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Tetraparesia fldccida

Ivonne Orellana, Mauricio Alamo.

Summary
In this paper we revietw i

clinical case of a man of 66
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medicine service of the
Clinical Hospital of the
University of Chile, with a
clinical setting afﬁ'ﬂ.:'c‘m’
tetraparesis associated with
myalgid.s.d_ysp/frr:gz'a,
d_]:;‘p/:aanixr, reddish-viola-
ceous eruption on the upper
eyelids , periungual erythema
distributed
H‘Hd

chest. We take this case to re-

and erythema
over the anterior neck
view the causes of flaceid
tetraparesis that can be due
to systemic, neuromuscular
or psychiatric diseases. The
clinical approach begins
with the anamnesis: drugs
CORSUMPLION, OF Systemic dis-
eases; continues with the
physical examination orien-
tated to stablish compromise
of first or second motoneu-
ron. Finally laboratory test
as musele enzymes, endocro-
nologic rest, and others like

electromyography and mu s -
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cle biopsy. We also review the actual treatments and the out-
come and prognosis with each 0fr/:r’f-u.

Introduccién

La pérdida de fuerza de las cuatro extremidades pue-
de deberse a enfermedades sistémicas, neuromuscula-
res y psiquidtricas (neurosis o histeria).

El clinico mediante anamnesis, intentarda determinar
la forma de inicio, edad de aparicion, topografia, sus
caracteristicas y manifestaciones clinicas asociadas.
La tetraparesia puede ser secundaria a enfermedades
sistémicas de etiologia neopldsica, endocrinologicas
(hipotiroidismo, hipertiroidismo, enfermedad de
Cushing, Addison, hipokalemia, hipo- hipercalcemia,
hipomagnasemia), inmunolégicas (lupus, panarteritis
nodosa, arteritis de la temporal, miopatias inflamato-
rias: dermatomiositis, polimiositis) o asociada a des-
nutriciéon, cirrosis, insuficiencia cardfaca, respiratoria
o renal crénica.

Topogrificamente la pérdida de la fuerza puede ser
proximal por enfermedades miopdrticas, diabetes o
atrofias espinales. La forma distal se observa en  las
polineuritis crénicas (diabetes, alcoholismo, porfiria,
ete.), el Sd. Guillain-Barré, esclerosis lateral

amiotrdfica y distrofia mioténica.



Las formas de inicio agudo se observan en el Sd. de
Guillain-Barré, polirradiculoncuritis aguda, polimio-
sitis, y miopatias hipopotasémicas. Las formas croni-
cas afectan al paciente de forma sistémica y son cau-
sadas por enfermedades musculares y neurolégicas
(espondilosis cervical, ELA, etc.)
La pérdida de fuerza pucde tener un cardcter
episodico como por cjemplo en los Sd. miasténicos
cn los cuales esta pérdida de fuerza aparece después
de cjercicios intensos y se recupera con el reposo. Si
la pérdida de fuerza sc incrementa con la ingesta de
hidratos de carbono o post cjercicio, se deberd des-
cartar una pardlisis periédica familiar por hipo o
hiperpotasemia. Los cuadros de pérdida de¢ fuerza re-
lacionados con gran ingesta de alcohol deben consi-
derarse una miopatia alcohdlica.

En ¢l contexto de las enfermedades que afectan en
forma sistémica al paciente con debilidad muscular
generalizada se debe descartar manifestaciones de
una neoplasia oculta, enfermedad autoinmune o
endocrinopatia. Con el objetivo de valorar la existen-
cia de una miopatia se debe preguntar por sintomas
asociados como mialgias, contracturas, mioglobinu-
ria u oliguria. La existencia de parestesias, radiculo-
patias y trastornos de conciencia, deben hacernos
sospechar una ctiologia neurolégica.

Debemos descartar antecedentes de uso de substan-
cias téxicas o medicamentos como: alcohol, gluco-
corticoides, beta bloqueadores, diuréticos, cloroqui-
na, colchicina, cocaina, heroina, sulfas, levodopa, pe-
nicilina, fenitoina, procainamida, AZT, quimioterd-
picos como vincristina, ete.

La exploracién fisica neuroldgica permite descubrir
si la pérdida de la fuerza es sccundaria o no a una
lesién de la primera o segunda motoneuronas. La
afectacion  de la primera neurona se caracteriza por
pardlisis o paresia, hiperreflexia, reflejos superficiales
abolidos dependiendo del nivel del dano del sistema
piramidal, reflejo plantar extensor, espasticidad,

trofismo conservado, automatismos medulares y

sincinesias. Mientras que el compromiso de la sc-
gunda moto neurona se caracteriza por paresia o pa-
ralisis, hiporeflexia, reflejos superficiales abolidos,
hipoton{a, hipotrofia y fasciculaciones. Por ejemplo
la afectacion de la primera neurona nos orienta a una
tetraplejia de origen troncular o medular, mientras
que la lesion de segunda motoncurona sugiere
polineuropatias, Guillain-Barrré, y el compromiso de
ambas motoneuronas sugiere una esclerosis lateral
amiotréfica, espondilosis cervical, etc.

En el enfoque de pacientes con tetraparesia debe
practicarse un estudio de laboratorio bdsico que in-
cluya hemograma, VHS, prucbas hepdticas, renales,
hormonas tiroideas, ACTH, cortisol, enzimas mus-
culares, pruecbas inmunolégicas. Si existe predominio
del compromiso de segunda motoneurona sc debe
realizar radiografias de columna cervical, EMG, velo-
cidad de conduccién nerviosa, estudio de LCR,
scanner o RM del nivel de lesién medular.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 66 anos con antece-
dentes de hipertensién arterial en tratamiento con
enalapril, con cuadro clinico de cinco meses de evo-
lucién caracterizado por pérdida progresiva de la
fuerza en extremidades inferiores asociada a dificul-
tad en la marcha, posteriormente de extremidades
superiores y de region cervical, asociada a mialgias
generalizadas, disfagia a liquidos y solidos, disfonia,
disartria, pérdida de peso de 20 kg, diaforesis noc-
turna y lesiones cutdneas eritematosas c¢n cara y
térax. Control de esfinteres conservados.

Al examen fisico general destaca, lesiones eritemato-
sas en cara, en térax anterior y extremidades superio-
res (Fig.1), presencia de lesiones eritematosas,
descamativas en regién de interfaldngicas proximales
( Fig.2), y periniquio ( Fig.3), ademds un discreto
edema periorbitario bilateral (Fig.4) .

El examen neurolégico: vigil, disdrtrico. Pares
crancales: ascenso del velo del paladar, desviado a iz-

quicrda, dificultad para clevar los hombros. En la
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Fig. N'1 El examen fisico general destaca, lesiones evitemato-

cas en cara, en torax anterior y extrenmidades _mj;m';'m'r'_w_

Fie. N“2 Presencia de lesiones eritematosas, descanmativas en
s

region de interfaldngicas proximales

f"r'q. N3 Lestones en periufcpriu
=
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Fio. N4 Discreto edema periovbitario bilateral
pd

evaluacion motora: paresia tfliccida de predominio
proximal, hipotonia muscular, lentitud de la relaja-
cion y sensibilidad conservada.

Estudios de laboratorio revelaron: hemograma: VHS:
36 mm/h. CK Total 10.162 U/L, CK MB 606 U/L,
LDH 4238 U/L., SGOT 608 U/L. El resto de los
exiamencs bioquimicos dentro de limites normales.
El estudio de imdgenes demostréo : Rx AP y L de
Térax normal, ecografia de cucllo, abdomen y pel-
vis : normales.

Otros estudios como ¢ndoscopia digestiva alta y baja
normales, ccografia prostatica y PSA normales.

Estudio inmunologico normal excepto: ANA e¢n célu-

as Hep 11 positivo, moteado 1/40.

I c:lcctmmi()graﬂa demostro compromiso midgeno
severo con abundantes signos inflamatorios de pre-
dominio proximal y en region facial,

| & biopsia muscular demostro: atrofia perifascicular.
Fibras musculares pequenas, atréficas con
microvacuolas en su interior, infiltrado inflamatorio
perivascular y en el perimisio.

Evolucion clinica

S¢ inicia tratamiento  esteroidal con prednisona 60
my / dia, profilaxis anti TBC, proteccion renal con
hidratacion parenteral y alcalinizacion de orina.
Clinicamente ¢l paciente presenta una mejoria par-

cial a los tres meses y se agrega al tratamiento meto-

trexato semanal.



Discusion

Las miopatias inflamatorias constituyen ¢l grupo
mas frecuente dentro de las miopatias adquiridas. Es-
tén definidas por los datos clinicos,
clectromiogificos y el estudio histoldgico de la
biopsia muscular que muestra necrosis y fenémenos
inflamatorios .

Muchos de estos cuadros tienen una causa conocida:
como infecciones viricas (VIH, HTLV I, influenza,
coxsackie virus, adenovirus, varicela, rubéola, hepa-
titis B y C, parotiditis), bacterianas (estreptococo,
estafilococo, clostridium, ricketsia, micobacterio,
borrelia, etc), pardsitos (toxoplasmosis, triquinosis,
cisticercosis, tripanosomiasis), hongos (cryptococos,
aspergillius), secundario a farmacos como AZT,
vincristina, penicilamina, etc.

Las miopatfas inflamatorias de causa desconocida o
idiopdtica se clasifican en siete grupos:

Polimiositis (PM)

Dermatomiositis (DM)

-Grupo L.
-Grupo II.
-Grupo III. Dermatomiositis Juvenil
-Grupo IV. Miositis asociada a neoplasia
-Grupo V. Miositis asociada a enfermedad del teji-
do conectivo

-Grupo V1. Miositis por cucrpos de inclusién (ACI)

-Grupo VII. Dermatomiositis sin mi1ositis

Criterios de clasificacién de Miopatia

Inflamatoria Idiopdtica (MII)

Piel :
Rash heliotropo
Signo de Gottron
Eritema o pirpura extensor
Polimiositis:

Debilidad proximal o dolor espontdneo
Artritis no crosiva o artralgia

Elevacion de CK o aldolasas

Signos inflamatorios sistémicos

EMG con patrén miopdtico
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Anticuerpos especificos de miositos { Jo-I

solo son positivos en 30%)

Biopsia compatible
La presencia de uno de tres criterios cutdneos y cua-
tro de los sicte criterios de polimiositis tienen una
sensibilidad de establecer el diagnostico de Dermato-
miositis en 94,1 % y de Polimiositis en un 98,9% y
la especificidad de 95,2 % y 95,2 % respectivamente.
Criterios diagnésticos de MII
Son: 1. Debilidad muscular proximal simétrica.
Elevacién de enzimas musculares

EMG

. Biopsia compatible

. Alteracidén

LU ST

Whoo s

. Erupcidn cutdnea ( esta es patognomaonica
de la Dermatomiositis ).
Autoanticuerpos en MII

Existen autoanticuerpos no especfﬁcos que estdn
presentes en la miopatias inflamatorias, dentro de los
cuales destacan:

-ANA con una prevalencia 50 al 90 %

-Factor Reumatoideo en 10%

-Ro/La con prevalencia del 10- 25% y se asocia con
Lupus eritematoso, Esclerosis Sistémica.

-PM/Scl tienen una prevalencia del 10% en ESP
Los otros anticuerpos especificos en las MII son:
_Antisintetasas, asociados con enfermedad pulmonar
intersticial, artritis y Raynaud.

-JO-1 con una prevalencia del 20 al 30%.

-Mi-2 con una prevalencia de menos del 5%, aso-
ciada a Dermatomiosistis.

Riesgo de Neoplasia en Miopatias Inflamatorias
Idiopdticas

De acuerdo a la revisién publicada en ]
Rheumatology 1994; 21:1855, de una muestra de
1078 casos, 153 pacientes presentaron una neoplasia
en el transcurso de 10 anos lo que corresponde al
14%.

En el mismo estudio la dermatomiositis tuvo un odd

relation (OR) de 4.4 (95% CI 3.0-6.6) sin embargo,

existieron variaciones significativas en ¢l OR cuando
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hablamos de cdncer y Dermatomiositis siendo mayor
el riesgo de tener neoplasia en los primeros 4
anos(OR =3.6), mientras que después de los cuatro
anos ¢l OR (2.3) es igual al de la poblacion en gene-
ral.

La Polimiositis tuvo un OR de 2.1 con un intervalo
de confianza de (1.4-3.3) siendo mayor en este caso
la presencia de cdncer mds frecuente después de los 5
ainos (OR=2.2) mientras que antes de los 5 anos el
OR fue menor (1.0).

Tratamiento y pronéstico

Los glucocorticoides son en la actualidad el trata-
miento de eleccidn. La prednisona a dosis de 1 mg/
kg de peso en dosis matutina. Después de las 6 a 8
semanas de tratamiento se debe reducir lentamente
la dosis hasta lograr la minima dosis para mantener
la enfermedad en remision.

El término medio de duracion del tratamiento se
estima entre 12 a 18 meses. Los pardmetros que
permiten seguir la actividad de la enfermedad son
la evolucion de la fuerza muscular y el nivel sérico de
enzimas musculares.

Si no hay respuesta al tratamicento esteroidal puede
asoclarse inmunomoduladores

agcntes cComao

metotrexato, ciclofosfamida, azauoprina o
clorambucilo.

En ciertos casos excepcionales que no responden  al
tratamiento antes citado se utiliza la plasmaféresis,
gamaglobulina intravenosay la ciclosporina.
Durante la fase aguda es aconsejable ¢l reposo en
cama y la movilizacién pasiva para prevenir la rigi-
dez o artrosis y la inmersién en tanque, solo cuando
comienza la recuperacién de la fuerza muscular debe
iniciarse el ejercicio activo.

De igual modo si existe disfagia la dicta debe admi-
nistrarse por SNG o SNY para evitar aspiracién pul-
monar.

El prondstico de la enfermedad depende de la edad

del paciente al momento del diagndstico, la existen-
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cia de neoplasia adyacente y ¢n ocasiones de los efec-
tos adversos del tratamiento.

;Cudndo dudar del diagndstico de miopatias infla-
matorias idiopdticas?:

Cuando exista una historia familiar previa, cuando
la paresia estd asociada al ejercicio, ayunas o ingesta,
cuando estén presentes signos necuroldgicos: pares
crancanos o compromiso palpebral u ocular,
fasciculaciones, calambres, miastenia, miotonfa, hipo
o hipertrofia importantes o cuando el compromiso
o cuando las enzimas muscula-

100.000

sea asimétrico, distal
res sean normales o muy altas, mayor de

U/L.
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