medianos a nivel de carpos, siendo las
latencias motoras normales. La electromiografia detectd
un patrén mixto con disminucion de reclutamiento de
unidades motoras y escasas fibrilaciones asi como ondas
polifasicas en poca cantidad, sin ondas positivas ni fascicu-
laciones. La biopsia muscular reporté necrosis inflamatoria
focal minima, siendo 90% de las fibras musculares de forma
y tamafio en limites normales, con ndcleos en nimero y
localizacién adecuada.

De este modo, se efectuaron los siguientes diagndsticos:

Hipotiroidismo secundario a tiroiditis de Hashimoto.
Sindrome de Hoffmann (miopatia pseudohipertréfica)
secundario a hipotiroidismo.
Sindrome del tinel carpiano bilateral.

4. Hipercolesterolemia tipo IV.
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CPK LDH ALD COL TG TSH T4 T3 A-TPO  A-ATG
Inicial 3,785 415 14.5 305 420 98 1.23 27.4 124.2 +1:26
112 Tx. 1,820 296 10.0 275 315 56 2.34 36.3 NS NS
4/12 Tx. 153 132 6.5 163 149 2.8 6.4 82 NS NS

Tx. = tiroxina 150 nug; CPK = creatinfosfocinasa (U/L); LDH = deshidrogenasa lactica (Ul/L); ALD = aldolasa (UI/L); COL = colesterol
(mg/dL); TG = triglicéridos (mg/dL); TSH = hormona estimulante de tiroides (mU/mL); T4 = tiroxina (ug/dL); T3 = triyodotironina (ng/dL);
A-TPO = anticuerpos antiperoxidasa (Ul/mL); A-ATG = anticuerpos antitiroglobulina; NS = no solicitado.

Se inici6 tratamiento por Medicina Interna con tiroxina
a dosis inicial de 50 pg con incremento de 25 pg cada 15
dias hasta una dosis total de mantenimiento de 150 pg asf
como estatinas a dosis de 20 mg/dia. En Rehabilitacién se
establecié un programa de fortalecimiento muscular con
ejercicios isoténicos de baja carga y programa de reacondi-
cionamiento fisico tres veces por semana. A los dos meses
de tratamiento, la fuerza muscular de los musculos paré-
ticos alcanzo calificacion 5/5, la hipertrofia muscular del
cuadriceps disminuy6 50%, desapareciendo la sensacién
de fatiga. Los paraclinicos de control mostraron cambios
favorables en el primer mes y mejoria importante a los
cuatro meses (Cuadro ). Finalmente se dio de alta por re-
habilitacion, pero contintia en control por medicina interna.

DISCUSION

Un hallazgo inusual en la miopatia hipotiroidea es la
pseudohipertrofia muscular, denominada también como
sindrome de Hoffmann (SH). Esta ocurre en menos del
10% de los casos* y puede simular polimiositis, con eleva-
cién de enzimas y cambios electromiogréficos semejantes,
siendo la biopsia muscular y la respuesta al tratamiento
hormonal lo que permite diferenciarlos. El paciente de
este reporte se ajusta con el diagnéstico de SH porque
presenté debilidad muscular proximal, calambres, rigi-
dez y pseudohipertrofia de predominio de miembros
inferiores asociado con el cuadro clinico hipotiroideo. La
mayoria de los casos de SH en la literatura reportan que
la pseudohipertrofia es mds frecuente en triceps sural®
(en nuestro caso fue en el cuddriceps). El hipotiroidismo
primario acontece en el 95% de los casos. Su principal
etiologia es la tiroiditis de Hashimoto, caracterizada por
la presencia de anticuerpos® antiperoxidasa (anti-TPO)
y antitiroglobulina; los primeros estdn presentes en 90-
100% vy los segundos en 80-90% de los casos. Nuestro
paciente tenfa aumento de TSH y disminucién de T3 y T4
ademds de anticuerpos antiperoxidasa y antitiroglobulina,
lo que confirmé el diagnéstico.

El SH usualmente muestra un incremento de las enzimas
musculares, por lo que la creatinfosfocinasa (CPK) es el
mejor marcador bioquimico de las miopatias.” La elec-
tromiografia en el SH es variable y puede presentarse un
patrén miopético, neuropatico o mixto o bien la actividad
muscular puede ser normal. En nuestro caso se encontrd
un patrén mixto.

Los pacientes con miopatia hipotiroidea muestran
anormalidades en 87.5% de los casos, correspondiendo
46.6% a patron miopdtico, 43.7% al neuropético y 25% a
patrén mixto.8 En el paciente que presentamos se encon-
tr6 sindrome del tdnel del carpo bilateral, el cual ha sido
reportado también en casos de hipotiroidismo. La biopsia
muscular muestra caracteristicas miopéticas inespecificas
y es de ayuda diagndstica para descartar miositis; no obs-
tante, ocasionalmente se puede observar fibras en anillo,
acumulacion de glicogeno y vacuolas (nuestro paciente no
present6 cambios significativos).

Los mecanismos de la miopatia hipotiroidea no se
conocen bien. Se han propuesto dos mecanismos fisio-
patogénicos: un desorden mitocondrial hormonodepen-
diente que afecta la provision de energfa al misculo y el
exceso de TSH que estimularia la sintesis y el depésito de
mucoproteinas (acido hialurénico) en el masculo, con la
consecuente degeneracion y atrofia de las fibras muscu-
lares. La falta de hormona tiroidea produce disminucion
de recambio de proteinasy alteracion del metabolismo de
hidratos de carbono; pese a ello, esto no explica la pseu-
dohipertrofia.” Se ha postulado que existen incrementos
en el tejido conectivo y en el tamafio y nimero de la fibras
musculares; en casos severos existe atrofia de las fibras mus-
culares tipo Il asociadas con centralizacién de los ntcleos
celulares e incremento en el nimero de ndcleos y en los
depositos de glucdgeno. En el microscopio electrénico se
demuestra edema mitocondrial, fragmentacion miofibrilar,
aumento de depdsitos de glucégeno, granulos lipidicos y
dilatacion del reticulo sarcoplasmico. El tratamiento del
SH es reemplazar la hormona tiroidea y llevar al paciente
al estado eutiroideo.? El cuidado de los pacientes implica
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la evaluacion cardiovascular previa, pues existe un riesgo
de eventos coronarios al incrementar el trabajo cardiaco.
Se ha reportado que algunos pacientes con miopatia se-
vera pueden manifestar mayor sintomatologia miopatica
al inicio del tratamiento, originada por el incremento de
las demandas metabdlicas causadas por la tiroxina. Por
altimo, el descenso de creatina-fosfocinasa puede durar
de semanas a afios.

CONCLUSION

Se debe estudiar la funcién tiroidea en todo paciente con
miopatia adquirida, calambres o aumento de la masa
muscular inexplicable, ya que el hipotiroidismo es una
causa tratable.
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