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RESUMEN

Fundamento: el sindrome de Hoffmann es definido como la combinacién de hipotiroidismo
con miopatia, rigidez, calambres e hipertrofia muscular. Dicha forma de miopatia tiroidea es rara y
por lo general acompafia a los pacientes con hipotiroidismo severo y de larga evolucion.

Objetivo: describir un caso con caracteristicas clinicas, hormonales y musculares de un
sindrome de Hoffmann, como manifestacién excepcional del hipotiroidismo.

Caso clinico: paciente femenina, de 16 afios de edad comienza a sentir molestias muscula-
res dadas por dolores y fatiga, las cuales se incrementaron de manera progresiva, las mialgias se
tornaron intensas al punto que no le permitian realizar esfuerzo fisico alguno, con astenia marcada y
luego se agregaron contracciones musculares dolorosas, lo que la motivd asistir a consulta médica.
Asociadas a estas manifestaciones se encontraron niveles muy elevados de enzimas musculares. Se
comprueba aumento de volumen de la glandula tiroides, asi como sintomas y signos sugestivos de
hipotiroidismo, el cual se confirma tras dosificaciones de la tirotropina, tiroxina y triyodotironina.
Conclusion: el caso que se presentd es caracteristico del sindrome de Hoffmann, cuya his-

toria clinica detallada y meticulosa evidencio la presentacion del hipotiroidismo.

DeCS: HIPOTIROIDISMO/tratamiento farmacoldgico; HIPOTIROIDISMO/diagndstico;
DEBILIDAD MUSCULAR/diagnodstico; DISTROFIAS MUSCULARES/complicaciones; INFORMES DE
CASOS.
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ABSTRACT

Background: Hoffmann syndrome is defined as the combination of hypothyroidism with
myopathy, rigidity, cramps and muscle hypertrophy. This form of thyroid myopathy is rare and usu-
ally accompanies patients with severe and long-evolving hypothyroidism.

Objective: to describe a case with clinic, hormonal and muscle characteristics of a Hoff-
mann syndrome, as an exceptional manifestation of hyperthyroidism.

Clinical case: 16-year-old, female patient begins to feel muscular discomfort due to pain and fa-
tigue, which gradually increased, the myalgia became intense to the point that did not allow any
physical effort, with marked asthenia and later contractions were added painful muscles, motivating
her attendance to medical consultation. Associated with these manifestations were very high levels
of muscle enzymes. Increased thyroid volume and symptoms and signs suggestive of hypothyroid-
ism are confirmed, which is confirmed after dosages of thyrotropin, thyroxine and triiodothyronine.
Conclusions: the presented case constitutes a characteristic example of the Hoffmann syn-

drome, which thanks to a detailed and meticulous clinical history showed the presentation of hypo-

thyroidism.

DeCS: HIPOTIROIDISMO/tratamiento farmacoldgico; HIPOTIROIDISMO/diagndstico;

DEBILIDAD MUSCULAR/diagnéstico; DISTROFIAS MUSCULARES/complicaciones; INFORMES DE

CASOS.

INTRODUCCION

Hoffman en 1897, ! describe un sindrome ca-
racterizado por dolor y espasmos musculares
asociados a mioedema con aumento de las
masas musculares en pacientes hipotiroideos,
como también se reporta en infantes con creti-
nismo y gran crecimiento de grupos muscula-
res conocidos como nifios Hércules otra asocia-
cion similar. ? Luego se nombra como sindrome

36 mantiene co-

de Kocher-Debré-Semelaigne,
mo principales diferencias con respecto al Hoff-
mann la edad de debut, la ausencia de los es-
pasmos dolorosos y de las miotonias.

Entre las multiples manifestaciones clinicas el
hipotiroidismo se acompana de sintomas mus-
culares. La miopatia asociada al hipotiroidismo

puede dividirse en cuatro subtipos: sindrome
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de Kochcr-Debré-Semelaigne. Sindrome de
Hoffmann, forma atrofica y sindrome miasténi-
co. ’
La presentacion clinica es variada su presenta-
cion clinica del hipotiroidismo abarca desde
una forma asintomatica hasta un compromiso
multisistémico como: intolerancia al frio, sudo-
racion disminuida, ronquera, parestesias,
estrefiimiento, debilidad, fatiga, piel seca vy
aspera. 8

Se present6 el caso con caracteristicas clinicas,
hormonales y estudios bioquimicos de tejido
muscular que corresponden al sindrome de

Hoffmann, que es una forma excepcional de

presentacién del hipotiroidismo.
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CASO CLINICO

Paciente femenina, blanca, de 16 afios de edad
con historia de salud anterior cerca de seis me-
ses antes del ingreso cuando comienza a pre-
sentar astenia, la cual se incrementaba con el
ejercicio. Luego aparecen dolores musculares
en las cinturas escapular y pelviana llegando a
ser mas intensos en los muslos; acompafnados
en ocasiones de intensos espasmos muscula-
res, los que aliviaban tras el reposo. Estos epi-
sodios se incrementaron en intensidad y fre-
cuencia hasta impedir la deambulacion.

Se decide su ingreso en el servicio de Medicina
Interna del Hospital Clinico Quirdrgico y Do-
cente Dr. Octavio de la Concepcion y de la Pe-
draja de la provincia Camagliey. Al interroga-
torio se refiere galactorrea e irregularidades
menstruales no constatadas al examen fisico.
Al examen fisico llamaba la atencién la buena
constitucion fisica y el buen desarrollo muscu-
lar segun establece la Comision Central de Re-
clutamiento de las Fuerzas Armadas Revolucio-
narias de la Republica de Cuba. Presentaba pa-
lidez cutanea y mucosa, alopecia difusa y dis-
creto aumento de volumen del tiroides (30-35
gm) que se apreciaba multinodular asi refiere
el endocrinélogo en su interconsulta. Tono y
trofismo muscular adecuado, con imposibilidad
para efectuar cuclillas o mantenerse por mas
de tres minutos en la posicién de pie e hiporre-
flexia aquileana. No se comprueban otras alte-
raciones al examen fisico.

Estudios analiticos: Hematocrito: 0,27 vol/L.
Hemoglobina: 82 g/L. Leucograma: 10,0 x10°%/
L. Glucemia: 3,8 mmol/L. Creatinina: 113
pmol. Aspartato aminotransferasa (TGO):128
U/L. Creatina fosfoquinasa (CPK): 2 456 U/L.
Lactato deshidrogenasa (LDH): 918 U/L. Calcio
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(sangre): 0,93 mmol/L. Células lupus
eritematoso  sistémico  (LES): negativas.
Eritrosedimentacién (VSG): 16 mm/h.
Inmunocomplejos circulantes (ICC): 0.06.
Hormona tirotropina (TSH): 100 pUI/L (Vn
0,27-3,75). Tiroxina libre (T4): 1,09 nmol/L
(Vn 55-155). Triyodotironina libre (T3): 0,38
nmol/l (Vn 1,4-3,27). Prolactina: 1467 nmol/L.
Hormona luteinizante (LH): 0,38 UI/L.
Hormona estimulante del foliculo (FSH): 3,63
UI/L (extraccién sanguinea realizada el tercer
dia del ciclo menstrual).

- Pruebas neurofisioldgicas (Policlinico de Espe-
cialidades Pediatricas)

Electromiogria (EMG) de superficie: Normal
Test de espasmofilia: Normal

- Prueba ergométrica: Resultado equivalente a
una Clasificacién funcional de la insuficiencia
cardiaca clase III -1V de la New York Heart As-
sociation (NYHA) con una capacidad funcional
del 42 y el consumo de oxigeno por el miocar-
dio =18.

- Ecografia de tiroides: Ecogenicidad irregular
tendencia nodular, istmo de 4mm, |6bulo dere-
cho de 13 x 15 x 35 mm, loébulo izquierdo de
15 x 15 x 35 mm con pequefia calcificacion de
2 mm.

- Citologia por aspiracion con aguja fina (CAAF)
de Tiroides: Negativa de células neoplasicas.

- Rayos x de craneo, el Departamento de Ra-
diologia del Hospital Clinico Quirdrgico y Do-
cente Octavio de la Concepcion y la Pedraja
informa: no se aprecian alteraciones de la bo-
veda 6sea del craneo, silla turca normal. Nega-
tivo.

- Tomografia axial computarizada (TAC) de

craneo (simple) que se realizéel 19 de sep-
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tiembre de 2008 2008.09.19: Macroadenoma
hipofisiario (figura 1).
- Resonancia magnética nuclear (RMN) No

2755: Silla turca aumentada de tamafio, ocu-

pada por imagen isointensa de la glandula hi-

pofisis en T1 y T2, que mide 20 mm de didme-

tro mayor, con el aspecto de macroadenoma

(figura 2).

Figura 1. Tomografia axial computarizada de craneo simple.

Figura 2. Imagen de resonancia magnética

de la silla turca aumentada.

DISCUSION

Un elemento interesante es que pese a ser
mas frecuente el hipotiroidismo en el sexo fe-
menino que en el masculino todos los reportes
encontrados fuera y dentro del pais eran hom-
bres, otros aspectos en los que no hubo coinci-
dencia fue en relacion a la seudo hipertrofia,
ya que si bien la joven era atlética no se puede
afirmar que existia seudo hipertrofia; al pare-

cer un hallazgo nuestro fue el macroadenoma

http://revistaamc.sld.cu/

hipofisiario el cual regresé a la normalidad jun-
to con la desaparicién tras el tratamiento hor-
monal sustitutivo con hormonas tiroideas.

Se comprueba aumento de volumen del tiroi-
des y sintomas y signos sugestivos de hipoti-
roidismo, el cual se confirma tras dosificacio-
nes de tirotropina (TSH), tiroxina (T4) y tri-
yodotironina (T3). Se diagnostica sindrome de

Hoffmann y se comienza tratamiento con levo-
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tiroxina sodica (tableta de 0,1 mg) una tableta
al dia, se comprobo a los seis meses regresion
total del cuadro clinico ( desaparicion de la
anemia, los trastornos menstruales, el decai-
miento y las manifestaciones musculares) y un
patron hormonal normal.

El  hipotiroidismo, entre las multiples
manifestaciones clinicas que presenta a
diferentes niveles del organismo se acompafia
de sintomas musculares, caracterizados por
debilidad muscular, que llega a constituir una
verdadera miopatia hipotiroidea, ° lo que es
infrecuente es que sea la afectacién muscular
la forma de presentacién inicial del
hipotiroidismo y mas rara adn en una mujer

joven. 10

Son escasos los reportes
internacionales de los mismos y practicamente
nulos en el pais, donde el trabajo de Arpa
Gamez A y Gonzalez Sotolongo O, ! el Unico
referente encontrado.

En la paciente estudiada fueron elementos cli-
nicos importantes la marcada astenia, la cual
es considerada de manera practica un requisi-
to en el diagnostico del hipotiroidismo des-
compensado a tal punto que mas del 90 % de
las personas hipotiroideas presentan las carac-
teristicas clinicas de la astenia por hipofuncién
tiroidea. '?''* Otros elementos fueron los dolo-
res musculares, de manera fundamental de
grandes grupos proximales, la arreflexia os-
teotendinosa aquileana, el aumento de volu-
men del tiroides y las contracciones muscula-
res involuntarias en una paciente joven con
historia aparente de salud y estigmas de dis-
funcion endocrina dados por la anemia, los
trastornos menstruales y la galactorrea. *1°

El incremento tan alto de las enzimas muscu-

lares, en una paciente con sospecha de enfer-
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medad muscular y bocio, orientd el diagnosti-
co hacia una enfermedad tiroidea el cual 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 realiz6 biopsia de musculo por no ser
necesaria para el diagnodstico y tener poca es-
pecificidad en estos casos, lo que coincidié con
otras investigaciones. *1®La patogenia de la
miopatia hipotiroidea ain no se comprende
con exactitud. Se ha sugerido que la deficien-
cia de tiroxina conduce a una glucogenolisis
anormal y a trastornos metabdlicos en el me-
tabolismo oxidativo mitocondrial y lipoideo, lo
cual deteriora la funcion muscular. Las biop-
sias musculares realizadas muestran cambios
inespecificos. El reemplazamiento hormonal
revierte de manera rapida tanto la sintomato-
logia como los cambios enzimaticos, lo que es
suficiente para llegar al diagnédstico sin que
sea necesaria la realizacién de un estudio
electromiografico (por lo general normal o con
un patron ligeramente miopatico), ni una
biopsia muscular en la mayor parte de los

pacientes. '

CONCLUSIONES

El caso que se presentd constituye un ejemplo
caracteristico del sindrome de Hoffmann, al
presentarse con trastorno endocrino producido
por un déficit de hormonas tiroideas en con-
junto con el cuadro clinico donde se evidencia

la manifestacion del hipotiroidismo.
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