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INFORME DE CASO
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RESUMEN

Introducciodn: el hipotiroidismo primario constituye la enfermedad mas frecuente entre las tiroideas.
Se presenta con muchas manifestaciones clinicas, entre ellas la debilidad simétrica proximal y la
hipertrofia muscular, sintomas que se observan sélo en el 10% de casos, por lo que realizar el
diagndstico diferencial es de vital importancia.

Informacién del paciente: paciente de 53 afios que presenta debilidad muscular proximal progresiva,
mialgias, bradilalia y somnolencia; durante su ingreso fue diagnosticada con hipotiroidismo y miopatia
hipotiroidea como forma de presentacién del adulto.

Conclusiones: el caso que se presentd constituye un ejemplo caracteristico del sindrome de Hoffmann
al presentarse con un trastorno endocrino producido por un déficit de hormonas tiroideas en conjunto
con el cuadro clinico en el que se evidencia la manifestacion del hipotiroidismo.
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ABSTRACT

Introduction: Primary hypothyroidism is the most common thyroid disease. It presents with many
clinical manifestations, including proximal symmetrical weakness and muscle hypertrophy, symptoms
observed in only 10% of cases, making differential diagnosis vital.

Patient information: A 53-year-old patient presented with progressive proximal muscle weakness,
myalgia, bradylalia, and drowsiness. During her admission, she was diagnosed with hypothyroidism and
hypothyroid myopathy as an adult presentation.

Conclusions: This case is a characteristic example of Hoffmann syndrome, presenting with an
endocrine disorder caused by a deficiency of thyroid hormones in conjunction with the clinical picture
demonstrating hypothyroidism.
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INTRODUCCION

Las hormonas tiroideas son indispensables para el metabolismo celular; el hipotiroidismo es una
enfermedad multisistémica de inicio insidioso con consecuencias severas a largo plazo. El hipotiroidismo
primario constituye la enfermedad mas frecuente de las enfermedades tiroideas. Se presenta con
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muchas manifestaciones clinicas, entre ellas la debilidad simétrica proximal y la hipertrofia muscular,
estos sintomas se observan so6lo en el 10% de casos, por lo que realizar el diagndstico diferencial es de
vital importancia.®

Entre las diversas formas de afeccion muscular existe, en raras ocasiones, una miopatia hipertroéfica. En
el hipotiroidismo adquirido existe también una forma hipertréfica, conocida como sindrome de Hoffman,
que se caracteriza, ademas de la hipertrofia muscular, principalmente de las extremidades, por
debilidad muscular y aumento de la consistencia y el dolor a nivel de las masas musculares. Esta forma
de miopatia tiroidea es rara y generalmente acompafa a los pacientes con hipotiroidismos severos y de
larga fecha. El sindrome de Hoffman es una rara forma de miopatia hipertréfica presente en el
hipotiroidismo, por lo que, ante el desarrollo de debilidad muscular con niveles elevados de creatina-
fosfocinasa (CPK, por sus siglas en inglés) se recomienda descartar una disfuncion tiroidea.®*?

El sindrome de Hoffman, mas alla de su baja prevalencia, entrafia un reto diagnéstico importante
porque existen multiples factores asociados a miopatias en los pacientes tipicamente afectados por el
sindrome.

INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente femenina de 53 afios, con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2 e hipertension arterial,
para las que mantiene tratamiento regular. Acudié al Cuerpo de Guardia del Hospital Geral “17 de
Setembro”, de Sumbe, Cuanza Sul, Angola, por presentar un cuadro clinico de aproximadamente dos
meses de evolucidn, caracterizado por debilidad muscular proximal y progresiva que se acompafa de
mialgias en las extremidades superiores e inferiores. Una semana antes se le imposibilité la marcha y
necesitd ayuda de los familiares. El dia anterior a su ingreso le era imposible mantenerse de pie;
ademas comenzoé con bradilalia y leve somnolencia.

Al examen fisico todos los parametros vitales se encontraron dentro de los valores normales; se
constatd la piel seca y descamada, con alopecia en algunas zonas del cuerpo. A la auscultacion los
ruidos cardiacos estaban bradicardicos, ritmicos y sin soplos; murmullo vesicular conservado en ambos
campos pulmonares y sin estertores. Las extremidades eran simétricas y sin edemas, con hipertrofia
muscular y dolor a la compresidon en brazos, antebrazos, muslos y pantorrillas de ambos lados. La
Figura 1 muestra lo descrito.

Fig. 1. Hipertrofia muscular de ambos miembros inferiores y superiores

Desde el punto de vista neuroldgico se encontraba somnolienta, pupilas en 5 mm, isocéricas reactivas,
motilidad pasiva normal, cuadriparesia proximal y marcada hipertrofia dolorosa a la compresion a nivel
de extremidades inferiores, sin movimientos anormales, reflejos osteotendinosos disminuidos,
sensibilidad superficial y profunda conservada, lenguaje bradilalico. Los pares craneales, la motilidad
activa, la taxia y la praxia no pudieron ser examinados por el nivel de conciencia.

Se solicitaron exadmenes de laboratorio (se muestran solo los que tenian los parametros alterados):
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el dolor y la rigidez, asi como una disminucién de la velocidad de los reflejos osteotendinosos, sobre
todo a nivel aquiliano, por retraso en la fase de relajacion.® Analiticamente, se acompafia de una
disminucién en el titulo de hormonas tiroideas y un aumento de la hormona tirotropa (TSH) y de las
enzimas musculares. La elevacion de las enzimas musculares puede estar presente antes de que
aparezcan las manifestaciones del hipotiroidismo. Entre un 57 y un 90% de los pacientes hipotiroideos
presenta niveles séricos de CPK alterados, que pudieran alcanzar hasta diez veces el nivel normal.
Aungue parece existir una relacion directa entre los niveles de CPK y los de TSH, la cifra de CPK no se
correlaciona claramente con la gravedad de la afectacion muscular y su elevacion puede encontrarse
presente, incluso, afios antes de aparecer las primeras manifestaciones clinicas del hipotiroidismo.®

El sindrome de Hoffman es una enfermedad poco prevalente entre los pacientes con hipotiroidismo. La
asociacion de hipertrofia con debilidad proximal es caracteristica del Hoffman y se informa en menos
del 10% de los pacientes. Los mismos tipicamente refieren rigidez luego del ejercicio y dolor muscular
en los hombros y la pelvis. Ademas de presentar enlentecimiento de sus funciones cognitivas y
motoras. Los signos clasicos del sindrome son las mialgias, el mixedema y la hiporreflexia. La patogenia
de la miopatia hipotiroidea atin no se comprende con exactitud.” Se ha sugerido que la deficiencia de
tiroxina conduce a una glucogendlisis anormal y a trastornos metabdlicos en el metabolismo oxidativo
mitocondrial y lipoideo, lo que deteriora la funcibn muscular. Las bases de la hipertrofia son
desconocidas, no parece ser debida a hipertrofia de la fibra muscular o a exceso de acumulacién de
glucégeno o glucoproteinas. Las biopsias musculares realizadas muestran cambios inespecificos,
incluida la atrofia de las fibras de tipo 11.®

La elevacion de las enzimas musculares en una paciente con sospecha de enfermedad muscular y bocio
orientd el diagnéstico hacia una enfermedad tiroidea, que fue confirmado con las alteraciones de las
TSH, T4 y T3. Los estudios de neurofisiologia no son especificos ni relevantes en estos casos por lo
variables que son sus resultados. No se realizé biopsia de musculo por no ser necesaria para el
diagnéstico y tener poca especificidad en estos casos, lo que coincidié con otras investigaciones.®

Las manifestaciones de hipotiroidismo que llevan a distintos tipos de neuropatia y miopatia son
responsables, uUnicamente, del 5% de todas las miopatias adquiridas. Por lo que el diagndstico
diferencial debe incluir las principales causas de debilidad muscular (ver los resultados reflejados en la
Figura 3).®
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Fig. 3. Algoritmo diagndstico ante un paciente con debilidad muscular y elevacion de creatinfosfokinasa
(CPK)

El reemplazamiento hormonal revierte, rapidamente, tanto los sintomas como los cambios enzimaticos,
lo que es suficiente para llegar al diagndstico sin que sea necesaria la realizaciobn de un estudio
electromiogréafico (por lo general normal o con un patrén ligeramente miopatico), ni una biopsia
muscular en la mayor parte de los pacientes. Hacia las dos semanas de tratamiento con tiroxina se
normalizan los niveles de CPK4; por tanto, el tratamiento adecuado de la miopatia relacionada con el
hipotiroidismo es garantizar la idoneidad de la sustitucién de tiroxina.” El reemplazo con levotiroxina se
realiza a razén de 100 a 200 mcg/dia y permite la recuperacion de las alteraciones bioquimicas y
clinicas. Las enzimas musculares retornan a la normalidad luego de semanas de tratamiento, incluso
antes que la TSH recupere sus valores habituales. La debilidad muscular se recupera mas lentamente a
lo largo de meses o incluso afio; sin embargo, aproximadamente el 50% de los pacientes tienen
anomalias residuales persistentes si son rebiopsiados luego de la restitucién hormonal.®

La paciente presentada constituye un ejemplo caracteristico del sindrome de Hoffman, forma rara de
miopatia hipotiroidea, pero que puede constitui,b como en ella, la forma de presentacion de una
hipofuncién tiroidea.
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