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Resumen

Objetivos: Presentamos €l caso de un hombre de 63 afios que presenta cuadro progresivo de un afio de
evolucion de debilidad muscular, atrofia generalizaday pérdida de peso con sospecha clinicainicia y
electromiogréfica de enfermedad de motoneurona.

Material y métodos: Se trata de un paciente diagnosticado y seguido en la unidad de enfermedades
neuromuscul ares de nuestro hospital.

Resultados: Presentamos un hombre de 63 afios, con antecedente paterno de esclerosis lateral amiotroéfica,
gue cursa con debilidad muscular progresiva en piernasy pérdida de peso. Tras unos meses asocia disfonia,
incapacidad para deambular y debilidad en brazos asimétrica. A la exploracion situacion de caquexia con
pérdida de masa muscular generalizada y debilidad de predominio distal, disfoniay abolicion de reflgjos
miotendinosos, sin datos de afectacion piramidal. La resonancia cerebral muestra macroadenoma hipofisario
y atrofiadifusa. LaTC corporal revela adenopatias pequefias en mediastino, hiliosy mesentéricas. La
electromiografia muestra patron de denervaci 6n aguda compatible con enfermedad de segunda motoneurona.
Hiperproteinorraquiay leve pleiocitosis linfocitaria en €l liquido cefal orraquideo. Los demas estudios fueron
normales; incluyendo onconeuronales, inmunologiay C9orf72. Ante dudas de una etiol ogia paraneopl asica
recibié tratamiento con inmunoglobulinas endovenosas, sin respuesta clinica. Transcurrido untiempoy sin
presentar datos de afectacion de primera motoneurona se plantea la realizacion de una biopsia muscular en
busgueda de un diagnéstico alternativo. Dicha biopsia confirma la presencia de una miopatia granulomatosa
sarcoidea. Con resultados inicia tratamiento esteroideo con mejoriaclinica.

Conclusion: La miopatia granulomatosa sarcoidea es una entidad infrecuente que debe plantearse como
diagndstico diferencial de una afectacion de segunda motoneurona.
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