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Miositis por cuerpos de inclusion. Caso clinico y revision de la literatura

Heriberto Augusto Martinez Camacho,* Lilia Hernandez Nava**

RESUMEN

Las miopatias inflamatorias se distinguen por debilidad muscular y un proceso inflamatorio en el misculo esquelético. Los criterios diag-
nosticos incluyen: debilidad simétrica de los musculos de las areas escapular y pélvica de la cintura, elevacion de las concentraciones
séricas de las enzimas del musculo esquelético, hallazgos histolégicos caracteristicos en la biopsia del musculo y signos tipicos en la
electromiografia. Se comunican los datos clinicos e histol6gicos de un paciente con miositis por cuerpos de inclusion.

Palabras clave: miopatias inflamatorias, miositis por cuerpos de inclusion.

ABSTRACT

Muscular weakness and an inflammatory process in the skeletal muscle characterize inflammatory myopathy. Diagnostic criteria include
symmetrical weakness of the muscles of the escapular and pelvic waist, increase of the seric enzymes concentrations of the skeletal
muscle, characteristic histological findings in the muscle biopsy and in electromyography. We communicate the clinical and histological

data of a patient with myositis by inclusion bodies.
Keywords: inflammatory myopathy, myositis by inclusion bodies.

e comunica el caso de un hombre de 40 afios
de edad, casado, de oficio agricultor. Entre
sus antecedentes se encontrd que su padre era
diabético y un primo en primer grado tenia
polimiositis. Refirié tabaquismo y alcoholismo —sin lle-
gar alaembriaguez- ocasionales. Su alimentacién era
adecuada en cantidad y calidad. No reconocio tener
padecimientos alérgicos, intervenciones quirdrgicas
previas, trasfusiones, diabetes mellitus o hipertension
arterial. En los dos meses anteriores al inicio de los
sintomas no tomé ningdn medicamento.
Acudio a consulta el 14 de febrero del 2005 debido
a un padecimiento que tenia 30 dias de evolucion,
caracterizado por dolor y debilidad muscular en los
miembros, que al inicio le permitia realizar sus acti-
vidades normales y que progresivamente le dificultd
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caminar y tomar objetos. Poco después tenia proble-
mas para articular palabras. Por tal motivo, y durante
los 30 dias previos a su ingreso, acudio con diferentes
médicos que le prescribieron tratamientos no espe-
cificados por el paciente, sin que obtuviera mejoria
alguna. Al contrario, la debilidad muscular aumenté,
asi como el dolor en las extremidades inferiores y su-
periores, que pas6 de moderado a intenso, continuo,
sin ritmo ni periodicidad, y se incrementaba con los
movimientos y disminuia con reposo y analgésicos.
No se hallaron factores concomitantes.

Los datos de la exploracion fisica fueron: talla 1.58
m, peso 60 kg, pulso 67 por minuto, temperatura 37 °C,
respiraciones 29 por minuto, tension arterial 120/80.
Edad aparente similar a la cronolégica, coloraciéon
palida +, mucosa oral humeda; en decubito dorsal
se observaba disartrico. El cuello no mostraba ingur-
gitacion yugular ni adenopatias, aunque era dificil
mantenerlo erguido. No utilizaba los musculos acce-
sorios de la respiracion; laamplexion y laamplexacion
se notaban menoscabadas. Las vibraciones vocales
eran normales, con un murmullo vesicular disminuido
en ambas bases, sin estertores; se escuchaban ruidos
cardiacos ritmicos, sin soplos. EI abdomen era de
caracteristicas normales, blando, depresible, sin vis-
ceromegalias ni zonas dolorosas, con peristalsis. Las
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Miositis por cuerpos de inclusién

extremidades superiores e inferiores eran hipotroéficas,
con fuerza muscular 1/VI, reflejos osteotendinosos,
pulsos periféricos normales, llenado capilar de 2”,
temperatura normal, sin eritema periungueal ni te-
langiectasias.

Los resultados de los estudios de laboratorio a su
ingreso fueron: velocidad de sedimentacion 33 mm/
h, hemoglobina 14.5, hematécrito 46.6, eritrocitos
5’000,000/mm?, volumen corpuscular medio 93.3,
concentracion media de hemoglobina 31.1%, leucoci-
tos 7,700/mm?3, segmentados 81% (6237), bandas 3%
(231), linfocitos 16% (1232), eosindfilos, baséfilos y mo-
nolitos 0%; glucosa 95 mg/100 mL, urea 28.7 mg/100
mL, nitrégeno ureico 13.4 mg/100 mL, creatinina 0.8
mg/100 mL, sodio 146 mEg/L, potasio 4.6 mEqg/L,
calcio 10 mEg/L, triglicéridos 150 mg/100 mL, coles-
terol total 180 mg/100 mL, colesterol HDL 32 mg/100
mL, colesterol LDL 90 mg/100 mL, colesterol VLDL
20 mg/100 mL; factor reumatoide negativo; creatina-
cinasa 2,825 U/L (normal de 24 a 195 U/L); aldolasa
98 U/L (normal hasta 7.6 U/L); aspartatoaminotrans-
ferasa 248 U/L; alaninoaminotransferasa 190 U/L;
deshidrogenasa lactica 422 U/L. El examen general
de orina no report6 alteraciones.

La telerradiografia de térax fue normal. Los an-
ticuerpos antinucleares y la antirribonucleoproteina
fueron negativos. Las pruebas de funcion tiroidea no
indicaban anomalias.

En cuanto a la electromiografia realizada un dia
después de su ingreso, en el estudio de biceps bra-
quial se registraron potenciales de accion de la unidad
motora polifasicos de duracién corta, asi como ondas
positivas y potenciales de fibrilacion. En el vasto ex-
terno se observé una poblacion mixta de potenciales
de accion de la unidad motora (potencial de duracion
corta y amplitud baja alternando con potenciales de
accion de la unidad motora polifasicos de duracion
excesiva).

Con el diagndstico clinico de polimiositis apoyado
por los estudios de laboratorio y la electromiografia,
se ministraron tres pulsos de un gramo de metilpred-
nisolona (uno diario), con lo que se obtuvo mejoria
clinica manifestada por la desaparicion casi completa
del dolory larecuperacion de la fuerza muscular hasta
I11/7V1, ademas de la disminucion de la creatina-fosfo-
cinasa a 1,494 U/L determinada el dia 20 de febrero

del mismo afio. Al dia siguiente se le dio de alta y se
le prescribié un tratamiento con prednisona en dosis
de 100 mg via oral diariamente.

El paciente acudio a revision el dia 2 de marzo y
refirio que el dolor habia remitido, si bien no recupero
totalmente la fuerza muscular y las cifras de creati-
na-fosfocinasa se mantenian superiores a 1,000 U/L
y las de aldolasa a 65 U/L, por lo que, ante la falta
de respuesta al tratamiento, se realizé una biopsia
de musculo que determiné miositis por cuerpos de
inclusion (figuras 1 ala 4).

Figura 1. Imagen histoldgica de miofibrilla necrética multivacuolada,
con nula respuesta inflamatoria, y cuerpos de inclusion (flecha).

Figura 2. Se observan las vacuolas intracitoplasmicas endomicia-
les, paranucleares y aisladas (lineas) y escasos linfocitos en las
miofibrillas necréticas (flechas) y en los cuerpos basofilos periféricos
de las vacuolas intracitoplasmicas (doble flecha).

Con base en este diagnostico, se redujo la pres-
cripcion de prednisona a 50 mg/dia y se agreg6
ciclofosfamida en la misma dosis. A los siete dias, las
cifras de enzimas musculares disminuyeron y pau-
latinamente el paciente recuperd la fuerza muscular,
razon por la cual se disminuy6 de manera gradual la
dosis de prednisona hasta suprimirla y se continué
con la ciclofosfamida.
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Figura 3. Granulos basdfilos.

Figura 4. Tincion: tricromico de Masson.

En la actualidad el paciente permanece asintoma-
tico, con las cifras de creatinfosfoquinasa y aldolasa
dentro de rangos normales, aunque la ciclofosfamida
se sustituyd por metotrexato debido al desabasto del
farmaco.

REVISION TEMATICA

Miopatias inflamatorias

Las miopatias inflamatorias se distinguen por de-
bilidad muscular y un proceso inflamatorio en el
musculo esquelético. Los criterios diagnoésticos inclu-
yen debilidad simétrica de los musculos de las areas
escapular y pélvica de la cintura, elevacion de las
concentraciones séricas de las enzimas del musculo
esquelético, hallazgos histologicos caracteristicos en
la biopsia de musculo y signos tipicos en la electro-
miografia.

Clasificacion

Polimiositis

La polimiositis es una enfermedad de inicio insidioso
que produce debilidad simétrica de las areas escapular
y pélvica de la cintura. Amenudo afecta los musculos
del cuello, lafaringe y los respiratorios. En 30 al 50% de
los pacientes ocurre dafio pulmonar con enfermedad
pulmonar intersticial.

Dermatomiositis

La dermatomiositis se distingue por un rash eritema-
toso violaceo en lacara, el cuello, la parte superior del
torax, las manos y las rodillas. A menudo se observa
eritema periungueal y telangiectasias. La debilidad
muscular es simétrica y proximal, como en la poli-
miositis, pero puede ser menos extensa o intensa en
este padecimiento.

Miositis con neoplasias malignas

La miositis con neoplasias malignas generalmente se
acompafia del rash tipico de la dermatomiositis. La
frecuencia de polimiositis con neoplasias malignas
se incrementa con la edad, aunque es de aproximada-
mente 20%. Los tipos de neoplasias malignas que se
desarrollan dependen de la edad y el sexo, aunque el
cancer ovarico puede estar representado en exceso.

Miositis por cuerpos de inclusion
En la miositis por cuerpos de inclusion la debilidad
puede ser distal o proximal, y asimétrica. Es una
enfermedad de inicio insidioso que afecta a personas
mayores. Su progresion lenta, generalmente inexora-
ble, no responde a tratamiento. A diferencia de otras
formas de miositis, esta variante es mas comun en
hombres (60 a 70% de los casos).

Los signos y sintomas de las miopatias se dividen en:

Sintomas
Muy frecuentes: debilidad muscular proximal (por
ejemplo, dificultad para levantarse de la silla, subir
escaleras, caminar o levantar los brazos por encima
de la cabeza).

Menos frecuentes: mialgias, calambres.

Infrecuentes: diplopia, ptosis, disfagia, disartria, de-
bilidad distal (pie caido, debilidad en la mano), fatiga,
disnea, dificultad para liberar la prension.
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Signos
Muy frecuentes: debilidad de la cintura, de los flexores
del cuello y del tronco, marcha de anade.

Menos frecuentes: sensibilidad dolorosa del musculo
a la palpacién.

Infrecuentes: debilidad en la musculatura extraocu-
lar, en el paladar, la lengua 0 ambos, en los musculos
del antebrazo e intrinsecos de la mano y del diafrag-
ma, miotonia tras la prension o percusion, ptosis, voz
nasal y pie caido.

La debilidad distal sélo se observa como carac-
teristica prominente en algunas miopatias, como
la distrofia miotdnica, la facioescapulohumeral, las
distales y la de cinturas 2G, la miositis con cuerpos
de inclusion, las miopatias congénitas y la miofibrilar.
A menudo la miositis por cuerpos de inclusién y la
distrofia facioescapulohumeral también muestran una
cierta asimetria.?

Auxiliares de diagndstico

Laboratorio

La prueba analitica mas Gtil para identificar pacientes
con posible miopatia es la concentracion sérica de
creatinfosfoquinasa; es mas especifica del musculo
que la aldolasa sérica, que habitualmente no vale la
pena determinar.? La creatinfosfoquinasa suele estar
elevada en los casos de necrosis muscular o rotura
de la membrana de las fibras musculares; por lo
tanto, la mayor parte de los pacientes con miopatias
inflamatorias y con distrofias musculares de caracter
activo muestran un incremento en la concentracion de
creatinfosfoquinasa. Es importante considerar que las
concentraciones pueden ser normales en 3 a 36% de los
pacientes con miopatias inflamatorias, especialmente
después de que han recibido tratamiento e incluso
aunque la enfermedad permanezca activa. Por el con-
trario, algunos pacientes con distrofia muscular son
asintomaticos a pesar de tener altas concentraciones
de creatina-fosfocinasa.®

Electromiografia

La exploracion electromiografica con electrodos de
aguja es el componente mas importante del estudio
electrodiagndstico en los casos de miopatia; sus cuatro
elementos consisten en la evaluacion de: 1) la actividad
de insercién; 2) la actividad espontanea; 3) la mor-

fologia del potencial de accion de la unidad motora
(PAUM) vy 4) el reclutamiento.* Los dos primeros se
determinan con el masculo en reposo. La sesién de
las fibras musculares secundaria al movimiento de
los electrodos de aguja da lugar a una breve descarga
eléctrica de actividad de insercion. Esta puede mante-
nerse excesivamente si el musculo esta desconectado
de la terminal nerviosa motora; también se prolonga
en algunas enfermedades por la alteracion de canales,
como los trastornos miotonicos.?*

Excepto en la placa motora terminal, la actividad
espontanea es patologica y se debe a la generacion
de potenciales de accion a partir de fibras musculares
aisladas que han perdido su inervacion (por causas es-
tructurales o metabdlicas). Por lo general, se observaen
forma de ondas positivas y de potenciales de fibrilacion.
Los potenciales de fibrilacion ocurren en las enfermeda-
des con denervacion y miopaticas. Las miopatias en las
gue suelen aparecer tienden a poseer componentes ne-
crotizante, inflamatorio o ambos, de mayor intensidad.*
En los procesos miopaticos, la duracién del potencial
de accion de la unidad motora (PAUM) es inferior a la
que se observa en los musculos normales por la pér-
dida estructural o funcional de fibras musculares en
una unidad motora. Por la misma razon, la amplitud
también puede ser menor que la que hay en el musculo
normal. Debido a una pérdida del sincronismo en la
despolarizacion, los PAUM suelen ser polifasicos. En
las miopatias de caracter cronico, como la miositis por
cuerpos de inclusiony la polimiositis crénica, se pueden
observar PAUM de duracion prolongada. Estos son
maés caracteristicos tras la reinervacién, aunque tam-
bién pueden deberse a la pérdida de sincronizacién de
potenciales aislados en la unidad motora, quiza por la
degeneracion de fibras musculares.2®* Ninguno de estos
hallazgos es especifico de las miopatias, pero pueden
tener cierto valor de definicion cuando se acomparfian
de reclutamiento temprano.

Hallazgos histoldgicos

El hallazgo diagnostico de la miositis por cuerpos de
inclusion son las vacuolas bien delimitadas dentro de
los miocitos; pueden estar vacias o contener material
amiloide. En ocasiones se observan en la periferia
granulos basoéfilos y depésitos difusos amiloides que
se tifien con rojo congo.
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Por medio del microscopio electrénico se aprecian
inclusiones filamentosas tubulares, en el nlcleo y el
citoplasma, compuestas por B amiloide y proteina tau
hiperfosforilada.

A diferencia de la dermatomiositis y de otras
miositis inflamatorias, en la causada por cuerpos
de inclusion la afectacion vascular es leve y cuando
ocurre algun dafo, éste es perivascular. El infiltrado
inflamatorio es, sobre todo, endomicial, linfocitico, en
fibras no necroticas; suele ser escaso o0 moderado. La
poblacion lifocitica esta compuesta principalmente
por linfocitos T, con poca o nula cantidad de linfoci-
tos B. También se distinguen grupos de miofibrillas
atroficas escasas, con hipertrofia secundaria de las
fibrillas cercanas.®®

Miositis con otras enfermedades reumaticas

La miositis puede aparecer en la esclerodermia, el
lupus eritematoso sistémico, la enfermedad mixta del
tejido conjuntivo y el sindrome de Sjogren. Es menos
frecuente en la artritis reumatoide, la enfermedad
de Still de inicio en el adulto, la granulomatosis de
Wegener y la poliarteritis. La dermatomiositis se ha
vinculado con el escleromixedema y la miositis por

cuerpos de inclusion con el lupus eritematoso cutaneo
subagudo. La miositis con enfermedad reumatica
generalmente responde al tratamiento, aunque no
sucede asi en los sujetos con esclerodermia.
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La decisién diagnostica es uno de los elementos de la clinica que requiere de toda la capacidad y conocimiento
médico; es el momento crucial y por ello, requiere de todas las herramientas y elementos para poder realizar
un diagnéstico acertado. Sin embargo, durante la consulta o en el hospital es dificil tener informacién expedita
y de calidad que oriente la decisién diagnéstica porque el tiempo de atencion es poco. Es asi que cubrien-
do esta necesidad surge Toma de decisiones en la practica médica, un manual dirigido a los internistas,
médicos de atencion primaria y residentes en formacion que buscan una orientacion rapida, simplificada y
permanentemente actualizada para la toma de decisiones diagnésticas y terapéuticas en los problemas de

Integra de forma unitaria un texto sencillo de desarrollo clinico y en etapas, que sirve como aclaracion
a un algoritmo final que se puede revisar rapidamente con el conocimiento cubierto. Contiene cerca de 100
temas con los problemas de salud mas habituales en la clinica diaria, escritos por especialistas de cada una
de las materias que aborda, asi como una clave de enlace a una web en donde se facilitaran durante un afio

Un libro con grandes ventajas que le permitira realizar la clinica de una formarapiday actualizada acorde
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