Miositis de musculo recto inferior como
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Myositis of the inferior rectus muscle as the initial
presentation of an ANCA-positive vasculitis, a
probable Wegener s Granulomatosis (WG)
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Resumen

La miositis orbitaria es un desorden poco co-
miun incluido dentro de los Sindromes Orbitarios
Inflamatorios Idiopdticos (SOII), conocido como
pseudotumor orbitario, que puede estar relacio-
nado con enfermedades sistémicas o locales. Este
reporte describe el caso de una paciente femenina
de 28 afios de edad que se presenta con dolor ocu-
lar izquierdo subagudo y proptosis del mismo. El
ultrasonido ocular y la tomografia computarizada
demostraron engrosamiento del musculo recto in-
ferior izquierdo, hallazgos compatibles con mio-
sitis orbitaria; los marcadores sanguineos ANCA-
¢ y ANCA-p resultaron positivos. No se encontrd
evidencia de afeccidon extraocular. Si bien es
cierto, no hubo biopsia confirmatoria, la historia
clinica y las pruebas serolégicas orientan al diag-
néstico de Granulomatosis de Wegener, con una
presentacion inicial de miositis del recto inferior
poco frecuente, la cual fue exitosamente tratada
con tratamiento esteroidal y ciclofosfamida.
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Abstract

Orbital myositis is a rare disorder included
in the Idiopathic Orbital Inflammatory Syndrome
(IOIS), formerly termed orbital pseudotumor.
It can be related to local and systemic diseases.
This report describes the case of a 28-year-old
female presenting subacute left ocular pain and
proptosis. Ocular ultrasound, orbital CT scan and
MRI demonstrated left inferior rectus muscle en-
largement compatible with orbital myositis. Both
c-ANCA and p-ANCA test were positive. There
was no evidence of extraocular involvement. Al-
though there was no confirmatory biopsy clinical
history and serologic testing led to the diagnosis
of Wegener’s granulomatosis with an initial pre-
sentation of inferior rectus myositis uncommon,
which was then treated successfully with steroids
and cyclophosphamide.
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Figura 1. Ultrasonido
orbitario

Figura 2. Corte axial
de Tomografia Axial
Computarizada

Figura 3. Corte coronal
de Tomografia Axial
Computarizada
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Se muestra engrosamiento del miisculo recto infe-
rior izquierdo (flecha blanca sefialdndolo).

Se muestra engrosamiento del miisculo recto infe-
rior izquierdo (flecha sefialdndolo).

Introduccion

1 Sindrome Orbitario Inflamatorio Idiopético

(SOII), comtiinmente conocido como pseudotumor
orbitario, fue descrito por primera vez por Gleason, en
1903. Esta entidad nosoldgica agrupa una serie de des-
ordenes relacionados con inflamacién de las estructu-
ras de la 6rbita 1. Uno de estos padecimientos es la
miositis ocular, la cual se presenta con poca frecuen-
cia junto con la afeccién de uno o miiltiples musculos
extraoculares. Esta condicion afecta principalmente a
mujeres, y el misculo recto medial es el implicado en
la mayoria de los casos *°. Se han reportado casos rela-
cionados con enfermedades infecciosas, como sinusi-
tis, enfermedad de Lyme o herpes zoster®®.

El SOII puede ser también manifestacion de algin
padecimiento autoinmune, como artritis, o diferentes
tipos de vasculitis, como la Granulomatosis de Wege-
ner (GW) %19, Si bien es cierto que la miositis es una
complicacién esperable en las vasculitis, es poco fre-
cuente como presentacion inicial. Reportamos el caso
de una miositis orbitaria que afecta el musculo recto
inferior, como primera manifestacion de una vasculitis
con anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA)
positivos, probable GW.

Caso Clinico

Se trata de una paciente femenina de 28 afios de
edad, referida al servicio de neurocirugia con historia
de dos semanas de dolor ocular izquierdo y propto-
sis, asociado a limitacion de los movimientos extrao-
culares y disminucién de la agudeza visual; sin datos
de sospecha de enfermedad sistémica. Al realizar el
examen fisico se encontré proptosis izquierda y mo-
vimientos extraoculares francamente limitados; las
pupilas se hallaron simétricas y reactivas. No se palp6
ninguna masa y no se encontré evidencia de pulsacio-
nes o frémitos en la region afectada. El resto del exa-
men fisico fue totalmente normal, y se descarté duran-
te el mismo afeccién cutdnea o articular.

Los exdmenes de laboratorio generales mostraron
leucocitosis leve (12210 und/uL), con eosinofilia leve
(10%) y un incremento en la velocidad de eritrosedi-
mentacién (VES) de 20 mm/h y proteina C reactiva
(PCR) en 0.6 mg/dL. Se solicitaron exdmenes de la-
boratorio adicionales por sospecha de pseudotumor
orbitario: glicemia, electrolitos, niveles de nitrégeno
ureico, creatinina sérica, examen general de orina y
funcién tiroidea, los cuales fueron reportados dentro
de limites normales. Ademads, la serologia por VIH se
reportd negativa. La radiografia de térax no mostrd
ningtin dato patolégico. El ultrasonido de la 6rbita iz-
quierda revelé cambios compatibles con inflamacién
aislada del misculo recto inferior (Figura 1) y la to-
mografia computarizada confirmé los hallazgos ultra-
sonogréficos. (Figura 2 y 3).
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Se realiz6 el diagndstico de pseudotumor orbitario
y se inici6 terapia con metilprednisolona (dosis diaria
total de 250 mg), mientras se esperaba por los resul-
tados de laboratorios complementarios. No se realiz
biopsia. Dos dias después del inicio de la terapia con
esteroides, resolvid la proptosis. Se hizo traslape de
metilprednisolona a prednisona 50 mg/dia y la pacien-
te fue referida a consulta de Oftalmologia.

Las imdgenes fueron complementadas con una
resonancia magnética nuclear, la cual reporté cambios
difusos relacionados con inflamacién del misculo ex-
traocular recto inferior del lado izquierdo. Los anti-
cuerpos antinucleares fueron reportados positivos (4,8
UI/L). ANCA-c y ANCA-p se reportaron positivos y,
de esta forma, el diagndstico de vasculitis ANCA aso-
ciada fue confirmado, como probable GW.

En vista de la adecuada respuesta de la paciente al
tratamiento, fue egresada del hospital con tratamiento
esteroidal con prednisona, y fue remitida al servicio
de Reumatologia, donde se le agregé ciclofosfamida.

Por medio de la consulta externa reumatolégica
se complementan y actualizan estudios. Durante la
valoracion la paciente asocia parestesias en la mano
izquierda de novo, sin ningtin otro sintoma relaciona-
do. Los exdmenes de laboratorio de control mostraron,
dos meses después de egresada la paciente del servicio
de neurocirugia, un incremento en la PCR en 3.51 mg/
dL, con VES en 10 mm/h y persistencia de la positi-
vizacién de los marcadores ANCA-c y ANCA-p. La
VES se control6 a los tres dias y se reporta en el mis-
mo valor (10 mm/h).

La paciente fue hospitalizada en el servicio de
Reumatologia para descartar lesién en otros 6rganos.
La radiografia de térax se reportd sin alteraciones;
la radiografia de senos paranasales se documenta sin
datos patoldgicos. El examen general de orina fue re-
portado sin datos de proteinuria ni hematuria; VDRL
negativo, hemograma, funcién renal y pruebas de fun-
cion tiroidea dentro de limites normales.

Se realiz6 valoracion por el servicio de Otorrino-
laringologia, donde se descart6 afeccion auditiva, por
medio de audiometria, y la otoscopia se reportd nor-
mal. La TAC de térax y senos paranasales se reportd
sin lesiones. Se hizo un estudio de electromiografia
motora y sensitiva de las cuatro extremidades, y se do-
cumentd una polineuropatia sensitiva de los miembros
inferiores; no se encontrd afeccidén en los miembros
superiores.

La orina de 24 horas demostré una depuracion
de creatinina 139,79 ml/min, con microproteinas en
288,00 mg/24h (rango normal de 0 mg/24h a 150
mg/24h). Se report6 ademads el factor antinticleo en 4,8
(rango negativo menor de 1,1; positivo 1+ entre 1,1 y
9.9; positivo 2+ entre 10,0 y 29.9; positivo 3+ entre
30,0 y 49,9 y positivo 4+ mayor de 50,0); Comple-
mento C3 y C4 en rangos normales (131 y 35 mg/dL
respectivamente). Los anticuerpos para Salmonella ti-

fico O y H, Salmonella Paratyphi A y B, para Brucellas
abortus y Proteus OX19 se reportaron negativos. Se
egreso la paciente con tratamiento con ciclofosfamida
100 mg/dia, prednisona 20 mg/dia, calcio 600 mg/dia,
vitamina D 0,25 mg/dia y alendronato 70 mg/semana.

Discusion

Los sintomas oculares pueden ocurrir como la
manifestacion inicial de una vasculitis, como la GW,
y muchos se presentan como pseudotumor orbitario *-
.12 Ta GW es una vasculitis sistémica que envuelve
vasos de pequefio y mediano calibre, los cuales afectan
comunmente el tracto respiratorio superior, los pulmo-
nes, el rifién y la piel **. Los pacientes se presentan
con sintomas generales, como fatiga, fiebre, sudora-
cién nocturna y signos inflamatorios no especificos.

En el caso expuesto, no hubo manifestaciones
sistémicas. Los marcadores de laboratorio incluyen
aumento de marcadores inflamatorios, como lo son la
VES y la proteina C reactiva. La afeccién renal puede
manifestarse como alteraciones en los exdmenes gene-
rales de orina, como la proteinuria y la hematuria, aso-
ciado con aumento en los niveles de nitrégeno ureico
y creatinina. De esta manera, el estudio de orina de 24
horas es de vital importancia en la evaluacion de este
tipo de pacientes. En este caso se encontré un aumento
leve de la microproteinuria, sin ningin otro hallazgo.

La afeccién pulmonar se puede manifestar como
infiltrados y cavitacién, y la tomografia axial contras-
tada fue el método de eleccion, complementado con
una radiografia simple de térax. En nuestro caso, fue
descartada esta afeccion mediante dicho estudiol5.
Uno de los hallazgos mds confiables para diagndsti-
co es la presencia de anticuerpos citoplasmdticos an-
tineutréfilos o ANCAs 01617; de estos se pueden en-
contrar dos tipos, ANCA-c y ANCA-p, de los cuales
los ANCA-c estdn presentes mds cominmente que los
ANCA-p. Este examen no es usado exclusivamente
para diagndstico de GW, pero es de gran valor para
seguimiento de la enfermedad!’.

En las vasculitis, la afeccion ocular se da como re-
sultado de inflamacién directa o extensidon de una en-
fermedad sinusal '®. Las manifestaciones oculares, las
cuales son generalmente bilaterales, incluyen conjun-
tivitis, escleritis y neuropatia 6ptica®'>!°. Los signos y
sintomas oftdlmicos pueden ocurrir como la primera y,
en algunos casos, como la inica manifestacién de una
vasculitis, y su aparicién puede ser confundida con un
tumor orbitario *!'. Cuando se presenta como miositis,
las caracteristicas clinicas incluyen diplopia, dolor lo-
cal e inyeccién conjuntival >!'. Siatkowski reporta en
la miositis idiopdtica una afeccién predominante del
musculo recto lateral y medial (33% y 29% respecti-
vamente), mientras que el musculo recto inferior es de
afeccion inusual®.
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La determinacién de ANCA es una herramienta
de gran utilidad para realizar el diagndstico de vas-
culitis, y la muestra histopatoldgica es confirmatoria
en cuanto a hallazgos de dicho padecimiento, asimis-
mo, la necrosis y la granulomatosis inflamatoria son
hallazgos poco frecuentes en una biopsia!’?*?!. Por
otro lado, la ausencia de esta triada no es excluyente
del diagnéstico.”?? Otras vasculitis ANCA asociadas
y el sindrome de Churg-Strauss pueden debutar con
miositis orbitaria?*. En nuestro caso, a pesar de que la
eosinofilia es compatible con el diagnéstico de Churg-
Strauss, la ausencia de sintomas pulmonares cronicos
hacieron de este diagndstico improbable.

La evaluacion radiolégica incluye el ultrasonido,
tomografifa computarizada y resonancia magnética nu-
clear. Harr reportd el rol del ultrasonido en el estudio
de un pseudotumor orbitario, y cémo se determina
el engrosamiento de uno o mds musculos orbitarios
cuando se presenta una miositis*. La tomograffa com-
putarizada es el estudio de preferencia debido a su me-
jor contraste’®?, y el ultrasonido es de mayor utilidad
para seguimiento del tratamiento'. Por otra parte, la
resonancia magnética es de mayor utilidad para eva-
luar la extension extraorbitarial®,

En ocasiones es dificultoso diferenciar la miositis
de otras causas de enfermedad orbitaria, como la oftal-
mopatia de Graves. Una caracteristica relevante de la
orbitopatia por enfermedad tiroidea es su inicio insi-
dioso. Rothfus et al explican que el engrosamiento de
musculos extraoculares en la enfermedad tiroidea es
de predominio tendoniano, mientras que en la miositis
orbitaria los cambios inflamatorios son difusos, y afec-
tan todo el componente muscular, incluso el tend6n?.

El Sindrome Orbitario Inflamatorio Idiopético
(SOID), que incluye la miositis, responde adecuada-
mente con altas dosis de esteroides (prednisona 1 mg/
kg por varias semanas)-*. La completa remisién de la
inflamacién es el objetivo; sin embargo, la reduccién
de dosis debe ser escalonada, con el fin de evitar las
recaidas y los efectos secundarios. El prondstico de la
GW es mejor en los casos de presentaciéon autolimita-
da de la enfermedad. Su tratamiento incluye esteroides
y drogas inmunosupresoras (ciclofosfamida, azatriopi-
na y metotrexate). La remisién de la misma usualmen-
te se da al afio de la instauracién del tratamiento**!!.

Conclusiones

El caso reportado ilustra que en las vasculitis
ANCA positivas, como en el caso de la GW, la afec-
tacion limitada a la érbita es poco frecuente. Ademds,
se debe tomar en cuenta como diagnéstico diferencial
del pseudotumor orbitario. El reconocimiento de la
miositis extraocular como tnica manifestacion de una
enfermedad sistémica, como las vasculitis ANCA po-

sitivas y la GW, es un punto pivote en la decisién de
continuar la terapia crénica y considerar la consulta a
reumatologia.

Asimismo, en el estudio de las enfermedades in-
munoldgicas es de vital importancia descartar patolo-
gia en otros érganos o sistemas, para de esta manera
enfocar el seguimiento o tratamiento del paciente con
este tipo de afeccion.

Por dltimo, resulta importante destacar que la
neurocirugia manifiesta una dimensién que implica el
conocimiento y dominio bdsico de patologias de otras
ramas de la medicina, las cuales incluyen, como ilustra
el caso presentado, la reumatolégica. De esta manera,
se pueden descartar patologias de manejo médico, que
de otra forma se someterian a una intervencién que
podria llegar a ser innecesaria, con las implicaciones
inherentes desde el punto de vista quirdrgico y anes-
tesioldgico.
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