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Miopatia generalizada
y morfea en un adulto.
éAsociacion especifica?

Sr. Director: Se describe el caso de un varén con placas
de morfea en abdomen y extremidades sin evidencia de
afectacion sistémica, precedidas de un cuadro de debili-
dad muscular generalizada.

Se considera sindrome de superposicién a la presentacién
simultdnea, en un paciente, de 2 o mds enfermedades del
tejido conectivo. La escleromiositis (EM) es la mds habi-
tual, resultado de la asociacién de esclerodermia (ED)
sistémica y dermatomiositis/polimiositis. La expresiéon
del proceso, aunque pleomorfica, tiene particularidades
que le confieren especificidad™?, curso crénico, edad in-
fantil (40%), respuesta satisfactoria con corticoides, fend-
meno de Raynaud, lesiones especificas en cara y manos,
artropatia, miopatia (MP), afectacién esofdgica, neumo-
patia, nefropatia y calcinosis. La ED se clasifica en sisté-
mica o cutdnea (morfea), esta dltima a su vez puede ser
localizada o generalizada (no extradérmica)®. El diagnés-
tico de MP se realiza en relacién con el cuadro clinico y
los datos complementarios, histolégicos, electromiografi-
cos (EMG) y analiticos. La forma inflamatoria constitu-
ye un tipo diferenciado? con debilidad proximal dolorosa,
exantemas, EMG, MP con signos de irritabilidad de
membrana, elevacién enzimdtica e histologia tipica.

Se presenta el caso de un varén de 60 afios, sin antece-
dentes de interés salvo hiperuricemia tratada con alopu-
rinol e hipercolesterolemia controlada con dieta, nunca
con firmacos. Referia debilidad generalizada y progre-
siva en extremidades, de unos 3 meses de evolucién y
placas en la piel de reciente aparicién. Fue valorado por
dermatologia por lesiones indoloras no pruriginosas en
extremidades y abdomen de varias semanas de evolu-
cién que habian ido creciendo en tamafio y nimero, y
en la exploracion cutdnea se apreciaron placas eritema-
tosas induradas, marfil oscuro, con bordes violdceos dis-
tribuidas en superficie flexora de antebrazos, hipogas-
trio y superficies anteriores de muslos, la mds grande en
abdomen de 6 cm de didmetro mayor. Los estudios
analitico y serolégico completo fueron normales. La
biopsia de la piel de una placa del abdomen confirmé el
diagnéstico de morfea (fig. 1). Se instauré tratamiento
corticoide que hizo desaparecer la enfermedad cutinea
aunque sin alterar la progresién de la debilidad. La per-
sistencia del déficit motor obligé a la valoracién por el
servicio de medicina interna, que objetivé debilidad ge-
neralizada sin dermopatia y un sindrome constitucional
con pérdida de 14-18 kg en 4 meses. La exploracién ge-
neral fue normal y la neuroldgica demostré una debili-
dad proximal y simétrica 3/5 en extremidades inferiores

(Medical Research Council), 4/5 en superiores, incapa-
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cidad para levantarse por si mismo de “cuclillas” o de
una silla, mantenia la marcha de “puntillas” y “talones”,
hipotrofia cuadricipital, mialgias e hipoarreflexia gene-
ralizada. El nuevo estudio analitico demostré una PCR
de 8,8, discreta macrocitosis y leucocitosis, hipercoles-
terolemia, asi como IgE elevada (389 Ul/ml), que no se
repitié posteriormente, y el estudio enzimatico fue nor-
mal. Tampoco se demostraron alteraciones inmunold-
gicas, metabolicas, radioldgicas, respiratorias, nefrouro-
légicas y reumatolégicas. En la EMG se evidenciaron
(a unos 5 meses del inicio de la debilidad) moderados
fenémenos de irritabilidad de membrana muscular y
signos miopdticos difusos y simétricos de predominio
proximal en extremidades. La electroneurografia y los
estudios de estimulacién repetitiva a baja y alta frecuen-
cia fueron normales, descartindose neuropatias y altera-
cién de placa motora, pre y postsindpticas. La biopsia
del musculo (vastus lateralis izquierdo) realizada 7 me-
ses tras el inicio de la debilidad, y 5 meses de corticote-
rapia mantenida, evidencié hallazgos inespecificos:
atrofia de ambos tipos de fibras, I y II, en ocasiones
agrupadas en campos, sin necrosis ni infiltrados infla-
matorios, con discretas alteraciones de la arquitectura,
refuerzo de la actividad exudativa subsarcolémica en al-
gunas fibras. El diagnéstico de MP se realizé basindose
en criterios clinicos y EMG, en ausencia de histologia y
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Figura 1. Biopsia de la piel de una placa del abdomen que confir-
mé el diagndstico de morfea.
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elevacién enzimitica (el 20% de polimiositis no elevan
enzimas, y la corticoterapia pudiera alterar la histologia
y la hiperCKemia). Por la mala respuesta a corticoides
se asocié azatioprina, 150 mg/dia, que tuvo que suspen-
derse en pocas semanas por la aparicién de deterioro
general, fiebre y neutropenia, aunque el seguimiento
mostraba una discreta mejoria electroclinica. Al cabo de
pocos dias tras el alta hospitalaria el paciente fallecié
subitamente (no se realizé autopsia). Era portador de
enfermedad vascular conocida seguida ambulatoriamen-
te (trombosis mural adrtica e ilfaca y diseccién, pero sin
aneurisma), sin aparente relacién demostrable con el
proceso que se describe o con sus tratamientos.

En escasas aportaciones se han asociado morfea y MP,
habitualmente con afectacién muscular localizada en la
region subyacente a la placa®™ con atrofia de fibras tipos
Iy 11, atrofia perifascicular e inflamacién intersticial en
la histologia; tan sélo 2 casos demostraron miositis ne-
crosante e inflamatoria que superaba la distribucién de
las lesiones dermatoldgicas, uno de ellos en forma de
“MP monomiélica” en la extremidad con morfea (no li-
neal), y otro con hemiatrofia facial y afectacion de cue-
llo y hombros. En todos ellos, se realizaron biopsias en
otros territorios que descartaron la MP generalizada.

Al Attia et al' aportaron el caso méds documentado de
morfea y polimiositis. Describieron en una mujer negra
MP generalizada con discreta elevacion enzimdtica, tra-
tada con corticoterapia prolongada, y que al cabo de va-
rios meses asocié placas de morfea en miembros supe-
riores confirmadas por histologia. En el seguimiento no
se encontré afectacién clinica, radiolégica y/o analitica
de lesién de 6rganos. Los autores destacaron la ausencia
de autoanticuerpos especificos (ENA) anti-Ku o PM-
Scl y algunas peculiaridades clinicas, lo que unido a la
infrecuencia de descripciones semejantes les hizo espe-
cular la posibilidad de estar ante un sindrome de super-
posicién especifico.

Los hallazgos descritos, la mala respuesta terapéutica y
la escasa incidencia comunicada, hacen recomendable
su conocimiento y plantean la posibilidad de tratarse de
una forma de sindrome de superposicién.

José Manuel Pardal-Ferndndez®, Maria Rodriguez-
Vizquez®, Francisco Medrano-Gonzélez
y Luis Ifiiguez-De Onzofio Martin!

“Unidad de Electromiografia Clinica. Servicio de Neurofisiologia.
Complejo Hospitalario Universitario de Albacete. Albacete. Espana.
bServicio de Dermatologfa. Complejo Hospitalario Universitario

de Albacete. Albacete. Espaia.

“Servicio de Medicina Interna. Complejo Hospitalario

Universitario de Albacete. Albacete. Espana.

dServicio de Anatomia Patolégica. Complejo Hospitalario
Universitario de Albacete. Albacete. Espana.

Bibliografia

1. Laxer RM, Feldman BM. General and local scleroderma in children and
dermatomyositis and associated syndromes. Curr Opin Rheumatol. 1997;
9:458-64.

2. Jablonska S, Blaszczyk M. Scleroderma overlap syndromes. Adv Exp Med
Biol. 1999;455:85-92.

3. Subcommittee for Scleroderma Criteria of the American Rheumatism As-
sociation diagnostic and therapeutic committee. Preliminary criteria for
the classification of systemic sclerosis (scleroderma). Arthritis Rheum.
1980;23:581-90.

4. Bohan A, Peter JB. Polymyositis and dermatomyositis: parts 1 and 2. N
Engl ] Med. 1975;292:344-7 y 403-7.

5. Park JH, Lee CW. Concurrent development of dermatomyositis and
morphoea profunda. Clin Exp Dermatol. 2002;27:324-7.

6. Uziel Y, Krafchik BR, Silverman ED, Thorner PS, Laxer RM. Localized
scleroderma in childhood: a report of 30 cases. Semin Arthritis Rheum.
1994;23:328-40.

7. Mike T, Ohtani Y, Hattori S, Ono T, Kageshita T, Matsuda I. Childhood-
type myositis and linear scleroderma. Neurology. 1983;33:928-30.

8. Runne U, Fasshauer K. Idiopathische und sklerodermische Hemiatrophia
faciei mit generalisierter myopathie. Der Haudarzt. 1977;28:10-7.

9. Dunne JW, Heye N, Edis RH, Kakulas BA. Necrotizing inflammatory
myopathy associated with localized scleroderma. Muscle & Nerve. 1996;
19:1040-2.

10. Al Attia HM, Ezzeddin H, Khader T, Aref MAS. A localized morphoea/
idiopathic polymyositis overlap. Clin Rheumatol. 1996;15:307-9.

Reumatol Clin. 2006;2(5):278-9 279



