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Normalizacion transitoria de CK en un paciente
con distrofia de Becker y tumor germinal
testicular; jun efecto de la quimioterapia?

Sr. Director:

La distrofia muscular de Becker es una miopatia heredita-
ria de cardcter recesivo ligada al cromosoma X que guarda
semejanzas con la distrofia de Duchenne pero con una evolu-
cion mas lenta (2). La incidencia de la distrofia de Becker es
escasa, uno de cada 18000 personas (1), y son pocos los casos
publicados que han desarrollado neoplasias (3,4); en concre-
to, no hemos encontrado ninguno de tumor germinal en enfer-
mos con distrofia de Becker (Medline 1966-2005). No hay
datos tampoco sobre la respuesta de esta enfermedad al
empleo de farmacos citostdticos. Presentamos la evolucién de
un paciente con distrofia de Becker diagnosticado de carcino-
ma embrionario avanzado en que las cifras de creatin-cinasa
(CK) se normalizaron a lo largo del tratamiento con quimio-
terapia.

Varon, sin alergias ni hdbitos téxicos, diagnosticado de dis-
trofia muscular de Becker a los ocho afios; su hermano y un
hermano de su madre padecen la misma enfermedad. A la
edad de 20 afios fue diagnosticado de carcinoma embrionario
testicular con afectacién ganglionar retroperitoneal. Los mar-
cadores tumorales en el momento de iniciar el tratamiento
mostraban elevacion de beta-HCG (1489 U/I; normal hasta 1
U/1) y LDH (556 U/I; normal hasta 460 U/1). El paciente fue
tratado de acuerdo con las directrices del Grupo Germinal (5).
Recibid tres ciclos de quimioterapia: dos ciclos de BEP segui-
dos de un ciclo de EP. En este esquema se administra diaria-
mente cisplatino (25 mg/m?) y etopésido (100 mg/m?) a lo lar-
go de cuatro dias; esta pauta se repite cada tres semanas por
un total de tres ciclos. Y también incluye la infusién de 30 mg
diarios de bleomicina los dfas 1, 8, 15, 22, 29 y 36. Como pau-
ta antiemética se administraron a diario 8 mg de ondansetrén y
8 mg de dexametasona durante los dias en que recibia cisplati-
no y etopdsido. Mientras se mantuvo el tratamiento citostatico
las cifras de CK se mantuvieron dentro de limites normales
(Fig. 1). En la determinacién practicada tres meses después
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Fig. 1. Evolucidn de los valores de CK (U/I) en plasma. La franja gris
indica los dias en que se administrd el tratamiento con quimiotera-
piay la linea discontinua el umbral de las concentraciones normales
de CK.

del final de la quimioterapia las cifras de CK se habian eleva-
do de nuevo y estos valores altos han persistido a lo largo de
los cinco afios de seguimiento. En todo este tiempo el paciente
mantiene la respuesta completa que alcanzé con la quimiotera-
pia.

No se ha descrito ningtin tratamiento que se pueda conside-
rar estandar en la distrofia muscular de Becker (6). Aunque en
este paciente se asocia el empleo de quimioterapia (BEP) con
una reduccidn de los niveles de CK, no hay datos que respal-
den un posible efecto de la quimioterapia antineopldsica en



246 CARTAS AL DIRECTOR

AN. MED. INTERNA (Madrid)

esta enfermedad. De hecho, s6lo se han presentado casos pun-
tuales de enfermos con distrofia de Becker que hayan sido tra-
tados con quimioterapia tras desarrollar algin tipo de tumor
(3). Y en ellos no se ha descrito ningtin beneficio sobre la
patologia muscular. En la distrofia muscular de Duchenne se
ha apreciado que la administracién de corticoides suele indu-
cir una reduccion de los niveles plasmaticos de CK (7). En la
distrofia de Becker, aunque los datos publicados son mas
escasos, parece que el efecto es similar y que se asocia con
una mejoria clinica y analitica (8). Sin embargo, los efectos
secundarios a medio y largo plazo de los corticoides desacon-
sejan su empleo mantenido en este tipo de patologia crénica
degenerativa. En Oncologia, el empleo de regimenes de qui-
mioterapia especialmente emetdgenos, como este que incluye
cisplatino, suele precisar la administracién de un tratamiento
de soporte antiemético que incluye, al menos, un antagonista
de los receptores 5-HT3 y un corticoide (9). El paciente que
presentamos recibi6 dosis altas de corticoides como profilaxis
antiemética: un total de 32 mg de dexametasona a lo largo de
cada uno de los tres ciclos del tratamiento (10). Aunque la
aparente mejoria de los niveles de CK ha coincidido con la
administracién de la quimioterapia, los datos de la literatura
apuntan a que lo mds probable sea que este efecto se haya
debido a la administracion de corticoides (7,8). Esta experien-
cia ayuda a recordar que en pacientes que reciben tratamiento
citostdtico ciertos efectos pueden no deberse tanto a la propia
quimioterapia como a los farmacos que se administran como
tratamiento de soporte.
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Insuficiencia respiratoria aguda como
manifestacion inicial de esclerosis lateral
amiotrofica

Sr. Director:

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad
degenerativa caracterizada por la afectaciéon de la motoneurona
espinal que ocasiona atrofia muscular progresiva. Su incidencia
se estima en 1-3 casos/100.000 habitantes/afio, siendo mds fre-
cuente en varones.

La insuficiencia respiratoria secundaria a enfermedad de
motoneurona suele desarrollarse una vez diagnosticada la enfer-
medad como consecuencia de la progresion natural de la misma
por debilidad de los miusculos respiratorios o de forma aguda
desencadenada por una infeccién respiratoria, siendo excepcional
su presentacion como primer sintoma de la enfermedad (1). Des-
cribimos el caso de un paciente que ingres6 por fallo respiratorio
agudo secundario a paralisis diafragmatica bilateral como prime-
ra manifestacién de ELA.

Presentamos el caso de un paciente de 71 aflos que ingresa
ciandtico y con bajo nivel de conciencia. En sus antecedentes
personales destacaba el diagndstico de hipertension arterial,
hipercolesterolemia y cardiopatia isquémica asintomadtica desde
hacia dos afios. El paciente referia desde hacia unos seis meses
disnea en decubito con episodios de disnea paroxistica nocturna,
que habia aumentado de forma progresiva en los dltimos dos
meses, sin otra sintomatologia acompafiante. La mafiana del
ingreso lo encuentra su mujer en la cama con bajo nivel de con-
ciencia, cianético y no responde a érdenes. En la exploracion fisi-
ca estaba afebril, normotenso, cianético y con bajo nivel de con-
ciencia, no presentaba otros datos de afectacidon neurolégica y el
resto de la exploracion era normal. La gasometria realizada mos-
traba una hipoxemia severa (PO2 45) e hipercapnia (PCO2 91)
con acidosis respiratoria por lo que fue necesaria la intubacién y
ventilacion mecdnica. La analitica realizada con hemograma,
bioquimica con creatinin fosfoquinasa, aldolasa, magnesio, hor-
monas tiroideas, ANAs, factor reumatoide, proteina C reactiva,
inmunoglobulinas, complementos C3 y C4 fueron normales, ade-
mads se descartd intoxicacién por farmacos depresores del sistema
nervioso central, metales pesados y toxicos. La radiografia de
térax mostraba elevacion de ambos diafragmas. El paciente es
desintubado a los pocos dias y el estudio respiratorio realizado
mostraba un patrdn restrictivo con afectacioén diafragmatica bila-
teral. Las pruebas de funcion respiratoria acostado mostraban una
disminucién de FVC (719, 19%) y FEV1 (520, 18%) con IND
del 91%, estos valores mejoraban sentado y tras ventilacién a
presion positiva intermitente, los valores de presion espiratoria
muscular (PEM) eran de 19 (16%) y la presion inspiratoria mus-
cular (PIM) de 10 (14%). La afectacién diafragmatica fue demos-
trada por fluoroscopia. El paciente fue tratado con ventilacion a
presién positiva intermitente por via nasal con buena respuesta
clinica. El estudio neurofisiol6gico de conduccién de nervios fré-
nicos fue normal. Tras presentar una mejoria clinica significativa
es dado de alta para continuar estudio ambulatorio y dirigido a la
consulta de neurologia. A los 4 meses es visto en la consulta de
neurologia donde refiere debilidad en mano derecha. En interro-
gatorio dirigido el paciente relata cuadro de varios meses de evo-
lucién de debilidad en manos. En exploracién presentaba debili-
dad en ambas manos con leve dificultad en aprension de objetos,
ligera atrofia de musculos interdseos, reflejos osteotendinosos
vivos y fasciculaciones en extremidades inferiores sin otros
datos. Se solicita estudio neurofisiolégico que detecta la presen-
cia de signos de denervacion con fasciculaciones y fibrilaciones
en varios musculos de las extremidades compatible con afecta-
cién de motoneurona inferior, las velocidades de conduccion eran
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