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Miositis por cuerpos de inclusién
Miopatia inflamatoria idiopatica
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Disfagia

Vacuolas ribeteadas

La miositis por cuerpos de inclusién es una miopatia inflamatoria idiopatica caracterizada por debilidad
muscular, disfagia y biopsia muscular con inflamacién y vacuolas ribeteadas. Presentamos el caso de una
paciente a la que se le diagnosticé polimiositis (PM) pero que, por falta de respuesta al tratamiento, se le
realizé una nueva biopsia que revel6 miositis por cuerpos de inclusién.
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Inclusion Body Myositis: A Late Diagnosis Case Report

ABSTRACT
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Inclusion body myositis is a idiopathic inflammatory myopathy characterized by muscle weakness and
dysphagia, with muscle biopsy showing inflammation and rimmed vacuoles. We present the case of a
patient who was diagnosed with polymyositis but due to lack of response to treatment, a new biopsy
revealed inclusion body myositis.

© 2024 Published by Elsevier Espaiia, S.L.U.

Introduccion

La miositis por cuerpos de inclusién (MCI) es una enfermedad
inmunomediada que afecta los misculos y 6rganos internos’. Su
prevalencia varia entre 24,8 y 45,6 por millén?. Afecta a indivi-
duos mayores de 50 afios®. Cursa con dafio musculoesquelético
en la cara volar del antebrazo, flexores de los dedos y cuadriceps,
causando debilidad muscular asimétrica y biopsia con cuerpos de
inclusién®. Bioquimicamente cursan con elevacién de la elevacién
de creatinfosfocinasa (CPK), presencia de anticuerpo anticitosé6lico
50-nucleotidasa cN1A hasta en un 30% de los casos, que a pesar de
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no ser especificos se asocian con mayor gravedad y mortalidad, y en
la biopsia se observa un exudado inflamatorio endomisial con infil-
tracién de células inflamatorias en fibras musculares no necroéticas
y vacuolas bordeadas por material citoplasmatico membranoso,
fibras atréficas e inclusiones congofilicas intra o extravacuolares?.
Presentamos a una paciente a la que se le diagnostic6 poli-
miositis (PM) por elevacién de CPK, anticuerpos AC-1 positivos,
electromiografia (EMG) con patrén miopatico y biopsia muscu-
lar con infiltrado inflamatorio, con poca respuesta al tratamiento
esteroideo, por lo que se tomé una nueva biopsia que revel6 MCI.

Presentacién del caso

Mujer de 82 afios de edad que a los 66 afios present6 dificultad
para subir escaleras y deglutir, disminucién de fuerza muscular en
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Tabla 1
Laboratorios basales de paciente con miositis por cuerpos de inclusién

Laboratorio basal Resultado Valor de referencia
Biometria hemadtica
Hemoglobina 13,2 g/dL 12-18 g/dL
Hematocrito 40,1% 37%-52%
Leucocitos 3,4 K/UL 4,5-10 K/UL
Plaquetas 252 K/UL 150-250 K/UL
Quimica Sanguinea
Creatinina quinasa 936 UI/L 24-170U/L
Lactato deshidrogenasa 867 UI/L 123-245UJL
Alanina transferasa 61 U/L 13-40U/L
Aspartato transferasa 59 U/L 9-36 U/L
Anticuerpos
AC-1 1:1280 <1:80
Anti-Jo 1;98 <20

Figura 1. Biopsia muscular del caso clinico.

Tincién tricrémico modificado de Gomori (TMG). Acercamiento 200x TMG, la tin-
cién mostr6 fibras musculares de tamafio variable, abombamiento, agregados de
células inflamatorias con invasién focal de algunas fibras musculares y una gran
proliferacién de tejido conectivo (A). Acercamiento a 400x TMG, con una evidente
centralizacién nuclear (flecha) (B). Acercamiento 400x TMG Se observa vacuolas
bordeadas con material granular y filamentos (estrella) clasicos de la patologia (C).
Tincién hematoxilina y eosina (H&E). Acercamiento 100x, vista panoramica de la
biopsia donde se observa gran cambio en la arquitectura general, con aumento de
los espacios y sustitucién por tejido conectivo, morfologia de las fibras con abomba-
miento e infiltrado inflamatorio (D), Acercamiento a 400x (H&E) muestra con mas
detalle el infiltrado inflamatorio que bordea a la fibra muscular (E) ademas de tejido
conectivo abundante.

cintura escapular y pélvica (4/5), elevacién de CPK y anticuerpos
AC-1 positivos. Posteriormente también se realiz6 inmunoespe-
cificidad anti Jo1 y fue negativo (tabla 1). Se realiz6 EMG con
patrén miopatico y biopsia del misculo deltoides izquierdo bajo
consentimiento informado con infiltrado inflamatorio endomisial
linfocitario. Se le diagnostic6 PM y se instauré tratamiento con
prednisona y metotrexato, con posterior cambio a micofenolato
mofetilo.

Evolucioné negativamente con uso de bastén y silla de ruedas,
dificultad para extender los dedos de la mano izquierda, atrofia
de musculos flexores largos de los dedos, predominantemente el
izquierdo, y cuadriceps. De acuerdo con la evaluacién muscular
(procedimientos manuales de pruebas musculares MMT8/MMT26)
se encontré una puntuaciéon de 116 de 150 y 194 de 260, respec-
tivamente, a expensas del involucro de los mdsculos distales. La
nueva biopsia muscular mostré infiltrado inflamatorio con vacuolas
ribeteadas y se diagnosticé MCI (fig. 1).

Discusion

Este caso se caracterizé inicialmente por debilidad muscular
simétrica y proximal, disfagia y CPK elevada e infiltrado endomi-
sial linfocitario, caracteristicas de PM?. Sin embargo, la recurrencia
de valores elevados de CPK, el aumento de la debilidad muscular
proximal y la afeccion distal, la atrofia asimétrica de los muscu-
los de las manos y cuddriceps, el empeoramiento de la disfagia
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y mala respuesta al tratamiento llevé a sospecha de MCI%. Alamr
et al. informaron que el 14% de 367 pacientes con MCI tenian una
presentacion atipica y de estos el 6% de los pacientes comienzan
con debilidad proximal del brazo®. En una serie de casos clinicos de
MCI sin vacuolas ribeteadas en la biopsia, se retrasé el diagndstico
hasta ocho afios después del inicio de los sintomas’; sin embargo,
estas pueden estar ausentes en 20% de los casos®. El imitador mas
desafiante de MCl es la PM, ya que la serologia es similar y los anti-
cuerpos antinucleares (ANA) son positivos en 15-19% en MCl y 60%
en PM?. Un estudio retrospectivo para comparar varios subtipos
de miopatias inflamatorias no mostré una diferencia significativa
entre PM y MCI en el seguimiento, la duracién de la enfermedad,
las caracteristicas clinicas y los valores de CPK'?, De hecho, actual-
mente la existencia de la PM se ha cuestionado, al observarse que
la mayoria de los pacientes a quienes le fue diagnosticada PM, son
reclasificados como sindrome antisintetasa sin exantema, miopatia
necrosante inmunomediada o MCI con o sin vacuolas ribeteadas® 1!,

El curso clinico de esta paciente deja ver el reto que es el diag-
néstico diferencial entre la PM y MCI, lo que conlleva al retraso en
el diagnéstico.

Conclusién

La evolucién clinica con afeccién muscular asimétrica y la mala
respuesta a inmunosupresores, permitié replantear el diagnéstico
hacia una MCI, con afeccién lentamente progresiva al igual que
los cambios histopatolégicos en las biopsias musculares. El trata-
miento con corticoides e inmunosupresores no logré una detencién
de la progresién de la enfermedad.
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Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en su

version electrénica disponible en https://doi.org/10.1016/j.reuma.
2024.07.003.
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