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bt INTRODUCCION. El motivo principal de este trabajo con-
".,iete en reunir la serie de avances, que se han hecho en la pa-
logia. ‘del musculo distrdfico, tanto en el aspecto fisiopatol6-
co, como en el anatomopatologico. Me parece oportuno expo--
gner una parte de la miopatologia, para que vuelvan hacia ella
su atencion los médicos generales ya que aparte de los neurélo-
BE-os; estas enfermedades han estado fuera del campo de todos los:
3 espemahstas

- Creo muy probable que con el estudio que esta rec1bxendo
ta entidad nosolégica, muy pronto esta enfermedad se bene-
ciara con un tratamiento adecuado.

) Es muy curioso que a pesar de constituir el miusculo el 4567,
n peso del cuerpo y ser uno de los dos sistemas méas diferencia-
dos, no haya recibido un impulso fuerte el estudio de sus enfer-
¥ medades, sino hasta hace al‘gunos afios.

n la ultima parte resumo los casos de distrofia muscular
que pude encontrar en los archivos de la sala de Medicina de
¥ Nifios del Hospital General, Clinica de  Poliomielitis y Centro de
b Recuperacién de Guatemala. ,

CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES DEL
MUSCULO ESTRIADO

Basandose en la etiologia o, cuando ésta no es conocida,
en la anatomia patolégica, Adams, Denny-Brown y Pearson |,
t . han propuesto la siguiente clasificacion de las enfermedades del
“miisculo estriado:
I—Dkefectos congénitos.
II—DISTROFIA MUSCULAR. i
IIT—Enfermedades inflamatorias del musculo.
IV—Tumores.
V—Enfermedades traumaticas y circulatorias del msculo.
VI—Grupo miscelaneo, que incluye:
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-a)-Enfermedades ‘$6xicas.
b) Enfermedades metabélicas.
¢) Enfermedades enddcrinas.

- DISTROFIA MUSCULAR

DEFINICCION: Se considera como una enfermedad prima-
ria y degenerativa, generalmente progresiva, de los musculos es-~
queléticos, con la caracteristica fundamental de carecer de ac-
tividad regeneratriz” y sin alteracién neurolégica primaria .

Anatomopatologicamente es una sola entidad y quizd des-
de el punto de vista etiologico también lo sea. Pero para hacer més
facil su estudio y-deseripcién, tomaré las cuatro formas en que
dividen la distrofia muscular Adams y col. o asi: ‘

1—DISTROFIA MUSCULAR . GENERALIZADA, SEVERA Y
FAMILIAR. Es un tipo de miopatia generalizada de progreso ra-
pido, con comienzo en la nifiez, de tendencia familiar, que afec-
ta predominantemente al sexo masculino y que puede ser acom-
pafiada o no de pseudonipertrofia.

9. _DISTROFIA MUSCULAR 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 detencién completa de su evolucion. '

, 3_DISTROFIA OFTALMOPLEJICA PROGRESIVA. De pro- .
greso muy lento, con incidencia familiar en mas o menos la mi-
- tad de los casos, limitada generalmente al miisculo elevador del
parpado superior y a los miusculos extrinsecos del ojo.

4—DISTROFIA MIOTONICA. Miopatia de tipo distal, pro-
gresiva, familiar; con catarata, atrofia testicular y presencia o no
dermiotonia‘ de los musculos enfermos.
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HISTORIA

Antes del trabajo de 'W. Erb en 1891‘31' no se establecia
diferencia ‘entre Ias miopatias primarias ¥ secundarias, aungue
los anteriores trabajos de Bell 1 Partridge e Aran
g2 COmentan la enfermedad. Meryon !
varias familias; el estudio a la autopsia de dos de ‘estos casos
mostré la médula espinal y los nervios en estado normal, con de-
generacion granular de los musculos. Duchenne en 1855 ., descri-

rindola como una forma juvenil de 1g atrofia medular progre-
siva;. en 1861 describié la “paraplejia hipertréfica de 1a infancia”,
distrofia que hoy lleva su
fia, aunque considerandola de etiologia - desconocida. ‘
Cohnheim y Eulenberg en 1866 20 TEPOrtaron los hallazg'os en
la autopsia de un paciente con “paralisis hipertrofica”, hicieron
notar la ausencia de patologia en el si '
la presencia de tejido adiposo en log
como material degenerado dentro de los tubos de sarcolema; los
mismos -hallazgos - fueron confirmados por biopsia muscular en
1865 por Griesinger 4 Procedimiento criticado en aquella época.
En ese mismo afio comenzé Ducheénne el estudio por biopsia de
Sus casos y en 1868 o8 bublicé una memoria en donde hacia no-
tar el aumento del tejido. conjuntivo Y graso en los miusciulos
afebtados ¥ la conservacién de 1g estriaciéon muscular, creyendo
entonices que la causa €ra una enfermedad del téjido intersticial
del mitsculo. De nuevo Duchenne en. compafila de Charcot en
1872, publicaron estudios post-mortem que comprobaban los estu-
dios. in vivo Yy demostraron la ausencia de patologia en el sis-
1 tema. nervioso; ademéas describieron
. bulo-humeral. En 1876 Leyden a1’ hizo notar la similaridad entre
i ) todas las formas de atrofias musculares progresivas familiares vy
en 1879 Gowers 3 ' 1lamé la. atencién sobre la existencia de casos’
i en las mismas familias con atrofia sola o con atrofia e hiper-
it trofi‘ﬁa musculares, asociadas en broporciones- variables.

.~ Erb en 1882 20 ‘
neracion en los casos.de distrofia ‘muscular progresiva. En 1884
Landouzy y Dejerinne - hicieron 1a necropsia a un caso de dis-
trofia facio-escapulo-humeral, Ulteriormente han habido repor-

tes que en su mayoria tratan sobre lg clasificacion de los diferen-
tes tipos. : : : : !
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1o ¥ Little"
o describié algunos casos en’

bié una atrofia muscular progresiva. simple de 1a nifiez, conside~ -

nombre, especulando sobre la hipertrg- "

sistema nervioso central y -
miusculos, que consideraban -

entonces el ‘tipo facio-esca- .

establecié la ausencia de reaccion de dege~

Ofta’llrlo le 1 : ‘ ] V i ué en 1890

p j’a' diStréﬂca prOgI'eSIV %L.. :F"ue Fuclls ‘ 40
o] e i . bi i mu 1 N > - -
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j / ’ oS i . Hutch]nson 5
3 llna. ba:fec(’éi 0’ n de lOS IlflCleOS de ].OS nervios Ocular €S ;
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describié €l cuadro clinico con detalle.

ot¢ ibio esta. en-
; Distrofia mioténica: en 1?96 'I-’Ioffmail ﬁgtfsiic;;b;)l e
b 1idad, haciendo notar la distrlbucl.on de a : A,demas cara,
T' e < musculos esterno-cleido-mastoideos: A . b
4 anie];ir;‘m;rgsentéia atrofia testicular con reduccion de la po- .
' antetio:

. uadro sistémico.

; - ; como parte del cuadro sistemice

4 : ie acrocianosis I . miot6-
tencia, calvicie y lecié la diferencia entre la distrofia

establec n, tanto

llamo6 la

b Curschimann ) 1 : alstrofi
! g;lca y. la miotonia congénita o enfermedad. de

&t field
i-en el aspecto clinico como en il gen;:‘:;;gq.d :}r::% el 4€ammar >
iacion frecuente .

! n sobre.la asocia ‘ : Y

; d}'cetri‘(:f(;a mioténica en los mismos casos. Ulger11(;rr§istopat010gia‘ ,
“18 ield 7 dieron una descripeién completa de la ‘
Greenfield | .

E muscular.

" ETIOLOGIA

! HERENC‘iA‘ Siguiendo la clasificac%én‘ ?n cuatrlo iozmgz ((3:1111(:1;:
”cas;, se puede hacer notar al’gléqug‘ ggzlsa%zgﬁin; ]aése |0 Treeen-
b ci :e la herencia entre los-cua . J. Xy e
3 ,2221?6’1341 casos de larliteratura: hay.en su ZZH:;J;:)J% {502 —
v‘/\casos con influencia genéticas, s1end(_) estas e O o i
-; ligada, al sexo, recesiva simple .o dominante. e routost
b las ‘manifestaciones tienden a ser menos g

e léﬁtolé. forma generalizada, severa y ?amlimt‘h ;1;(; ¢112c2§572
F todos los casos de distrofia p‘seudoh1p‘e}‘tr6‘f1t(':aéioz e
1 usuaifnente ligada al sexo, teniendo segun esoli1 O e
'peor pronéstico, contrario a. lo que sucedetc:forma e omtin
fdadas recesiva o dominantemente . En es ad e on

‘ung relacién de 3 hombres enfermos pc?r ca, aro ujer W o, que
3 Forma restringida y poco severa; de D Dgejerine. e ats
'incluye principalmente el tipo fle Landoillzyerylcm o casos
¥ forma se encuentra la influencia de la her o 1’;a1 O s
¥ sin importancia y en otros en forma m/anrca,ue,remrtarolrl rylor
jlfnilia de 1269 miembros con 159 enfermos d |
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y Stevens q‘_,’ en‘los que la enfermedad aparecié entre los 7 y
20 afios y la mayoria heredandola en forma dominante. El
mismo tipo dominante fué encontrado en pacientes que comen-

zaron ‘a padecer la enfermedad entre los 40 y 60 afios, en la

serie de 249 casos reportada por:Welander . En esta misma se-
rie la proporcion segin el sexo fué de 3:2, mayor en el mascuyli-

no, estando de acuerdo mis o menps con la igual incidencia en :

ambos sexos, como lo establecié Faulkner

-En la distrofia aftalmopléjica progres’i'{/a, hombres y muje-
res son afectados igualmente y en forma dominante, segin los
estudios de dos familias hechos por- Bradburne 0 Y Faulkner "
En la familia estudiada por Gates » aparecia la herencia de tipo
recesivo. En general aun es incierto el tipo hereditario de esta
forma. Lo : - -
La distrofia mioténica tiene un caricter hereditario: domi-
nante y segiin Fleischer ag ¥ Henke y Seeger 4 COI la partieulari-
dad de potenciarse ¥ anticiparse, es decir que la enfermedad a-

parece cada vez mas temprano y es cada vez mas grave. Thoma~ 3

sen m—entre‘ 874 persohas encontro 101 afectadas -de: distrofia. mio-
“ténica en- forma dominante y con igual distribucién en los- dos
SEXO0S. S R o - :

ERROR METABOLICO. Se supone, aunque no se ha demios- .

trado, que debido a una falla congénita: del metabolismo, algu-

nos misculos no -pueden ser mantenidos en perfecto estado, prin-

cipalmente los que se desarrollan primeérg en la vida fetal, ‘como
los ‘del trohco y los de la parte proximal de las éxtr,emjdades s

“SISTEMA. ENDOCRINO.  ‘Han sido incriminadas todas las
glindulas pero no se- han dado pruebas 'que lo demuestren. En
cambio Tyler y Perkoff <y €128 pacientes con distrofia muscular
generalizada y 14-con la forma moderada. 'y restringida, des- -

bués de estudiarlos con una serie de-exdmenes de laboratorio, -

no encontraron alteracién del metabolismio endéerino.

SISTEMA NERVIOSO AUTONOMO. Kuré y Okinaka ., han
supuesto que la inervacion simpatica deé los miusculos prégresi-
vamente se vuelve deficiente ya que -con el tratamiento que ellos

recomiendan de pilocarpina y adrenalina, se aumenta la fuerza -

muscular en los musculos distroficos, reemplazando asi al siste-
ma defectlioso. Esta proposicién apsrece reforzada shora con
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. rd o y ma_
ia idea de que las fibras nerviosas dan un estimulo para la
duracion. de las fibras .

'(;)trros' factores que se-han propue\syto,‘ como l'a.s mfecggﬁ:?,
deficiencias . vitaminicas,. consanguini@ad, no .satisfacen ]

ficamente .

FI SIb'PATOLOGIA :

Oada una de las dos partes del musculo; su composicion ¥
ias reacciones durante su contraccion, han sido ‘acusadas de ser
el asierito del estado patologico. e )

A continuacién describo brevemente la parte del metgbohs
mo mormal sobre el que se han encontrado las mayores altera-
ciones. ° B S - -

En el organismo humano normal, la creatina es facilmente
formada a partir de la glicina, que reaccmnand? 'con el’ grupo
amidico de la arginina forma &acido guanido-aceético y. éste » gs
‘metiiado para formar creatina. El grupo.metlhco’es derivado. de
la metionina y el procesc se lleva a cabo en el hlgado. fm, g @

sa.ti muscular esta en forma

Del 44 al 689, de la créatina : forma
tosfocteatina : Lo )

i Previo -a%ue se efectide la contraccion muscular es neci
sario -que se hidrolise la fosfocreatina que 51’1‘\fe como fp.en e
caldrica y\ademés cede el fosfato al ac1dq adenll}po s’ - os

La hidrolisis de la_fosfocreatina da como productos, fos-

I fato inorganico, creatinina 'y creatina, siendo la produccion de la

p; imera Inayor que la de la Segun.da [ La CIeablna se convier-
- ’ 19 ‘ v

te en creatinina, aunque no S€ sabe si totalmente, 1 1 -

Airreversible .y se-lleva a cabo enteramente (.:nr el muscu ot.ga.a

la rata por lo menhos; toda 1a creatinina deriva de la creatina; .,

; i s ig ‘el ‘humanao. o :
es posible que suceda igual en’e me :

Y pLa excrecion de creatina y creatinina es norrpalmente muy

constante, a pesar de una ingesta variable de creatina.

4

CANTIDAD NORMAL DE CREATINA

375 +.0.— 25 mg‘S--% :

190 + o — 90 mgs. 9 .
150 + o — 30 mgs..%

L Q

Misculo estriado
Testiculo
gustancia. gris cerebral.
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La disminuci6 )
on de la reserv ico
le dismiz fat eserva de glicégeno en el my
inuye a éste, la propiedad de retener creatina musculo
. ‘34"

Los halla: (
contrmms Iftlllkazggs anprmales del metabolismo que se han en
oot a istrofia son resumidos por Schwarz i: 1
1 er.1 e de la creatinina* ests disminuido. 2—T.s T ’as‘l ' l‘hEl
a fcreatma** estad disminuida. 3—g ot oo pota 8
enfermos. Este hecho
. 0 es normal en los nifios,
e . : : ninos, pero los
administd@tl“(’)ﬁa muscular eliminan aun ma’yor cantid(;l:ie’fl)ﬁde_
o ra.cl‘on de glicina aumenta la creatinuria. E . -
S sgn utilizables en la practica, com oo e
del diagnostico. ,
: Aparen :
preating puetserrlfntelzéo hay alteracién en 1la formacién de la
C creatinuria sigue i '
In e P! 8 crea : en cantidad proporcion
guidag e udee ;lrt;*ggeno y la administracion de creating esalsea
ion"casi inte i i
raron oa exeree gra _ . Benedict y col.
v » US gliclna con N 15, que'la,
Ina recien sintetizada, que no ha sido
‘Cuand icina; inir
o 1 anc r(l)ase dan glicina, arginina y metionina, precursores
i acétié s)e aumenta la excrecién de glucociamina ‘(o dcido
- 0). ¥ creating amplifi ‘as] )
zuan " DN .
ranols oo de0) o p »flcando asi la baja-tole-
Shank F ' f ais
crentin 3; col. - ‘han encontrddo en 1a orina, disminuidg la
Coatinina g 2 ;rlnentadtaf la- creatina. Estos autores consideran Ia
a creatinina mas valiosa’ i
plsmnuclon : 1aS vallosa para el diagnéstico ¢
:artriti:tlglémg, porque ésta estd elevada en -otras en%ermegg,dc:aue
nica, poliomielitis, atrofia Huseuls .-
: . / rofia muscul iva
arit 6] olio Is, ar progresiv -
mate emd;o;;lt(lis, parghsw‘ periddica familiar, hip‘ertiriidismao, o
e Addison. y -eunucoidismo. Conforme diSminu,)reelrll; |

. 7 tas prue-
0 se discute en el capitulo

enec ' 15 encon-
cyeatma urinaria es crea-
usada por el musculo.

C f i : C‘ i Calltldad de 111111 ramos
¥ oe lLlellte de la leatl]lllla. ES la
de F‘St'a S“stancla por cada {1!0gram0 de peso excretada en

24 ‘horas por la orina.
hors a. Valores normales: H e
Mujer 18 + 0 — 9y nifios 12 + o — 4. 0mb1~241‘0~8,

** Pru | : i
ciénelzla;igaerit:l?anma a la Creatina. Se determina 13 excre
' € creatina después d L e AR
1 ) " e la administracién d
deglzlred; esta s‘us‘tanma. (1.32 gms. en la forma dzai(?élr ;{e‘
ol atina). Nprmalmente retiene €l hombre el 8'0071 S
~ mujer el 709, de esta sustancia. - % ¥ 12
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Xiste creatinuria entodos los

_ musculo. distrofico: e

* tenian -una tolerancia baja a la adm

cantidad de tejido muscular -disminuye la excrecién de- creatini-
na . Ademdas Shank y col. no han podido confirmar la tole-
rancia baja a 1a. administracion de creatina.

' Segln Hilhorat y. Wolff . hay méas relacion entre el esta-

- do clinico y las alteraciones en la orina de las’ cantidades.-de

creatina y creatinina que con la biopsia muscular. ;
En el plasma de los pacientes distroficos se ha encontrado
un aumento de la cantidad de creatina y una cantidad de creati-
nina normal _.. . ) , ‘
Tl estudio del tejido muscular enfermo ha mostrado que
la cantidad de fésforo soluble en solucién acida es de 42 ragm.. 9,
(normal: 123 mgm. %), ¥ que en forma de fosfocreatina esta el
33 9/, de éste fosforo (normal: 439,). También se ha encontrado
baja la cantidad de adenosin-trifosfato. La cantidad de creatina
es exactamente la mitad de lo normal. La reduccion ‘de estas sus-
: es mayor que la disminucién del tejido muscular o el au-

mento.del tejido conjuntivo en los musculos distroficos. 7 7
La hidrélisis y sintesis. de los compuestos de fosfatos en el
s normal en calidad, perc moderadamente

tancias

bajas. en cantidad o
Algunos reportes no es
asi Thomasen ' en tres pacien
encontré cambios caracteristicos en la excreciéon urinaria de
creatina, ni de creatinina. También en otros dos pacientes Milho-
~rat y Wolff . no encontraron mas que ligera creatinuria, pero
inistracién de creatina. En
hipertrofica se encontro . el

tan de acuerdo -con los anteriores,
tes con distrofia mioténica no

un caso de distrofia muscular pseudo
metabolismo de la creatina normal . .

En los distréficos hay una glucemia baja, con utilizacion re-

tardada de la glucosa .. o . .
Hottinger _, encontro que la administracién de 12 a 18 mgm.
de alfa tocofero
les ¥ aquella producida por la administracién de glicina.
En la distrofia mioténica se ha reportado baja la excre-
cion de los andrégenos en casi el 869, de enfermos y una excre-

cion baja de estrina en casi el 609, de las enfermas mujeres.
, ‘Aunque n(’)‘ es una reacciéon quimica, sino el resultado de to-
das ellas, quiero apuntar el resultado del cultivo de fibras muscu-

lares distroficas segun Gerard . Las fibras subcultivadas du-
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ol disminuye la creatinuria .de los nifios norma-




rante dos meses permanec i
e t eses, o] ' en anorr_ngles, por lo menos diferen-
ves de .es en iguales condiciones y asi nunca presertan
con_ra(':cione.s, seadnaden en- forma amitética y mo préséntan
-estriacienes ‘transversales. ‘ o '

En resﬁ:men,»podemos decir ‘que la estructura del migsculo
es pobre en fosfocreatina y ATF, aungue su .sixi;esjs y 81 division
son normales en calidad, no lo son en c,antida;i;we'sgppr ello que
no se puede aprovechar una produceién normal de c‘mat&iné. pa-
ra integrarla el mecanismo de la contraccién muscular Al 10
p.oc.ler usarse la creatina, el producto de su Wdiismo ia cre‘é.
‘t-ln‘lr.;a_, deja de ser excretado. Debe hacerse ﬁo’ﬁér que e{ mﬁsculc;
estrlaglo, las gonadas y la sustancia gris del cerebro son.las par-
Feq mas afectadas por el proceso distrofico y son también los te-=
;idos mas ricos en creatina. - R

ANATOMOPATOLOGIA:

o d:{;aadmdp estudiada p:(?r‘ algunos attores y como los hallaz-
\ \ : ams y cql.  son iguales a los anteriores, resumiré éstos

oty '1%rsosrfl?’llasl<301illrélente eil‘l la forma de distrofia pseudohiper-
R S gemelos ‘se ven como '

trofica ; -un tumor de gr

los musculos ‘atréficos de , asi ' 5 otras

0 esta forma, asi como 1

ot ey e , 0 los de las otras
. var € color, desde el amari

. : arillo hasta el gri

or lesde el an 7 8 el gris con un

te rosado. Al trasluz tiene el musculo aspecto de “carne de

pescado”, debido al tejido fibroso Y graso que reemplazan al te- -

jido normal.

“Microscopicamente, el tamafio de las fibras musculares muy -

zzz‘;??;edilla g’:r‘an1 cantidad de tejidos conjuntivo y. graso, es lo
del musculo distréfico. Diseminadas ir ] nente
: fico. . . Irregularmente ha
i;;o;z:az,%lﬁnizfﬁia’sf.y muSy bequenas, en todas las etapas de la deil»
g : rofica. 'Se infiere del examen de mi ige-
ramente afectados que el ‘cambio- inicial ‘en et
. o , 10° inicial en cada fibra es s
;Lng:;r;d;n‘l}lieilto, algunas llegan a tener hasta 230 micras de di'é.u'
’ : stas en corte transversal tienden ili i .
tro e .8 ser cilindricas en
iigglardde poligonales, como es 1o normal. Muchas fibras son bm(;zs
ega‘:as'qule lo normal y muy tortuosas. También se encuen-
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tran fibras que aunque miden 10 micras de didmetro, el resto de
sus caracteres es normal. En muchas de las fibras agrandadas se
presenta como alteracién primera la homogenizacién o hialiniza-
¢iém de.la fibra, con obscurecimiento moderado de la estriacion;
muchas fibras delgadas también sufren este mismo cambio.
En algunas fibras las. miofibrillas se separan en varios haces,
dejando enmedio sarcolema, sin division del endomisio. Los muscu~
los pseudohipertroficos deben su tamafio al aumento de las cé-
Inlas adiposas en el endomisio, mas que a la. hipertrofia de las

fibras.

Ntcleos: En todos los tipos de distrofia los niuicleos del sar-
colema en las fibras agrandadas o de tamafio pequeflo estan au-
mentados en numero, en tamafio y con formas mas variadas
que los normales. En ‘algunas fibras ocupan la parte central,
siendo éste un caricter méas frecuente en la distrofia miotoénica
que en las otras formas _ ¥ asi en algunas fibras, normales en
las demas partes se ven hileras centrales de nucleos. En las fi-
pras completamente degeneradas se ven los ntucleos del sarcole-
ma mas obscuros de lo normal y formando filas entre el tejido

conjuntivo; mas tarde desaparecen.

Fibras musculares. Conforme avanza la enfermedad desa-
parecen mas fibras. Se encuentran. entre las fibras, células gra-
sas que no derivan de la degeneracién de aquellas. Rara vez. se
observa fagocitosis activa. Cuando las fibras se rompen, conti-
nian durante largo tiempo rodeadas de sarcolema;. sin obser-
va’se ningtn fenémeno de regeneracion o En estas mismas fi-
bras se encuentra ulteriormente alteraciones degenerativas con
pérdida de las miofibrillas. U

Er la etapa final de todas las distrofias, las pocas fibras
existentes estdn separadas por tejido conjuntivo.y células adipo-
sas. No se sabe si el tejido conjuntivo es producto de fibrosis
o si solamente resulta de la condensacion del endomisio y el -pe-
rimisio. No se observa actividad fibroblastica en ninguna etapa.
ni células ‘inflamator'ias,' excepto a veces alrededor de algunas

vénulas.

Grasa. En todos los musculos afectados hay aumento del
tejido graso, el origen del cual no se conoce. El aumento de las.
células adiposas es mayor que en las atrofias de origen nervio-

— 25




s0. La cantldad de grasa solo tlene relaclon con la duracién de la
distrofia. - : - ,

- Fibras nerviosas.:Al comienzo de la distrofia no hay altera-
cién en las fibras sensitivas, ni en las motoras, pero al avanzar el
proceso se produce una atrofia moderada en ‘las placas neuro-
musculares La ‘fibra: nerviosa antes de entrar en la placa mio-
neural, envia filamentos del cilindro-eje -dentro - del endomisio,
como buscando una nueva fibra muscular Los husos-muscu-

* lares, las fibras sensitivas y otros organosgtermmales pers1sten
a la desaparlclon de las f1bras musculares 2,,

‘ Slstema Nervioso Central Los: cuernos anterlor y lateral de
la- médula,. los ganglios medulares, log nervios y-las fibras intra-
musculares no se -alteran. Aunque el numero de-células de! asta
anterior se reduce.después que degerieran los musculos: -Adams y
vicol. 5 DO han encontrado afectadas las células del asta latéral en

- los segmentos dorsales, como lo reportaron Kuré y Okinaka . .
HES

,:Anarato Circulatorio. Los cambios que se producenveri el
co?a{zon no son tan marcados como: los que se encuentran en el
musculo estriado. Seglin Zantuchni y cel. en los casos que en-
contraron en la literatura el corazén pesa{mdesde 140 gms. hasta
600 gms. La -grasa. epicirdica estd aumentada. Frecuentemente
se. encuentran areas fibroticas pequefias en el miocardio. Mi-
croscoplcamente la alferacién principal es la fibrosis, que varia
desde una forma difusa hasta la existencia de grandes areas fi-
bréticas. Las fibras musculares varian de tamafio y en algunas
se encuentra degeneracmn con fragmentacién de las mismas; en
tales dreas se encuentran también. cambios degenerativos en
los nuicleos. A veces puede ser prominente la, existencia de zonas
con infiltracién celular histiocitaria. El resto del aparto circula-
tario no sufre mayores alteraciones.

El musculo liso no es afectado.

CUADRO CLINICO

CARACTERES GENERALES y y .Y El  cuadro
clinico principal es 51m11ar en todas las forr%as E?l” comienzo de

la enfermedad es generalmente durante la primera o segunda
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. infancia, haciéndose menos frecuente después. Los muisculos mas
afectados son los de la parte proximal de‘las extremidades, aun-

que conforme progresa la enfermedad todos los miusculos ‘son

atacados.
s de la combinacion de regién, debilidad y tamafio anor-

mal de los musculos® gue resultan- las formas cllnlcas El dolor

no forma parte de-la sintomatologia.
La evolucién es-lenta y progresiva, excepc1ona1mente c1er-

tas formas pueden estacionarse.

Cuando el principio es precoz se obtiene la historia de que

lus primeros pasos se d1er0n hasta los '3 o4 afios. La marcha es-

dificultosa e irregular, “acentuandose al subir o bajar gradas.
Tropiezan y caen con facilidad. Se cansan facilmente. Por de-
bmdad de la cintura pelviana caminan' como patos, -ademas ‘tie-

‘ nen ‘una base de sustentacién mayor gque la normal al caminar.

Las piernas aunque son levantadas hgeramente oseilan pasiva-
mente hacia . adelante y bajan -el 'pie, asentando el taléon desde
mas alfo que lo normal para evitar las irregularidades del -te-
rfeno. Compensan asi la debilidad de los musculos anteriores:de
la pierna. ' '

“Dependiendo del grado de distrofia, el-paso de la posicion
‘de dectibito a la erecta se-efectiia con mayor o menor dificultad
y en los casos moderadamente avanzados, lo hacen en la forma
clasica: se Inclina el paeiente sobre la cara, descansg sobre codos
¥ rodlllas despues sobre los pies y manos. Trepa a lo largo de
sus piernas hasta gquedar apoyando”las manos. sobre las rodi-
lias. Die aqui' ¢con un -esfuerzo mayor y acentuando la concavi-
dad lumbar queda erecto.

En la posicién de 'pié, presenta el paciente lordosis y pro-
minencia del abdomen; como una embarazada. Al pretender al-
zarlos por las ax1las los hombros suben, dando la impresion de
gue el tronco y la ‘cabeza se escurriesen hacia abajo entre los
hombros, ¢como cuerpo "de polichinela”; esto’ es debido a la de-
bilidad de la cintura escapular que tamblen permlte al omoplato
una posicién alada.

Por la disminucién del tamafio de los musculos la cmtum
sa reduce y es lo que les da un ‘“‘talle de avispa”.

Las manos no sufren mayor alteracién.

La debilidad de los musculos peribucales hace los labios
prommentes y la rlsa en sentldo transversal El resto de'la’ cara.
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tiene una- expresién indiferente por dlsmmucmn de los pliegues
fronta‘es y ausenc1a de 1os naso- lablales

" Al examen se encuentra también disminucidén de tamafio
v debilidad de los misculos del hombro y cadera, dé los s2g-
- mentos proximales de Ias extremidades y cara. Conforme pro-
gresa ‘1a-enfermedad se produce paralisis de las reglones afec-
tadas, 1o que confina al paciente a la cama. La ausencia de te-
iido contractil produce deformidades, como pié- equino o equino-
varus, etc. y la existencia de solo tejido flbroso en lo gue eran
misculos d4 origen a pseudocontracturas

La alteracién ‘del tamafio de los musculos y de la fuerm
es generalmente simétrica.

En algunos casos finales de distrofia muscular se han-oh-
seérvado alteraciones mentales y la 1nte11genc1a esta a menudo
por -debajo de lo normal.

Al examen neurolégico no se encuentra alterdeién de la sen-
sibilidad 'y la investigacién de los reflejos tendinosos muestra que
éstos disminuyen de intensidad de acuerdo con la disminucion
de las fibras musculares funcionantes. Los reflejos ' cutéaneos
pueden variar igualmente. Los esfinteres funcionan normalmente.

: FORMAS ESPECIALES Debe notarse gue éstas se describen »

solo para presentar la variedad en el comienzo y algunos carac-
teres especiales, pero la dlstroﬁa muscular progresiva, es una
sola entidad nosologica.

A) FORMA FAMILIAR GENERALIZADA Y SEVERA, es la
més frecuente ysu forma mas conocida es la distrefia museular
pseudchipertréfica. de Duchenne. En la mayoria de los-casos co-

mienza antes de los 6 aflos. El agrandamiento de Ios musculos

¥ ia debilidad de las -extremidades inferiores, pueden existir va-
rios afios antes de reconocer la enfermedad . Cuando hay pseu-
dohipertrofia, los musculos afectados por este proceso’ son en or-
den de frecuencia - aproximada: infraespinosos, supraespinosos,

deltoides, triceps, gemelos ) gliteos y ciiadriceps. Atn puede ‘

haber agrandamiento muscular generalizado al principio, como
en uno de los casos de Duchenne . La consistencia de estos
musculos estd aumentada. Al lado de’ 170s miusculos aumentados de
tamafio, los hay atroficos, como los pectorales, algunos de las ex-
tremidades inferiores y superiores, colurmna vertebral, pelvm y
hombro.

La fuerza muscular. estd disminuida en todos los musculos
afectados sin relacién a su tamafio. Debido a la afeccién tan ge-
neralizada es que esta forma encaja-mejor en la descr1pc1on ge-
neral.

Los musculos de la mano, 'cara, maxilar inferior, laringe,
faringe y ojos permanecen:poco afectados hasta-el final; aunque
hay reportes de- distrofia de-los musculos de la cara, esterno-
cleidomastoideos y diafragma VoY atn de los miusculos ocu-
lares.  en las etapas: finales. ‘ : :

Esta forma es mas- frecuente en hombres que en mujeres’
en la relacion de 6:1°en las series-de. Gowers .4 Fluede ser trans-
mitida: por mujeres -no ‘afectadas. Generalmente los -pacientes fa-
llecen antes de los 20 afios:de edad. .

44

WUna variedad de esta forma es la Distrofia Crural Atréfica
tie Leyden y Moebius, que difiere de la. anterior descripcion en
la ausencia de hipertrofia. y tener un curso mas lento y locali-
zarse en la zona proximal de las extremidades inferiores.

B) DISTROFIA MUSCULAR RESTRINGIDA Y POCO SEVERA.
Es menos frecuente que la forma anterior, aunque no es rara.
Puede comenzar .desde los 2 hasta los 60 afios de edad, aunque
generalmente comienza entre los 6 y los 20 afios. El tipo me-
jor conocido- es el facio-escapulo-humeral de Landouzy Dejeri-
nne. La sintomatologia deriva de la- debilidad de: los miusculos
del hombro y cara: con dificultad para levantar los brazos; ce--
‘rrar los ojos y sonreir sin descender-las comisuras labiales.. La
expresion es la llamada “miopatica” y los labies protruyen como
los del tapir. La debilidad del trapecio.y pectorales dan una -escé--
pu]a alada. La atrofia de los musculos del brazo-contrasta -con
el tamafio normal de los-del antebrazo.
Posteriormente. se atrofian el esternocleldomastmdeo serra-
to mayor, romboides, espinales, dorsal ancho, -deltoides y. supra
e infraespinosos. Algunas veces. se atrofian los musculos de la.cin--
tura pelviana, pero generalmente el proceso se - detiene en -esta:
etapa.
Aunqgue la evelucion hasta el grado- descrito en la parte ge~
neral es el fin de toda forma clinica de distrofia, buén nimero:
de pacientes pueden llevar una .vida .casi normal, ya que la en-
fermedad es poco severa.y permanece estacionada. por-largos:pe=-
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riodos de tiempo.

La distrofia muscu’ar Juveml de Erb es el tlpo en que

la distrofia afecta los musculos proximales de los brazos y deja

los musculos faciales intactos. Aparece generalmente después de

los 20 afios de edad, es de evolucién lenta, con remisiones largas

¥y poca 1nc1den01a familiar. Al final ataca los musculos famales
‘dentlflcandose con el tipo de Landouzy y Dejerinne. -

Como particularidad de esta forma se cita la ausencia con-
génita de parte o totalidad de algunos musculos. Puede estar
enferma s6l0 la musculatura ‘facial durante casi toda. la \71da
siendo hasta el final cuando se extlende a .otras regiones. En
los casos avanzados pueden afectarse los musculos rectos. ex-

‘ ternos de los ojos ;_‘7 Los musculos gluteos y deltoides pueden hi-
pertrofiarse compensatorlamente a la deblhdad de
musculos vecinos.

La presencia de fibrosis en 'los musculos afectados es 1g
causa de contracturas observadas en 3 de los 7 casos de Lan-
'1ouzy v Dejerinne .

En el 7 % de los ca°os examlnados por Zatuchm y col. -
encontraron extrasistoles auriculares o ventriculares, ademas al-

ueracmnes del voltaJe en 10 de 25 casos estos autores encontra-
ron cardiomegalia.

los otros

. C) DISTROFTIA OFTALMOPLEJICA PROGRESIVA. Puede
comenzar desde la-infancia hasta los 50 afios, pero casi todos los

pzcientes comienzan antes de los 40 afios. La enfermedad evo-
luciona lentamente y en cualquier etapa puede detenerse Afecta
igualmente a hombres y ‘a mujeres. El primer’ smtoma €s gene-
ralmente la ptosis de los parpados superiores, despues se desa-
rrolla debilidad- en los musculos motores del ojo en forma ian
progresiva que pasa inadvertida al principio, llegando a producir
una oftalmoplena total. El ataque de los miusculos es bilateral
y de 1gua1 intensidad en casi todos los. €asos, pero en los que
no es asi, aparece diplopia tempranamente. La facies de ostos
pacientes es paremda a la de la miastenia grav1s (Hutehinsonia~-
na) ya que 1gual que en ésta, existe debilidad en el musculo ele-
vador del pafpado superior. Los miusculos faciales y los orbicu-
hres de los parpados estan afectados en 25 9%, de los .casos.
"'Los cdsos de ésta forma, atin cuando se puede afectar la ca-
12, se distinguen de,‘los de Landouz‘y,y Dejerinne en que el ata-
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que a los musculos oculares precede en muchos afios al ataque de
los mausculos faciales.

D) DISTROFIA MIOTONICA. En esta forma la. distrofia
muscular es de tipo distal, 4 lo que se agrega, diferente de las
otras formas, miotonia, cataratas, atrofia testicular y aiteracio-
nes endécrinas. .

‘Los musculos primero afectados son los de la mano, ante-
brazo y pretibiales, hecho que se hace evidente alrededor de los

‘20 a los 30 afios. Los miusculos maseteros y esternocleldomastm—

deos estan casi siempre a,troflcos vy algunas veces lo estd el éle-
vador del parpade superior.

Aunque 1a miotonia estd ausente en algunos enfermos, sus ]
parientes si sufren la enfermedad pueden presentar mlotonm
y Py . ) . !
La Distrofia Distal descrita por Gowers s entra en el gruno
sin miotonia. La enfermedad ba]o esta forma progresa muy len-
tamente.

Estos pacientes también presentan facies Hutchinsoriana.
La debilidad de los misculos de la laringe y faringe se evi-
dencia por alteraciones de la voz y disfagia.

La miotonia caracteristica, se pone en evidencia cuando el
paciente eJecuta alguna contraccion fuerte o se estimula fisica-
mente el musculo. La relajacion estd retardada después de una
contfaccién,‘ pero puede hacerse mas rapida la relajacién des-
pués de repetir varias veces el mismo movimiento. La miotonia
se presenta casi s6lo en los musculos de la mano, cara y lengua

36> 40

¥ n6 en toda la musculatura como.en la enfermedad de Thomsen.

La atrofia se presenta dos a tres afios después en los miisculos
que han tenido miotonia, sin embargo, la lengua casi nunca se.
atrofia.”

Ademas de lo anterior, se éncuentra en estos pacientes a-
trofia testicular debida a la desapariciéon de las células de Leydlﬂr
¥ persistencia de sélo unos pocos tubos seminiferos.

Se ha reportado hipotireidismo en algunos casos.

Hay bradicardia y alargamiento del espacm P-R en el elec-
trocardiograma Y o... : )

27’ 45 ]3

La gran frecuencia de catarata en las familias con distro-
fia mioténica la hizo notar Greenfleld w siendo estudiada pos-
teriormente con mayor detalle as’ 20 Y et Se describe la catarata
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;;Atflezj ;\pamda/@es regulares y‘ peq.wueﬁ‘as cerca de las superficies
| e’s ¥ posterior del cristalino y con coloraeién amarill
a;;ul y aggl-verdoso; se encuentra en mayor ‘proporcién en los o
cientes jovenes. Después de una evolucién lenita se prodﬁce 'pa—
E:ataratg estrellada, cerca de la superficie posterior del crist lu_ma
Los ‘paclent(?s ‘anecianos: presentan una catarata senil “'corrier?’cino'
. Logmuscuiosx que s6lo son' mioténicos presentan al 'micvc.;
copio, .hlp?ertyofia y largas filas de nucleos colocados ceﬁtraln; "
tc., éstos caracteres son diagndsticos de distrofia, mioténica _: }gg-
bido-a la' ’rniO?toni‘a,‘ es frecuente que-las fibras presenten zorilés d—
oontraccmp y'sggmentacién sobre todo en los especimenes torriaf
]do§ p?or, b}opsrla\. Ruptura dg'las fibras musculares secundafia a
la;imiotonia se ‘ha" observadd desde las brimeras investigacicne
G El frecuente hallazgo en -esta enfermedad de un- anilio gr{xes
sc;:dev sarcoplasma. alrededor de- las miofibrillas en - 15 T s
transversales, . es: de , Srontrac,

bido a la-seccién d ;
2z i € un L,
cién . C ‘ Sl a zona de. contrac-

DIAGNOSTICO.

con fviﬂir‘lallos’ cgsqs’. avar\lzados el Fliagnéstico‘puede hacerse ‘sélo
con' A .;pamente. Cuando la distrofia lleva al paciente con .el
;nx?d;cof',en una-etapa témprana..se encuentra-en un .bue‘ri'nﬁmé'
ro de’ casos, el antecedente de. antepasados o parientes colate_'
rales que padeeen o padecieron .la, enfermedad, La existehcia dz;

hipertrofia musculdr con fuerza disminuida, es un dato muy. va- -

_l&roso, La asociacion de atrofia, catarata.y miotonia es fnica,

%\Tupca" §e presentan contracturas verdaderas ' . ni taml.)oco
ha’y .flhz-llacmn‘ muscular. Es notable también Ia di'sftribucic’)ni si-
metmcardea»la,:taﬂtmfia,’ sin’ regionalizaeién ‘de: tipo. neurologico, 6l
rest‘so cel ssi§téinw :r}ervioso ‘s’ normal- al ‘examen: fisico L‘:fs' al’te—
’ra‘cmne.s que’ sﬂ:ﬁl:“ért:lds#réfl“ejm‘ten’dinosos,‘ esta’ de a(;uerdo con
g ;:gtﬁtlsladf}de:f tt’éjfid0~.»muscular“'funcidnante' ¥ ‘generalmente con
10gi:,, afno: del miseulo. Et'dolor no: forma, parte de-la sinto’mato’- '
' I{aeevoiuciép;aen;geheral,’ es-lenta - con agravacion progre-"
siva; sin: que:se haya reportado exacerbaciones en el ‘curso.
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‘potenciales

Es de mucha ayuda la investigacion de los examenes siguien-
tes: B . . ~
En la electromiografia se encuentra al hacer movimientos

. voluntarics, potencialas en espiga, de frecuencia .normal, . pero

de corta duracién y de menor amplitud. que los normales . Cuan-
do la cebilidad es extrema si disminuye la frecuencia de los

53°

A 1a exploracién eléctrica de los nervios y misculos se de-
muestra solamente que €l estimulo para producir una contrac-
cién,‘es mayor que lo normal; sin que exista reaccién de- dege-
neracion. . -

La distrofia miotonica reacciona..como excepcion, en forma
distinta al resto de las otras formas -de distrofia. ‘Asi observa-
mds que presenta a la electromiografia potenciales mayores ¥y el
estifnulo necesario para producir una contraccién, es menor que
1o normal. Todo estos desaparece cuando deja de haber miotonia. '

En los casos que aln pudieran permanecer dudosos, es de
gran valor la investigacion del coeficiente de la creatinina y la
tolerancia a la administracion de creatina, en ambos examenes
se encuentran cifras por debajo de lo normal. Recordemos que las
cifras normales del primero es de 24 mgm. en el hombre, 18 mgm.
en la mujer y 12 mgm. en el nifio. En el segundo examen, normal-
mente después de la administracion de 1 gm. de creatina el hom-
bre retiene el‘SO\% v la ‘muje'f retiene el 709, de esta. sustancia.
AGn mas, la poca utilizacion de la ‘creatina puede hacerse mas
prominente con la administracion de glicina (10 a 20 gms. dia-
rios), llegando asi a excretarse al dia de 300 -a 500 miligramos
de creatina en la orina (la administracion de 40 a-50 gms. de
glicina a una persona normal eleva muy poco la excrecién urina-
tia de creatina, que es de 20 gms. en el hombre y 50 mgms. en la
mujer , ). ’ ' o

En resumen, creo qué 16s datos para hacer el diagnostico po-
sitivo y atin el diferencial son, una historia sugestiva de.la en- '

. fermedad, el examen fisico con sus sighos caracteristicos, exa-

meri neurolégico normal, la investigacion de las reacciones eléc-
tricas y la dosificacion de la creatinina eliminada por la orina
en 24 horas (ceoficiente de creatinina).
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Quiero poner en evidencia gque Ia biopsia muscular es un
brocedimiento diagnéstico valioso. No mnecesita ninglin instru-
mento especial y se lleva.a cabo como la toma de un fragmento
de cualquier otro tejido. Como. la alteracion histolégica precede
en algun tiempo a las manifestaciones clinicas, el cuadro micros-
cépico ya- esta algo - -avanzado cuando el pa,c1ente ‘se presenta
con el médico.

‘ Al exdmen histolégico. se encuen’oran las alteracmnes ante-
riocrmente descritas. Estas son iguales a lag que se presentan en
In atrofia muscular medular (Enfermedad Op >penhein-Werdnig-~
Hcffmann) que comienza en una edad muy precoz, pero el cua-
dro clinico y la evolucién hacen el dlagnos’uco diferencial.

En algurma casos se ha descrito la ex15tenc1a de hipartrofia
y aamento de la’ fue:za muscular, para después -seguir una fase
de pseudohipertrofia con debilidad y continuar Ia evolucién or-
dmarla de las distrofias 112 y 822,

" Entre las condiciones con las cuales se ha reportado aso-

. ciada la distrofia muscular estd la. dlstroua, adlposo Genvial en

10 casos y uno con amiotonia
59
~-Jordans  en 1948 522 encontré. un paciente con distrofia
de tipo seveo y generalizado, - cuyos glébulos blancos en la san-
gre periférica mostraban la existencia de vacuolag con.grasa, sin
ra5a, Si

- que ‘presentara ninguna - alteracién que lo expiicase.r En perso- -

nas normales se presenta esto con las 1nfecc1ones ses /ua~

- Ascciado con-excrecion de doble” cantidad de 1”»’-qaa ooste-
roides y mioglobinuria se desc: )be un-caso econ una. hlswna fami-
liar de distrofia de tipo generalizado, pero con- una évolucidn
muy lenta - de 22: afios. La miogloblnurla se p“esvntaba después
de 1ntenso ejercicio. ma. P

~La existenéia. de clanosis que se creyo deblda a. ventilacion
defectuosa a nivel de los alveolos y a probables corto- c1rcu1tos
vasculares en .el pulmon se reporta en un caso de’ distrofia mio-
ténica, ,b; no es raro encontrar pacientes con cianosis .en 1as
extremldades distales de los miembros cuando hay-atrofia: muscu=
s de ‘esas regiones.

Brown . o hace referenc1a a la asocmcmn de dlstrofla mig-
tomca con parahs1s perlodma
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. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Me  parece util citar cinco puntos- diferenciales entre las
distrofias musculares y las atrofias debidas a enfermedades del
sistema nervioso L7 Y& que con csta parte de la patolo'rla el plo-
blema dlagnostlco’ es mayor.

1—FEdad de comienzo: En la distrofia ‘es mas temprano ya
que-el principio de las atrofias- deuteropatlcas es en la edad me-
dia o después.

2—Regién afectada: El tronco y las partes proximales de
los miembros son los que se enferman- primero -en la distrofis,
contrario a lo que generalmente sucede con las atrofias deutero-
paticas, en que la parte afectada ‘es la distal de las extremidades.

3__Tendencia familiar: En las miodistrofilas es prominente.
Lo inverso, con algunas excepc10nes es la regla en. las atrofxas
nerviosas.

4—Contracciones flbrﬂares Nunca -se presentan en-la dis-
trofia muscular y son- frecuentes en- las atrofias por lesién: de
la neurona motriz periférica. ‘ :

5 Espasticidad: So6lo se encuentra en Ias miopatias por le-
sién de la. neurona central.

La distrofia muscular progresiva puede ser d1fer9nc1ada, de

- las siguientes enfermedades, tomando en cuentra las observacio-

nes siguientes. .
ATROFIAS MUSCULARES MEDULARES INFANTILES

Amiotonia ‘Congénita de Oprenhelm La-atonia o hipotonia
€s congemta y generalizada y tiene tendencia a disminuir con
la.edad o por lo menos a no progresar. La tendenc1a famlhar €S
muy poco acentuada.

La paralisis de Werdnig-Hoffmann. Aungue en esta enfer-
medad. la incidencia familiar es mayor que en la anterior, tam-
bién es mas evidente la. degeneracién de las células de las astas
. anteriores. Hay atonia y-la enfermedad aunque principia por las
partes proximales presenta precozmente disminucién. o aboli-
cién de los reflejos. No hay defecto en la prueba de la toleran-
cia a la creatina. A la investigacion eléctrica se encuentra reac-
¢ion de degeneracion. Las fibrilaciones musculares no son raras.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA. Se presenta de
~los 50 a 70 afios, la incidencia familiar es rara. Ademéas de ser
evidente la degeneracmn de las células motoras medulares por

. fibrilaciones'y atrofia de los musculos de las manos y lengua, se
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encuentran signos de piramidalismo.
ATROFIA MUSCULAR PERONEAL DE CHARCOT, MA-
RIE Y 'IWOJO!'I‘H , tlene caracteres hereditarios intensos y se pre-
senta en la. nlnez contrario-.a. la forma de distrofia . musculat
que describié Gowers, que se presenta después de los T0 2108
generalmente y con la cual podria surgir duda. Es notable tam-
bién que la atrofia muscular :de ‘estos casos se limite arriba de
las rodillas y codos. Existen signos de lesion de los nervios peri-
. Téricos tales como dolor, parestesias y. analgesia en las piernas:
POLICMELITIS AGULA. Siempre-es precedida la aparicion

de parédlisis por un estado gripal, que a veces. pasa inadvertido.

La-evolucion es de curso rapido. En la fase inicial presenta el pa-
ciente rigidez de la nuca y. tronco, caida en go'a -de la cabeza
al levantarlo de la posicién de dectbito dorsal. Existen fascicu-
laciones y alteracidén precoz de los refleios. Ademas el examen
del liquido cefaloraguideo presenta elevacién de las proieinas .c
las células segtn la etapa d= la evolucién. ,

-MIASTENIA GRAVIS. Se presenta alrededor de los,30. afios,
prineipalmente en mujeres. La dekilidad aparece después de re-
petir -un movimiento varias’ veces y asi la debilidad 'se presenia
al firial del dia; estando al dfa siguiente con una fuerzd normal
o casi normal los musculos que el dia anterior eran dékiles. El ata-
que es en'los musculos de la cara, faringe, laringe y extremidades
proximales de los miembros  superiores. ’

El curso diario de la sintomatologia es diferente del de la
distrofia muscular. Ademéas la inyeccién de 1.5 mg. de neostig-
mina hace desaparecer la debllldad a los 15 6 30 minutos en la
miastenia grave.

SINDROME DEL ESCALENO ANTERIOR , . Exfe s'niro-

me estd compuesto de alteraciones motoras, sensitivas y tam-

bién vauculares Lo maés frecuente es que sea unilateral. En los
casos de costilla cervical, la radiografia establece el diagngstico.

Con la atrofia muscular debida a artritis reumatoidea, de-
generativa o Infecciosa, no se presenta mayor problema dlagnos—
tico.

El problema surge cuendo se trata de d1ferenc1ar la'dls—
trofia mioténica que alin no tiene atrofia muscular y la mivto-
nia congénita de Thomsen; se resuelve recordando que en la pri-
mera enfermedad, la miotonia no es generalizada. Los pacientes
con miotonia congénita tienen generalmente parientes que han
tenido lg enfermedad durante largo tiempo y alin no presontaﬁ
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atrofias musculares, sino al contrario hipertrofias verdaderas. La
existencia de atrofla testicular y catarata en-los distroficos es
de gran valor dlagnostlco A pesar de .lo anterior Maas y Pater-
son. ..creen que la. miotona congénita es un aspecto de la dis=
trofia -mioténica..

. La posicién de la dlstroha muscular menopausica -es’ 20N
1nc1erta El cuadro mlCI'OSCOpICO de estos casos consiste er -de-
generacién hialina, ruptura 'y perdlda de la -estriacién de las
tibras musculares _ a, otros casos han sido clasificados conio de
miaositis . crénica 8. El aspecto clinico muestra debilidad simé-
trica de la parte prox1ma1 de las extremidades, sin mayor atro-
fia muscular con aparicion en la época del chmaterlo 0 poco des-

pués de la menopausia.

PRONOSTICO

Varia con la forma clinica, las formas oftalmopléjica y
facxo escapulo humeral tiene un pronostico bastante  bueno,
pues las remlsmnes generalmente son largas y la evolucmn del
p oceso patolégxco es lento.. La duraciln de la vida no esta sfec-
~tada en estas. formas. _

" La forma generalizada progresa. fatalmente v fallecen de
uns enfermedad intercurrente, frecuentemente pulmonar.

En la forma localizada y poco severa se han reportado 24
casos de muevte stbita, atrlbuldas al ataque distréfico del co~

razén . .

© TRATAMIENTO

No existe terapéutica.especifica, ya que la etiologia es ain

‘ dosconomda Hay sin embargo algunos. factores que pueden con-

tribuir a la comodidad del paciente distrofico. ,
- La inactividad parece acelerar el proceso, por ello és conve-
niente ejercitar los musculos enfermos, sin llegar al cansancio.
Como es l6gico, los pacientes obesos al disminuirles el exceso

" de peso, la fuerza que-se puede desarrollar es mayor relatlvamen—'

te, amplidndose asi la actividad.
. La, administracion. de quinina ar O cortisona o hacen: desa-
Darecer mientras se administran, la miotonia, de los pacientes

g con distrofia mioténica, sin- que' el ‘componente - distréfico . sea
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alterado.

La fisioterapia debe ser empleada fundamentalmente pa-
ra prevenir la,s ‘deformidades, no tlene mngun otro valor en las
distrofias.

El adlivio de las deformidades por contracturas flbrosas,
se obtiene con tenotomias o artrodesis.

Entre las sustancias que han tenido efectos, diferentes se-
gGn el autor estan: la glicina a dosis de 15 a 20 gms. Adiarios -
segtin Milhorat, Technor y Thomas . produce una mejoria en
la fuerza muscular, empeorando al suspender la droga, pero res-
pondiendo a un nivel inferior al administrarla de nuevo. Aungue
Lewin , con el mismo- tratamiento no ha ‘obtenido ninguna va-
riacién en la fuerza, el proceso distréfico parece ser detenido
ya gque las biopsias musculares mostraban ‘mejoria quimica e
histolégica después del tratamiento; desafortunadamente. no
menciona los cambios especificos. .

Conviene hacer notar el tratamiento propuesto por Kuré:
v Okinaka .. bues la base para €l esta en completo acuerdo con
el proceso de distrofia propuesto por Adams y col, ademés no
hay dentro de los reportes revisados resultados contrarics a los 3
de estos autores. Seglin este tratamiento se puede obtener un -
maoderado aumento de la fuerza muscular, se usd asi, adminis-
tracién de 0.2 a 0.3 cc. de una solucién de adrenalina al 1x1.000.
y 0.1 a 0.2 cc. al 19, de pllocarplna en forma. parenteral y dia-=
riamente. Se ha tomado como limite para observar una mejoria, * 4
15 dias, al cabo de los cuales si es negatlva se ha pensado que la
eantidad de fibras musculares aun afectables por la terapguti-
¢a son muy pocas; sin -embargo en un paciente hubo respuesta
hasta el 120° da.

A los 10 minutos de la myeccmn aparece taquicardia tran-»
sitoria.

Cerca de dos a tres horas después de la inyeccion la fuerza ’
de los muspulos distréoficos aumenta durante doce horas..Des-
pués-de algin tiempeo la duracion del efecto es mas prolongado.
La administracion de las drogas se puede hacer en-dias alternos. -

Lo existencia de nuevas drogas con una accién farmacold-
gica similar a la pilocarpina, pero de mayor intensidad haece ne-
cesario que se ensayen drogas como la neostigmina o €l mesti-
nén.

T Segun la proposicién etiolégica, coh la suspensiéon de los
medicamentos se quita el efecto tréfico que reemplaza al sistema
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autonomo deficiente.

Entre los agentes terapéuticos administrados sin mayor va-

lor estan 1a vitamina E Yoo insulina, extracto pancreahco y
pitituario, estrogenos y progesterona
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- REPORTE DE CASOS

. CASO N° 1. (1837-44 M. de N.) Paciente de 7 afios, ingresa
por debilidad en rodillas y tobillos: Desde ‘los 3 afios se le do-
blan con mucha facilidad rodillas y tobillos. 8¢ cae mucho. La
marcha- se. ha vuelto insegura y eleva- mucho los- muslos para
caminar. - : i . L

. No tiene la familia ningin. antecedente patologico. A los
cuatro afios de edad le hicieron el diagnoéstico de meningitis. En
tres ocasiones.ha tenido neumonia. . -

Al.examen: la facies es indiferente y palida. Talla 1.069 mts.,
besa 36 1lbs. En el cuero cabelludo hay lesiones costrosas. Las
encias estan .rojas' y sangran ligeramente. Ganglios del. cuello:
‘aumentados moderadamente  de tamafio, movibles y no ‘doloro-
sos. Enfermo en dectibito dorsal con los pies enposicidén varus-
equina. Consistencia ‘de los musculos gemelos : aumentada. A
la investigacion neurolégica se encuentra disminucién de la fuer-
za muscular del lado derecho e inseguridad al caminar.

Reingresa dos aflos después, cuandg no puede caminar ni
estar de pié, pero permanece sentado. Tiene seis meses de no
poder asentar bien el pié derecho al pararlo. Existe ligera atrofid
de las regiones maseterinas. Hombros atrofiados con disminucién
de la fuerza muscular. Masas musculares de la region lumbar ri-
gidas con disminucion de la movilidad en esta misma region.
Curva  lumbar exagerada. Pantorrillas redondeadas e hipertrs-
-ficas. ‘En. el examen neurolégico se encontré un nifio aparente-
mente ‘sano, cooperador y de mirada viva. Ninguna alteracion
del tonc muscular. Reflejos tendinosos casi. ausentes, cutaneos
normales. Motilidad pasivas normal, excepto en- el miembro infe-
rior derecho en donde estd disminuida. }

Los examenes -de laboratorio fueron normales, lo. mismo que
la radiografia de la columna dorso-lumbar. :

- Estuvo. afebril . durante los dos meses de estancia en el ser-

vicio.- No tuvo mejoria con la administracién de 150 mg. diarios
de vitamina E. = : : '
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CASO N° 2 (2199-45 M. de N.) Paciente masculino de 12 a-
fios que ha perdida la motilidad activa en las cuatro extremida-
des. Hace de seis meses a un afio que empezd a sentir debilidad
en ambas piernas y a caerse frecuentemente durante la mar-
cha. Después ya no pudo caminar y permaneci6 sélo sentado. Lue-
go la debilidad invadié los miembros  superiores hasta no poder
ni moverlos. No hay ninguna otra molestia. .

Tiene -dos hermanos ‘mayores sanos y tuvo tres hermanos
que murieron pequefios. No tiene ningin antecedente de impor-
tancia. ' : = ‘ : S

En el examen se encuentra. un mifio mal nutrido que.-per-
manece acostado. Mantiene la boca abierta y la lengua estd au-
mentada de tamafio. El tiroides tiene aumentados sus lébulos'y
existe un nédulo. entre: ambos l6bulos. No puede paratse y -cuan-
do se le pone sentado pierde luego esta ‘posiciéon: En el cuello
existe atrofia muscular, pero los movimientos son normales, aun-
gue la flexion se ejecuta com debilidad. Puede mover. las. manos
y los pies. Los antebrazos 'y las piernas estan. hipe:trofiados.y
la motilidad de estos segmentos es escasa. Las eminencias de
las manos, cintura pelviana, brazos:y hombros presentan atro-
fia, mas intensa en las dos ultimas regiones y-con poca-Inovi-
lidad activa. La motilidad pasiva estd exagerada ' y. el tono dis-
minuido. Todos los.reflejos tendinosos, menos el aquileo, estan
ausentes; los reflejos cutdneos y mucosos son normales.

CASO N9 3 (2238-45.M. de:N.) Nifio de 9 afios que ingresa
debido a dificultad para caminar, sentarse y moverse. Hace dos

aflos. comenzp. con -dificultad para la.- marcha,: trastorno que se

acentia cada vez mas. Cae con facilidad.” - - . :

El desarrolle fué normal y no tiene ping(in antecedente pa-

tolégico. - . R : :

_ Como datos anormales del examen- existe una marcha de
pato, con marcada lordosis lumbar, hombros hechados hacia a-
tras y las escapulas tocandose per sus bordes internos. Los ghia-

teos, muslos y gemelos :son prominentes. Miembros superiores” a-

delgazados, excepto las manos. Debilidad -e hipotonia en miem-
bros superiores e inferiores. Los movimientos pasivos.son exten-
sos en las extremidades inferiores aun cuando las masas muscu-
lares. son duras. Reflejos tendinosos abolidos; cutaneos 'y . muco-
sos no males. No hay fibrilaciones musculares. ni alteraciéon de
la sensibilidad. ' :
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. Reingresa 18 méses despues Hace tres meses que no puode
caminar, Desde su egreso ha ‘empeorado, cada vez se smnte nms
débil,

En el examen se anota que parece bien desarrollado y bien

nutrido. En las regiones pectorales que habian sido encontradas
atréficas en la estancia anterior; esta vez hay actmulo de teji-
do celular. Puede flexionar las extremldades superiores, sin lle-
arlas a la cabeza. En las plernas existe contractura  de los
musculos -de la region posterior y muy poca fuerza. La motlh-
dad pasiva es extrema. No se vé ninguna atrofia, Los refleJos
no han variado. .

De nuevo ingresa dos afios mas tarde con dolor abdominal
que aparece por épocas y que Se a11v1a, con calor local. D(.f(,c‘x

" con dificultad cada dos dias. : :

Diferente de los exdmenes anteriores se encuentra, que so- -
lo puede hacer movimientos laterales de la cabeza, apoyanaola en -

" la cama. Pectorales muy atrofiados. En el abdomen hay dolor a
‘1a, palpacmn de la fosa iliaca derecha. La movilidad activa en los
miembros supenores se reduce al 1597 de lo normal en ‘codos y
mufiecas; los dedos los puede mover pero sm llegar a oponer el
pulgar. Brazo, antebrazo y eminencias de 1 mano presentan a- -
trofia. Los miembros inferiores estan atroficos y el paciente no
los puede mover. La motilidad pasiva de todas las articulaciones
estd aumentda. Los reflejos tendinosos y los. abdomlnales estan

abolidos. La, sens1b1hdad ‘es normal

CASO N° 4 (05179-54 H.G.G.) Paciente de 10 anos con 1r1-

" potencia. funcional en los‘cuatro miembros: Hace 5 meses cami-
naba dando pasos cortos, pues de lo contrario caia y le costaba
levantarse. Actualmente tropieza con facilidad, la subida de gra-
das le es.imposible y no puede levantarse solo cuando .cae. Pro-
gresivamente ha perdido la fuerza en las extremldades supulo-

res, hasta no poder alzar ningun-objeto. "
‘ En el examen ‘se encuentra que camina ‘con p‘asos muy cor- -
tos, inseguros y con movimientos oscilantes del tronco. Hay de-

-ancho estan atroficos. Los miisculos rectos del-abdomen se sien-
ten resistentes. Hay hipertonia en los musculos deltoides, biceps
y triceps y atonia en los miusculos del antebrazo; la fuerza esta
muy disminuida: En el cuadriceps hay aumento del tono muscu-
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bilidad de los miusculos del cuello. El pectoral mayor 'y el dorsal

lar. Estd limitada la flexion de la rodilla. En la: region lumbar

se encuentran hiperténicos los musculos y lordosis. Nervios cra-
neales y reflejos cutaneos normales. RefleJos tendmosos norma-
les tamblen ‘

CASO N? 5. Paciente masculino de 10 afios de edad. A los
.- 18 meses de edad padecid de tifoidea, queddé muy débil y. tuvo .
“.que aprender a caminar de nuevo; aunqgue-esta vez-se cala con-
. facilidad. No presenta ningin dolor La dificultad para- cami-
i nar ha aumentado lentamente y desde hace 3 meses no puede
' caminar. '

No presenta antecedentes anormales.

Examen fisico: Nifio.gordo, en decubito dorsal, incapaz de
moverse o cambiar de posicién. Al sentarlo se sostiene, abriendo -
las piernas y acentuando la curva dorsal. En los miembros infe-
riores hay hipertrofia de los musculos de la pierna, mas noto-
ria en los gemelos. Pies en posicién equina con marcada debili-
dad de los peroneos. En miembros superiores hay atrofia del
deltoides 'y pectora.l.'EXi‘sterdeb‘ilidad marcada de la muscula-
tura abdominal y de los. extensores de la columna.- .

CASO N 6 (04530-56 H.G.G.) Paciente.de 15 afios, con de<. -
bilidad para ponerse de pié o hacer otros esfuerzos similares des-
. de hace casi un afio. También ha notado. que la marcha le es- .
 dificil. S

Le apareci6 hlpertrofla de las plernas y atrofla de las X~
tr“mldaaes superiores a los 9 afios. .

Antecedentes familiares. Aunque no se- puede precisar, es
probable que dos tios de parte de la madre hayan padecido-: de
distrofia muscular antes de. mozir. Un hermano .(caso N° 7).
“ sufre de la misma enfermedad. Seis hermanos de parte de la
. madre son sanos. .
- En el examen se le encuentra hlpertrofla en ambos tempo-
£ rales. Movimientos oculares normales. Existe atrofia de los muscu-
.- 1os supraespinosos y aun mas marcada en los pectorales; en
E. menor grado_estan atréficos el biceps, orbicular de los labios y
buccinador. Presenta hipertrofia del pronador redondo, geme-
g los, dorsal ancho.y cuadriceps. Del dectbito.se levanta “trepan-
do” y camina como pato. Los -nervios - craneales estan normales.
.. Los reflejos rotulianos estan disminuidns, el aquiliano, tricipital
‘¥ bicipital au‘sentes,,Refle}o‘s abdominales normales. Fig. 1. -
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CASO N°.-7 (0463356 H.G.G.) Paciente 'de 20 afios,” her-

mano con el del easo anterior,- no puede carsiar desde hace §
meses. A los 8 afios de- edad la madre.le notd crecimiento de . = §

las pantorrillas y adelgazamientg de:los miembros superiores. Ha-

ce un aﬁo aun podia caminar,. pero la marcha progresivamentelu :

se le fué dlflcultando hasta hacersele 1mp051b1e desde ‘haece 8
meses. :

Ha presentado el pa01ente con alguna frecuencia dolor en -

el akdomen. La mayor parte de los alimentos le provocan asien-
tos semiliquidos. Se-queja de -dolor ténue en las rodillas 'y pre-

senta -también dolor-en . los musculos de la. pierna, cmtura dor-'

so y hombro.

Se encuentran. disminuidos los -movimientos del_v
Existe hipertrofia en el musculo temporal, masetero, buccinador,
esternocleidomastoideo,  deltoides, gliteos, cuadriceps y gemelos

(Fig. 2). La fuerza muscular estd disminuida en todo- el cuerpo..

Presenta poco vello pubiano. Los reflejos tendinosos estan ausen-
tes.No hay signo de Babinsky. - .
Se le practicé una biopsia de los musculos gemelds.

CASO ‘N¢ 8. (05640-56).
notoé dlflcultad en la marcha y deblhdad de la extremxdad infe-
rior- izquierda..

Tuvo un desarrollo normal Dos hermanos y dos herma.nas .

del paciente son sanos.

Las masas musculares de las plernas estan mas desarro-
lladas de lo normal, En dectbito ambos miembros inferiores per-
manacen en rotacion externa. La fue'za muscular esta igualmen-

te disminuida en las dos piernas. La marcha ‘es vacilante. En
las extremidades superiores se nota solamente moderada debi--

lidad de les hombros. Los reflejos son todos normales.

CASO N¢ 9. (08794-56 H. G. G.) Paciente de 10 afios gue
desde hace 4 comenzd a perder fuerza en las piernas y -a caer-

" se al correr. Progresivamente fué perdiendo su aptitud para ca- -

minar, hasta que ahora lo tiene que hacer con poca rapidez.
No se pudo obtener ningtn antecedente personal ni familiar.
Al examen se encuentra retardo. en su desarrollo mental

Aumento del tamafio del bazo.: Presenta -lordosis, y. escoliosis

hacia la izquierda. Camina contoneandose y se levanta de la po-

sicion de decubito segun la descripcion clasica. Los musculos hi-
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cuelio. .

Nifio de 9 afios. A los cuatro se le -

pertroflados son, los espinales -en: la regién Jumbar, inFraespi-
' hosos,. deltoides, gliteos y los de la region - posterior del muslo 'y
‘1a pierna. Se presentan -atréficos los pectorales, biceps y triceps..
: . Todos los . movimientos . son posibles ejerciendo fuerza, pero. sin
: llegar a lo normal. Laos musculos planoo del abdonen ‘son un po-

b co débiles. -
' Se le practicd una blopsm de los musculos genielos.

g - COMENTARIO. Todos los easos recikieron el diagnéstico.de
. gistrefia muscular progresiva gor el o lus clinicos gue atendieron
. g1 cnfermo. - '
: Todos los casos son del tipo generalizado y. severo.
S6lo. encontramos pacientes del sexo maseulino.
§ - Excepto-en los casos- Nos. 6 y 7-no hubo mncruna inciden-
; ‘cia. familiar. :
“Bi atagque qlmetrlco de los musculos fué evidente en todos
. 105 casos, menos en el N¢ 1, envel cual pregenbo eti el principio, -
mayor debilidad- en el-lado _derecho. . ‘
Aunque pucde ser sdlo coincidencia. en el caso N9 7 se en-
-; " contré poco vello publavm que padma tener como causa un de-
. fecto endderino. :
3 Unicamente en el paciente del caso N9 9 se encontro nmo-

" derado retardo en el desarrollo mental.

RESUMEN:

. 1—8e presentan- reunidos- los conocnmentos sobre lag dis-
e trofias musculares. : :

© 2--Se ‘pone énfasis en la anatomla patologlca -y flslopa-:
tologwa de. la enfermedad; incluyendo recientes avan-
ces en estos. aspectos. -

3—Se reportan nueve casos tipicos. de la enfelmedad

4.-Se sugiere el ensayo. del ’cratamlento dc adrenahna Yy
. ‘pilocarpina o heostigmina. -
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Fig. N¢ '3. Biopsia del caso N° 7. Es evidente el diferente espesor
de las fibras y Ia separacién que hay entre ellas. Los nitcieos son
: muy abundantes.
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Fig. 4 Del caso N° 7. Se vé el trayecto sinuoso de dos fibras. de-

generadas y rotas y tres células adiposas entre dos fibras mas

gruesas que, aparte de moderada estriacion longitudinal y nu-
merosos nicleos, aparecen normales.
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CONCLUSIONES

1--El dlagnostlco de” la distrofia -muscular puede hacerse -
por los siguientes datos: caracter familiar, evolucién len-
< ta y progresiva, examen fisico caracteristico.

Z—La tolerancia a la creatina.y el coeficiente de la crea-
tinina estdn por debajo de . Io normal. El cuadro ml-
croscoplco es caracteristico.

3—La enfermedad es Tinica y evoluciona hasta el- ataque
_generalizado de la musculatura. Se describen vatias: for-

. mas s6lo para hacer notar la evolucmn muy lenta de al-
gunos -casos.

4 Hasta la aectualidad no existe tratam1ento eféectivo, 16~

10 medldas paliativas.

Yo. Bo. - . o

Fig. N° -8, Del caso N° 9. Se vé gran cantidad de te,udo conjuntive
'y graso, la forma redondeada de las fibras, sus didimetros
desiguales y algugus nicleos centrales.
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