Eosinofilia asociada a miopatia y diplopia
Eosinophilia-associated myopathy and diplopia
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ABSTRACT

Patient presents in ER with symptoms and history indicative of infec-
tious disease, with muscle pain and double vison being the main com-
plaints. After several consultations, it is decided to admit the patient
to the internal medicine ward, where following clinical investigation
focused on a differential diagnosis of eosinophilia and myopathy.
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CASO CLINICO

Varon de 64 afios con antecedentes personales de asma y polipos na-
sales que acude a urgencias por presentar diplopia y visién borrosa
de 24 horas de evolucion. Presenta ademds asociado dolor cervical y
mandibular de un mes de evolucién que le dificulta masticar alimen-
tos blandos. Interrogado de forma dirigida cuenta dolor muscular en
la cara posterior de ambas pantorrillas de unos dos meses de evolu-
ci6n. No ha presentado pérdida de conocimiento ni dificultad para el
habla. Niega debilidad de cinturas, lesiones cutdneas, artralgias, se-
quedad bucal ni ocular. Niega clinica respiratoria, abdominal ni uri-
naria. Refiere consumo habitual de embutidos de cerdo caseros.

En la exploracion fisica presenta una exploracion neuroldgica dentro
de la normalidad; pares craneales conservados y simétricos, movi-
mientos oculares extrinsecos conservados, isocoria y normorreactivi-
dad pupilar, campimetria por confrontacién normal, no refiere diplo-
pia en la exploracion, fuerza y sensibilidad conservada y simétrica,
reflejo osteotendinoso presente, reflejo plantar flexor bilateral, no
dismetrfas, marcha normal, se realizan maniobras de fatigabilidad
que son negativas. En el resto de exploracion destaca la presencia de
edema periorbital con cierto grado de ptosis bilateral y sibilancias bi-
laterales en la auscultacion pulmonar, el resto de exploracién es nor-
mal. Es valorado por oftalmologfa quien no evidencia patologfa oftal-
moldgica aguda y refiere clinica compatible con posible paresia de VI
par no objetivada en la exploracion.

En la analitica realizada en urgencias destacan 14340 leucocitos/ml,
siendo 7360 eosindfilos/ml (51,4%), siendo el resto de hemograma
normal. En la bioquimica destaca una creatina quinasa (CK) 902,0
UI/L (39,0-308,0), CK-MB: 11,3 ng/mL (0,0-3,6) y Mioglobina 429,0
ng/mL (16,0-96,0), siendo el resto de bioquimica normal. £l sedi-
mento urinario es normal. En el frotis de sangre periférica se con-
firma eosinofilia a expensas de formulas maduras, no se observan
células atfpicas ni alteraciones en la serie eritroide ni plaquetas. En
la radiologfa de tdrax no se observa patologfa pleuropulmonar agu-
da. Se le realiza una tomograffa computerizada craneal sin contraste
que observa sinupatia etmoidal y frontal y sin presentar patologfa in-
tracraneal aguda. Se le realiza una puncién lumbar obteniendo un li-
quido de aspecto claro, hematies 415,0 hematies/pL , Leucocitos 2,0
células/pL, Glucosa 61,0 mg/dL (glucemia simultdnea de 106 mg/dl),
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RESUMEN

Paciente acude al servicio de urgencias con un cuadro compatible con
patologia infecciosa, siendo dolor muscular y vision doble las principa-
les quejas. Tras consultar con diferentes servicios, se decide ingreso
en el servicio de medicina interna, donde la investigacion clinica se
focaliza en un diagndstico diferencial de eosinofilia y miopatia.

Palabras clave: Eosinofilia; Miopatia; Neuropatia; Diplopia; Autoin-
munidad.

Proteinas totales 0,28 g/dI, observacion microscopica: escasos poli-
monrfonucleares neutrdfilos siendo el cultivo negativo.

Con el juicio clinico de miopatfa con diplopfa y eosinofilia a estudio
se decide ingreso en el servicio de medicina interna para completar
estudio.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial se focaliza en patologfas que presenten eo-
sinofilia asociada a miopatia y diplopfa.

Se define eosinafilia cuando el recuento de eosindfilos en sangre pe-
riférica a es mayor a 450-500 células/pl'%. La eosinofilia puede ser de
origen central o secundaria a otras enfermedades (tabla 1).

Dada la historia de habitual consumo de embutido casero de origen
porcino procede empezar por descartar una infeccion helmintica de
Trichinella spp., que explicarfa la eosinofilia, el dolor muscular (CK y
mioglobinas elevadas) al igual que los edemas periorbitales y las alte-
raciones visuales. Sin embargo, esta opcién pondria al margen la his-
toria de asmay p6lipos nasales. Procederfa una prueba seroldgica de
anticuerpos o biopsia muscular para confirmar el diagnosis.

De las opciones presentes en la Tabla 1, también llama la atencion
la Granulomatosis eosinofilica con polangeitis (GEPA). Esta patologfa
poco comun, destaca por la vasculitis necrotizante diseminada con
granulomas extravasculares presente Gnicamente en pacientes con
asma y eosinofilia tisular®. Esta patologfa generalmente considerada
de origen idiopdtico explicarfa el asma, los pdlipos nasales, el dolor
muscular y eosinofilia. Procederfa realizar una prueba de anticuer-
pos anticitoplasma de neutrdfilos (ANCA), dado que generalmente
las vasculitis que se presentan en casos de GEPA estdn asociadas a
ANCA positivo, mds frecuentemente Anticuerpo anti-mieloperoxinada
(MPO-ANCA/pANCA), aunque, cabe destacar que con un ANCA nega-
tivo no procederfa descartar GEPA. Ademds estarfa indicado la reali-
7acion de una biopsia de algin tejido afecto en busca de vasculitis.
Adicionalmente se deberfa prestar atencién a valores elevados de ve-



Tabla 1: Causas de eosinofilia

Trastornos alérgicos

Asma

Rinitis alérgica

Dermatitis atopica

Hipersensibilidad a farmacos

Infecciones

Ectopardsitos (scabiosis o miasis)

Helmintos (Triquinosis, Estrongiloidiasis,
Filariasis, Toxocariasis, Esquistosomiasis)

Hongos (Coccidiomicosis, Histoplasmosis,
Aspergilosis broncopulmonar alérgica)

Pratozoos (Isosporiasis)

Virales (Virus de la inmunodeficiencia humana-VIH)

Enfermedades autoinmunes

Granulomatosis eosinofilica con polangeitis (GEPA)

Enfermedades inflamatorias intestinales

Enfermedad por 1gG4

Sarcoidosis

Neoplasias

Leucemias eosinofilicas

Sindromes hipereosinofilicos primarios

Neoplasias mieloides (leucemia mieloide cronica,
mastocistosis sistémica)

Linfomas

Tumores sélidos (adenocarcinomas, carcinomas scamosos)

Otros

Inmunodeficiencias (sindrome de Hiper-IgE)

Sindrome hipereosinofilico ideopdtico

Embolismos grasos

Hipoadrenalismo

Tratamiento con I1-2

Exposicion a radiacién

Tabla 2. Criterios ACR para diagndstico de granulomatosis
eosinofilica con polangeitis

>4 criterios (sensibilidad: 85%, especificiadad 99,7%)

Asma

Eosindfilos > 10% en diferentes hemogramas

Mononeuropatia (incluida mdltiple) o polineuropatia

Opacicidades pulmonares migratorias o transitorias
en la radiografia de torax

Patologfa de senos paranasales

Presencia de acimulos de eosindfilos extravasculares en una biopsia
donde se abserven vasos
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locidad de sedimentacién globular (VSG) y proteina C reactiva (PCR)
al igual que Inmunoglubilina 4 (1g4).

Tanto la historia de consumo de productos de riesgo como la historia
de autoinmunidad hacen a ambas patologfas los principales focos de
futura investigacion dinica.

RESOLUCION DEL CASO CLINICO

Pruebas realizadas durante el ingreso

Se amplia la analitica observando unas hormonas tiroideas normales,
una proteinograma normal, estudio del hierro, vitamina B12 y dcido
félico normal. El factor reumatoide 21,7 U/mL (0.0- 14.0), PCR 11,757
mg/dL, Procalcitonina 0,09 ng/mL. En el estudio de autoinmunidad
destacan ANCA (IgG, IFl): Positivo a titulo 1/640 patrén P-ANCA., An-
ticuerpo (Ac) Anti-Proteinasa 3 (IgG, ELISA) Negativo, Ac Anti-Mielo-
peroxidasa (IgG-ELISA) Positivo (>150 Ul/mL), siendo Ac antinuclea-
res (IgG, IFl), Ac antimitocondriales Negativo, Ac antimmusculo liso,
LKM.yAc anticelulas parietales gastricas negativos.

En los estudios microbioldgicos las serologfas para VIH, virus de la
hepatitis Cy virus de la hepatitis B son negativos. Es positiva la serolo-
gla para Toxoplasma gondii 1gG, siendo negativa la IgM, serologfa para
Toxocara canis 1gG, Entamoeba histolytica 1gG Negativo y Echinococcus
granulosus Ac totais Negativo. EI ELISA frente a antigenos de excrec-
cion-secreccion de trichinella en suero y liquido cefalorraquideo es
negativo. En el coprocultivo no se observan pardsitos en el examen en
frescoy los coccidios (Cryptosporidium, Isospora, Cyclospora y Sarco-
(ystis) son negativos. Los hemocultivos realizados sin fiebre fueron
reiteradamente negativos.

Se realiza una resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral presen-
ta pequefias lesiones compatibles con infartos lacunares agudos o su-
bagudos a nivel del hemisferio derecho e izquierdo.

Se solicita un electroneuromiograma en el que se observa una neu-
ropatia de nervios mediano y cubital bilateral, de cardcter axonal, asi-
métrica y claro predominio derecho. Se realiza una biopsia muscular
que evidencia una atrofia neurdgena de grado histoldgico leve, en
posible relacién con la afectacion radicular.

Diagndstico

Siguiendo los criterios de la American College of Rheumatology (ACR)?
(tabla 2) se diagnostica al paciente de granulomatosis eosinofilica con
polangeitis y se inicia tratamiento con corticoides y azatioprina.

Evoluci6n

Al mes del alta acude nuevamente a urgencias por pérdida de fuerza
en ambas manos y hemiparesia izquierda. En la RMN cerebral se ob-
servan maltiples lesiones isquémicas subagudas en el territorio limf-
trofe superficial del hemisferio cerebral derecho y en el electroneu-
romiograma presenta datos compatibles con mononeuritis mltiple.
Se inicia tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas, bolos de
ciclofosfamida y bolos de metilprednisolona con mejorfa clinica en-
contrandose el paciente asintomatico al alta.
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CONCLUSION

La GEPA es una afliccion autoinmune no comdn cuyas caracteristicas
clinicas se categorizan en tres fases: La fase prodromal (asma, rinitis),
eosinofilica y vascular. El tratamiento es primordialmente farmacote-
rapia con glucocorticoides y terapia inmunosupresora cuyo uso varia
en funcin si es necesario inducir la remisién o mantenerla®.
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