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INTRODUCCION. El motivo principal de este trabajo con-
)ste en reunir la serie de avances, que se han hecho en la pa-
ología del músculo dístrófico, tanto en el aspecto fisiopatoló-
'ico, como en el anatomopatológíco. Me parece oportuno expo-,.

.ner una parte de la miopatología, para que vuelvan hacia ella.
,~u atención los médicos generales' ya que aparte de los neurólo,.
gas, estás enfermedades, han estado fuera del campo de todos ,los
'especIalistas.

Creo muy probabléque con el estudio que está recíbiendo
:esta entidad nosológ1ca, muy pronto esta enfermedad se bene-
ficiará con un tratamiento adecuado.

,

.

Es muy curioso que a pesar de constítuir el músculo el 45%
:.en peso del cuerpo y ser uno de los dos s~stemas más diferencia-
',dOs,no haya recibido un impulso fuerte el estudio de sus enfer-
::medades, sino hasta hace algunos años.

En_la última parte resumo los casos de distrofia muscuhr
que pude, encontrar en los archivos de la sala de Medicina de.
~iños del Hospital General, Clínica de, Poliomielitis y Centro de
Recuperación de .Guatemala.

CLASIFICAClON DE LAS ENFERMEDADES DEL
MUSOULO ESTRIADO

Basándose en la etiología o, cuando ésta no es conocida,
en la anatomía patológica, Adams, Denny-Browny Pearson

", han propuesto la siguiente clasificación de las enfermedades del,
' músculo estriado:

I-Defectos cong.énitos.
II-DISTROFIA MUSCULAR.

III-Enfermedades inflamatorias del músculo.
IV-Tumores.
V-Enfermedades traumáticas y circulatorias del músculo.

VI-Grupo misceláneo, que incluye:
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a}~:ferm~dadestón'Cas.
b) Enfermedades metaból1eas.
c) Enfermedades endócrinas.
b) E'nfermedades,por trastornos

tractilidad.
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de la excitabilidad y con-

DIS~ROFIA MUSCULAR

DEFTNLCCION: Se considera como una enfermedad prima-
ria y degenerativa, generalmente progresiva, de los músculos eS-
queléticos, con la característica fundamental de carecer de ac"'"
tividad regeneratriz" y sin alteración neurológica primaria

0)'

Anatomopatológicamente es una sola entidad y quizá des-

de el punto de vista etiológico también lo sea. Pero para hacer más
fácil su estudio y descripciÓn, tomaré las cuatro formas en que
dividen la distrofia muscular Adams y col. H'

así:

l-DISTROFIA MUSCULAR GENEIRALIZADA, SEVERA
y

FAMILIAR. Es un tipo de miopa.tía generalizada de progreso rá-
pido, con comienzo en la niñez, de tendencia familiar, queafec-
ta predominantemente al sexo masculino

y que puede ser acom-

pañada o no de pseudohipertrofia.

2~DIsmOFIA M:U;SICULAR POCO SEVERA Y RESTRINGI-
DA. Con incidencia familiar escasa, de progreso lento, que ataca
la musculatura proximal y con remisiones prolongadas, a me-

nudo con detención completa de sU evoluciÓn.

3-DIS:TROFTA OFT ALMiOICLEJICA PROG RESIV A. De pro-
greso muy lento, con incidencia fámiliár en más o menos la mi-
tad de los casos, limitada generalmente al músculo elevador del
párpado superior y a los músculos extrínsecos del ojo.

4-DISTROFIA MIOrrONIC'A. Miopatía de tipo distal, pro-
gresiva, familiar; con catarata, atrofia testicular

y presencia o nó

de miotonía de los músculos enfermos.
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HISTORIA

Antes del, trabajo de W. Erb en 1891 no se establecía
R1diferencia entre las miopatías primarias y

secundarias, aunquelos anteriores trabajos de Bell
1R'

Partridge
71;' Aran

10
y LittIe'comentan la enfermedad. Meryon

- describiÓ algunos casos en62,
(ti

-
.

-
,varias familias; el estudio ala autopsia de dos de estos casos

mostrÓ la médula espinal y los nervios en estado normal, con de.;.
generación granular de los músculos. Duchenne' en 1855

27 descri-bió una atrofia muscular progresiva simple de la niñez, conside-
l'ándola como una forma juvenil de la atrofia medular progre-
siva; en 1861 describió la "paraplejí?- hipertrofica de la infancia",
distrofia que hoy lleva su nombre, especulando Sobre la hipertro-
fia, aunque considerándola de etiología desconocida.

C'ohnheim y Eulenberg en 1866 reportaron los hallaz[os en
R2la autopsia de un paciente con "parálisis hipertrófica", hicieron

notar la aUSencia de patología en el sistema nervioso central y
la presencia de tejido adiposo en los músculos, que consideraban
como material degenerado dentro de los tubos de sarcolema; los
mismoshaUazgos fueron confirmados por biopsia muscular en
1865 por Griesinger , procedimiento criticado en aquella época.
En ese mismo año c~menzó Duchenne el estudio por biopsia de
Sus casos y en 1868 publicó una memoria en donde hacía no-

2Rtal' el aumento del tejido conjuntivo y graso en los músculos
afectados y la conservaciÓn de la estriación muscular, creyendo
entonces que la causa era unaenfermed¡¡,d del tejido intersticial
del músculo. De nuevo Duchenne en compañía deCharcot en
1872, publicaron estudios post-mortem que comprobaban losestu-
dios, in viva y demostraron la ausencia de patología e1). el sis-
tema nervioso; además describieron entonces el tipo facio-esca-
pulo-humeral. En 1876L.eYden

61'
hizo notar la similaridad entre

todas las formas de atrofias musculares progresivas familiares y
en 1879 Gowers-llamÓ la atención sobre la existencia de casos

4Ren las mismas familias con atrofia sola o con atrofia e hiper-
trofi'a musculares, asociadas en proporciones variables.

Erb en 1882 estableció la ausencia de reacción de dege--
l1eración en los ca~osde distrofia 'muscular progresiva. E);1' 1884
Landouzy y Dejerinne -. hicieron la necropsia a un caso de dis-'-Ihtrofia faeio-escapulo-humeral. Ulteriormente han habido repor-
tes que en su mayoría tratan sobre la clasificación de los diferen.;.
tes tipos.
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" rogresiva. Fué Fuchs en 1890 40Oftalmoplejla ,dls~roflCa

~lar clasificó esta enfermedad co-que. por medio dé bIOpSIa mu,sc
,lo' oculares, Anteriormente von

Ul0 una distrofia de los ~uscu s
' d eraban esta entidad como' " Moebms conSI .

~

Gra, e, fe , Gowers 44
y

o~,
oculares. Hutchmson

:'2
40 . ,

d lo s núcleos de los nervIOSna afeccIOn ,e , -
1

U

' bl' O' el cuadro clínico con detal e.descn,
-

6 Hoffman, de,scribió esta, en-D, istrofia miotónica: en 189 .,
d la :;~trofia en la cara,

t 1 distribucIOn e" ~, ,

1
tidad, haciendo ,no ar a

-cleido-mastoideos. Ademas de oantebrazos Y m~sculos est.ernt~sticular con reducción d~ l~ ?O-'.anterior presento laat:'°f1a.
mo parte ,del cuadro slster~llC?;.

tencia, calvicie y
acroc~~nosl~iiZrencia entre la distrofia mIOto-',Curschmann Wi e~tablecl~ l~a o enfermedad de Thomsen, t~nto' nicay la ,miotoma congen,

1 nético. Greenfield 47
llamo ,la

"' en el aspecto clínico como en e ge
te de catarata familiar Y','

"
"

" ciÓn frecuen ,

d
.

Y" a ,t' encI,'Ón sobre la aSOCIa .
'

Ulteriormente A le
'

,
1 s mIsmos casos. ,

1
.'.distrofiamiotónica en o . .. ompleta de la histopato ogla< f . Id dieron una

-
descnpcIOn ci (Tre,en le, ~

,'muscular.

ETIOLOGlA.

':, .'
ificación en cuatro formas clíni-',' HERENCIA, SlgUI ,

endo la clas
. , .

o' n en clase o frecuen-
.

tar alguna vanaCI ,.cas" se puede hacer no
'1 os "Según J.Bell14 que re~;c

"

i
,

a de la herencia entre .los cuatro
h'
t p

e~ su serie un 79% de los.,
341 sos de la lIteratura, ay- . t . así'

-copllo 1 ca,
",' ndoestas de varIOS IPOS" ."casos con in,fluencia genetlcas, Sle ,

te En el sexo femenino'va simple o domman .
-

;!igada al sexo, receSI
. - menos graves y de progreso

.~las manifestaciones tIenden a se"

.más, lento.
. era y familiar que incluyec., En la' forma generalIzada, dse~. rtr6fica la herenci¡i estátodos los casos de distrofia p~eu o lpe,

n estudios estadísticos el'
.'

' d 1 xo temendo seguUsualmente lIga a a se ,
de con las formas here-,' t io a lo que suce

t
~

peor pronóstico, con ~ar /
'

E '" esta formase encuen ra
' do mInan temente . u,dadas receSIVa o' 14 da mujer.' h bres enfermos por ca FOuna relación de 3 om

'ra' de progreso lento, queForma restringida y poco seve
d' Y Y Dejerine. En estat el tipo de Lan ouz,incluye principalmen e .

"

de la herencia, en unos casos'forma se encuentra la mfluencl
f
a

a
,

marcada tal como la
,

fa-. en otros en orm ,
Tyler

'ryin importancIa y
9 enfermos que reportaron:h1ilia de 1269 miembros con 15
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y ~t:vens R:; en ~los~ue la enfermedad apareciÓ! entre lQs 7 y
20 anos y la mayona heredándola en forma dominante,.

E'l
mismo tipo dominante fué encontrado en pacientes que comen-'
zaron a padecer la enfermedad entre los 40 y 60 años en 181
serie <;le'249 casos reportada poriWelander .En esta mi~ma se-
rie la proporción según el sexo fué de 3 :2, ~ayor en el masculi-
no. estando de acuerdo más o menpscon. la igual incidencia en
ambos sexos, como lo estableció Faulkner

,EI1 la distrofia aftalmopléjica progre sIta, hombres y muje-
res son afectados igualmente y en forma dominante, según los
estudios ¡le dos familias hechos por Bradburne y Faulkner .
En la familia estudiada por Gates aparecíala2lierenciade tip~

.
E l '

. 4'recesIvo. n gener!). aun es incierto el tipo hereditario ¡le esta
forma.

La. distrofia miotónica tiene unca,rácter hereditario domi-
nante y según Fleischer

RR
y Henke y Seeger con la particulari-

dad de potenciarse r anticiparse, es decir qii~ la enfermedad a-
parece cada vez, más temprano y es cada vez más grave. Thoma~
sen RRentre 874 personas encontró 101 afectadas de distrofiamio-
'tónica en- forma dominante> y - con igual distribución en los dos
sexos.

ía idea de que ~as fibras nerviosas dan un estímulo para la ma-
duración de las fibras 21\'

otros factores que se han propuesto, como las infecc~one~,
deficiencias vitamínicas,- consanguinidad, no satisfacen ClentI-
ficamente 7f¡'

FISIOPATQLOGIA:

ERROR METABOLWO. Se supone, aunque no se hademds-
tr~do, ,que debido a una falla congénita del metabolismo, algu-
TI?"musculos no pueden ser mantenicl°S en perfecto estado, prin-
cIpalmente los que se des!1rrollan primerQ en la v~da fetal, .como
los del tronco y los de la parte P

,
l'OXimal de las extremjdades

~w'

Oada una de las dos partes del músculo, su composición .~

las reacciones durante su contracción, han sido acusadas de ser
el asiento del estado ,patológlco. -

A continuación describo brevemente la parte del metabolis-
n1onormal sobre el que se han encontrado las mayores altera-
Clones. -

En el organismo humano normal, la creatina es fácilmente
formada a partir de la glicina, que reaccionando con el grupo
amídico de la al'ginina forma ácido guanitlo-acéticoy éste es
mctiÍadopara formar creatina. El grupo ,metílico es derivado de
la metionina Y el proceso se lleva a cabo en el hígado. 1~' R4'

Del 44 al 68% de la creatina muscular está en forma de
fosfocreatina

7?'
-

- Previo a que se efectúe la contracción muscular es nece-
sarioque sehidrolise la fosfocreatina que sirve como fuente
calórica y además cede elfosfato al !icido adeníl~co RR'

-

La hidrólisis de la, fosfocreatina dá como productos, fos-
- fato inorgánico, creatinina y creatina, siendo la producciÓn d~ la

p:tmera, mayor que la de la segunda '9'
La creatina se cO~,vIer-

te en creatinina aunque no se sabe si totalmente, la reaClon es
irre"\tersible.y se' lleva a .cabo enteramente en el músculo .RR'

E~1

la rata por lo menos;' toda la creatinina deriva de la creatma, n'
yeS posible que suceda igual en el humano. - -

La excreción de crea tina
y creatinina es normalmente rtlJ.lY

constante, a pesar de una ingesta variable de creatina.

CANTIDAD NORMAL DE CREATINA

,SISTEMA ENDOCRINO. Han sido incriminadas todas las
gland.ulas pero no se han dado pruebas que lo demuestren. E:n
~amblO .Tyler y Perkoff R4en28 pacientes cón ¡listrofia muscular
",ex:eralIzada

~ 14' con la forma moderada y restringida:, des-
pues de estudIarlos con una serie de.. exáulenes de laboratorio,
no

-
encontraron alteración del metabolisnio endócrino.

SISTEMA NERVIOSO AUTONOIMO. Kuré y Okinaka han
supuesto

-

que la inervaeión simpática dé los músculos pr¿hesi-
vame~te se vuelve. deficiente ya que 'con el tratamiento que ellos

\

recomIendan de pIlocarpina y adrenalina, se aumenta la fuerza
muscular en los músculos distróficos,' reemplazando así al siste-
ma defeétüoso. Esta proposición aparece reforzada ahora con

MúscülO estriado
Testículo
sustancia gri¡¡ cerebral

375 + o - 25 mgs. 7"
190 + 9 - 90 mgs. %
150 + o - 30 mgs.. <;{-,
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La disminución de la reserva . ,

le diSminuye a éste la P "
de ghcogeno en el m

,
úsculo, ropIedad de retener creatina

'R4'

Los halla'zgos anormales del .' ,
contrado en la distrofia son re

,~etabolIsmo que se han en-

coeficiente dé la creatI ' n ' *
sU,mI os por Schwarz asi' 1- E '

,l

ma esta dis
" 'd

RO'
la creatina** está disminuid ~

,mmUl o, 2~La tolerancia a

enfermos. Este hechoes nor~~t~nEXlste ,c!,eatinuria en todos los

cen de distrofia muscular elimin
los, mnos, ,pero los que, pade-

administración de glicina , ~n
aun mayor cantidad, '~-La

bas son utilizables en la pr~~t~:n
a la crea~inuria, Estasprue-

del diagnóstiCo, '
como se dIscute en el capítulo

,Aparentemente, no ,hay alteración "creatma, pues la creatinur'
"

,en,la formacIOn de la

la ingesta 'de nitró geno Y' l

I

a
a Sl

d
gu: ,en, cantIdad proporcional

,
a

" ' d
a mlmstración d

'gUl a de su excreción' ca sI' ' t '

e creatma es se-

t
,m egra - '

Benedict lraron, usandoglIcina con N 15 i'(\,
'

Y co,
- encon-

tina recién sintetizad a qU " h'
que, la creatma urinari~"es crea-

J'

, e no a sIdo usad ..
Cuando se dan glicI' na

' al' '
,,'

a po
,
T el musculo:

¡
'

,

"

,gmma y met'
,

'(e la creatina, se aumenta la e
' "

,
IOmna, precursores

guanido-acético) y crea tina
xcrecIO~ ,de glucociamina (o ácido

rancia ala creatina 71'
amplIfICando' así la baja tole-

RR- -
Shank y col. han encontnfd' . '

creatinina y aumeritad~ la. creatin
o ~n la orma, disminuida la

ctisminución de la creatinin a '

, a. ,Estos autores consider
,
an la

Ir

"

mas valIOsa para el d
. ,

t .
a creatmuria Por que e' sta et ' '

1
\

,

'

Iagnos ICO que

- .
" "

, s a e evada en t
'aItrltIS cronica, poliomielit' t -

,
'-',

,o ras enfermedades:

. t . ,,' -

IS, a rofIa muscular P .'
L11a omIOsltIs, parálisis periód' f

"
- . rogreSIVa, der-

!ermedad de Addison' Y -

ICa.. amIlIar, hlpertIroidismo, en-
eunucOldlsmo Conf orme

'
dI'

.
, '

smmuye la

* Coeficiente de la Creati .
.

d
. ,nma. Es la cantidad d

e Asta sustancia por cada k'l
,'-,

e miligramos

24 - horas por la orina VI'
1ogramC!l de peso, excreta da en

MUjer 18 + 0- 9y ~iñ~soi;\n:ma~s: Hombr:;24 + 0-8,

**. ~~ueba de tolerancia a la Creatina
'CIO:n urinaria de creatin - d

,"

Se determma la excre-

1
-

gm. de esta sustancia. a(1,3e2sPu~: de la administración de

de creatina). Normalmente r ~-
,en la forma de hidrato

mujer el 7°% de esta sustanc~.Ieneel hombre el 8°% y la
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cantidad de tejido muscular disminuye la excreción de crpatini-
na ,Además Shank y col. no han podido confirmar la tole-

71 -'
R1

rancia baja a la administración de creatina.
SegÚnHilhorat y Wolff flR

hay más relación entre el esta-

do clínico y las alteraciones en la orina de las cantidades de

creatina y c,reatinina que con la biopsia muscular, ,
- En ,el plasma de los pacientes distróficos se ha encontrado

un aumento de la cantidad de crea tina y una cantidad de creati-
nina normal. R1

-,

El estudio del tejido muscular enfermo ha mostrado que
la cantidad de fósforo soluble en solución ácida es de 42 mgm. %
(normal: 123 mgm. %), y que en forma de fosfocreatina está el

33% de éste fósforo (normal: 43%), También se ha encontrado
baja la ,cantidad de adenosin-trifosfato. La cantidad de creatina
esexáctamente la mitad de lo normal. La reducción de estas sus-
tancias .es mayorque la disminución del tejido muscular oel au-
mento del tejido conjuntivo en los músculos distróficos, 72' 7R'

LahidI,'ólisis Y síntesis de .los compuestos de fosfatos en el
mÚsculo distrófico es, normal en calidad, pero moderadamente
bajas en cantidad 72' -

Algunos reportes no están de acuerdo .con los anteriores,
así Thomasen R~

en tres pacientes con distI,'ofia miotónica no
encontró cambios característicos en la, eX'creción urinaria de
creatina, ni de creatinina, También en otros dos pacientes M~lho-

, rat y Wolff
flR

no encontraron más que ligera creatinuria, pero
tenían una tolerancia baja ala administración de creatina. En
un caso de distrofia qluscular pseudohipertrófica se encontró el
metabolismo de la crea tina normal 77'

En los distróficos hay una glucemia baja, con utilización re-
tardada de la glucosa -

.
'

-
. ;}Q .

Hottinger"1 encontró que la adminis~ración de 12,a 18 wgm.
de alfa tocofero1disminuye la creatinuda de los niños norma-
les y aquella producida por la administración de glicina.

EJn la distrofia miotónica se ha reportado baja la excre-

-
ció):1de los andrógenos en casi el 86% de enfermos

y una excre-

~ión baja de estrina en casi el 6°% de las enfermas mujeres.

Aunque noes una reacción química, sino el resultado de to-
das ellas, quiero apuntar el resultado del cultivo de fibras muscu-
lares distróficas según Gerard ,Las fibras subcultivadas du":42
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rante dos meses permanecen anormales, por lo menos diferen-
tes de las normales e.n iguaÍes condiclones'll así nllnca presentan
contracciones, se dividen en formaamitÓticay no presentan
estriacíonestransversales.

En resúmen, podemos decir que la ~stru:ct1.}ta de:IJ,ll"lÍSculo
es pobre en fosfocreatina y ATE', aunque Su ..gíA.t~sj"'YSU.(#visión
~on normales en calidad, no lo son en cantid~d;,esp9r ;.eIlo {!1J€
no se puede aprovechar una> producCión not.m~l -de .cr.eatina, pa-
ra iritegrarla el mecanismo de la cont:raccip:nm.uscular. Al no
¡Joder usarse la crea tina, el producto-de .su ~OliSIl}o, la.crea-
tinina, deja de ser excretado.Pl€be h.aceJ";Se.;Q<)tar que el músculo
estriado, las ganadas y la~.stan~:ia gris d.el cerebro son las par-
te:> más afectadas por el procesodistró!ico y son también los te':'
:idosmás ricos en creatina.

'

ANATOl\lOPATOLOGIA:

Ha sido estudiada por algunos autores y como los hallaz-go,'; de Adanis y col. ¡; son iguales a los anteriores, resumiré éstos.

Macroscópicamenteen la forma de distrofia pseudohiper-
trófica, los músculos gemelos se ven como un tumor de grasa y
los múscuIosatróficos de esta forma; así como los de las otras
formas. varían de color, desde el. amarillo hasta el gris con un
tinte rosado, Al trasluz tiene el músculo aspecto de "carne de
peséado", debido al tejido fibroso y graso que reemplazan al te-
jido normal. .

,

Microscópicamente, el tamaño de las fibras musc]1lares muy
variable y la gran cantidad de tejidos conjuntiva y graso, es lo
notorio del músculo distrÓfico. Diseminadas irregularmente hay
fibras agrandadas y muy pequeñas, en todas las etapas de la de-
generación distrófica. 'Se infiere del exámen de músculos lige-
ramente a:f-ectados que el cambio' inicial en cada fibra es su
agrandamiento, algunas llegan a tener hasta 230 micras de diá-
metro y vistas en corte transversal tienden.a ser cilíndricas en
lugar de pOligonales, como es lo normal. M!uchas fibras son más
delgadas que lo normal y muy tortuosas. También se encuen-
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han fibras que aunque miden lq micras de diámetro, el resto de
sus caracteres es normal. En muchas de las fi?ras. .agran~a~a~ se
. ta como . alteración Primera la homogemz:aclOn o hlal1mza-presen .

t
.,. .

ción de la fibra, con obscurecimiento moderado de .la es naclO~,
muchas fib:as delgadas también sufren este mIsmo. cambIO.
En algunas fibras las mio,fibrillas se separan e~, vanos t:aces,

dejando enmedio sarcolema, sin división del endomISlO. Los musc~-
los pseudohipertróficos deben su tamaño. al au~entod~ las ce-
lulas adiposas en el endomisio, más que a la hIpertrOfIa de las
fibras.

Núcleos: En todos los tipos de distrofia los núc~eos d~I sar-
calema en las fibras agrandadas o de tamaño pequen? esta~ au-
mentados en número, en tamaño y con formas mas vanadas

qUf' los normales. En algunas fibras ocupan la p~rte .ce~t~al,
siendo éste un carácter más frecuente en la ?istrofIa mlOtomca

ue en las otras formas 7
y así en algunas fIb~as, normales e,n

~s demás partes se ven hileras centrales de ~ucleos. En las fI-
bras completamente degeneradas se ven los nucleos ,del sarc?le-
ma más obscuros de lo normal y formando filas entre el teJIdo
conjuntivo; más tarde desaparecen.

Fibras musculares. Conforme avanza la enfermedad desa-
parecen máS fibras. Se encuentran entre las fibras, células gra-

s?"s que no derivan de la degeneración de aquellas. Rara vez ~e
observa fagocitosis activa. Cuando las fibras se rompe.n,. contI-
núan durante largo tiempo rodeadas de sarcolema; sI.n obse~-
va 'se ningÚn fenómeno de regeneración 21'

En estas mI~mas fI~
bras se encuentra ulteriormente alteraciones degeneratIvas con
pérdida de las miofibrillas. .. '

El;' la etapa final de todas.. las dis~rofi~s, las pocas fI~ras
existentes están separadas por tejido conJuntIvo ycelulas ~dIP~-
sas. No se sabe si el tejido conjuntivo es .producto. ~e f1brosIs

o ~i solamente resulta de la condensación del endo~IsIO
y ,elpe-

rimisio. No se observa actividad fibroblá~tica en mnguna e~apr..
ni células inflamatorias, excepto a veces alrededor dl~ algunas
vénulas.

Grasa. En todos los músculos afectados hay aumento del
tejido graso, el origen del cual no se conoc~. El au~ento de ~as
células adiposas es mayor que en las atrofIas de ongen nervlO-
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so. La cantidad de grasa sólo tiene relación con la duración de la
distrofia.

,Fibras nerviosas, Al comienzo de la distrofia no hay, altera-
ción en las fibras sensitivas,nien las motoras, pero al avanzar el
proceso se produce una atrofia moderada en 'las placasneuro-
musculares.>L,afibra: nerviosa antes de entrar en la placa mio-
neural, envía filamentos del cilindro'-ejedentro del endomisio
como buscando una llueva fibra muscular . Los husosmuscu~

. . 20 - - - ;
-

-,~--lar es, las fipras sensitivas y otros órganos terminales persÜ¡ten
a la desapariciÓn de, las fibraS musculares . .

12

Sistema Nervioso Central. Los cuernos anterior y lateral de
la médula, losganglios medulares, los nervios y las fibras intra-
musculares no se alteran. Aunque el número de células del asta
anterior se reduc€después que degeneran los músculos, Adams y
col. 11 no han encontrado afeCtadas las células del asta lateral en
los segmentos dorsales, como lo reportarán Kuré y Okhiaka - .

~)4

Aparato Circulatorio., Los cambios que se producen en el
c()ra:zón no son tan marcados como los que se encuentran en el
músculo estriado. Según Zantuchni y col. en los casos que en-
contra ron en la literatura el corazón pes~iOdesde 140 gms. h~sta
600 gms.Lagr,asa epicárdica está aumentada. Frecuentemente
se, encuentran- áreas fiqrÓticas pequefu¡,~ en el miocardiq. Mi-
croscÓpicamente laíllteraciÓn principal es la ~ibrosis, que varía
desde una forma difusa hasta la existencia de grandes áreas 11-
bróticas. Las fibras mtlscúlares v¡:¡.rían de tamaño y en algunas
se encuentra degeneración con fragmentación de la,s mismas; en
tales áreas se enctlentran también cambios degenerativos en'
los núcleos. A veces puede ser prominente la existencia de zonas
con infiltración celular histJ,ocitaria. El resto del aparto circula-
tario,no sufre, mayores alteraciones.

El músculo liso no es afectado.

OUADRO CLlNICO

CARAGTElR,ES GENERALE:S, , ,- y . El cuadro
clínico principal es similar en tOda~111as4Rfo~~as.ÉT comienzo de
la enfermedad es generalmente durante la primera o segunda
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infancia, haeiéndose l1lenos frecuente después. Los músculos más
afectados son los de la parte proximal de las extremidades, aun-
que conforme progresa lit enfermedad todos los músculos son
atacados.

Es de la combinación de' regiÓn, debilidad' y tamaño anor-
mal de los músculos que resultan las formas clínicas. El dolor
no forma parte de la sintomatología.

La evoluciÓn es lenta y progresiva, excepeionalmente cier-
tas formas pueden estacionarse.

'

Cuando el principio es prec~z se obtiene la historia de que
lus primeros pasos se dieron hasta los 3 o 4 años. La marcha es
dificultosa e irregular, 'acentuándose al subir o bajar gradas.
Tropiezan y ~aencon facilidad. Se cansan fácilmente.P?r ,~e-
bilídad de lacintura pelvianacaminancomo patos,'ademas. tie-
nen una base de sustentación mayor que la normal al camIllar.
Las piernas aunque son levantadas ligeramente, oscilan,pasiva-
mente hacia adelante y bajan el pie, asentando el talon, desde
Inás alto que louotmal para evitar las irregularidades del te-
tí'eno. Compensan así la debilidad de los músculos anteri01'es. de
la pierna.

Dependiendo del grado de distrofia, el paso de la posiciÓn
de decúbito a la erecta se efectúa con mayor o p:lenor dificultad
y. en los, casos modera.daménte avanzados, lo hacen en la forma
clásica: se inclina el paciente sobre la cara, descansa sobr~ codos
y rodillas, después Sobre los pies y manos. Trepa a lo largO, de
RUSpiernas hasta quedar apoyando las manos sobre las rOd:-
Has. De aquí' con un -esfuerzp 'mayor y acentuando la concaVI-
dad lumbar queda' erecto. ,

E'n 'la posiciÓn depié, presenta el paciente lordosis 'y pro..
mlnencia del abdomen; como una embarazada. Al pretender al-
zarlos por lasaxilas, los hombros suben, dando la impresiÓn de
C¡Üe el tronco yla cabeza se escurriesen hacia abajo entre los
hombros, ~'como cuerpq' de polichinela";, esto es debido a la de-
bilidad de la cintura escapular, que también permIte al omÓplato
una posición alada. ',"

Por la disminuciÓn del tamaño de los músculos, la cintura
se reduce y es lo que les dá un "talle de avispa".

.

Las manos no' sufren' mayor ¡J,lteraciÓn.
La debilidad de los músculos peribucales hace los labios

ptomineÚtes Y la risa en sentido transversal. El resto de la cal':),

- 2'7 -



tiene una expresión indiferente por disminución de los pliegues
frontales y ausencia de los nasa-labiales.

Al examen se encuentra también disminución de tamaño
y debilidad de los músculos del hombro y cadera, de los S2g-
mentos proximales de las extremidades y cara. Gonformepro-
gresa la enfermedad se produce parálisis de las regiones afec-
tadas, lo que confina al paciente a la cama. La ausencia de te-
jido contráctil produce deformidades, como pié equino o equino-
va~us, etc. y la existencia de sólo tejido fibroso en lo que eran
musculos dá origen a pseudocontracturas .

La alteraciÓn del tamaño de los m~~culos y de la fuerza
es generalmente simétrica.

E:n algunos casos finales de distrofia muscular se han ob-
i'.ervado alteraciones mentales y la inteligencia está a menudo
por debajo de lo normal.

Al examen neurológico no se encuentra alteración de la sen-
~ibilida~lY .rainvestig~Ciótr de l(js reflejos tendinosos muestra que
estos dIsmmuyen de mtensidad de acuerdo con la disminución
de las fibras musculares funcionantes, Los reflejos cutáneos
pueden variar igualmente. Los esfínteres funcionan normalmente.

.
FOR¡MAS ElSPEC'IALES. Debe notarse que éstas se desc~iben

solo para presentar lavariedaden el comienzo y algunos carac-
teres especiales,pero la distrofia muscular progresiva es una
sola entidad nosológica. .

,
A) FORMA FAMILIAR GENER.ALIZA.DAy SE'VERA. es la

mas frecuente y su forma más conocida es la distrofia muscuiar
pseudohip8rtrófica de Duchenne.En la mayoría de los. casos co-
mienza antes de los 6 años. El agrandamiento de los músculos'
y. la d:bilidad de las extremidades inferiores, pueden existir va-
rJOS anos. antes de reconoc~r la enfermedad. Cuando hay Dseu-
dOhipettrofia, los músculos afectados p'or est~ proceso son e~ or-
den .de fre~uencia

o"

aproximada: infraespinosos, supraespinosos,
deltOIdes, tnceps, gemelos

71' glúteos y cuadríceps. Aún púede
haber agrandamiento llmscula.r generalizado al principio, como
en, uno de l?s casos de Duchenne

n'
La consistencia cteestos

musc~los esta aumentada. AlIado de lqs músculos aumentados de
tamano, los hay atróficos, como los pectorales, algunos de las ex-
tremidades inferio.res y superiores, columna vertebral; pelvis y
hombro. .
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La fuerza muscular está disminuida. en todos los músculos
afectados sin relación a su tamaño. Debido a la afeccian tange-
neralizada es que esta forma encaja mejor en la descripción ge-
neral.

. Los músculos de la mano, 'cara, maxilar inferior, laringe,
faringe y ojos permanecen poco afectados hasta el final; aunque
hay reportes de distrofia de los músculos de la cara, estemo-'

cleidomastoideos y diafragma
44

y,
R4 Y aún de los músculosocu-

lares
44

en las etapas finales.
Esta forma es más frecuente en hombres que en mujeres

.en la relación de 6:1'en las series de. GoWers
44' Puede ser trans-'

mitida por mujeres no afectadas. Generalmente los pacientes faM
llecenantes de los 20 años de edad.

'Vna var~edad de esta forma es la Distrofia Crura,l Atrófica

'le Leyden y~oebius, que difiere de la anterior descripción en
la ausencia de hipertrofia y tener un curso más lento y locali-
zarse en la zona proximal de las extremidades inferiores.

B) DISTROFIA MUSCULA;R,REST'RINGIJ)AY POCO SEVERA.
Es menos frecuente que la forma anterior, aunque no es rara.
Puede comenzar desde los 2 hasta los 60 años de eqad, aunque
generaJmente comienza entre los 6 y los 20 años. El tipo me-
jor conocido es el facio-escapulo-humeral de Landouzy Dejeri-
nne. La sintomatología deriva de la debilidad de los músculos
del hombro y cara: con d.ificultad para levantar los brazos; ceM
rrar los ojos y sonreír sin descender las comisuras labiales. La
expresión es la llamada. "miopáti.ca"y los labios protruyen como
los del tapir. La debilidad del trapecio y pectorales danunaescá,-
puja alada. La atrofia de los músculos deLb.razo. contrasta .con
él tamaño normal de los del antebrazo..

Posteriormente se atrofian. elesternocleidomastoid€o, .serra-
to . mayor, romboides, espinales, dorsal ancho,~eltoides y suprá,
e lnfraespinosos.. Algunas veces se atrofian los músculos de la cin.-
tura pelviana, pero generalmente el procesase detiene en esta
etapa.

Aunque la evolución hasta el grado. descrito en la parteg~
neral es el fin de toda forma clínica' de distrofia,buén número
de pacientes pueden llevar una vida casi normal, ya que la en-
f.ermedad es poco severa. y . permanece estacionada.. por. largospe-
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río dos ,cie tiempo. ,
'La distrofia muscular juvenil de Erb es el tipo en qne

la distrofia afecta los músculos proximales ~e los brazos y deja
las músculos faciales intactos. Aparece generalmente después de
los 20 años de edad, es de evolución lenta, con .remisiones largas
y poca incidencia familiar. Al final ataca los músculos faciales

identificándose con el tipo de LQndouzy y Dejerinne. '
,

Como particularidad de esta forma se cita la ausencia con-
génita de parte o totalidad de algunos músculos. Puede estar
enferma sólo la musculatura fa.cial durante casi toda la vida;
siendo hasta el final cuando se extiende a otras regiones. En
los casos avanzados pueden afectarse los músculos rectos ex-
ternos de los ojos

m'
Los músC,ulos glúteos y deltoides pueden hi-

pertrofiarse compensatoriamente a la debilidad de los otros
músculos vecinos.

La presencia de fibrosis en los músculos afectados es la'
causa de contracturas observadas en 3 de los 7 casos de Lan-
douzy y Dejerinne ,,;,' .

En el 7 % de los casos examinados por Zatuqhni y cal.gO'
€:ncontraron extrasístoles auriculáres .o ventriculares, además al-
teracidhes del voltaje; el} 10 de 25 casos estos autores encontra-
ron cardiomegalia.

C) DISTROFIA OFTALMOPLEJIC'A
'.
PR()iGRE'SIVA. Puede

comenzar desde la infancia hasta los 50 años, pero casi todos los
p2.cientes comienzan antes de los 40 añós. L,a enfermedad evo-
lueiona lentamente y en cualquier etapa puede detenerse. Afecta
igualmente a hombres ya mujeres. El primer síntoma es gene-
ralmente la ptosis de los párpados superiores, después se desa-
rrolla debilidad en los músculos motores del ojo ,en forma tan
progresiva que pasa inadvertida al principio, llegando a producir
una oftalmoplejía. total. El ataque de los músculos es bilateral
y de igua.l ihtensidad en casi todos los casos, pero en. los que
no es así, aparece diplopíatempranamente. La facies de estos
pacientes es parecida a, la de la miastenia gravis (Hutchinsonia-
1!.a)ya que igusJ que' en ésta, existe debilidad, en el músculo ele-
vador de1 párpado superior. Los músculos faciales y los orbicu-
lar es de los párpados están afectados en 25 % de los casos..

Los casos de esta forma, aún cuando se puede afectar la ca-:-
ra,ose distinguen de los de Landouzy y Dejerinpe en que el ata-

- 30.-

que a los músculos oculares precede en muchos años al ataque de
los músculos faciales,

DJ DISTROFIA MlIOTONICA. En esta forma la distrofia
muscular es de tipo distal, a lo que se agrega, diferente de las
otras formas, miotonía, cataratas, atrofia testicular y alteracio-
nes endócrinas.

Los músculos primero afectados son los de la mano, ante-
brazo y pretibiales, hecho que se hace evidente alrededor de los
20 a los 30 años. Los músculos maseteros y esternocleidomastoi-
deos están casi siempre atróficos y algunas veces lo está el éle-
vador del párpado superior.

.

Aunque la miotonía está ausente en algunos enfermos, su;"
parientes si sufren la enfermedad pueden presentar miotoní~

Rn' no
y

RR;
'. .'.

La Distt'ofia Distal descrita por Gowers~, entra en el grupo
sin miotonía. La enfermedad bajo esta forma progresa muy 1811-
tamente.

Estos pacientes también presentan facies Ilutchinsoniana.
La debilidad' de los músculos de la laringe y faringe se evi-
dencia por alteraciones de la voz Y disfagia.

La miotonía característica, se pone en. evidencia cuando el
paciente ejecuta alguna contracción fuerte o se estimula física-
mente el músculo. La relajación está retardada después de una
contracciónt pero puede hacerse. más rápida la relajación des-
pués de repetir varias veces el mismo movimiento. La miotonía
se presenta casi sólo en los músculos cie la mano, .cara y lengua
y nó en toda la musculatura como en la enfermedad de Thomsen.

La. atrofia se presenta dos a tres años después en los músculos
que han tenido miotonía, sin embargo; la lengua casi nunca se.
atrofia. -

Además de lo anterior, se encUentra en estos pacientes, a-
trofia testicular debida a la desaparición de las células de L,eydiff
y persistencia de sólo unos pocos tubosseminíferos.

Se ha reportado hipotiroidismo en algunos casos.
Hay bradicardia y alargamiento del espacio P-R en el elec-

trocardiograma
~7' 4fi

Y
RR' . '

. La gran frecuencia de catarata en las familias con distro-
fia. .

miotónica la hizo notar Greenfield , siendo estudiada pos-
.

"

. . fi
teriormente con mayor detalle

RR' ~9 Y R7'
Se describe la catarata
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como opacidades regulares y pequeñas cerca de las superficies
anteriores y postetior del ctistalino y cón coloración amarillD
azúl y azúl-verdoso; se encuentra en mayor 'proporción eri los pa~
cientes jóvenes, Después de una evolución Íe:hta se produce una
catarata estrellada, cerca de la superficie postérior del cristalino.
Lospacientes:a.ncianos. presentan una catarata senil corriente.

Los" músCUlos quesóló son miotóniCos' presentan al' micros-
copio,. .hipertrOfia' y largas' filasde< núcleos coloC'ados centralmen-
te, éstos' carap.teres son diagnósticos de distrofia miotónica

'

. De-
bido-a lamiotónía, es frecuente que las fibras presenten zori'as de
contracción y <segm.entación sobre tOdo en los especímeneston1a-
dos. por'biopsia;R,uptura de las fibras muscUlares secundaria a
la miotonía se .ha observad\) desde- las primeras investigaciones
<;4'El frecuente hallazgo en esta enfermedad' de un anillo grue-
so 'de.sarcoplasma alrededor de' las miofibrillas en los cortes
transversales, ,es debido a la sección de una 'ZOna de contl'3C-
ción ;

.79

DIAGNOSTICO.

, En los casos avanzados el diagnóstico puede hacerse sólo
cOIliVt!r.alpaciente. CÜando'la distrofi:aUeva al paciente <con el
médico'en'u:¡¡¡a...etapa té,mprana.se encuentra en unbuennúme..;
rO'd~ casos, el antecedente de antepasados o parientes. colate;.;
l'á.les.que.Pad~eR o'Padecieronlaenfermedad. ,La "Cxistenciade'
hip~rttofiamuscular con fúerza disminukla,.es un dato muyva,-
!foso. Laasociacióá de atrofia, catara.ta ,y miotonÍaes única.

Núnca se presentan contracturas verdaderas' , ni tampoco
hay fih!ilación muscular. Es notable también la dl~tribución si-
métrica deda'atrofia; sinregionaliz¡aeión' de tipo,neurológico, el
resto del'sist~!!¡'rrerviosoesnormal al 'examen físico. Las alte~
raciones que. s!:l'¡fu'én;]os;¡refrej.os<tendinosos, está' de acuerdo con
la can tida.d.ode téj:idb mu.scularf1incíónante y generalmente c,on
e],tantaño:del!mús~uló, Eidólórll(Yfórma,partede la 'sintomato-
logía.

,

Laevolución;en'geheral,. es lenta can agravación progre-
siva;sinque.'se ha¡yareportado exacerbaciones en el curso.
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Es de mucha ayuda la investigación de los exámenes siguien-
tes:

En la electromiograf~a se encuentra al ha~ermovimÜmtos
voluntarios potencia18s en espiga, de Le.cuencla normal,pero
de corta du~ación y d8men::Jr amplitud que los normales .n' c:a~~
do la debilidad es extrema sí disminuye la frecuencla d
potenciales,

"

,

"
'.,' 1 de

" A la e~ploración eléctrica de los :nervlOsy ~l1SCU os ,se -
mues,tra solamente que el estímulo para?rOdUClr ~~a contrac:

. , ,

lo normal' sin que eXIsta reaCClOn de degeclon, es mayor que"
"

neracióll.

La distrofiamiotónica re¡¡,ccion~como exce?'ción" en forma
distinta al resto de las otras formas de distr.ofla.AsI observ:",". .' ta a la electromiografía potencIales mayores. Y elmas ,que presen

" t '

,
menor quee;tínlUlo necesario para producir una con racClOn, es . "..,

10 normal. Todo estos desaparece cuando deja de haber mlOtoma. .

En los casos que aún pudieran permanecer dudo.so.s, es de
gran valor la investigación, del coeficie~te de la creatmll~a, y la

tolerancia a la administración de creatma, en ambos examenes
se encuentran cifras por debajo de lo normal. Recordemos que las
cif:cas normales del primero es de 2:4 mgm. en el hombre, 18 mgm.
en la mujer y 12 mgm.en el niño. E:n el se,~undo exam~n, normal-
mente después de la administraciÓn de 1 gm. de crea,tma elho~-
bre retiene el 801% y la mujer retiene el 70% de esta sustancI~.

Aún más, la poca utilización de la creatina puede hacerse ~as
prominente. con la administración de, glicI~a (10 a 20 ~~s. dla-

ríos) llegando así a excretarse al dla de 300 a 500 mIlI gramos
de c~eati:na en la orina (la administración de 40 a 5?, gms: ,de

crlicina a una persona norm.al eleva muy poco la excreClOn urma-
;ia decreatina, que es de 20 gms. en el hombre y 50 mgms. .en la

lrÚ!jer 34.)'

En resúmen creo que los, datos para hacer el diagnóstico pp-
sitiVOY' aun el diferencial son, ,una historia sugestiv,a ~e la en-

fermedad, el examen físico con sus signos caractel'lS~lCOS, e~a-
men neur(Jlógico normal, la investigación d~ l.as reaCClOnes el~c-
tricas y la dosificación de lacr~a~inina elImmada por la orma
en. 24 horas (ceoficiente de creatmma).
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Quiero poner en evidencia que fa biopsia muscular es un
procedimiento diagnóstico valioso. N'onecesita ningún instru-
mento especial y se lleva a cabo como la toma de un fragmento
de cualquier otro tejido. Como la alteración histolÓgica precede
en algúnpiempo a las manifestaciones clínicas, el cuadro micros-
cópico ya está algo avanzado cuando el paciente se presenta
con el médico.

Al exámen histológico se encuentran las alteraciones ante-
riormente descritas. Estas, son iguales a las que sep;esentan tn
la atrofia, muscUlar medular (Enfermedad Oppenhein~ Werdnig-
HcffmannJ que comienza en una edad muy precoz, pero el eua-
dr.o clínico y la evolución hacen el diagnÓstico diferencJal.

En algunos, casos se ha descrito la existencia de hipertrofia
y aumento de la fue:za muscular, para después seguir una fase
de pseudohipertrofia con debilidad y continuar laevolueión or-
dinaria de las distrofias In- y 82".

Entre las condiciones con las cuales ,se ha renortado aso-
ciada la distrofia muscular está la distroJ:ia adÚ:JO;o-genital' en
10 casos y uno con amiotonia '

.'

Jordans en 1948 52" en~~~tró un paciente con distrofia
de tiposeveo y generalizado, cuyoS glóbulos blancos en la san-
greperiférica mostraban la existencia de vacuola"col1, grasa, sin
que 'presentara ninguna alteración que lo explicase. En perso-
nas normales se presenta esto con las infecciones severa/o.

. ASOCi~d:Ocon. excreción de doble cantidad' de 17-qu~toestc-
l'Oldes y mlOglobinuria se desc;jbe un caso con úna historia fi:<,mi-
li~r de, distrofia, de tipo generalizado, pero con, una évo]uci;'}n
muy lenta de 223,ños. La mioglobinuriase presentaba' después
de intenso ejercicio. a

La existenCia. d;\la,nosis que se creyó debida a ventilación
defectuosa a nivel de los alveolos y a probables corto-ciÍ'cuitos
vascu13;res en el pulmón se reporta en un caso de distrofia mio~
tónica i1b; no es raro, encontrar pacientes con' cianosis .en las
extremidades distales de los rniembros cuan.do hay atrofia: museu'"
19, de esas regiones.
. Brown 94a hace referencia a la asociación de distrofia mid-
tónica con parálisis periódiea.

.
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DIAGNOSTICO nIFERENCIAL

Me parece útil citar cinco putitos diferenciales entre las
distrofias musculares y las atrofias debidas a enfermedades del
sistema nervioso

fi!J'
ya que COlYCsta parte de la patología el pro-

blema diagnóstico -es mayor.
1~E:dad de comienzo: En la distrofia' es más temprano, ya

que el principio de las atrofiasdeuteropáticas es en la edad me~
dia o después.

.
,

2~Región afectada: El tronco y las partes proximales de
los miembros son .los que se enferman' primero en la distrofia,
contrario a lo que generalmente sucede con las atrofias deutero-
páticas, en que la parte ,afectada es la distal de las extremidades.

3~Tendencia familiar: gn lasmiodistrófilas es prominente.
Lo inverso,con algunasexcepciones,es la regla en lasatroflas
nerviosas. .

4-Con.traccionesfibriIares: Nunca .se presentan en la dis-
kofia muscular y son frecuentes en las atrofias por lesión de

la neUrona motriz periférica.
5~Espasticidad: Sólo se encuentra en las miopatías por le-

sión de la. neurona central. '

La distrofia. muscular progresiva puede ser diferenciada de
las siguientes enfermedades, toman.do en cuentra las observacio-
nes siguientes.

ATROFIAS MUSCULARES MEDULARES, INFANTIL,ES .,@
AmiotoníaCongénita de Opp.enheiin. La. atonía' o hipotórÜa

es congénita y generalizada y tiene tendencia a disminuir cdn

la_edad o por lo menos ano progresar. La tendencia familiar es
muy poco acentuada.

.,

La parálisis de Werdnig-Hoffmann. Aunque en esta enfer-
medad- la incidencia familiar es mayor que en la ant.erior, tam':'
bién es más evidente la degeneración de las células de las astas
anteriores. Hay atonia y la enfermedad aunque prinéipia por las

partes proximales presentaprecozmente disminUción b aboli-
ción de los reflejos. No hay defecto en la prueha de la toleran-
cia a la creatina. A la investiga.ción eléctrica, se encuentra ,reac-
ción de degeneración. Las fibrilaciones muscula.i:es no son raras.

ESCLEROS,18 LATERAL AMIOII'RO'FIGA. Se presenta de
los 50 a 70 años, la incidencia familiar es rara. Además de ser.

evidente la degeneración de las" células motoras medulares por

fibrilaciones y atrofia de los mÚsculos de las manos y lengua, se

-:- 35 --



encuentran signos de piramidalisrno.
ATROFIA M)USeULAR PERONEAL DE CH:ARCOT, MA:-

RIE. Y 'I100iTH q' tiene. ~aractetes hereditarios intensos y se pre-
senta en la niñez, contrario'.a la forma de distrofia. muscular
que describió Gowers, que se presenta después de 10s:'0 'l.:fi.os
generalmente y con la cual pOdría surgir duda. E's notable tam-
bién que la atrofia musc1,1lardeestos casos se limite ar'iba de
la~ fJdillas y codos. Existen signos de lesión de los nervios peri-
féricos tales como dolol', parestesias y analgesia en las pie~nas;

POf.,IOMELJTIS. AGUIM.. Siempre .es ,precedida la aparición
de parálisis por un estado gripal, que a veces. p:1sainadvertido.
La evolución es de curso rápido. En la fase inicial presenta el pa-
ciente rigidez de la nuca y tronco, caída en go~ade la cabeza
al levantar lo de la posición de decÚbito dorsal. E:xisten fascicu-
laciones y alteración precoz de los refle;os: Además el examen
del líquido cefalóraquídeo presenta elevaciÓn de las pwteinaso
las células según la etapa de la evolucién.

, 'MIAST'ENIA GRAVIS. Se presenta alrededor de los 30 año:::
principalmente en mujeres.La debilidad aparece después de r¿
petirun movimiento varias veces y así la debilidad se presenta
al final del día; estando al d'asiguiente con una fuerza normal
o casi normal los mÚsculos que el día anterior eran débiles. El ata-
que es en los mÚsculos de la c:¡,ra, faringe, laringe y extremidades
proximales de los miembros' superiores.

El curso diario de la sintomatología es diferente del de la
distrofia muscular. Además la ínyección' de 1.5 mg. de neostig-
mina hace desaparecer la debilidad a los 15 ó 30 minutos en la
miastenia grave.

S:INDRO::Y1JEDEL ESCALENO ANTERIOR. Este s'n:iro-
me está compuesto de alteraciones motoras, se;;sitivas y tam-

.

bién vasculares. Lo. más, frecuente es que sea unilateral. En los
casos de costilla cervical, la radiografía establece el diagnóstico.

Gon la atrofia muscular debida a artritis reumatoidea, de-
generativa o infeccios,a, no se presenta mayor problema diagnós-
tico.

El problema surge cueIldo se trata de diferenciar la dis-
trofia miotónica q¡ue aún no tiene atrofia muscular y la m;uto-
nía congénita de Thomsenj se resuelve recordando que en la 131'i-
mera enfermedad, la miotonía no es generalizada. Los pacient8s
conmiotonía congénita tienen generalmente parientes que han
tenido la enfermedad durante largo tiempo y aún no presentan
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atmfias musculares,' sino al contrario hipertrofias verdaderaS. La
existencia de atrofia testicular y cataratael1> los distrÓficos es
rlegran valor diagnóstico. A pesar de ,10 anterior Maas y Pater.:.

son ¡¡;! creen que la miotona congénita es un aspecto de la dis.:.
trofiamiotónica.

'
La posición de la distrofia muscular menopáusicaes aún

incierta. El cuadro microscópico de estos casos consisteer. de~
..generación hi~lina, ruptura y pérdida de la estriación de las
fibras musculares a, otros casos han sido clasificados conlode
miositis crónica ' ~~ E:Jaspecto cHnicó muestra debilidad simé-
trica de la parte 7proximal de las extremidades, sin mayür atro-
fia muscular con aparición en la época del climaterio o poco des-
pués de la menopausia.

PRONOSTICO

Var:a con la forma clínica, las formas oftalmopléjica y
faclo-escapulo-humeral tiene un pronóstico bastante bue:q.o,
pues las reniisiones generalmente son largas y la evolución del
poceso patológico es lento., La duraci~n de la vida .noestá 9,fec..,
tadá en estas formas. ,

La forma generalizada progresa fatalmente y fallecen de
una enfermedad, intercurrente, frecuentemente pulmonar.

En la forma localizada Y poco severa se han reportado 24

casos de muerte súbita, atrlbuidas aL at;:¡.que distróJico del co..,
razón 90'

TRATAMIENTO

, NO existe terapéutica específica, ya que la etiología es aún
de,gGonocida. Hay sin embargo algunos factores q¡ue pueden con-
tribuir a la comodidad del paciente distrófico.

.

La inactividad parece acelerar el proceso, por ello es conve-
niente ejercitar los mÚsculos enfermos, sin llegar al cansancio.

Gomo es lógico, los pa.cientes obeSos al disminuirles el exceso
de peso, la fuerza que se puede desarrollar es mayor relativamén-
te, ampliándose así la actividad. '

La administración de qUinina
"
o cortisona hacen desa<-

~R . R2
parecer mientras se administran, la míotonía, de los pacientes
eOIl dístrofia miotónica, sin que el componente distrófico sea
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~lterado.
La fisioterapia. debe ser empleada fundamentalmente pa-

ra prevenir las deformidades, no tiene ningún: otro valor en las
distrofias.

. .

El alivio de las deformidades por contracturasfibrosas,
se obtiene con tenotomias o artrodesis.

En:tre las sustancias que han tenido efectos, diferentes se-
gún el autor están: la glicina a dosis de 15 a 20 gms. diarios
según Milhorat, Technor y Thomas

fl7
produce una mejoría en

la fuerza muscular, empeorando al suspender la droga, pero res-
pondiendo a un nivel inferior al administrada de nuevo. Aunque
Lewin r.n con el mismo tratamiento no ha obtenido ninguna va-
riación en la fuerza, el proceso distrÓfico parece se, detenido
ya que las biopsias musculares mostraban mejoría química e
histológi.ca después del tratamiento; desafortunadamente no
menciona los cambios específicos.

Conviene hacer notar el tratamiento propuesto por Kuré
y Okinaka", pues la base para él está en completo acuerdo con
el proceso de distrofia propuesto por Adams y col" además no
hay dentro de los reportes revisados resultados contrarios a los
de estos autores. Según este tratamiento se puede obtener .un
moderado aumento de la fuerza muscular, se usó así,adminis-
tración de 0.2 a 0.3 cc. de una solución de adrenalina al 1xl.OOO.
y 0.1 a 0.2 cc. al 1% de pilocarpina en forma parenteral y dJa-'-
ríamente. Se ha tomado como límite para observar una mejoría,

.

15 días, al cabo de los cuales sí es negativa se ha pensado que la
cantidad de fibras musculares aún afectables por la terapéuti-
ca son muy pocas; sin embargo en un paciente :hubo, respuesta
hasta el 120<;>da. .

~los 10 minutos de la inyección aparece taquicardia tran-'
sitoria.

.

Cerca de dos a tres horas después de la inyección la fuerza.
de los músculos distróficos aumenta durante doce horas Des-
pués/ de alglín tiempo la duración del efecto es más prolo~gado.
La administración de las drogas se pUede hacer en. díasalternos.

La existencia de nuevas drogas con una acción fannacoló-
gica similar a la pilocarpina, pero de mayor intensidad hace ne-
cesario que se ensayen drogas COI110la neostigmina o el mesti":
nón.

según la proposición etiológica, Coh la susper¡sión de los
medicamentos se quita el efecto trófico que reemplaza al sistema
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autónomo deficiente.
Entre los agentes terapéuticos adminístrados sin mayor va-

lor están la vitamina Ej 4 Y 'i'i'
insulina, extracto pancreático y

pitituario, estrógenos y progesterona.
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REPORTE DE CASOS

CASO N<? 1 (1837-44 M. de N.) Paciente de7 años, ingresa
por debilidad en rodillas y tóbi1los. Desde los 3 años se ledo-

blan con mucha facilidad rodillas y tobillos. Se cae mucho. La
marcha se ha vuelto insegura y eleva mucho los muslos para
caminar.

. No tiene la familia ningún antecedente patológico. A los
cuatro años de edad le hicieron el diagnóstIco de meningitis. En
tres ocasiones ha tenido neumonía.

Al. examen: la facies es indiferente y pálida. Talla 1.0g Irits.,
pesa 36 lbs. En el cuero cabelludo hay lesíones costrosa3. Las
encías están rojas y sangran ligeramente. Ganglios del cuello';
aumentados moderadamente de tamaño, movibles y nodoloro-
sos.E'nfermo en decúbito dorsal con los pies en posiciónvarus-
equina. C'onsistenciade los músculos gemelos aumentad'a.A
la investigación neurológica se encuentra disminución de la ,fuer-
za muscular del lado derecho e inseguridad al caminar.

Reingresa dos años después, cuandq., no puede caminar ni
estar depié,pero permanece sentado. TÜine seis meses 1ie no
poder asentar bien el pié derecho alpararlo. E~iste ligera atrofia
de las regIones .maseterinas. Hombros atrofiados con disminución
de la fuerza muscular. Masas musculares de la región lumbarrÍ-
gidas con disminución de la movilidad en esta misma región.

..

Curva lumbar exagerada. Pantorrillas redondeadas e hipertró-
firas.En el examen neurológico se encontró un niño aparentc-
mente sano, cooperador y de mirada viva. Ninguna alteración
df.'l tono muscular. Reflejos tendinosos casi ausentes, cutáneos
normales. M!otilidad pasiva normal, excepto en el miembro infe-
rior derecho .en donde está disminuida.

Los exámenes de laboratorio fueron normales, 10 mismo que
la radiografía de la columna dorso-lumbar.

Estuvo afebrildurante los dos meses de estancia en el ser-
vicio. No tuvo mejoría con la administración de 150mg. diarios
de vitamína E. . .
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CASO N<'>2 (2199-45 M. de N.) Pacíente masculino de 12 a-
ños que ha perdida la motilidad activa en las cuatro extremida-
des. Hace de seis meses a un año que empezó a sentir debilidad
en ambas piernas y a caerse frecuentemente durante la mar-
cha.Después ya no pudo caminar y permaneció sólo sentado. Lue-

go la debilidad invadió los miembros superiores hasta no poder
ni moverlos. No hay ninguna otra molestia.

Tiene dos hermanos mayores sanos y tuvo tres hermanos

que murieron pequeños. No tiene ningún antecedente de impor-
tancia.

.

En el examen se encuentra un niño mal nut'ido que per-
manece acostado. Mantiene la boca abierta

y la lengua está au-

mentada de tamaño. El tiroides tiene aumentados sus lóbulos
y

existe un nódulo entre' ambos lóbulos. No puede pararse. Y cuan-
do se le pone sentado pierde luego estaposición~ E;nel. cu~llo
existe atrofia muscular, pero 103 movimientos son normales, aun-
que laflexión se ejecuta con debilidad. Puede mover las manos
y los' pies. Los antebrazos Y las piernas están hipe:trofia.clos.y
la motiJidad de estos segmentos es escasa. Las eminencias de
las' manos, cintura pelviana, brazos

y hombros presentan attO-

fía. más intensa en las dos últimas regiones y ,con poca.!Y1ovi.,.
1id~d activa. La motilidad pasiva está exagerada.

y el tono dis,..

minuido. Todos los reflejos tendinosos,. menos el aquileo, están
ausentes; los reflejos cutáneos y mucosoS son normales.

C'A,SO N<'>3 (2238-45. M. de.N.) Niño de 9 años que ingresa
debido a difiéultad para caminar, sentarse y moverse. Hace dos
años comenz~ éondificultad para la marcha, trastorno que se .
acentúa cada vez. más. Cae con facilidad.'

ELdesarroUo fué normal y no tiene pingúnantecedente pa-
tológico. . .

. Como datos anormales del examen existe una marcha de
pato, con marcada lordosis lumbar, hombroshechados hacia a-
trás y las escápulas tocándose per sus bordes internos. Los gltí-
teos, muslos y gemelos son prominentes. Miembros superiores «- .

delgazados, excepto las manos. .Debilidadehipotonía en miem...;
bros superiores e inferiores. Los movimientos pasivos son exten-
sos en las extremidades inferiores aún cuando las masas muscu-
lares son duras. Reflejos tendinosos abolidos; cutáneos y.muco-
80S no:males; No hay fibrilaciones musculares ni alteración de
la sensibilidad.
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Reingresa 18 meses después. Hace tres' meses que no pU('de
caminar. Desde su' egreso ha' empeorado, cada vez se 'siente má
débil. '

,c s

En el examen se anota que parece bien desarrollado y bien
nutrido. En las regiones pectorales que habían sido encontradas
atróficas en la estancia anterior; esta vez hayacúmulo de teji-
do, celular. Puede, flexionar las extremidades superiores, sin lle-
varias a la cabeza. En las piernas existe contractura de l O

".
'

;:;

musculos de la región posterior y muy poca fuerza. La motili-
dad pasiva es extrema. No se vé ninguna atrofia. Los reiIejos
no han variado.

De nuevo ingresa dos años más tarde con dolor abdominal
que aparece por 'épocas y que se' alivia con calor local. Defeca
con dificultad cada dos días. " '

Diferente de los exámenes anteriores se encuentra, que só-
lo puede hacer movimientos laterales de la cabeza, apoyándola en
la cama. Pectora.les muy atrofiados. En el a.bdomen hay dolor a.
la palpaci~n de la fosa ilíaca derecha. La movilidad activa en los
miembros superiores se reduce a1" 1501 de lo normal en codos ,y- /0
munecas; los dedos los puede mover pero ~in llegar a oponer el
pulgar. Brazo,antebrazo y eminencias de la mano presen1¡an a-

'trofia. Los miembros infedores están atróficos y el paciente no
los puede mover. La motilidad pasiva de todas las articulaciones
está aumentda. Los reflejos tendinosos y 1013abdQminales están
abolidos. La sensibilidades normal.

'

.

C'ASO NO. 4(05179'-54 H.G.G.) Paciente de 10 años con im-
potencia funcional en los cuatro miemb~-os; Hace 5 mesescami-
naba dando, pasos cortos, pues de lo contrario caía y le cost~ba
levantarse. Actualmente tropieza con facil1d.ad, la subida de' gra-
das le es imposible y no puede levantarse solo cuando cae. Pro..
gresivamente ha perdido la fuerza en las extremidades supuio-
res, hasta no poder alzar ningún objeto. .

En el examen 'se encuentra que camina con pasos muy co1'-
tos, inseguros y con movimientos oscilantes del tronco: Hay de-
bilidad de los músculos del cuello. Eapectoral mayor y el dorsal

.ancho están atróficos. Los músculos rectos del abdomen se sien-
ten resistentes,' Hayhipertoníaen los músculos deltoides" biceps

.

y triceps y atonía en los músculos del antebrazo; la fuerza esta
muy disminuida. ,En el cuadlÍceps hay aumento del tono muscu-

.
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lar. Está limitada la flexión de la rodilla. En la J;egión lumbar
se encuentran hipertónicos los músculos y lordosis. Nervios c1'a-
neales y reflejos cutáneos normales. Reflejos tendinosos norma-

les también. '

CASO NO.5. Paciente masculino de 10 añQs de edad. A los
18 meses de edad padeció de tifoidea, quedó muy débil y tuvo

, que aprender a caminar de nuevo; aunque esta vez se caía con
facilidad. No presenta ningún dolpr. La difiéultad para cami~
nar ha aumentado lentamente y desde hace 3 meses no puede
caminar.

No presenta antecedentes anormales.
Examen físico: Niño. gordp, en dec(¡.bito dorsal, incapaz de

moverse o cambiar deposición. Al sentarlo se sostiepe, abriendo
las piernas y acentuando la curva dorsal. En los miembros infe-
riores hay hipertrofia de los músculos, de la pierna, más noto-
ria en los gemelos. Pies en posición equina con niarcadadebl1i...
dad de losperoneos. En miembros superiores hay atrofia, del
deltoides y pec1;oral. Existe debilidad marcada de la muscula-

tura abdominal y :de los, extensores de la columna.

CASO NO. 6 (04530-56 H.G.G.J Paciente ,de 15 años, con de-
bilidad para ponerse de pié o hacer otros esfuerzps -similares des-
de hace casi un año. Tambi.én' ha notado que la marcha le es
dificiL

Le apareCió hipertrofia de las, pier'nas yatrofi~ de las ex...
;-, tremidades superiores a los 9 años.

'Antecedentes familiares. Aunque no se . puede precisar, es
probable que dos tíos de parte de la, madre hayan padecido de
distrofia muscular antes de morir. Un hermano (caso NO. 7)
sufre de la misma enfermedad. Seis hermaI'lQs de parte de

'

la
madre son sanos.

.

En el examen se le encuentra hipertrofia en ambostempo-
ralf's. Movimientos oculares normales. Existe atrofia de los múscu-
los supraespinosos y aún más marcada en los pectorales; en

, menor grado. están atróficos el biceps, orbicular de los labios y
buccinador. Presenta hipertrofia. <lel pronador redondo, geme-
los, dorsal ancho y cuadríceps. Del,decúbito se levanta "trepan-
do',' y camina como pato. Los.nervios craneales están normales.
Los reflejos rotulianos están disminuidos,' el aquiliapo, tricipital

~
y bicipital ausentes,RefleJos abdom.inales normales. Fig. L
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pertrofiados son, losespinales. en la r~giénlumbar,l.":iirnespi-,
nosos,. deltoides, glúteos y los de la región posterior del rnusloy
la pierna. Se presentanatróficos los pectorales,biceps ,'{ tricepsó,
Todos los movimientos son posibles ejerciendo fuerza, pero sin,- -

- -'llegar a lo normal. .Las musculos planos del abdomen 'son un po...,
00 ~b~& .

'

Se le practicó una biopsia de los músculos gemelos.

COMENTARIO. Todos los casos recibieron el diagnóstico de
distrofia muscular progresiva por el o lus clínicos que atendierol1
al enfermo.,

Todos los casos' son del tipo generalizado y. severo.
Sólo encontramos pacientes del slixq masculino.
Exeepto en loS casos . Nos. 6 y 7no hubo ninguna inciden-

familiar. '
E:j ataquesirnetl'icO de los músculos fué evidente en tOdOS -

lus casos, menos en el Ni? 1, en el cuaL presentó efl el principio,
mayor debilidad en el lada derecho.

,

Aunque puede ser sÓlo coincidencia. en el ca.so N'? 7 se en-
;' contró poco vello pubiano, que pJdría tenct como causa un de-,

fectO endócrino.,
Unicamente en el paciente del caso N'? 9 se encontrómo-

detado retardo en el desarrollo mental.

CASO NI? 7 W4633-56 H.G.G.):Paciente de 20 años; her-
mano con el del caso anterior, no puede cab"-lard€sde hace 8
meses. A los,' 8 años de edad. la madre le noM crecimiento de
las pantorrillas y adelgazamientQdelos miembros superiores. Ha-
ce un año, aún podía caminar,.pcl'Q la marcha progresivamente
se le fué dificultando hasta hacérsele imposible desde' hace 8
meses.

'
Ha presentado el paciente con alguna frecuencia dolor en

el abdomen. La mayor parte de los alimentos le provocan asien-
tós semilíquidos. 8eq'Uej a de dolor té!lUeen las l'odillasy pre.
sentatambién dolor en los músculos de la pierna, cintura, dor-
so y hombro.

Se encuentran disminuidos los movimientos del cuelio.
Existe hipertrofia en el músculo temporal, masetero, buccinádor,
esternocleidomastoideo, deltoides, glúteos, cuadriceps y gemelos
(Fig. 2). La fuerza muscular está disminuida en todO el cuerpo.
Presenta poco vello pubiano. L,os reflejos tendinos0sestán ausen-
tes..Nohay signo de Babinsky.

Sie le practicó una biopsia de los múscul.os gemelos.

CAE,O N9 8. (05640-56). Niño de .9 años. A los cuatro
notó dificultad en la marcha y debilidad de la extremld:1d infe..,

rior izquierda.
'

Tuvo un desarrollo normal. Dos hermanos Y dos hermana;;>,'
del paciente son sanos.

J"as masas musculares de las piernas están más desarro-'
lladas de lo normal. En decúbito ambos miembros inferiores per-
manacen en rotación externa. La fue.za muscular está igualmen-
te disminuida en la:; dos piernas. La marcha es vacilante. En
las extremidades superiores se nota solam.ente moderada clebi-'
lidad df.J les hombros. Los reflejos son todos normales.

CASQ N9 9. (08794-56 H. G. G.) Paciente de 10 años que
desde hace 4 CDmenzÓ a perder fuerza en las piernas ya caer-
se al correr. progresivamente fué perdiendo :;)1 aptitud para ca-
minar, hasta que ahora lo tiene que hacer ,con poca rapidez.

No se pudo obtener ningún antecedente perl30nalni familiar.
Al examen se encuentra retardo en su desarrollo mental.

Aumento del tamaño del bazo. Presenta lordosis, y~ escoliosis
hacia lai"zquierda. Camina contoneándose y se levanta de la po-

sición de decúbito según la descripción clásica. Los músculos hi-,
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RESUMEN:

l-Se presentan reunidos los conocimientos sobre las dis-'
trofias musculares. , '

2 ;S€pone énfasis en laafiatQhiia patológica,! fisiopa-',
tológica de la enfermedad, incluyendo recientes avan-
ces' en estos aspectos.

'

3-8e reportan nueve casos típicos de la enfermedad,
'

4-Se súgiere el ensayo del tratamiento de adrenalina Y
pilocarpina o heostig:mlna.
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F!g. 1, CasoNQ ~. Puede v~rse la. pseudohipartrofia de los n'111StiU¡,;
los gemelos y glúteos y la atrofia del hombro y brazo.

46-

Fig. 2, Casq NI! 7.'Elpaciente no piUede caminar. Existe pseudohi~
pertrofia

.

Mlos delt()!des, infraespmosos y gemelos..Nótese lo del-
gado de la. Cintura y la atrofia del brazo.A.ún puede verse el sitio

de la biopsia.

47-



Fig. N? 3. Biopsia del caso N? 7. Es evidente el .diferente esp.es~r
de las fibras y la separa.ciónque hay entre ellas. Los núcleos son

muy abundantes;

Fig.
'"

Hel caso N? 7. Se véel trayecto sinuoso de, dos fibras. de-
generadas y rotas y tres células a.diposas entre rlQsfibras más

gruesas ,q¡ue, aparte de moderada estri.ación longitudinal
y nu-

merosos núcleos, aparecen normales.

- 49-- 48-
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CONCLUSIONES

l-~Eldiagnóstico de la distrofia muscular puede hacerr.e
POI' 10$ siguiéntes datos: carácter familia!', evolución len-

..ta y progresiva, examen físicocaract~rístico.

2--La tolerancia a la creatinay. el coeficiente de l~ c.rea-
tinin¡¡, están por debajo de lo normal. El cua:lro mi-
croscópico es característico.

3~Lá enf.ermedad es única y evoluciona hasta el ataque

. generalizado de la musculatura. Se describen valÍas for-
mas sólo para hacer notar la evolUción, muy lerlta de al-
gunos . casos.

4-"-Hasta la. actualidad. no existe tratamiento eféctivo,<só,'
lo medidas .pali¡¡,tiv~.

Vo. Ba.

Fig.N95. D~lcaso N9 9. Se vé gTaJl cantidad de tejido conjUntivo.
y graso,.la forma redondea,4~ de las fibras, sus diámetros

desiguales y alg\JUos núcleos centrales.
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