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[--HISTORIA -

inquietud clinica por la Distrofia Muscular, se inicia en
on las observaciones de Aran (') en 1850, quien lamé
@imera vez la atencion sobre las debilidades musculares,
o descrito el proceso como ‘‘atrophie musculaire progre-

eriormente varios autores se interesan por la entidad, sin
, confunden las distrofias musculares con proeesos neuro-
los cuales la debilidad muscular es seeundaria a la lesion
ulas nerviosas motoras. Asi Duchenne (*) en 1855, des-
os niflos una forma simple de atrofia muscular, que con-
in como una forma de atrofia medular progresiva. En
mismo autor, publica sus observaciones sobre lo que él
araplejia hipertréfica de la infancia”™, que no es méas que
fliofia pseudohipertréfica que hoy lleva su nombre.

ghnheim y Eulenberg (®) en 1866 practican la necropsia en

ente con ‘‘paralisis hipertréfica’, y hacen énfasis en la
 de patologia en el sistema nervioso central, lo mismo que
Ben la presencia de tejido adiposo en el misculo degenerado.
rer (*) en 1865 habia tenido la oportunidad de corroborar
lllazgos en el musculo, a través de un procedimiento muy F
en aquella época, la biopsia musecular,

0 Leyden (°) y Gowers (°) 1879 llaman la ateneidén sobre

itud existente entre las diferentes formas clinicas de ‘‘atro-

fcular”’, lo mismo que la positiva incidencia familiar en los !
tipos clinicos.

cot, Landouzy y Dejerinne (7) se ocupan también de las
imusculares. Sin embargo, no es sino Wilhem Erb (%) en i
fen define claramente la entidad, como una enfermedad |
iva primaria del musculo, y refine sus diversas formas

Bhajo la denominacién comin de Distrofia Muscular Pro- i
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A.—DEFINICION Y CLASIFICACION

W dades de grasa en hombros, pantorrillas y otros grupos muscu-
: bs, lo que les confiere la apariencia de una falsa hipertrofia.

La Distrofia Muscular Progresiva es una entidad patolégicy
de origen desconocido (°). Ha sido definida como una afeccig
primaria de la musculatura estriada en la que se presenta debilidag
y atrofia progresivas como consecuencia de cambios degeneratived
a nivel muscular. Caracter diferencial en esta miopatia es g
ausencia de lesién alguna a nivel del sistema nervioso central ()

ofia infantil, un patrén de afectacién muscular bastante bien
inido (**). El comienzo de la debilidad es en la cintura pelviana
festandose clinicamente por la clasica marcha de pato y lor-
acentuada. Més tarde con el progreso de la enfermedad, hay
ioultad para levantarse de la posicién acostada a la de pie, lo
La.erllfe}“medad se pr‘ese‘nt'a‘ principaJ%nentev en nifos, es alt: ealizan ‘‘trepando sobre sus propios miembros.”” Al final, se
mente .1nvah(iz;nte, he:ri(’io\famlhar,. y regida por la,s .leyes de 18 etaliza a todos los grupos mpsculares, cintura escapular y
herencia de endel,. (**). Las .d1versa‘s‘ f.OI"maS clinicas que g fseulos de la respiracién. Dentro de los 10 afios siguientes al
presentan son modalidades especiales de inicio de la enfermedad .. . L. ] ' )
: ! » i - > " X icio de la enfermedad, los pacientes estdn incapacitados de cami-
sin embargo, la clasificacién en los diferentes tipos clinicos no tiend B ol agrecarse al cuadro, deformidades 6

exclusivamente interés académico. Walton y Nattrass (™) en 1954 . ’ ades Oseas y contracturas

. .. . . . ulares. Milhorat (**) en el estudi obnesi
consideran que los distintos tipos eclinicos de distrofia muscular sof Fract . ( ), i dio de la patogénesis de estas
. s e . ractura; egur i ] si
muy diferentes en cuanto a pronéstico y herencia se refiere. cturas asegura la existencia de anormalidades en el sistema

. ) B . Biidante de la vitamina E a nivel de la célula muscular.
Hay gran controversia en cuanto a la clasificacion de la dif ‘

trofia museular. A pesar de ello, se han deserito por lo menos§
tipos clinicamente bien definidos. Estos tipos se designan de acuel
do con los grupos musculares afectados, su apariencia, la edad ¢§

b Con la reduccién de la capacidad vital, las infecciones respi-
g rias son frecuentes, y la muerte sobreviene generalmente en la
nda década de la vida. Una variedad de esta forma clinica
denominada Distrofia Atréfica de Leyden y Moebius que difiere

inicio o bien por alteraciones en la reactividad y tono musculareg
' anterior en la ausencia de hipertrofia y su curso clinico mas

Formas Clinicas Definidas (®)

1.—Forma Pseudohipertréfica (Infantil, de Duchenne).
2 —Forma Facioescdpulohumeral (Landduzy y Dejerinne).
3.—Forma Escédpulo Humeral (Juvenil, de Erb).
4 —Forma Distrofia Mioténica (Distrofia Distal).
5.—Forma Distrofia Oftamopléjica.

k 2.—Forma Facioescipulohumeral (Landouzy y Dejerinne).—
‘ forma clinica de Distrofia Muscular es de curso siempre lento,
livamente moderado. Se hereda como una caracteristica domi-
e sin estar ligada al sexo; y aunque la edad de su inicio es
iable, ocurre casi siempre entre los 10 y 18 afios de edad.
1——Forma Pseudohipertréfica (Infantil, de Duchenne) —Bsg
forma clinica es la que se presenta con mayor frecuencia, y
que se reportan las formas mas graves y generalizadas. La edd
de su inicio fluctfia entre los 2 y 10 afios.

.'En muchos casos la debilidad fascial puede ser el primer sin-
C.On dificultad para ocluir log labios (‘‘boca de tapir’’), o bien
‘[O uele’ndo la clasica facies miopatica. Posteriormente la lesién
1 n.lusculos deltoides, trapecio y del einturén pectoral, provocan
bilidad de la escapula y dificultad en los movimientos de

Stephens y Tyler (*) han demostrado que este tipo de o :
ton y flexién del hombro. Los impedimentos graves son

trofia se transmite como cardeter recesivo ligado al sexo, y de g
manera todos los casos de distrofia infantil se presentan princif§
mente en varones. (Caracteriza a esta forma el depdsito de gral

0 - .
3V las contracturas poco frecuentes; pueden incluso llevar su
B bastante normal.
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Sin embargo, lo que se ha logrado conocer es que existe una
- hereditaria que influye de una manera desconocida en la
L racién de procesos bioquimicos enziméticos, en el misculo dis-

3.—Forma Escdpulo Humeral (Juvenil, de Erb)—Considera§
da como variacién clinica de la forma descrita anteriormente (°)
este tipo de Distrofia afecta los misculos proximales de las extre} ,
midades superiores sin debilidad facial. No sigue esquema carae T
teristico en cuanto a herencia se refiere, y la edad de comienzo qg ; De una manera general, podemos decir que en los pacientes
los sintomas es entre 20 y 45 afios. B, 6ficos existe alteracién del metabolismo normal de la creatina
y, (*Y, (22), (3*) y (**). La sintesis de la creatina a partir de
§fkina se realiza normalmente en el higado del distréfico (*).
. embargo, el musculo distréfico tiene concentraciones dismi-
‘das de creatina (fosfocreatina), glicégeno y potasio (*°). .La
breza en fosfocreatina, asociada con cantidades disminuidas de
. F. (*), impiden la hidrélisis normal de la fosfocreatina,
tegracién al mecanismo de la contraceién muscular y trans-
acién final en creatinina y fosfato inorgénico (**). La dismi-
eién de reserva de glicégeno en el misculo le disminuye a éste,

4—Forma de Distrofia Mioténica (Distrofie Distal).—Maas §
Paterson (*°) (1950) en extenso estudio sobre pacientes miotonicod
son de la opinién que las formas clinicas de miotonia congénital
paramiotonfa y distrofia mioténica no son sino variantes de ug
mismo proceso, al que Walton y Nattrass (**) (1954) se atreven g
llamar: ‘“Sindrome mioténico.”” No obstante existe controversig
a este respecto; Bell (*°) y Thomasen (7) las consideran definitg
vamente como entidades distintas. Caracteriza a la distrofia mig
tonica, el exceso de irritabilidad mecénica del masculo combinadd
con retraso de la relajacién del mismo. Los potenciales electrg

N oo aento en la exerecién urinaria de creatina y disminucién en la
miograficos son caracteristicos. '

Biminacion de creatinina (**) y (*).
Se hereda como cardcter somatico dominante y su edad dg

inicio es alrededor de los 15 a los 80 afios.

. Hay alteraciones también en las concentraciones plasmaticas

dgunos electrolitos (2*), (*), (°*), (%), proteinas (**), (*"),
- (4%), (*"), lo mismo que irregularidades en algunas de las
del ciclo de Krebbs (2¢). Un compuesto quimico conteniendo
mtosa y fésforo (Ribosa), se ha reportado especificamente en la

Los grupos musculares afectados son los musculos masetercg
esternocleidomastoideos, faciales y los de las partes distales de l¢8
miembros. Greenfield (**) (1911) deseribié como parte constity
yente del sindrome la asociacién con cataratas, atrofia gonadal §
calvicie frontal. La enfermedad progresa ininterrumpidamente §
la muerte suele presentarse en la edad media de la vida.

etectuosa de los nucledtidos (*9).

 Lios sistemas enziméaticos parecen ser los mis afectados, ya que
iveles de adolasa, fosfoexoisomerasa y las enzimas glicogeno-
8, estdn siempre elevadas en el suero (*°). La transaminasa
imica oxalacética (TGO), enzima principalmente intracelular,

, 5—Forma Distrofia Oftamopléjica. — Esta afeccién de 19
miisculos extrinsecos del ojo presenta antecedentes hereditarios €
la mitad de los casos. Era considerada como afeccién de lg
ntcleos de los nervios oculares, hasta que Fuchs en 1890 (Y

por medio de biopsia muscular, la clasifieé entre las distrofias. :
btras enfermedades no distréficas, por lo que su valor real es

B.—FISIOPATOLOGIA 70 ().

'Experimentalmente ha sido posible provocar ‘‘distrofia nutri-
El mecanismo intimo afectado en la Distrofia Museular P13 B2l en ratas al serles administradas dietas carentes de Vita-
gresiva sigue siendo un objetivo a alecanzar. Se ha especula :
grandemente sobre su etiologia, pensandose en deficiencias alime ; E en 1 dieta.
ticias, defectos en el metabolismo hidrocarbonado, desequlhbl'

hormonales, ete. i Adenosin-tri-fosfato.
s
93—
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"gapacidad de retener creatina (3¢). Como consecuencia, hay

a de los pacientes distréficos y se cree procede de la sintesis R

tleva también como consecuencia de la destruccién del tejido
Seular (3').  Alteraciones metabélicas similares son reportadas -




Igualmente la administracién de elevadas dosis de corticoides
(**) provoca una enfermedad similar clinicamente a la distrofia
humana, que remite al suspender el medicamento.

- 7] misculo distréfico a la exploracion eléetrica muestra sola-

te que el estimulo necesario para provocar contraccién es mayor

‘»;‘/[1 £
I las enfermedades musculares primarias, distintamente a lo que

P9 urre en atrofias debidas a enfermedades de los nervios motores,

C.—DIAGNOSTICO

El diagnéstico en la Distrofia Muscular Progresiva sigue [0 potenciales electromiogrificos de la unidad motora se_gesinte-

haciéndose principalmente en base eclinica. ‘Sin embargo, resulta
a veces dificil diferenciarla de afeceién de la neurona motora, placa
neuromuscular, o afecciones primarias del musculo tales como la
polimiositid (°). Con esta Gltima enfermedad es a veces imposible"
diferenciarla, si no se recurre al examen histolégico de los misculos
afectados (*%). La biopsia muscular y la electromiografia son log
exdmenes de mayor valor para el diagnéstico en la Distrofia Muscu-
lar, cuando el euadro clinico estd confuso (*%).

Foluntario es complejo y de alta frecuencia, aunque de baja

anplitud. En la polimiositis el registro en contraccién voluntaria

Miicde ser parecido, pero la fibrilacién espontinea es frecuente.

D.—TRATAMIENTO

Los hallazgos patolégicos en la Distrofia Muscular son similares La infructuosa busqueda de la causa etiologica en la- Distrofia
en todas las formag clinicas, y se caracterizan por profunda dege-
neracién del tejido muscular estriado, que varia en grado en los;
diferentes miisculos y en los distintos periodos de la enferme-
dad (*). El cuadro histolégico demuestra marcada variacién em
el tamafio de las fibras, proliferacién de los nficleos del sarcoplasma,
pérdida de la estriacién y vacuolizacién de las fibras, con infiltra-
eién y reemplazamiento por tejido adiposo.

cular, ha influido naturalmente en la ineficaz terapéutica far-
i colégica utilizada hasta la fecha.

Se ha preconizado la terapia con adrenalina pilocarpina (*),
gtecursores de la creatina (glicina arginina, fosfato de adenosina)
.T. F.) (**), aminoécidos y vitaminas (2°), alfa-tocoferol sin-
ico (Vitamina E) ('), (**) y sin embargo, todos ellos sin resul-
En la atrofia muscular secundaria a procesos neurolégicos, las los positivos para modificar el curso de la enfermedad. La qui-
fibras normales y anormales tienden a formar grupos separados ¥
todas las fibras degeneradas estdn aproximadamente en el mismo
estado de atrofia y desintegracién, dependiendo de la duracién del
proceso. En la polimiositis el cuadro histolégico esencial se limita
& necrosis individual de las fibras, con la tipica infiltracién celulan]
del tejido intersticial con células mononucleares (**) y (7).

o la amida de la procaina, pueden aliviar los sintomas de la
onia, asi como lo hacen el A. C. T. H. o la cortisona en algunos
, pero ninguna de todas las drogas mencionadas tienen efecto

e la degeneracién muscular.

i L Es la rehabilitacién por medio de terapia fisica la Gnica manera
Zatuchni y colaboradores (%), refieren cambios histologico grar que estos enfermos s:ig‘an haciendo sus actividades diarias,
definidos en el corazdén de algunos enfermos distréficos ; dichos cam-
bios consisten, en degeneracién de algunas fibras, pérdida de It

estriacién y fibrosis subendocéardica.

anera independiente, no a través de un incremento en su fuerza
cular sino por medio de un aumento de su habilidad para
Becutarag,

Se han reportado recientemente, dos casos de Distrofia Muscuq
lar en recién nacidos con dificultad respiratoria, en los cuales €
tnico hallazgo anatomopatolégico fue: cambios tipicos de Distrofis
Muscular a nivel del diafragma (3?).

ongado, que influyen enormemente en el apresuramiento de la
i 2cdad y deformidades secundarias. La independencia para

— 24— — 95— :

el normal, sin que exista reaccién de degeneracién (*°) y (*%).-

fan, son polifésicos y de corta duracién. El registro del efecto

L Debe evitarse de cualquier manera el reposo y encamamiento




vestirse, alimentarse y cuidar de sus funciones fisiolégicas, infiuirg

beneficiosamente en su estado psicosocial y en el plan de su rehabi.

litaci6n.

Cuando ocurran deformidades y contracturas, y se piense en

correcciones quirurgicas, debe hacerse una evaluaciéon funciona)
muscular y un andlisis minucioso del tipo clinico y gravedad de ;

la distrofia.

Conviene tratar con energia todas las infecciones respiratorias,
usando el antibidtico adecuado en cada caso.

Cuando por razones de encamamiento se produzea un aumento

de peso exagerado, puede estar indicada una dieta dentro de log |

limites de la prudencia.

[[--PRESENTACION DE CASO§

A—MATERIAL

En el presente trabajo se revisaron los archivos clinicos de |
37 pacientes con diagnéstico clinico de Distrofia Muscular Progre-

siva, los cuales procedian: 19 del Centro de Recuperacién (**);
10 del Hospital General; 5 del Hospital Roosevelt (*¢) y 3 proce-
dentes de clinicas particulares (*).

De los casos presentados, hemos tenido oportunidad de estudiar
personalmente 13 de ellos: 10 del Centro de Recuperacién y 3 del
Hospital General. Se recabaron de cada caso los datos que se
pueden apreciar en el cuadro N 1. Unicamente en el pequefio
prupo estudiado -personalmente por nosotros, fue posible realizar
algunos exdmenes y procedimientos especializados (dosificacién uri:
naria de creatinina, transaminasas (T. G. O.) en sangre, Electro-
cardiograma y Electromiograma.

(*) Casos gentilmente proporcionados de las clinicas del Dr; C. E, Rosal
y Dr. M., A, Aguilera.
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B—ANALISIS DE RESULTADOS
i_DISTRIBUCION POR EDADES Y SEXO

DISTROFIA MUSCULAR PROGRESIVA
DISTRIBUCION POR EDADES Y SEXO
20 ‘
/ - mdJ
"’“-v 1 18 . Q
2154 ,
i b 10
u
K]
10+
5..
4
2 =
t 1
0-5 6-10 1H-15 16-20 21 y mas
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Figura Numero 1.

Emtre los casos analizados encontramos pacientes con edades
ites comprendidas entre 1 afio 10 meses y 46 afios de edad
Eectivamente, Nuestro pacienfe de mayor edad (46 afios), fue
Bificado elinicamente como tipo de distrofia mioténica.

La mayor incidencia de nuestros casos se registré entre las
fides de 6 y 10 afios. El mayor niimero de pacientes femeninos,
iresentd entre los 11 y los 15 afios de edad (fig. N 1). j

A pesar de que la generalidad de los autores (°) estin de

ie nuestros casos encontramos dos hermanos con 21 y 26 afios
flectivamente, que pertenecen a dicha forma clinica.
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En lo que se refiere al sexo, en los 37 enfermos analizados,
encontramos, tal como se describe clisicamente, una mayor inei-
dencia entre el sexo masculino con 31 casos, y tinicamente 6 al sexo

femenino.

2—DISTRIBUCION POR RAZAS

DISTROFIA MUSCULAR PROGRESIVA

DISTRIBUCION POR RAZAS

LADINA
32 CASOS
86.5 %

Figura Numero 3.

E Paciente J. L. A., de raza negra con una forma Pseudohipertrofica
tipica, permanece aun ambulatorio.

3—TIPOS DE DISTROFIA PREDOMINANTES

Sexo ‘7' e
Tipo de Distrofia. _ mexo | Niumero
M F de Casos
INDIGENA NEGRA
3 CASOS 2 CASOS . ,
8.1 % 5.4 % eudohipertréfiea. . . . . . . . . 97 5 29
t;-éﬁea................ 9 1 3
. N 2 0 2
Figura Ntmero 2. i

Se puede apreciar evidentemente (fig. N° 2), una mayor inei- Cuadro Nfmero 2.

dencia entre la raza ladina. Hubo tres pacientes indigenas con : . . . .
p g 8 Hubo predominio de la forma pseudohipertréfica entre nuestros

. 1nei & 3 ; mMos .
formas pseudohipertréficas. Unicamente dos de nuestros enferm 8 (cuadro niimero 2).

tenecen a la raza negra (fig. N°¢ 3). 3 .
perten gra (fig ) Lios dog pacientes clasificados eomo formas de distrofia mio-

il .. . .,
g3, lo fueron en base clinica y electiomiogrifica.
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5—INCIDENCIA FAMILIAR

Stephens y Tyler (%), (°°) aseguran que en el tipo clinico

Biistrofia infantil se presentan los indices de mutacién mas eleva-

DISTROFIA MUSCULAR PROGRESIVA

e que se conocen en genética humana; esta es la causa de que

M. historia de estos pacientes sea frecuente la ausencia de casos

Biniliares.

EDAD DE INICIO DE LOS SINTOMAS

207 19 6 m d
__ e

Entre nuestros enfermos la incidencia de casos familiares se
senté en 8 de ellos. Hubo tres hermanos en una familia, los

. del sexo masculino, todos de la forma pseudohipertréfica y
B referian que dos tios maternos padecian la enfermedad. Otra
Wilia tuvo dos hermanos de distinto sexo, los dos también con

(5
fetrofia tipo infantil.

N2 DE CASOS

En los otros 3 casos, un hermano padecia la enfermedad; uno

B3 dichos nifios de 114 afios de edad fue examinado por nosotros

o
1

huestra debilidad museular y retraso en el desarrollo motor. '

6.—CUADRO CLINICO

32

Los sintomas predominantes entre nuestros pacientes fueron

orden de frecuencia:

6-10

ity mas desconocido ;e . . :
a) Pérdida de Fuerza Muscular en Miembros Inferiores.

ANOS .
) b) Dificultad para la mareha.
Figura Numero 4,

¢) Tropieza y cae con frecuencia.

Los sintomas en la generalidad de nuestros pacientes se inicid ...
58 D la gene p d) Retraso en iniciar la marcha.

ron principalmente entre los 0 y 10 afios de edad (fig. N° 4); i
que se expliea, por ser la mayoria de ellos, pertenecientes al tipg
infantil o pseudohipertréfico,

e) Dolor en Miembros Inferiores.

Aungue el dolor no es reportado clasicamente en la distrofia,

Solamente tres pacientes, principiaron su enfermedad despug i de nuestros pacientes lo presentaron referido a los miembros

de los 10 afios y entre ellos uno clasificado como distrofia mioténic
inicié su sintomatologia a la edad de 36 afios.

e iOl“e:S_

La madre de uno de nuestros pacientes nos consulto porque
En uno de los registros revisados, la edad de inicio de 14
sintomas es desconocida.,

(1
Bifio ““camina y se mueve eomo si tuviera pereza.’
— 3] —
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Aunque la asociacién de déficit mental con Distrofia Muscular,
. considerada como meramente incidental, por algunos autores;
flilen y Rodgin (**) reportan un 50% de nifios con coeficiente men-

®.1 bajo entre 30 casos de distrofia pseudohipertréfica.

Figura Numero 5.

Paciente J. A, R. G., de 7 afios de edad, el caso mas
precoz visto por nosotros.—Puede verse la “escapula
alada”, tipica y la pseudohipertrofia de gluteos
y gemelos.

Figura Numero 6.

El caso de distrofia visto més precozmente por nosotros s § Bl mismo caso anterior, puede apreciarse con mayor

de un nifio que fue llevado a consulta por convulsiones, y conl detalle la escapula alada.

hallazgo easual se le descubrié escidpula alada bilateral (figurg .
5y 6) En el grupo de nuestros pacientes permanecen ambulatorios

. o nicamente 12 de ellos, la mayoria de éstos padecen formas iniciales
Entre nuestros pacientes encontramos reportado déficit mentg

en tres de ellos; el caso més severo, un nifio de 12 afios de edi
(fig. N* 7), padece una tipica forma pseudohipertrofica y tiene Ui
edad mental que corresponde a un nifio de 5 afios. -

B bien estan sometidos a un plan de rehabilitacién fisica bien

fliricido. El resto padecen formas crénicas, han tenido encama-
Riento precoz, manteniéndose constantemente sentados en ‘‘posi-
0 mahometana’” y han hecho naturalmente deformidades y con-
g acturas muy severas.
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Ein lo que se refiere a la dosificacién de transaminasa glutAmica
B lacética (T. G. O.), en la sangre de nuestros pacientes, mostré:
‘7‘9 las formas clinicas méis severas, de curso mas rapido presentan
Y. mayores elevaciones, aunque sean formas iniciales de la enfer-
' edad Paradéjicamente, en nuestros pacientes con mayor tiempo
enfermedad contracturas mas severas y encamamiento prolon-
o, presentaron cifras normales o bien pequefias elevaciones.
rson (3°) trata de explicar hallazgos similares en sus casos,
rmando que la cantidad de transaminasa en la sangre de los
fltroficos, refleja la rapidez de la destruceién tisular y también
™ cantidad de tejido muscular afectado; de esta manera los enfer-
Wbs crénicos, con masas musculares ya fundidas, presentan cifras
re el limite de la normalidad.

La glicemia baja mencionada por algunos autores (**) en los

Becientes distréficos, fue normal en la generalidad de nuestros
08. ' '

Se le practicé biopsia muscular a 24 de nuestros enfermos;

® de ellos fueron reportados histolégicamente positivos de Dis-

i6fia Muscular, y 2 casos considerados como dudosos.

Figura Numero 7.

Paciente F. R., de 12 afios de edad, incapacitado
para la marcha.—Presenta retraso mental marcado,
apréciese la facies tipica, y la pseudohipertrofia
marcada de las pantorrillas.

7—LABORATORIO Y EXAMENES
ESPECIALES

Conforme disminuye la cantidad de tejido muscular, disminuyg
también la excrecién de creatinina por la orina (*!). Nosotrog
encontramos que en nuestros casos se dosificé creatinina urinarig
en 16 de ellos. Hallamos, como aseguran Milhorat y Wolff (**)§
que hay estrecha relacién entre el estado clinico y la disminueiéd
de la eliminacién urinaria de creatinina. Asi, nuestros enfermog
con atroflas y deformidades més severas, presentaron las cifras 111a ‘
bajas de creatinina en la orina de 24 horas.

Figura Numero 8.

Trazo electromiografico del paciente R. Q., tomado

del musculo tibial anterior—En la parte media se
pueden apreciar los potenciales distréficos

caracteristicamente polifasicos.

—3
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[IL—CONCLUSIONES

frecuente en nuestro medio.

23—Se presenta predominantemente en la raza ladina, aunque

Figura Numero 9. - hay también casos entre las razas indigena y negra.

Electromiografia del paciente H. V., con la aguja
exploradora en el musculo deltoides.—El musculo en
contraccion fuerte, muestra potenciales polifasicos

v de bajo voltaje dad precozmente.

4*— K1 sexo masculino es preferentemente afectado.

La medicién de la capacidad vital y del consumo de oxigeno

por minuto, en 6 de nuestros nifios distréficos, no mostré insu-

. . e . 5%—F] ti istr ‘ 4 e ‘
ficieneia respiratoria restrictiva (**), (**), en ninguno de ellos. "Bl tipo de Distrofia Muscular més frecuente en nuestro

) medio es el pseudohipertréfico.
Nos fue posible evaluar los estudios de electromiogrificos de

7 pacientesy; 2 de ellos fueron tipicos de distrofia mioténica (**),

) ) ) 6*—La ausencia de casos familiares entre los pacientes afectos
el resto mostré las alteraciones electromiogrificas compatibles con e . s

. i del tipo infantil de distrofia, puede atribuirse a los eleva-
Distrofia Muscular (figuras nimeros 8 y 9).

dos indices de mutacién genética que se presentan en esta
Un elevado porcentaje de pacientes distréficos estudiados por

Zatuehni y colaboradores (3*), presentaron extrasistoles auriculares
y ventriculares, alteraciones del voltaje y cardiomegalia. De los
casos nuestros, ninguno presenté manifestaciones cardiovasculares,
y el electrocardiograma en 11 de ellos, fue completamente normal

forma clinica.

M—Los enfermos con atrofias y deformidades més severas,

presentan las cifras mas bajas de eliminacién urinaria de

creatinina.

Q8. . s . .
¥ —Los pacientes con formas clinicas generalizadas de curso

les de la enfermedad.
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1*——La Distrofia Muscular Progresiva es una enfermedad poco *

3*—La mayoria de nuestros pacientes iniciaron su enferme-

més rapido, presentan las mayores elevaciones de transa-

minasa oxalacética en sangre, aunque sean formas inicia-

‘




9*—Paradéjicamente los pacientes con mayor tiempo de enfel
medad, contracturas y atrofias més severas, presentg
cifras normales o bien pequefias elevaciones de trang}y
minasa oxalacética en sangre. ’

10*—La biopsia musecular y la electromiografia, son los examd

nes de mayor valor para el diagnéstico de la Distrof
Muscular, cuando el cuadro clinico estd confuso.
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